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15. Uludag Pediatri Kig Kongresi

ONSOZz

Degerli Kongre Uyeleri,

Uludag Pediatri Kig Kongresinde sizinle tekrar birlikte olmaktan mutluluk duyuyoruz.
Uludag'in heyecan verici atmosferinde Pediatri ailesini bulugturmak, yogun bilimsel
program iginde bilgi ve deneyimlerimizi paylasmak en biydk amacimizdir. Bu yil on besinci
kez diizenledigimiz Uludag Pediatri Kig Kongremiz, kig déneminde geleneksellegen bir
kongre niteligi kazanmistir. Ulkemizin her bélgesinden katilimeilarin yogun ilgisi bizi motive
etmektedir. Bu kongrede de Onceki yillarda da oldugu gibi pediatrinin gegitli alanlarindan
gtincel konular segilmis ve bu konuda seckin konusmacilar davet edilmistir. Konularinin
6nde gelen otoriterleri olan hocalarimiz bilgi ve deneyimlerini katiimcilara aktaracaklardir.
Kongremize katki saglayan ilag endiistrisinin dederli (yelerine, kongre organizasyonunda
g6revli Burkon Firmasina, ayrica iyi bir kongre olmasi amaciyla ¢aba harcayan tiim ¢alisma
arkadaslarimiza gok tesekkiir ederiz.

Sevygi ve Saygilarimizla,
Prof. Dr. Nihat Sapan

15. Uludag Pediatri Kis Kongresi Baskani
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BILIMSEL PROGRAM

10 Mart 2019 - Pazar

Saatler A SALONU B SALONU

17.30 - | Acilis Toreni
18.00 s

Konferans

18.00 - | Oturum Bagkanlari : NIHAT SAPAN,

18.30 | TANJU OZKAN )
Gidalardaki Risk Faktorleri SERTAG OZER

PANEL : AEROBIYOLOJi ve HAVAvKiRLiLiGi
Oturum Bagkanlari: HALUK COKUGRAS,
HULUSI MALYER

18.30 - | Atmosferdeki Allerjenler ve Gapraz Reaksiyonlar
19.30 | SEVCAN GELENK

iklim Degisiklikleri ve Kiiresel Isinmanin Sivrisinek
ve Bocek Allerjilerine Etkisi NIHAT SAPAN

19.30 -

21:00 AKSAM YEMEGI

Saatler A SALONU B SALONU
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TURK PEDIATRI
KURUMU GOCUK ACIL

PROF.DR. YILDIZ CAMCIOGLU OTURUMU OTURUMU

PANEL : IMMUNOLOJi Oturum

Oturum Bagkanlari: GUNNUR DENiZ, Bagkanlari: ESRA

SEBNEM KILIC SEVKETOGLU,

08.00 - DINCER YILDIZDAS
09_00 immiin Yetmezlikli Cocuklarda Rutin Asilama .

YILDIZ CAMCIOGLU Zehirlenmelere Genel
Yaklasim AGOP GITAK

immiin Yetmezlikte Taniya Ulagsmada Pratik

Yéntemler GUZIDE AKSU Konkiizyon, Kafa
Travmasi Olgularina
Yaklasim
MURAT DUMAN
TURK PEDIATRI
KURUMU GOCUK
YOGUN BAKIM

PANEL : ALLERJI OTURUMU

Oturum Bagkanlari: NIHAT SAPAN, Oturum

DERYA UFUK ALTINTAS Bagskanlari: MURAT

09.00-| _. . DUMAN, AGOP CITAK
1(') 00 Giderek Daha Sik Karsilagilan Problem Anafilaksi
' CEVDET OZDEMIR Septik Sok Tedavisinde

Yenilikler DINGER

Akut Astim Atagini Nasil Tedavi Edelim YILDIZDAS

ZEYNEP TAMAY
Komadaki Hastaya
Yaklasim ESRA
SEVKETOGLU
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10.00 -
10.30 KAHVE ARASI
PANEL : NEFROLOJi
Oturum
Bagkanlari: AYSE
PANEL : GASTROENTEROLOJI 5 825';’}(%‘]""“
Oturum Bagkanlari: FUGEN GULLU COKUGRAS,
10.30 - TANJU OZKAN Olgularla Nefrotik
1130 | Besin Allerjisi, GiS Tutulumu FUGEN GULLU Sendrom ve Glincel
COKUGRAS Tedavi
IPEK KAPLAN BULUT
Eozinofilik Gastroenterit OMER FARUK BESER Bébrek Tasinda Giincel
Yaklagim ve Tedavide
Yenilikler
NURDAN YILDIZ
®
1:30 - UyDU SEMPOZYUM : ABDI IBRAHIM
1230" | Oturum Bagkanlan: NIHAT SAPAN,
MUSTAFA HACIMUSTAFAOGLU
Oksiriige Guvenli Yaklagim ATES KARA
12.30 - 4 %
13.30 OGLE YEMEGI
. PANEL : GENEL
PANEL : GASTROENTEROLOJI PEDIATRI, ADOLESAN
Pediatri Pratiginde Profilaksi ve Tedavide Pre- OturumBagkanlari: OMER
Pro-Postbiotikler _ 5 TARIM, YAKUP
Oturum Bagkanlari: RASIT VURAL YAGCI, CANITEZ
13.30 - TANJU OZKAN .
14.30 Anneler Bize Ne

Profilaksi ve Klinik Pratikte Prebiyotikler
SERTAC ASLANOGLU

Profilaksi ve Klinik Pratikte_ Probiotik ve
Postbiotikler FUNDA CETIN

Sorar? EMIN UNUVAR

Addlesanda Yeme
Problemleri (Anoreksiadan
Obeziteye) MUJGAN
ALIKASIFOGLU
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PANEL : GOGUS
Oturum
Baskanlari: UGUR
KONFERANS : ONKOLOVJi OZGELIK, HALUK
Oturum Baskanlari: BETUL SEVINIR, METIN COKUGRAS
1430 — | PEMIRKAYA
15.30 . _ . ) Tekrgr_lgygnl Krup, Astim,
Kemik ve Iskelet Yakinmalari ile Gelen Onkolojik | Allerji lliskisi AYSE AYZIT
Olgular ATABEK
EMEL UNAL
Cocuklarda Yutma
Bozukluklart NUMAN
DEMIR
15.30 -
16.00 KAHVE ARASI
PANEL : ENFEKSIYON
Cocukluk Cagi Pndmonileri,
PANEL : ENDOKRIN Rehberler Isi§inda
Endokrin Hastaliklara Genetik Yaklagim Oturum
Oturum Baskanlari: OMER TARIM, AYHAN Baskanlari: IBRAHIM
16.00 - ABACI ILDIRIM,
17.00 _ _ MUSTAFA 5
' Genetikte Temel Kavramlar ve Tani SAMIM HACIMUSTAFAOGLU
OZEN
Klinik ve Tani EDA
Neonatal Diyabet MEHMET OZBEK KEPENEKLI KADAYIFCI
Tedavi NEVIN HATIPOGLU
KONFERANS :
GASTROENTEROLOJI
i Oturum
KONFERANS : ENDOKRIN
17 00 - | Otuum Baskaniar: OMER TARIM, HALIL | S3teRe IRGTC o)
17,30 SAGLAM
Puberte Sorunlari AYHAN ABACI Tamamlayici Beslenme ve
Oyun Cocugu _
Beslenmesine Gegis RASIT
VURAL YAGCI




17.30

18.00

KONFERANS : ENDpKRiN
Oturum Bagkanlari: OMER TARIM, ERDAL
EREN

D Vitamini Eksikligi; Ne Kadar Sorun, Nasil
Karar Vermeli?
SUKRU HATUN

18.00

18.45

Poster Tartigmasi

10— 13 Mart 2019, Uludag




15. Uludag Pediatri Kig Kongresi

19.00 -
- AKSAM YEMEGI
21.00

Saatle

A SALONU B SALONU

r
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PANEL : ALLERJI

Oturum
PANEL : YENIDOGAN Baskanlari: KADIR
Yenidoganin Nérolojik Sorunlari KOCAK, ESEN DEMIR
Oturum Bagkani: NILGUN KOKSAL
08.00 Hisilti Fenotipleri, Tani
- Konvulziyonlu Yenidodan Bebede Yaklasim SULE | ve Tedavideki Farklilikla
09.00 | YiGiT DEMET CAN
IVH'li Prematire Bebede Yaklasim NEVZAT Allerji ve Astim
GizMECI Geligimini Onleyebilir
miyiz?
KORAY HARMANCI
PANEL : KARDIYOLOJI
Cocuk Kardiyolojinin Sik
PANEL : YENIDOGAN Karsilasilan Problemleri
Oturum

Yenidogan Sariliginda (Izoimmin Hemolitik) IVIG Baskanlari: ERGUN

Verelim mi, Vermeyelim mi? e
09.00 | (5¢,rym Bagkanr: NEJAT NARLI GIL, OZLEM BOSTAN

10.00 Cocuklarda
Senkop SEMRA

ATALAY

Verelim MERIH GETINKAYA

Vermeyelim EMRE CANPOLAT
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Yenidoganlarda
Siyanoza
Yaklasim OZLEM
BOSTAN

Cocuklarda Ritim )
Problemleri FAHRETTIN
UYSAL

10.00

10.30

KAHVE ARASI
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10.30

11.30

PANEL : ENFEKSIYON

Oturum Bagkanlari ve Konusmacilar : ATES
KARA, HASAN TEZER

Ne Zaman Antibiyotik, Hangi Antibiyotik ?

PANEL : ALLERJI
Oturum

Bagkanlari: NIHAT
SAPAN, ESEN DEMIR

Besin Allerjisinde (inek
Sutu) Takip ve
Beslenme Onerileri
TUBA TUNCEL

Atopik Dermatitte Zor
Olgular Artiyor
mu? PINAR UYSAL

11.30

12.30

®

UYDU SEMPOZYUM : ABDI IBRAHIM
Oturum Bagkanlari: NIHAT SAPAN, SOLMAZ
CELEBI

Solunum Yolu Enfeksiyonlarinda Efsaneler,
Gergekler ve Coziimler AYPER SOMER

PANEL : YENIDOGAN
Gegigi Tasipnesi Olan
Term Yenidogan
Bebege Antibiyotik
Tedavisi Verelim mi,
Vermeyelim mi?
Oturum Bagkani: SULE
YiGIT

Verelim DIDEM
ALIEFENDIOGLU

Vermeyelim HILAL
OZKAN

12.30

13.30

OGLE YEMEGI

13.30

14.00

14.00

UYDU SEMPOZYUM : GSK
Oturum Bagkanlari: NURAN SALMAN

inovasyon: BEXSERO ile MenB'ye karsi koruma
MUSTAFA HACIMUSTAFAOGLU

KONFERANS :
HEMATOLOJI
Oturum

Bagskanlari: UNSAL
GUNAY, BiROL
BAYTAN

Olgularla Kanamali
Hastaya Yaklagim
ALPHAN KUPESIZ
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- KONFERANS :
14.30 HEMATOLOJI
Oturum
Bagkanlar: ADALET
MERAL GUNES,
BETUL BiNER
Olgularla Trombozlu
Hastaya Yaklagim
MELIKE SEZGIN EVIM
PANEL : ENFEKSIYON
Gocukluk Gagi Asilari
PANEL : NEFROLOJI Oturum
Oturum Bagkanlari: ALPHAN CURA, OSMAN Bagskanlari: IBRAHIM
DONMEZ ILDIRIM, SOLMAZ
1430 | ) CELEBI
' [drar Yolu Enfeksiyonlari ve VUR'de Guincel
1 5_30 Yaklagim Ergenlik Donemi
' ALEV YILMAZ Asilamasi ILKER
DEVRIM
Akut Bobrek Hasarinda Yeni Tanimlamalar, Giincel
Tedavi ve Yenilikier ONDER YAVASCAN Asilamada Sik
Sorunlar DILEK
YILMAZ CIFTDOGAN
15.30
- KAHVE ARASI
16.00
PROF.DR. OZGEN ERALP
PANEL:ROMATOLOJI v
Oturum Bagkanlari: OSMAN DONMEZ, Hi 'lk <3 Yakl
SEBNEM KILIC ipotonik Cocuga Yaklagim
Oturum Bagkanlari: NIMET
16001 cocukluk Gaginda Artitier (JIA, sistenik JiA) gAKiﬁK@’ MEHMET
17.00 OZGUR KASAPGCOPUR
y S CATED Santral Hipotoni OZLEM
Behget Hastaligi BETUL SOZERI OZDEMIR
Kawasaki Hastaligi NURAY AYAZ Periferik hipotoni ARZU
EKICI




17.00

18.00

PANEL : METABOLIZMA

Kalitsal Metabolik Hastaliklara Yaklasim
Oturum Baskanlari: HALIL SAGLAM, SAHIN
ERDOL

Olgularla Hangi Hastalarda Kalitsal Metabolik
Hastalik Digtinmeliyiz? MUBECCEL
DEMIRKOL

Kalitsal Metabolik Hastalik Acillerine Yaklagim
GULDEN GOKGAY

10— 13 Mart 2019, Uludag
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18.00
— | Poster Tartigmasi
18.45
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20.00

24.00

Saatle

AKSAM YEMEGI

] A SALONU B SALONU
KONFERANS
Oturum
08.30 Baskani: MUAZZEZ
- ALTAY
09.00

Saglikl Yagamin
Sirr VOLKAN OZKAYA

09.00

09.30

KONFERANS : HI§MATOLO_:Ji
Oturum Bagkani: UNSAL GUNAY

NUtrisyonel Anemilerde Tedavi Algoritmasi, Demir
ve B12 Vitamini Ne Zaman Baglanacak, Hangi
Formu Hangi Dozda ve Ne Kadar Kullanilacak
BIROL BAYTAN

KONFERANS
Oturum

Baskani: FATMA
DUZGUN

Hemsirelikte Ortak Dil
Kullanimi ve Hemsirelik
Terminolojileri
NURCAN
OZYAZICIOGLU

09.30

10.00

KONFERANS : GASTROE_NTEROLOJi
Oturum Bagkani: TANJU OZKAN

Kolestazli Bebege Yaklasim TANER 0ZGUR

10.00

10.30

KAHVE ARASI

KONFERANS
Oturum

Bagkani: SEMRA
SURENLER

Cocuk Hemsireliginde
Transkiltirel
Yaklasim RABIA YUCE
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10.30

11.00

KONFERANS : ALLERJi
Oturum Bagkanlar: NIHAT SAPAN , YAKUP
CANITEZ

Kronik Urtikerde Yeni Tedavi Yaklagimlan $UKRU
GEKIC

KAHVE ARASI

11.00

11.15

11.15

11.30

AKILCI ILAG KULLANIMI
Oturum Bagkanlari: MEHMET OKAN, MUSTAFA
KOSECIK

Allerjik Astimli Olgularda Akilci ilag Kullanimi
NIHAT SAPAN

YOGUN BAKIM
HEMSIRE
OTURUMLAR
Oturum

Bagkani: MERVE
GULTEKIN

Fallot Tetralejisi FATMA
NOCA

YENIDOGAN YOGUN
BAKIM HEMSIRE
OTURUMU

Oturum

Baskani: YASEMIN
BEREKET

Yenidogan RDS
FUNDA SAIME
BASOGLU

11.30

11.45

11.45

12.00

KAPANIS

KLINIK HEMSIRE
OTURUMLARI
Oturum

Baskani: NESRIN
VATANSEVER

Pn('jmqni MERVE
ERTUGRUL

ACIL HEMSIRE
OTURUMU
Oturum

Baskani: AYSEGUL
AKSU SALAR

Suisid 0ZGE CAPAK
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14. ULUDAG PEDIATRI KIS KONGRESI
POSTER SUNUM PROGRAMI

POSTER TARTISMASI
11 Mart 2019, Pazartesi
Saat: 18:00 - 18:45
A SALONU
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Emin Uniivar, Prof. Dr. Cevdet Ozdemir

Komplike Olmayan Akut Apandisitler Antibiyotik ile Tedavi Edilebilir Mi? iki
Merkezli Caligma Sonuglari
Veli Avci

State Of Health Of Children With Perinatal Infections In The First Year Of Life
Sabina Garayeva, Gulnaz Agayeva , Aygun Mammadova

Cocukluk Caginda Nadir Bir Perikardiyal Effiizyon Nedeni: Matiir Kistik
Teratom )

Berna Ozcan, Tugberk Akca, Mete Han Kizilkaya, Mehtap Ozlem Bostan, Ergiin
Gil

3-Hidroksi-3-Metilglutaril Koenzim-A Sentaz Eksikligi: Olgu Sunumu
Huseyin Bilgin, Sevil Dorum, Orhan Goriikmez, Sahin Erddl

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Acil Poliklinigine Aralik Ayinda
Yapilan Bagvurularin Degerlendirmesi

llker Gokgedagd, Ayse Ercin Arslan, Ozge Oniirmen , Mert Kaan Cogkun, Nihat
Sapan

Leberin Herediter Optik Noropatisi Ve Distoni
Burak Tula, Hiseyin Bilgin, Sahin Erddl

X’e Bagh Adrenol6kodistrofi Tanil iki Kardes; Atipik Klinik Prezentasyon
Ozge Kudu, Hiseyin Bilgin, Orhan Gériikmez, Sahin Erddl, Halil Saglam

POSTER TARTISMASI
11 Mart 2019, Pazartesi
Saat: 18:00 - 18:45
A SALONU
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Sule Yigit, Dog. Dr. Serhat Giiler
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Eyvah!!! Umblikal Vendz Kateterizasyon Komplikasyonu
Dilek Sarici, Zilal Ozdemir, Sibel Akpinar Tekgiindiiz

Bebegimin Gobegdinde Akinti Var...
Dilek Sarici, Ziilal Ozdemir, Kamile Merve Bircan

Bu Nasil Gamze!! Sakral Gamze??
Dilek Sarici, Zlal Ozdemir, Kamile Merve Bircan

Yenidogan Taramasinda TSH Yiiksekligi Olan Bebeklerin Degerlendirilmesi
Ekrem Emre Yiimaz, Dilek Sarici, Ayse Derya Bulug, Serdar Umit Sarici, Zilal
Ozdemir

Malniitrisyon Klinigi ile Karsimiza Gikan Akalazya Olgusu
Kadriye Nil Kaptan, Taner Ozgir, Tanju Ozkan

Erken Baglangigh Yenidogan Sepsisinde Serum Amiloid A'nin Tanisal Degeri
Bayram Ali Dorum, Hilal Ozkan, Salih Gagri Cakir, Nilgiin Koksal, Zeynep Gozal,
Solmaz Celebi, Mustafa Hacimustafaoglu

Konjenital Losemi Tanisi Konulan Bir Olgu
Fatma Kocael, Salih Cagri Cakir, Hilal Ozkan, Birol Baytan, Melike Sezgin Evim,
Adalet Meral Giines, Nilgiin Koksal

POSTER TARTISMASI
11 Mart 2019
Pazartesi, Saat: 18:00 — 18:45
A SALONU
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Betlil Biner, Dog. Dr. Nevzat Cizmeci

Prematiireleri Bekleyen Tehlike; Portal Ven Trombozlari
Salih Gagn Gakir, Pinar Kudretoglu, Bayram Ali Dorum, Nilgin Koksal, Hilal
Ozkan, Birol Baytan, Melike Sezgin Evim, Adalet Meral Giines

Yenidogan Doneminde Otoimmun Hemolitik Anemi Tanis1 Konulan Bir Olgu
Fatma Kocael, Salih Gagri Cakir, Hilal Ozkan, Birol Baytan, Melike Sezgin Evim,
Adalet Meral Glines, Nigin Koksal

Yenidogan Sariligi ile Ve Vitamin B12 Diizeyleri Arasindaki iligkinin
Arastiriimasi i
Meltem Turan, Hilal Ozkan, Salih Cagri Cakir, Nilglin Kéksal, Birol Baytan
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Aminoasit Bazl Formula Kullanan Bebeklerde Fekal Calprotectin Diizeyleri
Ille Hayatin lik Bir Yilinda Enfeksiyon Sikliginin Incelenmesi
Ozlem Naciye Sahin

Olgu: Gocukluk Gaginda Mikoplazma iligkili Eritema Nodosum
Zeynep Gor, Berna Hamilgikan, Soner Sazak, Seda Aras, Omer Faruk Beser

Primer Amenoreli Nadir Bir Olgu: MURCS i )
Meltem Turan, Erdal Eren, Yasemin Denkboy Ongen, Ozgecan Demirbas, Omer
Tarim

Tedavisi Tamamlanmis Gocuk Onkoloji Hastalarinin Egitim, Calisma,
Aliskanliklar Ve Yagsam Degisikliklerinin Degerlendirilmesi
Galip Yigit, Metin Demirkaya, Mehtap Ertekin, Betil Sevinir

POSTER TARTISMASI
11 Mart 2019
Pazartesi, Saat: 18:00 — 18:45
_ASALONU
Oturum Bagkanlar: Prof. Dr. Ozgiir Kasapgopur, Prof. Dr. Dinger Yildizdas

Diigiik Doz Sitarabin ile iligkili Ates: Olgu Sunumu
Mehtap Ertekin, Aytll Temuroglu, Alper liker Akbaba, Metin Demirkaya, Betdl
Sevinir

Cocukluk Caginda Nadir Bir Olgu Sunumu:Konjenital Pleomorfik Adenom
Zemininde Malign infiltrasyon )

Mehtap Ertekin, Aytil Temuroglu, Betll Sevinir, Ozgtr Tagkapilioglu, Levent Uygar
Demir, Ozlem Saraydaroglu

Juvenil Dermatomyozitin Nadir Bir Bulgusu; Velofarengeal Yetmezlik
Ferhat Demir, Ertugrul Inan, Serap Onder, Betiil S6zeri

Norofibromatozis Tip-1 Tanili Olguda Renal Arter Anevrizmasi Ve
Hipertansiyon
Burcu Karakayali, Selin Glner, Ferhat Demir, Hatice Glilhan Sozen, Bettil Sozeri

Kas-iskelet Sistemi Sikayeti ile Gocuk Romatoloji Poliklinigine Yonlendirilen
Hastalarin Tanilan
Nuray Aktay Ayaz, Serife Glil Karadag, Hafize Emine Sénmez, Ayse Tanatar

Akut Batin Tanisiyla Gelip Hiis Tanisi Alan Olgu
Deniz Ekici, Bahar Civan, Hakan Erdogan, Arzu Oto, Fatih Celik
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Cocuk Romatoloji Poliklinigine Sevk Edilen Hastalarin Bir Yillik
Degerlendirilme On Sonuglari
Nuray Aktay Ayaz, Serife Glil Karadag, Hafize Emine Sénmez, Ayse Tanatar

POSTER TARTISMASI
11 Mart 2019
Pazartesi, Saat: 18:00 — 18:45
A SALONU
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Ates Kara, Dog. Dr. Nevin Hatipoglu

Kedi Tirmigi Hastaligi i
Zeynep Mustucu, Cansu Turan, Arife Ozer, Edanur Yesil, Beyhan Billbiil, Solmaz
Gelebi, Bettil Berrin Sevinir, Mustafa Hacimustafaoglu

Siipheli Laboratuvar Sonuglari ile Gocuk Romatoloji Poliklinigine
Yonlendirilen Hastalarin Degerlendirilmesi
Nuray Aktay Ayaz, Serife Gll Karadag, Ayse Tanatar, Hafize Emine S6nmez

Tekrarlayan Ates Sendromlari: Cocuk Romatoloji Pratiginde Ne Kadar Yer
Aliyor?
Nuray Aktay Ayaz, Serife Glil Karadag, Ayse Tanatar, Hafize Emine S6nmez

Atipik Klinik Seyir Gosteren Tuberkuloz Menenijit Olgusu
Arife Ozer, Solmaz Celebi, Stleyman Imamoglu , Cansu Kara , Edanur Yesil ,
Beyhan Biilbil , Betiil Altay , Mustafa Hacimustafaoglu

Parvoviriis Enfeksiyonuna Bagl Saf Eritrositer Aplazi
Beglim Ozglrbliz, Aytll llbay Temuroglu, Melike Sezgin Evim, Adalet Meral Glines

idiyopatik Siléz Asit: Olgu Sunumu )
Sema Keser Arabacl, Taner Ozgur, Kadriye Nil Kaptan, Tanju Ozkan

POSTER TARTISMASI
11 Mart 2019 Pazartesi
Saat: 18:00 - 18:45
A SALONU
Oturum Bagkanlar:: Prof. Dr. Funda Cetin, Prof. Dr. ilker Devrim

Akut Gélyak Krizi: Olgu Sunumu )
Fevzi Aydogdu, Taner Ozgir, Kadriye Nil Kaptan, Tanju Ozkan
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Bilateral Sensérinoral isitme Kaybi Olan Hastada Uzun QT Sendromu; Jervell
Ve Lange Nielsen Sendromu

Arife Ozer, Tugba Altunkaynak, Solmaz Celebi, Seyma Yilmaz, Beyhan Biilbiil,
Edanur Yesil, Cansu Kara, Metehan Kizilkaya, Mustafa Hacimustafaoglu

Boy Uzunlugu .ille Bagvuran Hastaya Yaklagim i i
Meltem Turan, Ozgecan Demirbas, Yasemin Denkboy Ongen, Erdal Eren, Omer
Tarim

Kimyasal Madde inhalasyonuna Bagh Hemoptizi Olgusu
Funda Aydemir, Edanur Yesil, Solmaz Celebi, Arife Ozer, Cansu Turan, Beyhan
Billbiil, Feyza Kabar, Mustafa Hacimustafaoglu

Boy Kisaligi Ve Yiiriyememe ile Bagvuran Rikets Olgusu )
Yasemin Denkboy Ongen, Meltem Turan, Ozgecan Demirbas, Erdal Eren, Omer
Tarim

Lenfadenopati ile Bagvuran Hastada Tiiberkiiloz Lenfadenit
Zeynep Gozal, Edanur Yesil, Soimaz Celebi, Arife Ozer, Cansu Turan, Beyhan
Bulbil, Mustafa Hacimustafaoglu

POSTER TARTISMASI
12 Mart 2018, Sal
Saat: 18:00 - 18:45
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Nejat Narli, Prof. Dr. Ayper Somer

Yenidogan Déneminde Kolda Kitle ile Gelen Pleksiform Nérofibrom Olgusu
Saadet Nilay Tigrak, Gizem Ezgi Sen, Salih Gagri Gakir, Bayram Ali Dorum, Hilal
Ozkan, Ayttl Temuroglu, Nilgiin Koksal, Betul Berrin Sevinir

ikizler Arasinda Anemi-Polisitemi Sekansh Olgu Sunumu )
Pinar Kudretoglu, Salih Cagri Gakir, Bayram Ali Dorum, Hilal Ozkan, Nilgiin Kdksal

Fare Isingina Bagli Neonatal Sepsis )
Funda Aydemir, Gllsah Tas, Salih Gagri Cakir, Fatma Kocael, Hilal Ozkan, Nilgtin
Koksal, Arife Ozer, Solmaz Celebi, Mustafa Hacimustafaoglu

Tuberculosis Verrucosa Cutis: Olgu Sunumu )
Edanur Yesil, Glinel Abdulaliyeva, Solmaz Celebi, Arife Ozer, Cansu Kara, Beyhan
Bilbiil, Sevda Akyol, Mustafa Hacimustafaoglu

Olgular ile Rett Sendromu
Gigdem Tanriverdi, Rabia Tttiinci Toker, Muhittin Bodur, Mehmet Okan
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iki Aylik Olguda Akciger Ampiyemi_
Seyma Yilmaz, Beyhan Blbl, Arife Ozer, Solmaz Celebi, Edanur Yesil, Cansu
Turan, Mustafa Hacimustafaoglu

POSTER TARTISMASI
12 Mart 2018, Sali
Saat: 18:00 - 18:45
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Demet Can, Dog. Dr. Serhat Giiler

Bir Olgu Sunumu: Brodie Apsesi )
Gokhan Kahvecioglu, Beyhan Biilbiil, Arife Ozer, Solmaz Celebi, Edanur Yesil,
Cansu Turan, Betul Berrin Sevinir, Mustafa Hacimustafaoglu

Nadir Bir Olgu: Frontoetmoidal Ensefalosel
Serkan Toker, Nuray Kurt, Rabia Ttincu Toker, Mehmet Okan

Tiiberkiiloz Plérezi Ve Peritoniti Olan Olgu Sunumu )
Tugba Arkin, Cansu Turan, Edanur Yesil, Solmaz Celebi, Arife Ozer, Beyhan
Biilbll, Mustafa Hacimustafaoglu

Cocuklarda Aneminin Nadir Bir Nedeni: Helicobacter Pylori Enfeksiyonu Ve
Gastritli Bir Olgu Sunumu
Seda Aras, Cansu Altuntas

Cocuk Acil Servise ilag Zehirlenmesi ile Bagvuran Olgularin Retrospektif
Degerlendirilmesi )
Saime Ergen Dibeklioglu, Emine Esin Yalinbas, Filiz Ozyigit

Hipoglisemi Ataklarinin Unutulan Bir Nedeni: Dumping Sendromu
Mourad Kouchkar, Yasemin Denkboy Ongen, Ozgecan Demirbas, Erdal Eren,
Omer Tarim

POSTER TARTISMASI
12 Mart 2019, Sal
Saat: 18:00 - 18:45
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Yildiz Camcioglu, Dog. Dr. Ayhan Abaci

Homozigot TACI Mutasyonu Olan iki Vaka; TACI Mutasyonu, Mikrosefali Ve
Geligsme Geriligi Nedeni Olabilir Mi?
Fatih Cigek, Stikrii Cekic, Yasin Karali, Sara Sebnem Kilig Gliltekin
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Boy Kisaligi ile Bagvuran Kiz Cocuklarinda Unutulmamasi Gereken Tani:
Turner Sendromu
Deniz Ekici, Ozlem Kara

ADA2 Eksikliginde Adalimumab ile Tedavi Edilen Serebral iskemik Ataklar
Sukru Gekic, Yasin Karali, Fatih Cigek, Sara Sebnem Kilig Gultekin

Kemoterapiye Sekonder Geligen Miyelodisplastik Sendrom
Aytll Temuroglu, Gokalp Riistem Aksoy, Mehtap Ertekin, Melike Sezgin Evim,
Birol Baytan, Adalet Meral Glines

Nadir Bir Hipernatremi Nedeni: Adipsi i
Yasemin Denkboy Ongen, Ozgecan Demirbas, Erdal Eren, Omer Faruk Tarim

Gocuklarda Agir Human Bocavirus Enfeksiyonu igin Risk Faktorleri - 5 Yillik
Tecriibemiz
Nilay Tugge Isik Bayar, Ayse Can, Sevin Kirdar, Duygu Erge, Pinar Uysal

POSTER TARTISMASI
12 Mart 2019, Sal
Saat: 18:00 - 18:45
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Zeynep Tamay, Dog. Dr. Pinar Uysal

Tuber Cinereum Hamartomu Saptanmig Puberte Prekokslu Bir Olgu
Cisel Sezer, Yasemin Denkboy Ongen , Ozgecan Demirbas, Erdal Eren, Omer
Faruk Tarim

Hipofiz Adenomlu Bir Olguda Cushing Hastaligi )
Cisel Sezer , Yasemin Denkboy Ongen , Ozgecan Demirbas, Erdal Eren, Omer
Faruk Tarim

Sag Boyasina Bagh Alerjik Kontakt Dermatit; Bir Olgu Sunumu
Sukri Cekig, Yasin Karaali, Siimeyye Ertek, Nihat Sapan

Solunum Yetmezliginin Nadir Bir Nedeni SMARD1 Sendromu: Olgu Sunumu
Yakup Canitez, Stkri Cekic, Yasin Karall, Cisel Sezer, Fatih Cigek, Nihat Sapan

Nadir Goriilen Bir Biilloz Dermatoz: incir Dermatiti
Yakup Canitez, Stkrii Cekic, Fatih Cigek, Sabiha Isik, Yasin Karali, Nihat Sapan

EBV Mononiikleozu Sonucunda Olusan Kolestaz : Olgu Sunumu
Gonca Handan Ustiindag, Ibrahim Etem Pigkin, Nihal Hosgl, Aslisu Akdeniz
Vurunbigi, Ulkii Benan Sevim
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POSTER TARTISMASI
12 Mart 2019, Sal
Saat: 18:00 - 18:45
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Hasan Tezer, Prof. Dr. Koray Harmanci

Visseral Leishmaniyazis i i
Nazmiye Yiksek, Mutlu Yiiksek, Zuhal Ornek, Ulkii Benan Sevim, Sefik Yurdakul,
Flsun Comert

Crohn Hastaligi Benzeri Semptomlarla Bagvuran Perfore Akut Apandisit
Vakasi: Olgu Sunumu ) i

Enes in, Gilce Yériik, Taner Ozgir, Kadriye Nil Kaptan, Tanju Ozkan, Ayse
Parlak, irfan Kiristioglu

Senkopla Bagvuran interstisyel Akciger Hastaligi:Olgu Sunumu
Yakup Canitez, Sukrii Gekig, Yasin Karali, Mete Han Kizilkaya , Gizem Ezgi Sen,
Omer Varol, Fahrettin Uysal, Ozlem Bostan, Nihat Sapan

Patent Duktus Arteiosusta Pro-BNP Diizeyleri Ne Kadar Anlamh ?
Ferzane Ebrar Serdar, Cihat Sanli, Nilifer Giizoglu, Didem Aliefendioglu

Kronik Graniilomatoz Hastalik Tanisi Alan iki Olgu
Fatih Cigek, Mevliide Turan, Siikrii Cekic, Yasin Karali, Sara Sebnem Kilig
Gultekin

Gegirilmis EBV Enfeksiyonuna Bagli Eritema Multiforme Major Olgu Sunumu
Burcin Beken, Pinar Gékmirza Ozdemir, Sirin Zeynep Haskalp Arikan, Velat Celik,
Giilfer Mehtap Yazicioglu

POSTER TARTISMASI
12 Mart 2019
Sali, Saat: 18:00 — 18:45
Oturum Baskanlar: Prof. Dr. Abdiilkadir Kogak, Dog. Dr. Tugba Tuncel

Gocukluk Gagr Kronik Urtikerinde Omalizumab Tedavisi; Gok Merkezli
Calisma o

Sukrii Cekic, Yasin Karali, Yakup Canitez, Serkan Filiz, Oner Ozdemir, Nihat
Sapan

Direngli Ven6z Tromboz ile Tani Alan Néroblastom: Vaka Sunumu
Alper llker Akbaba, Mehtap Ertekin, Betll Sevinir, Zeynep Yazici, Ulviye
Yalginkaya
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D Vitamini intoksikasyonu
Bergen Yavuz, Siikran Cetiner, Esra Elmas, Osman Donmez

Kronik Hepatit C Li Hastalarda Yeni Antiviral Ajanlar
Metin Girkan, Nihal Aksu Uyar, Aysen Uncuoglu

Homozigot ACP5 Mutasyonunun Eslik Ettigi Spastisite, Serebral
Kalsifikasyon Ve Spondiloenkondrodisplazi ile Giden Ettigi Otoimmiin
Hemolitik Anemi

Emine Zengin, Nazan Sarper, Biilent Kara, Ayfer Sakarya Giines, Metin Aydogan,
Sema Aylan Gelen, Murat Saglam

PRE-B ALL Yiiksek Riskli Hastada Bk Viriisiine Bagh Hematiiri
Sikran Cetiner, Gokalp Riistem Aksoy, Aytll lbay Temiroglu, Melike Evim
Sezgin, Adalet Meral Glines, Osman Donmez, Solmaz Celebi




KONUSMA
METINLERI
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PRIMER iIMMUN YETERSIZLIKLI GOCUKLARDA RUTIN ASILAMA
Yildiz CAMCIOGLU

.U-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar AD Klinik Immiinoloji ve
Allerji Bilim Dalr Emekli Ogretim Uyesi

Primer immiin yetersizlikler, immdiin sistemin herhangi bir basamaginda dogustan
yoksunluk veya yetersizlik sonucunda immin sistemin yapisini velveya islevini
bozan, 354'den fazla gen bozuklugunun yol actigi heterojen hastaliklar grubudur.
Bu hastalarda aktif bagisiklama, konagin immin sistemi agisindan
degerlendiriimesine baghdir(1-4).

Primer immun yetersizligi olan konaga, inaktif, veya 6lii agilar yapilabilir ancak
canli mikroorganizma igeren asllar birkag nedenden dolayi yapilmaz:
1)immiin sistem yetersizligi olan bireyin agiya bagli enfeksiyon gelistirme olasili
yuksekdir ¢linku bu bireyler verilen asi susunu denetim altinda tutamaz.
2) Ozellikle T lenfosit yetersizliklerinde, viriis iiremesinde artis olabilir
3) immiin sistem yanitinin yetersiz olma olasiligi vardir.
Primer immun yetersizlikler ‘Dinya saglik Orgutu-Primer immuin yetersizlikler
grubu’ tarafinda , 9 bagslk altinda toplanmistir. Primer immin  yetersizlik
hastaliklarinin, ayirici tanisinda agir kombine immiin yetersizlikler(AKIY) éncelikle
arastinlip ayiklanmaldir ¢iinkii bu hastaliklar tibbi olarak ‘acil  durum’ kabul
edilmektedir. AKIY siiphesi olan cocuklarda lenfosit sayimi hastalik hakkinda
onemli bir ipucu verebilir. Yenidodan ve st gocugunda, 0-1 yas arasinda lenfosit
sayisl < 3000 mm? 1 yasin stlindeki gocuklarda
<1500 mm?, ise lenfopeni kabul edilmektedir. immiin Yetersizlik Vakfynin(IDF)
Tibbi Danigma kurulu( Medical Advisory Committee of the Immune Deficiency
Foundation), antijenik uyarlya optimal antikor yanitinin ancak yeterli sayidaki
CD4+T hiicre degerleriile gelisecegini savunmaktadir. IDF’in dnerisine gore, KKK
canli asisinin uygulanabilmesi i¢in hastalarin yasa gore degisen lenfosit sayisi
g6z oOninde tutulmali ve CD4 T hiicre sayisinin yasa goére dederleri asagida
verilen sayida olmaldir (5);

<1yas >1500 CD4 T hiicre/mm3

>1-5 yas >1000 CD4 T hiicre/mm3

>6 yas >500 CD4 T hlicre/mm3
Primer immun yetersizlik hastaliklarinda sakincali olan asi uygulamalari asagida
belirtilen gruplara gére bildirilmistir(Tablo 1).
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Tablo 1.Primer immiin yetersizliklerde agilama énerileri(1-12)

yetersizlikler

Primer immin | Sakincali asilar ve agi nerileri

yetersizlik

[-Hlicresel ve Agir kombine immiin yetersizligi(SCID) olan hastalara tiim canli
humoral bakteri ve viral agilari ayrica TDP, IPV, HBV, influenza,
immiiniteyi uygulanmaz:

etkileyen Canli bakteri Asisi: BCG, Salmonella typhi(Ty21a)

imman Canli Viral asi: Oral Polio(Sabin), Kizamik, Kabakulak,

Kizamikgik, Sugicegi, Herpes Zoster, Rotavirus, Sari humma,
Canli attene influenza, yapilamaz

Hib, Pndmokok ve Meningokok asilari uygulanabilir ancak
antikor yaniti dustktur

Kombine immin vyetersizligi(CID) olan hastalara yukarda
siralanan canli viral ve bakteri asilari uygulanmaz, TDP, IPV,
HBV, HPV, influenza, Hib, Pnémokok ve Meningokok agilari
uygulanabilir ancak antikor yaniti dusuktir

[l-  Sendromik
niteliklere eslik
eden kombine
immiin
yetersizlikler

Bu gruptaki hastalarin immin sistem bozuklugu degiskendir,
laboratuvar incelemeleri yapildiktan sonra hasta immunolojik
acgidan degerlendiriimelidir. Hastalarda kismi ve tam immin
yetersizlik olabilir. T lenfosit sayisal dederi dusik ve mitojene
yanit vermiyor ise canli asl yapiimaz.

Di George Sendromu ( DGS) VelokardiofasiyalSendrom(VCFS
Tam veya kismi immn yetersizlik agisindan degerlendiriimeli.
Canli asi yapiimaz. Antikor yanitlari yetersizdir.
Ataksi-Telenjiektazi olgularindada immin sistem bozuklugu
degiskendir, inceleme sonucuna goére degerlendirimelidir. Canli
asllar yapiimaz, antikor yanitlari yetersizdir

Wiskott-Aldrich Sendromu (WAS) olan hastalarin polisakkarit
antijenlerine immiin yaniti yetersizdir. Canli asilar yapilmaz.

ICF Sendromunda antikor yanitlari yetersizdir

Bu grupda yer alan hastaliklarda immun sistem yetersizligi iyice
irdelenip degerlendirildikten sonra asilar uygulanabilir. Canli
bakteri Asilari: BCG, Salmonella typhi(Ty21a) uygulanmaz.
Canli Viral agilardan Kizamik, Kabakulak, Kizamikgik, Sugicegi
immn sistem verileri yeterli oldugunda dugtnalebilir.

Hib, Pnomokok ve Meningokok asilari uygulanabilir ancak
antikor yaniti dugtktur

[l-Antikor
eksiklikleri

X'e bagli agammaglobulinemisi  olan hastalara paralitik polio
hastaliji gelisme riski oldugu igin  oral polio(OPV) asisi
kesinlikle  yapilmamalidir. Anne-baba, kardes, evde diger
yasayanlara da canli polio agisI yapiimaz. Kizamik, kizamikgk,
kabakulak (KKK), sugicegi, rotavirus gibi canl viral agilar ve
BCG, Salmonella typhi gibi canli bakteriyel asilar yapiimaz.

Yaygin degisken  immin yetersizligi (YDIY, CVID) olusan
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hastalara oral polio, Kizamik, kizamikgik, kabakulak(MMR), su
cicedi, rotavirus gibi canli viral agilar ve BCG , Salmonella typhi
canli bakteriyel asllari uygulanmaz. CVID' de asilara karsl
antikor yaniti gok az veya hig yoktur(8)

Major antikor eksikligi olan XLA ve YDIY(CVID) hastalarina
influenza asisi hasta IVIG tedavisi aliyor olsa bile uygulanabilir
¢lnki IVIG igeriginde o senenin influenza virlslerine karsi
antikor bulunmaz. influenza  agsisi uygulandiinda asi
antijenlerine karsi antikor yaniti diisik olabilir.

Hiper IgM sendromu, kombine immin yetersizlik gibidir higbir
canli asI uygulanmamalidir.

Intravendz imminglobulin(IVIG) tedavisi, kizamik ve sugicegi
yanitina engel olur, bu nedenle IVIG alan hastalara asilar
yapllmaz.

Selektif IgA eksikligi, izole IgG alt grup eksikligi ve spesifik
antikor eksikligi olan hastalar tim agilara antikor yaniti verebilir
ancak bazan T lenfositleri az veya mitojenik yanitlari yetersiz ise
asi yanit diisiik olabilir. inaktif polio asisi(IPV) ve influenza
asilar uygulanabilir. Ancak OPV yapilmamalidir, oral Polio
asisindan sonra uzun sdreli virs atiimi devam edebilir.

[V-Immiin Hemafagositik lenfohistiositozis(HLH), FHL
sistemin Sitotoksik granil salgilamada bozukluk olanlarda
regllasyon T hicre ve NK toksidite bozuklugu eslik edebilir
bozukluklar (Chediak-Higashi sendromu gibi)
Canli asllar yapilmamalidir
Antikor yanitlari disuk olabilir
V-Fagosit Lokosit adezyon eksikligi(LAD), myeloperoksidaz eksikliginde
sayisal canli viral ve bakteri agilari yapiimaz:

yetersizligi ve
Islev bozuklugu

Canli bakteri Agisi: BCG, Salmonella typhi(Ty21a)
Canli Viral asl: Kizamik, Kabakulak, Kizamikgik,
Rotavirus

Kronik Granulomatoz Hastalikda canli bakteriyel asilardan
ozellikle BCG ve salmonella typhi(Ty21a) asisi yapilmamalidir
Diger tum inaktif asilar yapilabilir

Pnémokok asisi erken yaslarda yapildiktan sonra 2 yasinda
PPSV23 veya en son PCV den 8 hafta sonra ve 5 yil sonra
PPSV23 rapel yapilir

Sucicedi,

Vl-intrinsik ~ ve
Dogal  immin
Sistem
eksiklikleri

invazif bakteriyel hastalik(IRAK 4, MyD88), MSMD(IFN-y R, IL-
12R, NEMO, NF-kB), CMC, TLR eksikligi olan hastalara su
asllar uygulanmaz.

Canli bakteri Asisi: BCG, Salmonella typhi(Ty21a)
Canli Viral asl: Kizamik, Kabakulak, Kizamikgik,

Rotavirus

Diger tim inaktif agilar yapilabilir

Sugicedi,
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IRAK 4 ve MyD88 eksikligi olan hastalara pnomoni ve
menenjitden  korumak amaciyla meningokok ve pnomokok
asilar yapilmali ancak antikor yaniti yetersiz olabilir:
Meningokok asilari(Meningokok ACYW-135 ve Meningokok B
asllarr)  Pnomokok asilari(Konjuge Pnémokok 13/ Konjuge
Pnoémokok 10)

Pndémokok 23 polisakkarit agisi son PCV 13/10 agisinda 8 hafta
sonra mutlaka uygulanmali , rapeli 3-5 sene sonra yapilir

eksikliklerinde

VII. 1-Romatizmal hastaligin alevlenme riski

Otoinflamatuvar | 2. Uzun streli koruma saglamada stpheler

hastaliklar 3. Canli agl susunun immiin sistemi baskilanan hastada yaygin
enfeksiyona neden olabilme riski
Hastaligin tipine gére immin sistem incelenip degerlendirimeli,
aldiklari immin sistemi  baskilayan ilaglar g6z 6nlnde
bulundurulmali

VIII- Canli agilar dahil tim agilara kars! yeterli antikor yaniti vardir
Kompleman Menenijitden korumak igin:

Meningokok asilari(Meningokok ACYW-135 ve Meningokok B
asilar)  Pndmokok asilari(Konjuge Pnémokok 13/ Konjuge
Pnémokok 10)

Pnomokok 23 polisakkarit asisi son PCV 13/10 asisinda 8 hafta
sonra mutlaka uygulanmali , rapeli 3-5 sene sonra yapilir
MCV4-D(Menectra), 4 doz PCV 13 agilamasinin bitiminden 4
hafta sonra > uygulanir

MCV ve PCV Asilari ayni zamanda kullanildiginda antikor
yanitlarinda interferens olmaktadir

[X- Primer | Hastalar immunolojik agidan degerlendirildikten sonra asilari
immiin uygulanabilir

yetersizliklerin

fenokopyalari

Otoinflamatuvar hastaliklarin tedavisinde kullanilan ilaglar eger tablo 2'de
verilen dozlarda uygulanir ise canli agilar uygulanamaz. Canli asilara(KKK)

antikor yanitlari

saglikilara gdre %18-20 daha diisik bulunmaktadir. Bu

tedavilere baslamadan &nce mutlaka Varisella Zoster serolojisi bakiimali ,
antikor yok ise hastanin en az 4 hafta dnce asilanmasi 6nerilmelidir (10-12)
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Tablo.2: Otoinflamatuvar hastaliklarin tedavisinde kullanilan ilaglar

Ilag Doz

Glukokortikoid > 2.0 mg/kg/gin veya > 14 giin 20 mg/gln veya IV
pulse tedavi

Methotreksat > 15 mg/kg/gln

Siklosporin > 2.5 mg/m2/hafta

Sulfasalazin >40 mg/kg/guin veya 2.0 gr/giin

Azatioprin >3 mg/kg/gun

6-Merkaptopiirin > 1.5 mg/kg/gin

Leflunomid > 0.5 mg/kg/giin

Siklofosfamid(oral) >2.0 mg/kg/glin

Yakin Temaslarda Asilama:

Xe badli agammaglobulinemi, dedisken immun yetersizlik ve kombine immin
yetersizlik ile ayni evi paylasan kardes ve kuzenlere oral polio asisi (OPV)
yapllmaz.

Primer immiin yetersizligi olan ailelerin, cocuk ile temas eden bakicilarin, yillik
inaktif influenza asisi, bogmaca(Tdap), pnémokok, KKK, sucicedi asilarini
yaptirdi§i denetlenmelidir. (1,6-9,12)

IVIG & Kizamik ve Sugicegi asisi: Canli asl yapildiktan en az 14 gin sonra IVIG
verilebilir. Toksoid ve inaktif asi IVIG'den etkilenmez. Kan (irlinl veya IVIG verilen
hastalara dozuna gore degisen streler igerisinde canli agilar yapilabilir(Tablo 3)
(1,6-9,12).

Tablo 3. IVIG tedavisinden sonra Kizamik ve Sugicegi asisinin uygulanacagi
zaman

IVIG PIY  400mg/kg 8 aysonra
TP 1000mg/kg 10
Kawasaki 2000mg/kg 1
RSV-IGIV 750mglkg 9
RSV-IG-monoklonal antikor (synagis) 15mg/kg IM llgisi yok
Tetanoz, Hepatit 1G IM 3 ay sonra
Kuduz IG 4
Sucicegi, Kizamik 1G 5
Tam Kan transflizyonu 6
Plazma 7

Sonug olarak enfeksiyonlar primer immin yetersizlikler i¢in  morbidite ve
mortalitesyi artiran dnemli etmendir, hastalarin immun sistemi degerlendirildikten
sonra uygulanan asilar enfeksiyon sikligi, antibiyotik kullanimi, hastane yatis,
yogun bakim ve tedavi giderlerini azaltacaktir.
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COCUKLUK GCAGI PNOMONILERI REHBERLER ISIGINDA TEDAVI
Nevin HATIPOGLU

SBU Bakirkéy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Enfeksiyon
Hastaliklari Birimi, Istanbul

Pnoémoni cocuklarda diinya genelinde belirgin 6lim ve hastalik yiku
olusturmaktadir. Siklik 5 yasindan kiigik cocuklarda en yiksektir. Gelismis
Ulkelerdeki yaygin pndmokok asilamasi cocukluk c¢aginda toplum kokenli
pnomoniye bagli hastaneye bagvurularini belirgin azaltmistir. Virls ve bakteriler
basta olmak Uzere birgok etken pndmoniye yol agabilir ve etkenler yas grubuna
gore farklilik gésterir. Etkenin tedavi basinda kanitlanmasi pratik olarak neredeyse
mimkin olmadigindan etkene yonelik tedaviden ok tecrlbeye yonelik tedavi
yaklagimi uygulanmaktadir.

Pnomoni tedavisinde ilk ilke temelde semptomatik ve destekleyici
olunmasidir. Oksijen, sivi ve Kkalori ihtiyaci her hasta icin hasta temelli
degerlendiriimeli ve uygun yaklasimda bulunulmalidir. Oncelikle tedavi ve izlem
icin hastaneye yatis gerekliligi belirlemelidir. Alti aydan kuguk yas, biling degisikligi,
toksik goriinim, dehidratasyon, solunum sikintisi, oksijen ihtiyact olmasi, ciddi
lober veya iki tarafli pndmoni, plevrada sivi, immiin yetersizlik ve kronik baska
hastalik olmasi, tedavi altinda kétllesen veya agizdan ilaca uyum gdsteremeyen
cocuklar hastanede yatirilarak izlenmelidir. Ayaktan antibiyotikle izlem plani
yapilan hastalar 48-72 saat icinde yeniden gérilmelidir.

Enfeksiydz etkenler cogunlukla virisler olmakla birlikte toplumdan
kazaniimig pnémonili (TKP) cocuklarin 6nemli bir kisminda viral ve bakteriyel
etkenler bir arada s6z konusudur. Viral/bakteriyel pnémoni ayirimini kesin olarak
yapabilecek gtvenilir klinik, radyolojik veya laboratuvar belirtegleri olmadigi igin
baslangi¢ tedavisi genellikle ampirk (deneyime dayali) olarak dizenlenir.
Antibiyotik karar hastanin yasi, onceki asilama hikayesi, hastaligin siddeti,
bdlgesel antibiyotik diren¢ durumu ve konagin ek hastaliklari ile immUn baskilanma
gibi ozelliklerine dayanilarak verilir. Etken belirlendiginde uygun dar spektrumlu
antibiyotide gegis tercih edilmelidir. Dokuda yeterli diizey saglayacak doz ve
uygulama sekli saglanmalidir.

Bakteriyel etken kuvvetle muhtemel oldugunda antibiyotik tedavisi hemen
baglanmalidir. Yenidogan doneminde etkenler yenidodan sepsisi ile ayni
oldugundan ampisilin ve aminoglikozid ya da sefotaksim ilk segenek olabilir.
Stafilokoklar disuntliyorsa glikopeptid veya klindamisin tedavide yer almalidir.
Bir-¢ ay arasi gocuklarda en dnemli bakteriyel etken Streptococcus pneumoniae
oldugundan birinci tercih olarak beta-laktam ilaglar kullaniimalidir. Chlamydia
trachomatis ve Bordetella pertussis atesi olmayan veya hafif atesli ancak yogun
oOksurigi olanlarda akla gelmeli ve makrolidler verilmelidir. 3 ay-5 yas arasinda en
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sik bakteri etkeni S. pneumoniae iken 5 yastan blylk olanlarda atipik etkenler
(6zellikle Mycoplasma pneumoniae) on plandaki pnémoni etkenidir. Ayaktan
izlenecek hastalarda agizdan alabiliyorsa amoksisilin (pnémokoklarin penisilin
direncinin yiiksek oldugu bélgelerde ylksek dozda) tercih edilir. Klinik olarak yeterli
duzelme gorulmeyenlerde ve S. pneumoniae velveya H. influenzae tip b'ye karsi
tam asili olmayanlarda agizdan amoksisilin-klavulanat veya 3. kusak
sefalosporinler kullanilabilir. Atipik etkene yonelik tedavi icin Klaritromisin veya
azitromisin eklenmelidir. Yatan hastalarda, ampisilin-sulbaktam (ampisiline gdre
200 mg/kg/giin 4 dozda) veya sefuroksim sodyum (150 mg/kg/giin 3 dozda) tercih
edilebilir. Yiksek diizeyde penisilin direncli pnémokoklarin oldugu bdlgelerde
yasayan ve hastaneye yatisi gereken hastalarda veya ampiyem gibi hayati tehdit
eden enfeksiyon varliginda Uglncl kusak sefalosporinler (seftriakson veya
sefotaksim) ile ampirik tedavi baslanmalidir. Toplum metisiline direngli kokenli
Staphylococcus aureus ile enfeksiyon olasiliginda tedaviye glikopeptid eklenebilir.

5-18 yas arasinda en sik TKP etkeni M. pneumoniae'dir ve tedavide
makrolidler kullanilabilir; ancak agir vakalarda S. pneumoniae da akla gelmeli ve
beta-laktam ile birlikte kullaniimalidir. Cok agir vakalarda stafilokoklar da sorumlu
olabilecegi icin bu bakterilere yonelik tedaviye gerek olabilir. Immiinglobiilin E
aracili (tip 1) beta-laktam alerjisi gibi durumlarda glikopeptid veya kinolonlara
ihtiyag duyulur.

influenza mevsiminde, influenza enfeksiyonu ile uyumlu Klinigi olan orta-
agir siddette TKP’li gocuklarda en kisa sUrede antiviral tedavi baslanmalidir.
Tedavinin bagarisi, erken dénemde baslandiginda ylksektir. Taninin mikrobiyolojik
olarak dogrulanmasi i¢in beklemeden yasa ve kiloya uygun olarak oseltamivir ya
da zanamivir verilebilir.

Antibiyotik tedavi slresi klinik seyir ve tedaviye alinan cevaba gore
belirlenir. Akcigerde sinirli tutulum semptomu olan hastalarda bulgularin
yatismasindan en az 3 gln sonrasina kadar (~7-10 gun), agir pnémonili ve
komplike vakalarda ise 2-3 haftaya kadar uzayan slrede tedavi strdUrilmelidir.
Ozel durumlarda pnmoni tedavisi konak ve olasi etkene gére diizenlenir.
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EOZINOFILIK GASTROENTERIT
Omer Faruk BESER
Saglik Bilimleri Universitesi Ok Meydani EAH. Gocuk Gastroenterolojisi istanbul

Beslenme sonrasi organizmada ortaya cikabilen reaksiyonlar toksik ve
toksik olmayanlar diye ikiye ayrilimaktadir. Toksik olmayan reaksiyonlarin bir kismi
immin, bir kismi da immin olmayan mekanizmalarla olusmaktadir. immin
olmayan mekanizmalarla olusan besin reaksiyonlari; enzim eksiklikleri (6r: laktaz
eksikligi), farmakolojik ve psikolojik problemlerdir. Besin alerjileri ise, gida
reaksiyonlari igerisinde toksik olmayan ve immin mekanizmalarla olusan
durumlardir. Besin alerjileri, belirli bir gida maddesiyle tekrarlayan karsilasmalar
sonras! vicutta ortaya ¢ikan spesifik bir immin yanit olarak tanimlanmaktadir ve
son yillarda gocuklarda giderek artmaktadir.

IgE aracili, IgE'den bagdimsiz veya miks tipte ortaya cikabilen
gastrointetinal sistemin eozinofilik hastaliklarinda ise sindirim sistemi mukozasinin
eozindfillerle enfiltrasyonu én plandadir. Ortaya ¢ikan semptomlar ve klinik tablo
her ne kadar besin proteinine karsi olusan alerjilerle benzer olsa da esas farklilik
histopatolojidedir ve periferik eozinofili bu olgularda daha ylksek oranlarda
gbzlenmektedir.

igE ye bagmli olmayan besin alerjileri besin proteinine bagl
enterokolitler, proktokolit, besin proteinine bagli enteropatiler ve eozinofilik mide
barsak hastaliklaridir. Bu hastaliklarda esas semptomlar gastrointestinal sistemi
ilgilendirmektedir.

Gastrointestinal Sistemin Eozinofilik Hastaliklar

Besin proteinlerine ikincil eozinofil infiltrasyonu gastrointestinal sistemin
her bolgesinde olabilmektedir. On planda 6zofagus, ince barsak ve kolonda
eozinofil tutulumuyla seyreden bu hastaliklarda olusan klinik tablo BPBES ile
benzerlik gdsterip, beraberinde IgE ylksekligi de olabilmektedir. Hem periferik
eozinofilinin olmasi hem de biyopsi materyallerinin histopatolojik incelenmesinde
eozinofillerin  saptanmasi  bu grup hastaliklarin ayrica ele alinmasini
gerektirmektedir.

Eozinofilik Ozofajit

Eozinofilik 6zofajit (EO) organizmadaki bozuk bagisiklik sisteminin gida
antijenleri tarafindan uyariimasi sonucu gelisen, 6zofagusun alerjik ve enflamatuar
hastaligidir. Hastaligin sikligi giderek artmakta olup ABD ve Avrupa'daki her 10
000 gocuktan altisinda gézlenmektedir. Refli semptomlari olan gocuklarin
%3,4'lnde, reflii 6zofajiti saptanan gocuklarin ise %6,8'inde EO gériilmektedir.
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Ayrica gastrodzofageal refli (GOR) semptomlari proton pompa inhibitdrii (PPI) ile
dizelmeyen  cocuklarda  %68-94 oraninda daha sonrasinda EO
saptanabilmektedir.

Semptom ve bulgulari GOR hastali§i ile benzerlik gésterdigi igin birgok
hasta GOR hastalig sanilarak tedavi edilmektedir. Ancak uygun tedaviye ragmen
yanitin olmamasi EO yéniinden uyarici olmalidir. On planda gégus agrisi, bulanti-
kusma, karin agrisi, bazi gidalarin reddi, gelisme geriligi, ishal bulgulari
gbzlenmektedir (Tablo 1).

Tablo-1: Eozinofilik o6zofajit ile gastroozofageal reflii hastaliginin
karsilagtiriimasi

GAgus agrisi +++ 4+
Regurjitasyon +++ 4+
DISfaJl + ++4+
Karin agrisi ++ ++
Atopi B ++
PH metri +4+ +
Biyopsi

Eozinofilik dansite + 4+
Eozinofilik abse _ ++
Bazal hlcre hiperplazisi ++ ++
Subepiteliyal fibroz ++ +
Asit stipresyon +4+ ¥

Alinan biyopsilerde artmis eozinofilin gosteriimesi tek basina yeterli
olmadidi icin bazi tani kriterleri kullanilmaktadir. Isik mikroskopi incelemesinde 10
kat blyitmede her alanda 15 ve (zeri eozinofil gériilmesi diger eozinofili yapan
hastaliklar dislandiktan sonra anlamiidir.
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Tani kriteleri iginde; sternum arkasi, karnin (st bélgesinde agri, bulanti-
kusma, bazi gidalarin reddedilmesi-takilmasi gibi semptomlarin olmasi, ézofagus
mukozasinin isik mikroskobisi ile incelenmesinde her alanda en az 15 eosinofilin
gorilmesi, pH metre incelemesinin normal olmasi veya ¢zofagus biyopsi
ornegininde peptik 6zofajit bulgularinin saptanmayip yeterli sire ve dozda PPI
tedavisi almasina ragmen sikayetlerin siirmesi ve 6zofagusta eozinofil infiltrasyonu
yapabilecek diger hastaliklarin diglanmasi vardir (Sekil 1).

Sekil-1: Cocuklarda eozinofilik 6zofajit (EO) diisiindiiren semptomlar varliginda
EO'nlin degerlendirilmesi i¢in algoritma (Papadopoulou A ve ark, 2014).

Eozinofilik 0zofajit gastroskopisinde 6zofagusta uzunlamasina yerlesen
kirmizi renkli sttunlar, mukozada nodiler yapi, yer-yer beyaz renkli membrandz
yapilar, 6zofagus mukozasinda uzunlamasina tren yolu gérinimi (longitudinal
shearing), mukozada frajilite, 6zofagus mukozasinin burusmus kagit gorintisi
(cre’pe paper) ve Schatzki halkalari gozlenebilmektedir. Ayrica EO IgE ve non-IgE
tipte olabilecegi igin her hastaya deri prick testi veya spesifik antkor testi
yapiimalidir.

Eoziofilik 6zofajit tedavisinin ilk amaci belirtileri kontrol altina almaktir.
Daha sonra hastalarin alerjik durumlari belirlenir ve tedavi ona gére yonlendirilir.
Semptomu olan EQ'lii hastalarin tedavisinde histolojik remisyonun saglanmasinin
gerekliligi hala tartismalidir, Bazi cocuklar tani aninda asemptomatiktir ve bu
hastalara tedavi yaklagimi hala net degildir. Gida alerjisi EO hastalarinda oldukca
yaygin oldugundan tedavide eozinofiliye neden olan gidanin diyetten gikartiimasi
esastir. Diyet kisittamasinda (i¢ ana uygulama vardir; alerjenden tam yoksun diyet
(amino asit bazli elemental diyet), alti gida eliminasyon diyeti (inek sutl, soya,
bugday, yumurta, deniz Urlnleri ve findik) ve alerji testleri ile alerjenin belirlenip
kisittanmasi. Amino asit bazli elemental beslenme drinlerindeki proteinlerin
antijenik  ozelligi azalmistr, bu da zaten bozulmus olan immin sistemi
aktiflestirmeyip enflamasyonun baskilanmasini saglamaktadir. Elemental diyet
yaklagiminin hastalarin %96'sinda etkili bir tedavi oldugu gosteriimis olmakla
birlikte, bu yaklagimda dnemli bir sorun tedaviye uyumun zor olmasi ve elemental
formll maliyetinin ylksek olmasidir. Yapilan c¢alismalarda gida eliminasyonu
tedavisiyle her ne kadar klinik diizelme tama yakin saglanabilse de histopatolojik
dizelmenin ayni oranda yiksek olmadigi gosterilmistir. Amino asit bazli
formulalarin tadinin kétl olup bu tedaviye uyumun disik olmasi; en yaygin gida
alerjenlerinin diyetten kaldirimasina dayali eliminasyon diyetlerini ve/veya alerji
testleri ile etkenlerin belirlenip diyetten elimine edilmesini hedefleyen diyet
yaklagimlarini ortaya ¢ikartmistir. Yapilan ¢alismalar amino asit bazli formularla
diyet disinda bu iki yontemin de etkinliginin %75'lerde oldugunu gdstermistir.
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Direncli EQ'lii olgularda ikinci tedavi rejimi topikal/sistemik steroidlerin
kullaniimasidir. Steroidler hem klinik hem de histolojik dizelmeyi saglamada
oldukga etkilidir. Steroid tedavisi ile ¢ocuklarda doku fibrozunun bile tersine
ddnebilecedi gosterilmistir. Steroid tedavisi diyet tedavileri ile karsilastirildiginda,
hastalarin énemli bir kisminda steroidin tam remisyonda daha etkili oldugu
bulunmustur. Oral topikal steroidin kullanilmasi bir yandan tedavinin basarisini
arttinrken diger yandan yan etkilerini azaltmaktadir. Ancak bunun yaninda tedavi
sirasinda oral mantar enfeksiyonlarinin gelismesi, tedavi sonlandirimasindan
sonra semptomlarin birka¢ ay igerisinde tekrar etmesi gibi olumsuz yanlari
olabilmektedir. ~ Steroid tedavisinin  kullaniminda  farkli tedavi rejimleri
bulunmaktadir. Sistemik steroid tedavisi baslanan olgularda remisyon saglandiktan
sonra 4-6 hafta sire ile diglk doz steroid tedavisine devam edilip histopatolojik
dlzelmenin gdzlenmesinin ardindan tedavi sonlandirilabilir. Bir kisim hastada
tedavi sonrasi semptomlarda alevlenme baslayip steroide bagimlilik
gozlenebilmektedir. Oral topikal steroid tedavisi baglananlarda ise sistemik yan
etkiler daha az gozleneceginden histopatolojik diizelme saglanincaya kadar daha
uzun sdreli kullanim miimkiin olabilmektedir.

Eozinofiller heptahelikal G protein reseptorlerini (cysLT1 ve cysLT2
reseptorleri) eksprese etmektedir. Montelukastin (CysLT1 alici antagonisti) da
sadece eozinofil fonksiyonu Gzerinde bir etkisi vardir. Yapilan bazi galigmalarda
montelukastla EQ'de histopatolojik diizelmenin saglanmadigi gozlendigi igin guincel
kilavuzlarda EQ tedavisinde montelukast kullaniimasi énerilmemektedir.

Disfaji yakinmasi énde olup 06zofagusta darli§i saptanan olgularda
0zofageal dilatasyon disfajiyi rahatlatmak igin etkili bir tedavi yontemidir. Ancak bu
tedavinin  6zofagustaki enflamasyon (zerinde bir etkisi yoktur. Ozofageal
dilatasyon ancak diger tedavilerin basarisiz oldugu veya bazen de ylksek dereceli
darliklari hastalarda bir tedavi segenegidir.

Son yillarda yapilan bazi galismalarda anti-IL-5 antikor (mepolizumab
veya resalizumab) tedavisiyle EO'de semptomlarin ve doku patolojisinin
duzeltilebildigi gosterimistir. Anti-IL-5 antikor tedavisi, kanda ve dokuda eozinofil
yukund ve aktivasyonunu azaltarak hastallk semptomlarinin  gerilemesi
saglamaktadir. Anti-IL-5 tedavisinde niks oranlari eliminasyon diyeti tedavisiyle
benzerdir, ancak etkinligi eliminasyon diyeti tedavisinden daha azdir.

Tedavide su aralar denenen bagka bir potansiyel farmakolojik ajan da
anti-IL-13 antikorudur. Anti-IL-13 EO'de mevcut enflamasyonu baskilayarak etk
etmektedir. Fakat heniiz tedavideki etkinligi tartismalidir. (Tedavi semasi Tablo
2'de Gzetlenmigtir).
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Tablo-2: Eozinofilik 6zofajit tedavi semasi

*Birinci Basamak Tedavi; Diyet kisitlamasi
W Alerjenlerden tamamen yoksun bir element diyet (amino asit bazli formiil;
nazogastrik tup ile veya tlipstiz).
B Alti gida eliminasyon diyeti; (inek sitl, soya, bugday, yumurta, deniz
drdnleri ve findik en olasi ¢ikarilmasi gereken gidalardir).
B Alerji testlerine (deri prick testi veya allerjen spesifik IgE) dayali gida
alerjeninin ortadan kaldiriimasi.

*kinci Basamak Tedavi; Steroid

Diyet kisitlamasi tedavisine direngli olgularda kullanilir.

Klinik ve histolojik duizelmeyi saglamada oldukga etkilidir.

Doku fibrozunun bile tersine ddnebilecegi gosterilmistir.

Oral topikal veya sistemik olarak kullanilabilir.

Oral topikal tedavide sistemik yan etkiler daha azken oral mantar

enfeksiyonlari gelisebilir.

Sistemik steroidler remisyon saglandiktan sonra 4-6 hafta sUreyle

azaltilarak kullanilabilir.

W Oral topikal steroidler remisyon sonrasi sistemik steroidlerden daha uzun
sureli kullanilabilir.

B Steroid rejimlerinden sonra histopatolojik kontrol genellikle gerekmektedir.

Ozofageal dilatasyon tedavisi

m  Ozofageal darligi olup medikal tedaviyle diizelmeyen hastalarda tedavi
secenegidir.
Ozofagustaki enflamasyon iizerinde bir etkisi yoktur.
Tedavi sonrasi aylar igerisinde nuksler gorulebilmektedir.
Perforasyon riskinden dolayr cerrahi sartlarda uygulanmasi hasta
guvenligini arttirmaktadir.

*Diyet slresi gocugun yasl, tekli veya c¢oklu alerji varligi, semptomlarin ve
histopatolojik dizelmenin zamanina gore belirlenir.

**Steroid kullanim stresi tekli veya ¢oklu alerji varligi, klinik ve histopatolojik
remisyonun suresi, yan etkilerin durumu ve nukse gore belirlenir.

Eozinofilik Gastroenterit

Eozinofilik gastroenterit (EGE) mide ve ince bagirsagin eozinofillerle
infiltre edildigi, periferik kanda eozinofilinin de gorildigu bir hastaliktir. Ortaya
cikacak Klinik tablo eozinofillerin bagirsak duvarinin hangi ballimind infiltre ettigi ile
yakindan filigkilidir. En sik mide, ardindan ince bagirsak ve kolon tutulumu
gbzlenmektedir. Patogenezi tam olarak anlagilmamakla beraber birgok hastada
EGE patogenezinde asiri duyarllik reaksiyonlarinin etkisi gérilebilmektedir. Serum
IgE dlizeylerinin yuksekligi, atopi, mevsimsel alerji, gida alerjisi, astim oykusu
genellikle vardir. Eozinofillerin mide, barsak mukozasinin daha derin katmanlarda
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bulunmasi hemen her zaman patolojiktir. Hastaligin cesitli formlari mevcuttur.
Mukozal tutulum en sk gorilen tipi olup hastalarin  %25-100’lnde
gorilebilmektedir. Bu formda 6n planda karin agrisi, bulanti-kusma, dispepsi, ishal,
kanama, anemi, malabsorbsiyon, protein kaybettiren enteropati, agirlik kaybi ve
biyume geriligi gbzlenebilmektedir. Sadece muskularis tabakasinin infiltre oldugu
form bagirsak duvarinin kalinlagsmasina ve daha sonra da obstriiksiyona yol
acmaktadir. Serozal tip ise eozinofiller ve protein agisindan zengin olan bir
eksudatif assite ve buna bagl siskinlige neden olabilmektedir.

Periferal eozinofili, hipoalbuminemi, artmis diski yagi, demir eksikligi
anemisi, hipertransaminazemi, uzamis protrombin zamani ve serum IgE
duzeylerinin ylkseligi EGE tanisini destekleyen laboratuvar bulgulardir. Eritrosit
sedimantasyon hizi nadiren yikselir. Muskilaris tabakasinin tutuldugu formda
sindirim sistemi limeninde darliklar olabilecegi unutuimamalidir. Dolayisi ile pasaj
grafisi tanida ipucu verebilir. MuskUlaris ve seroza tabakasinin tutuldugu formlarda
kat biyopsi (laporoskopik) tani koymak igin gerekli olabilmektedir. Tek mukozal
tutulumda tani igin endoskopi yapilip, mukozadan birden fazla biyopsi alinmasi ve
bunlarin histolojik incelenmesi gerekmektedir. Mukozal tipte endoskopide
makroskopik olarak genellikle eritemli, bazen nodiler yapida mukoza gordlebili,
Ulserasyonlar gok nadiren saptanmaktadir. Ozellikle protein kaybiyla giden ve
yaygin ince bagirsak tutulumu olan hastalarda endoskopide mukozanin dizlestigi
saptanabilmektedir. Histolojik bulgular ise kript hiperplazisi ve lamina propriada
eozinofilik infilirasyondur. Mikroskopide buylik biylitmede her alanda 20 veya
daha fazla eozinofil saptanmasi mukozal tutulumlu EGE tanisini siddetle
desteklemektedir.

Tedavide hafif semptomu olanlarda sadece bu duruma yol agan gidalarin
diyetten ¢ikartilmasi klinik diizelmeyi saglayabilirken orta veya siddetli semptomlari
olan olgularda diyet eliminasyonunun yaninda steroid tedavisi de genellikle
gundeme gelebilmektedir. Sadece anne sitl ile beslenen gocuklarda ilk énce
annenin diyetinden bu gidalar ¢ikartiimalidir. Dizelme saglanmamasi ya goklu
gida alerjisi ya da annenin diyete uyumsuzlugunu distindlrebilmektedir. Bu
durumda aminoasit bazl formulalar glindeme getirilmelidir. Hastada ilk bagvuru
aninda sok benzeri sendrom (hipoalbliminemi, tasipne, tasikardi, 6dem) mevcutsa
bir sire anne sitl kesilipp sadece aminoasit bazli formula kullaniimasi
gerekebilmektedir. Prednison genellikle ilk iki hafta 2 mg/kg/giin (maksimum
60mg/giin) dozundan uygulanir, remisyonun saglanmasinin ardindan kademeli
olarak doz azaltilabilir. Kullanilabilecek diger ilaglar arasinda, mast hicre
stabilizatorleri, antihistaminikler ve segici Iokotrien reseptdr antagonistleri
(montelukast) bazi hastalarda olumlu sonuglar gésterebilmektedir.
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Eozinofilik Kolit

Eozinofilik kolit (EK) son yillarda gocuklarda siklikligi artan bir hastaliktir.
Tanidaki zorluk, kolon mukozasinin histolojik incelenmesinde (izerinde uzlagiimis
belirli bir eozinofil sayisinin olmamasidir.

En sik karin agrisi, ishal (kanl veya kansiz) ve kilo kaybi yakinmalari
gozlenmektedir. Kolonda eozinofili basta helmint enfeksiyonlari olmak Uzere bir
¢ok durumda olabilmektedir. Bu nedenle eozindfili yapabilecek diger durumlar tani
konulmadan Once diglanmalidir. Karaciger nakli sonrasi takrolimus kullanan
hastalarda EC gelisme riski oldukga fazladir. llacin azaltimasindan sonra bu tablo
genellikle diizelmektedir.

Kalin barsak eozinofille yaygin tutulabilecegi gibi tutulum sadece
proktokolit seklinde segmental de olabilmektedir. Olusacak klinik tablo eozinafillerin
bagirsak duvarinin hangi boliminu infiltre ettigi ile yakindan iligkilidir. Mukozal
tutulumun 6n planda oldugu tipte ishal, protein ve elektrolit kaybi, malabsorbsiyon
on planda gorilen klinik bulgulardir. Transmural tutulumda kolon duvar
kalinlasmasi, hausturalarin silinmesi ve kolonda darlik gozlenmektedir. Seroza
tutulumu assite yol agabilirken tim EC'lerde perforasyon volvulus veya
obstrlksiyonlar da gorilebilmektedir.

Alerjenin saptanmasinda spesifik IgE, deri prick, eliminasyon diyeti, oral
provokasyon testleri kullanilabilir. Fakat spesifik IgE ve deri prick testleri sadece
IgE bagimli tipte tanida faydali olabimektedir. Tani koymada ve enflamatuar
barsak hastaligi ile ayirici tanisinin yapilmasinda kolonoskopi ve biyopsi
materyalinin histopatolojik incelenmesi ¢ok degerlidir. Kolonoskopide makroskopik
olarak, damarlanma artigl, mukozanin yamali seklilde eritemli gorinumda, yuzeyel
Ulserler ve nodiler yapr gorulebilmektedir. Kolon mukoza biyopsilerinin
histopatolojik incelenmesinde, ddemle beraber eozinofillerin yaprak seklinde
lamina propriyaya, muskularis mukozaya ve submukozaya dogru infiltrasyon
yaptigi gézlenir. Histopatolojik olarak enflamatuar barsak hastaligindan ayrilan en
belirgin 6zellikler bunlardir. Kript apseleri ve lenfonoddler hiperplazisi da belirgin
olabilir. Proksimalden distale azalmakla beraber her blyik buyitmede 5-35 arasi
eozinofil normal kolon mukozasinda bulunmaktadir.

Tedavide ilk basamak, bu duruma yol agan olasi gidalarin diyetten
cikartimasidir. Sadece anne sitl ile beslenen gocuklarda annenin diyetinden bu
besinler gikartiimalidir. Dizelme saglanmamasi ya coklu gida alerjisi durumda
aminoasit bazll formulalar glindeme getiriimelidir. Annenin diyete uyumsuziugunu
bagli semptomlarin dizelmemesi de aminoasit bazli formula kullaniimasin
gerektiren bir diger durumdur. Anne sitinin olmadi§i durumlarda tam hidrolizat
veya aminosit bazli formulalar tedavide kullanilabilir. Ek gidaya gegilecedi zaman
her katilacak besin 6gesi tek tek beslenmeye eklenmelidir ve aralarinda en az 1-2
hafta slire olmalidir. Diyet tedavisine ragmen semptomlarda diizelme olmamasi
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durumunda steroid tedavisi glindeme gelebilir. Kortikosteroidler etkilerini, eozinofil
bilyime faktérleri olan; IL-3, iL-5 ve granilosit-makrofaj koloni uyarici faktorii
inhibe ederek gdsterirler. Prednison genellikle ilk iki hafta 2 mg/kg/giin (maksimum
60mg/giin) dozundan uygulanir, remisyonun saglanmasinin ardindan kademeli
olarak doz azaltilabilir. Hastalarin blylk cogunda bu tedaviyle dizelme
saglanirken bazi hastalarda relapslar gorilebilir. Bu olgularda uzun sireli distk
doz steroid tedavisine devam etmek gerekebilir. Prednisona alternatif olarak son
yillarda budesonide 6 mg/giin oral olarak kullaniimaktadir. Eozinofilik
gastroenteritte oldugu gibi kullanilabilecek diger ilaglar arasinda, mast hicre
stabilizatorleri, antihistaminikler ve segici l0kotrien reseptor antagonistleri
(montelukast) bulunmaktadir.
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COCUKLUK GCAGI PNOMONILERI, REHBERLER ISIGINDA, KLINIiK VE TANI
Eda KEPENEKLI
MU Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Gocuk Enfeksiyon Hastaliklari istanbul

Akut pnémoni, bir veya iki akcigerin parankiminin akut enfeksiyonudur. Toplum
kokenli pndmoni ise toplumdan kazanilan bir etkenle gelisen akciger
enfeksiyonudur.

Her yil gelismekte olan tlkelerde 150 milyondan fazla 5 yas alti yeni pnémoni
vakas! gorilmekte ve bunlarin 20 milyonu hastane yatisi gerektirmekte, 1.3
milyon/yil ¢ocuk kaybedilmektedir. ~ Yasamin ilk 5 yili alt solunum yolu
enfeksiyonlarinin ve pndmoninin en sik goriildigi donemdir. Ulkemizde, bir
yasindan kiglik bebek olimlerinin %48.4'0, bir-dért yas grubunda cocuk
olumlerinin %42.1" i pndmoni nedeniyle gerceklesmektedir. Akut solunum yolu
enfeksiyonlari 5 yas alti gocuk 6llimlerinde birinci sirayi almaktadir.

Pndmoni icin konaga ait risk faktorleri; bri yasindan kiicik olmak, malniitrisyon,
duslk dogum agirigi —prematirite, eslik eden hastalik varligi (konjenital kalp
hastaligi, BPD, kistik fibrozis, astim, orak hiicreli anemi,néromuskuler hastaliklar,
bagisiklik kusurlar), anne sutli almama, eksik asilanma, ginko - D vit - A vit
eksikligidir. Cevresel risk faktorleri ise kalabalik, evde sigara igilmesi, annenin
bakimi, anne egitimi, kres bakimi, hava kirliligi (ev igi-ev disi), mevsimsel etkiler
(6rn; Kig) ve disik sosyoekonomik diizeydir.

Pnémonide etkeni belirlemek ¢ogdu kez giictir. Bazi vakalarda birden fazla etkenin
tespit edilmesi gercek etkenin tespitini glic kimaktadir. invazif testler ise pnémoni
tanisinda dnerilmemektedir. En iyi kosullarda bile vakalarin sadece %43-66’sinda
etken tespit edilebilmektedir.

Pnomoniler etkene gore; viral, fungal, paraziter ve bakteriyel olarak siniflanirken
radyoljik bulgulara gore; lober ve interstisyel olarak siniflanir. Hastanin klinik
ozelliklerine gore ise tipik ve atipik olarak ikiye ayirmak mimkundur.

Pnomoni etkenleri her yas grubunda farklilik gésterir. Ug hafta-3 ay arasi bir
bebekte en sik viral etkenler (6rn RSV) gériilir. C. trachomatis ve S. pneumoniae
diger sik gorilen etkenlerdir. Ug ay- % yas arasi ocuklarda viral pnémoniler siktir:
RSV ile birlikte parainfluenza virlis, insan metapndmovirlis, adenovirliis ve
rinovirlisler gorilir. Bakteriyel etkenler arasinda S. pneumoniae , H. influenzae tip
b ve S. aureus, atipik bakteriyel etkenler arasinda ise M. pneumoniae yer alir. Bes
yasin Uzerindeki gocuklarda ise viral etkenlerde influenza viriis sik goriiimeye
baslanir. Atipik bakteriyel etkenler dnem kazanir (M. pneumoniae,C. pneumoniag).
Bununla birlikte S. pneumoniae ve S. aureus 6nemini korumaya devam eder.
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Okstirigii olan ve alt solunum yolu hastaligi diisiiniilen bir cocukta amag; klinik
sendromu tanimlamak (pndmoni, brongiolit, astim vb.), etiyolojik ajani
ongorebilmek (bakteri, viris) ve hastalijin siddetini belirlemek tir. Pnémoni Klinigi
sorumlu olan patojene, konagin &zelliklerine ve hastaligin siddetine baghdir.
Semptomlarda esas belirleyici yastir. Fizik muayene bulgulari genellikle viral veya
bakteriyel ayinmini saglamaz. Gocuklarda pnémonide patognomonik bir belirti
veya bulgu yoktur. Ozellikle kiigiik ¢ocuklarda ve bebeklerde belirti ve bulgular
sinsi olabilir. Uzamis ates, oksirik ve solunum bulgular birlikteligi (takipne,
solunum sikintist) pnémoniyi diistindiiriir . Diinya Saglik Orgiitii kilavuzuna gére
takipne ve retraksiyon alt solunum yolu enfeksiyonunun en iyi iki belirleyicisidir.

Kaynaklar

o T.C. Saglik Bakanligi, Akilci Antibiyotik Kullanimi Sunumlari, Cocuklarda
Pnémonide Antibiyotik Kullanimina Akilci Yaklagim, 2018.

o Bradley JS.Clin Infect Dis 2011;53:617-30

e Rudan |. Bull World Health Organ 2008

GOCUKLUK GAGINDA ARTRITLER (JUVENIL IDYOPATIK ARTRIT ve
SISTEMIK JUVENIL IDYOPATIK ARTRIT)

Sezgin Sahin, Amra Adrovig, Ozgiir Kasapgopur

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

|. ARTRITLi GOCUGUN DEGERLENDIRILMESI:

Bu yazida ¢ocuk hekimligi uygulamasinda rastlanabilen romatolojik yakinmalarin
ayirici tanisina, hastaliklarin tanilandirimasina ve tedavisine yaklasim ortaya
konulacaktir.

A- Semptom ve bulgular:
1. Tanim ve genel bilgiler:

o Artrit, eklemlerde olusan yangisal kokenli degisimleri tanimlamak amaci ile
kullanilan genel bir terimdir. S6z konusu yangisal degisim enfeksiydz ya da
imminolojik kdkenli olabilir. Eklemlerde yalniz agrinin var oldugu durum ise
artralji adi ile anilmaktadir.
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Artritin klinik olarak tanilandiriimasi igin tim yangisal olgttlerin bir arada
bulunmasi zorunlu degildir. Etkilenen eklemde agriya ek olarak; 1si artisl,
kizariklik, sislik ya da hareket yetenedinde kisitlanma bulgularindan herhangi
birinin ya da daha fazlasinin varli§inda klinik tablo artrit olarak degerlendirilir.

Alti haftadan daha uzun stren artritler siregen, daha kisa streli olanlar ise
akut artrit adi ile anilmaktadir.

Artritlerin degerlendirilmesinde tutulan eklem sayisi da 6nemlidir. Dort ya da
daha az eklemin tutulmasi oligoartikiler tutulum daha gok eklemin tutulmasi
ise poliartikller tutulum olarak adlandiriimaktadir.

Kaslardan kaynaklanan agrilar miyalji adi ile adlandirilir. E§er ¢ocukta var olan
agril kasa Ozellikle kavsak (omuz, kalga) kaslarindan kaynaklanan gugstzlik
ve kas enzim dizeylerinde yiikselme eslik ediyorsa klinik tablo miyozit olarak
adlandiriimaktadir.

. ROMATIZMAL YAKINMA iLE BASVURAN GOCUKTA AYIRICI TANI:

A. Oykii:

Oykii mutlaka aile ve gocuk bir arada iken alinmalidir.

Artrite yol agabilecek travma, bocek 1singi, asilama ve ila¢ kullanimi gibi
kolaylastirici nedenler dncelikle sorgulanmalidir.

Artritin tek ekleme mi yoksa birden ¢ok ekleme mi yerlestigi 6grenilmelidir.
Artritin olusum zamani da énemlidir. Ornegin akut baslangich artritler daha ok
travmatik ve enfeksiydz durumlari akla getirirse de stiregen artritler daha gok
yangisal kokenli hastaliklari disundardr.

Artrite bagli olarak olugan agrinin strekli mi yoksa aralikli mi ortaya ¢iktigi da
hekime dnemli ipuglari saglar. Kisa slreli ve aralikli gelen agrilarin gogunlukla
ihmal edilebilmesine karsin bir saatten uzun siren ve yineleyen agrilarin
dikkatle degerlendirimesi gerekir.

Gezici artritlerde dncelikle akut romatizmal ates daha az oranda ise diger
reaktif artritler dustndlmelidir.

Eklem agrisi, eger cocugun gunlik eylemliligini engelliyorsa altta yatan 6nemli
bir sorun var demektir.

Eklem agrisinin ortaya ¢ikis zamani da mutlaka sorgulanmalidir. Sabahlar
ortaya ¢ikan ve hareket ile azalan agrilar cogunlukla yangisal [jlvenil idyopatik
artrit (JIA), sistemik lupus eritematosus (SLE) vb], ginin ilerleyen saatlerinde
hareketle ortaya ¢ikan ya da siddetlenen agrilar ise ¢ogunlukla mekanik ve
ortopedik kokenlidir.

Artritli olgularda son bir ay icinde gegirilmis Ust solunum yolu ve
gastrointestinal sistem enfeksiyonlari mutlaka sorgulanmalidir.

Hastanin yasadigi bélge, beslenme aligkanliklari (6rnegin, ¢ig st ile yapilmis
peynir yeme) ve asllama durumu da tanida énemli veriler saglamaktadir.
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Ozellikle ilkemizde ailesel Akdeniz atesinin (AAA) sik olarak goriildiigil
bdlgelerden kdken alan gocuklarda yineleyen ates ve karin agrisi ataklari ile
birlikte yineleyen, sekel birakmadan iyilesen monoartrit ataklari da varsa 6n
planda AAA duslnulmelidir. Ayrica egzersiz ile belirginlesen bacak agrilari da
AAA’y1 diigundlren onemli klinik bulgulardan birisidir.

Ulkemizde hemen hemen endemik bir enfeksiyon olarak gériilen bruselloz da
¢ig sutten yapilmis peynir ile bulasir ve ates ile birlikte en sik eklem bulgulari
ile ozellikle de izole kalga artriti ile ortaya ¢ikabilir.

Artritle bagvuran ¢ocuklarda var olan sistemik bir hastali§i diisiindiirecek olan
ates, yurime bozuklugu, kilo kaybi ve kas gligstizliigli gibi bulgular da not
edilmelidir.

Hastanin rahat bir sekilde yolda yuriyGp ylUrimedigi ve merdivenlerden ¢ikip
clkamadigi kas glicsuizligu suphesinde mutlaka sorgulanmalidir. Bu durumda
akla gelecek olasiliklar muskiler distrofiler, postenfeksiydz miyopatiler ve
yangisal miyopatiler (polimiyozit, dermatomiyozit) oimalidir.

Ozellikle artritle birlikte atesin bulunmasi dncelikle enfeksiyéz daha sonra da
enflamatuar nedenleri dustndirmelidir. Clnki birgok sistemik bakteriyel ve
viral enfeksiyon, eklem bulgularina yol agabilmektedir.

Ates ve kilo kaybi ile birlikte olan akut artritlerde ise ilk planda I6semi ve diger
maligniteler de distnulmelidir.

Romatizmal hastaliklarin (érn, jlvenil spondiloartropatiler, ailesel Akdeniz
atesi) ailesel gegis gosterebilecegi g6z 6nline alinarak mutlaka ailede var olan
romatizmal hastaliklar da sorgulanmalidir.

. Fizik muayene:

Romatizmal yakinma ile basvuran cocukta yapilacak olan tam bir fizik
muayene hekime 6nemli veriler saglar.

Ayrica gocuklarda her eklemin bire bir degerlendirmesi ve fleksiyon ve
ekstansiyon yeteneklerinin gerekirse élglimi agi élger (gonyometre) araciligi
ile yapilr.

CGocugun blytme ve gelisme durumu mutlaka degerlendiriimelidir. E§er ¢ocuk
blyume-gelisme geriligine sahip ise Oncelikle suregen hastaliklar ayirici
tanida distndlmelidir.

Atesin varligl, tipi, gidisi ve ates dusurtcilere yaniti hastanin ayrici tanisinda
cok onemlidir.

Eklem yakinmasi olan gocuklarda cilt muayenesi de énemlidir. Hastada var
olan dokuntuler ve deri alti nodlleri mutlaka not edilmelidir.

Dokuntundn varligi éncelikle enfeksiyéz ve enflamatuar nedenleri akla getirir.
Viral hepatitler, kizamikgik, parvoviris B19, koksaki enfeksiyonlari,
arbovirlisler ve diger bircok viral enfeksiyon 6zellikle makulopaptiler dokint
ve eklem bulgular ile birlikte ortaya ¢ikar. Eritema marginatum akut
romatizmal atesin dnemli bir bulgusudur. Vezikiiller ile siren sugiceginde de
monoartrit gozlenebilir. Eritema nodosum, deriden kabarik dokuntuler ve
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eklem agrisi ile kargimiza ¢ikabilir ve bu gibi durumlarda ilk planda tiiberkiiloz,
streptokok enfeksiyonlari, Behget hastaligi, sarkoidoz, inflamatuvar barsak
hastaligi akla gelmelidir. Bunun yani sira birgok kronik romatizmal hastaligin
ve akut vaskdlitierin gidisi sirasinda eklem bulgulari ile birlikte cesitli
dokuntuler gordlebilir.

e Palpabl purpura ile bagvuran ve trombosit sayisi normal bir cocukta tilkemizde
en sik gortlen cocukluk gagi vaskuliti olan Henoch-Schénlein purpurasi
dustndimelidir. Ayrica slregenlesen ve yineleyen purpuralarin ayirici
tanisinda ailesel Akdeniz atesi, sistemik lupus eritematozus ve ANCA iliskili
vaskulitler dustnalmelidir.

o Alt ekstremitede livedo retikilarisin varligi dermal vasklit ile uyumludur.
Ayirict  tanida poliarteritis nodosa, ADA2 eksikligi ve sistemik lupus
eritematozus digtnlimelidir.

o Yine cift tarafli el ve ayak sirtinda yer alan yumusak doku ddemi de klinik
bulgu olmasa da on planda vaskdlitleri ayirici tanida akla getirmelidir.

e Ayak sirtinda yer alan erizipeli andiran eritem ve purpurik dokintiler AAA igin
6zgun tanilandirici bulgu olarak kabul edilmektedir.

e El parmaklarinin dig yizlerinde bulunan Gottron paplleri  juvenil
dermatomiyozit icin tipiktir. Ayrica karigik bad dokusu hastaliginda da
gorilebilir.

e Uzamis ates, konjunktivit, catlamis dudaklar ve servikal lenfadenopati
varliginda Kawasaki hastaligi ayirici tani da dligtntlmelidir.

o Artritle bagvuran gocuklarda mutlaka ishalin varligi ve sekli de arastiriimalidir.
Clnki bakteriyel gastroenteritleri izleyerek ya da enflamatuar barsak
hastaliklarina ikincil olarak artritler ortaya gikabilmektedir.

e Cocukluk caginda ulkemizde %14 oraninda gorilen ve eklem agrisina yol
acabilen hipermobilite sendromu da artraljili cocuklarda mutlak aranmalidir.
Hipermobil  gocuklarda jlvenil epizodik artritin  gorilebilecedi  de
unutulmamalidir.

o Ayrica Ulkemizde nadir gorilse de ergenlik dénemindeki gocuklarda
fibromiyalji sendromu da aranmalidir. Fibromiyalji sendromu agrili noktalar,
uyku dlzensizlikleri ve depresif bulgular ile ortaya ¢ikmaktadir. Adrilar bazen
dayaniimayacak duzeyde olabilir.

e Hastaya yapilan Kkardiyolojk muayenede saptanan Uflrimler ve kapak
lezyonlari dncelikle akut romatizmal ates lehine yorumlanmalidir. Ayrica SLE
gibi bazi kronik romatizmal hastaliklarin da kapak tutulumu yapabilecegi
unutulmamalidir.

e Hepatosplenomegali ve lenfadenomegali hemen hemen tim enfeksiydz,
yangisal (enflamatuar) ve malign hastaliklarda artrit ile birlikte bulunabilen bir
fizik muayene bulgusudur.

e Eklem bulgular ile bagvuran cocuklarda agiz i¢i yaralarin varligr da
sorgulanmalidir. Bu durumda akla gelebilecek olasiliklar Behget sendromu,
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Stevens-Johnson sendromu, SLE, Kawasaki hastaligi ve kizil benzeri
streptokoksik enfeksiyonlar olabilir.

Burun kdkuinde olugan basikliklar ve gokmeler 6n planda relapsing polikondriti
ve ANCA iligkili vaskiilitleri getirmelidir.

Ayrica, gdzde olusan tek tarafli propitozis, graniilamatoz polianjiitis (Wegener
granilomatozisi) igin éncl bir bulgu olabilir.

Artritle basvuran ¢ocuklarda mutlaka tirnak muayenesi de yapiimalidir. Tirnak
diplerinde ve yataginda olan yenikler 6ncelikle jivenil psoriatik artrit (JPSA)
daha az olasilikla da vaskiilitier lehine yorumlanabilir. Parmaklarda var olan
yangisal degisimler daktilit adi ile adlandirlir ve psoriatik artrit igin tipiktir.
Daktilitin ayirici tanisinda jlvenil spondiloartropatiler, orak hiicreli anemi ve
spina ventosa dusUndimelidir. Parmak uglarindan bagslayan soyulmalar ise 6n
planda Kawasaki hastaligini ve streptokoksik enfeksiyonlar akla getiriimelidir.
Eklem agnsi ile bagvuran g¢ocuklan tiimiinde dikkatli bir ortopedik
muayene yapilmasi zorunludur. Ornegin diiz tabanlik, skolyoz ve aseptik
nekrozlar gibi birgok ortopedik bozukluk baslangigta eklem agrilar ile
ortaya cikabilir. Cocukluk ¢aginda birgok skolyoz olgusu baslangigta sirt
agrisi ile hekime bagvurabilir.

C. Laboratuvar bulgular:

Ozellikle baslangigta alinacak olan tam kan sayimi ve eritrosit sedimantasyon
hizi dlglimu tanida yardimel olabilmektedir.

Lokositozun enfeksiydz, enflamatuar ve malign durumlarda g6zlenebilen bir
bulgu olmasina karsin ayirici tanida forml Idkosit degerlendirmesi yardimcl
olacaktir.

Trombositoz 6ncelikle yangisal kdkenli hastaliklari, trombositopeni ise SLE'yi
ve maligniteleri akla getiren bir baglangi¢ bulgusudur.

Anemi ise birgok kronik romatizmal hastalikta ve malignitelerde gorilebilen bir
bulgudur. Cok net olarak agiklanamayan artritlerde eger kan sayiminda
patolojik veri var ise mutlaka kemik iligi aspirasyonu yapilmalidir.

Akut faz yanitinin varli§ini gésteren en basit test eritrosit sedimantasyon hizi
(ESH) dir. Yiikselisi enfeksiydz, yangisal kokenli hastaliklari ve neoplazileri,
duzeyinin normal kalmasi ise gogunlukla mekanik, ortopedik ve psikojenik
kokenli eklem patolojilerini disundlrir.  Ayrica CRP dlzeyi bir akut faz
gostergesi olarak artritli hastalarda bakilabilir. CRP diizey degerlendirmesinin
en ¢ok ise yaradigi durum ise SLE'dir. SLE'li gocuklarda tim akut faz
duzeyleri yiikselirken CRP duzeyi aktif hastalikta dahi normal diizeylerde kalir.
Yikselmesi akla enfeksiy6z durumlari ya da poliserdziti getirir.

Klinik uygulamada ve halk arasinda ¢ogunlukla romatizma testi olarak bilinen
ASO diizeyi yalnizca gegirilmis streptokoksik enfeksiyonu gostermede ve akut
romatizmal ates tanisinin konulmasinda yararlidir. Yine, ARA tanisinda da
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mutlaka bogaz kultlru ile kosut olarak degerlendirilmelidir. ASO diizeyinin en
anlamli oldugu durum ise yaklagik 2-3 hafta ara ile yapilan iki 6lgimde olusan
belirgin ylkselmedir.

o Eger ki bir cocukta siiregen bir romatizmal hastalik distintliyorsa bu hastalig
tanilandirabilmek igin degil dogru siniflandirabilmek igin romatoid faktor (RF),
anti niikleer antikor (ANA) ve HLA B 27 diizeyleri degerlendirilmelidir. Ama
ANA ve RF’nin saglikli cocuklarin % 4'Unde pozitif olacagl da hi¢ akildan
cikartilimamalidir.

o Cocuklarda eger enfeksiydz kokenli bir hastalik dugslniliyorsa hastalarda
tanilandirmaya yonelik mikrobiyolojik ve serolojik (6rnegin; gesitli kltirler ve
grup aglutinasyonlari vs) testlerin yapilmasi gerekebilir.

D. Radyolojik incelemeler:

Tek eklem tutulumlarinin tanilandinimasinda &zellikle radyolojik incelemeler
oldukca yararlidir. Ozellikle aseptik nekroz, Brodie absesi, osteomiyelit, bel agrisi
gibi yerel agrili durumlarda séz konusu bélgenin radyolojik incelemesi mutlaka
yapilmalidir. Direk radyolojik incelemede sUpheli bulgular saptanir ise s6z konusu
bolgelere tomografi ve MR incelemeleri yapilabilir. Sinovyal dokunun
degerlendirilmesi igin 6ncelikli olarak MR inceleme kullaniimalidir. Yaygin agrinin
oldugu durumlarda da hastalarda tanilandirici bir veri elde edilememis ise
hastalara sintigrafik inceleme yapilabilir. Ozellikle damarsal patolojilerin
incelenmesinde PET incelemeleri yararlidir.

E. Ayirici tan:

Romatizmal yakinma ile bagvuran cocuklarin ayirici tanisini yapmakta iki ana
verinin birincisi ates, ikincisi ise tutulan eklem sayisidir.

1- Ates ile birlikte olan tek eklem tutulumu: Ategle birlikte olan tek eklem
tutulumunda ilk planda enfeksiyonlar akla gelmelidir ve 6zellikle de septik artrit ve
osteomiyelit olasiligi de@erlendirilmelidir. Yerel yumusak doku enfeksiyonlari da
cocugun eklem hareketlerini engelleyerek benzer klinik tabloya yol agabilir.
Sistemik enfeksiyonlar sirasinda ya da onlari izleyerek benzer durumlar olabilir.

Eger 3- 6 yasinda bir ¢ocukta tek tutulan eklem kalga, akut faz belirtegleri
normal/hafif yliksek ve hastada solunum yolu enfeksiyonu bulgulari var ise ik
planda gegici (toksik, transient) kalga sinoviti dlstintimelidir. Ayrica, maligniteler
ayiric tanida hatirlanmasi gereken hastaliklardir.

Atesle birlikte olan, yineleyen ve sekelsiz olarak iyilesen monoartritierde tlkemizde
mutlaka ailesel Akdeniz ateside ayirici tanida yer almalidir. Oligoartikiler JIA'l
hastalarda ates ¢ok ¢ok nadir de olsa artrite eslik edebilir.
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2- Atessiz tek eklem tutulumu: Atessiz tek eklem tulumunda oncelikle mekanik-
ortopedik nedenler disunilmelidir. Bu klinik tabloya en ¢ok travma ve aseptik
nekrozlar yol agar. Atessiz agrisiz topallama ile basvuran bir gocukta hematolojik
bir bozukluk da yoksa ilk planda kalga ekleminin aseptik nekrozu (Legg-Calve-
Perthes hastaligi) distndlmelidir. Atessiz ancak g¢ok agrili kalga tutulumu ile
bagvuran obez bir ergende kaymis femoral epifiz akla gelmelidir. Ergenlik
dénemindeki bir erkek ¢ocukta egzersizler sonrasi ortaya ¢ikan diz agrisinda
Osgood-Schlatter hastali§i distintlmelidir. Geceleri belirginlesen, hematolojik ve
radyolojik parametrelerin normal oldugu ve dinlenme ile kisa slrede gegen
agrilarda ise 6n planda blyume agrisi dustinulmelidir. Ayrica benzer klinik tabloya
oligoartikiiler JiA, spondiloartropatiler, kronik ~osteomiyelit, yansiyan agri,
hemoglobinopatiler, maligniteler ve psikojenik artralji yol agabilir.

3- Ates ile birlikte birden ¢ok eklem tutulumu: Ates ve poliartraljinin birlikte
olduu durumlarda da on planda dlslinilecek hastaliklar enfeksiyoz ve
enflamatuar koékenli hastaliklardir. Enfeksiyonlardan da ilk olarak sepsis
dUsundlmelidir. Poliartralji ile stren sepsise en ¢ok yol agan mikroorganizmalar ise
hemofilus influenza ve staf. aureustur. Kizamikgik, hepatit A ve B, enfeksiyoz
mononiikleoz, kabakulak, koksaki, parvovirlis ve adenoviriis enfeksiyonu gibi
birgok viral hastalikta poliartralji goriilebilir. Ulkemizde ates ile birlikte olan kalga
eklemi ve bel agrilarinda ézellikle bruselloz ve salmonelloz da ayirici tanida akla
gelmelidir.

Akut romatizmal ates, sistemik JIA, sistemik lupus eritematosus, ba§ dokusu
hastaliklari ve vaskulitler poliartralji ile birlikte olabilir. Ayrica maligniteler ve
hemoglobinopatiler de benzer tablo ile karsimiza gikabilir. Stt gocuklugunda
belirgin destriktif artropatilerle stiren durumlarda, CINCA (chronic, infantile,
neurologic, cutaneous, arthropathy) sendromu da disundimelidir.

4- Atessiz birden ¢ok eklem tutulumu: Bu durumda ilk animsanacak tanilar
ARA, poliartikiiler JIA, SLE, vaskilliter ve bag dokusu hastaliklar gibi cesitli
stregen romatizmal hastaliklar olmalidir. Ayrica, hipermobilite ile birlikte olan
javenil epizodik artralji de klinikte atessiz yineleyen poliartralji ile kargimiza gikar.

Postenfeksiyéz durumlarda bazen atessiz poliartralji olabilir. Renal osteodistrofi,
rasitizm, MMR asilamasi sonrasi ve kemik displazilerinde de poliartralji gérilebilir.
Ozellikle iskelet displazilerinden spondiloepifiziyal displazia tarda siiregen poliartriti
yansilar sekilde ortaya gikabilir. Ekstremite uglarinda atessiz agri ve yanma ortaya
cikabilen akrosiyanotik durumlarda ise ilk akla gelecek tanilar refleks sempatik
distrofi ve eritromelaljidir.

Sonug olarak, kas-iskelet sistemine ait yakinma ile bagvuran gocukta tanilandirma
stireci oldukga zorludur. Hizli tanilandirma yapmaya galismadan, hastanin uzun
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streli olarak izlenmesi hastanin sagligi agisindan ¢ok yararlidir. Tanilandirma
stirecinde en ¢ok dikkat edilmesi gereken nokta ¢ocugun hareket 6zgurluguntn
kisittanmamasi olmalidir.

JUVENIL IDYOPATIK ARTRIT

Jiivenil idyopatik artrit (JIA), agirlikli olarak periferik artrit ile ortaya cikan, endojen
ya da eksojen antijenlerin patogenezinde rol aldigi, bagisiklik siteminde artmig
yangisal yanitin belirgin oldugu stiregen bir hastaliktir. JIA tekil bir hastalik
olmaktan ¢ok cesitli klinik tablolarin bir arada goériilebilecedi bir hastaliklar
toplamudr.

|. JUVENIL IDYOPATIK ARTRIT SINIFLAMASI:

Hastaligin ana tanisal dlgltleri, 16 yasindan 6nce baslayan, 6 haftadan uzun
sliren, bir veya daha fazla eklemi tutan artritin varligi ile birlikte eklem iltihabina
neden olabilecek diger nedenlerin dislanmasidir.

Onalti yagindan 6nce baslayan (jlvenil), nedeni bilinmeyen (idyopatik) ve en az 6
hafta suren artritlerin yani JIA’nin siniflamasi tablo I'deki gibi yapiimaktadir.

Her altgrup igin bir baglangig, bir de gidis (seyir) tipi degerlendiriimesi
yapilmaktadir. Séz konusu tani 6lcitlerinin tlkemizde de dogrulamasi yapiimis
olup, kullanilabilirligi kanitlanmstir.

Baslangig tipi derken ilk 6 aydaki tablo g6z énlne alinir. Hastalik gidis tipi
saptanirken ise 6 aydan sonra tabloya yerlesen degisiklikler temel alinir.

Tablo 1. Jivenil idyopatik artritte siniflama ve tanilandirma

Hastalik Olgitler Tanimlayicilar Dislanacak
hastaliklar
Sistemik artrit | 1- En az 2 hafta | 1- Baglangig yasi | 1- Yenidogan
. stren  gosterilmis, baslangicli
a- Kesin pik yapan ates multienflamatuar
hastalik
2- Eritematoz | 2- Artritin gidisi 2- Periyodik
dokuntd sendromlar
Oligoartikler
§ (6zellikle ailesel
Poliartikuler Akdeniz ate$|)
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Yinelemeyen tip

3- Artrit 3- Hastalik gidigi | 3- ilag duyarlili§i
b- Olasi Artritin -~ olmadidi | 4- Pozitif ANA
durumda
yukaridaki  ikisine
ek olarak
1- Yaygin lenf bezi | 5- Pozitif RF
biyukligu
2-  Hepatomegali
ya da
splenomegali
3- Serosit
2- RF negatif | Hastaligin ilk 6 | 1- Baslangic yasi | RF pozitif poliartrit
poliartrit ayinda 5 ya da
daha fazla eklemin
artriti
Artrit dagihimi
Simetrik
Asimetrik
3- Pozitif ANA
4- Uveit
3- RF Pozitif | 1- Hastaligin ilk 6 | 1- Baslangig yasi | Ailede psoriasis
poliartrit ayinda 5 ya da oykust

daha fazla eklemin
artriti

2- Enaz 3 ayara
ile bakilan 2 kez
pozitif ~ saptanan
RF

2- Artrit dagilimi
Simetrik

Asimetrik

3- Pozitif ANA
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4- Oligoartrit

Hastaigin ik 6
ayinda 1-4 eklemin
tutuldugu artrit

1- Baslangig yasi

1- Ailesel psoriasis

2- Artrit dagilimi
Biiylk eklemler
Kuglk eklemler

Agirlikh ust
ekstremitenin

tutuldugu

Agirhikh alt
ekstremitenin
tutuldugu

2- Ailesel
spondilartropati

3- Pozitif ANA

3- Pozitif RF

4- Uveit

5- Uzamis
oligoartrit

1- Hastaligin ik 6
ayinda 1-4 eklemin
tutuldugu artrit

1- Baglangig yas!

1- Ailede psoriasis

2- Hastaligin ilk 6
ayindan sonra 5 ya
da daha fazla
eklemin tutuldugu
artrit

2- Artrit dagilimi
Blyuk eklemler
Klcuk eklemler

Agirlikli
ekstremitenin
tutuldugu

ust

Agirlikl alt
ekstremitenin
tutuldugu

2- Pozitif RF

3- Pozitif ANA

4- Uveit
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6- Entezitle
iligkili artrit
(EIA)

Artit  ya  da | 1-Baslangig yasi | 1- Pozitif ANA
entezitin  birlikte
oldugu ya da her
birinin
asagidakilerden en
az ikisi ile birlikte
oldugu durum:
1- Sakroiliak eklem | 2- Artrit dagilimi | 2- Pozitif RF
duyarhihg
Blyuk eklemler
Kucuk eklemler
Agirhikh ust
ekstremitenin
tutuldugu
Agirlikh alt
ekstremitenin
tutuldugu
Blyik, kuguk
eklem  tutulum

farkinin olmadig

Aksiyel iskelet
sistem tutulumu

2- Enflamatuar bel
agrisi

3- Yangisal barsak
hastaligi artriti

7- Juvenil
psoriatik artrit

Artrit ve psoriasis
ya da artritle
birlikte  psériasis
olan aile bireyi
birlikteligi

EiA'de oldugu gibi

Pozitif RF

1- Daktilit

2- Tirnak
bozukluklari (yenik
ya da onikoliz)

8- Diger

Herhangi bir sinifa
sokulmayan ya da
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birden c¢ok sinifa
giren olgular

II. KLINIK BELIRTILER:

A. Sistemik JIA: JIAl hastalarin yaklagik %10-20sini sistemik JIA alt grubu
olusturmaktadir. Aralikli (intermittan) yuksek ates ve diger eklem digi bulgularla
karakterizedir. Ates karakteristik olarak giinde bir ya da iki kez 39.5 °C'ye kadar
yikselebilir. Daha sonra normale iner. Hastalarin ¢ogunda atesle beraber
cogunlukla gévde ve proksimal ekstremitelerde pembe renkli, atesin diismesi ile
beraber kendiliginden sénen; bazen kasintili olabilen tipik olarak makiler, ortasi
soluk, bir santimetreden kulgctk doklntiler ortaya cikar. Bazen hastalik sirasinda,
bir kisminda surekli artritin gortldugu ¢oklu eklem tutulumunun oldugu, hem kiiguk
hem de buyUk eklemlerin tutuldugu poliartikiler tip gelisebilir. Eklem tutulumu
baslangicta oligoartikiler olmasina karsin zaman iginde hastalik cogunlukla
poliartikiler tipe déntgtr. Tutulan eklemler, gogunlukta diz, dirsek, el-ayak bilegi ve
kalgca eklemleri olmakla birlikte herhangi bir kliglik eklemde tutulabilir. Kalga eklemi
tutuldugunda gogunlukla bilateraldir ve yikici eklem hasari olusumu ile birliktedir.
Hastalarin ¢ogunda kullanilan steroide, hareketsizlige, kotl beslenme ve artmig
sitokin diizeylerine bagli olarak ortaya ¢ikan osteoporoz vardir. Poliartrit gelistikten
sonra tipik ates ve dokintl ataklari gogunlukla kaybolur. Bu durumda hastalik
poliartiktler tipten ayirt edilemez. Bazen hastalik sistemik semptomlar disinda
herhangi bir klinik belirti géstermeden ataklar halinde yineleyebilir (ates ve dokintii
gibi). Daha az siklikta hastalarda tenosinovit, sinovyal kist, peritonit, myokardit
olmadan valvllit veya beraberinde myokardit, pulmoner parenkimal hastalk,
santral sinir sistem tutulumu, renal tutulum, krikoaritenoid eklem tutulumuna bagli
olarak stridor ve lenfodem gibi daha nadir klinik belirtilerle karsimiza gikabilir.
Hastalarin yaklasik Ggte birinde belirgin lenfadenopati ve/veya hepatosplenomegali
gorildr. Yangisal slirece bagli olarak karaciger enzimlerinde hastaligin aktif
doneminde hafif yikseklik saptanabilir. Plorezi ve 6zellikle de perikardit hastalarin
yaklasik %50’sinde gorilir. Perikardit ve myokardit steroid tedavisine ¢ok hizli
yanit verir. Artrit ise bu semptomlara eslik edebilir ya da haftalar veya aylar sonra
ortaya cikabilir ve taniyi zorlastirabilir. Sistemik artriti olan hastalarda genellikle
semptomlarin siddeti daha belirgindir. Ancak nadiren ciddi agrilari olur. Bu
durumda malignite stphesi diglanmalidir. Sistemik artriti olan hastalarin gogu
serozit ile bagvurabilirler. Bunlarin %33'U perikardittir. Ates ve diger semptomlar
nadiren aylarca stirebilir ancak 6 aydan daha fazla strekli olmasi nadirdir.

Sistemik JIA'll hastalarda belirgin I6kositoz vardir. Bu sayi bazen 100.000/mm3'ii
asabilir. Belirgin sola kayma vardir. Akut faz géstergelerinde ve 6zellikle de ferritin
dizeyinde belirgin ylkselme vardir. Hastalarin %40’inda belirgin kronik hastalik
anemisi vardir. Sistemik baglangicl JiA'lilarin hemen hemen tamaminda ANA ve
RF negatiftir. Yiiksek sedimantasyon hizi ve sliregelen enflamasyonun diger
bulgulari esligindeki duistk ve hatta normal trombosit sayisi farkli bir taniyi (I6semi,




10 - 13 Mart 2019, Uludag

sepsis) ya da tiketim koagiilopatisi ile komplike olmus JiA'yi diisiindiirmelidir.
Sistemik artriti olanlarda orta siddette koagulopati gorinurde siktir. Ancak
hastalarin kiiglk bir kisminda hastaligin erken déneminde makrofaj aktivasyon
sendromu (MAS ya da Hemofagositik sendrom) gelisebilir. MAS yasami tehdit
edici bir hastaliktir. Bu hastalarda tipik olarak; orta /a§ir DIK (trombositopeni,
artmis fibrin yikim Grdnleri, artmis fibrin, D-dimer, azalmis fibrinojen, uzamis
protrombin ve parsiyel tromboplastin zamani) vardir. MAS'li hastalarda ayrica
belirgin olarak azalmis eritrosit sedimantasyon hizi, agir anemi, I6kopeni, karaciger
fonksiyon bozukluklari (distik albumin ve artmis transaminaz diizeyleri) ve
hiponatremi gordllr. MAS poliartritli hastalarda da bildiriimis ve ézellikle EBV gibi
viral enfeksiyonlar, NSAID gibi ilaclar, biyolojik ilaglar, intramuskuler altin
preparatlari ve silfasalazin’e bagli olarak gelisebilecedi 6ne surtimustir. MAS'In
gorllmesi igin hastalarin tipik sistemik baslangicl donemde olmasina gerek yoktur.
Hastalarda siregen ates, hepatosplenomegali, lenfadenopati ve ensefalopati
vardir. Kesin tani kemik iligi aspirasyonu ve doku biyopsilerinde hemofagositozun
gosteriimesi ile konur.

B. Oligoartikiller JiA: Gelismis (lkelerde en sik goriilen JiA alt grubudur. Hastalarin
Ucte ikisini kizlar olusturur. Hastalik genellikie 1 ve 4 yaslari arasinda baslar.
Oligoartikiler tip, hastaligin izlem stiresinde yeni eklem tutulumu olup olmamasina
gore iki alt grupta degerlendirilir:

1. Siirekli (Persistan) oligoartikiiler JiA: 6 aydan sonra da tutulan eklem sayisi 4
veya daha az ise hasta bu kategoride degerlendirilir.

2. Uzamig (extended) oligoartikiiler JIA: 6 aydan sonra hastalik yayiliyor ve tutulan
eklem sayis artarak 4’0 agiyorsa hasta bu gruba alinir.

Oligoartikiler tutulum genellikle 6 yasindan Once baslar ve &zellikle kiz
cocuklarinda goérilir. Hastalarin timinde RF negatiftir, %70 kadarinda ise ANA
pozitif bulunur. Daha gok alt taraf eklemleri asimetrik olarak tutulur. En sik diz,
ayak bilegi hastaliga katilirken kalga tutulumu gok nadirdir. Klclik eklemlerde de
artrit nadiren gorilebilir. Eklem bulgulari genellikle geriler, ciddi bir fonksiyon
kaybina yol agmaz. Yakinmalar sinsi veya ani baslangicli olabilir. Sabah sertligi
gectikten sonra hasta kostugunda topallama daha belirgin hale gelir. Eklemde
sislik, kizariklik, 1si artigi da gorulebilir. Ates, yorgunluk ve kilo kaybi gibi genel
hastalik belirtileri gogunlukla gériimez.

Bu grupta temel sakatlik nedeni etkilenen eklemden gok g0z tutulumudur.
Cocuklarin ortalama dértte birinde sinsi olarak baslayan kronik 6n (veit (iridosiklit)
ortaya ¢ikmaktadir. Bu gocuklarin %95'inde antinikleer antikor (ANA) pozitif olarak
bulunmaktadir.

Uzamis (extended) oligoartikler gidis: Bu grup gocuklarin en ilging 6zelliklerinden
birisi de bu hastalarin belli bir siire sonunda poliartikiler tutuluma déntsmeleridir.
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Bu grupta yer alan hastalarin 6zgiin bir laboratuar verisi yoktur. Bu grup olgular
cogunlukla metotreksat tedavisine de oldukga olumlu yanit verirler.

C. Poliartikiiler JiA: Bu grupta 5 velveya daha fazla eklem tutulumu vardrr.
Hastalarin yaklasik %75'i kizdir. Hastalik 1-3 ve 8-10 yaslarinda yogun olarak
gorilar. Hastalik RF pozitif veya negatif olmak izere 2 alt gruba ayrilir. RF negatif
poliartrit herhangi bir yasta gorilebilir. Ancak ¢ogunlukla erken cocukluk yaslarinda
gordllr. Ancak RF pozitif hastalik 8 yagindan 6nce nadiren goralir. Her iki grupta
da kizlar daha gok etkilenir. RF pozitif poliartikiiler tip erigkin tip romatoid artritin
cocuklardaki karsiigidir. RF negatif olan hastalarin ancak %20 'si erigkin sero-
negatif romatoid artrite benzer. Her iki gruptan hastalarin tipik olarak yorgunluk,
hafif ates, hafif kilo kaybi ve anemiye ait bulgu ve semptomlari vardir. Ayrica
hastalarda orta derecede hepatosplenomegali ve hafif diizeyde bilyime geriligi
gorUlebilir. Baglangicta artrit gogunlukla simetriktir. Bazi olgularda bir kag eklem
tutulumu seklinde baglayip zamanla poliartrit seklini alir. Elin kiiglk eklem tutulumu
(6zellikle proksimal kiicik eklemler ve metakarpofalengeal eklemler) ve el bilegi
eklemlerinin simetrik olarak tutulumu tipiktir. Ayni zamanda ayaklarin kiiglk eklem
tutulumu, daha az siklikta olsa da gorllebilir. Kalga, boyun, omuz,
temporomandibuler eklem tutulumu hastalarin yaklasik %50'sinde gorilebilir.
Zamanla servikal spinal eklem tutulumu fiizyonlara, C1 ve C2 subluksasyonlarina
ve buna bagh spinal kord basisina bagl semptomlara yol acabilir. Baglangigta
uveit olmamakla birlikte hastalarin %5'inde hastalik seyri sirasinda tveit geligebilir.

1. Seronegatif poliartikiler JiA'lI hastalarda yakinmalar ani baslangich ya da
sinsidir. Genellikle erken yas cocuklarda gorilir. Sistemik hastalia 6zgii olan ates
ve dokinti genellikle gorlimez. Tutulan eklemlerde siglik, kizariklik, agr ve
hareket kisithligi belirgindir. Ancak belirgin destriksiyon ¢ogunlukla gérilmez. Bu
hastalarin yaklasik % 25'inde ANA pozitif olabilir. Bu hastalarda baglangicta
negatif olan RF hastalik siresince de negatif kalir.

2. Seropozitif poliartikiler JIA'll hastalarda da yakinmalar ani veya sinsi baglangigli
olabilir. Bu grup tim JIA 'l hastalarin %5 ‘ini olugturur. Bu grup hastalar
cogunlukla 8 yasindan biyik gocuklardir. Subkutan nodiiller genellikle basinca
maruz kalan yerlerde daha belirgin olarak gorullr. Histolojik olarak bu noduller
erigskin romatoid artritteki romatoid nodtllere benzer. Nodlller spontan olarak
gerileyip tekrar ortaya cikabilir. Nodil varligi RF titresi ile paraleldir. RF pozitifligi ile
birlikte aktif eklem hasarinin en onemli éngérdiricust anti-CCP pozitifligidir.
Eklemlerdeki yikim ilerleyicidir ve gogunlukla bir yil icinde kalici deformite birakir.
Nadiren hastalarda I6kopeni ve splenomegalinin eslik ettigi Felty sendromu veya
Sjégren sendromuna ait bulgular eslik edebilir. Ancak son iki durum gogunlukla
erigkin romatoid artritin ozelliklerindendir. Bu hastalarin hemen hemen hepsinde
RF, yaklasik yarisinda ANA pozitiftir.

D. Entezitle iligkili artrit (EIA): EIA gogunlukla erkek cocuklarda gérilir ve 10
yasindan sonra ortaya ¢ikar. Bu grupta yer alan ¢ocuklarin en énemli 6zellikleri RF
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ve ANA’larinin negatif olmasi, entesopatilerinin ve alt ekstremite artrit ya da
artraljilerinin olmasidir. Hastalarin yaklasik %60'inda HLA B27 pozitif olarak
saptanir.

Entezit, tendonlarin kemige yapisma bdlgelerinin enflamasyonudur. En ¢ok asil
tendonu etkilenir. Ayrica planter fasyanin kalkaneusa yapisma vyeri, tuberositaz
tibia, simfiz pubis civari, trokanterler etrafl entesopatilerin sik gérildigi
lokalizasyonlardir. Cocuklarda ilgili tendon bélgesinde belirginlesen agr ve
duyarlilik ile ortaya gikar. Fakat entesopati sadece jlivenil spondilartropatilere 6zgi
bir bulgu degildir.

Bu grup hastalarda gorlebilen eklem tutulumu cogunlukla alt ekstremiteye
yerlesen, asimetrik ve oligoartikiller tiptedir. Bu dénemde aksiyel iskelet sisteminde
tutulum nadirdir. Hastalarda artritin ortaya ¢ikisini atesli hastaliklar ya da travma
provoke edebilir. Eklem tutulumu steroid olmayan antienflamatuar ilaclara hizla
yanit verir. Artropati yineler tarzda surebilir ve bazen de uzun siren tam ya da
parsiyel remisyonlar olabilir. Eklemlerde sekel olusma orani diger gruplara gére
daha azdir.

Hastaligin gidisini etkileyen en dnemli gdsterge HLA B27 pozitifligidir. HLA B27
pozitif olan olgularda ankilozan spondilite dénisme orani oldukga yuksektir ve
hastalik sik sik yinelemeler ile siirer. EIiAnin aslinda jiivenil spondilartropatilerin
erken dénemi oldugunu savunan ve bu grup hastaliklarin JiA bagli§i altinda degil
de spondilitler icinde degerlendirilmesini dneren arastirmacilar da vardir.

Akut semptomatik veit, entezitle iligkili artritli hastalarin yaklasik %10-20" sinde
goriiliir. Uveit gogunlukla akut ve agrilidir ve fotofobi eslik eder. Iritis, sklera ve
konjonktivanin belirgin kizarikligi ile karakterizedir. Uveit tek tarafli ve ataklar
halinde belirginlesebilir. Hatta iskelet yakinmalarindan énce kendini gésterebilir.
Yani akut, tekrarlayici, bazen tek tarafli olabilen 6n (veit durumunda gelisebilecek
spondilit ve alt ekstremitelerin asimetrik blyuk eklem artriti akilda tutulmalidir.
Tutulan eklemler ayak bilegi, kalga, diz ve tarsometotarsal eklemlerdir. Akut
anterior Uvetin HLA B27 pozitif olan hasta grubunda gelisme olasiligi daha
yuksektir.

E. Jlvenil psoriatk artrit: Genellikle 9-12 vyaglari arasinda baglar ve kiz
cocuklarinda erkeklere oranla biraz daha sik gordlur (3:2). Southwood'un dnerdigi
juvenil psériatik artrit (JPsA) tani élghtleri séyledir; Majér olanlar artrit ve tipik sedef
plaklari, mindrler ise daktilit, yukstik tirnak, sedefe benzer dokiintii, ailede sedef
oykusinin bulunmasi. Kesin JPsA icin 1 major arti 3 mindr ya da 2 majér kriter
gerekmekte, olasi tani iginse 1 major arti 2 minor yetmektedir. Eklem tutulumu tipik
olarak kiiglk eklemleri tutan asimetrik bir oligo- veya poliartrit olarak baslar. Distal
interfalangeal (DIF) eklem tutulumu sedef artritini diisiindiiriir. Genellikle bir ya da
birkag parmagin hem MCF, hem PiF hem de DiF eklemi birden tutulur ve sosis
parmak denen gorintl ortaya ¢ikar. Bu gérinti artrit yaninda fleksor tenosinovit ile




15. Uludag Pediatri Kig Kongresi

de olusur. Hastalarin %20-40 kadarinda bu klinik tablo vardir. Etkilenen parmakta
tirnaklarda gukurcuklar gorllr. Bazi hastalar ise sero-pozitif poliartikiler
JiA'dakine benzer simetrik poliartrit ile karsimiza gelebilir. Sakroileit genellikle tek
taraflidir. Juvenil psortiatik artrit'te aksiyel tutulum eriskinlere oranla daha azdir ve
yasamlarinin daha ileri donemlerinde ortaya cikar. Erigkinlerden bir farki da
artroplasti gerektiren kalga tutulumunun gocuklarda daha fazla olmasidir.

Sedefin deri bulgulari bazen ¢ok belirgin ve yaygin olabilir. Ancak bazi olgularda
ozellikle aramak gerekebilir. Tipik olarak sedef plaklari eklemlerin ekstansor
yuzlerine, sagli deriye, umblikal gukura, perineye yerlesir. Tiraklardaki sedef
bulgulari da oldukg¢a tipiktir. YUkstk tirnak gorGnimd, subungal hiperkeratoz,
onikoliz gibi degisiklikler artritle seyreden sedef olgularinda %60 oraninda
gorilmesine karsllik, artrit olmayanlarda % 30-40 kadardir.

Kronik 6n (veit JPsA’da %17 oraninda gérilmekte ve bunlarin %60-70'inde ANA
pozitif olarak bulunmaktadir.

1. TANI:

JIA tanisi tamami ile Klinik éliitlere dayanilarak yapilmaktadir (Tablo I'de JiAin
siniflama ve tanilandiriimasi sunulmustur). JIA tanisinin konulabilmesi ve tam
klinik tablonun oturmasi bazen uzun bir zaman dilimini alabilir. Hastalar
baslangicta farkli tanilar ile izlenebilir. Hastaligin 6zgtn bir laboratuar verisi yoktur.
Laboratuar verileri yalnizca ayirici tanida, alt gruplar ayirmada ve izlemde
yardimci olmaktadir. Tanida, mutlaka her hastaya 6zellikle 6n kamara olmak (izere
g6z muayenesi yapilmalidir.

IV. TEDAVI:

Cocukluk caginda en sik rastlanan stiregen hastaliklardan birisi olan JiA'nin gidisi
sirasinda ciddi sakatliklar ve 6liimler ortaya ¢ikabilmektedir. Eklemlerde olusan
yangisal bozukluklarin suregenlesmesi hastanin yasam igindeki hareketligini ve
uretkenligini belirgin bigimde kisitlar. Eklemlerdeki bu degisikliklere yol agan ise
hastalarda var olan ve kontrol altina alinmasi gok zor olan yangisal suregtir.
Bundan 6tlrt bu taniyr alan hastalarin hizla ve etkin bigimde tedavi edilmeleri
gereklidir.

Tiim romatizmal hastaliklarda oldugu gibi JIA tedavisi de bir ekip isidir. Bu ekipte
cocuk romatologu, fizyoterapist, gz hekimi, ortopedist, gocuk psikiyatristi ve hasta
ailesi etkin olarak yer almalidir. Tedavinin tibbi boyutunda éncelikli amag agrinin
geriletilmesi, hastalik aktivitesinin baskilanmasi ve kisitlanan hareket agikliginin
geri kazaniimasidir.

JIA tedavisinde birincil amag klinik baskilanmadir. Klinik baskilamada sz edilen
anlamli yangisal hastalik aktivitesinin hi¢ olmamasidir. Amaca ulasana kadar ilag
tedavisi en az Ug¢ ayda bir kontrol edilmeli ve gerekirse diizenlenmelidir. Hastalik
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aktivitesi diizenli (1-6 ay arasi dénemlerle) izlenmelidir. Amaglanan tedavi hedefi
hastalik suresince surdirilmelidir. Hastayla ilgili etmenler, hastaligi arttiran
durumlar ve ilag riskleri, secilecek hastalik aktivite 6lglim aracini ve tedavi hedefini
etkileyebilir. Hasta ve ailesi bu stiregle ilgili ayrintili olarak bilgilendirilmelidir.

A. JiA tedavisinde kullanilan biyolojik olmayan ilaglar:

JIAnin tibbi tedavisinin temelini olusturan ilaglar icinde gocuklarda en sik
kullanilani non-steroidal anti inflamatuar ilaglardir (NSAIi). En yaygin kullanimi olan
NSAIP'lar ibuprofen, endometazin, tolmetin ve naproksen sodyumdur. Bu ilaglar
disik dozlarda analjezik etki ile agriyr azaltirlar, ancak yuksek dozlarda
antienflamatuar etki gosterirler. Tedavinin ilk 1-3 gind agrinin azalmasi seklinde
yanit alinir.

Tedavide gogunlukla NSAIi yalniz bagina etkili olamadiklari icin diger uzun etkili ve
daha giiclii antienflamatuar ilaclara gereksinim duyulur. Ozellikle oligoartrit ve
entezitle iliskili artritlerde sulfasalazinin etkinligi yapilan calismalarda kanitlanmistir.
Bu nedenle oligoartrit ve entezitle iligkili artritli hastalarda siklikla kullaniimaktadir.
Tedaviye yanit 6-8 hafta sonunda alinir. Yan etkileri; alerjik reaksiyonlar, kemik iligi
baskilanmasi, sindirim sistemi sikayetleri, geriye donuslu sperm sayisinda azalma,
karaciger ve bobrek yan etkilerdir. Sistemik JiA'da yan etki riski arttigi icin
kullanilmasi dnerilmemektedir. Baslangic dozu 10-20 mg/kg/gin olup haftalar
icinde doz 30-50 mg/kg/gine ¢ikilir.

Metotreksat, romatoid artritte oldugu gibi JiA'da da hastaligin seyrini anlamli olarak
dizeltmistir. JIA tedavisinde etkinligi kanitlanmis ve yan etkileri oldukca az
gozlenen uzun etkili bir ilagtir. Dlsik dozlarda interlokin-1 yapimini ve birgok
hiicresel islevleri engelleyerek antienflamatuar etkinlik gostermektedir. Tedavi dozu
0,5-1 mg/kg/hafta’dir. Bu dozun Uzerinde tedavi yaniti degismemektedir. Agizdan,
deri alti ya da kas ici olarak verilebilir. Cogu hasta tedaviye baslangicin ilk 2-3
haftasinda yanit verir. Ancak tedaviye yanit bazen uzun stirebilir. Haftalik dozlar
halinde kullanilan metotreksatin en 6nemli yan etkileri karaciger ve kemik iligi
Uzerinedir. Bundan 6tirt 2-3 aylik aralarla tekrar edilecek karaciger enzimleri ve
tam kan sayimi ile yan etkilerin izlenmesi gerekmektedir. Kemik iligi Uzerindeki
etkilerini azaltmak, bulanti, agiz dlseri, orta derecede sag dokllmesi gibi yan
etkileri kontrol etmek icin 1 mg/kg/giin folinik asit veya folik asit eklenmesi
onerilmektedir. Ama bu noktada unutulmamasi gereken bir diger noktada alinan
folik asitin metotreksat etkisini azaltabilecegidir.

Kortikosteroidler, antienflamatuar ilaglar iginde en etkili olanidir. Ancak yan
etkilerinin fazla olmasi nedeniyle kullanimi sinirlidir. OligoartikUler tip hastalikta
o6zellikle tek eklem tutulumu ile kendisini gosteren blyilk eklem tutulumunda eklem
icine steroid kullanimi oldukga yararlidir. Bu amagla uzun etkili steroidler metil
prednizolon asetat ya da triamnisolon heksasetonid kullaniimaktadir. Yerel olarak
kullanilan triamsinolon heksasetonitin daha etkin oldugu yapilan gesitli ¢alismalar
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ile gosterilmistir. Bu sekille steroidlerin sistemik yan etkilerinden korunmus olunur.
Tedaviye yanit genellikle yavas olarak gelisir; ancak zamanla hastalarin klinik
bulgulari diizelir. Ayni ekleme yineleyen eklem ici steroid enjeksiyonu gerektiginde
aradan 3—4 aylik bir siirenin gegmesi gereklidir.

Sistemik tip artrit grubunda steroidlerin agizdan ya da parenteral kullanimi sistemik
bulgulari belirgin olarak geriletir. Eklemdeki agri, sislik, duyarlilik veya hastalikla
iligkili kardit, hepatit, akciger hastaligina ek olarak ates, kaseksi ve anemi gibi
bulgular steroid tedavisine anlamli yanit verirken, eklemlerdeki yikici olaylar
cogunlukla stregelir. Sistemik steroidlerin kullaniimasina bagli olarak biylime
geriligi, glukoz intoleransi, sismanlik, asiri killanma, osteopeniye bagli patolojik
kemik kiriklari ve vertebralarda ¢dkme, gbzde katarakt olusumu, lipitierde
yikselme, yiksek tansiyon, immin baskilanma, psisik durumda bozulma ve
miyopati gibi yan etkiler gorUlebilir. Ancak hastaligin etkin sireci kontrol altina
alindiktan sonra diislik doz ya da giin asiri doz sistemik steroid kullanimina bagli
gelisen bu yan etkilerin gértime sikligini azaltir. Doz kardit veya perikardite bagli
gelisen konjestif kalp yetersizligi veya tamponat durumunda 1-2 mg/kg/gin’e
cikartilabilir. Bunun disinda genellikle 1 mg/kg/giin'den daha az dozda verilir.
Hastanin yakinmalarinin ve fizik bulgularinin azalmasina bagli olarak doz azalmasi
yapilabilir. Nadir durumlarda, tek defada 30 mg/kg gibi yliksek dozlarda steroid
kisa sUreli siddetli sistemik hastaligi baskilamak i¢in parenteral yolla kullanilabilir
ve gereginde bu doz tekrarlanabilir.

B. Biyolojik ilaglar:

Tedavide son yirmi yildir erken yogun tedaviye (metotreksatin erken kullanilmasi)
karsin pek ¢ok gocuk hasta erigkin dénemine kronik aktif hastalik ile girmektedir.
Bu nedenle kronik sekel sikiiginin azalmasi ve tam baskilanma elde edilmesi
amaclyla biyolojik ilaglar JIA tedavisinde kullaniimaya baslanmistir. Aslinda JiA'si
olan her ¢ocugun ilk 3-6 aylik tedavi sonunda uzun etkili ilaglara yanit alinmamig
ise biyolojik ilaglari kullanma hakki vardir. Cocuk romatoloji uygulamasinda
kullanilan biyolojik ilaglar tablo II'de 6zetlenmistir.

Tablo 1. Juvenil idyopatik artrit tedavisinde kullanilabilen biyolojik tedaviler

Jenerik adi Ticariadi | Mekanizma FDA Doz
onayl

Etanersept Enbrel TNF baskilanmasi, | Var 0,8 mg/kg/hafta ya

flizyon protein TNF da haftada iki kez 0,4
reseptor mg/kg (en Ust doz 50
baskilanmasi mg/hafta)




10 - 13 Mart 2019, Uludag

Infliksimab Remicade | TNF baskilanmasi; | Yok 5-10 mg/kg/ay (en

anti-TNF ust doz 200 mg/ay)
Remsima | monoklonal (Uveitte
kimerik antikor var)

Adalimumab | Humira TNF baskilanmasi, | Var <30kg: 24 mg/m2//2
anti TNF haftada bir,
monoklonal Antikor

>30kg: 40 mg/2
haftada bir

Anakinra Kineret IL1-reseptor karsiti | Yok 1-2 mg/kg/gin (en

ust doz 200 mg/gtin)

Kanakinumab | llaris IL-1 inhibitor, anti | Var <40 kg: 4-6 mg/kg/
IL-1beta 4-8 hafta,
monoklonal antikor

>40kg: 150-300
mg/doz/4-8 hafta

Rilonacept Arcalyst | IL-1 baskilanmasi; | Var 2.2-4. 4 mg/kg/hafta
¢OzUnebilir fizyon
proteini

Tosilizumab | Actemra | IL-6 reseptor | Var < 30 kg, 12 mg/kg/2-
antagonist 4 hafta

= 30 kg, 8 mg/kg/2-4
hafta (en Ust doz 400
mg)

Abatasept Orencia T hiicre | Var 10 mg/kg /4 hafta
kostimulatord, i}
¢oziinebilir fiizyon (en Ust doz 500 mg)
proteini

Ritliksimab MabThera | CD20 antijen | Var 375 mg/m2/hafta, 4
baskilanmasi hafta stre ile haftada

bir (en Ust doz 500
mg)

Tiim romatizmal hastaliklarda oldugu gibi JiA’'da da bilinmeyen bir nedenle doku
makrofajlari uyarilir. Bunun ardindan ise bozulan yardimei T hiicre yaniti ile ortama
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yogun miktarda proenflamatuar sitokinler salgilanir. Bu sitokinlerden ézellikle timér
nekrozis faktor-alfa (TNF-alfa), interlokin-1 (IL-1) ve interlokin—6 (IL-6) olugan
enflamatuar siirecten sorumludur. Ozellikle TNF-alfa olusan sinovitten ve yangisal
olaylardan, IL-1 ise eklem yikimindan, IL-6 ise hastalarda olusan ates, dékuntii
gibi sistemik bulgulardan sorumludur. Bu sitokinlere karsi olarak olusturulan
biyolojik ilaglarin romatolojik hastaliklarin  tedavisinde kullanilimasi  giderek
artmaktadir.

1. TNF- alfa karsitlar: TNF-alfa, JIA patogenezinde énemli bir roli olan bir
sitokindir, hem serum hem de sinovyal sivida yliksek diizeylerde bulunur. Ayrica,
¢0zUnebilir TNF almaglarinin serum seviyesi de hastaligin etkinligi ile iligkili oldugu
gosterilmistir.

Etanersept: Etanersept, insan TNF reseptorinin ekstrasellliler bolgesini iceren
dimerik bir fiizyon proteinidir. ilk olarak retilmis olan biyolojik ilatir. insan IgG’sine
Fc almaci Uzerindeki p75 TNF almaci araciligi ile baglanip baskilar. Ayni zamanda
TNF-betayr da baskilar. Rekombinan DNA teknolojisi ile Gretilir. TNF-alfa yolunun
baskilanmasi ile diger enflamatuar sitokin duzeyleri, [0kosit gogl ve matriks
metalloproteinazlarinin Gretimi de baskilanir. Etanersept, ézellikle periferik eklem
artritleri (izerinde ¢ok etkilidir. Poliartikiiler JIA'I olgularda ise en etkin tedavi
segenegidir. llag 0,8 mg/kg/hafta dozunda etkin ve giivenilir oldugu gdsterilmistir.
ilacin etkinligi ikinci ya da tiglincii dozdan sonra belirgin olarak ortaya ¢ikar.

Etanerseptin kullanimindaki en dnemli yan etkisi enjeksiyon bolgesinde olusan
yerel reaksiyonlardir. Bundan o6tlrli ilacin farkl bolgelere uygulanmasi daha
guvenlidir. Daha az siklikta, yineleyen Ust solunum yolu enfeksiyonlari
goriilebilmektedir.

Infliksimab: infliksimab, kimerik insan/fare anti-TNF etkili monoklonal antikorudur.
Hiicre yiizeyindeki tim TNF-alfa reseptérlerine baglanir. infliksimab, etanerseptten
farkli olarak hem ¢dziinen hem de hiicre (izerindeki TNF almaglarini etkiler. JiA
tedavisinde etkinligi gosterilmistir. Diger ilaglardan farkli olarak 3-6 mg/kg (en
yiiksek dozu 200 mg), 4-8 haftada bir damardan uygulanir. ilacin etkinligi yaklagik
birinci ayda ortaya gikar. infliksimab, 6zellikle aksiyel iskelet sisteminin etkilendigi
spondiloartropatilerde, yangisal barsak hastaliklarinda, psoriatik artritte ve
uveitlerde etkilidir. Diger anti-TNF tedaviler gibi infliksimabin metotreksat ile birlikte
kullaniimas! ilacin etkinligini belirgin olarak arttirmaktadir. infliksimabin uygulamasi
oldukga sikintihdir. Enflizyon sirasinda anafilaktik reaksiyonlari yansilayacak
bicimde titreme, Urtiker, kasilma ve ates ndbetleri gorUlebilir. Bu reaksiyonlar
onlemek amaci ile enflizyon dncesinde ya da sirasinda antihistaminik, parasetamol
ve steroid uygulanabilir. Uzun sireli uygulamada otoantikor olusumu gérilebilir.

Adalimumab: Adalimumab, TNF-alfa'ya karsi dretiimis bir insan monoklonal
antikorudur. - Adalimumab, infliksimaba gére daha az immiinojenik ve daha uzun
yari dmurlidur. llag her iki haftada bir 40 mg dozundan cilt alti enjeksiyonu olarak
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kullanilmaktadir. Cocuklardaki kullanim dozu ise 24 mg/m2/14 giindir. ilacin
metotreksat ile birlikte kullanilmasi etkinligini belirgin olarak arttirmaktadir. Bu
sonuglar kullanilan TNF-alfa karsiti ilaca yanit olmadiginda ilagta degisikligi
yapmanin yararini ortaya koymaktadir. Yakin zamanda Amerika'da FDA tarafindan
dort yas ve (st icin poliartikiiler JiA'da kullanim izni almistir.

2. interlokin-1 kargitlari:

Anakinra: Insan rekombinan IL-1 reseptér antagonistidir. IL-1 reseptoriine
baglanarak, IL-1 aktivitesini azaltir. Gocuklarda 1-2 mg/kg/giin dozundan, cilt alti
enjeksiyon yolu ile kullanilir. En st dozu ise 100 mg/glindur. Yarilanma 6mrii 4-6
saat olmasi nedeniyle ginliik enjeksiyon yapiimasi gerekmektedir. Patogenezinde
IL-1'in énemli bir rolu olmasi nedeniyle sistemik JIA tedavisinde ve direngli AAA
tedavisinde yeglenmektedir. Anankinranin uygulamasindaki en 6nemli zorluk her
guin uygulanmasi ve enjeksiyon yerlerinde olusabilen yerel reaksiyonlaridir.
Anakinra genellikle iyi tolere edilmekte olup, ciddi yan etki nadiren gorGllr.
Dezavantaji hergiin enjeksiyon gerektirmesidir, enjeksiyon bdlgesinde kasintili
dokuntd sik gorulebilmektedir. Dokuntt zaman icinde kendiliginden diizelmekle
birlikte soguk uygulama ile dlizelme daha hizlica sadlanabilmektedir.

Kanakunimab: bir monoklonal IgG1 antikoru olup; IL-1 B'nin izoformu gibi davranip
molekiilin etkinligini azaltir. Direngli AAA ve sistemik JIA'll olgulardaki etkinligi
yapilan ¢alismalar ile gdsterilmistir. Kullanim dozu 40 kg'in altindaki cocuklar igin 4
mg/kg/4-8 haftada bir, 40 kg'in Ustlindekiler igin ise se 150 mg/doz/4-8 haftada bir
olarak oOnerilmektedir. Yerel enjeksiyon reaksiyonunun daha az olmasi ve yari
omriinln anakinraya gore daha uzun olmasi dolayisi ile; birgok klinisyen tarafindan
ilk kullanilan anti IL-1 olarak yeglenmektedir. Ayni zamanda, kanakunimab AAA
digindaki diger birgok otoenflamatuar hastaligin tedavisinde de glvenle
kullaniimaktadir.

Rilonasept: rekombinan fiizyon proteini olarak IL-1 reseptor proteini ile birlikte
etkinligini ortadan kaldirir. Kullanim dozu 2,2-4,4 mg/kg/haftadir. Sistemik JiA'da
baslangi¢ tedavisi olarak dnerilmemekle birlikte; diger IL-1 karsitlarina yanitsizlik;
aktif hastalik ve aktif artrit durumlarinda énerilmektedir.

3. interldkin-6 karsiti tedavi:

Tosilizumab: monoklonal IL-6 reseptor antikorudur. IL-6 reseptériine baglanarak,
IL-6-IL6R baglantisini ortadan kaldirarak etki gosterir. Sistemik JiA'da serum IL-6
diizeyleri CRP ve atesle iliskilidir. Tosilizumab, aktif sistemik JIA tanili iki yas ve
Uzeri ¢ocuklarda tek bagina ya da metotreksatla birlikte kullanilabilir. Kullanim dozu
cocugun agirhgr 30 kg'in altinda ise 12 mgl/kg, Ustiinde ise 8 mg/kg/2-4 haftadir.
Sistemik JIA" da daha onceki tedavilere yanitsizik durumunda, ozellikle
diizelmeyen, etkin seyreden artrit durumlarinda ve poliartikiler JiA'da kullanim
uygundur.
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4. T hiicre ve B hiicre hedef alan tedaviler:

Abatasept: Abatasept (CTLA4-Ig), etkinlestirimis edilmis T hucrelerin verdigi
bagisik yanitin 6n uyarisini dislar. Abatasept 2008 yilindan bu yana alti yasindan
bilyik poliartikiiler JIA'lI olgularda FDA onayi ile kullaniimaktadir. ilag 10 mg/kg
dozundan aylik enfiizyonlar halinde kullanilir. TNF-alfa inhibitérlerine yanitsizlik
durumunda kullanimi 6nerilmektedir.

Rituksimab: B hicre apopitozunu arttiran ve CD20 tasiyan olgun B hiicrelerini
azaltan insan monoklonal antikorudur.  Ritlksimabin ana hedefi olgun B
hiicreleridir. B hiicre iliskili tiim hastaliklarda ok etkindir. ilk olarak non-Hodgkin
lenfomalarda kullanilan bu ilag daha sonra direngli romatizmal hastaliklarda ve
ozellikle sistemik lupus eritematozusta kullaniimaktadir. Erigkin romatoid artrit
hastalarinda diger anti-TNF’lere yanitsizlik durumunda kullanim endikasyonu
vardir. llag 375 mg/m2lik dozlar ile haftada bir dort enfiizyon halinde kullanilir.
Gerek olursa bu tedavi (i¢ ya da dért kez yinelenebilir.

Jiivenil idyopatik artritin tedavisinde kullanilan biyolojik ilaglar JIA'nin seyrini
anlamli olarak degistirmislerdir.
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KANAMALI COCUGA YAKLASIM
Alphan KUPESIZ
Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatik Hematoloji Onkoloji BD Ankara

Kanama semptomlari olan bir hastanin klinik degerlendirmesi, gocugun yasl,
cinsiyeti, klinik durumu, gegmisi ve aile 6ykusu dikkate alinarak dikkatli bir 6yku
almakla baglar. Kanama belirtileri saglikli gocuklarda ortaya ¢ikar ve mutlaka
genellestirilmis bir kanama bozuklugunu géstermez. Ornegin, burun kanamasi,
rinit, travma, ylzeysel damarlar veya kuru havadan kaynaklanabilir. Bununla
birlikte, olagandisi siklik, slre veya ciddiyetle ortaya ¢ikan semptomlar, altta yatan
bir kanama bozuklugunun digtndurmelidir.

Kanama bulgulari bazen basit cerrahi travma (6rnegin, tonsillektomi, sinnet, dis
cekimi) sonrasi olusabilir; ancak, oOzellikle gocugun 6nceden kanama belirtileri
oyklsu varsa, altta yatan bir kanama bozuklugu olasihgini akla getirmelidir.
Klinisyenler igin anormal olarak degerlendirilen morarma veya kanamanin (6rnegin,
siklik, siire veya ataklarin ciddiyeti nedeniyle) kanama bozuklugundan veya kazara
yaralanmadan kaynaklanabilir. Ayrica, ¢ocuk istismari da dikkate alinmalidir. Bu
nedenle kanamanin zamani, kanama tipi, yeri, semptom derecesi, provoke edici
yaralanmalarin dogas! ve bu yaralanmalarin gocugun gelisimi ve aktivite dlzeyi ile
tutarli olup olmadigina dair tum detaylar incelenmelidir.

Klinik ozellikler -  Kalitsal bir kanama bozuklugu, kanama belirtilerinin
baglangicinda bebeklik doneminde veya erken cocukluk déneminde, Ozellikle
pozitif aile dykiisi ile iliskiliyse kuvvetle distinliimelidir.

Asagidakiler, altta yatan bir kanama bozuklugunu gosteren tipik drneklerdir:

e Gobek kemiginden kanamasi olan bir yenidogan, faktor Xl eksikligi de dahil
olmak Uzere pihtilagma protein defektleri agisindan degerlendiriimelidir. Bagka bir
risk faktori olmayan bir bebekte intrakranial kanama da faktor Xl eksikligine
dikkat etmelidir.

e Bir diismeden sonra ylrimeye baslayan ve agrili sismis eklem ile bagvuran bir
erkek bebekte aksi ispatlanana kadar hemofili oldugu tahmin edilmektedir. Benzer
sekilde, erkek bir bebekte veya geng bir cocukta alisiimadik sekilde belirgin bir kas
hematomu, stinnetten sonra asiri kanama hemofili igin dikkat gekicidir.

e Viral bir enfeksiyonun ardindan petesi ve / veya mukokutandz purpura ile
basvuran saglikli bir cocukta akut postinfeksiyéz immiin trombositopeni en olasi
tanidur.
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e Asiri adet kanamasi, tekrarlayan burun kanamasi ve soluklugu ile bagvuran
ergen bir kiz, en sik gorilen kalitsal kanama bozuklugu olan von Willebrand
hastaligina (VWD) sahip olabilir.

Aile dykusu - Aile dykisu, kalitsal bir pihtilagsma bozuklugunun olasi bir tanisini
desteklemede yardimcidir. Kanama belirtilerinin sadece erkek kardegslerde ve
dayilarda bulunmasi, hemofili A veya B'de goruldugu gibi X'e bagl resesif kalitimin
gostergesidir. Bununla birlikte, negatif bir aile Oykusu, kaltsal bir pihtilasma
bozuklugunu dislamaz; Hemofili hastalarinin iigte birinde aile dykusi negatiftir.

Buna karsilik, kalitsal hemorajik telanjiektazi (Osler-Weber-Rendu hastaligi) gibi
otozomal dominant hastaliklarda, dogru bir soyagaci, her iki cinsiyetten etkilenen
bireyleri gdsterecektir. Cogu VWD 6rnegi de otozomal dominant sekilde iletilir.
Nadir pihtilasma faktorl eksikliklerinin (6rn. Faktér VII veya faktor XI eksikliginin)
ciddi formlari gibi otozomal resesif bozukluklarda, aile Gykusu negatif olabilir;
akrabalik, bu tir eksikliklerin olasihgini arttirir.

ilaglar - Bitkisel ilaglar (6rnegin, zencefil, ginkgo biloba, biiyiik miktarda sarimsak)
dahil olmak iizere kapsamli bir ilag kullanim dykisti ok dnemlidir. Ozellikle, aspirin
, bazi ilaglar ve aspirin igeren anti-inflamatuar ilaglar (ibuprofen veya naproksen)
icin sorgulama yapilmalidir. Bu tir ilaglar trombosit fonksiyonunu bozar ve altta
yatan bir pihtilasma bozuklugunu kétilestirebilir. Cocuklarda morarma veya
kanama suphesi olmasa bile, bu ajanlarin yakin zamanda kullaniimasi (yani bir ila
iki hafta icinde) hakkinda soru sorulmasi énemlidir; ¢lnki bunlar, trombosit
fonksiyon testlerinde anormalliklere neden olabilir. Yanhslikla veya kasitl olarak
warfarin veya warfarin iceren rodentisitlerin yutulmasi da ¢ocuklarda kanama
semptomlarina neden olabilir.

LABORATUVAR DEGERLENDIRMESI

Genel Bakis - Tek bagsina hicbir test, dzellikle trombosit fonksiyonundaki veya
fibrinolitik yoldaki anormallikler igin genel hemostaz strecini glvenilir bir sekilde
taramaz. Cocuklarda kanama bozukluklarinin degerlendirilmesi hemostazi
degderlendiren genel tarama testleriyle baslar. Bu testlerin sonuglarina ve klinik
sliphelere dayanarak, olasiliklari daraltmak veya kesin bir tani koymak igin ek,
daha spesifik testler yapilir.

Her zamanki ilk tarama testleri sunlari igerir:
e Tam kan sayimi
e Periferik kan yayma incelenmesi

e Protrombin zamani (PZ) / Aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPT2Z)
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Pihtilagma testlerinin sonuglarini yorumlamak igin kan 6rneginin uygun sekilde
toplanmasi esastir. Pihtilagma testleri icin en uygun érnek hava kabarciklarl veya
doku sivisi kontaminasyonu olmayan temiz bir sekilde alinmalidir. Dokuz parga
kan, bir parca sitrat oraninda bir sodyum sitrat ¢ozeltisi ile antikoagtile edilmis kan
uzerinde pihtilagma testleri yapilir. Hematokrit yiksek oldugunda (rnegin
yenidoganlarda ve siyanotik kalp hastaigi olan ¢ocuklar), uygun oranin
sa@lanmasi icin sitrat miktari azaltiimalidir.

Periferik yaymanin incelenmesi, altta yatan bir etiyoloji gosteren bulgulari ortaya
koyabilecedi icin Onemlidir . Ek olarak, trombositopenili bir hastada tanisal
olaslliklarl daraltmaya yardimci olan trombosit boyutunun degerlendirilmesine izin
verir.

Protrombin zamani (PZ) - Ekstrinsik yoldan ve son ortak yoldan fibrin Gretimi,
doku tromboplastini (doku faktorl) gerektirir; VII, X ve V faktdrleri; protrombin
(faktor 11); ve fibrinojen. Bu yolun isleyisi PZ ile olgiliir. PZ, K vitaminine bagli
pihtilagma faktorlerinde, O6zellikle 1l, VII ve X faktdrlerinde meydana gelen
dedisikliklere karsl duyarlidir ve K vitamini antagonistleriyle tedaviyi izlemek igin
kullanilir.

Aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTZ) - aPTZ, intrensek ve ortak
koagulasyon yollarini élger. Bu aPTZ rutin olarak intrensek pihtilasmayi ve heparin
antikoagilasyonunun derecesini degerlendirmek icin kullanilir. APTZ, XII, XI, IX ve
VIII' faktérlerinin eksikligine ve heparin gibi inhibitérlere karsi duyarlidir. Genel
yoldaki eksikliklere (6rn. Faktdr X ve V, protrombin ve fibrinojen) PT'den daha az
hassastir ve faktor VIl ve XllI'deki degisikliklerden etkilenmez.

Fibrinojen - Fonksiyonel fibrinojen konsantrasyonu, en yaygin olarak trombin
zamaninin (TT) hassaslastiriimis bir modifikasyonu kullanilarak élgulirken, yapisal
(antijenik) seviyeler imminolojik analizlerle 6lciilir. Kalitsal bir disfibrinojenemili
hastalarda immunolojik ve fonksiyonel fibrinojen testleri uyumsuz olabilir. Klinik
olarak anlamli fibrinojen bozukluklarinin ¢ogu vakasinda, PZ ve aPTZ'nin her ikisi
de uzar.

Trombin zamani ve reptilaz zamani - TZ, heparin veya hipofibrinojenemi
varliginda uzar (yaygin intravaskiler koagilasyonda [DIC] oldugu gibi). TZ ve
reptilaz zamaninin (RZ) es zamanli olarak 6lglilmesi, heparin kontaminasyon
olasihgini  degerlendirmek i¢in yararhdir. Bu testler, fibrinojenin  fibrin
monomerlerine dénisumand ve ilk pihti olusumunu sirasiyla trombin ve reptilaz ile
dlgmektedir.

Ozel faktor eksiklikleri ve inhibitorleri igin testler - Anormal olarak uzamis bir PT
veya aPTT, bir pihtilasma faktdrinin yokluguna veya konsantrasyonuna veya
pihtilagma faktérlerinden birine karsi bir inhibitor varligina bagli olabilir:
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e Bir faktdr eksikligi, normal plazma ("karistirma galismas!") ilavesiyle diizeltilebilir
olmalidir. Bu normalde anormal PT veya aPTT'nin 1: 1 hasta ve normal plazma
karisimi ile tekrarlanmasiyla gergeklestirilir. 1: 1 karisimi anormal testi diizeltirse,
bir pihtilasma faktorl eksikligi oimasi muhtemeldir. 1: 1 hasta ve normal plazma
karigiminin denenmesinden sonra, anormal testin duzeltmemesi veya sadece
kismen diizeltmesi durumunda bir faktér inhibitérinin varligindan stiphelenilir.
Faktor Vil'e kargi kazanilmis antikorlar gibi bazi durumlarda, aPTZ karistirmadan
hemen sonra diizeltebilir, ancak 37 ° C'de sadece 60 ila 120 dakika
inklibasyondan sonra uzayabilir.

Antifosfolipid antikorlari - Faktor inhibitdrlerine ek olarak, bazi antifosfolipid
antikorlari (lupus antikoagtlanlari), normal plazma ilavesiyle dlzeltilemeyen uzun
sureli bir aPTZ ile sonuglanabilir.

Kanama zamani - Damar duvari ile trombosit etkilesiminin bir dl¢listi olan kanama
zamani, testi standart bir sekilde uygulama zorlugundan dolayr rutin olarak
cocuklarda (veya yetiskinlerde) tarama testi olarak yapiimaz. Ustelik normal bir test
cerrahi iglemlerin glvenligini éngéremez. Ameliyattan 6nce tarama testi olarak
onermiyoruz.

PFA-100, trombosit iliskili primer hemostazi 6lgmek igin tasarlanmis bir trombosit
fonksiyon analiz cihazidir. Cesitli kalitsal ve edinilmis primer hemostaz
bozukluklarinin arastirimasinda tarama testi olarak kullaniimigtir. Ancak klinik
ortamda kanama riskini dngormede yetersiz bir ara¢ olmaya devam etmektedir.
PFA-100'l, yetersiz hassasiyet nedeniyle VWH veya trombosit fonksiyon
bozukluklari igin yeterli bir tarama testi olarak 6nerilmemektedir.

TANI YAKLASIMI
Anormal baslangig testi

Pansitopeni - Cocugun organomegali veya lenfadenopati ile birlikte veya sitopeni
varsa, periferik kan yaymasinin incelenmesi |dsemik hicrelerin - varligini
gosterebilir. Mukokutan6z kanama ve pansitopenili bir ¢ocukta géz Oniinde
bulundurulmasi gereken baska bir tani aplastik anemidir. Aplastik aneminin
konjenital formlari olan ¢ocuklarda tek veya coklu iskelet anomalileri bulunabilir.

Normal PT ve uzamig aPTT - Aktive parsiyel protrombin siresinin (aPTT) izole
edilmis bir uzamasi, intrensek yol pihtilagsma faktori (faktor VIII, IX, XI ve XIl),
yiksek molekiler adirlikli kininogen (HMWK) veya prekallikrein eksikliginden
kaynaklanabilir. aPTT, lupus antikoagulani gibi kazaniimig bir inhibitorle uzatilabilir.
Von Willebrand faktori (VWF), faktér VIII'i proteolizden korudugu igin, tip 2N von
Willebrand hastaliinda (VWD) faktér VIII baglanma bdlgesinde azalan plazma
VWF veya bir mutasyon, azalan plazma faktorl VI konsantrasyonlarina ve uzun
bir aPTT'ye yol agabilir.
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Asagidaki kosullar izole uzun slreli aPTT ile karakterize edilir:

o Hemofili - Hemofili A (faktor VIII eksikligi), belirgin sekilde uzayan aPTT veren en
sik gorllen kalitsal hastaliktir. Bildirilen insidans 5000 erkekte 1'dir [ 31 ]. Hemofili
B (faktor IX eksikligi) daha az goralir: 20.000 erkekte 1. Her iki rahatsizligin da X'e
bagli bir resesif iletimi vardir ve fenotipin ciddiyetine bagl olarak, ameliyat sonrasi
uzun sureli kanamadan veya diger travmalardan spontan yumusak dokuya ve
eklem kanamalarina kadar degisen cesitli bulgular gostermektedir. Mukokutan6z
kanama (drnegin, asiri morarma, oral yaralardan uzun sireli sizma) da olusabilir.

e Faktor Xl eksikligi - Faktor XI eksikligi Askenazi Yahudilerinde daha sik gorGlur
ve siklikla dogada mukokutandz olan degisken bir kanama Gykusu verir.

e Lupus antikoagulanlar - Lupus antikoagulanlari, uzun streli aPTT Uretebilecek
edinilmig inhibitorlerdir. Genellikle gocuklarda gortlur, siklikla yeni enfeksiyonlarla,
ozellikle viral enfeksiyonlarla iligkilendirilir ve genellikle gegicidir. Bu klinik
ortamlarda gorllen Lupus antikoagilanlari ne kanama riski ne de tromboz igin risk
olusturmaz.

e Faktor XIl, HMWK ve prekallikrein eksiklikleri - Bunlar genellikle asemptomatiktir
ve klinik kanama ile iliskili degildir. Bu eksiklikleri olan kisiler, asemptomatik bir
cocuk rutin preoperatif taramayla anlamli derecede uzayan bir aPTT gdsterdiginde
farkedilir.

e Heparin varli§i - Heparin igeren intravenéz yollardan alinan kan, izole aPTT
uzamasinin nedenlerinden biri olabilir. Heparin kontaminasyonu, trombin zamani
(TT) uzatildiginda muhtemeldir, ancak reptilaz zamani (RT) degildir.

Uzun sireli PT ve normal aPTT - Protrombin zamaninin (PT) izole bir uzamasi
kalitsal veya ediniimis faktor VII eksikliginin karakteristigidir. Kalitsal faktor VI
eksikligi fenotipik ve molekuler heterojenligi gosterirken edinilmis faktor VI
inhibitdrleri cocuklukta ok nadir gorullr.

Uzun sureli PT ve aPTT

Bu laboratuvar sonucunu veren kalitsal eksiklikler arasinda faktor X, V, Il
(protrombin) veya fibrinojen eksikligi; bu eksiklikler nadirdir. Kalitsal fibrinojen
bozukluklari (hipo veya afibrinojenemi) otozomal resesif bozukluklardir ve bu
bozukluklarla iligkili kanama kriyopresipitat veya fibrinojen konsantreleri ile tedavi
edilebilir. Otozomal dominant bir hastalik olan disfibrinojenemi, kanama veya asiri
pihtilagsma ile iligkili olabilir.

Hasta ¢ocuk - Hem PT hem aPTT'nin uzamasi olan hasta bir gocukta, g6z
6niinde bulundurulmas! gereken bozukluklar yaygin intravaskiler pihtilagma (DIK),
fulminan sepsis, agir hepatoselller fonksiyon bozuklugu ve agir K vitamini
eksikligidir. Faktor V Gretimi, K vitamini durumundan bagimsiz oldugu igin, faktér V
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seviyesi, K vitamini eksikligini (bu faktor V'nin normal oldugu) ve karaciger hastaligi
veya DIK (faktor V'nin azaldigi) arasinda ayirt etmek icin kullanilabilir.

Normal baslangi¢ testi - Kanama semptomlari ve normal baslangi¢ laboratuvar
taramasi olan cocuklarda olasi tani VWH, bazi hemofili vakalari, faktor XIlI
eksikligi, trombosit fonksiyon bozuklugu, vaskuller anormallik ve fibrinolitik bir
bozuklugu igerir.

Von Willebrand hastaligi - VWD en yaygin kalitsal kanama bozuklugudur, tahmin
edilen prevalansi yiizde 1 kadar yiiksektir. Ug ana VWH tipi vardir. Tip 1 ve 3,
VWF'nin nicel eksiklikleridir, oysa Tip 2 nitel bir hastaliktir. VWH icin yapilan
laboratuar testleri, faktor VIII tahlili, VWF aktivitesi (6rnegin, ristosetin kofaktor
tahlili veya diger glikoprotein Ib baglama aktivitesinin 6lgiist) ve VWF antijenini
icerir. Trombosit sayisi, tip 2B VWH'li bazi hastalarda dlsuk olabilir.

Faktor XIlI eksikligi ve diger fibrinolitik bozukluklar - Aktive edilmis faktor XIIl,
fibrin polimerin pihti stabilizasyonundan ve gapraz baglanmasindan sorumludur.
Bu faktdriin eksikligi, pihti stabilitesinin azalmasina ve anormal kanamanin
azalmasina neden olan otozomal resesif bir hastaliktir. Faktor Xl eksikliginin
karakteristik anormalliklerinden biri, gébek kordonunun ayriimasinin geciktiriimesi
ve gbbekten ge¢ kanamadir. Yenidogan doneminde intrakranial kanama ve koti
yara iyilesmesi de eksiklik ile iligkilidir. Faktor XIII eksikliginden supheleniliyorsa,
kantitatif test yapiimalidir.

Trombosit fonksiyon bozukluklari - Trombosit  fonksiyonlarinin  nitel
bozukluklarinin varligini dogrulayan galismalar, periferik kan yaymasinda trombosit
morfolojisinin  degerlendirilmesini, trombosit agregasyon testlerini ve diger
trombosit fonksiyon testlerini icerir. Anormal trombosit fonksiyonunun kazaniimig
nedenleri kalitsal nedenlerden ¢ok daha yaygindir ve aspirin ve nonsteroidal anti-
enflamatuar ilaglarin (NSAIDS), beta-laktam antibiyotiklerin, serotonin spesifik
yeniden alim inhibitdrlerinin, Greminin ve miyeloproliferatif ve miyelodisplastik
sendromlarin varliginda olur.. Ayrica, trombosit fonksiyon testleri yapilacaksa
(6rnegin, PFA-100, trombosit testleri) hasta, testten dnce en az bir ila iki hafta
boyunca ilag almaktan kaginmalidir.

Klasik Kalitsal Trombosit Fonksiyon Bozukluklari

e Glanzmann trombasteni - Trombosit glikoproteini IIb / llla kompleksindeki bir
kusur ile karakterizedir. Belirgin mukokutandz kanamasi olan ve normal trombosit
sayisl olan ancak trombosit agregasyonu olmayan bir ¢ocukta bu hastaligin
olasiligi vardir

e Bernard-Soulier sendromu - Trombosit glikoprotein Ib-IX-V kompleksi, dev
trombositler ve trombositopeni derecesinden daha fazla kanama ile karakterizedir.
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e Depolama havuzu hastaliklari - Chediak-Higashi sendromu, Hermansky-Pudlak
sendromu, Wiscott-Aldrich sendromu bu gruptadir.
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ERGENLIK DONEMi ASILAMASI
ilker DEVRIM
Dr. Behget Uz Gocuk Hastaliklari ve Cerrahisi EAH. [zmir

Asjlar, insanliga temiz sudan sonra yapilmis,en biyuk katkidir. Asi hem bireysel
bagisiklamayi sadlar, hem de kaspayiciligi ylksek duzeyde olursa, agilanmamis
kisilerin hastalik ile temasini dolayli yoldan engelleyerek, toplumda o hastaligin
gorlilme hizini azaltir. Bu nedenle asi sadece kisinin sagligi igin degil, toplum ve
toplum sagligi icinde vazgegilmezdir. Ulkemizde gocuklarimiz Ucretsiz olarak 13
hastaliga kars) asjlanmaktadirlar ve asjlanma oranlari %90’larin Gzerindedir.

Asilama programlarinin - ¢ogunun hastaliklarin - mortalite ve morbidetisinin
azaltlmasinda ¢ok buyuk etkisi olmustur. Genellikle gelismekte olan lkelerin
yanisira, gelismis ulkeler de dahil olmak Uzere esas dénem infant ve ¢ocuklarin
asllanmasina verilmektedir. Bunun sonucunda érnegin Amerika Birlesik Devletleri
gibi gelismis (lkelerde bile cocuklarda ve infantlarda asilama oranlar oldukga
ylksek iken, adolesanlarin ¢gogunda asilanma oranlari distk seyretmektedir. Her
yil Amerika Birlesik Devletlerinde yaklasik olarak 3.5 milyon adolesanin yetigkin
donemine agilanmadan girecegi tahmin edilmektedir.

1996 vyilindan itibaren, “Advisory Comittee on Immunization Practice (ACIP)”,
‘American Academy of Pediatrics (AAP)", “American Academy of Family
Physicians (AFP)” ve “American Medical Association (AMA)” adolesan déneminde,
Ozelikle 11-12 yasta adolesanlarin agsilar yoninden degerlendiriimesini
onermektedir. Pediatrik asilama oranlari eskiye gore artmakla birlikte, ozellikle
adolesanlar ile ilgili yapilacak ¢ok sey bulunmaktadir.Her adolesan tek tek
degderlendirilmeli, rutin asi hikayesi sorgulanmall ve eksik asilari yapma firsati
kacirimamalidir. Buna ek olarak yukarida bahsedilen rutin agilar digindaki asilar
da olasi risk gruplari goz 6niine alinarak uygulanmalidir. Bu degerlendirme eksik
asllar icin yakalama firsati olarak kullanilimalidir ve adolesanin agilanma hikayesi
gdzden gegirilmeli, buna ve klinik endikasyona gére hepatit B, sugicedi, tetanoz ve
difteri-tetanoz toksoid (Td) asisi,veya ifdteri-tetanoz ve Aseliller Bogmaca Asisi,
kizamik - kabakulak ve kizamikgik asisi (MMR) basta olmak (izere eksik asilar
yapiimalidir -~ Ayrica hastalar basta HPV, Influenza ve Meningokok asilari
acisindan degderlendirilmelidir.
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HISILTI FENOTIPLERI, TANI VE TEDAVIDEKi FARKLILIKLA
Demet CAN
Balikesir Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Immunolojisi ve Allerji Hastaliklari BD

Okul éncesi donemde tekrarlayan hisilti ataklari; erken baslangicli astim, higiltili
bebek, erken higilti, infantil astim, tekrarlayan bronsiyolit, okul 6ncesi higilti gibi
pek c¢ok sekilde adlandiriimaktadir. Bunun nedeni tipki erigkin astimi gibi gok
sayida fenotipi barindirmasidir. Altta yatan patogenez ayni olmadigi halde ayni
prezantasyon ile gelen mesela ayni klinik bulgulari gosteren, ayni tetikleyiciler ile
ortaya cikan, tedaviye ayni yaniti veren hastalarin olusturdugu kiimeler, fenotip
olarak adlandinimaktadir. Bagka bir deyisle hastaligin gozlenebilir ve olgilebilir
karakteristikleri fenotipi olusturmaktadir. Buna karsin klinik ézellikleri birebir ayni
olmasa da ayni patogeneze sahip alt tipler ise endotip olarak siniflandiriimaktadir.
Endotiplerde alttaki mekanizma ayni oldugu igin ortak bir biyobelirteg bulmak
mimkindir (1,2,3). Ortak biyobelirteg ise kisisellestiriimis tedavi sansini getirir.

Astim Onceleri intrensek/ekstrensek daha sonralari alerjik/nonallerjik ya da
atopik/nonatopik siniflandiriimakta iken giinlimiizde pek cok fenotip tanimlanmistir.
GlinimUzde esas olarak Tip2/Eozinofilik astim (Erken Baglangicli Alerjik Astim,
Geg baslangigl eozinofilik astim, Aspirin ile tetiklenen astim, Alevienme egilimli
astim) ve Non Tip2/Non eozinofilik astim olarak ikiye ayriimaktadir. Cocukluk ¢agi
astimi da benzer sekilde eozinofilik inflamasyonun 6n planda oldugu T2 ylksek
astim ve nétrofilik inflamasyonun 6n planda oldugu T2 disik astim olarak
ayriimaktadir (2,4,5).

Astimin en sik goruldigu yas grubu okul éncesi cocuklardir. Bu donemde Akut
bronsiyolit, Okul Oncesi Hisilti ve Astim olmak (izere 3 farkli hastalik benzer klinik
ozellikleri nedeni ile i¢ ice gegmektedir. Avrupa rehberleri ilk higilti atagini akut
bronsiyolit olarak kabul ederken ABD rehberleri ilk atak sartini kosmadiklar igin
okul dncesi epizodik hisilti ile akut bronsiyolit Gst Uste gelebilmektedir. Bu durumda
eger ¢ocuk 1 yasindan blyiikse, dinlemekle raller duyulmuyor sadece hisilti
duyuluyorsa, higilti reklrren ve epizodik karakterde ise, kisisel ya da ailesel atopi
oykusu varsa ve en dnemlisi bronkodilatore yanit veriyorsa akut bronsiyolit degil
okul dncesi higilti olarak kabul edilmelidir (6).

Okul 6ncesi higilti ile karsimiza gelen bir gocugun prognozunu yani astim olarak
yasamina devam edip etmeyecegdi onemli bir sorundur. O nedenle basta dogum
kohortlari olmak (izere pek ¢ok arastirma bu konuya odaklanmis ve pek ¢ok fenotip
tanimlanmistir (7). Once Tucson Children’s Respiratory Study tarafindan zamana
dayali olarak gére 3 fenotip tanimlanmistir (Tablo 1). Yine zamana dayali olarak
Avon Longitudinal Study 6 fenotip ve PIAMA calismasi 5 fenotip belirlemistir
(8,9,10). Bu fenotipler uzun bir izlem gerektirdigi igin, hasta ile ilk karsilagildiginda
yardimci olmadidi igin Avrupa Solunum Dernegi tamamen semptoma dayali olarak
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2 fenotip belirlemistir (Tablo 1). Ancak bu fenotipler ayni yil bile bir digerine
donebildidi icin bu siniflama yaygin olarak kullanilamamistir (11). Bunlarin diginda
yasa dayali, atopi varligina dayall, komorbiditeye dayali, duyarli bulunan
alerjenlere dayall, tetikleyicilere dayali, inflamasyon tipine dayali fenotipler
tanimlansa da en yaygin kullanilanlar Tablo 1 ‘de gdsterilmigtir.

Tablo 1- Okul dncesi higilti fenotipleri

Zamana dayali 8 Gegici (<3 yasta baglar ve biter)

Persistan (<3 yasta baslar ve 6 yasa
kadar devam eder)

Geg baslangicli (> 3 yasta baslar).

Semptoma dayali ! Epizodik (sikikla USYE ile iligkil,
epizodlar arasl asemptomatik)

Goklu tetikleyicili (epizodlar arasinda da
semptomatik, akvite-gilme-aglama ile
tetiklenebilir)

Siddete dayali 12 Hafif

Agir atopik

Agir non atopik

Hisilti fenotiplerini neden tanimaya ¢aligiyoruz?

Tim higilti fenotipleri degerlendirildiginde bu fenotipleri 6nceden tanimaya
calismamiz, 3 énemli amaca hizmet etmektedir:

1. Wheezy bronsit ya da viral solunum yolu enfeksiyonlari sirasinda ortaya
cikan gecici higilti ile persistan higiltiyr yani astim olacak hastalari
onceden ayirmaya galismak.

Bu sekilde astimli gocuklarin erken tani ve tedavi ile solunum fonksiyon
testlerindeki kayip onlenebilecekir.

2. Agir alevienmelerle kendini gésteren fenotipi belirlemeye galismak.

Bu da bize bu grup hastalara profilaksi uygulayarak havayolunda agir
alevlenmelerin yapacagi hasari azaltma sansi verecekir.

3. Etkili tedaviyi bulmaya galismak.

Kisisellestirimis tedavi astimda giderek tercih edilmektedir. Eger
biobelirteclerle de tiplendirme desteklenebilirse hedefe yonelik tedavi
mumkun olacaktir.
Hisilti fenotiplerine yonelik calismalarin 1sidinda gegici higilti igin erkek cinsiyet ve
hastaligin hafif seyretmesi disinda anlamli bir belirte¢ bulunamadigi s6ylenebilir.
Buna karsin persistan higilti fenotiplerini isaret eden ¢ok sayida belirte¢ ortaya
konmustur. Persistan hisilti ve astimda 6ne ¢ikan biyobelirtecler; serum ve
balgamda (eozinofil, nétrofil, IgE, periostin, FeNo, IL-17) ve ekshale havada
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(FeNO, EBC, VOCs) calisiimistir. Biyobelirtegler daha ¢ok hastaligin siddetini tayin
etmede ve tiplendirmede yararli olmaktadir (Tablo 2). Hisilti fenotiplerini bilhassa
agir ve persistan hisiltiyi ayirt etmeye hedefleyen c¢alismalar; tanida, prognozu
tayin etmede yararli oldugu gibi erigkin astimda oldugu kisisellestirimis tedavi ve
korunma igin firsatlar saglayabilir.

Tablo 2- Persistan higiltiyl tanimamizi saglayacak belirtegler

Etkenin Rinovirus oldugu alt solunum yolu enfeksiyonu sirasinda hisilti
oykusu

Ebeveynlerde astim olmasi

Egzema olmasi

Eozinofili (9 aylik iken %4 ve Usti)

Erken ¢oklu sensitizasyon (besin / aeroallerjen)
Erken yaslarda dlstik SFT

ETS

ETS: gevresel titiin maruziyeti; SFT: Solunum fonksiyon testi
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HIPOTONIK GOCUK
Ozlem OZDEMIR
UMI PLAZA Gocuk Néroloji Uzmani Bursa

Hipotoni eklemlerin pasif hareketlerine karsi kasin gdsterdigi direncte
azalma olup hipotonik gocuk sut ¢ocuklarinda degisik nedenlere bagli gelisebilen
hipotoniyi tanimlamak igin kullanilan genel bir terimdir .

Hipotoni, beyin, spinal kord, periferik sinirler ve kaslarin hastaligina bagl nérolojik
disfonksiyon sonucu ortaya ¢ikan bir semptomdur. Normal tonusun devami igin
santral ve periferik sinir sisteminin saglam olmasi gereklidir . Belirgin kas
glgsuzligunin  eslik  etmedigi  nonparalitk grup santral  hipotoni, kas
gugsiizlGgunidn Klinik tabloya hakim oldugu paralitik grup periferik hipotoni olarak
adlandirilir. Santral ve periferik hipotoni arasinda farklarin bilinmesi dogru
degerlendirme ve takip agisindan gok énemlidir (Tablo 1).

Tablo 1: Santral ve periferik hipotonili olgularin klinik 6zellikleri

Santral hipotoni Periferik hipotoni

Diger beyin islevlerinde anormallikler Tendon reflekslerinin azalmasi veya
bulunmamasi

Yiizde bigim bozuklugu Postural reflekslerde hareketliliginin
olmamasi

Ellerin yumruk seklinde olmasi Fasikllasyon

Diger organ anormallikleri Kas atrofisi

Postural refleksler stiresince hareketlilik Diger organlarda higbir anormalligin
olmamasi

Tendon reflekslerinin normal yada canli olmasi

Vertikal suspansiyonda makaslama

Santral nedenler periferik nedenlerden daha siklikla gorilmektedir (santral
nedenler %60-80, periferik nedenler %15-30). Santral nedenler arasinda en sik
serebral palsi ve hipoksik iskemik ensefalopatiler gorlimekle beraber diger
ensefalopatiler, intrakranial kanama, kromozom anomalileri, konjenital sendromlar
ve ndrometabolik hastaliklar da santral hipotoniye neden olabilmektedir. Spinal
muskdler atrofi (SMA), konjenital muskiiler distrofi (KMD) ve konjenital miyopatiler




15. Uludag Pediatri Kig Kongresi

periferik hipotoninin en sik nedenleri arasindadir. Pompe hastaligi, mitokondrial
hastaliklar ve konjenital glikozilasyon bozukluklari (CDG) hem santral hem periferik
hipotoniye neden olmaktadir.

Hipotoni; %60 oraninda genetik ve metabolik nedenlerle olusmaktadir. Hipotoniye
mindr ve majér malformasyonlarla birlikte mental retardasyon eslik ediyorsa
otozomal kromozomal anomalileri ayirici tanida dustndlmelidir. Farkli klinik
bulgulari olmakla birlikte intaruterin biyume geriligi, hipotoni, dismorfik yliz
gorinimu, el ve ayak anomalileri tim kromozom anomalili hastalarda
gorilmektedir. Down sendromu ve Prader-Willi Sendromu hipotoniye neden olan
en sik kromozomal anormalliklerdir. Multisistem tutulumu olan hastalarda
mitokondrial hastaliklar akla gelmelidir.

Hipotoni nedeniyle basvuran yenidogan ve bebeklerin dikkatli bir klinik
muayenelerinin yapiimasi ve dykilerinin alinmasi hastalarin degerlendiriimesinde
en 6nemli basamaktir.

Norolojik muayene lezyonun lokalizasyonunu belirlemede onemlidir. Hipotoni ile
birlikte belirgin giigstizligun olmasi alt motor ndron hastaligini akla getirir. Santral
sinir sistemi tutulumlarinda suur degisikligi olabilir. Hipotoni ile birlikte kas guctnln
korunmasi ve artmis refleksler santral hipotoniyi, kaslarda gigstzIik, reflekslerin
azalmasl veya alinamamasi noromuskuler hastaliklari distndirmelidir.

Dikkatli sistemik muayene etyolojiye yonelik dnemli ipuglari verebilir. Néromuskuler
hastaliklarda yliksek damak, depo hastaliklarinda biylk dil ve 6n boynuz motor
ndron hastaliklarinda dilde fasikilasyon gérilebilir. G6z muayenesinde ptozis ve
eksternal oftalmopleji miyastenik sendromlari, katarakt ve/veya pigmenter
retinopati peroksizomal bozukluklari, lens dislokasyonu ise sllffit oksidaz veya
molibden kofaktor eksikligini disindurebilir. Meme baslarinin ayrik olmasi
lipodistrofi veya konjenital glikozilasyon defektlerini akla getirmelidir.

Hipotonik bebekte ayirici tani icin istenecek tetkikler etyolojiye yonelik
olmalidir. Genetik bir hastalik disindldiginde kromozomal duplikasyon, delesyon
ve Down Sendromu gibi trizomiler ydniinden kromozom analizi yapilmalidir. DNA
temelli testlerde polimeraz zincir reaksiyonu ile Prader-Willi Sendromu ve spinal
muskuler atrofi tanisi konabilir.

Alt motor ndron hastaliklar diistnilen bebeklerde sinir iletim hizi ve
elektromiyografi gibi girisimsel tetkikler yapimasi  gerekebilir.  Genetik
calismalardan sonug alinamadigi durumlarda elektrofizyolojik testler yapiimalidir.
Elektrofizyolojik galismalar normal bulunsa bile miyopati veya konjenital muskuler
distrofi distinilen hastalarda kas biyopsisi yapilmasi gereklidir.
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Biyokimyasal testler iginde kas enzimleri bazi konjenital muskuler distrofi
ve konjenital miyopati formlari diginda nadiren yardimci olmaktadir. Birden fazla
sistem tutulumu g6zlenen hastalarda dogustan metabolik hastaliklar yéninden
tarama testleri yapiimalidir. Ure siklus defektleri, organik asidemiler ve yag asidi
oksidasyon defektleri igin serum amonyak, karbonhidrat metabolizmasi ve
mitokondriyal hastaliklar icin laktat diizeyleri kan, idrar ve beyin omurilik sivisinda
olgUlmelidir. Aminoasit metabolizma bozukluklari i¢in kan ve idrar aminoasit
miktarlari, organik asidemiler ve yag asidi oksidasyon defektleri i¢in kanda organik
asit ve acilkarnitin profili élgtimelidir. Peroksizomal hastaliklarin tanisinda ¢ok uzun
zincirli ya@ asitleri duzeyi, molibden kofaktor eksikliginde dustk, sulfit oksidaz
eksikliginde ise normal bulunan Urik asit dizeyleri, glikozilasyon bozukluklarinda
transferrin elektroforezi ve Smith-Lemli-Opitz sendromunda 7-dehidrokolesterol
dlzeyleri plazmada 6lgulmelidir.

Kranial bilgisayarli tomografi (BT), kranial magnetik rezonans géruntileme
(MR) ve manyetik rezonans spektroskopi (MRS) néronal migrasyon anomalileri,
yapisal malformasyonlar ve beyaz cevher sinyal degisikliklerinin tespitinde gerekli
testlerdir.

Hipotonik gocukta tedavi etyolojiye ydnelik planlanmalidir. Metabolik
hastaliklarda, organik asidemilerde, peroksizomal ve mitokondriyal hastaliklarda,
myastenia gravis, lipid ve glikojen depo hastaliklarinda, endokrin bozukluklarda
erken tani konulmasi, eksik olan enzim ve substratin yerine konmasi, bazi ilag
tedavileri ve kemik iligi nakli baz hastaliklarda fayda saglayabilir.

Solunum sikintisi olan hastalara yogun bakim, ventilasyon ve beslenme destegi
saglanmalidir. Epileptik nobetlere yonelik medikal tedavi, motor gelisimlerine
yonelik fizik tedavi veya ortopedik diizeltme tedavisi yapiimalidir.
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PERIFERIK HIPOTONi
Arzu EKiCI

Saglik Bilimleri Universitesi Bursa Yiiksek lhtisas Egitim ve Aragtirma Hastanesi

Hipotoni, postiral kontrolli ve yergekimine karsl hareketi strdirme kabiliyetinde
azalmadir. Santral veya periferik sinir sistemi anormallikleri, miyopatiler, genetik
bozukluklar, endokrinopatiler, metabolik hastaliklar ve akut veya kronik hastaliklara
bagli hipotoni gortilebilir. Hipotoni santral ve periferik olmak lizere iki ana gruba
ayrilir. Hipotonin % 15 ila % 30'u periferik nedenlere bagli gérilir. Bazi
hastaliklarda santral ve periferik bulgular birlikte gorulebilir. Etrafla iligkili olmak,
normal uyku-uyaniklik paternin olmasi, derin tendon reflekslerinin azalmasi ya da
alinamamasi, yer cekimine karsi hareketlerin olmayisi, paralitik bir postr,
fasikiilasyon, yiiz ve diyafram kaslarinin tutulmasi periferal nedenli hipotoniyi
dUsundirmektedir. En sik gortlen néromiskiler nedenler, konjenital miyopatiler,
konjenital miyotonik distrofi ve spinal miskiler atrofidir. Tablo 1'de hipotoni
nedenine gore eslik eden bulgular verilmistir.

Detayli klinikk muayenenin vyapilmasi ve detayli Oyki alinmasi hipotonin
degerlendiriimesindeki en dnemli basamaktir. Hastanin dyki ve Klinik bulgularina
gore serum kreatin kinaz seviyesi, elektromyelografi (EMG), manyetik rezonans
goruntlleme, metabolik tarama, genetik calismalar ve kas biopsisi kademeli olarak
istenmelidir. Kas biyopsisi ile immUnhistokimyasal boyalar ve elektron mikroskopi
kullanilarak konjenital muskdler distrofiler, metabolik miyopatiler, mitokondriyel
miyopatiler, yapisal miyopatiler gibi muskuler hastaliklarin tanisi konulabilmektedir.
Tedavi altta yatan hastaliga yoneliktir.

Tablo 1: Hipotoniye neden olan hastaliklarin bulgulari

Santral On Perifer | Noromuskul | Kas
Hipotoni Boynuz | al sinir | er Bileske
Hlcrele
fi
Kas kuvveti | Normal /| Azalmig | Azalmi | Azalmig Azalmig
hafif | S
DTR Normal /1 | Azalmis | Azalmi | Normal/ | Azalmig /1
$
Babinski +/- - - - -
infantil + - - - -
Refleksler
Kas - + - . _




10 - 13 Mart 2019, Uludag

Fasikilasyon

u

Kas Kutlesi | Normal/Diffl | Proxima | Distal Normal / | Proximal

z atrofi | atrofi | atrofi atrofi;

Distal
psodohipertro
fi

His Normal Normal | 1/} Normal Normal

Kas Tonusu | | /1 ! ! | / Normal !
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KALITSAL METABOLIK HASTALIK ACILLERINE YAKLASIM
Giilden GOKGAY

Istanbul Universitesi istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Anabilim
Dali Beslenme ve Metabolizma Bilim Dali

Kalitsal metabolizma hastalarinin énemli bir grubu yasami tehdit eden ve acil
tedavi gerektiren bulgularla saglk kurulusuna bagvururlar. Bu duruma genellikle
yenidogan ve sitgocuklugu déneminde sik rastianmakla birlikte bazen akut
tablonun goriilmesi eriskin yasa kadar gecikebilir. ilk basvuruda daha énce
metabolik hastalik tanisi konmamis hastada kesin tani zaman gerektireceginden,
on taniya ve bulgulara gdre acil tedavinin baglatiimasi gerekebilir. Acil tedavi ile
birlikte mimkun olan en kisa sirede ayirici tani laboratuvar tetkikleri planlanir.
Tablo 1'de metabolik hastalik sliphesi olan acil hastadan ayirici tani igin alinmasi
gereken bazal laboratuar tetkikleri ve 6zel metabolik tetkikler verilmistir. Cocuk
hastalara acil tedavi hizmeti sunan bltin sadlik kuruluslarinda bazal laboratuar
testlerinin 30 dakika gibi kisa sirede, ¢zel metabolik tetkik sonuglarinin ise
tercihnen 24 saat, en ge¢ 48 saat iginde alinabilmesi tedavinin basarisi igin
dnemlidir.

Kalitsal metabolizma hastaliklarinda yasami tehdit eden bir tablolar hipoglisemi,
hiperamonyemi, metabolik asidoz, ketozis, laktik asidemi gibi laboratuvar destegi
ile tanisini koyabilecedimiz durumlar ile ensefalopati, akut ndrolojik, psikiyatrik
bulgular, kardiyomiyopati, rabdomiyoliz, pankreatit, karaciger ve bdbrek yetersizlii
gibi organ yetersizlikleri olabilir.

Akut metabolik dekompansasyona neden olan metabolik hastaliklar bes gruba
ayrilabilirler;

intoksikasyon tipindeki metabolik hastaliklar: Ure déngiisii bozukluklari, organik
asiduriler, bazi aminoasidopatiler, uzun zincirli yag asidi oksidasyon bozukluklari,
galaktozemi, herediter fruktoz intoleransi bu grupta degerlendirilebilir. Amonyak,
organik asitler, aminoasitler, toksik uzun zincirli acil karnitinler, agil KoA esterleri ya
da toksik karbonhidrat metabolitleri klinik bulgulara neden olur.

Acliga toleransin azaldigi metabolik hastaliklar: Glukoz homeostazinin bozuldugu
glikojen depo hastaliklar, glukoneogenez bozukluklari, yad asidi oksidasyon
bozukluklari, ketogenez ve ketoliz bozukluklari bu grupta degerlendirilir. Hastalar
uzun siren aghigi takiben semptomatik olur. Hipoglisemi esas bulgudur.

Mitokondriyal enerji metabolizmasinin bozuldugu metabolik hastaliklar: Enerji
Uretiminde soruna neden olan bu grup hastaliklar pirlivat dehidrogenaz kompleksi
bozukluklari ve mitokondriyal solunum zinciri hastaliklaridir. Epizodik bozulmalarla
giden kronik ilerleyici hastalik tablolari yaparlar. Akut epizodlarda tedavide asil
amag normogliseminin saglanmasi ve asidozun diizeltiimesidir.
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Noérotransmisyon bozukluklari: B6 vitaminine veya folinik aside cevap veren
konvlsiyonlar bu grupta acil ve etkin tedavisi olan hastaliklardir. Bu nedenle
epileptik ensefalopatisi olan her yenidodana intravendz piridoksin ve folinik asit
uygulanmasi 6nerilmektedir.

Ozgiin acil tedavisi olmayan akut tabloya neden olabilen metabolik hastaliklar:
Akut ensefalopati tablosu gelisebilen non-ketotik hiperglisinemi, silfit oksidaz
eksikligi gibi metabolik hastaliklarla, kronik seyrili olmalarina ragmen akut atak
yapabilen konjenital glikozilasyon bozukluklari ve peroksizomal hastaliklar gibi
hastaliklar bu grupta degerlendirilir.

Metabolik hastaliklarda henlz kesin taninin bilinmedidi acil klinik prezentasyonda
bulgular belirli bazi bagliklar altina toplanir ve tedavi bu bulgulara gére planlanir.
Sorunlar hipoglisemi, ketoasidoz, hiperamonyemi, direngli konvilziyon, akut
metabolik ensefalopati ve akut karaciger yetersizligi basliklari altinda toplanabilir.
Bu sorunlar icin temelde anabolizmanin saglanmasi, sivi tedavisi ve
detoksifikasyon tedavileri uygulanir.

Birinci basamak tedavi: Sivi, elektrolit ve glukoz destegi

Metabolik hastaligin tanisi i¢in uygun Ornekler alindiktan sonra, laboratuvar
sonuglari beklenmeden glukoz ve elektrolit iceren sivi tedavisi damar yoluyla
baglatilir. Protein, yag, galaktoz ve fruktoz gibi toksik olabilme olasii§l olan
besinlerin alinmasi kesilmelidir.

Glukoz destegi periferik yoldan 150 ml/kg guin dozunda %10’luk solusyon seklinde
baslatiimalidir. Bu tedavi ~ 10 mg/kg/dk glukoz ve ~60 kcal/kg/giin enerji saglar.
Metabolik krizde bir dereceye kadar dehidratasyon da oldugundan sivi yiklenmesi
nadiren problemdir. Metabolik hastalik stphesi ile tedavi edilen kritik tablodaki
hastada kan elektrolit diizeyleri ve asit baz dengesi 6 saat arayla kontrol
edilmelidir.

Karacigerin glukoz (retim hizinin (zerinde glukoz destedi (yenidoganda 7-8
mgl/kg/dk) saglayan bu tedavi, aclia toleransin azalmasi nedeniyle hipoglisemi
gelisen hastaliklarda genellikle yeterlidir. Normogliseminin sadlanmasi igin gereken
glukoz miktari 10-12 mg/kg/dk’yr gegerse hiperinsilinemiden stiphelenmek gerekir.
Bu durumda glukagon ve diazoksit tedavisi uygulanir.

Endojen intoksikasyon tablosuna neden olan hastaliklarda bu tedavi yeterli
degildir, anabolizmanin saglanabilmesi i¢in daha ylksek enerji destedine ve 6zel
detoksifikasyon ydntemlerine gereksinim vardir. Ak¢aagag surubu idrari hastaligi
(MSUD), organik asidtriler ve Ure donglsli bozukluklari gibi toksik rlnlerin
endojen ve ekzojen kaynakli olabildigi hastaliklarda baslangicta toksik (rlin
aliminin kesilmesi 6nemlidir, ancak dézellikle protein kesilmesi 24-48 saatten uzun
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streli olmamalidir. Bu hastaliklarin acil tedavisinde katabolizma anabolizmaya
donustaralirken, endojen protein yikiminin dnlenmeye ¢alisiimasi gerekir.

Metabolik hastalik stiphesi olan hastada 6nerilen bu ilk acil tedavi mitokondriyal
enerji metabolizmasi bozukluklarinda ve o¢zellikle piruvat dehidrogenaz (PDH)
eksikliginde, ylksek glukozun laktik asidozu arttirmasi nedeniyle zararli olabilir. Bu
soruna Ozellikle PDH eksikliginde rastlanir.  Sonucta, PDH eksiliginin nadir
gorilmesi ve birazda uzun dénemde prognozun iyi olmamasi nedeni ile, metabolik
hastalik tanisinin ne oldugunun bilinmedigi durumlarda, kan sekeri, laktat ve asit-
baz duzeyi yakindan izlenerek baslangicta yiksek glukoz tedavisi Onerilmektedir.

ikinci basamak tedavi: Laboratuar sonuglarina gére tedavi

ilk laboratuar tetkikleri endojen intoksikasyon tablosunu destekliyorsa tedavi
anabolizmanin saglanmasina ve detoksifikasyon ydntemlerinin uygulanmasina
yonelik yogunlastirilir. Santral yoldan glukoz tedavisi, kan sekeri monitorizasyonu
ile instlin destegi yapilir. Akut metabolik komada agir ketozis tablosunda (6rn.
akgagac¢ surubu idrari hastaligi) bir yenidoganda, glinde 100 kcal/kg'in Gzerinde
enerji destegi gerekir. Bu durumda santral yoldan hiperosmolar glukoz ve yag
inflizyonu ile birlikte hipergliseminin énlenmesi igin instlin (1U inslin/8g glukoz)
kullanimi énerilen bir yontemdir. Serum trigliserid diizeyinin izlenmesi kogulu ile i.v.
yolla 2-3 g/kg/gin dozuna kadar lipid verilebilir. Ancak yag asidi oksidasyonu
tanisi diglanana kadar yag verilmemesi gerektigi unutulmamalidir.

Sivi tedavisi: Ketoasidoz tablosunda (6rn. organik asidemiler) intraselliler
dehidratasyon nedeni ile, hipotonik sivilarla agresif hidrasyon ve alkali tedavisi
mevcut serebral ddemi daha da arttirabilir. Asiri sivi yiklenmesinden korunmak
amaclyla sivi tedavisi 48 saatlik planlanmali, 3 L/m2/gin dozu agiimamalidir.
Destek tedavisi 75-150 mmol/L sodyum, 30-40 mmol/L potasyum icerecek sekilde
planlanabilir. Adir asidoz varliginda (pH <7.10, HCO3< 10 mEg/L) bikarbonat
kullanilabilir. Verilen bikarbonatin igerdigi kadar sodyum ilk 6-12 saatlik sivinin
sodyum iceriginden dustimelidir. Agresif ve bolus bikarbonat tedavisinin serebral
6demi, hipernatremiyi ve serebral kanama riskini arttiracagi unutulmamalidir.
Metabolik asidozda sodyum bikarbonat tedavisi uygularken, hiperamonyemi varsa
amonyak serbestlesmesine bagli amonyak toksisitesinde artis olabilir. Ozellikle Gire
dongustu  bozukluklarindaki hafif asidozun, amonyak serbestlesmesini ve
toksisitesini azaltic etki nedeniyle duzeltimemesi gerekir.

Detoksifikasyon: Hiperamonyemide protein alimi kesilir. Amonyumun su ditirezi ile
atihmini kolaylastirmak igin hesaplanan sivi gereksiniminin 1.5 kati sivi intravendz
yoldan verilir. Endojen protein yikimini azaltmak ve eneriji eldesi i¢in aminoasit
oksidasyonunu engellemek amaciyla 10 mg/kg/dk’ya kadar intravendéz glukoz
verilir. Ayrica nitrojen atilimini saglayan ilaglar kullanilir. Bu ilaglar sodyum
benzoat, sodyum fenilasetat ve sodyum fenilbUtirattir. Hepsinin baslangigta ilk
uygulama dozu 250 mg/kg olup, intravendz yolla 90 dakikada uygulanirlar. Daha
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sonra 250 mg/kg/giin dozunda devamli infiizyonla tedaviye devam edilir. Medikal
tedaviye yanitsiz vakalarda, amonyak diizeyinde istenen azalma saglanamiyorsa
hemodiyaliz, devamli veno-vendz hemofiltrasyon/diyaliz endikasyonu vardir. Tablo
2'te hiperamonyemi tedavisi 6zetlenmistir.

Ure donglisii bozukluklar disinda, organik asidemilerdeki hiperamonyemi
tablolarinda bu ilaglar ve karbamilglutamat kullanmaktadir. Kan amonyak dizeyi
400 mmol/L’nin Uzerinde ise veya tedaviye ragmen amonyak duzeyinde yeterli
disme saglananmamasi durumunda ekstrakorporeal detoksifikasyon gerekir.
Yenidoganda hiperamonyemi komasi, acil diyaliz gerektirir. Venovendz
hemodiyaliz, hemofiltrasyon, hemodiyafiltrasyon yontemleri uygulanir.

Ugiincii basamak tedavi: Ozgiin metabolik sonuglara gére tedavi

Ylksek enerji destedi gerektiren endojen intoksikasyon grubu hastaliklarda, glukoz
ve insulin destedine devam edilir. Ure déngusl bozukluklari, organik asidlriler,
aminoasidopatilerde ya§ asidi oksidasyonu bozuklugu dislaninca ya§ (2-3
g/kg/glin) destegi yapilir. Enerji destegi en azindan dnerilen giinliik miktarlar (RDA)
kadar olmalidir. Metabolik krizde istirahatte enerji gereksinimi % 30-40 artar.
Hastanin aktif olmadig disunllrse glnluk enerji kullanimi %25-30 azalir.

Yiksek enerji desteginde, sivi tedavisine dikkat edilmesi gerekir. Organik
asidurilerde mentenansin %120’si, dehidratasyon varsa %150’si kadar sivi destegi
planlanir. Beyin 6deminde sivi kisitlanir. Tartinin yakindan izlenmesi ve enteral
tedaviye mumkiin olan en kisa slrede gegilmesi Onerilir. Protein kisittanmasi
gereken hastaliklarda enteral yoldan glukoz-yag igeren karigim verilir. Nazogastrik
sonda ile sUrekli beslenme etkin bir tedavi yontemidir. Enteral beslenme
arttirilirken parenteral beslenme azaltilir. Mikro-besin 6gelerinin destedi de goz
ardi edilmemelidir. inatgi kusmalarda Ondansetron (0.15 mglkg 15 dk'da i.v.,
gunde 3 kez) denenebilir.

Direngli  konvtlziyonlar: B6 vitaminine yanitli konvdlsiyonlarin tedavisi igin
baslangigta intravendz yolla yavas olarak 100 mg/gin dozunda piridoksin yapilir.
Bu dozla ik 10 dakikada yanit saglanamiyorsa doz arttirilir. Toplam dozda 500
mg'a kadar cikilmadan piridoksine yanitsiz kararini vermemek gerekir. ~ Kismi
yanit konusunda endige varsa piridoksine 30 mg/kg/giin dozunda 7 gin devam
edilirek yanit degerlendirilir. Folinik aside yanitl konvdlsiyonlarin tedavisi igin ise
intravendz yolla 5 mg/kg folinik asid verilir. Tedaviye 5 mg/glin dozunda oral veya
intravenoz olarak giinde 3 dozda 3 gun devam edilir. Piridoksine yanitli olmayip
sadece piridoksal fosfata yanitli konvilsiyonlar tanimlanmistir. Piridoksine yanitsiz
vakalar igin tedavide piridoksal fosfat 30mg/kg/gtin oral yoldan 3 esit dozda verilip
yanit degerlendiriimelidir. Adir epileptik ensefalopati beyin omurilik sivisinda
6zellikle ndrotransmisyon bozukluklari agisindan tetkik gerektirir.
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Akut karaciger yetersizligi: Karaciger yetersizligine neden olan ve acil tedavi
gerektiren hastaliklar arasinda galaktozemi, herediter frukoz intoleransi ve
tirozinemi tip | sayilabilir. Bu hastaliklarda hastanin genel destek tedavisi yapilr.
Hastalarda karaciger yetersizligine bagli gelisen glukozri, hiperamonyemi,
hiperlaktasidemi, hipoglisemi, hipertirozinemi ve hipermetiyoninemi olabilir. Bu
tabloya yol acan hastaliklarda (6rn. Tirozinemi tip 1) ekzojen toksinlerin
uzaklastirimasi, solunumun desteklenmesi, TDP, albumin gibi eksik yapilan
karaciger metabolizmas! drinlerinin yerine konmasi, inotrop ajanlarla destek ve
ditretik tedavisi gerekir. Tirozinemide protein kisitlanip NTBC tedavisi baglatilir.
Galaktozemide galaktoz, fruktozemide fruktoz igermeyen diyet 6nerilir.

Tedavinin izlenmesi: Yuksek glukoz destedi nedeni ile, glukoz, laktat, asit-baz
durumu baslangigta 1-2 saatte bir degerlendirilir. Elektrolit dengesizligi
duzeltilmelidir. Serebral 6demin 6nlenmesi igin serum sodyumu 135 mmol/L'nin
Uzerinde tutulmalidir. Benzoat veya fenilbutirat/asetat, hipopotasemiye neden
olabilir, serum potasyumu 3.5 mmol/L'nin (izerinde tutulmalidir. Hiperamonyeminin
izlenmesinde kriter, 12-24 saat i¢inde kan amonyak diizeyi 200 mmol/L'nin altina
inmesidir.

Kalitsal metabolizma hastaliklarinin tedavisi igin acil tedavide gerekebilecek ve her
yogun bakim uUnitesinde bulundurulmasi gereken ilaglar ve dozlari Tablo 3’ de
verilmigtir.

Tablo 1 Akut metabolik hastalik sliphesi ile bagvuran hastada laboratuvar
degerlendirmesi

Bazal metabolik degerlendirme Ozel metabolik tetkikler

Tam kan sayimi Acilkarnitinler (kuru kan damlasi)

Karaciger fonksiyon testleri (bilirubinler, | Aminoasitler (plazma)
ALT, AST, alkali fosfataz, INR,

protrombin zamani) Organik asitler (idrar)

CK, kreatinin, Ure (plazma), drik asit

(plazme) Plazma (5 ml) ve idrar (5-20 ml)

Kan gazlar, elektrolitler (plazma) dondurulup saklanir

Glukoz (plazma) Guthrie kagidina emdirilmis kuru kan
damlasi saklanir (4-C)

Laktat (plazma)
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Amonyak (plazma)

Keton, rediktan madde, DNPH,

stlfitler (idrar)

DNPH: Dinitrofenilhidrazin testi, CK: Kreatin kinaz, ALT: Alanin aminotransferaz,
AST: Aspartat aminotransferaz

Tablo 2 Hiperamonyemide acil tedavi

Genel destek

Solunum destedi, konvilziyonlarin kontrold, sepsis varsa
tedavisi

Protein

Alim kesilir

Enerji destegi

(@) Oral (i) %10-25 glukoz polimeri (ii) Protein icermeyen
ozel formula

(b) intravendz (i) Periferik yoldan %10 dekstroz (ii) Santral
yoldan %10-25 dekstroz. Beyin ddemi riskinde sivi kisitianir

Amonyak dusurtct
ilaclar

L-Arginin HCI, sodyum benzoat, sodyum fenilasetat, sodyum
fenilbitirat, karbamilglutamat,

Diyaliz

Amonyak diizeyi >500 mmol/l ise veya yukaridaki dnlemlerle
dusmiyorsa  hemodiyaliz,  hemodiyafiltrasyon  veya
hemofiltrasyon yontemlerinden biri kullanilir. Yenidoganlarda
teknik olarak hemofiltrasyon uygulanamiyorsa periton
diyalizine basvurulabilir ancak bu yontem digerleri kadar
etkin degildir.
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Tablo 3. Kalitsal metabolik hastaliklarda acil tedavide kullanilan ilaglar ve dozlari

ilag Kullanildigi metabolik | Doz (farkl agiklama yoksa, 3
hastalik dozda verilir)
Betain Homosistein metabolizmasi | 250 mg/kg/gin, p.o. (3
bozukluklari dozda)
Biyotin (H) Holokarboksilaz ~ sentetaz | 10-15 mg/giin, p.o. (3 dozda)
eksikligi, biyotinidaz
eksikligi, laktik asidoz
Diazoksit Hiperins(linizm 15 mg/kg/gln, p.o. (3 dozda)
Folik asit Homosistein metabolizmasi | 15 mg/kg/gun, i.v. (3 dozda)
bozukluklar
Folinik asit Folinik aside yanith | 3-5 mg/kg/gtin, i.v., 3 gin, (3
konvdlsiyonlar dozda)
Glukagon Hiperinstilinizm Bolus: 30-100 (g/kg (max. 1
mg),
infizyon ~ dozu:  5-10
lg/kg/saat, i.v.
Hidroksikobalamin | Metilmalonik asidri 1 x 1-5 mg/gin i.m./i.v.
insiilin Endojen intoksikasyona | Baslangi¢ dozu: 0.05-0.1
neden olan tim metabolik | Ukg saat dozunda i.v.
hastaliklar sUrekli inflizyon
L-Karnitin Organik asidriler, karnitin | 50-100-200 mg/kg/gn,
transporter bozuklugu, orta | i.v./p.o.
zincirli yag asidi
oksidasyonu  bozuklugu,
mitokondrial hastaliklar
L-Arginin HCI Hiperamonyemi Baslangig dozu: 350mg/kg,

i.v. (90 dk)

Devam: 350-700mg/kg/gun,
i.v. strekli infiizyon

Sodyum benzoat

Hiperamonyemi

Baslangic dozu: 250mglkg,
i.v. (90 dk)
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Devam: 250mg/kg/gin, i.v.
surekli infizyon, p.o.

Sodyum fenilasetat

Hiperamonyemi

250 mg/kg/gun, i.v. (3 dozda)

Sodyum fenilbitirat

Hiperamonyemi

250 mg/kg/gun, iv./p.o. (3
dozda)

Karbamilglutamat Hiperamonyemi 100 mg/kg/gin, p.o. (3
dozda)
Sodyum Laktik asidoz Baslangi¢ dozu: 50

diklorasetat

mg/kg/doz, i.v./p.o.

Devam: 50 mg/kg/gin i.v.
surekli infuzyon/ p.o.

Metionin Remetilasyon bozukluklar | 250 mg/kg/gln, i.v./p.o. (3
dozda)
NTBC Tirozinemi tip | 1-2  mglkg/gin, p.o. (2-3
dozda)
Piridoksin (B6) Piridoksine yanith | 100 mg i.v. (bolus)
konvdlsiyonlar

Homosistein metabolizmasi
bozukluklari

100-500 mg/gin p.o. ( 3
dozda)

Piridoksal fosfat Piridoksal ~fosfata yanith | 30 mg/kg/giin, p.o., 3 gin (3
konvilsiyonlar dozda)

Riboflavin (B2) Glutarik asidiri tip Il 150 mg/glin i.v., (3 dozda)

Tiamin (B1) Laktik asidoz 150 mg/gin i.v., >3 yas 300

mg/gun i.v. (3 dozda)

L-isolésin Akgaaga¢ surubu idrari | 5-20 mgl/kg/gin, p.o. (3-5
hastalig dozda)

L-Valin Akgaaga¢ surubu idrari | 5-20 mgl/kg/gin, p.o. (3-5

hastalig

dozda)
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KOLESTAZLI BEBEGE YAKLASIM
Taner 0ZGUR

Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenterolojisi BD, Bursa

Bilirubin metabolizmasi:

Konjiige olmamis (indirekt) bilirubin hem yikimi sonucu olusur. Hemin %75-80'i
den eritrositlerin yikimi, %20-25'i ise hem proteinlerinin yikimi sonucu olusur. Hem
retikiiloendotelyal sistemde hem oksijenaz ile biliverdine; biliverdin ise biliverdin
rediiktaz ile bilirubine donustr. Konjlige olmamis (indirekt) bilirubin suda erimez,
plazmada albumine bagl olarak dolagir. Serbest bilirubin yag dokusunda birikebilir.
Eger miktari artmis ise yag dokusundan zengin olan beyinin, o6zellikle bazal
ganglionlarinda depolanir ve agir nérolojik bulgulara yol acar. indirekt bilirubin Y
proteininin (ligandin) goérev aldigi bir aktif trasport mekanizmasi ile karaciger
hiicresine girer. Bilirubin karaciger hiicresinde Uridin difosfat gllkronil transferaz
(UDPGT) enzimi ile glikronik asit birleserek konjuge (direkt) bilirubine (bilirubin
digliikronid ve bilirubin monogliikronid) dénusur. Konjuge bilirubin, safra asitleri ile
birlikte dnce intrahepatik daha sonra da ekstrahepatik safra yollarina akarak,
duodenuma girer. Safraya atilan bilirubin digltkronid ince bagirsakta mukozasinda,
bakterilerde ve anne sitinde bulunan beta-glikronidaz ile indirekt bilirubin ve
glukronik aside donusur. Bilirubin bakteriyel floranin etkisi ile sterkobilinojen,
mezlobilinojen ve Urobilinojene indirgenir.  Bu renksiz maddeler daha sonra
oksitlenerek turuncu-kahverengi pigmentlere (sterkobilin, Grobilin ve mezlobilin)
donusurek digki ile atilirlar. Bakteriyel flora heniz olusmamigsa ya da ishaller
nedeni ile bozulmus ise bagirsaktaki bilirubin, biliverdine oksitlenerek diskinin yesil
renge boyanmasina neden olur. Fetlisin ince bagirsaginda beta-glikronidaz
aktivitesi yuksektir. Bunun amaci bilirubinin tekrar emilmesi ve kana gegtikten
sonra plasenta ile temizlenmesidir. Dogumdan sonra da beta-gliikronidaz aktivitesi
yuksek ise indirekt bilirubin bagirsaktan emilerek kan yolu ile tekrar karacigere gelir
ve yenidoganin bilirubin yukinG arttinir (bilirubinin  enterohepatik dolagiminin
artmasi). Hayatin ilk giinlerinde bagirsak florasinin heniiz olusmamasi nedeni ile
bilirubin, dénisime ugramadan digki ile atilir. Bu nedenle digki altin sarisi
rengindedir. Bagirsaktaki Grobilinojenin bir bélumu emilerek kana geger. Kana
gegen drobilinojenin bir kismi karacigere donerek safra ile tekrar bagirsaga atilir.
Urobilinojenin geri kalan kismi ise idrar yollarinda oksitlenerek turuncu renkteki
Urobiline déntisdr.
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Tanim:

Kolestaz, fizyolojik olarak safra akiminda olgulebilir azalma, patolojik olarak
hepatositlerde ve safra duktuslarinda safra pigmentinin histolojik olarak
gosteriimesi ve klinik olarak normalde safra yolu ile atilan maddelerin (bilirubin,
safra asitleri, kolesterol...vb.) kanda ve karaciger disi dokularda birikmesi olarak
tanimlanabilir. Yenidoganlardaki konjuge hiperbilirubinemi de, total serum bilirubini
5 mg/dI'nin altindayken direk bilirubin seviyesinin 1 mg/dI'nin Ustinde olmasi ve
total serum bilirubini 5 mg/d'nin Ustiinde oldugu durumlarda ise total bilirubinin
%20’sinin Uzerinde olmasi olarak tanimlanmaktadir.

Tablo1: Neonatal kolestazin en sik nedenleri

Neotal kolestaz nedenleri Kolestazlarin igerisindeki dagilimi
Biliyer atrezi %25-35

Genetik hastaliklar %25

idiyopatik neonatal hepatit %15

Metabolik hastaliklar %20

Alfa 1-antitripsin eksikligi %10

Klinik

Karaciger hastaliklarinda en belirgin fizik muayene bulgusu sariliktir ve en sik
yenidogan doneminde gorlilmektedir. ileri yaslarda indirek hiperbilirubinemi
zararsizdir fakat immatiir ve gegirgen kan-beyin bariyerine sahip yenidoganlarda
beyin hasarina yol agabilir. Buna karsilik konjuge hiperbilirubinemi toksik degildir,
fakat ylksekliginin saptanmasi yenidoganda bir karaciger hastaligini isaret eden
en 6nemli bulgudur. ilk yapilmasi gereken, gram (-) enfeksiyonlar, endokrinopatiler
(panhipopituitarizm...gibi), galaktozemi, tirozinemi gibi hayati tehdit eden ve tedavi
edilebilir nedenlerin dislanmasidir. Kolestatik bebegi erken tanimanin diger 6nemli
bir faydasi da K vitamini eksikligine bagli kanamalarin énlenmesidir. iki haftadan
biylk sarilikli yenidoganlarda karaciger veya safra yolu hastali§i géz 6niinde
bulundurularak total ve konjuge serum bilirubini degerlendirilmelidir. Ancak anne
sUtl ile beslenen ve duzenli takiplere gelen hastada, idrar rengi, gaita rengi ve fizik
muayene normalse bu testler 3.haftaya kadar ertelenebilir. Kolestazli hastada
gorilen diger Klinik bulgular:
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Kasinti (6zellikle PFIC ve Alagille Sendromunda)
Hepatosplenomegali

Hiperlipidemi

Halsizlik

Biylime geriligi

Osteoporoz ve rikets

Yagda eriyen vitamin eksiklikleri

Laboratuvar ve gorintileme: Laboratuar ve goruntilemenin en 6nemli amaci
hepatoselliler hastaligi anatomik hastaliktan ve medikal olarak tedavi edilebilecek
hastaligi cerrahi tedavi gerektiren hastaliktan ayirmaktir. Kolestaz serum total ve
direk bilirubin dlgUlerek, karaciger disfonksiyonunun ciddiyeti PT, INR ve serum
albimin  dlzeyi bakilarak anlasilabilir. Serum aminotransferaz  diizeyleri
hepatoselUller hasarlanma igin duyarli belirtegler olmasina ragmen kolestazda
duyarliliklar ve prognostik degerleri diigtiktir. Kolestazda genel olarak serum ALP
ve GGT (koleretik enzimler) degerleri yiikselir. Ancak PFIC tip 1-2 ve safra asidi
biyosentez bozukluklarinda kolestaz olmasina ragmen GGT normal kalmaktadir.

Batin ultrasonografisi, biliyer atrezide ve koledok kisti, safra tikaci
sendromu ve safra taslari gibi diger cerrahi olarak tedavi edilebilir durumlari
gostermede faydali olabilmektedir. Ultrasonda biliyer atreziyi diistindliren bulgular,
trianguler cord isareti (sensitivite %83-100, spesifite %98-100), anormal safra
kesesi morfolojisi  (uzunlugun <15 cm olmasi veya hi¢ gorllmemesi,
dizensiz/lobller sekil, bos safra kesesi gorllmesi) (sensitivite %73-100, spesifite
%67-100), beslenme sonrasi safra kesesinde kasilmanin olmamasi ve ortak safra
duktusunun gérilmemesi olarak sayilabilir. Ultrasonografi ile genel karaciger yapisi
ve boyutu, batin iginde asit varligi hakkinda bilgi edinilebilir.

Batin BT'nin, ultrasonografiye gére bir Ustinligu yoktur, ayrica sedasyon
gerektirmesi dezavantajli bir yontdur.

MR kolanjiografi (MRCP)'nin ekstrahepatik biliyer atreziyi saptamadaki
duyarlilik ve 6zgiilliga, yapilan galismalarda ultrasonografiyle benzer bulunmustur.

Hepatobiliyer sintigrafinin kolestazda kullanim alani sinirlidir. Biliyer atrezi
tanisinda sensitivitesinin ylksek olmasina ragmen spesifitesinin dlistk olusu (agir
neonatal hepatite bagli kolestazda da bagirsaga gecis azalmakta ya da siresi
uzamaktadir) ve yiksek tetkik maliyeti nedeniyle kullanimi kisithdir. Ekstrahepatik
biliyer atreziyi diger kolestatik durumlardan ayirmadaki sensitivitesi %83-100,
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spesifitesi %33-100 olarak bildirilmistir. Ancak ¢ok nadir gorilen bir durum olan
spontan safra yolu perforasyonu tanisinda yarari bildiriimektedir.

Perkiitan  transhepatik  kolanjiografi ve endoskopik  retrograd
kolanjiografinin, kugUk cocuklar ve bebeklerde uygulanmalari oldukga zor oldugu
ve derin sedasyon gerektirdikleri iin biliyer hastaliklarin tanisinda ancak segilmis
vakalarda kullanilmaktadirlar.

Karaciger biyopsisi, basta neonatal hepatit olmak lzere ézellikle neonatal
kolestazda en 6nemli tanisal yontemidir. intrahepatik hastali§i olan hastalarda,
difliz hepatosit hidropik dejenerasyonu, hepatositlerin dev hiicre transformasyonu,
degisken derecede inflamasyon ve fokal hepatoseliiler nekroz siklikla
gorilmektedir. Hepatositlerin ps6doasiner gérinimi ve steatoz metabolik bir
karaciger hastaligini, PAS  pozitif grandller —al-antitripsin  eksikligini
dustndirmektedir. Ozellikle erken donemde karaciger biyopsisi ile biliyer atrezi
tanisi konularak gereksiz laparatomiden korunmus olunur. Biliyer atrezili hastalarin
karaciger biyopsisinde karakteristik bulgular, safra duktus proliferasyonu,
duktuslarda safra tikaglari, portal alanda fibrozis ve lenfosit proliferasyonudur. Bu
bulgularin olusmasi igin zaman gerekmekte olup erken donemde (dogumdan sonra
ilk 1 hafta iginde) yapilan karaciger biyopsilerinde bu bulgular gérilmeyebilir.
Karaciger biyopsisinin biliyer atrezi tanisindaki duyarlilik ve 6zgulligi %90’nin
Uzerindedir. Yine de biliyer atrezi igin altin standart tani yontemi intraoperatif
kolanjiogramdir.

Tedavi

Kolestazda genel tedavi beslenme ve vitamin destegi, koleretik tedavi, kasinti
tedavisi, hiperlipidemi tedavisi ve spesifik nedene ydnelik tedavi olarak
Ozetlenebilir. Kronik kolestazda uygulanan beslenme ve vitamin destegi tablo 2'de
gosterildi.

Tablo 2: Kolestazli gocukta eneriji ve vitamin destegi

Nutrisyonel faktor Degerlendirme yontemi Tedavi segenegi

Enerji Antropometrik  dl¢limler, | Kalori hedefi: Boya gére
indirek  kalorimetri, yag | agirligin 50.persentili
malabsorbsiyonu temel alinarak gunlik

gereksinimin %125'.

MCT vad destegi: 1-2
ml/kg/giin, 2-4 dozda

Esansiyel ya§ asitleri Dustik linoleik asit Misir yagi veya oral lipid
emlsiyonlari, IV lipid

100
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emdilsiyonlari
Protein Orta kol kas cevresi, | Bebeklerde: 2-3 g/kg/gun
serum albimin, _ .
prealbimin, transferrin, | Hepatik ensefalopatide:
retinol baglayici protein | 0,5-1 g/kg/giin
Dalli  zincirli  aminoasit
destegi
Yagda eriyen vitaminler
Vitamin A Serum retinol<20 mg/dl, | 5000-25 000 U/gin PO
kserozis, Bitot lekeleri
DusUk 25 (OH) D vit
Vitamin D Vitamin ~ D:  dnerilen
gunlik kullanimin 4 ile 10
kati
Kalsitriol (Rocaltrol):
0,05-0,2 mg/kg/gun
Vitamin E
Yetmezligi: vit E/total lipid
orani < 0,6 mg/g (1
yasindan kiglklerde) Alfa-tokoferol 25-200
i IU/kg/gtin
<0,8 mg/gin (1 yastan
sonra)
Vitamin K
Yetmezlik: uzamis | Oral K vitamini 2,5

protrombin zamani

mg/haftada 2 gin ile
gunlik 5 mg arasi

Suda eriyen vitaminler

Eksikligi  dnlemek igin
gunluk énerilen dozun 1-
2 kati

101
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Safra akimini arttirici ve giglendirici tedaviye koleretik tedavi denmektedir. Bu
amagla kullanilan ilaglar ursodeoksikolik asit (UDCA), tauroursodeoksikolik asit
(TUDCA), fenobarbital, glukokortikoidler, kolesistokinin, nikleer reseptor
agonistleri ve yeni safra asidi moleklleridir.

Ursodeoksikolik asit (UDCA): Siyah ayilarin temel safra asididir. insan safra asidi
havuzunun ¢ok az bir bolimind olusturmaktadir. Kolestazda safra akimini artirir,
toksik safra asitleri (kenodeoksikolik asit ya da hidrofobik safra asitleri) yerine
gegerek onlarin oranini diglrir ayrica sitoprotektif ve imminomodiilatuar etkisi de
vardir. Onerilen ginliik dozu 10-30 mg/kg/gln, 2 veya 3 dozda.

Fenobarbital: Safra asidi bagimsiz safra akisini arttirarak, hepatik mikrozomal
enzim indiksiyonu, hepatik Na-K ATPazi aktive ederek dolagan serum safra asidi
miktarini  azaltmakta, kasinti yapan ajanlarin kandan uzaklastiriimasini
sa@lamaktadir. Genellikle 3-10 mg/kg/glin dozunda kullaniimakta olup hedeflenen
serum dlzeyi 10-20 pg/mldir. Mevcut yan etkilerinden dolayr c¢ocuklarda
kolestazin kronik tedavisinde nadiren kullanilmaktadir.

Glukokortikoidler: Yiiksek doz IV metilprednizolonun, biliyer atrezi tedavisi icin
yapilan hepatik portoenterostomiden sonra gelisen direngli kolanjit epizodlarinda
safra akimini uyardigi gésterilmistir. Uzun donem kullanimina bagh yan etkilerden
ve kronik kolestazda uzun sureli kullanimin faydalarini gésteren kanitlarin
yetersizliginden dolay! uygulanmasi 6nerilmemektedir.
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SAGLIKLI YASAMIN SIRRI; DOGUM SEKLI MIKROBIYOTA VE LAKTASYON
Volkan OZKAYA
Bursa Diyetisyen

Sezeryan (CS), gebelik ve dogum sirasinda bazi komplikasyonlar ortaya c¢iktigi
zaman hayat kurtarici bir cerrahi yontemdir. Bununla birlikte, dnemli bir ameliyattir
ve ani maternal ve perinatal risklerle iligkilidir.1,2 Betran ve ark.’nin 150 dlkeyi
kapsayan son 24 yili degerlendirdikleri calismalarinda sezeryan dogum oranlarinin
ciddi bir sekilde arttigini bildirmislerdir.3 OECD verilerine gére Turkiye'deki her
1000 canli dogumdan 53'U sezeryan dogumla gercekleserek OECD dilkeleri
arasinda 1. siraya yerlesmistir.4 Ancak Dinya Saglik Orgutl sezeryan dogum
oraninin %10-15 arasinda tutuimasini 6nermektedir.1

Dogum Sekli ve Mikrobiyota

Bakteriler, virlsler ve bazi tek hlcreli 6karyotlarin olusturdugu mikroorganizmalarin
bir arada toplanmasi ile mikrobiyata meydana gelir. Mikrobiyota fekal kutlenin
%60’1In1 olusturur.5 Barsak mikrobiyotasi konakgi ile birlikte gelisir. Sayisiz
immiinojenik, metabolik etkilesime girer. insan barsak mikrobiyotasin > 1000
bakteri tlrinden olusur ve yaygin olarak 6 tir bulunur.6 Saglikli barsak
mikrobiyotasi gogunlukla Firmicutes ve Bacteroidetes tlirlerinden olusmaktadir.
Bunu, Actinobacteria ve Verrucomicrobia takip eder. Mikrobiyota; gebelik yas,
cevre, dogum yeri (evde dogum, hastanede dogum), dogum sekli (sezeryan veya
vajinal dogum), kardes sayisi, antibiyotik kullanimi ve ilk besin (emzirme veya
formil mama) gibi faktorlerin etkisiyle sekillenir.5

insan fetiisiiniin mikrobiyolojik olarak steril oldudu diisiiniiimis ancak yapilan
calismalarda plasenta, gdbek kordonu, amniyon sivisi, mekonyum ve fetal
membranda mikroorganizmalarin varligi tespit edilmistir. Plesantayi kolonize eden
bazi mikroorganizmalarin 6zellikle Prevotella ve Gardnerella yenidogan inflamatuar
yaniti proveke edebilirken Lactobacillus bu yaniti baskilayabilir.7

Dogum aninda anneden ve gevreden kaynaklanan bakterilerle mikrobiyota
kolonizasyonu hizla gergeklesir. Bir yenidoganin intestinal mikrobiyotasi, dogum
sirasinda karsilagtigi mikrobiyotaya cok benzer. Vajinal yolla dogan bebeklerde,
vajinal kanaldaki birgok mikroorganizma bebegin intestinal mikrobiyotasini
(Lactobacillus, Prevotella, Senathia spp.) olusturmaktadir. Sezeryan ile dogumda
ise bebegin intestinal mikrobiyota kompozisyonunun cilt mikroorganizmalarina
(Staphylococcus, Corynebacterium ve Propionibacterium spp.) benzer sekilde
olustugu gorlimustir. Ayrica CS dogan bebeklerde vajinal dodan bebeklerin
mikrobiyatasinda Bacteroides diizeyi daha diisUktir.8
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Vajinal dogumla birlikte ilk kolonizer kaynak fekal ve vajinal mikrofloradir. Ayrica
mikrobiyota daha az bakteri tiirli ile karakterizedir. Oysa CS’de cevresel bakterilere
(ekipman/cerrahi malzemeler, hava, diger bebekler, dogum/yenidogan personeli)
maruz kalmanin, anneden gelen mikroorganizmalarin yerini alabilecegi ve
dolayisiyla gercek bagirsak bakterilerinin kolonizasyonunun gecikmesine neden
olabilecegi bildirilmistir. Dogum seklinin mikrobiyotaya etkisi aylarca devam
etmektedir. Vajinal yolla dogan bebeklerin digki mikrobiyotasi annenin digki
mikrobiyotasina %72 oraninda benzerken, CS dogan bebekler ile annelerinin digki
mikrobiyotasinin benzerligi % 41'dir. Bu ilk "bakteriyel isaretlenme”, CS dogan
cocuklarda daha sik tarif edilen, atopik hastaliklarin, alerjilerin ve astimin
baslamasina farkli sekilde katkida bulunabilir. 9-11

Dogum Sekli ve Laktasyon

Laktasyon basitce, sit dretimi ve salinimi siirecidir. Emzirme siireci ve emzirme
davranisi oldukga karmasiktir. Fizyolojik ve cevresel bir cok faktor laktasyon
strecini etkiler. 12

ilk dogum ve sezeryan dogum sekli laktasyonun gecikmesinde en onemli risk
faktorlerindendir. Vajinal dogum yapan kadinlarda daha fazla oksitosin ve prolaktin
salimimi olmaktadir. Oksitosin ve prolaktin salinmasi, st sentezi ve siit salinimi
icin dnemlidir. Vajinal dogum yapan annelerin 2-5. gunlerdeki sut hacimlerinin CS
dogum yapan annelerden daha yliksek oldugu bulmustur.13,14

Laktasyon ve Mikrobiyota

Bebegin mikrobiyotasinin gelisiminde diger ilgili ve gugll bir etki beslenme seklidir.
Yasamin ilk yillarindan itibaren anne sutu ile beslenen bebekler ve formula ile
beslenen bebeklerde farkli kolonizasyon kaliplari mevcuttur. Yalnizca anne siitii ile
beslenen bebeklerde, birka¢ hafta iginde bifidobakterilerin egemen oldugu,
muhtemelen anne sttiinde bulunan selektif ajanlardan (bifidobakteriyel faktorler)
kaynaklanan bir flora kurulur.15

Anne st icerisinde bulunan serbest glikanlardan olugan bir grup st
oligosakaritleri (HMOs), yenidoganin bagirsaklarinin ve intestinal mikrobiyotlarinin
olgunlagmasina dogrudan ve dolayl olarak katkida bulunur (olgun sttte (5-20 g/L),
kolostrumda (20-25 g/L)). Anne sutu oligosakkarit miktari, inek stiti veya formdl
mamlarda bulunan oligosakkarit miktarindan daha fazladir. Emzirilen bebegin anne
sUtl almasiyla barsaklarinda bifidobakterler hizla kolonize olarak dominant bakteri
(>% 60) haline gelir. Bu da dogustan gelen bagisikligin olgunlagmasi (izerine
maksimum etki gosterir.16

Formll mama ile beslenen bebekler, bifidobakterilere ek olarak, ayni zamanda
Bacteroides, Enterobakteriler, Stafilokoklar, Enterokoklar ve Klostridyadan olusan
daha cesitli bir flora geligtirirler.
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Anne slitii ile beslenen bebeklerde Bifidobakteriler ve Bacteroides'in yani sira,
cogunlukla streptokoklar ve Laktobasiller gibi laktik asit bakterileri bulunur. 17

Sonug

Sonug olarak giderek artan CS dogumlar, bu dogumlara bagli laktasyon evrelerinin
endokrin ve/veya norolojik yolaklarinin bozulmasi, dogum seklinin de etki ettigi
anne sUtl kompozisyonunun degismesi, yenidoganin cesitli sebeplerle forml
mamalar ile beslenmesi ile mikrobiyotanin kurulmasi ve saglikli bir sekilde
strdurilmesi zorlasmaktadir. Meydana gelen disbiyozis ile alerjik hastaliklar,
astim, tip 1 diyabet, ¢dlyak hastali§i, obezite, metabolik sendrom, inflamatuar
hastaliklar, nekrozitan enterokolit, karaciger hastaliklari ve irritabl barsak
hastaliklariyla iligkilendirilmektedir.
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KRONIK URTIKERDE YENi TEDAVi YAKLASIMLARI
Siikrii GEKIG
Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Bilim Dali, Bursa.

Urtiker; farkli boyutlarda, kasinti veya yanma hissinin eslik ettigi, cogunlukla 1-24
saat icinde kaybolan etrafi eritemle cevrili yizeyden kabarik cilt lezyonlaridir.
Anjioddem ise dermis, deri altl tabaka ve submukozada 6dem ile karakterize yavas
duzelen (siklikla 72 saat) sisliklerdir. Anjioddem, olgularin énemli bir kisminda
urtikere eslik eder. Akut drtiker, anjioddemle birlikte ya da tek basina Urtikeryal
lezyonlarin 6 hafta icinde kendiliginden kaybolurken, kronik rtikerde bu siire 6
haftadan daha uzundur.

Kronik (rtikerin ¢ocuklardaki sikhigi ile ilgili veriler kisithidir. Kronik Urtiker ise genel
populasyonda %0,5-5 arasinda bildiriimektedir. Cocukluk ¢aginda sikligi kesin
bilinmemekle birlikte gok daha nadir oldugu tahmin edimektedir. ingiltere’de
yapilan bir galismada ¢ocuklarda kronik Urtiker sikligi %0,1-0,3 olarak bildirilmigtir.
Kore’de yapilan galismada ise g¢ocuklarda kronik Crtiker sikhigl %1,8 olarak
bulunmustur.

Kronik Urtiker hastalarin yasam kalitelerini olumsuz etkilemekte ve bu nedenle
sosyo-ekonomik sorunlara yol agabilmektedir. Cesitli calismalarda 6zellikle kronik
urtikerin - hayat kalitesini ve gunluk aktiviteleri olumsuz yonde etkiledigi
gosterilmigtir.

Kronik (rtiker temel olarak kronik spontan irtiker (KSU) ve kronik indiiklenebilir
tirtiker (KiU) olarak iki alt grupta incelenir. Kronik indiiklenebilir tirtikerde etken
bellidir ancak KSU'li olgularin yaklasik %50'sinde etiyolojik neden belirsizdir. Cesitli
calismalarda (rtiker olusumunda IgE reseptérlerine karsi olusan fonksiyonel
otoantikorlar aracili otoreaktivite, besin ve ilaglarla olusan non alerjik asiri duyarhlik
reaksiyonlari ve akut ya da kronik reaksiyonlarin etiyolojide rol alabilecegini
bildirilmistir. Etiyolojik faktorlerdeki gesitliligin ¢evresel faktorlerle iligkili oldugu ve
bolgesel farkliligin nedenlerini (beslenme aligkanlilari, sik gorilen enfeksiyonlar
vb.) ortaya koydugu disiinilmektedir. Cocuklarda KSU'de otoimmiinitenin
%30’undan fazlasinda rol oynadidi bildirilmistir. Erigkinlerden daha az olmakla
birlikte non steroid antiinflamatuar ila¢ duyarlliklari da kronik drtikerde 6nemli
tetikleyicilerdir. D vitamini eksikligi ile kronik (rtiker stre ve siddeti arasinda iliski
varli§i gosterilmistir ancak gocukluk ¢agi kronik drtikerinde D vitaminin rolli halen
tartismalidir. Kronik Urtikerde en sik tetikleyici enfeksiyonlar; viral Ust solunum ya
da sindirim sistemi enfeksiyonlaridir, ancak bunlarin kronik rtiker nedeni mi, yoksa
ortaya gikmasini kolaylastiran bir faktér mi oldugu tartigiimalidir.

107



15. Uludag Pediatri Kig Kongresi

Besinler, IgE ve non IgE racili reaksiyonlarla KSU gelisiminde tetikleyici olarak rol
oynamaktadir. KSU patogenezinde non IgE aracili reaksiyonlar daha siktir.

Cocukluk ¢agi KSU nedenleri eriskinlerle benzerdir. Bu nedenle infantlar disinda
kronik Urtikere tanisal yaklasimin gocuklarda erigkinlerdeki gibi olmasi
onerilmektedir.

Urtikeryal lezyonlar kronik rtiker siniflamasindaki durumlar diginda birgok
hastaligin (lrtikerya pigmentoza, (rtikeryal vaskilit, egzersizle tetiklenen
anafilaksi, krioprin iligkili hastaliklar, herediter anjioddem vb.) belirtisi olarak
karsimiza ¢ikmaktadir.

Farkli Urtiker alt tiplerinin klinik belirtileri spektrumu cok genistir. Buna ek olarak,
urtiker, iki veya daha fazla farkl alt tip herhangi bir hastada bir arada bulunabilir.

Kronik spontan Urtiker aktivite degerlendirimesi igin 6nerilen skorlama sistemi olan
UASY7 (urtiker aktivite skoru; 7 gun icinde ortalama rtiker aktivite skoru) tablo
4'de verilmigtir.

Kronik indiklenebilir trtikerde hastalik aktivitesi, faktorlerin tetikleyici esik degerleri
(sicak ya da soduk Urtikerde isi dlizeyi, kolinerjik Urtikerde ortaya ¢ikis zamani vb.)
belirlenerek yapilir.

Urtiker tedavisi alerjik tirtiker gibi diger mast hiicre iliskili hastaliklarin tedavisinde
olan temel prensiplere dayanmaktadir. Tedavide CUrtikerin tam kontroll
hedeflenmelidir.

Tetikleyici faktorler olarak; ilaclar (steroid olmayan antienflamatuar ilaglar vb.),
fiziksek temas (geg basing Urtikeri, dermografizm), 1si degisiklikleri (sicak Urtikeri
ve soguk Urtikeri), glines 1s1g1 (solar Urtiker), enfeksiyon ajanlari (helicobacter
pylori, barsak parazitleri, intestinal kandidiazis) ve soguk (6zellikle kronik
inflamatuar hastaliklarda gériltir) olarak siralanabilir.

Urtikerde medikal tedavinin temel basamagini, histamin ve trombosit aktive edici
faktor gibi sitokinlerin ilaglarla baskilanmasi olusturur. H1-antihistaminikler ile
tedavi Urtiker tedavisinde dnemlidir. Kisa etkili olmasi, sedasyon yaratmasi, uykuyu
etkilemesi ve yuksek dozlarda ciddi yan etkilerinin olmasi nedeniyle birinci kugak
antihistaminikler ilk basakta onerilmezler. ikinci kusak antihistaminik ilaglardan
ozellikle setirizin, desloratadin, feksofenadin, levosetirizin, loratadin, rupatadin ve
bilastin Urtikerde ayrintili olarak test edilmistir ve iyi giivenlik profillerinden dolay
drtiker icin ilk basamak tedavide 6nerilirler.

Kronik Urtikerli hastalarin  gogu birinci basamakta baglanan antihistaminik
tedavisine yanit vermemektedir. ikinci basamak tedavide kilavuzlar arasinda
farkliliklar vardir. EAACI/GA(2)LEN/EDF/WAQO kilavuzunda ikinci basamak
tedavide ikinci kusak antihistaminik dozunun 4 katina kadar ¢ikariimasi énerilirken,
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ingiliz Alerji ve Klinik immiinoloji Dernegi (BSACI) kilavuzunun ikinci basamaginda
antihistaminiklerin 4 katina gikarilmasi veya ikinci bir antihistaminik eklenmesi yer
almaktadir. Ugiincii basamak tedavide EAACI/GA(2)LEN/EDF/WAOQ kilavuzunun
onerisi ikinci basamak tedaviye omalizumab, siklosporin A veya montelukast
eklenmesi iken BSACI kilavuzunda ise 2. Basamak tedaviye ek olarak montelukast
veya traneksamik asit (anjioddem varsa) eklenmesi onerilir. ingiliz Alerji ve Klinik
immiinoloji Dernegi kilavuzu 4. Basamak tedavisinde omalizumab veya siklosporin
A gibi imminmodulatdr ilaclarin tedaviye eklenmesi yer alir.

Bir anti IgE antikoru olan omalizumab’in antihistaminiklere direngli KSU tedavisinde
oldukca etkin olduklari gosterilmistir Ayrica literatlrde KIU tedavisinde etkili
oldugunu bildiren yayinlar vardir. Omalizumab 6 yasin Uzerindeki gocuklarda
serum IgE dlzeyinden badimsiz olarak 150-300 mg/ay dozunda
kullanilabilmektedir .

Siklosporin A mast hiicrelere direkt etki ile mediatér salinimini baskilamaktadir.
Kronik (Urtiker tedavisinde etkinligi gdsterilmistir, ancak yan etki potansiyelinden
otlrd ancak segilmis olgularda kullaniimalidir. LTRA'lerinin KSU tedavisinde
etkinligi bazi calismalarda gosterilmekle birlikte bu etkinligin yeterli dizeyde
olmadig bildirilmektedir.

Siilfasalazin, metotreksat, interferon, fototerapi ve intravendz immiinoglobulinler
(IVIG) tedavileri kronik Urtikerde kullanilmig, fakat yeterli veri olmayan tedavi
yontemleridir.

Tedaviye direncli agir vakalarda plazmaferez ile fonksiyonel otoantikorlarin
serumdan uzaklastirimasinin gegici fayda sagladigi gosterilmistir. Gerek invaziv
olmasi gerek pahalili§i nedeni ile kullanimi fonksiyonel otoantikorlari pozitif ve
diger tim tedavilere yanitsiz olgularda dustndimelidir.
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SB1

ILERi DERECE PREMATURE BEBEKLERIN BESLENMESINDE ENTERAL
PROTEIN SUPLEMENTASYONU

Bayram Ali DORUM

Saglik Bilimleri Universitesi Van Egitim ve Arastirma Hastanesi

GIRIS VE AMAG: lleri derece prematiire (<32 hafta) bebeklerde anne siltiiniin
standart  glclendirimesiyle yeterli postnatal blylmenin  saglanamadigi
gortlmustdr. Bu bebeklerin beslenmesinde yeterli gelisim ve biyume igin
ayarlanabilir protein glglendirmesi rejimi uygulanan yontemlerden biridir. Bununla
birlikte bazi hastalarda bu rejim ile hedeflenen kan Ure azotu (BUN) degerlerine
ulasmak mimkiin olamamaktadir. Calismanin birincil amaci ayarlanabilir protein
glglendirmesi rejiminin  prematlre bebeklerin biylime parametreleri Uzerine
etkilerinin ortaya konmasidir. ikincil olarak hedeflenen BUN degerlerine (10-16
mg/dl) ulasmak igin gereken ek protein miktarlarinin ve strelerinin ortaya konmasi
amaclanmistir.

GEREG VE YONTEM: Retrospektif calismada, otuz iki hafta ve altinda iinitemizde
tedavi goren, benzer demografik 6zelliklere sahip, sadece standart gliclendirilmis
anne sitl ile beslenen prematiire bebekler (grup 1) ile ayarlanabilir protein
guclendirmesi rejimi ile beslenmis olan prematire bebeklerin (grup 2) yenidogan
yogun bakim Unitesindeki yatiglar sUresince ve taburculuk sonrasi biylme
parametreleri, benzer demografik dzellikte karsilastirildi.

BULGULAR: Calismaya grup 1'de 123, grup 2'de 119 bebek alindi. Tim olgularin
ortalama gestasyon yaslari 29,45+1,90 hafta ve dogum agirliklari 1244,23+347,52
gr idi. Ayarlanabilir protein giglendirmesi uygulanan bebeklerin taburculukta ve
kirkinci haftalarinda istatistiksel olarak daha iyi agirlik artigina ve bas cevresi
bliylimesine sahip olduklari gérldi. Hedeflenen BUN degerine ulasmak icin en
fazla 5.1 gr/kg/gun protein verildigi hesaplandi. Buna ragmen hastalarin %5,8'inde
hedeflenen BUN degerine ulasilamadi§i goriildu. Biyime geriligi devam ettidi igin
ek protein glclendirmesine postnatal 52. haftaya kadar devam edilen hasta orani
ise %4,2 idi.

SONUGC: Ayarlanabilir protein gticlendirmesi rejimi prematiire bebeklerde
biylmeyi iyilestirmektedir. Ancak tim bebeklerde O6nerilen dozlarda protein
verilmesine ragmen hedeflenen blyime ve BUN degerlerine ulagilamamaktadir.
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SB2

Hipotonik Bebeklerin Metabolizma HASTALIKLARI Agisindan
Degerlendirmeleri

Sevil DORUM

Saglik Bilimleri Universitesi Van Egitim Ve Arastirma Hastanesi

GIRiS VE AMAG: Hipotonik bebekler Cocuk hastaliklari hekimleri igin yonteim ve
tanisal yaklagim agisindan dnemli bir klinik problemdir. Bu ¢alismada ilk 12 ay
icerisinde hipotoni nedeniyle Cocuk Metabolizma poliklinigine yonlendirilmis ve
tetkik edilmis olan hastalarin, etiyolojiye yonelik yapilan testleri, demografik
ozellikleri ve saptanan etiyolojilerinin ortaya konmasi amaglanmistir.

METOT: Bir vyillik stire igerisinde hipotoni nedeniyle degerlendiriimis olan
hastalarin tibbi dosyalari retrospektif olarak incelenmistir. Demografik 6zellikleri,
genetik ve metabolizma tetkikleri, radyoloji goruntllemeleri ve Klinik izlemleri
kaydedilmistir. Calisma igin etik kurul onayi alinmistir.

SONUGLAR: On iki aylik sure icerisinde incelenmis olan toplam 82 bebegin
verileri incelenmistir. Bebeklerin  %46'sinin - kiz, %54’Gnin erkek oldugu
gortlmustar. Bebeklerin %67’sinin anne babasi arasinda akrabalik oldugu gérulda.
Prenatal morbidite veya dogum travmasi hig bir bebekte saptanmadi. Bebeklerin %
97’i term idi. Ortalama dogum agirliklari 2321.2 + 839.4 gram (700-4300), boylar
48.9 + 0.9 cm ve bas gevreleri 33.9 = 0.7 cm idi. Hipotoninin %98.8 santral nedenli
oldugu goriildu. En sik saptanan nedenler vitamin B12 eksikligi (10, %12.2), spinal
muskdler atrofi (5, %6.1), Pompe hastaligi (3, %3.7) ve Zellweger hastalig (3,
%3.7) oldugu géruld.

TARTISMA: Tibbi tani yontemlerindeki gelismelere ragmen hipotonik infantlarin
tanilarinin saptanmasi 6nemli bir zorluk olmaya devam etmektedir. Bu bebeklerde
gecikme olmaksizin, maliyet etkin bir sekilde tani konulabilmesi icin multidisipliner
ve bireysellestirilmis bir yaklagim sergilenmelidir.
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SB4

Efiizyonlu Otitis Mediali Cocuklarda SAF Ses Odyometri Degerleri

20sman DURGUT , '"Muharrem BOSTANCI

'Bursa Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagligii ve
Hastaliklari Klin{gi, Bursa

2Bursa Yiiksek Ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Kulak Burun Bogaz Kiinidi,
Bursa

GIRIS: Efiizyonlu otiis media (EOM) cocuklarda sik goriilen orta kulak mukoza
hastali§idir. Coguklarda EOM ile iligkili isitme kaybi dil gelisimini etkileyebildiginden
onem arzeder. Bu galismanin amaci; EOM'll cocuklarin saf ses odyogramlarinin
konfiglirasyonunu tanimlamak ve isitme degerlerini ortaya koyarak isitme kaybi
profilini saptamaktir.

YONTEM: EOM'li okul gagindaki gocuklar galismaya alindi. Kemik ve hava iletim
esikleri standart prosedurler kullanilarak elde edildi. Sonuglar siniflama yapilarak
odyometrik profil gruplari belirlendi.

BULGULAR: 5-14 yas araliginda 40 gocuk (69 kulak ) calisma gerceklestirildi.
500Hz, 1000Hz ve 2000Hz de ortalama hava iletim esikleri 3 dB HL ile 67dB HL
araligindaydi ve Ortalama 22,2 dB HL'di. Ortalama kemik iletim egikleri -7dB HL ile
15dB HL araliginda ve ortalama 2,4 dB HL'di. Bes odyometrik profil belirlendi. 24
kulakta normal isitme (<16 dB), 25 kulakta cok hafif isitme kaybi (16-25 dB) , 5
kulakta hafif derecede isitme kaybi (26-30dB), 13 kulakta orta derecede isitme
kaybi (31-50dB) ve 2 kulakta ileri derecede isitme kaybi (51-70dB) saptand.

TARTISMA: EOM'ye bagl isitme kaybi, kigik cocuklarda dil gecikmesine, isitsel
sorunlara, kotu okul performansina ve davranig sorunlarinda yol agabilir. Bu
yuzden EOM'l gocuklarda isitme durumunun belirlenmesi, hastalik slirveyansi ve
yonetimi icin degerlidir. Ayni zamanda cerrahi adayliginin belirlenmesinde isitme
kaybinin tiirli ve siddeti de énemlidir. Bu yiizden EOM'li gocuklarin azalan isitsel
girdilerin etkisini en aza indirmek icin isitme degerlerine gdre tavsiyelerde
bulunulabilir.

SONUG: Eflizyonlu otitis mediali cocuklarda normalden ileri derecede isitme
kaybina kadar degisen saf ses isitme esikleri saptanabilir.
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SB6

Maternal Preeklampsi ve NEONATAL Morbiditeler

Salih Cagn CAKIR

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

GIRIS VE AMAG: Annedeki preeklampsi durumu fetal ve neonatal sagli§i olumsuz
olarak etkilemektedir. Literatlrde prematire bebeklerde sik gorllen morbiditelerin,
maternal preeklampsi ile olan iligkisini arastiran ve farkli sonuglar bildiren
calismalar vardir. Biz bu prospektif calismada, maternal preeklampsinin prematiire
dogan bebeklerdeki neonatal sonuglar Uzerine etkisini incelemeyi amagladik.

GEREG VE YONTEM: Calismaya 24 aylik siire igerisinde iigiincii diizey Gniversite
hastanesinde dogan ve yenidogan yogun bakim Unitesine yatirilan 32 gestasyonel
yas ve altindaki prematire bebekler alindi. Calisma grubu annesinde preeklampsi
olan bebeklerden, kontrol grubu ise normotansif anne bebeklerinden olusturuldu.
Hastalarin demografik dzellikleri ve Klinik sonuglari kaydedildi. Hastalarin ilk gun
tam kan sayimlari degerlendirildi.

SONUG: Calismaya 34l preeklemptik anne bebegi, 74'li ise normotansif anne
bebegdi olmak Uzere toplam 108 hasta alindi. Her iki gruptaki bebeklerin gestasyon
haftalari benzerdi. Preeklamptik anne bebeklerindeki prematiire retinopatisi (%41'e
16, p=0,003), yasa gore disik dogum agirgi (%23,5a 8, p=0,027), nétropeni
(%17,6'ya 5,4, p=0,02) ve trombositopeni (%47'ye 13,5, p<0,0001) oranlari
istatistiksel anlaml olarak daha yliksek saptanirken intraventrikiler kanama
(%41’e 27, p=0,141) ve nekrotizan enterokolit (%17,6'ya 8, p=0,158) oranlari da
artmis olarak bulunmustur.

TARTISMA:  Maternal  preeklampsi, prematire  bebeklerdeki  neonatal
morbiditelerde artisa sebep olmaktadir.
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SB7

Cocuk Apandisitlerin ETYOLOJISINDE Parazitlerin Rolii

Veli AVCI

Van Yiiziincii Yil Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi AD.

GIRIS VE AMAG: Apandisit gocukluk gaginda en sik cerrahi karin agrisi nedenidir.
Etyolojide lenfoid hiperplazi, fekaloid, yabanci cisimler, timdrler ve parazitler rol
oynar. Bu ¢alismada cocukluk ¢agi apandisit vakalarinin etyolojisinde parazitlerin
roli de@erlendirildi.

GEREG VE YONTEM: Haziran 2010- Kasim 2018 tarihleri arasinda gocuk
cerrahisi kliniginde apandektomi yapilan vakalar galismaya dahil edildi. Vakalar
yas, cinsiyet ve patolojik bulgular agisindan retrospektif olarak degerlendirildi.
Patoloji raporlari tek tek dokimante edildi. Raporlarda apandisit Iimeninde
paraziter enfeksiyon saptanan vakalarin apandisit sikligina etkisi irdelendi.
Calismaya insidental apandektomi yapilan vakalar dahil edilmedi.

SONUGCLAR: Apandektomi yapilan 1190 vakanin 765'i erkek, 425 kiz idi.
Ortalama cerrahi yas 10,24+3,62 (3-17) yil bulundu. Patoloji raporlarinin apandisit
etyolojisi agisindan incelenmesi sonucu 42(%0.35) vakada paraziter enfeksiyon
saptandi. Bu paraziterlerin 35 (% 83)'inde Enterobius vermikilaris, 7 (%17)'sinde
ise Taenia saginata tespit edildi.

TARTISMA: Paraziter enfeksiyonlar apandisitlerin olasi nedenleri arasindadir.
Etyopatolojide intestinal parazitler veya yumurtalari apandikuler Iimende direkt
obstriiksiyona neden olarak apandisite neden oldugu 6ne surilmektedir. Paraziter
enfeksiyonlar apandisit kliniginde oldugu gibi sag alt kadran agrisi, bulanti ve
kusma yapabilirler. Bu yUzden ayirici tanida akilda tutulmali ve apandisit tanisi
konulurken anamnezde parazit 6ykusu ayrintili sorgulanmalidir. Erken tani almig
parazitlerin tedavisi ile sag alt kadran agrisi ve apandisit sikliginin azalacagi
bilinmelidir.
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SB14

Lizozomal Depo Hastaligi OLGULARININ DEGERLENDIRILMESIi: TEK
MERKEZ TECRUBESI

Sahin ERDOL

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

GIRIS VE AMAG: LDH (Lizozomal depo hastalig) lizozomlarda gorevli enzim ya
da transport protein eksikligine bagl lizozomlarda birikimle giden kalitsal metabolik
hastalik grubudur. Merkezimiz Guney Marmara'nin tek metabolizma merkezi
oldugundan tim olgular merkezimizde toplanmaktadir. Bu c¢alisma ile
merkezimizde LDH tanisi ile izZlem de olan olgularin hastalik dagilimlar ve
hastalarin demografik 6zellikleri belirlenmek istenmigtir.

GEREG VE YONTEM: Veriler 2011 ila 2018 yillari arasinda ocuk metabolizma
polikliniginden izlemde olan olgularin dosyalarindan retrospektif olarak elde edildi.

SONUGLAR: Bu tarihlerde merkezimizde 22'si (%48,9) kiz, 23'U (%51,1) erkek
olmak izere toplam 45 hasta izlenmistir. Olgularin tani yaslari ortalama 4,67+8,89
yil arasinda degismekteydi. En sik gorilen LDH'I mukopolisakkaridozlardi (n=22;
%48,9). Daha az oranda ise sfingolipidozlar (n=17; %4,4), mukolipidozlar (n=2;
%4.,4), oligosakkaridozlar (n=2; %4,4) ve lipidozlar (n=2; 4,4) saptandi. Fizik
muayenede en sik kaba yiiz (n=29; %64,4) bulgusu mevcuttu. Daha az oranda
saptanan bulgular ise organomegali (n=17; %37,8), herni (n=10; %22,2), korneal
bulaniklik (n=8; %17,8) ve mongol lekesi (n=6; %13,3) idi. Olgularin demografik ve
klinik verileri Tablo 1 ile 2'de dzetlendi.

TARTISMA: LDH tanisi almis olan olgularin biyik ¢ogunlugu MPS olgusuydu.
Kaba yiiz, organomegali, herni, korneal bulaniklik ve mongol lekesi LDH'yi
disinduren énemli fizik muayene bulgularidir.
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SB17

OTizM VE DOWN SENDROMLU GOCUKLARIN BAKIM VERME YUKLERININ
ZARIT BAKIM VERME YUKU OLGEGI iLE DEGERLENDIRILMESI

2Turgay COKYAMAN, 'Fatih BATTAL

'Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali

2Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagli§i ve Hastaliklari
Anabilim Dali Gocuk Nérolojisi

GIRiS VE AMAG: Ulkemizde 0-18 yas aralijinda yaklasik 352,000 otizm hastasi
ve 100,000 kadar da Down sendromu hastasi oldugu bildirilmektedir. Bu iki grup
hastalikta fiziksel engellilikten ziyade zihinsel sorunlar 6n plandadir. Otizm ve
Down sendromlu gocuklarin kisisel bakim ve egitim, saglk bakimi ve sosyal
faaliyetlere katiliminin saglanmasi blylk 6nem arz etmektedir ve bu baglamda
onemli bir bakim yiiki dogurmaktadirlar. Bu galismada otizm ve Down sendromlu
cocuklara bakim veren bireylerin sosyodemografik 6zelliklerinin ve bakim verme
yiklerinin karsilastiriimasi amaglanmistir.

GEREG VE YONTEM: Otizm veya Down sendromlu gocuklarin bakimlarindan
sorumlu ebeveyn veya 18 yasindan biyuk bakicilari calismaya gonallilik esasiyla
alindi. Bakim verenlerin; cinsiyet, yas, 6grenim durumu, medeni durum, calisma
durumu, gelir diizeyi ve bakim verenin hasta ile yakinlik derecesi kaydedildi. Bakim
verme yiikleri Zarit Bakim Verme Yikii Olgegi (ZBVYO) kullanilarak dlgiildu.
Galisma icin yerel etik onay alinmistir.

SONUCLAR: Calismaya toplam 91 (46 otizm, 45 Down sendromu) bakim veren
katildi. Bakim verenlerin %91'i kadin, %9'u erkekti. Bakim verenlerin yaslari otizm
grubunda ortalama 37,7 yil (SD+7,8 ve aralik 23-64) ve Down sendromu grubunda
ise daha blyuk olup ortalama 43,2 yil (SD+10,7 ve aralik 22-60) idi ve bu farkllik
anlamliydi (p=,008). Bakim verenlerin %47’si ilkokul, %31'i lise, %15'i (iniversite
mezunuydu ve %7’si ise hi¢ egditim almamisti. Medeni durumlari %82 evli, %11 dul
ve %5'i bekardi. Tim bakim verenlerin sadece %14'U galisabiliyordu ve gruplar
arasinda da farkli degildi (p=,392). Gelir dizeyi %44’inin 1001-2000 TL ve
%24’Unin 2001-3000 TL arasindaydi. Bakim verme yukinU Gstlenen bireylerin
ezici gogunlugunun anneler (%88) oldugu, baba ve kardeslerin payinin %9 ve
diger bireylerin katkilarinin ise sadece %3 oldugu gérildi. ZBVYO toplam puan
ortalamalari otizm grubunda 51,8 puan (SD+15,8) iken down sendromu grubunda
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42,4 puan (SD+13,5) idi ve bu fark anlamliydi (p=,003). ZBVYO'ne gére Down
sendromu hafif, otizm ise orta diizeyde bakim verme yiiki olusturmaktadir.

TARTISMA: Calismamizda otizm ve Down sendromlu cocuklarin bakim verme
yiklerinin - agirlikli olarak annelerin (zerinde oldugu ve Down sendromulu
cocuklarin bakim verme y(klerinin daha hafif olmasina kargin bakim verenlerin yas
ortalamasinin  daha ileri oldugu gorulmustir. Bakim verenlerin  buyik
cogunlugunun evli anneler ve gelir dlizeyi asgari Ucret seviyesinde olan bireyler
oldugu tespit edilmigtir. Toplumumuzda bakim verme yUkd farkindaliginin
arttinimasi ve paylasiimasi igin bu konuya dikkat gekilmek istenilmistir.
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SB18

GOCUKLUK GAGI PRIMER BAS AGRILARINDA D VITAMINi EKSIKLIGININ VE
OBEZITENIN ONEMi

'Fatma HANCI, 'Sevim TURAY, 'Nimet KABAKUS

"Abant [zzet Baysal Universitesi, Bolu

GIRIS VE AMAG: Cocukluk gag! primer bas agrilarinda obezitenin ve D vitamini
eksikliginin roltnd aragtirmaktir.

GEREG VE YONTEM: Bu calismaya Ocak 2015-Adustos 2018 yillari arasinda
Gocuk Néroloji klinigine bas agrisi sikayeti ile bagvuran ve ICDH llI-beta kriterlerine
gbre primer bas agrisi (tension type headache-TTH, Migren) tanisi alan 5-17 yas
arasl olan 281 ¢ocuk hasta alindi. Pediatri klinigine rutin kontrol amaciyla bagvuran
ve D vitamini dlizeyi bakilan saglikli 98 gocuk hasta kontrol grubu olarak kabul
edildi. Hastalar A) migren B) TTH C)kontrol grubu olmak Uzere 3 gruba ayrildi.
Galismaya alinan hastalarin demografik bilgileri, 6yku, fizik muayene ve laboratuar
bulgulari retrospektif olarak hasta dosyalarindan elde edildi.

SONUGLAR: VKi(viicut kitle indeksi) degerinin primer bag agrisi olan grupta
istatiksel olarak anlamli yiiksek oldugunu ve VKI degerinin 25'in (izerine ¢iktikga
primer bag agrisi riskinin arttigini bulduk. Primer bas agrisi grubu ile kontrol grubu
karsilastirildiginda istatiksel olarak anlamli olmasa da vitamin D dlizeyini primer
bas agrilarinda daha dlstik bulduk. Primer bas agrisi olan kiz ¢ocuklarin erkek
cocuklara gore vitamin D diizeylerini istatiktiksel olarak anlamli digtik bulduk.

TARTISMA: Fazla kilolu olma ve obezite ile primer bas agrilari arasinda guiglii bir
iliski bulunabilir. Kiz cinsiyetin primer bas agrilarinda negatif faktor olabilecegi
sOylenebilir. Cocukluk ¢agi primer bas agrilarinda Vitamin D seviyesinde kontrol
grubu ile karsilastinldiinda istatiktiksel seviyede olmayan dususler belirledik.
Ancak kontrol ve hasta grubunda vitamin D duzeyleri benzer seviyelerde olsa bile,
vitamin D receptor gen polimorfizmi bas agrisi igin belirleyici olabilir. Bu grup
hastalara tedavide; vitamin D destegi verilmesi ve VKi i obez yada fazla kilolu
grupta ise kilo vermesi 6nerilebilir.
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SB20

AKRABA EVLILIGi VE TALASEMi

Funda TAYFUN KUPESIZ

SBU Antalya Egitim Aragtirma Hastanesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Antalya

Girig ve Amag: Beta talasemi, hemoglobin yapisindaki globin zincirlerinden birinin
az sentezlenmesi veya hi¢ yapilamamasi sonucu ortaya ¢ikan otozomal resesif bir
hastaliktir. f-globin geninde tanimlana 300°'den fazla mutasyon vardir. Yasam boyu
duzenli kan transfiizyon ihtiyaci olan bu hastalarda demir birikimine bagl ciddi
organ hasarlari gorilir. Talasemi hastalari tedavideki gelismeler ile daha iyi yasam
kalitelerine kavussalar ve yasam slreleri uzasa da hastaligin ciddiyetinin
kavranamadidi ve tedavi uyumunun iyi olmadigi durumlarda halen ciddi
komplikasyonlar ile hastalar kaybedilmektedirler. Ulkemizde evlilik 6ncesi talasemi
tarama programlari talasemili dogan gocuk sayisini azaltsa da, resmi nikahin
yapiimadigi ve akraba evliliginin sik oldugu bolgelerde halen talasemili gocuklar
dunyaya gelmektedir. Bu ¢alisma ile talasemi tanisi ile izledigimiz hastalarimizin
ailelerinde ve akrabalari arasindaki talasemili birey sikligini ve giftler arasindaki
akrabalik durumunu belirleyerek bolgede evlilik dncesi ve sonrasi genetik danisma
ihtiyacini ortaya koyabilmeyi hedefledik.

Gere¢ ve Yontem: Bu calismaya 2014 Ocak -2015 Ocak tarihleri arasinda
Diyarbakir Cocuk Hastanesi Cocuk Hematoloji Klinigi'nde takip edilen 158 talasemi
hastasi ile gergeklestirildi.

Sonug ve Tartigma: Transflizyon bagimh 158 talasemi hastasinin 89 (%56) erkek,
69 (%44) kiz idi. 54 (%34) hastanin anne babasi arasinda akrabalik yok iken 86
(%55) hastanin anne babasi 1.° kuzen, 19 (%11) hastanin anne babasi 2.° kuzen
evliligi yapmisti. Talasemi bir kardese sahip olan 57 (%36), birden fazla talasemili
kardese sahip olan 26 (% 16) hastamiz vardi. Takibimizde 112 gift vardi. Bu
ailelerin talasemili gocuk ortalamasi 1,4 (min:1- max 4) olup 45 (%40)’i akraba
evliligi yapmamigti. Akraba evliligi yapan 33 (%30), akraba evliligi yapmayan 15
(%13) cift birden ¢ok talasemili gocuga sahip oldugu gérildi. Akraba evlili§i yapan
44(%40) cift ile akraba evliligi yapmayan 25 (%22) cift sadece bir talasemili gocuga
sahipti. Ciftlerin % 601 akraba evliligi yapmis olup bunlarin % 401 birden gok
talasemili gocuga sahipti. Akraba olmayan ciftlerin daha bilingli oldugunu
varsaydigimizda gorduk ki, bunlarinda Ggte birinin birden gok talasemili gocugu var
ve aslinda yeterli bilince sahip degiller.
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Akraba evliliginin sik oldugu kapali toplumlarda diinyaya gelen bebeklerin saglkli
olmasini saglamak igin planli bir genetik danigma verilmesi, hastalarda ve
tasiyicilardaki - mutasyonlarin  saptanarak prenatal genetk taninin  ve
preimplantasyon genetik tani ile gocuk sahibi olma segeneginin sunulmasi oldukca
onemlidir.

121



15. Uludag Pediatri Kig Kongresi

SB21

GOCUK UZMANLARININ HISILTILI GOCUKLARDA NEBULIZER TEDAVI iLE
BIRLIKTE ANTIBIYOTIK REGETELEME DURUMLARI

Sait KARAMAN

Diyarbakir Cocuk Hastaliklar Hastanesi, immiinoloji ve Alerji Klinii, Diyarbakir

GIRI$ VE AMAG: Cocukluk déneminde hisilti gogunlukla bronsiolit, reaktif hava
yolu hastaligi veya astima bagl gelismektedir. Hisilti ataklarindan en sik viral
enfeksiyonlar sorumlu olup ¢ogu hastaya sadece nebilizer ya da inhaler
bronkodilator velveya antienflamatuar tedavi veriimesi yeterlidir. Amacimiz
hastanemiz gocuk polikliniklerinde neblilizer tedavi ile birlikte antibiyotik ve diger
tedavi seceneklerinin regetelenme durumunu arastirmak.

GEREG VE YONTEM: Bu kesitsel calismada 01.11.2018 ve 30.11.2018 tarihleri
arasinda Diyarbakir Cocuk Hastaliklari Hastanesi ¢ocuk polikliniklerine bagvuran,
hastane kayit sisteminde retrospektif dosya tarama yontemi ile nebdlizer tedavi
recete edildigi saptanan gocuklarin tedavi yaslari, tanilar, nebdilizer tedavi ile
birlikte antibiyotik, antihistaminik, mukolitik ve klorfeniramin malet igeren ilag
tedavisi alma durumlari, akut faz ( beyaz kire sayisi, nétrofil orani, lenfosit orani,
CRP) tetkikleri ve akciger grafileri degerlendirildi.

SONUGLAR: Cocuk poliklinigine bagvuran 18406 hastanin 1118'ine (%6)
nebllizer tedavi regete edildi. Cocuklarin 708'i (%58,8) erkek olup ortalama tedavi
alma yas! 28+34 ay idi. 549'u (%49,2) bronsit, 400U (%33,3) bronsiolit, 18'i (%1,5)
krup, 45'i (%3,8) (st solunum yolu enfeksiyonu ve 65'i (%5,4) astim tanisi aldi.
1076 (%96,2) cocuga antibiyotik recetelendi. 225'ine (%20,1) sadece beta laktam
grubu antibiyotik, 700'lne (%62,6) sadece makrolit, 151'ine (%13,5) her ikisi
recetelendi. Ayrica 528'ine (%44) mukolitik, 295'ine (%24,6) klorfeniramin malet
iceren ilaglar ve 42'sine (%3,5) antihistaminik regetelendi. 140 gocuga (%12,5) tam
kan, 125'ine (%11,2) CRP, 327'sine (%29,2) akciger grafisi tetkiki yapildi.
192'sinde (%16) akciger grafisi normal iken 121'inde (%10,1) akciger grafisinde
havalanma artisi, 12'sinde (%1) pnémonik inflitrasyon, 2'sinde (%0,2) infiltrasyon
ve havalanma artigi vardi. 31 (%2,7) cocukta CRP yuksekligi, 28'inde (%2,5)
hemogramda nétrofil hakimiyeti vard.

TARTISMA: Klinik pratikte hisiltill gocuklarin tedavisinde nebilizer tedavinin
yaninda siklikla antibiyotik, mukolitk ve klorfeniramin malet igeren ilaglar
kullaniimaktadir.

122



10— 13 Mart 2019, Uludag

Ozellikle tilkemizde yapilan Akilci antibiyotik kullanim calismalari kapsaminda
farkindalik egitimlerinin  gereksiz antibiyotik kullanim sikhigini  azaltacagini
dustnlyoruz.
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SB22

OBEZ GOCUKLARDA KARACIGER YAGLANMASI iLE C-PEPTIT DUZEYi
ARASINDAKI iLiSKININ DEGERLENDIRILMESI

'Fatma DEMIRBAS, "Géniil GALTEPE, 'Ayhan Gazi KALAYCI

'Ondokuz Mayis Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji ve Hepatoloji
ve Beslenme Bilim Dali, Samsun

GIRIS VE AMAG: Non-alkolik yagli karaciger hastali§i (NAYKH) cocuklarda en sik
gorilen karaciger hastaligidir. En dnemli nedeni obezite ve metabolik sendromdur.
Bu calismada amacimiz obez gocuk hastalarda aglik c-peptid diizeyi ile NAYKH
arasindaki iliskiyi saptamaktir.

GEREG VE YONTEM: Agustos 2018- Kasim 2018 tarihleri arasinda bolimiimiizde
obezite nedeniyle izlenen ve NAYKH olan 40 hasta ile obez olup NAYKH olmayan
20 hastanin aglik c-peptit diizeyleri kargilagtirildi.

SONUGCLAR: Calismaya alinan 60 hastanin (37 erkek, %61,7, yas ortalamasi
11,942,9 yil) ortalama kilo z-skoru 2,6+1,4, VKi z skoru 2,44+0,81, bel gevresi
94,3£17,4 cm idi. Non-alkolik yagl karaciger hastaligi olan 40 hastanin (23 erkek,
yas ortalamasi 12,9£2,5 yil) ortalama aglik c-peptit diizeyi (4,05 ng/mL) NAYKH
olmayan 20 hastanin (14 erkek, yas ortalamasi 9,9+2,5 yil) aclik c-peptit dlizeyine
(2,4 ng/mL) gore anlamli diizeyde ylksek saptandi (p=0,011)(Tablo).

Tablo: Karaciger yaglanmasi olan obez hastalar ile karaciger yaglanmasi olmayan
obez hastalarinin c-peptit diizeyi arasindaki iliskinin degerlendirilmesi
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Non alkolik karaciger yaglanmasi olan hastalarin ALT (p=0,016), VKIi (p<0,001),
bel gevresi (p=0,001), bel gevresi/boy orani (p=0,015) NAYKH olmayan obez
hastalara gore anlamli diizeyde yuksek saptanirken, aclik glikoz, HbA1c, insdlin,
lipid dlzeyleri arasinda anlamh iliski saptanmadi. ROC analizi ile
degerlendirildiginde area under the curve 0.70 (%95 CL: 0.725-0.955), cut off
=2,62 ng/mL ( sensitivite %60, spesifite %75) olarak bulundu ( p=0,011). Logistik
regresyon analizi ile c-peptit diizeyi 2,62 ng/mL’den yliksek olan obez ¢ocuklarda
dusuk olanlara gére NAYKH olma riski anlamli olarak ytiksek bulundu (OR: 0,69
%95 Cl: 0.581-0.829) ( p<0,001).

TARTISMA: NAYKH, ¢ocukluk yas grubunda gértime sikligi giderek artan bir halk
sagligl sorunu hale gelmistir. En sik gérilme nedeni obeziteye bagh insilin
direncidir. Bu calismada, NAYKH igin en énemli risk faktorlerinin, bilinen VKi ve bel
gevresi Olgliml yani sira aglik C-peptit diizeyi oldugu gdsterilmis ve bu hasta
grubunda c-peptidin aglik insilin seviyelerinin 6lgliml kadar anlamli olabilecegi
dustnlimistlr. Obeziteye bagli NAYKH'li hastalarda c-peptit diizeyinin tarama
amach kullanilabilmesi i¢in daha ileri calismalara ihtiyag vardir.
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SB26

SUBGRUP UYUSMAZLIGINA BAGLI YENIDOGAN HEMOLITIK HASTALIGI:
TEK MERKEZ SONUGLARI

'jilker USLU, Neslihan KARAKURT, Canan AYGUN

10Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligii ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Samsun

GIRIS VE AMAG: Yenidoganin hemolitik hastali§i(YHH) énemli bir neonatal
hiperbilirubinemi  nedenidir. ~ Anti-RhD  immunglobulin  uygulamasinin
yayginlasmasiyla Rh uygunsuzluguna bagl ciddi YHH olgulari tim dunyayla
birlikte Glkemizde de azalmistir. Ancak, subgrup uygunsuzluklari(S-YHH) halen
onemli bir YHH nedeni olarak karsimiza ¢ikmaktadir. S-YHH'nin klinik énemi ve
yonetimi ile ilgili veriler sinifhidir. Bu ¢alismanin amaci S-YHH olan olgularin
degerlendirilerek bu taninin yatis ve tedavi gerektiren indirekt hiperbilirubinemi
olgularindaki seyrini ve tedavi yontemlerini arastirmaktir. Ayrica S-YHH'ye sebep
olan antikorlarin sikhg ve klinik spektruma etkisinin  degerlendirilmesi
planianmistir.

GEREG VE YONTEM: 01.1.2014-31.12.2018 tarihleri arasinda Yenidogan Yogun
Bakim Unitesinde(YDU) indirekt hiperbilirubinemi ve/veya anemi tanisiyla yatirilan
yenidoganlarin dosyalari retrospektif olarak incelenerek S-YHH tanisi alan olgular
orneklemi olusturdu. S-YHH tamisi icin temel oOlglitler ABO velveya Rh
uygunsuzlugu olmamasi, pozitif direkt antiglobulin testi(DAT) ve anne ve bebek
arasinda subgrup uygunsuzlugunun gdsterilmis olmasiydi. Sepsis, TORCH
enfeksiyonu, diger hemolitik anemisi olanlar galismaya dahil edilmedi.

SONUCLAR: Hastanemizde bes yillik sirede S-YHH prevalansi 4,4/1000'dir.
Calismaya dahil edilen 20 yenidoganin(kiz/erkek:6/14) ortanca bagvuru glini
postnatal besinci glindu. Bebeklerin ikisi prematire, 18'i termdi(Tablo 1). Ortanca
hemoglobin  degeri  9,3(min:3,0-max:18,0)g/dl, total bilirubin 16,0 mg/di
saptandi(Tablo 1). En sik anti-'E’(n=9, %39,1), anti-‘c’'(n=7, %30,4) ve anti-‘C’(n=4,
%17,4) saptandi. Bebeklerin 15'ine(%75) fototerapi uygulandi; 12'sine(%60)
eritrosit sispansiyonu, dokuzuna(%45) IVIG verildi. Sadece bir hastaya kan
degisimi yapildi. Bir yenidoganda kern ikterus bulgulari(anti-c,E’), digerinde
hidrops  fetalis/6lim  (anti-’c’)  saptandi.  Subgrup tipleri  arasinda
hemoglobin/hematokrit, total/direkt bilirubin degeri ve yatis stresi ve IVIG/eritrosit
sispansiyonu’kan  degisimi/fototerapi  tedavileri alip almamasi agisindan
istatistiksel anlamli fark saptanmadi.
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En En
Basvuru Dogum En  dustik En distik yiiksek yiksek
yas! Dogum agirhgi Retikdlosit hemoglobin hematokrit t.bilirubin d.bilirubin
(giin) haftasi (gr) % (gr/ dI) (%) (mg/ dI) (mg/ dI)
Ortalama | 6,0 375 3130 4.2 10,3 31 15,0 14
+28D 48 25 620 48 42 13 7.8 1,1
Ortanca 5.0 38 3190 2,0 93 28 16,0 11
Min-max 1-15 30- 40 1800- 0,9-18,0 3,0-18,0 9-51 0,3-,32,0 0,3-3,7
4600

Tablo 1. Bebeklerin demografik dzellikleri ve laboratuvar verileri

TARTISMA: ingiltere’de 13 yillik bir calismada RhD uygunsuzlugu olmayan ancak
6limle sonuclanan YHH'da cogunlukla anti-'c’ veya anti-'c,E’ saptanmistir. Bizde
kern ikterus gelisen ve 6len iki hastada da anti-'c’ mUspetti. Literatlire gore anti-‘c’
muspet gebelerin yarisinda immunizasyon annenin o6nceki transfluzyonlarina
baglidir. Ancak calismamizda annede transflizyon verisine ulasilamamistir.
Calismamizda en sik tespit edilen subgrup anti-‘E’olup literatiir ile uyumludur. Anti
‘E,e,C’ siklikla hafif klinige sebep olur. Literatirde S-YHH'yla ilgili az sayida yayin
olmasi, gocuk hekimleri arasinda farkindaliginin distik oldugunu ya da antikorlarin
taninmasiyla ilgili teknik sikintilarin - oldugunu(her hastanede kan bankasi
olmamasi gibi) dusundirmektedir. Kern ikterus ve hidrops fetalis gibi ciddi
sonuglarla sonlanan subgrup uygunsuzluklari, tedavi gerektiren YHH olgularinda
akilda tutulmali ve taniya yonelik tetkikler daha sonraki gebelikler distinGlerek
planlanmalidir.
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SB27

TRAKYA UNIVERSITESI DENEYIMINDE TR ALL-2000 PROTOKOLU iLE
TEDAVI EDILEN ALL VAKALARININ BASVURU BULGULARININ SAGKALIM
UZERINE ETKISi

'Taylan CELIK, ?Betiil ORHANER

'Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari, Canakkale

2SBU Bursa Yiiksek lhtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, GCocuk Sagligi ve
Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Hematoloji, Bursa

GIRIS VE AMAG: Akut Idsemiler, normal lenfoid ve miyeloid ana hiicrelerin
hematopoetik farklilasmanin ézgiin bir evresinde duraklayarak, klonal ¢ogalmasi
sonucu olusan, cocukluk ¢aginin en sik gorilen hematolojik malign hastaligidir.
Farklilasmadaki duraklama sonucu genellikle normal fonksiyonunu yapamayan
l6semik hicreler Oncelikle kemik iligi ve periferik dolasim olmak (zere
retikiiloendotelyal sistem, santral sinir sistemi (SSS) ve viicudun diger bélgelerine
yayilirlar. Kemik iliginin kontrolsiiz olarak gogalan l6semik hiicrelerle infiltre
edilmesi sonucu anemi, trombositopeni ve nétropeni gelisir. Sonugta bu durum,
hastanin klinigine halsizlik, solukluk, kanamalar, kemik agrilari ve hayati tehdit
eden enfeksiyonlar seklinde yansir. Akut lenfoblastik I6semi (ALL), cocukluk
¢aginda gorulen en sik gorilen kanser tirtidur. Cocukluk ¢aginin en sik gorilen
malign hastali§i olmasinin yaninda, tedavide elde edilen basarilar agisindan da
ALL bu dénemin en 6nemli malign hastaligidir. Sadece 30-35 yil 6nce Amerika ve
bircok gelismis Ulkede ALL"li ocuklarda 5 yillik olaysiz sagkalim orani (Event Free
Survival (EFS)) %50'nin altinda olmasina ragmen, giinimizde sistemik ve SSS'ye
yonelik tedavileri birlikte uygulayan tedavi protokolleri ile artik hastalarin %70-
80'inde uzun sireli EFS elde edilebilmektedir (1,2,3). Bu galismanin amaci son 10
yilda Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi'nde TR
ALL-2000 protokoll ile tedavi edilen Akut Lenfoplastik Lésemi’li hastalarin genel bir
dokumund cikarmak, klinik ve laboratuvar bulgularinin  degerlendirilmesi
sonucunda elde edilecek verilerin klinigimizde takip edilecek ALL olgularinin
tedavisinde yol gostermesidir.

GEREG-YONTEM: Agustos 2000 ile Haziran 2011 tarihleri arasinda Trakya
Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi'nde yeni ALL tanisi
almig, 18 yasindan kuglk toplam 54 hasta retrospektif incelendi. Hastalarimizin
yas, cinsiyet, basvuru sikayeti, tani anindaki hemoglobin, [dkosit, trombosit sayisi,
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ekstramediiller tutulum varli§i, FAB siniflamasi ve risk grubuna gére sagkalim
oranlari degerlendirildi.

SONUCLAR: Klinigimizde tani konan ALLli hastalarimizin cinsiyet dagilimi
incelendiginde calismadaki toplam 54 olgunun kiz/erkek orani 1/1’ idi. Genel olarak
cocukluk ¢agi lI6semilerinde erkek cinsiyetin kot prognostik 6zellige sahip oldugu
bilinmektedir. Calisma grubumuzda cinsiyet prognoz iliskisini inceledigimizde erkek
hastalarimizin 5 yillk EFS orani %49+%0,6 iken kizlarda bu oran %81+%1,4 idi
ve aradaki fark prognostik agidan istatistiksel olarak anlamli bulundu (p:0.021). Yas
araligi 16 ay-16 yil idi. Bunlarin %55,6’sI 1-6 yas arasinda ve %44,4'0 6 yasindan
blylkti. Hastalarimizin tani yagslari ve sagkalim arasinda istatistiksel iliski
bulunmadi (p:0.245). En sik bagvuru nedenleri olarak solukluk (%33,3), ates
(%33,3) ve halsizlik (%51,9) gézlendi. Bagvuru yakinmalari ile prognoz arasinda
iliski yakinmalar tek tek degerlendirildijinde c¢alismamizda yakinmasi
trombositopeniye bagl olan hastalarimizin  digindaki yakinmalar prognozla
istatistiksel olarak iligkilendilememis olup basvuru yakinmasi trombositopeniye
bagli (dokintl, ciltte morluk, kanama) olan hastalarimizda, bu yakinmanin
sagkalim Uzerine etkisi istatistiksel olarak onemli bulundu (p:0.009). Yakinmasi
trombositopeniye bagli olan hastalarin sagkalimlarinin  belirgin olarak yUksek
oldugu gorildi (%100) oysa literatirlerde buna benzer bir iliskilendirme
bulunmamaktadir. Hastalarimizin tani anindaki fizik muayenelerinde hepatomegali
(%29,6), splenomegali (%31,5), LAM (%66.7) ve kanama bulgusu (%27,8)
saptandi. En sik ektramediiller tutulum olarak mediastal (%9,3), SSS (%5,6), testis
(%3,7), bobrek (%3,7) tutulumu bulundu. Mediastinal tutulum olmayan hastalarda 4
yilllk EFS orani %70+%0,9, tutulum olanlarda ise %20+%0,3 ile belirgin olarak
dusliktl. Mediastinal tutulum sagkalim iligkisi degerlendirildiginde prognostik
acidan istatistiksel olarak anlamli bulundu (p:0.020). SSS tutulum olmayan
hastalarda 5 yillik EFS orani %67+%0,7, tutulumu olan hastalarda ise %331%0,3
olarak bulundu. SSS tutulum sagkalim iliskisi deg@erlendirildiginde klinik olarak
onemli gortiimekle birlikte istatistiksel olarak prognostik agidan anlamli bulunmadi
(p:0.208). Istatistiksel olarak iligkilendiriimemenin hasta sayisinin az olmasindan
kaynaklandigi distndimistir.  Hemoglobin dlizeyinin diisik olmasi uzun bir
dénem l6seminin var oldugunu gdsterirken, normal olmasi malign klonun
proliferatif indeksinin ylksek oldugunu dstindirir. Tanida Hemoglobin diizeyi <8
gr/dl olan 32 (%59,3) hastamizin 5 yillik EFS orani %68+%1,54, Hb =8 gr/dl olan
22 (%40,7) hastamizin ise %62+%1,03 olarak bulundu. Calismamizda hemoglobin
duzeyinin sagkalim (zerine etkisi prognostik agidan istatistiksel olarak 6nemsiz
bulundu (p:0.695). Tanidaki I6kosit sayisinin yiiksekligi ¢ocukluk gagi ALL'sinde
halen kétl bir prognostik faktérdir. Calisma grubumuzdaki hastalarin %48,1'inde
tanidaki Idkosit sayisi 20.000/mm?iin Uzerindeydi. Calisma grubumuzda lokosit
sayisi <20.000/mm?* olan hasta grubunda 5 yillk EFS orani %77+%1,8, 20-
100.000/mm? olan grupta %56+%1,2, 2100.000/mm? Idkosit sayisina sahip grupta
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ise %40+%0,7 idi; ancak tani sirasindaki I6kosit sayisi ile sagkalim oranlari
prognostik agidan klinik olarak anlamli olmakla birlikte istatistiksel olarak
iliskilendiriimedi (p:0.120). istatistiksel olarak iliskilendiriimemenin hasta sayisinin
az olmasindan kaynaklandigi disundimistir. Hastalarin = %44,4’(inde tani
sirasindaki trombosit sayisi <50.000 mm¥idi. Bagvuru sirasindaki trombosit
sayisina gore sagkalim oranlari degerlendirildiginde, <20.000/ mm?*® olan 8
hastamizin 5 yilik EFS orani %62+%0,8, 20-50.000/mm? olan 16 hastamizin
%80+%2, 50-100.000/mm?* 15 hastamizin  %57+%1,3, >100.000/mm* 15
hastamizin %59+%1,3 olarak bulunmustur. Calismamizda trombosit sayilarinin
sagkalim Uzerine etkisi istatiktiksel olarak prognostik agidan 6nemsiz bulundu
(p:0.533). Genis seri calismalari ALL'de FAB morfolojisinin EFS ile genel sagkalim
sliresi agisindan oldukga belirgin bir prognostik faktor oldugunu gdstermistir. Genel
olarak L1 morfolojisinin iyi prognozla iliskili oldugu gosterilmistir. Hastalarimizin
morfolojik siniflamaya gore L1 ve L2'deki dadilimlari sirasiyla %48,1 ve %51,9, L3
morfolojisinde ise hastamiz yoktu. FAB morfolojisine gbre sagkalim oranlari
degerlendirildiginde L1 morfolojisinde 5 vyillik EFS orani %641+%1, L2
morfolojisinde ise %67+%1,5 ile birbirine benzer bulunmustur. Blast morfolojisinin
tek basina prognoza etkisi incelendiginde hastalarimizda L1 ve L2 morfolojisinin
sagkalim Uzerine etkisi prognostik agidan istatiktiksel olarak énemsiz bulunmustur
(p:0.847). BFM grubunun prognostik kriterlerine gbre degerlendirildiginde
hastalarin %24,1'0 SRG, %55,5'i MRG ve %20,4'l0 HRG idi. Risk gruplarina gére
sagkalim degerlendirildiginde beklendigi gibi en iyi prognoz %100 ile SRG'dayd!.
MRG'da 5 yillik EFS orani %57+%1,2 ve HRG'da %55+%0,8 ile sagkalim oranlari
benzerdi. Calisma grubumuzda SRG'unun sagkalim Uzerine etkisi istatiktiksel
olarak prognostik agidan énemli bulunmustur (p:0,014).

TARTISMA: TR ALL-2000 protokolii ile tedavi edilen ALL'li vakalarimizda bagvuru
bulgularina gore sagkalim sonuglarimiz yurtici ve yurtdisi serilerle paralel olup yiiz
gulddrictddr.

Kaynaklar:

1. Margolin JF, Steuber CP, Poplack DG. Acute lymphoblastic leukemia. In:
Pizzo PA, Poplack DG (Eds.). Principles and practice of pediatric
oncology. 5th ed. Philadelphia: Lippincott Williams & Wilkins; 2006.p.539-
80.

2. Lanskowsky P. Leukemias. In: Lanzkowsky P. (Eds.). Manual of
peadiatric hematology and oncology. 5 th ed. New York: Churchill
Livinstone; 2011.518-49.

3. Soycan YL. Akut lenfoblastik [6semi: tani klinik. Aydogan G, irken G,
Oztiirk G, Yesilipek MA, Cetin M, Anak SS (Editorler). Pediatrik
hematoloji“de. 1.Baski. Istanbul: Medikal Yayincilik; 2011.5.595-640.
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SB28

FAKTOR X EKSIKLIGI; 18 AYLIK HASTA DENEYiMiMiz

1Giilen TUYSUZ, 2Giilen TUYSUZ

"Akdeniz Universitesi Tip Fakultesi Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji Bilim Dali
2Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji Bilim Dali

OZET: Faktor X (FX) eksikligi, Otozomal resesif gegisli, nadir bir kanama
bozuklugudur. Insidansi milyonda 1 olarak bildirilse de, akraba evliliginin yaygin
oldugu toplumlarda sikhigi artmaktadir. Gerek kanama seklindeki gesitlilik, gerekse
de hastaligin nadirligi nedeniyle F X eksikligi olan hastalarin tanisinda gecikme ve
tedavilerinde aksamalar yasanabilmektedir. Akraba evliliginin yaygin oldugu
Diyarbakir ilimizde, FX eksikligi tanisi ile takipli olan hastalarimizin, bagvuru
sikayetlerini, laboratuvar sonuglarini ve klinik izlemlerini sunmay!i ve bu hastalik ile
ilgili farkindali@r arttirmayi planladik. Ocak 2014- Agustos 2015 déneminde, FX
eksikligi tanisi ile 10 hasta klinigimizde takip edildi. Hastalarin kiz/erkek orani; 1,5,
hastalarin ortalama yaslari 7,9 yil (3-13 yil), ortanca tani yaglari 11 ay (3 giin-18
ay) ve ortalama izlem streleri 4,9 yil (6 ay-13 yil) idi. Hastalarin timinde
ebeveynler arasinda birinci derece kuzen evliligi mevcuttu. Hastalarin bagvuru
sikayetleri mukokUtandz kanamalar (n;3), gdbek kordonundan kanama (n;2), kas
ici kanama (n;1) ve karin i¢i kanama (n;1) iken, 2 olgu asemptomatik hastalardan
olugsmaktaydi. Hastalarin timinin PT ve aPTT testleri uzamisti. Hastalarin 8'inde
agir (<%10), 2'sinde orta diizeyde (%10-40) FX eksikligi mevcuttu. izZlemde 5
olguda mukokiitandz kanama, 2 olguda hemartroz ve 1 olguda menometroraji
gorildd. Hastalarin kanama sikliklari 2 haftada 1'den 3 ayda 1’e kadar
degdismekteydi. Asemptomatik olan 2 olgu orta diizeyde FX eksikligi olan olgulardi.
Kanamanin kontrolli traneksamik asit, cevap alinamayan olgularda taze donmus
plazma ile saglandi. izleminde hemartroz gelistiren 2 hastaya ve siddetli epistaksisi
olan 1 hastaya haftada 1 Protrombin Kompleks Konsantresi ile proflaksi tedavisi
baslandi. Bu 3 olgunun kanamalari proflaksi sonrasinda kontrol altina alind.

SONUG: FX eksikligi, primer hemostaz bozukluklarinda gérilen mukoktanoz
kanamadan hemofiliklerde saptanan hemartroza kadar degisen kanama sekli ve
transflizyon gerektirecek epistaksisden asemptomatik seyre kadar degisebilen
kanama siddeti ile seyredebilen nadir bir kanama bozuklugudur. Hastalar
asemptomatik de olabileceginden, 6zellikle ebeveynler arasinda akraba evliligi
olan gocuklarin ameliyat éncesinde PT ve aPTT dlzeylerinin bakilmasi bu
hastalarin saptanmasinda énemlidir.

ANAHTAR KELIMELER: Faktdr X, kanama, PT ve aPTT uzunlugu
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SB29

SANTRAL PUBERTE PREKOKSLU OLGULARIN TANI ANINDA VE TEDAVi
SURESINCE KLINiK OZELLIKLERINiN DEGERLENDIRILMESI

10zlem KARA

1Saglik Bilimleri Universitesi Bursa Yiiksek Ihtisas Egitim Aragtirma Hastanesi,
Cocuk Endokrinoloji Klinigi, Bursa

AMAG: idyopatik santral puberte prekokslu kiz olgularin tani anindaki, tedavi
stiresince ve tedavi bitimindeki antropometrik ve klinik 6zelliklerin degerlendirilmesi
amaglanmistir.

YONTEM: Calismaya Ocak 2015-Aralik 2018 yillari arasinda puberte bulgulari ile
gelip, santral puberte prekoks tanisi alan, tedavisi baglanan ve tedavisi
tamamlanan 61 kiz hasta c¢alismaya alindi. Hastalar klinik ve laboratuvar
kriterlerine gbre santral puberte prekoks tanisi aldilar (sekiz yasindan énce puberte
bulgularinin baglamasi, artmig blytme hizi, ileri kemik yasi, bazal LH dizeyinin
>0,3 plU/ml ve/veya LHRH uyarisi sonrasi LH diizeyinin =5 ulU/ml olmasi, normal
hipofiz bezi). izZlemde kemik yasi 12 velveya takvim yasi 11 olunca tedavi
sonlandirildi. Hastalarin tani aninda, tedavi suresince ve bitiminde antropometrik,
klinik ve laboratuvar ozellikleri geriye dontk incelendi.

BULGULAR: Hastalarin tani anindaki ortalama yasi 8,7£0,6 yil, kemik yasl
10,3+1,3 yil, hedef boy 158,4+52 c¢cm ve Ongodrilen boy 160,1+7,6 cm'di.
Hastalarin 18'i (%30) izole telars ile bagvururken 11'i(%18) menars ile bagvurdugu
gordldd. Tani aninda hastalarin %28'i obez iken %25'i fazla kiloluydu. Hastalarin
tedavi suresi ortalama 2 yildi. Tedavi suresince hastalarin vicut kitle indeksinde
(VKI) artis saptandi (p<0,001). Bu artis ézellikle tedavinin ilk iki yilinda belirgindi
(p<0,001). Tedavinin 1. yilinda obez hasta orani %36'ya gikmisti. Tedavi siiresince
uzama hizlari ise 1.yl 5,1£1,9 cm, 2.yIl 4,5+1,4 cm ve 3.yl 40,9 cm'di. Uzama
hizlarinda tedavi siresince azalma saptandi (p=0.02). Ancak hastalarin tedavi
bitiminde 6ngortlen boylari 160,1£6,2 cm’'di ve tani anina gére farklilik yoktu
(p>0,05).

SONUC VE TARTISMA: Santral puberte prekoks hipotalamus-hipofiz gonad
aksinin erken aktivasyonu sonucu olusan, siklikla idyopatik ve kizlarda gérilen bir
durumdur. Tedavide gonadotropin relasing hormon (GnRH) analoglari
kullanilimaktadir. Cogunlukla 8 yasindan énce ve telars ile bagvuran olgular
olmasina ragmen c¢alismada %18 oraninda menars ile bagvuruldugu gorildi. Bu
durum erken ergenlikle ilgili yetersiz bilgi ve yonlendirme oldugunu

132



10 - 13 Mart 2019, Uludag

dustindirmektedir. Cocukluk déneminde viicut yag oraninda artis erken puberte ile
iligkili bulunmasina ragmen yapilan bazi galismalarda GnRH analog tedavinin
obeziteye neden oldugu saptanmamistir. Calismada tani aninda hastalarin %53'U
fazla kilolu veya obezdi. Ayrica tedavi ile beraber VKi'nde artisi saptandi. Ozellikle
obez ya da fazla kilolu kiz ¢ocuklarinin puberte prekoks agisindan pediatristler
tarafindan degerlendiriimesi ve vakit kaybetmeden c¢ocuk endokrin béllimine
yonlendirimesi gerekmektedir.
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SB30

REKTAL KANAMA NEDENiYLvE KOLON_O$KOPi _YAPTIGIMIZ HASTALARIN
DEGERLENDIRILMESI

'Derya ALTAY, 'Duran ARSLAN

'Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, Kayseri

GIRIS VE AMAG: Alt gastrointestinal kanamalar, Treitz ligamentinin distalinden
olan kanamalardir. Hastalarin klinik prezentasyonu gaitada gizli kan varligindan
hayati tehdit edecek kadar siddetli kanamaya kadar degisir. Bu ¢alismada rektal
kanama yakinmasiyla bagvuran gocuk hastalarimizin degerlendirilmesi amaglandi.

GEREG VE YONTEM: Subat - Aralik 2018 tarihleri arasinda Erciyes Universitesi
Tip Fakiltesi Cocuk Gastroenteroloji Poliklinigi'ne rektal kanama yakinmasiyla
basvuran veya tetkiklerinde diskida gizli kan pozitifli§i olan ve kolonoskopi yapilmis
61 cocuk hasta calismaya alindi. Hasta bilgileri dosyalarindan geriye donuk olarak
elde edildi. Sonug: Hastalarin ortalama yasi 11.36 + 4.57 yil olup 37’si (%61) erkek
idi. 44 (%72) hasta kolonoskopik olarak normal iken, 5 (%8.2) hastada Ulserasyon,
3 (%4.9) hastada zimba ile delinmis gérinim, 2 (%3.2) hastada rektosigmoid
kolonda polip, 2 (%3.2) hastada kolonda vaskularite artisi, 2 (%3.2) hastada kolon
tamamen normal iken terminal ileumda yogun aft6z lezyonlar, bir (%1.6) hastada
tim kolonda yilan derisi goriinim0 ve solukluk, bir (%1.6) hastada tlim kolonda
yogun eksudasyon ve aftdz lezyonlar, bir (%1.6) hastada yaygin lenfonoduler
hiperplazi, bir (%1.6) hastada multipl milimetrik polipozis, bir (%1.6) hastada blytk
saph polipler vardi. Hastalarin histopatolojik incelemesinde ilserasyon ve aftéz
lezyonlar inflamatuvar barsak hastaligi ile uyumlu olarak raporlanirken polipozis ve
biylk polipleri olan hastalar sirasiyla Familyal Adenomatoz Polipozis ve
adenokarsinom olarak raporlandi. Bununla birlikte 11 (%18) hastanin
kolonoskopileri normal iken histopatoloji sonuglari fokal aktif kolit, diffliz aktif kolit,
lenfoid hiperplazi veya greft versus host hastaligi olarak raporlandi. 32 (%52.4)
hastanin histopatoloji sonucu normal idi. Kolonda zimba ile delinmis g6rinime
sahip hastalarin histopatolojisi inflamatuvar barsak hastaligi, fokal veya diffiiz aktif
kolit olarak raporland.

TARTISMA: Rektal kanamali hastalarda kolonoskopik inceleme 6nemli bir tani
yontemidir. Kolonoskopi normal olsa dahi kolondan farkli lokalizasyonlardan
biyopsilerin alinmasi tani agisindan Onemlidir. Kolonda zimba ile delinmig
goriiniim, inflamatuvar barsak hastaliginin habercisi olabilir. Ozellikle kemik iligi
transplantasyonu yapiimig ve kolonu normal g6riinen hastalarda ¢oklu
lokalizasyonda kolon biyopsisi, greft versus host hastaliginin tanisini kolaylastirir.
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SB31

GOLYAK HASTALIGINDA NAZAL MUKOSILIYER KLIRENS ZAMANININ
DEGERLENDIRILMESI

'Atakan COMBA, ?Dogan ATAN

THitit Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, Corum
2Hitit Universitesi Tip Fakiiltesi Kulak Burun Bodaz Anabilim Dali, Corum

GIRIS VE AMAG: Colyak hastaligi, genetik yatkin bireylerde tahillardaki glutene
duyarlilik sonucu gelisen otoimmiin bir hastaliktir. Nazal mukosiliyer klirens, Ust ve
alt havayollarinin yabanci partikillerden korunmasinda en oénemli koruyucu
etkendir. Sistemik ve otoimmin hastaliklar, nazal mukosiliyer klerensi olumsuz
etkileyebilir. Sakkarin testi, nazal mukosiliyer klirens zamanini objektif olarak
degerlendiren bir testtir. Bu galismada, ¢olyak hastaliginin nazal mukosiliyer
klirens (izerine olan etkisinin degerlendiriimesi amaglanmustir.

GEREG VE YONTEM: Calisma, Hitit Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Gastroenteroloji Bilim Dali ve Kulak Burun Bogaz Anabilim Dali tarafindan yapildi.
Calismaya ¢olyak hastaligi tanili hastalar ile saglikli ¢ocuklar alindi. Nazal
mukosiliyer klirens zamani, sakkarin testi ile 6l¢tldu. Bir mm boyutunda sakkarin,
alt konka baslangi¢ kisminin yaklagik 1 mm arka medial ylziine yerlestirildi. Test
stiresince ¢ocuklar oturur pozisyonda bekledi, dksirik, hapsirma velveya sakkarin
dismesi durumunda test tekrarlandi. Cocuklarin, sakkarinin tadini aldigi stire
saniye cinsinden kaydedildi, test sUresi istatistiksel olarak karsilastirildi.

SONUCLAR: Calismaya 43 (%66,2) ¢dlyak hastasi, 22 (%33,8) saglikli ¢ocuk
olmak (izere toplam 65 gocuk alindi. Cocuklarin 42 (%64.6)'si kizdi, ortalama yas
11,844 yildi. Gruplar arasinda yas ve cinsiyet agisindan fark saptanmadi. Colyak
hastalarinin nazal mukosiliyer klirens zamani (531+155 saniye) saglikli cocuklara
gore (448+80 saniye) anlamli derecede uzamisti (p=0,006). Célyak hastalarinin
tani yasi, ¢dlyak tipi ve histopatolojik evresi ile nazal mukosiliyer klirens zamani
arasinda iliski saptanmadi.

TARTISMA: Nazal mukosiliyer klirens, havayollarini ve akcigerleri inhale
partikillerin zararli etkilerinden koruyan primer koruyucu mekanizmadir. Bu
sistemdeki bir defekt, klgik hava yollarinda obstriksiyon, enfeksiyon ve
inflamasyon riskini artirir. Nazal mukosiliyer klirensin diyabet, kronik bdbrek
yetmezligi, hipertansiyon gibi sistemik hastaliklarda bozuldugu bilinmektedir ancak
guncel literatlirde, ¢dlyak hastalarinda nazal mukosiliyer klirensi degerlendiren bir
caligmaya rastlanmamistir.
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Colyak hastaliginin birgok sistem etkiledigi bilinmekte birlikte solunum sistemi
uzerine etkileri ile ilgili bilgiler sinirhidir. Galismamizda, ¢olyak hastalarinda nazal
mukosiliyer klirensin bozuldugu gosterildi. Bu durum, diger kronik sistemik
hastaliklarda oldugu gibi oksidatif stres ve endotel disfonksiyonu sonucu azalan
mikrosirkllasyon ile iliskili olabilir. Bu bulgular 1si§inda, ¢6lyak hastaliginda
solunum yolu mukozasinin hastaliktan etkilendigini séylenebilir. Bu nedenle ¢olyak
hastalarinin solunum yolu hastaliklari ile ilgili bulgular agisindan degerlendirilmesi
ve takibi gereklidir.
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SB37

KOROZIF MADDE iGME NEDENIYLE GETIRILEN GOCUKLARDA
ENDOSKOPIK iSLEM BULGULARI VE OZOFAGUS STRIKTURU GELISME
RISKINE ETKi EDEN FAKTORLER

'Deniz EKICI, "Kaan DEMIROREN, Nevin KILIG, 'Biinyamin GUNEY,
THatice ONUR

'Bursa Yiiksek ihtisas Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Bursa

AMAG: Korozif madde icilmesi tum dinyada yaygin bir halk sagligi problemidir.
Codunlukla 5 yas alti cocuklarda, kaza ile, ev temizlik (rlnleriyle
gerceklesmektedir. Bu galismada korozif madde i¢imine dikkat ¢ekmek, olgularin
demografik ozelliklerini belirlemek, endoskopik inceleme ile korozif hasarin
derecesini ve 6zofagus striktlri gelisme sikli§ini saptamak ve ézofagus striktirli
gelisme riskine etki eden faktorleri belilemek amaglandi.

MATERYAL VE METOD: Calismamiza bir yillik stire icerisinde klinigimize korozif
madde igimi stiphesi ile yatirilarak endoskopi yapilan 90 ¢cocuk dahil edildi.

BULGULAR: Hastalarin yas dagilimiortanca 3 (2-6) olup %56,5'i erkek idi. Korozif
maddelerin %2,2'si intihar amagl igilmisti ve %2,2'si de baskalari tarafindan
icirilmisti. En sik semptomlar bulanti (%44,4), kusma (%40), karin agrisi (%34,4)
ve hipersalivasyon (%32,2) idi. Toplamda 16 farkli ticari Uriinden en sik olanlari
kire¢ ¢ozlcl ve yad ¢ozlcl olup en sik aktif madde ise sodyum hidroksit idi.
Korozif ajanlarin %47,8'inin pH dederi 2-12 arasi, %38,9'unun pH degeri 212 ve
%13,3'Unun pH degeri <2 idi.pH degeri <2 olan korozif maddelerin igimi ile olusan
belirgin mide hasari, pH dederi 212 olan gruba gére daha fazla bulundu (p<0,05).
pH degeri <2 olan korozif maddelerin igciminden sonra gortlen evre |IB ve Uzeri
korozif 6zofajit oranipH degeri 212 ve pH 2-12 olan korozif maddelere gore daha
ylksek bulundu (p<0,05). Sadece belirgin korozif mide hasari, sadece korozif
6zofajit bulgularina gére pH degeri 2-12 olan grupta daha fazlabulundu (p<0,05).
Evre IIB ve Ustl korozif 6zofageal hasar saptanan 9 hastanin %44,4'linde pH
degeri <2, %33,3'linde pH degeri 212 ve %22,3'iinde pH degderi 2-12 arasi olan
maddeler icilmisti. Yedi hastaya yUksek doz steroid tedavisi verildi. Evre 1B ve
Uzeri 6zofagus hasari olanlarin %2,2'sinde 6zofagus strikttrl gelisti.

SONUG: Korozif madde i¢cimi siiphesi olanlarda fleksibl endoskopik islem kostik
hasarin derecesini belirleyerek tedavi ve takip yonetimini yonlendirecektir. Yiksek
doz steroid tedavisi segilmis olgularda etkili sonug verebilir.
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ANAHTAR KELIMELER: Korozif hasar, endoskopi, 6zofagus striktlru, steroid,
gocuk
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SB46

GOCUKLUK GAGI BAGIRSAK ENFEKSIYONLARINDA FEKAL
KALPROTEKTIN VE FEKAL LAKTOFERRININ YERI

'Melek ERDEM, 2Tanju BASARIR OZKAN

1S.B.U izmir Dr.Behget Uz Gocuk Hastaliklari EAH, Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji
Bélimdi

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, Gocuk
Gastroenteroloji, Hepatoloji Ve Beslenme BD

GIRIS VE AMAG: Akut gastroenterit (AGE) gelismekte olan iilkelerde halen
mortalitesi yliksek onemli bir sadlik sorunudur. Fekal kalprotektin (FK) ve fekal
laktoferrin  (FL) gastrointestinal inflamsyonu gdsteren fekal belirteglerdir. Bu
calismada AGE ile basvuran olgularda sistemik inflamatuvar belirtecler ile FK ve
FL arasindaki iliski degerlendirilmistir.

GEREG VE YONTEM: Calismada Mayis 2011 — Aralik 2011 tarihleri arasinda
Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi AD Gastroenteroloji ve Gocuk Acil polikliniklerine
AGE ile bagvuran ve klinige yatinlan 0 - 18 yas 140 hasta prospektif
degerlendirildi. Hastalardan tanida gaita mikroskobisi, hizli FC ve FL, tam kan
sayimi, CRP ve sedimentasyon, LDH caligildi. Gaita mikroskobisinde lokosit
pozitifligi olanlar Grup 1 ,olmayanlar Grup 2 olarak siniflandirildi. Ayrica FC pozitif
olanlar Grup A1, olmayanlar Grup A2, FL pozitif olanlar Grup B1, olmayanlar Grup
B2 olarak ayrild1.

SONUGLAR: Calismaya alinan 140 hastanin yas ortalamasi 38 aydi (2-212 ay).
Hastalarin 52'si (%37,1) kiz, 88'i (%62,9) erkekti. Hastalarin 43'iinde (%30,7) FC
pozitif , 97’sinde (%69,3) negatifti. FC sayisal degrlendirildiginde; 18 FC degeri 15-
60 mcg/gr, 25’ i >60 mcg/gr araliindaydi. FC dizeyi <15 mcg/gr olanlar ise FC
negatif olarak degerlendirildi. Fekal laktoferrin ise 42 hastada (%30) pozitif, 98
hastada (%70) negatifti. Hastalarin 56’sinda (%40) gaita mikroskobisinde I6kosit
pozitifliimevcuttu. CRP ylksekligi olan 54 hastanin 31 tanesi Grup 1 igindeydi ve
enfeksiydz ishal agisindan anlamlydi (p<0,001) Grup 1 igindeki 20 hastanin ESR
degerleri yiiksek saptandi ve inflamasyonu géstermesi agisindan anlaml kabul
edildi (p<0,001). Eslik eden semptomlarla ilgili olarak, CRP yUksekligi olan 54
hastanin 26’ sinda (% 48,1) ates mevcuttu , istatistiksel olarak anlamliydi (p
0,024). LDH yiiksekligi ve Iokositozu olanlar ile gaitada lokosit pozitifligi arasinda
anlamli fark saptanmadi. Grup 1 icindeki 56 hastanin 43'iinde (%76,8) FC pozitif,
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42'sinde (%75) ise FL pozitif saptandi ve bu iligki istatistiksel olarak anlamli kabul
edildi (p<0,001). Grup 2'deki (n: 84) hastalarin hepsinde FC ve FL degerleri negatif
saptandi (p<0,001). Bu galismada FC’ nin sensitivitesi %97, spesifitesi %100 , FL
icin ise sensitivite %86, spesifite %100 saptandi.

TARTISMA: Morbidite ve mortalitesi yiliksek olan cocukluk cadi bagirsak
enfeksiyonlarinda gaita mikroskopisi ve sistemik inflamatuvar belirteglerin artisi ile
korele olan FC ve FL diizeyleri inflamatuvar slireglerde tedavinin sekillenmesinde
onemlidir.
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SB49

YENi KURULMUS BIR HEREDITER ARITMi KLINiGININ ERKEN DONEM
SONUGLARI

Mete Han KIZILKAYA, *Fahrettin UYSAL, "Tugberk AKCA,
10zlem Mehtap BOSTAN, "Ergiin CIL

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, Bursa
2Medicana Bursa Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji Klinigi, Bursa

GIRIS-AMAG: Herediter aritmi sendromlari, erken tani ve tedavi edilmez ise ani
olumle sonuclanabilen gok énemli hastaliklar grubudur. Bu sendromlar iginde uzun
QT sendromu, kisa QT sendromu, Brugada sendromu, Katekolaminerjik Polimorfik
Ventrikller Tagsikardi, Erken repolarizasyon sendromu gibi hastaliklar yer alir. Her
birinin tani kriterleri belilenmis olup, genetik incelemeler tanida 6nemli yer tutar.
Galismanin amaci, merkezimizde yeni kurulmus olan Herediter Aritmi ve Genetik
Polikliniginde tani konulmus ve takipleri yapilan hastalarin kisa dénem sonuglarinin
tartisiimasidir.

GEREGLER VE YONTEM: Bu galismada merkezimizde herediter aritmi tanisi
konmus toplam 30 gocuk hasta (21 erkek) retrospektif olarak degerlendirilmistir.
Ortalama yaslari 160+64.2 ay olan hastalar 45+44,5 ay sre ile izlendi.

BULGULAR: Hastalarin 10'unda semptom saptanmadi (%33,3). En ¢ok goriilen
semptom senkop idi (7 hasta). iki hasta ise basarili resiiste edilmis kardiyak arrest
ile basvurdu. Sikayetlerin baslangici ile tani konulma arasindaki siire ortalama
27,1+ 21,6 ay idi. Ailede ani 6lim 6ykust 21 hastada saptanmadi. 7 hastada aile
EKG'lerinde anlamli degisiklikler gorillirken 7 hastada ebeveynler arasinda akraba
eviiligi vardi. Hastaliklara gore dagiim incelendiginde 13 hastada uzun QT
sendromu, 7 hastada Jervell-Lange-Nielsen sendromu, 6 hastada kisa QT
sendromu, 2 hastada Brugada sendromu, 2 hastada ise CPVT tanisi konuldu.
Uzun QT sendromunun tiplerine bakildiginda 4 hastada tip-1 (KCNQ1), 3 hastada
tip-11 (AKAP9), 1'er hastada tip-3 (SCN5A), tip- 5 (KCNE1) ve tip- 8 (Timothy
sendromu, CACNA1C) gértillirken 3 hastada tanimlanmamis mutasyonlar gordldu.
Uzun QT sendromu olan 13 hastanin 4'inde bazal EKG normal saptandi. Bu
hastalarda 24 saatlik holter incelenmesinde uzun QT degerleri goruldi. CPVT'i 2
hasta, JLNS'lu 1 hasta, kisa QT sendromlu 2 hasta, timothy sendromu olan 1
hasta, ve Brugada sendromu olan 1 hasta olmak (izere toplam 7 hastaya ICD
implante edildi.
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Bu hastalardan CPVT olan 2 hastanin 1'ine toplam 4 kez VT nedeni ile cihaz
tarafindan sok verildigi icin sempatektomi uygulandi. Timothy sendromu olan
hastamizda ise propranolol ve meksiletin kombinasyon tedavisi verilmesine
ragmen QTc degerleri >550 msn olmasindan dolay1 ve T alternansindan dolay!
ICD implante edildi.

TARTISMA VE SONUG: Yapisal kalp hastaligi olsun veya olmaksizin herediter
aritmili olgularda ani kardiyak olimle sik¢a karsilagiimaktadir. Bu nedenle stipheli
klinik Oyku, muayene ve tetkik bulgular olan hastalarda herediter aritmiler
acisindan ayrintili arastirma yapiimalidir.
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SB51

NEFROTIK SENDROMLU HASTALARIMIZDA STEROID CEVABI iLE 25(0H)D
VITAMIN DUZEYi ILigKisi

'"Cemil KAYA, 2Kenan YILMAZ

'Sanlurfa Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Uzmani
2Balikesir Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghdi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Nefroloji Bilim Dali

GIRIS VE AMAG: Nefrotik sendromun aktif dneminde idrarla D vitamini baglayan
proteinlerin atilimina bagh olarak serum 25(0OH)D degerinde azalma beklenir.
Kortikosteroid tedavisi ile proteintrinin dlizelmesi sonucu 25(0OH)D degerinin
artmasi beklenmektedir. Bu calismadaki amacimiz steroid cevabi farkli nefrotik
sendromlu hastalarda remisyon sonrasi 25(OH)D dlizeyinin arastiriimasidir.

GEREG VE YONTEM: Prospektif olarak gocuk nefroloji poliklinigimizde takip
edilen nefrotik sendromlu hastalar ¢alismaya alindi. Toplam hasta sayisi 62 olup;
18 kiz, 44 erkek hasta galismaya alindi. Hastalar steroid cevabina gére iki gruba
ayrildi. Birinci grup seyrek relaps, ikinci grup bagimli veya sik relaps grubu olarak
olusturuldu. Relaps olan hastalara steroid baglanip remisyona girdikten bir ay
sonra Ure, kreatinin, kalsiyum, magnezyum, fosfor, alkalen fosfataz, parathormon,
protein, alblmin ve 25(0OH)D dlizeylerine bakildi. Ayrica cinsiyet, yas, tani yas,
hastalik stiresi kaydedildi. ilave olarak saglikli kontrol grubundan 25(0H)D diizeyi
istendi.
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Bulgular
i R
Tam yast (yl) 4.6(1.9-7.1) 4.2(2.1-7.4)

Hasa bl 3.2(1.5-7.6) 4.4(2.7-7.7) 0.004
et (e 0.34(0.17-0.56) 0.35(0.16-0.56)

Cetipmn (el 9.67(8.81-10.3) 9.26(8.52-10.3) 0.018
RearezAnlmadl) 1.99(1.62-2.35) 1.85(1.56-2.13) 0.016
RS (TR 4.93(3.03-5.73) 4.61(3.99-6.41)

Alkalen fosfataz (IU/L) 194(116-332) 164(128-256)

Vitamin D (ng/mL.) 16.46 (8.60-35.16)  9.96 (5.12-18.64)  <0.001

Protein (g/dL)
Albumin (g/dL)

Parathormon (pg/mL)

6.68(5.58-7.75)
4.14(3.64-4.87)
32.7(12.8-129)

*Qrtanca (min.-max.), P<0.05 anlamli

6.82(6.0-7.8)
3.86(3.66-4.51)
29.1(14.1-91.5)

1

SONUGLAR: Grup 1 ile grup 2 arasinda hastalik siresi (P=0.004), magnezyum
(P=0.016), kalsiyum (P=0.018), 25(OH)D duzeyleri (P<0.001) agisindan anlamii
fark bulundu. Kontrol grubu ile 25(OH)D duzeyi agisindan kiyaslandiginda Grup 1
ile arasinda fark yok iken grup 2 ile arasinda anlamli farklilik tespit edildi (P<0.001)

(Tablo).

Tablo: Hastalarin demografik ve laboratuvar bulgulari

Grup 1 (n:43) Grup 2 (n:19) P degeri
Tani yasi (yil) 4.6 (1.9-7.1) 4.2 (2.1-7.4)
Hastalik siresi (yil) 3.2 (1.5-7.6) 4.4 (2.7-1.7) 0.004
Kreatinin (mg/dL) 0.34 (0.17-0.56) 0.35 (0.16-0.56)
Kalsiyum (mg/dL) 9.67 (8.81-10.3) 9.26 (8.52-10.3) 0.018
Magnezyum (mg/dL) 1.99 (1.62-2.35) 1.85 (1.56-2.13) 0.016
Fosfor (mg/dL) 4.93 (3.03-5.73) 4.61(3.99-6.41)
Alkalen fosfataz (IU/L) 194 (116-332) 164 (128-256)
Vitamin D (ng/mL) 16.46 (8.60-35.16) | 9.96 (5.12-18.64) | <0.001
Protein (g/dL) 6.68 (5.58-7.75) 6.82 (6.0-7.80)
Albumin (g/dL) 4.14 (3.64-4.87) 3.86 (3.66-4.51)
Parathormon (pg/mL) 32.7 (12.8-129) 29.1 (14.1-91.5)

*Veriler ortanca (minimum-maksimum) olarak verildi.
n: hasta sayisi. P<0.05 istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.
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TARTISMA: Bagimli veya sik relaps grubunda remisyon sonrasi 25(OH)D dizeyi
daha disguk seviyelerde bulunmustur. Ayrica kalsiyum ve magnezyum duzeyi her
ne kadar normal aralikta olsa da bagimli veya sik relaps grubunda daha diisiik
olup bu da kemik mineral bozuklugu agisindan bu hastalarin daha gok risk altinda
oldugunu dlstindlirmektedir. Bulgularimiz bu gruptaki hastalara vitamin D
desteginin daha erken dénemde baslanmasi ve kemik mineral metabolizmasi
yonlnden yakindan takip edilmesi gerektigini gostermektedir. Vitamin D dizeyi ile
steroid cevabl, relaps sikligi arasinda iligki olup olmadiginin tespiti i¢in ise daha
cok sayida yeni ¢alismalara ihtiyag bulunmaktadir.
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SB52

DEMIR EKSIKLiGi ANEMiSi OLAN GOCUKLARDA GINKONUN FERROZ
SULFAT VE FERRIK POLIHIDROMALTOZ TEDAVILERINE ETKISi

'Belgin Akcan PAKSOY, Tiilin REVIDE SAYLI

Eskisehir Yunus Emre Devlet Hastanesi, Eskisehir
2Ankara Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji Egitim Ve Aragtirma
Hastanesi, Ankara

GIRIS VE AMAG: Cocuklarda demir eksikligi; aneminin yani sira immiin
bozukluklar, entellektliel performansda disls ve davranig bozukluklarina da yol
acgarak onemli bir morbidite sebebi olmaktadir. Bu c¢alismada demir eksikligi
anemisi olan ¢ocuklarda ferroz siilfat (Fe+2) ve ferrik polimaltoz (Fe+3) tedavi
etkinliklerinin karsilastirimasi ve ginko desteginin bu tedaviler Gzerine olan etkisi
aragtirildi.

GEREG VE YONTEM: Bu calismada, demir eksikligi anemisi tanisi alan 100
hastanin verileri retrospektif incelendi. Hastalar birinci grupta Fe+2 (ferréz sllfat),
ikinci grupta Fe+2 ve kot beslenme nedeniyle ginko alanlar, tglincl grupta Fe+3
(ferrik polimaltoz) ve dérdincl grubta Fe+3 ve kétl beslenme nedeniyle ginko
alanlar olmak lizere dort gruba ayrildi. Demir tedavisi butiin gruplarda 3 mg/kg/giin
uc ay sure ile tek doz olacak sekilde uygulanmisti. Cinko destedi ise demir
tedavisinden en az 2 saat sonra 10 mg/giin dozunda verilmisti. Tedavi &ncesi
degerleri, tedavinin 1.ayl ve tedavi sonrasi tam kan degerleri ve ferritin
duzeylerindeki degisiklikler incelendi.

SONUGLAR: Uygulanan tedavi sonrasinda; Fe+2 tedavisi alan Grup | ve II'de Hb
ve Htc artisinin Fe+3 (ferrik polimaltoz) tedavisi alan Grup Ill ve IV'den daha fazla
oldugu saptandi(p<0.01). Cinko desteginin Hb ve Htc dlizeyine olan etkisinin grup
IV'de sadece Fe+3 (ferrik polimaltoz) alan Grup lIl'e gére istatiksel olarak anlamli
artis yaptigi saptandi(p<0.017). Ferritin kan diizeylerinin, ginko destegi alan Grup |l
ve Grup IV'de sadece demir tedavisi alan Grup | ve Grup lll'e gore istatistiksel
olarak anlamli oldugu g6zlendi(p<0.001, p=0.019).

TARTISMA: Tek basina verilen Fe+3 tedavisinin Fe+2 tedavisine gore Hb ve
ferritin degerlerini daha az arttirmasi, yan etki agisindan Ustin olmamasi
sebebiyle, demir eksikligi anemisi tedavisinde Fe+2’nin ilk segenek olarak
kullanilmasinin daha uygun olacadi kanisina varildi. Bununla birlikte demir eksikligi
anemisi olan gocuklarda demir tedavisi ile ¢inko birlikte verildiginde Fe+2 ve Fe+3
tedavilerinin etkinliginde artma oldugu saptand.
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Demir eksikligi anemisi olan gocuklarda cinko desteginin, Fe+3 tedavi etkinliginin
daha iyi saglanabilecegi sonucuna ulagildi.
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SB60

NEONATAL SEPSIS’Li TERM VE PRETERMLERIN SERUM HEPSIDIN, IL-6 VE
CRP DUZEYLERININ KARSILASTIRILMASI

'Emine ESIN YALINBAS, ?Siikran ASLAN KAGAR

'Kiitahya Saglik Bilimleri Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari
AD (Neonatoloji) Kiitahya
ZBilecek Devlet Hastanesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Uzmani

GIRIS VE AMAG: Yenidogan sepsisi, yasamin ilk ayinda enfeksiyona ait sistemik
isaret ve bulgularin oldugu ve kan kltiirlinde genellikle ézgUl bir etkenin Gretildigi
bir klinik sendromdur. Yenidodan sepsisi sirasinda akut faz reaktanlarindan énce
ylkseldigi gosterilmis olan sitokin ve kemokinler bulunmaktadir. Hepsidin
inflamasyona yanitta da onemli bir rol oynamaktadir. Antimikrobiyal etkisini,
mikroorganizma membraninda hasar olusturarak ve inflamasyonda serum demirini
dusUrap, mikroorganizmalara uygunsuz bir cevre olusturarak gosterdigi
distinilmektedir. inflamasyon sirasinda saliniminin arttigi bilinen hepsidinin
yenidodan sepsisi ile iligkisini gdosteren sinirli sayida galisma mevcuttur. Bu
calismada; ge¢ neonatal sepsis tanisi almig prematire ve term yenidoganlarda
inflamasyon ve enfeksiyonun belirteci olarak serum hepsidin diizeyini belirlemeyi,
diger akut faz reaktanlarindan IL-6 ve CRP ile hepsidin arasindaki iligkiyi
saptamayl amagladik

GEREG VE YONTEM: Bu calisma kontrollii bir Klinik arastirma olup olgular
prospektif olarak toplanmistir. Calisma T.C Saglik Bakanligi DPU Evliya Celebi
Egitim ve Aragtirma Hastanesinde Subat 2017- Eylil 2017 tarihleri arasinda
dogan yenidoganlarda yapildi. Calismaya kan kdltlirlinde Greme olan veya klinik
bulgulari ile sepsisi dusundiren ancak kan kulturinde ureme olmayan geg
neonatal sepsis tanili 11 term ve 19 preterm yenidogan alindi. Kontrol grubu 11
saglikli term yenidogan ve 19 prematiire yenidogandan olusturuldu. Alinan vendz
kan drneklerinde tam kan sayimi, CRP, IL-6, hepsidin diizeyleri ¢aligildi.

SONUG: Hepsidin degerinin term sepsis tanili yenidogan grubunda ortalama
926,34+303,00ng/mL, kontrol grubunda ortalama 401,23+92,07 ng/mL, prematiire
sepsis tanili grupta ortalama 1223,22+370,39 ng/mL, kontrol grubunda ortalama
41512+£107,99 ng/mL degerinde oldugu gorildi. Calismaya alinan term ve
prematiire sepsis tanili gruplarda hepsidin diizeyi ile dogum agirligi, beyaz kire
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saylisl, Hct, trombosit sayisi, IL-6 ve CRP degerleri arasinda istatistiksel olarak
anlamli iligki saptandi (p<0,05).

TARTISMA: Calismamizda inflamasyon sirasinda saliniminin IL-6 aracili oldugu
bilinen hepsidin dlizeyi yiksek bulunmus olup, 6zellikle kanitlanmis geg sepsis
tanisi alan term ve preterm yenidoganlarda IL-6 ve CRP ile pozitif korele oldugu
saptanmugtir.
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SB65

COCUKLARDA HENOCH-SCHC")NLE_iN PURPURASI: PROSPEKTIF TEK
MERKEZLI CALISMA

'Nuray AKTAY AYAZ, 'Serife Giil KARADAG, "Hafize Emine SONMEZ,
"Ayse TANATAR, 'Figen GAKMAK

1Saglik Bilimleri Universitesi Kanuni Sultan Stileyman Egitim Ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Romatoloji Klinigi

AMAG: Henoch-Schonlein purpurasi (HSP) ¢ocuklarda en sik gérilen vasklittir.
Bu calismada da, HSP tanisi ile ¢ocuk romatoloji polikliniginde izlenen hastalarin
demografik ve klinik bulgularini degerlendirmeyi ve ayrica gastrointestinal sistem
(GIS) ve bdbrek tutulumu igin éngériicii risk faktorleri belirlemeyi amacladik.

YONTEM: Bu calismada 18 yas altinda olup Ocak 2016 - Ocak 2018 tarihleri
arasinda Kanuni Sultan Sileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk
Romatoloji polikliniginde takip edilen HSP tanili gocuklar degerlendirildi.

BULGULAR: Calismaya 137 erkek (% 51,7) ve 128 kiz (% 48,3) olmak Uzere
toplam 265 hasta dahil edildi. Hastalarin ortalama (standart sapma) tani yasi 7,5 £
3,2'idi. Hastalik en sik ilkbaharda (% 31,7) g6rilmekteydi. Hastalarin %54 (inde
eklem sisligi, %51,3'linde GIS tutulumu ve %29,1’inde bébrek tutulum vardi. Erkek
cocuklarda GIS kanama sikligi kiz gocuklarina gore daha fazla idi (p = 0,007).
Ayrica, yedi yagin iizerindeki erkek gocuklarinda GIS kanama sikiigi yedi yas alti
erkeklere gore daha sikti (p = 0.04). invajinasyon, hastalik niiksti, hastanede yatig
ve steroid tedavi ihtiyaci ciddi GIS ve bobrek tutulumu ile iligkili saptandi.

SONUG: invajinasyon, hastalik niiksii, hastanede yatis ve steroid tedavi ihtiyaci
ciddi GIS ve bobrek tutulumu ile yakindan iligkilidir. Risk faktorlerini bilmek
hastalari daha dikkatli izlenmesine yardimci olacaktir.
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SB70

ECMO ALTINDA RENAL REPLASMAN TEDAVi DENEYiIMLERIMiz

"Irmak Tanal SAMBEL, 'Siileyman iMAMOGLU, "Muzaffer COSKUN,
"Abdullah AKGIL, 'Burcu MENEKSE, 2Metehan KIZILKAYA,
3Salih Cagri CAKIR, ‘Osman DONMEZ

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali

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

“Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali

GIRIS VE AMAG: Ekstrakorporeal membran oksijenizasyonu (ECMO) kardiyak ve
respiratuar bozukluklarda; oksijenizasyonda dizelmeyi saglayan bir yontem
olmakla birlikte; sistemik inflamasyon, hemodinamik degisikliklere bagli renal kan
akim dalgalanmalari ve primer hastalik hipoksisine bagl akut bébrek hasari(ABH)
insidansi %70-80 arasinda degismektedir.Burada ECMO altinda RRT verilen
hastalarimiz g6zden gegirilmistir.

GEREG VE YONTEM:

VAKA 1 Konjenital mitral darlik nedeniyle opere olan; reziduel agir mitral stenoz,
orta-agir mitral yetmezlik ,orta agir trikispit yetmezlik tanilari ile takip edilen 16
aylik erkek hasta, konjestif kalp yetmezligi ve pulmoner hipertansiyon(PH) bulgulari
nedeniyle yatinlmig olup izleminde PH tedavisine ragmen kardiyak yetmezlik
bulgular artan hasta yatisinin 24.saatinde ECMO’ya alindi.Renal fonksiyonlari
bozulan , idrar ¢ikisi azalan, 6demi artan hastaya ayni gun iginde ABH nedeniyle
ECMO altinda kontinii renal replasman tedavisi (KRRT) baglandi.Ug giin ECMO
altinda etkin vendvendz hemodiyafiltrasyon(VVHDF) uygulanan hasta; (re-
kreatinin dizeyleri normal sinirlara gelip, etkin ultrafiltrasyon (UF) gekimesine
ragmen, ekstrarenal sekonder sebepler nedeniyle exitus oldu.

VAKA 2 Ug giinliikken Biiyiik arter transpozisyonu(BAT) nedeniyle Jaten
operasyonu yapilan ve ECMO ile takip edilen 3500 gr agirliginda hastada,
postoperatif 33.glinde re-kreatinin degerlerinde artis olmasi,metabolik asidozu ve
hiperpotasemisi nedeniyle ABH dustinllerek ECMO altinda VVHDF yapilmaya
baslandi.32 giindir ECMO altinda KRRT yapilmakta olan hastanin izleminde (re-
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kreatinin degerleri normallesti,metabolik asidozu geriledi ve hiperpotasemisi
diizeldi:hastanin halen izlemi stirmektedir.

VAKA 3 42 giinlik BAT nedeniyle Jaten operasyonu yapilan, postoperatif kardiyak
kontraktilitenin bozuk olmasi nedeniyle ECMO ile takip edilen hasta postoperatif
48.saatinde idrar cikisinin azalmasi ve hiperpotasemisinin olmasi (izerine ABH
dustnulerek ECMO altnda VVHDF baslandi. Hastanin izlemde potasyum
yiksekligi gerilemis olmakla beraber, idrar ¢ikisi olmayip mevcut tedavi ile izlemi
stirmektedir.

TARTISMA: ECMO hastalarinda tek merkezli yapilan ve RIFLE kriterlerine
dayanan calismalarda akut bobrek hasari insidansi; %70-%80 araliginda
bildirilmistir.Yurtdigi calismalarda ECMO merkezlerinde ABH gelisen hastalarda,
KRRT makinasi ve in-line hemofilire ile RRT yapiimakla birlikte guncel olarak
ECMO ile kombine kullanimi olan RRT’nin FDA onayi bulunmamaktadir.Ulkemizde
ECMO altinda RRT ile ilgili literatir, arastrmamiz  dahilinde
bulunmamaktadir.Sundugumuz ¢ hastada ECMO altinda RRT basariyla
uygulanmisg metabolik stabilite saglanmistir ,exitus olan tek hastamiz ekstrarenal
sekonder sebepler nedeniyle exitus olmustur.Bu ¢alisma ulkemizde yenidoganlari
da iceren ECMO altinda RRT basarisini gosteren ilk galisma olma ozelligini
tasimaktadir.

ANAHTAR KELIMELER: ECMO,RRT,hemodiyafiltrasyon
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SB73

PREMATURE BEBEKLERDE GEG BASLANGIGLI SEPSIS TANI VE
ZLEMINDE KAN GAZI PARAMETRELERININ ONEMI

ipek GUNEY VARAL

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

GIRIS VE AMAG: Geg baslangicli sepsis, son yillarda yenidogan bakimindaki tiim
gelismelere ragmen preterm bebekler igin major bir morbidite ve mortalite nedeni
olmayi sirdirmektedir. Bu galismada, kan karboksihemoglobin (COHb) diizeyinin
preterm bebeklerdeki ge¢ baslangigh sepsisin tani ve izleminde énemli bir belirteg
olarak kullanilip kullanilamayacaginin arastiriimasi hedeflenmistir.

GEREG VE YONTEM: Retrospektif kohort tarzinda diizenlenen calismaya Aralik
2015-Aralik 2018 tarihleri arasinda hastanemizin YYBU' de yatan 37 gestasyon
haftasinin altinda dogan ve yatisi sirasinda kan kltlrlinde treme saptanarak ge¢
neonatal sepsis tanisi alan bebekler dahil edilmistir. Kan kiltiirlerinde gram pozitif
bakteri Uremesi olanlar grup 1, gram negatif bakteri remesi olanlar grup 2 olmak
uzere 2 grup belirlenmistir Hastalarin COHb dizeyleri yenidogan yogun bakim
unitesine ilk kabul edildiklerinde, birinci haftalarinda, kan kiltir Gremesinin oldugu
gun ve sepsis tedavisinden 1 hafta sonra olmak Uzere toplam 4 kez dlgUlerek kayit
edilmistir.

SONUG: Ug yillik siire igerisinde hastanemizde 30,920 canli dogum gerceklesmis
ve 1907 preterm bebek YYBU'ne yatirimigtir. Yatisi sirasinda ge¢ baslangigli
neonatal sepsis tanisi alan hastalardan, calisma kriterlere uyan 107 hastanin
dosyasi incelemeye alinmigtir. Hastalarin  karboxyhemoglobin  seviyeleri
karsilastirildiginda, ilk yatis COHb degerlerinin 6nce yiksek oldudu, sonra
kademeli olarak dusttgu, ancak sepsis atadi ile birlikte yeniden anlamli dizeyde
arttid goruldi (p < 0.001). CoHb degeri, kan kultiru steril hale geldikten sonra
yeniden anlaml dlsts gosterdi (p < 0.001). Gruplarin sepsis anindaki COHb
duzeyleri karsilastirildi§inda Grup 2 de daha yliksek saptanmasina ragmen farklilik
saptanmadi. Gram pozitif ve Gram negatif sepsisin COHb Uzerine etkisini
arastirmak igin multiple lineer regresyon analizi yapildiginda sepsis tipinin COHb
degeri Uzerine etkili bagimsiz bir prediktor olmadigi goértldu (B: 0.03, %95 glven
arahi (Cl): -0.3 - 0.2; p=0.8).
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TARTISMA: Biz bu calismada yasamin ilk haftasinda diisme egilimine giren COHb
degerinin sepsis sirasinda anlamli dizeyde yikselmesini bdylece COHb degerinin
sepsisin erken tanisinda yeri olabilecegini gosterdik. Bununla beraber, infeksiyon
ataginin uygun antibiyoterapiye yanit vermesiyle, akut faz reaktanlarinin normal
aralia geriledigi ve kan kultlrinun steril olarak tespit edildigi donemde COHb
degerlerinin yeniden geriledigini gozlemledik. Tim bu bulgular bize, az miktarda
kan 6rneginde hastabasinda pratik bir sekilde ¢aligilabilen COHb degerinin LOS
gibi énemli bir morbidite ve mortalite nedenin erken taninmasinda ve takibinde
ucuz ve basit bir biyomarker olarak kullanilabilecegini gostermektedir.
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SB82

PREMATURE BEBEKLERDE GEG BASLANGIGLI SEPSISE BAGLI
MORTALITEYi GNGORMEDE HEMOGRAM PARAMETRELERININ ONEMI

Pelin DOGAN

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

GIRI$ VE AMAG: Geg baslangigli neonatal sepsis 6zellikle prematiire bebeklerde
onemli bir mortalite ve morbidite nedenidir. Ozellikle prematire bebeklerde gram
negatif bakterilerin neden oldugu ge¢ sepsiste mortalite veya agir nérolojik
etkilenme riski yuksektir. Bu calismada hematolojik parametrelerin  sepsiste
mortaliteyi ongdrmede bir belirteg olarak kullanillabilirliginin  arastiriimasi
hedeflendi.

GEREG VE YONTEM: Gozlemsel kohort seklinde diizenlenen calismaya Aralik
2015- 2018 tarihleri arasinda hastanemizin yenidogan yogun bakim Gnitesinde
(YYBU) yatarak tedavi gérmls, <37 gestasyon hafta olan ve kiltir Uremesi ile
kanitlanmis gec¢ baslangigh sepsis vakalari dahil edildi. Calisma kohortu 2
subgruba ayrildi: Grup 1, kan kdltlirlerinde gram pozitif bakteri tremesi olanlar ve
Grup 2, kan kiltirinde gram negatif bakteri tremesi olanlar olarak belirlendi.
Hastalarin demografik verileri ve sepsis aninda kan kultird ile es zamanlh alinan
tam kan parametreleri kaydedildi ve bu degerler ile ge¢ sepsis etkeni ve mortalite
arasindaki iliki arastiriidi.

SONUG: Ug yillik siire igerisinde hastanemizde 30.920 canli dogum gergeklesmis
olup <37 gestasyon hafta 1907 prematiire bebek YYBU'ne yatirilarak tedavi
goérmUstir. Diglanma kriterleri sonrasinda bu hastalarin 86’s1 calismaya dahil
edildi. Grup 2 de mortalite izlenme orani belirgin olarak ytiksek izlendi (p=0.001).
Hastalarin kultdr Gremesinin izlendigi kan ornegiyle es zamanl alinan tam kan
parametreleri degerlendirildiginde, Grup 2'nin trombosit seviyeleri anlamli
derecede dusliktl (p<0.001). Eritrosit dagilim genisligi (RDW) degerleri Grup 2 de
belirgin olarak daha yiksek izlendi (p<0.001). Calismamizda RDW degerindeki
degisikligin mortaliteyi dngérmede anlamli bir degisken oldugu gérildi. (odds orani
(OR): 1.4, 95% guven aralig (Cl): 1.02-1.8; p=0.03). RDW nin mortaliteyi
ongdrmedeki sinir degerlerini belilemek igin yapilan ROC analizinde egri altinda
kalan alan (AUC) 0.67 olarak tespit edildi, %19.85 RDW degerinin sensitivitesi
%75, spesifitesi %60 olarak bulundu (p=0.03). RDW degerinin gram negatif
enfeksiyonu 6ngdrmedeki sinir degerleri belirlemek igin yapilan ROC analizinde
RDW igin AUC 0.89 olarak tespit edildi, %19.5 RDW degerinin sensitivitesi %87 ve
spesifitesi %81 olarak tespit edildi (p<0.001).
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TARTISMA: Calismamizda sepsis anindaki RDW degerinin mortalite ve gram
negatif sepsisi 6ngormede Onemli bir prediktor oldugu izlendi. Prematlre
bebeklerde gram negatif sepsiste uygun antibiotik tedavisinin erken baslanmasi
hastalarin sag kalimini arttirmaktadir. RDW degeri gibi kolay erisilebilir ve maliyeti
dustk olan bir prediktorin tedavi yaklasiminda kullaniimasi oldukga pratik bir
yontem olacaktir.
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SB90

noéronal heterotopinin epilepsi ile iligkisi

'Rabia Tiitiincii TOKER, "Muhittin BODUR, "Mehmet OKAN

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

GIRIS: Noronal migrasyon bozukluklari; gebeligin 6 ile 24'ncii haftalari arasinda
noroblastlarin ~ migrasyonunda  bozulma  sonucu  olusan  konjenital
malformasyonlardir. Néronal migrasyonun lokal olarak bozulmasi sonucu gelisen
patolojilerden biri gri cevher heterotopileridir. Noronal heterotopiler, periventrikiler
germinal tabakada radial migrasyon sirasinda duraklamanin olmasiyla, néronlarin
olmalari gerekenden farkli bir alanda ektopik olarak yerlesmeleri sonucu olusur.
Manyetik Rezonans Gorintlileme(MRG) teknikleri ile tani konulmaktadir Klinik ve
goriintlleme &zelliklerine gdre gri cevher heterotopileri (¢ ana grupta toplanirlar:
(1) Subkortikal band heterotopi (double korteks), (2) subependimal heterotopi
(periventrikiler nodiiler heterotopi), (3) fokal subkortikal heterotopi. Literatlirde
néronal heterotopiler ile ilgili siklikla olgu sunumlari yer almaktadir. Genis olgu
serilerine rastlanmamistir. Amag: Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Noroloji
Klinigi tarafindan MRG'lerinde heterotopi saptanan olgularin  demografik
ozelliklerini, Klinik bulgularini, heterotopi dzelliklerini degerlendirmek amagland.

BULGULAR: Heterotopi saptanan 46 cocuk olgunun dosyalari retrospektif olarak
incelendi. Olgularin verileri SPSS v.21 programi kullanilarak analiz edildi. 46
olgunun 18 (% 40)i kiz, 28 (%60)i erkek olarak bulundu. Olgularin yaslari
ortalama 6 yas 10/12 (min:1 yas, maks:17 yas) olarak bulundu. Tani alma yaslari
ise en kuglk 1 ay, en yiksek 13 yas olarak bulundu. Olgulardan 29 olgunun ilk
bagvuru yakinmasi nobetdi. Diger olgulardan sekiz olgu motor gerilik, U¢ olgu
konusamama, iki olgu dikkat eksikligi, iki olgu anomali taramasi, bir olgu isitme
kaybi, bir olgu gozde kayma yakinmasi ile bagvurmasi nedeni ile gekilen Kranial
mrg'lerde heterotopi saptandi. Otuzbes olguda subependimal heterotopi
(periventrikiler nodiiler heterotopi), sekiz olguda fokal subkortikal heterotopi ve (¢
olguda subkortikal band heterotopi (double korteks) bulundu. Subependimal
heterotopi saptanan 35 olgunun 28'inde (%80) ndbet dykiisi olup antiepiletik
kullanmaktaydi. Nobeti olan 28 olgudan 10 olgu direncli epilepsi ile izlenmekteydi,
ve coklu ilag tedavisi aldigi bulundu. Subependimal heterotopisi olan 7 (%20)
olguda ise ndbet Gykisi yoktu. Fokal subkortikal heterotopisi olan 8 olgudan 4
(%50) olguda ndbet dykisli mevcuttu, 2 olgu direngli ndbet ile izlenmekteydi.
Subkortikal band heterotopisi olan 3 olgudan bir olgu motor gerilik, bir olgu
konusamama ve bir olguda ndbet nedeni ile izlenmekteydi.
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TARTISMA VE SONUC: Nobet oyklsi olan ve ozellikle direngli ndbeti olan
olgularin Kranial MRG'lerini noronal heteretopi agisindan dikkatli degerlendirmenin
onem tasidi§i kanatindeyiz. Rastlantisal olarak bile heterotopi saptandiginda bu
olgularin ndbet riski yonlinden degderlendirimesinin daha uygun olacagini
dustinmekteyiz.
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SB91

GOCUK ENDOKRINOLOJi KLINiGINDE Di GEORGE SENDROMU iLE TAKIP
EDILEN 11 VAKALIK SERI

'Yasemin DENKBOY GNQEN, 'Erdal EREN, 10zgecan DEMIRBAS,
'Omer TARIM, 2Nilgiin KOKSAL, *Ozlem Mehtap BOSTAN,
4Sara Sebnem KILIC GULTEKIN

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, Gocuk
Endokrinoloji BD. BURSA

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, Neonatoloji
BD, BURSA

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, Gocuk
Kardiyoloji BD, BURSA

“Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, Gocuk
immunoloji BD, BURSA

Kromozom 22q11.2 delesyon sendromu diger adiyla Di George Sendromu
insanlarda en sik gorilen mikrodelesyon sendromudur. Velokardiyofasiyal
sendrom olarak da adlandirilan bu hastalik dogumdan itibaren gorilen kalp
anomalileri; yarik damak, kisa filtrum, atipik yiz gérinimi; immun yetmezlige
bagli tekrarlayan enfeksiyonlar; graves hastaligi ve romatoid artrit gibi otoimmun
hastalik gelisim sikli§i; distk kalsiyum degerleri ve buna bagli gelisen nébetler;
solunum problemleri; isitme kaybi; bobrek anomalileri; gastrointestinal problemler
ve boy kisaligi ile karakterizedir. Di George Sendromu ile izlenen cocuklarda
bluyume ve gelisme geriligi, konusma bozukluklari, 6grenme guglugu
gorllebilmektedir. Ayrica bu hastalarda ileri donemde sizofreni, bipolar bozukluk
gibi psikiyatrik hastaliklara yatkinlik da mevcuttur. Di George Sendromu sikligi
yaklasik 1/2000-4000 olarak bildirilmistir. Ancak semptomsuz vakalar nedeniyle
daha sik oldugu diisiinilmektedir. Bu bildirimizde Uludag Universitesi Cocuk
Endokrinoloji Klinigimizden takipli 11 Di George Sendromu tanili olgunun fizik
muayene ve laboratuvar bulgularini detayli sekilde aktarmayi amagladik. Tani
aninda g olgu yenidogan déneminde, (¢ olgu infantil ddnemde ve bes olgu 2 yas
uzerindeydi. Bes olgu erkek, alti olgunun kiz oldugu gérildi. Ortalama tani
kalsiyum degeri 8 mg/dL, ortalama tani fosfor degeri 5.9 mg/dL ve ortalama tani
parathormon degeri 28.6 pg/mL idi. Bes olguda tani aninda hipokalsemi ve
hipoparatiroidi mevcuttu. Izlemde alti olgu kalsitriol tedavisi almaya devam
etmektedir. Bir olguda izlemde tedavi kesildi ve gegici hipoparatiroidi distinldi.
Olgularin % 42'sinde kardiyak anomali saptanmazken Fallot tetrolojisi % 33,
Trunkus arteriozus % 17, Aort kéku dilatasyonu % 8 oraninda mevcuttu. Yalnizca
lic olguda izole igM eksikligi saptandi. Ek anomali agisindan degerlendirilen
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olgularin dordiinde skolyoz, bir olguda renal agenezi, iki olguda inguinal herni ve
bir olguda farengeal web gortldu. Ug olguda antiepileptik kullanimi mevcut olup
hipokalsemik nobet oldugu diisiiniildii. Ug olguda da zeka geriligi mevcut olup
hipokalsemik ndbet sonrasi hipoksiye bagli oldugu distndldu.

Sonug olarak; hipokalsemi saptanan olgularda Di George Sendromu akilda
bulundurulmali ve 0&zellikle mortaliteye neden olabilecek kardiyak problemler
agisindan incelenmelidir. Bu olgularda detayli anamnez alinmali ve olasi immiin
yetmezlikler agisindan gegirilen enfeksiyonlar sorgulanmalidir.
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AKUT BRONSIOLITLI SUTSOCUKLARINDA AKCIGER
FONKSIYONLARINDAKI ETKILENMENIN TIDAL NEFES ANALIZi iLE
DEGERLENDIRILMESI

'Ayse CAN, "Nilay Tugge Isik BAYAR, 'Elif CELiK, 2Sevin KIRDAR,
3Pinar UYSAL

"Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari
Anabilim Dali

2Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakdiltesi Tibbi Mikrobiyoloji Anabilim Dall
SAydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Alerji Ve immiinoloji
Bilim Dali

GIRIS: Akut bronsiolit, siitcocuklarinda gdriilen alt solunum yolu enfeksiyonlarinin
en sik nedenidir. Akut brongiolit viral solunum vyolu etkenlerinin kiguk
havayollarinda neden oldugu enflamatuar obstruksiyon sonucu olusur.
Sitgocuklarinda akciger fonksiyonlarinin Glglilmesi akciger hastaliklarinin klinik
degderlendirmesinde oldukca yararlidir.

AMAG: Bu calismada, akut bronsiolitli gocuklarda solunum fonksiyon testi olarak
‘Tidal Nefes Analiz’ (TNA) yontemi ile akut brongioliti cocuklarin akciger
kapasitelerinin dlgliimesi ve bu parametreleri etkileyen faktdrlerin belilenmesi
amaglanmistir.

METHOD: Prospektif dizayn edilen ¢alismamizda, Aralik 2018- Subat 2019
tarihleri arasinda hastanemize akut bronsiolit tanisi ile yatirilan sttgocuklarina
tedavileri baglamadan TNA yapilmisti. Hastalardan standardize yontemlerle
multipleks polimeraz zincir yontemi (PCR) ile 20 solunum yolu virusti caligildi.
Dogum 6ykusu, dogum kilo-boy, tani boy ve kilosu, annenin gebelik oykusu, sigara
maruziyeti, soba, rutubet, kardes sayisi, ailede atopi vb. demografik veriler
kaydedildi.

BULGULAR: Calismaya 15 kiz ve 15 erkek toplam 30 hasta alindi. Bu hastalarin
17'si (%56.7) bir hafta sonra tekrar degerlendirildi ve TNA tekrarlandi. Hastalarin
ortanca yas 2 (2-5.25) ay, atak sayisi 1 (1-2), dogum tartis| 2.82 +£0.64 (1.27-3.87)
kg, yatis stiresi 7.17 + 3.18 (3-20) gln, akut bronsiolit skoru 7.26 + 2.54 (3-12)
bulundu. Virlis saptanmasi atak sayisi ile iligkili iken anne yasl ile ters iligkili
bulundu (sirasiyla, p=0.023, p=0.033).Akut bronsiolit skorunun =10 olmasi
durumunda (virlis varligindan bagimsiz olarak) TPTEF:TE anlamli dlisiik saptandi
(sirastyla, p=0.036).
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Kilonun sirasiyla 50 ve 10 p. ve boyun 50 p. altina inmesi durumunda TPTEF:TE
artarken (sirasiyla, p=0.016, p=0.031, p=0.025), kilonun sirasiyla 10 p. ve boyun
50 p. altina inmesi durumunda VPTEF.VE artmaktadir (sirasiyla, p=0.034,
p=0.030). Hastalarin boyu ile TPTEF: TE negatif yonlii korrele iken (p=0.048, r=-
0.435), kilolari ile TPTEF:TE ve VPTEF:VE negatif yonli korrele (p=0.005, r=-
0.503; p=0.001, r=-0.648) bulundu. Eozinofil sayisi ise ekspiryum stiresi (TE) ile
orta dlizeyde korrelasyon gosterdi (p=0.033, r=0.391). Pasif sigara maruziyeti olan
cocuklarda eozinofil sayisi anlamli yiiksek iken (p=0.039), TNO parametrelerinden
TPTEF (p=0.031) ve TPTEF:TE (p=0.042) disiik bulundu.

SONUG: Calismamizda brongiolitin agirhdi ile virts varlig ve tipi arasinda iligki
saptanmadi. Tidal nefes analizi sutcocuklarinda akciger fonksiyonlarinin
olglilmesinde oldukga yararlidir. Agir akut bronsiolitli hastalarda ve pasif sigara
maruziyeti olan hastalarda TPTEF: TE anlamii dlslk saptandi.Hastanin boyu ve
kilosu TPTEF.TE ve VPTEF.VE parametrelerini etkileyen en onemili
parametrelerdir.Erkek bebeklerde solunum fonksiyon testlerindeki bozulma daha
uzun sureli olmaktadir.
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GOCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI HEMSIRELERININ ANAFILAKSI VE
YONETiMi HAKKINDA BiLGi DUZEYLERININ DEGERLENDIRILMESI

Yasin KARALI

Uludag.Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Immunolojisi Ve Alerji Bilim Dali, BURSA

GIRIS VE AMAG: Anafilaksi, ani ortaya cikan ciddi bir sistemik alerjik
reaksiyondur. Anafilaksi yagami tehdit eden acil bir durum olmasi nedeniyle saglik
calisanlarinin  belirti  ve bulgularini  bilmesi ve ilk tedaviyi uygulamasi
gerekmektedir. Bu galismada cocuk saghgi ve hastaliklarinin degisik bolimlerinde
gbrev yapan hemsirelerinin anafilaksi ve tibbi yonetimi hakkindaki mevcut bilgi
duzeylerinin degerlendiriimesi amaglanmistir.

GEREG VE YONTEM: Calismaya Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi
ve Hastaliklari Anabilim Dalinda gérev yapan toplam 50 hemsire katildi.
Katilimcilara demografik bilgileri ile birlikte anafilaksi tani ve tedavisi konusunda
bilgi ve egitim diizeylerini degerlendiren 8 ana basliktan olusan anket uygulandi.

SONUGCLAR: Calismaya 43l (%86) kadin 7’ si (%14) erkek toplam 50 hemsire
katildi. Katilimcilarin ortalama yaslari 33,2+ 7,4 yil, ortalama hemsirelik siresi
10£7,9 yil idi. Yirmi hemsire serviste (%40), 19u yogun bakimda (%38), 6 sI
poliklinikte (%12) ve 5'i acil serviste (%10) gorev yapmakta idi. Hemsirelerin 9'u
(%18) daha 6nce anafilaksi hakkinda egitim aldigini belirtti. Herhangi zamanda
anafilaksi vakasi ile karsilasan 29 (%58) hemsire vardi. Anafilaksinin tani kriterleri
ile ilgili soruya 39 (%78) kisi dogru cevap verdi. Tlim sorulara dogru yanit veren
hemsire yoktu. Anafilaksiye badli kardiyovaskuler sokun tedavi yaklagimi ile ilgili
siralama sorusuna dogru yanit alinamadi. ilk tedavi olarak adrenalin yapiimalidir
seklinde dogru cevabi veren 8 (%16) kisi vardi. Anafilakside adrenalin yapiima
zamanini hemgirelerin % 34’0 (17) dogru yanitiadi. Anafilaksi tedavisinde
antihistaminik ve steroidlerin adrenalin yerine kullaniimamasi ile ilgili soruyu 38
(%76) kisi dogru vyanitiadi. Anafilakside adrenalinin intramuskuler yolla
kullaniimasini dogru yanitlayan 19 (%38), uyluk bdlgesine yapiimasini dogru
yanitlayan 10 (%20) hemsire vardi. Anafilaksi tedavisindeki adrenalin dozunu
yalnizca 6 hemsire dogru yanitladi. Adrenalin otoenjekt6r uygulamasi egitimi alan
6 (%12) hemgire varken Tirkiye de ki oto-enjektorin ismini dogru bilen 5 (%10)
kisi vardi.
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TARTISMA: Calismamizda anafilaksi hakkindaki bilgi diizeyinin, tani, tedavi ve
takip dahil olmak tzere birgok noktada yetersiz oldugu bulundu. Anafilaksi ve tibbi
yonetimi ile ilgili bilgiler, her saglik hizmeti saglayicisinin hastalarin uygun tedavisi
icin edinmeleri gereken temel bir gereksinimdir. Uygun egitim ve anafilaksi
tedavisindeki adimlarin periyodik olarak gozden gegirimesi tim saglik hizmetleri
saglayicilarinin daha iyi hasta bakimi elde etmesi igin gereklidir.
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PEDIATRI ASISTANLARININ ANAFILAKSI BILGi DUZEYLERININ
DEGERLENDIRILMESI

Siikrii CEKIC

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Bilim Dali, Bursa.
OZET

GIRIS: Anafilaksi, ani gelisen ve hayati tehdit edebilen tip | asir duyarlilik
reaksiyonudur. Cocuklarda anafilaksiye en sik besinler neden olurken eriskinlerde
ilaglar ve ari sokmasi 6n plana ¢ikmaktadir. Anafilaksinin erken taninmasi ve
adrenalinin erken uygulanmasi mortalite riskini azaltmaktadir. Bu calismada
pediatri asistanlarinin anafilaksi hakkindaki bazal ve anafilaksi egitimi sonrasi bilgi
duzeylerinin degerlendiriimesi amaglanmigtir.

METOT: Calismaya Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sadhgi ve
Hastaliklari Ana Bilim Dal'nda gérev yapan 49 pediatri asistani alindi. Tarafimizca
hazirlanan ve anafilaksi tani, tedavi ve izlemi ile ilgili sorular iceren anket formu
tim katilimcilara verilerek yanitlamalari istendi. Calisma grubundan 39 katilimciya
anafilaksi hakkinda egitim verilip, ayni anket sorularini tekrar yanitlamalari istendi.

BULGULAR: Katilimcilarin %65,3 ‘U kadin (n=32), %26,5'i erkekti (n=13), yaslari
ortalama 28,9+2,8 yil, hekimlik streleri 4,2+3,7 yil ve asistanlik streleri 21,4+17,6
aydi. En ¢ok dogru yanitlanan soru, tim katilimcilarin dogru yanitladig “Anafilaksi
sut, yumurta ve deniz urtinleri gibi genel besinleri yedikten sonra ortaya ¢ikabilir’
sorusuydu. En az dogru yanitianan ise adrenalin otoenjektorunin regete edilirken
dogru dozun hangisi oldugu sorusuydu (n=1, %2). Katilimcilarin %65,3'l0 (n=32)
anafilaksi tedavisinde ilk olarak adrenalin uygulanmasini tercih etmisti. Anafilaksi
egitimi sonrasi genel olarak dogru yapma ylizdeleri artarken 4 soruda bu
degisiklikler istatistiksel olarak anlamliydi. Anafilaksi tedavisinde kullanilan
adrenalin dozunu egitim oncesi 26 katilimci (%66,7) dogru yanitlarken egitim
sonrasi 38 katilimci (%97,4) dogru yanitlamistir (p=0,002).

TARTISMA: Son yillarda besin alerjisi sikligindaki artisa paralel olarak anafilaksi
goriilme sikh@r artis gdstermistir. Bu nedenle tlim hekimlerin anafilaksiyi tanima ve
dogru sekilde tedavi etmeyi bilmeleri gerekmektedir. Calismamizda anafilaksi
tedavisinin ve adrenalin kullaniminin  yeterince bilinmedigi saptanmistir.
Katilimcilarin anafilaksi egitimi sonrasi bilgi diizeylerindeki 6nemli artis, anafilaksi
egitiminin belli araliklarla yapilmasinin 6nemini ortaya koymaktadir.
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PEDIATRi ASISTANLARININ ANAFILAKSI BILGI DUZEYLERININ
DEGERLENDIRILMESI

GIRIS: Anafilaksi, ani gelisen ve hayati tehdit edebilen tip | agiri duyarlilik
reaksiyonudur. Cocuklarda anafilaksiye en sik besinler neden olurken eriskinlerde
ilaglar ve ari sokmasi 6n plana ¢ikmaktadir. Anafilaksinin erken taninmasi ve
adrenalinin erken uygulanmasi mortalite riskini azaltmaktadir. Geligmis Ulkelerde
dahil gesitli calismalarda hekimlerin anafilaksi riski tagiyan hastalarda adrenalin
otoenjektort yazma oraninin dustik oldugu gosterilmistir. Anafilaksi icin gerekli
onlemlerin alinmasi konusundaki yetersizlik; anafilaksinin taninmamasi, anafilaksi
icin risk altinda olan bireylerin taninmamasi, anafilaksiden korunma ve tedavi
yonetiminin yeterince bilinmemesi ile iligkili olabilecedi dusunulmustir. Bu
calismada pediatri asistanlarinin anafilaksi hakkindaki bazal ve anafilaksi egitimi
sonras! bilgi diizeylerinin degerlendirilmesi amaclanmistir.

METOT: Calismaya Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve
Hastaliklari Ana Bilim DalI'nda gérev yapan 49 pediatri asistani alindi. Tarafimizca
hazirlanan ve anafilaksi tani, tedavi ve izlemi ile ilgili sorular igeren anket formu
(Tablo 1) tim katiimcilara verilerek yanitlamalari istendi. Galisma grubundan 39
katiimciya anafilaksi hakkinda egitim verilip, ayni anket sorularini tekrar
yanitlamalari istendi.

Tablo 1. Pediatri asistanlarinin anafilaksi bilgi diizeylerinin degerlendirimesi
calismasi anket sorulari

COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI ASISTAN DOKTOR ANAFILAKSI ANKET
CALISMASI
Kag yasindasiniz?
Cinsiyetiniz?
Kag yildir hekimlik yapiyorsunuz?
Herhangi bir alerjik hastaliginiz var mi?
Daha 6nce anafilaksi ile ilgili egitim aldiniz mi?
Evet () Hayir ( )

Anafilaksi vakasi ile karsilatiniz mi?

Evet () Hayir ( )
Alerji polikliniginde calistiniz mi?

Evet () Hayir ( )
Soru 1- Asagidaki cimlelerin sonundaki parantez igini dogru (D) veya yanlis (Y)
olarak isaretleyiniz
a)Anafilaksi sit, yumurta ve deniz driinleri gibi genel besinleri yedikten sonra
ortaya gikabilir (....)
b) Anafilaksi geciren hastada adrenalin hazir bekletilmeli ve hipotansiyon gelistigi
anda yapilmali (....)
c) Daha dnce slite bagli hafif alerjik reaksiyon olanlarda da sonraki karsilasmada
anafilaksi gelisebilir (....)
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d) Antihistaminik ve steroidler adrenalin yerine kullanilamaz (....)
e) Anafilaksi alerjenle karsilagsmadan dakikalar veya saatler sonra gorlebilir (....)
f) Anafilasiye ait bulgular hafif ise hasta tedavisiz izlenebilir (....)
g) Adrenalin sonrasi anafilaksi bulgulari gerilediyse acile gitmesi zotunlu degildir
()
Soru 2-Asagidakilerden hangisi anafilaksi degildir ?
a) Ari sokmasi sonrasi 15. Dakikada baglayan deride kizariklik, kabariklik,
hiriltili solunum
b) ibuprofen surup igme sonrasi dudaklarda sisme, bayilma ve hipotansiyon
c) Fistik yeme sonrasi dudaklarda ve goz kapaginda sisme, hirilti, kusma
d) Yumurta alerjisi oldugu bilinen bir hastanin yumurta yedikten sonra siddetli
kusmasi ve cildinde kasintili kabarikliklar olmasi
e) Sut alerjisi olan bir hastanin evde siit piserken buharindan etkilenip hiriltisi
olmasi
Soru 3-Anafilaksiye bagli kariyovaskdler kollaps yasayan bir hastada kullanilacak
asagidaki ilaglarin dogru sirlamasi nasil olmali?
a) Yiksek akimli 02
b) Metil prednizolon
c) IVsivi
d) Bacaklarin elevasyonu
e) Adrenalin
Soru 4- Anafilakside adrenalin tedavisi hangi yol ile uygulanmalidir?
a) Intravendz sulandirilarak
b) Intravendz sulandirimadan
c) Intramuskuler
d) Subkutan
e) inhaler
Soru 5-Anafilaksi tedavisinde uygulanan adrenalin dozu nedir?
Soru 6-Adrenalin otoenjektdr uygulamasi ile ilgili egitim aldiniz mi?
Evet () Hayir ()
Soru 7-Turkiye'deki adrenalin otoenjektdrintin ismi nedir?
Soru 8-Adrenalin oto enjektor recete ettiniz mi?
Evet () Hayir ()
Soru 9- Yas veya viicut agirligina gére hangi otoenjektér formunu éneriyorsunuz?

BULGULAR: Katilimcilarin %65,3 ‘U kadin (n=32), %26,5'i erkekti (n=13), yaslari
ortalama 28,9+2,8 yil, hekimlik sireleri 4,2+3,7 yil ve asistanlik streleri 21,4+17,6
aydi. En ¢ok dogru yanitlanan soru, tiim katilimcilarin dogru yanitladigi “Anafilaksi
stt, yumurta ve deniz urtinleri gibi genel besinleri yedikten sonra ortaya cikabilir’
sorusuydu. En az dogru yanitlanan ise adrenalin otoenjektoriinlin regete edilirken
dogru dozun hangisi oldugu sorusuydu (n=1, %2). Calismaya katilan bireylerin

genel 6zellikleri ve sorularin dogru yanitlanma yizdeleri tablo 2’de verilmistir.
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Tablo 2. Katilimcilarin genel 6zellikleri ve sorulara dogru yanit veren hekmlerin
say! ve oranlari

n %

Erkek 13 26,5
Kiz 32 65,3
Alerjik hastalik varligi 16 32,7
Anafilaksi egitimi alma 36 73,5
Anafilaksi ile karsilasma 35 71,4
Alerji polikliniginde galisma 25 51
Soru1a 49 100
1b 30 61,2
1c 43 87,8
1d 46 93,9
1e 44 89,8
1f 37 75,5
19 44 89,8
Soru 2 31 63,2
Soru 3 6 12,2
Soru 3 ilk adrenalin uygulanmasi 32 65,3
Soru 4 40 81,6
Soru 5 32 65,3
Soru 6 27 55,1
Soru 7 26 53,1
Soru 8 20 40,8
Soru 9 1 2
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Katilimcilarin = %65,3'0  (n=32) anafilaksi tedavisinde ilk olarak adrenalin
uygulanmasini tercih etmisti. Anafilaksi egitimi sonrasi genel olarak dogru yapma
yizdeleri artarken 4 soruda bu degisiklikler istatistiksel olarak anlamliydi.
Anafilaksi tedavisinde kullanilan adrenalin dozunu egitim &ncesi 26 katilimci
(%66,7) dogru yanitlarken egitim sonrasi 38 katilimci (%97,4) dogru yanitiamistir
(p=0,002). Egitim sonrasi anlamli diizelme gérilen sorular tablo 3'de verilmistir.

Tablo 3. Egitim sonrasi anlamli degisiklik gorilen sorular

Egitimden 6nce Egitimden sonra p
(n,%) (n,%)
Soru 2 22,%56,4 34, %87,2 0,012
Soru 3 29, %744 38,%97 4 0,004
Soru 5 26,%66,7 38,%97 4 0,002
Soru 6 23, %59 36, %92,3 0,002

TARTISMA VE SONUG: Son yillarda besin alerjisi sikligindaki artisa paralel olarak
anafilaksi gorlilme sikhigi, adrenalin kullanim sikli§i ve anafilaksi nedeniyle
hastaneye bagvuru sikigl artis gostermistir.  Bu nedenle tim hekimlerin
anafilaksiyi tanima ve dogru sekilde tedavi etmeyi bilmeleri gerekmektedir.
Galismamizda anafilaksi tedavisinin ve adrenalin kullaniminin yeterince bilinmedigi
saptanmistir. Katilimcilarin anafilaksi egitimi sonrasi bilgi dizeylerindeki 6nemli
artis, anafilaksi egitiminin belli araliklarla yapiimasinin 6nemini ortaya koymaktadir.
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SB122

GOCUKLARDA HELICOBACTER PYLORI ENFEKSIYONUNDA DUODENAL
BULGULAR

Giilin ERDEMIR EREN
SBU Dr.Behget Uz Cocuk Hastaliklari Ve Cerrahisi EAH

GIRIS VE AMAG: Helicobacter pylori tiim diinyada yaygin olarak bulunan ve
ulkemizde adélesan gagda prevalansi %75'e ulasan bir gastrik patojendir.
Eriskinlerde kronik gastrit, peptik ve duodenal tlserlere neden oldugu bilinmektedir.
Bu calismada gocuklarda H.pylori gastritinin duodenal inflamasyonla olan iligkisi
aragtiriidi.

GEREG VE YONTEM: Calismaya kronik rekiirran karin agrisi ve dispepsi
nedeniyle endoskopi yapllan 956 hasta alindi. Hastalarin endoskopik
gortntmlerinin  ve histopatolojik bulgularinin - Helicobacter Pylori ile iligkisi
incelendi. Endoskopik bulgular antral nodiler gastrit ve antral eroziv gastrit olarak
gruplandirildi ve histopatolojik degerlendirme modifiye Sydney siniflamasina gére
yapildi. istatistiksel analiz icin SPSS 17.0 programi kullanildi.

SONUGLAR: Calismaya 3-17 yas ( medyan 11 yas ) arasl, 26 erkek, 30 kiz olmak
Uzere toplam 56 hasta alindi. Hastalarin %21.4’linde (N:12) antral biyopside
H.pylori bulunmazken, %78.4’Unde (N:44) H.pylori pozitif bulundu. H.pylori(+)
olanlarda ortanca yas 12(3) yil, negatif olanlarda 7,5 (6,25) yil idi.Yas arttikca
H.pylori pozitifliginin arttigr gordldu ( p=0,002). Gruplarin endoskopik gérinimleri,
antral ve duodenal histopatolojileri karsilastirildiginda istatistiksel farklilk
bulunmadi. H. Pylori pozitif olanlarda, bakteri yodunluguna gore gastrik
inflamasyon ve inflamatuar aktivite arasinda da farklilik bulunmadi.

TARTISMA: Cocuklarda H.pylori enfeksiyonunda 6n plandaki bulgu midede kronik
gastrit olusumu ve antral nodularitedir. Erigkinlerde ise H.pylorinin duodenal
inflamasyon ve llserlere neden oldugu bilinmektedir. Duodenit cocuklarda
eriskinlere oranla daha nadir gorilmektedir ve genellikle Colyak hastaligi ve
inflamatuar barsak hastaligi ile iligkilidir. Cocuklarda kronik gastrit ve duodenit
iligkisi ile ilgili yeterli calisma yoktur. Ancak cesitli calismalarda gocuklarda
duodenit sikiginin %12 oldugu ve gastrit ve duodenitin %64 oraninda birlikte
gorldigu bildirilmistir. Duodenit etyolojisinde ise H.pylorinin de %6-10 oraninda
yer aldigi bildiriimektedir. Bizim ¢alismamizda kronik gastriti olan cocuklarda
endoskopik olarak %39, histopatolojik olarak ise %75 hastada duodenit
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saptanmistir. Ancak H.pylori pozitif olan ve olmayan hastalarda duodenit sikliklari
farkll bulunmamistir (%70,5 vs 91,7, p=0,25). Erigkin verilerinin aksine antral
bakteri yogunlugu gastrik ya da duodenal inflamasyon ile iligkili bulunmamistir.
Calismamizin sonuglar gocuklarda H.pylori enfeksiyonunun daha ¢ok midede
lokalize kaldigini diistindirmektedir.
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SB124

KARACIGER NAKILLI COCUK HASTALARDA VASKULER TUTULUM
2Miray KARAKOYUN, 'Sevgin TANER, 'ipek Kaplan BULUT

'Ege Universitesi Tip Fakiltesi, Gocuk Nefroloji Bilim Dali, [zmir
2Ege Universitesi Tip Fakiltesi, Gocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji Ve Beslenme
Bilim Dali, Izmir

GIRIS ve AMAG: Kardiyovaskiiler hastaliklar karaciger nakli sonrasi sik goriilen
0lim nedenlerindendir. Bu galismada karaciger nakilli hastalarda augmentasyon
indeksi (Alx), nabiz dalga boyu (PWV) ve karotis intima media kalinlik (CIMT)
olcumleri yapilarak, hastalarda vaskuler etkilenme olup olmadigi ve rejeksiyon ile
iliskisini degerlendirmeyi amagladik.

GEREG ve YONTEM: Ege Universitesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve
Beslenme Bilim Dali’'nda karaciger nakli yapilan 31 hasta galismaya dahil edildi.
Gocuk Nefroloji Bilim Dal'nda hastalarin Alx, PWV ve CIMT 6lgtimleri yapildi.

SONUG: Hastalarin 16’s1 (%51,6) kiz, 15 (%48,1) erkekti. Nakil aninda ortalama
yaslari 79£71 ay, dlcim anindaki ortalama yaslari 18764 ay, ortalama izlem
stireleri 108468 aydi. Hastalarin 14’Une (%45,2) safra yolu patolojileri, 7’sine
(%22,6) metabolik hastaliklar, 4'line (%12,9) kriptojenik siroz, 3'Uine (%9,7) viral
hepatit, 2'sine (%6,5) toksik hepatit ve 1’ine (%3,2) Budd-Chiari sendromu
nedeniyle karaciger nakli yapilmisti. Hastalarin %58,1'ine canli vericiden,
%41,9'una kadavradan nakil yapilmisti. Hastalarin ortalama CIMT ve PWV
degerleri her iki cinsiyette benzerken (p=0.82, p=0.65) kizlarda ortalama Alx
degerleri istatistiksel olarak anlamli yiiksek bulundu (p=0.05). Olgiim aninda ALT
ve GGT degerleri analiz edildi. Ortalama ALT degerlerleri 47+40 U/L idi. ALT
degeri <45 U/L olan hastalar ile = 45 U/L olan hastalarin ortalama CIMT ve PWV
degerleri benzerken, dlgim aninda ALT = 45U/L olanlarin ortalama Alx degerleri
istatistiksel olarak anlamli yiksek bulundu (p=0.012). Ortalama GGT degerlerleri
100145 U/L idi. GGT degeri <55 U/L olan hastalar ile = 55 U/L olan hastalarin
ortalama CIMT ve PWV degerleri benzerken, dlctim aninda GGT= 55U/L olanlarin
ortalama Alx degerleri istatistiksel olarak anlamli yiksek bulundu (p=0.007). Nakil
sonrasi 6 aydan uzun sUre steroid kullanma Gykusu olanlar, 6 aydan kisa stre
kullananlarla kiyaslandiginda ortalama CIMT ve PWV degerleri anlamli yliksek
bulunurken (p=0,03, p=0.01) her iki grup arasinda ortalama Alx 6lgiimleri arasinda
anlaml fark bulunmadi (p=0.72). Hastalarin 13’linde (%46,4) rejeksiyon dykusu
mevcuttu. Alx rejeksiyon geciren grupta, gegirmeyen gruba kiyasla istatistiksel
olarak anlamli yiksek bulunurken (p=0.04), her iki grupta ortalama CIMT ve PWV
olcimleri benzerdi.
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TARTISMA: Aix indeksi; ALT ve GGT degerleri yliksek olan ve rejeksiyon gegiren
grupta yiksek olarak saptanmis olup, karaciger nakilli hastalarda vaskuler
tutulumun erken bir belirteci olabilir.
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SB139

ORBITADA KITLE iLE TANI ALAN HASTALARIN OZELLIKLERI

'Mehtap ERTEKIN, 'Metin DEMIRKAYA, "Betiil SEVINIR, ?Melike Sezgin EVIM

'Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagli§i Ve Hastaliklar1 Anabilim
Dali, Pediatrik Onkoloji Bilim Dali

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

AMAG: Cocukluk cadi kanserlerinin cogunlugu karinda kitle ile bagvurmaktadir.
Daha nadir gortlen yerlesimler icin veriler sinirlidir. Merkezimizde tanimlanan
orbita kitlelerinin dzelliklerinin belirlenmesi amaglanmistir.

HASTALAR VE BULGULAR: 1997-2018 yillari arasinda Uludag Universitesi Tip
Fakiiltesi Pediatrik Onkoloji Bilim Dal'na ekzoftalmus veya orbitada kitle nedeniyle
basvuran hastalarin kayitlari retrospektif olarak degerlendirildi. Hastalarin yas, cins
ve tani dagiimlari, evreleri ve sagkalim durumlari incelendi. Toplam 60 hastanin
orbital kitle ile bagvurdugu gérildu. Bu hastalarin %65'i (n:39) )erkek, %35'i (n:21)
kiz cocuktu. Tanida yas ortalamasi 6.04 £ 4.72 (sinirlar: 15 giin- 18.5 yas) vil
bulundu. Olgularin %88’ inde malign (n=53) timdrler tanimlanirken %12 ‘sinde
(n=7) benign lezyonlar gortldu. Orbital kitlelerin %21.7’si metastatik néroblastom,
%21.7’si optik gliom tanisi aldi. Non hodgkin lenfoma ve rabdomyosarkom tanisi
alan hastalar ayr ayri %13.3 ‘Uni olusturmakta idi. Ekzoftalmusa sebep olan
retinoblastomlu olgular %5, orbita okuler grandlositik sarkom tanisi alan hastalar %
5 olarak bulundu. 2 hastada nadir gorilen orbital karsinom tanimlandi. Bir
tanesinde konjenital pleomorfik adenom zemininde gelisen malign infiltrasyon
digerinde kistik adenoid karsinom saptandi. Birer hastada (%1.7) ewing sarkomu,
hemanjioperistom ve langerhans hicreli histiyositoz tanimlandi. Benign tani alan 7
olgudan 2 tanesi hemanjiom, birer tanesi vendz malformasyon, lenfanjiom, fibr6z
displazi ve 2 tanesi inflamatuar psédotiimér idi. ilk 5 yasta tani alan hastalarin
%40’ 1nin metastatik ndroblastomlu hastalar oldugu gortldu. Ayrica benign vaskler
lezyonlarin da ilk 5 yas icerisinde gortildugu belirlendi. Malign lezyonlarin %48'i ilk
5 yas icerisinde %52 ‘si daha buyuklerde tanimlandi.Uzun streli izlemde
metastatik ndroblastom , adenoid kistik karsinom ve ewing sarkom tanisi alan
hastalarin kaybedildigi belirlendi. Optik gliom,retinoblastom ve non hodgkin
lenfomali hastalar da prognozun iyi oldugu gortldd.
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SONUG: Orbital tlimdrler primer veya metastatik nitelikte olabilir. Serimizdeki
olgularin biylk gogunlugu malign timdrler olup ndroblastom, optik gliom, non
hodgkin lenfoma ve rabdomyosarkomlar olusmustur. Bu seride benign lezyonlar
%12 ‘lik bir kismi olusturmustur. Ozellikle ilk 5 yasta orbita kitlelerinde benign veya
malign neoplastik lezyonlar ayirici tanida distnGimelidir.
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SB142

KLINIGIMiZDEKI CROHN HASTALARININ iZLEM SONUGLARI

!Kadriye Nil KAPTAN

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenterolojisi BD, Bursa
OZET

GIRIS VE AMAG: Crohn hastali§i (CH) rutin takibinde remisyon ve alevlenmelerle
seyreden kronik bir hastaliktir. Hastaligin endoskopik lezyonlarinin kaliciligs;
remisyon teriminin klinik bir kavram olarak kabul gormesini saglamistir. Tedavinin
amacl, hastaligin yatistirimasi ve alevienmenin dnlenmesidir. Ozellikle gocuk
hastalarda beslenme bozuklugunun ve gelisme geriliginin dizeltiimesi ok
onemlidir. Bu ¢alismanin amaci Klinigimizde Crohn tanisi ile takip edilen hastalarin
izlem sonuglarini degerlendirmektir.

GEREG VE YONTEM: Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji
bélliminde, 2010 - 2019 yillar arasinda Crohn hastaligi tanisi ile takip edilen
olgularin bagvuru sikayetleri, fizik muayene bulgulari, laboratuvar, gériintileme
verileri, tedavileri, gecirdigi komplikasyonlar ve varsa gegirdigi operasyonlar
retrospektif olarak degerlendirildi.

BULGULAR: Calismaya alinan 26 Crohn hastasinin yas ortalamasi 14,42 + 3,25
yil ve hastalarin 13’0 (%50) erkekti. En sik basvuru sikayeti karin agrisi (n:25,
%96,2) idi. Hastalarin kolonoskopisinde en sik tutulum yerleri terminal ileum ile
cekum-cikan kolon olarak saptandi, sirasiyla n:24, %92,3 ve n:18, %69,2.
Tedavide hastalarin tamami mesalazin almis olup, 24'i (%92,3) steroid, 22'si
(%84,6) azatiopurin, 13 (%50) olgunun biyolojik ajan aldi§i, hastalarin 2'sinde
(%7,7) ise tedaviye tani aninda biyolojik ajanla baslandigi gérildi. Komplikasyon
nedeniyle 6 (%23,1) hastaya cerrahi girisim uygulandidi saptandi.

TARTISMA VE SONUGC: Mevcut tani olanaklarinin artmasi ve gevresel faktdrlerin
degismesiyle birlikte Crohn hastaliginin ginimizde go6riime sikhgi giderek
artmaktadir. Tedavisi zahmetli ve uzun olan bu hastalikta gocukluk caginda
6zellikle nutrisyonel durum, blyime ve gelismenin iyi takip edilmesi; bununla
birlikte hastalik ataklarinin engellenmesi ve gelisebilecek komplikasyonlarin iyi
yonetilmesi de ana hedeflerdendir.

Anahtar kelimeler: Crohn hastaligi, cocuk, komplikasyon
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SUMMARY

INTRODUCTION: Crohn's disease (CD) is a chronic disease with remission and
exacerbations in the routine follow-up. Persistence of endoscopic lesions of the
disease; the term 'remission' was accepted as a clinical concept. The aim of
treatment is to alleviate the disease and prevent exacerbation. Especially in
pediatric patients, the correction of malnutrition and complications management is
very important. The aim of this study was to evaluate the follow-up results of
patients with Crohn's disease in our clinic.

METHODS: We retrospectively evaluated the complaints, physical examination
findings, laboratory, imaging data, treatment, complications, and operations of
patients with Crohn's disease between 2010 and 2019 at Uludag University Faculty
of Medicine, Department of Pediatric Gastroenterology.

RESULTS: The mean age of the 26 Crohn's patients was 14.42 £ 3.25 years and
13 (50%) of the patients were male. The most common complaint was abdominal
pain (n: 25, 96.2%). The most common locations of involvement in colonoscopy
were; terminal ileum and ceacum- assendan colon (n: 24, 92.3% and n: 18,
69.2%). All of the patients received mesalazine, 24 (92.3%) had steroids, 22
(84.6%) had azathiopurine, 13 patients (50%) received biological agents, and 2
(7.7%) of the patients’ treatments was started with biological agent at the time of
diagnosis. Six (23.1%) patients underwent surgical intervention for complications.

DISCUSSION AND CONCLUSION: Today, the prevalence of Crohn's disease is
increasing with the increase in available diagnostic possibilities and changes in
environmental factors. Treatment of this long and troublesome disease in
childhood, especially in the nutritional status, growth and development to be
followed well; however, prevention of disease attacks and managing complications
are among the main targets.

Key words: Crohn's disease, child, complication
Klinigimizdeki Crohn Hastalarinin izlem Sonuglari

GIRIS: Crohn hastaliginin (CH) gériilme sikliginin arttigi bildirilmistir (1).Ulkemizde
crohn hastaligi insidansini saptayan kapsamli bir calisma olmamasina ragmen
cocuklardaki gériilme artigi bilinmektedir (2). inflamatuvar barsak hastali;
hastalarin %25 inde c¢ocukluk déneminde bulgu vermeye baglar (1). Crohn
hastaligi rutin takibinde remisyon ve alevienmelerle seyreden kronik bir hastaliktir.
Hastaligin endoskopik lezyonlarin kalicihgi; remisyon teriminin klinik bir kavram
olarak kabul gérmesini saglamistir. inflamatuar barsak hastaligi olan gocuklarin
yaklagik Ucte birinde, tanidan ortalama 5 yil sonra bagirsak komplikasyonu
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gelismis ve steroid bagimlihg da yaklasik Ucte birinde tespit edilmistir. Gilin
gectikce immunsupresif ve biyolojik ajanlarin kullaniminin artmasi ve tedavinin
basinda kullaniimaya baslanmasi, uygulanan cerrahi miidahalelerin oraninda
azalma Crohn hastaliginin izlemindeki degisikliklerin gostergesidir. Cocukluk ¢agi
baglangigh Crohn Hastaligi; artmig malinite riski ve komplikasyonlarinin siddeti
nedeniyle erigkin bagslangicl tipe gore mortalitesi yiiksek ve agresif seyirli fenotip
olarak kabul gormuUstir. Crohn Hastaliginin gocuklardaki yonetimi, biyime ve
gelismenin yeterli takibi icin 6nemlidir. Bu ¢alismanin amaci klinigimizdeki Crohn
hastalarinin izlem sonuglarini degerlendirerek, gocukluk ¢agi baslangigh Crohn
hastaliginin, siddeti, dagiimi ve komplikasyonlarini  belilemek, tedavi
seceneklerinin hastaligin remisyonuna etkisini vurgulamakir.

GEREG VE YONTEM: Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji
boliminde, Aralik 2010 — Ocak 2019 yillar arasinda Crohn hastaligi tanisi ile
takip edilen 26 hasta, retrospektif degerlendirildi. Calismaya dahil edilen hastalarin,
yas ve cinsiyet dagilimi, tani alma yasi, bagvuru yakinmalari, fizik muayene
bulgulari, laboratuvar ve gérunttleme verileri, tedavileri, komplikasyonlar ve varsa
gecirdi§i operasyonlar degerlendirildi. Verilerin istatistiksel analizi SPSS
programinda yapild.

BULGULAR

Galismaya alinan 26 Crohn hastasinin yas ortalamasi 14,42 + 3,25 yil ve
hastalarin cinsiyet dagilimi esitti (Tablo 1). En sik bagvuru sikayeti karin agrisi idi.
Hastalarin kolonoskopisinde en sik tutulum yeri terminal ileum olarak saptandi. 20
Olgunun (%76,9) tani aninda yasa gore agiridi 3 persentil altindaydi. Tedavi
baglandiktan sonra 9 hastanin yasa gore adirlik persentili 3’ (in altinda seyretti.
Hastalarin tani aninda ve tedavi baslangicindan 1 yil sonraki hastalik siddeti,
pediatrik Crohn Hastaligi Aktivite indeksi ile degerlendirildi, median puanlar ile tani
alma yas! iliskilendirildiginde anlamli sonug elde edilmedi (Tablo 2). Olgularin
tamami baslangig tedavisi olarak aminosalisilat almis olup, %92,3’ U kortikosteroid,
%84,6" s immunomodulator, %50 sinin biyolojik ajan aldigi, hastalarin 2'sinde
(%7,7) ise tedaviye tani aninda biyolojik ajanla baglandigi gérildi. Biyolojik ajan
tedavisi kullanan hastalarin tani aninda ve birinci yilda Pediatrik Crohn Hastaligi
Aktivite indeksleri arasinda istatistiksel anlamli fark saptanmadi (p>0,05). Biyolojik
ajan baslanan 11 hastanin cinsiyet dagilimi (E/K) 7/4 saptandi ve anlamli farklilik
olusturmadi (p=0,23). Komplikasyon nedeniyle 6 (%23,1) hastaya cerrahi girigim
uygulandi. Komplikasyon gelisen hastalar cinsiyete gore degerlendirildiginde
anlamli farkllik saptanmadi (p=0,99, Tablo 3). CH tanisini 10 yasin altinda alan
olgularda komplikasyon gelismedigi gorlildi ve bu istatistiksel olarak anlamliydi
(p=0,049). Tani aninda malniitrisyon olan 20 hastanin 4’ operasyon gegirirken,
maln(trisyon olmayan 6 hastanin 2'si operasyon gegirdi (p=0,87). Eslik eden diger
hastaliklar incelendiginde 1 olgumuzda bruton agamaglobulinemisi, 1 olguda ailevi
akdeniz atesi ve 1 olgumuzda ¢olyak hastaligi saptandi.
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TARTISMA

Crohn hastaligi yaklasik %25 oraninda gocukluk ve ergenlik déneminde bulgu
vermeye baglar (2). Tani koyma imkanlarinn artigi ile gocuklardaki CH insidansi
artmistir. 10 yasindan oOnce tani alan Crohn hastalarinin arttigini gésteren
calismalar vardir (3). Calismamizda E/K orani 1 olarak saptandi. Buldugumuz bu
oran literatlrdeki diger calisma sonuglariyla benzerdi. Gupta ve arkadaglarinin 940
CH’ li cocukta yaptigi calismada cinsiyetler arasinda anlamli fark saptamamistir
(4). Calismamizda hastalarin en sik bagvuru sikayeti karin agrisiydi. Sawczenko’
nun 431 CH tanisi almis ¢ocukla yapti§i ¢alismada en ¢ok basvurunun bilinenin
aksine diyare, blyime geriligi ve ishal triadi ile olmadigi, en sik sikayetin karin
agrisi oldugu ve sikayetler bagladiktan sonra tani koyma zamaninin ortalama 5,5
ay oldugunu belirtmistir (5). Pediatrik CH ¢ogunlukla bizim galismamizda da oldugu
gibi ileokolonik tutulumla karsimiza gelir. Olgularin yaklasik Ugte birine yakini 5 yili
askin slirede striktlir ve/veya penetran komplikasyonlar gelistirir. Calismamizda
komplikasyon gelisen olgular %23 ‘ lik oranla literatiire benzer saptandi.
Hastaligin 6nemli bir yonu tedavi ile takipli ve/veya kontrol altina alinamamis
ataklarla seyreden hastalarda malnutrisyonun olusmasi ve biylme geriliginin
olugmasidir. Blyime geriliginin CH’ lerde hala sadece tani aninda degil, tedavi
stiresince de devam ettigi gorilmektedir (6). Hastalardaki beslenme yetersizligi ile
birlikte inflamasyonlu barsak segmentlerinden salinan sitokinlerin de buiyumeyi
inhibe edici etkisi kabul goérmUstir (7). Bundan dolayi terminal ileum tutulumlu
vakalarda erken cerrahi girisimin medikal tedaviye iyi bir alternatif olarak
gosterdirdigi galismalar vardir. Calismamizda 9 olgunun (%34,6) tedaviye ragmen
biylme geriliginin devam ettigi saptanmistir. Ayrica biyolojik ajanlarin da blyime
Uzerinde olumlu etkisi oldugu gdsterilmistir (8). Calismada hastalarimizin %84,6
sinda steroid kullaniimistir. Ataklar disinda higbir hastamizda uzun sireli steroid
tedavisi tercih edilmedi ancak literatirde steroidlerin belirgin yan etkilerine ragmen
yuksek oranda kullanimlarinin devami belirtimektedir (9; 10). Kortikosteroid
bagimli olgular hastalarin dortte biri ila Ugte biri arasinda degismektedir (9; 10).
Boyle olunca immunomodilatér tedavinin kullaniminin  steroid tedavisini
azaltmadigi gortimustir (9; 11; 12). Biyolojik ajanlarin tedavide yayginlasmasiyla
birlikte kimiilatif steroid dozunun da azaldigi diisiincesindeyiz. Immunsupresif
tedavilerin kullaniminda zamanla belirgin artis saptanmistir. Yeni calismalarda bu
artigin cerrahi girisimlerin azalmasiyla paralellik gosterdigi belirtilse de, cerrahinin
yerinin azaliginin immunmodiilatér kullanimina bagh olup olmadigi tartismalidir.,
Biyolojik ajan kullanimi da immunsupresif terapiye benzer olarak pediatrik CH’
lerde artmis ve simdiye kadar kisa ve orta vadeli olumlu sonuglar géstermistir (13;
8). Biyolojik ajanlarin uzun vadeli etkileri ileri galisma gerektiren bir konudur.
Pediatrik baglangigh CH’ lerde malinite relatif riski normal popllasyona gére
artmistir. Ozellikle kolorektal kanserlerin artmis goriilme orani dikkat gekicidir (14;
15; 16). Olgularimizin igerisinde 1 hastada mukozal duslk dereceli neoplazi
saptanmistir. Normal popillasyonda pediatrik yasta kolorektal malinite insidansi
cok disUktir. Bu yas grubunda az sayida gortlen kolorektal kanserli olgular relatif
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riski dnemli Olgiide arttinr. Bu hastalarin hakkinda bilgi kisithdir ve riski
belirleyebilmek icin ileri ¢calismalara ihtiyag vardir. Bu esas olarak ¢ocuklarin erken
yasta immunsupresif ve biyolojik ajanlarin kimdilatif dozlarina maruz birakan
tedavilerin yonetimi agisindan énemlidir. Calismalarin gogunda, eriskin ¢agda tani
alan hastalara kiyasla, pediatrik baslangich CH' lerde mortalitenin artmis oldugu
bildirilmistir (17) (18; 19). Jess ve ark. larinin ileri surdigl gibi bu relatif artis,
yasam boyu olum riskinin artigiyla paralel olabilir (20). Calismamizda 10 yas
altinda tani alan hastalarda komplikasyon gorlimedi ancak daha genis hasta
popilasyonlarinin  yeni medikal rejimlerle uzun sure takibinin gerekliligini
dustinliyoruz.
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KOMPLIKE OLMAYAN AKUT APANDISITLER ANTIBIYOTIK iLE TEDAVi
EDILEBILIR Mi? iKi MERKEZLI GALISMA SONUGLARI

Veli AVCI

Van Yiiziincii Yil Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi AD

GIRIS VE AMAG: Yaklasik bir asirdir akut apandisitte temel tedavi cerrahi
yaklasimdir. Ancak son vyillarda yetiskinlerde komplike olmayan akut apandisit
vakalarinda sadece antibiyotik tedavisiyle dizelebilecegini gosteren bir ¢ok
calisma yayinlanmistir. Buna ragmen ¢ocuklarda bu konuda calismalar kisitlidir.
Bu ¢alismada iki farkli klinikte son dért yilda akut apandisit tanisi alip, antibiyotikle
tedavi edilen vakalar degerlendirildi.

GEREG VE YONTEM: Ocak 2014- Ekim 2018 tarihleri arasinda Van Yiiziincii Yil
Universitesi Dursun Odabas Tip Merkezi ile Bingdl Kadin Dogum ve Cocuk
Hastaliklari Hastanesi Cocuk Cerrahisi servislerinde akut apandisit nedeniyle
yatarak tedavi goren vakalarin kayitlari incelendi. Calismada tim vakalar klinige
alindiktan sonra oral alimlari stoplanip, birinci kusak sefalosporin grubu ilag ile
tedavilerine baslandi. Apandisit tanisi ultrasonografi ve/veya IV kontrasli alt batin
tomografiyle konuldu. Calismada apandiksi kompresyona yanit vermeyen ve capl
6 mm veya Uzeri olan vakalar apandisit olarak kabul edildi. Vakalarin yasl,
cinsiyeti, semptonlarin suresi, apandiks capi, beyaz kire sayisi, hastanede
ortalama yatis ve takip streleri agisindan retrospektif olarak degerlendirildi.

SONUGLAR: Calismaya dahil edilen 76 vakanin antibiyotik ile tedavileri sonrasi
takiplerinde 65 (%86) vakada sikayetlerde tamamen rahatlama gordlurken, 11
(%14)inde fizik muayene veya laboratuvar bulgularinda herhangi bir diizelme
olmamasi Uzerine erken donemde cerrahiye alindi. Antibiyotik ile tedavi olup
taburcu edilen vakalarin 15 (%20)'i tekrar apandisit nedeniyle klinige yatisi yapildi.
Bu vakalarin 10 (%67)'u cerrahiye alinirken 5 (%33)'i tekrar antibiyotik tedavisi
verilerek tamamen rahatladi. Calismada ortalama yas 10,78+2,65 yil olup,
vakalarin 47 (%62)'si erkek, 29 (%38)'u kiz idi. Semptomlarin siiresi 20,57+16,17
saat, apandiks ¢ap! ortalama 7,23+1,09 mm, beyaz kiire sayisi ise 14,25+5,12
mm3 bulundu. Fizik muayenede 10 vakada yaygin karin agrisi sikayeti varken, 66
vakada karin agrisi sag alt kadrana lokalize idi. Batinda serbest sivi olan vaka
saylsi 8 ve hastanede yatis siiresi ortalama 2,20+1,16 gin bulundu. ikincil
apandisit tanisi ortalama 124 (10-318) glin sonra konuldu. Vakalarin takip suresi
ortalama 6 ay (1-10 ay) idi.
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TARTISMA: Tanisi erken donemde konulan, yaygin karin agrisi sikayeti olmayan,
cap! 7,23 mm altinda olan ve batinda serbest sivisi olmayan akut apandisit
vakalarinin yiksek olasilikla antibiyotik ile tedavi edilebilecegi kanaatindeyiz.
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STATE OF HEALTH OF CHILDREN WITH PERINATAL INFECTIONS IN THE
FIRST YEAR OF LIFE

Sabina GARAYEVA, 'Gulnaz AGAYEVA , 2Aygun MAMMADOVA

Azerbaijan Medical University
2Scientific Researches Institute Of Pediatric Named After K.Faradjeva

INTRODUCTION: Perinatal infection is the leading cause of neonatal morbidity
and mortality, disability and mortality in children in older age groups. According to
several studies, infectious diseases are detected in 50-60% of full-term and 70%
of premature babies. The main indicators of the health of born offspring is the
incidence of physical development parameters in the population.

OBJECTIVE: to study the incidence of children born with perinatal infection in the
neonatal period. Materials and Methods: To study the health features of children
with perinatal infections in the first month of life, taking into account the gestational
age of newborns, the incidence of these children was determined. For this
purpose, 110 children born with perinatal infections were examined in the first
month of life, which constituted the main group. The control group consisted of 60
children born healthy. Analysis of the incidence of newborns revealed that the
increase in the incidence of newborns occurred mainly due to intrauterine hypoxia
and asphyxia at birth. The structure of the incidence of newborns is as follows:
disturbances of cerebral status of newborn - 98.2 + 1.3%, hemorrhagic and
hematological disorders of newborn - 75.5 + 2.5%, respiratory and cardiovascular
disorders - 62,7+4,6%, digestive system disorders - 22.7 + 4.0%, infections - 12.7
1 3.2%, congenital malformations - 13.6 + 3.3%.

Summarizing our results, we can conclude that perinatal infections have a
pronounced effect on the state of the child at birth, and on the course of the early
postnatal period of development. The clinical characteristics of mixed infections in
newborns did not have specific manifestations and was characterized by
asphyxiation, pneumonia, early and prolonged jaundice, nuclear jaundice with
hemolytic disease of the newborn, edematous and DIC, but it was more severe. In
the postneonatal period, there is a transformation of the main syndromes and the
manifestation of previously undetected, which requires an individualized approach
to the management of this cohort of children at the stages of medical care.
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GOCUKLUK GAGINDA NADIR BiR PERIKARDIYAL EFFUZYON NEDENi:
MATUR KiSTiK TERATOM

'Berna 6§CAN, 2Tugberk AKCA, “Mete Han KIZILKAYA,
2Mehtap Ozlem BOSTAN, 2Ergiin CIL

Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Perikardiyal effiizyon cocukluk gaginda ok farkli nedenlerle ve farkli klinik
bagvuru nedenleriyle ortaya gikabilmektedir. Bu yazida, ik bagvurusunda FMF
iliskili perikardiyal efflizyon olarak degerlendirilen, izleminde matir kistik teratom
tanisi alan bir olgu sunulacaktir.

OLGU: 17 yasinda kiz hasta, gogiis agrisi yakinmasi nedeni ile acile bagvurdu. ik
degerlendirmesinde, agriyr gbgse baski tarzinda, ciddi, sol kola yayilan ve 3-4
saattir devam etmekte oldugu seklinde tarif etmekteydi. TELE, EKG ve kardiyak
markerlar normal sinirlardaydi. Sedim 48, fibrinojen 493 ve diger laboratuar
degerlerinde Ozellik yoktu. Ekokardiyografik incelemesinde sol ventrikil arka
duvarda 1 cm’ e yakin perikardiyal effiizyon gérildi. Perikardiyal efflizyonu FMF
ile iligkili olarak degerlendirilerek, NSAID baslanip ayaktan tedavisi diizenlendi. 2
hafta sonra kontrolinde perikardiyal effizyonun belirgin olarak dizeldiginin
gorildd. 3 ay sonra tekrar ciddi bir g6gls agrisi sikayeti ile bagvuran hastanin,
acilde cekilen TELE’ sinde sol parakardiyak alanda, pulmoner konus hizasinda
dizgun sinirl bir opasite artiginin oldugu bir alan gortldu. Ekokardiyografisinde
yaklasik 2 cm’ lik perikardiyal efflizyon oldugu ve ana pulmoner arterin normal
oldugu, pulmoner arter dilatasyonuna ait bir bulgu olmadidi ve kardiyak
fonksiyonlarin  normal oldugi gorildi. Kontrol tetkiklerinde patolojik 6zellik
gortlmedi. Anterior mediasten bolgesinde supheli kitle gorinimU nedeniyle
hastaya toraks BT cekilmesine karar verildi. Cekilen toraks BT’ sinde pulmoner
trunkusun Ust kisminda, ¢ikan aorta ve arkus aortanin sol anterolateral kesiminde
6x5x5 cm boyutlarinda hiperdens, kalsifiye, yag ve sivi komponentleri iceren bir
kitle oldugu gorildii. On planda matiir kistik teratom oldugu distiniildi. Hasta
cocuk cerrahisi tarafindan opere edilerek, total rezeksiyon uygulandi. Patolojik tan
matUr kistik teratom olarak sonuglandi.

TARTISMA: Gogis agrisi,pediatri pratijinde en sik karsilagilan acil basvuru
nedenlerinden biridir. Yetigkin poptlasyonun aksine, cocuklarda gogus adrilarinin
ancak % 1-5’ i kardiyak nedenler ile iligkilidir. En sik gérilen kardiyak disi nedenler,
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mskuloskeletal sistem hastaliklari, reflii, pnémotoraks, enfeksiyonlar ve psikojenik
durumlardir. Kardiyak nedenler arasinda en sik gorulenlar, kardiyomiyopatiler,
koroner anomaliler, miyokard ve perikardin inflamatuar hastaliklari ve ritm
bozukluklaridir. Tekrarlayici goégu agrisi ile basvurusu olan olgularda radyolojik
gérintlleme bulgulari esliginde anterior mediasten kitleleri ayirici tanida akilda
tutulmalidir.

SONUGC: Anterior mediasten yerlesimli matlr kistik teratomlar kalp yetmezIigi,
kardiyak tamponad ve perikardiyal efflizyon gibi ciddi kardiyak bulgularla ortaya
cikabilmektedir. Cocukluk c¢aginda nadir gorilmekle birlikte, perikardiyal
efflizyonun ayirici tanisinda akilda tutulmalidir.
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3-HIDROKSI-3-METILGLUTARIL KOENZIM-A SENTAZ EKSIKLIGIi: OLGU
SUNUMU

"Hiiseyin BILGIN, 2Sevil DORUM, *Orhan GORUKMEZ, 'Sahin ERDOL

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligii ve Hastaliklari AD, Gocuk
Metabolizma BD, Bursa

2Yiiksek lintisas Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Saglii ve Hastaliklari AD,
Cocuk Metabolizma BD, Bursa

3Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Tibbi Genetik AD, Bursa

GIRIS: Keton cisimleri aclik, hastalk veya travmanin yol agtigi katabolik
durumlarda karacigerde sentezlenir ve karaciger disindaki dokulara enerji saglar.
3-Hidroksi-3-metil glutaril koenzim-A sentaz (HMG-CoAsentaz eksikligi) eksikligi
keton sentezinin seyrek gorilen, otozomal resesif gegis gosteren bir bozuklugudur.
Bu bildiride kusma, beslenmeyi reddetme, uykuya meyil sikayetiyle gelen ve tim
ekzom analizi ile HMG-CoAsentaz eksikligi tanisi alan 7 aylik olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU: Yedi aylik erkek hasta beslenmeyi reddetme, kusma, biling
degisikligi nedeniyle cocuk acil servisine basvurdu. Soy gegmisinde oOzellik
olmayan hastanin néromotor gelisimi normal sinirlardaydi. Fizik muayenesinde
genel durumu kotl, bilinci letarjik olup, kussmaul solunumu vardi. Nabiz
145/dakika, kan basinci 70/40 mm Hg, solunum sayisi 55/dakika, koltukalti viicut
1sis1 37. 5 °C olarak saptanmigtir. Viicut agirhidi 7.5 kg (10-25 persentilde), boy 67
cm (10-25 persentilde), bas gevresi 43.5 cm (25-50 persentilde)idi. Turgor tonusu
azalmig, on fontaneli gokik ve agiz kurulugu vardi. Karaciger midklavikiler hatta 3
cm palpe edildi. Hasta hipotonikti, agrili uyaranlara yanit yoktu ve derin tendon
reflekslerinde artma saptanmisti. Laboratuvar incelemelerinde kan pH'i 7.08,
PCO2 16 mmHg, HCO3 9.5 mmol/L, baz agidi (BE) -21 mmol/L olarak tespit edildi.
Kan sekeri 31 mg/dl, AST 195 IU/L, ALT 152 IU/L, amonyak 85 ug/dl (referans
arahi: 31-123 pg/dl), laktik asit 14 mg/dl (referans araligi;: 6.3-18.9 mg/dl) olarak
saptandi. Idrar incelemesinde keton negatif olarak gorildi. Beyin manyetik
rezonans (MR) gorintllemesinde subkortikal beyaz cevherde ve bilateral globus
pallidusta yogunluk artisi tespit edildi. Tandem mass spektrometresi normaldi. idrar
organik asit incelemesinde; 2-hidroksiglutarik asit 1267 pmol/molkreatinin (referans
aralii; <35), 2-hidroksiizovalerik asit 143.6 pmol/molkreatinin (referans araligi; <5)
ve 3-hidroksiizovalerik asit 1961.8 umol/molkreatinin (referans araligi; 0-69.9)
mevcut idi. Tim ekzom analizinde (WES) HMGCS2 geninde ¢.725-2A>C varyanti
homozigot olarak saptanmistir. Sekiz aylik yakin gézlemde hastada tekrar atak
izlenmedi.
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SONUC VE TARTISMA: HMG-CoAsentaz eksikligi ataklar halinde seyreder.
Ataklar sirasinda asidoz, kusma, letarji, koma, dehidratasyon ve non-ketotik
hipoglisemi izlenebilir. Literatlirle uyumlu olarak, olgumuz da beslenmeyi reddetme
ve kusmayi takiben biling degisikligi sikayetiyle geldi. Hipoketotik metabolik
asidozu olan olgularda Tandem MS ve idrar organik asit analizinde spesifik bulgu
yok ise akla gelmeli ve de molekdler analiz ile tani dogrulanmalidir.
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ULUDAG UNIVERSITESI TIP FAKULTESi GOCUK ACIL POLIKLINIGINE
ARALIK AYINDA YAPILAN BASVURULARIN DEGERLENDIRMESi

lilker GOKGEDAG, "Ayse Ergin ARSLAN, '0zge ONURMEN,
Mert Kaan COSKUN, 2Nihat SAPAN

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Intérn Doktor, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari AD, Cocuk Allerji
BD, Bursa

Dlnyada her yil milyonlarca kisi acil kliniklerine bagvurmaktadir. Turkiye’de genel
olarak acile bagvuru sayisi 2013 yil iginde 100 milyon 81 bin 171 olarak bildirilmig
olup, bunun niifusa orani 1.31'dir. Yas gruplarina bakilinca en gok basvuru 25-44
yas arali§i olup orani %30.8'dir, 0-14 yas araligi ise bu oran %25.9'dur(1).
Calismamizda Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Acil poliklinigine 2018 yili
Aralik ayr boyunca bagvuran travma disinda kalan hastalar degerlendirildi.
Calismamizin amaci bir aylik siregte acile basvuran cocuk sayisini ve
sikayetlerinin genel dagiimini tespit etmek ve intdrn hekimlerin pratisyen hekim
olarak gbreve bagladiklarinda karsilarina ¢ikmasi muhtemel popilasyonu
tanimaktir.

Sonug olarak, yapilan bu galismada bir aylik slreg igerisinde pediatrik yas
gruplarinda acile bagvuru sayisini, sebeplerini degerlendirerek en sik bagvuru
sebebinin USYE semptomlariyla oldugu sonucuna varildi. USYE semptomlari ile
bagvurunun en sik gorilmesinin Aralik ayinin mevsimsel gecis donemi olmasi ile
ilgili oldugu diistiniildii. USYE'yi énlemek amaciyla asilama programlarinin daha
duzenli ve etkin yapilmasi, ailelerin hijyen konusunda daha dikkatli davranmasi,
kronik hastaligi olan ¢ocuklarin tedavi ve takiplerinin aksatiimamasi, toplu yasam
alanlarinda (okul, kres, tasit vb.) enfeksiyonlarin salgina dénismemesi igin
onlemler alinmasi gibi tutum dedgisiklikleri ile bu oranin bir miktar azaltabilecegi
ongorulebilir. Yapilacak ileriki calismalarda, tim yil igerisinde olan bagvurularin ele
alinmasinin bagvuru nedenlerinin incelenmesi ve degerlendirimesinde daha
aydinlatici olacagi distnilmektedir.
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Tablo-1: Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligji ve Hastaliklar1 Anabilim
Dali Cocuk Acil Poliklinige 1.12.2018-31.12.2018 tarihleri arasinda bagvuran 1953
hastanin sikayetlerine gére siniflandiriimasi.

Okstirtik 583 | 29,8
Ust Solunum | Ates 210 | 10,7
Yolu lligkili
Semptomlar Kulak AQI’ISI 75 3,8 45,6
Bogaz Agrisi 23 | 11
Ses kisikhg 1 0,05
Bulanti kusma 175 | 8,9
22,1
Gastrointestinal | Karin agris| 138 | 7
Sistem lligkili |
Semptomlar | Ishal 83 | 4,2
FMF Atak 24 | 1,2
Kabizlik 12 | 0,6
Norolojik Nobet 32 | 1,6 1,8
Semptomlar
Febril konvulziyon 4 0,2
Dokiintl 67 | 34 | 34
Bas agrisi-bag donmesi 27 |13
Kardiyovaskler | Senkop 5 10,25
Sistem iligkili
Semptomlar | Hipertansiyon 3 [015] 23
Carpinti Gégis Agrisi 10 | 0,5
Gogus agrisl 1 10,05
Sarilik 21 1 1
Genitotriner | IYE/ Hematiri M |15
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sistem iligkili Epididimit/ balanit 8 04 1,6
semptomlar
Testis torsiyonu stphesi 6 0,3
Yabanci cisim yutma 27 | 1,3
Yabanci cisim | Kulakta yabanci cisim 9 |046
Burunda/ gbzde yabanci cisim 8 04 | 23
Koroziv madde igilmesi 2 0,1
ileus Apandisit Siiphesi 12 | 06
Akut Batin invaginasyon stiphesi 2 0,1 0,8
iligkili
semptomlar | Apandisit siiphesi 2 |01
Endokrin sistem | DKA 6 0,3
iligkili
Sempt0m|ar Hiperglisemi 4 0,2 0,5
Hiporglisemi 1 10,05
Akut psikotik bozukluk 9 |0,46
Psikiyatrik
Semptomlar ve | llag intoksikasyonu 8 | 04
intoksikasyonlar
Alkol intoksikasyonu 3 |05 1
Suisid girigimi 2 | 01
Madde Kullanimi 1 10,05
stismar 1 10,05
Nefes Darligi 23 | 11
Solunum ASYE (pnémoni) 14 1 0,7
sistemi iligkili
semptomlar Hirilti 11 0,5 3,0
Astim atagi 12 | 0,6
Gozde kizariklik 26 1,3
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Burun kanamasi

6

0,3

1,6

Diger

225

11,5

11,5
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LEBERIN HEREDITER OPTiK NOROPATISi VE DiSTONI

'Burak TULA, Hiiseyin BILGIN, 2Sahin ERDOL

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligii ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglii ve Hastaliklari Anabilim Dal,
Cocuk Metabolizma Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Leberin Herediter Optik Noropatisi (LHON) ve Distoni (OMiM #500001),
LHON'un alt tipi olup, nadiren gorilmektedir. Mitokondriyal kalitilan bir hastaliktir.
Bu hastalikta yiriime bozuklugu, kas kaybi, skolyoz, disfaji, dizartri, demans,
psikiyatrik bozukluklar, miyoklonus ve spastisite gorilebilmektedir. Distoni
genellikle gocukluk ¢aginda baslamaktadir ancak gorme kaybi erigkin donemde de
ortaya ¢ikabilmektedir.

Hastalikla iligkili ¢ok sayida mutasyon bildirilmekle beraber, homoplazmik
m.8950G>A mutasyonu simdiye kadar literatirde 2 olguda saptanmistir. Bu
bildiride gelisme geriligi, distoni, mikrosefali, kas kaybi olan ve mitokondriyel gen
analizinde homoplazmik m.8950G>A mutasyonu tespit edilen tilkemizden ilk olgu
sunulmustur.

OLGU SUNUMU: 4 yil 3 aylik kiz hasta cocuk metabolizma hastaliklari
poliklinigine ilk olarak 6 aylikken ALT ve AST yiksekligi nedeniyle basvurdu.
Ozgecmisinde 2 aylikken gegirilmis inguinal herni operasyonu olan hastanin anne
ve babasinin ikinci dereceden akraba (hala-day! ¢ocuklari) oldugu ogrenildi. Fizik
muayenesinde patolojik bulgu olarak; boy ve bas gevresi persentilleri 3'n altinda,
burun koki basikhdi, karaciger kot altinda 2 cm palpable, sol bacak kaslarinda
atrofi ve distoni saptandi. Hastanin ndromotor gelisimi geriydi.

Laboratuvar incelemelerinde ilk gelisinde AST 141 IU/L, ALT 203 IU/L, LDH 407
IU/L, ALP 586 IU/L, CK 202 IU/L, amonyak 156 pg/dL, laktat 65.30 mg/dL, AFP
68.10 ug/dL, INR 1.3 saptanan hastanin laboratuvar degerleri ilerleyen
kontrollerinde normal dederlere geriledi.

VEP ve BERA testleri normal saptanirken, 4 yasindayken yapilan Denver testi 16-
17 ay ile uyumlu idi. Ekokardiyografisinde hafif septal hipertrofi saptand.. idrarda
rediktan madde 1+, Mit DNA Dep (Ex 7,12) negatif, Niemann-Pick A,B ve Gaucher
enzimatik testler ile Niemann-Pick Tip C molekiiler analizi normaldi. idrar organik
asitlerinde 0zellik saptanmadi. Kraniyal MR'da beyaz cevherde T2 agirlikli
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gérintlleme de intensite artisl, karaciger biyopsisinde mikroveziller yaglanma ve
hidropik dejenerasyon saptandi. Mitokondriyal hastallk on tanisi ile yapilan
mitokondriyal DNA dizi analizinde homoplazmik m.8950G>A mutasyonu tespit
edildi.

Hastanin TFUS, tim batin USG, ter testi, kan ve idrar aminoasitleri, cok uzun
zincirli yag asitleri, MR-spektroskopi tetkikleri normal saptandi.

SONUG: LHON ve distoni hastaligi farkli yaslarda ve degisik klinik tablolar ile
karsimiza cikabilmektedir. Birden fazla organ sistemi tutulumu olan olgularda
distoni ile birlikte laktat yiiksekligi de varsa LHON ve distoni hastaligi akilda
tutulmalidir. Tani molekler testler ile kesinlegtirilebilir.
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X’E BAGLI ADRENOLOKODISTROFi TANILI iKi KARDES; ATIPIK KLINIK
PREZENTASYON

'0zge KUDU, ?Hiiseyin BILGIN, 3Orhan GORUKMEZ, 2$ahin ERDOL,
2Halil SAGLAM

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari, Cocuk
Metabolizma BD, Bursa

3Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Bursa

GIRIS: X'e bagl Adrenoldkodistrofi (X-ALD), seyrek gérillen (1/25.000), X geni ile
kalitilan, hlcrenin  peroksizom zarindaki ALDP proteininin  eksikliginden
kaynaklanan bir hastaliktir. Bu protein agil-koenzim-A tlrevlerinin peroksizom
icerisine taginmasini saglar. Proteinin yoklugu ¢ok uzun zincirli yag asitlerinin
basta merkezi sinir sisteminde olmak (zere, bobrek Ustl bezleri, beyin, testis ve
karacigerde birikmesine neden olur. Bu bildiride kusma, deride koyulasma
sikayetiyle gelen ve X-ALD tanisi alan 2 kardes olgu sunulmustur.

OLGU: ilk olgu, 4 yas erkek hasta, 12 aylikken baglayan bulanti, kusma ve deride
yaygin koyulasma sikayetleri nedeniyle gocuk acil servisine bagvurdu. Soy
gegmisinde 6zellik olmayan hastanin néromotor gelisimi normal sinirlardayd. Fizik
muayenede patolojik olarak biylme geriligi ve deride yaygin hiperpigmentasyon
mevcuttu. Laboratuvar incelemesinde; sodyum 138 mEg/L, potasyum 4.6 mEq/L,
klor 103 mEq/L, serum ACTH >1250 ng/L (N:5-46), kortizol dlizeyi 6.68 pg/dL
(N:1.7-10.7), ¢ok uzun zincirli yag asidi (C:26) 2.21 pmol/L (N:0.51-1.19), fitanik
asit 110 pmol/L (N:0-80) ve pristanik asit 2.74 pmol/L (N:0-0.92) olarak saptandi.
ikinci olgu, 3 yasinda erkek hasta, 12 aylikken siddetli bulanti, kusma sikayetiyle
basvuru sonrasinda adrenal yetmezlik tespit edildi. Bu olgunun da abisi gibi
noromotor gelisimi normaldi ve buyume geriligi mevcuttu. Daha onceki epikrizleri
incelendiginde postnatal 3. giniinde yapilan fizik muayenesinde skrotumda
hiperpigmentasyonun saptandigi tespit edildi. Laboratuvar incelemesinde; sodyum
135 mEg/L, potasyum 5.69 mEq/L, klor 103 mEgq/L, serum ACTH 45.4 ng/L (N:5-
46), kortizol diizeyi 0.4 pg/dL (N:1.7-10.7), ¢ok uzun zincirli yag asidi (C:26) 2.29
pmol/L (N:0.51-1.19), fitanik asit 84 pmol/L (N:0-80) ve pristanik asit 2.94 umol/L
(N:0-0.92) olarak saptandi. iki olgunun da ABCD1 geninde bilinen patojenik
mutasyon saptandi.
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SONUC VE TARTISMA: X-ALD genellikle 5 yasindan sonra klinik bulgu veren bir
hastaliktir ve genellikle pristanik ve fitanik asit degerleri normaldir. Sunmus
oldugumuz iki olguda da literatiirden farkli olarak bir yasinda adrenal yetmezlik
tablosu gelismistir ve laboratuvarlarinda ¢ok uzun zincirli yag asitlerine ilaveten
pristanik ve fitanik asit de@erleri de yiksektir. Deride yaygin hiperpigmentasyon
gelisen olgular mutlaka adrenal yetmezlik ve peroksizomal hastaliklar agisindan
degderlendirilmelidir. Ayni zamanda yeni dogan doneminde gegici skrotal
hiperpigmentasyonun olmasi da adrenal yetmezlik agisindan uyarici olabilir.
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EYVAH!!! UMBLIKAL VENOZ KATETERIZASYON KOMPLIKASYONU

2Dilek SARICI, 'Ziilal OZDEMIR, 3Sibel AKPINAR TEKGUNDUZ

Kegidren Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari Klinigi,
Ankara

2Kegibren Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Yenidogan Klinigi, Ankara

3Kecidren Egitim Ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Hematolojisi Ve Onkolojisi
Bé6limt, Ankara

GIRIS: Umblikal vendz kateterizasyon (UVK) yenidogan yogdun bakimlarda
hastalarin tedavisi ve kan alinmasi amaci ile siklikla uygulaniimaktadir. Her
girisimde oldugu gibi UVK da takilirken ve izlem esnasinda cesitli
komplikasyonlara neden olabilir. Bunlar arasinda plevral eflizyon, perikardiyal
eflizyon, kalp tamponadi, intraperitoneal sivi kagisi gibi 6nemli ve hayati
komplikasyonlari olabilecegi gibi bazen kateterin cikariimasi esnasinda da gesitli
sorunlarla karsilasilabilir.

OLGU 1: Otuz yedi yasinda annenin 3. gebeliginden 3. yagayani olarak 29 haftalik
1300gr dogan erkek bebek prematiirite ve respiratuar distres nedeniyle entiibe
edilerek yenidogan yogun bakima alindi ve strfaktan verildi. Hastaya umblikal
arter ve ven kateteri takildi. Antibiyoterapi ve TPN baglandi. izlemde 4. giiniinde
batin distansiyonu, bilateral skrotal 6dem ve sag testiste renk degisikligi saptand.
Batin ultrasonografisinde intraabdominal yaygin serbest sivi ve sag inguinal herni
izlendi. Bu durum umblikal vendz kateterden batin icine sizdirma olarak
degerlendirildi ve infiizyonlar kesilerek takip edildi. izZlemde hastanin batin
distansiyonu, skrotal édemi ve ekimozu geriledi. Hastanin umblikal arter ve ven
kateterleri gekilerek tedaviye IV yoldan devam edildi.

OLGU 2: Otuz yasindaki annenin 2. gebeliginden 2. yasayani olarak 32 haftalik
1900 gr dogan erkek bebek respiratuar distres nedeniyle entilbe edilerek
yenidogan yodun bakima yatirildi. Umblikal ven kateteri takildi. Sirfaktan verip
antibiyoterapi baglandi. Antibiyoterapisi tamamlanan hastanin umblikal ven kateteri
cekilirken situr alimi ve yapismig 6li dokunun ayrilmasi amaci ile yapilan bisturi
darbesi sonucu umblikal ven kateteri kesildi ve bir kismi umblikal ven igerisinde
kaldi. Kateter transumblikal yolla hepatik venden anjiyografi ile ¢ikarildi. Kontrol
ultrasonografide portal ven trombozu saptandi ve tedavisi planlandi. Kateter
cikarildiktan 2 giin sonra portal doppler usg de portal ven normal, umblikal vende
trombUs saptandi. Hematoloji ile birlikte takibe alinan hastanin tromboz etyolojisine
yonelik tetkikleri normal deg@erlendirildi.
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Antikoagilan tedavinin 16. giiniinde kontrol usg normaldi. Ayaktan takibe alinip 2
ayinda usg normal olan tedaviyi diizenli almadigi égrenilen hastanin tedavisi
kesildi. Hasta takibe gelmedi.

SONUC: Umblikal vendz kateterizasyon pozisyonu dogru olsa bile uzun stireli
takipte gelisebilecek komplikasyonlar agisindan dikkatli olunmali, ani gelisen batin
distansiyonu varliginda kateter komplikasyonu olabilecegi akilda tutulmaldir.
Ayrica ginlik takiplerde kateterin uygun yerde olup olmadi§i, kateterin kag
santimetrede oldugu not edilmeli ve kateter ¢ikarilirken dikkatli olunmalidir.

ANAHTAR  KELIMELER: VYenidogan, Umblikal venéz kateterizasyon,
komplikasyon, asit, tromboz
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MALNUTRISYON KLINiGi ILE KARSIMIZA GIKAN AKALAZYA OLGUSU

'Kadriye Nil KAPTAN, 'Taner 0ZGUR, "Tanju OZKAN

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenterolojisi BD

GIRIS: Akalazya, alt 6zofagus sfinkterinde (AOS) gevseme defekti ve 6zofagusun
intratorasik kisminin genislemesi ile karakterize, cocuklarda nadir gérulen bir
hastaliktir. Genel olarak akalazya insidansi 100.000 kisi bagina 1.6'dir. Pediatrik
yas grubunda insidans 100.000 gocukta sadece 0.11 dir Patofizyolojisi tam olarak
netlik kazanamamis olmakla beraber alt 6zofagus sfinkterindeki myenterik pleksus
inhibitér  hucrelerinin - azhgr veya tam vyokluguna bagh olarak gelistigi
distiniilmektedir. Hastaligin ilk kez tanimlanmasi 1679 yilina uzansa da, AOS'nin
myenterik sinir pleksusundaki inhibe edici ndron bozuklugunun nedeni heniiz tam
belirlenmemistir. Enfeksiyoz, otoimmin ve genetik faktorlerin akalazyanin
patogenezi ile yakindan iligkili oldugu éne sarilmusgtir.

OLGU: Onalti yasinda kiz hasta, 5 aydir var olan bogazda takilma hissi, agzina aci
su gelme ve aralikli kusma, kilo kaybi, uykusuzluk ve idrarda yanma sikayetleri ile
basvurdu. Ailede annede astim ve halada tiberkiloz tedavisi alma oykisu vard.
Hastanin fizik muayenesinde VA:35 kg (<3p), boy:149 cm (3.p), batin
muayenesinde epigastrik hassasiyet saptandi. Diger sistem muayene bulgulari
normal olarak degerlendirildi. Tam kan sayiminda eozinofili vardi, karaciger ve
bobrek fonksiyon testleri, elektrolit diizeyleri normal sinirlar igindeydi. Total IgE
degeri yiksekti. ANA 1/100 oraninda yiiksekti. PPD: 9 mm saptandi. Cekilen
kontrasl 6zofagus mide duodenum grafisinde alt 6zofagus bileskesinde kalemucu
gorinimi, gegisin alt 6zofagus dizeyinde yavasladigi, darlik proksimalindeki
ozofagusta ise belirgin dilatasyon saptandi. Yapilan manometrisinde alt 6zofagus
sfinkter basincinda artis ve akalazya ile uyumlu basing degerleri saptandi.
Hastanin sikayetlerinin siddetlenmesi ve beslenmesinin azalmasi nedeniyle
akalazya tanisi ile ¢ocuk cerrahisi merkezine refere edildi. Hastanin endoskopik
incelemesinin elektif sartlarda yapilmasi planlandi. Heller kardiomiyotomisi ve
Nissen fundoplikasyonu uygulanan hasta uzun sureli tedavi yaniti agisindan takibe
alindi.

SONUC VE TARTISMA: Akalazya; hastalarin mortalite oranini genel popiilasyona
gore arttirmamakla birlikte, hastalarin yasam kalitesinde ve islevsel durumunda
azalmaya neden olan kronik bir hastaliktir. Hastaligin progresif seyri Akalazya
tanisinin gecikebilmesine neden olur. Tani almamis akalazya hastalarinda malinite
gelisme stresi ortalama 17 yildir.
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Proton pompa inhibitorleriyle tedaviye cevap vermeyen, kati ve sivi gidalara karsi
artan disfajisi olan hastalarda mutlaka akalazya ayirici tani olarak disunilmeli ve

tetkik edilmelidir.

202



10 - 13 Mart 2019, Uludag

PB39

ERKEN BASLANGIGLI YENIDOGAN SEPSiSINDE SERUM AMILOID A'NIN
TANISAL DEGERI

'Bayram Ali DORUM, "Hilal O'gKAN, 'Salih Gagri CAKIR,
"Nilgiin KOKSAL, 2Zeynep GOZAL, 3Solmaz GELEBI,
SMustafa HACIMUSTAFAOGLU

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

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

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

GIRIS VE AMAG: Erken baslangigh sepsis (ENS) neonatal dénemde 6nemli
morbidite ve mortalite nedeni olup erken tani ve tedavisi onemlidir. ENS'nin
tanisinda kullanilabilecek gesitli belirtecler bulunmakla birlikte erken tanida
duyarlihgr ve ézgulligl yiksek olan belirteglere ihtiyag vardir. Serum amiloid A
(SAA) karacigerden sentezlenen bir akut faz reaktanidir. Az sayidaki galismada
sepsis ve nekrotizan enterokolitin tani ve takibinde kullanilabilecegi bildirilmistir. Bu
calismada, ENS tanisi igin SAA'nin 6zgillik ve duyarlihdinin  belirlenmesi
amaclanmistir.

GEREG VE YONTEM: Bu prospektif galismaya, 2014 ile 2017 yillari arasinda
hastanemiz yenidogan yogun bakim Unitesinde ENS stiphesi ile yatan, term ve
preterm yenidogan bebekler dahil edildi. Hastalarin yatislarinda, 24. ve 48.
saatlerinde alinan l6kosit, trombosit, C-reaktif protein (CRP), prokalsitonin (PCT)
ve SAA degerleri kaydedildi. Klinik bulgular ile birlikte kan kiltirinde dreme
saptanan olgular kesin sepsis (Grup 1), klinik ve laboratuvar bulgulari ile sepsis
disundlen ancak kan kiltirinde dreme olmayan olgular klinik sepsis (Grup 2) ve
sepsis dislanan olgular kontrol (Grup 3) olmak lzere 3 gruba ayrildi.

SONUCLAR: Calismaya toplam 519 bebek alinmis olup bunlarin 67'si grup 1,
195'i grup 2 ve 257'si ise grup 3'te yer aldi. Hastalarin dogum agirliklari 590 ile
4760 gr araliginda olup gebelik haftalari ise 24-41 hafta araligindaydi. Gruplar
arasinda demografik ozellikler agisindan farklilk saptanmadi. Ug grubun da
baslangigc CRP ve prokalsitonin degerleri arasinda farklilik yoktu. Bununla birlikte,
sepsis tanisi alan olgularda, kontrol grubuna gére SAA degeri anlamli olarak daha
yiksekti.
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Yatistaki, 24. ve 48. saatteki SAA'nin ENS'yi dngordirecek cut-off degerleri ve
duyarlik/6zgullik oranlari, ROC analiz sonucuna godre, sirasiyla 9,5 (mg/L)
(%63/%80),10 mg/L (%63/%88) ve 11 mg/L (%80/%85) seklinde saptandi.

TARTISMA: ENS'nin erken donemde tanisi icin SAA glivenilir bir belirteg olup,
dogumdan sonraki ilk saatlerde CRP ve prokalsitonine gore daha ylksek
duyarlihga sahiptir. Bu calismanin sonuglarina dayanarak, SAA’nin ENS'yi
ongormedeki cut-off degerinin 10 mg/L olarak alinmasi uygun gorinmektedir.
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KONJENITAL LOSEMi TANISI KONULAN BIiR OLGU

"Fatma KOCAEL, Salih Gagiri GAKIR, "Hilal OZKAN, Birol BAYTAN,
2Melike SEZGIN EViM, 2Adalet Meral GUNES, "Nilgiin KOKSAL

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

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

GIRIS; Konjenital [6semi 5 milyon canli dojumda bir gériilen nadir bir hastaliktir.
Literatlirde yaklagik 200 vaka bildirilmistir. Genelde miyeloid losemi seklindedir.
Down sendromu, trizomiler ve diger kromozom anomaliler ile birlikteligi siktir.
Ayirici tanida lokomoid reaksiyon, konjenital enfeksiyonlar, siddetli eritroblastozis
fetalis, gecjci miyeloproliferatif hastalik ve neonatal noroblastom distintimelidir.
Burada konjenital akut myeloid I6semi (AML) tanisi konulan yenidodan olgu
sunulmustur.

OLGU: On sekiz yasjndaki annenin dgunci gebeliginden 37 gebelik haftasinda
sezeryan ile 2600 gram agirliginda Apgar 7-9 ile dig merkezde dogurtulan bebegin
solunum sikintisi  nedeniyle yenidogan yogun bakim nitesinde bakilan
tetkiklerinde beyaz kiresi 260.000/mm3, hemoglobin 4.5 g/dl, trombosit degeri
45.000/mm3 ve periferik yaymada blast saptanarak tarafimiza sevki ile yatisl
yapildi. Ozgecmis, ve soyge¢misinde Ozellik saptanmadi. Fizik muayenesinde
agirlik 2600 gr (10-50p), boyu 47 cm (10-50p), bas, cevresi 32 cm (10-50p), genel
durumu kotd, takipnesi, subkostal ve interkostal ¢ekilmeleri, 2/6 sistolik Gftrimd,
hepatosplenomegalisi ve gode birakan édemi mevcuttu. Laboratuvarinda l6kosit:
23.670/mm3, Hb:11.6 gr/dl, trombosit: 63360/mm3, LDH:3268 IU/L, irik asit:14
mg/dl, AST:944 |U/L, ALT:179 IU/L saptandi. Periferik kan ve kemik iligi
yaymasinda saptanan blastlari immunohistokimyasal analizde AML ile uyumlu
olarak sonuglandi. Kemik iligi kromozom analizi normal, periferik kan kromozom
analizinde 19 metafazda X ve 6 nolu kromozoma ait derivatif yapi
(46,Y,der(X),der(6)/46,XY) tespit edildi. Hastaya 5 glnlikken kemoterapisi
baglandi. izlemde nétropenik sepsis ve toksik epidermal nekroliz gelisen hastanin
solunumsal asidozu gelisti entiibe edildi. intravendz immunoglobulin ve buffy coat
destedi verilen hasta 19 giinliikkken sepsis ve kanama nedeniyle exitus oldu.

SONUG VE TARTISMA: Konjenital loseminin prognozu kotu'olup hiperlokositoz,
karaciger ve bobrek fonksiyon bozuklugu durumlarinda erken dénemde
kemterapiye baslanmasi gerekmektedir.
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Kanama ve enfeksiyonlar en 6nemli mortalite nedenleridir. Konjenital [6semi nadir
gorilmesi nedeniyle burada sunulmustur.
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PREMATURELERI BEKLEYEN TEHLIKE; PORTAL VEN TROMBOZLARI

!Salih Cagri CAKIR, 2Pinar KUDRETOGLU, 'Bayram Ali DORUM, )
"Nilgiin KOKSAL, "Hilal OZKAN, *Birol BAYTAN, “Melike Sezgin EVIM,
4Adalet Meral GUNES

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

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

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Hematolajii Bilim Dali, Bursa

“Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Hematoloji Bilim Dall, Bursa

GIRI$ VE AMAG: Yenidogan déneminde, umblikal vendz kateterler (UVK) damar
yolu saglamak igin siklikla kullaniimaktadir. Bu kataterler mekanik, enfeksiyoz ve
tromboz gibi gesitli komplikasyon riskleri olusturmaktadir. UVK'ye bagli tromboz
sikhgi otopsilerde %65'e kadar gikmakta olup, venografilerde %30, ultrason
taramalarinda ise %1,3-43 arasinda degisen oranlar bildirilmistir. Bu galismada,
yenidogan yogun bakim (initesinde (YDYBU) yatip umblikal vendz kateter takilan
hastalarda, portal ven trombozu (PVT) gelisme oranlarinin ve risklerinin
belilenmesi amaglanmistir. Ayrica bu hastalarin yonetimi ilgili literatlr gdzden
gecirilerek tartigiimigtir.

GEREG VE YONTEM: Calismaya 2016-2018 yillan arasinda 3. basamak
YDYBU'de yatan ve UVK yerlestirilen 32 gestasyonel yas ve altindaki prematiire
bebekler alindi. Hastalarin demografik verileri, kateter kalis giin sayilari,
kateterden eritrosit sispansiyonu verilme sayilari, total parenteral nutrisyon (TPN)
alma streleri, kateter yerlesim yerleri, dopler ultrason ile tromboz saptanma
zamanlari, tedavi ydntem ve slreleri, tromboz takipleri ve tromboz tetkikleri
retrospektif olarak hastane bilgi sistemindeki elektronik hasta dosyalarindan elde
edildi.

SONUCLAR: Calismaya tim verilerine ulagilabilen 96 hasta alindi. Hastalarin
%52'si erkek olup ortalama gestasyonel yaslari 29 + 2 hafta (24-32 hafta) ve
ortalama dogum agirliklari 1353 + 369 gr (630-2210 gr) idi. Hastalarin %13.5'inde
(n=13) PVT saptandi. PVT'lerin 5'i tam, 8 parsiyel okliizyon seklindeydi. PVT
saptanan ve saptanmayan hastalar arasinda dogum agirliklari, gestasyonel yas,
cinsiyet, apgar skorlari agisindan farklik saptanmadi.
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Maternal preklampsi oranlari, yasa gére distk dogum adirligi olanlarin oran,
sepsis oranlari, kateter kullanim sureleri, TPN veriime gln sayisi, eritrosit
slispansiyon verilme sayilari her iki grupta da benzerdi. Hematolojik parametreler
agisindan gruplar arasinda farklilik saptanmadi. UVK yerlesim yeri ile PVT gelisim
sikhgr arasinda anlamli iligki gortlmedi. Tam okllzyon saptanan hastalarin hepsine
ve parsiyel tromboz saptanan 6 hastaya ortalama 31£13.8 glin dislk molekiil
agirhkl heparin tedavisi uygulanmis olup hastalarin timinde PVT izlemde 7-120
gun arasinda kaybolmustur.

TARTISMA: Cocukluk déneminde portal hipertansiyon etiyolojisinde yer alan
PVT'ler, yenidogan doneminde cogunlukla asemptomatik olup klinik olarak
taninamamaktadirlar. UVK yerlestirelen hastalarin kateter gekildikten sonra PVT
agisindan dopler USG ile taranmasi ve takibi uzun dénem komplikasyonlarin
onlenmesi agisindan 6nemlidir.
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YENIDOGAN DONEMINDE OTOIMMUN HEMOLITIK ANEMi TANISI KONULAN
BiR OLGU

!Fatma KOCAEL, 'Salih Gagri CAKIR, "Hilal OZKAN, 2Birol BAYTAN,
2Melike Sezgin EVIM, 2Adalet Meral GUNES, "Nigiin KOKSAL

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

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

GIRIS; Otoimmiin hemolitik anemi (OIHA),otoantikora bagli olarak ¢ikan énemli bir
morbidite ve mortalite nedenidir. Altta yatan bir sebep olmaksizin ortaya ¢ikacag
gibi, enfeksiyonlar, ilaclar, maligniteler, immun yetmezlikler, otoimmun hastaliklara
sekonder olarak da ortaya ¢ikabilir. Yenidogan doneminde oldukca nadir olup
80.000 canlh dogumda 1 gérildigi bildirilmisitir. Burada otoimmun hemolitik anemi
gelisen, yuksek doz steroid ve intravenoz immunglobulin ile tedavi edilen bir olgu
sunulmustur.

OLGU: Yirmi dokuz yas)ndaki annenin birinci gebeliginden 38 haftalik olarak
normal spontan vajinal dogum ile 2950 gram agirliginda Apgar 9/10 ile dis
merkezde dogurtulan erkek bebegdin 19 gunlikken sarilik ve solukluk sikayeti ile
dis merkeze basvurusunda; Hb 2 gr/dl, total bilurubin 30 mg/dl saptanmasi izerine
sevki ile yatirildi. Prenatal ve natal dykustunde Ozellik yoktu. Dogumda bakilan
anne ve bebek kan grubunun 0 Rh + ve direkt coombsun negatif oldugu, 3. glin
total bilurubin degerinin 10 mg/dl olarak sonuglandigi 6grenildi. Anne situ ile
beslenen olgunun annesinin dogumdan itibaren sefolosporin grubu antibiyotik
kullanimi mevcuttu. Soygegmisinde dzellik yoktu. Fizik muayenesinde agirligi 3150
gr (3-10p), boyu 54 cm (10-50p), bas, cevresi 34 cm(3-10p) idi. Patolojik olarak
hastada solukluk, ikter, hepatomegali (5 cm) ve splenomegali (3 cm) saptandi.
Laboratuvar bulgularinda; Hb 5,5 gr/dl, retikulosit: %19, total bilirubini 29 mg/dl,
direkt bilirubin:1,7 mg/dl, LDH:1042, D coombs: (+++) olarak saptandi. Maternal
otoantikorlar ve viral seroloji normal saptandi. Hastaya yogun fototerapi baslanarak
acil kan degisimi uygulandi ve izlemde toplam 4 defa kan degisimi ihtiyaci oldu.
IVIG tedavisine cevap vermeyen hastaya metilprednizolon tedavisi basland.
Steroid tedavisine cevap veren hasta yatisinin 46. gliniinde taburcu edildi. Su an
bes aylik olan hastanin halen steroid tedavisi azaltiimis dozda devam etmektedir.

209




15. Uludag Pediatri Kig Kongresi

SONUC VE TARTISMA: Yenidogan déneminde nadir olarak goriiimekte olan
OIHA etiyolojisinde genelde neden bulunamamaktadir. Burada annesinde
sefolosporin  kullanimi 6ykisii olan ve agir seyreden olgu tani ve tedavi
yaklagimlari gozden gegirilerek sunulmustur.
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YENIDOGAN SARILIGI iLE VE VITAMIN B12 DUZEYLERi ARASINDAKI
ILISKININ ARASTIRILMASI

'Meltem TURAN, 2Hilal OZKAN, ?Salih Gagri GAKIR, 2Nilgiin KOKSAL,
SBirol BAYTAN

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

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Neonato/gji Bilim Dali, Bursa

3Uludag Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Gocuk Hematolojii Bilim Dall, Bursa

GIRI$ VE AMAG: Term bebeklerin yaklasik %60'inda sarilik gérilmekte olup bir
kisminda patolojik dizeylerde seyretmekte veya uzayabilmektedir. Uzayan ve
patolojik sarilik durumlarinda etiyolojiye yonelik yapilan incelemelerin yaklagik
yarisinda neden saptanamamaktadir. Eritrositlerin olgunlasmasinda rolli oldugu
bilinen B12 vitamininin, eksikligi hemolize ve buna bagl bilirubin seviyelerinde
artisa neden olabilmektedir. Bu ¢alismada, yenidogan sariliklari ile B12 vitamini
eksikligi arasindaki iligkinin incelenmesi amaglanmigtir.

GEREG VE YONTEM: Bu prospekif galismaya Subat 2018-Aralik 2018 tarihleri
arasinda yenidogan unitemize sarilik nedeniyle basvuran bilirubin dlzeyi bilirubin
nomograminda %95 persentil {izerinde olan veya sarili§i 2 haftadan uzun siiren
bebekler alindi. Tlm bebeklerin antenatal ve postnatal 6zellikleri, beslenme
sekilleri kaydedildi. Laboratuvar testleri olarak total bilirubin, direkt bilirubin, anne
ve bebek kan grubu, direkt coombs testi, hemogram, retiklosit, glikoz 6 fosfat
dehidrogenaz (G6PD), piruvat kinaz dizeyi, tiroid fonksiyon testleri, idrar kultdrd,
idrarda rediktan madde ve anne ve bebeklerin vitamin B12 diizeyleri calisildi.
Anne ve bebeklerde vitamin B12 diizeyinin 250 mg/dl'nin altinda olmasi dusik
olarak kabul edildi. Eksiklik saptanan olgulara vitamin B12 tedavisi planlandi.

SONUGCLAR: Calismaya 69 erkek ve 49 kiz olmak (izere toplam 118 bebek alindi.
Bebeklerin median gestasyon yasi 38 hafta ve median bagvuru agirligi 3100 gram
saptandi. TUm bebeklerin %60.1’inde (n=71), annelerin %55'inde (n=65) vitamin
B12 duzeyi dustk olarak bulundu. Bu 71 olgunun 44’inde ( %62) B12 eksikligi
disinda etyolojik faktor saptanmazken, 10 hastada idrar yolu enfeksiyonu, 9
hastada ABO veya Rh uygunsuzlugu, 5 hastada G6PD eksikligi ve 3 hastada
hipotroidi olmak lizere toplam 27 olguda ek sorun bulunmaktaydi.
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Tum olgularin yarisindan fazlasinin sadece anne sti ile beslendigi, vitamin B12
eksikligi olan olgularda, eksiklik olmayan olgulara kiyasla anne situ ile beslenme
oraninin (siraslyla %66-%44.6) anlamli olarak yiksek oldugu saptandi ve B12
eksikligi olan olgularin %80’inde annelerinde de vitamin B12 eksikliginin oldugu
goruldd. Vitamin B12 eksikligi olan ve olmayan olgularin fototerapi gereksinimleri
benzer bulundu.

TARTISMA: Yenidogan sariliginda vitamin B12 eksikliginin rolin aragtiran sinirli
sayida ¢alisma bulunmaktadir. Ulkemizden bildirilen ve 20 hastayi iceren tek
calismada vitamin B12 eksikliginin sarilik igin risk olusturdugu saptanmistir. Bizim
calismamizda daha yuksek hasta sayisi ile yenidogan sariligi etyolojisinde vitamin
B12 eksikliginin dnemli bir yeri oldugu ve bunun annelerdeki vitamin B12 eksiligi ile
iligkili oldugu gosterilmigtir.
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AMINOASIT BAZLI FORMULA KULLANAN BEBEKLERDE FEKAL
CALPROTECTIN DUZEYLERI iLE HAYATIN iLK BiR YILINDA ENFEKSIYON
SIKLIGININ INCELENMES

10zlem Naciye SAHIN

"Acibadem Mehmet Ali Aydinlar Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve
Hastaliklarr ABD

GIRIS VE AMAG: IgE bagimli olmayan gastrointestinal hastaliklarda B-defensin,
TNF-alfa ve eozinofilik katyonik protein fekal biyobelirtegler dnemli rol oynakmakta
ise de fekal kalprotectin en guvenilir ve sik kullanilani olmustur (1).Calismamizda
aa bazl formula kullanan ve kullanmayan, klinik bulgular ve fekal kalprotektin
yuksekligi alerjik enterokolit tanisi alan olgularda, tani konulmasini takiben ilk bir yil
icindeki enfeksiyon sikliginin incelenmesi hedeflenmistir.

GEREG VE YONTEM: Dogumu takiben ilk alti ay icinde alerjik enterokolit tanisi
alan yaglar 18 ay ile 94ay arasinda degisen 40 olgu(20 adet amino asit bazli
formula kullanmig olan ve 20 adet anne suti almig olan alerjik enterokolit tanili
bebekler ile, 40 saglikli kontrollin gegirilmis Griner sistem enfeksiyonu, solunum
yolu enfeksiyonu,fekal calprotektin diizeylerine ait veriler retrospektif olarak
karsilagtinimistir. Intestinal inflamasyon gdstergesi olarak fekal kalprotektin
duzeyleri incelenmistir. Fekal kalprotektin diizeyleri ug/g fekal agirlik olarak ifade
edilmistir.

SONUGLAR: Calismaya dahil edilen olgularin yaglari 18 ay ile 94 ay arasi
degismekte idi ( meantmedian),(52+23,4). Alerjik enterokolit tanili olgularda fekal
kalprotektin  dlzeyleri (min-max,£SD), 364.5-6000, £953,34 ug/g olarak
bulunmustur. Calismamiza dahil edilen alerjik enterokoit tanili olup ve aa bazl
formula kullanmayan 22 kiz olgunun 14 tanesinde en az bir driner sistem
enfeksyonu izlenmis olup kontrol olgulara gére belirgin ylksek oldugu izlenmistir
(p<0,05). Her iki grup arasinda alt ve Ust solunum yolu sikligi agisindan anlamli
farklik gdézlenmemigtir. Tekrar eden Uriner sistem enfeksiyonu sayisi ile
kalprotektin dlzeyleri arasinda anlamli korelasyon izlenmemigtir. Tartisma: Amino
asit bazli formula kullanmayan bebeklerde artmis idrar yolu enfeksiyonu nedenleri
irdelendiginde olgularda Uriner sistem malformasyonu ve , tas gibi enfeksiyona yol
acan patolojiler saptanmamigstir. Enfeksiyon sikligindaki artigin, annelerin sit
eliminasyonu diyetine uyum sorunlari ile ilgili olabilecegi, bu nedenle gaitanin
forme hale gelmemesi nedeni ile Griner sistem enfeksiyonunun gerceklesmis
olabilecegi dUstnuldu.
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Allerjik enterokolit tanisi alan anne bebeklerinde diyete uyum ile, Griner sistem
enfeksiyonlarinin énlne gegcilebilecedi disunilmis ancak bu gérlsiin baska
calismalar ile de desteklenmesi gerektigi kanaatine varilmigtir.

REFERANSLAR: 1. Merras-Salmio L, Kolho KL, Pelkonen AS, Kuitunen M,
Makela MJ, Savilahti E. Markers of gut mucosal inflammation and cow’'s milk
spesific immunoglobulins in non_IgE cow’s milk
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OLGU: GOCUKLUK GAGINDA MiKOPLAZMA iLiSKILI ERITEMA NODOSUM

'Zeynep GOR, 'Berna HAMILGIKAN, "Soner SAZAK, 'Seda ARAS,
'"Omer Faruk BESER

1Saglik Bilimleri Universitesi Okmeydani Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Saghgi Ve Hastaliklari Klinigi

Eritema nodosum, deride subkutan dokuda gdrilen ve kendi kendine sonlanan bir
hipersensitivite reaksiyonudur. Lezyonlar agrili, kizarlk ve palpasyonla sert
karakterdedir. Eritema nodosumun enfeksiydz, otoimmin, ila¢ nedenli ya da
malignitelere bagli pek ¢ok nedeni olabilir. En sik tanimlanan etiyoloji enfeksiyoz
etiyoloji olup, enfeksiydz nedenler arasinda da ilk siray! Streptokok enfeksiyonlari
almaktadir. Mikoplazmaya bagli olarak gorilen eritema nodosum ise nadirdir. Bu
olgu sunumunda gocuk populasyonda gérilen Mikoplazma enfeksiyonu nedenli bir
eritema nodosum vakasi ele alinmistir.

8 yasinda erkek hasta basvurusundan iki hafta 6nce baslayan giinde ortalama
yirmi kere olan sulu, kan ve mukus igcermeyen karakterde ishal sikayeti ile
bagvurdu. Normal spotan dogum ile term 3280 gr dogan ve 6zge¢misinde herhangi
bir 6zellik olmayan hasta, ishalinin baglamasindan 10 gln sonra sag bacak diz
ekstans6r ylizeyinde baslayan sislik ve kizariklik nedeniyle tekrar cocuk acil
poliklinigine bagvurdu. Yumusak doku enfeksiyonu 6n tanisiyla hastaya
intramskiler Sulbaktam-Ampisilin tedavisi dizenlendi. Ayaktan tedavi sonrasi
kizarikliklari simetrik olarak artan hastanin hastaneye yatis 6ncesi bagvurusundaki
agirligi 26 kg (25-50p), boyu 125 cm (25-50p) idi. Yatiginda vital bulgulari stabil
olan hastanin sag ve sol bacakta 2x2 cm biy(kliginde multipl, palpasyonla sert
agrili lezyonlari diginda fizik muayesinde patolojik bulguya rastianmadi. Bulgulari
eritema nodosum ile uyumlu olan hastanin yapilan rutin hematolojik, biyokimyasal
ve gaita incelemeleri normaldi. Gekilen PA akciger grafisinde dzellik saptanmadi.
Hastaya 30 mg/kg/giin'den oral ibuprofen tedavisi baglandi ve yatak istirahati
onerildi. Hastadan génderilen ASO:N, ESR: 52 mm/h saptandi. Oykiisiinde
tiiberkiloz temasi olmayan hastanin yapilan PPD testi negatif geldi. Génderilen
Mikoplazma IG-G ve IG-M antijenleri pozitif saptandi. Hastada mikoplazma
enfeksiyonuna sekonder eritema nodosum diistinllerek hastaya 15 mg/kg/glin'den
oral klaritromisin tedavisi baglandi. izleminde hastanin ishali ve deri bulgulari
geriledi.
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Eritema nodosum, ayirici tanisi genis olan bir bulgudur. Ayirici tanida enfeksiy6z
nedenler irdelenirken Mikoplazma gibi atipik enfeksiyonlar akilda tutulmalidir.

Anahtar kelimeler: Eritema nodosum, Mikoplazma, Cocuk
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PRIMER AMENORELI NADIR BiR OLGU: MURCS

Meltem TURAN, *Erdal EREN, 2Yasemin DENKBOY ONGEN,
20zgecan DEMIRBAS, ?Omer TARIM

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

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

GIRIS: Turner sendromundan sonra en sik primer amenore nedeni miillerian kanal
agenezisidir. Sekonder seks karakterleri gelismis primer amenore nedenleri Mayer-
Rokitansky-Kuster-Hauser sendromu (MRKH), MURCS, VACTERL ve Goldenhar
sendromu gibi az sayidadir. Millerian kanal yapilarinin gelisimsel basarisizlii
bazen Uriner sistem ve iskelet anormallikleri ile iligkilidir. MURCS (Mllerian kanali
aplazisi, renal agenezi, servikotorasik somit displazisi) uterus hipoplazisi veya
aplazisi, renal agenezi veya ektopik bébrek, vertebral anomaliler ve kisa boylu
(<152 cm) olarak tanimlanan dért yaygin malformasyon ile nadir gorilen gelisimsel
bir hastaliktr.

OLGU: Spina bifida nedeniyle opere olma &éyklsl olan 16,5 yas kiz hasta
tarafimiza menars baslamamasi nedeniyle bagvurdu. Soy gegmisinde benzer
ozellik yoktu. Fizik muayenesinde kisa boylu (boy 145,5 cm (SDS -2,9)), lomber
bdlgede operasyona sekonder skarin gevresinde 20x15 cm boyutlarinda terminal
killanma gosteren lezyon mevcuttu (Resim-1). Sekonder seks karakterleri
gelismisti (Telars evre 5, pubars evre 5, aksiller tiylenme mevcuttu). Laboratuvar
tetkiklerinde gonadotropinleri pubertaldi. Skolyoz grafisi gekildiginde torakolomber
bélgede skolyozunun oldugu goérildu (Resim-2). Yapilan batin ultrasonografisinde
uterus izlenmedi, vajen olagan goriinimde, overler yasi ile uyumlu, sol iliak
fossada tek adet bobrek ektopik olarak izlendi. Hastadan genetik analiz gonderildi
ve aileye bilgilendirme yapildi.

SONUC VE TARTISMA: MURCS'un nedeni hala tam olarak bilinmemektedir.
Sadece miillerian yapilari olmayan ve hafif hiperandrojenemili bir hastada WNT4'te
bir mutasyon bildirilmistir. Hastamizda uterus aplazisi, ektopik bobrek ve skolyoz
gibi klinikoradyolojik ozellikler vardi. Urolojik anormallikler; tek tarafli bobrek
agenezisi (% 23-28), bir veya her iki bobregin ektopisi (% 17), bobrek hipoplazisi
(% 4), at nali bobrek ve hidronefrozu igerir. MURCS'un klasik &ézelliklerinin yani
sira diger Klinik Ozellikler yuz asimetrisi, yarik dudak ve damak, mikrognati,
anormal dis kulak, sagirlik, dogustan yiiksek skapula, kaburga anormallikleri, (st
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ekstremite ve gastrointestinal anomalilerin gelisimidir. MURCS’un ayirici tanisinda
Goldenhar sendromu, VACTERL asosiyasyonu ve Turner sendromunu distinmek
gerekir.Sonug olarak, iyi gelismis sekonder seks karakterleri olan vakalarda primer
amenore degerlendirirken konjenital anomalilerin hormon ve karyotip analizinden
once ekarte edilmesi gerekir.Biz bu olguyla primer amenorede diger anomalilerin
birlikteliginde MURCS asosiyasyonunun da akilda bulunmasi gerekliligini
vurguladik.

218



10 - 13 Mart 2019, Uludag

PB53

TEDAVIiSi TAMAMLANMIS COCUK ONKOLOJi HASTALARININ EGITiM,
GALISMA, ALISKANLIKLAR VE YASAM DEGISIKLIKLERININ
DEGERLENDIRILMESI

'Galip YIGIT, 2Metin DEMIRKAYA, 2Mehtap ERTEKIN, 2Betiil SEVINIR

'Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagli§i Ve Hastaliklar1 Anabilim
Dali

2Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligji Ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Pediatrik Onkoloji Bilim Dali

Cocukluk ¢agr kanserlerinde sag kalim sonrasi ge¢ dénem etkilerden bir kismi
hasta ve ailelerinde ortaya cikan psikolojik, sosyal, egitim-6gretim, is ve sigara-
alkol gibi aligkanliklardaki degisikliklerdir. Calismamizda bu degisikliklerin
degerlendiriimesi ve sonuglarin daha sonraki hasta gruplarindaki destek tedavilere
yol gosterici olmasi amaglanmistir. Calismaya 01.01.2000-31.12.2015 ftarihleri
arasinda lenfoma ve solid tumorll, hastaligi niksetmemis ve kir saglanmis 155
hasta alindi. Ortalama izlem slresi 93+48,8 ay olan hastalarin %60’ erkek ve
calisma doénemindeki yas ortalamasi 17,3+5,3 yil idi. En sik tani grubu %49 ile
lenfomalar idi. Tm hastalar sistemik kemoterapi ve %41,9'u ek olarak radyoterapi
almisti. Calisma doéneminde hastalarin %50,3'U 18 yasindan buyUkti ve bunlarin
%3,8'i ev-liydi ve %2,53'Uinlin gocugu vardi. Tani-tedavi déneminde okula gitmesi
gereken cocuklarin %61,4'U ortanca olarak 12 ay okula ara vermisti. Tedavi
sonrasi okul hayatina devam etmeyen/okulu bitirmis olan toplam hasta sayisi 115
olarak bulundu. Bu grubun %27,8'i diizenli bir gelire sahipti. Calisma zamaninda
hastalarin %40’ lise ve dengi okula devam etmekte veya mezun durumunda iken
%20’si ise Universiteden mezun olmus veya mezun durumunda idi. HDL nedeniyle
intratekal tedavi uygulanmis ve/veya kraniyal/kraniyospinal radyoterapi almis olan
hastalar %71,4 oraninda lise ve Ustli egitim almigken diger hastalarda bu oran
%92,6 olarak sonuglanmisti (p=0,03).Hastalarin %84l tedavi sirasinda veya
sonrasindaki herhangi bir zamanda psikolojik destek almamisti. Psikolojik destek
alanlarin orani tedavi bitiminden sonraki dénemde tedavi sirasina gére fazlayd..
Psikolojik destek oranlari radyoterapi alanlarda almayanlara gore istatistiksel
olarak anlamli diizeyde yiiksekti (p=0,043).Hastalarin aliskanliklari tedavi éncesi
ve sonras! kiyaslandiginda, alkol ve sigara kullaniminin belirgin olarak arttigi
gorlldi. Daha énce kullanmadiklari halde tedavi sonrasi %12'si sigaraya, %5,8'i
ise alkole baglamisti.
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Okuma yazma bilmeyen annelerin de babalarin da orani %6,5; Gniversite mezunu
anne orani %3,2; baba orani %11,0 idi. Hi¢ okula gitmemis %6 baba ve anne
(farkli gocuklarin ebeveynleri) tedavi sireciyle iliskili olarak okuma yazma
ogrenmis, annelerin %5,1'i ve babalarin %2,5'i de bu sirecte egitimini ylkseltmisti.
Annelerin %85’i ev hanimiydi, babalarinsa %9,6’s1 dizenli bir iste ¢alismiyordu.
Bunlardan %7,6 anne ve %3,1 baba tedavi sonrasinda eskiden calismadidi halde
ise baglamisti. Sonug olarak calismamiz gocukluk ¢agi kanserlerinden sagkalim
sonras! ge¢ dénemde hasta ve ailelerin sorunlarinin devam ettigini ve egitim ve
sosyal ihtiyaglari bakimindan dnemli eksikliklere sahip olduklarini géstermektedir.
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DUSUK DOZ SITARABIN iLE iLiSKILI ATES: OLGU SUNUMU

'Mehtap ERTEKIN, 'Aytiil TEMUROGLU, "Alper ilker AKBABA,
"Metin DEMIRKAYA, "Betiil SEVINIR

'Bursa Uludag Universitesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall, Pediatrik
Onkoloji Bilim Dali

GIRIS: Sitarabine (ARA-C) sendromu ates,miyalji,kemik agrisi,makiilopapiler
dokinti konjuktivit ve halsizlik ile karakterize nadir bir klinik sendomdur. Genellikle
yiksek doz sitarabin inflizyonunu takiben goériinse de nadir olarak diisik doz
inflzyon ile de goérulebilir. Tam mekanizmasi bilinmemekle birlikte proinflamatuar
sitokinler olan IL-6,IL-1,TNF alfa ve interferon alfa ile iliskili olabilecegi
distindliyor. llacin konsantrasyonu ve infiizyon hizina bagli olarak ilk uygulandigs
anda gorulebilir. Vakamiz langerhans hicreli histiositoz(LHL) tanisi ile aldigi distk
doz sitarbin inflizyonunu takip eden 6. saatte sitarabin sendromu gelistirmistir.

VAKA: Sagl deri iginde, kasiklarinda, gébek on yizinde, yizinde, ense
bolgesinde olan ciltten kabarik sert palpabl eritamat6z lezyonlari olan 6 aylik kiz
hastaya yapilan cilt biyopsisi sonucu LHL tanisi koyulmustur.Hastanin batin
ultrasonunda 6zellik saptanmadi.iskelet surveyinde inceleme dahil kemik yapilarda
yer kaplayici litk ya da sklerotik lezyon saptanmadi.Kranial MR da patoloji
saptanmadi. Hasta mevcut bulgulari ile izole cilt tutulumu olan LHL tanisi aldi ve
haftalik vinblastin kemoterapisi baslandi.24 hafta vinblastin tedavisi alan hastanin
mevcut cilt lezyonlarinda herhangi bir gerileme olmamasi ve diaper bolgesinde
yeni lezyonlar izlenmesi Uzerine hastaya vincrsitin (1.5 mg/m2/giin,1 glin) ve
sitarabin (100 mg/m2/giin,4 gin) ilaglari iceren protokol baslandi. Genel durumu iyi
olan mevcut cilt lezyonlari diginda herhangi bir muayane bulgusu olmayan
hastanin sitarabine tedavisi uygulandiktan yaklagik 6 saat sonra ylksek
ates,halsizlik, huzursuzluk sikayetleri bagladi. Hastanin kan ve idrar kaltirG alinip
laboratuar tetkikleri tekrarlandi. Hemogram ve biyokimyasal incelemesinde patoloji
saptanmadi. Akut faz reaktanlari negatif saptand. Fizik muayenesinde herhangi bir
enfeksiyon odagi saptanmadi. Hastaya genis spektrumlu non spesifik antibiyotik
tedavisi baslandi. Ardisik 4 glin boyunca sitarabin tedavisi uygulanan hastanin
tedavi sonuna kadar 6 saatte bir aksiller 38 dereceyi gecen atesleri gozlendi.
Sitarabin tedavisinin son dozundan 12 saat sonra hastanin atesi geriledi,genel
durumu dizeldi. Kan ve idrar kiltirinde herhangi bir Gremesi gdzlenmedi.3 hafta
sonra ikinci kir kemoterapisi icin tekrar sitarabin baglanan hastanin ilag
uygulamasinda 6 saat sonra aksiller 38 dereceyi gegen atesi tekrar gézlendi.
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Ardisik 4 glin boyunca atesi devam eden hastanin sitarabin tedavi sonlandiktan
sonra atesi geriledi.Hastadaki mevcut durum sitarabin tedavisine bagli ilag atesi
olarak degerlendirildi.

SONUC: ARA-C sendromu sitarabin tedavisinin potansiyel bir komplikasyonudur.
Genellikle yiksek doz sitarabin tedavisini takiben goriilse de dislk doz tedavi alan
hastalarda bu olas| komplikasyon agisindan yakin izlenmelidir.

222



10 - 13 Mart 2019, Uludag

PBS55

BEBEGIMIN GOBEGINDE AKINTI VAR...

2Dilek SARICI, 'Ziilal OZDEMIR, 'Kamile Merve BIRCAN

Kegidren Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar Klinigi,
Ankara
%Kegidren Egitim Ve Aragtirma Hastanesi Yenidogan Klinigi, Ankara

GIRIS: intrauterin donemde; urakus (median umblikal ligaman), mesane ile
allontois arasinda idrar ve atik maddelerin bosaltiimasi, omfalomezenterik kanal
ise yolk kesesi ile primitif orta barsadin arasinda plasentadan niitrisyonel destek
sadlama amaci ile baglanti olustururlar. Urakus gebeligin 10-12. haftasinda
mesanenin pelvise inmesiyle fibromuskiiler doku olusumu ile daralarak yok olur.
Omfalomezenterik kanal ise 6-7. haftada nutrisyonel destek gdrevinin yolk
kesesinden plasentaya geg¢mesiyle oblitere olur. Kapanma asamasindaki
bozukluklar, urakal kanal kistleri, omfalomezenterik kanal artiklarina yol agabilir.
Yapilan c¢alismalarda bazi kord kistlerinin morfolojik yapilari ile kromozomal
anomali arasinda iligki olabildigi de gosterilmistir.

OLGU: 16 glinluk erkek bebegin rutin poliklinik muayenesinde gdbeginden akinti
sikayeti oldugu ogrenildi. Otuz yasindaki annenin 5. gebeliginden 3. yasayani
olarak 37 hafta 1 gunlik dodan bebegin 12. ginde umblikal kordu dusmustu.
Muayenesinde gébekten sari renkli akinti oldugu ve gdbekte granllom olmadig
gorildd. Genel durumu iyi, sepsis bulgulari olmayan hastada omfalit bulgularinin
da olmamasi Uzerine urakal kanal kisti ve omfalomezenterik kanal artigi
dustndldl. Yapilan ultrasonografisinde umblikal yerlesimli 8 mm capinda kistik
olusum saptandi. Hasta gocuk cerrahiye yonlendirildi.

SONUG: Umblikal kord giidigiinin kurumamasinda islak bakim yapilmasi ve
omfalit en sik sebeplerden biri olabilecegi gibi, urakal kistler ve omfalomezenterik
kanal artiklari gibi nadir gortlen sebepler de ayirici tanida akilda tutulmalidir.

ANAHTAR KELIMELER: Yenidogan, umblikal kord, urakal kanal kisti,
omfalomezenterik kanal artigi
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JUVENIL DERMATOMYOZITIN NADIR BiR BULGUSU; VELOFARENGEAL
YETMEZLiK

2Ferhat DEMIR, 'Ertugrul INAN, *Serap ONDER, 2Betiil SOZERI

1Saglik Bilimleri Universitesi, Umraniye Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Sadhgi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dali

2Saglik Bilimleri Universitesi, Umraniye Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Gocuk
Romatolojisi Bilim Dali

sSaglik Bilimleri Universitesi, Umraniye Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Kulak
Burun Bogaz Hastaliklar1 Ana Bilim Dali

GIRIS: Juvenil dermatomiyozit (JDM), iskelet kaslarinin inflamasyonu ve kiigiik
capli damarlarin vaskiiliti ile karakterize, multisistemik inflamatuvar bir myopatidir.
Simetrik proksimal kas gugsuzligi en 6nemli klinik bulgudur. Heliotrop dokuntu ve
Gottron papdilleri gibi cilt bulgulari, JOM tanisi igin olmazsa olmaz kriterlerindendir.
Kas enzimlerinde ylkselme, elektromyelografi (EMG)de myopatik patern,
magnetik rezonans gorintileme (MRG)'de édem bulgular ve kas biyopsisinde
myozit bulgulari, tani igin gerekli diger destekleyici bulgulardir.Ust gastrointestinal
sistem (GIS) kaslarinin tutulumu, JDM hastalarinin yaklagik ¥4 iinde gériilebilmekle
birlikte, ancak agir derece tutulumlarda disfaji olarak semptom verebilmektedir.
Video floroskopi (VFS) ve fleksibl laringoskopi (FLS), farengeal ve 6zefageal fazlari
goriintileyerek yetmezlik bulgularini ortaya koymada faydali olabilmektedir.
Burada kas gli¢suizligi bulgulari ile bagvuran, izleminde sivi gidalara karsi difsaji
ve nazone konusma bulgulari gelisen ve FLS inceleme ile velofarengeal yetmezlik
bulgulari saptanan bir olgu sunulmustur.

OLGU: Dort yasinda kiz hasta, bir buguk aydir baslamis olan halsizlik, oturdugu
yerden kalkmada zorluk sikayetleri ile klinigimize bagvurdu. Fizik incelemesinde;
proksimal kas gugsuzIGgu olan ve yuriyemeyen hastanin, heliotrop dokuntusu
goruldl. Laboratuvar incelemesinde; hemoglobin 10.4 g/dL, beyaz kire sayis
19.080/mm?, trombosit sayisi 356.000 /mm?, eritrosit sedimentasyon hizi 12
mm/sa, C-reaktif protein 1.8 mg/dL, kreatin kinaz (CK): 4446 U/L, AST: 168 UIL,
ALT: 94 U/L, LDH: 733 U/L bulundu. Otoantikorlar ve viral-bakteriyel serolojik
testler negatifti. MRG'de, kuadriseps femoris ve tiim paraspinal kas liflerinde,
myozit ile uyumlu olabilecek ddematdz goriiniim tespit edildi. EMG, myopatik
patern ile uyumlu bulundu. Kas biyopsisi patolojik incelemesi inflamatuvar myopati
ile uyumlu bulundu. Hastaya JDM tanisi ile metilprednizolon 1mg/kg/giin baslandi.
Kas kuvveti artan hastanin, CK degeri 713 U/L’ye geriledi.
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izlemde, hastanin nazone konusmasi gelisti ve yutma sirasinda sivi gidalarin
burundan geldigi gdzlemlendi. Yapilan FLS incelemede; sivi gidalarin
nazofarengeal bdlgeye kactigi goriildi. JDM st GIS tutulumu ve velofarengeal
yetmezlik olarak degerlendiren hastaya, bolus metilprednizolon tedavisi ve
intravendz immunglobulin (IViG) tedavisi bagland!. iziemde FLS'de velofarengeal
yetmezlik bulgularinin gerilemis oldugu belirlendi. ik ay sonunda, kas kuvvetinin ve
ydrimesinin diizeldigi, laboratuvar tetkiklerinde kas enzimlerinin normal aralikta
oldugu géralda.

SONUC VE TARTISMA: Ust gastrointestinal tutulumu olan myozit hastalarinda:
disfaji, ses kisikligi, nasone konusma ve rejurjitasyon bulgulari gelisebilmektedir.
JDM’de Ozefagus tutulumu ve velofaringeal yetmezlik gok sik gérilmemekle
birlikte, hastalik seyrinde gelisebilecedi akilda tutulmalidir.
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NOROFiBROMATOZIS TiP-1 TANILI OLGUDA RENAL ARTER ANEVRIZMASI
VE HiPERTANSIYON

2Burcu KARAKAYALLI, 2Selin GUIyER, 'Ferhat DEMIR,
3Hatice Giilhan SOZEN, 'Betiil SOZERI

1Saglik Bilimleri Universitesi, Umraniye Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Romatoloji Bilim Dali

2Saglik Bilimleri Universitesi, Umraniye Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Saghgi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dall

sSaglik Bilimleri Universitesi, Umraniye Egitim Ve Aragtirma Hastanesi, Gocuk
Nérolojisi Bilim Dali

GIRIS: Nérofibromatozis tip 1 (NF1), ciltte sitlii kahve lekeleri, aksiller ve inguinal
bdlgelerde cillenme, cilt alti fibromatdz timérler ve gdzlerde lisch nodlleri ile
karakterize otozomal dominant kalitim gésteren, 1/3000 insidans ile en sik gorlen
ndrokutan hastaliktir. Renovaskiiler hastalik, abdominal aort koarktasyonu,
feokromasitoma gibi sekonder hipertansiyon nedenleri NF1 tanili hastalarin
%71inde  gorilmektedir.  Renovaskiler hipertansiyon  nedeniyle izlenip
merkezimizde NF1 tanisi alan olgu sunulmustur.

OLGU: Alti yas kiz hasta, 2.5 yasindan itibaren hipertansiyon, renal arter trombozu
ve sag bobrek hipoplazisi nedeniyle dis merkezden dértlli antihipertansif tedavi ve
oral antikoagulan tedavi ile izlenmekte olup renal arter anevrizmasi saptanmasi
lizerine vaskiilit n tanisiyla Klinigimize refere edildi. Oykiide romatolojik
yakinmalar tariflemeyen hastanin fizik bakisinda bacaklarda ekimotik lezyonlar,
alin bdlgesi,sirt ve bacaklarda killanma artisi, birkag adet cafe au lait lekesi
saptanmasi diginda diger sistem muayeneleri olagan degderlendirildi. Renal doppler
incelemesi ve batin tomografisinde sol renal arter hilus diizeyinde 8 ve 6 mm gapli
anevrizma ve sag iliak arterde anevrizma saptandi. Akut faz belirtegleri negatif olan
hastanin diger romatolojik, otoimmiin ve tromboz tetkikleri normal sinirlarda idi.
Mevcut bulgu ve tetkiklerle tanida romatolojik nedenlerden uzaklagildi. Fizik
incelemesinde 4 adet biyik, 7 adet kiiglik cafe au lait lekesi ve aksiller gillenmesi
saptanan hastanin babasinda da, cafe au lait lekeleri ve nérofibrom benzeri
lezyonlar oldugu 6grenildi. Klinik olarak NF1 tanisi alan hastada NF-1 gen analizi
yapildi. Hasta takipleri sirasinda mevcut antihipertansif tedavi ile normotansif
izlendi. Renal anevrizmasina dair girisimsel islem agisindan kalp-damar cerrahisi
izlemine alindi.
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SONUC VE TARTISMA: NF1 tanili ¢ocuklarda hipertansiyon sikhginin saglkli
cocuklardan yiksek oldugu bilinmektedir. Etyolojide siklikla renal arter stenozu
saptanmakla birlikte nadiren renal arter anevrizmasi saptanan olgular da
bildiriimektedir. Hastamiz hipertansiyon ve renal arter anevrizmasi sebebiyle
otoimmin vaskulit on tanisiyla klinigimize yonlendirilmis olup mevcut bulgulari
sonucunda NF1 tanisi almistir. Nérofibramatozis nadir gortlen bir hastalik olsa da
cocukluk caginda ki renovaskiler hipertansiyonun énemli nedenlerinden biridir.
Norofibromatozisin neden oldugu vaskilopatiler, vaskilitlerle karisabilir. Renal
arter anevrizmasl saptanan olgularda maligniteler, enfeksiyonlarfibromuskuler
displazi, poliarteritis nodosa ve otoimmun vaskulitler gibi dider sebeplerle birlikte
NF1 de ayirici tanida yer almalidir. Detayli aile anamnezi ve fizk baki ile
ndrofibromatozis tanisinin kolaylikla saptanabilecegi akilda tutulmahdir.
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PB61

KEDI TIRMIGI HASTALIGI

1Zeynep Mustucu, ?Cansu Turan, ?Arife Ozer, 2Edanur Yesil,
2Beyhan Biilbiil, 2Solmaz Gelebi, *Betiil Berrin Sevinir,
2Mustafa Hacimustafaoglu

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

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dall,
Bursa?

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Bursa®

GIRIS: Kedi tirmi§i hastali§i, Bartonella Henselae'nin neden oldugu ve bagisiklik
sistemi normal kisilerde, giris yerinin drene oldugu lenf digumlerinde kronik
inflamasyonla seyreden bir enfeksiyondur. Bu sunumda inguinal lenfadenopati
nedeniyle bagvurup, kedi tirmigi hastaligi tanisi konan olgu sunulacaktir.

OLGU: Yedi yasindaki erkek hasta, basvurusundan bir hafta énce baslayan
halsizlik, istahsizlik, 6ksUrikle gelen kusma, 40°C ates ylksekligi, sag inguinal
bdlgede sislik yakinmalari ile bagvurdu. Hastanin dyklstinde yakin zamanda olan
travma, kuyu suyu kullanimi, hayvan temasi yoktu. Ailede tliberkiloz dykUsu yoktu.
Annesi en son 1 yil 6ncesinde kedilerle sik sik oynadigini ifade etti. Hastanin dig
merkezde cekilmis olan abdominal USG'de portal hilus dlizeyinde paraaortik
alanda en biyigu 14X25 mm, sag inguinal bolgede 19X36 mm lenf nodlari mecvut
idi. Fakiltemizde bakilan tetkiklerinde; Lokosit; 21.500/mm3, nétrofil: 15.350/mm3,
Hb: 9,9 g/dL, trombosit: 545.000 /mm3, Urik asit: 5,1 mg/dL, LDH: 511 IU/L, CRP:
3,2 mg/dL, sedimentasyon hizi: 68 mm/saaat saptandi, Periferik yaymasinda atipik
hiicre gérulmedi. Lenfadenopati etyolojisi arastiriimak tzere yatisi yapildi. Hastaya
iv hidrasyon ve ampirik antibiyoterapi baglandi. Hastadan alinan kan drneklerinde
salmonella, brusella, EBV, CMV, HIV, tularemi negatifti. Tlberkiloz agisindan
yapilan PPD'si 1x1mm olarak él¢tildi (BCG skari 1 adet). Kan kdltirinde: dreme
olmadi. Hastadan eksizyonel lenf nodu biyopsisi yapildi. Patoloji sonucu "dncelikle
kedi tirmidi, tularemi, lenfograniloma venereum, mantar enfeksiyonu vb.
granilomat6z hastaliklari disindirmektedir." seklinde sonuglandi. Bartonella
henselae 1gG titresi 1/64 pozitif olarak sonuglandi. Hastaya doksisiklin, rifampisin
ve trimetoprim sulfametoksazol baglandl. iki hafta sonra bakilan kontrol Bartonella
henselae titresi 4 kat artmisti. Tedavisi 1 aya tamamlanarak kesilen olgunun klinik
bulgulari tamamen diizeldi.
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SONUGC: Lenfadenopati ile bagvuran olgularda ayirici tanida kedi tirmi§i hastaligi
akilda tutulmaldir.
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BU NASIL GAMZE!! SAKRAL GAMZE??

2Dilek Sarici, 'Ziilal Ozdemir, "Kamile Merve Bircan

Kegidren Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar Klinigi,
Ankara
2Kegidren Egitim Ve Aragtirma Hastanesi Yenidogan Klinigi, Ankara

GIRIS: Sakral dimple (gamze), yenidoganin spinal muayenesinde en sik rastlanan,
koksigeal veya sakrokoksigeal ¢ukur veya gamze de denilen, en yaygin kutandz
anomali olup %1-4 sikhdinda gorulir. Anlse yakinlidi, ylzeyel veya derin
olmasina gére tanimlanir. Sakral gamze, spina bifida okkulta veya gergin kord ile
iligkili olabilir. Bes mm’'den daha biytk, anisten 2,5 cm daha yukarida olan veya
hemanjiom, hipertrikozis, renk degisikligi, skin tag, subkutanoz kitle, dermal siniis
trakti gibi ek dorsal kutandz bulgularin eslik ettigi atipik sakral gamzeler spinal
disrafizm agisindan ytiksek risk tasir.

OLGU: Yirmi bir yagindaki annenin 1. gebeliginden 1. yasayani olarak 40 haftalik
sezaryen ile dogan 2 aylik erkek bebegin rutin poliklinik muayenesinde, anisiin
yaklasik 2 cm Uzerinde, 1mm derinliginde, 5 mm ve 1 mm uzunlugunda 2 adet
sakral gamze mevcuttu. Yapilan sakral yizeyel ultrasonografide yaklagik 6 mm’lik
fistll trakti saptanmasi Uzerine hastaya lomber MRI gekildi. Lomber MRI'da
vertebra, spinal kord, konus medullaris, kauda equina yapilari normal saptandi.

SONUG: Spinal disrafizm, bazen hafif bazen de ciddi ndrolojik disfonksiyona
neden olabilecek kadar adir bir spektrumda klinige neden olabilir. Bu yizden sakral
gamzelerin masum olabilecegi gibi, ciddi problemlere yol agabilecegi de bilinmeli
ve yenidogan muayenesinde sakral muayenenin 6nemi unutulmamalhdir.

ANAHTAR KELIMELER: Yenidogan, sakral gamze, hipertrikozis, skin tag, spinal
disrafizm.
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AKUT BATIN TANISIYLA GELIP HUS TANISI ALAN OLGU

'Deniz EKICI, 'Bahar CIVAN, 'Hakan ERDOGAN, "Arzu OTO, 'Fatih CELIK

"Bursa Yiiksek ihtisas Egitim Ve Aragtirma Hastanesi

GIRIS: Hemolitik tiremik sendrom (HUS) temel olarak mikroanjiopatik hemolitik
anemi, trombositopeni ve akut bobrek hasari Uglist ile tanimlanan bir klinik
tablodur. Cocuklardaki akut bobrek hasarinin en sik nedenlerinden biridir. HUS'te
bdbrek kapiller damarlarinda koagulasyon aktive olur ve trombositler tliketilir fakat
dolasan koagulasyon faktérleri korunur. Siklikla gastroenterit ya da st solunum
yolu enfeksiyonunu izler. Prodromunda diare olan tipik formu vakalarin %90’
olusturur ve hastaliktan Enterohemorajik E.coli (EHEC) O157:H7’nin verotoksin
adiyla bilinen sitotoksini sorumlu tutulur.

OLGU: 3 yasinda erkek hasta; 4 giindir devam eden karin agrisi ile bagvurdu.
Hastanin bilinci agik, genel durumu kotd, turgor tonus azalmig, mukozalari
kuruydu. Batin hassas; defans, rebound mevcut, karaciger orta klavikula hizasinda
kot alti 2 cm ele geliyordu.laboratuar incelemelerinde beyaz kire: 19.600/mm3 ,
hemoglobin 8.7 g/dl, hemotokrit %25, trombosit sayisi 33.000/mm3, protrombin
zamani 15 sn, parsiyel tromboplastin zamani 32.3 sn, C-reaktif peptit 133 mg/L
saptanan hastanin yapilan periferik yaymasinda normokrom normositer anemi,
anizositoz, poikilositoz, fragmante eritrositler, sferositler ve siztositler saptandi.
Hastanin  mevcut akut batin  tablosu nedeniyle cekilen abdomen
ultrasonografisinde apendiks duvar kalinligi 6 mm ve batin i¢i serbest mayi
saptandi. Hasta opere edildi. Apendiksin normale yakin oldugu ancak gekumun
oldukga 6demli ve sert olmakla birlikte ¢ok sayida lenf nodu igerdigi gortlda. Alinan
biyopsi materyalinde malignite lehine bulgu saptanmadi. Hastanin takiplerinde kan
ure azotu 90 mg/dl , kreatinin 2.2 mg/dl, laktat dehidrogenaz 2242 U/L tespit edilen
olgunun tatm idrar tetkikinde protein +++ kU/L, eritrosit ++ kU/L reaksiyonu
saptandi. D-dimer 10.5 ug/ml gelen hasta hemolitik Gremik sendrom tanisi alarak
plazmaferez tedavisine bagslandi. 6 giin plazmaferez tedavisi sonrasinda hasta
iyilesti ve sikayetleri kayboldu. Kan ure azotu 29.9 mg/dl'ye, kreatinin 0.6 mg/dl'ye,
laktat dehidrogenaz 772 U/L'ye geriledi. Hastanin takibine devam edilmektedir.

TARTISMA: HUS cocuklarda akut bdbrek yetmezliginin en sik nedeni olup
mikroanjiyopatik hemolitik anemi, trombositopeni ve akut renal yetmezlikle
karakterizedir. Hastallk en sik 6 ay-4 yas arasinda gortillir. Bizim olgumuz da 3
yasinda idi.
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HUS'de hastalarin periferik yaymalarinda fragmante eritrositler, sferosit ve
siztositlerin varligi, protrombin zamani ve parsiyel tromboplastin zamaninin normal
olmasi taniy1 destekler. Laktat dehidrogenaz ve indirekt biliribinin yiiksek olmasi
tipiktir. Hastalarimizin laboratuar bulgulari hastalik agisindan tipikti.
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GOCUK ROMATOLOJi POLIKLINIGINE SEVK EDILEN HASTALARIN BiR
YILLIK DEGERLENDIRILME ON SONUGLARI

'Nuray Aktay AYAZ, 'Serife Giil KARADAG, 'Hafize Emine SONMEZ,
Ayse TANATAR

1Saglik Bilimleri Universitesi, Kanuni Sultan Siileyman Egitim Ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Romatoloji Klinigi, Istanbul

AMAGC: Cocuk romatoloji poliklinigine sevk edilen hastalarin dagilimlarini
degerlendirmeyi amagladik.Yontem: Poliklinigimize son bir yil i¢inde romatizmal
hastalik siphesiyle yonlendirilen tim hastalar degerlendirildi. Bu bulgular &n
calisma niteligindedir ve on aylik sonuglari kapsamaktadir.

BULGULAR: Toplam 2317 yeni hasta (1142 erkek / 1175 kiz) gorildi. Bu
hastalarin ¢ogu, cocuk poliklinigi (n = 1455), cocuk acil servisi (n = 168) ve
ortopedi polikliniginden (n: 91) yonlendirilmisti. Hastalarin %48,9'una romatizmal
bir hastalik tanisi konulurken, %37,9'unda herhangi bir romatizmal hastalik
saptanmadi. Hastalarin %13,2'sinde ise heniiz kesin bir tani konulamamisti ve
tetkikleri devam etmekteydi. Romatizmal hastalik tanisi alan gocuklarin ¢ogunda
tekrarlayan ates sendromlari (n = 553), jiivenil idiyopatik artrit (n = 207) ve vaskiilit
(n = 160) mevcuttu (Tablo 1). Romatizma digi durumlar ise ¢ogunlukla vitamin d
eksikligi, enfeksiyonlar, mekanik-ortopedik durumlar ve blytme agdrilariydi.

SONUGC: Hem Ulkemizde hem de tiim diinyada, sinirli sayida gocuk romatoloji
merkezi ve deneyimli cocuk romatoloji uzmani vardir. Romatizmal bir hastaligin
teshis edilmesi igin dikkatli bir degerlendirme gerekmektedir. Bununla birlikte,
romatizmal olmayan durumlar genel romatoloji pratiginin 6nemli bir bélimini
olusturur. Calismamizda da belirttigi gibi, poliklinige yonlendirilen hastalarin biyuk
bir kisminda herhangi bir romatizmal hastalik saptanmamistir. Hangi hastalarin
cocuk romatoloji merkezlerine yonlendiriimesini belirlemek igin hekimlere yardimei
olabilecek algoritmalar gerekmektedir.
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Tablo 1. Romatizmal hastalik tanisi alan hastalarin dagilimi

Hastaliklar n (%)
Tekrarlayan ates sendromlari 553 (48,9)

o Ailevi Akdeniz atesi 444 (80,2)

o PFAPA 43 (7,8)

e Kriyoprin iliskili tekrarlayan ates sendromu 2(04)

e Hiper immunoglobulin D sendromu 1(0,2)

e Tanimlanmamislar (genetik galismalar devam ediyor) 63 (11.4)
Juvenil idiopatik artrit (JIA) 207 (18,3)

e  Oligo-JiA 97 (46,9)

o  Entezit iligkili artrit 76 (36,8)

o Poliartikiiler JIA 15(7.3)

o Psbriatik artrit 10 (4,8)

o Sistemik JIA 8(3.8)

e Siniflanmamis 1(04)
Vaskiilitler 160 (14,2)

e Henoch-Schénlein purpurasi 127 (79,5)

o Kawasaki hastaligi 16 (10)

e Behcet hastaligi 11(6,8)

e Takayasu arteriti 1(0,6)

e Adenosin deaminaz 2 eksikligi 1(0,6)

o  Diger (ilag veya enfeksiyon iliskili) 4(25)
Reaktif artrit ve toksik sinovit 68 (6)
Akut romatizmal ates 46 (4)
Raynoud fenomeni 42 (3,8)
Uveit 15 (1,3)
Juvenil sistemik lupus eritematosus 14 (1,2)
Sedef hastaligi 13(1,1)
Skleroderma 6 (0,6)
Digerleri 6 (0,6)
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KAS-ISKELET SISTEMi SIKAYETI iLE GOCUK ROMATOLOJi POLIKLINIGINE
YONLENDIRILEN HASTALARIN TANILARI

'Nuray Aktay AYAZ, 'Serife Giil KARADAG, 'Hafize Emine SONMEZ,
Ayse TANATAR

1Saglik Bilimleri Universitesi, Kanuni Sultan Siileyman Egitim Ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Romatoloji Klinigi, Istanbul

AMAGC: Bu calismada kas-iskelet sistemi bulgulari ile gocuk romatoloji poliklinigine
yonlendirilen hastalarin son tanilarini sunmayi amagladik.

YONTEM: Bir yil boyunca kas-iskelet sistemi bulgulari ile gocuk romatoloji
poliklinigine yonlendirilen hastalarin son tanilarini degerlendirdik.

BULGULAR: Kas-iskelet sistemi bulgulari ile yonlendirilen 940 hasta incelendi. Bu
hastalarin 577'sinde eklem agrisi, 234'Unde eklem sisligi, 39'unda bel agrisi,
26'sinda aksama ve 64'Unde ise kas adrisi, topuk agrisi, kalca ve boyun agrisi gibi
diger bulgular vardi. Hastalarin 430'una romatizmal hastalik tanisi konurken,
510'unda her hangi bir romatizmal hastalik saptanmadi. Romatizmal hastaliklari
olan hastalarin tanilar sirasi ile s6yleydi; jlvenil idiyopatik artrit (n = 195), ailevi
Akdeniz atesi (n = 101), reaktif artrit (n = 46), akut romatizmal ates (n = 39), toksik
sinovit (n = 17) , sedef hastaigi (n = 8), Raynaud fenomeni (n = 6), kronik
tekrarlayan multifokal osteomiyelit (n = 5), vaskilit (n = 5), sistemik lupus
eritematozus (n = 4), juvenil dermatomiyozit (n = 2) ve skleroderma (n = 1). Diger
hastalarin gogunlugunu ise D vitamini eksikligi, enfeksiyonlar, mekanik-ortopedik
sorunlar ve blytime agrilari olusturmaktaydi.

SONUG: Kas-iskelet sistemi bulgulari ile bagvuran bir gocugun degerlendirimesi
kapsamli ve sistematik bir yaklagim gerektirir. Bu calismada poliklinigimize kas-
iskelet sistemi sikayetleri ile bagvuran hastalarin son teshislerini ortaya
konulmustur ve yonlendirilen hastalarin yarisindan azina romatolojik bir hastalik
saptanmistir. Bu sonuglar, gereksiz yonlendirmeleri nlemek igin hekimlere yonelik
akilci ve sistematik dnerilerin gerekliligini bir kez daha ortaya koymaktadir.
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SUPHELi LABORATUVAR SONUGLARI iLE GOCUK ROMATOLOJi
POLIKLINIGINE YONLENDIRILEN HASTALARIN DEGERLENDIRILMESI

'Nuray Aktay AYAZ, "Serife Giil KARADA G, 'Ayse TANATAR,
Hafize Emine SONMEZ

1Saglik Bilimleri Universitesi, Kanuni Sultan Siileyman Egitim Ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Romatoloji Klinigi, Istanbul

AMAGC: Bu calismada slpheli laboratuvar sonuglari ile ¢ocuk romatoloji
poliklinigine yonlendirilen hastalarin degerlendirimesi amaglanmistir.

YONTEM: Son bir yil boyunca siipheli laboratuvar sonuglari ile ydnlendirilen
hastalarin son tanilari incelenmistir.

BULGULAR: Supheli laboratuvar sonuglari ile yénlendirilen 216 hasta incelendi.
Bunlar arasinda, 62 hastada anti-streptomisin O pozitifligi, 47 hastada ANA
pozitifligi, 41 hastada akut faz reaktan yiksekligi, 16 hastada RF pozitifligi, 9
hastada kreatin kinaz yiksekligi, 2 hastada lupus antikoagulan pozitifligi vardi.
MEFV gen analizi sonuglari ile (n = 35) yonlendirilmisti. Hastalarin sadece 54'Une
romatizmal hastalik teshisi konulurken, diger hastalarda herhangi bir romatizmal
hastalik saptanmadi. Romatolojik hastalik tanilari sirasiyla soyle idi: ailesel
Akdeniz atesi (n = 29), juvenil idiyopatik artrit (n = 12), sistemik lupus eritematozus
(n = 4), reaktif artrit (n = 3), Raynaud fenomeni (n = 3) , kronik tekrarlayan
multifokal osteomiyelit (n = 1), vaskdlit (n = 1), akut romatizmal ates (n = 1).

SONUCLAR: Romatizmal hastaliklarin teshisi laboratuvar bulgularindan ziyade
genel olarak klinik bulgulara dayanmaktadir. Bununla birlikte, hekimler kas-iskelet
sistemi veya yorgunluk gibi bulgulari olan hastalarda genellikle romatolojik
laboratuvar testlerine bakmayi tercih etmektedirler. Calismamizda da gésterildigi
gibi, supheli laboratuvar bulgulariyla yonlendirilen hastalarin  birgogunda
romatolojik bir hastalik saptanmamistir. Bu nedenle, romatoloji laboratuvar
testlerinin gereksiz yere kullanimini azaltmak igin sistemik ve dikkatli bir yaklagim
gerekmektedir.
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TEKRARLAYAN ATES SENDROMLARI: GOCUK ROMATOLOJi PRATIGINDE
NE KADAR YER ALIYOR?

'Nuray Aktay AYAZ, "Serife Giil KARADA G, 'Ayse TANATAR,
Hafize Emine SONMEZ

1Saglik Bilimleri Universitesi, Kanuni Sultan Siileyman Egitim Ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Romatoloji Klinigi, Istanbul

AMAG: Cocuk romatoloji poliklinigine tekrarlayan ates sendromu slphesi ile
yonlendirilen hastalari degerlendirmeyi amagladik.

YONTEM: Poliklinigimize son bir yil iginde tekrarlayan ates sendromu siiphesiyle
yonlendirilen tm hastalar degerlendirildi. Bu bulgular 6n galisma niteligindedir ve
on aylik sonuglari kapsamaktadir.

BULGULAR: Toplam 2317 yeni hasta (1142 erkek / 1175 kiz) gérildi. Bu
hastalarin 724G tekrarlayan ates sendromu suphesi ile yonlendirilmisti. Bu
hastalarin 553'line tekrarlayan ates sendromu tanisi konuldu. 444 hastada ailesel
Akdeniz atesi, 43'inde PFAPA (aftdz stomatit, farenjit ve adenit ile giden periyodik
ates), 2'sinde kriyopirin ile iligkili periyodik ates sendromu ve 1'inde hiper-
imminoglobulin D sendromu vardi. Diger 63 hastanin genetik analizleri halen
devam etmektedir. Tekrarlayan ates sendromu oldugundan stiphelenilen hastalarin
geri kalaninda ise gastrointestinal hastaliklar (n = 161), enfeksiyonlar (n = 6),
dismenore (n = 2), immin yetmezlik (n = 1) saptand.

SONUG: Tekrarlayan ates sendromlarinin teshisi dikkatli bir degerlendirme
gerektirir. Calismamizin gésterdigi gibi merkezimize bagvuran hastalarin yaklasik
Ucte biri tekrarlayan ates sendromu olarak kabul edilmedi. Hastanin belirti ve
bulgularinin detayli bir sekilde degerlendiriimesi ¢ocuk romatoloji birimlerine
gereksiz yonlendirmelerin 6nlne gegecektir. Her ne kadar romatologlar igin
Oneriler bulunsa da, tekrarlayan ates sendromlarina yaklasim icin cocuk
doktorlarina yol gosterecek algoritmalara ihtiyac vardir.
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ATIPIK KLINiK SEYIR GOSTEREN TUBERKULOZ MENENJIT OLGUSU

2Arife OZER, 2Solmaz GELEBI, 'Siileyman iIMAMOGLU, *Cansu KARA,
2Edanur YESIL, 2Beyhan BULBUL, "Betiil ALTAY,
Mustafa HACIMUSTAFAOGLU

Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghdi Ve Hastaliklari Anabilim Dali
2Uludag Universitesi Tip Fakdiltesi Gocuk Saglidi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Enfeksiyon Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Tiiberkiiloz menenijit (TBM)cocukluk déneminde siklikla ilk 5 yasta gorilr.
Bu yazida, sUpuratif ofitis media ve mastoidit tedavisi strecinde klinik seyri
kétllesen ve tlberkuloz menenjit tanisi konan olgu sunulmustur.

OLGU: Bilinen hastalik dykiisii olmayan 5 yas erkek hasta; kulaklarda agri ve
akinti yakinmalari ile doktora basvurusunda, akut otitis media(AOM) tanisiyla iki
gun kas igi seftriakson tedavisinden sonra ardisik oral amoksisilin -klavulanat
tedavisi verilmis. Tedavinin yedinci giininde bas agrisi, ates yuksekligi ve figkirir
tarzda kusma yakinmalariyla hastanemize bagvuran hastada AOM’nin intrakraniyal
komplikasyonu disuntlerek kranyal manyetik rezonans grafi (MRG) cekildi.
MRG'de her iki mastoid sellilerde T1-T2 hiperskleroz ile uyumlu havalanma kaybi
gorilen hasta , supuratif otitis media ve buna sekonder akut mastoidit tanisiyla
yatirildi ; seftazidim ve klindamisin antibiyoterapileri baslandi. Hastanin klinik
izleminde yogun bas agrisinin devam etmesi ve diplopi, ajitasyon, ense sertligi,
ataksik yuruyus, bilateral klonus pozitifligi eklenmesi nedeniyle goz dibi bakildi, sag
gozde daha belirgin olmak Uzere bilateral papil 6demi saptandi. Ampirik olarak
tedavisi menenjit dozunda meropenem ve vankomisin olarak degistirildi. Tedaviye
ragmen meninks irritasyon bulgulari ve norolojk semptomlari devam eden
hastanin tekrar g6z dibi bakildi ve psddopapilédem olarak degerlendirildi. Tekrar
cekilen kraniyal - spinal MRG'leri normal olarak degerlendirildi .Yapilan lomber
ponksiyonda (LP) %90 MNL hakimiyetinde 210 Idkosit saptandi kiltlirde Greme
olmadi. Beyin omurilik sivi (BOS) biyokimyasi ve adenosin deaminidaz duzeyi
normal bulundu, BOS'ta polimeraz zincir reaksiyonu ile mycobacterium
tuberculosis pozitif saptandi, PPD 4x4 mm(1 BCG skar) bulundu.Tlberkiloz
menenjit tanisi ile izoniazid, rifampisin, etambutol, pirazinamid ve prednizolon
tedavileri baglandi. Antitliberklloz tedavinin 7.ginde ¢ekilen kraniyal MR
gorlntilemesinde Akut demyelinizan ensefalomyelit (ADEM) agisindan anlamli
olabilecek hiperintens lezyonlar saptandi. Hastaya 3 giin intraven6z immunglobulin
(400 mg/kg/gin) verildi. Klinik bulgularinda diizelme olan olgu antitiberkiiloz
tedavisi idame edilerek ayaktan izleme alind.
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SONUG: Tuberkiiloz meneniit farkli nérolojik bulgularla seyredebilmektedir.

ANAHTAR KELIMELER: Tiiberkiloz menenjit, cocuk, akut demyelinizan
ensefalomyelit.
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YENIDOGAN TARAMASINDA TSH YUKSEKLIGI OLAN BEBEKLERIN
DEGERLENDIRILMESI

'Ekrem Emre Yilmaz, *Dilek Sarici, *Ayse Derya Bulus,
4Serdar Umit Sarici, 'Ziilal Ozdemir

Kecidren Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari Klinigi,
Ankara

2Kegibren Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Yenidogan Klinigi, Ankara

SKegioren Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Endokrinoloi Klinigi, Ankara
“Ufuk Universitesi, Yenidogan Klinigi, Ankara

GIRiS: Calismada yenidogan tarama testinde tiroid fonksiyon testlerinde (TFT)
anormallik saptanan bebeklerin degerlendirilmesini amaglanmistir.

YONTEM VE GEREG: Calisma endokrinoloji ve yenidogan poliklinigine Mart 2017
ve Nisan 2018 arasinda bagvuran ve yenidogan tarama testinde TFT anormalligi
olan yenidoganlarda retrospektif yapildi. Hastalarin dogum tarihi, dogum agirhigi,
bagvuru tarihi, fizik muayeneleri, annelerinin tiroid tedavisi alip almadigi, venéz
kanda TSH, sT4, idrarda iyot, tiroid USG ve hidrokortizon tedavisi alip almadig
dosyalarindan kaydedildi.

BULGULAR: Calismada 165 bebek degerlendirildi. Normal TFT' ye sahip (n:47),
KH (n:50), SH (n:68) idi. Normal, KH'li ve SH'li gruplar arasinda klinige basvuru
zamanl, cinsiyet, dogum ve vlcut agirliklari, uzamig sarilik, umblikal herni, akraba
evliligi, annede hipotiroidi varligi, annenin LT4 ya da iyot tedavisi almasiyla ilgili
anlaml fark izlenmedi. Normal, KH'li ve SH'li gruplarin klinige bagvuruda TSH ve
sT4 ortalamalari sirasiyla 5,7 [U/ml ve 1,08 ng/dL, 19,9 IU/ml ve 0,81 ng/dL, 9,4
[U/ml ve 1,1 ng/dL idi ve gruplar arasinda anlamli fark bulundu (p<0,001, p<0,001).
Gruplar arasinda 6n fontanel degerleri agisindan anlamli fark izlendi (p = 0,03, p
=0,04). KH tedavisi alanlarda baslangi¢ tedavi dozu ve tedaviye baslama gnii
siraslyla 8,5 meg/kg/giin ve ortalama 18 gun; SH'li tedavi gerektiren grupta ise
tedavi dozu ve tedaviye bagslangi¢ glinii ortalama sirasiyla 5,5 mcg/kg/giin ve 28
gun idi ve gruplar arasinda istatistiksel anlamliydi (p<0,001). SH'li 68 bebegin
izleminde 33 hastaya tedavi verildi, 35 hasta ise tedavi gerektirmedi. Tedavi
gerektiren SH'lerin klinige basvuruda TSH ve sT4 ortalama degerleri sirasiyla 9,4
[U/ml ve 1,03 ng/dL iken; tedavi gerektirmeyenlerin 9,69 IU/dL ve 1,12 ng/dL idi ve
sT4 degerleri agisindan istatistiksel farklilik saptandi (p=0,01). Tedavi gerektiren
grubun kontrol ortalama TSH ve sT4 degerleri sirasiyla 8,1 1U/dL ve 1,1 ng/dL;
tedavi gerektirmeyenlerin ise sirasiyla 4,63 1U/dL ve 1,13 ng/dL idi ve istatistiksel
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anlamliydi (p=0,05 , p=0,03). Tiroid volimi ve idrarda iyot ve degerleri agisindan
anlamli fark izlenmedi.

SONUG: Calismada yenidogan tarama testlerinde TFT bozuklugu olan bebeklerin
%30'unda KH, %41’inde SH saptandi. SH'li bebeklerin izlemi esnasinda 35
hastaya hipotiroidi tedavisi verilmedi. Ulkemizde yenidogan tarama testlerinde
subklinik hipotiroidili bebeklerin de oldugu unutulmayip gereksiz tedavi vermekten
kaginilmall, takipleri ve tedavileri 6zenle gergeklestiriimelidir.

ANAHTAR KELIMELER: Yenidogan tarama testi, subklinik hipotiroidi, konjenital
hipotiroidi
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PARVOVIRUS ENFEKSIYONUNA BAGLI SAF ERITROSITER APLAZI

'Begiim 0ZGURBUZ*, *Aytiil ilbay TEMUROGLU*,
’Melike Sezgin EVIM**, 2Adalet Meral GUNES**

™Uludag Upiveristesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari Anabilim Dali
2*Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Hematoloji BD,Gocuk Saghdi Ve
Hastaliklarr AD

GIRIS: insan Parvovirus - B19 (HPV-B19) tim diinyada insanlarda yaygin olarak
gorllen, birgok klinik sendrom ile iligkilendirilen, bir DNA virsudur. HPV-B19
enfeksiyonunun gocuklarda gérliime sikligi %10 civarindadir ve genellikle
asemptomatiktir. Cocuklarda eritema enfeksiyozum olarak bilinen klinik tablonun
nedenidir. Ayrica HPV-B19 eritroid progenitor hlcrelerine yonelim gdstererek
kemik iligine yerlesip bazen ciddi-uzamis sitopenilere yol agar. Nonimmin hidrops
fetalis, gegici eritroblastopeni, kronik hemolitik anemili hastalarda aplastik kriz,
immiinyetmezIikli hastalarda kronik saf eritroid aplazi ile de iligkilendirilmistir.

OLGU SUNUMU: 11 yas erkek hasta saf eritrositer aplazi ile cocuk hematolojiden
takipli olup poliklinik kontrollerinde progresif hemoglobin dislsi saptanmisti.
Olgunun 6zgegmis ozellik yok. Soygegmisinde 2 kuzeni Fmf ile takipliymis. Fizik
muayenesinde ozellik yoktu. Hastanin 1 yil 6nce basvurusunda vit b12:381
mg/l,folik asit:14,5 mikrogr/l ,ferritin:292 mikrogr/l ,tam kan sayiminda hemoglobin:
6,9 gr/dl, Mcv:82 idi. RET%0,2 olan hastaya kemik iligi aspirasyonu yapildi. Kemik
iligi degerlendirmesinde; eritrosit seri belirgin olarak azalmig. Hem prekirsor hem
matlr hicrelerde belirgin azalma mevcuttu. Dev pronormoblastlari vardi. Es
zamanl Parvo Igm pozitif sonuclandi. Hastanin 2 transfiizyon sonrasi spontan
olarak hemogbobin dederinde ylikselme ve retikulositoz gorildu. Hemolitik anemi
icin yapilan tetkiklerde anlamli sonug bulunamadi. Bir yil sonra hastanin klinik
izleminde hemogram degerleri geriledi ve retikulositopenisi gelisti. Parvo-
PCR:>15.000.000 sonuglandi. 3 kez eritrosit transfiizyonu ve vig verildi. Rekiirren
parvo-viris enfeksiyonu olan hastanin immun yetmezlik ve HIV icin yapilan
tetkikleri negatif sonuglandi. Hasta belli araliklarla poliklinik kontroline gelerek
takip edildi.

TARTISMA: Hemoglobin dlisiikligu olan hastalarda ayirici tanida saf eritrositer
aplazi dustnUlmeli ve oncelikle kronik hastalik anemisi,demir eksikligi anemisi ile
ayirici tanisi yapiimali. Ozellikle gegirilmis enfeksiyon hastaliklari agisindan
hastalar sorgulanmalidir. Ayrica hekimlerin bu konuda farkindalik sahibi olmalari
onemlidir.
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Nadirde olsa immin yetmezlii olmayan hastalarda reklrren Parvo-viriis
enfeksiyonu  gorilmekte. Bu enfeksiyonun daha 6nceki enfeksiyonun
reaktivasyonu degil re-infeksiyon oldugu distintimektedir.
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IDIYOPATIK $ILOZ ASIT: OLGU SUNUMU

1Sema Keser ARABACI, 2Taner 0ZGUR, ?Kadriye Nil KAPTAN, 2Tanju OZKAN

Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghdi Ve Hastaliklari AD
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenterolojisi BD

Girig: Siloz asit, periton boglugunda lipit bakimindan zengin lenf sivisinin
birikmesidir. Etyolojide malignensiler, tiberklloz, tramva, siroz, tiberkiloz,
pankreatit, filaryazis, lenfatik sistemdeki konjenital defektler (lenfanjiektazi,
mezenterik kistler, idiyopatik lenfatik kagaklar) ve iatrojenik nedenler yer
almaktadir. Siloz asit pediyatrik yas grubunda nadir gérilen bir durumdur ve
yonetimi igin gesitli tedavi segenekleri 6nerilmistir; ancak, idiyopatik veya primer
formdaki etkinlikleri bilinmemektedir.

Olgu: On bes yas erkek hasta karinda sislik sikayeti ile basvurdu. Ozgegmisinde
sekiz yil 6nce Uveit ve bir ay dnce st solunum yolu enfeksiyonu gegirme dykusi
mevcut, hastanin aktif olarak boks ve agirlik kaldirma egzersizleri yapmasi mevcut.
Fizik muayenede batin distandl, hepatosplenomegeali, ballotman pozitifligi
mevcuttu. Laboratuvar sonuglarinda sedimentasyon 30 mm /sa, CRP: 45.6 mg/L
olarak sonuglandi. Hastanin USG’sinde Batinda yaygin en derin yerinde 15 cm
hafif yogun asite izlendi. Sol pelvral aralikta 7 cm’ye varan efiizyon izlendi. Sag
plevral aralik dogaldir. Hastaya yapilan parasentezde 2000 cc siloz nitelikte asit
mayi bosaltildi. Génderilen asit mayi tetkiklerinde trigliserit:1420 mg/dl (35-130),
LDH: 109 U/L ( 125-245), GGT: 9,6 UL (12-64), Albiimin: 31,5 g/L (35-50) olarak
saptandi. Tuberkiloz agisindan asit mayiden génderilen AARB negatif sonuclandi.
PPD testi 10x10mm (1skar) olarak Olgildi. Quantiferon testi negatif saptandi.
Filariyazis ve diger paraziter hastaliklar agisindan yapilan tetkikler negatif olarak
saptandi. Radyolojik incelemelerde Abdomen MR gdriintilemesinde ‘batinda
septalar izlenen yaygin asit formasyonu. Asit mayisi ince barsak anslarinin ve
mezenterin arasina girmemistir. Bilateral anterior diyafragmatik nekrotik
lenfadenopati mevcuttur.” olarak degerlendirildi. Lenfosintigrafide sol alt
extremitede saga gore rolatif hafif uzamis ancak her iki alt extremitelerde normal
lenfatik drenaj izlendi. 3.saate dek takip géruntulerinde karaciger vizilize
edilememistir. Venogram; normal sinirlarda inferior vena kavagrafi. Hastanin oral
beslenmesi kesildi, total paranteral nutrisyon tedavisi, spironolakton, oktreotid
infuzyonu, furosemid tedavisi baglandi. Hasta'nin izleminde MCT iceren enteral
Urin ile beslenmeye baslanildi ve yakinmalarinda gerileme oldu.
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TARTISMA VE SONUGC: Cocuklarda nadir olarak gorilen siloz asitte malignite,
tiberkiloz, parazit akilda tutulmali ve ayirici taniya yonelik tetkikler yapiimalidir.
Massif Asiti olan vakalarda oral beslenme kesilmelidir. Asit sivisina fazla miktarda
protein ve lipid kacagi oldugundan gerekli besin 6geleri total paranteral nutrisyon

ile saglanmalidir. Birgok ¢alismada olumlu sonuglara neden olan oktreotid tedaviye
eklenmelidir.
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AKUT GOLYAK KRizi: OLGU SUNUMU

'Fevzi AYDOGDU, Taner OZGUR, 2Kadriye Nil KAPTAN, 2Tanju OZKAN

Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghdi Ve Hastaliklari AD
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenterolojisi BD

GIRIS: Cglyak hastaliginin belirti ve bulgulari genis, bir yelpazeye yayilir. Bazi
hastalar asemptomatik olabildigi gibi bazi hastalarda ise hastaligin cok nadir ve
ciddi bir komplikasyonu olan cglyak krizi gortlebilmektedir. Genel durum bozuklugu
hipokalemi, hipoalbuminemi ile basyuran; glutensiz diyet, steroid tedavisi ve
elektrolit replasmani ile bulgulari duzelen bir klinik tablodur. Ozellikle kronik ishali
olan ve hiponatremi, hipokalemi, hipoalbuminemi, metabolik asidoz tablosunda
gelen hastalarin ayirici tanisinda cglyak hastaligina ait nadir gorulen ve mortalitesi
yuksek bir komplikasyon olan akut cglyak krizi goz onunde bulundurulmali ve en
kisa surede tedaviye bas|anmalidir.

OLGU: On sekiz aylik erkek hasta kusma ,beslenmede azalma,15 glindir aralikli
olarak devam eden ishal sikayetleri ile bagvuran hastanin oral alimi zayif,
dehidrate goriinimde olmasi ve metabolik asidoz tablosunda olmasi tzerine yogun
bakim Unitesine yatirildi. Soygegimisinde kuzeninde Codlyak hastaligi oykusu
haricinde 6zellik olmayan hastanin yapilan fizik muayenesinde tartisi 8,5kg (<3p)
Boyu: 83cm (25-50p) Bas cevresi : 46 cm (3-10p) , genel durumu kotd, orta
dehidrate gériinimde soluk ve turgoru azalmis bilinci agik ,batin distandii olarak
saptandi .Alinan metabolik asidozu ve elektrolit imbalansi vardi. Anti-doku TG IgA:
513 U/ml (>18) Anti-doku TG IgG: 199 U/ml(>18) Anti-endomisyum IgG(-) Anti-
endomisyum IgA(+) DQB1*02 (-) NEGATIF. DQB1*08 (+) saptandi. Cglyak
Hastaligi dusunuldu’ve olgunun bu tablosu akut cglyak krizi olarak degerlendirildi.
Metabolik asidoz tablosu, hipomagnezemi ve hipokalemi nedeni ile K, Mg ve HCO3
iceren intravenoz sivi tedavisi ve 1 mg/kg/gun olacak sgekilde metilprednizolon
tedavisi baslandi, ayni dozda devam edilerek Uguncu gunde kesildi. Ayrica
hipoalbuminesi nedeni ile alblimin destedi ve fibrinojen dislikligl nedeni taze
donmus plazma destegi ve glutensiz diyet basjandi. Destek tedavisi sonucunda
kliniginde duzelme olan olgudan endoskopik duodenum biyopsileri alindi. Intestinal
biyopsi sonuclari Cglyak Hastaligi ile uyumluydu. Oral beslenmeye basjanan ve
glutensiz diyet ile Kliniginde duzelme gozlenen hasta taburcu edilerek poliklinik
takibine alind1.

TARTISMA VE SONUG: Colyak Hastaligi , ince barsagin glutene kars) immun
cevabl sonucunda ortaya cjkmaktadir. Ozellikle kronik ishali olan ve hiponatremi,
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hipokalemi, hipoalbuminemi, metabolik asidoz tablosunda gelen hastalarda,
Colyak Hastaligina ait mortalitesi yuksek bir komplikasyon olan akut colyak krizi de
dusginulmeli ve bu yohden tetkikleri ve tedavisi planlanmalidir.
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BILATERAL SENSORINORAL iSITME KAYBI OLAN HASTADA UZUN QT
SENDROMU; JERVELL VE LANGE NIELSEN SENDROMU

?Arife OZER, 'Tugba AL TUNKAYNAK, 2Solmaz QELEBi,
'Seyma YILMAZ, 2Beyhan BULBUL, *Edanur YESIL, 2Cansu KARA,
3Metehan KIZILKAYA, 2Mustafa HACIMUSTAFAOGLU

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Saghidi Ve Hastaliklari Anabilim Dali
2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi, Gocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dali
3Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali

GIRIS: Uzun QT sendromlari (LQTS); carpinti ataklari, tekrarlayan senkop,
konvulsiyonlar ve ani 6lime neden olabilen genetik hastaliktir. Bu yazida nadir
gorilmesi nedeniyle, sagirlik yakinmasi olan Jervell ve Lange Nielsen Sendromu
(JLNS) tanisi konan olgu sunulmustur

OLGU: Yenidogan ddneminde bilateral sensérindral isitme kaybi saptanan 3
yasinda kiz olguya, 2 yasinda iken bilateral koklear implant takiimis, 6 ay sonra
sa§ kulakta implant bdlgesinde enfeksiyon ve cilt nekrozu gelismesi Uzerine
sistemik antibiyotik tedavisi verilmis. Enfeksiyonu 3 kez tekrar etmesi (zerine
implant gikarilan olgunun antibiyotik tedavisi ile klinik bulgulari dizeldi. Olgunun
néromotor gelisimi normal idi. Ailede 1.dereceden akrabalik olmasi ve halasinda
isitme kaybinin olmasi nedeniyle uzun QT sendromlari disindldu. Cekilen
EKG'sinde normal aks ve sinls ritmi, PR=0.12sn, QR=0.06sn ve QTc=0.53sn
oldugu goruldu. T dalgasinda centiklenme ve kalp hizi yasina gore bradikardik
saptandi. Hastanin holter monitorizasyonunda QT mesafesinin uzun (0.47sn ve
0.53sn ) oldugu gorildi (resim 1). Klinik ve EKG bulgulariyla JLNS tanisi konan
olguya 3 mgl/kg/gin propranolol bagslandi. Genetik mutasyon analizi planlandi.
Pnémokok asilamasi yapildi.

SONUG: LQTS'nin gocuklardaki klinik bulgusu siklikla senkop ataklaridir. Sagirlik
olan olgularin  LQTS agisindan  degerlendirimesinin  uygun olacagini
dustunmekteyiz.

ANAHTAR KELIMELER: Uzun QT sendromu, sensdrinéral isitme kaybi, gocuk.
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BOY UZUNLUGU iLE BASVURAN HASTAYA YAKLASIM

'Meltem TURAN, 2Ozgecan DEMIRBAS, ?Yasemin Denkboy ONGEN,
?Erdal EREN, 20mer TARIM

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

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

GIRIS: Saglam cocuk takibindeki en oénemli noktalardan biri, antropometrik
olgimler ve takipleridir. Cocuklarda ortalama boy, vicut agirligi ve bas gevresi
degerlerine yonelik persentil egrileri mevcuttur. Asiri boy uzamasi ile ilgili endokrin
sebepler disinda sendromik sebepler de akilda bulunmalidir.

OLGU: Alti yasindan itibaren epilepsi ile takipli olan 15,5 yasinda kiz hasta
tarafimiza boyunun normalden uzun olmasi nedeniyle yonlendirildi. Ozgegmisinde
dogum 6ykust normal, 6 yasinda tek ndbet gegirme oykusl ve skolyoz nedeniyle
iki kez operasyon dykis mevcuttu. Soygegmisinde ézellik yoktu. Hastanin yapilan
fizik muayenesinde tarti 50 kg (10-25 p), boy 174 cm (>97 p- +2,06 SDS), hedef
boy 157 c¢cm (10-25 p), st/ alt orani 0,9, hipertelorizm mevcut, miyopi nedeniyle
gozIikld, yiksek damak mevcut, guatr yok, el parmaklarinda araknodaktili ve
klinodaktili mevcut, sol 3. ayak parmaginda klinodaktili mevcuttu, bel bdlgesinde
skolyoz operasyonuna sekonder keloid doku mevcuttu. Hiperelastisite saptanmadi.
Tanner evrelemesinde telars evre 3, pubars evre 2, aksiller tliylenme mevcut,
menars yoktu. G6z muayenesinde lens dislokasyonu saptanmadi. Yapilan
laboratuar incelemede TSH 0,82 mIU/L (0,47-3,41), sT4 1,08 ng/dl (0,89-1,37),
prolaktin 9.2 mcg/l (4,5-26) follikiil stimilan hormon (FSH) 3.44 IU/L, liteinizan
hormon (LH) 0.68 IU/L, estradiol 30 ng/L, biylime hormonu 12.30 mcg/L (0,06-5),
IGF-1 198 mcg/L (208-444) saptandi. Biiyime hormonu baskilama testi, serum
homosistein diizeyi, idrar-kan aminoasit kromotografisi, tandem mass tetkiki
normal bulundu. Kemik yasi 14 yas ile uyumluydu. Batin ultrasonografisinde uterus
ve sol over boyutlari hafif azalmisti. Lomber MR'da T4 vertebrada kelebek, T9-10
vertebrada kleft vertebra gérinimd, T10-12 diizeyleri arasinda diastematomyeli ile
uyumlu gériniim ve rotoskolyoz ile uyumlu gériinim mevcuttu. Sella MR'da hipofiz
glandi normal olarak saptandi. Ekokardiyografi normal olarak saptandi. Tanida
oncelikle Marfan sendromu dustnildu ve buna yonelik fibrillin-1 (FBN1) genetigi
gonderildi.
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SONUGC VE TARTISMA: Uzun boylu olgularda, éncelikle boy uzamasinin orantili
olup olmadigi ve dismorfik bulgularin eslik edip etmedigi degerlendiriimelidir.
Dismorfik bulgularin eslik etmedigi boy uzamasinda oncelikle erken puberte,
hipertiroidi, blylme hormonu fazlali§i, ailesel uzun boy gibi endokrinolojik
nedenler arastinimalidir. Endokrin  nedenler disinda Marfan Sendromu,
homosistiniiri, ~ Beckwith-Wiedeman  Sendromu, norofibromatozis,  Weaver
Sendromu, Proteus Sendromu, Frajil X Sendromu ve Sotos Sendromu gibi
sendromik hastaliklar akilda tutulmalidir. Bu olguyla uzun boylu olma sikayeti le
bagvuran hastalara yaklasimda hangi parametrelere dikkat ediimesi gerektigini
vurguladik.
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KiMYASAL MADDE iNHALASYONUNA BAGLI HEMOPTizi OLGUSU

'Funda AYDEMIR, 2Edanur YESIL, 2Solmaz GELEBI, 2Arife OZER,
2Cansu TURAN, ?Beyhan BULBUL, *Feyza KABAR,
Mustafa HACIMUSTAFAOGLU

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

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

3Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Radyolojisi Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Hemoptizi; trakeobronsiyal agac ya da akciger parankiminden kaynaklanan
kanamanin oksirik ile atilmasidir. Etiyolojisinde enfeksiyoz nedenler (tliberkiiloz,
sinlizit, pnémoni, vb.), vaskiilitler, otoimmin hastaliklar, neoplaziler, yabanci cisim,
travma, koagulopatiler, kardiyak hastaliklar, vaskiler sebepler (pulmoner emboli,
aort diseksiyonu, pulmoner hipertansiyon), iyatrojenik, ilaglar ve toksinler yer
almaktadir. Bu bildiri ile inhaler toksik madde alimi sonucu gelisen hemoptiziye
dikkat cekmek amaclanmistir.

OLGU: Bilinen bir hastaligi olmayan 17 yasinda erkek olgu acil servise yedi
gundlr olan oksUrik ve Oksurik ile kan gelmesi yakinmalari ile bagvurdu.
Yakinmalari baslamadan 1 hafta dnce ylizey koruyucu, pas sokicu sprey temizlik
urtinind kapall bir alanda 6 saat kadar kullandigi 6grenildi. Olgunun 6zgegmisinde
dért yildir yarim paket/giin sigara igme haricinde ek 6zellik yoktu, tiberkiloz ile
temas Oykusu yoktu. Fizik incelemesinde; patolojik bulgu saptanmadi. Laboratuvar
tetkiklerinde lokosit:  11.470/mm3, nétrofil:  8300/mm3, CRP: 2,3 mg/dl,
sedimentasyon:2 mm/saat olarak saptandi. Yapilan tiberk(lin deri testi 12x12 mm
(1 adet BCG skar) olarak saptandi. Cekilen akciger grafisinde nonspesifik
infiltrasyon izlenmesi Uzerine amoksisilin-klavunat ve klaritromisin tedavileri
baslanarak izleme alindi. Toraks tomografisinde (Sekil-1) sag akciger Ust lobta
diffiz alveolar patern, igerisinde yer yer konsolide alanlar ve alveolar hemoraji
gozlendi. Olguda toksik madde inhalasyonuna bagli pulmoner hemoraji diistndldu.
Toksik madde maruziyeti kesilen ve antibiyotik tedavisi 14 giine tamamlanan
olgunun yakinmalari dizeldi.

SONUGC: Hemoptizinin nadir bir nedeni olan toksik madde inhalasyonu akilda
tutulmalidir.
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YENIDOGAN DONEMINDE KOLDA KITLE iLE GELEN PLEKSIFORM
NOROFIBROM OLGUSU

'Saadet Nilay TIGRAK, 'Gizem Ezgi $EN, ?Salih Gagn CAKIR,
2Bayram Ali DORUM, ?Hilal OZKAN, 3Aytiil TEMUROGLU,
2Nilgiin KOKSAL, *Betiil Berrin SEVINIR

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dall
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dall,
Neonatoloji Bilim Dali

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dall,
Gocuk Onkolojisi Bilim Dali

GiRi$: Norofibromlar; Schwan, perindral hicrelerin ve fibroblastik hiicrelerin
degisken bir karigimindan olusan benign periferik sinir kilifi timoraddr. Lokalize,
pleksiform ve diffiiz de dahil olmak (izere birgok histolojik alt tip nérofibrom vardir.
Pleksiform nérofibrom, bir sinirin multipl fasikdllerini igerir ve sinir uzunlugu
boyunca uzanan hicrelerin  gogalmasindan olusur. Nadiren tek basina
gorilmektedir. Bu yazida nérofibromatdz tip 1'in diger bulgulari veya aile 6ykusu
olmadan, izole olarak ortaya gikan pleksiform nérofibrom izlenen yenidogan bir
olgu sunuldu.

OLGU: Yirmi alti yasindaki antenatal takipleri normal olan annenin son adet
tarihine gbre 40 haftalik gebeliginden 4140 gram agiriginda sezeryan ile
dogurtulan, erkek bebek sag kol i¢ yiziinde 3*3 cm’ lik ciltten kabarik gériinimde
kirmizi Ustlinde kabuklanmanin oldugu sert kitle tespit edilmesi (izerine yenidogan
yogun bakim unitesine yatirildi. Fizik muayenesinde ek patolojik bulgusu olmayan
olgunun, rutin laboratuvar testleri normal bulundu. Yapilan yiizeyel doku USG de
cilt alti yag dokusuna sinirli, yaklagik 9 mm kalinhginda, 17 mm genigliginde,
doppler ile vaskuler akim alinmayan heterojen i¢ yapida hipoekoik yumusak doku
lezyonu, lezyonun komsulugunda yuvarlak konturlu, yadli hilusu segilemeyen atipik
morfolojide ortalama 5-6 mm gapinda hipoekoik lenf nodlari gériildii. On planda
malign neoplaziler diigiintildd. ileri inceleme olarak yapilan extremite MR'I sag on
kol anteromedial kesiminde bilinen kitle lezyonu malign neoplazileri
dustindirmektedir seklinde raporlandi. Alinan biyopsinin patoloji sonucu ;
Pleksiform Norofibroma olarak tespit edildi. Nérofibromatozis tip 1 agisindan
degerlendirilen hastada NF-1 i destekler ek bulgu saptanmadi ve hastaya genis
eksizyon yapilarak ayaktan takibe alindi.
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SONUC VE TARTISMA: Pleksiform nérofiorom, NF-1'in tani kriterlerinden biridir,
ancak NF-1 olmayan hastalarda da tespit edilebilir. Yerlesimi %44’iinde gévdede,
%38'inde uzuvlarda, %18'inde bas ve boyunda lokalizedir. iyi huylu bir timor
olmasina ragmen, siklikla lokal niiks gosterir. Malign transformasyon nadirdir,
ancak organ fonksiyon bozuklugu, estetik sorunlar ve morbiditeye neden olabilir.
Ana tedavi cerrahidir ¢linkii radyoterapiye direnglidir ve diistik hiicre proliferasyon
hizi nedeniyle kemoterapdtiklere karsi gok hassas degildir. Yenidogan doneminde
pleksiform nérofibrom literatlirinde az sayida yayin vardir. Pleksiform ile gelen
hastada norofibromatozisi mutlaka diglamak gerekir.
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iKiZLER ARASINDA ANEMI-POLISITEMi SEKANSLI OLGU SUNUMU

Pinar _l_(UDRETOGLU, 28alih Cagri CAKIR, 2Bayram Ali DORUM,
2Hilal OZKAN, 2Nilgiin KOKSAL

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Neonatoloji Bilim Dali

GIRIS: Monokaryonik ikiz gebeliklerde ikiz esinin 6limi, ikiz esinde ters arteriyel
perflizyon, ikizden ikize transflizyon sendromu, ikizler arasinda anemi-polisitemi
sekansi ve ikiz esinde agir blytme kisithigi gibi sorunlar gorulebilmektedir. Biz
burada, monokaryonik ikizlerde morbidite ve mortaliteye sebep olabilecek
sorunlara dikkat ¢ekmek icin, anemi-polisitemi sekansi gelisen ikiz bebekleri
sunduk.

OLGULAR: Yirmi yedi yasindaki annenin 4. gebeliginden 3.yasayan olarak, 31+3
haftalikken sezaryan ile monokaryonik-diamniyotik ikiz esi olarak dogurtulan
bebeklerden 1. kiz bebegin Apgar skoru 7-8/ 2. Kiz bebegin Apgar skoru 3-7 olarak
degerlendirildi. Antenatal yapilan dizenli takiplerinde bebekler arasinda biyime
farklihginin saptanmig oldugu 6grenildi. Fizik muayenede; 1.bebegin dlgimlerinde;
kilo : 1495 gr (10-50p), boy: 41 c¢cm (10-50p), bas cevresi 28 cm (10-50p) olup
genel durumu kétd, cilt rengi pleotorik, interkostal ¢ekilmeleri mevcuttu. 2.bebegin
olctimlerinde; kilo:740gr (3-10p), boy: 34 cm (<3p), bas gevresi :24.5 cm (<3p) olup
genel durumu kotd, cilt rengi soluk, burun kanadi solunumu, interkostal ¢ekilmesi
mevcuttu. Laboratuvarinda; 1. bebegdin: hemoglobin 23 g/dL, hemotokrit 70,
2.bebegin: hemoglobin 6.8 g/dL, hemotokrit 19 olarak saptand. ilk bebegin Klinik
izleminde; solunum sikintisi nedeniyle CPAP destegi baslandiktan sonra izlemde
oksijen ihtiyaci artmasiyla entibe edilerek RDS tanisiyla surfaktan tedavisi
uygulandi ve bir kez parsiyel exchange yapildi. Yatiginin 9.guninunde ekstiibe
edildi, 35 giinliikken taburcu edilip ayaktan takibe alindi. ikinci bebegin Klinik
izleminde solunum sikintisi nedeniyle CPAP destedi baslandiktan sonra oksijen
itiyac artmasiyla entlibe edildi ve RDS tanisiyla surfaktan uygulandi. izlemde 4
kez eritrosit slspansiyonu destegi ihtiyaci olan ve persistan pulmoner
hipertansiyon gelisen hasta tedavilere yanit vermeyerek yatisinin 5.giiniinde exitus
oldu.
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SONUG VE TARTISMA: Monokaryonik ikiz gebeliklerin %3-5'Unde gorilen
anemi—polisitemi sekansl, ikizler arasinda yavas transfizyona olanak taniyan
arteriyovendz anastomozlar nedeniyle fetlsler arasinda ortaya ¢ikan hemoglobin
ve biyime farkliigina baglidir. Prenatal tani doppler usg de orta serebral akim
diskordansi ile konulabilir. Dogum sonrasi tani ise; vericide kronik anemi, alicida
polisitemi  bulgularina  bakilarak yapilir.  ikizler arasinda hemoglobin
konsantrasyonunun 8 g/dL den blyik olmasi tani kriterlerindendir. Agir anemi ve
polisitemiye bagli ciddi neonatal morbititelere sebep olmaktadir. Norolojik sekel
ihtimali de yuksektir.
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FARE ISIRIGINA BAGLI NEONATAL SEPSIS

"Funda AYDEMIR, !Giilsah TAS, ?Salih Cagri CAKIR, ?Fatma KOCAEL,
2Hilal OZKAN, ?Nilgiin KOKSAL, *Arife OZER, 3Solmaz GELEBI,
*Mustafa HACIMUSTAFAOGLU

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Neonatoloji Bilim Dali

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Enfesiyon Bilim Dali

GIRIS: insan ve hayvan isiriklarina bagli yaralanmalarda; enfeksiyon, sekil
bozuklugu, zoonotik hastalik gelisimi ve dlimle sonuglanabilen ciddi
komplikasyonlar gelisebilmektedir. Isiriklarin %85'i kopek, %5-10'u kedi, %2-3'U
insan ve %2-3'0 kemirgenler tarafindan gerceklestiriimektedir. Kemirgenlerden
genellikle fareler i1siriklardan sorumlu olup, ézellikle bes yasin altindaki gocuklarin
yuz ve ellerini uykularinda etkilemektedir. Bu tur yaralanmalar kéti sartlar altinda
yasayanlarda daha siktir. Burada fare issingi ile bagvuran yenidogan olgu
sunulmustur.

OLGU: Yirmibes yasindaki annenin 3. gebeliginden 3. yasayan olarak 38 gebelik
haftasinda sezaryan ile 3100 gram olarak dis merkezde dogurtulan hasta 26.
guniinde yliziind fare 1sirmasi sikayeti ile tarafimiza bagvurdu. Fizik muayenesinde
agihgi:3730 gr (10-50p), boy:55 cm (50-90p), basgevresi:37 cm (50-90p), genel
durumu orta, bebek hijyeni kéti, ylzinde sag bukkal bolgede dort adet iki
milimetrelik 1sirk izleri, batinda umblikus altinda dermatit ile uyumlu hiperemik
lezyonlar meveuttu. Ozgegmisinde ézellik olmayan, anne ve babasi 2.dereceden
akraba olan hastanin akut faz reaktanlari negatif saptandi. Hastaya yatirilirak
ampisilin, gentamisin, klindamisin tedavileri baglandi. Annesinin tetanoz asisi
oykusu bilinmeyen hastaya tetanoz agisi ve tetanoz immunglobulini yapildi. Saglik
bakanliginin kuduz saha rehberinde, fare, si¢an, tavsan, sincap gibi kemirgenlerle
insana kuduz gegisi belirtiimemis olup, kuduz asisi ve immunglobulin profilaksi
onerilmediginden hastaya uygulanmamistir. Kan Kkiltiriinde  Staphylococcus
pasteuri Uremesi saptandi. On giin antibiyotik tedavisi ve lokal bakim tedavisi
verilen hasta saglikla taburcu edildi.

SONUC VE TARTISMA: Isiriimaya bagli yaralanmalarda hafif cilt enfeksiyonundan
septik artrtit, osteomiyelit ve kompartman sendromu gibi ciddi seyirli enfeksiyonlara
kadar degisik komplikasyonlar gorlebilir.
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Lokal yara bakimi ve riskli hastalarda uygulanacak profilaktik yaklagimlarla ciddi
seyirli komplikasyonlar onlenebilir. Burada fare isirma &ykist olan yenidogan
hastanin tani ve tedavi yaklagimlari gozden gegirilerek sunulmustur.
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BOY KISALIGI VE YURUYEMEME iLE BASVURAN RIKETS OLGUSU

2Yasemin DENKBOY ONGEN, "Meltem TURAN, 20zgecan DEMIRBAS,
?Erdal EREN, 2Omer TARIM

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklart AD, BURSA
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghdi Ve Hastaliklari AD, Cocuk
Endokrinoloji BD. BURSA

GIRIS: Kalsiyum kemigin mineral kisminin temel bilesenlerinden biridir. Kalsiyum
ve fosfat birlikte kemigin hidroksiapatit kristalini olusturur. Glinimiizde anne siitii
alanlar dahil sit gocuklari, gocuklar ve ergenlere giinlik en az 400 1U kolekalsiferol
(vitamin D3) verilmesi Onerilmektedir. DUslik kalsiyum aliminin ¢ocuk ve
ergenlerde kirik intimalinde artma ile iligkili oldugu goruldiglnden sut gocuklugu
cocukluk cagi ve Ozellikle ergenlik esnasinda kirik riski ile daha sonraki yasamda
osteopeni gelisiminin azaltiimasi ile doruk kemik kitlesinin kazaniimasi i¢in yeterli
kalsiyum alimi sarttir. Normal kosullarda insan vicudunun % 90-95 glnes
Isinlarinin etkisi ile deride sentezlenir. Normal serum vitamin D dizeyi denildiginde
rikets veya osteomalazi gelisimini onleyen diyetteki kalsiyumun barsaklardan
optimal diizeyde emilimini saglayarak serum parathormon diizeyini normal aralikta
tutabilen serum vitamin D diizeyleri anlagiimaktadir. Cocuklarda bu deger en az 20
ng/ml olarak kabul edilmektedir.

OLGU: ki yas erkek hasta tarafimiza bacaklarda egrilik, boy kisaligi ve
yurlyememe sikayetleri ile bagvurdu. Dogum Oykusu normal olan hastanin ilk kez
yaklagik 12 ayliktan itibaren adimlamaya baglamasi sonrasi belirginlesen
bacaklarda egrilik fark edilmis. Takiplerinde boy uzamasinin da yetersiz oldugu
saptanan hasta tarafimiza basvurdu. Fizik muayenesinde ‘O’ bacak saptanan ve
kalsiyum, fosfor dusuk, parathormon ve alkalen fosfataz gok yiiksek, 25 hidroksi
vitamin D duzeyi gok dusuk gelen hastanin yapilan radyolojik incelemesi de
riketsle uyumlu idi. Replasman tedavisi baglanan hastanin 6 aylik takiplerinde ‘O’
bacak gorinuminde gerileme oldugu ve boy uzamasinin yasi ile uyumlu standarta
geldigi izlendi.

SONUC VE TARTISMA: Rikets blylime gaginda epifizyal flizyon gegeklesmeden
once vitamin ve mineral (kalsiyum,fosfor) eksikligi sonucu olugan anormal osteoid
doku artisi, epifizyal plagin dedektif minerilizasyonu ve deformasyonu ile kendini
gdsteren generalize metabolik kemik hastaligidir. Nutrisyonel rikets 6zellikle 4 ay-3
yas dénemi cocuklari etkilemektedir. Maternal D vitamini eksikligi mevcutsa
bebeklik déneminden itibaren gorlllp yeterli D vitamini destegi veriimezse
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vakamizda oldugu gibi yiriyememe, dis ¢ikmasinda gecikme, proksimal kas
zayifligi, kemik agrisi ve kemik deformiteleri ortaya g¢ikmaktadir. Radyolojik
bulgular baslica bliyiime plaginda gérilmektedir. Metafizlerde konkavlasma (rasitik
kadeh) ve fircalasma en iyi radius, ulna, femur distal; tibiada proksimal ugta
gozlenmektedir. Tedavide amag klinik biyokimyasal ve radyolojik bulgularin
duzeltimesi ve vitamin D depolarinin yerine konmasidir.
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LENFADENOPATI iLE BASVURAN HASTADA TUBERKULOZ LENFADENIT

'Zeynep GOZAL, 2Edanur YESIL, *Solmaz GELEBI, ?Arife OZER,
2Cansu TURAN, 2Beyhan BULBUL, 2Mustafa HACIMUSTAFAOGLU

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

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

AMAC: Cocukluk c¢aginda lenfadenopati sik gorilen bir belirtidir. Etyolojide
enfeksiyonlar, maligniteler, immunolojik ve metabolik hastaliklar yer alir. Bu
sunuda amacimiz, lenfadenopati ile basvuran olgularda tiiberkiiloz lenfadenitinin
ayiric tanida disuntimesi gerektigine dikkat cekmektir.

OLGU: Bilinen bir hastaligi olmayan 10 yasinda erkek olgu 15 glindir devam eden
boyun agrisi ve sol boyunda sislik yakinmasi ile basvurdu. Kilo kaybi, ates
yiksekligi yoktu, gece terlemesi vardi. .Kedi tirmalama oykist yoktu. Fizik
incelemesinde; sol servikal 6n zincirde en blyigl 6x4 c¢m, sag 6n servikalde
yaklasik 2x1 cm hareketli yumusak, ele gelen multiple lenf nodlari olan olgu
lenfadenit, derin boyun enfeksiyonu ve malignite 6n tanilari ile tetkik edilmek lzere
yatirilarak  antibiyoterapi baglandi. Olgunun vapilan tetkiklerinde I6kosit:
15000/mm3, nétrofil: 9800/mm3, CRP: 3.1 mg/dl idi. Periferik yayma, NBT
(nitroblue tetrazolium), immunglobulinler normal bulundu. Salmonella, Brucella,
EBV, CMV, tularemi testleri negatif saptandi. Sedimentasyon hizi: 43 mm/saat
olarak sonuglandi. PPD: 4X5 mm (1 adet BCG skar)) olarak
degerlendirildiizleminde olgunun sol servikal lenfadenopatisinde spontan drenaj
gergeklesti. Plyden alinan mycobacterium tuberculosis kultir, aside rezistan basil
direkt baki ve m. tuberculosis PCR incelemeleri negatif saptandi. Bakteriyal
kultirde Ureme olmadi. Tani amaglh sag servikal lenf nodundan eksizyonel lenf
nodu biyopsisi yapildi. Patoloji sonucu nekroz i¢eren granllamatdz iltihap olarak
degerlendirildi. Olguya 4'li izoniyazid, rifampisin, pirazinamid ve etambutol
tedavileri baslandi.Lenf nodunda belirgin gerilemesi olan olgunun halen tedavisi
devam ediyor.

SONUG: Ulkemiz kosullarinda fistiilize lenfadenitte tiiberkiiloz hastaliyi akla
gelmelidir.
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TUBERCULOSIS VERRUCOSA CUTIS: OLGU SUNUMU

2Edanur YESIL, 'Giinel ABDULALIYEVA, ?Solmaz GELEBI,
?Arife OZER, 2Cansu KARA, “Beyhan BULBUL, *Sevda AKYOL,
Mustafa HACIMUSTAFAOGLU

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

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Enfeksiyon Bilim Dali, Bursa
3Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Patoloji Anabilim Dali, Bursa

GIRIS: Deri tiiberkiilozu oldukga nadir goriilmektedir. Tuberculosis verrucosa cutis
onceden tlberkiloz basiliyle temasi olup ona karsi yiksek derecede imminitesi
olan kimselerde eksojen reinfeksiyona bagh olarak ortaya cikan verriikdz
gortnimld bir gesit deri tiberkilozudur.

AMAG: Bu sunu ile amacimiz sigil ile karigabilen nadir bir deri tliberkllozu olan
Tuberculosis verrucosa cutis olgusuna dikkat gekmektir.

OLGU: El parmaklarinda papdiler, verriikdz goriinimll lezyon nedeni ile arastirilan
16 yasinda erkek olgu yakinmalarinin 6 aydir devam etmesi (zerine tarafimiza
basvurdu. Olgudan alinan OykUslnde kasap yaninda calisirken elini kesmis
oldugu, eldiven kullanmadigi, takiben 1 ay sonra sol el 2. ve 3. proksimal
interfalangeal eklemlerde baslayan nodiler, bulléz vasifta ve akintisi da olan
dokuntaleri oldugu, sonrasinda krutlanip kabuklandigi ve 6 aydir devam ettigi
ogrenildi. Olgunun atesi, OksUrigu, gece terlemesi, kilo kaybi yoktu. Fizik
incelemesinde; sol el Uzerinde 2. ve 3. proksimal interfalangial eklemlerde
verrlikoz, pustiiler gorinimde 2-3 cm c¢apinda lezyonlar vardi (Resim-1). Sol
aksiller 2 cm lenfadenopatisi mevcuttu. Tam kan sayimi ve biyokimyasi normal,
sedimentasyon: 17mm/saat, akciger grafisi normaldi. Olguya yapilan tiberkdlin
deri testi 18X25 mm (1 adet BCG skari) olarak saptandi. Yapilan punch biyopsi ile
alinan materyalin histopatolojik tanisi verrikoz hiperplazi ve plstilasyonun eslik
ettigi grandlomatoz dermatit, tuberculosis verrucosa cutisi destekler seklinde
sonuglandi  (Resim-2). Mikrobiyolojik olarak etken saptanamdi. Olguya 41U
antittiberkiiloz tedavi (izoniyazid, rifampisin, prizinamid ve etambutol) baglandi. iki
ay sonra tedavi izoniyazid ve rifampisin seklinde idameye gegildi, tedavinin 7.
ayinda olgunun lezyonlari time yakin geriledi (Resim-3).

SONUG: Kronik ve direngli verrlikdz lezyon ile bagvuran olgularda, risk faktorleri
varliginda tuberculosis verrucosa cutis akla gelmelidir.
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OLGULAR ILE RETT SENDROMU

'Cigdem TANRIVERDI, ?Rabia Tiitiincii TOKER, 2Muhittin BODUR,
2Mehmet OKAN

"Pamukkale Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Ve Ergen Ruh Sagligi Ve
Hastaliklari Anabilim Dall

2Uludag Universitesi, Tip Fakiltesi, Cocuk Sagli§i Ve Hastaliklar, Cocuk Néroloji
Bilim Dali

GIRIS: Rett sendromu ilk defa 1966 yilinda Andreas Rett tarafindan tanimlanan,
normal gelisim basamaklarini takiben erken nérolojik regresyon ile karakterize, X'e
bagli dominant kalitim gdsteren nérogelisimsel bir hastaliktir (1).Rett sendromu
olan hastalar dogum sirasinda normaldir ve ilk 6 ayda gelisimleri genelde
olagandir. Gelisim problemleri ve bas cevresi persentil tablosunda diisme
genellikle altinci aydan sonra baglar (3). Ayrica basta edinilmis motor, bilissel ve
iletisim becerileri kaybi, durus anormallikleri ve stereotipik el hareketlerinin varligi
da tani icin gerekli ana olgutler oldugu belirtilmistir. Aralikli hiperventilasyon,
solunum anormallikleri, cigneme ve yutma sorunlari, elektroensefalografi (EEG)
anormallikleri, epileptik ndbetler, anormal kas tonusu, bruksizm, uyku bozukluklari,
periferik vazomotor sorunlar, uygunsuz gilme/ciglik atma epizodlari, kiiglik soguk
el ve ayaklar, agriya azalmig yanit, skolyoz ve kifozun varligi taniyi destekleyen
Olgltlerdir. Dogum sirasindaki hasarlar, metabolik veya diger ilerleyici nérolojik
hastaliklar dislayici kriterler arasindadir. Bu yazida Uludag Universitesi Cocuk
Noroloji AD’ nda Rett Sendromu tanisi ile izlenen 3 olguya ait klinik, norolojik,
laboratuvar ve genetik incelemeler ile Rett sendromu konusu tartigilacaktir.

OLGULAR:

Olgu I: 4 Yas kiz olgunun gelisimi ilk 6 ayliga kadar normal oldugunu, 6. aydan
itibaren g6z temasinin azaldigini, sese yanit vermedigini ve ellerini surekli agzina
goturmeye basladigini, konugmanin kisitl oldugunu, gelisimde duraklama ve
gerileme fark ettiklerini belirtmektedir.

Olgu II: 14 yas 9 ay kiz:Aile olgunun motor ve bilissel gelisiminin ilk 6 ay normal
oldugu, 6. aydan itibaren duraklama ve gerileme fark ettiklerini belirtmektedir. Bu
stregte var olan sosyal gulimseme ve gevreye ilginin azaldigi 6grenilmistir.

Olgu lll: Olgu vasitlarina gére gelisim geriligi yakinmasi ile gocuk néroloji
poliklinigine ~ getirilmistir.Klinik olarak degerlendirmede olgunun goz temasi
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kurmadigi, konusmanin henliz olmadigi, inat¢i nobetlerinin, el stereotipilerinin,
hiperventilasyon ve dis gicirdatmalarinin oldugu belirlendi.

Olgu IV: Dig merkezden Rett Sendromu tanisi ile izlenen inatci ndbetleri olan
olgunun klinik degerlendirmesinde olgunun g6z temas! kurabildigi, bir noktaya
takilip kalma, sabit bakma seklinde davranislarinin bulundugu, el stereotipilerinin,
hiperventilasyonunun ve skolyozunun oldugu saptandi.

SONUG VE TARTISMA: Klinik olarak belirgin gelisimde gerilik, gelisim
basamaklarinin bir kisminda gecikme ve &zellikle kazanilmis olan gelisim
basamaklarinda regresyon, el stereotopi durumlarinda Rett sendromu akilda
tutulmalidir
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iKi AYLIK OLGUDA AKCIGER AMPIYEMI

'Seyma YILMAZ, *Beyhan BULBUL, *Arife OZER, *Solmaz GELEBI,
2Edanur YESIL, 2Cansu TURAN, 2Mustafa HACIMUSTAFAOGLU

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

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim
Dali,Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1 Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Plevral ampiyem, plevral boslukta piirilan sivi varligi olup cocuklarda
pndémoninin bilinen ve sik bir rastlanan komplikasyonudur. Akut bakteriyel pnémoni
ile hastaneye yatirilan vakalarin % 40-50'sinde parapnémonik eflizyon gelistigi
bildiriimektedir. Bu vakalarin yaklasik % 10°'u komplikedir ve rezollisyon igin etkin
drenaj gerektirirler. Bu olgu ile iki aylik hastada plevral ampiyem Klinik tablosu ve
y6netimi sunulmustur.

OLGU: Bilinen sistemik hastalik éykiisii olmayan 2 aylik kiz hasta, ates, hizli nefes
alip verme, morarma sikayetleri ile saglik kurulusuna bagvurmus ve I6kositoz, akut
faz reaktanlarinda ylkseklik, akciger grafisinde sagda yogun konsolide alan
saptanmasi Uzerine hastanemize yonlendiriimis. Oykustnden yaklasik 20 giindur
aralikh ates yiksekligi sikayeti oldugu, antipiretik kullandigi ve antibiyotik
kullanmadigi  ogrenildi. Fizik incelemesinde genel durumu koétl, takipneik
subkostal gekilmeleri ve inlemeli solunumu mevcut olup sag akciger alt bélgede
solunum sesleri azalmisti. Akciger grafisinde sad akcigeri cepecevre saran
eflizyonla uyumlu olabilecek gorinim saptandi (Resim1). Toraks bilgisayarli
tomografisinde (BT) sag tarafli icerisinde hava imajlari izlenen ampiyem ile uyumlu
bulgular saptandi (Resim 2). Pnémoni, plevral ampiyem tanilari ile ¢ocuk yogun
bakim (nitesine yatirilan hasta klasik CPAP (Continuous Positive Airway Pressure)
‘de izleme alindi ve intravendz sefotaksim, klindamisin, gentamisin tedavileri
bagland.
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Resim 1. ve 2. Tani aninda Akciger grafi ve Toraks BT’si

izleminde hastaya perkiitan drenaj kateteri takildi. Plevral sivi eksiida
niteligindeydi ve kiltirlerinde Ureme olmadi. Besinci guniinde drenaj kateteri
cekilen hastada sagda pndmotoraks gelismesi lizerine hasta (atmos cihazi) kapali
su alti drenaj sistemi ile izleme alindi. Pnémotoraks gerilemesi Uzerine hasta
kapali su alti drenajindan ayrildi. Kontrol Toraks BT’ de ampiyemin geriledigi
gorildi ve sag akciger alt lobda majér fissirden diafragmaya uzanan 31*25 mm
hava kavitesi ve cidarinda atelektazik alanlar saptandi (Resim 3).Drenaj ve
antibiyoterapi sonrasi Klinik sikayetleri gerileyen hasta poliklinikte izlenmek Uzere
taburcu edildi.

Resim 3. ve 4. Tedavi sonrasi Akciger grafi ve Toraks BT’si

TARTISMA-SONUG: Cocukluk caginda 6zellikle okul 6ncesi dénemde plevral
ampiyemin en sik nedeni pnémonilerdir. Etken izole edilemeyen ¢ocuklarda yas
grubuna gdre en uygun antibiyotik en kisa slirede baslanmalidir. Cocuklarda
erigkinlerin aksine kalinlagsmig plevranin rezorbsiyonu daha etkindir ve parankim
uygun antibiyotik ve enfekte plevral mayinin uygun drenaiji ile hizla diizelmektedir.
Ayrica agresif cerrahinin uzun donem fonksiyonel ve kozmetik etkileri arzu
edilenden gok uzak oldugu igin agresif cerrahi girisimlerden kaginilmalidir
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BiR OLGU SUNUMU: BRODIE APSESI

'Gékhan KAHVECIOGLU, *Beyhan BULBUL, *Arife OZER,
Solmaz GELEBI, *Edanur YESIL, 2Cansu TURAN,
“Betiil Berrin SEVINIR, *Mustafa HACIMUSTAFAOGLU

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

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dall,

“Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Onkoloji Bilim Dal

GIRIS: Brodie apsesi, subakut osteomiyelitin en sik karsilasilan tiriidir. Alt ve Ust
ekstremitede uzun tubuler kemiklerde gorillr. Etyolojide travma, hipoksi, immunite
zayifigi ve enfeksiyon (en sik staphylococcus aureus) suglanmaktadir.
Adodlesanlarda ve erkeklerde daha sik gozlenir. Agri en sik semptomdur.
Radyolojik olarak en sik metafiz iginde sklerotik kenarli mediiller litik lezyon olarak
lokalize olmaktadir.

AMAG: Bu olgu ile timdrlerle karigabilen, nadir gérilen brodie apsesine dikkat
cekmek amaclanmistir.

OLGU: Sekiz yasinda erkek hasta, sag el bileginde agri, kizariklik, sislik yakinmasi
ile basvurdu. Oykiisiinden (i¢ hafta 6nce okulda sag elini kalorifer petegine carptigi
ogrenildi. Bir hafta sonrasinda doktora bagvuran hastaya antienflamatuar oral ve
lokal tedavi verilmis ve sikayetleri gegmeyen hasta acil servisimize bagvurdu.
Ozgegmisinde ve soygegmisinde 6zellik yoktu. Fizik incelemede sag on kol distal
bolgede 3 cm capinda kizariklik, ddem, palpasyonla agri saptandi. Hareket
kisithih@r yoktu. Laboratuvar incelemesinde I6kosit 11870 /mm3 (%47 notrofil, %40
lenfosit, %8 monosit ) ,eritrosit sedimentasyon hizi 45mm/saat , C reaktif protein
31 mg/L idi ,diger laboratuvar bulgulari normaldi.Hastanin direk grafisi litik lezyon
olarak degerlendirildi (Resim 1). Ayirici tani amaciyla gekilen manyetik rezonans
goriintilemesi (MR), ¢ocuk onkoloji konseyinde incelendi ve sag radius alt ucunda
brodie apsesi ile uyumlu goériinim saptandi.Hastaya ortopedi tarafindan abse
kuretaji uygulandi (Resim 2). Yara yerinden alinan 6rnekte staphylococcus aureus
Uremesi saptandi. Kiiretaj materyali patoloji incelemesi polimorf niveli
l6kositlerden zengin kronik aktif iltihabi infiltrasyon olarak degerlendirildi.
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Bes giin intravendz sefotaksim, gentamisin, klindamisin tedavilerini alan hasta oral
trimetoprim-sulfametoksazol (TMP-SMZ) ile taburcu edildi. Poliklinik izleminde
antibiyotik tedavisi 6 haftaya tamamlanarak kesildi. Tartisma ve

SONUG: ilk kez Britanyali hekim Benjamin Collins Brodie tarafindan 24 yasindaki
bir erigkinde tanimlanan brodie absesi, belirtilerinin belirgin olmamasi ve direkt
grafilerde goruntu vermesinin zaman almasi nedeniyle genellikle gec tani koyulan
bir kemik enfeksiyonudur. Brodie apsesinin tanisinda en duyarli yontem olan
manyetik rezonans goriintilemeye erken dénemde basvurulmus olmasi, tan
gecikmesini 6nlemistir. Hastanin tedaviden en iyi yaniti almasi igin cerrahi kiiretaj
ile abse bosaltilip, izlemde hastanin tedaviye ¢ok iyi cevap verdigi gérulmuUstr.
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NADIR BiR OLGU: FRONTOETMOIDAL ENSEFALOSEL

'Serkan TOKER, 'Nuray KURT, ?Rabia Tiitiincii TOKER, 2Mehmet OKAN

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

GIRIS: Kalvaryumdaki defektten beyin, beyin omurilik sivisi (BOS) ve meninkslerin
herniyasyonu ensefalosel olarak tanimlanir. Noral tilip defektlerinin en az gorilen
seklidir.Ensefaloseller tim kraniospinal disrafizmlerin %10-20’sini olustururlar. En
sik %75 oraninda oksipital orta hatta olusur, ikinci siklikta frontonazal ya da
nazoetmoidal bdlgede gorilur.Nadir gorilmesi nedeniyle frontoetmoidal
ensefalosel saptanan ondort yasinda kiz olgu sunulmustur.

OLGU: Ondort yaginda kiz olgu sol gézde kayma yakinmasi ile Gocuk Noroloji
poliklinigine bagvurdu.Ozgegmisinde ve soygegmisinde ozellik yoktu. Fizik
muayenede sol gbzde disa bakis kisithlii mevcuttu.G6z dibi normaldi, bilateral
pupiller izokorik,isik reaksiyonu pozitifti.Bilateral pitozis yoktu.Hipertolerizm
yoktu.Diger fizik muayene bulgulari normaldi.Ek anomali saptanamadi.Aieden
gocugun bakis kisitliligin ne kadar stredir oldugunun net bilgisi alinamamasi
Uzerine ¢ocugun ge¢mis fotograflar istendi.Oncelikle intrakraniyal yer kaplayan
lezyon ekarte edilmek amaciyla kraniyal Manyetik Rezonans Gériintileme (MRG)
istendi.Cekilen kraniyal MRG'de sagda frontoetmoidal resess dizeyinden herniye,
korteksi kalin ve displastik,herniye parankimin ak maddesinde heterotropi
alanlarinin  izlendigi  ensefalosel olarak raporlandi.Olgunun  fotograflari
incelendiginde yakinmasinin bebeklikten bu yana var oldugu anlasildi.Beyin
Cerrahisi Bolimd ile birlikte degerlendirilen hastaya izlem dnerildi.

SONUC VE TARTISMA: Kafatasini etkileyen iki majér disrafizm formu kraniyum
bifidum olarak adlandirlan orta hat kemik defektinden protrizyonla
sonuglanir.Kraniyal meningosel sadece BOS igeren bir kese ikenkraniyal
ensefalosel ise serebral korteks,serebellum veya beyin sapinin bir kismini
icerir.Ensefalosel igindeki ndral dokunun mikroskopisi anormaldir.Kraniyal defektler
cogunlukla oksipital bdlgede veya inionun'un altindadir.Ancak dinyanin bazi
bdlgelerinde frontal ya da nazofrontal ensefaloseller daha belirgindir.Lezyonun
spektrumu MRG ile belirlenir.
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TUBERKULOZ PLOREZi VE PERITONITi OLAN OLGU SUNUMU

'Tudba Arkin, *Cansu Turan, 2Edanur Yesil, ?Solmaz Celebi,
2Arife Ozer, 2Beyhan Biilbiil, 2Mustafa Hacimustafaoglu

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

GIRIS: Bu yazida maligniteyi taklit eden tiiberkiilozlu olgu sunulmustur.

OLGU: Bilinen sistemik hastalii olmayan, 13 yasinda kiz hasta, 3 haftadir olan
kabizlik, karinda sislik, istahsizlik, kilo kaybi ve ates yiksekligi yakinmalari ile
bagvurdu. Hastanin fizik muayenesinde soluk ve halsiz gérinim mevcuttu, sol
akciger alt zonlarda solunum sesleri azalmisti, batin kurbaga karni gértiniminde
idi, belirgin asidi ve hassasiyeti vardi. Ailede bilinen tlberklloz 6ykisu olmayip
yakinmalari baglamadan 1 ay 6ncesine kadar yaklasik 3 ay yatili okulda kaldigi
ogrenildi. Akciger goruntllemelerinde solda serbest plevral eflizyonu mevcuttu,
parankimde infiltrasyon yoktu (Resim-1). Batin gériintilemelerinde asit, ince
barsak mezenterinde multipl lenfadenopati ve omentumda kalinlasma saptanmasi
Uzerine tlberkiloz plérezi ve peritoniti, peritonitis karsinomatoza on tanilariyla
hastanin yatigi yapildi (Resim-2). Sedimentasyon hizi: 93 mm/saat saptandi,
periferik yaymasinda atipik hiicre goérlimedi. Olguya torasentez ve parasentez
yapildi. Sivilar eksuda niteliginde olup, direkt bakida malign hiicre saptanmadi ve
kiltirlerde Ureme olmadi. Periton, plevral sivilar ve balgam 6rneklerinde
Mycobacterium tuberculosis saptanmadi. Quantiferon pozitif, plevra ADA
(adenozin deaminaz) 75 U/L ve periton ADA 66,9 U/L yiksek olarak saptandi.
Tlberkdlin deri testi 22x24 mm (1 adet BCG skari) idi. Omental biyopsi érneginde
granilomatéz iltihap ve langerhans tipi dev hiicreler saptandi. Hastaya plevra ve
periton tiberkiloz hastaligi tanisiyla izoniyazid, rifampisin, etambutol, pirazinamid
ve prednizolon tedavileri baglandi. Tedavi ile klinik bulgularinda diizelme saptandi.

SONUG: Ulkemiz kosullarinda ates, kilo kaybi, karin agrisi ve asit ile bagvuran
hastalarda tlberkiloz hastaligi akla gelmelidir.
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GOCUKLARDA ANEMININ NADIR BiR NEDENi: HELICOBACTER PYLORI
ENFEKSIYONU VE GASTRITLI BiR OLGU SUNUMU

'Seda ARAS, 2Cansu ALTUNTAS

'Okmeydani Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari
20Okmeydani Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji

GIRIS: Tedaviye direncli demir eksikligi durumunda emilim bozukluklar ve kan
kayiplari mutlaka arastirimalidir. Cocukluk caginda emilim bozuklugunda en sik
kronik hastaliklar, uzun streli proton pompa inhibitor kullanimi ve ¢dlyak hastaligi
izlenir. Kronik/akut kan kaybinda gastrointestinal kanamalar onemli yer tutar.
Cocukluk ¢aginda nadir gériilmekle birlikte gastrointestinal dlserler ciddi kanama
odagl olabilmektedir. Helicobacter pylori enfeksiyonu ise hem lilser gelisimi
dolayisi ile kayiplara bagl, hem de emilim bozuklugu yaparak tedaviye yanitsiz
demir eksikligine neden olabilmektedir.

OLGU: 10 yas 3 aylik erkek hasta, halsizlik ve istahsizlik nedeniyle gocuk
poliklinigine  basvurdu.Prenatal-natal  dykisiinin  sorunsuz,bliyime gelisme
basamaklarinin normal oldugu &grenildi. Son 5 yildir tekrarlayan etkin doz ve
stirede demir replasman tedavisi aldigi;ancak buna ragmen kan tablosunun
duzelmedigi ogrenildi.Fizik muayenesinde genel durumu iyi, VA:27 kg(3-10p),
Boy:135 cm(25p)idi;sistem muayeneleri dogaldi.Hastanin  son dbénemde
belirginlesen gida reddi ve ayda 1-2 sefer melena tarzinda digkilamasi oldugu
ogrenildi.Laboratuvar tetkiklerinde |6kosit:5800/mm3 ,Hgb:9.1gr/dL,
Htc:%29,MCV:75.1 fL, RDW:15.1%, PIt:444000/mm3, ferritin:2.9 mcg/L, ESR:14
mm/h,CRP: negatif ve biyokimya,koagilasyon parametreleri normal aralikta;
immunglobulin A|M,G,E degerleri yasa gére normal araliktaydi. Endomisyum
antikoru IgM ve IgA negatif, doku transglutaminaz antikoru IgA: 19.4 1U/mL(0-12)
ve IgG: 85.4 IU/mL ()saptandi. Hasta direncli demir eksikligi anemisi, melena,
colyak hastaligi on tanilari ile Cocuk Gastroenteroloji bélimiine danisildi. Ust gis
endoskopisi yapildi. Mide korpus ve antrum hiperemik 6demli, bulbusta ¢oklu
milimetrik aftéz Ulserler ve duodenum 2.kisim giriste 15x15 mm gapinda nekrotik
ve Uzeri eksuda ile kapli Glsere alan izlendi. Camphylobacter Like Organisms(CLO)
testi pozitif; patoloji raporu h.pylori enfeksiyonu pozitif, kronik aktif gastrit ile
uyumluydu, ¢élyak agisindan anlaml bulgu yoktu. Hastanin h.pylori tedavisi ile
gida reddi dlzeldi, hemoglobin dederinde spontan yiikselme izlendi. Hastanin
demir replasman tedavisi altinda takibine devam edilmektedir.

270



10 - 13 Mart 2019, Uludag

TARTISMA VE SONUGC: Demir eksikligi anemisi halen glnimiizde gocukluk
caginda ¢ok sik gorilen bir bulgudur. Toplumumuzda 6ncelikli olarak alim azligina
bagli eksiklik dlsinilerek uygun replasman tedavisi planlanmaktadir;ancak
tedaviye direngli olgularda demir eksikligine yol agabilecek emilim bozukluklar ve
kayiplar ayrintili sekilde degerlendirilmelidir. Olgumuzda 5 yil boyunca uygun demir
replasman tedavilerine ragmen hem emilim bozuklugu hem de kronik kayiplar
nedeniyle anemi duzelmemistir.Altta yatan h.pylori enfeksiyonunun tedavisiyle
hastanin kan tablosunda spontan diizelme izlenmistir. Bu olgu ile direncli demir
eksikligi anemisinde ayrintili degerlendirmenin 6nemini vurgulamak ve gocuklarda
aneminin nadir bir nedeni olan h.pylori enfeksiyonu ve neden oldugu
gastrointestinal sistem Ulserlerini sunmak istedik.

271



15. Uludag Pediatri Kig Kongresi

PB95

GOCUK ACIL SERVISE ILAG ZEHIRLENMESI ILE BASVURAN OLGULARIN
RETROSPEKTIF DEGERLENDIRILMESI

'Saime Ergen DIBEKLIOGLU, "Emine Esin YALINBAS, #Filiz OZYIGIT

'Kiitahya Saglik Bilimleri Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari
AD, KUTAHYA

2Kiitahya Saglik Bilimleri Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Farmakoloji AD,
KUTAHYA

GIRIS VE AMAG: Cocuk Sagligi ve Hastaliklari pratiginde ilagla olan zehilenme
vakalari oldukga sik g6zlenip, maddi ve manevi kayiplarin yaninda yasami tehdit
eden tablolara sebep olabilmektedir. Calismamizda 2015-2018 yillari arasinda
Gocuk Acil Servise ilag igme nedeniyle bagvuran ve ilag intoksikasyonu tanisi ile
hastanemiz Gocuk Yogun Bakim Unitesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Servisine
yatirilan olgularin demografik ve klinik 6zelliklerinin incelenmesi, takip ve tedavi
uygulamalari ile sonuglarinin degerlendiriimesi amaglanmistir.

GEREG VE YONTEM: Cocuk Acil Servise kaza veya suisid amaciyla ilag icme
nedeniyle getirilen yaslari 0-18 arasinda degisen 186 akut zehirlenme olgusu
retrospektif olarak degerlendirildi.

BULGULAR: Olgularin yas ortalamasi 7.41 yas olup %59.1i kiz idi. llag
intoksikasyonlari arasinda en sik kullanilan ilaglar % 26.9 oraniyla analjezik ilaglar
iken %19.4 ile psikiyatrik ve noérolojik ilaglar ikinci sirada yer almaktaydi.
Calismamizda suisid amagl ilag alimi orani % 34,4 olarak bulunmustur. Takip
edilen hastalarin % 27.4'i ilaci toksik dozda almis, % 43 oraninda hastada ise
alinan doz bilinmeyip takip ve tedaviler igin toksik dozda aldigi kabul edilerek
uygun tedavi ve izlem yapilmistir. Calismaya alinan ilagla zehirlenme nedeniyle
getirilen tim hastalarin mide lavaji, aktif kémr uygulamasi gibi ik midahaleleri
acil serviste yapildiktan sonra hastalarimizin % 63.4°0 bir ginlik gézlem ve tedavi
slireci sonrasi taburcu edilmis, % 36,6'inde hastanede iki glinden uzun sire takip
edilmesi gerekmis, iki hastamizda ileri yasam destedi gerekmekle birlikte
hastalardan hayatini kaybeden olmamistir.

SONUG: Baslica zehirlenme nedeni ailenin dikkatsizligiyle gocugun kaza ile ilag
alimidir. Suisid amagli zehirlenmeler daha az sayidadir. Aileler, ilag Creticileri,
hekimler tarafindan alinacak &nlemlerin yani sira, (lkemiz genelindeki
zehirlenmelerin epidemiyolojik Ozelliklerinin belirlenmesinin, bu konuda oOzellikle
ailelerin  bilgi  dlizeyinin  artirilmasinin,  ¢ocukluk ¢adi  zehirlenmelerinin

272



10— 13 Mart 2019, Uludag

onlenmesinde, mortalite ve morbiditesinin  azaltimasinda o6nemli  katki
saglayacagini distinmekteyiz.

ANAHTAR KELIMELER: Zehirlenme, Cocuk Acil, ilag Alimi
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HiPOGLISEMi ATAKLARININ UNUTULAN BiR NEDENi: DUMPING
SENDROMU

'Mourad KOUCHKAR, 2Yasemin DENKBOY ONGEN,
20zgecan DEMIRBAS, 2Erdal EREN, 20Omer TARIM

Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklarnt AD, BURSA
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, Cocuk
Endokrinoloji BD. BURSA

GIRIS: Glukoz glikojen, yag ve proteinden olusan enerji deposunun ana kaynagidir
ve beyin enerji metabolizmasi icin gereklidir. Semptomlu hipogliseminin klasik
tanimi Whiple triadidir: Tipik hipoglisemi semptomlari, semptomlar sirasinda kan
glukozunun 50 mg/dl'nin altinda olmasi ve kan glukoz seviyesinin normal sinirlara
ylkseltimesi ile semptomlarin dizelmesidir.Agir ve uzun sureli hipogliseminin
uzun dénemde en onemli sekelleri zeka geriligi ve epilepsidir. Dumping sendromu
erigkinlerde daha ¢ok bariatrik cerrahi sonrasi gorullrken; cocuklarda Nissen
fundoplikasyonu yapilan ve gastrostomi tipl yerlestirilen hastalarda sik
gorilmektedir. Klinigimize hipoglisemi ataklari ile bagvuran 3 olgu aktarilacaktir.

OLGU: 2 vyas erkek hasta yarik damak dudak, aspirasyon pndmonisi,
nefrokalsinozis, opere dudenum perforasyonu, opere Nissen fundoplikasyonu ve
piloromiyotomi tanisi ile takip ediliyor.Klinik izleminde kan sekeri 350 mg/dl
saptanan hastanin 30 dakika sonra bakilan kontrol kan sekeri 50 mg/dl dlgtlmesi
uzerine alinan tetkiklerinde insulin 1.4 mIU/L, prolaktin 3.2 pg/L , kortizol 6 pg/dL,
ACTH 10.9 ng/L, IGF-1 15 ug/L olan hastada dumping sendromu dlstndldi.
Yakin kan sekeri takibi ve sik beslenmeye gecilen hastada saatlik drip beslenmeye
gecilmesi sonrasi izleminde kan sekerleri normal aralikta izlendi.

TARTISMA VE SONUG: Nissen fundoplikasyonu yapilan ve gastrostomi tipl
yerlestirilen bebek ve cocuklarda hipoglisemi sik gérilen bir sorundur. Operasyon
sonrasl izlemde yaklasik ¢ hastanin birinde goriilmektedir. Glukoz igeren sivilarla
beslenme kan glukoz dlizeyinde hizli ylikselmeyle birlikte insulin artisina neden
olur. Barsaklardan glukoz emilimi hizli tamamlandigindan hiperglisemi ve ani
yikselen insulin nedeniyle 1-2 saat i¢inde hipoglisemi gelisir. Hipoglisemi aninda
alinan tetkiklerde beklenen insulin dlslsinin gergeklesmedigi gorllr. Aclik
esnasinda hasta normaldir, semptomlar beslenme ile gelisir. Sik gorilen bir
komplikasyon olmasina ragmen ndbetle karistirimasi ya da semptomlarin fark
edilememesi nedeniyle atlanmaktadir.
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Nissen fundoplikasyonu yapilan ve gastrostomi tlpl yerlestirilen bebek ve
cocuklarda kan sekerleri yakin izlenmeli; hiperglisemi ve/veya hipoglisemi
saptanmasi durumunda dumping sendromu olabilecegi akildan gikariimamalidir.
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HOMOZIGOT TACI MUTASYONU OLAN iKi VAKA; TACI MUTASYONU,
MIKROSEFALI VE GELISME GERILiGi NEDENi OLABILIR Mi?

"Fatih CICEK, 'Siikrii GEKIG, 'Yasin KARALI, 2Sara Sebnem KILIG GULTEKIN

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Immiinolojisi Ve Alerjisi Bilim Dali

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

GIRIS: TRANSMEMBRANAKTIVATORU VE CAML ETKILESIMi (TACI), T
HUCRESINDEN BAGIMSIZ B HUCRE ANTIKOR YANITLARINI, izotip degisimini,
B hiicre homeostazini kontrol eder ve imminoglobulin Uretimine aracilik eder.
TACI proteinini kodlayan gendeki heterozigot mutasyonlar, yaygin degisken immdin
yetmezligi (CVID) olan hastalarin % 8 ila % 10'unda saptanmaktadir. Homozigot
TACI mutasyonlari nadir goérilmektedir. Burada TACI geninde homozigot
mutasyon tespit edilen 2 olgu sunulmaktadir.

OLGU 1: Otuz i¢ yasinda kadin hasta, 5 yildir tekrarlayan pnémoni, tekrarlayan
kulak enfeksiyonlari, malnutrisyon, aralikl bilateral parotis bezlerinin sismesi ile
bagvurdu. Annesi ve babasi arasinda ikinci dereceden akrabalik vardi. Abisi
lenfoma nedeniyle &lmlsti. Fizk muayenesinde masif splenomegali,
hepatomegali, lenfadenomegali, akcigerlerde krepitasyon ve abdominal
distansiyon mevcuttu. Hastanin laboratuar bulgularinda I6kopeni, trombositopeni,
dusuk serum IgG, M ve A dizeyleri ve direkt coombs pozitifligi gézlendi (Tablo 1).
GO6gus tomografisinde; buzlu cam alanlari, yaygin nodiler lezyonlar ve atelektatik
alanlar tespit edildi. Parotis bezi biyopsisinde kronik sialadenit, beningn epitel
hiicreleri ve lenfositler gorildu. Hastaya CVID tanisi ile intraven6z immunglobdilin
(IVIG) tedavisi baslanildi. Hastanin yapilan genetik analizinde TACI proteinini
kodlayan TNFRSF13B (c.310T>C, p.C104R) geninde homozigot mutasyon
saptandi. Hasta 42 yagindayken pnomoni nedeniyle 6ldu.

OLGU 2: On dért yasinda erkek hasta, klinigimize sit cocuklugu déneminden beri
tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlari nedeniyle basvurdu. Annesi babasi
arasinda Uglincli dereceden akrabalik mevcuttu. Fizik muayenesinde buyime
geriligi (33 kg, 134.5 cm, < 3 persantil), mikrosefali (49.5 cm, <3p), splenomegali
ve hepatomegali saptandi. Laboratuar bulgularinda anemi, Idkopeni,
trombositopeni, diistk serum Ig G, M ve A diizeyleri gdzlendi (Tablo 1). Gégiis ve
abdominal tomografisinde mediastinal ve retroperitoneal bdlgelerde ¢ok sayida lenf
nodu tespit edildi. Hipofiz MR’ da hipofiz bezi yasina gére kiiguktu.
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Kemik iligi biyopsisi normal olan hastanin karaciger biyopsisinde hafif lenfositik

inflamasyon

saptand..

Hastanin

genetik

analizinde  TNFRSF13B

(c.204dupA/p.LeuB9Thrfs*12) geninde homozigot mutasyon saptandi. Hasta
duzenli olarak IVIG tedavisini almaktadir.

SONUGC: TACI mutasyonlari, nadir goriilen bir CVID nedenidir. Birinci hastamiz

TNFRSF13B

(c.310T>C, p.C104R) geninde homozigot mutasyona sahip

literatiirdeki  Uglincti, ikinci hastamiz ise  TNFRSF13B geninde homozigot
€.204dupA/p.Leu9Thfs*12 mutasyonuna sahip literatiirdeki ilk olgudur. TACI
mutasyonu olan hastalarda hipogamaglobiilinemi ve tekrarlayan enfeksiyonlar
yaninda otoimmunparotit, mikrosefali ve boy kisali§i gibi patolojiler goriilebilir.

Tablo 1: Hastalarin immiinolojik degerlendirme sonuglari

Parametreler

Hasta 1

Hasta 2

Absoll Lenfosit
Sayisl

0.405 K/l (1.0-2.8)

1.410 K/ (1.0-5.3)

Serum IgG <152 mg/dl (913-2100 285 mg/dI (876-2100 mg/dl)
mg/dl)

Serum IgM <17.6 mg/dl (88-440 mg/dl) | <17.4 mg/dl (77-440 mg/dl)

Serum IgA <6.34 mg/dl (139-440 mg/dl) | <6.25 mg/dl (100-440 mg/dl)

Serum IgG1 <94.2 mg/dl (366-1170) 202 mg/dl (547-1470)

Serum IgG2 37.9 mg/dl (236-685) 72.1mg/dl (77-206)

Serum IgG3 <6.2 mg/dl (24-222) 7.16 mg/dl (24-202)

Serum lgG4 <5.43 mg/d| <5.43 mg/dl

CD3 90.9%, 0.36 K/l (0.7-2.1K/l) | 80.9%, 1.1 K/l ( 0.8-3.5 K/l)

CD4 65.7%, 0.26 K/l (0.3-1.4 K/l) | 32.1%, 0.456 K/l (0.4-2.1 K/l)

CD8 31.7%, 0.12K/ (0.2-0.9 K/l) | 34.3%, 0.483 K/(0.2-1.2 K/)

CD4/CD8 2.0, (1-3.6) 0.9, (0.9-3.4)

HLADR 48.6% 48.6%

CD19 6%, 0.02 (0.1-0.5) 13.4%, 0.18 (0.2-0.6)

277




15. Uludag Pediatri Kig Kongresi

CD3+CD16+CD56

5.3%

1.9%

CD3-CD16+CD56

5%, 0.02 Kil (0.09-0.6)

5.4%, 0.076 K/l (0.07-1.2)

CD20

10%

13.8%
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BOY KISALIGI iLE BASVURAN KIZ GOCUKLARINDA UNUTULMAMASI
GEREKEN TANI: TURNER SENDROMU

'Deniz EKICI, 20zlem KARA

1Saglik Bilimleri Universitesi Bursa Yiiksek lhtisas Egitim Arastirma Hastanesi,
Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Klinii, Bursa

2Saglik Bilimleri Universitesi Bursa Yiiksek ihtisas Egitim Arastirma Hastanesi,
Cocuk Endokrinoloji Klinigi, Bursa

GIRIS: Turner sendromu (TS) kizlarda en sik gdriilen kromozom anomalisidir.
TS’de birgok organ ve sistem degisik derece etkilense de boy kisaligi ve gonodal
disgeneziye bagli hipogonodizm en sik karsilasilan bulgulardir. Burada boy kisalig
ile gelip 15 yasina kadar tani alamamig TS'li bir olgu anlatilacaktir.

OLGU: Onbes yasinda kiz hasta boy kisaligi sikayetleriyle bagvurdu. Agirligi 35 kg
(-3.61 sds), boyu 134 cm (-4.67 sds) idi. Telars ve pubars evre 2 idi. Yele boyun,
dustk sag cizgisi, kibitis valgus deformitesi vardi. Hemogram, bobrek fonksiyon
testleri, TIT, tiroid fonksiyonlari normaldi. AST 90 U/L, ALT 156 U/L saptandi.
Kemik yasi 12 yas 6 aydi. FSH 106 mIU/mL, LH 15.4 mIU/mL, estradiol <11 pg/mL
ile hipergonodotropik hipogonodizmle uyumluydu. USG’'de 10x33x4 mm uterus ve
hipoplazik overler saptandi. Boy kisali§i, gecikmis puberte ve dismorfik bulgularla
hastada TS dlstnuldi. Kromozom analizi 45, X gelen hastaya Turner Sendromu
tanisi konuldu. Ekokardiyografisi normaldi. Otoimmin hastaliklara yonelik tiroid
antikorlari negatif, Anti-gliadin 1gG antikoru pozitifti. Biyopsi ¢6lyakla uyumlu geldi.
Diyet ve bilylime hormonu baglandi. ilk yil uzamasi 6 cm /yildi. Tedavinin ikinci
yilinda dstrojen tedavisi eklendi. Ugiincii yilinda biiyiime hormonu tedavisi kesildi.
Dort yildir takiplerine devam edilen hastanin son kontroldeki agirlik 44 kg (-2,16
sds), boy 144 c¢m (-3,2 sds) idi. Glutensiz diyet ve dstrojen tedavisine devam
edilmektedir.

SONUC VE TARTISMA: Olgumuz boy kisaligi, gecikmis puberte ve dismorfik
bulgularinin olmasina ragmen 15 yasinda tani almisti. Sadece 2 yil biyime
hormon tedavisi ile yaklagik 10 cm boy kazanci saglanabildi. Meme gelisiminin
yeterli olmamasi ve adet gdrmemesi de TS dustindtiren bir bulgudur. Ancak ne aile
ne de bir hekim icin bu durum bir sorun olarak degerlendirilmemistir. Ozellikle kiz
cocuklarinda 13 yasina kadar meme gelisiminin olmamasi, meme gelisiminden 3
yila kadar ya da 16 yasa kadar adet gérmemesi durumunda, bizim hastamizda
oldugu gibi, ileri inceleme yapilmasi gerekmektedir. Olgumuza 1 yil blyime
hormon tedavi verdikten sonra éstrojen tedavisi bagland.
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Ayrica TS'li hastalarda otoimmiiniteye yatkinlik vardir ve hastamizda ¢dlyak
hastaligl saptanmistir. Bu nedenle TS vakalarda herhangi bir sikayet olmasa bile
otoimmin hastaliklar agisindan taramalar yapiimalidir. Sonug olarak boyu 2 sds
altinda ve/veya gecikmis puberte bulgulari olan tim kiz ¢ocuklari Turner bulgulari
olmasa bile karyotip tayini yapilarak TS ekarte edilmelidir.
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ADA2 EKSIKLIGINDE ADALIMUMAB iLE TEDAVi EDILEN SEREBRAL
ISKEMIK ATAKLAR.

1Siikrii CEKIC, Yasin KARALI, 'Fatih GICEK, 2Sara Sebnem Kilig GULTEKIN

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Immiinolojisi Ve Alerjisi Bilim Dali

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

GIRIS: Adenozin deaminaz tip 2 eksikligi, erken baslangicli vaskilopati, livedo
rasemosa, hafif seyirli immin yetmezlik, sistemik ve santral sinir sistemi
semptomlari ile karakterize otozomal resesif gegisli bir hastaliktir. ik tarif edilen
monogenik vaskilit, ADA2 eksikligidir. Burada, adir nétropeni ve gegici serebral
iskemik ataklar ile seyreden ve ADA2 eksikligi olan bir olgu sunulmaktadir.

OLGU: On yedi yasinda kiz hasta, 2 yasindayken tekrarlayan ates, lenfadenopati,
dis eti iltihabi, dis kaybi ve tekrarlayan cilt enfeksiyonlari ile basvurdu. Fizik
muayenesinde submandibular ve submental alanda multipl lenfadenomegaliler ve
hepatosplenomegali mevcuttu. Laboratuvar incelemesinde nétropeni (532 / L)
gozlendi. Submandibuler lenf nodundan alinan eksizyonel biyopside lenf nodunda
nonspesifik reaktif degisiklikler gorildu. Kemik iligi biyopsisi, miyeloid serinin
azalmasi diginda normaldi. HAX1, ELA2 gen mutasyonlari Garmehausen'in
laboratuari tarafindan dislandi. Tekrarlayan aftéz stomatit ve cilt apseleri nedeniyle
G-CSF, 5 mikrogram/kg/giin olarak baglandi. 15 yasinda, tekrarlayan senkop
ataklari gegirdi. Kardiyovaskiler ve nérolojik sistem degerlendirmeleri normaldi.
Kraniyal MR dogaldi. Raif Geha'nin laboratuari tarafindan CECR1 geninde bir
cerceve degistirme mutasyonu (p.Arg49Alafs) tespit edildi. 2 haftada bir, subkutan,
40 mg adalimumab tedavisi baglanildi. Adalimumab tedavisinin ardindan senkop
ataklari kayboldu, ancak nétropeni devam etti. Sonug ADA2 eksikligi nadir gérilen
ve ok yonli olabilen bir vasklitik sendromdur. Nétropeni bu hastaligin son derece
nadir gorulen bir belirtisidir. Hastada ADA2 eksikliginde sik gorilen livedoid deri
dokuntist olmamasina ragmen beyinde beyin damar iltihabini digundlren gegici
iskemik ataklari vard.

Sonug olarak, nétropeni, lenfoid hiperplazi ve serebral vaskilitli olgularda ADA2
eksikligi ayirici tanida bulundurulmalidir. Adalimumab serebral iskemik ataklari
onlemede etkili bir biyolojik ajandir.
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KEMOTERAPIYE SEKONDER GELISEN MiYELODISPLASTIK SENDROM

TAytiil TEMUROGL_U, 'Gékalp Riistem AKSOY, "Mehtap ERTEKIN,
'Melike Sezgin EVIM, 'Birol BAYTAN, 'Adalet Meral GUNES

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji BD

GIRIS: Cocukluk gagi miyelodisplastik sendrom kok hiicrelerdeki klonal bir defekt
sonucu olusan inefektif hematopoez goriilen bir grup hastaliktir. Bu hastaliklar
hipersellUler kemik iligine ragmen bir veya daha fazla sitopeniden olusur. Cocukluk
caginda nadir gérulir ve HSCT yapilmazsa kotl prognoza sahiptir.

OLGU: 2012 yilinda pre-B ALL tanisi alip kemoterapisi baslanan 10 yasinda kiz
hastanin 8. giin yaniti, 15. glin yaniti iyiydi. Tanida buylk mediasten kitlesi olan
hastanin 33. glinde kitlesi bliyik oranda regrese olup, 78. glinde kayboldu. Tanida
genetik anomalisi yoktu. Hasta mevcut bulgularla orta risk grubuna alinip tedavisi
devam etti. 2014 yilinda tedavisi bitti. Hastanin tedavi kesiminden 4 yil sonra
trombositopenisi tespit edildi. Dalagi giderek biyudu. 4-5 cm palpabldi. Hastaya
yapilan kemik iligi aspirasyonunda %5 blasti ve nétrofillerde displazi bulgulari
mevcuttu. Kromozom analizi metafazlarda 2 ile 5 nolu kromozomlarin p10 ve q10
bdlgeleri arasinda translokasyon ve 7 nolu kromozomun g22 bandindan terminal
bdlgeye kadar delesyon oldugu gdzlendi. Hastanin vitamin B12 dlizeyi 1200, hgbF
15ti. Daha once kemoterapi alan hastada mevcut bulgularla sekonder MDS
distndldi. Hastanin érnekleri EWOG MDS galisma grubuna gonderildi. Sekonder
MDS olarak sonuglandi. Hastaya annesinden kemik iligi nakli yapildi. Takibine
devam edilmektedir.

SONUG: Kemoterapiye sekonder MDS ézellikle alkilleyici ajanlara bagli olugur.
Kromozomlarda delesyonlar ve sayica eksiimeler olabilir ve tedaviden 3-5 yil sonra
ortaya c¢ikabilir. AML dénusim potansiyeline sahiptir. Kemik iliginde blastlar
gorulebilir. Kemik iliginde displazi bulgulari ve mikromegakaryositler tipiktir.
Makrositoz, hgbF yuksekligi, B12 yuksekligi, monositoz diger bulgulardir ve bizim
hastamizin takiplerinde hepsi gorllmustir. MDS tani koymasi zor olan bir hastalik
grubudur. Cocukluk ¢aginda agiklanamayan sitopenilerde &zellikle aklimiza
gelmelidir.
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NADIR BiR HIPERNATREMi NEDENi: ADIiPSi

'Fatma Seden GIZLENCI, ?Yasemin DENKBOY ONGEN,
20zgecan DEMIRBAS, 2Erdal EREN, 20Omer Faruk TARIM

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

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, Gocuk
Endokrinoloji BD Bursa

GIRIS: Hipernatremi serum sodyum konsantrasyonunun 145 mEq/L (izerinde
olmasidir. Adipsik hipernatremide osmosensoérler araciligiyla susuzluk duyusu
kaybolan hastalar, Hiperosmolar dehidratasyona ragmen su igme gereksinimi
duymazlar.Kronik veya tekrarlayan hipernatremik dehidratasyonla birlikte genellikle
osmotik uyariya verilen ADH yaniti sinirlidir.

OLGU: 15 yasinda kiz hasta 9 yil 6nce bas agrisi ve kusma sikayetleri ile dis
merkeze bagvurmus. Optik gliom tanisi alan hasta 12 kez opere edilmis V-P sant
takilmis sonrasinda nébet gegirmeye baglayan hastaya Tegretol baslandi. Hastaya
ACTH uyari testi yapildi ACTHa kortizol yaniti normal bulundu.Santal hipotiroidi ve
santral Diyabetes insipitus tanisi alan hastaya Euthrox, Minirin baslandi. Cok su
icme, sik idrara gikma, konusma bozuklugu yirlyememe sikayeti ile bagvuran
hasta mental retardeydi, alt extremitede DTR artisi, anizokori ve horizontal
nistagmus saptandi. Sol pupil refleksi yoktu. Yapilan tetkiklerinde Na:178 ire:87
kreatin:1.47 idrar dansitesi:1038 bulundu. Hastaya SF ile sok tedavisinden sonra
idame hidrasyon tedavisi baglandi.Sant disfonksiyonu yoktu. Hastanin sodyum
degerleri giinde 12mEq/L gegmeyecek sekilde disirildi. Hastanin bilinci dlizeldi
ve mobilize oldu.

TARTISMA: Adipsik hipernatremi, susuzluk hissini uyaran osmosensérlerin
dogumsal malformasyon veya edinsel nedenlerle hasara ugramasina bagli olabilir.
Holoprozensefali, korpus kallozum hipoplazisi, vaskiler lezyonlar ve
kraniofarengioma, suprasellar germinoma ya da pineolama gibi timérler nedeniyle
gelisebilir Histiyositozis ve sarkoidoz gibi grantlomatdz hastaliklar; hidrosefali
araknoid kist, erken puberte ile birlikte idiopatik hipotalamik disfonksiyon, AIDS,
CMV enfeksiyonu ve “bos sella” sendromu ile birlikte psédotiimér serebri adipsik
hipernatremi nedeni olarak bildirilmistir.On hipotalamusun lezyonlarinda susuzluk
hissi kaybedilir ve adipsi gelisebilir.Birlikte Di olmasa bile renal ve bébrek disi
yollardan  kaybedilen suyu dengeleyecek odlclide serbest su alimi
gerceklesemeyecegi icin hipernatremi gelisir.
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SONUGC: Hastanin 6volemik konumda hedef agirliina karar verilmelidir. Bu
hedefe uygun agirhd saglayacak alinmasi gerekli glnlik sivi  miktari
hesaplanmalidir. Serum sodyum diizeyi yakindan izlenmelidir.
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GOCUKLARDA AGIR HUMAN BOCAVIRUS ENFEKSIYONU iGiN RiSK
FAKTORLERI - 5 YILLIK TECRUBEMiZ

'Nilay Tugce Isik BAYAR, 'Ayse CAN, 2Sevin KIRDAR, 3Duygu ERGE,
SPinar UYSAL

"Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari
Anabilim Dali

2Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakdiltesi Tibbi Mikrobiyoloji Anabilim Dall
SAydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Alerji Ve immiinoloji
Bilim Dali

GiRig: Ozellikle 5 yasin altindaki gocuklarda alt solunum yolu enfeksiyonlari
(ASYE) oldukgca 6nemli bir morbidite ve mortalite nedenidir.Human Bocavirus
(HBoV) Parvoviriis ailesi ve Parovirini subgrubuna ait bir solunum yolu
virtisudir.Ulkemizde HBoV enfeksiyonun cocuklardaki sikligi ve klinik seyri ile ilgili
bilgilerimiz kisithdir. AMAC: Bu galismada, cocukluk ¢aginda alt solunum yolu
enfeksiyonu HBoV enfeksiyonunun sikli§i, hastaliyin semptom ve belirtilerinin
tanimlanmasi, seyri, tedavi yaklasimi ile hastaligin neden olabilecegi
komplikasyonlarin belilenmesi amaclanmistir.

METHOD: Retrospektif ¢alismamizda, hastanemize Ocak 2013 ve Aralik 2017
yillari arasinda alt solunum yolu hastaliklariyla yatan 4098 gocuk hasta ve 5618
yatis dosyasi incelendi.Hastalardan multipleks polimeraz zincir yéntemi (PCR) ile
20 solunum yolu virus ornegi calisilan 1168 olgudan 78'inde Bocavirus
enfeksiyonu saptandi.Hastalarin dosya kayitlarindan demografik verileri, klinik
bulgulari, hastanede yatis siresi, laboratuvar belirtegleri (Lokosit, eozinofil, bazofil
saylari ve C-reaktif protein diizeyi) elde edildi.

BULGULAR: HBoV 2013-2017 yillari arasinda alt solunum yolu enfeksiyonu ile
hastaneye vyatirilan cocuklarin 70'inde (%6) saptanmistir. Bu olgularin 26'si
(%37.1) kiz, 440 (%62.9) erkekti.Yas ortalamasi 2 yil (1 -3 yil), hastanede yatis
stiresi 5.27 £ 3.97 (1-18 giin) bulundu.Hastalarin 26'sinda (%37.1) izole HBoV,
24’Unde (%34.3) eslik eden bir, 20'sinde (%28.6) eslik eden iki virlis bulunmakta
idi.Bu virUsler sirasiyla, rhinovirus (24, %34.3), RSV (12, %17.1), adenovirus (11,
%15,7), coronavirus (7, %10), hMPV (4, %5.7), parainfluenza 1/2/3 (5, %7.1),
influenza A (HIN1) (3, %4.2) olarak belirlendi. Hastalarin 43’0 (%61.4) Akut
bronsiolit tanisi alirken, 27’si (%38.6) bronkopndmoni/pnémoni tanisi ile izlendi.
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Erkek ¢ocuklarda (bronko)pndmoni daha sik gorlimekteydi (p=0.041).Akut
bronsiolitli hastalar (bronko)pnémoni tanisi alanlara gére anlamli olarak >2 co-viriis
enfeksiyonu gegirmekte idi (p=0.03).Ancak, hastaligin tipi ile diger klinik ve
laboratuar parametreleri arasinda anlamli iliski saptanmadi (p>0.05). Olgularin 8'i
(%11.4) yogun bakimda entlibe olarak izlendi. Tim olgular (bronko)pndmoni tanisi
aldi (p<0.001). YBU tedavi edilen olgularda anlamli eozinopeni (p=0.036),
bazopeni (p=0.013) saptanirken, hicbirinde ¢oklu (=3) virlis saptanmadi (p=0.045)
klinik diizelme ile taburcu edildi.

SONUGC: HBoV 0zellikle sttcocuklarinda agir alt solunum yolu enfeksiyonu ve
uzun hastane yatigina neden olan énemli bir solunum yolu patojenidir. iiging
olarak, HBoV ile coklu virls enfeksiyonu (>2 co-viris) A.brongiolit ile iligkili
bulunmus ve klinik seyir daha hafif seyretmistir. HBoV enfeksiyonu (<2 co-virus
enfeksiyonu) ile iliskili (bronko)pnémoni, eozinopeni ve bazopeni varli§i daha agir
klinik seyir ile iligkilidir.
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TUBER CINEREUM HAMARTOMU SAPTANMIS PUBERTE PREKOKSLU BIR
OLGU

'Cisel SEZER, ?Yasemin DENKBOY ONGEN, 2(5zgecan DEMiRBA$,
2Erdal EREN, 20Omer Faruk TARIM

Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklarnt AD, BURSA
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, Cocuk
Endokrinoloji BD. BURSA

GIRIS. Puberte prekoks; Sekonder cinsiyet dzeliklerinin belirginlestigi yasin, bu
ozelliklerin normal popilasyonda gorilmeye basladigi yas ortalamasindan 2.5 SD
daha 6ne kaymasi erken puberte olarak yorumlanmaktadir. Kiz gocuklarda bu yas
ortalama 8 yas iken; erkek gocuklarda 9 yas olarak kabul edilmektedir. Pubertenin
baslamasi; kizlarda Tanner evre Il meme gelisimi, erkeklerde testis volumunin 4
ml'nin Ustline ¢ikmasi esas alinmaktadir.

OLGU: 9 aylik kiz hasta vajinal kanama, memelerde blylime sikayetiyle tarafimiza
bagvurdu. Bir aydir fark edilen memelerde biiyime artigi ve 3 giin slren stipheli
menstriiel kanama mevcuttu. Fizik muayenesinde agirligi 8660gr (10-25p), boyu
70 cm(75-90p), bas gevresi 44.5 ¢cm(50-75p) Olgldi. Telars evre 2-3, pubars evre
1 olarak degerlendirildi. Hastanin kemik yasi 1 yas 6 ay ile uyumlu olarak gortldu.
Tetkiklerinde FSH:5,98 IU/L, LH:7,06 IU/L, E2:119 ng/L olarak sonuglandi. Santral
puberte prekoks olarak degerlendirildi. Cok erken yasta gorllmesi nedeniyle
santral patolojilerin diglanmasi amaciyla hipofiz ve kraniyal MR degerlendirildi.
Tuber cinereum hamartomu gdzlendi. Botroid sarkom ve olabilecek diger
genitolriner patolojileri de@erlendirmek i¢in yapilan pelvik ultrasonografisinde;
uterus yasa goére blyuk (41x14x14mm), endometrium hafif hiperplazik, sol overde
en blyigi 7 mm capinda birkag adet kist saptandi. Tim tetkikleri ile
degerlendirilen ve santral patolojiye bagl puberte prekoks dusinulen hastaya
puberte durduruimasi amaciyla GnRH agonisti olan leuprolide asetat tedavisi ayda
1 kez olmak Uzere baslandi. Tedavi sonrasi menstriiel kanama tekrari olmadi ve
telars geriledi. Hormonal tedavinin olumlu sonug vermesi nedeniyle ve
hamartomun neden oldugu bagka sorun bulunmamasi nedeniyle 6 ay aralarla MR
izlemi planlandi.

TARTISMA: Puberte prekoks santral-periferik puberte prekoks diye ikiye
ayrilmaktadir. Gergek puberte dememiz icin ilk olarak telars ile baslamalidir. Kiz
cocuklarda santral puberte prekoksun en sik nedeni idiopatik iken; erkek
cocuklarda santral patolojiler 6n plandadir.
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Yalanci puberte prekoks ise pubars ya da adrenars ile baslayabilmektedir. LH
degderinin 0.3 Uzerinde olusu santral pubertenin bagladiginin gésterir. E2:119
ng/Lve pelvik ultrasonografisinde uterusun yasa goére biyik (41x14x14mm) olarak
saptanmasi over yanitinin oldugunu gosterir. Olgunun Hipofiz MR'inda tuber
cinereum hamartomunun gérlimesi santral puberte prekoks ile uyumlu oldugunu
gosterdi.

SONUGC: Siklikla erkeklerde gelisen puberte prekoks santral kitlelere bagli
gorilmekteyken, kizlarda santral patolojilere bagli puberte prekoks daha nadirdir.
Nadir de olsa puberte prekoks ile gelen gok kiiglk yaslardaki kiz gocuklarinda altta
yatan santral nedenlerin de olabilecegini unutmamaliyiz.
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HiPOFiZ ADENOMLU BiR OLGUDA CUSHING HASTALIGI

'Cisel SEZER, 2Yasemin DENKBOY ONGEN, 2Ozgecan DEMIRBAS,
2Erdal EREN, 20Omer Faruk TARIM

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, BURSA
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghdi Ve Hastaliklari AD, Cocuk
Endokrinoloji BD. BURSA

GIRIS: Cushing hastali§i cocukluk ve adolesan yas grubunda endojen Cushing
sendromunun en sik nedenidir ve Cushing sendromu olgularinin yaklasik %75-
80nini olusturur. Cushing hastaliginin biylk ¢ogunlugu ACTH salgilayan hipofiz
mikroadenomlarindan kaynaklanir. Adenom 10 mm’den kiciik ise mikroadenom
olarak adlandirilir. Makroadenomlar ise nadirdir.

OLGU: 12 yasinda erkek hasta; yaklasik 3 yil dnce giderek kilo almaya baglamasi
ve boy kisaligi da fark edilmesi (izerine dis merkeze basvuran hastada cushingoid
goriinim olmasi ve herhangi bir ilag kullanimi olmamasi nedeniyle Cushing
sendromu agisindan degerlendirime yapiimig ve ACTH salgilayan hipofiz
mikroadenomu saptanmis ve kitle eksizyonu amaciyla sol hemihipofizektomi
yapilmis. Post operatif dénemde ACTH degerlerinde diisme olmamasi nedeniyle;
2.kez sol hemihipofizektomi operasyonu yapilan hasta ACTH ve kortizol yiksekligi
devam etmesi nedeniyle ileri tetkik ve tedavi amaciyla tarafimiza bagvurdu.
Basvurudaki fizik muayenesinde boyu 3 persentil altinda ve cushingoid gortinimi
mevcuttu. Egzoftalmi, bufalo hérglici ,trunkal yaglanma, lipomasti, boyunda ve
aksillada akantozis ,meme uclarinda hiperpigmentasyon dikkat gekiciydi.
Laboratuvar incelemelerinde diurnal ritmin bozuldugu gorildi ve 24 saatlik idrar
kortizolu yliksek saptandi ve diger hipofiz hormonlarinda yetersizlik gozlendi. Uzun
stiredir endojen kortizole maruz kalan hastada kemik dansitometrisinde Z skoru
boy yasina gore -2.3 geldi. Direkt grafilerinde osteoporoza bagli ¢okme fraktlirl
saptandi. Bu nedenle iv bifosfanat (pamidronat) tedavisi baslandi. Kontrol amagli
cekilen hipofiz MR'Inda heterojen kontrastlanan rezidli hipofiz dokusu izlendi.
Olgunun 2 kez transsfenoidal hipofizektomi olmasina ragmen sebat edilen kortizol
yiksekligi olmasi nedeniyle dncelikle medikal tedavi ile (ilk segenek ketokonazol)
kortizol  baskilanmasinin  saglanmaya calisiimasi basarisizik durumunda
kraniyotomi ile hipofizektomi yapilabilecedi sonucuna varildi.
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Ketokonazoliin temin edilememesi nedeniyle cabergolin (dopamin antagonisti)
tedavisi baglanarak hasta izleme alindi. Uygun doz cabergolin tedavisine ragmen
kortizol baskilanamayan hastaya aylik intramuskiler formda sandostatin
(somatostatin) tedavisi bagland.

TARTISMA: Pasireotide subkutan uygulanan, uzun etkili sentetik somatostatin
analogudur. Yetigkin olgularda sik kullaniimakla birlikte tedavi bagarisi yiksek
olarak bildirilmistir ancak ¢ocuk olgular agisindan tecriibe yoktur. Ayrica yetiskin
olgularda gamma knife radyoterapi tedavisi de yaygin kullaniimaktadir. Cocuklarda
gamma knife tedavisi yanit siresinin uzun olmasi nedeniyle sik
kullanilimamaktadir.

SONUG: Cushing hastaligi ¢ocukluk yasinda sik karsilagilan bir tani olmamakla
birlikte; tedavi algoritmasi agisindan daha gok calismaya ihtiya¢ vardir. Olguda
cabergolin ve sandostatin tedavi yaniti yakin takip edilmekle birlikte; tedavi
yanitina gore yeni tedavi yontemleri agisindan degerlendirme yapilacaktir.
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SAG BOYASINA BAGLI ALERJIK KONTAKT DERMATIT; BiR OLGU SUNUMU

1Siimeyye ERTEK, ?Siikrii CEKIC, 3Yasin KARAALI, 3Nihat SAPAN

Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Saghgi Ve Hastaliklart ABD.

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari - Cocuk Allerji
Bilim Dali

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari- Cocuk Allerji
Bilim Dali

GIRIS: Alerjik kontakt dermatit gesitli etkenlere karsi gelisen gecikmis tip (tip IV)
asir duyarlik sonucu olusur. Temas sonrasi deride; kirmizi, kasintili, iltihapl
velveya kabarcikli lezyonlar gibi 6n reaksiyonlar ve deride pullanma, kabalasma,
catlaklar ve renk degisikligi gibi kronik degisiklikler gortlebilir. Kozmetik Uriinler ve
sa¢ boyalarl kontakt dermatitin 6nemli nedenlerindendir. Burada sag boyasi
kullanimi sonrasi gelisen alerjik kontakt dermatit tanili bir olgu sunulmaktadir.

OLGU: On alti yasinda kiz hasta tarafimiza yluzde kizariklik, sislik yakinmasi ile
bagvurdu. Yakinmalarinin sagini boyadiktan 2 saat sonra bagsladigi ogrenildi.
Ozgegmis ve soygecmisinde 6zellik yoktu. Fizik muayenede sagli deride kizariklik,
sislik ve ylzde yaygin 6dem oldugu tespit edildi. Laboratuvar bulgularinda
anormallik saptanmadi. Alerjenlerle deri prik testi negatif saptandi. Sistemik
antihistaminik ve steroid tedavisi sonrasi yakinmalari geriledi. izleminde atopi
yama testinde fenilendiamine ile 24. ve 72. Saatte pozitif reaksiyon olustugu
goruldd. Mevcut bulgularla hastaya P-fenilendiamin (PPD) alerjisi tanisi konuldu ve
fenilendiamin igeren Utrlnleri kullanmamasi gerektigi konusunda bilgilendirildi.

TARTISMA: P-fenilendiamin, sa¢ boyalari ve kina ddévmeleri igin kullanilan
aromatik bir amindir. PPD ayni zamanda yaygin bir alerjendir ve genellikle sag
boyasina bagh alerjinin yaygin nedenidir. P-fenilendiamin iceren kozmetiklerin
erken yasta kullanilmaya baglanmasinin duyarllik sikhiginin artiginda 6nemli rold
oldugu dusUndlmektedir. Ailelerin kozmetik Grtnlerin PPD gibi ciddi alerjik
reaksiyonlara neden olabilecegdi konusunda uyariimasi énemlidir.
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SOLUNUM YETMEZLIiGiNiN NADIR BiR NEDENi SMARD1 SENDROMU: OLGU
SUNUMU

?Yakup CANITEZ, *$iikrii CEKIG, *Yasin KARALI, 'Cisel SEZER,
SFatih CICEK, 2Nihat SAPAN

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dal,
BURSA

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Gocuk Alerji Bilim Dali, BURSA

SUludag Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Immunolojisi Ve Alerji Bilim Dali, BURSA

GIRIS: Spinal miiskiiler atrofi ve respiratuvar distres tip 1 (SMARD1) sendromu
genellikle bebeklik doneminde bagslayan kas gugsuzligu ve solunum yetmezligine
neden olan nadir goriilen otozomal resesif bir hastaliktir. Tipik olarak dogum
sonras| 6 hafta ila 6 ay arasinda solunum glicligi, zayif ve tiz aglama, beslenme
sorunlari ve tekrarlayan pnoémoni ataklari gorllir. Bu sendromda diyafragma
paralizisi nedeniyle ani solunum yetmezIigi gelisir. Burada diyafragma paralizisi
nedeniyle evantrasyon saptanan ve hipotonik infant bulgulari olan SMARD tip1
sendromu tanisi konulan olgu sunulacaktir.

OLGU: On sekiz aylik erkek hasta ilk kez alti aylikken, emme azligi, tarti aliminda
azalma, sik nefes alma ve ses kisikligi yakinmalari ile bagvurdu. Oykisinde; 37
hafta 4 glnluk iken normal vajinal yolla 1890 gram agirliginda APGAR 6-8 olarak
dogdugdu, 3 aylikken édnce emmede isteksizlik, kilo aliminda azalma, 15 giin énce
de yeterli beslenememe, sk nefes alma ve aglarken sesinin kisik gikmasi
yakinmalarinin bagladi§i 6drenildi. Fizik muayenede; tasipne (64/dk), dispne,
hipotonisite, liggen ylz gériinimil ve pes ekinovarus saptandi. Akciger grafisinde
sag diafragma da evantrasyon tespit edildi. izleminde solunum sikintisi artan ve bu
nedenle entlbe edilen hastaya diyafragma plikasyonu operasyonu yapildi.
Hipotonisite nedeniyle yapilan kas biyopsisinde spinal muskuler atrofi (SMA) ile
uyumlu bulgular saptandi. SMA gen mutasyonlar negatif saptanmasi Uzerine
hastada hipotonik ve diyafragma paralizisi olmasi nedeniyle SMARD1 sendromu
dugtndlerek yeniden genetik dederlendirme yapildi. Yapilan analizde hastanin
IGHMBP2 geninde p.Leu236* (¢.707T>G) ve p.GIn632Hisfs*4 (c.1894_1910del17)
compound heterozigot mutasyon saptandi. Bu mutasyon ve klinik bulgularla
SMARD1 sendromu tanisi konulan hasta ev tipi mekanik ventilatorde
trakeostomize sekilde takip edilmektedir.
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SONUC VE TARTISMA: Atipik SMA bulgulari ve etyolojisi saptanamamis solunum
sikintisi olan hastalarda SMARD1 sendromu tanisi da disuntlmelidir.
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NADIR GORULEN BiR BULLOZ DERMATOZ: iNCIiR DERMATITI

2Yakup CANITEZ, 2Siikrii GEKIC, ?Fatih CIGEK, 'Sabiha ISIK,
2Yasin KARALI, *Nihat SAPAN

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

GIRIS: Fitofotodermait, incir gibi bazi bitkilerin dallari ve yapraklarinda bulunan
furokumarin olarak bilinen (psorolen..) kimyasal maddelerin deri ylzeyinde
ultraviyole B isinlariyla etkilesimi sonucu olusan fototoksik bir dermatozdur. Burada
incir yaprag! ve sitl ile temasi sonrasi vezikilobulléz dermatit gelisen bir olgu
sunulmaktadir.

OLGU: On i¢ yasinda kiz hasta, sag elinde eritemli ve 6demli zeminde geligen
vezikilob(lléz lezyonlarla bagvurdu. Oykisinde 5 glin énce incir yapradi ve s(ti
ile temasi sonrasi ellerinde kizariklik ve kasinti sikayeti basladidi iki gin sonra ise
sag elde kizarik ve kasintili lezyonlarin vezikilli ve bulli lezyonlara dénustigu
ogrenildi. Olgunun 6zgegmis ve soy gegmisinde 6zellik yoktu. Fizik muayenesinde;
saj elde ve parmaklarda yodun billéz lezyonlar, sag dirsek i¢ ylzlinde
makUlopapller lezyon, sag el bileginde eritem, 6dem ve 1si artigi, sol elde ise
sadece vezikiler lezyonlar saptandi. Laboratuvarinda; tam kan sayimi ve kan
biyokimyasi normaldi. Total IgE 20,8 kU/L ve C reaktif protein negatif saptandi.
Bulden alinan sivindan gonderilen bakteri kiltlrinde treme saptanmadi. Hastaya
tipik Oyki ve muayene bulgulari nedeniyle incir dermati tanisi konuldu.
Metilprednizolon ( 1 mg/kg/glin), setirizin, sistemik antibiyotik ( sefotaksim ve
klindamisin), lokal cilt bakimi ve elevasyon tedavileri uygulandi. Yatiginin 10. glinu
sikayetleri tamamen gerileyen olgu ayaktan izleme alind1.

TARTISMA: Billoz dermatozlarin ayirici tanisinda fitofotodermatit  tanisi
dusundlmeli ve bitkilerle temas dykisu sorgulanmalidir. Ozellikle incir yetistiriciligi
yapilan bélgelerde hastalarin ve hekimlerin bu konuda farkindalik sahibi olmalari
onemlidir.

ANAHTAR KELIMELER: Fitofotodermatit, incir dermatiti, furokumarin
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EBV MONONUKLEOZU SONUCUNDA OLUSAN KOLESTAZ : OLGU SUNUMU

"Gonca Handan USTUNDAG, "ibrahim Etem PI$KiN, "Nihal HOSGUL,
'Aslisu Akdeniz VURUNBIGI, Ulkii Benan SEVIM

'Biilent Ecevit Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji BD, Cocuk
Saghgr Yogun Bakim

GIRIS: EpsteinBarr Viriisii (EBV), enfeksiyozmononiikleoza neden olan herpes
virts turaddr. Cogu EBV enfeksiyonuasemptomatiktir. Genellikle EBV enfeksiyonu
ates, bogaz agrisi ve lenfadenopatiden olusur. Enzim anormallikleri, kolestazdan
daha ¢ok hepatit ile iliskilidir. EBV mononikleozundan siddetli kolestatik sarilik
nadiren bildirilmistir.

OLGU: 7 yas erkek hasta yilksek ates, halsizlik, kusma ve sararma sikayetiyle
bagvurdu. 5 gin once baslayan halsizlik ve yiksek ates yakinmalari olmus.
Antipiretk  ve analjezik kullanilmig. Kan tetkiklerinde hiperbiluribinemi
saptanmasindan tarafimiza yonlendirildi. Hastanin uyku hali vardi.Tonsilleri-
orofarenksi hiperemik , goévde ve skleralari ikterik, HSM mevcut, traube
kapaliydi.Dokuntdleri mevcuttu.Kan tetkiklerinde;WBC: 26.100 HGB: 9.6 g/dl HCT:
%29.2 MCV: 75.8 fl PLT: 50.000 AST: 122U/L ,T.bil: 10.72mg/dI, ID.billirubin:
4.01mg/dI,D.bil.:6.71mg/dl, dre:89 mg/dl, Cr: 1.0 mg/dl Klor: 94 mmollL
Sodyum:129 mmol/L, Potasyum:3.2 mmol/L, Fosfor:2.8mg/dl, Amilaz:157 UIL,
ALP:723 U/L, LDH: 729 UL Albumin:i2.3 g/dl , Amonyak:105 mcg/dl,
CRP:244,5mg/L, Procalcitonin:6.12 ng/ml idi.PTZ:18.3sn, INR: 1.63, APTT: 30.8
sn idi. Idrar:Bilirubin+ Urobilinojen+ Dansite:1010 Ph:7 ve hizli streptokok testi
negatifti.Rehidratasyon tedavisi diizenlendi. ALP, total ve direkt bilirubin yliksekligi
olan hastaya ursodeoksikolik baslandi. CRP yuksekligi,atesi oldugundan
sefotaksim baslandi.Koagtlasyon bozuklugu olan hastaya K vitamini uyguland.
Klinigi evre 1 hepatik ensefalopati olarak degerlendirildi. Laktuloz tedavisi ve
hepatamine bagslandi. Hepatobiliyer ve portal vendoppler USG yapildi. HSM ve
safra kesesi duvar kalinhdr artmig saptandi. Albumin degeri 1.8 gr/dl saptandi,
albumin verildi. Takibinde en ytiksek total bilirubin degeri: 21.67 mg/dl, D.bil: 12.45
mg/dl, iD.bil.degeri: 9.22 mg/dl saptandi. Hastanin EBV EBNA IgG,VCA IgG,EBV
EA ,EBV VCA IgM pozitif saptandi.EBV DNA PCR 2630 kopya/ml ile pozitif
saptandi.Hastaya EBV hepatiti on tanisiyla prednizalon bagslandi. Bobrek
fonksiyonlarinda diizelme gézlendi. ikteri yiizinde ve gdzlerinde devam etmekle
birlikte gdvdede azald. Klinidi ve lab bulgulari diizeldi. Taburcugu edildi.
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SONUC VE TARTISMA: EBV'nin enfeksiy6z hepatitin nedenlerinden biri oldugu
bilinmektedir. Viralenfeksiyon kaynakli Akalkilozkolestit pediyatrik popilasyonda
nadirdir. Cocukluk ¢aginda klinik tablolari ve laboratuvar verileri nonspesifiktir,
klinik teshisi zordur. Burada EBV'nin cesitli hedef organlar tzerindeki immunolojik
mekanizmasinin rolinin aydinlatiimasi icin ileri calismalara ihtiya¢ oldugu
gorilmektedir.
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VISSERAL LEISHMANIYAZiS

Nazmiye YUKSEK* , Mutlu YUKSEK**, Ulkii Benan SEVIM**,
Sefik YURDAKUL**, Zuhal ORNEK**, Fiisiin COMERT***

*Biilent Ecevit Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Hematoloji-Onkoloji BD**
**Biilent Ecevit Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Alerji BD,

**Bijlent Ecevit Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD
*+Bijlent Ecevit Universitesi Tip Fakiiltesi Mikrobiyoloji AD

GIRIS: Viseral leismaniasis ates, splenomegali ve pansitopeni ile seyredebilen bir
enfeksiyon hastaligidir. Hastahgin sk goérildigi bolgeler disinda  cesitli
enfeksiyonlar, primer ve sekonder hemofagositik sendromlar ve akut |6semiler de
benzer bulgularla seyredebilecegi icin, ilk akla gelen tanilar arasinda olmayabilir.
Burada infantil donemde pansitopeni etyolojisine yonelik yapilan kemik iligi
aspirasyon yaymalarinda saptanan leishmania amastigotlari ile kala azar tanisi
alan 2 olgu sunulmustur.

OLGU1 : Direngli ates ve kan degerlerinde disuklik nedeniyle bélimimiize sevk
edilen 11 aylik erkek bebedin Gykuslinden bir haftadir devem eden ates ve
istahsizlik yakinmalari oldugu ogrenildi. Fizik incelemesinde ates, solukluk, kriptik
tonsillit ve HSM saptandi. Tetkiklerinde hb, I6kosit, trombosit digukligl ve CRP
yiksekligi disinda patoloji saptanmadi. Lésemi én tanisi ile yapilan kemik iligi
yaymasinda leishmania amastigotlari saptandi. Viseral leishmaniasis tanisi ile
baglanan lipozomal amfoterasin B tedavisi sonrasinda klinik ve laboratuvar
bulgulari diizeldi.

OLGU2 : 8 aylik kiz bebek ylksek ates, yesil renkli ishal, hirltil 6ksuriik sikayetleri
ile tarafimiza bagvurdu. Oykiisinden yakinmalarinin 5-6 giindiir devam ettigi,
halsiz ve istahsiz oldugu 6grenildi. Fizik incelemesinde solukluk, orafarenkste
hiperemi ve splenomegali saptandi. Tetkiklerinde anemi, I6kopeni, trombositopeni
oldugu gortilen hastanin TG ve fibrinojen diizeylerinin de yliksek olmasi nedeniyle
on planda hemofagositk sendrom dustin(ldi. Hemofagositik sendrom? Losemi ?
on tanilariyla yapilan kemik iligi yaymasinda atipik hiicre-blast saptanmayan
hastanin hemofagositoz agisindan ayrintili degerlendirilmesi sirasinda leishmania
amastigotlari gorildi. Hastalik serolojik olarakta pozitif saptandi. Lipozomal
amfoterasin B tedavisi ile klinik ve laboratuvar bulgulari diizeldi.
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SONUC VE TARTISMA : Leishmania enfeksiyonu sik gérildiigi bolgelerde ates,
splenomegali ve pansitopeni gibi bulgularla bagvuran hastalarda ilk arastirilan
hastaliklardan biri olurken, bolgemiz gibi nadir gérildiigi bdlgelerde kolay akla
gelmedigi igin tanisi gecikebilmektedir. Hastaligin sik goriimedigi bir yas alti
bebekler dahil tim gocuklarda ates, splenomegali ve pansitopeni nedeniyle yapilan
kemik iligi aspirasyon yaymalarinin bu olasilik g6z &ninde bulundurularak
degerlendiriimesi tani gecikmesini 6nlemede 6nemli rol oynayacaktir.
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CROHN HASTALIGI BENZERi SEMPTOMLARLA BASVURAN PERFORE
AKUT APANDISIT VAKASI: OLGU SUNUMU

'Enes IN, 'Giilce YORUK, 2Taner OZGUR, *Kadriye Nil KAPTAN,
2Tanju OZKAN, *Ayse PARLAK, Sirfan KIRISTIOGLU

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Saghgi Ve Hastaliklari AD
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Gastroenterolojisi BD
3Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi AD

GIRiS: Crohn hastaligi (CH) karin agrisi, ishal, kilo kaybi, ates, deri
dokintlleri, bazen eklem agrisi-sisligi gibi bulgularla ortaya ¢ikan, kronik bir
hastaliktir.  Semptomlar akut apandisit ile karisabilmektedir. CH
komplikasyonlari fistll, apse, perianal hastalik ve intestinal darlik seklinde
goraldr.

OLGU: on iki yasinda kiz hasta 20 glndir olan karin agrisi ve ishal, aralikl
kusma ve son 2 haftada 5 kilo kaybi sikayetleri ile tarafimiza bagvurdu. Vital
bulgulari stabil olan hastanin fizik muayenesinde dehidrate gorinimi ve
barsak sesleri hiperaktik saptandi. Laboratuvar tetkiklerinde I6kositozu ve CRP
yiksekligi, gaita freshinde bol [okosit olan, Batin USG de ince barsak
mezenteri hafif 6demli goriinimde saptanan hasta Sefotaksim tedavisi
baglanarak, akut gastroenterit ve inflamatuvar barsak hastaligi 6n tanisi ile
yatirildi. Abdomen BT de Pelviste douglas posundan yukariya dogru uzayan
75x56 mm boyutlu kalin cidarli igerisinde hava imaji izlenen abse kavitesi
izlendi. Kontrast madde sonrasi bu kaviteye distal ileal ans duzeyinden
kontrast ekstravazasyonu izlendi. Apandiks ayrica vistalize edilememistir.
Bulgular dncelikle inflammatuar bagirsak hastaligi ve buna bagli fistil+abse
posu lehine dederlendirildi. Hasta gocuk cerrahisi ile konsiilte edildi. Perkltan
Abse Drenaji sonrasi drenaj kateterinden intestinal icerik gelen hastanin
verilen metilen mavisinin de foley idrar sondasindan geldigi géraldu,
intestinovezikal fistill olarak degerlendirildi. On planda inflamatuar barsak
hastaligina bagl intestinovezikal fistul disunlerek eksploratif laparatomi
karari alindi. Crohn hastaligina ait bulgu izlenmedi. Mezenterde kalinlasma
yada patolojik mezenter lenf nodu gériilmedi. Perforasyon ve fistlil agisindan
bakildiginda patoloji saptanmadi. Apendiks pelvik yerlesimli olup ug kisminda
perforasyon gorildi. Apendektomi yapildi. Mesane foley kateterden sivi
verilerek dolduruldu fistil agisindan bakildiginda fistll gérilmedi. Plastrone
apandisit olarak degerlendirildi. Postoperatif tedavisi tamamlanan hasta
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ayaktan takibe alind.

SONUG VE TARTISMA: Karin adrisi, kusma, ishal gibi nonspesifik sikayetler
ile gelen olgularda anamnez ve fizik muayene ile ayirici tanida iBH- Akut
apandisit distnulmelidir. Apandisit, cocukluk ¢aginda en sik karsilagilan acil
durumlardan biridir. Zamaninda miidahale edilmediginde perfore apandisit,
plastrone apandisit ya da apendiks absesi ile sonuglanabilir. Bu olgu erken tani
ve tedavinin 6nemini vurgulamak igin sunulmustur.

300



10 - 13 Mart 2019, Uludag

PB127

SENKOPLA BASVURAN INTERSTISYEL AKCIGER HASTALIGI:
OLGU SUNUMU

?Yakup CANITEZ, *$iikrii QEKiQ, $Yasin KARALI, “Mete Han KIZILKAYA,
'Gizem Ezgi SEN, 'Omer VAROL, “Fahrettin UYSAL, “Ozlem BOSTAN,
2Nihat SAPAN

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
BURSA

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim
Dali,Cocuk Alerji Bilim Dali , BURSA

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim
Dali,Gocuk immunolojisi Ve Alerji Bilim Dali , BURSA

“Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim
Dali,Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali , BURSA

GIRIS: Cocukluk cag interstisyel akciger hastali§i, 6nemli morbidite ve mortalite
ile iligkili, genis heterojen bir grup nadir hastaligi igerir. Pulmoner hipertansiyon,
interstisyel akciger hastalijl olan erigskinlerde sag kalimi azaltan yaygin bir
komorbiditedir, ¢ocuklarda g6riilme sikgi ¢ok azdir. Burada daha 6nce hig
semptom vermeyen, senkop ile tarafimiza basvuran interstisyel akciger hastaligi
tanisi konulan bir olgu sunulacaktir.

OLGU: On bes yasinda kiz hasta, kosarak 3 kat merdiven giktiktan sonra eve girer
girmez sendeleyerek yere diisme ve bayilma sikayeti ile tarafimiza bagvurdu. Fizik
muayenesinde; 2/6 sistolik Gflirim disinda diger sistem muayeneleri dogaldi. Vital
bulgulari stabildi. Tam kan sayimi ve biyokimya normaldi. EKG sinde sag ventrikil
hipertrofi bulgulari mevcuttu. BNP degderi yiiksek saptanan hastanin EKO sunda ;
sag kalp yapilari genis ve pulmoner arter basinci 85 mm Hg izlendi. Sol ventrikiil
hipertrofisi saptandi. Pulmoner hipertansiyon (PH) tanisi aldi. Katater anjiografide
primer kardiyovaskuler patoloji saptanmadi Ayirici tani igin gekilen Toraks HRCT
de interstisyel akcider hastaligi dusUndiren bulgular saptandi.. Pulmoner
hipertansiyonun sekonder oldugu disundldi. Bronkoskopide ; her iki brons agaci
mukozasinda frajilite disinda 6zellik saptanmadi. BAL érnegin histolojisinde 6zellik
saptanmadi, tliberkiloz negatif ve CMV DNA negatif saptandi. Akciger perfiizyon
sintigrafisinde; sag akciger apekste Ust lob posterior segmentte hipoperfiizyon, sol
akciger lingula ileri derecede hipoperfiize olarak degerlendirildi. BT anjiyo’da ana
pulmoner arter ve dallarinda genislik, ana pulmoner arter ve ana segmenter
arterlerde herhangi bir tromboembolik durum defekti saptanmadi. Tekrarlayan
olgtimlerde D-Dimer negatif saptandi.
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immiinolojik tetkiklerinde iki defa hipogamaglobulinemi saptandi. (immiinolojik
acidan genetik tetkikleri devam etmektedir). PPD Negatifti. Sarkoidoz agisindan
ACE ve 25 OH D vit diizeyleri normal saptandi. Solunum fonksiyon testi normal
olarak degerlendirildi. Deri prick testinde polen ve ev tozu akari duyarliligi
saptandi. Enalapril, forosemid, bosentan ve inhale steroid tedavileri almakta olan
hastaya akciger biyopsisi planlandi.

SONUC VE TARTISMA: Cocukluk ¢adi interstisyel akciger hastaligi, bebekleri,
cocuklar ve gengleri etkileyebilen bir grup nadir akciger hastaligi igin genis bir
terimdir. Bu hastaliklarin kronik okstrik, hizli nefes alma ve nefes darhigi gibi
benzer semptomlar vardir. interstisyel akciger hastali§i olan gocuklar igin prognoz
oldukga degiskendir ve pulmoner hipertansiyon (PH) mortalitenin en buyuk klinik
belirleyicisidir.
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PATENT DUKTUS ARTEIOSUSTA PRO-BNP DUZEYLERI NE KADAR
ANLAMLI?

'Ferzane Ebrar SERDAR, "Cihat SANLI, *Niliifer GUZOGLU,
Didem ALIEFENDIOGLU

'Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligji Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Kirikkale

AMAG: PDA'nin hemodinamik anlamliidini belirlemede biyokimyasal belirteclerin
kullanimi ile ilgili sinirli sayida calisma bulunmakta ve sonuglar genis bir dagilim
gostermektedir. Bu c¢alismada, ekokardiyografik incelemesinde PDA saptanan
prematUre yenidoganlarda pro-BNP’nin anlamli PDA’nin belirlenmesinde duyarlilik
ve 0zgulligunin arastinimasi amaglanmistir.

YONTEM: Calismamiza, son 2 yillk siirede Yogun Bakim Unitemizde izlenen ve
ekokardiyografik incelemesi olan prematlre yenidoganlar dahil edildi. Bebekler,
duktus gaplari 2mm’nin altinda olanlar (Grup 1) ve 2mm ve Uzerinde olanlar (Grup
2) olmak Uzere iki gruba ayrilarak tedavi gereksinimleri, proBNP, Troponin
duzeyleri ve pozitif inotrop destegdi gereksinimleri agisindan karsilastirildi.

BULGULAR: Calismaya alinan bebeklerin (n=95) ortalama ve SD olarak gebelik
yasl ve dogum agirhgr sirasiyla 31,6 £ 3,3 hafta, 1826 + 764,7 gram idi.
Bebeklerin %58.9'u noninvaziv ventilasyon, %28.4'U invaziv ventilasyon destegi
alirken, %38,9'unda RDS nedeniyle sirfaktan uygulanmisti. Calismaya alinan tim
bebeklerin, ekokardiyografik incelemesinde ortalama ve SD olarak duktus ¢api 1,9
£ 0,57 mm; LA/AO 1,53 + 0,32 idi. Pro-BNP ve Troponin’in ortanca degerleri ise
sirastyla 5289 pg/ml ve 0,34 pg/ml olarak bulundu. Bebeklerin %37,9'sinde tedavi
gereksinimi oldu ve bunlarin %18,9'unda Ibuprofen tedavisi tek kiir, %16,8'inde ise
2 kir olarak uygulandi. Gebelik yasi ve dogum agirliklar agisindan benzer olan
Grup 1 ve 2, tedavi gereksinimleri, proBNP duzeyleri ve pozitif inotrop destegi
gereksinimleri agisindan farklilik gostermekteydi. Duktus ¢api 2 mm altinda olan 52
bebegin % 25ine tedavi baslanirken, duktus ¢apr 2 mm ve zerinde olan 43
bebedin % 53,4'lne tedavi verilmisti (p= 0,004) ve proBNP duzeyleri arasindaki
fark anlamliydi (p= 0,000) Ayrica, pro-BNP icin “cut off’ degeri 6073 pg/ml olarak
alindiginda, duyarlihk %71; ézgullik ise %81 olarak bulundu ve bu dizey igin
pozitif prediktif deger %75,6; negatif prediktif deger %77,8; gegerlilik orani ise %76
idi.
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SONUC: PDA tanisi ve hemodinamik anlamliligin deg@erlendiriimesinde
ekokardiyografik inceleme altin  standarttir.  Biyokimyasal  belirteglerin,
degerlendirme kolayli§i ve ekokardiyografik degerlendirme olanaginin olmadig
durumlarda, kullanilabilirlik agisindan énemli bir avantaj saglayacagi diistinilmekle
birlikte, calismamizin sonuglari bu belirteclerin tek basina kullanildiginda duyarlilik
ve 0zgulligunun gok iyi olmadigini gostermektedir.
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KRONiK GRANULOMATOZ HASTALIK TANISI ALAN iKi OLGU

*Fatih GIGEK, 'Mevliide TURAN, ?$iikrii CEKIG, *Yasin KARALI,
4Sara Sebnem Kilig GULTEKIN

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk immiinolojisi Ve Alerjisi Bilim Dali

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk immiinolojisi Ve Algjisi Bilim Dali

“Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk immiinolojisi Bilim Dali

GIRIS: Kronik granilomatdz hastalik (KGH), NADPH oksidaz enzim defektine
bagli hiicre ici 6ldlirme yeteneginin bozuldugu nadir bir immin yetmezliktir. Sikhg
yaklagik 1: 250,000 dogum olarak bildirilmektedir. Hastalar tekrarlayan cilt
enfeksiyonlari, pnémoni, akciger abseleri, slplratif lenfadenit, inat¢i ishal,
karaciger apseleri, perianal apseler ile karsimiza gelebilir.

OLGU 1: Dokuz aylikken servikal lenfadenit nedeniyle tedavi alan 18 aylik erkek
hasta 15 glindlir devam eden ates yiksekligi ile 3. basamak bir saglik kurulusuna
basvurmus. Hastaya iki hafta IV antibiyotik verilmis. Taburcu olduktan 2 gln sonra
39,3 C'ye kadar yikselen ates yakinmasi ile tekrar ayni merkeze basvurmus. Olgu,
lenfadenit dykisu olmasi ve ateslerinin kontrol altina alinamamasi nedeniyle
immin yetmezlik slphesiyle tarafimiza yonlendirilmis. Anne baba arasinda 2.
Derece kuzen evliligi vardi. Fizik muayenesi, sag malleol lateral ylziinde 2 cm
capli fluktuasyon veren cilt alti lezyon disinda normaldi. Tetkiklerinde; tam kan
sayimi ve biyokimyasi anemi (Hb: 8 gr/dl) disinda normaldi. C reaktif protein (CRP)
15,8 mg/dl, eritrosit sedimantasyon hizi: 81 mmi/saat idi. immiinglobulinler ve
lenfosit alt gruplari yasina gdre normal siniflardaydi. Nitroblue tetrazolium (NBT)
testi %3 ve dihidrorodamin (DHR) testi % 14,6 (kontrol %81) saptanan hastaya
klinik ve laboratuvar bulgularina dayanarak KGH tanisi konuldu.

OLGU 2: Uriner sistem enfeksiyonu ve abse sebebiyle toplamda 4 defa
antibiyoterapi alma dykisi olan 18 aylik kiz hasta, sol uyluk 6n yiizde sislik olmasi
ve spontan drene olmasi nedeniyle tarafimiza yénlendirilmis. Olgunun anne ve
babasi arasinda akrabalik mevcuttu. Fizik muayenesinde sol uyluk on ylziinde
0,5x1cm boyutunda (lsere lezyon, sol inguinal bdlgede 1x2cm boyutunda
subkutan sislik , 1s1 artisi mevcuttu.
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Laboratuvar tetkiklerinde sedimantasyon hizi; 81 mm/saat, CRP:7.3 mg/dl, NBT:
%0, immunglobulinler ve lenfosit alt gruplari yasina gore normal sinirlardaydi. Yara
strlintistinden gonderilen drnekte Acinetobacter baumanii Gremesi oldu. Cekilen
sol uyluk kemik sintigrafisinde osteomyelit ile uyumlu bulgu saptandi. Hastaya
klinik ve laboratuvar bulgular esliginde kronik grantlomatéz hastalik teshisi
konuldu. Olgular trimethoprim-sulfometaksazol, itrakonazal profilaksileri ve
interferon gama tedavileri ile ayaktan takibe alindi.

TARTISMA: Kronik grantlomatéz hastaligin farkli genotip ve fenotip etkilesimleri
nedeni ile klinik bulgulari ve prognozu degiskenlik gdstermektedir. Ozellikle Tiirkiye
gibi akraba evliliklerinin fazla oldugu ulkelerde tekrarlayan abse, lenfadenit,
osteomyelit, nedeni bulunamayan ates durumlarinda kronik granilomatéz hastalik
mutlaka ayirici tanida bulundurulmadir.
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GEGIRILMiS EBV ENFEKSIYONUNA BAGLI ERITEMA MULTIFORME MAJOR
OLGU SUNUMU

2Burgin BEKEN, 2Pinar GOKMIRZA OZDEMIR, .
1Sirin Zeynep HASKALP ARIKAN, *Velat CELIK, Giilfer Mehtap YAZICIOGLU

"Trakya Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghdi Ve Hastaliklari Anabilim Dali
?Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Alerji Ve Immiinoloji

GIRIS: Eritema Multiforme (EM), deri ve mukozalarda eritem, vezikiil, biil gibi
lezyonlarla karakterize, akut veya tekrarlayici seyir gosteren, asir duyarlilik
reaksiyonuna bagli olan genellikle 10 -30 yas araliginda gorilen bir hastaliktir. EM
major ve EM mindér olmak Uzere siniflanir, persistan, rekirren seyredebilir.
Etyolojide ilaglar, virlisler ve bakteriler rol oynar, bunlarin arasinda Herpes simplex
virlis (HSV) en sik etkendir. Herpes virUs ailesinin diger bir Uyesi olan Epstein Barr
viris (EBV) ile EM iligkisi ise oldukga nadir olarak bildirilmistir. Bu bildiride
geciriimis EBV enfeksiyonuna bagli gelisen EM major olgusunun sunulmasi
amaglanmistir.

OLGU SUNUMU: Onalti yasinda erkek hasta; oksurik, gozlerde kizariklik, g6z
kapaklarinda, agiz ve dudaklarda sislik, viicutta dékuntl yakinmalari ile klinigimize
bagvurdu. Daha dnce bilinen bir sistemik hastalik, deri hastaligi ve ilag kullanimi
oykusu yoktu. Yapilan fizik muayenede agizda agril billéz lezyonlar ve mukoza
odemi ile birlikte her iki konjunktivada hiperemi ve 15x15 mm submandibular
lenfadenopati saptandi. Tonsillit, stomatit saptanmadi. Karin muayenesinde
hepatosplenomegali yoktu. Ust ve alt ekstremide yaygin, multiple eritematdz,
makUlopapliler, billéz paternin eslik ettigi 2 zonlu hedef lezyonlar saptandi. Tam
kan sayiminda lékositoz (15000 /mm3) mevcuttu, Karaciger ve bdbrek fonsiyon
testleri normaldi. AST 21 U/l, ALT 13 U/I, ire 26 mg/dl, kreatinin 0.6 mg/dl olarak
sonuglandi  (Tablo-1).  Serolojk testler gegirimis EBV  enfeksiyonunu
gostermekteydi.Anti EBV VCA IgM negatif, anti EBV VCA/EA IgG pozitif, anti EBV
EBNA IgG pozitif olarak saptandi (Tablo-2). Cilt lezyonlarindan yapilan biyopsinin
histopatolojisi Eritema Multiforme Major olarak belirlendi (Dermal lenfositler CD3,
CD8 pozitif). EM etyolojsine yonelik yapilan Immun Floresan Antikor Testlerinde
Mycoplasma pneumoniae, HSV 1 ve 2 antikorlari negatif olarak saptandi. Flow
sitometride %41.35 lenfosit hakimiyeti olan hucreler Uzerinde saptanan
imminfenotipik bulgular CD4/CD3: 5980/mm3, CD8/CD3: 3640/mm3, CD19:
3198/mm3 olarak bulundu.
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Hastaya intravendz 750 mg/m?/glin Asiklovir, géz tutulumu agisindan 3x4
damla/giin moksifloksasin ve 3x4 damla/giin deksametazon géz damlasi, oral
mukozal lezyonlar igin topikal 2x1 %0.1 5 gr Triamsinolon Asetonat, 4x5ml/giin
Nistatin oral slispansiyon punch biyopsi alinan hedef lezyonlara 2x1 topikal fusidik
asit+betametazon uygulandi. Klinik ve laboratuvar bulgularin diizelmesi Gzerine
tedavi sonlandirildi.

SONUGC: EM ile EBV iligkisinin nadir olarak goériildigi, etiyolojide akla gelmesi
gereken bir etken oldugu ve sundugumuz bu olguya dayanarak gegirilmis EBV
enfeksiyonun da EM’a sebep olabilecedi unutulmamalidir.
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GOCUKLUK GAGI KRONIK URTIKERINDE OMALIZUMAB TEDAViSi; GOK
MERKEZLI GALISMA

Siikrii CEKIC, 'Yasin KARALL, 'Yakup CANITEZ, *Serkan FiLiZ,
3Oner OZDEMIR, 'Nihat SAPAN

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Bilim Dali, Bursa

2T.C. Saglik Bilimleri Universitesi Antalya Egitim Ve Aragtirma Hastanesi, Gocuk
Alerji Ve immiinoloji Bélimii, Antalya

3Sakarya Universitesi, Cocuk Alerji Ve immiinoloji Bilim Dali, Sakarya

GIRIS: Cocukluk caginda kronik irtiker prevalansi %0,1-0,3 arasinda
bildirilmektedir. Olgularin %15'inde tabloya anjiyoddem eslik etmektedir. Cocukluk
cag kronik Grtikerinde omalizumab kullanim ile ilgili az sayida veri vardr.

AMAG: Bu calismada kronik Urtiker nedeni ile omalizumab kullanan hastalarin
degderlendiriimesi amaglanmistir. Metot: Calismaya U¢ merkezden 32 olgu alindi.
Olgularin verileri dosya kayitlarindan geriye doniik olarak elde edildi.

BULGULAR: Olgularin kiz erkek orani 3 (24/8), medyan yaslar 16,2 yil (6,33-
20,4), medyan drtiker baglangig yaslar 13,2 yil (3-17), medyan omalizumab
baslama yas! 7,8 yil (6,25-17,9), medyan Urtiker sUresi 25 ay (4-142) idi. On bir
olguda (%34,3) anjiyoddem &ykist vardi. Olgularin %34,3'inde (n=11)
dermografizm pozitifti. Olgularin timinde (n=32) 2. kusak H1 antihistaminik,
%34,3'inde (n=11) montelukast kullaniimigti. Omalizumab tedavisi 150mg/4hafta
veya 300 mg/4 hata olarak baslanmisti, ancak 150mg/4 hata baslanan 12 olguda
remisyon saglanamadigi i¢in doz 300mg/4 haftaya gikarildi. Omalizumab 6ncesi
medyan UAS7 skoru 29,5 (16-42) olarak saptand.

TARTISMA: Omalizumab kullaniminin erigkin ¢agda kronik Urtiker tedavisinde
kullaniminin oldukga etkin oldugu bildirilmistir ancak cocukluk ¢ad ile ilgili yeterli
veri yoktur. Calisma sonucunda gocukluk gaginda omalizumab tedavisinin etkin ve
guvenilir oldugu disundlmastar.
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DIRENGLi VENOZ TROMBOZ iLE TANI ALAN NOROBLASTOM: VAKA
SUNUMU

'Alper ilker AKBABA, "Mehtap ERTEKIN, 'Betiil SEVINIR,
2Zeynep YAZICI, 3Ulviye YALGINKAYA

'Bursa Uludag Universitesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dal, Pediatrik
Onkoloji Bilim Dali

2Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji Ana Bilim Dali

SBursa Uludag Universitesi, Tip Fakiiltesi Tibbi Patoloji Ana Bilim Dali

GIRIS: Cocuk hastalarda spontan vendz tromboz sikligi 0.07-0.14/10 000 iken, bu
¢agda gérdigimiz trombozlar gogunluk staz ya da endotel hasari yaratan ikincil
sebeplerle ortaya ¢ikmaktadir. Cocukluk caginda ekstremitelerde staz yaratan
dnemli sebeplerden biri de pelvik, batin ya da toraks igi kitledir. Biz de bacakta
tedaviye direngli vendz tromboz ile kendini gdsteren ndroblastom vakasi
sunuyoruz.

VAKA: Daha once bilinen bir hastalik yklsi olmayan 7 yasinda kiz hasta dis
merkeze bacak agrisi sikayeti ile bagvurmus. Fizik muayenesinde uyluk gaplari
arasinda olgu farkliigi olan hasta bir Ust merkeze sevk edilmis. Burada yapilan
doppler ultrason gorintilemede iliak vende ince akima izin veren tromboz
saptanmasi Uzerine hastanemize sevk edilmis. Anne babasi arasinda akrabalik
olmayan hastanin ailede venooklusif hastalik olmadigi 6grenildi. Hastanin fizik
muayenesinde sag uyluk ¢api 33 cm, sol uyluk capi 37 c¢m idi ve de solda
hassasiyet ve belirgin 6dematoz gorunim mevcuttu. Tromboza yonelik tetkikleri
alinan ve enfeksiyon odagi bulunamayan hastaya disik molekdl agirlikli heparin
bagland!. izlemde ¢ap farki 7 santimetreye gikan ve doppler ultrason gériintileme
ile trombozda ¢6ziilme gdriilmeyen vakaya ultrason gériintilemelerinde de sipheli
yumusak doku kitlesi gérilmesi Uzerine pelvik-alt abdomen manyetik rezonans
goruntileme vyapildi. Hastada vaskuler yapilari saran 50x40x80 mm inguinal
yumusak doku kitlesi saptandi. Tru cut igne ile biyopsi alinarak kitlenin
Néroblastomu destekler malign kiigik yuvarlak htcreli timér” oldugu égrenildi. Ust
abdomen MRG, toraks bilgisayarli tomografi, kemik iligi biopsisi ve iskelet taramasi
yapilarak evreleme islemleri bitirilerek hastaya diisik molekl agirlikli heparin ile
beraber Turk Pediatrik onkoloji Grubu tarafindan belirlenmis uygun kemoterapi
basland.
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izleminde kitlede belirgin kiigiilme sonrasi stazin ortadan kalkmasi ve diisiik
molekul agirlikli heparin tedavisi sayesinde iliak vendeki tromboz ¢ozuldl ve fizik
muayenesinde daha dnceden saptanan ¢ag farki ve hassasiyet kayboldu.

TARTISMA: Cocukluk ¢aginda vendz tromboz nadir gérllen bir durumdur.
Hiperkoaglabiliteye bagl spontan tromboz ¢ocuklarda daha da nadirken vakalarin
cogu altta yatan bir sebebe bagli olarak tetiklenmis vakalardir. Cocukluk ¢ag
hastalarda ekstremitelerde tedaviye yanit vermeyen ven6z tromboz vakalari
gorildigiinde pelvik, intra abdominal ve intra torasik kitleler akilda tutulmahdir.
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GOCUKLUK GAGINDA NADIR BiR OLGU SUNUMU: KONJENITAL
PLEOMORFIK ADENOM ZEMININDE MALIGN iNFILTRASYON

'Mehtap ERTEKIN, 'Aytiil TEMUROGLU, 'Betiil SEVINIR, .
20zgiir TASKAPILIOGLU, 3Levent Uygar DEMIR, *Ozlem SARAYDAROGLU

'Bursa Uludag Universitesi, Cocuk Sadligii Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Pediatrik
Onkoloji Bilim Dali

2Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Beyin Cerrahisi Ana Bilim Dall

SBursa Uludag Universitesi, Tip Fakiiltesi Kulak Burun Bogaz Ana Bilim Dali
“Bursa Uludag Universitesi, Tip Fakiiltesi Tibbi Patoloji Ana Bilim Dali

GIRIS: Konjenital pleomorfik adenom yavas seyirli ve benign bir timér olmasina
karsin mailgn donisim gosterebilir. Olgumuz nadir gérilmesi nedeni ile
sunulmustur.

VAKA: 25 yas G2P2 anneden term olarak dogan prenatal ve postnatal izleminde
bir dzellik olmayan ve bilinen herhangi bir sistemik hastaligi olmayan hasta ilk
olarak 6 aylikken sol gbzde sislik ve burun tikanikligi sikayeti ile dis merkeze
bagvurmus. Lakrimal kanal tikanikhdi dlstnilen hastaya lokal tedaviler
uygulanmis. izleminde gdzdeki sisligi giderek artan hastanin sol gézii disa dogru
protriize olmus.Ayni zamanda sol nazal kaviteden sarkan yumusak doku kitlesi de
mevcut olan hastaya dis merkezde yapilan biyopsi sonucu immatir teratom olarak
raporlanmig ve hasta tedavisinin devami igin tarafimiza refere edilmistir.Hastanin
fizik muayenesinde sol gézln digsa dogru protriize oldugu etrafinin 6demli ve sis
oldugu gorGldu.Goz hareketlerinde kisithlik saptanmadi.Sol nasal kaviteyi
tamamen dolduran hastanin nefes almasini engelleyen ve kavite digina uzamini
olan kitlesel lezyon mecut idi.Hastanin sistemik muayenesinde ek Ozellik
saptanmadi.Laboratuar incelemelerinde patoloji gériimedi.Hastaya gekilen orbital
ve kranail kesitsel incelemlerinde sol etmoid ve maksiller sinusleri blytk olgtide
dolduran,nazofarinkse uzanan,orbital uzanimi ile globu laterale dogru belrgin
deplase eden kitlesel lezyon saptandi .Kitlenin intrakranial uzanimi da mevcut idi.
Hastanin tim vicut kemik sintigrafisi ve toraks tomografisinde tutulum
saptanmadi.Hastaya tekrar doku biyopsisi yapildi.Hastada 6ncelikle nut karsinomu
olabilecegi dlistnuldi.Yurt ici ve yurt disindan farkli birimlerin patoloji birimleri ile
konstiltasyon yapildi ve konjenital pleomorfik adenoma zemininde malign timéral
infiltrasyon olarak raporlandi.Hastaya VAC(vincristin-actinomisin D-siklofosfamid)
kemoterapi protokolli baglandi.Yagl kiclk olmasi nedeni ile radyoterapi
verilemedi.12 haftalik hilcum tedavisi sonrasi hastanin kontrol gériintilemelerinde
mevcut kitlesinin sadece nazofarenkse uzanan kisminda bir regresyon oldugu
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gorildi.Hasta klinik olarak belirgin rahatladi kitlenin nasal kaviteden disari olan
uzanimi azaldi ,hastanin nefes almasi dizeldi.Hastaya kulak burun bogaz ve
ndrosiruji bolimlerinin ortak katilimi ile total kitle eksizyonu yapildi.Operasyon
sonras! genel durumu iyi olan ve rezidlisi olmayan hastada idame kemoterapiye
devam edilmektedir.

SONUG: Cocukluk ¢aginin nadir bri tGmdr olan konjenital pleomorfik adenom
zemininde maling infiltrasyon multidisipliner yaklasim ile basarili bir sekilde tedavi
edilmistir.
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D VITAMINi INTOKSIKASYONU

'Bergen YAVUZ, 'Siikran CETINER, 'Esra ELMAS, 20sman DONMEZ

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

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 Anabilim Dall,
Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: D vitamini intoksikasyonu hemen daima iatrojeniktir ve saglik personelinin
rikets olmadan yuksek doz Dvitamini dnermesine ya da ailelerin 'erken dis
clkmasi',‘erken yurime' gibi istekler,'kulaktan dolma' bilgilerle uygunsuz dozda
Dvitamini vermesine baglidir. Toksisitenin tipik belirtileri anoreksi, basarisizlik,
kusma, kabizlik, sinirlilik,kasilmalar,polidri,polidipsi,dehidratasyon ve atestir.
Tedavide, intravenéz hidrasyonu takiben loop ditretikler,glukokortikoidler,dustk
kalsiyum-fosfat iceren diyet ve vitaminDnin kesilmesidir.Son giinlerde;Dvitaminiyle
ilgili hiperkalsemide kisa sireli oral alendronat'in hiperkalsemi normalizasyonunda
etkililigi,hastanede vyatis suresini azaltid ve 15 aylik gozlemde Dvitamini
zehirlenmesi olan bebeklerde givenliligi yayinlanmistir.Bize bagvuran 5 aylik erkek
bebekte Dvitamini hipervitaminozuna bagli hiperkalsemi ve meduller nefrokalsinoz
gelisen bir vakay takdim edecegiz.

OLGU: 5 aylikken son bir haftadir kusma ve huzursuzlukla dis merkeze basvuran
hastanin muayenesinde hipotonik olarak degerlendirilip 300,000 IU Dvitamini
ampull(oral) onerilen ve aile tarafindan 3kez verilen hasta bunu takiben her
beslenmeden sonra kusma, huzursuzluk, kabizlik ve kilo kaybi sikayetleri izerine
tarafimiza basvurdu.Hastanin acil serviste bakilan tetkiklerinde dizeltilmis
kalsiyum (D.Ca) 17,5mg/dL ( N:9.0-11) saptaninca serum fizyolojik sok sivisi
verilip furosemid ,prednol 1mg/kgdan ve 2000cc/m2den intravendz sivi tedavisi
baslanip servise yatirildi.Hastanin muayenesinde agirhik 10-15 persentil,genel
durumu  orta,huzursuz,hipotonik,gébz ~ ¢ukurlari  ¢dkik  ve  dehidrate
gorinimdeydi,diger sistem muayeneleri dogaldi.Hastanin 24 saatlik idrar
tetkikinde idrar  kalsiyum/kreatinin orani  2,65(N:<0,21) saptandi.Hastanin
USGsinde bilateral bdbrek medullalarinda ekojenite artisi(medullar kalsinozis)
olarak yorumlandi.Tedavi sonrasi kalsiyum degeri 16,5 ve es zamanli 25-
OHVitaminD>160ug/L(Yaz:15-100,Kis:10-50),  Parathormon:3,6ug/L(N:  6.42-
88.58), ALP:327IU/L(134-518) saptanan hastanin hiperkalsemisi diregli devam
edince tedavisine Allendronat 1mg/kg/glin(5giin) eklendi.Birinci giin bakilan
D.Ca:13,8mg/dL, ALP:193IU/L, 25-OHVitaminD:>160ug/L ve Parathormon(1-
84,tam):<3 pg/lL , Uglincii giin bakilan kontrol degerlerinde D.Ca:13,1mg/dL
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LALP:97IUIL , 25-OHVitaminD:>160ug/L ve Parathormon(1-84,tam):<3 ve besinci
guninde D.Ca :11,5mg/dL , ALP:87 , 25-OHVitaminD:>160pug/L ve Parathormon(1-
84,tam):<3 olarak sonuglandi.Hastaya Dvitamini ve kalsiyumdan kisithl mama
bagslandi ve yeterli kilo alimi olan hastanin taburculugu yapildi. Taburculuk sonrasi
1.ay poliklinik kontrolinde bakilan D.Ca:10,8mg/dL, ALP:100lU/L , 25-
OHVitaminD:128,6ug/lL ve  Parathormon(1-84,tam):9,8  ug/L  saptandi.
TEDAVIDE;2000cc/m2 iv hidrasyon , Furosemid 1mg/kg/giin ,Prednol 1mg/kg/giin,
Pantoprazol , Alendronat 1mg/kg/giin

TARTISMA VE SONUGC: Literatirde bulunan vakalarin ¢odu iv hidrasyon ve
furosemid tedavisi sonrasi kalsiyum degderleri normale ulagmig.Ancak hastamizda
25-OHVitaminD:>160ug/L olup hastanin hiperkalsemisi devam etti.Literatiirde
aledronat tedavisi alan toplam 3 vaka bulunup izledigimiz vaka 4.olma
niteligindedir.Ayrica  diger vakalarda 3 giin verilen alendronat tedavisi
merkezimizde 5 glne tamamlanmasiyla da ilktir.Cocuklarda genellikle glnlik
onerilen doz 4001U’dir. Amerikan Instutite of Medicine D
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KRONIK HEPATIT C Li HASTALARDA YENi ANTIVIRAL AJANLAR

Metin GURKAN, "Nihal Aksu UYAR, 'Aysen UNCUOGLU

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

GIRIS: Flaviviridea ailesinin bir Gyesi olan HCV kiiciik bir RNA virusudur.
Cocuklarda bulasma biylk élclide perinatal dénemde gergeklesir. HCV ye karsi
etkin bir asi henlz gelistirilememistir. Ancak blyik oranda kroniklesme
egilimindedir.

OLGU: 15 yasinda kiz hasta 6 ayliken orak hiicre anemili ve Beta talasemi major
tanilari almig ve sik araliklarla eritrosit transflizyonu uygulanmaktaymis. Onbir
yasinda iken kronik hepatit C tanisi almis. Bir yil sire ile pegile interferon ve
ribavirin tedavisi verilmis. Fakat bu tedaviden fayda gérmemis. Hastaya bu yas
grubunda  Onerilen giincel tedavi olan direkt etkili antiviral ajan
(sofosbuvir/ledipasvir) 12 hafta slreyle baslandi. Tedavinin 12. haftasinda HCV
RNA negatif saptandi.

TARTISMA: HCV enfeksiyonlarinda giiniimizde 12 yas alti icin dnerilen tedavi
interferon ve ribavirin kombinasyonudur. Kalici virolojik yanit % 50 civaridir. Bas
agrisi, miyalji, artralji gibi grip benzeri belirtiler, nétropeni ve otoimmun hastaliklara
zemin hazirlama gibi 6nemli yan etkileri bulunur. Son 10 yilda tedavide yerini alan
direkt etkili antiviral ajanlar, erigkin olgularda tedavi semasinda buyuk bir devrim
yaratmis ve konvansiyonel interferon ribavirin tedavisinin yerini almistir. Cocukluk
¢aginda ise 2017°den itibaren 12 yasindan blytk olgular igin onaylanmigtir.

Bu olgu, cocukluk cadi kilavuzlarinda yerini yeni alan bir tedavi rejiminin
kullaniimasi nedeniyle sunulmustur.

ANAHTAR KELIME: Sofosbuvir, Ledipasvir, Hepatit C Viriisii
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HOMOZIGOT ACP5 MUTASYONUNUN ESLIK ETTiGi SPASTISITE,
SEREBRAL KALSIFIKASYON VE SPONDILOENKONDRODISPLAZI iLE GIDEN
ETTiGi OTOIMMUN HEMOLITIK ANEMI

1Emine ZENGIN, 'Nazan SARPER, 'Biilent KARA,
'Ayfer Sakarya GUNES, '"Metin AYDOGAN, 'Sema Aylan GELEN,
"Murat SAGLAM

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

5 yasinda erkek hasta solukluk , idrarda koyulasma sikayetleri ile bagvurdu.
Bakilan Hb:7.2 g/dL MCV:93 fl ,Retikiilosit 255 000 /mm3 T.bil:1.4 mg/dL,indirekt
bil:0.8 mg/dL,D.coombs pozitif saptandi. Otoimmun hemolitik anemi tanisi konuldu.
Akraba evliligi mevcuttu. Uzun dénem takiplerin de steroid bagimli anemisi gelisti.
Gelisimi ve ince motor ve dil becerileri yagina uygundu, ancak ataksik ylrlyisu ve
boy kisaligi mevcuttu. Keratokonus dykisu vardi. Kiz kardesi ve kuzenlerinde de
ayni 0ykl mevcuttu. Tekrarlayan pnémoniler sonrasinda cekilen toraks BT’ sinde
gdzlenen infiltrasyon ve atelektazisi mevcuttu, bronsiektazi gézlenmedi. 1gA,G,M
normal araliklarda idi ,izohemaglUtininleri,pnémokok ve Hepatit B asisina karsi
antikorlari olugan antikor cevabi normal aralikta idi. Kompleman dizeyleri
normaldi.Lenfosit alt gruplari normal dizeydeydi.CD4/CD8 <1 idi,paraparezisi
saptandi. 14 yasindayken hipoalbumineminin eglik etmedigi hafif proteinirisi
saptandi. ANA ve Anti-DNA negatifti. 15 yasindayken sag omzundan el bilegine
dogru yayilan agrisi oldu. Eklemlerin de sislik ve diger artrit bulgular yoktu.
Kortikosteroid tedavisine bagl olabilecegi dlisiinilen humerus basinda displazinin
gelismis oldugu saptandi. 16 yasindayken boyu 135 cm (<3.per -5,86 SDS) ve 29
kg (<3.per -5,83 SDS) agirligindaydi. Cocuk hematoloji,cocuk g6gis hastaliklari ve
cocuk endokrinoloji ve gocuk nefroloji bélimlerince takip edildi.16 yasindayken
immun yetmezligin eslik ettigi ,spondiloenkondroplazi SPENCDI’den stiphelenildi
ve ACP5 geninde C155A>C/p.K52T homozigot varyanti oldugu genetik calismayla
gosterildi.Beyin MR incelemesinde hastaliga 0zgu olan bilateral bazal
gangliyonlarda kalsifikasyonlar gsterildi.(sekil 1) XR incelemesinde radius ve ulna
distalinde displazi (sekil 2 ) ve vertebral grafilerinde metafizyel yassilagsma gorldu.
SFENCDI’nin imminolojik bulgulari Otoimmiin trombositopeni ve daha az siklikla
hemolitik anemidir. Keratokonus sendromun bir pargasi olmadigi dustindld.
Otoimmiin sitopeni, kisa boy, spastisite, sik enfeksiyon geciren, akraba evliligi olan
hastalarda bu nadir OR gegisli hastaliktan mutlaka siiphe edilmelidir.

317




15. Uludag Pediatri Kig Kongresi

318




10— 13 Mart 2019, Uludag

319



15. Uludag Pediatri Kig Kongresi

PB143

PRE-B ALL YUKSEK RiSKLi HASTADA BK VIRUSUNE BAGLI HEMATURI

'Siikran CETINER, 2Gokalp Riistem AKSOY, ?Aytiil ilbay TEMUROGLU,
’Melike Evim SEZGIN, *Adalet Meral GUNES, “Osman DONMEZ,
5Solmaz GELEBI

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sadligji Ve Hastaliklari Anabilim Dali ,
Bursa

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

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

“Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dalr ,
Cocuk Nefroloji Ana Bilim Dall, Bursa

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

GIRIS: BK viriisii (BKV),immiin sistemi baskilanmis insanlari etkileyen,
polyomaviriis ailesinin zarfsiz ift sarmalli bir DNA viriistidir. BKV olarak bilinen
Polyomavirus hominis 1,yetiskinlige gore genel poptlasyonun % 90'inini enfekte
eder. Bununla birlikte, 6nemli klinik bulgular nadirdir ve immin fonksiyonu
bozulmus kisilerle sinirlidir. ilk enfeksiyonlar esasen asemptomatiktir ve erken
yasta enfekte eder.Genellikle beyinde,periferik kanda,bébreklerde ve irotelyumda
gizli kalr.Birincil enfeksiyonu takiben Urotiyotropik olan BKV ,bdbrek ve driner
sistemde latent olarak kalir.Virusun reaktivasyonu ,bobrek ve kok hicre nakli gibi
siddetli imminsCpresyon durumlari olan kisilerde ve diger immln sistemi
baskilanmis kisiler arasinda gérilir. Bu nedenle BKV,kok hiicre nakli yapilan
hastalarda ge¢ baslangigli hemorajik sistitin (HC) yaygin bir nedeni olarak
gosterilmistir Akut  lenfoblasitik 16semi tedavisi sirasinda,kok hiicre nakli
yapiimaksizin BKV'e bagli HC gelisen olgumuz sunulmustur.

OLGU:12 yas erkek hasta Subat 2018 den beri Pre B ALL yliksek risk nedeni ile
Protokol 1 sonrasinda 2 dongl Blok HR-1,Blok HR-2,Blok HR-3 kemoterapilerini
aldi. Aralik 2018'de Protokol 2 kemoterapisi bagslanan, tedavinin 24.giininde
hematuri ve sik idrara ¢ikma sikayeti ile poliklinigine bagvuran hasta hematoloji
servisinde yatirlarak izlendi. Hastanin tam idrar tahlili analizinde
pH:6,dansite:12,eritrosit:525,I0kosit:5,kan:3+ ve I0kosit esterazi: negatif olarak
saptandi. idrar kiiltirinde Gremesi olmadi. Yapilan renal USG'sinde bilateral
bobrek renal arter ve ven agiktir, mesane igerisinde hareketli ekojeniteler izlendi.
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Hematri etiyolojisi arastirmak amaci ile hastadan idrarda BKV duzeyi gonderildi.
Tedavi dncesi BKV duzeyi 1,151,095,890 olarak sonuglandi.Hastaya idrar sondasi
takilip 2000 cc/m2 den iv hidrasyon ve furosemid tedavisi baslandi. Glinde 2 defa
olmak (izere mesane irrigasyonu yapildi. Haftada 1 kez olmak (zere iv 1 mg/kg
dan 3 kez cidefovir tedavisi yapildi. Cidefovir tedavisi sonrasi kontrol BKV diizeyi
sirasiyla 199.360.312 ,707.154.352 ve 2704 olarak sonuglandi.

TEDAVIDE: Sidefovir 1 mglkg , 2000 cc/m2'den iv hidrasyon ,Furosemid
1mg/kg/gin, Mesane irrigasyonu 2*1 ,PCA , Norvasc 22,5 mg

TARTISMA VE SONUG: BK viriis renal transplant ve KIT yapilmis I6semi
hastalarinda daha sik gorliimekle beraber immunspresif kisilerde olusan
hematiirilerde akla gelmesi gereken etkenlerden biridir. KAYNAKLAR1-
Haemorrhagic cystitis due to BK virus in a child with ALL on standard
chemotherapy without stem cell transplant
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