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11. Uludag Pediatri Kis Kongresi
ONSOZ
Degerli Kongre Uyeleri,

Uludagd Pediatri Kig Kongresi'nde sizinle tekrar birlikte olmaktan mutluluk
duyuyoruz. Uludag'in sakin atmosferinde Pediatri ailesini bulusturmak, yogun
bilimsel program icinde bilgi ve deneyimlerimizi paylasmak en biiyik
amacimizadir. Bu yil onbirinci kez diizenledigimiz Uludag Pediatri Kis Kongremiz,
kis déneminde geleneksellesen bir kongre niteligi kazanmistir. Ulkemizin her
bélgesinde katilimcilarin yogun ilgisi bizi motive etmektedir. Bu kongrede de
6nceki yillarda da oldugu gibi pediatrinin gesitli alanlarindan gtincel konular
secilmis ve bu konuda segkin konusmacilara davet yapilmistir. Konularinin énde
gelen oftoriterleri olan hocalarimiz ~ bilgi ve deneyimlerini  katilimcilara
aktaracaklardir. Kongremize katki sadlayan ila¢ enddistrisinin dederli (iyelerine,
kongre organizasyonunda gérevli Burkon Firmasina, ayrica iyi bir kongre olmasi
amaci amaclyla ¢caba harcayan tiim arkadagslarimiza ¢ok tesekkiir ederiz.

Sevgi ve Saygilarimizla,

Prof. Dr. Nihat Sapan
Kongre Bagkani




11. Uludag Pediatri Kis Kongresi

11. ULUDAG PEDIATRI KIS KONGRESI
KONGRE DUZENLEME KURULU

Bagkan
Prof. Dr. Nihat Sapan

Baskan Yardimcisi
Prof. Dr. Tanju Ozkan

Kongre Sekreteri
Prof. Dr. Osman Donmez

Diizenleme Kurulu Uyeleri
Prof.Dr. Betlil Sevinir ( CSH Anabilim Dali Bagkani )
Prof. Dr. Mehmet Okan

Prof. Dr. Omer Tarim
Prof. Dr. Erglin Cil
Prof. Dr. Mustafa Hacimustafaoglu
Prof. Dr. Nilgiin Kdksal
Prof. Dr. Adalet M. Glnes
Prof. Dr. Sebnem Kilig
Prof. Dr. Ozlem Bostan
Prof. Dr. Solmaz Celebi
Dog. Dr. Halil Saglam
Dog. Dr. Birol Baytan
Dog. Dr. Hilal Ozkan
Dog. Dr. Metin Demirkaya
Yrd. Dog. Dr. Erdal Eren
Yrd. Dog. Dr. Yakup Canitez
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BILIMSEL PROGRAM

15 Mart 2015, Pazar

Salon B
13:00 - 17:00 EKG KURSU
GOCUKLUK CAGINDA SIK GORULEN RiTM
PROBLEMLERI _
VE TEDAVISI (INTERAKTIF VE UYGULAMALI)
Oturum Bagkani: Prof. Dr. Ergtn Cil
Konusmacilar:
Prof. Dr. Ergln Cil
Prof. Dr. Ozlem Bostan
Dog. Dr. Evren Semizel
Uzm. Dr. Fahrettin Uysal
Salon A
18:00 - 18:15 Acilig Toreni
18:15-19:00 Acllis Konusmasi
ipek Boceginin Oykiisii
Uzm. Dr. Omer Yaglidere, EFIAP
19:00 - 20:00 Kokteyl
20:00 - 21:30 Aksam Yemegi
16 Mart 2015, Pazartesi
Salon A
07:30 - 08:30 KAHVALTILI GUNDOGUMU OTURUMU

ALLERJI o o
SORULARLA iNEK SUTU ALLERJISi

Oturum Bagkanlar::

Prof. Dr. Nihat Sapan, Prof. Dr. Esen Demir
Konusmaci:

Prof. Dr. Zeynep Tamay
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Salon A
08:30 - 09:45

Salon B
08:30 - 09:45

PANEL / ALLERJI
HISILTILI BEBEK

Oturum Bagkanlar::
Prof. Dr. Haluk Cokugras,
Prof. Dr. Abdulkadir Kogak

Siit Cocugunda Her Higilti Astim Degildir

Prof. Dr. Nermin Gler

Okul Oncesi Cocuklarda Higilti Fenotipleri

Prof. Dr. Derya Altintag

Okul Oncesi Donemdeki Higiltih Cocuklarda Tedavi
Prof. Dr. Remziye Tanag

PANEL/YENIDOGAN )
YENIDOGANDA KAN URUNLERi TRANSFUZYON
ENDIKASYONLARI, NE, NE ZAMAN,NASIL?

Oturum Bagskanlar::
Prof. Dr. Nihal Oygr, Prof. Dr. Fahri Ovali

Eritrosit Transfiizyonu

Prof. Dr. Didem Aliefendioglu

Trombosit Transfiizyonu

Prof. Dr. Eren Ozek

Taze Donmus Plazma, Kriopresipitat Transfiizyonu
Prof. Dr. Canan Tirkylimaz




Salon A
09:45 - 11:00

Salon B
09:45 - 11:00

11:00 - 11:30

11:30 - 12:30
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PANEL / GOGUS HASTALIKLARI
KiSTIK FIBROZISTE YENILIKLER

Oturum Bagskanlar::
Prof. Dr. Biilent Karadag,
Prof. Dr. Ebru Gunes Yalgin

Yenidogan Tarama Programlari

Yrd. Dog. Dr. Ozge Yilmaz

Tani ve Klinik

Prof. Dr. Fazilet Karakog

Akciger Hastaligina Yonelik Tedaviler
Prof. Dr. Ebru Gines Yalgin

PANEL / GASTROENTEROLOJI
OZELLIKLi OLGULARDA ENTERAL VE
PARENTERAL BESLENME

Oturum Baskanlar::

Prof. Dr. Turgut Ozeke
Prof. Dr. Rasit Vural Yagci
Enteral Beslenme

Prof. Dr. Deniz Ertem

Parenteral Beslenme
Prof. Dr. Zarife Kuloglu

Kahve Arasi
UYDU SEMPOZYUMU / EVOLVIA
Oturum Bagkani: Prof. Dr. Tanju Ozkan

Hayatimizin En Onemli Dénemi: ilk 1000 Giin
Konugmaci: Prof. Dr. Rasit Vural Yagci




12:30 - 13:30

Salon A
13:30 - 14:30

Salon B
13:30 - 14:30

Salon A
14:30 - 15:30
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Ogle Yemegi

KONFERANS / ONKOLOJi

DUNYA'DA KANSER SORUNU

Oturum Baskanlan:

Prof. Dr. Betlil Sevinir,

Dog. Dr. Metin Demirkaya

Konugmaci: Prof. Dr. Tezer Kutluk
KONFERANS / AiLE HEKIMLIGi OTURUMU
HEKIMLERIN TAMAMLAYICI TIBBA YAKLASIMI
NASIL OLMALIDIR ?

Oturum Bagkani: Prof. Dr. Nihat Sapan
Konugmaci: Prof. Dr. Alis Cakir
KONFERANS / YENIDOGAN _
PREMATURE BEBEKTE IVH’'NIN CERRAHI
TEDAVISI

Oturum Bagkani: Prof. Dr. Mehmet Okan

Konusmaci: Prof. Dr. Memet Ozek
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Salon B
14:30 - 15:30

15:30 - 16:00

Salon A
16:00 - 17:15

KONFERANS / ENFEKSIYON
GOCUKLARDA SEPSIS/SEPTIK $OK;
DEGERLENDIRME VE YONETIM

Oturum Baskanlar::
Prof. Dr. Ibrahim lldirim,
Prof. Dr. Solmaz Celebi

Konugmac: Prof. Dr. Erdal ince

Kahve Arasi

PANEL / YENIDOGAN
NEONATOLOJININ GUNCEL SORUNLARI

Oturum Baskanlar:
Prof. Dr. Nilgiin Koksal,
Prof. Dr. Eren Ozek

NEK’in Onlenmesi

Dog. Dr. Merih Cetinkaya
Sarilik

Prof. Dr. Mustafa Akgakus
Hipoglisemi

Dog. Dr. Hilal Ozkan
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Salon B
16:00 - 17:15

17:15-18:15

19:00 - 20:30
20:30 - 22:00

PANEL / HEMATOLOJi o
GOCUKLUK GAGINDA BESLENME EKSIKLIGINE
BAGLI ANEMILER

Oturum Baskanlar::
Prof. Dr. Unsal Gunay, Prof. Dr. Betil Biner

Demir Eksikligi Anemisi

Prof. Dr. Aysegiil Uniivar

B12 ve Folik Asit Eksikligine Bagh Bulgular ve
Anemi

Dog. Dr. Birol Baytan

Cocukluk Caginda Cinko Eksikligi ve Kime Cinko
Verilmelidir?

Uzm. Dr. Zafer Salcioglu

POSTER TARTISMASI
Baskanlar:

Prof. Dr. Esen Demir

Prof. Dr. Abdulkadir Kogak
Prof. Dr. Nihal Oygir

Prof. Dr. Fahri Ovali

Prof. Dr. Bulent Karadag
Prof. Dr. Eren Ozek

Prof. Dr. Betlil Biner

Prof. Dr. Zeynep Tamay
Prof. Dr. Deniz Ertem

Prof. Dr. Didem Aliefendioglu
Prof. Dr. Mustafa Akgakus
Prof. Dr. Remziye Tanag
Prof. Dr. Fazilet Karakog
Prof. Dr. Pelin Ertan

Dog. Dr. Selim Oncel

Prof. Dr. Derya Altintas

Aksam Yemegi
Bursa Dostlar Gezegi ile Bir Gezek Aksami
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Salon A
07:30 - 08:30

Salon A
08:30 - 09:45

17 Mart 2015, Sali

KAHVALTILI GUNDOGUMU OTURUMU
ALLERJI _
OLGULARLA ALLERJIK ASTIM

Oturum Baskanlarn:
Prof. Dr. Nihat Sapan,
Prof. Dr. Ozkan Karaman

Olgularla Astim Tanisinda Zorluklar
Dog. Dr. Suna Asilsoy

Olgularla Astim

Prof. Dr. Ozkan Karaman

PANEL / NEFROLOJI

Oturum Baskanlan:
Prof. Dr. Mesiha Ekim,
Prof. Dr. Osman Donmez

Nefrolityazis ve Tedavi Yaklagimi

Prof. Dr. limay Bilge

Metabolik Alkaloz ile Seyreden Tubiiler Hastaliklar
Prof. Dr. Caner Kabasakal

idrar Yolu Enfeksiyonlarinda Tani ve Tedavi

Prof. Dr. Harika Alpay
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Salon B
08:30 - 09:45

Salon A
09:45 - 11:00

PANEL / ENDOKRINOLOJI
ENDOKRIN BOZUCULAR

Oturum Bagkani: Prof. Dr. Birgll Kirel

Endokrin Bozucular, Obezite ve Adipogenez
Dog. Dr. Pinar isgliven

Endokrin Bozucular ve Glukoz Homeostazi
Prof. Dr. Zerrin Orbak

PANEL / NEFROLOJ
NEFROLOJIK ACILLER

Oturum Baskanlart:
Prof. Dr. Ruhan Dustinsel,
Prof. Dr. Ayse Oner

Olgularla Dehidrate Cocuk ve Tedavisi

Prof. Dr. Ferah Sénmez

Potasyum Dengesi ve Bozukluklarinda Tedavi
Prof. Dr. Pelin Ertan

Yogun Bakimda Renal Replasman Tedavisi (RRT)

Dog. Dr. Nur Canpolat
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Salon B o _
09:45 - 11:00 PANEL / IMMUNOLOJI
IMMUNOLOJIDE KLINIK IPUGLARI

Oturum Bagkanlan:
Prof. Dr. Yildiz Camcioglu,
Prof. Dr. Sebnem Kilig

immiin Yetmezlikte Taniya Gétiiren ipuglar
Prof. Dr. Yildiz Camcioglu

immiin Sistemi Degerlendirmede Laboratuar
Algoritma

Dog. Dr. Hasibe Artag

Tani Sihirbazi: Flow Sitometri

Prof. Dr. Ishak Ozel Tekin

11:00 - 11:30 Kahve Arasi

Salon A _
11:30 - 12:30 KONFERANS / GASTRO!ENTEROLOJI
COCUKLARDA MIKROBIOTA

Oturum Bagskani:
Prof. Dr. Ayse Selimoglu

Konusmaci: Prof. Dr. Rasit Vural Yagci
Salon B
11:30 - 12:30 KONFERANS
ERKEN DONEM BESLENMENIN UZUN DONEM
SAGLIGA ETKILERI
GELISEN BiLIM ESLIGINDE YENi BULGULAR

Oturum Bagkani: Prof. Dr. Omer Tarim

Konugmaci: Dog. Dr. Cengiz Kara

12:30 - 13:30 Ogle Yemegi
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Salon A
13:30 - 14:30

Salon B
13:30 - 14:30

Salon A
14:30 - 15:30

KONFERANS / GASTROENTERO_LOJi
COCUK GASTROENTEROLOJISINDE
PROBIYOTIKLERIN KULLANIMI

Oturum Bagkani: Prof. Dr. Ayse Selimoglu
Konusmaci: Prof. Dr. Tanju Ozkan
KONFERANS / ENDOKRINOLOJi
BUYUME GERILIGINE YAKLASIM
Oturum Bagkani: Dog. Dr. Halil Saglam

Konugmact: Prof. Dr. Omer Tarim

KONFERANS / F[EMATOL__OJi _
COCUKLUK GAGINDA NOTROPENIK HASTAYA
YAKLASIM

Oturum Bagkani: Prof. Dr. Adalet Meral Glines

Konugmaci: Prof. Dr. Tiraje Celkan
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Salon B
14:30 - 15:30

15:30 - 16:00

Salon A
16:00 - 17:15

PANEL / GASTROENTEROLOJi - METABOLIZMA
COCUK GASTROENTEROLOJi VE
METABOLIZMANIN KESISME NOKTASI:
HEPATOSPLENOMEGALI

Oturum Baskanlar::
Prof. Dr. Tanju Ozkan,
Dog. Dr. Halil Saglam

Cocuk Metabolizma Degerlendirmesi
Prof. Dr. Mahmut Coker

Cocuk Gastroenteroloji Degerlendirmesi
Prof. Dr. Figen Giirakan

Kahve Arasi

PANEL / ENFEKSIYON _
GOCUKLARDA SIK GORULEN ENFEKSIYONLAR

Oturum Baskanlart:
Prof. Dr. Mustafa Hacimustafaoglu,
Prof. Dr. Solmaz Celebi

Hemorajik Ates ve Kirrm Kongo Kanamali Atesi
Degerlendirme ve Yonetim

Dog. Dr. Anil Aktas Tapisiz

Brusella Enfeksiyonlari Degerlendirme ve Yonetim
Dog. Dr. Selim Oncel

Salmonella Enfeksiyonlari Degerlendirme ve
Yonetim

Dog. Dr. Nazan Dalgi¢
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Salon B i _
16:00 - 17:15 KONFERANS / NOROLOJI
PROF. DR. AYTEN YAKUT OTURUMU

Oturum Bagkani: Prof. Dr. Ayten Yakut

Noérolojik Yakinma ile Bagvuran Hastaya Yaklagim
Prof. Dr. Mehmet Okan

Nobet ile Bagvuran Cocuga Yaklagim

Dog. Dr. Coskun Yarar

17:15-18:15 POSTER TARTISMASI
Baskanlar:
Prof. Dr. Ozkan Karaman
Prof. Dr. Mesiha Ekim
Prof. Dr. Birgl Kirel
Prof. Dr. Ruhan Distnsel
Prof. Dr. Yildiz Camcioglu
Dog. Dr. Ahmet Keskinoglu
Prof. Dr. Ayten Yakut
Prof. Dr. limay Bilge
Prof. Dr. Zerrin Orbak
Prof. Dr. Tiraje Celkan
Dog. Dr. Anil Aktas Tapisiz
Prof. Dr. Ishak Ozel Tekin
Prof. Dr. Figen Glrakan
Prof. Dr. Aysegiil Uniivar
Prof. Dr. Caner Kabasakal
Prof. Dr. Zarife Kuloglu
Prof. Dr. Afig Berdeli

20:00 - 24:00 Gala Yemegi
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Salon B
08:00 09:45

Salon A
09:00 - 11:00

18 Mart 2015, Carsamba

ACILIS KONUSMASI
Hem. Muazzez Altay

RiSKLI BEBEKLERDE HEMSIRELIK BAKIMI

Oturum Baskanlar::
Dog.Dr. Nurcan Ozyazicioglu,
Uzm. Hem. Fatma Diizgiin

Riskli Bebeklerde Beslenme

Hem. Zeynep Yildizer

Agri ve Anksiyete Yonetimi

Yrd. Dog. Dr. Gilay Manav

Riskli Bebeklerin Taburculuga Hazirlanmasi
Hem. Aylin Vatansever

Hastaneye Yatan Gocugun Haklar

Hem. YUksel Karademirler

PANEL
PEDIATRIDE GUNCEL YAKLASIMLAR ve
TEDAVIDE AKILCI ILAG SEGIMI
(INTERAKTIF OTURUM)

Oturum Bagkani: Prof. Dr. Nihat Sapan

Periferik Yayma Degerlendirilmesi
Dog. Dr. Birol Baytan

Premature Bebek Beslenmesi
Dog. Dr. Hilal Ozkan

Olgularla Adrenal Yetmezlik

Yrd. Dog. Dr. Erdal Eren

Olgularla Lenfadenomegali

Dog. Dr. Metin Demirkaya
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09:45 - 10:00

Salon B
10:00 11:45

11:00 - 12:00

Kahve Arasi

PEDIATRi HEMSIRELIGINDE GUNCEL KONULAR

Oturum Baskanlart:
Prof. Dr. Hicran Cavusoglu,
Hem. YUksel Karademirler

Pediatride ilag Uygulama Hatalari

Prof. Dr. Hicran Cavusoglu

Cocuk Hemsireliginde inovasyon ve Ornekleri
Dog. Dr. Nurcan Ozyazicioglu

Kronik Hastaliklarda Gocuk ve Aileye Yaklagim
Ogr. Gor. Semra Sirenler

Cocuga Kiiltiirel Yaklagim

Ogdr. Gor. Pakize Ogur

ODUL ALAN POSTERLERIN SUNUMU VE KAPANIS
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11. ULUDAG PEDIATRI KIS KONGRESI
BILDIRi SUNUM PROGRAMI

POSTER TARTISMASI
16 Mart 2015, Pazartesi, Saat: 17:15- 18:15

Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Nihal Oygtir, Prof. Dr. Fahri Ovali
(1-2-3-4-5-6 numarali posterlerin, poster basinda tartisiimasi)

PB01 - Yenidoganda Sedasyon Amaciyla Verilen Midazolamdan
Sonra Goriilen Paradoksal Konvulziyon- Benzeri Reaksiyon .......... 35
Gulten Kuglkkonyali, Fatih Mehmet Kislal, Deniz Yiimaz, Nilgiin Altuntas,
Hatice Kilig, Gdzde Celiksdz, Emin Ceran

PB02 - Pretermlerdeki Flebotomi Ve Transfiizyon Oranlarimizin
Gozden Gegirilmesi: Mevcut Uygulamalar Yeterli Mi?...................... 37
Nilufer Glizoglu, Mehmet Katircioglu, Gamze Akgca, Didem Aliefendioglu

PB03 - Charge Sendromu: Nadir Goriilen Bir Vaka........................... 39
Pelin Dogan, Nilgin Kdksal, Hilal Ozkan, Onur Bagci

PB04 - Ellis Van Creveld Sendromu: iki Olgu Sunumu..................... 41
Onur Bagci, Nilgtin Koksal, Hilal Ozkan, Pelin Dogan

PBO05 - Hipoksik iskemik Ensefalopati Tedavisinde Total Viicut
Sogutma............coovviiieee s s 43
Onur Bagci, Nilglin Koksal, Hilal Ozkan, Pelin Dogan, Ipek Gliney Varal

PB06 - ikizden ikize Transfiizyon Sendromunda Vaskiiler Okliizyon
Ve Amputasyon Olgusu...............ccccoerveiieciriinne. e 45
Onur Bagci, Hilal Ozkan, Nilglin Koksal, Pelin Dogan, Ipek Giliney Varal
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Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Eren Ozek , Prof. Dr. Fazilet Karakog
(7-8-9-10-11-12 numarali posterlerin, poster basinda tartisiimasi)

PBO07 - Prematiire Bebeklerde Probiyotik Destegdinin Beslenme
Intoleransi Ve Mortalite Uzerine Etkisi ..., 47
Ipek Guney Varal, Nilgtin Koksal, Hilal Ozkan, Onur Bagcl, Pelin Dogan

PB08 - Tanatoforik Displazi: Olgu Sunumu .............. s RS 49
Pelin Dogan, Hilal Ozkan, Nilglin Kéksal, Onur Bagci, Ozlem Unlligedik,
Erdal Eren, Figen Palabiyik, Durmus Dogan

PB09 - Yenidogan Doneminde Agir Solunum Sikintisina Yol Agan
Pulmoner Sekestrasyon Vakasi - Olgu Sunumu.................cccccoevnes 51
Pelin Dogan, Nilgin Kdksal, Hilal Ozkan, Onur Bagci, Arif Gurpinar,
Zeynep Yazicl

PB10 - Yenidogan Doneminde Langerhans Hiicreli Histiositoz Tanisi
ALAN TKEOIGU ... 53
Onur Bagcl, Nilgiin Koksal, Hilal Ozkan, Pelin Dogan, Metin Demirkaya,
Betll Sevinir, Basak Ceylan Demirbas

PB11 - Yenidogan Doneminde Tani Alan Townes-Brocks Sendromu

Muhammed Gunes, Onur Bagci, Hilal Ozkan, Nilgin Koksal, Pelin Dogan,
Irfan Kiristioglu

PB12 - Konjenital Ptozise Eglik Eden Dogumsal Sistemik
ANOMalIler.............oooviiiii s 57
Ozlem Ural, Mehmet Cem Mocan

Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Didem Aliefendioglu, Prof. Dr. Derya Alfintag
(13-14-15-16-17-18 numarali posterlerin, poster baginda tartisiimasi)

PB13 - Prune Belly Sendromu................cccooovvnnnnininieneenes 59
Sule Arici, Arzu Akdag, Anil Dogan, Betiil Orhaner
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PB14 - Olgu Sunumu: Noroenterik Kist.................coooooovniininnninne. 61
Murat Soner Cirkinoglu, Emre Gdger, Ali Oztlirk

PB15 - Anuler Pankreas, Agir Trakeomalazi Ve Bronkomalazinin Eslik
Ettigi VACTERL OIgUSU ..o 63
Saime Ceylan, Arzu Akdag, Senay Mengi

PB16 - Preterm Bebeklerde 25 Oh D Vitamini Duizeyleri Ve Respiratuar
Distres Sendromu ... 65
Pelin Dogan, Hilal Ozkan, Nilgiin Kéksal, Merve Topgu, Onur Bagcl,

Erdal Eren

PB17 - Preterm Bebeklerde 25 OH D Vitamini Eksikliginin Sikliginin
Ve Morbiditelerle iligkisinin Aragtirnlmasi......................c.ccccoo.... 68
Pelin Dogan, Nilgiin Kdksal, Hilal Ozkan, Merve Topgu,

Onur Bagci, Erdal Eren

PB18 - Sarilik ile Bagvuran Hastada Bilateral Siirrenal Hematom

Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Mustafa Akgakus, Prof. Dr. Pelin Ertan
(19-20-21-22-23-24 numarali posterlerin, poster basinda tartisiimasi)

PB19 - Lokal Anestezik Madde Uygulamasi Sonucu Gelisen
Methemoglobinemi..............cccooiiiiiniiini e 71
Zeynep llksen Hocoglu, Halil ibrahim Aksoy, Ufuk Ozkaya,

Tugba Calapoglu, Onurcan Yacuz, Sibel inecikli, Serdar Ozkasap

PB20 - iki Farkli Surfaktan Preparatinin Doku Oksijenizasyonu
Uzerine Etkilerinin Karsilagtirimasi .......................... R 73
Merih Cetinkaya, Aslan Babayigit, Burcu Cebeci, Hilal Ozkan,

Nilguin Koksal
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PB21 - Epidermolizis Biilloza Tip Junctional Ve Birlikte Gortilen
Malformasyonlar: Olgu Sunumu.................c.ccooeiiicccceccccens 75
Mehmet Sariaydin, Gilsim Buse Dogan, Tugba Bayraktar Aydin,

Erhan Abanoz, Sibel inecikli, Halil ibrahim Aksoy, Serdar Ozkasap

PB22 - Neonatal Vitamin D Eksikligi: Siklik, Siddet Ve Nedenlerinin
Arastirimasi Ve Tedavi Basarisinin Degerlendirilmesi..................... 77
Pelin Dogan, Nilgiin Kéksal, Hilal Ozkan, Merve Topgu, Onur Bagc,
Erdal Eren

PB23 - Vesikoiireteral Refliide Klinik Ve Laboratuvar Yontemlerinin
Ayirict Tanidaki Yeri: Veri Madenciligi Analizi ile Klinik Kararlara
Farkli Bir Yaklagim ................ccoooiiiiinennn, SRS 79
Ahmet Keskinoglu, Pembe Keskinoglu, Suriye Ozgur, Caner Alparslan,
Onder Yavascan, Burak Ordin, Serdar Saritas, Cengizhan Elmas,

Nejat Aksu

PB24 - Ugiincii Basamak Hastanelerine Bagvuran Vesikoiireteral
Refliili Gocuklarda Risklerin Degerlendirilmesi................................ 82
Caner Alparslan, Onder Yavascan, Ahmet Keskinoglu, Serdar Saritas,
Cengizhan Elmas, Nejat Aksu, Suriye Ozgiir, Pembe Keskinoglu

Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Esen Demir, Prof. Dr. Abdlilkadir Kogak
(25-26-27-28-29-30 numarali posterlerin, poster basinda tartisiimasi)

PB25 - Tekrarlayan Anjiyoodemin Nadir Nedeni: Herediter
ANJIYOOdeM..........covviiii s 84
Deniz Ozgeker, Zeynep Tamay, Nermin Gller

PB26 - Sakarya Yoresinde Allerjik Rinitli Gocuklarin Gida Ve inhalan
Allerjenlere Karsi Duyarlilik Prevalansi................c.coooonnnn. 86
Oner Ozdemir, Bahri Elmas, Mukaddes Kilig
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PB27 - Sakarya Yéresinde Astimh Gocuklarin Gida Ve inhalan
Allerjenlere Kargi Duyarlilik Prevalansi.........................cocoo 88
Oner Ozdemir, Bahri Elmas, Mukaddes Kilig

PB28 - Noroblastomun Nadir Bir Davranigi: Plevral Efiizyonda Rozet
OIUSUMUL......ooiii 90
Metin Demirkaya, Betll Sevinir, Salih Guler, Ulviye Yalginkaya

PB29 - MALT Lenfoma: Olgu Sunumu..............ccoocovniniiniiniininnne, 92
Betll Sevinir, Metin Demirkaya, Utku Ayglnes, Hilya Oztirk,
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PB01

Yenidoganda Sedasyon Amaciyla Verilen Midazolamdan
Sonra Goriilen Paradoksal Konvulziyon- Benzeri Reaksiyon

1Giilten Kiiglikkonyali, 'Fatih Mehmet Kiglal, 2Deniz Yiimaz,
3Nilgiin Altuntas, "Hatice Kilig, 'Gézde Celikséz, TEmin Ceran

'Kegibren Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Sadlidi Ve Hastaliklar1 Anabilim
Dali, Ankara

2Cocuk Noroloji Bilim Dali, Ankara

3Yenidogan Yogun Bakim Bilim Dali, Ankara

GiRiS: imidazo-benzodiazepin tiirevi olan midazolam; premedikasyon,
sedasyon veya genel anestezinin indlksiyonu ve strdirtlmesi amaciyla
yaygin olarak kullanilir. Kardiyak ve respiratuvar yan etkilerinin diginda
konvulziyon-benzeri paradoksal reaksiyonlar da bildirilmigtir.

oLGU: Ug giinlik term, kiz hasta nobetlerinin durmamasi iizerine dis
merkezden hipokalsemik konvulziyon on tanisyla ileri tetkik ve tedavi
amaciyla hastanemize sevk edildi. Annede erken membran rupturi 6ykusu
olan hastanin fizik muayenesi hafif dehidratasyon bulgulari diginda
normaldi. Laboratuvar tetkikleri kalsiyum:7.1  mg/dl ve 25-OH-D
Vitamin:4.15 ng/ml olmasi diginda normal sinirlardaydi. Dig merkezde
yapilan transfontanel ultrsonografisi ve beyin bilgisayarli tomografisi
normal olan hastanin elektroensefalografisinde (EEG) voltaj supresyonu
gozlendi. Tedavisine kalsiyum glukonat, D vitamini, uygun antibiyotik ve
dis merkezde baslanan dormicum infiizyonu ile devam edildi. Takibinde
konvllzyonun gortlmesi Uzerine fenobarbital baglanarak, midazolam
kademeli olarak kesildi.
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Hastaya sedasyon amaciyla intraven6z midazolam uygulanarak gekilen
kraniyal manyetik resonans goruntilemede (MR), difuzyon kisitlihgi
gosteren lezyonlarinin olmasi tzerine ileri tetkik amacli MR anjiyografi ve
venografi yapiimasi planlandi. Hastanin MR sonrasinda belirgin ajitasyon
ve pedal cevirir tarzda istemsiz hareketleri gozlendi ve birkag dakikada
kendiliginden gegti. Bu hareketlerin midazolama bagli olabilecegi
dusinuldi. MR anjiografi Oncesi sedasyon amaciyla uygulanacak
midazolam sonrasi benzer paradoksal etkinin olabilecegi dustnulerek,
EEG cekime sartlari hazirlandi ve hastaya bu sefer intramuskiler
midazolam uygulandi. Paradoksal hareketleri tekrarlayan hastanin es
zamanl gekilen EEG'sinde epileptik aktiviteye rastlanmadi. Takibinde bu
hareketleri yine birkag dakika i¢inde kendiliginden son buldu. Konvilzyonu
tekrarlamayan hasta oral fenobarbital ve D-vitamini tedavisi ile taburcu
edildi.

TARTISMA VE SONUC: Midazolam, etkisinin daha ¢abuk baslayip daha
kisa surmesi, daha fazla amnezik olmasi ve Kkardiyovaskiler ve
respiratuvar yan etkilerinin daha az olmasi nedeniyle diazepama gore
daha ¢ok tercih edilmektedir. Midazolamin intravendz hizli verildiginde
ozellikle gocuk ve yaglilarda hiperaktivite, dismanlik, 6fke reaksiyonu,
saldirganlik, paroksismal heyecanlanma, ajitasyon ve konvulziyon benzeri
(tonik / klonik hareketler ve kas tremoru) paradoksal reaksiyonlara neden
oldugu bildirilmistir. Yan etkileri prematireler basta olmak Uzere bazi
yenidoganlarda GABA'erjik sistemin tam olgunlasmamis olmasiyla,
karacigerde metabolize oldugundan karacigerin yeterince gelismemis
olmasiyla ve genetik gecisle aciklanmaya calisiimistir. Olgumuzda,
yenidogana sedasyon saglamak amaciyla verilen midazolam sonrasi
paradoksal istemsiz hareketler goriilmis, es zamanl yapilan EEG’sinde
epileptik aktiviteye rastlanmamustir. Literatirde az sayida benzer vaka
bildirilmistir. Bu olguda midazolamin, nadir gozlenen bu yan etkisini
dikkatlerinize sunmak istedik.
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PB02

Pretermlerdeki Flebotomi Ve Transfiizyon Oranlarimizin
Gozden Gegirilmesi: Mevcut Uygulamalar Yeterli Mi?

Niliifer Giizoglu, Mehmet Katircioglu, Gamze Akga, Didem Aliefendioglu

Kirikkale Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari ABD, Kirikkale

GIRIS VE AMAG: Eritrosit transfiizyonu ciddi enfeksiyonlara yol agabilecegi
gibi oksijen radikal hasarina da neden olabilir. Buna ragmen preterm
bebeklerin bircoguna yogun bakim Unitesinde vyatislari siresince ¢ok
sayida eritrosit transflizyonu uygulanmaktadir. Ocak 2014 tarihinden
itibaren Unitemizde esik degerleri belirten yazili bir kilavuz mevcut olup,
buna uygun olarak eritrosit transflizyonu uygulanmaktadir. Bu ¢alismanin
amaci eritrosit transflizyonu agisindan mevcut uygulamalarimizi gozden
gegcirmek ve gelecege yonelik iyilestirmeler yapmaktir.

YONTEM: Ocak 2014 - Aralik 2014 tarihleri arasinda yenidogan yogun
bakim Unitesinde yatan, gebelik haftasi <32 hafta olan tim bebekler geriye
yonelik olarak incelendi. Major konjenital anomalisi olan ve akut major
kanamasi olan hastalar ¢alisma digi birakildi. Dosya kayitlarindan
hastalarin demografik &zellikleri, dogumdan sonraki ilk hemoglobin
degerleri, postnatal ilk iki haftada flebotomi miktari ve hastaya uygulanan
eritrosit transflizyonu oranlari degerlendirildi.
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BULGULAR: Calismaya toplam 38 hasta alindi. Hastalarin ortalama
dogum agiri§i 272 hf, ortalama dogum agirigi 1136+ 458 gr idi. ilk
hemoglobin degeri 13 mg/dl nin altinda olan 4 hasta dislandiginda
hastalarin %62'si en az 1 kez, %18'i 2 kez, % 8,8'i ise 3 kez transflzyon
uygulanmisti. ilk iki haftadaki felebotomi miktari ise median 12,5 (4-45) ml
idi.

SONUG: Yogun bakim (nitemizde mevcut uygulamamiz ile preterm
bebekler ¢ok sik eritrosit transflizyonuna ihtiyag duymaktadirlar. Neonatal
donemde transflzyon sikligini azaltmak icin hemoglobin esik degerini
belirten kilavuzlar yeterli degildir. Transfizyon sikligini azaltmak igin
kordun ge¢ klemplenmesi, sivazlanmasi, flebotomilerin kaydedilmesi, rutin
uygulamalardan kaginarak laboratuvar ol¢imlerinin dikkatle ve mikro
yontemlerle yapilmasi ve gibi stratejilerin de gelistirilmesi gereklidir.
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PB03

Charge Sendromu: Nadir Goriilen Bir Vaka

Pelin Dogan, Nilgiin Koksal, Hilal Ozkan, Onur Bagci

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dal,
Neonatoloji Bilim Dali, Bursa

GIiRiS: CHARGE sendromu ilk defa 1979 yilinda Hall tarafindan koanal
atrezi acgisindan arastirlan 17 multipl dogustan anomalili gocukta
tanimlanmigtir. Kolobom, kalp defektleri, koanal atrezi, buylme geriligi,
genital hipoplazi ve kulak anomalileri ile karakterizedir. CHARGE
sendromunda 8q12 kromozomunda CHD7 geninin bulunmasiyla olgularin
cogunlukla yeni mutasyonla ortaya ciktigi bildirilse de, CHARGE
sendromunun otozomal dominant gegisli oldugu bilinmektedir. Fetusda bu
genetik degisikligin nedeni hala bilinmemekte ve sikligi 1/8500-10bin
arasinda degismektedir. Burada CHARGE sendromu tanisi konulan bir
olgu nadir gorulmesi nedeniyle sunulmustur.

OLGU: Yirmidokuz yasindaki anneden, miadinda birinci gebelikten birinci
yasayan olarak sezaryen ile 3060 gr olarak APGAR 8-9 olarak dogurtuldu.
Antenatal ekokardiografisinde hipoplastik sol kalp tanisi olan hasta
yenidogan yogun bakim Unitesine alindi. Fizik muayenesinde; agirlik
3060gr(10-50p), boy 41 cm (10p altinda) ve bas cevresi 33,5cm (10-50 p)
idi. Sistem muayenelerinde, sag periferik fasiyal paralizi, dusik ve
malforme kulaklar, umblikal kist ve bilateral koanal atrezi saptand.
Ekokardiografisinde interrupted aorta ve sol kalp hipoplazisi oldugu
gorulda.
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Goz muayenesinde iris kolobomu tespit edildi. Mekanik ventilasyon, sivi ve
antibiyotik tedavileri diizenlenen ve kardiak operasyonu planlanan hasta
tum destek tedavilerine ragmen izleminin 32. gununde kaybedildi.

SONUC VE TARTISMA: CHARGE sendromu; goz kulak anomalileri, koanal
atrezi, genital hipoplazi, kalp defektleri ve beyin anomalilerini igeren
yaklasik 1/10bin sikiiginda izlenen nadir bir sendromdur. Koanal atrezi,
trakeodzafageal fistil ve kardiak problemlere zamaninda miidahale
edilmesi hayati 6nem tasir ve multidisipliner bir yaklagim gerektiren bir
sendromdur. Mortalitenin sebebi siklikla kardiak problemler olmaktadir.
Bizim hastamiz da major kardiak problemlerine sekonder gelisen agir
pulmoner hipertansiyon sebebiyle erken donemde kaybedilmistir. Bu vaka
ender gorulen bu sendromun tekrar hatirlatilmasi igin sunulmustur.
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PB04

Ellis Van Creveld Sendromu: iki Olgu Sunumu

Onur Bagci, Nilgiin Koksal, Hilal Ozkan, Pelin Dogan

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dal,
Neonatoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Ellis van Creveld (EVC) sendromu otosomal resesif gegisli ve 4p16
kromozomundaki genetik defekt sonucu ortaya gikan, 20 bin dogumda bir
gorulen nadir bir sendromdur. Polidaktili, konjenital kalp hastaligi ve toraks
deformiteleri ile karakterizedir. Disproporsiyonel kisalik, tirnak hipopilazisi,
seyrek sa¢ ve oral problemler eslik eden diger bulgulardir. Prognozu
belirleyen konjenital kalp hastali§inin ve toraks deformitelerinin agirhgidir.
Burada EVC sendromu tanisi konulan iki olgu nadir gériimesi sebebiyle
sunulmustur.

OLGU -1: Miadinda normal vajinal yol ile Apgar 4-8 olarak dogurtulan kiz
bebek solunum sikintisi ve multipl anomalileri nedeniyle yenidogan
unitesine yatirildi. Antenatal iskelet displazisi ve ekokardiografide (EKO)
total arteriovendz kanal defekti saptandigi 6grenildi. Fizik muayenesinde
agirhk 3420gr (50-75p), boy 46¢cm (25-50p), bas gevresi 33.7cm (25-50p)
bulundu. Sistem muayenelerinde, solunum sikintisi, toraks hipoplazisi, alt
ve Ust eksteremitelerde kisalik, tim ekstremitelerde polidaktili (6 parmak)
saptandi. EKO'da agir atrioventrikiler kapak yetersizligi, tek atrium, sol
ventrikil ve aorta hipoplazisi, genis ventrikiller septal defekt ve patent
duktus arteriozus saptandi. Batin ve kranial ultrasonografileri ve g6z
muayenesi normal saptandi.
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Destek tedavileri dizenlenen hastanin izlemde pulmoner hipertansiyon,
coklu organ yetmezIigi bulgular gelisti ve hasta yagaminin 10. ginunde
kaybedildi.

OLGU -2: Miadinda sezaryan ile agirliginda, Apgar 1-4 olarak dogurtulan
kiz bebek multipl anomalileri sebebiyle yenidodan Unitesine yatirildi.
Antenatal fetal iskelet displazisi ve EKO'da total AV kanal defekti
saptandigi 6grenildi. Fizik muayenesinde agirlik 2810gr (10-25p), boy
44cm (3-10p), bas gevresi 32cm (3-10p) bulundu. Sistem muayenelerinde,
sendromik yiz gorunumd, Ust ve alt ekstremitelerde kisalik, her iki elde
polidaktili (6 parmak) ve tirnak hipoplazisi saptandi. EKO’da total AV kanal
defekti, genis PDA, tek atrium, kiiglik VSD ve persistan sol stiperior vena
kava tespit edildi. Transfontanel ve batin USG'de 6zellik saptanmadi.
izlemde genel durumu iyi olan ve enteral beslenen kontrole gelmek (izere
taburcu edildi.

SONUC VE TARTISMA: EVC sendromu, kalp hastaligi ve toraks
deformitesinin siddeti ile orantili olarak mortalitesi yliksek olan bir tablodur.
Kardiak malformasyon orani %60-70 civari olup, en sik gorllen
problemler; mitral ve triklispit kapak defektleri, patent duktus arteriozus,
endokardial yastik defekti ve atrial septal defektdir. Vakalarin %20’sinde
kardiyak cerrahi gerektigi ve bunlari da buytk cogunlugunu tek ventrikl
konjenital malformasyonu olusturdugu bildirilmistir. ilk olgumuzdaki gibi
kompleks kardiyak anomaliler nadir gortlmektedir.
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Hipoksik iskemik Ensefalopati Tedavisinde
Total Viicut Sogutma

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

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dal,
Neonatoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS VE AMAG: Hipoksik iskemik ensefalopati (HIE) intrapartum veya
antepartum serebral hipoksi ve iskeminin neden oldugu akut ilerleyici
ensefalopati tablosudur. Kalici beyin hasarna yol acan HIE
yenidoganlarda halen sik bir 6lum nedenidir ve sag kalanlarda onemli
norolojik bozukluklar gérilebilmektedir. Noroprotektif tedaviler arasinda
hipotermi en gugli ve en givenilir segenek olarak gortimektedir.

GEREG VE YONTEM: Bu prospektif calismaya Kasim 2011-Ocak 2015
arasinda yenidogan yogun bakim Unitemizde HIE tanisiyla total viicut
sogutma uygulanan 38 hasta alindi. Gestasyonel yas =34 hafta, postnatal
yas <6 saat olmak kosulu ile kan gazinda PH<7.0, BE> -16 olan perinatal
asfiksili tim hastalar, kan gazi PH 7.1-7.15 ve BE 10-15.9 ise veya kan
gazi bakilamiyorsa; hipoksik olay dykust, 5. dakika apgar skoru <5 olan,
dogumda en az 10 dakika PBV uygulanan, orta veya agir ensefalopati
bulgulari (hipotoni, emme yoklugu, nébet) olan hastalar ¢alismaya alindi.
Hastalar karakteristik 6zellikleri, tedavi sonuglari ve yan etkiler agisindan
degerlendirildi.
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BULGULAR: Calismaya alinan 38 hastanin 12 ‘si kiz, 26'si erkekti.
Ortalama dogum agirliklari 3123+536 gramdi. Hastalarin 24’4 sezaryan,
14’0 NVY ile dogmuslardi. Hastalarin 2'si merkezimizde dogurtulmustu
Sarnat&Sarnat'a gore sinifladiginda hastalarin yarisinin evre 3 oldugu
goruldi. Tedavi sirasindaki en sik yan etkiler bradikardi (%92.1), kanama
diyatezi (%84.2) ve trombositopeniydi (%73.7). Onbir hastada inotrop
gerektiren hipotansiyon, 5 hastada hipoglisemi, 5 hastada hiperglisemi, 3
hastada subkutan yag nekrozu goruldu. Hastalarin hepsinde 72 saatlik
hipotermi tedavisi tamamlandi. Onl¢ hasta kaybedildi. Kaybedilen
olgularin tamami Evre 3 olan hastalardi. Hastalarin 24’Gne kraniyal MR
cekildi,15 hastada hipoksik bulgular saptandi. Dokuz hastanin EEG’sinde
anormal bulgu saptandi. Hastalarin ortalama yatis stresi 20.7+2.7 glndd.
Yasayan hastalarin uzun dénem norolojik izlemleri devam etmektedir.

TARTISMA: HIE yiilksek mortalite ve yasayan olgularda agir nérolojik
hasara yol agan ciddi bir durumdur. Total viicut sogutma giinimiizde HIE
tedavisinde en cok kullanilan ydntemdir. Son yillara HIE'li bebeklerde
sogutma yontemlerinin  yaygin kullaniimaya baslamasi ile birlikte
mortalitenin ve agir norogelisimsel bozukluk oranlarinin  azaldigi
gorulmektedir. Hipotermi ile iligkili pek gok yan etki bildirilmis ancak bu yan
etkilerin higbirinin tedaviyi sonlandirmayi gerektirmedigi saptanmistir.
Bizim ¢alismamizda hipotermi uygulanan hastalarda %65.8 (25/38) yasam
orani saptanmis, tedaviye bagl ciddi yan etki goriimemistir. Uzun dénem
izlemde evre 2 olan hastalarin higbirinde agir norolojik sekel
saptanmamistir.
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ikizden ikize Transfiizyon Sendromunda Vaskiiler Okliizyon
Ve Amputasyon Olgusu

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

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Neonatoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: ikizden ikize transfiizyon sendromu (iiTS), monokoryonik ikiz
gebeliklerin %4-35'inde gortlen ciddi bir gebelik komplikasyonudur. Tedavi
edilmeyen ciddi [iTS'unda mortalite %80-90 arasindadir. Vaskiiler
ekstremite okliizyonu lITS'unda %0.51 oraninda gériilen oldukga nadir bir
komplikasyondur. Literatlirde bugiine kadar 28 vaka bildirilmistir. Selektif
fetoskopik lazer fotokoagulasyon (SFLF), IiTS olgularinda son zamanlarda
kullaniimaya baslanan yeni bir tedavi yontemidir. iiTS ‘da gériilen vaskiiler
okluzyon ve amputasyon olgularinin buyuk ¢ogunlugunun tedavi ile iligkisiz
oldugu distiniiimektedir. Burada erken gebelik déneminde IiTS nedeniyle
SFLF uygulanan ve intrauterin amputasyon ile sonuglanan bir alt
ekstremite iskemisi olgusunu sunmaktayiz.

OLGU: Yirmidort yasindaki annenin 3. gebelik 2. canli dogumundan 31
GH'Inda sezaryan ile 1430 gr. agirhiginda dogurtulan erkek bebek
yenidogan unitesine yatirildi. Dogum sonrasi sag ayagin 0.5 cm kemik
cikintisi kalacak sekilde ayak bilegi Ustinden ampute oldugu gordldd.
Antenatal Gykiisiinde diizenli takipte olan olgunun IiTS tanisi aldii, 20.
gebelik haftasinda SFLF uygulanmis oldugu ve islem sonrasinda dondr
olan bebegin kaybedildigi 6grenildi.
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Fizik muayenede agirlik 1430gr (10-50p), boy 40 cm (10p), bas gevresi
25¢cm (<10p) idi. bulundu. Sistem muayenelerinde 6zellik olmayan olgunun
sag ayak bilekten itibaren ampute gortinumde idi. Rutin laboratuar tetkikleri
normal bulundu. Ampute olan ayakta cilt, kas dokusu ve kemik geligiminin
oldugu saptandi ve patolojik degerlendirme sonucunda ayagin 28 haftalik
fetlsle uyumlu oldugu, deri, deri alti dokular ile kas ve bag dokularinin
nekrotik oldugu belirtildi. Hastanin sag alt ekstremitesinde damarsal
patoloji saptanmadi ve plastik cerrahi tarafindan gudik tamiri yapildi.
izleminde ek sorun yasanmayan hasta 18. giinde taburcu edildi. Hastanin
duzeltilmis yas! 4 ay olup ayaktan takiplerine devam edilmektedir.

SONUG VE TARTISMA: iiTS monokoryonik gebeliklerde nadir gériilen ciddi
bir komplikasyondur. Tedavi edilmeyen olgularda mortalite yuksektir. SFLF
bu hastalarda son zamanlarda uygulanmaya baslanan bir yontemdir.
Vaskiller ekstremite okliizyonu [1iTS'unda nadir olarak gorillebilen bir
komplikasyondur. iskemik olaylarin etiyolojisinde polisitemi, hiperviskozite,
umblikal arteryel kacak sendromu, artmis anjiotensin diizeyleri, 6Imus olan
ikiz esi nedeniyle salinan trombotik faktorler ve psodoamniotik bant
olusumu sorumlu tutulmaktadir. Bunlarin yani sira ¢ok nadir olarak gorulse
de SFLF sonrasi trombotik olaylarin da vaskiler iskemi ve ampitasyona
neden olabilecegi bildirilmektedir.




11. Uludag Pediatri Kis Kongresi

PBO07

Prematiire Bebeklerde Probiyotik Desteginin Beslenme
Intoleransi Ve Mortalite Uzerine Etkisi

Ipek Giiney Varal, Nilgiin Koksal, Hilal Ozkan, Onur Bagci, Pelin Dogan

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Neonatoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS VE AMAG: Yenidogan yogun bakim (nitesinde yatan bebegin
mikroflorasi saglikl bir yenidogan bebegin mikroflorasindan belirgin olarak
farklilik gostermektedir. Probiyotikler uygun miktarda alindiklarinda
konagin saghg tzerinde olumlu etkiler saglayan (hastaligi 6nleyen veya
hastaligi dizelten) patolojik olmayan canli mikroorganizmalardir. Bu
calismada amag, preterm bebeklerde probiyotik vererek beslenme
intoleransi, nekrotizan enterokolit (NEK) ve diger morbiditeler (zerine
etkisini gostermekdir.

GEREG VE YONTEM: Calisma Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Yenidogan
Yogun Bakim Unitesinde izlenen 32 hafta ve altinda veya 1500 gram ve
altinda dogan preterm bebeklerde prospektif randomize kontrollii olarak
dizenlendi. Calismaya toplam 110 prematiire bebek alindi. Probiyotik
verilen birinci grupta 70 bebek, kontrol grubunda 40 bebek vardi.

SONUCLAR: TUm bebeklerin %3.6’sinda (n=4) olmak Uzere 2 bebekte
(%1,8) evre 2, 2 bebekte de (%1,8) evre 3 NEK gorildi. Probiyotik
grubunda NEK gérlime orani, kontrol grubuna gore istatistiksel olarak
anlamli dlizeyde disik bulundu (p=0.016; p<0.05). Nozokomiyal sepsis
orani tim bebeklerin %23.6’sinda (n=26) goruldu.
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Gruplara gore nozokomiyal sepsis gortime orani istatistiksel olarak
anlamli olmasa da, probiyotik grubunun kontrol grubuna gore disuk olmasi
dikkat gekici idi(p=0.059, p>0.05). Olim, NEK ve sepsis nedenli dlim
oranlarinin probiyotik grubunda anlamli derecede dustk oldugu saptandi
(p< 0.05). Probiyotik verilen hastalarda beslenme intoleransi daha az
gorulerek, hizli beslenmeye baslandi ve total parenteral nutrisyon suresi
daha kisa bulundu (p=0.05). Calismada yine ikincil kazang olarak
probiyotik verilen hastalarin taburculuk kilo ve bas gevresi persentillerinin
10 persentilin altinda olma oranlarinin kontrol grubuna gére anlamli
derecede dustktir (%32.9-%67.5) (%27.1-%50).

TARTISMA: Coklu probiyotik destegi NEK ve mortalite Uzerine etkilidir.
Ayni zamanda beslenme intoleransini azaltmasi, kilo alimini ve taburculuk
persentillerini iyilestirmesi hastalarin uzun vadeli norogelisimleri agisindan
umut vaadedicidir. Hastalarin uzun dénem takibini yapan yeni ¢alismalara
ihtiyag vardir.
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Tanatoforik Displazi: Olgu Sunumu

'Pelin Dogan, "Hilal Ozkan, 'Nilgiin Kéksal, 'Onur Bagci, 2Ozlem Unliigedik,
3Erdal Eren, *Figen Palabiyik, *Durmus Dogan

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Neonatoloji Bilim Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dal,
Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Endokrinoloji Bilim Dali, Bursa

4Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Bursa

GIRiS: Tanatoforik displazi (TD) 1/20bin-50 bin sikiiginda gortilen letal
iskelet displazilerindendir. Karakteristik bulgulari kint ekstremiteler, dar
gogus kafesi, makrosefali, fazla cilt katlantilari, kisa el ve ayak parmaklari,
distandl karindir. TD olgular siklikla sporadik olmasina karsin otozomal
resesif ve dominant olgular da bildirilmistir. TD'nin tip 1’inde telefon ahizesi
seklinde femur izlenirken tip 2 formu yonca yapragi gortinimlu kafatasi ile
karakterizedir. TD olgularin ¢ogu dogumdan kisa slre sonra solunum
sikintisi ve eslik eden malformasyonlar sebebiyle kaybedilmektedir.

OLGU SUNUMU: Otuz yasindaki anneden miadinda ikinci gebelikten ikinci
yasayan olarak sezaryen ile 2670 gr APGAR 3-4 olarak dogurtuldu.
Spontan solunumu olmayan hasta entlibe edilerek yenidogan yogun
bakim initesine yatirildi. Ozgegmisinde gebelikte diizenli takipte oldugu,
izleminde gebeligin  20.haftasinda iskelet deformitesi  sebebiyle
terminasyon onerildigi 6grenildi.
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Soy gegmisinde Ozellik saptanmayan hastanin fizik muayenesinde, agirlik
2670gr (50-90 persentil), boy 42cm (10p) ve bas gevresi 33.7 cm (90p) idi.
Sistem muayenelerinde genel durum kéti, ylksek ve ¢ikik alin, mikrognati,
genis on fontanel ve basik burun mevcuttu. Ekstremiteleri, boynu ve
parmaklari kisa olan olgunun toraksi belirgin hipoplazikti ve batin gergin ve
sis gorinimdeydi. Solunum sikintisi olan hasta entlibe edilerek
konvansiyonel ayarlardan ventilatore bagdlandi, rutin kan tetkiklerinde
ozellik olmayan hastanin sivi ve antibiyotik tedavisi dlizenlendi. Cekilen
iskelet surveyi; toraks ve akcigerler belirgin hipoplazik, makrosefali, tim
vertabra ve kostalar kisa, tUm ekstremite kemiklerinde kisalik ve
kalinlasma,her iki femurda telefon ahizesi goriinimi seklinde raporlandi.
Ekokardiografisinde agir pulmoner hipertansiyon izlenen hastanin tedavisi
dlzenlendi. Ancak izlemde pulmoner hipertansiyonunda belirgin artis olan
hasta yiiksek frekansl ventilasyona alindi. Kranial ultrasonografileri ve géz
muayenesi normal saptandi. Ventilasyon, total parenteral nutrisyon,
antibiyotik tedavileri ve pulmoner vazodilatator tedavileri diizenlenen
hastanin izlemi boyunca genel durum kotilugu devam etti ve tim destek
tedavilerine ragmen izlemde pulmoner hemoraji gelisen hasta yasaminin
23. guninde kaybedildi.

SONUG VE TARTISMA: TD'nin karakteristik bulgularindan  kint
ekstremiteler, dar gogus kafesi, makrosefali, fazla cilt katlantilari, kisa el ve
ayak parmaklari, distandi karin bulgularinin timd bizim vakamizda
mevcuttu. Hastanin toraksinin belirgin olarak dar olmasi ayirici tanida
Jeune sendromunu disundirse de toraks dar ve kisa oldugu icin ve diger
klinik bulgulari da uyumlu oldugu i¢in TD dusunuldu. Literatirdeki ¢ogu
vakanin dogumdan kisa sUre sonra bizim olgumuza benzer sekilde
kaybedildigi gorildi. Bu letal sendrom nadir gorilmesi sebebiyle
sunulmustur.




11. Uludag Pediatri Kis Kongresi

PB09

Yenidogan Déneminde Agir Solunum Sikintisina Yol Agan
Pulmoner Sekestrasyon Vakasi - Olgu Sunumu

'Pelin Dogan, 'Nilgiin Kéksal, 'Hilal Ozkan, 'Onur Bagci, ?Arif Giirpinar,
3Zeynep Yazici

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Neonatoloji Bilim Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, Bursa
SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Bursa

GIRiS: Pulmoner sekestrasyonlar, normal trakeobronsiyal agagla iligkisi
olmayan, kendi sistemik arteriyel kaynagi olan, anormal akciger
dokusundan olusan konjenital lezyonlardir. Ekstralober ve intralober olmak
Uzere iki tip sekestrasyon bulunmaktadir.

OLGU: Yirmibir yasindaki annenin 1. gebeliginden birinci yasayan olarak
40+6 haftalik gebelikten 3710gr agiriinda, APGAR 7-8 olarak olarak
vajinal yolla hastanemizde dogurtulan erkek bebek, antenatal
ultrasonografide (USG) pulmoner sekestrasyon, sag renal agenezi ve
ventrikilomegali tanilar mevcuttu. Bebek solunum sikintisi nedeniyle
yenidogan yogun bakima vyatirildi. Soygegmisinde 6zellik olmayan
hastanin yapilan fizik muayenesinde agirlik 3710 gr (50-90 p), boy 52cm
(50-90p), bas cevresi 37 c¢cm (50-90 p) saptandi. Postnatal solunum
sikintisi olan hasta mekanik ventilatore baglandi, sivi ve antibiyotik
tedavileri duzenlendi. Rutin tetkiklerinde patoloji olmayan olgunun PA
akciger grafisinde solda sekestrasyon ile uyumlu bulgular saptandi. Kranial
USG normal bulundu. Batin USG sag renal agenezi saptandi.
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Yatisinin  ikinci  gininde yapilan ekokardiografisinde  pulmoner
hipertansiyon izlendi ve pulmoner vazodilatator tedavi baslandi.
Bilgisayarli tomagrafi (BT) anjiografisinde sol akciger posterobazalde,
ekstralobar pulmoner sekestrasyonla uyumlu oldugu seklinde raporlandi.
Agir solunum sikintisi olan hasta postnatal 6. glnu gocuk cerrahi bolimu
tarafindan opere edildi. Post operatif solunum sikintisi ve pulmoner
hipertansiyonu devam eden hasta 35 gin yuksek frekansli ventilasyonda
takip edilen hastanin, sonrasinda kademeli olarak ventilator ayarlari
azaltildi ve postnatal 58. giini oksijensiz olarak ayaktan takip ve tedavisi
devam edilmek zere taburcu edildi.

SONUG VE TARTISMA: Pulmoner sekestrasyon lokalizasyon olarak en sik
sol alt lobta yerlesmekte, ekstralober veya intralober olabilmektedir.
Yenidogan doneminde ekstralober tip daha yaygin gortlmekte iken
intralober tipteki vakalarin ¢ogu erigkin donemde tani almaktadir. Cerrahi
endikasyon hastanin klinik durumuna gore karar verilmektedir. Burada
yenidogan doneminde agir solunum sikintisi ve pulmoner hipertansiyonu
olan vaka, pulmoner sekestrasyona bagli erken donemde bu derecede
agir solunum sikintisi ender gortimesi nedeniyle sunulmustur.
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Yenidogan Doneminde Langerhans Hiicreli Histiositoz
Tanisi Alan lki Olgu

10nur Badct, 'Nilgiin Kéksal, "Hilal Ozkan, 'Pelin Dogan, *Metin Demirkaya,
2Betiil Sevinir, 3Basak Ceylan Demirbas

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

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dal,
Onkoloji Bilim Dali, Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
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GIRiS: Langerhans hiicreli histiositoz (LHH), gocukluk ¢aginda 1:25.000-
50.000 oraninda gorulmektedir. LHH neonatal donem de dahil olmak uzere
her yas grubunda gorulebilir. Burada yenidogan doneminde tani alan ve
farkli klinik sunum ve seyir gdsteren iki olgu sunulmustur.

OLGU -1: Miadinda sezaryan ile 3200 dogurtulan erkek bebek tim viicutta
yaygin, nekrotik zemin (zerinde krutlu dokintileri olmasi (zerine
yenidogan unitesine yatirildi. Oz ve soy ge¢misinde 6zellik olmayan, fizik
muayenesinde hepatomegali saptanan olgunun toraks USG'de 6n
mediastende yaklasik 4,5 cm ¢apinda heterojen yapida kitle, batin USG'de
hepatomegali ve sag ve sol lob iginde 4 ve 6 mm bayuklugunde iki adet
hipoekoik odak saptandi. Kemik grafileri normal olgunun cilt, karaciger ve
mediastinal kitleden alinan biyopsi materyalleri LHH ile uyumlu sonuglandi.
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Prednisolon ve vinblastin tedavileri baglanan hastanin izleminde klinik
bulgularinin dlzelmesi Uzerine ayaktan takip ve tedavisi devam etmek
uzere taburcu edildi.

OLGU -2: Yirmidokuz gestasyon haftasinda 950 gr adirliginda dogurtulan
kiz bebek prematiirite nedeniyle yatirildi. Oz ve soy gegmisinde dzellik
olmayan ve fizik muayenesinde ek patoloji saptanmayan olgunun izleminin
3. haftasinda tim vicutta yaygin, eritematdz, makilopapiiler karakterde
basmakla solmayan dokuntlleri ortaya ¢ikti. Kemik grafileri, toraks ve
batin USG normal saptanan hastanin cilt biyopsi materyali LHH ile uyumlu
bulundu ve hastaya prednisolon bagslandi. izleminde kilo almada
yetersizlik, hepatosplenomegali, hipoalbuminemi, ve siddetli diyare gelisen
olguda hepatik ve gastrointestinal sistem tutulumu dustnuldi ve tutulumu
steroid dozu arttirilarak vinblastin tedavisi eklendi.

Ancak tim destek tedavilerine ragmen karaciger fonksiyonlari giderek
bozulan, diyaresi kontrol altina alinamayan hasta yaklasik 3 aylik tedavi
sonrasinda yagsaminin 149. guininde kaybedildi.

SONUG VE TARTISMA: LHH histiositik hastaliklar iginde en sik goruleni
olmasina karsin yenidogan doneminde olduk¢a nadir gortimektedir. Cilt
tutulumu oldukga sik gorllen bir bulgu olmasina karsin dokuntuler
karakteristik olmayabilir. Ozellikle karacider ve gastrointestinal sistem
tutulumu kot prognoz gostergesidir. Multisistem tutulumu olan hastalarda
uygun tedaviye ragmen ciddi morbidite ve mortalite gorllebilmektedir.
Olgular LHH yenidodan doneminde nadir gortimesi nedeniyle sunulmus
ve ilgili literatlr gdzden gegirilmistir.
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Yenidogan Déneminde Tani Alan Townes-Brocks
Sendromu Olgusu
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GIRIS: Townes-Brocks Sendromu (TBS) ; imperfore anus, dismorfik kulak
yapisi , bas parmak anomalileri triadi ile karakterize nadir gortlen bir
sendromdur. Hastalik otozomal dominant veya ailesel kalitim olmadan
sporadik gecebilmektedir. Townes-Brocks Sendromu, dogumdan once
doku ve organ olusumu proteinlerin Gretimi igin kodlama saglayan SALL1
genindeki mutasyon sonucu olugmaktadir. 1k kez 1972 yilinda
tanimlanmigtir. Bildirilen vaka sayisi 200’ Un altindadir. Multiple anomalileri
olan ve Townes-Brocks sendromu dusUnulen bir olgu nadir gortlmesi
nedeniyle sunulmustur.

OLGU: Yirmidort yasindaki annenin G4A3Y1 olarak 41+3 haftalik
gebelikten 2405 gr agirhginda APGAR 8-9 olarak dogurtulan kiz bebek
multipl anomalileri sebebiyle yenidogan yogun bakim iinitesine yatirildi. Oz
gecmisinde annenin 3 abortus dykustnin oldugu, gebelikte atesli hastalik
Oykisu veya fetotoksik ilag kullanim éykstnin olmadigi 6grenildi.
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Soy gegmisinde 2.derece akraba evliliginin oldugu, babanin 5 kardesinin in
utero, 5 kardesinin de dogduktan sonraki ilk 6 ayda kaybedilmis oldugu
ogrenildi. Fizik muayenesinde sag tarafta preaurikiler cilt eklentisi (skin
tag), sag tarafta musculus depressor anguli oris hipoplazisi, sag kolda
radius kemigi aplazisi, sag bacakta kisalik, sagda club foot ve anal atrezisi
saptandi. Uygun tedavileri dizenlelen hastanin rutin tetkiklerinde 6zellik
saptanmadi. Batin USG ve géz muyenesi normal bulundu. Cekilen iskelet
grafisinde radius aplazisi, vertabra ve kosta anomalileri, sag tibiada distal
hipoplazi ve skolyoz saptandi. Ekokardiyografisinde VSD, ASD tespit
edilen hastanin Kranial MR’ inda korpus kallosum ince ve her iki lateral
ventrikil asimetrik gorildu. Anal atrezi nedeniyle opere olan hasta
yatisinin 7. gininde ayaktan izleme alindi. SALL1 mutasyonu igin genetik
analiz gonderildi.

SONUG VE TARTISMA: Anal atrezi ve iskelet anomalileri birgok genetik
sendroma eglik edebilmektedir. Goldenhar sendromunda hemifasiyel
mikrozomiye goz anomalileri eslik etmektedir. Brakiootorenal sendromda
kulak ve radius anomalilerine bobrek anomalileri eslik etmektedir. Baller-
Gerold sendromunda iskelet deformitesi ve anal atreziye kraniosinostozun
eslik etmesi gerekmektedir. Townes-Brocks sendromu anal atrezi, iskelet
ve kulak anomalileri ile karakterize nadir gorulen bir sendromdur. TBS,
VACTERL ile 6rtlismesine karsin bizim hastamizda ézofagus ve bobrek
anomalisi saptanmamigtir. Bu hastaliklar nadir goriimekte olup genellikle
otozomal dominant gecis gostermekte ve ailesel yatkinlik izlenmektedir.
Bizim olgumuzda gorilen anal atrezi, iskelet anomalileri, kulak anomalisi,
hemihipoplazi ve radius anomalileri Townes-Brocks  sendromu
olabilecegini dustindurmektedir.
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Konjenital Ptozise Eslik Eden Dogumsal
Sistemik Anomaliler
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GIRI$ VE AMAG: Konjenital ptozis levator kasinin gelisimsel bir distrofisine
bagdli olarak meydana gelir ve sistemik dogumsal anomaliler ile beraber
gorulebilmektedir. Bu calismada Ulkemizde gorulen konjenital ptozis
olgularina eslik eden sistemik anomalileri degerlendirmeyi amacladik.

GEREC VE YONTEM: 1980-2012 tarihleri arasinda Hacettepe Universitesi
Tip Faklltesi Gz Hastaliklari klinigine basvurup konjenital ptozis tanisi
konan hastalar retrospektif olarak degerlendirildi.

SONUGLAR: Calismamizda degerlendirilen 78 erkek (% 48,8), 82 kadin (%
51,3) toplam 160 hastanin 69'unda (% 43,1) sag gz, 59'unda (% 36,9) sol
g6z tutulumu, 32'sinde (% 20) bilateral tutulum mevcuttu. Hastalarin
130'unda (% 81,25) herhangi bir ek sistemik hastallk saptanmazken; 4
hastada (% 2,50) inmemis testis, 4 hastada adenoid hipertrofisi (% 2,50), 2
hastada hipotiroidi (% 1,25), 2 hastada epilepsi (% 1,25), 1 hastada
ventrikiler septal defekt ve biklspit aort (% 0,63), 1 hastada mitral kapak
prolapsusu (% 0,63), 1 hastada patent foramen ovale (% 0,63), 1 hastada
ventrikiler septal defekt ve trikispit yetmezligi (% 0,63), 1 hastada
inkomplet sag dal blogu (% 0,63), 1 hastada brakidaktili ile koroid pleksus
ve pineal kalsifikasyon (% 0,63), 1 hastada serebral palsi (% 0,63),
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1 hastada motor-mental reterdasyon (% 0,63), 1 hastada korpus kallosum
agenezisi ve mikrosefali (% 0,63), 1 hastada mitokondriyal miyopati (%
0,63), 1 hastada muskdler tortikollis (% 0,63), 1 hastada talipes ekinovarus
(% 0,63), 1 hastada Osteogenezis imperfekta (% 0,63), 1 hastada
Schwartz Jampel Sendromu (% 0,63), 1 hastada Noonan Sendromu (%
0,63), 1 hastada Wilms tlimori (% 0,63), 1 hastada Mdbius Sendromu (%
0,63) ve 1 hastada Smith-Lemli-Opitz Sendromu (% 0,63) tespit edildi.

TARTISMA: Konjenital pitozis nadiren dogumsal sistemik anomaliler ile
birliktelik gOstermesine ragmen, bu olgular birlikte bulunabilecek
anomaliler agisindan dikkatli degerlendirilmelidir.
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Prune Belly Sendromu
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GIRIS: Prune belly sendromu nadir goriilen, etyolojisi tam agiklanamamig
bir konjenital hastaliktir. Toplumdaki sikligi yaklasik olarak 1/40.000 olarak
bildirilmistir. Olgularin %97’si erkek, %3l kiz cinsiyetindedir. Abdominal
kas yoklugu, bilateral kriptorsidizm ve Uriner sistem anomelileri ile
karakterizedir. Sendroma siklikla akciger, iskelet, kalp ve gastrointestinal
sistem defektleri de eslik eder. Oligohidramnios ve pulmoner hipoplazi sik
gortlen bir komplikasyondur. Prognoz pulmoner hipoplazi ve renal
displazinin derecesine baglidir.

OLGU: 35 yasindaki annenin 6. gebeliginden 5. yasayan bebegi olarak
erken dogum eylemi nedeniyle 32 haftalik NVY ile 2240 gr agirliginda
dogan erkek bebek dogum salonunda karsilandi. Yenidogan refleksleri
deprese ve spontan solunumu yoktu. Entiibe mekanik ventilatorde takip
edildi. Hastanin fizik muayenesinde on fontanel 0,5*0,5 cm, arka fontanel
kapali ve molding saptandi. Kalp tepe atimi 106/dk idi. S1+ S2+ 2/6
sistolik Gftirim duyuldu. Burun koki basik, migronatisi olan hastanin karni
cok genis ve gevsekti, karin cildi burusuktu ve palpasyonla karaciger 3 cm,
dalak 2 cm ele geliyordu.Erkek goriniminde genital yapisi olan hastanin
testisleri skrotumda palpe edilemedi. Her iki alt ekstremitede pes
ekinavarus deformitesi goruldu.




PA akciger grafisinde her iki akcigerin hipoplazik oldugu gériildii. idrar
¢ikisi olmayan hastaya mesane kateterizasyonu yapilamadi ve Uretranin
hipoplazik oldugu gorildi. Hastaya yapilan batin utrasonografik
goruntilemede abdominal kaslarin olmadigi, bilateral multikistik displastik
bobregdi oldugu ve ayrica batinda sol kadranda 4 cm ¢apinda mezenter
kisti oldugu gorildi. Mesane duvari ve boyutu normal saptandi. Mevcut
bulgularla hastaya prune belly sendromu tanisi konuldu. Takipleri strekli
desatlre halde seyreden hasta postnatal 8. saatinde kardiyopulmoner
arrest oldu ve etkin resusitasyon yapiimasina ragmen yanit vermedi ve
exitus kabul edildi.

SONUG: Prune belly sendromunda prenatal tani en kolay 30. gestasyon
haftasinda ultrasonografi ile konur. Cogu zaman prenatal tanisi konan
uriner sistem malformasyonuna perinatal yaklagim ve postnatal cerrahi ile
tedavi olanagi s6z konusudur. Klinik prezantasyonlari genis bir spektruma
yayllan bu hastalikta erken tani ve tedavi yaklagimi ile mortalitenin
dusurdlebilmesi s6z konusudur.
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Olgu Sunumu: Noroenterik Kist
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GIRiS: Embriyolojk dénemde notokordun 6n barsaktan ayrilmamasi
sonucu ortaya cikan dogumsal lezyonlara noroenterik kist denir. Nadir
gorulen bu durum genellikle magnetik rezonans inceleme ile tani almakla
beraber kesin tanisi histopatolojik inceleme sonrasi konur. Noroenterik kist
tespit edilen bir yenidogan olgusu sunulmustur.

OLGU SUNUMU: Saglikli anne ve babanin 1. gebeliginden prenatal
ultrasonografide hidronefroz diginda patolojik bulgusu olmadan miadinda
dogan 25 gunluk yenidogan erkek hasta alt ekstremitesini az oynatma
sikayetiyle klinigimize bagvurdu. Hastanin fizik muayenesinde alt
ekstremitesinin hipotonik oldugu ve hig hareket etmedigi goruldd.
Yenidogan refleksleri alt ekstremitede alinamayan moro refleksi disinda
dogaldi. Hastanin yapilan kan tetkikleri dogaldi. Hastanin magnetik
rezonans degerlendirmesinde servikal ve torakal spinal kanalda
ekspansiyona yol agmig, kordu kompanse eden kistik lezyonlar tespit
edildi. Ayrica bilateral bobreklerin hipertrofik oldugu ve parankim iginde
kistik, lobule lezyonlarin oldugu tespit edildi. Hasta 15 gln sonra opere
edildi. Eksize edilen materyalin histopatolojik incelemesi noroenterik kist
olarak tanimlandi. Sonrasinda halen fizik tedavisine devam edilmekte olan
hastanin alt ekstremite tonusu ve hareketliligi normale dondu.
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SONUC: Yenidogan doneminde noroenterik kist nadir rastlanan bir
durumdur. Noroenterik kistler hem noéral hem de mide mukozasina ait
enterik doku igerirler. Kesin tedavi noroenterik kistin total cerrahi
rezeksiyonu ile mumkindur. Az gorilen bir durum olan noroenterik kistin
magnetik rezonans goruntlleriyle sunumu yapilarak pediatri hekimlerinin
konuyla ilgili farkindaliginin arttiriimasi hedeflenmistir.
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Anuler Pankreas, Agir Trakeomalazi Ve Bronkomalazinin
Eslik Ettigi VACTERL Olgusu
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GIRiS: VACTERL; vertebra, renal, kardiyovaskiiler, trakeodzafajial, radius
anomalileri ve anorektal atrezinin beraber bulunabilecegi bulgular
topluluguna verilen isimdir. Tani i¢in en az U¢ anomali olmasi
gerekmektedir.

OLGU: 19 yasindaki annenin 1. gebeliginden 1. yasayan olarak 36 haftalik
C/S ile 1440 gram dogan erkek bebek solunum sikintisi nedeniyle
Yenidogan Yogun Bakim Unitesine yatirildi. Fizik muayenesinde hipotonik,
yenidogan refleksleri depreseydi. Skolyozu bulunan olgunun sol dn kolu
hipoplazikti ve sag el bas parmagin yerinde aksesuar parmak gorunimu
vardi. Takipne ve dispnesi mevcuttu. Kradiyovaskiler ve batin muayenesi
dogaldi. Direkt grafisinde T11-T12 seviyesinde hemivertebrasi, sagda 13
adet kostasi vardi. Sag radius hipoplazikti ve sag ulna kisa olup boving
deformitesi mevcuttu. Sag bas parmak kemik yapilari izlenmedi. Batinda
double bubble gorinimi mevcuttu. Olgu entlibe olarak izlendi. Postnatal
2. guninde opere edildi. Olguda proksimal Gsefagus atrezisi,
trakeadsefagial fistill ve anuler pankreas saptandi.
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Postnatal 30. glnune kadar ekstibe edilemeyen olguya bronkoskopi
yapildi ve %90 oraninda trakeomalazi ve bronkomalazi saptandi.
Trakeotomi aglildi ancak tolere edemedi ve entlbe izlendi. Hemivertebrasi,
skolyozu, aksesuar kostasl, trakeadsefagial fistlll, dzefagus atrezisi ve
ekstremite anomalileri olan olguda VACTERL Sendromu disinaldu.

SONUC VE TARTISMA: Bu sendromu nadir gorilen bir sendrom olmasi ve
bu klinik bulgular iceren hastalarda distnulmesi gerektigini belirtmek icin
sunduk.
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Preterm Bebeklerde 25 Oh D Vitamini Diizeyleri Ve
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GIRIS VE AMAG: Respiratuardistressendromu (RDS) preterm bebeklerde
sik gorllen, mortalite ve morbiditesi ylksek olan bir durumdur. RDS igin
pek c¢ok risk faktorl bulunmaktadir. Son vyillarda yapilan gesitli
calismalarda preterm bebeklerde 25 OH D vitamini eksikliginin sik
goruldagu ve D vitamini eksikliginin in utero akciger maturasyonu ile iligkili
oldugu saptanmistir.Ancak prematlre bebeklerde D vitamini eksikligi ile
RDS liskisini arastiran sinirli  sayida calisma bulunmaktadir. Bu
calismadapreterm bebeklerde D vitamini dizeyleri ile RDS arasindaki
iligkinin arastirilmasi amaclanmistir.

MATERYAL VE METOT: Bu prospektif calismaya Ocak 2013-Aralik 2014
yillari arasinda yenidogan yogun bakim Unitemizde yatirilarak takip edilen
<32gestasyonhafta altindaki preterm bebekler alindi. Tim bebeklerden
yatislarinin ilk glintinde 25 OH D Vitamin duzeyi ve gonderildi.
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Antenatal ve postnatal 6zelliklerikaydedildi.D vitamini dizeyleri <10ng/ml
ciddi, 10-20 ng/ml orta, 20-30 ng/ml hafif eksiklik ve >30 ng/ml normal
olarak kabul edildi.

SONUGLAR: Calismaya <32 hafta olan toplam 72 bebek alindi. Ortalama
dogum agirhiklar 12324513 gr, ortalama gestasyonel yaslari 28.9+2.0
hafta olarak bulundu. Caligmaya alinan tim olgularin 25 OH D vitamini
dlzeyinin<30ng/ml ve sadece 1 olgunun >20 ng/mloldugu goérildi. RDS’si
olan ve olmayan olgular arasinda, cinsiyet, dogum sekli, antenatalsteroid
kullanimi, maternal risk faktorleri agisindan farklik bulunmadi. RDS’si
olan olgularin ortalama D vitamini diizeyi, RDS’si olmayan olgular gére
daha disik olmakla birlikte farkllik anlamli bulunmadi. RDS'si olan 41
bebegdin %65.9’'unun (27/41) 25 OH D vit dizeyinin <10ng/ml oldugu ve bu
bebeklerin %70'inde (19/27) dizeyin < 5 ng/ml oldugu gérildu. Anne ve
bebek 25 OH D vitamini duzeylerinin anlamli sekilde korele oldugu
goruldi. RDS’si olan bebeklerin annelerinin %58.5'inin, RDS’si olmayan
bebeklerin annelerin ise %36'sinin gebelikte hi¢ vitamin destedi almadig
saptand!.

TARTISMA: Calismamiza alinan olgularin tamaminda D vitamini
dlzeylerinin dustk oldugu ve ¢ogunlugunda ciddi eksiklik oldugu ve RDS
olan olgularda ciddi D vitamin eksikligi oraninin daha yiksek oldugu
gorulmustar. Anne ve bebek D vitamini dizeylerinin de anlamli sekilde
iligkili olmasi gebelik takiplerinde maternal vitamin kullaniminin ¢ok dusuk
oranlarda olmasi dikkate alindiginda gebelikte uygun takip ve yeterli D
vitamini replasmani ile RDS sikliginin azaltilabilecegdi soylenebilir.
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Preterm Bebeklerde 25 OH D Vitamini Eksikliginin Sikliginin
Ve Morbiditelerle lligkisinin Arastiriimasi
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GIRIS VE AMAG: D vitaminin pek ¢ok organ fonksiyonunda rol aldigi
bilinmektedir. Preterm bebeklerde 250H D vitamini eksikligi sik
gortlmektedir. Prematire morbiditeleri Uzerine etkisi tam olarak
bilinmemektedir. Calismalarda D vitamini yetersizliginin erken sepsis ve
bronkopulmoner  displazi (BPD) ile iligkili oldugu bulunmustur.
Calismamizda preterm bebeklerde D vitamini duzeylerinin  ve
morbiditelerle iligkisinin arastiriimasi amaclanmistir.

MATERYAL VE METOT: Bu prospektif galismaya Ocak 2013-Aralik 2014
yillari arasinda yenidogan Unitemizde vyatirilan <37 gestasyon hafta
altindaki bebekler alindi. Bebeklerden yatiglarinin ilk glninde 250H D
Vitamin dizeyi gonderildi. Antenatal ve postnatal ozellikleri kaydedildi.
Tlm olgulara 250H D vitamini dlzeyi géruldukten sonra 800 Unite D
vitamini oral olarak baglandi ve 4 hafta aralarla ve taburculukta kontrol
duizeyleri alindi. D vitamini diizeyleri <10 ng/ml ciddi, 10-20 ng/ml orta, 20-
30 ng/ml hafif eksiklik ve >30 ng/ml normal olarak kabul edildi.
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SONUCLAR: Calismaya <37 hafta olan 139 bebek alindi. Ortalama
dogum agirhklar 1863+863 gr, ortalama gestasyonel yaslari 31.9+3.4
hafta olarak bulundu. Calismaya alinan tiim olgularin 250H D vitamini
duzeyi <30 ng/ml bulundu ve %62.2’sinde (84/139) <10 ng/ml idi. Olgularin
ortalama 250H D vitamini diizeyleri 8.7+5.8 ng/ml (2.2-27.5 ng/ml) idi.
Anne 250H D vitamini dlzeyleri ortalama 11.5+6.8 ng/ml (2.0-46.1)
bulundu. D vitamini dlzeyi <10 ng/ml olan bebeklerin annelerinin de D
vitamini duzeylerinin anlamli sekilde dusuk oldugu gorildi. Annelerin
sadece 8'inin (% 5.7) gebelikte 400 tnite D vitamini kullandigi ve benzer
sekilde %5.7’sinin ortadgretim Ustlinde egitime sahip oldugu gordldu. Ciddi
ve orta derecede D vitamini eksikligi olan olgularda RDS, BPD, IVH, ROP
ve osteopeni agisindan anlamli arkllik bulunmadi. Ciddi D vitamini
eksikligi olan grupta % 20.9, orta derecede eksiklik olan grupta %14.6
oraninda ge¢ sepsis oldugu gériildii, ancak farklilik anlamli bulunmadi. ilk
kontrolde olgularin %53.7’sinin, 2. kontrolde %85.7’sinin 25 OH D
vitaminin diizeylerinin >20 ng/ml oldugu gérldu.

TARTISMA: D vitamini eksikliginin preterm bebeklerde oldukga sik oldugu
ve O6nemli morbiditelerle iliskili oldugu bildirilmistir. Calismamiza alinan
olgularin  tamaminda D vitamini dlzeylerinin  disik oldugu ve
¢ogunlugunda ciddi eksiklik oldugu gortlmistdr. Olgulara erken donemde
D vitamini tedavisi baglanarak ilk kontrolde yaklasik %50, 2. kontrolde %85
oraninda hedef diizeye ulasiimis ve ciddi morbiditelerin sikligi agisindan
farkllik olmadigi gorilmustir.
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Sarilik ile Bagvuran Hastada Bilateral Siirrenal
Hematom Olgusu

'Melih Timugin Dogan, 2Emel Dogan

'Beyhekim Devlet Hastanesi, Konya
2Selguk Universitesi Saglik Meslek Yiiksekokulu, Konya

GIRIS: Sarilik yenidogan déneminde sik karsilastigimiz, ancak kernikterus
gibi ciddi sonuclara yol acabilmesi nedeniyle dnemli olan sorunlardan
biridir. Sariiga kan grubu uyusmazlhigi, hipotiroidi, eritrosit enzim
eksiklikleri, enfeksiyon gibi nedenler yol agabilir. Agiklanamayan bazi
sarilik olgularinda bilirubinin yuksek duzeylerde seyretmesinde surrenal
hematomun rol oynadigi gosterilmistir. Surrenal kanama miad bebeklerde
seyrek gorllen bir durumdur. Yenidoganda surrenal bez boyutunun buyik
ve kanlanmasinin fazla olmasi nedeniyle kanamaya yatkindir. Altta yatan
nedenler genellikle dogum travmasi, uzamig dogum eylemi, makrozomi,
makat dogum, asfiksi, sepsis ve kanama diyatezidir. Genellikle tek tarafli
gorultrken bilateral gorilme sikligi daha azdir. Sirrenal kanamanin klinik
belirtileri degiskenlik gosterir. En sik gorllen bulgular uzamig sarilik ve
karinda kitledir. Sirrenal hematom yenidoganda adrenal kitlenin en sik
nedenidir. Surrenal kanamaya bagl adrenal yetmezlik nadiren gorllr. Biz
de sarilik nedeniyle sevk edilen ve surrenal hematom saptanan olgumuzu
sunarak bu konuya dikkat cekmek istedik.
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OLGU SUNUMU: Sorunsuz, takipli gebelik sonucu, normal vajinal yolla,
term, 4000 gram dogan bebek postnatal 3. Glnlnde sararma sikayetiyle
basvurdu. Dogumda vakum uygulandigi ogrenildi. Fizik bmuyenesinde
ikter ve palpasyonla batinda ele gelen bilateral yaklasik 5 cm gapinda kitle
tespit edildi. Anne ile bebek arasinda Rh ve ABO uyusmazligi yoktu. Direk
Coombs testi negatifti. Enfeksiyon belirtegleri negatifti. Tiroid hormonlari
normal sinirlarda idi. Abdominal usg : Bilateral kalsifikasyon gostermeyen
sagda 5x4 cm solda 4x4 cm capinda surrenal kitle tespit edildi. Olgunun
izleminde surrenaldeki bulgular kayboldu. Pedaitrik endokrinoloji
tarafindan strrenal yetmezlik agisindan takibinde problem yasanmadi.

SONUGLAR: Sarilikla bagvuran olgularda ¢zellikle travmatik dogum s6z
konusu ise patolojik nedenler dislandiktan sonra gérlinen hematomlar
disinda surrenal hematomun da akilda tutulmasi bazi olgularda faydal
olacaktir.
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Lokal Anestezik Madde Uygulamasi Sonucu Geligen
Methemoglobinemi

2Zeynep ilksen Hocoglu, Halil ibrahim Aksoy, 2Ufuk Ozkaya,
2Tugba Calapoglu, 3Onurcan Yacuz, 'Sibel Inecikli, ?Serdar Ozkasap

'Recep Tayyip Erdogan Qniversitesi Aile Hekimligi, Rize
’Recep Tayyip Erdogan Universitesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari, Rize
3Recep Tayyip Erdogan Universitesi, Rize

GIiRiS: Normal kosullarda hemoglobinde bulunan demir iki degerlidir
(Fe++). Hemoglobindeki demirin, (i¢ degerli (Fe+++) duruma gegmesiyle
methemoglobinemi olusur. Methemoglobin, hemoglobinin oksijen tagima
kapasitesi olmayan okside seklidir. Bizim yazimizda pirilokaine bagli
gelisen  bir  methemoglobinemi  olgusu  sunulmaktadir.  Normal
methemoglobin duzeyi total hemoglobinin %7’inden daha azdir ve bu
deger %2-3'0 gegmez. Alyuvarlarda bulunan sitokrom b5 redlktaz enzim
sistemi sayesinde methemoglobin duzeyleri dustk tutulabilmektedir.
Methemoglobin diizeyi %10'u asinca periferik siyanoz saptanmaya baglar,
%35 ve Uzeri dederlerde doku hipoksisi ile birlikte yaygin siyanoz gérulir
iken; dizey %70’e ulastiginda koma ortaya ¢ikar ve bu durum tedavi
edilmediginde dlimle sonuglanabilir.

OLGU: 28 Gunluk erkek bebek. Bilinen bir hastaligi yok. Prilokain ile lokal
anestezi altinda stinnet edildi. Stinnet sonrasi anneye verilen bebek, anne
tarafindan beslenmeye calisirken emmedigi, bilincinin  kapandig,
dudaklarinda ve cildinde morarma oldugu 6grenildi.
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Hastanin kan gazinda pH: 7.42, pCo2: 38.1, HCO3: 25, BE: 0,6, metHb:
%28 gelmesi Uzerine hasta methemoglobinemi tanisiyla takibe alimd.
Orali kapatildi, Hood i¢i O2 6 It/dk dan baglandi ve mayi destegi verildi.
Metilen mavisi temin edilemedigi i¢in 300 mg Askorbik asit 1 saatte iv
olarak uygulandi. Sonrasinda hastanin siyanozu ciddi olarak geriledi,
kontrolde metHb: %1.8" e kadar geriledi. Hastanin orali agildi, oksijen ve
mayi destegi kesilerek takip edildi. Takip altinda herhangi bir problem
rastlanmayan hasta taburcuedildi. Hastanin G6PDH normal olarak
sonuglandi.

TARTISMA: Siyanoz ile bagvuran dolagim ve solunum sistem bulgular
normal olan hastada methemoglobinemi ayirici tanilar arasinda
dustnulmelidir. Yasamin ilk aylarinda sitokrom b5 rediktaz enzim
aktivitesinin gegici olarak eksik olmasi da yenidogan ve sut ¢ocuklarinin
methemoglobinemiye daha yatkin olmalarina yol agmaktadir . Prilokain
ozellikle gocuklarda tedavi dozlarinda dahi methemoglobinemiye neden
olabilen bir lokal anestezik ajandir.Kimyasal maddelere bagl toksik
methemoglobinemide, oncelikli olarak, uygulamaya son verilmesi ve
mimkiinse maddenin vicuttan uzaklastirimasi gereklidir. %20’'den dugik
degerlerde genelde neden olan ilacin kesilmesiyle dizelme gorilir, ancak
yenidogan ve erken sUt gocuklugu doneminde tedavi gerekebilir . Daha
ylksek konsantrasyonlarda ise metilen mavisi, 1-2 mg/kg dozunda, en az
bes dakika sureyle intravendz olarak kullanilabilir ve gerekirse bir saat
sonra doz tekrarlanabilir. G6PD eksikliginde metilen mavisi kullaniimasi
hemolize neden olabildiginden kullaniimamalidir. Toksik
methemoglobinemi vakalarinda metilen mavisi bulunamadiginda veya
G6PD eksikligi stiphesi varsa, intravendz askorbik asit kullaniminin etkin
oldugu bildirilmistir.
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ki Farkl Surfaktan Preparatinin Doku Oksijenizasyonu
Uzerine Etkilerinin Karsilagtiriimasi

'Merih Cetinkaya, 'Aslan Babayigit, 'Burcu Cebeci, 2Hilal Ozkan,
ZNilgiin Koksal

"Kanuni Sultan Siileyman Egitim Ve Aragtirma Hastanesi, Yenidogan Klinigii
2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi, Neonatoloji BD

GIRIS: Giniimiizde dogal surfaktan preparatlari Respiratuvar distress
sendromu (RDS) tanisi alan prematiire bebeklerin tedavisinde profilaktik,
erken veya ge¢ kurtarma tedavisi seklinde basari ile uygulanmakta ve bu
bebeklerde mortalite ve hava kacagi sendromlarini anlamli sekilde
azaltmaktadir. Surfaktan uygulamasinin parsiyel arteriyel oksijen basincini
arttirarak  oksijenizasyonu duzelttigi bilinse de, doku oksijenizasyonu
uzerine olan etkileri ile ilgili sinirli veri mevcuttur. Bu randomize prospekif
calismanin amaci RDS tanisi ile yatirilan asir dustk dogum agirlikli
(ADDA) prematire bebeklerde 2 farkli dogal surfaktan uygulamasinin ve
farkli dozlarinin beyin, bébrek ve mezenterik doku oksijenizasyonu tizerine
olan etkilerinin kargilastiriimasi idi.

YONTEM: Bu randomize prospektif calismaya RDS tanisi ile yenidogan
yodun bakim Unitesine yatirilarak surfaktan uygulanan <28 GH ve/veya
<1000 gram olan ADDA bebekler dahil edildi. Bebekler surfaktan tipi ve
dozuna gore 2 grup seklinde randomize edildiler: grup 1 (beractant, 100
mg/kg/doz), grup 2 (poractant alfa 200 mg/kg/doz). Tim bebeklere
surfaktan erken kurtarma tedavisi seklinde uygulandi.
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Serebral, renal ve mezenterik doku oksijenizasyonu near-infrared
spektroskopi (NIRS, INVOS®) kullanilarak belirlendi. Tum bebekler yogun
bakima alinir alinmaz serebral, renal ve mesenterik problar yerlestirilerek
NIRS ile monitorize edildiler. Surfaktan 6ncesi ve sonrasi FiO2 degerleri,
ventilasyon sekli, baslangi¢ ve surfaktan sonrasi ayarlar ve kan gazlari
kaydedildi. IRS monitorizasyonuna 24 saat boyunca devam edildi.

SONUCLAR: Calismaya toplam 62 bebek alindi, grup 1'de 30 bebek, grup
2'de 32 bebek mevcuttu. Calismaya alinan bebeklerin ortalama dogum
haftasi 25.142.3 hafta, dogum agiri§i 7744263 g idi. ki grup arasinda
ortalama dogum haftasi, ortalama dodum agirhgi ve surfaktan oncesi
serebral, renal ve mezenterik doku oksijenizasyon oOlcumleri (rSO2)
arasinda anlamli farklilik saptanmadi (p>0.05). Surfaktan sonrasi 1. saatte
olclilen serebral, renal ve mezenterik rSO2 degerleri surfaktan 6ncesine
gore artis gostermesine ve bu artis beractant grubunda daha fazla
olmasina ragmen iki grup arasinda istatistiksel anlamli farklilik saptanmadi
(p>0.05). Surfaktan sonrasi 4, 6 ve 24. saatlerdeki serebral, renal ve
mezenterik rSO2 degerleri agisindan 2 grup arasinda anlamli farklilik
saptanmadi (tim p>0.05).

YORUM: RDS'li bebeklerde surfaktan uygulamasi sonrasi sistemik
oksijenizasyonda artis oldugu bilinse de, doku oksijenizasyonlari ile ilgili
veriler sinirlidir. Bu galismada farkli surfaktan preparatlarinin uygulamadan
hemen sonra serebral ve renal doku oksijenizasyonunu arttirdigi ve iki
preparat arasinda anlamli farkliigin olmadi§i literatlirde ilk defa
gosterilmistir. Hasta sayisinin artmasi
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Epidermolizis Biilloza Tip Junctional Ve Birlikte Goriilen
Malformasyonlar: Olgu Sunumu

2Mehmet Sariaydin, *Giilsiim Buse Dogan, *Tugba Bayraktar Aydin,
“4Erhan Abanoz, 'Sibel Inecikli, *Halil Ibrahim Aksoy, ’Serdar Ozkasap

'Recep Tayyip Erdogan Qniversitesi Tip Fakiiltesi Aile Hekimligi, Rize

’Recep Tayyip Erdogan Universitesi Tip Fakiiltesi Yenidogan Yogun Bakim, Rize
3Recep Tayyip Erdogdan Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari,
Rize

‘Recep Tayyip Erdogan Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Rize

SRecep Tayyip Erdogan Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematolojisi, Rize

GIRIS: Epidermolizis Billlosa konjenital, herediter, billlerle karakterize bir
bozukluktur. Oldukga nadir gorilen bu hastalikla ek malformasyonlarin
birlikteligi siktir.

OLGU: Dogum o6ncesinde pilor atrezisi oldugu bilinen, 32 haftalik gebeligi
takiben C/S dodan bebegin dojumda klinigi nedeniyle epidermolizis
billoza oldugu dusunuldi. Anne babasi arasinda akraba evliligi yoktu ve
ilk cocuktu. Solunum sikintisi nedeniyle entlibe edildi ve yenidogan yogun
bakim servisimize yatirildi. Hastanin 4 ekstremitelerinde ve viicudunun bir
¢ok noktasinda epidermis yoktu ve nazikge dokunulan bélgelerinde de
biller olusup; kolayca patliyordu. Hastanin sol dis kulagi yoktu, sag kulag
hipoplazik ve meatus yoktu. Skrotumu olmayan hastanin nérolojik olarak
da spastik paralizisi mevcut olup gdzler hari¢ immobildi. Hastanin tlpU
degistirilirken larinksindeki darlik nedeniyle zorluk yasandi. Yapilan USG
de bilateral mediiller nefrokalsinozis géraldu.
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Ayakta direk batin grafisinde mide altina hava gegisi olmadigi goruldd.
Cocuk Cerrahisi Bolumu ve Dermatoloji Bolumu ile multidisipliner
calismalar sonucunda hasta pilor atrezisi i¢in ameliyat edildi. Ameliyat
oncesinde de total parenteral nutrisyon ile beslenen hastanin gaita ve idrar
clkisi mevcuttu ameliyat sonrasinda orogastrik tlpinden kirli geleni
olmaya basladi. Dermatolojinin onerisi ile sivi vazelin ile vicut bakimi
yapilmaya bagslandi ancak deri ylzeyinde gozle gorulur bir yenilenme
olmadi ve skarlar olusmaya bagladi. 19 gunin sonunda hastaya yapilan
mudahalelere ragmen solunum sikintisi ve sepsis nedeniyle ex oldu.

SONUCG VE TARTISMA: Oldukca nadir gorilen Epidermolizis Biilloza
hastaliginin 3 buylk tipi mevcut olup bunlardan bizim vakamiza uygun
olani Junctional Epidermolizis Bllloza ve alt grup olarak Herlitz alt grubu
idi. Herlitz tipinde; yaygin, agir ve zor iyilesen bller, skarlar, grantlasyon
dokulari, tirnak distrofileri, gastointestinal iligkili malformasyonlar, roloji ile
iliskili malformasyonlar ve hava yolu darligi ile beraber larinks iligkili
malformasyonlar gortlir. Bizim hastamizda bu ek bozukluklarin bir gogu
mevcutken tirnak distrofisi yoktu ek olarak kulak malformasyonu mevcuttu.
Kesin tani ve tiplendirme elektron mikroskopisi ve immunflorasan
gorunttleme ile konulur. Ancak hastanemizde bu imkanlar olmadigi igin
kesin tani konulamadi. Tani klinik olarak konuldu ve ailenin bundan
sonraki cocuklari igin genetik yardim almalari onerisi yapildi.
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Neonatal Vitamin D Eksikligi: Siklik, Siddet Ve Nedenlerinin
Arastiriimasi Ve Tedavi Basarisinin Degerlendirilmesi

Pelin Dogan , 'Nilgiin Kéksal, "Hilal Ozkan, 2Merve Topgu, 'Onur Bagcl,
3Erdal Eren

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dal,
Neonatolgji Bilim Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakdiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dal,
Endokrinoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS VE AMAG: Gelismekte olan iilkelerde 25 OH Vitamin D eksikligi
yiiksek oranlarda gdriilmektedir. Ulkemizden yapilan gesitli calismalarda
neonatalciddi D vitamini eksikligi %50-92' ye varan oranlarda oldugu
saptanmistir.  Ancak eksiklik saptanan olgularda tedavi sonuglarini
degerlendiren sinirl sayida ¢alisma bulunmaktadir. Bu ¢alismada
yenidogan bebeklerde D vitamini eksikliginin sikhiginin, siddetinin,
nedenlerinin  arastinimasi ile Dbirlikte tedavi sonrasi sonuglarin
degerlendirilmesi amaglanmistir.

MATERYAL VE METOT: Bu prospektif calismaya Ocak 2012-Aralik 2014
yillari arasinda yenidogan yogun bakim Unitemizde yatirilarak takip edilen
preterm ve term toplam 230 bebek alindi. Tim bebeklerden yatislarinin ilk
guninde 25 OH D Vitamin dlzeyi ve gonderildi. Antenatal ve postnatal
ozelliklerikaydedildi.
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Tum olgulara 25 OH D vitamini dizeyi gorulduktensonra preterm
bebeklerde 800 Unite, term bebeklerde 400 Unite D vitamini oral olarak
baslandi ve 4 hafta aralarla ve taburculukta kontrol dizeyleri alindi. D
vitamini duzeyleri <10ng/ml ciddi, 10-20ng/ml orta, 20-30 ng/ml hafif
eksiklik ve >30 ng/ml normal olarak kabul edildi.

SONUCLAR: Calismaya 132 erkek 98 kiz olmak Uzere toplam 230 bebek
alindi. Ortalama dogum agirliklari 2387+1055 gr, ortalama gestasyonel
yaslarl 34.7+4.4 hafta olarak bulundu. Calismaya alinan tiim olgularin 25
OH D vitamini dlzeyi <30ng/ml bulundu ve %61.7’sinde (142/230) ciddi,
%34’(nde (78/230) orta, %4.3'Unde (10/230) hafif eksikligin oldugu
saptandi. Ciddi,orta ve hafif D vitamini eksikligi olan olgular arasinda
cinsiyet, gestasyon haftasi ve dogum agirligi bakimindan anlamli farklihk
saptanmadi.D vitamini diizeyi <10 ng/ml olan bebeklerin annelerinin de D
vitamini dlzeylerinin anlamli sekilde distk oldugu goruldu. Annelerin
sadece 11'inin (% 4.7) gebelikte 400 Unite D vitamini kullandigi ve benzer
sekilde %4.0'Undn ortadgretim Ustinde egitime sahip oldugu gérildd.
Anne giyim sekli acisindan gruplar arasinda farklilik saptanmadi ancak
ilkbahar-yaz doneminde dogan bebeklerde anlamli sekilde ciddi D vitamini
eksikliginin yuksek oldugu goruldi. Ciddi ve orta derecede eksikligi olan
olgularin %32’sinin 1. kontrolde, %59'unun 2. kontrolde D vitamini
dlzeylerinin >20 ng/ml oldugu goralda.

TARTISMA: D vitamini eksikligi tlkemiz gibi gelismekte olan toplumlarda
sik gortilmektedir. Calismamiza alinan olgularin tamaminda D vitamini
duzeylerinin disik oldugu ve ¢cogunlugunda ciddi eksiklik oldugu gortimis
ve D vitamini eksikligi ile anne D vitamin dUzeyleri arasinda anlamli iligki
oldugu saptanmigtir. Neonatal D vitamini eksikliginin 6nlenebilmesi igin
antenatal uygun D vitamini replasmani yapilmasinin son derece 6nemli
oldugu dusunulmektedir.
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Vesikoiireteral Refliide Klinik Ve Laboratuvar Yontemlerinin
Ayirici Tanidaki Yeri: Veri Madenciligi Analizi lle Klinik
Kararlara Farkli Bir Yaklagim

'Ahmet Keskinoglu, Pembe Keskinoglu, *Suriye Ozgiir, “Caner Alparslan,
4Onder Yavagcan, SBurak Ordin, ‘Serdar Saritas, ‘Cengizhan Elmas,
“Nejat Aksu

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, [zmir

2Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Biyoistatistik ve Tibbi Bilisim AD, izmir
SEge Universitesi Saglik Bilimleri Enst. Yiiksek Lisans 6gr.(Biyoistatistik ve Tibbi
Bilisim), izmir

“Tepecik Egitim Arastirma Hastanesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Klinigi, Bursa
5Ege Universitesi Fen Fakiiltesi Matematik Bolimi, izmir

GiRiS VE AMAG: Vezikoiireteral reflii (VUR) idrar yolu enfeksiyonu (IYE)
geciren gocuklarin 1/3'Gnde gorUlen, renal skar gelisme riski yiksek bir
hastaliktir. Son ddénem bdbrek yetmezligi hastalarinin %3-25'i refl
nefropatililidir. Onlenebilir sonuglari nedeniyle VUR erken tanilanmalidir.
VUR'la en ¢ok karigtirilan [YE'den ayriminin yapiimasi genelde konu ile
ilgili uzmanlik alaninda mumkindir. VUR erken tanisi igin, uzmanhk
hizmetin sunulmadigr saglik hizmeti basamaklari icin de ipuclari
gelistiriimelidir. VUR tanisi klasik tibbi bilgiden gelistirilir, ancak bu bilgiler
istatistik karar destek sistemleriyle incelenmeli, ayirt edici gugleri
belirlenmelidir. Veri Madenciligi; VUR gibi coklu veride, buyuk veri
yiginlarindan 6nemli, ise yarar bilgileri ortaya ¢ikarir ve gok boyutlu analize
olanak tanir.
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Amacimiz VUR tani kriterlerini, veri madenciligi yontemleriyle incelemektir.
Bulgu ve testlerin ayirici tani-gicing, yineleyen IYE'den ayrima gore
belirlemektir.

YONTEM: Kayitlarindan retrospektif metadolojik calisma yapildi. Devam
eden TUBITAK projesinin ara degerlendirmesidir. Ege Universitesi ve
Tepecik Egitim Aragtirma Hastanesinde VUR, yineleyen IYE'lu hasta
bilgileri gézden gegirilerek, 333 hastanin (90 IYE, 243 VUR) bilgileri
(demografik, 6z-soygec¢mis, fizik muayene, laboratuvar, gorlntiileme) veri
tabanina girildi. Veri, WEKA (Waikato Environment for Knowledge
Analysis) yazilimiyla siniflandirma, kiimeleme vyapilarak matematiksel
modellerle incelendi.

SONUG: ik grup analize; dykii ve laboratuvar incelemelere ait 40 degisken
dahil edilerek, VUR/IYE siniflandirmasini yapabilecek temsil yetenegine
sahip degiskenler, CfsSubsetEval(attribute evaluator) ozellik se¢me ve
Bestfit arama yontemi ile belirlendi. Yas, huzursuzluk, istahsizlik, dykiide
idraryolu enfeksiyonu, ailede bdbrek hastaligi, idrar-pH, Iokositesteraz,
eritrosit silendiri en giiglii 6zellikler olarak saptandi.ikinci olarak VUR/IYE
icin ayrici fonksiyon arastirildi. Veri madenciligi yontemlerinde gegerlilik-
guvenilirligi saglayan cross validation ile egitim ve test kiimeleri belirlendi.
Sekiz siniflandirma algoritmasi i¢in model kuruldu, fonksiyonlar egitilip,
test kiimelerinde uygulandiginda; Random Forest %76.27, Random Tree
%69.4, J48 %72.9, Decision Table%75.1, Ada Boost%76.3, Multi
LayerPerception(MLP) %79.6, Logistic %72.7, Naive Bayes 9%55.6
oraninda ayrim yapilabildigi saptandi. En iyi ayrim MLP yénteminin 79.6
basarim yizdesine ulastigi gorildu.
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TARTISMA: Oykii, idrar-kan incelemeleriyle VUR'un tani gecikmesine
neden olan durumda bile uygun degerlendirmeyle %80’e yakin ayrim
yapilabilir. Bu bulgu gecikmis tanilar i¢in kagiriimis firsatlara vurgu yapma
olanagini vermektedir. istatistik ve klinik karar modelleri tani giiciine gére
birlikte degerlendirilerek, hizmet basamaklarina yonelik karar algoritmalari
geligtirilebilir. ~ GorlUntilemelerin - dahil  edildigi  modeller  ayrica
incelenecektir. TUBITAK tarafindan desteklenmektedir (PROJE NO:
114S011).Anahtar sézcukler: vesikoireteral reflli, veri madenciligi, ayirici
tani.
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Ugiincii Basamak Hastanelerine Bagvuran Vesikoiireteral
Refliilii Cocuklarda Risklerin Degerlendirilmesi

2Caner Alparslan, 2Onder Yavascan, !Ahmet Keskinodlu, 2Serdar Saritas,
2Cengizhan Elmas, 2Nejat Aksu, *Suriye Ozgiir, “Pembe Keskinoglu

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, izmir
2Tepecik Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Klinigi, [zmir
SEge Universitesi Saglik Bilimleri Enst. Yiiksek Lisans Ogr.(Biyoistatistik Ve Tibbi
Bilisim), izmir

“Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Biyoistatistik Ve Tibbi Bilisim AD,i zmir

GIRIS VE AMAG: Tim cocukluk caginda Vezikotreteral refli (VUR)
insidansi %0,5-1,5 arasindadir. VUR, renal skar icin risktir. VUR'un
hastalik kontroline katki saglamasi icin olgularin genis veri setlerinde
temel ozellik ve risk faktorleri tanimlanmali tedavi ve izlem sonuglari
paylasiimalidir. Yiksek dereceli (Grade IV veya iizeri) VUR'lu ¢ocuklarda
dustk dereceli VUR'lu gocuklara gore renal skar olusumu daha fazla
gorulmektedir. Risk ozelliklerinin taninmasi, bilinmesi ve vurgulanmasi
erken tani igin onemlidir. Bu galismanin amaci Tepecik Egitim aragtirma
hastanesi ve Ege Universitesine bagvuran VUR tanisi alan cocuklarin
hastalik i¢in risk ozelliklerini tanimlamaktir.

YONTEM: Bu calisma kayitlardan retrospektif tanimlayici bir aragtirmadir.
Devam eden bir projenin on degerlendirmesidir. Ege Universitesi ve
Tepecik Egitim arastirma hastanesi kayitlarindan son 10 yildaki VUR tanili
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cocuklarin bilgilerini kapsayan projede veri girisi yakin zamandan baslandi.
Bu calismada 211 VUR'lu gocugun verisi incelendi.

Hasta dosya verileri, alaninda uzman pediatristlerce tekrar gozden
gegirilerek veri tabanini olusturuldu. incelenen degiskenler; yas, cinsiyet,
oz-soygegmis, fizik bulgu, IYE bilgisi, laboratuvar verileridir. Siirekli
degiskenler ortalamatsapma, kategorik degiskenler frekanslarla
tanimlandi. Veri analizi R programi stidyo verision 3.0.2 programi
kullanildr.

SONUG: VUR'lu gocuklarin yas ortalamasi 9,3+4,2 yildir, 130'u (%61.6)
kizdir. incelenen veri grubunun topluma gére cinsiyet dagilimi farkiidir
(p<0.001, Ki-kare test). ik basvuruda %37’sinde ates, idrar kagirma
%13,3'linde, urgency %26.0'sinda, sik idrara c¢ikma %18.0'inde
saptanirken, huzurluk gibi 6zgul olmayan bulgu %73,5'inde vardir. Tim
olgularin %95,3'linde Kiiltiirle kanitianmig iYE, bagvuru éncesi %94.8'inde
sozel bildirilen IYE bulunuyordu. Aile dykiilerinde hastalikla ilgili 6zgecmis
ozelliklerinin saptanan sikliklari gozard edilecek kadar azdi (IYE-2, VUR-
2). Tum olgularin 43'Unde izlem siresinde 5 ve Uzeri anormal idrar
saptandi. 172 g¢ocugun dogum hafta bilgisine gore %2.9'unda 37 hafta
altinda prematirdi. Kayitlarda 86 gocugun ilk basvuruda idrar kultr tetkiki
bulundu ve 67°sinde E.coli sorumlu bakteriydi. 86 ¢ocugun 66'sinda 105
koloni Ureme olmustur. Dosya verilerindeki ilk USG incelemesi olan 134
gocugun %6.0'1 nda ekojenite Grade 0 Uzerinde, MSUG gériintilemede
%60.4’0 grade 1 ve Uzerindedir.

TARTISMA: Yineleyen [YE-VUR filigkisinin ve en sik rastlanan IYE nedeni
E.coli bilgisinin tekrar saptanmasina karsin, soygegmis 0Ozelliginin
bulunmamasi bu veri tabaninin en dikkat gekici bulgusudur. Veri tabani
tamaminda bu bulgular tekrar gézden gegirilecektir. TUBITAK tarafindan
desteklenmektedir  (PROJE ~ NO:  114S011).Anahtar  sdzctkler:
vesikoureteral refli, risk faktorleri.
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Tekrarlayan Anjiyoodemin Nadir Nedeni:
Herediter Anjiyoodem

Deniz 6zgeker, Zeynep Tamay, Nermin Giiler

[stanbul Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Alerji Ve Immiinoloji

GIRIS: Herediter anjiyoddem (HA); tekrarlayan anjiyoddem ataklari ile
seyreden C1 inhibitdr eksikligine veya fonksiyon bozukluguna bagl gelisen
otozomal dominant kalitilan bir hastaliktir. Burada anjiyoddem ve karin
agrisi ataklari ile gelen ve HA Tip 2 tanisi alan bir olgu sunulmustur.

OLGU: Alti yasinda erkek gocugunun, son iki ayda iki kez ylziinde sislik
yakinmasi olmustu. ik kez 2 ay énce yiizde, ozellikle géz ve alin
bolgesinde sislik ve karin agrisi yakinmasi olan hasta bagvurdugu
merkezde prednisolon intramuskuler yapilarak gonderilmis, ancak
hastanin yakinmalari devam etmis, ¢ gin sonra kendiliginden gegmisti.
Aile 6ykisUnden anne ve anneannesinde HA oldugu ve onlarda da zaman
zaman kol ve bacaklarda sisme oldugu 6grenildi. Hastanin basvuru fizik
muayenesi normal idi. Serum C4 dizeyi 3.0 mg/dl (10-40 mg/dl), C1
inhibitér duzeyi 35,2mg/dl (24-40 mg/dl) idi. Hastanin aile éykunin olmasi,
anjiyoddeminin kortikosteroide yanit vermemesi ve C4 duzeyinin disik
olmasi nedeni ile 6n planda HA disundldi. - Clesteraz aktivitesi %31,
kontrollinde ise %22 (%70-130) idi. Hastaya HA Tip 2 tanisi konularak C1
inhibitor konsantresi regete edilerek takibe alindi.




SONUG: Urtikerin eslik etmedigi, tekrarlayan anjiyosdem ve karin agrisi
ataklari olan hastalarda HA dusUnulmeli, ilk asamada serum C4 dizeyine
bakilmalidir. C4 dlzeyi duslk bulunan hastalarda C1 esteraz diizeyi
bakilmali, normal olsa dahi HA Tip 2 olabilecegi igin mutlaka C1 esteraz
fonksiyonu da istenmesi akilda tutulmalidir.
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Sakarya Yoresinde Allerjik Rinitli Gocuklarin Gida Ve
Inhalan Allerjenlere Karsi Duyarlilik Prevalansi

20ner Ozdemir, 'Bahri Elmas, 'Mukaddes Kilic

'TC SB Sakarya Universitesi Sakarya Egitim Ve Arastirma Hastanesi,

Cocuk Sagligi Ve Hastaliklarnt ABD, Adapazari, Sakarya.

2TC SB Sakarya Universitesi Sakarya Editim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Sagligi Ve Hastaliklart ABD, Cocuk immiinoloji Ve Alerji Béliimii, Adapazari,
Sakarya.

GIRIS: Allerjik rinit spesifik alerjenlerle  karsilasmayla olugan
semptomlardan olusan bir hastaliktir. Alerjen cevrede oldugu muddetge
mevsimsel veya yil boyu alerjik rinit semptomlari olabilir. Toplumun
yaklasik %10’ unda allerjik rinit semptomlari mevcuttur. Bebeklerde
gortlme sikhgr %71’in altinda, 5-9 yas arasinda %5, adolesanda %15'tir.
Tanida epidermal prik testleri spesifik alerjenlerin saptanmasi icin en
kullanighdir. Tlrkiye'nin farkli bolgelerinde azda olsa yapilan bu tir
prevalans calismalari olmasina ragmen, bazi alerjenlere karsi duyarlilik
oranlari Sakarya yoresinde hala kesin olarak bilinmemektedir.

AMAG: Bu calismanin amaci Turkiye'nin gelismis bati bélgesinde olan
Sakarya ili ¢evresinde cocukluk cag allerjik rinitinde, Sakarya'daki tek
cocuk alerji poliklinigine gelen gocuk hastalar arasinda ne tir allerjenlerin
duyarlilikta rol aldiginin saptanmasidir.
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GEREG VE YONTEMLER: Sakarya yoresinde Mayis 2013- Mart 2015
tarinleri arasinda allerjik rinit siphesiyle poliklinigimize bagvuran hastalara
yapilan deri prik testleri retrospektif olarak degerlendirildi. Deri prik testleri
hastalarin on kollarina ve hastalarin kullandiklari ilaglar uygun surelerde
kesildikten sonra uygulandi. Stallergens’den temin edilen allerjen
ekstraktlari ve multipl (10) —test birden yapmak igin kullanilan aparatla deri
prik testleri (DPT) gergeklestirildi. Pozitif ve negatif kontroller kullanilip, 20
dakika beklendikten sonra degerlendirme yapildi. Ev tozu akari alerjisine
DP, DF; hayvan  alerjisine kedi-kopek; kaf  alerjisine
Alternaria/Cladosporium’la; ot polen alerjisine weed mix, cereal mix,
akkazayagl, cayir otu; agac¢ polen alerjisine servi; gida alerjisi sut,
yumurta, fistik, findik, balik ekstraktlariyla ile 5 yas alti grupta
degerlendirilmistir. DPT degerlendirme OlgUtlerimiz sOyledir: Histamin
yaniti (pozitif kontrol) ve histamine esit pozitif bir yanit (3+)'e karsilik
gelmektedir.

SONUGLAR: = (3+)'lik pozitif bir yanit, anlaml duyarlasma olarak kabul
edildi. Bulgular iki ana grupta, 5 yas alti ve Ustu olarak, degerlendirildi. 5
yas altinda 162 allerjik rinit suphesiyle bagvuran hastada yapilan deri prik
testinde 61/162'inde = (3+)'lik duyarlasma saptandi. Akar: 33/162; ot:
10/162; gida: 8/162; kuf: 6/162; agagc: 3/162 ve hayvan: 1/162 oranindaydi.
9 yas Ustinde 370 allerjik rinit stphesiyle basvuran hastada yapilan prik
testinde 262/370’sinde = (3+)lik duyarlasma saptandi. Ot: 108/370; akar:
94/370; agag: 37/370; kif: 13/370 ve hayvan: 10/370 oranindaydi.

TARTISMA: Akar ve ot poleni alerjisinin her iki allerjik rinit yas grubunda
beklenildigi gibi en yiksek oranda ¢ikmasi beklenilmesine ragmen, kif
alerjisinin  beklenenden dlstgk oranda ¢iktigini vurgulamak yerinde
olacaktir.
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Sakarya Yoresinde Astimh Gocuklarin Gida Ve inhalan
Allerjenlere Kargi Duyarlilik Prevalansi

20ner Ozdemir, 'Bahri Elmas, 'Mukaddes Kilic

1TC SB Sakarya Universitesi Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Sagligi Ve Hastaliklart ABD, Adapazari, Sakarya.

2TC SB Sakarya Universitesi Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Sagligi Ve Hastaliklari ABD, Cocuk immiinolojisi Ve Alerji Bélimii,
Adapazari, Sakarya.

GIRIS: Cocukluk caginda astim tanisi giiclikler icermektedir. Atopi
ozellikle kronik solunum yolu semptomlari olan okul éncesi ¢ocuklarda
astim teshisinde onemli bir belirtectir. Atopik durumu belilemede deri prik
testleri hizli ve guvenilir yontemdir. Astimli ¢ocuk hastalarin alerjen
duyarligi ile ilgili Glkemizden farkli prevalans caligmalari yapiimis olsa da
bdlge ve sehirlere gore duyarliliklarda farkliliklar gorilebilmektedir. Allerjik
hastaliklarin nispeten sik olarak izlendigi Sakarya yoresinde astimli gocuk
hastalarda alerjen duyarlihgi ile ilgili yeterli calisma bulunmamaktadir.

AMAG: Turkiye'nin gelismis bati bolgesinde olan Sakarya ili gevresinde
cocukluk ¢agi astiminda, Sakarya'daki tek ¢ocuk alerji poliklinigine gelen
cocuk hastalar arasinda ne tir allerjenlerin duyarlilikta rol aldiginin
saptanmasidir.
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GEREG VE YONTEMLER: Sakarya yoresinde Mayis 2013- Mart 2015
tarinleri arasinda astim bronsit sUphesiyle poliklinigimize bagvuran
hastalara yapilan deri prik testleri retrospektif olarak degerlendirildi. Deri
prik testleri hastalarin on kollarina ve hastalarin kullandiklari ilaglar uygun
surelerde kesildikten sonra uyguland. Stallergens’den temin edilen allerjen
ekstraktlari ve multipl (10) —test birden yapmak icin kullanilan aparatla deri
prik testleri (DPT) gergeklestirildi. Pozitif ve negatif kontroller kullanilip, 20
dakika beklendikten sonra degerlendirme yapildi. Ev tozu akari alerjisine
DP, DF; hayvan  alerjisine kedi-kopek; kaf  alerjisine
Alternaria/Cladosporium’la; ot polen alerjisine weed mix, cereal mix,
akkazayagl, cayir otu; agac¢ polen alerjisine servi; gida alerjisi sut,
yumurta, fistik, findik, balik ekstraktlariyla ile 0-18 yas grubunda
degerlendirilmistir. DPT degerlendirme OlgUtlerimiz sOyledir: Histamin
yaniti (pozitif kontrol) ve histamine esit pozitif bir yanit (3+)'e karsilik
gelmektedir.

SONUCLAR: = (3+)lik pozitif bir yanit, anlaml duyarlasma olarak kabul
edildi. Bulgular iki ana grupta, 5 yas alti ve Ustu olarak, degerlendirildi. 5
yas altinda 952 astim bronsit slphesiyle bagvuran hastada yapilan deri
prik testinde 369/952’sinde = (3+)'lik duyarlasma saptandi. Akar: 125/369;
ot: 110/369; gida: 59/369; kuf: 35/369, hayvan: 27/369 ve agag: 13/369
oranindaydi. 5 yas Ustlnde 759 astim sUphesiyle basvuran hastada
yapilan prik testinde 495/759'sinde = (3+)'lik duyarlasma saptandi. Akar:
207/495; ot: 167/495; agag: 59/495; kif: 40/495 ve hayvan: 22/495
oranindayd.

TARTISMA: Her iki yas grubunda da akar ve ot alerjisinin beklenildigi gibi
¢lkmasina ragmen kuf alerjisinin nemli bir iklime sahip Sakarya yoresinde
daha dugUk oranlarda gikmasi ilging bulunmustur.
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Noroblastomun Nadir Bir Davranisi:
Plevral Eflizyonda Rozet Olusumu

'Metin Demirkaya, 'Betiil Sevinir, 'Salih Giiler, 2Ulviye Yalginkaya

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligji Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Gocuk Onkolojisi Bilim Dal, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali, Bursa

Noroblastom sempatik noral yol boyunca herhangi bir yerde gorilmekle
birlikte cogunlukla primer tumér abdomendedir ve en yaygin bagvuru
nedeni  asemptomatik  abdominal  kitledir.  Diger  tUmorlerle
karsilastirildiginda primer timorun, metastatik hastaligin ve paraneoplastik
sendromlarin farkli klinik presentasyonu olabilir. Tani aninda siklikla kemik
iligi, kemik, karaciger ve deride metastaz gorulur. Akciger metastazi ve
plevral eflizyon nadirdir.

OLGU: 19 aylik erkek hasta karin sisligi nedeniyle basvurdu. Genel
durumu koth olan hastanin, batinda belirgin distansiyonu, tim batini
kaplayan kitlesel olusumu ve sagda solunum seslerinde azalma mevcuttu.
Batin ultrasonografisinde batini  timiyle dolduran 15*15*10 cm
boyutlarinda kitle ve eslik eden lenfadenopatiler saptandi. Akciger
grafisinde sag sinlis kapaliydi ve ultrasonografisi 4 cm plevral eflizyonla
uyumlu idi. Batin BT'de kitlenin sag bdbrek/bobrek Usti bezinden
kaynaklandigi dislnUldu. Laboratuar tetkiklerinde Hb:8.4 gr/dl, Lokosit:
16800 /mm3, trombosit: 418.000/mm3, LDH: 5850 IU/L, NSE: 1515 mc/L,
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Ferritin: 495 ng/ml, AFP ve beta HCG normal, VMA: 8.8 mg/24h (1.6-7.3)
idi. Hastaya yapilan kemik iligi aspirasyonu normal olarak degerlendirildi.
Rozet formasyonu yoktu. Torasentez ve kitleden tru-cut biyopsi yaptirildi.
Torasentez mayisi hemorajikti. Giemsa ile degerlendirmesinde bol rozet
olusumu gozlendi. Kitle biyopsisinin histopatolojik degerlendirmesi
noroblastom olarak raporlandi. Evreleme tetkiklerinde kemik metastazi
yoktu. Hastaya ulusal ndroblastom protokoliine gore kemoterapi baglandi.
Ancak hasta tedavinin Ugtnct gunu kaybedildi.

SONUG: Noroblastomda en sik metastaz bolgeleri lenf nodlari, kemik iligi,
kemik ve karacigerdir. Akciger ve beyin metastazi nadirdir. Akciger
metastazi olmaksizin plevral eflizyon gorilebilir. Efizyonlarin bir kismi
reaktiftir, bu nedenle sitolojik inceleme tani igin gereklidir. Plevral eflizyon
sikiikla diger metastazlarla birliktedir. izole metastatik plevral efiizyon
nadirdir.
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MALT Lenfoma: Olgu Sunumu

1Betiil Sevinir, "Metin Demirkaya, 'Utku Aygiines, ?Hiilya Oztiirk,
3Hakan Coskun

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Onkolojisi Bilim Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali, Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Kulak Burun Bogaz Anabilim Dali, Bursa

GIRi$: MALT lenfoma olarak adlandirilan ekstranodal marginal zon
lenfoma, mukoza iligkili lenfoid dokudan kaynaklanmaktadir. Duguk gradli
olup, nadir gorular. Siklikla otoimmin veya infeksiyoz nedenler lenfoid
doku bulunmayan alanlarda MALT gelisimine neden olur. Midede H. Pilori,
tlkrik bezinde Sjogren hastaligi ve tiroid bezinde otoimmun tiroidit MALT
lenfoma icin predispozan faktorlerdir. Tedavide cerrahi eksizyonun 6nemi
blyuktdr.

OLGU: 15 yasinda kiz hasta ¢ene altinda ve servikal bolgede 1 yildir
devam eden sislik nedeniyle bagvurdu. Ek yakinmasi yoktu. Ailede kanser
Oykisu yoktu, anne mikst konnektif doku hastaligi nedeniyle izlemdeydi.
Fizik muayenesinde sol submandibular bolge ve parotis lojunda en biyugu
3 cm capinda, bir ka¢ adet, mobil ve agrisiz lenfadenopatisi vardi.
Organomegalisi yoktu. Yizeyel USG'de sol submandibular bdlgede 29x16
mm, parotis lojunda 13x11 mm lenf nodu saptandi. Submandibular tlikriik
bezi boyutlarinda artig ve parankim heterojenitesi tespit edildi. inflamatuar
nedenler agisindan anlamli olabilecegi bildirildi.
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Boyun MR incelemesi ile mevcut lenf nodlarinin varligi dogrulanmakla
beraber parotis lojundaki bulgularin  Sjogren sendromu ile uyumlu
olabilecegi raporlandi. Hemogram ve biyokimyasal parametreleri iceren
laboratuar incelemeleri normaldi. Eritrosit sedimantasyon hizi 32 mm/h idi.
Sol submandibular lenf nodu ve mindr tiikrik bezine eksizyonel biopsi
uygulandi. Histopatolojik degerlendirme tikrik bezi-MALT lenfoma
infiltrasyonu olarak sonuglandi. Yapilan kemik iligi aspirasyonu normaldi.
Histopatolojik degerlendirme sonrasi cekilen PET'de sol Ust servikal
bdlgede SUV max. degeri 3.3 olan lenf nodu saptandi. Sjogren sendromu
acisindan bakilan otoantikorlardan SS-A, SS-B, Ro-52 pozitif; anti-dsDNA,
Sm, RNP, nRNP/Sm, Scl-70, Jo-1, sentromer B, ribosomal P negatif
saptand!.

SONUG: Cocukluk ¢aginin nadir gériilen hastaliklarindan olan marjinal zon
lenfomalari nodal ve ekstranodal olarak iki grupta incelenmektedir.
Ekstranodal olani MALT lenfoma olarak adlandiriimakta ve kronik
inflamatuar uyaranlarla ortaya ¢ikmaktadir. Tukrlk bezinde gérilen MALT
lenfoma Sjogren sendromu ile iligkilidir ve genellikle lokal seyirlidir.
Tedavisinde cerrahi eksizyon genellikle yeterlidir. Bazi olgularda
radyoterapi ve kemoterapi gerekebilir.
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Opsoklonus-miyoklonus Sendromu ile Bagvuran
Noroblastom

'Metin Demirkaya, 'Betiil Sevinir, Utku Aygiines, 2Mehmet Okan,
3Nuray Kurt, *Kevser Elmas, “Irfan Kiristioglu, SUlviye Yalg¢inkaya

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Onkoloji BD, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Néroloji BD, Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, Bursa
4Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi AD, Bursa

sUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji AD, Bursa

Opso-miyoklonus sendromu istemsiz goz hareketleri ve miyoklonilerle
karakterize nadir bir norolojik bozukluktur. Cocukluk ¢aginda infeksiyoz,
metabolik ve toksik olaylara bagl olabilecegi gibi paraneoplastik sendrom
olarak da gelisebilir. Etyolojisinde antijen-antikor kompleksi ile iligkili
otoimmun mekanizmalar sorumlu tutulmaktadir.

OLGU: Oncesinde saglikli oldugu belirtilen 16 aylik kiz hasta 1 ay 6nce
baglayan, ozellikle ekstremitelerde belirgin olan sigrama-titreme ve her
yone olan sigrayici g6z hareketleri nedeniyle basvurdu. Her iki gozde
opsoklonik atimlari, gévde ve ekstremitelerde miyoklonik hareketleri
mevcuttu.  Dengeli  oturamiyor ve  yuriyemiyordu. Laboratuvar
incelemesinde hemogram ve biyokimya degerleri normaldi. Batin
ultrasonografisinde presakral bolgede, mesane posteriorunda 43x31x26
mm solid kitle tespit edildi. Spinal MR gérintilemesinde sakral bélgede
spinal kanala uzanim gdsteren ayni boyutlarda kitle dogruland.
Néroblastom diglnilen hastanin ndron spesifik enolaz:
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27 meg/ll (N<16 mcg/L), VMA 4 mcg/mg kreatinin idi. Kemik iligi
aspirasyonu normal olarak degerlendirildi. Opso-miyoklonusa yonelik
steroid tedavisi baglanan olgunun, kitlesi cerrahi eksizyon ile total olarak
cikarldi. Histopatolojik degerlendirmesi noroblastom ile uyumlu idi.
Operasyon sonrasi opso-miyoklonik hareketlerinde gerileme gozlendi.

SONUGC: Opsoklonus-myoklonus sendromu g¢ocuklarda paraneoplastik
sendrom olarak hemen daima noroblastoma eslik eder. Etyolojisinin
immun kokenli oldugu kabul edilmekte ve noroblastom hicrelerine karsi
gelisen antikorlarin serebellum purkinje hicreleri ile ¢apraz reaksiyonu
sonucu ortaya c¢ikmaktadir. Hastalik immin cevap ile iligkili oldugu igin
immunsupresif tedaviler (steroid, immunglobulin vb) uygulanir. Opso-
miyoklonus ve ataksi gelisen noroblastom vakalarinda erken tani
nedeniyle prognoz daha iyi olmakla beraber, norolojik bulgular kalic
olabilir.
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Sut Cocugunda Trakeoesofageal Vaskiiler Kompressif
Sendrom (Vaskiiler Ring Anomalisi) : Olgu Sunumu

1Yakup Canitez, "Hiilya Poyraz Efe, 2Ozlem Bostan, *Fahrettin Uysal,
3Hasan Tiirkmen, “Figen Palabiyik, 'Nihat Sapan

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji BD, Bursa
2Cocuk Kardiyoloji BD, Bursa

3Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD, Bursa

‘Radyoloji AD, Bursa

GIRIS: Trakeoesofageal vaskiiler kompressif sendromlar (vaskiiler ring
anomalileri); nadir gorulen, arkus aortayi ilgilendiren, trakea ile 6zofagusa
basi yaparak solunum ve beslenme problemlerine yol agabilen bir grup
anomaliyi tanimlar. Vaskiiler ring anomalileri yenidogan ve erken siit gocuklugu
doneminde ciddi solunum problemleri tablosu ile bagvurabilir, daha nadir olarak
da erigkin ddnemde tani konulabilen asemptomatik olgulara kadar degisik klinik
tablolarla ortaya cikabilir.

OLGU: Dokuz aylk kiz hasta hiriltili solunum yakinmasi ile bagvurdu.
Hastanin 5 aydir hirllti sikayetinin oldugu, bronsiyolit tanisi ile 2 kez
hastaneye vyatirildigi, verilen tedaviler ile yakinmalarinin tam olarak
duzelmedigi ogrenildi. Fizk muayenede wheezing ve aralikli olarak
belirginlesen bifazik stridoru mevcuttu. Rutin tetkikleri, én arka akciger
grafisi  ve laringoskopik incelemesi normal  bulunan olgunun,
ekokardiyografisinde; saj arkus aorta anomalisi ile uyumlu goriinim
saptandi. Bilgisayarli tomografi anjiografisinde; sag arkus aorta ve sol
ligamentum arteriosum anomalisi saptandi.
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Ayni seviyede trakeada belirgin kompresyon gorintlisi mevcuttu.
Hastanin komplet vaskuler ring anomalisinin cerrahi tedavisi planland.

TARTISMA VE SONUG: Sag arkus aorta ve sol ligamentum arteriosum
anomalisi nadir gériilen bir komplet vaskiiler ring anomalisidir. Yenidogan veya
st cocuklugu donemlerinde baslayan solunum semptomlari (wheezing
velveya stridor, tekrarlayan akciger enfeksiyonlari) olan olgularda vaskuler
ring anomali tablolari ayirici tanida disunulmelidir. Tedavide uygun cerrahi
tedavi yaklagimi planlanmalidir.
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Peranal Streptokokkal Dermatit: Olgu Sunumu

Nuran Ozbilgin
Endomed Tip Merkezi, Bursa

GIRIS: Perianal streptokokkal dermatitA grubu beta hemolitik
streptokoklarin neden oldugu bir dermatittir. Perianal bolgede keskin
hatli,parlak, kasinti ve yanma hissi veren dokinti ile seyreder. Perianal
bolgeden alinan deri kilturd ile tani konabilir. Tedavide penisilin veya
amoksisilin etkili olmaktadir. 6 ay ile 10 yas arasinda gorilebilmekte ve sik
rekUrrensler olabilmektedir.

OLGU: 3 vyasinda erkek cocuk, poposunda kizariklik ve kasinma
yakinmalariyla getiriidi.Oz ve soy gecmisinde o6zellik yoktu.Fizik
incelemede, tonsillerde hiperemi ve perianal bodlgede keskin sinirli
hiperemik cilt lezyonlari saptandi.Hastada oncelikle parazitoz dusunulerek
tetkik istendi. Sonuglarin negatif ¢ikmasi ve cesitli topikal tedavilerle
dizelme saglanamamasi Uzerine cildiye konsiltasyonu istendi. Perianal
ekzema dusunulerek tedaviye devam edilmesi onerildi.Yakinmalarin
gecmemesi Uzerine bu bdlgeden kultir alindi. A grubu beta hemolitik
streptokok kolonilerinin Gremesi Uzerine oral penisilin baslandi ve 24 saat
icinde lezyonlar dramatik bir sekilde iyilesti.

SONUG: En sik 6 ay ile 10 yas arasinda gorulen bu hastalikta sik
rekdrrensler bildirilmistir. Bizim olgumuz halen 9 yasinda olup, bu zamana
dek 4 kez rekurrens olmus ve her seferinde tani kultir ve antibiyogram
testi ile teyit edilmistir.
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TARTISMA: Perianal A grubu beta hemolitik streptokok dermatiti ok sik
gortlmemekle birlikte, diizelmeyen perianal dermatozlarda akla gelmeli ve
bu bolgeden kultlr alinarak tani desteklenmelidir. Bu olgu ile sik gorulen
streptokok enfeksiyonlarina ek olarak perianal dermatitierde de streptokok
enfeksiyonunun olabileceginin akla getiriimesi amaclanmistir.
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Meningokok Menenjitinde Hemsirelik Yaklagimlari

'Nurcan Ozyazicioglu, ?Yildiz Erdogan

"Uludag Qniversitesi Saglik Yiksekokulu, Bursa
2Uludag Universitesi Saglik Yiiksekokulu 3. Sinif Ogrencisi, Bursa

GIRIS: Meningokok olarak da bilinen Neisseria Meningitidis adli bakterinin
neden oldugu hastaliklara “Meningokok Hastalil” denir. Bu hastaliklar
genellikle agir seyreder ve beyin zari, omurilik (meneniit) ve kan dolagimi
enfeksiyonlarini (bakteriemi veya septisemi) icerir. Menenijit, ciddi uzuv
kaybina ve 6lime yol agabilen ¢oklu organ yetmezligine neden olabilir.
Semptomlar aniden ortaya cikabilir ve saatler iginde 6llime yol acabilir.
Hayatta kalanlarin %10-15'inde ise kalici norolojik defektler, isitme kaybl,

konusma bozukluklari, uzuv kayiplari ve felg meydana gelmektedir.

GELISME: Meningokoklar sekresyon ve damlacik yoluyla bulastigi igin
bulas agisindan iyi bir yonetim gereklidir ve hemsirenin hem kendini hem
de diger bireyleri olasi enfeksiyonlara karsl koruyucu Onlemler almasi
gereklidir. Hemsgirelik bakimindaki en buylk oncelik; menenjit slphesi
duyulan gocuga order edilen antibiyotik tedavisinin en kisa strede IV
inflizyon seklinde baslanmasidir. Semptomlar aniden baslayan ates, bas
agnsi ve ense sertligi seklindedir. Menenjitli hastalar genellikle gurltd,
parlak 1sik ve diger cevresel uyaranlara karsi duyarlidirlar ve bu nedenle
oda mumkun oldugunca sessiz ve sakin olmalidir. Pek gok cocuk yastiksiz
ve yatagin basinin hafif yiikseltiimesi ile daha rahat yatabilir.
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Yan pozisyon ense sertligi varligindan dolayi idealdir. Sivi ve beslenme
gocuklarin durumuna gore ayarlanir buna bagl olarak duyularinda
zayiflama olan gocuklara genellikle agizdan higbir sey veriimez. Bunun
disinda diger gocuklara ilk olarak sivi seyler verilir ve eger tolere
edebilirlerse yaslarina uygun diyet baglanir. Bu hastalara; intrakranial
basingta artmaya bagl serebral doku perfiizyonunda degisme, biling
durumunda bozulma, bulanti ve kusmaya bagli viicut gereksiniminden az
beslenme, menenijitin ciddiyetine ve olasi norolojik hasarlara bagl
anksiyete, meningeal irritasyona bagl bas agrisi, kusmaya bagli sivi
volim defisiti riski, enfeksiyona bagli yaralanma riski, akut enfeksiyon
surecine bagli aile surecinde degisme gibi hemsirelik tanilari konularak
hemsirelik bakimi planlanabilir. Cocuk hasta intrakranial basingta artma,
sok ve solunum stresi gibi komplikasyonlarin belirtileri agisindan dikkatli bir
sekilde gdzlenmelidir. Yenidoganlarda subdural efflizyon ve obstriktif
hidrosefali gelisebileceginden bebegin kafa gevresi 6lclllr. Bas agrisini
azaltmada yastiksiz ve yatak basinin hafif yikseltildigi pozisyon ¢ocugu
rahatlatabilir. Ailelere hastalik streci hakkinda bilgi vererek bu konuyla ilgili
sugluluk duygulari azaltiimahdir.

SONUC: Bu surecte hastayi tim yonleriyle ele almak, iyilestirme surecini
hizlandirici girisimlerde bulunmak gereklidir.
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Akciger Malignitesine Benzeyen Ve Lokomoid Reaksiyon
Geligimine Neden Olan Bir Round
Pnomoni Olgusu

'Mustafa Térehan Aslan, Benhur Sirvan Getin, 2Taylan Celik, 2Enes Sali,
2Solmaz Celebi, 2Mustafa Hacimustafaoglu

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Cocukluk cagi pnémonileri, 6zellikle gelismekte olan (ilkelerde en
onemli morbidite ve mortalite nedenlerinden biridir. Gelismekte olan
ulkelerde, her yil 150 milyondan fazla gocuk pnémoni tanisi almaktadir.
Pnomoni alt tiplerinden biri olan Round Pnémoni (RP); akciger grafisinde
yuvarlak opasite artisi ile karakterize bir pnémonidir. Siklikla cocuklarda
gortlen ve etiyolojide bakteriyel etkenlerin rol oynadigi RP,radyolojik
olarak pulmoner kitle ile karigmasi nedeni ile dnem teskil etmektedir.
Olgumuz, I6komoid reaksiyonun eslik ettigi RP'nin nadir g6zlenmesi ve
ayiric tanisinda malignite olmasi nedeniyle sunulmustur.

OLGU: Ylksek ates, Oksurik ve nefes almada zorluk yakinmalari ile
basvuran 3 yas 7 aylik erkek hastanin yakinmalarinin iki hafta 6ncesinde
bagladigi, basvurduklari bir saglik merkezinde verilen oral antibiyotik
tedavisiyle yakinmalarinin tam gerilemeyip son iki gundur de ates ve
oOksuruk yakinmalarinin arttigr 6grenildi.
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Fizik muayenesinde, sag orta-alt akciger zonu lokalizasyonunda solunum
seslerinde azalma ve ayni bolgede yaygin krepitan ralleri mevcuttu ve her
iki akciger sesleri kabaydi. Tam kan sayiminda Idkositoz (53.900/mm3),
periferik yaymasinda %86 nétrofil hakimiyeti, iki pozitif toksik grantlasyonu
mevcuttu, blastik veya atipik hicreye rastlanmadi. Biyokimyasal
tetkiklerinde; C-Reaktif Protein 9,87 mg/dL, prokalsitonin 2,37 ng/mL,
eritrosit sedimentasyon hizi 26 mm/saat idi. On-arka ve yan akciger direkt
grafilerinde sag parakardiyak konsolidasyon artisi ve sag akciger alt zonda
sinirlari belirgin 24x15 mm  boyutlarinda, yuvarlak, dizgin konturlu,
opasite artimi izlendi. ileri tetkik ve ayirici tani igin cekilen toraks
bilgisayarli tomografi gorintilemesinde sag akciger alt lob posterobazal
segmentte oncelikle round pnémoni ile uyumlu oldugu disuntlen
konsolidasyon alani izlendi. Antibiyoterapisi sefotaksim (100mg/kg/giin) ve
amikasin (15mg/kg/gun) olarak bagslandi. U¢ gunlik parenteral tedavi
sonrasinda klinik ve laboratuvar bulgularinda belirgin diizelme olan olgu,
14 glnllk oral ardisik tedavi (amoksisilin-klavulanik asit) ile taburcu edildi.
Tedavi bitimi  sonrasinda  poliklinik ~ kontroline gelen hastanin
sikayetlerinde, laboratuar bulgularinda ve akciger grafisinde tam diizelme
oldugu goraldu.

SONUC VE TARTISMA: Round pnomoni iyi tanimlanmig radyolojik bir antite
olmakla birlikte 16komoid reaksiyonun eslik ettigi RP nadir gozlenen bir
durumdur. Radyolojik olarak akcigerde soliter, dizgin sinirli kitle
gorinumundeki lezyonlarin ayirici tanisinda maligniteler ve kist hidatik
hastaligi da akilda tutulmahdir. Olgumuzda ilk bagvuru bulgular
maligniteyi de dusundirmekle birlikte uygun antibiyotik tedavisi ile kisa
strede yanit alinmig ve ayirict tani icin ek incelemelere ihtiyag
duyulmamustir.
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Sialolitiazis Nedeniyle Submandibuler / Sublingual Bez
Sialadeniti Geligen Bir Olgu Sunumu

'Enes Sall, 2Enes Sall, 2Solmaz Celebi, 2Benhur Sirvan Getin, 2Taylan Gelik,
2Mustafa Hacimustafaoglu

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligji Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Enfeksiyon Bilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Enfeksiyon Bilim Dali, Bursa

GIRIS:  Sialadenit, tiikrik bezlerinin herhangi birinde olusan akut
enfeksiyondur. En yaygin tutulan parotis bezidir. Sialolitiazis, tukruk bez
veya kanallarinda tas varliina denir. Otopsi ¢aligmalarinda sikligi %1 gibi
sik gortimesine ragmen, semptomatik taslar daha az siklikla gordlir.
Taslarin %80-92 oraninda submandibuler bezden kaynaklanmaktadir.
Cocuklarda nadir goriilmesi nedeniyle sialadenitli olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU: Daha 6nceden saglikli 16 yasinda erkek olgunun 4. gin
once denize girme oOykUsu sonrasl, sol kulak agrisi ve ardindan kulak
altinda agr ve sislik yakinmalari baglamis. iki gin sonra sol
submandibuler bdlge ve ardindan sublingual bolgeye yayilan agri ve sislik
yakinmasi gelismis. Dis merkezde sublingual bdlgeden ponksiyon yapilmis
ve purilan materyel bosaltiimis. Gelen materyal kultire gonderilmemis.
Olgu tedavinin planlanmasi ve tetkik icin tarafimiza basvurdu. Sistemik
muayenesinde sol submandibuler bez 3x3 cm boyutunda, hassas,
hipertrofik ve warthin kanali dolgun, purilan sekresyon mevcuttu.
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Tam kan sayiminda; lokosit 11000/uL, PLT 246000/uL, nétrofil %75,
lenfosit %15, monositoz %8, sedimantasyon hizi 10 mm/saat ve CRP 16,7
mg/dl (>0,5) saptandi. Biyokimyasal degerler normal sinirlar igerisindeydi.
YUlzeyel doku ultrasonografide (USG); Sol submandibular bez boyutu ve
vaskularitesi artisi mevcut olup heterojen gériinimdedir. Cevresinde en
blyGgu 25x15 mm boyutunda olan gok sayida reaktif gérinimii lenf nodu
mevcuttur. Gorinum sialadenit ile uyumlu bulundu. Sialadenit tanisiyla
sefotaksim, klindamisin ve gentamisin intravendz (1V) tedavileri baslanarak
klinige yatirildi. Cekilen boyun bilgisayarli tomografisinde (BT); Sol
submandibular bez boyutlari saga gore artmistir. Heterojen goriinimde
olup, santral kesiminde hipodens alanlar dikkati ¢ekmektedir. Sol
submandibular bolgede her iki submental lokalizasyonda, her iki juguler
zincir boyunca ve posterior servikal Uggende en biyugu 24x12 mm
boyutunda ¢ok sayida lenfadenomegali saptandi. izlemde Wharton kanali
ve sublingual bez kanallarinin agiz bolgesinden spontan olarak 10x5 mm
boyutunda beyaz renkte tas gelisi saptandi. Merkezimizde tas analizi
yapllamadig icin tas analize gdnderilemedi. izlemde sol submandibuler ve
sublingual bolgedeki sislik ve hassasiyet azaldi. Olgunun akut faz
reaktanlari negatiflesti. IV antibiyotik tedavisinin 5. glninde tedavisi oral
sefuroksim ve klindamisin seklinde duzenlenerek taburcu edildi. Ardigik
tedavi toplamda 21. gune tamamlandi. Tedavi sonrasi kontrole gelen
olgunun Klinik olarak yakinmalari tamamen duzeldi. Poliklinik takiplerinde
ek bir sorun gozlenmedi.

SONUG VE TARTISMA: Cocuklarda sialolitiazis nadir gorilmesine
ragmen, sialadenit gelisen olguda etyo.

105



11. Uludag Pediatri Kis Kongresi

PB36

Yenidogan Doneminde Tani Alan Patellar Kalsifikasyonlu
Zellweger Sendromu Olgusu

Sevil Dorum, 'Sahin Erdél, 2Nilgiin Kbéksal, ?Hilal Ozkan, 20nur Bagcl,
2Pelin Dogan,'Halil Saglam

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagii Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Metabolizma Bilim Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagigi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Neonataloji Bilim Dali ,Bursa

GIRIS: Zellweger Sendromu karaciger, bobrek ve beyindeki hiicrelerde
bulunan peroksizomlarin azalmasi veya yoklugu ile karakterize, otozomal
resesif gecis gosteren nadir bir hastaliktir. Hastalarda tipik yiiz yapisi
(yuksek alin, genis on fontanel, yukari egimli palpebral fisstrler, hipoplastik
supraorbital goriinim) hipotoni, karaciger buytklugu, bobreklerde kistler,
noromotor gerilik ve epileptik nobetler siklikla gozlenir. Kanda artmig gok
uzun zincirli yag asitleri duzeyleri (CUZYA) ve eritrositlerde azalmig
plasmalojen duzeyleri taniya yardimci en onemli parametrelerdir.
Hastaligin prognozu kotidir. Hastalarin ¢ogu hastaligin baslangicindan 6
ay icinde solunum yollari enfeksiyonlari, sindirim sistemi kanamalari ya da
karaciger yetmezliginden kaybedilirler.
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OLGU: Otuz bir yas annenin g3p3y2 bebegi olarak miadinda c/s ile 3500
gr olarak dogan bebek hipotoni nedeniyle yenidogan Unitesine alindi. Anne
baba arasinda 1. derece kuzen akrabaligi olan ailenin ilk cocuklar 12
yasinda kiz saglikliyken 2. gocugun hipotoni, sarilik ve pndmoni nedeniyle
6 aylikken kaybedildigi ogrenildi. Fizik muayenede; agirlik: 3500 gr, boy:
92 ¢m bas gevresi: 34 cm olarak olguldu. Belirgin hipotonisi olan bebekte,
dismorfik ylz gorunuma (gikik alin, kligik gene, genis on fontanel, sagital
sttirde aclklik, basik burun, epikantus) mevcuttu. Yuzeyel, inlemeli ve
cekilmeli solunumu mevcuttu. Solunum sayisi 90-100/dk, yenidogan
refleksleri cok zayifti. Karaciger ve dalak buydkligl yoktu.Laboratuvar
testlerinde hemogram normal, AST: 458 1U/l, ALT: 167 10/, GGT: 134 U/,
ALP:330 IU/l, PZ. 35 saniye, APTZ: 120 saniye, total bil: 7,6 mg/dI, direkt
bilirlibin 0,6 mg/dl idi. Diz grafisinde diger peroksizomal hastaliklarda da
gordigumuiz patellar kalsifikasyonlar mevcuttu. CUZYA da C 26:0 6,45
nmol/ml (normal: <1,31 nmol/ml) bulundu. C26:0/C22= 0,34 (<0,024)
bulundu. Hastanin genetik tanisi planlandi.

SONUG: Yenidodan doneminde belirgin hipotoni, mongoloid ylz
gortnimi, emme-beslenme glcligu, karaciger fonksiyon bozuklugu
varliginda peroksizomal hastaliklar mutlaka diglanmalidir.
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SONUC VE TARTISMA: Gezici dalak, dalagin asici baglarinin dogumsal
veya kazanilmig gevsekligi sonucu ortaya c¢ikan oldukga nadir bir
durumdur. Genellikle gocukluk ve geng eriskinlik dénemlerinde saptanir.
Gegirilmis cerrahi veya abdominal travma sonucunda da baglardaki
zayiflamaya bagl olgular bildirilmistir. Semptomatik hastalarda bulgular
cok degisken olup dalak basisi nedeniyle gastrointestinal veya
genitouriner sistem semptomlari olabilecegi gibi dalagin torsiyonuna bagl
akut, kronik veya intermitan karin agrisi ve konjesyona bagli hipersplenizm
bulgulari da goérulebilir. Semptomatik veya asemptomatik saptanan tlim
vakalarin elektif cerrahi midahale ile tedavi edilmesi, dncelikle splenopeksi
gibi organ koruyucu cerrahi yontemlerin tercin edilmesi onerilir. Ancak
dalakta enfarkt, trombls veya hipersplenizm bulgulari varsa splenektomi
onerilmektedir.
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Melkersson Rosenthal Sendromu: Olgu Sunumu

28iikrii Gekig, 'Ozlem Erten, 2Sara Sebnem Kilig Giiltekin

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Immdinoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Melkersson-Rosenthal sendromu (MRS); periferik fasyal paralizi,
dudaklarda 6dem ve skrotal dil triadi ile karakterize nadir bir hastaliktir.
Klasik triad her zaman gorilmemekte ve hastalar en sik orofasyal 6dem
yakinmasiyla bagvurmaktadir. MRS'unun etyopatogenezi henlz tam
olarak bilinmemektedir. Burada klinik triaddan yola ¢ikilarak MRS tanisi
konulan bir kiz olgu sunulmaktadir.

OLGU: On g yasinda kiz hasta, 5 yildir olan ciltte kuruluk ve egzama
yakinmalarina 1 yil 6nce eklenen Ust dudakta sisme, kizarma, dudak
koselerinde catlaklik, dilde blylime ve yariklanma olmasi Uzerine
tarafimiza bagvurdu. Fizik muayenede; vicut agirhgr: 29 kg (<3p), boy:137
cm (<3p), Ust dudakta kalinlasma, periferik sag fasyal pralizi, skrotal dil ve
sirt derisinde deskuame papuler cilt lezyonlari tespit edildi. Laboratuvar
incelemesinde IgE dlzeyinde yikseklik (2795 kUIL), ve hipereozinofili
(750/mm3) saptandi, deri prik testinde ev tozu akari duyarlili§i tespit edildi.
Agdiz mukozasindan yapilan biyopside plazma hicrelerinden zengin kronik
enflamasyon varligi saptandi.
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Klinik triaddan yola cikilarak MRS tanisi konulan hastanin metil
prednizolon tedavisi (1mg/kg dan baslanip tedricen azaltilaral) sonrasi Ust
dudaktaki sisliginin ve fasyal paralizinin kismen geriledigi gortldu.

TARTSMA: MRS'u nadir gorilmesinden dolayi ge¢ tani almakta ya da tani
alamamaktadir. Hastaligin taninmasi gereksiz tetkiklerin yapilmasinin
onlenmesi acisindan onemlidir. Cocuk ve erigkinlerde orofasyal 6dem,
sikrotal dil ve fasiyal paralizi varliginda MRS'u akla gelmelidir.
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Cocukluk Caginda Anti TNF- Alfa Kullanimi

1Siikrii Cekig, 2Serif Hamitoglu, 'Sara Sebnem Kili¢ Giiltekin

"Uludag Uni\{ersitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sadligi Ve Hastaliklar1 Anabilim
Dali, Gocuk Immiinoloji Bilim Dali

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari Anabilim
Dali

GIRIS VE AMAG: Baslica monosit ve makrofajlardan Gretilen TNF-a'yi
bloke ederek etki gosteren anti TNF ajanlar DMARD’lar (Disease
modifying antirheumatic drugs) icinde onemli bir yere sahiptir. Bu
calismada anti TNF-a tedavisi alan hastalarimizin demografik 6zellikleri,
klinik tablolari ve tedaviye yanitlarinin retrospektif olarak degerlendirimesi
amaglanmistir.

MATERYAL-METOT: Calismaya Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Romatoloji  polikliniginde takipli 2010-2014 yillari arasinda gesitli
endikasyonlarla anti TNF- a tedavi almig 59 hasta alind1. Veriler; hastalarin
dosyalarina kaydedilmis bilgileri geriye donuk taranarak elde edildi.

BULGULAR: Hastalarin erkek/kiz orani 0,96 (29/30), yaslari medyan 11,5
yil (maksimum:21, minimum: 4) idi. Tani yagi medyan: 8 yil (minimum:1,3,
maksimum: 17), tedavi baglama yasi medyan 10 yil (minimum: 3,
maksimum: 17) ve tedavi slresi medyan 12 ay (minimum:2, maksimum
37) seklindeydi. Tanilarina gére siralandiginda en sik anti TNF- a tedavi
baslanan grubu Uveit tanili hastalar (%28,8, n=17) olusturmaktaydi. Siklik
sirasina gore diger hastaliklar; oligoartrikiiler JIA (jiivenil idiyopatik artrit)
(%22, n=13), poliartrikiiler JIA (%15,2, n=9),
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entezit iligkili artrit (%15,2, n=9), sistemik JIA (%5,n=3), inflamatuar
barsak hastaligi (%3,3, n=2), juvenil dermatomiyozit (%3,3,n=2), psoriatik
artrit (%1,6, n=1) ve takayasu arteriti (%1,6, n=1) seklindeydi. Olgularin
kullandiklari anti TNF- a tedavi dagiimlari; etanercept: %45,7 (n=27),
adalimumab: %28,8 (n=17) ve infliximab %25 (n=15) seklindeydi. Genel
olarak bakildiginda; 1. ve 3.aylarin sonunda hastalarin %83’lnde klinik
yanit elde edilirken 6. ayin sonunda hastalarin %81’inde klinik yanit elde
edilmistir. Baslangi¢ anti TNF tedavileri enbrel alan 8 hasta, adalimumab
alan 4 hasta ve infliximab alan 1 hastada tedaviye yanitsizlik nedeni ile
diger bir anti TNF- a ya da biyolojik ajan tedavilerine gegilirken, infliximab
alan 2 ve enbrel alan 1 hastada alerjik reaksiyon gelismesi nedeni ile
baska bir anti TNF- a tedaviye gegilmistir. Hastalarin izlemleri suresince
norolojik problem, malinite gelisimi, tlberkUloz ya da hepatit aktivasyonu
gortlmemistir.

TARTISMA VE SONUG: Anti TNF- a tedavi ile gocukluk ¢agi inflamatuar
hastaliklarinda yuksek etkinlik gortllrken, en korkulan komplikasyonlari
olan malinite gelisimi, hepatit B aktivasyonu ve tiiberkiloz aktivasyonuna
rastlanmamistir. Konu ile ilgili kesin yargilara varmak igin daha fazla
hastanin daha uzun stre izlendigi alismalara ihtiyag vardir.
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PB39

Ust Gastrointestinal Sistem Kanamasinin Nadir Bir Nedeni:
Akut Pankreatite Bagh Gelisen Gastroduodenal Arter
Pseudoanevrizmasi Ve Hematom

'Aysegiil Otuzbir, 'Tanju Ozkan, 'Ulkii $ahin, 20.Fatih Nas, 2Figen Palabiyik,
"Taner Ozgiir

"Uludag Qniversitesi Cocuk Gastroenteroloji BD
2Uludag Universitesi Radyoloji AD

GIRIS: Pankreatit komplikasyonu olarak geligen pseudoanevrizmanin
gercek sikigi tam olarak tespit edilememekle birlikte degisik yas
gruplarindaki vaka serilerinde %1.3 ile %10 arasinda degismektedir.
Pankreatit ile iligkili pseudoanevrizma en sik splenik arter sonra sirasiyla
gastroduodenal arter ve hepatik arterde gorulmektedir. Hastalar tipik
olarak karin agrisi ve kanama ile bagvurmaktadir. Gastrointestinal kanama
pseudoanevrizmanin komsu bagirsaga erozyonu, retroperitoneal alana
ruptire olmasi veya bizim olgumuzda oldugu gibi hemosuccus
pankreatikus (pankreatik kanal araciigiyla papilladan sizinti) seklinde
olmaktadir.

OLGU: 14 yasinda erkek hasta, karin agrisi ve kanli kusma sikayetiyle
basvurdu. 20 gin once karin agrisi baslayan olgunun 6zellikle gobek
cevresinde agrisinin oldugu ve basvurdugu saglik kurulusunda gaz giderici
tedavi verildigi sikayetinin aralikl olarak devam ettigi, ancak son 1 glndur
karin agrisina mide bulantisi ve kanli kusma eklenmesi Uzerine
universitemiz gastroenteroloji bolimine refere edildigi dgrenildi.
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Fizik muayenesinde, vital bulgular stabildi, solukluk ve halsizlik diginda
oOzellik saptanmadi. Laboratuar degerlerinde; amilaz: 801 IU/L (25-125),
lipaz: 1154 IU/L (8-78) ylksek saptandi, hemogram, koagulasyon,
elektrolitler, kolestatik enzimler (GGT, ALP, bilirubin degerleri), lipit profili
ve akut faz reaktanlari, digki sindirim analizinde 6zellik yoktu. Acil yapilan
gastroskopisi normaldi. Abdominal tomografisinde; pankreas basl ve
boynu kesiminde lokalize 5.5 cm ¢apinda sferik, diizgun sinirll, i¢ yapisi
heterojen kitle gorGnimd, kitlenin lateral duvar komsulugunda Dopler
ultrasonografi ile incelendiginde arter oldugu ve lokalizasyonu itibariyle
gastroduodenal arteri temsil eden pseudoanevrizma agisindan anlamli
yap! gorildi. Girisimsel radyoloji tarafindan yapilan ¢dliak anjiografi ve
arteriyel portografide; gastroduodenal ve gastroepigloik arterde pankreatit
sonrasi gelismis pseudoanevrizma ve 6.5 c¢cm boyutunda hematom
saptandi ayni seansta gastroduodenal ve gastroepiploik arterde gelisen
pseudoanevrizma ve komsulugundaki hematom coillerle embolize edildi,
tekrarlanan gorunttlerde anevrizmanin tam olarak kapandigi ve hematoma
kontrast maddenin gegisinin olmadigi gosterildi.

TARTISMA: Ust gastrointestinal kanama ve karin agrisiyla basvuran
hastalarda, bizim olgumuzda oldugu gibi hemodinaminin bozulmamasi ve
klinik olarak iyilik halinin olmasi aslinda altta yatan pankreatit ve
komplikasyonu olan pseudoanevrizmanin atlanmasina neden olabilir.
Pseudoanevrizma 1limli veya masif gastrointestinal kanamaya neden
olabilir ancak kanamanin ongortlemedigi tedavi ediimeyen olgularda
pseudoanevrizma yuksek mortaliteileiligkilidir. Bu nedenle, klinik seyrin
bireysel farkliliklar gosterebilecedi bildirilen klinik tabloda erken tani ve
mudahale morbidite ve mortaliteden korunmada kritik onem tagimaktadir.
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PB40

Pankreatit Klinigi ile Prezente Olan Preadélesan Kistik
Fibrozis Olgusu

N.Ulkii Sahin, Tanju Basarir Ozkan, Aysegiil Otuzbir, Taner Ozgiir

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji Ve
Beslenme BD

GIRIS: Kistik fibrozis birgok sistemi etkileyen, otozomal resesif gegisli,
beyaz irkta 1/2500 siklikta gorilen genetik bir hastaliktir. Kistik Fibrozis
hastaliginda pankreas yetmezligi hastalarin %85'ini etkileyen en sik
gastrointestinal  komplikasyondur. Pankreatit tablosu yaklasik %10
oraninda gorulir. Bu hastalarda anormal pankreas salgilari nedeniyle
tekrarlayan pankreatit, sonugta da %20 oraninda kronik pankreatit ve
pankreas yetmezligi gelisir. Nadir (% 1-2 ) durumlarda pankreatit ilk
semptom olabilir.

OLGU: 12 yas erkek hasta son 2 yildir aralikli olan karin agrisi nedeniyle
yapllan batin usg'de karaciger parankiminde kaba heterojenite ve en
biytgu 1 cm olan multipl sinirlar diizensiz hipoekoik noduller saptanmasi
Uzerine tarafimiza yonlendirildi. Anne ve baba arasinda akrabalik yoktu.
Fizik muayenesinde agdirigi 26 kg (25 p), boyu 125 cm (3-10 p), batin
muayenesinde yaygin hassasiyet ve istemli defans vardi. Karaciger kot alti
2 cm idi, splenomegali saptanmadi. Diger sistem bulgulari ve muayenesi
normal idi. Laboratuar incelemesinde, hemoglobin 14.9 g/dl, MCV 85.4 fl,
beyaz kire 8140/mma3, platelet 229000/mm3, serum total protein 7.0 g/dl,
albumin 4.1 g/dl,AST: 50 IU/L, ALT: 20 IU/L, LDH: 220 IU/L, ALP: 224
IU/L, GGT: 22 IU/L, AMILAZ: 365 IU/L, LIPAZ: 543 IULL,
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T.bilirubin: 1.72 mg/dl, D. Bilirubin: 0.65, BUN: 16 mg/dI, kreatinin: 0.63
mg/dl, PT%: 88.3- INR: 1.08, ferritin: 28 ng/ml, folik asit: 7.5ng/ml, vit. B12:
337 pg/ml, idi. iki defa yapilan ter testi sirasiyla 126 ve 128 mmol/l idi.
Digkida sindirim testinde yag sindirimi ve nigasta sindirimi normal olarak
saptandl. Fekal elastaz dlizeyi >500 pg/g (normal) olarak sonuglandi.
CFTR mutasyonu pozitif saptandi. Batin MRI'da pankreasta hafif yagli
atrofi, sol atrofik bobrek ve sag bobrekte kompansatrik blyime saptandi.
Yapilan MRCP normal olarak degerlendirildi. Karaciger biyopsisi sirotik
karaciger ile uyumlu olarak degerlendirildi. Pankreasin endokrin
disfonksiyonunu saptamak icin bakilan HbA1c: 5.2 normaldi. Pozitif ter
testi ve CFTR gen mutasyonu sonucu ile Kistik Fibrozis tanisi konuldu.

TARTISMA: Kistik fibrozis farkli ve hayati tehdit eden klinik tablolar ile
ortaya ¢ikabilmekte ve genellikle st gocugu doneminde tani almaktadir.
Agirlik ve boy persentilleri normal olan, sik enfeksiyon ve hastaneye yatis
oykusu olmayan hastamizda tekrarlayici karin agrisinin tek bulgu olmasi
kistik fibrozis hastaliginin seyri agisindan ilgingtir. Tekrarlayan karin agrisi
altta yatan kronik pankreatit ve kistik fibrozisin tek bulgusu olabilir.
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PB41

Cocuklarda Kronik Tekrarlayan Karin Agrisi

Taner Ozgiir

Derince Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji Klinigi, Kocaeli

GIRIS: Kronik ve Tekrarlayan Karin Agrisi (KTKA) cocukluk caginda %10-
27'ye varan oranlarda gorulmektedir. Etyolojiyi aydinlatmaya yonelik
yapilan c¢alismalarda buylk bir ¢cogunlugunun fonksiyonel karin agrisi
oldugu ortaya konulmustur. Son zamanlarda tanisal tetkiklerin artmasiyla
organik etyolojinin saptanma orani da artmistir.

METODLAR: Derince Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Gastroenteroloji Poliklinigine tekrarlayan karin agrisi ile bagvuran hastalar
retrospektif olarak degerlendirildi. Hastalar ile ilgili tum veriler hastane
kayitlarindan elde edildi. Fonksiyonel karin agdrisi tanisi Roma Il
kriterlerine gore konuldu.

SONUCLAR: Ortalama yaslari 7,2+2,8 olan toplam 320 hastanin kayitlari
incelendi. Hastalarin %54'U (n:172) kiz, % 46'si (n:148) erkekti. Karin
agrisina eslik eden en sik yakinma kabizlik (%20,6) ve bas agrisiydi
(%7,8). Fizik muayenede en sik agri bolgesi periumblikal bélgeydi (%14,3).
Genel olarak hastalarin %25'inde (n:78) organik patoloji saptandi. En sik
saptanan organik patoloji mezenter lenfadenopati (%10,3) ve gastrit
(%3,7) idi.
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TARTISMA VE SONUGC: Kronik ve tekrarlayan karin agrisi cocukluk
¢aginda sik gorilen bir durumdur ve ginimizde sahip oldugumuz tani
tekniklerine ragmen organik patoloji saptanma orani dusuktir. Ancak bu
hastalar bircok merkeze ayni sikayet nedeniyle bagvurmakta ve birgogu da
pediatrik gastroenterolojiye ileri tetkik icin yonlendirilmektedir. Bu nedenle,
hekimlerin fonksiyonel karin agrisi konusunda egitiimeleri bu basvuru
sayisini ve maliyeti azaltabilir.
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PB42

Tetanoz Asisi Sonrasi Gelisen Miyoperikardit Olgusu

'Yasemin Denkboy, ?Fahrettin Uysal, 20zlem Bostan, 2Ergiin Gil

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Saglgi Ve Hastaliklari AD
2Uludag Universitesi Tip Fakdltesi Cocuk Sadligi Ve Hastaliklari AD.C.Kardiyoloji
BD

GIRIS: Miyokardit dnceden saglikli oldugu bilinen kisilerde miyokardin
enfeksiydz veya nonenfeksiyoz ajanlarla enflamasyonu sonucu gelisen,
bulgulari subklinik seyirden fulminan seyire kadar degisken olabilen bir
hastalik tablosudur. En yaygin miyokardit nedeni virislerdir. En sik
etyolojik ajan Coxsackie B ve adenovirlisdir. Asilama sonrasi da
miyokardit gelisebilir. Difteri-tetanoz-bogmaca asisi sonrasi ilk 2 haftada
birgok miyokardit olgusu bildirilmigtir.

OLGU: Bilinen sistemik hastaligi olmayan 13 yas 11 aylik erkek hasta 2
gin oOnce gece baslayan gogus agrisinin sabaha kadar gegmemesi
nedenli dis merkeze bagvurmus. Dis merkezde myalji olarak disunulip
analjezik uygulanmis ve regete verilmis. Birkag saatlik agrisiz donemden
sonra gogus agrisi tekrar yogun sekilde baglayan hasta tekrar hastaneye
basvurmus ve cekilen ekg'de goglis derivasyonlarinda st elevasyonu
saptanmig. Alinan tetkiklerinde troponin:4, ailede geng yasta akut myokord
enfaktus nedenli exitus olmasi ve gogus agrisinin devam etmesi Uzerine
akut myokard enfarktus on tanisi ile fakiltemiz gocuk acile refere edilmis.
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Hasta gocuk acilde degerlendirildiginde solda gogus agrisi baski tarzinda
devam etmekteydi. Cekilen ekg’de V4,V5,V6 derivasyonlarda T negatifligi
saptandi (sekil 1). ST elevasyonu gézlenmedi. Alinan tetkiklerinde CK:546,
CK-MB:36 Troponin:12,6 saptandi. Hasta ¢ocuk yogun bakim Unitesine
yatirildi. Burada yapilan ekokardiyografide sol ventrikul arka duvarinda 5-6
mmlik eflizyon gorildi, kardiyak fonksiyonlari normal saptandi. Hastanin
oykusu derinlestirildiginde 1 hafta once st solunum yolu enfeksiyonu
semptomlari olmus. 5 giin o6nce tetanoz asisi yaptirmis ve asl sonrasi 3
gun boyunca 39 dereceyi bulan ates ylksekligi olmustu. Hasta tetanoz
asisi sonrasi gelisen miyokardit 6n tanisi ile klinikte 5 gln izlendi.
Naproksen sodyum tedavisi sonrasi sikayetleri geriledi. Kontrol
troponin:0,09 miyoglobulin:23 kitle CK-MB:0,7 olarak gelen hasta oral
antienflamatuar tedavi ile ayaktan izleme alindi.

TARTISMA: Difteri-tetanoz-bogmaca asisi sonrasi gelisen miyokardit
vakalar! literatiirde fazla sayida bildirilmisken, tetanoz asisi sonrasi gelisen
miyokardit sadece 1 vakada tanimlanmistir. Sunulan olgu literatiirde
bildirilen 2. olgudur.

SONUG: Miyokardit tanisi alan hastalarda asi 6ykust ayrintili olarak
sorgulanmalidir.
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PB43

Cocuklarda Senkop: Ritim Holter Monitorizasyonunun
Tanisal Yararhhg:

2Fahrettin Uysal, Fatma Cetinkaya, 20zlem Bostan, 'Tuba Deniz, 2Ergiin Cil

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligji Hastaliklari Anabilim Dall,
Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Hastaliklari,

Cocuk Kardiyoloji Anabilim Dali, Bursa

AMAG: Holter monitarizasyon (HM) genellikle senkoplu hastalarda
etyolojinin - Oykl, fizik muayene ve elektrokardiyografi (EKG) ile
aciklanamadigi durumlarda kullanilan bir yontemdir.Calismamizda amag
senkoplu  gocuklarda Holter monitorizasyonun  tanisal  degerini
degerlendirmektir.

HASTALAR VE YONTEM: 2010-2014 yillari arasinda Holter Monitarizasyon
yapilan 3122 pediatrik  hastanin  verileri  retrospektif  olarak
incelendi.Cinsiyet, yas, ve senkop baslama yasi , ayrintili klinik dykd, fizik
muayene bulgulari, EKG ve ekokardiografik bulgulari standarize formlar
kullanilarak not edildi.

SONUGLAR: Calismada ortalama yaslari 13.21+£3.67 olan 323 senkoplu
hasta ele alindi.Bunlarin 199'u kiz ve 129'u erkekti.Tim hastalarin 284'
inin (87.9%) HM sonucu normalken, 11 (%3,4) hastanin senkop
etyolojisini agiklayan HM sonucu elde edildi. Bunlarin 3'inin senkop
etyolojisi HM dncesinde EKG ile tanimlanmisti.
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Bu nedenle, Holter incelemesinin genel tanisal dederi % 2,4 gibi daha
dustk oldu.Buna Kkarsilik, pozitif aile Oykisu olan hastalarda HM
sonuglarinin tanisal degeri% 16,6 olarak bulundu. Calismamizda, 7
hastada EKG bulgularina bakildiginda bazal QT Ol¢Uimleri normal
olmasina ragmen Holter Monitarizasyon sonuglarina gére uzun QT
sendromu tespit edildi.

TARTISMA: Senkoplu hastalarda ayrintili  6yki  blyik bir éneme
sahiptir.Holter monitarizasyonun yuksek riskli hastalar diginda gereksiz
oldugu ve tanisal degeri disik oldugu disuntlmekle birlikte HM 6zellikle
pozitif aile Oyklsu olan hatta normal EKG bulgulari olan senkoplu
hastalarda gizli uzun QT sendromu agisindan kullanilabilir.
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PB44

Cocuklarda Nadir Bir Kalp Yetmezligi Nedeni: idiyopatik
Mitral Kapak Korda Rupturu

?Fahrettin Uysal, 2Ozlem Bostan, Isik Senkaya, 'Cansu Yilmaz,
3Mustafa Giines, 2Ergiin Gil

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Gocuk Kardiyoloji Bilim Dal, Bursa

3Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Géglis Kalp Damar Cerrahisi Anabilim Dall,
Konjenital Kalp Cerrahisi Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Cocuklarda mitral kapak korda tendinae riiptiirii oldukga nadir olup
¢ogu zaman altta yatan romatizmal kardite veya infektif endokardite
sekonder gelismektedir. Bu yazida akut kalp yetmezligi ile prezente olup
mitral kapak korda ruptlrQ saptanan ve cerrahi olarak bagsarili bir sekilde
tedavi edilen bir olgu sunuldu.

OLGU: 3,5 yas kiz hasta tarafimiza OksUruk, terleme, cabuk yorulma
sikayeti ile bagvurdu. 1,5 haftadir bu sikayetleri olan hastaya dis merkezde
pnomoni tanisi ile antibiyoterapi dizenlenmis. Fizik muayenesinde genel
durum orta, suur agik, aktif ve koopere idi. Dakika solunum sayisi; 40/dk.
olan hastanin kardiyak muayenesinde gallop ritmi mevcut idi. Mitral odakta
3/6 pansistolik furimi olan hastanin 4cm. hepatomegalisi saptandi. Diger
sistem muayeneleri normal idi. Hastada kalp yetmezligi disundldi ve
etiyolojiye yonelik yapilan ekokardiyografide mitral kapak anterior korda
ruptlrd saptand.
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Agir mitral yetmezIigi olan hastaya digoksin, furosemid ve ACE inhibitorl
tedavileri baslandi. Laboratuvar tetkiklerinde inflamasyon gostergeleri
negatif saptandi. ASO: 250,4 (<200) SAA: 169 (<6,8) RF: 10,7 (<9,9) C3:
190 (90-180) C4: 42,8 (10-40) olarak bulundu. izlemde biling kaybi geligen
hasta yogun bakim Klinigine alindi. Olasi endokardit agisindan kan
klltdrleri alinarak sefotaksim, gentamisin ve vankomisin tedavileri
duzenlendi. Hastanin suuru ayni giin agildi. Kranial gériintilemede patoloji
saptanmadi. Hastaya acil olarak mitral kapak tamiri planlandi ve yatiginin
3. guninde opere edildi. Operasyonda anterior yapraga posterior leaflet
transferi ve prostetik ring implantasyonu yapildi. intraoperatif yapilan
transdzofagael ekokardiyografi ile mitral yetersizligin hafife geriledigi
gorlldu. Postoperatif izleminde problem olmayan hasta postoperatif 7.
guninde taburcu edildi.

TARTISMA: Sekonder mitral korda rlptirinin en sik nedenleri mitral
kapak prolapsusu, goégus travmasi, romatizmal kardit ve infektif
endokardittir. Hastamizda goguUs travmasi Oykusu yoktu, romatizmal kardit
lehine ASQO’su negatif idi ve kan kltlrleri negatif idi. Oncesinde yapilan
fizk muayenelerinde Uflirimin olmamasi nedeni ile mitral kapak
prolapsusu olmadigi disUnuldu ve idiyopatik mitral korda rlptird tanisi
kondu. Literaturde gok nadir olmasi nedeni ile bu olgu sunuldu.
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PB45

Metastatik Abse ile Seyreden Staphylococcus Aureus
Endokarditi

?Fahrettin Uysal, 2Ozlem Bostan, %Isik Senkaya, 'Nihal Kurt,
'Miicahit Kogoglu, “Fatih K6ksal Binnet, 2Ergiin Gil

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Hastaliklari Anabilim Dall,
Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gégiis Kalp Damar Cerrahisi Anabilim Dall,
Konjenital Kalp Cerrahisi Bilim Dali, Bursa

4Canakkale 18 Mart Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligji Hastaliklari
Anabilim Dali, Ganakklae

GIRIS: Enfektif endokardit, postoperatif endokarditler hari¢ olmak lizere
hastaneye bagvuran her 1000 hastanin 0.5-1'inde gérlimektedir. Bu
olgularin %20-30'undan stafilokoklar, en sik olarak da da staphylococcus
aureus sorumludur. Ozellikle postoperatif endokarditierde ve damardan
ilag kullanan bagimhlarda S.Aureus endokardit riski artmistir. S.Aureus
endokarditi gelisen hastalarin %30'unda kalp kapak yapilari normaldir.
S.Aureus endokarditi metastatik apselerle seyredebilir ve klinik tablo
agirdir. Bu yazida metastatik beyin apsesi ile seyreden ve S.Aureus’un
etken oldugu endokarditli bir olgu sunulmustur.
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OLGU: Onig yasinda kiz ¢ocugu tarafimiza ates, vicutta dokunt,
istahsizlik ve halsizlik nedeniyle bagvurdu. Hastanin 4 gin once dis
merkeze ates nedeniyle basvurdugu ve Ust solunum yolu enfeksiyonu
tanisiyla recete duizenlenerek eve gonderildigi 6grenildi. Hastanin sistemik
muayenesinde genel durumu ortaydi, suuru agik olmakla beraber uykuya
meyilli idi. Konugsmasi dizartrikti. Belirgin ense sertligi vardi. Orta derecede
dehidrate idi. Tim vicutta yaygin petesi ve purpura vardi. Nabizlar zayif
aliniyordu. Kalp tepe atimi 120/dk, tansiyon 80/50 mmHg idi.
Meningokoksemiye bagli sepsis ve septik sok 6n tanisiyla hastaya damar
yolu agilip serum fizyolojik yiklendi. Hemokdltlr alinip intravendz
seftriakson baglandi. Trombositleri 35.000/mm3, PT 19.1, PTT 36.8 idi.
Trombosit ve taze donmug plazma replasmani yapildi. ilk gekilen kraniyal
MR’da yaygin mikroenfarkt alanlari saptandi. Yatisinin 4.gliniinde atesleri
devam edince tedaviye vankomisin eklendi. Kraniyal MR’I tekrarland.
Apse formasyonu gériildii. ilk alinan hemokiiltirde de S.Aureus Gremesi
olunca metastatik emboli agisindan transtorasik ekokardiyografi yapildi ve
mitral kapak proksimalinde 35x12 mm’lik hareketli vejetatif kitle ile birlikte
orta-agir mitral yetersizlik gorildd. Diger kardiyak yapilar normaldi.
Tedaviye gentamisin eklendi. Seftriakson kesilip sefepim tedavisi verildi.
Ancak atesleri devam etmesi Uzerine mantar endokarditi ekarte
edilemediginden dolay! kulttrleri alinip flukanazol tedaviye eklendi ve
hasta opere edildi. Operasyonda mitral kapak posterior aniiliiste abse
formasyonu gorildi. Kapagin tamiri ve temizlenmesi mimkin olmadigi
icin protez kapak replasmani yapildi. Hastaya toplamda 6 hafta slre ile
31U antibioterapi verildi. Kontrol kranial MR’inda absenin boyutlarinin
kuglldugu, infarkt alanlarinin ise geriledigi gordldu.

TARTISMA: Enfektif endokardit morbidite ve mortalitesi ylksek ciddi bir
enfeksiyondur. Petesi ve purpuranin eslik ettigi atesli olgularda enfektif
endokardit tanisi da akilda tutulmali, erken teshis ve tedavinin morbidite ve
mortaliteyi azaltacag! dikkate alinmalidir.
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4 Yasinda Tani Alan Fallot Tetralojisi Olgu Sunumu

Erol Comart, Pinar Geng, Nevin Kilig, Ismail Sen, Hakan Erdogan

Sevket Yilmaz Eah Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Klinigi, Bursa

GIRIS: Fallot Tetralojisi En Sik Siyanotik Konjenital Kalp Defekidir.1
Dogumsal Kalp Hastaliklari Arasinda % 6-10 Oraninda Goralir. Vakalarin
1/3'i Siyanozlu Olarak Dogar, 1/3 Vakada Siyanoz ilk 6 Ayda, 1/3 Vakada
Ik 2 Yasta Gelisir Bu Sendromda 1)Ventrikiil Septum Defekti 2)
infindubuler Ve Pulmoner Stenoz 3) Aortanin Ata Biner Sekilde Septum
Uzerinde Yer Almasi (Dekstropozisyon) 4) Sa§ Ventrikiil Hipertrofisi
Anomalileri Bir Arada Bulunur. Hastalarda Gelisme Geriligi, Siyanoz,
Comak Parmak, Egrezsiz Dispnesi, Cabuk Yorulma, Comelme Ve Hipoksi
Hecmeleri Gorllebilir. En Sik Rastlanan Sorun Hipoksi Hecmeleridir.2
Hipersiyanotik Nobetler 4-6. Aydan Sonra Artar.3 Agir Hipoksi Hecmesi,
Suur Kaybi Ve Konvulziyona Yol Acabilir. Hipoksi Nobetleri Gegirmeye
Baslayan Hastada Ameliyat Zamaninin Geldigini Unutmamak Gerekir.
Tanisi Ekokardiyografi lle Konullur. Tam Diizeltme Ameliyati 3 Ayliktan
itibaren Yapilabilir. Gelismis Merkezlerde Tam Diizeltme Ameliyatlarinda
Basari Orani % 90'1 Geger. Tam Ve lyi Diizeltiimis Vakalarda Gelisim Ve
Yasam Suresi Normale Yakin Olabilir. Ameliyat Yapilamayan Vakalarin
Cok Buylk Bir Bolimi Hipoksi Ve Enfektif Endokardit Gibi Nedenlerle
Cocukluk Yillarinda Kaybedilir.2
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OLGU: 4 Yasinda Erkek. Tekrarlayan Morarma Ve Nefes Darligi
Yakinmasi ile Acil Servisimize Getirildi. Oykiisiinde Dékiimante Edilmis Ya
Da Ailenin Bildigi Bir Kalp Hastaligi Yoktu. Son 1 Yildir Morarma Ve Ani
Nefes Darligi Yakinmalari Siklagan; Bugin Yakinmalarinin Uzun Strmesi
Nedeni ile Acilimize Getirilen Hastanin Fizik Muayenesinde Uyku Hali
Mevcut, Ta 100/70 Mmhg, Kta 130/Dk, 2/6 Sistolik Ufirim Mevcut, Ral Ve
Ronkus Yok, Takipne Ve Dispnesi ile Santral Ve Periferik Siyanozu
Meveut, Spo2 %85, Comak Parmak Ve Tibia On Yiizde Petesiyal
Dékiintiileri Meveuttu. Yogunbakim Unitesine Yatirildi. 2 Kez Daha Belirgin
Siyanoz Gelisen, Diz Gogus Pozisyonu Ve Oksijen Destegi Sonrasi
Siyanozu Gerileyen Hastanin Paac Grafisinde Tahta Pabug Goriintimdi
Mevcuttu.  Ekokardiyografisinde  Fallot  Tetalojisi, Pulmoner  Arter
Hipoplazisi Saptandi. Beta Bloker Tedavisi Bagslandi. Betabloker ile
izlemde Olan Hastada 2 Kez Daha Hipoksik Spell Geligti. Genel Durumu
Uygun Olan Hasta Operasyon Amagh Uludag Universitesi Cocuk
Kardiyoloji Klinigine Sevk Edildi.

SONUC VE TARTISMA: Fallot Tetralojisi Yenidogan Doneminde Siyanoz
le Taninmaktaysa Da Cok Az Cocuk Asemptomatik Olabilmektedir.
Antenatal Tanisini Aimayan Ve Yenidogan Déneminde Bulgu Vermeyen
Hastalar ileri Yaglarda Hipoksik Spell ile Karsimiza Gelebilir. Bu Nedenle
Acil Servise Siyanoz ile Basvuran Hastalarda Fallot Tetralojisini Ayirici
Tanida Akilda Tutmak Gereklidir
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Tekrarlayan idrar Yolu Enfeksiyonunda Profilaktik Amagli
Antibiyotik Kullaniminin Cocuklarda Antibiyotik Direng
Geligimine Etkisi

'Mehmet Karaci, ?Kazim Karag6z, *Ziihal Ornek, 'Adem Yasar, 1Necla Yiice,
10zgiir Okumus, "Yusuf Kaya

'Fatih Sultan Mehmet Egitim Ve Aragtirma Hastanesi Gocuk Klinigi
2Biilent Ecevit Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari AD

GiRiS VE AMAG: idrar yolu enfeksiyonu (IYE) cocukluk déneminde en sik
karsilagilan ikinci enfeksiyon ve en sik gorilen genitodriner hastaliktir.
Tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlarinda antibiyotik proflaksisi gtiniimiizde
tartismalida olsa kullanilmaya devam edilmektedir. Biz bu calismada;
kendi klinigimizde takip ettigimiz tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlarinda
kullanilan profilaksinin daha sonraki kiltirlerdeki antibiyotik direng
gelisimine etkisinin olup olmadigini gzlemlemeyi amagladik.

MATERYAL VE METOD: Bu calisma Billent Ecevit Universitesi Tip
Fakiltesi Pediatri Departmaninca takip edilen 1 ay ile 16 yas arasi
tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu olan hastalarda yapilmistir. Hasta
dosyalari retrospektif taranarak 50'si antibiyotik proflaksisi alan ve 100
tanede almayan hasta ¢alismaya dahil edildi. Hastalarin etyolojik edenleri,
idrar tetkikleri, sonraki kulturlerdeki Uremeleri ve bunlarin antibiyotik
direngleri gruplar arasinda karsilastirildi.
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SONUCLAR: Hastalarin 65 (%43,3) erkek, 85'i (%56,7) kizlardan
olusmaktaydi ve ortalama yaslari 42,7 + 44 2ay (1ay-16yas) ay idi. Gruplar
arasinda yas bakimindan anlamli bir fark yoktu. Tim kiltirlerde en sik
Ureyen bakteri %64,0 ile (n:96) E.coli idi. Profilaksi alan ve almayan
gruplar arasinda kiltiirde dreyen bakterilerin dagilimi agisindan bir fark
saptanmadi. Kizlarda gorilen E.coli orani erkeklerden daha fazlaydi
(p=0.005). Her iki grupta idrar Kkulturlerinde Greyen tim bakterilerin
antibiyotiklere direnci karsilastirildiginda; istatistiksel olarak anlamli fark
gorulmedi. Ayrica gruplar arasinda profilakside kullanilan antibiyotiklere
karsida daha sonraki idrar kultlrlerindeki Ureyen bakterilerin direng
ureyenlerde profilaksi alan grupta; amoksisilin/klavulonik asit, seftriakson
ve piperasiline karsl artmis diren¢ saptandi. Bu fark istatistiksel olarak
anlamli bulundu (p<0.05). Bizim ¢alismamizda da genel antibiyotik direnci
en sik ampisiline kargi olurken %71,9 bunu piperasilin %47,0, sefalotin
%45,3, trimetoprim-sulfametoksazol %45,1 izledi. Buna karsin sefoksitin
%4,9, fosfomisin %3,7, amikasin %2,9, imipenem %1,4 ve ertapenem
%1,0 ile en az direng oranlari tesbit edildi.

TARTISMA: GlnUmizde IYE giderek artan bir direng vardir. Biz
calismamizda E.coli diginda proflaksinin buna ¢ok katkisinin olmadigini
gozlemledik. Ozellikle proflaksi alan bir gocuk icin kendi hastanemizde
ampirik tedavide direng artigi saptanan bu Ug ilacin tercih edilmemesini
onermekteyiz. Her bdlgenin direng gelisimine etki edecek faktorleri
belirlemek icin farkli profilaksi segeneklerini iceren iyi standardize edilmis
cok sayida vakanin ele alindigi buylk randomize kontrolli prospektif
calismalara ihtiya¢ duyulmaktad.
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Cocukluk Caginda Karin Agrisi Ve Hemolitik Uremik
Sendrom: Olgu Sunumu

'Sibel ingcikli, ?Tugba Bayraktar Aydin, *Burak Gengbay,
2Tugba Ozdemir Calapoglu, *Serdar Ozkasap, Mukaddes Kalyoncu,
TAsiye Giiltekin Soylu

'Recep Tayyip Erdogan Universitesi Tip Fakiiltesi Aile Hekimligi Anabilimdall
2Recep Tayyip Erdogan Universitesi Tip Fakiiltesi Pediyatri Anabilimdali
SRecep Tayyip Erdogan Universitesi Tip Fakiiltesi

“Recep Tayyip Erdogan Universitesi Tip Fakiiltesi Pediyatrik Hematoloji
Anabilimdali

5Karadeniz Teknik Universitesi Pediyatrik Nefroloji Anabilimdali

6Recep Tayyip Erdogan Universitesi Egitim Arastirma Hastanesi

GIRIS: Aile Saghgi Merkezi polikliniklerine, karin agrisi sikayeti ile gocuk
hastalar siklikla bagvurmaktadir. Karin agrisina yaklagimda ayrici tanilari
iyi bilmek gerekmektedir. Bunlardan birisi, nadir gorilen ve tanisi
atlandiginda ciddi morbidite ya da mortaliye yol acan HemolitikUremik
Sendrom’dur. Hemolitik Gremik sendrom; mikroanjiyopatik hemolitik anemi,
akut bobrek yetmezligi ve trombositopeni ile karakterize hastaliktir.

OLGU: 7 yasinda kiz hasta; karinda hassasiyet, halsizlik, kusma ve ishal
sikayetiyle acile basvurdu. 4 glin dnce 6-7 sefer sari yesil renkli kusma, 5-
6 defa, 6nce yesil sonra siyah renkli gayta yapma dykust mevcut. Hasta
dis merkezde akutgastroenterit 6n tanisiyla hospitalize edilmis.
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Olguya 5 gun boyunca intraven6z sivi destedi ve antibiyoterapi
uygulanmis. Hastada cilt dokuntileri gelismis. Bunun Uzerine aile kendi
istegiyle hastay! Rize Egitim ve Arastirma Hastanesi Pediatri bolumiine
getirmis. OykUsinde bir hafta 6nce hamburger yedigi ve son 3 glndur
idrar ¢likisinda belirgin azalma oldugu ogrenildi.Fizik muayenesinde biling
afazik, ciltte soluk goérinim mevcuttu. Turgor tonusu ve diger sistem
muayeneleri normaldi. Laboratuvar dederleri: Beyaz kire: 16700/mm3
Hgb: 9.7g/dI PIt: 89000 CRP: 0.35mg/dl

BUN: 100 mg/dl Kreatinin: 2.17mg/dl AST: 89 U/L ALT: 25U/L LDH: 2110
U/L gaytada gizli kan pozitif ve hematiirisi mevcuttu. Hasta hemolitik
tiremik sendrom on tanisiyla Karadeniz Teknik Universitesi Pediatrik
Nefroloji Poliklinigine sevk edildi. Pediatrik Nefroloji Servisine yatirilan
hastaya, yapilan tetkikler sonucunda, hemodiyaliz kateter yerlestirildi. 5
gun boyunca hemodiyalize alindi. Diyaliz sonrasi laboratuvar degerleri,
BUN: 59mg/dI Kreatinin: 0.92 mg/dILDH: 900 U/L Hgb: 6.2 g/dl PLT: 73000
idi. Bobrek fonksiyonlari diizelen hastanin, hematolojik degerleri
dlzelmedi. Yapilan bobrek biyopsi sonucu, Trombotik Mikroanjiopati ve
eslik edenakut tbller nekroz olarak geldi. Tedavinin devaminda 3 defa
200cc TDP verildi. Eculuzimab tedavisi baslandi. Takip ve tedavisi devam
ediyor.

SONUG VE TARTISMA: Aile Saghgi Merkezi polikliniklerine karin agrisi ile
basvuran hastalardan iyi anamnez alinmali ve ayrintili fizik muayene
yaplimalidir. Hemogram ve biyokimya tetkikleri dikkatle incelenmelidir.
Ozellikle deri dokiintiileri, laboratuvar tetkiklerinde renal fonksiyon
bozuklugu ve trombositopeni bulgulari varliginda, ayrici tanida Hemolitik

Uremik Sendrom mutlaka géz éntnde bulundurulmalidir.
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Antenatal Hidronefrozun Postnatal Takibi

2Osman Dénmez, 'Yasemin Sancak, 2Okan Akaci, 2Berfin Uysal

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligji Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Nefroloji Bilim Dall, Bursa

GIRiS: Hidronefroz (HN), bobrek pelvis ve kalikslerinin anormal
genislemesini  tanimlar. Beraberinde Ureter dilatasyonu da varsa
hidrotireteronefroz olarak tanimlanmaktadir. Dogum &ncesi radyolojik
tanisal goruntileme yontemlerindeki son yillardaki gelismeler nedeniyle
Antenatal Hidronefroz (ANH) bildirim sikliginda artis gézlenmistir. ANH,
antenatal dénemde ultrasonografi (USG) ile incelemede en sik saptanan
genitouriner sistem anomalisidir. ANH, gebeliklerin yaklasik %1 ila %5'inde
gortlmektedir.

MATERYAL METOD: Calisma grubu, Ocak 2000 ile Aralik 2012 tarihleri
arasinda Uludag Universitesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji Bilim Dali
polikliniklerinde ANH tanisiyla takip edilmeye baslanan 364 hastanin 1
yillik izlemlerinden olusmaktadir. Calismaya alinan olgularin dosyalari
retrospektif olarak taranak demografik veriler (cinsiyet, tani aldidi
gestasyonel hafta, anne-baba arasinda akrabalik, dogum boy ve kilo ),
yapilan goriintileme ydntemleri, gegirilmis idrar yolu enfeksiyonu,
hastalarin en az 1 yillik izlem siresince blylme gelismeleri ve beslenme
durumlari degerlendirilmistir.
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BULGULAR: Antenatal hidronefroz tanisi almis hastalarimizin postnatal
takipte 62'sinde (%17) idrar yolu enfeksiyonu tespit edildi. Toplamda
antenatal hidronefrozlu 120 kiz hastanin 27’si (%22.5), 244 erkek hastanin
35'i (%14.3) idrar yolu enfeksiyonu gegirdigi saptandi. Bu 62 hastanin 3’
takipte hidronefroz bulgusu kaybolan hasta grubundandi. Buna gore
antenatal hidronefrozlu hastalarda [YE gecirme riski istatistiksel olarak
anlamli yiiksek bulunmustur (p<0.05). idrar yolu enfeksiyonu gegirme
sikligi antenatal hidronefrozlu kiz ve erkek hastalar arasinda istatistiksel
olarak anlaml farkli bulunmadi (p>0.05). Hastalarin beslenme durumu
boya gére agirlik indeksiyle (BAI) belirlendi. ANH saptanan ve postnatal
dénemde degisik derecelerde hidronefrozu devam eden olgularin
beslenme durumu postnatal hidronefroz saptanmayanlara gore belirgin
kétl saptandi ve bu durum istatistiksel olarak anlamliydi (p<0.05). ANH
saptanan olgularin biyime durumlari degerlendirildi. Blylme, boy ve
agirlik standart deviasyon skoru (SDS) hesaplanarak degerlendirilmistir.
ANH saptanan ve postnatal donemde degisik derecelerde hidronefrozu
devam eden olgularin biyime ve gelismesinin postnatal hidronefroz
saptanmayanlara goére geri oldugu saptandi ve bu durum istatistiksel
olarak anlamliydi(p<0.05).

SONUG: Sonug olarak, konjenital Uriner anomali zemininde gelisen
tekrarlayan [YE'nin ve ayrica ayrintili iriner sistem incelemesi ile altta
yatan konjenital Griner anomalinin erken tani ve tedavisinin yapiimasi, bu
hastalar malnttrisyondan ve buylume-gelisme geriliginden koruyacaktir.
Bu hasta grubunda tekrarlayan IYE igin erken ve akilci antibiyotik
proflaksisi uygulamak, postnatal pek ¢ok komplikasyondan korunmak ve
en Onemlisi renal skar ile birlikte son donem bobrek yetmezIigi gelisimini
engellemek agisindan basit ancak degerli bir uygulama olacaktir.

135



11. Uludag Pediatri Kis Kongresi

PB50

Juvenil Sistemik Lupus Eritematozus Tedavisinde
Immunadsorbsiyonun Rolu

1Ezgi Yanik Ergon, 'Pelin Ertan, 'Kazim Zararci, 'Ginar Ozen,
2Hiiseyin Giilen

'Celal Bayar Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji BD, Manisa
2Celal Bayar Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Hematoloji BD, Manisa

GIRIS: Sistemik lupus eritematozus (SLE); patojenik otoantikorlar ve
immun komplekslerin olusturdugu alevienme ve remisyonlarla seyreden
otoimmiin, inflamatuar sistemik bir hastaliktir. immunsupresifler gibi
konvansiyonel tedavi ile bu patojenik otoantikorlar uzaklastirilabilir ancak;
major organ tutulumlarinin bulundugu agir SLE olgularinda konvansiyonel
tedavinin, plazma degisimi (plazmafarez) veya immunoadsorbsiyon (IAS)
gibi ekstrakorporeal yontemler ve intravenéz immunglobulin (IVIG) ile
kombine edilmesinin faydali oldugu ve fatal gidisattan kurtardigi
gortimustdr.

OLGU: Aktif SLE'li 15 yas kiz olguya; destek ve immunsupresif tedavi
verimesine ragmen Kklinik bulgularinin  kétilesmesi nedeniyle I1AS
(Immunosorba PH-350) baslandi, 2 siklus/hafta’da 2 gun, toplam 6 siklus
uygulandl. IAS ve DNA negatif saptandl. 24 saatlik idrarda masif
proteintride gerileme gorlldi; mevcut klinik ve laboratuar bulgulari ile
tedavinin 1.ayinda kismi remisyon olarak degerlendirildi.
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TARTISMA VE SONUG: Olgu; addlesan yasta SLE'nin coklu organ
tutulumlarinin bulunmasi, juvenil agda IAS uygulanan vaka sayisinin az
olmasi ve immunsupresif tedaviye ek olarak uygulanan IAS'den fayda
gormus olmasi nedeniyle sunulmustur.
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Bobrek Nakli Yapilan Cocuk Hastalarda CMV
Enfeksiyonlar: Tek Merkez Verileri

2Osman Dénmez, 'Berfin Uysal, 20kan Akaci

"Dortgelik Kadin Dogum Ve Gocuk Hastaliklar Hastanesi, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Nefroloji Bilim Dali, Romatoloji ve
Transplantasyon Unitesi, Bursa

GIRIS: Sitomegaloviriis (CMV), solid organ transplantasyonu yapilan
cocuklarda gerek olusturdugu morbiditeler, gerekse neden oldugu greft
kaybi ve mortalite nedeniyle en 6nemli enfeksiydz etkenlerden biridir.

MATERYAL VE METOD: Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji
Bilim Dal’'nda 2006-2014 yillar arasinda izlenmis olan 45 hastanin 32’si
calismaya dahil edilmistir. Hastalar, CMV enfeksiyonu agisindan
retrospektif olarak degerlendirilmistir. Sitomegaloviriis enfeksiyonu tanis,
CMV-PCR (polimeraz zincir reaksiyonu) oOlgimd, seroloji ve Klinik
degerlendirme dogrultusunda koyulmustur. CMV PCR titresi >20 kopya/ml
olmasi anlamli degerlendirilmigtir.

SONUC: Degerlendirmeye alinan 32 hastanin (17 kiz,15 erkek)
transplantasyon esnasindaki ortalama yaslari 13.03+£5.31 idi. Hastalarin
1'i hari¢ hepsinin transplantasyon &éncesi CMV serolojisi pozitif iken,
vericilerin %62,5’'unda (n=20) transplantasyon 6ncesi CMV serolojisi pozitif
olarak saptandi. Vericilerin %34,4’Unin ise (n=11) CMV serolojisi
bilinmiyordu.
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Yirmi hasta asiklovir profilaksisi, 9 hasta valgansiklovir profilaksisi ile, 3
hasta ise farkli zamanlarda asiklovir ve valgansiklovir profilaksileri ile
izlendi. Ortalama asiklovir profilaksisi alma slresi 13+8,1 ay ve ortalama
valgansiklovir profilaksisi aima siiresi 4,8+2,1 ay olarak bulundu. izlem
sureleri boyunca 22 hastada CMV hastalik veya viremisi gelismedi. Atak
gecirdigi saptanan 10 hastanin 5'i CMV viremisi, 5'i ise CMV hastaligi
olarak degerlendirildi. Hastalarin %12,5’inde (n=4) 1 kez, %12,5'inde 2
kez, %6,3’Unde (n=2) 3 kez CMV atag! gelisti. Transplantasyon sonrasi ilk
atak gelisme zamani ortalama 242179 ay olarak saptandi.
Transplantasyon sonrasi ilk 6 ay icinde atak gegiren 1 hasta, 6-12 ay
arasinda atak gegiren 5 hasta ve 12 aydan sonra atak gegiren 4 hasta
bulundu. CMV hastalii olarak degerlendirilen 3 hasta ishal, bulanti,
kusma ile bagvururken, 2 hasta bulanti ve kusma ile bagvurdu. Hastalarin
timU CMV hastaligi esnasinda intravendz gansiklovir ile tedavi edildi.
Hastalarin aldiklari immunsupresif tedaviler ve CMV enfeksiyonu gelismesi
arasinda anlamli iligki bulunmadi.

TARTISMA: Bobrek nakli sonrasinda gelisen CMV viremi ve hastaliginda,
gerek pre-emptif tedavi, gerek profilaksi sureleri gerekse tedavi segimi
konusunda 6zellikle gocuk yas grubunda randomize-kontrolli caligmalara
intiyac vardir.
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Kronik Bobrek Yetmezlikli Cocuklarda Kardiyak
Fonksiyonlarin Degerlendirilmesi

'Berfin Uysal, 2Fahrettin Uysal, 30sman Dénmez, 3Okan Akaci

'Dértcelik Kadin Dogum Ve Gocuk Hastaliklari Hastanesi, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, Bursa
SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Nefroloji Bilim Dali, Romatoloji ve
Transplantasyon Unitesi, Bursa

GIRI$ VE AMAG: Kronik bobrek yetmezlikli (KBY) gocuklarda mortalitenin
ana nedenini kardiyovaskuler hastaliklar (KVH) olusturmaktadir. Bobrek
transplantasyonu mortalite riskini azaltsa da bu grup hastalardaki dlumlerin
%10’undan  kardiyovaskiler hastaliklar  sorumlu  tutulmaktadir.Bu
calismanin amaci Uludag Universitesi Cocuk Nefroloji Bilim Dal’'nda
izlenmekte olan KBY’li ve bobrek nakilli cocuklarin son 2 yil igindeki sol
ventrikul fonksiyonlarinin belirlenmesi ve bu fonksiyonlar tizerine etki eden
faktorlerin arastiriimasidir.

MATERYAL VE METOD: GCalismaya 25'i prediyaliz (%31.3), 26’sI son
dénem bobrek yetmezligi (SDBY) ve 29'u transplantasyon yapilmis toplam
80 hasta dahil edildi. Ortalama yas 14.1£2.3 olarak saptand.
Hastalarimizin 42’si erkek 38'si kiz olup, tim hastalara ‘Amerika
Ekokardiyografi Derne@i’ kilavuzuna uygun olarak tek bir uygulayici
tarafindan transtorasik ekokardiyografi yapildi. Konvansiyonel teknik
kullanilarak diyastolik fonksiyonlar kayit edildi.

140



11. Uludag Pediatri Kis Kongresi

SONUG: Hastalarin 17’sinde (%21.3) sol ventrikll dilatasyonu, 42'sinde
(%52.5) sol ventrikil hipertrofisi mevcut idi. Hipertrofisi olanlarin 32’'sinde
konsantrik, 10’unda ise eksantrik hipertrofi saptandi. Hasta gruplarina gére
incelendiginde hemodiyaliz yapilan hastalarin sol ventrikil diyastol sonu
ve sistol sonu caplari prediyaliz hastalarina ve periton diyalizi yapilan
hastalara gore anlamli olarak yuksek saptandi. Ayni sekilde hemodiyaliz
yapilan 4 hastanin septum kalinigi z skoru 2.97+1.37 iken prediyaliz
hastalarda z skoru 1.11+0.94 idi ve aradaki fark anlaml bulundu (p=0.01).
Tum hastalarin 9'unda diyastolik disfonksiyon, 1’inde sistolik disfonksiyon,
2'sinde ise hem sistolik hem de diyastolik disfonksiyon tespit edildi ve
diyaliz yapilanlarla prediyaliz hastalar arasinda kardiyak fonksiyonlar
acisindan anlamli bir fark saptanmadi. Sol ventrikil hipertrofisi olan 42
hastanin 8'inde diyastolik disfonksiyon mevcut iken olmayanlarin sadece
1'inde disfonksiyon goérildi  (p=0.01).Vakalarin  27'sinde  (%33.7)
hipertansiyon mevcut iken bunlarin 13'lnde evre-2 hipertansiyon, 14’Uinde
ise evre-1 hipertansiyon vardi. Hipertansiyonu olan hastalarin 7’sinde
diyastolik disfonksiyon saptanirken olmayanlarin sadece 2’sinde diyastolik
disfonksiyon oldugu géruldu (p=0.008).

TARTISMA: Bu calismada KBY’li ¢ocuklarda ozellikle hipertansiyon
olmasinin ve sol ventrikil hipertrofisinin olmasinin diyastolik disfonksiyonu
kotu yonde etkiledigi saptandi. Ayni zamanda hemodiyaliz yapilan
cocuklarda sol ventrikll caplarinin daha genis olmasindan dolayi kardiyak
fonksiyonlarin daha yakindan izlenmesi gerektigi vurgulandi.
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Renal Transplant Alicisi Gocuk Hastada BK Virus
Enfeksiyonu

'Okan Akacl, 'Berfin Uysal, 'Osman Dénmez, 2Kevser Elmas,
3Berna Ayta¢ Vuruskan

"Uludag Universitqsi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Romatoloji ve
Transplantasyon Unitesi, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Saghdi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dall,
Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Ana Bilim Dali, Bursa

GIRIS: BK viriis (BKV) Popava viriisler ailesine ait DNA viriisiidiir. Saglikli
bireylerde asemptomatik olan gegirilen BKV enfeksiyonlari bobrek nakli
gibi immun sistemin baskilandidi hallerde latent olarak kaldigi uriner
sistemde reaktive olarak graft kaybina kadar gidebilen BKV nefropatisine
(BKVN) neden olabilmektedir. Bu calismada BKVN nedeniyle izlenen
transplant alicisi gocuk hasta literatir ile birlikte degerlendirilmistir.

OLGU SUNUMU: Konjenital NS sekonder KBY nedeniyle 4 yil dnce
anneden nakil yapilan 5,5 yasinda erkek olgu sirolimus, takrolimus ve
prednizolon tedavisi altinda takip edilirken istahsizlik, kusma, ishal ve ates
yuksekligi  sikayetleriyle tarafimiza bagvurdu. Olgunun muayenesinde
halsiz, dehidrate gorunimde, batinda distansiyonu ve suprapubik
hassasiyeti mevcuttu. Laboratuvar tetkilerinde WBC: 15.000 K/uL, (%59.3
lenfosit), Hgb: 11.3 g/dl, trombosit: 541x103, Gre: 193 mg/d|, kreatinin: 2.32
mg/dl, Urik asit: 14.4 mg/dl, albtimin:4.3 g/dl, AST: 41 |U/L, ALT: 36 IU/L,
LDH: 345 IU/L, sodyum 128 mmol/l, CRP:3.55 mg/d|,
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kan gazinda agir metabolik asidoz, idrar tetkikinde protein: +1, mikroskobik
analizde 10 I6kosit ve 36 maya hiicresi saptandi. ishal ve ates sikayeti
destek tedaviye ragmen gerilemeyen, genel durumu kot olan hastanin
izlemde kreatinin degeri: 5.58' e kadar artis gosterdi. BKV-PCR (serum):
60,000 kopya/ml, BKV-PCR:(idrar) >500 milyon kopya/ml olarak saptanan
olguda BKVN yonelik ilk olarak takrolimus dozu azaltildi ve IVIG
desteginde bulunuldu. Azaltilmis immunsupresif tedaviye karsin viremide
artis devam eden hastaya 2 hafta arayla 1mg/kg doz sidofovir tedavisi
bagland. ikinci doz sidofovir sonrasi serum BKV kopya sayisi gerileyen ve
vital bulgulari stabil hale gelen olgunun bébrek biyopsisi BKVN ile uyumlu
olarak degerlendirildi.

TARTISMA: BKVN en sik nedeni yogun immunsupresif tedavidir. Diger
risk faktorleri arasinda alicinin 5 yasindan kiigik olmasi, BKV antikorun
negatif olmasi, erkek cinsiyet ve transplante bobrege ureterik stent
takilmasi  sayilabilir. BKVN tedavisinde en Onemli basamak
immunsupresyonun azaltiimasidir. Transplant alicilarinda ani ortaya ¢ikan
ure, kreatinin artiglarinda BKVN akla gelmeli ve erken donemde tedavi
baglanmalidir.
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PB54

Sugcigegi Enfeksiyonuyla Birliktelik Gosteren Henoch
Schonlein Purpurasi: Olgu Sunumu

20Okan Akaci, *Ahmet Giilen, 20sman Dénmez, 'Or¢un Oral, 2Berfin Uysal,
"Ugur Yakut

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dal,
Bursa

2Uludag Universitqsi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Romatoloji ve
Transplantasyon Unitesi, Bursa

3Sevket Yilmaz Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Bursa

GIRIS: Henoch-Schonlein purpurasi (HSP), gocukluk cadinda en sik
gortlen vaskulitik sendromdur. Daha ¢ok eksteremitelerin distaline
yerlesim gosteren palpabl purpura hastaligin en karakteristik ozelligidir.
HSP genellikle, infeksiyon ajanlari, soguk, bocek isirmasi, besinler veya
ilaclara bagli olarak tetiklenir. Literatlirde nadir olarak sugicegi (VZV)
infeksiyonu ile iligkili gelistigi bildirilmistir. Burada g6vde ve sacli derideki
sugicegi dokuntileri ile es zamanl olarak alt ekstremitelerde tipik palpabl
purpuralari bulunan HSP olgusu sunulmustur.

OLGU SUNUMU: On bir aylik kiz olgu acil servisimize 1 gin once
baglayan bacaklarinda morarma ve ayaklarinda sisme sikayetiyle
basvurdu. Bir hafta 6nce sacli deri ve gdvde de bazilar krutlanmis
vezikuler lezyonlari ortaya ¢ikan olgunun her iki alt ekstremitesinde ayak
sirtinda 6dem ve basmakal solmayan palpabl purpurasi mevcuttu. Diger
sistem muayenlerinde dzellik saptanmadi. Laboratuvar tetkiklerinde beyaz
kire sayisi  18500/mm3, hemoglobin 11gr/dl, trombosit sayisi
292000/mma3, eritrosit sedimentasyon hizi 32mm/saat olarak bulundu.
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Bobrek fonksiyon testleri, koagulasyon parametreleri normal sinirlardaydi.
Tam idrar analizinde 6zellik saptanmadi. ANA negatif, C3: 77,9 mg/dl (90-
180), C4: normal olarak sonuglandi. VZV IgM: pozitif saptandi. Klinik
durumu iyi olan olgu tedavi verilmeden takip altina alindi. Olgunun izlemi
suresince herhangi bir komplikasyon gelismedi.

TARTISMA: HSP patogenezinde, infeksiyon etkenleri, ilaglar ve allerjen
maddeler T-lenfositlerin immiinglobulin sentezi (zerindeki denetimini
bozar. Sonugta kompleman sisteminin alternatif yolunun uyariimasiyla
hedef organlarda (cilt, bdbrek, GIS gibi) I6kositoklastik vaskiilit olusturur.
Varisella zoster infeksiyonu ile ilgili vaskdlitik strecte de VZV antijenlerinin
indikledigi immin komplekslerin HSP'ye yol actigi disunilmektedir.
Literatirde VZV sonrasi ortaya ¢ikan az sayida HSP olgusu bildirilmistir.
HSP tanisinin sugigeginden enfeksiyonundan 1 hafta sonra kondugu bu
olguyla, VZV'nin HSP'yi tetikleyen nadir bir etken olarak hatirda tutulmasi
gerektigi vurgulanmak istenmistir.
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infantil Sistemik Lupus Eritematozus: Olgu Sunumu

'Okan Akaci, "Osman Dénmez, 2Serif Hamitoglu, 'Berfin Uysal,
3Aysegiil Otuzbir

" Uludag Universit?si Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Romatoloji ve
Transplantasyon Unitesi, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakdltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dall,
Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: infantil Sistemik Lupus Eritematozus (iSLE) 1 yasindan 6nce nadiren
gorilen, taninmasi zor bir hastaliktir. Literatirde 1 yasin altinda farkli klinik
prezentasyonlari olan, SLE tanisi almis 14 vaka bildirilmistir. Bu ¢alismada nefrit
ve hepatik tutulumun eslik ettigi iISLE olgusu sunulmustur.

OLGU SUNUMU: Miadinda dogan 8,5 aylik erkek olgu ilk olarak postnatal
6. Ayda ates yuksekligi ve nobet gegirme sikayetleriyle dis merkezde tetkik
edilmis. Nobete yonelik fenobarbital tedavisi baglanan olgunun ates
sikayetinin gerilememesi uzerine yapilan tetkiklerinde,
hipergamaglobulinemi, AST/ALT yuksekligi, CMV-IgM pozitif, batinda
serbest sivi ve steril piyuri saptanmig. Olgu ileri tetkik amaciyla klinigimize
devralindi. Fizik muayenesinde; agirlik: 5600 gr (<3p), boy 67,5 cm (50p),
bas cevresi: 41,8 cm (10-25p) olarak saptandi. Gévde de eritemli zeminde
makulopapuler dokuntd, servikal bolgede en blyugu 2cm, aksiller ve
inguinal bdlgede en blyigi 1 cm multipl lenfadenopati, batin
muayenesinde ise yaygin hassasiyet, kot kavsini 2 c¢cm kadar gegen
hepatomegalisi ve asiti mevcuttu. Laboratuvar incelemesinde;
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WBC: 20,100 K/uL, Hgb: 9,64 g/dl, trombosit: 699x10% AST:87 IUIL,
ALT:77 IU/L, albtmin:3 gr/dl, d.coombs: +1, ESH: 102mm/saat, SAA: 84,9
olarak bulundu. idrar analizinde protein: +1, I6kosit: +3, eritrosit: +3,
mikroskobik analizde 196 eritrosit, 30 Iokosit, 24 saatlik idrar proteini: 37,8
mg/m2/saat olarak saptand.
C3 ve C4 dizeyleri normal, ANA: (+), anti-dsDNA: 153 |U/ml (pozitif: >30),
anti-SLA: 209 RU/ml (pozitif: >20), anti-LKM: 102 RU/ml (pozitif: >20)
olarak saptandi. Nefritik dizeyde proteinrisi persiste eden olgunun renal
biyopsi sonucu nefrit ile uyumlu olarak bulundu. izlemde spot idrarda
protein/kreatinin orani: 7.03, 24 saatlik idrar proteini: 89 mg/m2/saat ve
anti-dsDNA ftitresinde artis oldugu (248 |U/ml) gorildi. Literatlr bilgileri
Isiginda karaciger tutulumuyla birlikte giden iSLE dustnulen olguya
karaciger biyopsisi yapildi ve 2 mg/kg/giin steroid tedavisi baglandi.

TARTISMA:  SLE  birgok hastaligi taklit —edebilen, multisistem
otoinflamatuar bir hastaliktir. Infantil dénemde persiste eden ates, steril
piyUri ve proteindri varliginda SLE akla gelmelidir.
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PB56

Bobrek Nakli Yapilan Konjenital Nefrotik Sendromlu
Olgularimizin Degerlendirilmesi

'Okan Akaci, 'Osman Dénmez, 'Berfin Uysal, 20nur Kaygusuz,
3Berna Ayta¢ Vurugkan, ‘Yasemin Sancak

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Romatoloji ve
Transplantasyon Unitesi, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Uroloji Ana Bilim Dali, Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Ana Bilim Dall, Bursa

“Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligji Ve Hastaliklari Ana Bilim Dall,
Bursa

GIRIS: Konjenital nefrotik sendrom (KNS) post natal erken dénemde
ortaya c¢ikan, yaygin 6dem, hipoalbuminemi ve massif proteindri ile
karakterize bir hastaliktir. KNS 6zellikle nefrin ve podosin genlerindeki
mutasyonlar sonucu glomertler filtrasyon bariyerinin bozulmasina bagli
olusur ve tek kiratif tedavi yontemi renal transplantasyondur. Bu
calismada KNS nedeniyle transplantasyon yapilan olgularimizin
degerlendirilmesi amaglanmistir.

GEREG VE YONTEM: Uludag Universitesi Cocuk Nefroloji Diyaliz ve
Transplantasyon Unitesinde KNS nedeniyle izlenen 5 hasta iginde
transplantasyon yapilimis 4 olan olgu demografik verileri, klinik 6zellikleri,
uygulanan tedavi ve posttransplant greft fonksiyonlari ydninden
degerlendirildi.
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BULGULAR:Transplantasyon yapilan hastalarimizin 3’0 (%75) erkek, 1
tanesi (%25) kiz olup transplantasyon esnasinda yas ortalamalari 2.6 +
1.43 yildi (1.6-4.7 yil arasinda). Post transplant ortalama izlem suresi 2.7
£ 0.9 yil (1.5-3.7 yil arasinda) olarak bulundu. Nakillerin hepsi preemptif
ve canli dondrden yapilmisti. Donor kaynagi 3 olguda anne, 1 olguda ise
babaanneydi. Dondrlerin ortalama yasi 38.1 £ 8.9 yil (30.1-50.5 yil
arasinda) olarak saptandi. indiiksiyon tedavisi 3 olguda basiliksimab +
metil prednizolon (MP), 1 olguda ise ATG + MP ile yapildi. idame
immunsupresif tedavi olarak tim olgularda MPA + Tac + MP
kombinasyonu kullanildi. Ciddi enfeksiyon olarak 1 olguda nakil sonrasi
9.ayda CMV enfeksiyonu, 1 olguda ise nakil sonrasi 4.yilda Polyoma
Virlis (BK) nefropatisi gdzlendi. Postransplant birinci yilin sonunda
ortalama biyime hizi 15.8 + 3.4 cm/yil olarak hesaplandi (en az: 12, en
fazla: 19 cm). izlem siiresince hiperakut, akut rejeksiyon epizodu
gortlmedi. Doért olguda halen fonksiyone greft ile izienmeye devam
etmektedir.

SONUGC: KNS'lu olgular renal transplantasyon yapilana kadar oldukga
yakin izlenmelidir. Postnatal takiplerinde sik araliklarla alblmin infizyonu
ve yogun destek tedavi uyguladigimiz 4 hastada transplantasyon
sonuclarimiz oldukga basarilidir. Ozellikle yillik biiyiime hizlarinda
transplantasyon sonrasi belirgin artis oldugu gorilmustr.
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ORTOSTATIK PROTEINURININ NADIR GORULEN BIR
NEDENI: NUTCRACKER SENDROMU

2Qkan Akaci, 20sman Dénmez, *Ahmet Giilen, 'Giilsah Kalay,
'Berfin Uysal, 'Galip Yigit, 'Biigra Koku, 'Glilcan Yavuz

1Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim
Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Romatoloji ve
Transplantasyon Unitesi, Bursa

3Sevket Yilmaz Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Bursa

GIRIS: Nutcracker Sendromu (NS), sol renal venin, aorta ve siiperior
mezenterik arter arasinda sikismasi sonucu ortaya ¢ikan bir tablodur.
Daha ¢ok geng ve orta yasli bayanlarda kargimiza ¢ikan bu sendrom
klinikte makroskobik veya mikroskobik hemattiri, izole proteinri, karin ve
sol yan agrisi ile kargimiza gikabilir. Bu ¢alismada ortostatik proteintrinin
nadir bir nedeni olarak, sik idrar gitme nedeniyle yapilan tetkiklerinde
izole proteinUri saptanan ve ileri inceleme sonucundan NS tanisi alan bir
olgudan bahsedilecektir.

OLGU: Yaklasik 2 ay once sik idrara ¢ikma ve idrarini yaparken yanma
sikayetleriyle dis merkezde degerlendirilen ve IYE tanisiyla tedavi edilen
15 yasindaki kiz olgu, tedavi sonrasi bakilan idrar tetkiklerinde protein +3
olarak sebat etmesi nedeniyle tarafimiza yonlendirildi. Hastanin bilinen
sistemik bir hastalik Oykusu yoktu. Fizik muayenede tansiyon arteriyel:
110/60 mm/Hg olarak olglldl. Diger tlm sistem muayeneleri normal
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olarak bulundu. Hemogram ve kan biyokimyasi normal olan olgununu
tam idrar tetkikinde, protein: +2 olmasi diginda 6zellik saptanmadi. idrar
kiltrinde Ureme olmayan hastanin 24 saatlik idrar proteini: 5,7
mg/m2/saat, Uriner sistem ultrasonografisinde sag bobrek alt polde basit
kortikal kist saptandi. izole proteiniirisi devam eden hastanin ileri
incelemelerinde ANA: negatif, serum kompleman duzeyleri normal olarak
bulundu. Ortostatik proteiniriye agisindan sabah alinan ilk idrarda
protein: (-), spot idrarda protein/kreatinin orani: 0.06, hasta ayaga
kalktiktan 6 saat sonra bakilan idrarinda protein: +2 ve spot idrarda
protein/kreatinin:1,3 olarak bulundu. Renal doppler ultrasonografide: sol
renal venin oldukga genis oldugu, aorta ile superior mezenterik arter
arasinda komprese oldugu gozlendi. Aorta ile superior mezenterik arter
arasindaki cap 16 derece olarak hesaplandi ve NS ile uyumlu olabilecegi
belirtildi. Etyolojiyinin tam olarak aydinlatiimasi igin hastaya Abdominal
MR Anjiografi yapildi. Bulgular NS ile uyumlu olarak bulundu.
Asemptomatik izole proteindrisi olan olgu izleme alind.

TARTISMA: NS kinikte makroskobik veya mikroskobik hematri, izole
proteindri, karin ve sol yan agrisi ile karsimiza cikabilir. NS nadir
gortlmesine ragmen yan agrisi, proteiniri ve hematlri yakinmalari ile
bagvuran hastalarin ayirici tanisinda dustnulmesi gereken ve noninvaziv
yontemlerle kolaylikla tani konulabilen selim seyirli bir hastaliktir
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Cocukluk Cagi Zehirlenmelerinde Ekstrakorporeal Tedavi:
16 Yillik Deneyim

'Okan Akaci, "Osman Dénmez, 'Berfin Uysal, 3Or¢un Oral, Cansu Kara,
2Ahmet Giilen,

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Romatoloji ve
Transplantasyon Unitesi, Bursa

2Sevket Yilmaz Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim
Dali, Bursa

GIRIS: Zehirlenme vakalarinda temel tedavi yaklasimi alinan maddenin
hizla vlcuttan uzaklastiriimasi ve destek tedavidir. Bu ¢alismada son 16
yilda zehirlenme nedeniyle izledigimiz ve ekstrakorporeal tedavi
uyguladigimiz hastalari incelemek istedik.

YONTEM: Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali
tarafindan Ocak 1998-Aralik 2013 tarihleri arasinda izlenmis olan toplam
1154 zehirlenme vakasi ve bunlar igerisinde ekstrakorporeal tedavi
yontemleri (hemoperflizyon (HP), hemodiyaliz (HD) ve segici plazma
degisimi (SPD)) kullanilarak tedavi edilen olgular epidemiyolojik ve klinik
ozellikleri agisindan geriye donuk olarak degerlendirildi.

BULGULAR: Hastalarin yagslari 1 ay ile 18 yas arasinda olup ortalama
yas 8,4+5,8 olarak bulundu. Olgularin 654’ kiz (%56,6), 500’0 erkekti
(%43,4). Kiz/erkek orani 1,3 olarak bulundu. Zehirlenme vakalarinin en
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sik 11-18 yaglari (%42,6) arasinda oldugu goruldu. Zehirlenmeye neden
olan maddeler icinde ilaglar (%42) ik sirada yer almaktaydi.
Ekstrakorporeal yontemler kullanilarak tedavi edilen toplam 25 vaka
mevcuttu. Bunlarin  17'inde (%68) ilaglar, 6’sinda (%24) mantar
zehirlenmesi, 1 olguda (%2) organofosfat ve 1 olguda da (%2) etil alkol
zehirlenmesi nedeniyle ekstrakorporeal tedavi yontemlerine basvuruldu.
ilag zehirlenmesi nedeniyle ekstrakorporeal yontemler kullanilarak tedavi
edilen olgularin  17’ini  (%64,7) amitriptiline bagh zehirlenmeler
olusturmaktaydi. Amitriptilin zehirlenmesi olan 1 olgumuza literatirde ilk
defa segici plazma degisimi yapildi ve olgu islem sonrasi dramatik olarak
iyilesti. Ekstrakorporeal tedavi uygulanan olgular igerisinde sadece 1
olgu (organofosfat zehirlenmesi nedeniyle HP tedavisi yapilirken)
kaybedildi. izledigimiz 1154 vaka icinde kaybedilen toplam hasta sayisi
ise 3 (% 0,25) olarak bulundu.

SONUGC: Cocukluk caginda oOzellikle adelosanlarda intihar amagl ilag
kullanimi oldukca yuksektir. Toksik maddenin cok ylksek dozlarda
alindigi haller, aritmi, ¢oklu organ yetmezligi ve serum elektrolit
dengesizligi gibi durumlarda ekstrakorporeal tedavi yontemlerinin erken
donemde kullaniimasi hayat kurtaricidir.
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Bobrek Nakli Sonuclarimiz: Uludag Universitesi Cocuk
Nefroloji Bilim Dali Deneyimi

'0Osman Dénmez, Okan Akaci, 'Berfin Uysal, 2Onur Kaygusuz

"Uludag Universitqsi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Romatoloji ve
Transplantasyon Unitesi, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakliltesi, Uroloji Ana Bilim Dall, Bursa

AMAGC: Bu calismada merkezimizde bobrek nakli nedeniyle izlenen
hastalarin demografik verileri ve 8 yillik izlem sonuglarimizin aktariimasi
hedeflenmistir.

GEREG VE YONTEM: Uludag Universitesi Cocuk Nefroloji Diyaliz ve
Transplantasyon Unitesinde 2006-2014 yillari arasinda izlenmis olan 45
hasta demografik veriler ve greft fonsiyonlar yéninden degerlendirildi.
Son donem bobrek yetmezligine (SDBY) neden olan en sik sebep Uriner
sistem enfeksiyonu (%28,8) olarak saptandi. Otuz hastaya(%66,6) canli
dondrden, 15 hastaya ise (%33,4) kadavradan nakil yapildi. Hastalarin
4line (%8,8) preemptif dénemde nakil uygulandi. indiiksiyon tedavisi
basiliximab ve metil prednizolon kullanilarak yapilirken, idame
immunsupresif tedavi olarak en sik prednizolon+ CNI+ MMF kullanildi.

BULGULAR: Hastalarimizin nakil déneminde yas ortalamasi 13,3+4,9
olup 24'U (%53,3) kiz, 21'i (%46,7) erkekti. Nakil esnasinda yaglari 19 ay-
18 yas arasinda degismekteydi. Operasyon sonrasi 3 hastada vaskiler
komplikasyonlar nedeniyle ilk hafta iginde greft kaybi yasandi.
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Fonksiyone grefte sahip 42 olgunun postransplant izlem stresi ortalama
31,4425,2 ay olarak bulundu. Canli ve kadavradan nakil sonrasi az 1 yil
izlem suresine sahip toplam 35 olgunun posttransplant 1. yilda greft 6mri
% 100, en az 5 yil izlem slresine sahip 6 olgunun da 5. yilda greft dmri %
100 olarak bulundu. Hastalarin hi¢ birinde hiperakut, akut rejeksiyon
epizodu gorilmedi. Takipte bir olgu ise kronik allograft nefropatisi
nedeniyle hemodiyalize geri dondu. Bir olgu ise diyaliz komplikasyonu olan
sklerozan peritonit nedeniyle nakil sonrasi 2. yilda kaybedildi.

SONUG: Son donem bdbrek yetmezligi olan gocuk hastalarda bobrek
transplantasyonu diyaliz tedavisine gore komplikasyonu daha az, sag
kalm orani yuksek bir tedavi yontemidir. Buna paralel olarak
merkezimizde giderek artan sayida bobrek nakli yapiimakta olup hasta ve
greft sag kalim sonuglarimiz yiiz gldirictdar.
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PB60

Ailesel Renal Glukoziiri

'Kevser Elmas, *Okan Akaci, 2Ahmet Giilen, 'Teslime Ersoy Kuzucu,
'Giilsah Parlakay, 'Biisra Koku, 'Giilcan Yavuz, 30sman Dénmez

1Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligji Ve Hastaliklar Ana Bilim Dall,
Bursa

2Sevket Yilmaz Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Bursa

3Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Romatoloji ve
Transplantasyon Unitesi, Bursa

GIRIS: Renal glukoziiri normal kan glukoz diizeylerine karsin idrarla artmis
glukoz eksreksiyonu olarak tanimlanmistir.  Hastaligin tani kriterleri
hiperglisemi olmadan glukoz(ri olmasi, glukozun butiin idrar drneklerinde
bulunmasi, glukoz renal geri emilimini etkileyecek herhangi bir renal
patoloji olmadan glukozlri olmasi seklinde tanimlanmistir. Bu sunumda
izole renal glukoziirisi olan 3 kardes sunulmustur.

OLGU: Onbir yasinda kiz olgu, enirezis nokturna ve 2 aydir ellerinde
kasinti sikayetleriyle dis merkezde degerlendirilmis. Bakilan idrar
tetkikinde glukoz +4 saptanmasi Uzerine tarafimiza ydnlendirilmis.
Hastanin 6zgegmisinde kilo kaybi, polidri, polidipsi olmadigi 6grenildi.
Anne baba arasinda 3.dereceden akraballk mevcuttu. Muayenesinde
patolojik bir bulguya rastlanmadi. Yapilan tetkiklerinde, aglik kan sekeri
88mg/dI, kangazi: normal, HOMA-IR: 1, insilin: 4.8, C-peptid: 0.95, tam
idrar tetkikinde; dansite 1026, pH 5.0, protein: glukoz: +4 olmasi diginda
ozellik yoktu. 24 saatlik idrar proteini, elektrolitleri ve tubuler fosfor
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reabsorbsiyonu normal olarak hesaplandi. Yedi kardesi olan hastanin 13
ve 7 yasindaki kiz kardeslerinin tam idrar tetkikinde glukoz: +4, aglik kan
sekerleri sirasiyla 88 ve 80 mg/dl saptandi. Diger tetkiklerinde 6zellik
saptanmadi. Ayrica annenin idrar tetkikinde glukoz: +4, babanin idrar
tetkikinde glukoz: +1 olarak saptandi. Diger 3 kiz, 2 erkek kardesin idrar
tetkikinde ise glukozuriye rastlanmadi. Aileye renal glukozuri ile ilgili bilgi
verildi ve takibe alindi.

TARTISMA: Renal glukoziri tanisi rutin idrar analizinde glukozun tespit
edilmesi sonrasi yapilan ileri arastirmalar sonucunda konulabilmektedir.
Hastaligin altinda yatan patojenik mekanizma proksimal tubuler glukoz
transportunda izole selektif bir bozukluktur. Genetik gecis otozomal
resesifdir. Hastaligin ayirici tanisinda &zellikle Diabetes mellitus ve
Fanconi Bickel sendromu yer alir. Hastallk benign seyirlidir. Renal
glukozurili gocuk hastalarin blytme ve gelismelerinin izlenmesi 6nemlidir.
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PB61

Ergenlerde Algilanan Duygu Disavurumu ile Psikosomatik
Belirtiler Arasindaki Iligki

2Safak Eray, 2Ayse Pinar Vural, 'Fatma Cetinkaya

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Ergen Ve Ruh Sagligi Anabilim Dall,
Bursa

GIRIS: Psikosomatik tip anlayisi; insani biyopsikososyal biitiinlik
acisindan ele alarak ruh-beden ayrimina karsi ¢ikan bir anlayistirt
Bozukluklarin ortak 6zelligi olan somatizasyon; patolojik fiziksel bulgularla
aciklanamayan, bedensel sikintt ve belirtileri ifade etmeye ve
deneyimlemeye yatkinlik, bunlari fiziksel hastalik olarak atfetme ve bunlar
icin tibbi yardim arama olarak tanimlanmaktadir Genglerin bedensel
belirtileriyle aile sistemi surekli karsilikli etkilesim icindedir. Bedensel
belirtisi olan genclerin ailelerinde islevselligin bozuk olabilecegi birgok
calismada one sUrulmustar. Aile ikliminin en iyi gostergelerinden biri de
‘Duygu Digavurumu” dur. Hastalik seyrini etkiledigi dustnllen aile
faktorlerinin dnemli bir kismi, “Duygu Disavurumu-DD” kavrami iginde
incelenmektedir. Psikosomatik belirtiler temel olarak karin agrisi, bas
dénmesi, bas agrisi, nefes darli§i, c¢arpinti gibi bedensel belirtiler
gostermekte olup bu genglerin buyuk kismi gocuk hastaliklari poliklinigine
bagvurmaktadir. Bu calismada pediatri kliniginde sik karsilagilan birgok
bedensel belirtilerin aile ikilimin gostergesi olan duygu disa vurumu ile
iligkisi arastiriimak istenmistir.
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GEREG VE YONTEM: Calismanin arastirma grubunu, 2014-2015 6gretim
yiinda Kocaeli-Gebze ilgesi ortadgretim kurumlarinda egitimine devam
etmekte olan lise ogrencisi olusturmustur. Arastirmanin verileri, Bilgi
Toplama Formu ve tlkemizde gecerlilik ve glvenilirlik ¢alismalari yapiimig
olan kisaltiimis Duygu Durum 6lcegi, Rosenberg Benlik Saygisi Olcegi ve
Psikosomatik Belirtiler alt 0lgegi kullanilarak toplanmistir

BULGULAR: Calismamizda kizlarda erkeklere gore daha yiksek
psikosomatik belirti saptanmistir. Kronik veya ruhsal bir hastaligi bulunan
genclerin psikosomatik belirtilerinin, olmayanlara gore daha fazla oldugu
gosterilmistir. Ailede kronik fiziksel ya da ruhsal hastaligin varliginda ise
psikosomatik belirtiler anlamli bir oranda artis gostermektedir. DD ile
psikosomatik belirtiler arasinda guglu iligkiler oldugu bulunmustur.
Duygusal destek yoklugunun(DDY), midahaleciligin ve sinirliligin fazla
oldugu ailelerde, genglerin psikosomatik belirtileri daha fazla yasadig
gortlmastdr .

SONUC: Calismamizda ergenlerde ailesel iklimin, algilanan mudahalecilik,
sinirlilik ve duygusal destek yoklugunun psikosomatik belirtilerin ortaya
clkmasi ile iligkili oldugu bulunmustur. Bu bulgular psikosomatik
yakinmalarla bagvuran genclerin degerlendirmesindeki multidisipliner
yaklasimin 6nemini vurgulamaktadir.
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PB62

Malign Osteopetrozis: Bir Olgu Sunumu

Melda Tas, Elif Kirit, Nazli Kavgik, Hasan Onal, Hiiseyin Aldemir,
Emel Karaoglan

Kanuni Sultan Sileyman Egitim Ve Arastirma Hastanesi

GIRIS: Osteopetrozis artmis kemik dansitesine bagli olarak gelisen nadir
bir kemik displazisidir. Otozomal Dominant (OD) ve Otozomal Resesif
(OR) olmak Uizere 2 ana formu bulunmaktadir. Malign infantil osteopetrozis
yaygin osteoskleroz ile giden, siddetli fakat seyrek gortlen OR gorllen bir
kalitsal hastaliktir. Hastalarda anemi, l6kositoz ve trombositopeninin yani
sira ekstrameduller hematopoez sonucu hepatosplenomegali, kranial
sinirlerin  kemik kanallarda daralma nedeniyle korlik ve sagirlik
gelismektedir.

OLGU: Dis merkezde hipotonik infant ve trombositopeni nedeniyle takip
edilen 4 aylik erkek hasta ileri tetkik amaciyla hastanemize sevk edildi.
Prenatal takipleri sorunsuz ve aralarinda akraba evliligi olan anne ve
babanin altinci gocugu olarak 3000 gram olarak term dogan hastanin
soygecmisinde en biylgu 6 aylikken olmak Uzere 3 tane ex kardes
oykust mevcuttu. Hastanin fizik muayenesinde atipik yUz gorinimd,
belirgin nistagmus, hepatosplenomegali mevcuttu. Biyokimyasinda Ca:8,8
P:2,5 ALP:543 Mg:2,2 PTH: 73 ve 250H D: 29,4 saptandi. Hastanin
grafilerinde kemik mineralizasyonunda azalma, periorbital skleroz artisi ve
sol humerusta kallusu gozlendi. Hastanin ikinci denemede alinabilen
kemik iligi aspirasyonunda hiposelliler heterojen, infiltrasyon gostermeyen
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kemik iligi ve eritroid seride displazi saptandi. Gorsel uyariimis
potansiyellerin (visuel evoked potentials- VEP) oOlgimi ile gdormenin
olmadigi kanisina varildi.Hastaya osteopetrozis tanisi koyularak kemik iligi
nakli planlandi.

TARTISMA: Osteopetrozis osteoklast islev bozuklugunun neden oldugu
ender gortlen bir genetik hastaliktir. Hastaligin agir sekli OR olarak kalitilir
ve genellikle erken donemde pansitopeni, hepatosplenomegali, gorme
kaybi ile seyredip atipik ylz gOrunumi, spontan kemik kiriklari,
hipokalsemik  konvilziyon bulgulari olabilir. Agir derecede hasta
cocuklarda gorme fonksiyonu ilk i¢ ayda bazen de dojumda tam veya
tama yakin kaybedilebilir. Bu cocuklarda siklikla optik atrofiye
rastlanmaktadir. Gorme islevi uyariimig potansiyel (VEP) odlglimiyle
degerlendirilebilir. Bizim vakamizda da hastamizda VEP olgimu ile gorme
kaybi oldugu saptand.

SONUG: Sonug olarak sit gocuklugu ve yenidogan déneminde anemi,
trombositopeni, hepatosplenomegali gibi sik rastlanan ve 6zgin olmayan
bulgular saptanan bebeklerde ayirici tanida osteopetrozisin de
dustnulmesi gerektigi akilda tutulmalidir. Hastaligin tedavisinde Kalsitriol
ve [FN-y tedavileri de kullaniimaktadir fakat etkinlikleri muglaktir.
Hastaligin tek kesin tedavi yontemi allojenik kemik iligi naklidir. Olabilirse
hastaligin genetik tipi de saptanmali ve aileye genetik danigmanlik hizmeti
de verilmelidir.
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PB63

Homozigot Leptin Reseptor Mutasyonu
Saptanan Obez Olgu

'Erdal Eren, 'Elif S6bii, "Durmus Dogan, "Halil Saglam, 2Karine Clément,
"Omer Tarim

"Uludag Universitesi Saglik Uygulama Ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Endokrin
Bilim Dali, Bursa

?Institute Of Cardiometabolism And Nutrition, Pitié-Salpétriére Hospital,
Assistance Publique-Hépitaux De Paris, Paris, France

GIRIS: Morbid obezite ile takip edilen ve leptin reseptor (LEPR) mutasyonu
saptanan 27 aylik erkek olgunun klinik bilgilerin sunulmasi ve hastaliga ait
guncel yaklagimlarin vurgulanmasi amaglanmigtir. Olgudan elde edilen
DNA ornegi Fransa'da calisildi. PCSK1, LEPR, LEP, MCR4, POMC
genlerin  referans dizileri SeqScape@ (Applied Biosystem) ile
karsilastirildi.

OLGU: Dokuz aylik iken (boy 75 cm, adirlik 19 kg, bas gevresi 48 cm)
klinigimize obezitenin aydinlatiimasi igin yonlendirilen erkek olgunun fizik
muayenesinde dismorfizm saptanmadi. Dogum agirhgr 3870 gram olan
sadece anne sutl verilen olguda adirlik artigi 2. ayinda itibaren fark
edilmisti. Ailede obez ve diyabetik bireyler olmayip, olgunun ilag kullanim
Oykusu yoktu. Laboratuvar degerlendirmede; aclik glukoz 88 mg/dl, aglik
insdlin 4,6 mU/ml, ALT 19 U/, total kolesterol 172 mg/dl (Ust sinr),
trigliserit 209 mg/dI (yiksek), ACTH 16,5 pg/ml, kortizol 12 mcg/dl, HbA1c
%5,3 idi. Goz ve kardiyak degerlendirmede patoloji saptanmadi. Kranial
goruntuleme normal iken batin gorntileme her iki bobrek alt pollerin orta
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hatta flizyone gérinimde (at nali bobrek) oldugu fark edildi. Prader Willi
Sendromu 0On tanisiyla gonderilen genetik mutasyon analizi negatif
saptandi. Son kontrolde (27 aylik iken) boy 93,5 cm (1,18 SDS), agirlik 27
kg (5,9 SDS), VKi 32,1 (4,86 SDS) idi. Son 3 aydir idrar yolu enfeksiyonu
ve renal tas hastaligi nedeniyle nefroloji takibinde olup ailede renal tas
hastali§i mevcuttu. Serum leptin diizeyine bakilamadi. Monojenik obezite
icin yapilan molekiler analiz sonucunda; LEPR geninde stop kodona
neden olan homozigot ¢.2929G>T (p.Glu977) mutasyonu saptandi. Anne
ve baba heterozigot olarak saptand.

SONUG VE TARTISMA: LEPR mutasyonlu olgularda erken ve dramatik bir
agirlik artigi vardir. Hipogonadotropik hipogonadizm ve tirotiropin eksikligi
sik gortlen endokrin sorunlar olup hastalarin izlemi bu agidan 6nemlidir.
Diyet haricinde spesifik bir tedavisi olmayan bu hastalikta MCR4
agonistlerin kullanimi deneysel asamadadir. Blyuk cocuklarda riskli ve
zay|f etkili olan bariatrik cerrahi bir segenekir.
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PB64

Tekrarlayan Kemik Kiriklarinin Nadir Bir Nedeni:
Piknodizostozis

"Yasemin Denkboy, 'Yasemin Denkboy, 2Durmus Dogan, 2Elif Sobi,
2Erdal Eren, *Halil Saglam, 20mer Tarim

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligji Ve Hastaliklari Ad. Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar Ad.
C.Endokrinoloji Bd.

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagli§i Ve Hastaliklari Ad.
C.Metabolizma Bd. Bursa

GIRiS: Piknodizostozis dismorfik yiiz gériinimii, kemiklerde kirilganiiga
yatkinlk, osteoskleroz, boy kisaligi, kranial sUtirlarda ge¢ kapanma ile
karakterize otozomal resesif gegisli nadir bir kemik hastaligidir.

OLGU SUNUMU: 15 yas erkek hasta, boy kisaligi ve obezite nedeniyle
cocuk endokrinoloji poliklinigine ydnlendirilmis. Oykiisiinden akraba evliligi,
ozellikle kollarda ve bacaklarda ¢ok sayida kirik, obezitesinin son 5 yildir
arttigi, horlama ve uykuda solunum problemi yasadigi ogrenildi. Fizik
bakida boy -3.5 SDS, tarti +1,3 SDS ve puberte evre 4 saptandi.
Ekzoftalmus, mikrognati, brakidaktili, aksillada akantozisi, nazone
konusmasi mevcuttu. Laboratuvar incelemeleri insllin direncine ait
bulgular diginda normal sinirlarda saptandi. Kalsiyum, fosfor, d-vitamin ve
parathormon duzeyleri normal sinirlarda, serum alkalen fosfataz duzeyi
hafif yiksek saptandi. DEXA Z skoru +4,2 saptandi. El bilek grafisinde
yaygin sklerozu dikkat cekiciydi. Direkt grafilerinde kraniyumda her iki
periorbital bdlgelerde skleroz artisi olup on fontanel ve sdtirlar agik
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saptandi. Lumbosakral-pelvik-vertebra grafilerinde yaygin skleroz artisi
izlendi. Buylme hormonu uyari testlerinde yeterli yaniti olmayan hastaya
blylime hormonu tedavisi (BH) baslanarak izleme alindi. Fenotipik ve
radyolojik ozellikleriyle hastada piknodizostozis dusundldi. Genetik
incelemesinde CTSK geninde (p.Tyr307Cys) homozigot mutasyon
saptanmasi ile tani dogrulandi. Hastanin takibinde vyeterli yanit
alinamamasindan dolayr BH tedavisi kesildi. Obezitesine ve eslik
edebilecek semptomlarina yonelik takipleri devam etmektedir.

TARTISMA: Piknodizostozis, ilk defa Maroteaux ve Lamy tarafindan
tanimlanmis  otozomal resesif bir kemik hastalijidir. Kemiklerde
kirilganhga yatkinlik ve osteoskleroz, boy kisaligi, kranial sutirlarda geg
kapanma ile karakterizedir. Gorilen osteoskleroz 1921 kromozomunda
olusan genetik bir defekt sonucu lizozomal sistin proteaz olan Katepsin-
K'da olusan mutasyonel degisimlerden kaynaklanmaktadir. Bu durum
osteoklast sayisi normal olmasina ragmen osteoklastlarin  kemik
rezorbsiyonunu  yapamamasiyla  sonuglanir.  Radyolojik  olarak
osteopetrozisi andirir. Osteoskleroz ve sklerotik kemikte kanlanmanin
azalmasina bagli osteomyelit gelisme riski mevcuttur. Bazi hastalarda
dolagimda IGF-1 dlzeyleri dusuk, blyime hormonu sekresyonu defektif
bulunmustur. Bu hastalar blyime hormonu tedavisine biyime hizinda
artis ile yanit verebilirler.

SONUG: Kisa boy, artmis kemik dansitesi, kranial sutlrlerin kapanmasinda
gecikme, akroosteolizis, dis anormallikleri, artmis kemik kirilganligi, mavi
sklera, tipik ylz gorinimu (mandibulanin hipoplazisi ve mandibiler aginin
artmasi ,frontal ve pariyetal bossing, ylz hatlarinin kigtklugd, ¢ikintil
burun ve mikrognati) olan hastalarda piknodizostozis akla getirilmelidir. Bu
hasta grubunu tanimak, tedavisi kemik tedavisi kemik iligi
transplantasyonu olan osteopetrozis ile ayirici taninin saglikli yapilmasini
saglayabilir.  Piknodizostozisin  tedavisi  semptomatiktir.  iskelet
komplikasyonlarinin tedavisi esastir.
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PB65

Sendromik Boy Kisaliginin Nadir Sebebi;
Welll Marchesani Sendromu

'Elif Sobd, Erdal Eren, ?Kevser Koyuncu, 'Durmus Dogan,
Halil Saglam, "Omer Tarim

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, G6z Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa

GIRiS: Weill Marchesani Sendromu (WMS); kisa boy, brakidaktili, eklem
sertligi, mikrosferofaki, lens luksasyonu, ciddi miyopi, glokom gibi spesifik
g6z bulgulari ve bazen kalp defektleri ile seyreden, nadir rastlanan genetik
bir bag doku hastaligidir. Olgularda agir miyopiden korlige kadar degisen
derecelerde gorme sorunlari gelisebilir. Burada klinigimize bagvuran iki
WMS'lu olgu sunulmustur.

OLGULAR: Saglikli annenin birinci derece akraba evliliginden, 4. gebelik,
2. ve 3. yasayani olarak miadinda, normal dogum agirhginda C/S ile
dogurtulan kiz olgular boy kisaligi yakinmasi ile endokrinoloji polikliniginde
degerlendirildi. Annenin ilk gebeligi 7. ayda abortus ile sonuglanmig, 2.
gebelikten 8 yasinda sag saglikl kiz gocugu vardi.

OLGU 1: Alti yasinda kiz olguya yenidogan doneminde agir aort stenozu,
hafif pulmoner stenoz, biklspit aorta tanilariyla balon anjioplasti yapiimisti.
Fizik muayenede; boy 100,7 cm (-2,99 SDS), agirlik 16,7 kg (-1,5 SDS),
kisa-genis alin, brakidaktili, dirsek ve el bilegi eklemlerinde rotasyon
kisithigr dikkati cekiyordu. Metabolik yonden tarama testlerinde &zellik
saptanmad..
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GOz muayenesinde bilateral mikrosferofaki ve lens subluksasyonu WMS
acisindan tipik olup ADAMTS10 ve FBN1 mutasyonlari agisindan genetik
analiz planland.

OLGU 2: Ug yasinda kiz hasta boy kisaligi nedeniyle degerlendirildi. Fizik
muayenede; boy 77,5 (-4,41 SDS), agirlik 12,9 (-0,6 SDS), genis kisa alin
yapisi, brakidaktilisi ve eklem kisithhgr mevcuttu. Ekokardiyografik
degerlendirmede konjenital mitral valv prolapsusu, orta derecede mitral
yetmezlik, hafif pulmoner stenoz, sekundum kiigik ASD saptanmis ve
kaptopril tedavisi baslanmigti. G6z muayenesinde bilateral glokom
saptand.

SONUG VE TARTISMA: WMS’da klinik bulgular olduk¢a homojen olmasina
ragmen genetik heterojenite vardir. OR ve OD kalitim bildirilmis olup
ADAMST10 (19p13.3-p13.2) ve FBN1 gen (15g21.1) mutasyonu
tanimlanmistir. ADAMTS10 geni OR kalitimli olgularda saptanmis olup,
insanlarda blyume, cilt, lens ve kalp gelisimi Uzerinde major roll oldugu
gosterilmistir. Prognoz oldukga iyidir. Goz komplikasyonlarina yonelik
dikkatli izlem ve eklem sertligine yonelik fizyoterapi uygulanmasi tedavinin
temelini olugturur.Sendromik boy kisaligi incelenen bireylerin diger
dismorfik  bulgularin  yaninda g6z hastaliklari  agisindan da
degerlendirilmesi unutulmamalidir. Boy kisaliginin sendromik hastaliklarin
klinik bulgulari arasinda gértimesi oldukca siktir. Boy kisaligi nedeniyle
basvuran olgularin, eslik edebilecek dismorfik bulgular agisindan ayrintili
fizik bakisi, var olan bulgularin kaydedilmesi ve degerlendiriimesi ile
tanidaki gecikmeler 6nlenebilir.
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PB66

insiilin Bagimli Tip 1 Diyabet’in Nadir Bir Formu:
H Sendromu

Elif S6bii, Erdal Eren, Durmus Dogan, Halil Saglam, Omer Tarim

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali,Bursa

GIRiS: H Sendromu pigmente hipertrikoz ve diyabetin esik ettigi nadir
gorilen histiyositoz tipidir. Diger klinik bulgular arasinda isitme kaybl,
hepatosplenomegali, kalp anomalileri ve blyume geriligi sayilabilir.
Hastaligin en belirgin 6zelligi hipertrikozun eslik ettigin hiperpigmentasyon,
uyluk orta kismi ve kalgaya dogru uzanim gosterir. Sensérindral isitme
kaybi ikinci en sik klinik bulgudur. Ayrica erken yasta baglayan ve
tekrarlayan ates ataklari hastaligin bulgular arasindadir. Burada H
Sendromu ile izlenen bir olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU: Saglikli annenin 1. derece akraba evliliginden 1. gebelik
1. yagayani olarak miadinda, vajinal yolla 3300 gram dogan erkek olgu, 4
yas 5 aylikken ¢ok su icme ve ¢ok idrara ¢ikma yakinmalari ile bagvurdu.
Kan sekeri 600 mg/dl'nin (zerinde, kan gazinda hafif asidoz ve ketondri
saptandi. Tip 1 diyabet tanisi ile insulin tedavisi baglandi. Fizik bakida tarti
12,5 kg (-1,5 SDS), boy 93 cm (-2,6 SDS), ekokardiyografide hafif aort
stenozu ve hafif pulmoner stenoz saptandi. Son 6 aydir tekrarlayan ates
nedeniyle immun yetmezlik agisindan tetkik edildi ve parsiyel IgM eksikligi
tanisi aldi. Mevcut verilerle izleme alinan hastanin konusmada gerilik
nedeniyle 5 yas 9 aylikken yapilan Denver Gelisim Testi'nde dil gelisimi 20
ay, kisisel sosyal ve ince-kaba motor gelisimi yasiyla uyumluydu.
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sitme  testinde bilateral isitsel yollarda periferik ve bulbopontin ileti
yavaglama, gorsel uyarilimis potansiyel testinde bilateral ileti yavaslama
saptandi. Diyabetin iyi kontroline ragmen buyume geriligi olan hastanin
Colyak hastaligr agisindan yapilan endoskopik biyopsisinde hafif derecede
kronik inflamasyon saptandi. Gaita tetkiklerinde nisasta sindirimi bozuk,
yag sindirimi normaldi. Hasta 9 yasina geldiginde uylukta ve bacak lateral
ylzde pigmentasyonu ve hipertrikozu belirgin hale geldi. Bu verilerle
olguda H Sendromu dislnldi ve SLC29A3 gen mutasyonu agisindan
genetik analiz gonderildi.

SONUG VE TARTISMA: Olgumuzda diyabetin iyi kontrolline ragmen
blylime geriligi olmasi monojenik diyabet agisindan uyarici olsa da
hastalija 6zgii diger bulgularin ortaya ¢ikmasi zaman almisti. lyi kontrolli
diyabette buyime ve gelisme geriligi beklenen bir durum degildir. Tip 1
diyabetli olgularda iyi kan sekeri regllasyonuna ragmen biyime-gelisme
geriligi, kalp anomalileri, isitme-gorme bozukluklari, mental retardasyon,
tekrarlayan ates ataklari olmasi durumunda diyabetin monojenik bir
hastaliga bagli olabilecegini gdsterir. Otoimmln olmayan diyabetli
olgularda fizik muayene bulgulari ve eslik eden diger hastaliklar dikkate
alinmali, mevcut tani tekrar gézden gegirilmelidir.
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PB67

2005-2014 Yillar Arasinda Klinigimizde izlenen Pediyatrik
Yas Grubu Kraniofaringiomali Olgularda Klinik Ve
Laboratuvar Bulgularin Degerlendirilmesi

'Elif S6bii, 2Eren Erseven, 30:_zgiir Taskapilioglu, "Durmus Dogan,
Erdal Eren, 'Halil Saglam, 'Omer Tarim

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakdiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Beyin Ve Sinir Cerrahisi Anabilim Dall, Bursa

GIRIS VE AMAG: Kraniofaringioma embriyonal kdkenli epitelyal bir timér
olup rathke kesesi kalintilarindan gelisir. Kraniofaringiomali olgular
cocukluk gagi beyin timérlerinin %5-15'ini olusturur. Hipotalamo-hipofizer
bolgenin en sik tumaoridr. Histolojik yapisi benign olsa da sellar bolgeye
yakin yerlesimi ve yasamsal nérovaskuler yapilara invazyon yapabilmesi
nedeniyle kesin tedavisi gugtur. 5-14 yas arasinda daha sik gortimekle
birlikte neonatal dénemde bildirilmis olgular da mevcuttur. En sik bagvuru
yakinmalari intrakraniyal basing artigina baglh (olgularin  yaklasik
%75inde) bas agrisi, kusma, okulomotor anormalliklerdir. Optik kiasmaya
basl sonucu gorme alani defekti, gorme kaybi, papilddem ve optik atrofi
gorulebilir. Olgularin %70-80'inde basvuru aninda endokrin sorunlar
gorilmekte olup blytime hormonu eksikligi (olgularin %32-52’sinde) en sik
hormon bozuklugudur. MRG veya BT ile saptanan timér boyutu olgularin
%58-76'sinda 2-4 cm, %4-28'inde <2 cm, %14-20'sinde ise 4 cm’'den
blyUktir. Kraniofaringiomalarin tedavisi multidisipliner bir yaklasim
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gerektirir. Cesitli calismalarda rekurrensi etkileyen en onemli faktorin
cerrahi rezeksiyon oldugu gosterilmistir. Radyolojik olarak komplet
rezeksiyon gosterilmis olgularda dahi %15-25 oraninda rekirrens
gortlmektedir.

GEREGC VE YONTEM: 2005-2014 yillari arasinda Uludag Universitesi Tip
Fakultesi Pediyatrik Endokrinoloji Poliklinigi'nde kraniofaringioma tanisi ile
izlenen 1-18 yas arasindaki olgular tani yasi, basvuru bulgulari, timor
boyutu, tedavi yontemi, postop endokrin bulgular, niks gelisimi agisindan
retrospektif olarak degerlendirildi.

SONUCLAR: Yaglari 60-127 ay arasinda degisen 28 olgu (K/E:13/15)
degderlendirildi. En sik klinik bagvuru bulgusu bas agrisi olup olgularin %
70,4’linde (n:19) saptandi. Kraniyal gortntileme ile olgularin 3’inde timar
boyutu 2-3 cm, 9'unda 3-4 cm, 12’sinde 4 cm’den blyukti. 4 olgunun
kraniyal gorintilemesinde timér boyutu kaydedilmemisti. Olgularin
hepsinde aglk cerrahi prosedur uygulanmis olup 5 olguda postop
radyoterapi tedaviye eklenmisti. Postop donemde gorilen en sik endokrin
bozukluk hipotiroidizm olup olgularin %89,3’liinde kaydedildi.

SONUG: Kraniofaringiomali olgularin izlemi multidisipliner yaklagim
gerektirir. Calismamizda literatlir ile uyumlu olarak basagrisi en sik
bagvuru yakinmasi olup, olgular migren benzeri Klinik bulgular ile
bagvurabilirler. Migren benzeri basagrisi olan hastalarda bu bulgularin yeni
baglamasi veya tekrarlamasi durumunda kraniyal gorintileme agisindan
degerlendirilmelidir. Postoperatif donemde hipofiz hormon eksiklikleri ayni
anda ortaya cikmayabilir. Hipofiz hipofonksiyonu agisindan yakin takip
gerekmektedir.
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PB68

X-bagh Dominant Gegisli Hipofosfatemik Rikets

Zeynep Gizem Ergiin dzd(-;_l, 2Durmus Dogan, 2Elif Sobii, 2Erdal Eren,
2Halil Saglam, 3Yufei Shi, 20mer Tarim

"Uludag Universitesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari A.D, Bursa

2Uludag Universitesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklar A.D, *Cocuk Endokrinoloji
B.D,Bursa

3King Faisal Specialist Hospital And Research Centre, Ar Riyad, Saudi Arabiai

GIRiS: Hipofosfatemik rikets kalitsal yada edinsel olarak bdbreklerde
fosfor reabsorbsiyonunun bozulmasina bagli gelisen bir rikets cesididir. Bir
cok cesidi olmakla birlikte en sik kalitsal tipi X'e bagli dominant
hipofosfatemik rikets tipidir.

OLGULAR: ilk olgu NKO 12 yas kiz hasta iki yasinda bacaklarda egrilik
nedeniyle yapilan tetkiklerinde fosfor dusUkligi saptanmis ve
hipofosfatemik rikets tanisi ile dis merkezden takibe alinmis. Bize ilk
bagvurusunda kalsitriol ve fosfat solisyonu kullanmaktaydi.  Fizik
Muayenesinde bacaklarda O bine deformitesi oldugu goézlendi. Oykii
derinlegtirildiginde akraba evliligi olmadigi, anne, anneanne ve dayisinin
kizinda da bacaklarda benzer egrilik oldugu dgrenildi. Anne ve anneanne
tedavi almiyorlardi. ikinci olgu ZKA ailede hipofosfatemik rikets tanisi
olmasi nedeniyle dis merkezden takip edilmis 8aylik iken tedavi
baslanmis. Kalsitriol ve fosfor tedavileri alan hastanin bacak egriligi
olusmamig. Hastanin babasinda babannede benzer yakinmalar oldugu
babanin cok sayida kemik dizeltme operasyonu gegirdigi ogrenildi.
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Olgularin aile agaci sekilde belirtildi. Aile agacinda goruldugu tzere X'e
badli dominant hipofosfatemik rikets dustnuldi. Genetik analizde aile
agacinda hasta olarak gosterilen olgularda(2,3,4,5 no’lu olgular) PHEX
mutasyonu (c.G1807A) saptanmistir. Hastalarin takiblerinde ilk olguda
tedavi ile bacak egriligi belirgin dlizelmis ve son kontrollerde boy SDS -3,5,
puberte evre 4 saptandi. Takiplerinde boy SDS'leri -2,5 ile -3,7 arasinda
seyretti. ikinci olguda herhangi bir belirti olusmadan tedavi baglanmisti ve
boy SDS'leri -0,5 ile -1 arasinda gerceklesmistir. Son kontrolde boy SDS si
-0,56 saptandi. Puberte evre 2 idi. Erken yasta tedavi alan olgunun
blylmesi diger olgudan daha iyi seyrettigi dikkat cekmektedir.

SONUG: Hipofosfatemik rikets en sik kalitsal rikets tipidir. Bu grup
hastaliklarda fosfor replasmanina erken donemde baslanmasi gelecek boy
kazancinda iyilesme saglamakta ve kemik deformitesi gelisimini
engelleyebilmektedir. Erken donemde tedavi baslanma firsati agisindan
kalitsal rikets vakalarinin ailelerinde gocuklarin taranmasi ve yakin takip
edilmesi gereklidir. Bu tur kalitsal riketsde genetik analizle saptanan
mutasyon ya da tek bagina aile agaci genetik danisma agisindan yeterli bir
bilgi verebilmektedir.
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PB69

Otoimmiin Tiroidit Temelinde Geligsen Kocher-Debre-
Semelaigne Sendromu

'Eren Erseven, Erdal Eren, 2Elif S6bii, 2Durmug Dogan,
2Halil Saglam, 20mer Tarim

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagli§i Ve Hastaliklari AD, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakdltesi Cocuk Sadligi Ve Hastaliklari AD,
Cocuk Endokrinoloji BD, Bursa

GIRIS: Konjenital veya kazaniimis hipotiroidizm kaslarda giigsiizlik ve
hipotoni  olusturabilir.  Hipotiroidiye bagh miyopati; proksimal kas
glgsuzltgu, hipotoni, halsizlik, hareketlerde yavaslama, derin tendon
reflekslerinde azalma, miksodem ve kas kramplari ile karakterizedir.
Hipotiroidili olgularda nadir olarak Kocher-Debre-Semelaigne (KDS)
sendromu olarak bilinen yaygin kas psodohipertrofi ile karsilagiimaktadir.
Burada KDS ile izlenen infantil olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU: On dokuz aylik kiz hasta, g6z kapaklarinda dusuklik
olmasi nedeni ile degerlendiriimis ve tetkiklerinde st4 <0,4 ng/dl, TSH >100
mlU/ml saptaninca tarafimiza yonlendirilmisti. Olgunun bagvuruda fizik
muayenesinde; boy 69 cm (-4,6 SDS), vicut agirhgr 8,3 kg (-3,48 SDS),
bas cevresi 43 cm (-3,78 SDS), kaba yiiz goriinim, g6z kapaklari pitotik,
kuru ve ince sag, kaba ses, genis fontanel, makroglossi, umblikal herni,
gastrokinemus kasinda bilateral belirginlesme dikkati gekiyordu. Tarama
TSH degerinin normal oldugu 6grenilen hastanin tetkiklerinde sT4 <0,4
ng/dL (0,8-1,6), TSH >500 mlU/ml (0,5-5), kreatin kinaz (CK) 964 1U/l (34-
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131) idi. Tiroid USG'de parankim ekojenitesi hafif derecede azalmis,
normal boyutlarda tiroid bezi gorulurken, tiroid sintigrafisinde aktivite
tutulumu normal olarak saptandi. Tanisal ileri incelemede anti-TPO antikor
>1000,00 1U/ml (0-5,61), anti-TG antikor 26,3 IU/ml (0-4,11), TSH reseptor
antikor 38,49 U/l (0-1,1) olarak saptandi. Mevcut bulgulara gére otoimmin
tiroidit ve KDS sendromu disiindlen olguya L-tiroksin tedavisi baglandi. On
sekiz gunlik tedavi sonrasinda sT4 1,31 ng/dl, TSH 3,86 mIU/ml, CK 49
U/l saptanirken, gastrokinemus kasindaki hipertrofinin azaldigi dikkati
cekiyordu.

TARTISMA: KDS daha ¢ok 18 ay ile 10 yas arasinda gor(llr, infantil
dénemde bildirilen olgu sayisi azdir. Ayrica literatirde sadece bir olguda
otoimmdn tiroiditle iligkili KDS bildirilmistir. Olgu, hem infantil donemde tani
alan olgularin azligi hem de etyolojide otoimmun tiroidit olmasi agisindan
onemlidir. Kas hipertrofisi ilk bulgu olabileceginden bu hastalar primer kas
hastali§i ile karisabilir. Konjenital hipotiroidili olgularda fizik muayenede
kas hipertrofisinin varligi KDS sendromu tanisinda énemli bir bulgudur.

175



11. Uludag Pediatri Kis Kongresi

PB70

Nadir Bir Periferik Erken Puberte Nedeni Olarak Mc-Cune
Albright Sendromu

'Mukaddes Kilig, 2Siikriye Pinar Isgiiven

'Sakarya Universitesi Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Sagligi Ve
Hastaliklari Anabilim Dali, Sakarya

2Sakarya Universitesi Egitim Ve Arastirma Hastanesi Gocuk Endokrinoloji
Anabilim Dali, Sakarya

GIRIS: McCune Albright Sendromu(MAS), Gsa geninde postzigotik aktive
edici somatik mutasyon sonucu olusan deride cafe au -lait lekeleri,
poliostatik fibroz displazi (PFD) ve bir ya da daha fazla endokrin
hiperfonksiyonla (overde yineleyen fonksiyonel kistler, Cushing, blyime
hormonu fazlahi§i yada hipertiroidi) karakterize multisistemik bir hastaliktir.
Burada 6 aylikken yanaklarda sisme, genital bolgede tlylenme yakinmasi
ile bagvuran ve 12 aylikken meme dokusunda gelisme ve genital kanama
gdzlenen MAS oldugunu distindiglimiz bir hastayi sunuyoruz.

OLGU: Boyu 3.persantil sinirinda, tartisi 25 persantilde olan hastamizin
Cushingoid bir goriinimi vardi. Yaygin obezite ve ufak bir cafe au-lait
lekesi disinda patolojik bulgusu yoktu. Prepubertaldi. Pubik bdlgede
Tanner evre 2 ile uyumlu killanma mevcuttu. iki ayliktan itibaren steroid
iceren pisik kremleri kullandigi 6grenilen hastanin klinik ve laboratuvar
degerleri eksojen steroid kullanimina baglandi ve izleme alindi.
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Bir yas civarinda meme gelisimi baglamasi ve genital kanamasinin
gortlmesi Uzerine yapilan degerlendirmede LH ve FSH degerlerinin baskili
iken, E2'sinin 67pg/ml gibi ylksek bir degerde bulunmasi, pelvik US'de
overlerin ve uterusun pubertal dlclilerde saptanmasi PEP ile uyumluydu.
Kemik sintigrafisi ise monostatik fibroz displaziyi diistindlrdu.

TARTISMA: MASta sut cocuklugu doneminde hiperkortizolizm
gelisebilmekte ve bu tablo reversible olabilmektedir. Cafe au lait lekeleri
bizim hastamizda oldugu gibi kiiguk ve tek olabilir ya da hi¢ gortlmeyebilir.
PFD ise daha cok ilerleyen yas ile belirgin hale gelmektedir.

SONUC: Klinik triadi( Cafe au lait, PFD ve PEP) tam olarak gostermese de
PEP olgularinda MAS tanisi disuntlmelidir. Kesin tani, kan ve tutulan
organdan yapilan molekuler inceleme ile netlesebilir.
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Kronik Granililomat6z Hastalik: 5 Olgu Sunumu

Tuba Nur Tahtakesen, Ayse Nur Akinel, Funda Erol Cipe,
Cigdem Aydogmus, Seyma Karatekin, Nur Kopriilii Celikkaya,
Hikmet Sagir, Koray Hacioglu, Nazli Kav¢ik, Tugge Kalayci Oral

Kanuni Sultan Siileyman Egitim Ve Arastirma Hastanesi

GIRiS: Kronik granilomatéz hastallk ( KGH ) nikotinamid adenin
dintkleotid fosfat (NADPH ) oksidaz sistemini kodlayan genlerdeki
mutasyonla karakterize , %65-70 X'e bagdli resesif kalitim gosteren
heterojen, primer bir immin yetmezlik hastaligidir. Genellikle erken
cocukluk veya 5 yas altinda tekrarlayan enfeksiyonlar,artmis inflamasyona
bagdli granilom olusumu ile karsimiza gikar. Nadir de olsa ge¢ addlesan
veya erigskin donemde tani alabilir. Gorilme sikhgr 1/111000 ile 1/450000
arasinda degismektedir. Biz de klinigimizde KGH tanisi almig ve
takiplerine devam edilen 5 olguyu sunacagiz.

OLGULAR: Takip ettigimiz hastalarin klinik ve demografik Ozellikleri
asagidaki tablodadir.

TARTISMA: Kronik granilomatdz hastalikta; NADPH oksidaz enzim
sisteminin etkin calismamasi, fagositik aktivitenin yetersizligi neticesinde
katalaz pozitif S.aureus, Klebsiella pneumoniae, Salmonella tirleri,
Aspergillus,  Candida, Nocardia, Burkholderia  cepacia  gibi
mikroorganizmalarla olusan enfeksiyonlara yatkinlik goérilir. Hastalar
klinikte lenfadenopati, tekrarlayan pnémoni, cilt enfeksiyonlari, karaciger
apsesi ile karsimiza gikabilir. Biz de olgularimizda en sik lenfadenit ve
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karaciger apsesi saptadik. Hastaligin genetik gegisi %65-70 X'e bagli
oldugundan hastalarin ¢ogunlugunu erkek cinsiyet olusturmakta ; %30
otozomal resesif gegis gorildiginden akraba evliligini sorgulamak 6nem
tasimaktadir. Tani genellikle 5 yas altinda koyulmaktadir. Olgularimiz
icerisinde bahsedilen olgu 5 bildirilmis tani alan en kiguk vakadir. Tanida
nitroblue tetrazolium rediksiyon testi (NBT ) ve dihidrodamin-123 (DHR)
yontemleri  kullaniimakta ayrica molekiler tekniklerle dogrulama
yapllabilmektedir.
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PB72

Damardan inek Siitii Enjeksiyonuyla intihar Girigimi
Sonrasi Geligen Anafilaktik Sok

Bahri Elmas, Oner Ozdemir, Mukaddes Kilic

Sakarya Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklair Anabilim Dall,
Sakarya

GIRiS: Cocukluk caginda intihar girisimi ya da merak etme gibi saiklerle
damardan inek sutl enjeksiyonu literatirde daha 6nce bildiriimemistir.
Burada amacimiz 17 yasinda hemsirelik 6grencisinin, sonucunu merak
etmesi nedeni ile kendisine intravendz pastorize ve homojenize inek sitl
enjekte etmesi sonrasinda olusan klinik tablo ve yapilan takip ve tedaviyi
tartismayl amagladik.

OLGU: 17 yasinda kiz hastanin 2.5 saat dnce sonucunu merak ettigi igin
kendisine damar yolu ile 5 ml pastorize-homojenize inek sutinu yavas bir
sekilde enjekte ettigi ve 5-10 sn iginde kendisini kotu hissetmeye
bagladigl, yiz ve dudaklarda morarma, ylz, goz altlari, dudaklar ve
ellerinde sislik, titreme, 6kstirik, nefes almada hafif zorlanma, karin agrisi
ve garpinti sikayetlerinin oldugu, hastanin hastaneye gitmeyi reddetmesi
nedeni ile yaklasik 40 dk evde kaldigi ve soguk uygulama yapildigi,
sikayetlerinin daha da artmasi nedeni ile ailesi tarafindan iige Devlet
Hastanesine gotlrGldugu 6grenildi. Hastanede bulanti ve kusmalarinin
oldugu, yizinde sislik tespit edildigi, TA: 80/50 mmHg olarak dlclldigu ve
bunun Uzerine adrenalin 1 mg, deksametazon 8 mg ve feniramin 45.5 mg
ve 1 g seftriakson intraven6z yapildigi bildirildi. Daha sonra yakin izlem
yapllabilmesi i¢in hastanemiz ¢ocuk acil Unitesine sevk edildigi ogrenildi.

180



11. Uludag Pediatri Kis Kongresi

Ozgecmisi ve aile hikayesinde ézellik yoktu. Tam kan sayimi ve rutin
biokimya testleri normaldi. Kan gazi takipleri normal, kan ve enjekte edilen
stt kiltirlerinde Greme olmadi. Total Ig E: 28.9 |U/ml, Spesifik Ig E inek
sttt 0.94 bulundu. Akciger grafisi, ekokardiyografi, batin ultrasonografisi,
renal dopler ultrasonografi ve kraniyal MR incelemeleri normal bulundu.

TARTISMA: Basvuru sirasinda anjiyoddem, hipotansiyon, solunum ve
gastrointestinal sistem bulgulari gelisen hastamizda anafilaksiye bagl sok
tablosunun gelistigi  dlstndldid. SGt enjeksiyonuna bagli  anaflaksi
dustnulen vakamiza adrenalin, antihistaminik ve sistemik kortikosteroid
tedavisi uygulanmigtir. Tansiyon arteriyel degerlerinin dustk seyretmesi
nedeni ile sivi destegi ile birlikte inotrop ve katekolamin inflzyonu
yapilmistir. Hastamizdaki direncli hipotansiyon, adrenalin enjeksiyonunun
gelisen anafilaksi tablosunun 1. saatinde ge¢ olarak yapilmasina bagl
olabilecegi de dlsuntlmusgtir.

SONUG: Hastamizda sasirtict olan bu tUr bir girisim sonrasi normalde
sepsis ve belki buna bagli septik sok gibi birtablonun gelismesi
beklenirken, hastamizin farkinda olmasa bile hafif diizeydeki inek siitiine
bagli alerjisinin gok ani gelisen bir anjiédem sonrasinda diger Ug¢ sisteme
ait bulgularin gelismesi ile anafilaksi tablosunun gelismesidir.
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PB73

Direngli Epilepside Etyolojik Degerlendirme:
4 Yillik Analiz

'Fatma Cetinkaya, 2Mehmet Sait Okan, 2Mubhittin Bodur

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Hastaliklari Ana Bilim Dall,
Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Hastaliklari Ana Bilim Dall, G.
Néroloji Ana Bilim Dali,Bursa

GIRiS: Epilepsi tekrarlayan nébet egilimi ile karakterize tiim diinyada
yaygin olarak gorilen 6nemli bir saglik problemi olup ayni zamanda
cocuklarda en sik gortlen ciddi norolojik bozukluklardan biridir. Direngli
epilepsi yasam kalitesinde ciddi anlamda bozulmaya neden olan 6nemli bir
bozukluk olmasinin yani sira, depresyon ve dustk okul basarisi,
davranigsal  bozukluklar gibi psikiyatrik problemleri  beraberinde
getirmektedir. Bu durum pek ¢ok ebeveynde duygusal olarak etkilenmeye
neden olmaktadir. Buna ek olarak direngli epilepsi; kontrol edilemeyen
nobetlere bagli aspirasyon, kardiyak aritmiler, elektrolit dengesizligi, beyin
odemi, bobrek yetmezligi, agiklanamayan ani Olim ve direncli status
epileptikus gibi bir kismi potansiyel hayati tehdit edici tibbi sorunlara yol
acar. Tim bu olumsuz durumlar g6z onunde bulunduruldugunda direngli
epilepsi gelisme riski yiksek olan gocuklarin erken belirlenmesi, ebeveyn
destedi ve bakimina yardimci olabilecedi gibi farkli tedavi yontemlerinin
dikkate alinmasi konusunda yol gosterici olacaktir.
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MATERYAL METOD: Calismamizda Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi
Pediatrik Noroloji poliklinigine Ocak 2009 ve Aralik 2012 taihleri arasinda
basvuran direncli epilepsili hastalarin  muhtemel risk faktdrlerinin
belilenmesi  amaclanmistir.  Direngli epilepsi i¢in risk faktorlerini
calismamizda erkek cinsiyet, ilk nobetin bir yas altinda goruimesi,
noromotor gelism geriliginin olmasi, bagvuru aninda sik nobet gegirmesi
(her giin), ndbet tipinin Ugten fazla olmasi, mikrosefali, hidrosefali, mental
retardasyon ve serebral palsi varligi, yenidogan doneminde gegirilen
hipoglisemi, birden fazla status epileptikus Oykusinin olmasi veya
gecirmesi olarak belirlenmistir.

SONUG: Direngli gruptaki hastalar uzun slre nobet gegirmeye devam
ettiklerinden ve ¢ok sayida ilag kullandiklarindan, bunlarin sonucunda
tibbi, sosyal ve ekonomik boyutlarinin agir oldugu gortimektedir. Ayrica
ilag yan etkilerinin ve sik nobet gegirmeye bagl davranis ve psikolojik
problemlerin gorilme riski yUksektir. Bu nedenle hangi hasta grubunun
tibbi tedaviye iyi yanit vermeyecegi hastaligin erken donemde tahmin
edilebilirse diger hastalardan farkli olarak bu hasta grubuna erken yeni
kusak antiepileptik kullanimi, vagal sinir uyarimi, ketojenik diyet, uygun
vakalara epilepsi cerrahisi gibi degisik tedavi yontemleri uygulanabilir.
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PB74

Beyin Sapi Ensefaliti: Bir Olgu Sunumu

"Muhittin Bodur, 2Ahmet Giilen, 'Mehmet Okan

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligii Ve Hastaliklari Anabilim Dal,
Cocuk Nérolojisi Bilim Dali, Bursa

2Sevket Yilmaz Egitim Ve Arastima Hastanesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Bursa

GIRIS: Beyin sapi ensefaliti (BE); oftalmopileji, ataksi, biling bozuklugu,
extensor plantar yanit ve hemihipoestezinin bulundugu, santral sinir
sistemi tutulumu ile birlikte periferik tutulum da gdsterebilen, monofazik
post-infeksiyoz bir klinik tablodur.

OLGU SUNUMU: AP, 17 yasinda kiz, 4giin dnce baslayan gérmede
bulaniklik, cift gorme, konusmada bozulma, yurirken dengesizlik
yakinmalar baslamis. Yakinmalardan 1hafta once Ust solunum yolu
enfeksiyonu, ishal , kusma ve ates yakinmalari ile ibuprofen |,
psodoefedrin, vitamin B12 kullanim dykusu mevcut. Ug ay dnce sugicedi
gecirmis, olgu ileri tetkik ve tedavi amaciyla tarafimiza yénlendirildi.
Yapilan fizik muayenesinde bilinci agik koopere, oryante, sol gozde
belirgin disa bakis kisithdi, her iki gézde yukari ve asagi bakis kisitlihig
mevcut, sol gozde pitozis, ¢ift gorme, nazone konusma, ataksik ylrlytst
mevcut, dismetrisi pozitif olarak degerlendirildi , izlemde yutma gucgligu
gelistigi icin oral alimi kesildi. Hastanin yapilan tetkiklerinde BOS direkt
bakida O Iokosit, 1700 eritrosit, direkt boyali mikroskopik bakida lokosit,
bakteri gorilmedi, BOS biyokimyasinda Glukoz:60 Protein:32 LDH:<30

184



11. Uludag Pediatri Kis Kongresi

CI:119, BOS kiltirinde dreme saptanmadi. BOS HSV TIP 1 IgG pozitif,
HSV TIP 1 IgM negatif , HSV TIP 2 IgG negatif, HSV TIP 2 IgM negatif,
BOS oligoklonal bant negatif olarak degerlendirildi. Kan Herpes IgG pozitif,
Herpes IgM:sinirda pozitif, su gicegi I9G pozitif, su gicedi IgM negatif, EBV
lgG pozitif, EBV IgM negatif, , CMV IgG pozitif, CMV IgM negatif, Kizamik
lgG negatif, Kizamik IgM pozitif, Mycoplasma IgG:negatif, Mycoplasma
IlgM negatif, Lyme IgG pozitif, Lyme IgM pozitif olarak saptandi. AcH
reseptdr antikoru negatif, neostigmin testi negatif olarak degerlendirildi.
Sedim 7mm/sa, otoantikorlar negatif olarak degerlendirildi. Batin USG
normal olarak degerlendirildi. G6z hastaliklari tarafindan goz dibi normal
olarak degerlendirildi. Hastanin bakilan AntiGQ1b IgG:gugli pozitif,
AntiGQ1b IgM:gicli pozitif olarak deg@erlendirildi. Hastaya iv asiklovir
tedavisi baglandi, 14gine tamamlandi, hastada mevcut bulgularla ‘anti-
GQ1b sendromu-Bickerstaff ensefalit’ digtnilen olguya 0,4mg/kg/gun
dozunda 5gin IVIG tedavisi baslandi. IVIG tedavisinin 4.guninde yutma
gulcliigu ve oftalmopleji yakinmalarinda hafif diizeyde, tedavinin 6.glinlinde
belirgin dlizeyde duzelme basladi. IVIG tedavisinin 30.ginlnde poliklinik
kontrollinde yapilan nérolojik muayenesinde tamamen diizelme izlendi.

SONUG: BE, GBS ve FS'nin etiyolojisinin immun mekanizmalarla iligikli
oldugu ve birbirine benzer 6zellikler gosteren bu Ug klinik tablonun, klinik
kriterlerindeki farkliliklara ragmen ayni grup hastaligin Uyeleri olabilecegi
bildirilmektedir. ik tablonun, klinik kriterlerindeki farkliliklara ragmen ayni
grup hastaligin dyeleri olabilecegi bildirilmektedir.
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PB75

Bacakta Sislik ile Bagvuran Bir Akut Miyeloid
Losemi Olgusu

'Nazli Kavcik, 'Tugge Kalayci Oral, 2Miige Gbkge, 'Gonca Keskindemirci,
2Deniz Tugcu, 2Goniil Aydogan, 2Ferhan Akici, ?Hiilya Sen, 2Zafer Salcioglu

"Kanuni Sultan Siileyman Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Sagligi Ve
Hastaliklari Klinigi

2Kanuni Sultan Stileyman Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hematoloji Ve
Onkoloji Klinigi

GIRIS: Cocukluk caginda genellikle venéz tromboz (VT) genetik risk
faktorlerine ek olarak enfeksiyon, dehidratasyon gibi ek risk faktorlerinin de
olmasi ile ortaya ¢ikmaktadir. Cocukluk ¢agi malinitelerinde risk oldukca
artmistir. Burada bacakta derin ven trombozu (DVT) ile basvurup akut
miyeloid I6semi (AML) tanisi almis bir olgumuzu sunmaktayiz.

OLGU: Daha dnce saglikli olan 9 yasinda erkek hasta sol bacakta sislik ve
agr nedeni ile tarafimiza basvurdu. Genel olarak halsiz ve soluk goriinen
hastanin solunum ve kardiyovaskuler sistem muayenesi normaldi. Ancak
sol uyluk bdlgesi muayenede, sis ve agrili idi. Isi artigi saptanmad.
Hemograminda; I6kosit; 91.900/mm3, hemoglobin: 12.3 g/dL ve trombosit
sayisi ise; 53.000/mm3 idi. C- reaktif protein degeri;111 mg/dl idi.
Koagulasyon parametreleri normal olmakla birlikte d-dimer degeri; 2090
ng/ml saptandi. Vendz Doppler ultrasonografisinde; sol ana femoral, sol
derin ve yizeyel venlerde subakut evrede trombus oldugu gorildd.
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Periferik yaymasinda %90 miyeloid karakterde blast saptanan hastaya
kemik iligi aspirasyonu yapilarak AML M3 mikrogranular tip tanisi konuldu.
Hastaya DVT'ye yonelik 2x1 mg/kg/doz olmak Uzere disik molekil
agirlikli heparin (DMAH) tedavisi baglandi. Tromboza ydnelik yapilan
tetkiklerinde; protein C, protein S ve anti-trombin 3 tetkikleri normal
saptandi. F5 Leiden ve Protrombin G20210A genlerinde mutasyona
rastlaniimadi. Bu sirada kemoterapisi baglanan hastanin DMAH tedavisine
1 ay sure ile ginde 2 kez olmak Uzere devam edildi. Daha sonra 2 ay sUre
ile ginde tek doz verildi. 3. ayin sonunda l6semisi disinda risk faktori
saptanmayan hastanin DMAH tedavisi kesildi. izleminde trombozu
tekrarlamadi. Hasta kemoterapisini 8 ay once tamamladi ve su anda
hastaliksiz olarak izlem altindadir.

SONUG VE TARTISMA: Hematolojik malinitelerde tromboz riski oldukga
yuksektir. Kemoterapi ilaglari, endotel hasari, kateter/port uygulamalari bu
riski arttiran en onemli faktorlerdir. Yapilan bir calismada I6semi tanili
gocuk hastalarda ALL'de tromboz goriiime sikligi; % 13, AML’de %10.8 ve
AML M3 (akut promiyelositik |6semi)de bu risk % 42.8 olarak
gosterilmistir. Hematolojik malinitelerde tromboz; sitokinler nedeni ile
prokoagulan maddelerin salinmasi, endotel hasari ve koagulan kaskadin
aktiflenmesi sonucu ortaya ¢ikmaktadir. Olgumuzda primer hastaligi —
AML M3 - disinda ek bir risk faktdriine rastlaniimadi. Kemoterapi ile
hastaligin remisyona girmesi ve DMAH tedavisi ile trombozu geriledi ve
tekrarlamadi. Tromboz ile tani alan hastalarda risk faktorleri ayrintili olarak
degerlendirilmeli ve malinitelerde akilda tutulmalidir.
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PB76

Akut Lenfoblastik Losemi Tanili Olguda
Mukormikozis Enfeksiyonu

2Melike Sezgin Evim, 'Térehan Aslan, 'Fatma irioglu, 2Salih Giiler,
3Solmaz Celebi, 2Birol Baytan, 2Adalet Meral Giines

1Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligii Ve Hastaliklari Anabilim Dal,
Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Gocuk
Hematolqji Bilim Dali, Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiltesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklar Gocuk
Enfeksiyon Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Mucor cinsi fungus tirleri diabetes mellitus, 16semi gibi hastaliklar,
antineoplastik ilaglar, immunostipresif ya da kortikosteroid kullanimi gibi
durumlarda fatal enfeksiyonlara neden olabilirler. Akciger, merkezi sinir
sistemi, gastrointestinal sistem ve deri tutulabilmekle birlikte, rinoserebral
tutulum muhtemelen en iyi bilinen tutulum seklidir. Baglayan enfeksiyon,
eger erken fark ediimeyip, midahale edilemez ise arter trombozlari ve
nekroz olusturarak yayilir, fulminan bir seyir izler. ALL tanisi almis olguda
hizli gelisen, sert damak, paranazal sinus tutulumu olan ve optik sinire
uzanim gosteren mukormikozis olgusunun erken tani ve tedavisinin
morbidite ve mortalite Uzerinde ne kadar 6nemli oldugunun vurgulanmasi
amaciyla sunulmustur.
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OLGU SUNUMU: Ug yas 4 aylik erkek olgu, pre-B ALL tanisi alan olguya
kemoterapinin 13. gunude atesinin olmasi Uzerine sefepim ve amikasin
tedavisi baslandi. Atesi devam eden hastanin batin USG ve akciger HRCT
de ates odagi gosterilemedi. 5 gun sonra antibiyotik degisimine ragmen
atesi devam eden olguda, Ust arka damakta 0.5 cm'lik siyah hafif nekrotik
lezyonun gorllmesi Uzerine hastaya acil paranazal sinus BT cekilerek,
Kulak-Burun-Bogaz bolimu tarafindan da konsulte edildi. Damaktaki ve
burun i¢ yuzeylerindeki lezyonlardan Ornekler alindi.  Mikoloji
laboratuarinda incelendiginde hif pozitif mukor ile uyumlu olarak
degerlendirildi. Parenteral lipozomal amfoterisin-B tedaviye eklendi.
Kraniyal ve orbital BT ¢ekildi. Paranazal sinusler, sert damagin arka kismi
ve nazal kaviteye de igine alan optik sinire uzanim gosteren bolgelerinde
kontrast madde tutan enflamasyon ve enfeksiyon yayilimi lehine olarak
sonuglandi. Acil kosullarda operasyon yapildi. Sert damak rezeke edildi,
diger komsu paranazal sinUslerdeki nekrotik ve supheli dokular debride
edildi. Hastaya grantlosit aferezi verildi. G-CSF desteginde bulunuldu.
Sonrasinda kemoterapisine devam edildi. Yaklasik 3 aylik bir donemde
nazogastrik sonda ile beslenmesi saglandi, aralikli olarak Kulak-Burun-
Bogaz bolumi ile konsllte edilerek yeni lezyonlar agisindan
degerlendirildi. Endikasyon disi onam alinarak oral pasokanazol baglandi.
Yapay damak takildi. Orta risk grubuna alinan hastanin konsolidasyon
tedavisi sUrmekte, yeni lezyonu bulunmamakta ve oral posakonazol
tedavisi halen devam etmektedir.

TARTISMA VE SONUC: Mukorlar ciddi immUnsupresif hastalarda invaziv
aspergilozdan sonra, ikinci en sik gorulen firsatgi mantarlardir. Risk faktord
olan birinde; siniizit, anozmi, orbital yakinmalar, yiizde duyu kaybi, fasiyal
paralizi, damakta ve vyara Uzerinde siyah renkli lezyon oldugunda
mukordan suphelenilmelidir. Tedavisi; erken tani, cerrahi debritman ve
uygun antifungal tedavidir.
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PB77

Akut Lenfoblastik Losemi Tanili Olguda Salmonella
Enfeksiyonu Ve Cilt Bulgulari

2Melike Sezgin Evim, 'Enes Turan, ?Salih Giiler, 2Birol Baytan,
3Solmaz Celebi, 2Adalet Meral Giines

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligji Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Gocuk
Hematolqji Bilim Dali, Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiltesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklar Gocuk
Enfeksiyon Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Enterik patojenlerden Salmonella’lara bagli enfeksiyonlar tilkemizde
sikca gortlmektedir. Hastalik bulanti, kusma, karin agrisi, ishal, kabizlik,
mental konflizyon, dismeyen ates, bas agrisi, karin adrisi, relatif
bradikardi, splenomegali, hepatomegali, artralji-miyalji, l6kopeni,
bakteriyemi ve rozeol denilen deri dokuntuleri ile karakterizedir. Daha ¢ok
gida ve sularla, fekal oral bulagan, bazi Ulkelerde endemik olarak bulunan
ve tedavi edilmezse gesitli komplikasyonlari ile dlumle sonuglanabilen bir
hastaliktir Tifonun kesin tanisi kan, kemik iligi, diski veya idrardan S.
typhi'nin Uretilmesi ile konur. Kan kultiri erken dénemde pozitiftir ve
olgularin %40-60'inda uretilebilir.

OLGU SUNUMU: ALL tanili, izole santral sinir sistemi relapsi olan hastaya
2. Kir relaps protokoli sonrasi nétropenik ates nedeniyle sefepim
amikasin tedavisi baglandi. Iki giin sonra uykudan uyandiktan sonra
gelisen gorsel halUsinasyonu olmasi Uzerine hastaya kranial MRI ¢ekildi ve
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normal olarak sonuglandi. Ertesi glin 3-4 defa olan gastroenterit baslad.
CDT negatif saptandi. Gaita fresh de 0zellik yoktu. Ayni gun yapilan fizik
muayenesinde inspeksiyon ile fark edilen kolunda ve dizindeki makiler
dokintulerde, bir gun sonra artis tespit edilmesi Uzerine enfeksiyon
bolimu ile degerlendirildi. Tekrar kiltir gonderildi. Fusarium enfeksiyonu
stiphesi nedeniyle olguya lipozomal amfoterisin- B baslandi. Olgunun sol
dizindeki lezyonun ucunda deriden kabarik vezikller abse benzeri lezyon
patlatilarak sirintl kultiri mikoloji ve bakteriyolojiye gonderildi. Strlinti
kiltirinde Greme saptanmadi ve hif gortlmedi. Alinan kan kultirinde
salmonella Uremesi tespit edildi. Antibiyograminda sefepim duyarli olan
olgunun tedavisi enfeksiyon bélimii ile de degerlendirilerek ayni sekilde
devam ettirildi. Olgunun ates ylkseklikleri geriledi. Aile hijyen ve yeme
icme konularinda uyarildi. Yeni cilt lezyonu gelismedi ve var olan lezyonlar
geriledi ve kontrol kan kiltirinde Greme sinyali saptanmadi. Ailenin paket
servisi yapan bir yerden kofte yedigi 6grenildi.

SONUG: Tifo, Ulkemizde epidemiler yapabilen endemik bir enfeksiyon
hastaligi olup erken tani ve tedavi, komplikasyonlari ve mortaliteyi azaltan
en onemli faktordir. zellikle immunsuprese olgularda mortalite agisindan
dikkatli olunmaldir. Erken tedavinin prognoz agisindan onemi
unutulmamalidir.
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PB78

Beta Talasemi Major Tanil Ergenlerin Benlik Ve Viicut
Algilari lle Duygu Durum Ozelliklerinin Incelenmesi

Melike Sezgin Evim, Arzu Girpan Kantarcioglu, Salih Giiler,
Birol Baytan, Adalet Meral Giines

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Cocuk Hematoloji
Bilim Dali, Bursa

GIRI§: Talasemi, hemoglobin molekiiliniin otozomal resesif gegis
gosteren kalitsal bir hastaligidir. Beta Talasemi Majorlu hastalar,
yasamlarini sUrdirmek igin dizenli kan transflizyonuna ihtiya¢ duyarlar.
Talasemi tedavisinde, gunimuzde gelinen nokta her ne kadar hastanin
yasam suresini olumlu bigimde arttirmigsa da, hastalarin yasadigi psiko-
sosyal problemler halen énemli bir sorundur.

AMAG: Fiziksel yapida farkliliklara neden olan Talasemi hastaliginin,
ergenlik doneminde ki bireyler arasinda vicut ve benlik imajlarini olumsuz
etkileyip etkilemedigi ve duygu durum ozelliklerinin incelenmesi

YONTEM: Bu caligmaya yaglari 16-22 yaglari arasinda degisen 27 Beta
Talasemi Major hastasi ve ayni yaslarda ki akrabalari katilmistir. Bu
calismada veriler, viicut algisi dlgegi, Offer benlik imgesi 6lgedi, sosyal
karsilastirma Olgegi, umutsuzluk Olcedi, Beck anksiyete ve Beck
depresyon Olgekleri kullanilarak elde edilmistir. Veriler, hasta ve onlara
eslik eden yakinlarindan, tedavi igin poliklinige geldiklerinde, tek oturumda
toplanmistir.
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BULGULAR: Galisma ve kontrol grubu arasinda vicut algisi, benlik imaji,
sosyal karsllastirma, depresyon, anksiyete ve umut davraniglari agisindan
anlamli bir fark yoktur. Olgeklerden alinan puanlar incelendiginde,
istatistiksel olarak fark bulunmamasina ragmen kontrol grubu birgok
davranig alaninda deney grubundan daha olumsuz yorumlanabilecek
puanlar almistir.

TARTISMA: Kronik rahatsizliklarda, hastalarin  yasam kalitesinin
bozulabildigi, duygu durum bozukluklarinin gozlendigi bir¢ok calismada
gosterilmistir. Bu bulgular bizim galismamizda desteklenmemistir. Buna
neden olarak, hem deney hem kontrol grubunun ergenlerden olusmasi ve
ergenlik donemi boyunca vicut algisi ve benlik imaji ile duygu durumun
yasamin diger donemlerine gore da olumsuz olmasindan kaynaklanabilir.
Deney grubundan 11 kisi evlidir ve 20 kisi calismaktadir. Dolayisi ile
¢ogunlukla 6grenci ya da Universite sinavina hazirlanan akranlarina gore
hayata daha erken atilmis ve gelecekle ilgili daha az belirsizlik yasiyor
olmalari muhtemeldir. Kronik bir rahatsizligi olmasina ragmen is ve 0zel
hayatlarinda ki azalmis belirsizlik talasemi hastalarinda kendilik algisini ve
duygu durumu olumlu etkiliyor olabilir. Bundan sonraki galismalarin yas
araliginin daha genis tutmasi sonuglari farkli etkileyebilir.
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PB79

Evans Sendromu Ve Fahr Sendromu Birlikteligi

2Melike Sezgin Evim, 'Enes Turan, ?Salih Giiler, 2Birol Baytan,
2Adalet Meral Giines,*Mehmet Okan

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim
Dall, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligji Ve Hastaliklari Cocuk
Hematoloji Bilim Dali, Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Cocuk
Néroloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Fahr sendromu bazal ganglionlar, serebellar dentat niikleus ve
beyaz cevherde bilateral ve hemen daima simetrik olarak kalsiyum ve
diger minerallerin depolandigi nadir bir hastaliktir. Klinik bulgular degisken
olup psikiyatrik semptomlar, epileptik nobetler, serebellar bulgular,
ekstrapiramidal disfonksiyon ve demans ile kendini gdsterebilir. Bu
posterde: Serebral palsi ile takipli trombositopeni, otoimmun hemolitik
anemi ve kranial CT de yaygin kalsifikasyon saptanan olguyu sunduk.

OLGU SUNUMU: On iki yas erkek olgu; 2 ayliktan itibaren serebral palsi,
noéromotor gelisme geriligi tanilariyla takip edilen olgunun boy ve kilosu <3
p, bag gevresi ise 50-75p idi. Konugmas! geriligi, boyun kisa, makrosefali,
sesle irkilmesi vardi. Ust ekstremitelerde kas tonusu ve derin tendon
refleksleri artmis saptandi. Soygecmisinde; Anne baba arasinda birinci
derece akrabalik var. Babanin amca kizinda CP varmis, 18 yasinda vefat
etmis.Cocuk hematoloji bélumine ilk defa 9,5 yasinda burun kanamasi
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nedeniyle yapilan tetkiklerinde, tetkiklerinde plt:3000 saptanmis tlm
vicutta yaygin petesilerinin ve yer yer ekimotik lezyonlarinin da gelistigi
tespit edilmisti. Tedavi ile trombosit sayimi yikselen olgu ITP tanisi ile
takip altina alindi. 1 yil sonrasinda halsizlik, ve kusma sikayeti ile klinige
yakin takip ve tedavi amaciyla yatirildi. Tetkiklerinde; Hgb:6,6 gr/dl, Direk
coombs: +4 saptanan olgu Evans Sendromu tanisi ile takip altina alind.
Takiplerinde tekrarlayan kusma ataklari nedeniyle kranial tomografisinde
gorulen kalsifikasyon odaklari Fahr sendromu ile uyumlu saptandi. Etyoloji
acisindan yapilan tetkiklerinde; Ca, P, ALP ve PTH normal saptandi, viral
serolojide ozellik yoktu.

TARTISMA VE SONUG: Fahr Sendromu; bazal ganglionlarin simetrik
kalsifikasyonu olarak bulgu veren, klinik bulgulari degisken olup psikiyatrik
semptomlar, epileptik nobetler, serebellar bulgular, ekstrapiramidal
disfonksiyon ve demans ile kendini gosterebilen gocuk olgularda gok nadir
gorulen bir sendromdur. Melchior ve arkadaglari da hayatin ilk iki yilinda
mental retardasyon, koreoatetoik hareketlerle ortaya ¢ikan bazal
gangliyonlarin familyal kalsifikasyonunu tanimlamiglardir. Takip ettigimiz
olgudaki Evans sendromu ile Fahr sendromu birlikteligi cok nadir olan ve
dikkat cekici bir durumdur.
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PB80

Talasemi intermedia Tanili Olguda Karin Agrisi Nedeni:
Portal Ven Trombozu

2Melike Sezgin Evim, 'Yasemin Denkboy, *Gékhan Ongen, 2Salih Giiler,
ZBirol Baytan,?Adalet Meral Giines

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Gocuk
Hematoloji Bilim Dali, Bursa

8Uludag Universitesi Tip Fakliltesi Radyoloji Anabilim Dall, Bursa

GIRIS: Talasemiler, genellikle otozomal resesif gegis gosteren, hemoglobin
(Hb) zincirlerinden birinin veya birkaginin hasarli sentezi sonucu gelisen
hipokrom mikrositer anemi ile karakterize heterojen bir grup hastaliktir.
Beta Talasemi intermediali hastalar; enfeksiyon, cerrahi ve bazi dzel stres
durumlari disinda Hb'leri 6-10g/dl diizeyinde tutabilen hastalardir.
Tromboembolik olaylar talasemili hastalarda splenektomi sonrasi
hiperkoagulabilitenin artmasi sonucu gorulebilen, sikligi tam olarak
bilinmeyen ciddi bir komplikasyondur. Talasemi intermediali hastalarda
tromboembolik olaylar, Talasemi Majorlu hastalara gére daha sik gordldr.

OLGU SUNUMU: Talasemi intermedia tanisi ile gocuk hematoloji
polikliniginden takipli ve 2007 yilinda splenektomi sonrasi transflizyon
ihtiyaci gerekmeyen erkek hasta, yaklasik bir aydir olan karin agrisi ve
zaman zaman olan sirt agrisi ile gocuk acil poliklinigine bagvurdu.
Abdominal ultrasonografik dederlendirmesinde superior mezenterik vende
ve hilus dizeyinde portal vende trombus saptanmasi Uzerine klinige
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yatirildi. Tromboza yonelik dustk molektl agirlikli heparin bagsland.
MTHFR (c677t), MTHFR (a1298c) ve PAI-I mutasyonu heterozigot
saptandi. Abdominal tomografide; portal ven ve segmenter dallarinda,
portal konfluens dizeyinde, superior mezenterik vende ve splenik venin
kaudal kesiminde limeni tamamen tikayan tromboz gorunumleri izlendi.
Periportal sahada karacigerde olasilikla kaverndz transformasyona bagli
kollateral vaskuler yapilar mevcuttu. Tedavinin ikinci haftasinin sonunda
portal doppler ultrasonografide: ana portal vende, sag ve sol portal vende
ve bu venlerin segmenter karaciger dallarinda, superior mezenterik vende,
total oklizyon ya da subakut donem tromboz izlendi. Karin agrisi
sikayetleri gerileyen hasta dusuk molekll agirlkli heparin tedavisi
proflaksiye gecilerek ayaktan izleme alind.

TARTISMA VE SONUG: Talasemi intermedia'da dolasimdaki hemolize
ugramis  anormal  eritrositlerin  prokoagilan  etki  gOstermesi,
mikropartiktllerin varligi, anti-trombotik faktorlerin azalmasi, splenektomiye
bagl gelisen trombositoz ve trombositlerin kronik aktivasyonu, endotel
hasarina bagli tromboembolik olaylar daha sik gorulur.Talasemi
intermediali olgular, talasemi majorlu olgulara gore daha az siklikla
poliklinige gelmektedirler ve Ozellikle splenektomi sonrasi transflizyon
sikliklarinin azalmasi ve hatta kaybolmasi ile bu olgular dizenli olarak
izleme gelmemektedir. Bu olgularin ozellikle yagsla birlikte artan kronik
komplikasyonlar 6zellikle tromboembolik olaylar agisindan yakin izlenmesi
ve hastalarin egitilmesi gerekmektedir.
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PB81

Otoimmun Hemolitik Anemili Hastalarimizin
Degerlendirmesi

Salih Giiler, Melike Sezgin Evim, Birol Baytan, Adalet Meral Giines

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Cocuk Hematoloji
Bilim Dali, Bursa

GIRiS: Otoimmun hemolitik anemi (OIHA), hastanin kendi eritrositierine
karsl antikor (retmesi sonucunda, eritrositlerin  parcalanmasi ile
karakterize bir hastaliktir. OIHA'ler nadir ancak onemli hematolojik
hastaliklardir. Hastaligin siddeti hafif semptomatik olabilecegi gibi, hizla
olimcil sonuglar dogurabilecek kadar agir da olabilir. Bu ¢alismada OIHA
tanisi alan ve tedavi edilen olgularin verileri degerlendirildi.

GEREG VE YONTEM: Calismada 2000-2015 tarihleri arasinda klinigimizde
OIHA tanisi alan ve tedavi edilen toplam 22 olgunun tani yaslari,
cinsiyet,izlem slreleri ve etyolojide rol oynayan faktorlere gore
degerlendirmeleri kaydedildi.

BULGULAR: Olgularin 16'si kiz, 6 tanesi erkek idi. Hastalarin yas
ortalamasi 5 yas 1 ay ( 5 ay- 205 ay ) idi. En sik basvuru yakinmalari
sarilik,solukluk,idrar renginde koyulagsma ve atesti. Olgularin 7 tanesinde
enfeksiyon, 1 tanesinde ilac kullanimi oykusu bulunurken diger hastalarda
etyolojik faktdr saptanamadi. Basvurulari sirasinda ortanca hemoglobin
duzeyleri 6,6 gr/dL (3,1-8,5), retikulosit sayisi 4,55 (2-60), MCV 98,2 fL
(58-118),
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lokosit 16 100/mm3 (12 400-61 900), notrofil 5 600/mm3 (1860-47100),
trombosit 298 000/mm3 (173000-685000) ve total serum bilirubin 2,8
mg/dL (0,87-5,8) bulundu. Hastalarin tumu hemoliz kontrol altina alinana
kadar yatirilarak izlendiler.Tum hastalara steroid baslandi. 10 hastaya
hemolizlerinin agir olmasi nedeniyle eritrosit suspansiyonu da verildi. 3
hastanin hemolizi sadece prednizolon ile kontrol altina alinirken, 13
hastaya ayni zamanda IVIG , 7 hastaya siklosporin A, 3 hastaya Rituximab
tedavileri degisik kombinasyonlarda uygulandi. 1 hasta 48 saat iginde
kaybedilirken diger tim hastalar tedaviye degisik strelerde cevap verdiler.

TARTISMA: OiHA cocuklarda nadir gériilen ancak hayati tehdit edebilen
bir durumdur.Olgularin gogunda olay immunolojik olmasina ragmen ilk
gunlerde hayati kurtarmak igin eritrosit transflizyonu kontrolli bir sekilde
yapllabilir. Beraberinde altta yatan immun olayi baskilamak i¢in immun
supresif tedavilerden faydalanilir. Steroide direngli olgularda iVIG,
siklosporin A ve Rituksimab tedavilerine basvurulabilir. Antikorlarin
retikilositlere  de yoneldigi olgularda tanida retikllosit artisinin
saptanamayacagl, DC negatif OHA olgularinin da bulunabilecegi
hastalarin gogunda hemolize eslik eden ates Oykusu de olabilecegi
unutulmamalidir.
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PB82

Olgu Sunumu: Adolesan Yas Grubunda Pansitopeni
Nedeni: Nutrisyonel Vitamin B12 Eksikligi

10zlem Oz, 'Ayse Oren, 2Betiil Orhaner, "Nevin Kilig, 3Hakan Erdogan

'Bursa Sevket Yilmaz Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Saglhi§i Ve Hastaliklari
AD, Bursa

%Bursa Sevket Yilmaz Editim Aragtirma Hastanesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari
AD, Cocuk Hematoloji BD, Bursa

3Bursa Sevket Yilmaz Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari
AD, Gocuk Nefroloji BD, Bursa

GIRIS: Cocuklar birinci yasinin sonuna kadar yetecek miktarda vitamin B12
deposuyla dogmaktadir. Cocukluk cagi vitamin B12 eksikligi nedenleri
vitaminin  yetersiz alim, emilim, tasinma ve metabolizmasindaki
bozukluklardir. Vitamin B12 eksikligi, cocukluk c¢aginda en sik
megaloblastik anemi nedenidir.

OLGU SUNUMU: On alti yasinda kiz hasta, bir aydir devam eden halsizlik,
istahsizlik, solukluk, sarilik ve bir kez olan epistaksis sikayetiyle bagvurdu.
Dokuz kardes ve sosyoekonomik dlzeyi dusUk olan hastada diyetin
kirmizi etten fakir oldugu belirtildi. Fizik muayenesinde genel durumu orta,
halsizlik, solukluk, viicut agirhgi 46 kg ( 50-75 P), boyu 145 cm (<3 P),
sacta erken beyazlama, skleralar ikterik,dil kirmizi ve papillalarda siliklik
mevcuttu. Apatik ylz gorinimi ve motor hareketlerde yavaslamasi olan
hastanin diger sistem muayeneleri normaldi. Laboratuar incelemelerinde
tam kan sayiminda hemoglobin 4,2 g/dl, eritrosit sayisi 1,23 x106 /ml,
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hematokrit %13,3, MCV 108,4 fL, I6kosit 2780 /ml, trombosit sayisi 39x103
Iml bulundu. Periferik yaymada makrositer oval eritrositler, hipersegmente
(6-8 loblu) polimorfontkleer |6kositler(PNL) izlenen olgunun retiklosit
sayisl %0,5 idi. Kemik iligi aspirasyonunda eritroid ve myeloid seride
belirgin megaloblastik degisiklik saptandi, atipik ve blastik hicre
izlenmedi($ekil1). Karaciger ve bobrek fonksiyonlari, serum elektrolitleri,
serum demir ve ferritin dlzeyleri , tam idrar tetkiki normal bulundu.
Hastanin serum LDH 2664 UL, total bilirubin 2,47 mg/dl, indirekt bilirubin
1,7 mg/dl, vitamin B12 dizeyi 128 pg/ml (214-914 pg/ml ) ve folik asit
dlzeyi >24 ng/ml (4,8-37,3 ng/ml) saptandi. Vitamin B12 eksikligi tanisi
konan hastaya, derin anemiye yonelik 2 Unite eritrosit sispansiyonu verildi,
intramuskuler vitamin B12 tedavisi baglandi. Nutrisyonel eksiklik saptanan
hastanin diyeti hayvansal protein icerigi yonunden dizenlendi. Kontrol
tetkiklerinde hemoglobin 8,7 g/dI, eritrosit sayisi 3,07 x106 /ml, hemotokrit
%29,1, MCV 94,8 fL, trombosit sayisi 155x103 /ml, vitamin B12 diizeyi 870
pg/ml olarak bulundu.

Sekil 1: Kemikiligi aspirasyonu, Metamiyelosit ve Megakaryosit
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SONUG VE TARTISMA: Ulkemizde son yillarda yayginlasan nutrisyonel
vitamin B12 eksikligine sadece sut gocuklarinda degil adolesan yas
grubunda da rastianmaktadir. Olgu sunumumuzla tim pediatrik yas
gruplarindaki pansitopeni olgularinda, vitamin B12 eksikliginin arastiriimasi
gerektigine dikkat cekmek istedik.
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PB83

S-B Talasemi Tanili Olguda intrakranial Ekstramediiller
Hematopoez

2Melike Sezgin Evim, 'Orcun Oral ,2Salih Giiler, 2Birol Baytan,
2Adalet Meral Giines

"Uludag Qniversitesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Cocuk Hematoloji Bilim Dall, Bursa

GIRIS: Ekstramediiller hematopoez, dolasimin saglanmas! icin gereken
ihtiyacin karsilanabilmesinde kemik iliginin yetersiz kalmasi sonucu gelisen
fizyolojik kompansatuar bir olaydir. Ekstramediiller hematopoez,
transflizyon ihtiyaci olmayan talasemi intermedia hastalari basta olmak
uzere kronik hemolitik anemisi olan hastalarda daha siktir. Hemen hemen
tim organlarda gorulebilmekle birlikte intrakranial yerlesimi daha nadirdir.

OLGU SUNUMU: Heterozigot Orak ve heterozigot Beta-Talasemi (S-f)
tanisiyla 13 yildir takip edilen 13,5 yasinda kiz hasta, 3-4 haftada bir
dUzenli eritrosit transflizyonu alan hasta hidroksitre, folik asit, d-vitamini,
e-vitamini ve selasyon igin deferasiroks tedavisi almakta. Hastaya 2 yil
once splenektomi uygulanmisti. Hastanin fizik muayenesinde karaciger kot
alti 3 cm palpe edilmekte ve splenektomi skarl mevcuttu. Hastaya sessiz
infarkt icin tarama amagli ¢ekilen kranial MR'da; sag pariyetal kemikte
intradiploik yerlesimli 26*12 mm boyutlarinda T2-A ve T1-A imajlarda
hipointens kontrast madde ile periferinden boyanan bir kitle saptandi.
Lezyonun daha net ayriminin yapilabilmesi icin gekilen kranial BT de sag
pariyetal kemikte diploe mesafesini dolduran ve diploe mesafesinde
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genislemeye yol agan yaklasik 23*9 mm boyutlarinda bir kemik lezyonu
saptandi. Orak hucreli anemi tanisiyla izledigimiz olguda bu bulgu
ekstrameduller hematopoez olarak yorumland.

TARTISMA: Hastalarin %80'inden fazlasinda ekstrameduller hematopoez
odaklari semptom vermez, radyolojik degerlendirmeler sirasinda tesadiifen
tespit edilirler. intrakranial ekstramediiller hematopoez ¢ok nadirdir.
Siklikla dura, falx, beyin parankimi, optik sinir kilifi ve kafatasinin diploe
mesafesinde gorilmektedir. Ekstramediller hematopoez odaklari; T1 ve
T2 agirlikli imajlarda izointens epidural lezyonlar olarak gorulurler ve MR
tanida dnemli bir role sahiptir.
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PB84

Losemi Tedavisi Sirasinda Gorulen Gastrointestinal-
Hepatik Komplikasyonlar

2Melike §ezgin Evim, 'Kevser Elmas, 'Galip Yigit, 2Salih Giiler,
3Taner Ozgiir, 3Aysegiil Otuzbir, 2Birol Baytan

"Uludag Qniversitesi Cocuk Saglgr Ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Gocuk Hematoloji Bilim Dali, Bursa
3Uludag Universitesi Gocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Akut lenfoblastik ldsemi cocukluk caginin sik rastlanan
kanserlerindendir. Hastalarin deneyimli merkezlerde bulunmasi, diger
yandal branglari ile is birligi i¢inde galisiimasi, tedavi ve komplikasyonlarin
yonetimi agisindan énemlidir.

OLGULAR

OLGU -1: 10 yas erkek hasta; T-ALL; HR bloklari alirken 25.000 Unite/m2
E.coli-asparaginaz aldiktan 4 glin sonra karin agrisi sikayetiyle bagvurdu.
Batinda yaygin hassasiyeti mevcuttu. Aclik kan sekeri :509 mg/dl,
Amilaz:197 U/L, Lipaz:813mlU/ml saptandi. Pankreatit dustnulerek oral
alimi kesildi ,NG dekomprese edildi. TPN ve instlin baglandi. Kan sekeri
200 mg/dl altina inince subkutan inslline gegildi. Batin ultrasonografisi ve
batin BT patoloji saptanmadi. Kan sekeri normal aralikta olan, amilaz-lipaz
degerleri normale dénen hastanin insilin tedavisi kesildi.
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OLGU -2: 17 yas erkek hasta; T-ALL, idame tedavisinde iken sarilikla
bagvurdu. AST:49 U/L ,ALT:166 U/L ,T.bilirubin :9,67 mg/dl, D.bilirubin
:4,37 mg/d, APTT :40,6sn , PT:13,5 sn idi. Hepatit markerlarinda 6zellik
yoktu. Hastaya krioprespitat, Ursodeoksikolikasit ve K vitamini bagland.
Hepatobilier USG'de: safra kanallari ve safra kesesi dogal, karaciger
parankimi homojendi. Karaciger biyopsisinde: minimal portal inflamasyon,
lobiller icinde noktasal nekro-enflamasyon alani, kok hicre hiperplazisi
toksik hepatit lehine yorumlandi. Transaminaz ve bilirubin degerleri
gerilemeyen hastaya 6 kez segici plazmaferez yapildi. Transaminaz
degerlerinin geriledigi, koagulasyon parametrelerinin diizeldigi g6zlendi.

OLGU -3: 14 yas erkek hasta Pre B ALL. Protokol I-B sonunda ates,
halsizlik, karin agrisi nedeniyle vyatirildi. Notropenik ates nedeniyle
sefepim-amikasin baslandi. Sag alt kadranda defans ve reboundu vardi.
Batin ultrasonografisinde; sa§ alt kadranda barsak anslarinda olasilikla
¢ekumda duvar kalinligi artis saptandi. Oral alimi kesildi. NG dekomprese
izlendi. Meropenem, vankomisin ve metronidazol ve G-CSF baglandi.
Rebaunda ve hassasiyeti geriledi ve nazogastrik sondasi gekildi. Oral alimi
tedrici olarak arttirildi.

OLGU -4: 17 yas erkek hasta, Pre B ALL, idame almakta iken bir aydir
olan yutma giigligu, kati gidalari yutarken takilma hissi ve yedi kilo verme
ile bas vurdu. Hastanin gekilen OMD sinde; 6zefagus orta boluminde
liminal daralma saptandi. Buji ile dilatasyon uygulandi. Hastanin
sikayetleri geriledi ve kilo alimi oldugu goruldd.

SONUG: Akut lenfoblastik l6semi tedavisi sirasinda gastrointestinal
sistemi ilgilendiren komplikasyonlar gorulebilir. Bunlar; oral mukozit,
ozefagit, petik-duedenal Ulserden yiiksek mortalitesi olan pankreatit, tiflite
kadar genis bir yelpazede gorilebilir. Hastalarin uygun tani ve tedavi
yontemleri ile is birligi iginde degerlendiriimesi mortalite ve morbiditelerinin
azaltacaktir.
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PB85

Yenidogan Taramasiyla Bagvuran Tirozinemi
Tip 1 Olgusu

1Sevil Dorum, 'Sahin Erd6l, 2Tanju Basarir Ozkan, 2Aysegiil Otuzbir,
Halil Saglam

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagigi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Metabolizma Bilim Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagigi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Gastroenteroloji Bilim Dall, Bursa

GIRIS: Tirozinemi, tirozin metabolizmasinin kalitsal bozukluklarindan
birisidir. Cesitli klinik formlari olmakla birlikte,en sik tip 1 tirozinemi diger
adiyla hepatorenal tirozinemi gorulur. Bu durum tirozin aminoasidinin
yikimindan sorumlufumaril asetoasetat hidrolaz enziminin yetersizliginden
kaynaklanir. On planda etkilenen organlar karaciger, bobrek vesinir
sistemidir.

OLGU: Saglik Bakanli§i taramasinda hiperfenilalaninemi tespit edilmesi
nedeniyle cocuk metabolizma poliklinigineyonlendirilen on dort gunlik
erkek bebek son birkag glndir olan sarilik, kusma ve beslenememe
yakinmalariyla ayniglin ¢ocuk acil poliklini§ine bagvurdu. Oykiisiinden son
birka¢ gindir kusmalarinin ¢ok arttigi ve viicudunda agir bir koku oldugu
ogrenildi. 24 yasindakiannenin birinci gebeliginden birinci yasayan olarak
3400 gr normal spontan yol ile sorunsuz dogan hastanin anne ilebaba
arasinda birinci dereceden kuzen akrabaligi mevcuttu. Fizik muayenesinde
boy 51 cm (3p), bas gevresi 35 cm(25p), vicut agirigi 3100 gr (3-10p),
hipoaktif, yenidogan refleksleri gok zayif, ikterik ve karaciger 2 cm palpabl
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idi.Laboratuvarinda hemoglobin 11 g/dL, Trombosit 135000/mcL, beyaz
kire 5100/mcL, AST 1450 U/L, ALT 1250 U/L,albimin 3 g/dL, total
bilirlibin 7 mg/dL, direk biliribin 5 mg/dL, Ca 8 mg/dL, P 1,5, ALP 448 U/L,
protrombinzamani>20sn, INR: >3, aktive parsiyel tromboplastin
zamani>50 sn idi. Kan aminoasitlerinde tirozin 909 mmol/ml, fenilalanin
400mmol/ml, fenilalanin/tirozin= 0,44 (0,9-1,7), alfafetoprotein=107637
ng/mL idi ve idrar organik asitlerinde N-asetil tirozinve suksinilaseton
atihmi ve fenillaktik ve fenilpiruvik asit atilimi mevcuttu. Karaciger
ultrasonu normaldi, nodulsaptanmadi.Hastaya tirozinemi tip 1 tanisi
konuldu, fenilalanin ve tirozinden kisith diyet, NTBC tedavisi baslandi.
Tedavi sonrasindakoagulasyon parametrelerinde ve sariliginda hizli bir
dizelme gozlendi, aileye omir boyu diyet tedavisi anlatildi veegitimi
verildi, 1 ay sonraki poliklinik kontrolinde direk biliribinemisi ve karaciger
enzimleri geriledi, idrarda siksinilaseton negatiflesti ve alfafetoprotein
duzeyi distd.

SONUG: Yenidogan taramasinda hiperfenilalaninemi saptanan bebeklerde
kusma, letarji, beslenememe, direkhiperbiliribinemi, karaciger yetmezlik
bulgulari eslik ediyorsa, karaciger hasarina sekonder
hiperfenilalaninemidtsinulmeli, tirozinemi tip 1 ve galaktozemi mutlaka
ekarte edilmelidir.
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PB86

Kalitsal Metabolik Hastaliklarda Goz Dibi
Muayenesinin Onemi

Sahin Erdél, 'Sevil Dorum, 2Muhittin Bodur, 2Mehmet Okan, "Halil Saglam

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagii Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Metabolizma Bilim Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagigii Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Néroloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Tay-Sachs hastaligi nadir gorilen sfingolipid metabolizma
bozuklugudur. Otozomal resesif kalitilan buhastalikta, heksozaminidaz A
enzim eksikligi sonucu gelisen metabolik blok ile GM2 gangliozitler beyin
dokusundaanormal birikime ugrarlar. Sonugta ndronal hiicre kaybi ve
beyaz cevherde dejenerasyon gelisir; biriken lipit yikimarinleri serebral
atrofiye neden olur.

OLGU: Cevreye ilgisizlik, kas zayifligi, desteksiz oturamama ve anormal
kasiimalar nedeniyle 15 aylikkenpoliklinigimize bagvuran hastanin 26
yasindaki annenin uglncl gebeliginden tglncu bebegi olarak miadinda
3100 grolarak sorunsuz dogdugu ve anne baba arasinda kuzen evliligi
oldugu égrenildi. ik gocuklarinin (10 yasinda kiz)yiirime ve zeka engelli,
ikinci gocuklarinin ise benzer bulgularla 1,5 yasinda kaybedilen bir kiz
oldugu Ogrenildi. Bastutmasi 2 aylik, desteksiz oturmasi 6 aylikken
gerceklesen hastanin 6. ayindan sonra hareketlerinde gerilemesi
olduguaile tarafindan fark edilmisti.Fizik muayenesinde boyu 78 cm (10p),
viicut agirhigi 9000 gr (3p), bas cevresi 47 cm (50-75p), belirgin hipotoni,
derintendon reflekslerinde artma saptandi. Diger sistem muayeneleri dogal
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olan hastanin metabolik hastalik ©on tanisi ileyapilan fundoskopik
muayenesinde her iki gozde makilada kiraz kirmizisi renginde nokta
(Japon bayragi goérinimu)saptanan hastada lizozomal depo hastalig
dusdinulda.

SONUG: Organomegalisi olmayan ve kemik grafilerinde dizostozis
multipleks saptanmayan hastada Oncelikle Tay-Sachs (T-S)hastalig
distndldi. Plazma heksosaminidaz A enzim aktivitesi 3,14 nmol/mL/saat
(referans arali§i; 76-269nmol/mL/saat) olarak belirgin dlsik bulundu ve
tani kesinlestirildi. Hastanin genetik tanisi planlandi.Agir motor-mental
gerilik, hipotoni ve nobetlerle bagvuran olgularda goz dibi muayenesinin
onemi bu hastaile vurgulanmistir.
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PB87

Kolestazin Nadir Bir Nedeni: Nlemann Pick Tip C

1Sahin Erdél, 'Sevil Dorum, 2Tanju Basarir Ozkan, Niliifer Ulkii Sahin,
Halil Saglam

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagigi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Metabolizma Bilim Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sadigi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Gastroenteroloji Bilim Dal, Bursa

GIRiS: Niemann-Pick Tip C (NPC) otozomal resesif gegisli noro-viseral lipit
depo hastaligi olup, genetik,biyokimyasal ve Klinik heterojeniteye sahiptir.
Kolesterolin ~ hlcre  i¢ci  transportundaki ~ bozukluk  nedeniyle
esterifiyeolmamis kolesterol ve glikolipitlerin lizozomlarda birikmesi ile
karakterizedir. Sikligi 1:150000'dir. Ancak hastalikbulgularinin gesitliligi ve
tani koymadaki zorluklardan dolayr NPC goriilme sikhi§inin bu tahminlerin
de Uzerindeolabilecedi 6ngodrilmektedir. Hastalarin  %95'inde  NPCf1
geninde (18q11) geri kalan %5'inde ise NPC2/HE1 geninde(14q24.3)
mutasyon gosterilmistir. Bulgular perinatal donemden erigkin yasa kadar
degisik donemlerde ortayacikabilmektedir.

OLGU: Hareketlerinde azlik, sarilik, karinda siglik ve goz takibi kuramama
nedeniyle poliklinigimize getirilen 16aylik erkek hastanin 28 yasindaki
annenin ikinci gebeliginden ilk yasayani olarak c/s ile 3400 gr, sorunsuz
dogdugu vepostnatal ikinci ginde sarilik nedeniyle fototerapi aldig,
dogumundan itibaren hareketlerinin az oldugu ve busikayetlerle cesitli
merkezlerden tetkik edildigi 6grenildi.
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Soy gegmisinde anne baba arasinda ikinci derece kuzenakrabaligi
mevcuttu ve ilk gocuklari da 3,5 aylikken karaciger hastaligi ve sarilik
nedeniyle kaybedilmisti.Fizik muayenesinde boy 76,5 cm (3-10p), vicut
agirhgr 9300 gr (3-10p), bas cevresi 44,3 cm (<3p) idi. Ayrica
hipotonikoldugu; bas tutmasi, oturmasi, emeklemesi ve yurimesinin
olmadigi gozlemlendi. Karaciger 5 cm, dalak 5 cm palpablidi, derin tendon
refleksleri Dbilateral normal aliniyordu. Go6z dibi muayenesi normal
bulundu.Laboratuvarinda hemoglobin 10 g/dL, beyaz kire 5800/mcL,
trombositler 128000/mcL, AST 156 U/L, ALT 190 U/Ldirek bilirtibin 1,8
mg/dL ve total bilirGbin 2,5 mg/dL idi. Koagulasyon parametreleri ile
kolesterol ve ftrigliserit duzeylerinormaldi. Hastada noromotor gerilik,
hepatosplenomegali ve benzer bulgularla kaybedilmis kardes Oykisu
olmasinedeniyle on planda norometabolik hastalik dusunulerek bakilan
NPC1 homozigot mutasyon (18q11) saptandi.Aileye genetik danisma
onerildi. Hastaya miglustat tedavisi baslandi, poliklinik takibine alind.
Miglustat, glikosfingolipitsentezi inhibitériidiir ve NPC hastalari igin
onaylanan ilk spesifik tedavi olup, glikosfingolipit olarak bilinen
lipitlerinolusumunu  durdurur ve bdylece onlarin beyinde birikmesinin
onlenmesine yardimci olur.

SONUGC: Degisik klinik tablolarla gelebilen NPC perinatal donemden erigkin
yasa kadar hepatik,norolojik ve psikiyatrik bulgulari olan tim hastalarda
akilda tutulmalidir.
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Kalitsal Metabolik HastaI!_kIarda Goz Dibi
Muayenesinin Onemi

Sahin Erd6l, 'Sevil Dorum, 2Muhittin Bodur, 2Mehmet Okan, "Halil Saglam

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagigi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Metabolizma Bilim Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagi§i Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Néroloji Bilim Dali, Bursa

GIRiS: Tay-Sachs hastalii nadir gorillen sfingolipid metabolizma
bozuklugudur. Otozomal resesif kalitilan buhastalikta, heksozaminidaz A
enzim eksikligi sonucu gelisen metabolik blok ile GM2 gangliozitler beyin
dokusundaanormal birikime ugrarlar. Sonugta néronal hlcre kaybi ve
beyaz cevherde dejenerasyon gelisir; biriken lipit yikimurinleri serebral
atrofiye neden olur.

OLGU: Cevreye ilgisizlik, kas zayifligi, desteksiz oturamama ve anormal
kasilmalar nedeniyle 15 aylikkenpoliklinigimize bagvuran hastanin 26
yasindaki annenin Ggincl gebeliginden Uguncl bebegi olarak miadinda
3100 grolarak sorunsuz dogdugu ve anne baba arasinda kuzen evliligi
oldugu égrenildi. ik cocuklarinin (10 yaginda kiz)yiirime ve zeka engelli,
ikinci gocuklarinin ise benzer bulgularla 1,5 yasinda kaybedilen bir kiz
oldugu ogrenildi. Bastutmasi 2 aylik, desteksiz oturmasi 6 aylikken
gerceklesen hastanin 6. ayindan sonra hareketlerinde gerilemesi
olduguaile tarafindan fark edilmisti.Fizik muayenesinde boyu 78 cm (10p),
vicut agirhigi 9000 gr (3p), bas cevresi 47 cm (50-75p), belirgin hipotoni,
derintendon reflekslerinde artma saptand.
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Diger sistem muayeneleri dogal olan hastanin metabolik hastalik 6n tanisi
leyapilan fundoskopik muayenesinde her iki gozde makllada kiraz
kirmizisi renginde nokta (Japon bayradi gorinimu)saptanan hastada
lizozomal depo hastaligi dustnuldu.

SONUG: Organomegalisi olmayan ve kemik grafilerinde dizostozis
multipleks saptanmayan hastada Oncelikle Tay-Sachs (T-S)hastaligi
distndldi. Plazma heksosaminidaz A enzim aktivitesi 3,14 nmol/mL/saat
(referans arali§i; 76-269nmol/mL/saat) olarak belirgin dlsik bulundu ve
tani kesinlestirildi. Hastanin genetik tanisi planlandi.Agir motor-mental
gerilik, hipotoni ve nobetlerle bagvuran olgularda goz dibi muayenesinin
onemi bu hastaile vurgulanmistir.
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PB89

Konjenital Katarakt Hastalarinin Demografik Ozelliklerinin
Degerlendirilmesi

10zlem Ural , 2Emin Cumhur Sener, 3Turgay Coskun

Saglik Bakanligi, Semdinli Devlet Hastanesi, Gbz Hastaliklari, Hakkari
20zel Muayenehane, G6z Hastaliklari, Ankara

SHacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Metabolizma Hastaliklari Bilim Dali, Ankara

GIRIS VE AMAG: Konjenital katarakt gocukluk gaginin énlenebilir korlik
nedenleri arasinda ilk siralarda gelmektedir ve ulkemizde demografik
oOzelliklerine yonelik az sayida galisma bulunmaktadir. Bu galismada
ulkemizde gorilen konjenital katarakt olgularinin demografik 6zelliklerini
degerlendirmeyi amagladik.

GEREG VE YONTEM: 1985-2012 tarihleri arasinda Hacettepe Universitesi
Tip Fakiiltesi Goz Hastaliklari klinigine basvurup konjenital katarakt tanisi
konan hastalarin demografik dzellikleri retrospektif olarak degerlendirildi.

SONUGLAR: Calismamizda ortalama tani yasi 12 ay (1 ay - 10 yil),
ortalama operasyon yasi 14 ay (2 ay - 12 yil) ve ortalama takip siresi 62
ay (3 ay - 21 yil) olan toplam 140 konjenital katarakt hastasi
degerlendirildi. Degerlendirilen 71 erkek (% 50,7), 69 kiz (% 49,3) hastanin
16’sinda (% 11,4) sag goz, 18'inde (% 12,9) sol gdz tutulumu, 106’sinda
(% 75,7) bilateral tutulum mevcuttu. Hastalarin 102'sinde (% 73,3)
herhangi bir ek sistemik hastalik saptanmazken; 5 hastada galaktozemi (%
3,6), 3 hastada Down Sendromu (% 2,1), 3 hastada epilepsi ve motor-
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mental retardasyon (% 2,1), 2 hastada serebral palsi (% 1,4), 2 hastada
Hallermann Streiff Sendromu (% 1,4), 2 hastada Shwachman Diamond
sendromu (% 1,4), 2 hastada neonatal hipotiroidi (% 1,4), 2 hastada
serebral palsi ve epilepsi (% 1,4), 2 hastada mikrosefali ve motor-mental
retardasyon (% 1,4), 2 hastada patent duktus arteriozus (% 1,4), 1
hastada Rubinstein Taybi Sendromu (% 0,7), 1 hastada plazminojen
eksikligi (% 0,7), 1 hastada serebrookulofasyal sendrom (% 0,7), 1
hastada Seckel Sendromu (% 0,7), 1 hastada fenilketontri (% 0,7), 1
hastada Lowe Sendromu (% 0,7), 1 hastada Waardenburg Sendromu (%
0,7), 1 hastada rizomelik kondrodisplazi punktata (% 0,7), 1 hastada
mukopolisakkaridoz tip 4 (% 0,7), 1 hastada Smith-Lemli-Opitz Sendromu
(% 0,7), 1 hastada epilepsi (% 0,7), 1 hastada serebral palsi ve hipoksik
iskemik ensefelopati (% 0,7), 1 hastada hipoksik iskemik ensefalopati,
serebral palsi ve epilepsinin (% 0,7) konjenital katarakta eslik ettigi
gorulda.

TARTISMA: Ulkemizdeki konjenital katarakt hastalarinin  demografik
ozelliklerinin belirlenmesi, bu hasta grubunda erken tani ve tedaviye
katkida bulunabilir.
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