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Degerli Meslektaglarim,

Cerrahpasa Cocuk Klinigi, kokleri cok eskilere uzanan, yetistirdigi hocalarla ve Turkiye'nin her yani-
na yayllarak ¢ocuklarimiza saglik dagitan uzmanlariyla tdlkemizde Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
alaninda ekol olmus ulu bir ¢inardir.

Simdilerde, eski yuvamizdan, oradaki anilarimizdan, yasanmisliklarimizdan ayri dismis olmanin
verdigi buruklukla, yeni hastanemize adapte olmaya, geleneklerimizi ve Cerrahpasalilik kiltirind
bu yeni mekanimizda yasatmaya calismaktayiz. iginde bulundugumuz pandemi siireci, her seyi
daha da giiclestiriyor, zor giinler gegiriyoruz. iste bu ortamda bile, klinigimizin gegmisiyle olan
baglarini daha gii¢lendirmek, eski mezunlarimizla, ¢alisanlanimizla ve baska pediatri uzmanlariyla
olan dayanigsmamizi daha da arttirmak igin online olarak Cerrahpasa Pediatri Glinleri’'ni diizenle-
meye karar verdik.

Olgu bazh olarak diizenleyecegimiz ve semptomlardan hareket ederek taniya varmayi hedefleyen
bir toplanti formati ile, 6zellikle sahada ¢alisan arkadaslarimizin giindelik uygulamalarina pratik
¢ozumler getirecegimize inaniyoruz.

Sizleri bu toplantida Cerrahpasa Cocuk Klinigi ailesinin yaninda géormekten buyik bir mutluluk
duyacagiz.

Saygilanimizla
Prof. Dr. Haluk Cokugras

Cerrahpasa Pediatri Glnleri Bagkani
Cerrahpasa Tip Fakiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali Baskani
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Yonetim Kurulu

Baskan
Prof. Dr. Haluk Cokugras

Kongre Sekreterleri
Dog. Dr. Omer Faruk Besger
Dog. Dr. Serhat Giiler
Dog. Dr. Ayse Ayzit Kiling
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Uz. Dr. Seha Kamil Saygili
Uz. Dr. Hande Turan
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15 NiSAN 2021 PERSEMBE BiLIMSEL PROGRAMI

ACILIS

KALBIiMIiZDEKi CERRAHPASA

Haluk Cokugras ve Nihat Sirdar

CERRAHPASA GOCUK KLiNiGi TARIHCESi

Ozgiir Kasapcopur

LALE SEVER OTURUMU

iDRAR YOLU ENFEKSIYONLARI

Oturum Baskanlari: Lale Sever, Nur Canpolat

Tani Koymak Her Zaman Kolay mi?
Mahmut Civilibal

Tedaviyi Nasil Yonetelim?
Nurdan Yildiz

Adim Adim Gériintiileme, Kilavuzlar Ne diyor? Biz Ne Yapalim?
Cengiz Candan

ARA

-
NUTRICIA
UYDU SE MPOZYUMU LIFE-TRANSFORMING NUTRITION

Siit Cocuklugu Déneminde Fonksiyonel
Sindirim Sistemi Hastaliklari ve Beslenme

Oturum baskani: Fiigen Cullu Cokugras

Konusmaci: Omer Faruk Beser
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16 NiSAN 2021 CUMA BIiLIMSEL PROGRAMI

sma

UyDU SEMPOZYUMU OPTIPRO.

Where are We Now and Where are We Going
in Probiotics

Moderator: Fiigen Cullu Cokugras

Speaker: Hania Szajewska

NiL ARISOY OTURUMU

Kas iskelet Sistemi Agrilari
Ozgiir Kasapgopur, Kenan Barut, Ali Seker, Mehmet Yildiz

ARA

YILDIZ CAMCIOGLU OTURUMU

@
Oksiiriige Yaklasimda Piif Noktalar
Ayse Ayzit Kiling, Haluk Cokugras, Sebuh Kurugoglu,
Emine Deniz Gozen
ARA
@
GUNGOR TUMAY OTURUMU
@

Siit Cocuklarinda ishal. Kalin Barsak? ince Barsak?
Fugen Cullu Cokugras, Ahsen Dénmez, Sevki Varol
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NEBIL EMiIiR SALONU

UZMANINA DANISALIM OTURUMLARI 1 UZMANINA DANISALIM OTURUMLARI 1

@ L
Altini Islatan Cocuk Gastrointestinal Sistem Kanamalarina
Oturum Bagkani: Salim Caligkan Pratik Yaklasimlar
Konusmacilar: Mehmet Tagdemir, Ayse Agbas Oturum Baskani: Yasar Dogan
Ust GIS Kanamalar:
Konusmac: Zerrin Onal
Alt GIS kanamalar:
Konusmact:: Merve Kesim Usta
ARA ARA
@ L
UZMANINA DANISALIM OTURUMLARI 2 UZMANINA DANISALIM OTURUMLARI 2
@ —@

Hemogram Degerlendirme Puberte Bozukluklarina Yaklasim

Tiraje Celkan, Ayse Gonca Kagar Oya Ercan, Hande Turan

ARA ARA

) Abbott

e
Anne siitii Oligosakkaritleri (HMO) ve
inek Siitii Protein Alerjisi iliskisi

UYDU SEMPOZYUMU

Fugen Cullu Cokugras

ARA ARA
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GULHIS BATMAZ SALONU

NEBIL EMiIiR SALONU

GULAY AHUNBAY OTURUMU

SMA'DA GUNCEL YAKLASIMLAR VE GELISMELER

"
@ L
Go6gsiim Agriyor? Kime Sorayim? Oturum Baskani: Sema Saltik
Reyhan Dedeoglu, Ayse Ayzit Kiling , Kenan Barut, Nujin Ulug Konusmaci: Olcay Unver
ARA ARA
14: 25 )
¢ 14330 —e
GUNAY EZER OTURUMU HAVALE GEGIREN COCUK
@ ]
Dékiintiiler Mercek Altinda Sema Saltik, Burak Dogangtin, Deniz Aygtin,
Ayga Kiykim, Sezin Aydemir, Deniz Aygtin, Ozge Askin Tugge Damla Dilek, Fitnat Ulug
ARA ARA
@ @
SARILIK: DIREKT Mi, \1/
INDIREKT MI? ISTE BUTUN SORUN BU! NECLA AKCAKAYA OTURUMU
o L
Cigdem Aktuglu Zeybek, Tanyel Zibarioglu, Uzamis Ates Bilmecesi
Omer Faruk Beser, Stiheyla Ocak Deniz Aygtin, Amra Adrovic, Tiraje Celkan, Pinar Onal
ARA ARA
¥
¢ 16: 30 ®
EMEL CEBECi OTURUMU OTiZM/DAVRANIS BOZUKLUGU
@ L

En Sik Rastlanan Semptom: Karin Agrisi
Tufan Kutlu, Rahsan Ozcan, Erkan Akkus, Enes Kaynak

@

Ertugrul Kigkim, Burak Dogangtin, Yusuf Giinay,
Huseyin Kilig
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GULHIS BATMAZ SALONU NEBIL EMIiR SALONU

UZMANINA DANISALIM OTURUMLARI 3 UZMANINA DANISALIM OTURUMLARI 3

e L
Kardiyolojik Tani Yontemleri Tiroid Bozukluklari
Ayse Gdiler Eroglu, Fatih Karagézli, Cengiz Kara, Jamala Mammadova
Yusuf Iskender Coskun
ARA ARA
10:55 Y\
¢ 11:00 °
UZMANINA DANISALIM OTURUMLARI 4 UZMANINA DANISALIM OTURUMLARI 4
e . -
Cocuk Saghgi Izlemi ve Taramalar Lékosit Hastaliklari ve IVIG Kullanimi
Emel Gur Hilmi Apak, Burcu Kiling Oktay, Simge Ginar Ozel
ARA ARA
@ L
EN ¢
vem UYDU SEMPOZYUMU

Astim Tedavisinde Nebiil Uygulamalari,
COVID-19 Pandemisinde Astimhi Cocuk,
Andfilakside Otoenjektorlerin Yeri

Haluk Cokugras, Ayga Kiykim

ARA

GEVSEK COCUGA YAKLASIM SOLUNUM SIKINTISI OLAN HASTAYA YAKLASIM

Sema Saltik, Dilek Uludag Alkaya , Ertugrul Kiykim Fatih Aygtin, Agop Citak, Litfiye Koru

O-0—0-0-0-¢

ARA ARA
14:25 Y

14:30

L
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NEBIL EMIiR SALONU

DOLLY AJi OTURUMU iNCI YILDIZ OTURUMU
L L J
Dehidratasyon: Kime Nasil Hangi Sivi? Pediatrik Lenfadenopati -
Cocuk Acilde Dehidratasyon Tedavisi Endiseye Degil Kanita Dayali Yaklagim
Sinem Oral Cebeci Stheyla Ocak, Yusuf Giinay
Kronik Bébrek Hastaligi Olan Pediatrik Radyoloji
Cocuklarda Sivi Tedavisi Ayse Kalyoncu Ugar
Seha Saygili
Diyabetik Ketoasidozda Sivi Tedavisi
Aydilek Dagdeviren Cakir
ARA ARA
@ \1/ L
/THERAFEUTIBS )
UYDU SEMPOZYUMU
[
AADCd Tani Siireci ve Yenilikgi
Tedavi Yaklasimi
Sema Saltik
ARA ARA
@ L
SEZER HATEMi OTURUMU AKILCI ilA(; OTURUMU
[ L

OLGULAR iLE BOY KISALIGI
Bliytime Plagi - Normal Biiylime
Olcay Evliyaoglu
Yapisal ve Ailevi Boy Kisaliklar
Zehra Aycan

BH-IGF1 Eksen Bozukluklari ve Sendromik
Olmayan Prenatal Baslangich Boy Kisaliklar

Filiz Tattncdler

Genetik Boy Kisaliklari
Beyhan Tuystiz
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GULHIS BATMAZ SALONU NEBIL EMiIiR SALONU

g, |
BEEQp UYDU SEMPOZYUMU
. oo
Ari Uriinlerinin Cocuk Saghgi ve Enfeksiyon
Hastaliklarinda Kullanimi
Oturum Baskani: Ates Kara
Konusmact: Ergin Ciftgi

KAPANIS
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Siit Cocugunda Olgularla Kronik ishal ‘ince Barsak mi?, Kalin Barsak mi?

Ahsen Donmez Tiirkmen 1, Sevki Varol ?, Sule Papagan 2, Fligen Cullu Cokugras '
'istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme B.D.
?stanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Gocuk Sadlig ve Hastaliklari A.D

ishal, normalden daha ¢ok sayida veya daha sulu diskilama olarak tanimlanmaktadir. Bebeklerde >20 gr/kg/giin
diskilama, ¢ocuklarda 200 gr/glinden fazla hacimde diskilama ishal tanimina girmektedir. Ayaktan hastada ise bu
olgciimleri yapmak zor olacagindan klinik olarak dehidratasyon varligi, kilo kaybi, gece uykudan uyandir-
masi ishalin siddetini gostermektedir. iki haftadan uzun siiren ishal, diinya genelindeki bebek niifusunun % 3-5
‘inde goritlmektedir.

Vucudumuzun sivi dengesini saglamada bagirsaklarimiz bébreklerden sonra ikinci sirada sorumlu organdir. Ozellikle
ince barsak sivi emiliminin gogunlugunun gerceklestigi yerdir. Bu ylizden ince barsak ishalleri klinikte bol miktarda,
sulu, kopuklu ve/veya yagl diskilama ile karsimiza ¢citkmaktadir. Kalin barsak ishalleri ise az miktarda, mukuslu ve/
veya kanli digkilama ile karsimiza ¢ikmaktadir. ishal patogenezinde osmotik, sekretuvar veya her ikisi birlikte rol oy-
namaktadir. Osmotik ishal, beslenme kesilince diizelirken, sekretuvar ishal ise beslenme kesilse de devam
etmektedir. Bunun disinda barsak hipomotilite ve hipermotilite durumlari da ishale sebep olan patolojik mekaniz-
malardir.

Persistan-kronik ishal 14 glinden fazla sliren ishal olarak tanimlanmaktadir. Her yasa gore kronik ishal sebepleri
degismekle birlikte ncelikle enfeksiyoz ve postenfeksiyoz ishalin ekarte edilmesi gerekmektedir. Siit gocugunun
biiyiime gelisiminin degerlendirilmesi, alarm bulgularinin degerlendirilmesi, hikayenin ve diski 6zelliginin
ayrintili sorgulanmasi taniya gotiiren onemli yol gosterici isaretlerdir.

Kronik sulu ishalle (ince barsak tipi) gelen siit cocugunda osmotik, sekretuvar ayirimini yaptiktan sonra 6 aydan
klguk, alarm bulgulari var ise gaita pH 5.5 altinda ve diskida rediiktan madde pozitifli§inde konjenital laktaz eksik-
ligi, glukoz-galaktoz malabsorbsiyonu akla gelmektedir. Eger gaita elektrolitlerinde artis varsa konjenital sodyum
ishali, konjenital kloriir ishali, hormonal ishal, safra asit ishali akla gelmektedir. Endoskopide patolojik goriiniim var-
sa mikrovillus inkllizyon hastaligi, tufting enteropati gibi hastaliklari diisiinmek gerekmektedir. Endoskopi normal,
diski alfal antitripsin yiksekligi ve hipoalbuminemi varsa diacilgliserol-acil transferaz-1 (DGAT1) eksikligi, CD 55
eksikligi akla gelmekte iken endoskopide villuslarda beyaz plaklarin gérilmesi lenfanjiektaziyi disiindirmektedir.
Taniy desteklemek ya da yardimci olmak igin Whole Exome Sekanslama (WES) veya 6zglin immunohistokimyasal
analiz ydntemleri de kullanilabilmektedir. 6 aydan biiyiik hasta ise Colyak Hastalig), Siikroz izomaltaz eksikligi ve ya
fonksiyonel ishali 6n planda diisiinmek gerekmektedir.

Kronik yagl ishalle (ince barsak tipi) gelen siit cocugunda éncelikle diskida yag tespit edildikten sonra (pratikte
asit steotokrit testinde >%10 yag) kronik giardia enfeksiyonunu dislamak gerekmektedir. Ardindan pankreas yet-
mezliginin gostergesi olan fekal elastaza bakarak diistikliik var ise pankreas yetmezligi ile giden hastaliklari 6zellikle
Glkemizde sik gorilen otozomal resesif gecisli Kistik Fibroz hastaligini 6n planda disiinmek gerekmektedir. Eger
fekal elastaz yiiksek ise ince barsak patolojileri distintlmelidir.

Kronik kanli ishalle (kalin barsak tipi) gelen siit cocugunda enfeksiyonu digladiktan sonra alarm bulgulari yok ise
oncelikle besin proteinine bagl alerjileri 6ncelikle disliniilmelidir. Alarm bulgulari var ise inflamatuvar ve immiino-
lojik nedenleri dislinmek gereklidir.
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Kas iskelet Sistemi Agrilari ve Aksayan Gocuk
Dr. Ali Seker

NORMAL YURUYUS
« Ritmik, simetrik, diizglin
« Kalcga-diz-ayak bilegi fleksiyonu artmis
« Genis adimlarla basis
« Yurime déngustnde tek ekstremite destek siresi daha kisa

« Yirdme hizi daha az ancak kadans daha hizli

AKSAMA
« Agn, glgsuzlik, deformite sebebiyle anormal yiirime
« 1.8/1000
« Cocuk acil bagvurularinin %4'i
. E>K

%77 selim nedenler

AKSAMA
* Antaljik
* Trendelenburg
* Parmak ucu
*  Stepaj
* Sicrayarak

AYIRICI TANI (Doku tipine gore)
« Kemik hastaliklar
— Travma
. istismar
+  Kiriklar (travmatik, stres)
— Konjenital hastaliklar
« PEV

14
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« Konijenital kisa femur
GKD
Perthes hastalg
FBEK
Enfeksiyon

« Osteomyelit
Bacak boy esitsizligi
Deformiteler
Benign neoplazmlar
Osteoid osteoma
Osteoblastoma
Habis neoplazmlar
Ewing sarkoma
Losemi ve diger metastazlar
Osteosarkom
Asiri kullanim yaralanmalari
Osteokondrozlar
Apofizitler

Orak hicreli anemi

« Eklem igi sorunlar

Konjenital hastaliklar

« Diskoid meniskis
Hemartroz

«  Hemofili

+ Travma
Enfeksiyon

« Septik artrit

* Lyme hastahg

Enflamasyon
« ARA
- JiA
 Reaktif artrit
- SLE

» Gegici sinovit

15
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- 0OCD

— Travma

« Batinici hastaliklar
— Apandisit
— Noroblastom
— Psoas absesi/ pelvik abse
— Over torsiyonu
- Spinal hastaliklar
— Diskit
— Spinal kord tiimorleri
— Vertebral osteomyelit
— Spondiloliz/spondilolistezis
« Noromuskuler hastaliklar
- SP
— Menenijit
— Muskdiler distrofi
— Meningomyelosel
— Tethered kord

— Noropatiler

*  Yumusak doku bozukluklar

— Konjenital hastaliklar
« lidiopatik kisa asil

— Enfeksiyon
«  Selilit
*  Yumusak doku absesi
*  Miyozit

— Asiri kullanim hastaliklan
« Kondromalazi patella
« Ziplayici dizi
« 0Osgood-Schlatter hastaligi

« Sever hastaligi

16
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— Travma

« istismar

« Yabanci cisim

« Tendon ve bag yaralanmalar
— Enjeksiyonlar

— Hipermobilite
sendromu

— Testis torsiyonu
— Somatik bozukluklar

— Herniasyonlar

AYIRICI TANI (Yas gruplarina gore)
« Toddler donemi (1-3 yas)

Gegici sinovit
— Enfeksiyonlar
« Septik artrit
« Osteomyelit
» Psoas absesi
 Diskit
— Travma
— Juvenil artrit
— Neoplasmlar
+ Losemi
« Diger hematolojik hastaliklar
*  Primer kemik tm.
« Osteoid osteoma
— GKD
— Koksa vara
— Noromuskuler hastaliklar

— Ekstremite uzunluk esitsizligi

« Cocukluk donemi (4-10 yas)

— Gegici sinovit

17
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Enfeksiyonlar
« Septik artrit
« Osteomyelit
+ Psoas absesi
 Diskit
— Perthes hastaligi
— Travma
— Enflamatuar artritler (JIA, SLE,vs)
— Diger osteokondrozlar
— Diskoid meniskds
— Tumorler
— Pes planus
— GKD
— -Koksa vara
— -Noromuskuler hastaliklar
— -Ekstremite uzunluk esitsizligi
« Adolesan donemi (11-16 yas)
— Femur basi epifiz kaymasi
— Travma
— Perthes hastaligi
— Kondroliz
— Spor yaralanmalari/asiri kullanim sendromlari
— Osteokondritis dissekans
— Tumorler
— Hematolojik hastaliklar
— Pes planus
— Enfeksiyonlar
e Septik artrit
« Osteomyelit
» Psoas absesi
— GKD
— -Koksa vara
— -Noromuskuler hastaliklar

— -Ekstremite uzunluk esitsizligi

18
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HIKAYE
« Ne kadar zamandir? (akut-kronik)
« Nasil basladi? (travmatik, atravmatik)
« Karakteri nasil? (aralikli-siirekli, gece agrisi)
+  Atesi oldu mu? (enfeksiyon, enflamasyon, malignite)
« lag kullanimi?
« Daha 6nce benzeri durum oldu mu? (neoplasm, enflamatuar)
« Aile oykisi var mi? (enflamatuar, GKD)
« Gegirilmis enfeksiyon 6ykiisi?

+ Eslik eden sikayetler? (gece agrisi, eklem sertligi, kilo kaybi, dokiintd, karin agrisi)

FiZiK MUAYENE
«  Genel baki (tim viicut)
« Gorsel ylrime analizi
« Vital bulgular (ANSTA)
«  Antropometrik 6l¢iimler (boy, kilo)
« Kas-iskelet sistemi muayenesi (EHA, kas gigleri, ekstremite uzunluk 6l¢limleri, omurga muayenesi)
« Norolojik muayene

- Batin ve genital golge

LABORATUVAR
« Tam kan sayimi
 Eritrosit sedimentasyon hizi
« CRP

« Kan kulturd

« ASO

« Bogaz kultiri

« LDH

« ALP

« Periferik yayma
« CK

« Elektrolit

19
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+ Kreatinin

« BUN

« Eklem aspirasyonu

« Koagulasyon testleri

« immunolojik testler (RF, ANA, vs)

RADYOLOJi
- Direkt grafi (siipheli bolge/ hip-toe)

 Ultrasonografi

« Manyetik rezonans gorintileme
« Tum vicut sintigrafisi

 Bilgisayarli tomografi

EKLEM ASPIRASYONU

Normal Noninflamatuar  inflamatuar Septik Hemorajik
. ) | | Cogunlukla
Voliim (Diz) <3.5 Siklikla >3.5 Sklikla>3.5  Siklikla>3.5 35
Berraklik Berrak Berrak Berrak-Opak Opak Kanh
Renk Temiz Sari Sar-Opak Sari-Yesil Kirmizi
Akiskanlik Yiksek Yiiksek Dusiik Degisken Degisken
15.000-
3
WBC (/mm?) <200 0-2000 2000-100.000 5100.000 200-2000
PollmE)rfonukIeer <25 <25 =50 275 50-75
hicre (%)
e : _ . Siklikla :
Kiltdr Negatif Negatif Negatif nozitif Negatif
GEGici SiNoviIT

« Toksik sinovit
 Ensik3-8yas

« Anibaslayan aksama

« Supheli travma

« Agri ve ROM kisitliligi olabilir
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« Gegirilmis enfeksiyon oykisu

« Kilinik olarak iyi

« Lab. genelde normal

« Radyoloji genelde normal

« USG'de eklem sivisinda artis

« Aspirasyonda hiicre sayimi 5000-15.000 arasi
*  <%25PMNL

« Spontan iyilegsme (istirahat, analjezik)

« 3 hafta kadar sirebilir

SEPTIK ARTRIT

« Kocher kriterleri

Yik verememe

Vicut 1s1s1>38.5° C
ESH >40 mm/s

o Serum BK>12.000/ml

O O O

« Parametre sayisina gore risk
o 0=%<0.2
o 1=%3
o 2=%40
o 3=%93,1
o 4=%99,6
« Tedavi
o Drenaj
o Antibiyoterapi
o Istirahat (atel)
o Fizik tedavi (takiplerde)

« Komplikasyonlar

o

Dejeneratif artrit

Blyume duraksamasi

Alt ekstremite uzunluk esitsizligi
Deformite

Eklem hareket kisithhg

O O O O o

Sepsis
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o Osteomiyelit

LEGG-CALVE-PERTHES HASTALIGI

« Femur basinin aseptik nekrozu

« Idiopatik

« M4x>F

« 1:2000 dogum
e 3-12yas

« Bulgular

o Kalga-diz agnsi
o Aksama
o Eklem hareket kisithligi
« Etiyoloji
o Koagilasyon anomalileri

o Trombofili (Faktor V Leiden mutasyon, Protein C ve S yetmezligi yada direnci, Antikardiolipin
Ab, Phosfolipid Ab)

Blyume geriligi
Travma
Genetik

Beslenme

O O O O O

Arteriyel Anatomi

« Tedavi hastanin yasina ve basin tutulum miktarina gore degisir. Kiiglik yas ve basta ¢cokme olma-
masi iyi belirteg.

« Fizik tedavi

« Breys kullanimi

« Algl
e Cerrahi
« Takip

FEMUR BASI EPiFiZ KAYMASI
« Yanlis adlandirma
« Femur basi yerinde, boyun deplase
« 0.2-11/100.000
«  Sebep bilinmiyor

« Biliyime ve mekanik faktorler
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*  %20-30 bilateral
« E>k2-3x
+ Obezite (>95 persentil)
« Hipogonadik gorinim
« Siyah irk daha fazla
« E10-16yas/ K12-14yas
« Etiyoloji
* Metabolik ve endokrin hastaliklar
* Hipotiroidizm
« Panhipopituiterizm
*  Gh eksikligi
* Renal osteodistrofi

* Hipogonadizm

OSTEOKONDRITIS DiISSEKANS
« Ensik addlesanlarda
« Ensikdiz
« Ap-lateral ve tunnel grafisi
« Konservatif tedavi

— Cerrahi tedavi

DiSKIT
« intervertebral disk enfeksiyonu
« Bel agrisi, yirimeyi reddetme,egilmekten kaginma
« S. aureus*
« ESR
« Kan kdltlrd (+)
« Erken donemde rontgen normal

« llerleyen donemde disk aralijinda daralma

« MRG
« Sintigrafi
« Tedavi

o Antibiyoterapi

o lstirahat, korse
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ASIRI KULLANIM SENDROMLARI
« Spora daha aktif katilan gocuklar
« Diz cevresinde sik
— Tendinit
— Apofizit
— Avdlsiyon kiriklari
—  Stres kiriklan
« Konservatif tedavi
AYAK DEFORMITELERI
« Pesplanus
o Aktivite sonrasi agr veya ¢abuk yorulma
« Peskavus
o Agnh nasirlar

o Sik ayak burkulmalari

NEOPLASMLAR
+ <5yas
— Metastatik lezyonlar
+ Losemi
« Noroblastom
* >dyas
—  Selimtm.
« Osteoid osteoma
+ Basit kemik kisti
« Osteokondrom
— Habis tm.
« Ewing sarkom

« Osteosarkom
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Diyabetik Ketoasidozda Sivi Tedavisi

Uzm. Dr. Aydilek Dagdeviren Gakir

SBU Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Endokrinoloji ve Diyabet Klinigi

Diyabetik ketoasidoz, insiilin eksikligi ve insdlin karsiti hormonlarin ( glukagon, katekolaminler, kortizol ve
biiyiime hormonu) artisi sonucu gelisen hiperglisemi, ketonemi ve asidoz tablosudur. Cogunlukla tip 1 DM
olgularinda gozlenmekle beraber, tip 2 DM'li olgularda da ketoz ve DKA goriilebilir. Karaciger ve bobrekten
glukoz iretiminin artmasi ve periferik dokularda glukozun kullanilamamasi hiperglisemi ve hiperosmolari-
teye neden olur. Artan lipoliz ve keton Uretimi nedeniyle ketonemi ve metabolik asidoz gelisir. Hiperglisemi
ve asidoz gelisimi osmotik dilireze neden olur ve sonug olarak, sivi ve elektrolit kaybi da klinik tabloya
eklenir. Keton artisinin neden oldugu bulanti ve kusma nedeniyle yetersiz sivi alinmasi dehidratasyonu
derinlestirir. Dehidratasyon ise bobreklerden glukoz ve keton atiimini bozarak hiperglisemi ve asidozu
agirlastinr. Asidoz baslica organik asitlerin birikimine bagli ise de azalmis perflizyona bagli laktik asidoz
da asidozu artiran baska bir nedendir (1). Diyabetik ketoasidozun biyokimyasal tanisi, kan sekerinin >200
mg/dl (11 mmol/l), venoz kan pH’'in <7.3 ve / veya bikarbonat <15 mmol /I ve ketonemi / ketondirinin sap-
tanmasi ile konulur (2). Diyabetik ketoasidozun siddeti asidozun derecesine gore siniflandirilir, venoz Ph'in
(7.2-7.3) arasinda olmasi hafif, (7.1-7.2 ) arasinda olmasi orta, <7.1 olmasi agir DKA olarak degerlendirilir
(3).

Diyabetik ketoasidozun baslica klinik belirtileri sunlardir: Dehidratasyon, tasikardi, tasipne, kussmall so-
lunumu, nefeste aseton kokusu, mide bulantisi ve / veya kusma, karin agrisi, konfiizyon, uyku hali ve agir
DKA durumunda komadir. Fizik incelemede sirasiyla havayolunun acik olup olmadi§i, solunum sayisi, so-
lunum sekli, dispne varlidi, kalp tepe atimi, kan basinci, periferik nabizlar ve kapiller dolum zamani ve has-
tanin biling durumu degerlendirilmelidir. Laboratuvar incelemesinde, serum glukoz, keton, ven6z kan gazi,
elektrolitler, Ure, kreatinin, bobrek fonksiyon testleri, tam idrar tahlili ve hemogram degerlendirilmelidir.

Tedavide amag dehidratasyonu ve asidozu diizeltmek, ketozisi 6nlemek ve hiperosmolariteyi ve hipergli-
semiyi asamali olarak normale getirmektir. Tedavi sirasinda klinik ve biyokimyasal yanitlar yakindan takip
edilmeli, gelisebilecek komplikasyonlara zamaninda midahale edilmelidir. Tedaviye tani konulur konulmaz
baslanmalidir. DKA olgularn oldukc¢a dehidrate olmalarina ragmen fizik incelemede hipovoleminin klasik
bulgulari gozlenmeyebilir. Artmis katekolamin ve antidiliretik hormon seviyeleri nedeniyle olgularin kan
basinci genellikle normaldir. Eger dehidratasyon derecesi klinik bulgularla degerlendirilemiyorsa defisit he-
sabi yapilirken hafif ve orta DKA olgularinda (Ph>7.1) defisitin %5, agir DKA olgularinda %10 oldugu kabul
edilebilir (4). Dehidrate olup, sok tablosunda olmayan olgulara voliim ekspansiyonu icin 10 cc/kg SF 1-2
saat sureyle verilmelidir. E§er hastada sok tablosu var ise 20 cc/kg serum fizyolojik bolus olarak verilme-
lidir. Bu hizli yiikleme sivisinin amaci doku perflizyonunu saglamaktir. Sok tablosunda olan olgular harig,
verilen yukleme sivisi hastaya verilecek toplam sividan disilmelidir. Hesaplanan defisit sivisi 48 saatte
yerine konulmalidir. Hesaplanan defisit sivi 48 saate boliinerek ve saatlik idame sivi ile toplanarak saatlik
sivi gonderilme hizi hesaplanabilir. Verilecek ginliik sivi miktarinin 4000 ml/m?yi gegmemesine dikkat
edilmelidir. Kan sekeri 250-300 mg/dl'ye dustinceye kadar sivi igerigi litresine 40 mmol potasyum eklenmis
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SF olmalidir, sonrasinda %5Dx+ %0.9 Nacl iceren sivi ile degistirilmelidir. Fakat saatlik kan sekeri diists
hizi 90 mg/dl'den fazla ise daha dncesinde siviya glukoz eklenmelidir. Gerekli durumlarda hipogliseminin
onlenmesi icin %10, hatta %12.5 dextroz iceren sivilar kullanilabilir. insiilin tedavisine voliim expansiyonu
yapildiktan sonra baslanmalidir. Higbir sekilde bolus insilin verilmemelidir. Inflizyon hizi 0,1 Gnite/kg/sa
olmalidir. Ug yasindan kiiciik olgularda 0.05 iinite/kg dozu tercih edilebilir. Hafif asidoz durumunda (ph
>7.1) 0.05 Unite/kg/sa inflizyon hizi yeterli olabilmektedir. Hedeflenen kan sekeri diislis hizi 50-75 mg/dl
arasinda olmalidir. Kan sekeri yakindan takip edilerek insiilin inflizyon hizi artirilip, azaltilabilir (5). Renal
yetmezlik olmadikga, hidrasyon tedavisi 40 mmol/L potasyum iceren sivilar (KCI veya yari yariya olacak
sekilde KCI+KPOQ4) ile yapilmalidir. Hasta hipokalemikse insiilin tedavisinden énce potasyum replasmani
yapiimalidir. Eger hasta hiperkalemik ise idrar ¢ikisi olan kadar potasyum replasmani ertelenmeli, idrar
cikisi olduktan sonra 20 mmol/l olacak sekilde KCI eklenip, daha sonra poatasyum diizeyi takibine gore
potasyum miktari artirilabilir. DKA tedavisi sirasinda hipokalemi gelismesi durumunda hasta monitorize
edilerek gerekirse potasyum konsantrasyonu 80 mmol/I'ye kadar ¢ikarilabilir. Uygun dozda potasyum te-
davisine ragmen devam eden hipokalemi durumunda insiilin inflizyon hizi azaltilabilir (6). Osmotik dilirez
nedeniyle olgularda fosfat kaybi da olabilir ve insiilin tedavisi ile bu durum daha da siddetlenebilir. Besin
alimi olmaksizin 24 saatten uzun suren intravendz tedavilerde klinik olarak belirgin hipofosfatemi gelise-
bilir. Hipofosfatemi gelisiminin énlenmesi igin potasyum replasmaninin yarisi potasyum fosfat seklinde
verilebilir. Plazma fosfor diizeyi Tmg/dl altina diismedikce genellikle belirti goriilmez, semptomatik olgu-
lara tedavi verilmelidir. Replasman i¢in 0,16-0.24 mmol/kg dozunda potasyum fosfat 4-6 saatte verilebilir.
Hipokalsemi gelisimi agisindan dikkatli olunmalidir (7). Diyabetik ketoasidozda asidozun diizelmesi igin
uygun sivi ve insulin tedavisi genellikle yeterlidir. Direngli asidoz durumunda sivi ve inslin tedavisi gézden
gecirilmelidir. Bikarbonat tedavisi hayati tehdit eden hiperkalemi ve kalp kontraksiyonun bozulmasina ne-
den olan agiz asidoz (Ph<6.9) olmadik¢a onerilmemektedir. Eger bikarbonat tedavisi gerekli ise 1-2 mEq
/kg dozunda 1-2 saat i¢inde inflizyonla verilmelidir. Bikarbonat tedavisi uygun sekilde yapilmadigi zaman
hipokalemiye, merkezi sinir sisteminde paradoksal asidoza, hepatik ketogenezisi artirarak ketozisin diizel-
mesinin gecikmesine, hemoglobinin oksijene affinitesini artirarak doku diizeyinde hipoksiye ve asidozun
devam etmesine neden olabilir ve beyin 6demi riskini artirir (8).

AQgir ketoasidozu olan ve beyin 6demi agisindan yiksek riskli hastalar yogun bakim unitesinde izlenmelidir.
Hastalarin kan sekeri, vital bulgulari, norolojik dederlendirmeleri, aldigi ¢ikardigi sivi izlemleri saatlik de-
gerlendirilmelidir. Hasta basinda kan glukozu ve kan ketonu 6lgtlmelidir. Klinik tabloya gore 2-4 saatte bir
laboratuvar testleri ve eger mevcutsa kan keton dlgtuimleri tekrarlanmahdir. Kan keton dlgiimu yapilamadigi
durumlarda idrar stripleri ile idrar ketonu degerlendirilmelidir (8).

Vital bulgulari stabil, oral alabilecek, DKA tablosu diizelmis (Ph>7.3 ve bikarbonat > 15 ) olgularda subku-
tan instlin tedavisine gegilebilir.

Beyin odemi

Diyabetik ketoasidozun en korkulan, mortalitesi en yliksek olan komplikasyonudur. Beyin 6deminden stip-
helenildigi an tedaviye baslanmalidir. Sivi inflizyon hizi kan basincini normal olmasini saglayacak seviyede
tutulmali, beyin 6demini artiracak asiri sivi tedavisinden kacinilirken, beyin perflizyonunu bozacak hipotan-
siyon geligimine de izin verilmemelidir. Mannitol (0.5-1 g/kg dozunda ) 10-15 dk iginde verilmelidir. Man-
nitollin etkisi 15 dk iginde baslar, gerekli durumlarda 30 dk sonra yeniden verilebilir. Mannitola alternatif
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olarak veya birincil mannitol tedavisine yanit alinamamasi durumunda %3 NaCl 2.5-5 ml/kg dozunda 10-15
dk’lik inflizyonla verilebilir (8).

Kaynaklar

1. Foster DW, McGarry JD. The metabolic derangements and treatment of diabetic ketoacidosis. N
Engl J Med. 1983;309(3):159-169.

2. Dunger DB, Sperling MA, Acerini CL, et al. ESPE/LWPES consensus statement on diabetic ketoaci-
dosis in children and adolescents. Arch Dis Child. 2004;89(2):188-194

3. Chase HP, Garg SK, Jelley DH. Diabetic ketoacidosis in children and the role of outpatient manage-
ment. Pediatr Rev. 1990;11(10):297-304.

4. Koves IH, Neutze J, Donath S, et al. The accuracy of clinical assessment of dehydration during dia-
betic ketoacidosis in childhood. Diabetes Care. 2004;27(10):2485-2487

5. Burghen GA, Etteldorf JN, Fisher JN, Kitabchi AQ. Comparison of high-dose and low-dose insulin
by continuous intravenous infusion in the treatment of diabetic ketoacidosis in children. Diabetes
Care. 1980;3(1):15-20.

6. Davis SM, Maddux AB, Alonso GT, Okada CR, Mourani PM, Maahs DM. Profound hypokalemia as-
sociated with severe diabetic ketoacidosis. Pediatr Diabetes. 2016;17:61-65.

7. Wilson HK, Keuer SP, Lea AS, Boyd AE 3rd, Eknoyan G. Phosphate therapy in diabetic ketoacidosis.
Arch Intern Med. 1982;142(3):517-520.

8. Wolfsdorf JI, Glaser N, Agus M, Fritsch M, Hanas R, Rewers A, Sperling MA, Codner E. ISPAD
Clinical Practice Consensus Guidelines 2018: Diabetic ketoacidosis and the hyperglycemic hype-
rosmolar state. Pediatric Diabetes 2018; 19 (Suppl. 27): 155-177

27



CERRAHPASA

PEDIATRI GUNLERI
SEMPTOMDAN TANIYA i,/ ONLINE

Oksiiriige Yaklagimda Piif Noktalar

Dog. Dr. Ayse Ayzit Kiling

istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali

Oksiiriik, cocuklarda birinci basamakta en sik goriilen koruyucu bir reflekstir. Ust solunum yolu enfeksi-
yonlarindan, ciddi kronik hastaliklara kadar genis bir yelpazedeki solunum yolu hastaliklarinda da sik goru-
len bir semptomdur. Kronik oksiriik, yagam kalitesini etkilemesi, sik hastaneye basvuru ve tetkike neden
olmasi ve aile anksiyetesine yol agmasi nedeni ile dnemli bir saglik sorunu haline gelmistir.

Kronik okstrlk, cocuklarda 4 haftadan uzun stiren 6kstrik olarak tanimlanmistir. Basarili bir tedavi igin
Oksurigln etiyolojisini anlamak ve dogru tani koymak énemlidir. Kronik 6kstirigu degerlendirmek igin ki-
lavuzlar ve gesitli klinik algoritmalar kullanilir.

Kronik 0kstiriigiin olasi altta yatan etiyolojileri, basit nonspesifik okstiriikten ciddi nedenlere kadar degisen
¢ok genis bir yelpazeye sahiptir Etiyolojik faktorler, cocuklarda ve yetiskinlerde farkliliklar gostermektedir.
Persistan bakteriyel bronsit, yabanci cisim aspirasyonu, trakeobronkomalazi, astim, bronsgektazi, gastroo-
zofageal refll, postnazal akinti sendromu veya sinizit gocuklarda sik goriilen nedenler arasindadir.

Kronik Okstriikli gocuklarin ilk planda iyi bir 6ykd, ayrintih fizik muayene, her olguda akciger grafisi ve
yapabilen hastalarda solunum fonksiyon testi yapilarak degerlendirilmesi gereklidir. Bunlardan elde edilen
bilgiler ile hastalarda spesifik neden disunilir ise o nedene 6zgi ileri aragtirmalar yapilmali ve tedavi
baslanmalidir. Ancak spesifik bir neden saptanmadiginda hasta mutlaka belli periyodlarla izlenmeli tani
ve tedavi agisindan tekrar degerlendirilmeli gereken olgularda bronkoskopi gibi ileri incelemeler yapilmasi
gerekmektedir.
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Hemogram Bize Ne Soyler?

Ayse Gonca KACAR, Tiilin Tiraje CELKAN

Kan plazma denilen sivi ortamda siispansiyon halinde bulunan sekilli elemanlardan (eritrosit,I0kosit, trom-
bosit) olugur. Tam kan sayimi kan hicrelerinin sayisini ve oranlarini saptayan testtir.Kan ve kemik iligi
oncelikli olmak tizere diger organ disfonksiyonlar hakkinda bilgi verir.

Tam kan sayimi i¢in taze alinmis venoz, kapiller ya da arteriyel kan kullanilabilir. Gliniin her saati alinabilen
ucuz bir testtir. Ozellikle cocuklarda ag alinmasi sart degildir. Mor kapakli tiipe isaretli yere kadar alindiktan
sonra tip 3—-4 kez asagi yukari dondirilerek EDTA ile karismasi saglanir, pthti olusmamalidir. Otomasyon-
la elde edilen verilerin yaninda her hastada periferik kan yaymasi da degerlendirilmesi, sonuglarin gozle
kontrolu yaninda birgok taninin konulmasini saglayabilir. Hemogram degerlendirirken 3'ler kuralina dikkat
edilmelidir. Eritrosit sayisinin ti¢ kati hemoglobin miktarina; hemoglobinin ¢ kati da hematokrit sonucuna
esittir. Bu degerlerden farkli sonuglar varsa ya artefakt s6z konusudur ya da patolojik bir durum vardir.

Bir hemogram ve gevre kani dederlendirmesi 3 fazlidir: eritrositler, |6kositler ve trombositler.

l. Eritrositler Caplari 6—9 mikron arasinda degisen bikonkav disk seklinde ¢ekirdeksiz hiicrelerdir. Eritrosit-
lerin farkh biy(kliikte olmasina anizositoz, normalden biyiik (9 mikron) eritrositlerin varliginda makrosi-
toz, normalden kiigiik (6 mikron) eritrositlerin saptanmasina ise mikrositoz denilir. Farkh sekilde eritrositler
bir arada saptandiginda ise poikilositoz s6z konusudur. Anemilerin siniflandiriimasinda ortalama eritrosit
hacmi (MCV) c¢ok sik kullanilan bir parametredir. Bir yasindan biiyiik cocuklarda: 70+yas (yil) = MCV alt
siniri, 84+0,6 x yas (yil) = MCV st siniri hesaplanabilir. Mikrositer anemiler genellikle yetersiz hemoglobin
yapimi ile birliktedir. Bu tip anemileri degerlendirirken Mentzer indeksi kullaniimalidir. Ortalama eritrosit
hemoglobini (MCH) Eritrositin icerdigi ortalama hemoglobin miktarini belirler. Normali 30—34 pikogramdir.
Genellikle MCV ile paralellik gosterir. Ortalama eritrosit hemoglobin konsantrasyonu (MCHC) eritrosit igin-
de hemoglobinin % olarak ifadesidir, yiiksek olarak saptandiinda (>36) beraberinde RDW de artmigsa tani
genellikle herediter sferositozdur. Eritrosit biyikligi dagilim genisligi (RDW) eritrosit histogramlarindan
elde edilir. Eritrosit biyukligu dagilimi yani anizositozu géstermektedir. Anemi ortaya ¢ikmadan once ilk
olarak RDW yiiksekligi saptanir. Pratikte en sik demir eksikligi anemisi ile talasemi tasiyiciligini ayirt etme-
de kullanilir. Yine diizelmeyen agir mikrositer anemilerde ayirici tanida sideroblastik anemi disiindlebilir.
Retikilosit olgunlasmamis eritrositlerin son halidir. Aneminin eritrositlerin yapim yetersizligi ya da yikim
fazlaligi nedeniyle mi olustugunu gosterir. Kemik iligi tetkiki yapilmadan kemik iligi hakkinda bilgi verdigi
icin her anemili hastada altta yatan nedeni aydinlatmak igin ¢ok degerlidir.

2. Lokositler Genellikle pL'de sayilari 4 500—11 000 arasindadir Lokosit histograminin en solunda 50—100
fL arasinda en kiiguk lenfositler, 100—200 fL arasinda monosit, eosinofil ve bazofiller, 200-400 fL arasinda
ise notrofiller yer alir. ilk 4-5 giin gevre kani yaymasinda eriskin dénemde oldugu gibi nétrofiller fazladir.
Dort glin —4 yas arasinda viral enfeksiyonlarin fazla oldugu donemde ise lenfosit hakimiyeti vardir Bir
¢ocuk hekimi her kan sayiminda normal sinirlar iginde olan |6kosit degerlerinde bile hem noétrofil hem de
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lenfosit mutlak degerlerine bakma aligkanlidini edinmelidir. Bir yas altinda <1 000/mm3, bir yas Ustlinde
ise <1 500/mm3 nétrofil degerleri ntropeni olarak degerlendirilir. Mutlak lenfosit sayisinin ilk 1 yilda <3
000/mm3, 1 yildan sonra ise <1 500mm3degerleri tani almamig bir immiin yetmezlik i¢in ipucu olabilir.

3.Trombositler: Hacimleri 7-11 fL ve ¢aplan 1-3 mikron olan periferik kanin en kig¢ilk elemanlarndir. Peri-
ferde yikimlari artmissa (immiin ya da mekanik) daha biiyiik olarak saptanir, kemik iligi yapim bozuklugu
olan durumlarda kiguklerdir. Trombositopeni saptandiginda once trombositopeni izole mi, yoksa diger
hiicreler de yani eritrosit ve lokositler de etkilenmis mi diye bakilmaldir. Pansitopeni yani her 3 serinin
etkilendigi durumlarda genelde olay kemik iligi kaynakhdir. Hepatosplenomegali ve lefadenomegali sap-
tanmadan trommbositopeni varhiginda déykide 10—15 giin dnce gegirilmis bir viral enfeksiyon ya da asi
oykisdi ile birlikte en olasi tani immiin trombositopenidir (iTP). Ancak sayimin dogrulugundan emin olmak
icin mutlaka parmak ucu periferik yayma yapilmalidir. Trombositopenili hastalarda korkulan intrakranial
kanama <20 000/pL diizeyinde gelisir. Boyle durumlarda ortalama trombosit hacmi (MPV) yol gosteri-
cidir. Tim trombositopenik hastalarda MPV incelenmelidir. E§er MPV >8 fL ise kanama riskinin daha az
oldugu belirtilmektedir. MPV dederinin >11 fL oldugu durumlarda ailevi makrotrombosit hastaliklari akla
gelmelidir. Ozellikle ailede erken baslangigli katarakt, duyma kaybi ve bobrek yetmezIigi olan birey varligi
sorgulanmalidir.

Sonug olarak; hemogram ve periferik yayma anamnez ve fizik muayene bulgulari ile birlikte degerlendirildi-
ginde bir¢ok hastalik i¢in tani koydurucudur. Bu nedenle her gocuk hekimi takip ettigi hastaya en az bir kez
periferik yayma yapmali ve hemogram parametrelerini yorumlamasini iyi bilmelidir.

Sunumda olgularla hemogram degerlendirilmesi yapilarak tani konulmasindaki éneminden bahsedilecek-
tir.
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Kardiyovaskiiler Tani Yontemleri

Ayse Giiler Eroglu, Fatih Karagozlii, Yusuf iskender Cogkun

Dogustan kalp hastaliklari ve edinsel kalp hastaliklarinin tanisinda 6ykii ve muayenenin yani sira diger tani
yontemlerinden de yararlanilir. Bunlardan telekardiyogram ve elektrokardiyogram her yerde bulunan, basit,
ucuz ve uygulamasi kolay tetkiklerdir. Birinci basamak tani yontemleridir. Kalp hastaligindan ya da kalbi et-
kileyen sistemik bir hastaliktan siiphelenildiginde en 6nce bunlardan yararlanilir. Duyarhliklari ve 6zguilliik-
leri cok yiiksek olmamasina ragmen, bazi durumlarda ¢ok 6nemli bilgi verirler. Pratisyen hekimler ve gocuk
hekimleri tarafindan da degerlendirilebilirler. Asagida bu iki tetkikin ayrintih degerlendirilmesi yer alacaktir.

Kan testleri kalp hastaliklan yoniinden risk etmenlerini saptamak ve kalp krizi aninda tani koymak
icin kullanilan laboratuvar testleridir. Total lipid, trigliserid, kolesterol, LDL, VLDL, HDL d&l¢ilur. Kalp kri-
zi sirasinda tani koymak igin kandaki bazi enzim ve proteinler olgullr. Kalp kasi hiicreleri zarar gor-
diginde bu hiicrelerden bazi enzim ve proteinler serbest kalarak kan dolasimina girerler. Serbest
kalan kardiyak enzimlerden biri kreatin kinaz-myokardiyal banttir (CK-MB). Kalp kasina ait bir prote-
in tlrd olan troponin dl¢gimu kalp krizi tanisinda degerli bir diger testtir. Kanda yiiksek troponin se-
viyeleri (troponin T veya troponin 1), kalp kasinda biyiik olasilikla hasar olustugunun gdstergesidir.
Kan icine salinan troponin miktari, kalp kasinin hasar derecesi ile iliskilidir. Oldukga hassas bir testtir.
Brain natritiretik peptid (BNP) ve N-terminal proBNP (NT-proBNP) kalp yetersizligi tanisinda ve izleminde
kullanilan testleridir. Cocuklarda esik deger belirlenememistir, izZlemdeki degisiklikler degerlendirilir.

Ekokardiyografi ses dalgalarinin aracilidi ile kalbin gortintiilenme yontemidir. Kalbin anatomisi ve fizyolojisi
konusunda ¢ok degerli bilgiler veren ve gocuk kardiyologlari tarafindan uygulanan bir tetkiktir. Uygulanma
sekillerine gore birkag tip ekokardiyografi yontemi vardir. Transtorasik ekokardiyografi gogtisten yapilan
noninvasif goruntiilemedir. Transozefagiyal ekokardiyografi cocuklarda anestezi altinda 6zefagustan giri-
len problar ile kalbin goriintiilenmesidir. Stres ekokardiyografi egzersiz sirasinda ya da damar yolu ile kalbi
hizlandiran bir takim ilaglar (dobutamin, adenozin) ile kalbin stres durumundaki transtorasik ekokardiyog-
rafik incelemesidir. Kullanilmakta olan 2 boyutlu ekokardiyografinin yani sira son yillarda 3 ve 4 boyutlu
ekokardiyografinin kullanima girmesi ile goriintiilemede biiyiik gelismeler gergeklesmistir.

Egzersiz stres testi viicudun egzersize verdigi yaniti gozlemlemek icin yapilir. Egzersiz sirasinda kalp hizi,
kan basinci, EKG ve solunumda ortaya ¢ikan degisiklikler izlenir. Bisiklet ya da kosu bandinda yapilir. is
ylikiine gore hazirlanmis protokollerle yapilir (en sik Bruce). Ulasilan egzersiz diizeyi fonksiyonel kapasite,
kondiisyon ve kardiyovaskiiler sistem hakkinda bilgi verir. Miyokardiyal iskeminin arastiriimasi, egzersizle
uyarilabilen disritmilerin ortaya ¢ikarilmasi, senkop ve gogus agrisinin kardiyak bir nedeninin olup olmadi-
ginin arastiriimasi igin kullanilir.

Ritm Holter incelemesi kalbin elektriksel aktivitesini (EKG) 24 ile 48 saat ya da daha uzun siire siirekli ola-
rak olcen ve kaydeden bir yontemdir. EKG ile belirlenemeyen ve giiniin herhangi bir zamani gelebilen dis-
ritmi ataklarinin belirlenmesinde kullanilir. Holter cihazina bagli elektrotlar hastanin viicuduna yapistirilir.
Gunlik etkinlikler boyunca EKG kaydedilir. Daha sonra bilgisayar yardimiyla tim kayitlar incelenir. Ritm ve
ileti bozukluklarinin tanisinda ve izleminde kullanilir.
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‘Event recorder’ ya da olay kaydedici daha uzun sireli izlenmesi gereken aritmilerin saptanmasinda kul-
lanilir. 1 haftalik-2 haftalik kayit yapilabilir. Ritm Holterinden farki siirekli degil sadece cihazin lzerindeki
digmeye basildiginda kayit yapmasidir. Bu cihazlarin Loop recorder denilen hastaya implante edilerek ¢ok
daha uzun siire kayit alan sekli de vardir.

Ambulatuar kan basinci 6lgimu ya da tansiyon Holter 24 saat boyunca belirli araliklarla kan basinci 6l-
¢cumi yaparak bu degerleri hafizasinda tutan, taginabilir bir 6l¢im cihazidir. Kullanildii yerler; giin iginde
kan basincini 6lgmek, kan basincindaki dalgalanmalari belirlemek, tedavinin etkinligini degerlendirmek ve
beyaz gomlek hipertansiyonunun tanisinda kullanilr.

Tilt testi (Egik masa testi) senkopu olan hastalarda vazovagal senkop tanisini dogrulamada kullanilir. Sen-
kopun tanisinda altin standart 6ykd ve fizik muayenedir. Tilt testinin duyarlihgi ve 6zgiinligi disuktdr. Tilt
testi egimi ayarlanabilen bir masada yapilir. Sirtlisti yatar durumda ve masaya 60-70° egim verilerek kalp
hizi ve kan basinci 6l¢imleri yapilir, senkop agisindan hasta yakindan izlenir.

Nikleer gorlintiileme yontemleri radyoaktif elementler kullanilarak yapilan incelemelerdir. Tc-99m, thallium
201, sestamibi, teboroxim vb maddeler kullanilir. Radyoaktif elementler damardan enjekte edildikten sonra
yaydigi radyasyon gama isinlarini kaydeden kamera ile gorintd alinir. Miyokardiyal canlilik, miyokardda
iskemi ve nekroz, sag ve sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu, bolgesel duvar hareketleri ve santlar gosteri-
lebilir. Tek foton emisyonlu bilgisayarli tomografi (SPECT) bilgisayarli tomografi cihazlarina benzeyen ve
gama isinlariyla gergeklestirilen niikleer tomografik goriintiileme teknigi olarak agiklanan SPECT sintigra-
fik tetkiklerin gorintiilenmesinde kullanilir. SPECT; bir gama kamera tarafindan farkh acgilardan taranan 2
boyutlu goriintileri, bilgisayar yardimiyla 3 boyutlu tomografik goriintli haline donistirir. Calisma prensibi
acisindan gama kameradan higbir farki olmamasina ragmen, SPECT dedektorleri genellikle 180-360 de-
rece donebilecek sekilde tasarlanir. SPECT yontemi ile elde edilen goriintiler; bilgisayarli tomografi (BT)
gorintileriyle birlestirildiginde daha dogru lokalizasyon verebilir. Kardiyolojide miyokard perfilizyon sin-
tigrafisinde kullaniimaktadir. Son zamanlarda pozitron emisyon tomografi (PET) ile bilgisayarli tomografi
(PET-CT) ya da MRI'In (PET-MRI) birlikte kullanildigi yontemler kullanima girmistir.

Bilgisayarli tomografi 6zellikle kalp disi vaskiiler yapilarin goriintilenmesinde ¢ok degerlidir. Ayrica koro-
ner arterlerin goriintilenmesinde koroner BT eriskinlerin yani sira cocuklarda da kullaniimaktadir. Radyas-
yon igerdiginden MRI yapilamayan durumlarda kullanimi 6nerilmektedir.

Kalp MRI'da son yillarda biyik gelismeler gergeklesmistir. Kalp bosluklarinin, islevlerinin degerlendiriime-
sinde, kapak yetersizligi ve fonksiyonel ¢alismalarda, miyokard dokusunun iskemi/skar degerlendirilme-
sinde ve MRI anjiyo ile vaskiiler yapilar ve koroner arterlerin degerlendiriimesinde kullaniimaktadir.

Kalp kateter ve anjiyografisi hem tanisal hem de girisimsel islemler igin kullaniimaktadir. Kardiyak anatomi,
basing degisiklikleri, fonksiyonel ¢alismalar ve koroner damarlardaki daralmalari gostermesi bakimindan
son derece 6nemli tani yontemidir. Ekokardiyografi ve diger goriintiileme yontemlerinin giderek gelismesi
ve kateter anjiyografinin invazif bir islem olmasi nedeni ile tani amaci ile kullanimi gok azalmistir. Daha gok
giderek artan girisimsel iglemler igin kullaniimaktadir.

Elektrofizyolojik ¢alisma sinls digimu islevlerinin degerlendirilmesi, ileti sistemindeki bozukluklar, ritm
bozukluklarinin kaynagi ve lokalizasyonunu saptamada kullanilir. Ayni zamanda ablasyon uygulanarak ta-
sikardilerin kalici bir sekilde diizeltimesine de olanak sadlar.

32



' CERRAHPASA NN
PEDIATRI GUNLERI i e
SEMPTOMDAN TANIYA >/ ONLINE

Telekardiyografi

Xisini kullanilarak kalbin goriintiileme yontemidir. Bir filmin telekardiyogram olabilmesi igin 3 sart gerekli-
dir (UGLER KURALLI).

1) Ortalama 180 cm uzakliktan ¢ekilmelidir. 180 cm'den daha yakindan gekilen filmlerde kalp yanls-
likla oldugundan biyuk gortndr. Filme bakarak filmin ne kadar mesafeden ¢ekildigini anlayamayiz.

1) Film cgekilirken hasta ayakta olmalidir. Yatarak ¢ekilen bir filmde kalp oldugundan biytk goriniir.
Hastanin ayakta olup olmadigini filme bakarak degerlendirebiliriz. Mide fundus havasini ve bu ha-
vanin alt kenarinda yergekimine bagli olarak hava-sivi gizgisini goriiyorsak film hasta ayakta iken
cekilmisgtir.

1) Film arka-6n ¢ekilmelidir. Arka 6n filmde biz hastayi 6nden gérmekteyiz. Arka 6n filmde 6n kostalar
¢ok net bir sekilde gorilir, 6n arka bir filmde ise filme baktigimizda 6nce arka kostalar géziimiize
garpar.

Filmin telekardiyogram olup olmadigini degerlendirip telekardiyogram olduguna karar verdikten sonra kali-
tesini degerlendirmede 3 6zellige bakmamiz gerekir (UGLER KURALI).

1) Film hasta derin inspiriyumda iken ¢ekilmelidir. Yeterli inspiryumda ¢ekilen bir filimde sagda 5. 6n
kostanin diyafram hizasinin (izerinde olmasi gerekir. Ekspiryum filminde yanhslikla kalp oldugun-
dan buyuk ve vaskdlerite artmig gordlr.

2) Xisini dozu uygun olmalidir. Cocuklarda X isini dozunun uygun oldugunu séylemek icin kalbin arka-
sinda 3 intervertebral araligin net bir sekilde gorilebilmesi gerekir. Gortlemiyorsa X 1sini dozu azdir,
yumusak bir filimdir. Her sey oldugundan beyaz ve vaskiilarite yanlislkla artmig gibi gorilir. Kalbin
arkasinda licten fazla intervertebral aralik gortiliyorsa X i1sini dozu fazladir, sert bir filimdir, her sey
oldugundan siyah gorilur, vaskularite yanlishkla azalmis gibi gorldr.

3) Hastanin simetrik durup durmadigi degerlendirilir. Bunun igin tiim bulgulara bakilir (trakea orta hat-
ta mi vb). Ancak 6zellikle saga ya da sola déniik oldugunu dederlendirmek igin klavikula baslarinin
kolumna vertebralise olan uzakligina bakilir. Her iki klavikula basinin kolumna vertebralise olan
uzakligi esitse simetriktir. Hangi tarafta klavikulayr kolumna vertebralisten ayri biitiin olarak goru-
yor ve kolumna vertebralis ile arasinda mesafe var ise kalp sinirlarini degerlendirir ike yanlislkla o
taraf kalp sinirlari oldugundan biyiik gorindir.

Telekardiyogrami dederlendirmeye baglamadan 6nce hastanin yasini 6grenmek gerekir. Clinki kalp gégtis
orani ve bazi bulgular yasa gore degisiklik gosterir. Telekardiyogramda kalbin biyukligu, kalbin sinirlari,
akciger damarlanmasi, karin ici organlarinin yerlesimi, cilt, cilt alti, kemikler, diyafram ve plevra degerlen-
dirilir. Kalp g6giis orani 6lglimii igin 6nce vertebranin ortasindan yere dik bir ¢izgi ¢izilir. Kalbin sagdaki en
genis yeri ve soldaki en genis yeri 6l¢ilir ve toplanir; gogis kafesinin en genis yeri (bir taraftan akciger
dokusunun goriilmesi gerekir) kostalarin iginden igine dlgiilerek bu degere boliinir. Kalp goglis orani yeni-
doganda 0,60, siit gocugunda 0,55, biiyiik gcocuk ve eriskinde 0,50'nin tizerinde ise biyuktir. Alt sinir yoktur,
ince uzun ve astenik kisilerde damla kalp dedigimiz kiiglik bir kalp gortintiisu olabilir.

Kalbin sinirlarinin degerlendiriimesinde sadda Ustte vena kava superiyor, altta sag atriyum yer alir. Solda
en (stte aort digimi (cocuklarda goriilmeyebilir, gériilmemesi patolojik degildir), ortada pulmoner konus
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ve altta sol ventrikiil yer alir. Sag ventrikiil ve sol atriyum kalbin sinirlarini olusturmaz. Sag atriyum ge-
nislemesinde sag altta belirginlesme olur, sag ventrikil genislemesinde apeks yukari kalkar. Sol atriyum
genislemesinde sag altta ¢ift kontir, sol kenarda diizlesme, sol ana bronkusta yiikselme olur. Sol ventrikiil
genislemesinde apeksin sola ve asadi kayar, sol ventrikil hipertrofisinde apeks asagi kayar. Gikan aortada
genigleme sag Ust mediyasten ve aort digimiinde genislemeye, pulmoner arterde genisleme pulmoner
konusta belirginlesmeye yol agar.

Akciger damarlanmasinin arttigi durumlarda sag ve sol pulmoner arterler genis goriiliir, akcigerlerin distal
1/3'iinde enine damar kesitleri vardir ve apikal damarlarin goriiniirliiklerinde bazale gore artmigtir. Akci-
ger damarlanmasinin azaldigi durumlarda hilus kiigiik, akciger alanlar siyah, akciger damarlari kiigiik ve
incedir.

Pulmoner vendz konjesyonda pulmoner venler diiz olarak merkezdeki sol atriyuma dogru seyreder, akci-
gerin st kisimlari geyik boynuzu gibi veya buzlu cam manzarasindadir, interlobliler septalarda interstisyel
o0dem gelisir, Kerley B ¢izgileri ve Kerley A ¢izgileri goriilebilir.

Karin i¢i organlarinin yerlesimini degerlendirmek ¢ok dnemlidir. Clinki karin i¢i organlarinin anormal yerle-
simine ¢ok ciddi kalp anomalileri eslik edebilir. Karaciger ve mide gazinin yerine ve kalp apeksiile iligkisine
bakilir. Abdominal situs solitusta (normal) karaciger golgesi sagda, mide havasi solda; abdominal situs
inversusta mide havasi sagda, karaciger soldadir. Karaciger golgesinin orta hatta oldugu durumlarda ge-
nellikle ciddi dogumsal kap anomalileri (heterotaksi sendromlari) eglik eder.

Bunun disinda cilt, cilt alti (amfizem, kalsifikasyon vb), kemikler (kunduraci gogsi, giivercin gégsd, torasik
skolyoz, kosta anomalileri ve aort koarktasyonunda 4-8. kostalarda c¢entiklenme (genellikle 5 yasindan
sonra) saptanabilir. Diyafram sagda sola gore bir kosta arali§i yukardadir. Diyaframin sagda yiiksek olma-
digi veya diiz oldugu durumlarda diyafragma hareketleri degerlendirilmelidir. Agik kalp ameliyatlarindan
sonra tek tarafli diyafram paralizisi siktir, ancak genellikle sorun olusturmaz. Kostofrenik ve kardiyofrenik
sindslerin acik olup olmadigi da degerlendirilir. Blytik ¢ocuk ve erigkinlerde kalbin ¢evresindeki yag doku-
sundan dolayi kardiyofrenik siniisler kostofrenik siniisler kadar siyah olmaz.

Elektrokardiyografi (EKG)

EKG kalbin elektrik aktivitesini gosterir. Dogustan ve edinsel kalp hastaliklarinin tanisinda ve izleminde;
kalbin hizi, ritmi, iletimi, atriyum ve ventrikll buytklikleri ve miyokardin durumunu degerlendirmede; arit-
milerde; kan elektrolitlerinde meydan gelen degisikliklerde; ilaglarin kalp tzerine olan etkilerini incelemede
kullanihr.

EKG'de iki dizlem vardir. Frontal diizlem sag-sol, yukari-asagi iliskiyi gosterir. Ekstremite derivasyonlari
olan DI, DII, DIll, aVR, aVL ve aVF frontal diizlemi gosterir. Eksenler ekstremite derivasyonlarinda ve 6zellik-
le birbirini 90 °aci ile kesen DI ve aVF’ de hesaplanir. Horizontal diizlem sag-sol, on-arka iligkiyi gosterir.
Gogus derivasyonlari olan V1,V2, V3, V4, V5 ve V6 horizontal diizlemi gosterir.

EKG degerlendiriimeden dnce teknik 6zelliklerinin degerlendirilmesi gerekir. Standardizasyon ve kagit hizi
bilinmelidir. Standardizasyon dalgalarin voltajini yani yiiksekligini ilgilendirir. EKG'deki dalgalar yiiksek
ve derin ise uglan birbirinin iistiine gelir, bu durumda yarim voltaj kullanilir. Standardizasyon kutucu-
gunun iginde yukar dogru 10 kiigiik kare varsa ya da kolonun iizerinde 10 mm/mV yazarsa tam voltaj
demektir. Standardizasyon kutucugunun iginde yukari dogru 5 kigilik kare varsa ya da kolonun Uzerinde
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5 mm/mV yazarsa tam voltaj demektir. Buradaki dalgalarinin gergek yiiksekligini hesaplamak i¢in dalga
yiksekligi 2 ile carpilr.

EKG kagidi 12,5, 25 ve 50mm/sn hizla ilerletilebilir. Standart olarak 25mm/sn hiz kullanilir. Bu durumda
her kiigiik kare 0,04sn’yi, 5 kiiciik kareden olusan her biiyiik kare 0,20sn’yi gosterir.

EKG degerlendirilirken kalp disi etkilerden dolayi olusabilecek parazitler ayirdedilebilmelidir.

Cocuklarin EKG'si eriskin EKG'sinden ¢ok farklidir. Fetusta sad ventrikiil kiitlesi sol ventrikiil kitlesinden
daha fazladir. Dogumdan sonra pulmoner damar direnci diiserken, diisuk direncli plasental dolasimin or-
tadan kalkmasi ile sistemik damar direnci yikselir; bunun sonucu olarak sag ventrikil kitlesi azalirken, sol
ventrikl kitlesi artar. Saghkh yenidoganda sag eksen sapmasi, sag gogis derivasyonlarinda (V1, V2) yiik-
sek R dalgalari, sol g6gis derivasyonlarinda (V5, V6) derin S dalgalari, sa§ gogus derivasyonlarinda pozitif
T dalgalan goriiliir. 1 ayliktan itibaren sag ventrikil hakimiyeti azalirken, 1 yasindan itibaren sol ventrikiil
hakimiyeti baslar. Sag eksen sapmasi yasa bagli olarak geriler ve adolesan ¢agina dogru eriskin sinirlara
(-30° ile +90° arasl) yonelir. Yenidogan doneminden 6 ay-8 yasa kadar sag gogiis derivasyonlarindaki
yiksek R dalgalari ve sol gogiis derivasyonlarindaki derin S dalgalari giderek geriler. 4 yasin altindaki go-
cuklarin gogunda V1'de R/S orani birin iizerindedir. Biiyiik cocuk ve erigkinlerde sol ventrikil hakimiyeti
olur. Yagsamin ilk 2-3. gliniinde sag gogus derivasyonlarinda T dalgalari pozitiftir, daha sonra negatiflesir.
1 haftadan sonra pozitif olmasi anormal bir bulgudur. 7 giin- 7 yas arasinda mutlaka negatif olmalidir. 7-8
yasindan sonra sag gogis derivasyonlarindaki T pozitiflesir. Bazi gocuklarda ergenlik donemi boyunca T
negatifligi devam edebilir. Yas ile kalp hizi azalir; PR intervali, QRS siiresi ve QT intervali uzar.

EKG degerlendiriimeye baglamadan 6nce hastanin yasi 6grenilmelidir. EKG'de kalp ritmi (siniis-sinlis de-
gil), kalp atim hizi, QRS ekseni, PR, QRS ve QT siireleri, atriyum genislikleri, ventrikil hipertrofisi, ST seg-
menti ve T dalgasi de@erlendirilir.

Ritm: Normal ritm sindis ritmidir. Sinis ritminde P ekseni normal olmalidir (0-+90°). Bunu igin p dalgasinin
hem DI, hem aVF’'de pozitif; ya da birinde pozitif digerinde izoelektrik hatta olmasi gerekir. Siniis ritminde
her QRS'ten once bir sintis P dalgasi olmalidir.

Hiz: Kalp hizinin 6lgimi igin 1500 rakami (EKG kagidi 25 mm/sn hizla ilerletildiginde) iki R arasindaki
kiigiik karelerin sayisina boliiniir. Eger p ve QRS dalgalari birbirinden bagimsiz ise ayni islem P ve QRS
dalgalari i¢in ayri ayri uygulanarak atriyum ve ventrikil hizlari hesaplanir.

QRS ekseni: Eksenler frontal diizlemi gosteren ekstremite derivasyonlarinda (DI, DII, DI, aVR, aVL, aVF)
saptanir. DI ve aVF gibi birbirini 90° ag! ile kesen 2 derivasyon alinir. DI ve aVF derivasyonundaki Q, Rve S
dalgalari toplanir ve DI ve aVF lzerinde igaretlenir. Daha sonra izdlistmleri alinarak bunlarin kesisme nok-
tasina dogru QRS vektord gizilir. Bu ventoriin DI gizgisi ile yaptigi agi QRS eksenidir. QRS ekseni yasa gore
normalin Ust siniri ile £180° arasinda ise sag eksen sapmasi, Yaga gore normalin alt siniriile -90° arasinda
ise sol eksen sapmasi ve -90°-( £180°) arasinda ise kuzeybati eksendir. Kuzeybati eksen erigkinlerde asiri
sag eksen sapmasi ya da sol eksen sapmasi durumunda gorilir iken gocuklarda genellikle atriyoventriku-
ler septal defekt, triklispit atrezisi ya da tek ventrikiil gibi gok ciddi dogumsal kalp anomalilerinde goriiliir.
Kuzeybati eksen ve sol eksen sapmasina sliperiyor eksen denir. Biraz 6nce bahsettigimiz hastaliklarda
kuzeybati eksen ya da sol eksen sapmasi yani stiperiyor eksen gorilr.

Siireler: PR intervali DIl'de ol¢ilir. P dalgasinin bagindan QRS segmentinin basina kadar olan siiredir. Yasa
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ve kalp hizina bagl olarak 0,09-0,19 sn arasinda degisir. QRS stiresi tablo normal degerleri V5'te oldugu igin
V5'te olgildr. Yas biyudikge QRS stiresi uzar. Cocuklarda 0,05- 0,10 sn arasinda degisir. 3 yasindan biyuk
cocuklarda 0,10 sn (2,5 kiiclik kare), 3 yasindan kii¢lik cocuklarda 0,09 sn'den (2,25 kiigiik kare) kisa ise
normaldir. QT siiresi DIl'de 6lc¢iillr. Bazett formiili ile kalp hizina gore diizeltilir. Diizeltiimis QT (QTd)= QT/
karekdk RR. QTd 0,44 sn'yi gecmemelidir. ilk 6 ayda 0,49'a kadar normal kabul edilir

Atriyum genislikleri: sag atriyal genislemenin tek olgutu vardir. DII'de P yiksekliginin 2,5 kiiglik karenin
Uzerinde olmasi sag atriyum geniglemesini gosterir. Sol atriyal geniglemenin 3 dlgutd vardir. DIl'de P'nin
siliresinin 0,10 sn'nin (2,5 karenin) iizerinde olmasi, P'nin ¢entikli olmasi (saglikli gocuklarin %10'unda sap-
tanabilir, tek basina o6l¢iit olarak kullanilamaz), V1’'de bifazik olan p dalgasinin sol atriyumu gosteren geg
negatif kismi Tmm'den derin ve genis olmasi. Her iki atriyum genislemesinde yukardaki tim bulgular
saptanir.

Sag ventrikiil hipertrofisi: QRS ekseninde saga sapma, V1'de R dalgasinin yasa gore normalden biyiik
olmasi, V6'da S dalgasinin yasa gore normalden derin olmasi, V1'de R/S’in yasa goére normalden biyiik
olmasi, V6'da R/S<1 olmasi (1 aylktan sonra), V1'de Q dalgasi olmasi (basing yiiki: pulmoner darlik vb),
V1'de rsR’ paterni (hacim yikd: atriyal septal defekt vb). Bu bulgulardan 2 ve fazlasi varsa sag ventrikill
hipertrofisi denilir.

Sol ventrikiil hipertrofisi: QRS ekseninde sola sapma, V5 ve V6'da R dalgasinin yasa gore normalden bi-
ylik olmasi, V1'de S dalgasinin yasa goére normalden derin olmasi, V1'de R/S oraninin yasa gore normalden
kiiclik olmasi, V6'da R/S oraninin yasa gore biyik olmasi, V5 ve V6'da 5 mm veya daha derin Q dalgalar
ve simetrik T dalgalari (hacim yiiki: aort yetersizligi vb), V5 ve V6'da ST ¢okmesi ve diiz ya da negatif T
dalgalari (strain paterni) (basing yiikii: aort stenozu vb). Voltaj kriteri olarak tek tek lctim yerine genellikle
V1S ile V6R toplanir, 1 yasina kadar 30-35 mm, 1 yasindan sonra 40-45 mm’den yiiksek ise artmistir. Go-
cuklarda sol ventrikdil hipertrofisi tanisinda voltaj 6lgttleri disindaki olgitler gok nadir gordillr. Sol ventrikiil
hipertrofisi tanisini sadece voltaj dl¢titleri ile koyuluyorsa bunu belitmek gerekir. Clinki zayif bir gocukta
voltajlar yiiksek ¢ikabilir.

ST segmenti: Normalde izoelektrik hattadir. izoelektrik hat T-P arasindaki cizgidir. Ekstremite derivasyon-
larinda 1 mm, gégus derivasyonlarinda 2 mm ¢okme, yiikselme normal kabul edilir, bunun tzeri patolojiktir.

T dalgasi: Yasamin ilk 2-3. giiniinde sag gogus derivasyonlarinda (V1, V2) T dalgalari pozitiftir, daha sonra
negatiflesir. 1 haftadan sonra pozitif olmasi anormal bir bulgudur. 7 giin- 7 yas arasinda V1'de T mutlaka
negatif olmalidir. Bu negatiflik V4'e kadar olabilir. 7-8 yasindan sonra sag gogus derivasyonlarindaki T
pozitiflesir. Bazi gocuklarda ergenlik donemi boyunca T negatifligi devam edebilir. Bu nedenle 7 yasindan
sonra V1'de T negatif de olsa pozitif de olsa normaldir. Gocuklarda T dalgasinin yuksekligi cok degiskendir.
48 saatin Uzerindeki ¢ocuklarda DI, DIl ve V6'da 2 mm'nin Gizerinde olmalidir. Ekstremite derivasyonlarinda
7 mm, gogus derivasyonlarinda 10 mm'den yiiksek T'ler genellikle anormal kabul edilir.
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Pediatrik Lenfadenopatilerde Goriintiileme

Ayse Kalyoncu Ugar

istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Radyolojisi Bilim Dall.

Goriintlileme yontemleri lenfadenopati (LAP) varligini saptamanin yanisira diger yer kaplayan lezyonlardan
ayirminin yapilmasi ve karakterizasyonunda énemli rol oynar.

Pediatrik hastalarda lenf nodlarinin degerlendiriimesinde radyasyon icermemesi 6zelligi ile tekrarlanabilir
ve her yas grubunda uygulanabilir olmasi nedeni ile ultrasonografi (US) tani ve takipte en uygun ve ilk tercih
edilmesi gereken goriintiileme yontemidir (1). Bilgisayarli tomografi (BT) ve Manyetik rezonans goriintile-
me (MRG) yontemleri bazi olgularda LAP karakterizasyonunda, yayginhgini degerlendirmede ve LAP olu-
sumuna sebep olan primer patolojiyi saptamada US incelemenin tamamlayicisi ve problem ¢oziici olarak
onem kazanir (1,2).

4-6 haftada resoliisyon gostermeyen ya da boyutu ve sayisi progrese olan, beraberinde sistemik semptom-
lar bulunan olgularda goériintileme yontemleri ile incelemeye ihtiya¢ duyulur. Goriintileme yontemleri ile
saptanan lenf nodunun normal gériiniimlerini tanimak, patolojik olup olmadigini ayirt etmek, bazi spesifik
patolojilere has ozellikleri bilmek, takip veya ek inceleme ihtiyaci olup olmadigina karar vermek oldukga
onemlidir.

Normal lenf nodlari viicutta birgok farkli lokalizasyon ve ¢ok sayida bulunan fibréz bir kapsiil ile gevrili
ve septumlarla boliinmis oval kitlelerdir. Anatomik ve fonksiyonel olarak 3 ayri bélim olan kerteks, para-
korteks ve medulladan olusur. Korteks kigtlik lenfosit agregatlarini igeren primer ve B lenfosit temini ve
rearanjmani bolgesi olan sekonder follikillerden olusur. Parakorteks ise korteks ve medulla arasinda yer-
lesim gosteren, kiigiik lenfositlerden olusan T hiicre alanlaridir. Medulla duktuslar yoluyla lenfin tasindig,
makrofajlar, plazma hiicreler ve lenfositler igeren alandir (3). Ayrica lenf nodlari igerisinde hilustan girerek
dallara ayrilan arterler ve artreioller yer alir. Bu alanlarin her biri farkli patolojilerde degisiklige ugrayabilir.
US incelemede normal lenf nodlar genel olarak ovoid yapida, ekojen yagli hilusu bulunan, doppler incele-
mede hiler kanlanma g6zlenen, diizgln sinirli goriinim sergilerler.

Reaktif lenf nodlar gocukluk ¢capinda 6zellikle daha ¢ok viral ve bakteriyel patojenlere bagh olarak ortaya
¢tkan lenf nodu biiyimesinin 6nemli bir nedenidir. US'de reaktif lenf nodlari iyi sinirli, ovoid sekilli, hiperko-
jen gorinumde, yaglh hilus ve hipoekoik korteksten olusan morfolojik bulgular yaninda renkli doppler in-
celemede diisiik rezistiv indekse sahip hiler vaskiiler kodlanma gibi 6zelliklere sahiptir (4). Bu lenf nodlari
boyut agisindan degerlendirildiginde malignite gibi nedenlere bagli lenf nodlarina gére daha kigiik boyutta
olma egilimindedir. Ancak boyut lenf nodunun benign-malign ayirnminda tek basina kullanilan bir kriter
degildir (5). Bir diger onemli kriter lenf nodunun seklidir. Reaktif hiperplazilerde lenf nodunun normal yapisi
ovoid goriinimi devam ederken kisa aks uzun aks orani 0.5’ ten kigiktiir. Ancak enfeksiydz mononiikleoz,
bakteryel lenfadenit, lenfoma, kedi tirmidi ve Kawasaki Hastaligi gibi durumlarda bu oran 0.5in Ustlinde
olma ve lenf nodu yuvarlagma egilimindedir. Bu yiizden lenf nodunun seklinin degerlendirilmesi reaktif lenf
nodlarinin enfeksiyoz ve lenfomatoz tutuluma sahip lenf nodlarindan ayirrminda yardimci olurken enfeksi-
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yoz ve malign nodlarin birbirinden ayinminda her zaman yeterli olamamaktadir (5).

Lenf nodunun US ile incelemesinde hilus, meduller siniistin akustik arayliz olusturup ses dalgalarini yansit-
masi nedeni ile ekojen lineer olarak gorilir ve komsu yag doku ile devamlilik gosterir. Pediatrik hastalarda
reaktif ve enfeksiydz mononiikleoz lenf nodlari bakteryel lenfadenit ve lenfomada gézlenen lenf nodlarina
gore daha ve belirgin bir ekojen hilusa sahiptir (6).

intranodal nekroz varligi bir diger degerlendirilmesi ve boyutuna bakilmaksizin patolojik kabul edilmesi
gereken bir 6zelliktir (7). Cocukluk ¢aginda non-tiiberkiiloz mikobakteryel lenf nodlari intranodal ekolusent
bir sekide gozlenen kistik nekroza sahip olma egilimindedir (8). Bu goriiniim ayrica papiller troid karsinom
metastazlarinda da karsilasilabilen bir 6zelliktir (9).

intranodal kalsifikasyon varligi daha nadir olarak karsilasilan, atipik mikobakteriyel lenfadenitlerde enfek-
siyonun ge¢ doneminde ve papiller troid karsinom metastazlarinda punktat mikrokalsifikasyonlar tarzda
saptanabilen bir bulgudur (10,11).

Lenf nodu sinirinin degerlendirilmesi bir diger 6nemli kriterdir. Malign lenf nodlari tiiméral hicre infiltras-
yonu nedeniyle daha ¢ok ¢evre dokudan keskin sinirlarla ayirilir. Bakteryel veya tiiberkiiloz lenfadenitler ve
kedi tirmigi hastaliginda ise lenf nodu periadenit ile iliskili olarak daha k&ti sinirli olma egilimindedir (12).

Diger yandan lenf nodlarinin kiimelesmesi Kawasaki hastaligi, Enfeksiydz mononukleoz, bakteryel ve ti-
berkiiloz lenfadenit gibi durumlarda daha siktir (8,13).

intranodal vaskiiler paternin degerlendirilmesi de dnemli bir kriterdir. US teknolojisinde yeniliklerin sayesin-
de vaskiilarite degerlendirmesinde dopplerin sensitivitesi artmakla birlikte 5 mm’den kiigik lenf nodlarin-
da hiler vaskiilaritenin degerlendirmesi oldukga giigtiir (14,15,16). Reaktif lenf nodu geniglemesinde hiler
vaskiilarite gozlenirken, malign lenf nodlarinda periferal ve miskt tip kanlanma gozlenir (17) Bu yiizden lenf
nodunda periferal vaskiilarite malignite acisindan sipheli karsilanmalidir. Ancak bu durum hastaliklarin
seyri sirasinda vaskiilaritenin degiskenlik gostermesi sebebi ile benign patolojilerden ayirimda tek basina
yeterli degildir.

US-elastografi yeni gelistirilmis, dokularin sertlik 6zelligini degerlendirmede kullanilan bir yontemdir. Birgok
¢alismada benign-malign lenf nodlarinin ayinminda bu modalitenin etkinligi arastinlmistir. Metastatik lenf
nodlarininkomsu yumusak dokuya ya da benign karakterde lenf nodlarina kiyasla sertliginin arttigi gos-
terilmistir. Reaktif lenf nodlarinda ise sertlik artisi beklenmez (18).

Her ne kadar bu yazida ¢ocukluk ¢agi lenfadenopatilerinde birincil goriintiileme yontemi olmasi nedeni
US bulgulan Gzerine yogunlasiimis olsa da bazi durumlarda ek olarak BT ve MRG ile ileri goriintiilemeye
ihtiya¢ duyulur. BT ve MRG’ da yine boyut, sekil, i¢ yapi, sinirlari ve gevre yumusak doku degisiklikleri de-
gerlendirilmesi gereken temel 6zelliklerdir. US ile incelemenin zor oldudu derin yerlesimli mediastinel, hiler,
abdominal ve pelvik yerlesimli lenf nodlarinin dederlendiriimesinde, sistemik tutulum yapan neden veya
malignite varliginda primer odak ve yayginli§i saptamada, bazi densite, sinyal ve kontrast tutulum paterni
gibi ayirici dzellikler degerlendirilerek dnemli bilgiler edinilir(19,20). Ornek olarak MRG incelemede kontrast
tutulum paterni yanisira benign-malign lenf nodu ayinminda Diflizyon agirlikli goriintiiler konvansiyonel
MRG sekanslarina ek olarak alindginda fayda saglar. Malign infiltrasyon varliginda ADC degeri benign lenf
nodlarindan anlamli derecede diisiik olarak saptanmaktadir (21). Lenfoma igin oldukga diisiik ADC de-
gerleri bildirilmistir . Ayrica tedaviye yanit degerlendirmesinde de diflizyon goriintiler ve ADC degerleri ile
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takip 6nemli bilgiler vermektedir (22).

Sonug olarak; pediatrik grupta eriskinlere gére daha sik olarak rastlanan lenf nodu bliyiimesinin saptanmasi,
karakterizasyonu, takibi ve tedavi yanitinin degerlendiriimesinde gériintileme énemlidir. Gériintiileme yon-
temleri arasinda yalnizca tanida degil takip gerektiren durumlarda da ilk tercih edilmesi gereken yéntem
US'dir. US inceleme ile malign ve benign LAP ayiriminda tanimlanan pek ¢ok 6zellik mevcuttur ancak bu ézel-
liklerin benign-malign ayirrmda tek basina yeterli olamayacagi bilinmeli, elde olunan biitiin bilgiler hastaya ait
Oykd, fizik muayene ve laboratuar bulgulari ile bir biitiin icerisinde degerlendirilmeli ve gerektigi durumlarda
kesitsel gortintiileme ydntemleri ile ileri incelemeye ve histopatolojik degerlendirmeye bagvurulmalidir.
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Genetik Boy Kisaliklari

Prof. Dr. Beyhan Tiiysiiz

Boy uzamasi,genetik, epigenetik, hormonal ve gevresel pek ¢ok faktoriin kontrolu altindadir. Boy kisaliklari
basvurularin %20’si patolojiktir ve orantisiz ve orantili boy kisali§i olarak 2 ana sinifa ayrilir. Pediatrik gene-
tigi ilgilendiren boy kisaliklarindan, iskelet displazileri orantisiz, genetik sendromlar ise genellikle orantili
patolojik boy kisaliklarina neden olur.

Boy uzamasi genetik olarak Hipotalamus, hipofiz, Bliyiime hormonu ve IGF aksiyla iligkili genler diginda
biyiime faktori olan Fibroblast Growth Faktér (FGF) ‘ler, C tip natriiretik peptit (CNP), Transforming
growth faktor beta ve Indian Hedhehog (IHH) gibi parakrin faktorlerin, STAT ve RAS yoladi ve transkripsi-
yon faktorler gibi intraselliiler mekanizmalar ve ekstraselliiler matrikste yer alan COL2, COL9 gibi genlerin
etkisi ile diizenlenir. Boy kisalidi ile iligkili en ¢ok bilinen iki gendeki (SHOX ve FGFR3) mutasyonlar en sik
genetik boy kisali§i nedeni olan Turner sendromu ve Akondroplazi'ye neden olur. SHOX geni biylimeyi
diizenleyen bir homebox gendir ve enkondral kemiklesmede 6nemli roli vardir. Genin dozaji ile boy uzun-
lugu arasinda iligki vardir; Turner sendromunda oldugu gibi genin tek kopya oldugu durumda boy kisahgi
gorulirken, genin 3 kopya oldugu seks kromozom trizomilerinde ise boy uzundur. SHOX geninin heterozi-
got delesyonu ayrica Leri Weill sendromuna neden olurken homozigot delesyonu Langer sendromuna yol
acar. Ayrica bilinnmeyen nedenli boy kisaliklarinda %1-5 oraninda SHOX geninde delesyon veya mutasyon
bulunmustur.

DNA'nin baz dizilimini degistirmeden ekspresyonunu diizenleyen epigenetik mekanizmalarin bazi intra-
uterin baslangich boy kisaliklarinda yer aldigi gosterilmigtir. Epigenetik mekanizmalar; DNA metilasyo-
nu, histon modifikasyonlari ve miRNA ile indiiklenen sessizlegsme gibi li¢ ana baslikta toplanmaktadir. En
onemli epigenetik mekanizma DNA metilasyon olup gen ifadesinin baskilanmasini saglamaktadir. En sik
goriilen ve en iyi bilinen sendromik IUBK olan hastalik, Silver Russel sendromudur (SRS). Olgularin %35-
65 sinde 11p15 bolgesinde lokalize fetal donem biyiime faktori olan insulin-like growth factor Il (IGF2)
geninde dizilim bozuklugu olmadan metilasyon anomalisi vardir. 11p metilasyon bozuklugu izole IUGG
olan olgularda da saptanmaktadir.

SENDROMIK BOY KISALIKLARI

Prenatal veya postnatal baglangi¢l olabilir. Prenatal basglangi¢li olanlarda ¢ogunlukla boy kisahgi ciddidir.
Epigenetik bozukluklar, kromozomal hastaliklar, tek gen hastaliklari veya kalitimi bilinmeyen ve sporadik
gorulen bazi sendromlar, sendromik boy kisaliklari grubunu olustururlar.

Prenatal baslangi¢h olanlar

Kromozomal sendromlar: Sex kromozom anomalileri ve mozaik trizomi 8 sendromu hari¢ tiim kromozo-
mal sendromlara boy kisaligi eslik eder. Boy kisaligi olan kromozomal hastaliklarin basinda Turner sendro-
mu vardir. 18,13 ve 21 trizomi, 4p, 5p, 13q, 18p,18q delesyonlari ve ring 15 boy kisaliginin gorildigu diger
kromozomal sendromlardir.

Epigenetik bozukluk: Silver Russel sendromu (SRS): Olgularin %35-65 sinde 11p15 bdlgesinde lokalize
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IGF2 ve H19 genlerinde metilasyon anomalisi olanlarda tipik, %10'nda ise 7.ci kromozomda maternal uni-
parental dizomi (UPD) vardir. Maternal UPD olan olgularda hafif fenotip vardir.

Tek gen kalitim gosteren sendromlar arasinda Seckel, Dubowitz, Bloom, Floating-harbor, 3 M, SHORT ve
Malubrey Nanizm sendromlarini sayabiliriz.

Postnatal baslangic¢li olanlar

En sik gorilenlerin basinda Fankoni, Smith Lemli Opitz, Noonan, Rubistein Taybi, Kabuki, Aarskog ve Willi-
ams sendromunu siralayabiliriz.

ISKELET DiSPLAZILERI

Orantisiz boy kisaligi ve deformitelerle karakterize klinik ve molekdiler olarak ¢ok heterojen bir grup gene-
tik hastaliktir. Hastaliklara neden olan genlerle ilgili molekiler ¢calismalar arttikga hastalik sayisi artmis,
siniflamalar degismistir. 2019 yilinda yapilan son siniflamada 42 gruptan 461 hastalik, 447 farkh gen yer
almaktadir. Zeka genellikle normaldir. Sikhgi, letal tipler dahil 4000-5000 6li/canl dogumda 1'dir. Dogum-
sal anomalilerin %5'ini olustururlar. Cogunlukla otosomal dominant gegislidirler. Son yillarda kemik meta-
bolizmasiyla ilgili enzim eksikligi ile ortaya ¢ikan otozomal resesif gegisli tipleri tanimlanmaktadir. Klinik
bulgular stabil olabilir veya progressif seyredebilir.

Pediatrik poliklinigine basvuran cocukta 2 adet deformite bir arada (Or. Skolyoz ve pes ekinovarus), ailede
akraba evliligi ve benzer kardes oykistu, Orantisiz kisa boy, Eklemlerde hipermobilite veya kisitlilik, Kavisli
uzun kemikler (6zellikle alt ekstremitede), Geg yirime, zihinsel yetersizlik birlikte bobrek, kalp, goz, isitme
bozuklugu ve grafilerde epifiz, metafiz ve vertebrada diizensizlik varsa iskelet dizplazisi olasiligi akla gel-
melidir.

En sik gorilen klinik bulgu orantisiz boy kisaligi ve alt ekstremitelerdeki deformasyonlardir. Orantisiz boy
kisaliginda ekstremite veya govde kisadir. Eger ekstremite kisaligi varsa ya tim segmentler birlikte yada
belirli segmentler etkilenmistir. Ust segmentlerin (humerus ve femur) tutulumu rizomelik, orta segmentle-
rin (radius, ulna, tibia ve fibula) tutulumu mezomelik, el ve ayak kii¢lkligi akromelik kisalik, orta ve dis-
tal segmentlerin birlikte kisa olmasi akromezomelik kisalik olarak adlandirilir. iskelet sistemi deformas-
yonlar skolyoz, artmis kifoz ve lordoz, alt ekstremitede genu varum ve valgus, pes ekinovarus ve valgus
deformiteleri ve uzun kemiklerde incelik ve egriliklerdir. Eklem kisitliligi veya gevsekligi, dislokasyonlari,
romatizma benzeri tutulum diger 6nemli bulgulardir.

Radyolojik degerlendirmek icin direk kemik grafisi olarak iki yonli kranium ve vertebra, 6n-arka pelvis, tek
tarafli uzun kemikler ve sol el grafisi ¢ekilmelidir. Kisa ekstremiteli ciicelikte kisaligin radyolojik olarak
rizomelik, mezomelik veya akromelik olup olmadidina bakilir. Radyolojik incelemede diger en 6nemli basa-
mak epifiz/metafiz/diafizlerin ve vertebranin dederlendirilmesidir. Vertebra (Spondilo) ve epifiz tutulumu
varsa Spondiloepifizer displazi (SED), vertebra ve metafiz tutulumu varsa spondilometafizer displazi; ver-
tebra, epifiz ve metafizin birlikte tutuldugu durumlar ise Spondiloepimetafizer displazi olarak adlandirilir.

Bu grup hastaliklarin klinik dederlendirilme; aile 6ykiisd, her bir hastalik tipine 6zg klinik 6yki (bulgularin
baslangi¢ zamani ve ciddiyeti) ve en sik goriilen bulgularina gére sekillendirilmelidir. Dogru tani koyabil-
mek i¢in klinik ve radyolojik bulgularin tam ve dogru tanimlanmasi, farklh tipler arasinda ayirici tani yapa-
bilmek icin ise iskelet displazileri siniflamasinin rehber alinmasi ve sik gorilen tiplerin klinik 6zelliklerinin
iyi bilinmesi gerekir.
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Klinigin ciddiyeti ve aile i¢inde tekrarlama riski hastaligin tipine ve gen mutasyonuna gore degistigi igin
genetik tani gok onemlidir. Dogru ve erken tani, bu hastaliklara eslik edebilecek diger sistem bulgular ve
gelisebilecek ortopedik komplikasyonlarinin dnlenmesinde ve sonraki gebeliklerde riski belirleyerek ailele-
re dogru genetik tanisma verilmesinde 6nemli katkilar saglar.
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idrar Yolu EnfeksiyonlariAdim Adim Gériintiileme, Kilavuzlar Ne diyor? Biz Ne
Yapalim?

Prof. Dr Cengiz CANDAN

Gegmis yillarda 6zellikle erken yaslarda gecirilmis febril IYE atagini takiben gelisebilecek renal parankimal
hasarin erigkin yaslara uzanan ciddi komplikasyonlarinin siklikla gértlecedi varsayimi ile yogun ve invaziv
goriintiileme yontemlerinden yararlanilirdi. Ozellikle Vezikoiireteral refli’'niin renal hasarlanmada sanilanin
aksine merkezi roli olmadigi, bazi reflilerinin renal displazinin bir komponenti oldugu tezinin yayginlasma-
st ile IYE tani ve izleminde invaziv gériintiileme algoritmalari yeniden gézden gecirildi. Cesitli rehberlerde
incelendiginde invaziv gortintiileme yontemlerinin olduk¢a azaltildigi gozlenmektedir.

Giinimiizde febril IYE geciren cocuklarin gériitiileme yontemleri ile izleminde halen noninvaziv ve 1sin ma-
ruziyeti icermeyen ultrasonografik inceleme basat role sahiptir. Ulkemizde antenatal USG uygulamasi he-
niiz tim gebeleri i¢in saglanamadigindan tim siitgocuklarina yapilmasi uygun gorilmektedir. Atipik seyirli
IYE'de (E. Coli disi patojen ile enfeksiyon, kotii idrar akimi, mesane ve karinda kitle hissi, kreatinin diizeyin-
de yiikseklik, uygun tedaviye 48 saatte yanit alinamamasi) hastaligin ilk 2-3. giiniinde USG yapilmasi 6ne-
rilirken tipik seyirli bir IYE sirasinda aceleci olmaya gerek yoktur. iseme sistografisi ise mesane ve ireter
anomalileri, evre IV-V VUR ve erkek ¢ocuklarda posterior uretral valvin tanilandiriimasi i¢cin nemlidir. Atipik
seyirli olgular ile triner USG'de anormal bulgular elde edilen cocuklarda ve tekrarlayan IYE durumunda ise-
me sistografisinin ¢ekilmesi onerilir. Uygulamanin enfeksiyonun tedavisini takiben yapilmasinda sakinca
yoktur. Boyle hastalarda anormal USG bulgulari ve/veya VUR saptanirsa enfeksiyonu takiben 4-6 ay sonra
DMSA sintigrafisi ile parankimal tutulum arastinimahdir. U¢ yasindan sonra primer VUR'a ait bulgularin
ilk defa ortaya ¢cikmasi olagan bir durum degildir. Boyle hastalarda ézellikle tipik seyirli iYE'lerde USG nor-
malse bagka bir goriintiilemeye siklikla gerek yoktur. Biiyiik cocuklarda IYE'nin tekrarlamasi durumunda
tedaviyi takiben DMSA sintigrafisi yapilmasi ve anormal bulgu varliginda VUR arastiriimasi distindlebilir.
Aksi takdirde olasi altta yatan mesane barsak iglev bozuklugunun aranmasi hastanin yonetilmesinde daha
uygun bir yaklagim olacaktir.
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Tiroid Bozukluklari

Prof. Dr. Cengiz Kara', Uzm. Dr. Jamala Mammadova?
'istinye Universitesi Tip Fakiiltesi, Liv Hospital Ulus Gocuk Endokrinoloji Klinigi

2Altinbas Universitesi Hastanesi Medicalpark Bahgelievler Cocuk Endokrinoloji Klinigi

Endokrin hastaliklar genel olarak dort sekilde ortaya c¢ikar: 1. Yetersiz hormon Uretimi, 2. Asirit hormon
uretimi, 3. Hormona hedef doku yanitinin degismesi ve 4. Endokrin gland tiimérleri. Boylece viicuttaki en
buylik endokrin organ olan tiroid bezinin bozukluklari da dort gruba ayrilabilir: 1. Hipotiroidizm, 2. Hiperti-
roidizm, 3. Tiroid hormon metabolizma, taginma ve etkisindeki bozukluklar ve 4. Tiroid bezinin biylimesi
(guatr) ve iyi ve kotl huylu timorleri. Burada guatr ve nodiil disi tiroid islev bozukluklari ele alinacaktir.

Tiroidin ana islevi tetraiyodotironin (tiroksin, T4) ve daha az miktarda triilyodotironin (T3) tretmektir. T4 6n
hormondur. Biyoaktif hormon olan T3 esas olarak tiroid digi dokularda T4'lin deiyodinasyonu ile olusur, bu
nedenle tiroidin ¢alisma durumunu asil yansitan serum T4 diizeyidir. Total hormon diizeyleri taslyici pro-
tein diizeylerindeki ve baglanma 6zelliklerindeki degisimlerden etkilendigi igin, glinimuizde total hormon
(T4 ve T3) dlgiimleri tek basina kullanilmamaktadir. Bunun yerine, serbest T4 ve T3 (sT4 ve sT3) dl¢limleri
yapilmaktadir. Uyumlu klinik semptomlarin varliginda diisiik sT4 tiroidin az ¢alistigi (hipotiroidizm) ve yiik-
sek sT4 ise tiroidin fazla ¢alistigi (hipertiroidizm) anlamina gelir (Tablo).

Tablo. TSH ve sT4 ve diizeylerine gore tiroid islev durumu

sT4
TSH
Diigiik | Normal Yiiksek
Primer Subklinik Santral
Yiiksek
hipotiroidi hipotiroidi hipertiroidi
Santral . Santral
Normal Otiroidi
hipotiroidi hipertiroidi
Santral Subklinik Primer
Diisiik
hipotiroidi hipertiroidi hipertiroidi

sT4: Serbest tiroksin, TSH: Tiroid uyarici hormon

Hipofizde retilen tiroid uyarici hormon (TSH) ile sT4 arasinda ters logaritmik lineer iliski vardir: sT4 di-
zeyindeki 1 birim degisim TSH dizeyinde ters yonde 10 katlik bir degisime neden olur. Boylece primer
hipotiroidizmde TSH yikselirken, hipertiroidizmde TSH duser. Hipotiroidili bir hastada normal TSH, primer
degil, santral soruna isaret eder, ¢linkl negatif geri bildirim azalmasina ragmen TSH yiikselmemistir. Ayni
sekilde, sT4 diizeyi ylksek bir hastada normal TSH ya santral hipertiroidizm ya da tiroid hormon direnci
oldugu anlamina gelir, zira her iki durumda da negatif geri bildirim galismaz. Serbest T4 normal iken yiiksek
TSH subklinik hipotiroidizm (SH) ve diisiik TSH subklinik hipertiroidizm olarak adlandirilir. sT4 diizeyindeki
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kicik degisikliklerin, normal sinirlar icinde kalsa dahi, TSH diizeyinde hafif bir anormallige neden olabile-
cegi distincesi ile bu tanimlama yapilir. Ancak ¢ocuklarda SH tanisi konurken ve tedavi karari verilirken
dikkatli olunmalidir. Zira TSH ve tiroid hormon (TH) dizeylerini ve 6lglim yontemlerini etkileyen tiroid disi
pek cok faktor vardir.

Tiroid Testlerini Etkileyen Faktorler

Olciim ydéntemine ve yasa gore TH ve TSH normal degerleri degisir. Halen elimizde tiim testler icin ortak
referans araliklar yoktur. Serum TSH, T4 ve T3 diizeyleri yenidogan doneminde yiiksektir ve yasla birlikte
diser. Bu nedenle TFT yorumlanirken ¢gocugun yasina dikkat edilmeli ve eriskin referans araliklarina gore
karar verilmemelidir. Bu durum TSH, sT4 ve sT3'lin st limite yakin degerleri igin 6zellikle gegerlidir. Or-
negin, sT3 yiiksekligi pediatrik endokrinolojiye sik sevk nedenidir. Alti aylik bir bebegin sT3 diizeyi eriskin
degerlerine gore yliksek, kendi yas grubuna gore normal olabilir. Ayni durum TSH diizeyi icin de gecerlidir.
Boylece bu tir bebeklere yanhglikla santral hipertiroidizm, TH direnci veya SH tanisi konulabilir.

Cinsiyet, etnik koken, viicut agirhgi, viicut kitle indeksi ve kan érnegi alma zamani 6l¢gim sonuglarini etki-
leyebilir. Obez ¢ocuklarda serum TSH diizeyleri ylkselir ve kilo vermekle normale doner. Obezitedeki hafif
TSH yiksekligi yanlis SH tanisina yol agabilir. Dolagimdaki TSH hem pulsatil hem de sirkadiyen degisim
gosterir. Pulsatil ritim 1-2 saatlik dalgalanmalarla kendini gosterir. TSH pulzasyonlarinin biyikligu aglikta,
hastalik sirasinda ve cerrahi sonrasi artar. Sirkadiyen degisim uyku oncesi artmaya basglayan gece TSH
ylikselmesi olarak gozlenir. Uyku baslamasi geciktiginde gece TSH dalgasi artar ve uzar. Boylece, gece
yarisi acil servise akut bir sorun ile bagvuran bir gocukta TSH diizeyi yiksek 6l¢ilebilir. Dolayisiyla tiroid
hastaligini distindiren 6zel bir gerekge olmadikca gelisiglizel tiroid testi yapilmamalidir.

Giinimiizde serum TSH ve TH diizeyleri immiinanaliz ydntemleri ile 6l¢iiliir. immiinanalizler giderek daha
yuksek dogruluk ve kesinlikte sonug verse de hala bu sonuglari etkileyebilecek gesitli enterferenslara agik-
tirlar. TFT galismalarinda 6 tip enterferans belirlenmistir: 1) Makro-TSH, 2) biyotin, 3) anti-streptavidin an-
tikorlari, 4) anti-rutenyum antikorlari, 5) TH otoantikorlari ve 6) heterofil antikorlar. Bunlar iginde ilk ikisi pe-
diatri klinik pratigi agcidan 6zellikle 6nemlidir. Makro-TSH 1gG yapisindaki otoimmin anti-TSH antikorlari ile
kompleks olusturan blyiik TSH molekdilleridir. Bébreklerde kolayca filtre olan 28 kDa agirhigindaki biyoaktif
TSH'nin aksine aktif olmayan makro-TSH 150 kDa olup dolasimda birikir ve TSH diizeyinin yanhs yliksek
Ol¢llmesine neden olur. Mevcut immunanaliz yontemlerinin hepsi makro-TSH'den etkilenir. Makro-TSH,
SH tanisi ile LT4 tedavisinin baslanmasina neden olabilir. Biyotin tedavisi (=5 mg/giin) TSH’'nin diisiik ve/
veya sT4-sT3 diizeylerinin ise yliksek dl¢llmesine neden olarak yanls hipertiroidizm tanisina yol agabilir.
Bu nedenle hipertiroidizm klinigi olmayan bu tir hastalarda biyotin kullanimi sorgulanmalidir. Sonug ola-
rak, klinik bulgularla laboratuvar testlerinin 6rtismedigi olgularda enterferans olasiligi akla gelmelidir.

Konjenital Hipotiroidizm

Konjenital hipotiroidizm (KH) dogumda var olan tiroid hormon eksikligi olarak tanimlanir. Hipotiroidizm
tiroid bezinin kendisine ait sorunlardan kaynaklandiginda primer, hipotalmus ve hipofiz sorunlarina bagh
gelisiyorsa santral ve tiroid hormonlarinin taginmasi, metabolizmasi veya etkisindeki bozukluklara bagli
ise periferik olarak adlandirilir. Primer KH tiroid bezinin gelisim kusurlari (disgenez) veya tiroid hormon
biyosentez bozukluklari (dishormonogenez) sonucu olusabilir. KH ayrica kalici ve gegici olarak siniflandi-
rilir. Kalici KH 6mir boyu tedavi gerektiren sirekli tiroid hormon eksikligini tanimlar. Dogumda saptanan
fakat sonradan normale dénen dénemsel tiroid hormon eksikligine gegcici KH adi verilir. iyot alimi yeterli
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olan toplumlarda gegici KH sikligi %5-10'u gegmez. Ancak lilkemizde yenidogan tarama programi (YTP) ile
saptanan bebeklerin yaklasik yarisinda KH gegicidir.

Yenidogan taramasi yoluyla KH'nin erken tespit ve tedavisi mental geriligi onler ve norolojik gelisimin nor-
mal olmasini saglar. Ulkemizde halen uygulanmakta olan YTP'ye gore, ilk topuk kani érneginde TSH >20
mU/L ise dogrulama igin vendz 6rnek alinir; TSH 5,5-20 mU/L arasinda ise ikinci kez topuk kani ¢alisilir;
TSH <5,5 mU/L ise normal kabul edilir. ikinci topuk kani testinde de TSH >5,5 mU/L ise ven6z 6rnek alina-
rak serum sT4 ve TSH duzeyleri dlgulir. KH tanisinda sT3 olgiminun yeri yoktur, ¢linki hipotiroidi etkile-
rini telafi etmek lzere deiyodinaz aktivitesinde artis T3 diizeyini normale getirebilir. Tani ve tedavi sadece
tarama testine dayanmamalidir. Uzamis sarilik, kabizlik, letarji, biiylik fontanel vb. hipotiroidi ile uyumlu
semptomlari olan her bebekte, tarama testi yapilmis olsa bile, tiroid testleri ¢alisiimalidir.

Dogrulama testinde diisiik ST4 ile birlikte belirgin yiiksek TSH primer hipotiroidizm tanisini koydurur. Bu ol-
gularda zaman yitirmeden LT4 tedavisi baslanmalidir; etiyolojik inceleme, tedavi kararini degistirmeyecegi
icin istege ve kosullara baghdir. Tiroid goriintiilemesi icin hem sintigrafi hem de ultrasonografi (USG) 6ne-
rilir. Serum tiroglobulin (TG) diizeyi de ayirici tanida yardimci olur. Sintigrafide alim yok iken TG diizeyinin
saptanabilir olmasi goriintiste agenezi, saptanamaz olmasi ise gergek agenezi oldugunu gosterir. Ektopi
ve dishormonogenez olgularinda ise TG yiiksek bulunur, ancak biiyiik glanda ragmen diisiik veya saptana-
maz TG diizeyleri TG gen defekti ile uyumludur. Maternal iyot eksikligi ve dogumda veya gobek bakiminda
iyotlu antiseptik kullanimina bagh iyot yiklenmesi gecici KH'ye neden olabilir. Bu nedenle hem anne hem
de bebek idrar iyot diizeylerinin birlikte ¢alisiimasi iyot durumunun daha dogru degerlendirilmesini saglar.

Asikar primer KH olgularinda LT4 tedavisi miimkin oldugu kadar erken, 6zellikle hayatin ilk 2 haftasi igcinde
baslanmalidir. LT4 baslangi¢ dozu 10-15 pg/kg/gin olmalidir. Pratik olarak, 3 kg Gzerinde, agir hastahgi
(sT4 ¢ok diisiik veya gergek agenezi) olan bebeklerde 50 pg/giin ve hafif-orta hipotiroidisi (s T4 hafif diisik;
ektopik veya yerinde bez) olanlarda 37,5 pg/giin dozunda baslangi¢c daha uygundur. ST4 diizeyi normal
(subklinik hipotiroidizm) olan bebegde tedavi baslanacaksa yari doz (25 pug/giin veya 6-8 pug/kg/giin) LT4
yeterli olacaktir. Tedavinin izlenmesi serum sT4 ve TSH dizeylerinin diizenli 6lgimuni gerektirir. Labora-
tuvar degerlendirmesi i¢in kan 6rnegi son LT4 dozundan en az 4 saat sonra alinmalidir. TSH diizeyi yasa
0zgli referans aralikta tutulmali ve baskilanmamasina dikkat edilmelidir. sT4 diizeyi ise yasa 6zgu referans
araligin Ust yarisinda tutulmahdir.

Neonatal Hipertirotropinemi

Neonatal hipertirotropinemi normal T4 ve sT4 diizeylerine karsin yiksek serum TSH diizeyini tanimlar. Bu
tanim ayni zamanda, hafif, kompanse (subklinik) primer hipotiroidizm igin de gecerli oldugu igin yenido-
gan doneminde bir karmasaya neden olur. Etiyolojisi de karmasiktir, gegici veya kalici bir tiroid anormalligi
olabilir veya hipotalamus-hipofiz-tiroid ekseninin ge¢ olgunlagmasindan kaynaklanabilir. Gegici neonatal
hipertirotropinemi en sik maternal iyot eksikligi ve/veya perinatal iyot yiklenmesinden kaynaklanir. Genel-
likle 4 hafta icinde serum TSH diizeyleri normale doner. TSHR geninde homozigot mutasyonlar hipoplazik
gland ile beraber agir primer KH yaparken heterozigot mutasyonlar SH’ye neden olabilir. Diger hafif disgor-
monegenez ve disgenez (blyik ektopik tiroid, hemiagenezi) durumlari da persistan hipertirotropinemiye
yol acabilir.

Tedavi karari serum TSH ve sT4 dizeyleri, bebegin yasi ve goriintiileme bulgularina dayanir. TSH hafif
yliksek (10-20 mU/L) ise tedavisiz izlem ve 1-2 hafta sonra tiroid testlerinin kontroll uygundur. Kontrolde,
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TSH <10 mU/L bulunmasi halinde gegici neonatal hipertirotropinemi tanisi konur ve uzun sireli izlem ge-
rekli degildir. Birinci ay bittiginde TSH yuiksekligi devam ediyorsa SH tanisi konur ve tedavi baslanir. TSH
diizeyi ihmli yliksek (20-40 mU/L) olanlarda, dogrulama testi ilk 3 hafta iginde yapilmis ve 6zellikle de sT4
diizeyi ortalamanin Gst yarisinda (tedavi hedef araliginda) ise gegici hipertirotropinemi olasilidi vardir ve
tedavisiz izlem tercih edilebilir. Hipertirotropinemli olgularda izlem veya tedavi karari igin tiroid goruinti-
lemesi yapilabilir. Disgenez varliginda tedavi baslanir, tiroid bezi yerinde ve normal buyuklikte ise izlem
karari alinabilir. Ancak ulkemizde neonatal TSH yuksekligi sik saptanan bir durum oldugu igin her olguda
goruntileme yiksek bir maliyet yaratir, bu nedenle TSH ilimli yiiksek grupta USG disinulebilir. Dogrulama
testi yapildiginda bebek 3 haftaliktan blyiik ve TSH >20 mU/L ise veya yastan bagimsiz TSH>40 mU/L ise
tedavi baslanmalidir. SH gegici olma olasihgi yiiksektir ve bu nedenle tedavi baslanan olgularda ilag kesme
denemesi ile yeniden degerlendirme dnemlidir.

Subklinik Hipotiroidizm

Subklinik hipotiroidizm serum T4 ve sT4 dizeyleri normal iken TSH diizeyinin normalin Uizerinde olmasi
durumudur. Bu durum, izole hipertirotropinemi veya kompanse primer hipotiroidizm olarak da adlandirilr.
TSH yiiksekliginin derecesine gore, SH hafif (TSH <10 mU/L) ve agdir (TSH >10 mU/L) olarak tanimlanir.
SH tanisi koymak TSH yiiksekliginin devamli oldugunun gosterilmesi gerekir. Zira TSH'deki izole ylkseklik,
yukarida deginildigi tizere, laboratuvar veya bireyin kendisindeki degiskenliklerden kaynaklanan gegici bir
bulgu olabilir. Laboratuvar 6l¢iim hatasi her zaman igin olasidir. TSH’nin diurnal ritmi nedeniyle hafif yiik-
sek bir 6l¢iim yapilmis olabilir. Tiroid disi hastaliklarin (6tiroid hasta sendromu) iyilesme evresinde gegici
TSH yuksekligi gozlenebilir. Sonug olarak, SH tanisi koymak icin 1-3 ay arayla en az iki yliksek TSH degeri
saptanmalidir.

Oykiide neonatal TSH yiiksekligi, otoimmiin ve genetik hastaliklar, ilac kullanimi ve iyot alimina odaklanil-
malidir. Fizik incelemede obezite, guatr, hipotiroidi belirtileri ve dismorfik 6zelliklere dikkat edilmelidir. Ne-
onatal hipertirotropinemi olan ¢ocuklarin yaklasik Ggte birinde hafif TSH yiiksekligi devam eder. Otoimmdin
olmayan SH’li olgularda heterozigot TSHR gen mutasyonlar %10-30 oraninda saptanir. Down sendromlu
cocuklarin %25-60'inda SH bildirilir, ancak bu durum ¢ogu kez tedavisiz kendiliginden dizelir. Kronik iyot
alim eksikligi SH yani sira guatr veya asikar hipotiroidizm yapabilir. iyot takviyesi sonrasi tiroid testleri
normale doner. iyot iceren ilaclar, interferon-a, antiepileptikler ve iyonize radyasyon SH'ye yol acabilir. Hafif
TSH yliksekligi obez ¢ocuklarda siklikla saptanir ve kilo vermekle normale doner. Hipertirotropinemi obe-
zitenin sebebi degil sonucudur. Fizik incelemede hafif¢e blylimis, orta sertlikteki bir tiroid dokusunun ele
gelmesi otoimmiin tiroidit agisindan anlamhdir. Bliyime geriligi, kabizlk, halsizlik, cabuk yorulma ve cilt
kurulugu gibi hipotiroidi belirti ve bulgularinin varhgi tedavi karari agisindan 6nem tasir.

Hashimoto tiroiditi gocuk ve ergenlerde (6zellikle 8-18 yas araliginda) SH'nin en sik nedeni oldugu igin,
anti-tiroid peroksidaz (anti-TPO) ve anti-tiroglobulin (anti-Tg) antikorlari ve tiroid USG direncli TSH yiiksek-
ligi olan her ¢ocukta degerlendirilmelidir. Antikor negatif ve USG’de parenkim yapisi normal ise otoimmiin
olmayan diger nedenler s6z konusudur.

SH'de izlem ve tedavi kararlari etiyoloji, klinik bulgular ve TSH ytiksekliginin derecesi temelinde alinir. Oto-
immudn tiroidit ve TSH diizeyi >10 mU/L olan tiim ¢ocuklara LT4 tedavisi baslanir; hafif SH olanlarda ise
guatr veya hipotiroidi belirtileri varsa tedavi verilir. Tedavisiz izlem karari alinan hafif SH'li gocuklarda 6
ayda bir TFT ve 1-2 yilda bir antikor ve USG kontrolii énerilir. ilaca baglh SH olan ¢cocuklarda TSH >10 mU/L
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ise ilag kesilene dek L-tiroksin tedavisi verilmelidir. Hafif TSH yiiksekligi olanlarda ise 6 ayda bir TFT kont-
rolii uygundur. SH olan bazi cocuklarda altta yatan neden belirlenemez. idiyopatik SH’nin yonetimi 6zellikle
zorlayicidir. Stabil fakat hafif TSH yilkseklidi olan ve klinik bulgu, guatr gelistirmeyen ¢ocuklarda 2 yildan
sonra izlem gereksizdir.

Kronik Otoimmiin Tiroidit (Hashimoto Tiroiditi)

GCocuk ve ergenlerdeki tiroid hastaliginin, edinsel hipotiroidinin ve endemik olmayan guatrin en sik sebe-
bidir. Otoimmudn tiroid hastaligi okul ¢agi ¢ocuklarin %1,3’tinde bulunur. Tiroidin lenfosittik infiltrasyonu
ile karakterizedir. Anti-TPO veya anti-Tg antikorlari kronik tiroiditli cocuklarin %95’inde pozitiftir. Blokan
anti-TSH reseptor antikorlar (TRAb) atrofik formda goriiliir ve hipotiroidizme katkida bulunur.

Hashimoto tiroiditi kizlarda erkeklerden 4-7 kat daha sik gortlir. Hayatin ilk 3 yilinda gorilebilir ancak 6
yastan sonra sikligi ¢ok artar ve ergenlik doneminde pik insidansina ulasir. En sik klinik bulgulari guatr ve
biyiime geriligidir. Blylik cogunlugu (%70-80) &tiroiddir. Bazi gocuklar (%20-30) hipotiroidizm ile bagvurur.
Lenfositik infiltrasyonla follikiillerin yikimina bagh gegici hipertiroidizm tablosu nadiren (%1-2) bagvuru
nedeni olabilir. Otiroid bagvuran hastalar yillar igerisinde hipotiroidizm gelistirebilir.

TFT genellikle normaldir, ancak bazi hastalarda hafif SH (TSH: 5-10) olabilir. Bu olgular asikar hipotiridizme
(disik T4) ilerleyebilir veya normale donebilir. Cocuklarin %50’sinde tiroit sintigrafisi diizensiz ve yamali
radyoizotop dagilimini gosterir. Tiroid USG'sinde birgok hastada daginik hipoekojenite, parankim hetero-
jenitesini ve psodonodiler goriiniim gozlenir. Anti-TPO ve anti-Tg birlikte degerlendirildiginde hastalarin
%95'inde tiroid otoimmuinitesi saptanir. Antikorlarin bagvuru zamanindan sonra pozitiflesmesi mimkiin
oldugundan negatif dlgimlerin tekrari gerekir. Genel toplumun %10-15 kadarinda tiroidit olmadan diigtik
diizeyli (<100 1U/1) antikor pozitifligi saptanabilecedi de akilda tutulmalidir.

Hipotiroidizm olanlarda LT4 (50-150 pg/giin) tedavisi gerekir. Subklinik hipotiroidi olan hastalarda guatr ve
klinik bulgu varsa tedavi tercih edilir. Otiroid olup tedavisiz izlenen hastalarin TFT'si 6-12 ayda bir kontrol
edilmelidir. Tiroiditli hastalarda tiroid kanseri gorilebildigi icin yeni noddl gelisimi agisindan USG kontrol-
leri yapiimalidir.

Graves Hastaligi

Gocuk ve erigkinlerdeki hipertiroidizmin en sik nedenidir. Cocuklarda 1/5000 siklidinda gordlir. Pik insidan-
s1 11-15 yas arasindadir. Kiz/ erkek orani 5/1'dir. Ailede otoimmiin tiroid hastalgi dykisu genellikle vardir.
Stimulan antikorlar TSH reseptoriine baglanarak tiroid hormon sentezini uyarir. Stimdlan antikorlar yani
sira blokan TRAb'lar da uretilir ve hastaligin klinik seyri genellikle bu iki antikor arasindaki orana paralel
gider. Graves'te goriilen oftalmopatiye tiroid ve goz kaslarinda ortak bulunan antijenlere karsi gelisen anti-
korlar sebep olur. Cocuklarda en erken belirtiler emosyonel bozukluklara eslik eden motor hiperaktivitedir.
Emosyonel labilite nedeniyle ¢ocuklar huzursuz, kolay heyecanlanir ve aglar hale gelir. Dikkat suresinin
kisalmasi nedeniyle okul basarisi diiger. istah artisina ragmen kilo kaybi vardir. Kiiciik de olsa tiim hasta-
larda guatr bulunur. Eksoftalmi cogu hastada vardir, fakat hafiftir. Ust g6z kapaginda geri cekilme ve g6z
kirpmada azalma mevcuttur. Cilt nemli ve kizariktir; asiri terleme olur. Yere diismeye neden olabilecek ka-
dar kas zayifli§i nadiren goriilebilir. Tasikardi, garpinti, dispne kalpte blyiime ve yetmezlik olabilir.

Serum total ve serbest T4 ve T3 duizeyleri yuksektir. TSH diizeyi baskilidir. Anti-TPO ve anti-Tg antikorlari
¢ogu kez mevcuttur. Yeni tani alan hastalarda stimiilan TRAb diizeyleri yiiksektir ve kaybolmasi remisyonu
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ongoriir. Radyoiyot tiroidde hizla ve diffliz olarak tutulur, fakat bu calisma (radyoaktif iyot uptake-RAIU)
nadiren gerekir. Tirotoksikoz, guatr ve orbitopati tablosu Graves hastaligi i¢cin patognomoniktir ve tani igin
ek laboratuvar ve goriintileme ¢aligmasi gerekmez. Ancak guatr hafif ve goz bulgulari yoksa taniyi dogru-
lamak i¢in antikor dlgtimleri ve doppler USG veya RAIU yararl olur.

Tedavi iki bolime ayrilir: medikal tedavi veya kesin tedavi (radyoaktif iyot veya tiroidektomi). Propiltiourasil
(PTU) ve metimazol (MMI) yaygin kullanilan 2 antitiroid ilagtir, ancak ¢cocuklarda agir karaciger yetmezIigi
riski daha ylksek oldugu igin PTU kullanimi terk edilmistir. Bu nedenle MMI ilk basamak tedavide secilecek
tek ilagtir. PTU proteine daha ¢ok baglanir, plasentaya ve siite daha az geger; gebelikte ve emzirmede PTU
tercih edilir. Metimazol 0,5-1 mg/kg/gin dozunda verilir. Sempatik semptomlari belirgin olan agir toksik
hastalarda propranalol (0,5-2 mg/kg/giin) verilebilir. ilag tedavisi 5 yil veya daha uzun siire gerekebilir.
Rolaps olan hastalarda yeniden medikal tedavi baglanabilir veya kesin tedavi uygulanabilir. 10 yas Uzeri
cocuklarda radyoiyot ilk veya alternatif se¢enek olabilir.
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Uzamis Ates Bilmecesi

Dr. Deniz Aygiin

Ates hipotalamus tarafindan kontrol edilen biyolojik bir yanittir. Cocukluk dénemindeki en sik hastaneye
basvuru yakinmasidir. Enfeksiyon hastaliklarinin énemli bir belirtisidir. Normal viicut sicakhdi genellikle
37°C olarak kabul edilir.

Ates bir belirti olup, hastalik degildir. Ates viicudun zararh etkenlere karsi gelistirdigi bir savunma yanitidir.
Viicut sicaklidi arttiginda mikrobiyal gogalma hizi azalmakta, inflamasyon sistemi daha iyi calismaktadir.
Netice de belli bir seviyeye kadar ates organizmanin yararina is gormektedir. Dikkatli 6yku ve fizik muayene
ile yedi glin veya daha kisa siredir var olan akut baslangich atesli cocuklarda, muhtemel ates sebebinin
bulunamadigi durumlari tanimlamak i¢in akut odagi bilinmeyen ates terimi kullaniimaktadir. Odagi bilinme-
yen atesli cocuklarda amag, ciddi bakteriyel enfeksiyon agisindan risk tasinip tasinmadiginin bilinmesidir.
ileri tetkik edilmesine karsin, nedeni bulunamayan, yatan hastalarda en az 1 hafta, ayaktan takip edilen
hastalarda 3 haftadir siiren ates nedeni bilinmeyen ates (NBA) veya uzamis ates olarak tanimlanir.

En sik neden enfeksiyonlar olsa da, bunu takip eden pek ¢ok enfeksiyon digi hastalik NBA nedeni ola-
bilir. Ates siiresi uzadikga, non enfeksiy6z nedenlere rastlama sikhgimiz artar. Bir grup hastada etyoloji
bulunmadan ates disebilir (sik goriilen viral enfeksiyonlarin atipik seyri gibi). Hastalari degerlendirirmek
anamnez almaiile baslar. Atesin siire, siklik, paterni, aile 6ykiisi, seyahat, meslek, kirsal yagam, hayvancilik,
¢ig sut tiiketimi sorgulanmalidir. Nedeni bilinmeyen ates ile basvuran hastalarda yapilan ¢alismalarda ilk
sirada hemen daima enfeksiyonlar yer alir. Ulkemizde tiiberkiiloz ve bruselloz NBA enfeksiyon nedenleri
basindadir. Kollajen doku hastaliklari ve maliniteler ayirici tanida mutlaka akilda tutulmahdir.
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Gevsek Cocuga Yaklagim

Dilek Uludag Alkaya

Ozet

“Gevsek bebek” terimi siit gcocuklarinda pek ¢ok farkli neden sonucu olusabilen hipotoniyi tanimlamak igin
yaygin olarak kullanilan bir terimdir. Hipotoni, santral veya periferik sinir sistemi disfonksiyonun bir bulgu-
su olabildigi gibi, metabolik, enfeksiydz, hormonal, genetik hastaliklar sonucu da ortaya ¢ikabilmektedir.
Bu sunumda hipotonik ¢ocugun ayirici tanisinda yer alan genetik hastaliklardan ve bu hastaliklarin tani
yontemlerinden bahsedilecektir.

Genel Bilgiler: Hipotoni; beyin, spinal kord, periferik sinirler ve kaslardaki problemlere bagl olarak ortaya
¢tkan bir semptomdur. Hipoksik iskemik ensefalopati, intrakranial kanama, kromozomal anomaliler ve me-
tabolik hastaliklar santral hipotoni nedeni iken spinal muskiiler atrofi gibi 6n boynuzu tutan hastaliklar ve
miyopatiler periferik hipotoni nedenidir’2. Hipotoni tanisinda prenatal ve natal dénemi igeren ayrintil 6yku
alinmasi ve en az (¢ kusadi iceren aile agaci gizilmesi 6nemlidir. Ailede baska bir bireyde benzer semptom-
larin olmasi metabolik veya genetik nedenli hipotoniyi diisiindirtrken, polihidroamniyoz varhg, fetal hare-
ketlerin azalmasi periferik kaynakli hipotoniyi diisiindiirir. Kalitsal pek gok bozukluk hipotoni ile iligkilidir
ve yaygin olarak goriilen hipotoni ile seyreden sendromlar hastalar dederlendirilirken dikkate alinmalidir?.
Hipotoni ile seyreden baslica sendromlar asagida 6zetlenmistir.

Down sendromu (Trizomi 21): Gelisim geriligi ile seyreden en sik kromozom anomalisidir. Hipotoni, tipik
yliz goriinimu (yukari egimli palpebral fissur, hipertelorizm, basik burun kok, epikantus, kisa boyun, kiigiik
kulak yapist), zihinsel gerilik ve konjenital kalp hastalidi ile karakterizedir. Karyotip analizi tani koydurucu-
dur.

Prader-Willi Sendromu (PWS): Hipotonisite, hipogonadizm, zihinsel gerilik, boy kisaligi ve obezite ile ka-
rakterizedir. Dolikosefali, dar bifrontal ¢cap, badem g6z, asagiya dogru donmis dudaklar, kiigclik agiz tipik
ylz bulgularndir. Hastalarda sit ¢ocuklugu donemine kadar ciddi hipotoni ve beslenme gl¢ligu izlenirken
ilerleyen donemlerde hafif-orta hipotoni ve hiperfaji izlenir 2. Prader Willi sendromu bir baskilanma bozuk-
lugu sendromudur ve babadan gelen 15q11-q13 kromozomun tizerindeki genlerin ifade eksikliginden kay-
naklanmaktadir. Hastalarin %75'inde paternal 15q11-q13 delesyonu saptanirken %20’'inde maternal unipa-
renteral dizomi ve yaklasik %5’inde baskilanma merkezi bozukluklari veya kromozomal translokasyonlar
saptanir’. PWS tanisinda kartyotip analizi, FISH analizi ve metilasyon testlerinden yararlaniimaktadir.

Cohen sendromu: Cohen sedromu otozomal resesif kalitilan zihinsel gerilik, hipotoni, eklem laksitesi, obe-
zite, tipik yliz gorinimi (sadiya doniik goz aksi, genis ve belirgin burun koprisd, kisa filtrum ve belirgin
biyik Ust kesici digler, agik agiz goriinim, mikrognati) ile karakterize nadir bir sendromdur. Retinitis pig-
mentosa ve intermittent nétropeni bu sendromda tipiktir ancak yenidogan doneminde bu bulgular belirgin
degildir ve hastalar hipotoni ve beslenme gicligu ile kargimiza gelir. Hastaligin molekdler tanisi COH1
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genindeki biallelik mutasyonlarin saptanmasi ile konulur®.

Zellweger sendromu: Zellweger sendromu hipotoni, beslenme giicliigi, dismorfik yliz gériinimi (yukari
egimli palpebral fissir, basik burun kokd, genis fontonel, hipertelorizm, mikrognati, kulak heliks anomali-
leri), beyin malformasyonlari, renal anomaliler, hepatomegali ile karakterize otozomal resesif kalitilan bir
peroksizomal hastaliktir 5. Yenidogan doneminde hipotonisite ve dismorfik yiiz bulgulari nedeni ile Down
sendromu ile karistirilabilir ancak eslik eden diger sistem anomalileri, patellar kasifikasyon varligi, kanda
artmis ¢ok uzun zincirli yag asitleri diizeyleri ve eritrositlerde azalmis plasmalojen diizeyleri tanida yardim-
cidir®. Genetik olarak heterojen bir hastaliktir, OMIM veritabaninda Zellweger sendromu ile iligkilendirilmis
13 gen bulunmaktadir. Molekdiler tani bu genlerdeki bilallelik mutasyonlarin gosterilmesi ile kesinlestirilir.

Lowe sendromu: Lowe sendromu, beyin, géz ve bobreklerin etkilendigi multisistemik tutulum ile karakte-
rize X'e bagl resesif kalitilan bir hastaliktir. Yenidogan doneminde ciddi hipotoniye ek olarak katarakt ve
proksimal renal tibulopati izlenir. Hastaligin tanisit OCRL1 genindeki biallelik mutasyonlarin saptanmasi
ile kesinlestirilir®.

Spinal muskiiler atrofi: Spinal miskiiler atrofi spinal kordun 6n boynuz néronlarinin etkilendigi ilerleyici
seyreden, otozomal resesif kalitilan bir hastaliktir. Ciddi hipotonisite, beslenme gii¢stizligu, dilde fasiku-
lasyonlar, hiporefleksi ile karakterizedir. SMNT genindeki bilallelik mutasyon veya delesyonlar sonucu olus-
maktadir’.

Sonug olarak, hipotoni ayirici tanisidan genetik ve metabolik nedenler mutlaka degerlendirilmelidir. Kromo-
zom analizi, mikroarray analizi, MLPA, FISH analizi, metilasyon ¢alismalari ve gen dizi analizleri diistinilen
on taniya gore segilmelidir.

Referanslar
1. Peredo DE, Hannibal MC. The floppy infant: evaluation of hypotonia. Pediatr Rev 2009; 30(9): e66-e76.

2. Prasad A, Prasad C. Genetic evaluation of the floppy infant. Seminars in Fetal and Neonatal Medicine;
2011: Elsevier; 2011. p. 99-108.

Driscoll DJ, Miller JL, Schwartz S, Cassidy SB. Prader-Willi Syndrome. GeneReviews®|Internet] 2017.
Wang H, Falk MJ, Wensel C, Traboulsi EI. Cohen syndrome. GeneReviews®][Internet] 2016.
Lee PR, Raymond GV. Child neurology: Zellweger syndrome. Neurology 2013; 80(20): e207-e10.

Lewis RA, Nussbaum RL, Brewer ED. Lowe syndrome. 2019.

N o o W

Pechmann A, Kirschner J. Diagnosis and new treatment avenues in spinal muscular atrophy. Neurope-
diatrics 2017; 48(04): 273-81.

53



CERRAHPASA B N
PEDIATRI GUNLERI i e
SEMPTOMDAN TANIYA ./~ ONLINE

En Sik Rastlanan Semptom: Karin Agrisi

Erkan Akkus', Enes Kaynak? Rahsan Ozcan?, Tufan Kutlu’
" istanbul Universitesi — Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali
?istanbul Universitesi — Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Gocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali

3istanbul Universitesi — Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Ana Bilim Dall

Karin agrisi genel pediatri pratiginde ¢ok sik gorilen ve birgok hastaliga eslik eden bir durumdur. Neredey-
se her hastaliga eslik eden bir bulgu olmasi nedeniyle anamnez ve fizik muayene bulgularina gore, hastaya
ozel bir yaklasim gerekmektedir. Oncelikle acil durumlari ortaya koymali, bulgu ve semptomlara gére algo-
ritmik yaklasim gerekmektedir. Birgok farkl nedenler ile ortaya ¢ikan yasam kalitesini dogrudan etkileyen,
baslangic, devamlilik ve siire¢ olarak degiskenlik gosteren ve yasa gore etiyolojik olarak farkhliklar goste-
ren, hasta yas! kiiguldiikge ebeveynlerde endiseyi arttiran ve siklikla acil servis bagvurusu nedeni olabilen,
gunlik pediatri pratiginin 6nemli bir kismini olusturan klinik bir durumdur.

Hastane basvurularinda karin agrisi kabaca her 10 ¢ocuktan birisinde olmakla beraber, bu bagvurularin bir
kismi cerrahi nedenlerle olmaktadir. Acil serviste degerlendirilen hastalarda cerrahi sebepler daha da siktir.

Akut karin agrisi 4 haftadan kisa siiren, ataklarin genellikle goriilmedigi, genellikle lokalize ve kendini sinir-
layan karin agrisi olarak tanimlanir. Akut baslangi¢li karin agrisinin etiyolojisine bakildiginda hasta yasina
bagli olarak sebepler ve bunlarin sikliklari degismektedir. Cerrahi digi birgok nedenin 6zellikle enfeksiyonla-
rin da akut karin agrisina sebep oldugu akilda tutulmaldir. Kronik sebepler siklikla tekrar eden ve genellikle
altta yatan bir cerrahi patolojilerin olmadigi durumlardir. Yaygin olarak gorilen hastaliklardan huzursuz ba-
girsak sendromu, malabsorbsiyonlar, kabizlik, ¢célyak hastaligi ve kas iskelet agrilar mutlaka akilda tutul-
mahidir. Bununla birlikte daha ciddi olabilecek enflamatuar bagirsak hastalidi, lenfoma, kronik pankreatit,
otoinflamatuar hastaliklar ve adelésanda mutlaka gebelik akla gelmelidir.

Karin agrisi sikayeti olan hastalarda anamnez alirken dikkat etmemiz gereken noktalar var, bunlar saye-
sinde sistemik yaklasim saglayabiliriz ve daha etkin bir tanisal yol izleyebiliriz. Oncelikle inspeksiyon ¢ok
onemli, hastanin postiird, yiiz ifadesi gibi durumlar durumun aciliyetini yansitabilir. Hasta yasi, cinsiyeti,
hastanin beslenme durumu (Antropometri, kilo kaybi veya istahi) cok 6nemlidir. Bununla birlikte agriyi
tanimlamak da gerekir. Bu sayede 0zellikle akut durumlari ve hizla yapilmasi gereken midahaleleri 6n
gorebiliriz. Ayrica eslik eden klinik bulgular ile ayirici tanilarimizi giglendirmeliyiz ve hastanin mevcut has-
taliklarini da bu agidan mutlaka sorgulamaliyiz. Varsa kusma ishal gibi durumlarin seklini de sorgulamak
mutlaka gerekir.

Akut karin agrisi olan bir hastada kusmanin safrali olmasi, agrinin ates ile iliskisi ve agrinin lokasyonu ay-
rica varsa ishalin kanli olmasi uyarici bulgulardir. Kronik karin agrisi olan bir hastada ise 6zellikle organik
patolojileri diigtindiren bulgular uyaricidir. Nedenini ortaya koyamadigimiz kilo kaybi, eslik eden biiylimede
gecikme veya puberte gecikmesi, 6zellikle gece uykudan uyandiran ishal, besinleri yutmada takilma veya
yutma giicliigi, Ust veya alt GiS kanamasinin eslik etmesi, aciklanamayan ates, uykudan uyandiran veya
sosyal hayati etkileyen mesela okuldan eve getiren, oyun oynamasini engelleyen bir karin agrisi olmasi ve
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surekli ayni abdominal bélgede agrinin sebat etmesi uyarici bulgulardir.

Karin agrisi ile basvuran bir hastanin dederlendirmesinin yatarak mi ayaktan mi yapilacagina hastanin
klinik durumuna gore karar vermek gerekir. Hastanin atesi varsa, hidrasyon durumu yetersizse veya labo-
ratuvar tetkiklerinde elektrolit dengesi yeterli degilse, oral beslenemiyorsa, safrali kusuyorsa, karin agrisi
lokalize bir sekilde sebat ediyorsa, abdominal gerginlik veya rebound bulgusu varsa, bagirsak sesleri ali-
namiyorsa, kanli ishal varsa, genel durumu bozulma egilimindeyse veya istismar stiphesi varsa yatirarak
tetkik ve tedavi etmek gerekir.

Karin agrisina yaklasimi érnek vakalar tizerinden farkli senaryolar ile daha akilda kalici sekilde anlatmak
istedik.

ilk vakamiz son 18 saattir karin agrisi ve kusma sikayeti olan 20 aylik bir kiz hasta. Hastanin artip azalan
bir karin agrisi var ve annesi son gaitasini kan ve mukus icerir sekilde tarifliyor. Antropometrik olarak de-
gerlendirildiginde gelisimi normal bir hasta ve daha énceden bilinen bir rahatsizligi yok. Ozgegmis ve soy
gecmisi sorgulandiginda hikayesinde bir 6zellik bulunmamaktadir. Fizik muayenede sag alt kadranda ele
gelen bagirsak ansi ve hassasiyeti mevcut olup, laboratuvar tetkiklerinde akut faz reaktanlari artmis olarak
saptanmistir. Kanli gaita sikayeti olan hastanin yasina gore ayirici tanilari yapilmasi gerekmekte olup, siit
cocuklugu doneminde hastanin sikayetleri ile uyumlu olarak invaginasyon ve erken baslangi¢lh enflama-
tuar bagirsak hastaligi gibi tanilar akla getirilmeli ve mutlaka besin alerjisi yoninden degerlendirilmelidir.
Akut baslangigh bir karin agrisi sebebi olan invaginasyonda, basvuru sirasinda tam bir degerlendirme ge-
rekmektedir. Dehidratasyon ve elektrolit imbalansina dikkat edilmelidir. invaginasyonun HSP, besin alerjisi,
mezenterik lenfadenopati, kistik fibrozis, ¢olyak hastalidi gibi durumlarda tekrar edebilecedi unutulmama-
hdir.

ikinci vaka olarak, 3 yas 9 aylik olup 2 aydir olan kabizlik sikayeti ile bagvuran bir kiz hastayi paylasaca-
Jiz. Hastanin zaman zaman karin agrisi oldugu ve istahinin az oldugu 6grenildi. Son 3 ayda belirginlesen
bir istahsizlik tariflendi. Antropometrik degerlendiriimesinde hedef boyuna uygun oldugu ama boya gore
agirhginin disuk oldugu saptandi. Akut malnutrisyon lehine degerlendirildi. Hastanin nutrisyon durumunu
ortaya koymak igin takip ve izlem 6nemlidir. Persentil kaymasi veya duraksamasi ile tani koymak gerekir.
Burada bir 6n goriide bulunabiliriz. Hastanin 6z gegmisinde 6zellikli bir bulgu olmamakla beraber, soy gec-
misinde anne ve babasinin kuzen evliligi oldugu, kardesinde otoimmun tirodit oldugu ve kuzeninde Tip1
DM oldugu 6grenildi. Bu hastada hem kabizlik hem de kilo kaybi ile iligkili olarak tetkiklerimizi planlamali-
yiz. Ulkemizde sik gériilen ¢olyak hastaligi acisindan tetkiklerini mutlaka yapmalilyiz ve hastanin nutrisyon
durumunu yansitabilecek tetkiklerini istemek gerekir. Colyak hastalg, klinik stiphe varliginda veya herhan-
gi bir sebeple bakilan, total IgA’nin disik olmadidi durumlarda Doku Transglutaminaz IgA ylksekliginin
saptanmasi ile stiphelenilen ve mutlaka endoskopik yéntemler ile alinmig biyopsi 6rneklerinin histopatolo-
jik incelemesine dayanilarak tani konulan bir klinik durumdur.

Uglincii vaka olarak kilo kaybi, halsizligi, karin agrisi ve son zamanlarda kanli ishali olan 13 yasinda erkek
hastay! sunduk. Soygecmisinde akraba evliligi olan ve kuzeninde JIA tanisi olan hastanin muayenesinde
perianal fistll agzi ve derin fissiriniin olmasi bizi uyaran bulgulardi. Hastanin laboratuvar incelemesinde
ESR, CRP yuiksekligi ve trombositozu olmasi ve fekal kalprotektini yliksek olmasi nedeniyle enflamatuar
bagirsak hastaligi (EBH) 6n tani olarak diisinilmiistt. Hastanin MR enterografisinde kolonda duvar kalinli-
g1 artisi olmasi ve kolonoskopisinde atlamali Glserlerin gorilmesi, gekum tabanina lokalize yogun hiperemi
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ve mukoza diizensizligi Crohn hastalgi 6n planda olmak izere EBH tanisini desteklemisti. Histopatolojik
inceleme sonucunda hastamiza EBH tanisi ile tedavi baglanmisti.

Gorildugu gibi karin agrisi birgok sebeple olabilmektedir. Yas gruplarina gore farkl etiyolojiler gorilmekle
beraber uyarici bulgular degismektedir. En 6nemli nokta hastanin akut durumunu ortaya koymak igin ins-
peksiyondan baslayarak dikkatli bir muayene ve detayli bir anamnez almaktir. Yatis gerekliligine mutlaka
dogru kara vermek gerekmektedir. Hastanin sikayetleri ve muayene bulgularina gore laboratuvar tetkikleri
ve gorlntileme yontemlerini segmek onemlidir. Hastalarin antropometrik dederlendirilmesi mutlaka rutin
muayenenin bir pargasi olmalidir.
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Epilepsi ve Otizm

Uzm. Dr. Hiiseyin KILIG

istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD, Gocuk N&rolojisi

Epilepsi ve otizm siklikla birlikte ortaya ¢ikabilir. Bazi epilepsi sendromlari, mental retardasyon (MR) ve
kadin cinsiyet epilepsili olgularda otizmin gelisimi igin risk faktori olarak kabul edilir. Genetik faktorler,
metabolik, mitokondriyal bozukluklar ve immin disfonksiyon her iki durumun gelismesinde ayri ayri rol
oyanayabilir. Cogu durumda nébetlerin otizme neden olma olasihdi diisiktir. Otizmli hastalarda epilepsi
ve epilepsili hastalarda otizm sikliginin artmis oldugu ile iligkili birgok ¢alisma vardir. Epilepsi ve otizmin
birlikte ortaya ¢cikmasinin, éncelikle her iki duruma da yatkinlik yaratan altta yatan ortak faktorlerin bir so-
nucu oldugu seklinde fikir birligi vardir. Epilepsi sikligi yillar icinde sabit kalmasina ragmen otizm tanisi son
yillarda siklikla artmistir.

Bir meta-analizde, MR’li hastalarda U¢ kat daha sik otizm goriilme sikliginin oldugu bildirilmistir. Epilepsi
sikhginin MR ile paralel olarak artmasi nedeni ile otizme eslik eden MR oldugu durumlarda otizmli hasta-
larda epilepsi sikliginda da yiiksek olmasi aslinda beklenen bir durumdur. Bu birliktelik 6zellikle kadin cinsi-
yetle beraber oldugunda daha belirgindir. ABD Ulusal Cocuk Sagligi Arastirma merkezinin bildirdigine gore
otizmde epilepsi sikligi % 8.6 ve bu siklik artan yas, kadin cinsiyet, MR, konusma problemi, semptomatik
epilepsi ve dusuk sosyoekonomik durum ile yakindan iliskili olarak bildirilmistir. Baska bir genis arastirma-
da, otizmin, epilepsi bireylerin hem kardeslerinde hem de ¢ocuklarinda daha yaygin oldugu bildirilmistir.

infantil spazmlar (IS), Dravet sendromu, Landau-Kleffner sendromu gibi epileptik ensefalopatiler ile otizm
arasindaki iligki belgelenmistir. GRIN2A, CDKL5, SCN1A, SLC6AT, HCNT1, SIK1 gibi genlerde mutasyonlari,
iyon kanali reglilasyonu ve norotransmiter islevi ile néronal geligim ile iligkili genlerin Dravet sendromu, ju-
venil miyoklonik epilepsi, IS ve Ohtahara sendromu dahil olmak tzere ¢esitli epilepsi sendromlari ve gesitli
derecelerde otistik belirtiler ile birlikteligi gortlebilirler. Epileptik ensefalopatilerle bilinen iligkileri bilinen
bir gok gen, otizm igin risk faktori olarak tanimlanmistir.

Bazi spesifik genetik hastaliklar otizm ile 6zellikle ilisklidir. Frajil X sendromu, FMR1 genindeki CCG tekrar
genislemelerinin sonucu gelisen en yaygin kalitsal MR nedenidir. Erkek hastalar daha agir klinik ile basvu-
rular. Dismorfik bulgularla beraber olarak otizm % 15-60 siklikla eslik ederken epilepsi % 10-40 siklikla eslik
eder. Rett sendromu, sadece kadinlarda goziikir. Alti ve 18 ay araligina kadar normal gelisim gdsteren
hastalar dil ve amaca yonelik el hareketlerinde zamanla gerileme gozlenir. MeCP2 geni mutasyonu sonucu
gozlenir. Epilepsi ve otistik belirtiler sonraki yaglarda gelisir. Yaklasik % 90 hastada epilepsi gozlenir. Angel-
man sendromu agir MR, dil gelisiminin olmamamasi, otistik belirtiler ve epilepsi ile karakterize kromozom
15'deki bir eksiklik sonucu gelisen genetik bir hastaliktir. Serebellar ataksi belirgindir. Nobetler ve EEG
bozokluklari % 80 hastada belirgindir. Sinaptik protein sentezi ve yikimi ve dolayisiyla sinaptik plastisitenin
devamliligini saglayan gen olan UBE3A nin kaybi nébet duyarliligini da 6zellikle artirir.

Tuberoskleroz, hiicre biyiumesi regilasyonun bozuklugu ile giden ve ¢esikli organlarda kanserle iliskisiz
blyime neden olan genetik bir hastaliktir. TSC-1 ve TSC-2 gen mutasyonlari sonrasi gelisir. Beyinde geli-
sen lezyonlar epilepsi, MR, IS ve otistik belirtilere neden olur. Otizm yaklasik % 60 hastada gozlenir. Bir yasi
alti nobetlerin baglamasi ve IS beraberligi otizm gelisimi igin risk faktori olarak belirtilir. IS varligi; TSC'de
otizm gelisimini her zaman sart degildir ¢linki bazi hastalar IS olmadan da otistik davraniglar gosterebilir.
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Her ne kadar nobetlerin, ilaglar ile kontrol altina alinmasi daha iyi nérogelisimsel sonuglara neden olacagi
kesin olmasa da Vigabatrin ile erken nobet kontroliiniin mental yasin daha iyi bir seviyeye gelmesini sag-
ladig ve dolayisiyla nébet kontroliiniin kognitif fonksiyonda bozulmayi bir miktar 6nledigi yoniinde bilgiler
mevcuttur. Yakin zamanda bildirilen mTOR inhibitorlerinin nébet kontroliinde etkili oldugu ve hatta bazi
vakalarda otistik davraniglarda iyilesmeye neden oldugu gosterilmistir.

Enflamatuar sitokinler ndrotransmiter metabolizmasi, néroendokrin fonksiyon ve sinaptik plastisite dahil
bircok kritik beyin fonksiyonuna aracilik eder, Epilepside, anormal derecede yiiksek beyin enflamatuar be-
lirtegleri gordlebilir. Ayrica, otizmli hastalarda yapilan galismalarda néroinflamasyonun GABAerjik / gluta-
materjik dengesizlige yol acarak noral eksitabiliteye neden olabilecedi ve ayrica beyin omurilik sivisinda
enflamatuar sitokinlerin yiiksek oldugu da saptanmistir. Son yillarin en bliylk kesiflerinden biri néronal
antikorlardir. NMDA reseptor ve voltaj-kapili potasyum kanal antikorlari ile iligkili olarak nobetler, otistik
davranig bozukluklari ve hatta mutizme kadar ilerleyen patolojiler gozlemlenebilir.

Sonug olarak, epilepsi ve otizm arasindaki yakin iliski iyi tanimlanmis olsa da iligkinin karmasikhdi hala
tam olarak aydinlatilamamistir. Genetik dizilemedeki gelismeler ile ortak etiyolojilerin tanimlanmasi, bu
iki ortak bozuklugun ¢ogu durumda sik birlikte ortaya ¢ikmasini agiklayacagina dair artan fikir birligini
giderek daha ¢ok ortaya konmaktadir. Son ¢aligmalar metabolik ve mitokondriyal bozukluklar, immuin dis-
fonksiyon, mineral ve vitamin eksiklikleri, ve gevresel toksinlere maruz kalmanin her iki hastalik igin de risk
faktord oldugunu gostermektedir. Tedavi edilebilir durumlarin erken teshisi, ndrogelisimsel sonucun belir-
lenmesinde kritik bir rol oynayabilir. Nobetlerin / epileptiform anormalliklerin roli, otizm gelisimi ve siddeti
tzerine olan roli tartismali bir konudur. Bununla birlikte, infantil spazm gibi bazi epileptik sendromlarda
epileptiform anormalliklerin erken teshisi ve etkili tedavisi, gelisimsel sonuglarla daha iyi olmasi ile yakin-
dan iliskilidir. Noropsikiyatrik becerilerini kaybettigi anda tanimlanabilir bir sebep bulunamayan her olguda
incelenmenin bir an 6nce baslatiimasina dikkat edilmelidir. Genetik ve kromozomal analizler, metabolik ve
mitokondriyal bozukluklar agisindan testler, néronal antikorlar ve EEG ¢ekimi baslica bakilmasi gereken
arastirma yontemleri olarak 6ne ¢ikar.
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iseme Bozuklugu
Mehmet Tagdemir

Cocuklarda iseme bozuklugu sik gorilen bir problemdir. Hastalarin degerlendirilmesinde ayrintili hikaye
alimi, semptom sorgulamasi ve detayl fizik muayene hayati 5neme sahiptir. iseme kontroliiniin giindiiz ve
gece ne zaman kazanildigi bilgisi, eslik edebilen sorunlar (kabizlik, idrar yolu enfeksiyonu veya gelisimsel
sorunlar gibi) klinisyenlere izleyecekleri yol konusunda yardimci olmaktadir. Anatomik, nérolojik ve davra-
nigsal sorunlar asin aktif mesane, disfonksiyonel iseme, tembel mesane, primer mesane boynu hastalig
gibi ¢ok sayida birbirine girebilen sorunlara yol agabilmektedir. Bu sorunlarin dogru sekilde ele alinmasi
tedavinin basarisini da belirlemektedir. Bu konuda detayli hikaye alimi ve muayenenin yani sira yardimci
sorgulama ve tani araclari (kan ve idrar analizleri, igeme bozuklugu semptom skorlamasi, tiroflowmetri ve
ultrasonografi gibi) kullanilabilmektedir. Dogru teshisin ardindan konservatif tedavi yaklagimlari (igeme
aliskanh@inin gézden gecirilmesi ve diizenlenmesi, dogru iseme sekli, pozisyon, iseme giinligd, varsa ka-
bizh@in diizeltiimesi ve motivasyon), ilag tedavisi (antikolinerjikler ve alfa blokerler gibi), biofeedback uygu-
lamalari ve bazen de cerrahi yaklagimlar gerekmektedir. Tedavinin basarisi; hasta cocuk, aile ve doktorun
bir ekip seklinde galismasina baglidir.
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Alt gastrointestinal kanamalar

Dr. Ayse Merve Usta

Cocuklarda gastrointestinal sistem (GIS) kanamalar, eriskin déneme gdre nadir gézlenmesine karsilik
hayati tehdit edici olabilirler. Alt GiS kanamalar, iist GIS kanamalara gére daha nadir gézlenmekle birlikte
aileler icin endise verici bir durumdur neyse ki acil endoskopik veya cerrahi girisim nadiren gozlenir.

Tanim olarak, treitz ligamentinin distalinden kaynaklanan ince bagirsak ve kolon kaynakli kanamalardir.
Hematokezya; rektal acik kirmizi kanamayi ifade eder ve alt GiS kanamalarda gézlenir. Cok nadir olarak
asirn miktarda st GiS kanamasi sonucu kolonik transit zamaninin artmasina bagli hematokezya gézlene-
bilir™.

Etiolojisi yasa gore degisir. Bebeklerde en sik sebep anal fissiir iken daha blyiik yaslarda infeksiyoz ve
enflamatuvar kolitler on plandadir?®.

Yas gruplarina gore alt GiS kanama nedenleri®

Yenidogan Siit cocugu Okul 6ncesi Okul gocugu-ergen
Yutulmus anne kani Anal fisirler (6zellikle kati Anal fisstrler (6zellikle tuvalet | Anal fissiirler (6zellikle okul
gidaya veya inek siitline gegis | egitimi zamaninda) baslangicinda)
zamaninda)
Anorektal fissurler inek siitii veya soya proteini | Intusepsiyon IgAV (HSP)
iligkili proktokolit (allerjik
kolit)
Nekrotizan enterokolit intusepsiyon Meckel divertikulu Meckel divertikilu
Malrotasyon+midgut volvulus Enfeksiyoz kolit Enfeksiyoz kolit Enfeksiy6z kolit
Hirschsprung hastaligi ve ente- | Meckel divertikilu Hemolitik-tremik sendrom Jivenil polip
rokoliti (HUS)
Koagiilopati Lenfonodiiler hiperplazi immiinoglobulin A vaskiiliti (Ig | Hemoroidler (zellikle
AV; Henoch-Schonlein purpura | ergenlerde)
[HSP])
Devam eden {ist GiS kanama Gastrointestinal duplikasyon | Jiivenil polip Enflamatuar bagirsak has-
kisti taligi
Vaskiiler malformasyonlar Koagiilopati Cok erken baslangicl enflama- | Soliter rektal iilser (SRUS)
tuar bagirsak hastalig
Gastrik veya duedonal lilser Eosinofilik gastrointestinal Soliter rektal tilser sendromu Anal fissurler(6zellikle okul
hastalik (EGIH) (SRUS) baslangicinda)
Gastrointestinal duplikasyon Infantil ve ¢ok erken baglan- IgAV (HSP)
kisti gigh enflamatuar bagirsak
hastalig

Tanisal yaklagim

Oncelikle hastanin hemodinamik olarak stabil olup olmadigi belirlenmelidir. Tasikardi, ortostatik hipotan-
siyon, periferik dolasim bozukludu ve/veya suur bulanikh@i gibi bulgular varsa sok agisindan acilde yone-
tilmelidir. Ates varsa enfeksiyon igin predispozisyon varsa sepsis akla gelmelidir. ilk basamak laboratuvar
testi olarak tam kan sayimi, biyokimyasal gostergeler, koagulasyon testleri, kan grubu cross match yapil-
malidir. Digkinin kanli olup olmadiginin degerlendirilmesi igin direkt olarak incelenmelidir®. Digki rengini
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kirmizi renge boyayan veya renk degisikligine yol agan ¢esitli nedenler olabilir. Bazi antibiyotikler; rifampi-
sin, sefdinir bazi yiyecekler yiyecekler; pancar, tatli jel (kirmizi renkli), meyve ‘punch’(kirmizi renkli), kirmizi
meyan kokdu, kirmizi kuru atistirmaliklar, bizmut, demir preparati kullanimi ve gikolata alimi vs sorgulanma-
hdir3,

Kanamanin alt gastrointestinal sistemden oldugu netlestiriimelidir. Oykiide kanamanin siiresi ve kanama-
nin miktari, kanin rengi, diskinin kivami yogunlugu, kanamanin distal kanama mi olup olmadigi sorgulan-
malidir. Hikayede eslik eden hastalik varligi (karaciger hastalidi, tani almis inflamatuar bagirsak hastalgi,
gecirilmis intestinal operasyon vb.) sorgulanmalidir’. Kanama ve diskilama sekli (agril olup olmadig, is-
halin eslik edip etmedigi ve digki lizerinde parlak kanama gibi), ilag kullanimi (steroid digi antiniflamatuar
ilaglar) sorgulanmalidir.

Hastanin genel durumu iyiyse tim yas gruplarinda anal fissir, besin proteini iligkili proktokolit (6zellikle
slit cocuklugu doneminde), jivenil polip (okul 6ncesi ve daha biiylik cocuklarda), meckel divertikiilii (6zel-
likle 2 yastan kiiciik gocuklarda) diisiiniilebilir. Hastada ishal ve karin agrisi koliti diisinmmeli (BPIAP- siit
cocugu, IBH veya enfeksiydz kolit-biiyiik cocuklarda veya HUS), ates eslik ediyorsa enfeksiydz kolit, Hirs-
chsprung-iliskili enterokolit (kiiglik gocukta nadiren IBH) akla gelmelidir. Agirlik kaybi, yorgunluk ve gecik-
mis puberte gibi bulgularda sistemik hastalik 6zellikle IBH diistiniilmeli, GiS disi kanama 6ykiisi, burun
kanamasi, ilag kullanimi, altta yatan baska hastalik sorgulanmalidir.

Fizik bakida ilk basamak ¢ocugun hemodinamik stabilitesini saglamaktir. Vital bulgulari, sok

bulgularini; tasikardi, hipotansiyon veya ortostatik hipotansiyon, kapiller dolum zamaninin bozulmasi, suur
degisiklikleri degerlendirmek gerekir. Sepsis, ates ve enfeksiyona predispoze bir durum varsa distnil-
melidir. Karin siskinligi, karin agrisi, kusma (safrali)/safrasiz) oldugunda bagirsak tikanikligi yoniinden iz-
lenmelidir. Stabil hastalarda olasi kanama yerini bulmak igin; anal bdlge inspeksiyonu ve rektal muayene
onemli. Nazofarenksin ve orofarenksin dikkatli inspeksiyonu, cilt muayenesi; sarilik, ayrintili karin muaye-
nesi; hassasiyet, kitle, anormal bagirsak sesleri, organomegali,asit vs. dikkatli degerlendirilmelidir. Anal
fissir veya viral gastroenterit varsa teste gerek olmayabilir. Hasta goriinimli gocuklarda; belli bir hastaligi
disindiren gocuklarda daha ayrintili laboratuvar tetkikleri planlanir.?

Laboratuvar tetkiklerinde baglangigta tam kan sayimi ve koagtilasyon parametreleri bakilmalidir. Kolit du-
siiniilen olgular enfeksiydz ve inflamatuvar nedenler yoniinden tetkik edilmelidir’. Endoskopik tan, alt GiS
kanamalarinda iist GiS kanamalarinin aksine acil endoskopik girisime gereksinim cok nadirdir, daha cok
tani amagcli kullanilmaktadir. Tanida bazi sintigrafik tetkiklerin segilmis hasta grubunda tanisal degeri yiik-
sektir. Ozellik agrisiz, bol miktarda alt GiS kanamasi olan bebeklerde kolonoskopiden énce tercih edilmeli-
dir. Hastanin kendi eritrositlerinin kullanildigi 99mTC-RBC sintigrafisi 0,1 ml/dk’nin Gzerinde kanamasi olan
hastalarda kullanilabilir. Kanama yeri birinci basamak testleri ile saptanamayan hastalarda ikinci basamak
test olarak kullanilabilir. Mezenterik anjiografi ise 0,5 ml/dk’'nin Gizerinde kanamasi olan hastalarda 6zgiil-
1Ggu %100 iken duyarhhgi %47'dir. Anjiografi yapilamayan olgularda BT ya da MR anjiografi alternatif olarak
kullanilabilir™.

Gorilntileme yontemlerinden ADBG, Ultrasonografi, Eritrosit isaretli sintigrafi, anjiyografi; BT/MR anjiyog-
rafi, Endoskopik islemler; kolonoskopi, list GIS endoskopi veya kapsiil endoskopi klinik siipheye gére plan-
lanabilir®.
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Sonug olarak kanamanin alt GiS'ten oldugu tanimlamali, dnce gocugun hemodinamik stabilitesi degerlen-
dirildikten sonra iyi bir 6ykd, ayrintili fizik baki ve gerekli laboratuvar yardimiile yasa ve klinik ortaya ¢ikisa
gore nedenler diglndlmeli ve ardindan ilgili bolimlerle baglanti kurulmalidir.

Kaynaklar:

1. Cakir M, Ozen H. Cocuklarda gastrointestinal sistem kanamalari yaklasim rehberi. 2019 https:/www.
pedgastro.org/doc/rehber/GIS%20Kanama%20Rehberi.pdf

2. SahnB, Bitton S. Lower gastrointestinal bleeding in children. Gastrointest Endosc Clin N Am 2016;26:75-
98.

3. Teach SJ, Heyman MB. Lower gastrointestinal bleeding in children: causes and diagnostic approach.
In: Patel M,Kay M (eds) Up To Date. Waltham, Mass.: Up to Date 2019.
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idrar Yolu Enfeksiyonunda Tedavi Yaklagimlar
Nurdan YILDIZ

idrar yolu enfeksiyonu (IYE) cocukluk gaginin en sik enfeksiyonlarindandir. Tekrarlayan atesli IYE, renal ha-
sara ve kronik bébrek hastaligina neden olabileceginden erken teshis ve tedavi biiyiik 6nem tasir. idrar yolu
enfeksiyonunda tedavinin amaci akut enfeksiyonun tedavisi, bakteriyemi, sepsis ve renal skar gelisiminin
onlenmesidir.

Secilecek antibiyotik bakteri duyarliliina uygun olmali, hasta tarafindan iyi tolere edilebilmeli, toksisitesi
disik ve maliyet- etkinlik orani diisiik olmahdir. Kiiltlir sonucu gikana kadar ampirik tedavi baslanir. Ampi-
rik antibiyotik seciminde hastanin yasi, ireyen mikroorganizma, daha énce gecirilmis iYE olduysa bu kiil-
turlerdeki duyarlilik sonuclari, toplumdaki ve hatta bolgesel antibiyotik direng paternleri dikkate alinmahdir.
Bakteri direnci lilkeden lilkeye, sehire hatta hastaneye gore degisiklik gdsterebilir. Bu nedenle her merkezin
lokal antibiyotik direncini belirlemesi profilaktik antibiyotik secimi i¢cin onemlidir.

ikinci ve Ugiincl kusak sefalosporinler, gentamisin, amikasin, amoksisilin-klavulanik asit, trimethoprim—
sulfamethoxazole(TMP-SMZ) ampirik tedavide genellikle ilk tercih edilen antibiyotik ajanlardir. Ancak
TMP-SMZ ve amoksisiline direncin yiiksek oldugu da unutulmamalidir. Atesli IYE'da TMP-SMZ yiiksek
direng nedeniyle kullanilmamalidir. idrar yolu enfeksiyonunda kullanilan oral ve parenteral antibiyotikler
Tablo 1'de gosterilmistir.

Yakin zamanda hastaneye yatis 6ykiisii olan, profilaksi kullanan ve kisa siireli IYE tedavisi alan hastalar-
da ESBL pozitif ya da E.Coli digi bakterilerle enfeksiyon riski yiiksektir. Onceden direng gelistigi bilinen
mikroorganizmalarla olan komplike IYE'de karbapenem grubu antibiyotikler tercih edilebilir.

Tablo 1. idrar yolu enfeksiyonunda ampirik tedavide kullanilan baslica antibiyotikler

Antibiyotik Doz

Parenteral

Seftriakson 75-100 mg/kg/giin, 1-2 dozda, iv-im

Sefotaksim 100-150 mg/kg/guin, 3-4 dozda, iv

Seftazidim 100-150 mg/kg/giin, 3 dozda

Amikasin 10-15 mg/kg/gin, tek doz, im-iv

Gentamisin 5-7.5 mg/kg/giin, 1-3 dozda, im-iv

Tobramisin 5 mg/kg/gun, 3 dozda, iv

Piperasilin 300 mg/kg/giin, 3-4 dozda

Amoksisilin-klavunat 30-35 mg/kg/giin amoksisilin, 2 dozda, iv
Oral

Sefiksim 8 mg/kg/giin, 1-2 dozda

Sefpodoksim 10 mg(/kg/giin, 2 dozda

Sefprozil 30 mg/kg/giin, 2 dozda

Sefuroksim aksetil 20-30 mg/kg/giin, 2 dozda
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Sefaleksin 50-100 mg/kg/glin, 4 dozda
Amoksisilin-klavunat 30-40 mg/kg/glin amoksisilin, 2 dozda
Trimetoprim-Siilfametoksazol 6-12 mg/kg/glin (trimetoprim), 2 dozda

Tedavi oral ya da parenteral verilebilir. Hastanin yasi, Grosepsis stiphesi, ates, oral alimin azalmasi, kusma,
ishal ve komplike IYE varliginda parenteral tedavi tercih edilir. Bébrek fonksiyonlari azalmis hastalarda bo-
rekten atilan ila¢ segciminde glomerdl fltrasyon hizina goére doz ayarlanmasi yapilmalidir.

I. Atesli idrar yolu enfeksiyonunda tedavi

Uc aydan kiiclik bebeklerde tedavi

Uc aydan kiiciik bebeklerde atesli IYE'de iirosepsis gelisme riski yiiksektir. Yenidoganlarin hastaneye ya-
tinlarak intravenoz antibiyotik ile tedavisi onerilir. Bakteriyemi ve menenijit diglanmalidir. Parenteral tedavi
bebegdin durumu klinik olarak diizelene kadar, 3-7 giin devam etmelidir. Sonrasinda oral antibiyotik ile total
tedavi 10 gline tamamlanir. Sepsis, menenjit gibi durumlarda tedavi 14 gline uzatilir.

Ug ayin altindaki bebeklerde ampirik tedavide secilecek baglica antibiyotikler ampisilin ve gentamisindir.
Bu kombinasyon Grup B Streptokoklar, Enterokoklar ve gram negatif mikroorganizmalar kapsar. Ayrica
beta laktam antibiyotikler ve/veya gentamisin kombinasyonu da tercih edilebilir.

Atesli IYE gegiren 1-3 aylik bebekler iyi gériiniiyorlarsa, oral alimlari iyi ise, bakteriyemi ve menenijit bulgula-
ri yoksa yakin takip ve dikkatli olmak kosulu ile ayaktan izlenebilirler. Ayaktan tedavide intramuskiiler seft-
riakson ya da gentamisin kullanilabilir. Parenteral tedavi ates diistiikten 24 saat sonrasina kadar devam
edilir. Sonrasinda tedavi oral antibiyotik ile 10-14 giine tamamlanir.

3-24 aylik bebeklerde tedavi

Bu yas grubunda atesli IYE tedavisinde 3. kusak oral sefalosporinler tedavi segenegi olabilir. Oral tedavi
ile ilk ¢ guin parenteral, sonrasinda oral tedavi arasinda tedavi etkinligi agisindan fark bulunmamistir. Oral
tedavi ile parenteral tedavi arasinda skar gelisimi agisindan fark bulunamamistir. Total tedavi siiresi 7-14
glndir. Yedi glin ile daha uzun tedavi siireleri arasinda enfeksiyonun niiksi agisindan fark bulunmamistir.

Oral tedavi tercih edilen hastalar yakindan izlenmeli, aileler bilgilendirilmelidir.
Komplike IYE'da E. Coli disi bakteriler de akla gelmelidir.
Bliylik cocuklar ve ad6lesanlarda tedavi

Genel durumu iyi, oralimi bozulmamis, kusmasi olmayan ¢ocuklarda oral tedavi verilebilir. Oral alimi disuk,
sivi alimi azalmis hastalar hastaneye yatirilarak intravenoz tedavi baglanir. Hastanin genel durumu diizel-
dikten sonra tedaviye oral antibiyotik ile devam edilir. Total tedavi siiresi 7-10 giine tamamlanir. Altta yatan
uriner sistem anomalisi olan, tekrarlayan komplike iYE'de tedavi 14 giine kadar uzatilabilir.

Il. Alt iiriner sistem enfeksiyonu tedavisi

Komplike olmamis sistit tedavisinde oral antibiyotikler kullanilabilir. Onerilen tedavi siiresi 3-7 giinddir.
Uriner sistem anomalisi olmayan hastalarda 3-5 giinliik tedavinin yeterli oldugu gosterilmistir. Kisa siireli
tedavi verilen hastalarda IYE'nin tekrarlamasi ya da direngli mikroorganizma gelismesi agisindan fark bu-
lunmamistir. Alt Uriner sistem enfeksiyonlarinda kullanilan oral antibiyotikler Tablo 1'de verilmistir.
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Gocuklarda bir glinliik tek doz tedavinin yetersiz oldugu gosterilmistir. Bir guinliik tek doz antibiyotik teda-
visi alan ¢cocuklarda 3 giinliik ya da 7 giinliik tedaviye gére IYE rekiirrens riski daha yiiksektir.

idrar Yolu Enfeksiyonu Tedavisinde Antibiyotik Disi Ajanlar
A ve E vitamini

A vitamininin akut piyelonefritte interstisyumda serbest oksijen radikallerini azalttigi ve sakar olusumunu
onledigi bildirilmistir. E vitamininin de IYE semptomlarini azaltabilecegi ileri strilmiistir. Ancak her iki vi-
tamin ile ilgili klinik uygulamaya giren kanita dayali tedavi 6nerisi yoktur.

Kortikosteroidler

Uroepitelyal sitokin salinimi ve nétrofil birikimini azaltarak inflamasyonu azalttigi gésterilmistir ancak skar
gelisimini 6nledigi kanitlanmamistir.

Tekrarlayan idrar Yolu Enfeksiyonunda Koruyucu Tedavi Yontemleri

idrar yolu enfeksiyonunu dnlemede antibiyotik profilaksisi, kizilcik suyu, disfonksiyonel eliminasyon send-
romu yonetimi, probiyotikler ve stinnetin yarari tGizerinde durulmaktadir.

Antibiyotik Profilaksisi

idrar yolu enfeksiyonu profilaksisinde en sik kullanilan antibiyotikler nitrofurantoin ve TMP-SMZ'diir. Yeni-
dogan ve 2 ayin altindaki bebeklerde en sik ampisilin ya da amoksisilin tercih edilir. Trimethoprim-Sulfome-
taksozol 2 ayin altindaki bebeklerde kullanilmamalidir. Nitrofurantoin TMP-SMZ’dan daha etkilidir, daha az
direng gelisimine yol agar ancak daha fazla gastrointestinal yan etki gosterir.

idrar yolu enfeksiyonu profilaksisinde kullanilan antibiyotikler ve dozlari Tablo 2'de gésterilmistir. Genel
olarak tedavide kullanilan dozun dortte bir profilaksi dozu olarak kullanilir.

Son yillarda randomize kontrolli ¢aligmalarin artmasiyla profilaksi endikasyonlari daralmistir. Antibiyo-
tik profilaksisinin renal skar olusumunu 6nleyici etkisinin olmadigi gosterilmistir. Vezikolreteral reflisi
olmayan hastalarda antibiyotik profilaksisinin etkinligi gosterilememistir ve uluslararasi rehberlerde rutin
uygulamada onerilmez. Ureteropelvik bileske darligi gibi anatomik anomalilerde de antibiyotik profilaksisi
rutin uygulanmaz. Profilaksi uygulanmasi 6nerilen hastalar:

Grade 4-5 VUR ve renal skari olan hastalar (6zellikle 5 yas alti hastalar),

Bir yil iginde (igten fazla atesli IYE gegiren hastalar,

Akut atesli IYE sonrasi VCUG planlanan hastalarda tetkik yapilana kadar,

Yiksek dereceli hidronefrozu olan gocuklarda ayirici tani yapilana kadar uygulanabilir.

Vezikoiireteral refliisii (VUR) olan ¢ocuklarda rutin antibiyotik profilaksisi evre 1-3 VUR'da 6nerilmez. Anti-
biyotik profilaksisi alan ¢ocuklarda, profilaksi i¢in kullanilan antibiyotige direngli olan bakteriler, ya da ilag
uyumsuzlugu, yetersiz ve diizensiz kullanim nedeniyle duyarl bakteriler iYE'da niikslere neden olabilir.
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Tablo 2. idrar yolu enfeksiyonu profilaksisinde kullanilan antibiyotikler

ilag Doz (mg/kg/giin) Uyari
Trimetoprim-Sulfometaksozol 2 3 ayin altinda ve G6PD eksikliginde kullaniimaz.
Gastrointestinal yan etkileri kisitlayici.
Nitrofurantoin 1-2
3 ayin altinda ve G6PD eksikliginde kullaniimaz.
Sefiksim 2 3 ayin altinda kullanilabilir. Segilmis hastalarda kullanilir.
Sefaklor 5 3 ayin altinda kullanilabilir. Segilmis hastalarda kullanilir.
Sefaleksin 10 Segilmis hastalarda kullanilir. 3 ayin altinda kullanilabilir.
Ampisilin 20 6 ayin altindaki hastalarda uygundur
Amoksisilin 5-10 6 ayin altindaki hastalarda uygundur

Probiyotikler, Kizilcik suyu

Probiyotikler, patojenik bakterileri bagirsaktan uzaklastirmakta ve bagirsagin dogal bagisikhgini artirarak
etki etmektedir. Probiyotiklerin IYE'den koruyucu etkisi ile ilgili farkli sonuglar bildirilmistir. invitro calisma-
larda ise probiyotiklerin bagirsaktaki patojenik bakterilerin kolonizasyonunun énlenmesinde ve ortadan kal-
dirlmasinda etkili olabilecegi ve digkidaki Gropatojenlerin ylkiindeki azalmanin, idrar yolu enfeksiyonunun
tekrarlama sikligini azaltacagi sonucuna varilmistir.

Kizilcik suyu (cranbarry) roepitelyumda Uropatojenik E.coli'nin inhibisyonuna yol agarak etki etmekte-
dir. Yapilan galismalarda kizilcik suyunun saglikli gocuklarda IYE'nu 6nledigi gdsterilmistir ancak doz ve
preparat (tablet, sivi) konusunda kesin bir bilgi bulunmamaktadir. Urogenital anomalisi olan gocuklarda
antibiyotik profilaksisinden farkli bulunmamistir.

Bu destek tedavilerinin yenidogan ve kuigiik bebeklerde kullanimi ile ilgili net veriler bulunmamaktadir. Ye-
nidoganlarda Urosepsis gelisebileceginden yeterli veriler elde edilene kadar tek basina kullanimindan ka-
cinilmahdir.

Disfonksiyonel eliminasyon sendromunun yonetimi

Tekrarlayan IYE geciren gocuklarda mesane barsak fonksiyonlari dikkatle degerlendirilmelidir. Bu hasta-
larda iseme disfonksiyonuna ait belirtiler ve kabizlik sorgulanmalidir. Mesane disfonksiyonu mevcut ise
uygun yaklasimlar ile tedavi edilmelidir. Kabizligi olan ¢ocuklarda kabizlik mutlaka giderilmelidir.

Siinnet

Uriner sistem anomalisi olan yenidoganlarda siinnetin iYE'nu 6nledigi bildirilmistir. Amerikan Pediatri Aka-
demisi erkek ¢ocuklarda sunnetin yararl oldugunu bildirmis ve yenidogan doneminde siinneti 6nermistir.
Sonug olarak tekrarlayan IYE gegiren cocuklarda siinnet yararlidir ve énerilmelidir.

Asi tedavisi

immunoaktif bir ajan olan Uro-Vaxom, eriskin kadinlarda tekrarlayan iYE'den korunmada plaseboya goére
anlamli olarak farkli bulunmustur. Cocuklarda yeterli veri mevcut degildir ve kullanimi yoktur.

idrar Yolu Enfeksiyonu Tedavisinde izlem

Etkin IYE tedavisi ile idrar siklikla 24 saatte steril olur. Lokositiiri 3-4 giin icinde gecer. Ates hastalarin
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buyilk ¢coguynlugunda 24-48 saat icinde diiger. Atesin uzadigi durumlarda direngli bakteriler ile enfeksi-
yon, Uriner sistem anomalisi ya da Uriner sistem obstriiksiyonu akla gelmelidir. Bu hastalarda antibiyotik
degisikligine gidilmeli, klttr sonucu ¢iktl ise sonuca gore antibiyotik duyarliligi kontrol edilmelidir. Oral te-
davi baglanmis ise parenteral tedaviye gecilmesi diigtinilebilir. Bu durumda uriner sistem ultrasonografisi
yapilmasi, renal inflamasyon agisindan CRP, prokalsitonin gibi inflamatuvar belirteglerin bakilmasi yararh
olur. Prokalsitonini 1.0 ng/ml’nin tGzerinde olmasi kii¢lik gocuklarda akut pyelonefritin iyi bir gdstergesidir.
Atesli IYE'de bébrek fonksiyonlari ve elektrolitler de izlenmelidir.

Uzun donem izlemde antibiyotik profilaksisi alan hastalarda profilaksinin siiresi net degildir. Vezikolreteral
reflinln varhgi da profilaksi suresini belirlemez. Renak skar gelisimi VUR olmayan hastalarda da goriile-
bilir.

Renal skar gelisen ¢ocuklar bliyiime gelisme, hipertansiyon ve proteiniri gelisimi yoninden izlenmelidir.

idrar yolu enfeksiyonu bulgulari varliginda idrar analizi ve kiiltiirii yapilmalidir. Bébregin normal bilylimesini
izlemek igin yilda bir Griner sistem ultrasonografisi yapilmasi onerilir.

Renal skari olan gocuklar erigkin donemde de yilda bir ya da iki kere hipertansiyon ve proteintiri geligimi
acisindan degerlendirilmelidir.
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Puberte Bozukluklari

Oya Ercan, Hande Turan

istanbul Universitesi-Cerrahpasa,Cerrahpasa Tip Fakultesi, Pediatrik Endokrinoloji Bilim Dali

ERKEN PUBERTE

Puberte her cocugun eriskin goriintlisiine ve boyutuna ulasmasi ile sonuglanan bir sirectir. Bu stire¢ nor-
mal ve saglikh cocuklarda bir ¢ok 6zelligi ile iyi tanimlanmistir.Pubertenin zamanlamasinin normal kabul
edilen yas sinirlan i¢cinde olmamasi ve puberte bulgularinin gézlenme ya da evre ilerleme hizinin normal
kabul edilenden yavas ya da hizli olmasi ya da birbirleri ile iligkilerinin normalde beklendigi gibi olusmama-
si (puberte bulgularinin uyumlu olmamasi) puberte bozukluklari olarak tanimlanabilir.Burada sadece erken
ve gecikmis puberteden bahsedilecektir.

Puberte degisikliklerin normal zamanindan 6nce olusmasi durumunda erken puberteden so6z edilir. Kizlar-
da normal olarak pubertal degisiklikleri cogunlukla meme tomurcuklanmasi ile baglamakta, bunu pubik ve
aksiller killanma ve menars izlemektedir. Erkeklerde ise testis boyutlarindaki biyiime pubertenin ilk bulgu-
sudur. Prader orgidometresine gore yapilan bu degerlendirmede testis voliminin 4 ml'nin tGzerine cikmasi
pubertenin baslangici kabul edilir. Kizlarda 8 yasindan erkeklerde 9 yasindan 6nce pubertenin baglamasi
erken puberte (puberte prekoks) olarak degerlendirilir.

Erken puberte gonadotropinlere bagimli ya da gonadotropinlerden bagimsiz sebeplerle olusabilir.

Gonadotropinlere bagimli (santral) puberte prekoks, hipotalamo-hipofizer-gonadal aksta erken aktivasyon
ile olusurken, gonadotropinlerden bagimsiz (periferik) puberte prekoks gonadal/adrenal/ekzojen nedenli
seks steroidi fazlaligina bagli olur. inkomplet erken puberte prematiir telars (izole ilerleyici olmayan meme
gelisimi),prematir pubars (izole pubik veya aksiller killanma), prematiir menars (meme gelisimi olmadan
izole vajinal kanama) olarak tanimlanabilir.

Gonadotropinlere bagimli erken puberte her zaman izoseksteldir. Yeterli slire gegmisse kemik yasi ilerle-
mis bulunur. LHRH uyarisi sonrasi LH/FSH orani ve 6zellikle LH artisi tanisal test olarak kullanilir.

Gonadotropinlerden bagimsiz erken pubertede yine kemik yasi kronolojik yastan ileri bulunur. Ostrojen
yada androjen dizeyleri yliksek saptanabilir; LHRH sonrasi FSH ve LH dizeyleri baskilanabilir.

Kizlarda gonadotropinlerden bagimsiz erken ergenlik nedenleri arasinda McCune-Albright sendromu, oto-
nom ovaryen aktivite, over kistleri, over timorleri ve eksojen Ostrojen alimi sayilabilir. Erkeklerde gonadot-
ropinlerden bagimsiz erken puberte nedenleri baslica konjenital adrenal hiperplazi (KAH) , testotoksikozis
(LH reseptoriinde aktive edici mutasyon), timorler (gonadal- adrenal vb) ve eksojen androjenler olarak
siralanabilir.

Tanisal yaklagimda oncelikle ayrintili bir anamnez alinmal ve ilk puberte bulgusunun gézlendigi zaman
netlestirilmeye calisiimalidir. Clinkd pubertenin gercekten erken baslayip baglamadigi blyik énem tasir.
Daha sonra puberte bulgularinin ortaya ¢ikis sirasi ve zamanlari kaydedilmelidir. Bu stiregte gocugun bu-
yime hizi, beslenme aliskanliklari, aktivite durumu, giinlik yasantisi, verilen vitamin vb gibi destekler ve
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varsa puberte bulgularina eslik eden semptomlar(6zellikle MSS patolojisini diisiindiiren) dikkatle sorgu-
lanmahdir.

Fizik baki ayrintili olarak gerceklestirilmeli, biitlin sistem muayeneleri disinda meme gelisimi palpe edile-
rek ve testis boyutlar orsidometre yardimi ile yine palpe edilerek degerlendirilmeli,skrotumda ya da testis
boyutlar ve kivamlarinda asimetri olup olmadigina dikkat edilmelidir . Gerek pubik gerek aksiller killanma
evrelendirilmeli ve penis germe boyu kaydedilmelidir. Orta hat defektleri ve deri bulgulari 6zellikle Mc-Cune
Albright sendromu agisindan café au lait arastinimahdir. Bulgularin erken puberte ile uyumlu olmasi ha-
linde yapilan pelvik ultrasonografi kizlarda 6nemli bir yol gdstericidir; uterusun boyutlari, overlerin yapi ve
boyutlari ve varsa endometrium kalinhgi ¢ok faydal bilgiler saglar. Edinilen bilgiler ile daha ileri tetkiklerin
yapilip yapilmamasi yoniinde karar verilir. Pelvik ultrasonografi bulgulari gonadotropinlere bagimh erken
puberte diiglindiriiyorsa pulsatil salgilanmalari nedeniyle bazal gonadotropin tayinleri yerine GnRH uyari
testi daha iyi bir segenek olabilir.Diger taraftan giivenilir merkez ve hassas yontemlerin kullaniimasi ha-
linde bazal 6rneklerde yapilan tayinler de yol gosterebilir. Gerek cins steroidlerinin diizeyinin gerekse boy
prognozunun belirlenmesi agisindan kemik yasi tayini uygun olur. Santral erken puberte olgularinda erkek-
lerde mutlaka, kizlarda ise olasi bir patolojiyi atlamamak igin kranyal ve hipofizer MRi yapilr.

Tedavide gerek kizlarda gerek erkeklerde gonadotropinlere bagimli idiyopatik erken pubertede GnRH ana-
logu kullanilir. Organik bir sebep var ise beyin cerrahisi ile konsiilte edilir. Gonadotropinlerden bagimsiz
eken puberte sebeplerinden testikiler, ovaryen veya adrenal timorler uygun konstltasyonlarla yonetilir.
Erkek ¢ocuklarda gonadotropinlerden bagimsiz erken puberte sebeplerinden KAH'de ise kortikosteroid
yerine koyma tedavisi uygulanir. Otonom gonadal aktivite durumunda medikal tedavi uygulanir.

GECIKMIS PUBERTE

Gecikmis puberte kizlarda 13, erkeklerde 14 yasinda pubertenin higbir bulgusunun gézlenmemesi ya da
15,5-16 yasinda primer amenore olmasi ya da puberte bulgularinin uyumlu olmamasi (Kizlarda ilk puberte
bulgusu ile menars arasindaki zamanin/erkeklerde genital bliylime siiresininin> 5 yil) olarak tanimlanabilir.
Hipotalamo-hipofizer ekseni ilgilendiren patolojiler sonucunda hipogonadotropik hipogonadizm geligirken,
primer olarak gonadlara bagli nedenler s6z konusu oldugunda hipergonadotropik hipogonadizmden s6z
edilir.

Konjenital Hipogonadotropik hipogonadizm(KHH) klinik ve genetik (sporadik veya kalitimsal) olarak he-
terojendir; giinimize kadar KHH'a neden olan 25'den fazla gen tanimlanmistir. Kallman Sendromu KHH
olgularinin %50-60'in1 olusturur. Oniikoid yapi (viicut oranlari, list segment/alt segment <1, Kulag-Boy >7
cm),eslik eden dismorfik bulgular (mikropenis, inmemis testis, yarik damak/dudak, v.s) ve anosmiirdelen-
melidir. KHH'de LHRH testine prepubertal yanit alinir. Diger tararaftan konstitiisyonel puberte gecikmesi
acisindan aile dykusintn alinmasi 6nem tasir; biyokimyasal parametrelerle ya da muayene ile bu durumun
hipogonadotropik hipogonadizmden ayirt edilmesi pediatrik endokrinolojinin zor konularindan birisidi.

Fonksiyonel Hipogonadotropik Hipogonadizm ise hipotalamo-hipofiz- gonad ekseninin gecikmis maturas-
yonuna bagli olarak ortaya ¢ikar. Kronik hastaliklar temel nedendir. Osteopeni ve osteoporoz gortlebilir. Bu
hastalarda gonadotropin diizeyleri diisiik, kortizol, biyliime hormon ve rT3 yuksektir.

Yapisal (Konstitiisyonel) Biiyiime ve Puberte Gecikmesi

Erkeklerde daha sik goriillr (%60). Bu olgular alti ayliktan itibaren giderek persentil kaybedebilirler. Puber-
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teye geg girerler. Aile oykiisii bulunabilir (%50-75). Kemik yaslari takvim yaslarindan en az 2 yil ileridedir. Bu
hastalar hedef boylarini genelde yakalarlar .Ayirt edici glivenilir bir test yoktur (LHRH uyarisi dahil).

Hipergonadotropik hipogonadizm ise kromozomal (Turner ve Klinefelter gibi), sendromik ya da ikincil has-
taliklara ve travmaya bagh olarak gonadlarin primer olarak etkilenmesi sonucu gelisir. Hipotalamo-hipofi-
zer eksen caligmakta, ancak gonadlardan yanit olusmamaktadir. Parsiyel ya da inkomplet olgularda puber-
te baslasa da tamamlanamaz. Gonadotropin diizeyleri, 6zellikle FSH duzeyleri cok yuksek bulunur.

Gecikmis erken pubertede tedavide amacg pubertal biiylime ataginin yapilabilmesini saglama, erkeklerde
kas gelisimi ve gucuni artirma, sekonder cinsiyet karakterlerinin gelismesi ve cinsel fonksiyonu saglamak-
tir. Puberte indiksiyonu icin testosteron ya da ostrojen replasmani yapilabilir.

Kalici hipogonadizm hipergonadotropik ise seks steroidleri verilirken , hipogonadotropik olanlarda hCG ve
FSH ve seks steroidleri ile kombine tedaviler uygulanir.
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En Sik Rastlanan Semptom: Karin Agrisi

Dog. Dr. Rahgan Ozcan

istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, istanbul

Karin agrisi, gcocuklarda en sik hastaneye basvuru nedenlerinden biridir. Etyoloji basit nedenlerden (konsti-
pasyon vb.) daha ciddi ve acil miidahale edilmesi gereken durumlar arasinda degisiklik gosterir. Karin ag-
risi ile bagvuran ¢cocukta en 6nemli basamak akut karin olup olmadiginin ortaya konmasidir. Bu agsamada
hastay ilk goren hekimin degerlendirmesi olduk¢a 6nemlidir. Cocuk cerrahinin temel goérevi agrinin olasi
nedenini ve akut karin olup olmadiginin belirlenmesidir.

Akut karin varhgini destekleyen bulgular; agrinin lokalize edilmesi, bu bolgede palpasyon ve perkisyonla
hassasiyet olmasi, indirekt hassasiyetin olmasi (rebound), karin duvari kaslarinin spinal refleks ile kasil
olmasidir (istemsiz defans).

Agrinin 6zelliklerini sorgulamak tanida yol gosterici olabilir. Ani baglayan, kolik tarzda agr invajinasyon
ve organ torsiyonunu; ani siddetli agn i¢i bos organ perforasyonunu; yavas baglayan agr akut apandisit,
kolesistit gibi inflamatuar hastaliklar akla getirir.

Karin agrisi ile basvuran her hastadan rutin olarak; tam kan sayimi, tam idrar tahlili ve ayakta direk karin
grafisi istenmelidir. Ultrasonografi noninvaziv, kolay uygulanabilir ve tekrarlanabilir olmasi nedeni ile akut
karin ayirici tanisinda sik kullanilan bir radyolojik incelemedir.

Yapilan tiim incelemelere ragmen akut karin tanisi net konulamiyor fakat hala stiphe varsa hasta gézlem
icin yatinlmahdir. Tekrarlayan karin muayeneleri ile hasta izlenmelidir. Gerektiginde laboratuvar ve radyo-
lojik incelemeleri tekrarlanir.

Gocuklarda en sik gorilen cerrahi akut karin nedenleri akut apandisit, invajinasyon, volvulus, over torsiyonu
ve kolesistittir. Bu hastaliklarin gorilme sikligi yasa bagli olarak degisiklik gosterebilir. Agrinin baslangig
sekli, altta yatan hastaliklar, ek semptomlar ayrintili olarak sorgulanmali ve uygun zamanda, uygun tedavi-
leri yapilmalidir.
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Kronik Bobrek Hastaligi Olan Cocuklarda Sivi Tedavisi

Seha Saygili

istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali

Bobrekler, sivi alim miktarina gore plazma osmolaritesi ve viicut sivi dengesini dinamik olarak diizenleyen
organlardir. Sivi kisittamasi durumunda idrar konsantrasyonunu arttirarak sivi kaybini engellerler. Bu fizyo-
lojik oto-regiilasyon sisteminin kusursuz olarak ¢aligsmasi icin renin-anjiotensin-aldesteron hormon aksi
ve tubuler geri emilim mekanizmalari biylik 6nem tasir. Kronik bobrek hastaligi olan ¢ocuklar yasa gore
bobrek rezervlerinin azalmis olmasi ve oto-regiilasyon mekanizmalarinin yeterli calismamasi nedenleri
ile akut bobrek hasari acisindan saglikli cocuklara gore daha fazla risk altindadir. Sistemik enfeksiyonlar,
ilaglar, dehidratasyon ve obstruktif nedenlere bagli olusacak akut bobrek hasari kronik bobrek hastalarin-
da fonksiyonel rezervlerin kaybina neden olarak bobrek sad kalimini olumsuz olarak etkiler. Bu olumsuz
etkilerin en aza indirilmesi icin akut bobrek hasarinin nedeninin erken tespit edilerek altta yatan hastaliga
gore hastaya 6zgln sivi tedavisinin diizenlenmesi gerekir. Segilecek sivi dozu ve igerigi hastanin klinik tab-
losunu dogrudan etkiler. Sivi tedavisi diizenlenirken, kronik bobrek hastalginin etiyolojisi, evresi, hastanin
gunlik idrar miktari, kullandi§i ilaclar ve eger varsa uygulamakta oldugu bobrek yerine koyma tedavisinin
tipi g6z 6ninde bulundurulmahdir. Sivinin elektrolit icerigi belirlenirken hastanin laboratuvar degerleri ve
idrar ¢ikisi g6z 6niine alinmali, potasyumlu sivilar idrar ¢ikisi olmayan hastalarda kullaniimamalidir. insen-
sible kayiplar arttirabilecek tasipne, ates, hastanin yenidogan olmasi, gevre isisi, ortam nemi gibi etkenler
g6z oniinde bulundurulmali, sivi dozu bu faktorler hesaba katilarak diizenlenmelidir. Cocuk kronik bobrek
hastalarinda her hasta icin tim bu degiskenler g6z 6niine alinarak hastaya 6zel sivi tedavisi 6zenle regete
edilmelidir.
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Lokosit Hastaliklari

Simge Cinar Ozel, Burcu Kiling Oktay, Hilmi Apak

istabul Universitesi- Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dali, istanbul

Dogumda I6kosit sayisi 7.000-28.000/mm3tiir. ilk bir haftada dagilim anneninki gibidir. Nétrofil hakimiyeti
vardir. Bir haftadan itibaren lenfosit hakimiyeti baslar ve ortalama dort yasina kadar devam eder.
Calismamizda olgular esliginde en sik goriilen 16kosit hataliklari anlatiimaktadir.

Kemik iliginde GM-CSF (Grandilosit-monosit-koloni stimulan faktor) ve G-CSF (Graniilosit-koloni stimulan
faktor) etkisiyle ortak progenitér olan CFU-GM (colony forming unit-graniilocyte-monocyte) hiicrelerinden
myeloblast ya da monoblasta farklilasma olur ve 4- 7 giin siren bolinme doéneminin sonunda
metamiyelositler, onlarin olgunlasmasiyla da sirasiyla gomak ve polimorf niveli I6kositler olusur. Bu
olgunlagma asamasi ise 6-7 giin sirer. Notrofiller dolasimda 6 sat kadar kalirlar buradan dokulara gecerek
1-3 giin daha yasarlar.

Lokositlerin dagilimi:
a. Polimorf niveli Iokositler:

Notrofiller: Piyojenik enfeksiyonlarda artar. Comaklarin artigi sola kayma olarak nitelendirilir. Notrofil
sayisinin 2 hafta ile 1 yas arasinda 1000/mm3, daha biyuklerde <1500/mm3 olmasi notropeni
olarak isimlendirilir.

Eozinofiller: Normalde periferik kanda dolasan Iokositlerin %5'inden azini olusturur. Allerjik
hastaliklarda, parazitozda, Hodgkin lenfomada, dijital, fenobarbital, siklofosfamid kullaniminda ve
viral enfeksiyonlarin seyrinde artar. Adrenokortikal hormonlarin artiginda sayilari azalir.

Bazofiller: Normalde oranlarn %0,5-1 arasindadir. Hipotiroidi, polisitemi, kronik miyelositer 16semi,
ulseratif kolit, tliberkiiloz, romatoid artrit ve Hodgkin lenfomada sayilari artar.

b. Lenfositler: Bogmaca ve enfeksiyoz mononukleozda sayilari gok artar. Timik aplazide sayilari azalir.

c. Monositler: Normalde oranlari %5 i gegmez. Alveolar makrofajlar, diger doku makrofajlari, Kupfer hiicreleri
monositlerden olusur. Bakteriyel endokarditte, tliberkiilozda, sistemik mantar hastaliklarinda sayilari artar.

Lokosit hastaliklarini sayi ve fonksiyon bozukluklari olarak ikiye ayirabiliriz. Sayica azalmalarina I6kopeni
(<4000/mm?3), artiglarina Iokositoz (>10000/mm?3) denir. Sola kayma ile 16kosit sayisinin> 50.000/mm?
olmasina I6komoid reaksiyon denir. Bakteriyel sepsiste, tiiberkiilozda, konjenital sifiliste, Down Sendromlu
bebeklerin ilk yasi icinde I6komoid reaksiyon goriilebilir. Kronik miyeloid I16semiden ayirdetmek igin I6kosit
alkalen fosfataz oranina bakilir. Bu boyama metodu ile KMLde %3 ten az hiicre boyanirken I6komoid
reaksiyonda normal boyanirlar.
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Notropeniler:
a. Azalmis yapim
b. Artmis yikim
S6z konusu olabilir.

Azalmis yapim:

Siklik notropeni: ortalama 21 giin aralarla tekrarlayan notropeni gorilir. Otozomal dominant gegislidir.
G-CSF, GM-CSF kullanilir.

Kronik selim nétropeni: Ciddi infeksiyon olmaksizin notrofil sayisi 200 ile 1500/mm? arasinda degisir.

Kostmann Sendromu: Otozomal resesif gegisli, agir bir nétropenidir. Monositoz ve eozinofili mevcuttur.
Tedavide kemik iligi nakli ve G-CSF kullanilir.

Shwachman Diamond Sendromu: Ekzokrin pankreas yetmezligi nedeniyle diare ve biytime geriligi vardir.
Notropeni yaninda trombositopeni de goriilebilir.

Retikiiler disgenezi: Nadir bir durumdur. Notropeni yaninda lenfopeni, hipogammaglobulinemi tablosu ile
yenidogan doneminde kaybedilirler.

Yenidoganin gecici Notropenisi: yenidogan doneminde CMV, toksoplazmoz ve bakteriyel sepsis varliginda
gortlebilir. 2-4 haftada diizelir.

Kikirdak-sag hipoplazisi: kisa ekstremiteli clicelik, ince sag yapisi ve nétropeni ile beliren otozomal resesif
gegisli bir hastaliktir.

Diskeratozis konjenita: Tirnak distrofisi yaninda kemik iliginde hipoplazi gorilen X'e bagl resesif gegisli
hastaliktir.

Kemoterapi etkisi: Kemoterapotik tedavide kemik iliginin siipresyonu nedeniyle gorilen durumdur. Diger
seri elemanlari da azalmistir.

Artmis Yikim:

immiin olmayan nedenler:

inefektif miyelopoez, infeksiyonlar, hipersplenizm

immiin nedenler:

ilaglara bagli (propiltioiirasil, metimazol, fenotiazin, fenilbutazon)
Neonatal izoimmiin, otoimmiin (annede SLE)

Otoimmiin nétropeni (3 aydan itibaren)

Lokosit Fonksiyon Bozukluklari:

Kronik Granilomatoz Hastalik: X'e badl resesif gecislidir. Fagositoz normaldir ama hidrojenperoksit
yapimi defektif oldugu icin hiicre igi 6ldirme bozuktur. NBT testi yapilir. En sik staf. Aureus, S. Epidermidis,
Serratia enfeksiyonlari gortlir. Katalaz yapan mikroorganizmalar kendilerini olddrirler.

Chediak Higashi Sendromu. Otozomal resesif gegisli, parsiyel okulokutane albinizm, nétrofillerde dev
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granillerle karakterize bir hastaliktir. Gri sa¢ rengi, fotofobi, nistagmus, serebellar tutulum, periferik
noropati, mental gerilik vardir. Tekrarlayan enfeksiyonlar gordlir.

Job Sendromu: Tekrarlayan stafilokoksik cilt enfeksiyonlari, ok yliksek serum IgE diizeyleri vardir.

Tembel Lokosit Sendromu: Kemik iliginden dokulara veya dolagimdan dokulara gegisin azaldigi, graniilosit
sayisinin az oldugu ancak fagositer aktivitenin normal oldugu bir durumdur.

Kalitsal metabolik hastaliklarla birlikte. Propiyonik asidemide nétropeni gériiliir. idiyopatik glisinemi,
metilmalonik asidemide nétropeni yaninda trombopeni de gorilir. Gaucher, osteopetrosis, Niemann-Pick,
sistinoziste de kemik iligi infiltrasyonu nedeniyle pansitopeni gorlir.

Losemiler

Gocukluk ¢caginin en sik goriilen hematolojik malignitesidir. Kemik iliginde blast oraninin %25 veya lizerinde
olmasina I6semi denir. Lenfoblastik (ALL) ve Myeloblastik (AML) olarak ikiye ayrilir.

Akut Lenfoblastik Losemi (ALL)

2- 6 yas arasi en siktir. Erkeklerde daha siktir.

Kemik iligindeki blastlarin morfolojilerine gore (¢ alt guruba ayrilir:

L1: Lenfoblastlar kiiglik, dar sitoplazmal, belirgin nukleol icermeyen niveli lenfoblastlar

L2: Lenfoblastlar daha buyiktir. Sitoplazmalar daha genis, diizensiz, belirgin niikleolleri vardir.

L3: Koyu gri-mavi ve vakiiolizasyon gosteren sitoplazma tipiktir. Yiizey immunglobulin (B hiicre) vardir. En
kotl prognoza sahiptir.

Yiizey antijenlerine bakilarak Bveya T hiicre serisiolmalarina gore blastlarintiplenmesine immiinfenotipleme
denir. Common ALL antijen (CD10) tasiyan blastlar preB hiicreleridir, en sik ve en iyi prognoza sahiptir.

ALL gelisimi agisindan riskli olan hastaliklar vardir. Bunlar: Tek yumurta ikizinde I6semi olan 5 yasindan
kiicuk ¢ocuklar, kardesinde I6semi olan ¢ocuklar, Down Sendromu, Bloom Sendromu, Ataksi telanjiektazi,
Fanconi aplastik anemisi, Radyasyon, benzen, alkile edici ajanlar kullanilan hastalar.

Klinik: Ates, solukluk, kanamalar en sik rastlanan bulgulardir. Hepatosplenomegali ve diger organlarin
infiltrasyon bulgularina rastlanabilir.

Kemik iligine metastaz yapan timorler: Noroblastom, non Hodgkin lenfoma, retinoblastoma,
mediilloblastoma, Ewing sarkomadir.

Prognozu iyi yonde etkileyen en 6nemli faktor hastanin tedaviye yanitidir. Baslangigta 16kosit sayisinin
10000/mm3 altinda olmasi, Hb <7g/dL, trombosit sayisi >100000/mm3 olmasi, translokasyon olmamasi,
1-6 yas arasinda olmak, kiz cinsiyet iyi prognoz gostergesi olarak kabul edilir.

Akut Miyeloblastik Losemi (AML)

Her iki cinste de esit siklikta goruldr.
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FAB siniflamasina gore 7 tipe ayrihr:
M1: Matiirasyon olmayan miyeloblastik,
M2: Matiirasyon olan miyeloblastik,
M3: Akut promiyelositik,

M4: Akut miyelomonositik,

M5: Akut monositik

M6: Eritrolosemi

M7: Megakaryositik

M3 tipinde kanama ve dissemine intravaskiiler kanama (DIK) siktir. M4 ve dzellikle M5 tipinde cesitli
organlarda infiltrasyonlar siktir. (gingival hiperplazi, hiperlokositoz, MSS tutulumu, cilt tutulumu)

Sudan Black ve peroksidaz boyalari ile blastlar genellikle boyanirlar. Bu boyalar ALL de negatiftir.

Olgu A: 1.5 yasinda kiz hasta ilk kez 1 yasinda ates ve dudakta sislik ile bagvurusunda nétrofil sayisi
200/mm3 saptanmasi lizerine takip igin tarafimiza yonlendirildi. Takibinde nétrofil sayisinda artis olmayan
ve 6 aydir nétropenik olan hasta kronik nétropeni tanisiyla takibe alindi. Hastanin dykisiinde prenatal
ve postnatal donemde bir sorun yoktu ve yogun bakim yatigi yoktu. Gébegi zamaninda digmisti. Dort
aylikken bir kez pndmoni nedeniyle 4 gtin servis yatisi mevcuttu. O sirada bakilan hemograminda notrofil
sayisi 7400/mm3 idi. Hastanin 1 yasina kadar bagka hastane yatis dykisi yoktu. Néromotor geligimi
ve biyimesi yasiyla uyumluydu. Kullanmakta oldugu ila¢ yoktu. Soygecmisinde aralarinda akraba
evliligi olmayan anne ve babanin ¢ocuguydu, ailede nétropeni veya immiin yetmezlikli birey yoktu. Fizik
muayenede dis ve tirnaklarinda bozukluk veya mantar enfeksiyonu yoktu. Sistem muayeneleri dogaldi.
Hastanin bakilan tetkiklerinde wbc:6.600/mm?, ne:600/mm?, lymp:4600/mm?, mono:1000/mm?, hgb:11,9
gr/dl plt:256.000/mm?3 idi ve periferik yaymasinda mutlak nétrofil sayisi:500/mm3 olarak sayildi, atipik
hiicre yoktu. B12 diizeyi normaldi. Hastanin otoimmiin noétropeni agisindan gonderilen anti tpo, anti tg,
ANA, C3, C4, sedimentasyon normaldi, viral serolojisinde 6zellik yoktu. immiinolojik agidan gonderilen
immdunglobiilinlerinde ve basit immiinfenotiplemede patoloji yoktu. Notrofil diizeyinde yiikselme olmayan,
notrofil sayisi <500/mm? seyreden ve toplamda 3 kez hastane yatisi olan hastadan konjenital nétropeni
acisindan gonderilen mutasyonlarinda patolojik mutasyon goérilmedi. Kemik iligi aspirasyonunda myeloid
dizide matirasyon kesintisizdi ve gomak ve notrofil sayisinin orani %31 idi. Hastanin daha 6nce normal
notrofil diizeyi oldugu, ciddi bir enfeksiyonu olmadidi ve altta yatan hastalik saptanmadigindan edinsel
kronik benign notropeni olarak tedavisiz izleme alind..

Olgu B: 6 yasinda erkek hasta yaklasik 10 giindir her giin olan ates, kalga agrisi ve sirt agrisi sikayeti ile
basvurdu. Hastanin oykisinde atesinin 10 giin 6nce basladidi, her giin gliinde bir kez 38°C Uzeri atesi
oldugu ve antipiretik ile geriledigi, son 20 giinde tartisinin %16’sin1 kaybettigi 6grenildi. Son 1 haftadir
da kalca ve sirt agrisi sikayetlerinin eklendigi, agrisinin giindiiz aktivitesini engelleyecek, gece uykudan
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uyandiracak tarzda oldugu 6grenildi. 0zgegmisinde prenatal, natal ve postnatal dénemde bir sorun yoktu
ve hastane yatisini gerektirecek ciddi hastalik Oykiisii yoktu. Hastanin sik ve tekrarlayan enfeksiyon
Oykusu yoktu. Soy gecmisinde babaannesinde meme kanseri oykisi disinda patolojik 6zellik yoktu.
Hastanin fizik muayenesinde genel durumu orta, halsiz ve soluk goriinimdeydi. Boy persentili normal
aralikta olmakla beraber tarti persentilinde kayip vardi. Atesi 39,5 °C dl¢ildi. Servikal ve inguinal bolgede
mikrolenfadenopatileri saptandi. Hastanin karacigeri 3 cm kadar, dalagi ise 4 cm kadar ele gelmekteydi.
Karinda ele gelen kitle yoktu ve testis muayenesinde kitle ele gelmiyordu. Hastanin tetkiklerinde wbc:3000/
mm?, neu:700/mm3, lymp:1300/mm?3, mono:1000/mm?, hgb:7.4 gr/dl, plt:75.000/mm?, MCV:90/1l,
MPV:7.6/fl, LDH: 1527 IU/L, sedimantasyon: 98 mm/saat ve periferik yaymasinda %26 oraninda atipik
hiicre izlendi. Hastanin posteroanterior (PA)ve lateral akciger grafisinde mediastinal genigleme yoktu.
Karin ultrasonunda hepatosplenomegali saptanip, kitle izlenmedi. Skrotal ultrasonunda testis boyutlarinda
artis ve kitle izlenmedi. Hastanin kemik iligi aspirasyonunda %79 oraninda morfolojik olarak L1 tipinde
blast izlendi. Hasta Akut Lenfoblastik Losemi tanisi ile Cocuk Hematoloji ve Onkolojisi servisine yatirildi.
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Cocuk Acilde Dehidratasyon Tedavisi

Dr. Sinem ORAL CEBECI

Cocuklarda dehidratasyon glinimiizde hala 6nemli bir morbidite ve mortalite nedenidir. Dehidratasyon
tanisini, derecegini dogru belirleyebilmek takip ve tedavisini planlamak agisindan 6nemlidir.

Oral sivi alinimin saglanamadigi dehidratasyon, sok, agir derecede elektrolit bozuklugu, biling bulanikhgi
durumlarinda intravendz sivi tedavisi yapiimahdir.

intravendz sivi tedavisi defisit, idame ve replasman tedavisi olarak 3 asamada yapilir.

Defisit tedavisinde temel amag damar yatagini hizla doldurmak ve doku perfiizyonunu diizeltmektir. Bu
amagla Serum Fizyolojik ya da Ringer Laktat gibi kristalloid sivilar tercih edilir. Intraven6z ya da intraosseoz
olarak 20 ml/kg miktarindaki sivi bolus seklinde verilir, gereklilik durumunda tekrarlanir. Bolus tedavisi-
ni takiben hastanin dehidratasyon derecesine gore muhtemel kaybettigi sivi miktari hesaplanir ve uygun
elektrolit icerigi ile verilir.

idame tedavisi agizdan yeterli sivi alamayan hastalarda idrar ve belirgin olmayan kayiplari karsilama teda-
visidir. idame sivi miktarini hesaplamak icin Holiday-Segar ya da viicut yiizey alani yontemi kullanilabilir.
idame sivi tedavisinde Na, K gibi elektrolitlerin ve glukozun uygun sekilde replase edilmelidir.

Replasman tedavisi ise devam eden kayiplarin yerine koyma tedavisidir. Kaybedilen sivinin karakterine
gore sivi tedavisi planlanir.

Intravendz sivi tedavisi uygulanan hastalarin takibi ¢cok énemlidir. Basta vital bulgular olmak tizere tarti,
aldigi-cikardigi sivi miktari, yiiklenme bulgulari, idrar miktar ve dansitesi, yakindan izlenmelidir.

Efektif dolasim hacminin azalmasina dehidratsyon denir. Yapilan ¢alismalarda dehidratsyonu klinik olarak
en iyi gosteren belirtilerin uzamis kapiller dolum zamani deri turgorunda bozulma ve solunum paterninde
bozulma oldugu saptanmistir. Laboratuvar parametreleri agisindan degerlendirildiginde ise serum bikar-
bonat diizeyinin 17 mmol/Lnin altinda olmasi dehidratasyonun en dogru gostergesi olarak kabul edilmek-
tedir.

Dehidratasyon cesitli sekillerde siniflandirilabilir. Klinik uygulamada serum sodyum diizeyine gore sinifla-
ma sik kullanilir.

izonatremik ve hiponatremik dehidratasyon klinik, takip ve tedavi acisindan benzer dzelliklere sahiptir. Ta-
kip ve tedavi sirasinda dikkat edilmesi gereken en 6nemli unsur serum Na diizeyinin saatte 0,5 mEqg/Lden
daha hizli yikseltiimemelidir. Kronik hiponatremisi olan hastalarda Na yiikseltirken ilk hedef Na diizeyinin
130 mEqg/Le getirilmesi olmalidir. Sivi tedavsis 24 saatte esit hizda olacak sekilde planlanir ve 4-6 saat
araliklarla Na duizeyinin takibine gore sivi i¢erigine karar verilir.

Hipernatremik dehidratasyonda ise plazma volimd iyi korunmus oldugu icin sivi kaybina ait bulgular degil
norolojik bulgular 6n plandadir. Bu hastalarda da tedavi stirecinde serum Na dlizeyinin saatte 0,5 mEq/
Lden daha hizli digmemesi gerekir. Tedavis Uresi serum Na diizeyine gore 2-4 giin arasinda degisir. Sivi
tedavisi sirasinda 4-6 saatte bir elektrolit kontroli yapiimahdir.
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Pediatrik Lenfadenopati: Endiseye Degil, Kanita dayali yaklagim

Siiheyla Ocak

iU-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dall

Lenf nodlari tim viicutta lenfatik sistem boyunca yerlesim gosteren oval (fasulye seklinde) ve kapsiilli
sekonder lenfoid organlardir. Lenfatik damarlarin birlesme noktalari olan boyun, aksilla, mezenterik ve in-
guinal bolgelerde daha fazla sayida bulunurlar (1). Ortalama boyutlari 2-10 mm, periferde ve i¢ organlarda
yerlesmis yaklasik 600 adet lenf bezi bulunur ve tiim viicut agiriginin %3'ini olusturur (2).

Lenfatik doku ¢ocukluk ¢agi boyunca yeni ve sik antijen maruziyetine bagh olarak immuin yanitin olgunlas-
masi ile hacimsel artis gosterir. Bu nedenle prenatal donemde olusmaya baslayan lenf nodlarinin boyut
ve sayisi erken ¢ocuklukta belirgin olarak artar. Yenidoganda lenf nodlari gok nadiren palpe edilirken, siit
cocuklugu déneminde giderek artan siklikta saptanirlar. Ote yandan, cocukluk ¢aginda iliskili semptom
varliginda lenf nodlarinin hi¢ palpe edilmemesi immiinyetmezlik agisindan uyarici bir bulgu olabilir. Adole-
san doneme kadar lenfatik doku miktari erigkinin iki katina erisir ve bu donemden itibaren timus ve kemik
iligi ile benzer sekilde lenfatik dokuda da involiisyon baslar (3,4).

GCocukluk cagi boyunca lenfatik dokudaki fizyolojik hacim artisina ek olarak, filtreleme fonksiyonu nedeniy-
le enflamasyon, enfeksiyon, hiicresel infiltrasyon ve histiositik hiicreler icinde yabanci madde birikimi gibi
¢ok degisik nedenlerle lenf nodu boyutlarinda artis olabilir. (2).

Lenfadenopati terimi lenf nodunun boyut ve/ya da yapisinda (kivam, sekil vs.) herhangi bir nedenle ortaya
cikan degisikligi tanimlar. Lenfadenit terimi ise enfeksiyon ya da enflamasyona ikincil lenfadenopatileri
tamimlamak igin kullanilr.

Lokalize lenfadenopati tek bir ya da komsu 2 anatomik alanda blyiimus lenf nodlarini, generalize lenfade-
nopati ise 2 ya da daha fazla komsu olmayan alanda lenfadenopati varligini tanimlar.

Lenf nodunun palpasyonu ve hekimin klinik degerlendirmesi sonraki adim ve tetkikler agisindan ¢ok de-
gerlidir. Gocukluk ¢aginda blyumius lenf nodlari ¢ok sik gortlir ve aileleri ve degerlendiren hekimi endi-
selendirmekle birlikte genellikle ileri tetkik gerektirmez. Caligsmalarda ek yakinma ve bulgusu olmayan 0-6
ay bebeklerin %27’sinde, 6ay-2 yas ve 4-8 yas arasi gocuklarin sirasiyla %52 ve %90'inda 1,5 cm civarinda
lenf nodlarinin normal olarak palpe edilebilir oldugu gosterilmistir. Yenidogan ve kiiguk sit ¢ocuklarinda
oksipital lenf nodlari palpe edilirken, yas arttikca servikal lenfadenopatiler daha sik saptanir (5,6).

GCocuklarda lenfadenopatilerin en sik nedeni enfeksiyonlardir. Her ne kadar maligniteler etiyoloji icerisinde
yer alsa da galismalarda 1. Basamak saglik kurumlarinda degerlendirilen lenfadenopatilerin malign ¢ikma
olasiligi %1 olarak bildirilmistir. Bu oran pediatrik onkoloji referans merkezlerinde %13-27 diizeyindedir (4-
8).

Cocukluk ¢caginda lenfadenopatilere tanisal yaklagimin en 6nemli basamaklari ayrintili éyki ve fizik mu-
ayenedir. Oncelikle basvuru nedeni lenf nodunun gercekten patolojik olup olmadigi iyi yorumlanmalidir.
Ozellikle oyun ve okul ¢agi cocuklarda 1,5-2 cm civarindaki servikal lenf nodlarinin dikkatli sorgulanmasi
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ve degerlendiriimesi gereksiz tetkik, izlem siireclerinden ve ailelerde yogun endise yiiki olusturmaktan
kaginmak agisindan énemlidir. Ancak patolojik oldugu kabul edilen tiim lenfadenopatiler sistemik bir has-
talik pargasi gibi sorgulanmali ve hastaya tam bir fizik muayene yapilmalidir. Laboratuar ve radyolojik in-
celemeler birincil dederlendirme 6geleri olmayip, oyki ve fizik muayene ile belirlenen ayrici tani temelinde
planlanmali ve dikkate alinmalidir (9,10).

Gocukluk capinda 6zellikle viral ya da bakteriyel ist solunum yollari enfeksiyonlarina ikincil hiicresel hi-
perplaziler uzun siire (>4 hafta) palpe edilebilen lenf nodlarina neden olabilir. Kronik benign (reaktif) lenf
nodlari genellikle <2 cm, yumusak, sikistirilabilir, mobil, diizgln sinirh, agrisizdir ve birlegsme egilimi goster-
mezler. Bu lenf nodlari igin ailelerin bilgilendirilmesi ve klinik izlem yeterlidir. Ancak eslik eden klinik belirti
bulgu varliginda boyuttan bagimsiz olarak uygun 6ykii ve fizik muayene dederlendirmesi yapilmalidir (9).

Akut lokalize lenfadenitlerde ayrintili 6yku ve fizik muayene sonrasi siklikla altta yatan enfeksiyona yonelik
tedavinin baslanmasi ve yanitinin gdzlenmesi onerilir. Genellikle basvuru aninda ek tetkike gerek yoktur
(9,10).

Patolojik olarak degerlendirilen ve akut enfeksiyon ile iliskilendirilemeyen lokalize lenfadenopatilerin deger-
lendirmesinde kullanilacak ilk basamak testler tam kan sayimi, periferik yayma, sedimentasyon, CRP, LDH
ve transmainaz diizeyleridir. Oykdj, fizik muayene ve ilk basamak tetkik sonuclarina gére diger tetkiklerin
planlanmasi daha uygundur. Generalize (yaygin) ya da kronik lenfadenopatilerde 6ykii ve muayene bulgula-
rina gore ayirici tani ve tetkik plani yapilmaldir. Radyolojik olarak generalize ya da kronik lenfadenopatilerde
akciger grafisinin, lokal ve eslik eden mezenterik lenfadenopatiler agisindan abdominal ultrasonografinin
degerlendirilmesi dnerilir. Cogu hastada 6yki ve muayene tani icin yeterlidir ve ileri tetkik gerekmez. Ultra-
son kesinlikle her hastada yapilmasi gereken bir test degildir. Ultrasonografik olarak LAP degerlendirmesi
ile malign/ benign ayrimi kesin olarak yapilamaz ancak 6zellikle organ ayriminin yapilamadigi durumlarda
(AVM, hemanjiom, kistik higroma) ¢ok yardimcidir (11).

Tedavi secimlerinde akilda tutulmasi gereken en 6nemli nokta kesin taniya ulagilmadan asla glukokorti-
koidlerin kullaniimamasi gerektigidir. Kortizon maligniteye bagli (I6semi, lenfoma) kitlenin kiigiilmesine ve
yanlis ya da geg tani konularak hastaligin evresinin artmasina neden olabilir.

Pediatrik lenfadenopatide tedavi altta yatan nedene ve lokalize ya da generalize lenfadenopati varligina
gore belirlenir. Akut servikal ya da inguinal lenfadenit varliginda goérintilemenin antibiyoterapi yanitina
gore sekillendirilmesi daha uygundur.

Patolojik lenf nodundan 6rnek alma (biyopsi) karari gereksiz islemlerden ve/veya zaman kaybindan kagini-
labilmesi igin hastanin kesin tani sonrasi tedavinin planlanabilecegi referans merkezlere birakilmahdir. Kli-
nik bulgular ve laboratuvar testleri ile tani konulamadigi, lenfadenopatinin 4-6 haftada gerilemedigi ya da
ilerledigi ve malinite siiphesinin oldugu durumlarda hasta doku 6rneklemesi igin yonlendirilmelidir (12,13).
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Sarilik: Direkt mi? indirekt mi? iste Biitiin Sorun Bu
Dr. Tanyel Ziibarioglu

Dogumsal metabolizma hastaliklari (DMH), nadir gorilen, kronik ve genellikle ilerleyici multisistemik has-
taliklar olup tani, tedavi ve takibi multidisipliner bir yaklasim gerektirir. Ulkemizdeki akraba evliligi oraninin
ylksek olmasi, DMH sikliginin yliksek olmasina ve bu hastaliklarin tlkemiz i¢in énemli bir saglk sorunu
haline gelmesine yol agar. Dogumsal metabolizma hastaliklar farkli organ tutulumlarina ait klinik bulgular
gosterip, cok sayida metabolik karaciger hastaligi bulunmaktadir. Ayirici taninin sirasinda karacigerin bu-
yukligu sertligi, dalak biytkluginin de olup olmadigi, eslik eden karaciger yetersizligi, kolestaz, kaba yiiz
gorinimu ve boy kisaligi gibi yandas belirtecler yardimci olacaktir.

Kolestatik karaciger hastaliklar, metabolik karaciger hastaliklari icerisinde 6nemli bir yer tutmaktadir. Ko-
lestaza eslik eden semptomatolojiye gore dogumsal metabolizma hastaliklarinin ayirici tanisi yapildiginda
asagida belirtilen siniflamalar yapilabilir.

- Karacigerin sentez fonksiyonlarindaki belirgin bozulmanin ihmlh kolestaza eslik ettigi durumlarda
(sarilik, koagiilopati, transaminaz diizeylerinde artis, hepatoselliiler nekroz, asit, 6dem): galaktoze-
mi, herediter tirozinemi tip 1(HT1) , herediter fruktoz intoleransi (HFi), neonatal hemokromatozis
ve bagta mitokondriyal deplesyon sendromlari olmak tizere solunum zinciri hastaliklari ayirici tani-
da ele alinmalidir. Ozellikle karaciger fonksiyonlarinda bozulma ve kolestaza eslik eden proksimal
tiibilopati varliginda galaktozemi, HT1 ve HFi kesinlikle unutulmamalidir. Galaktozemi siklikla ye-
nidogan doneminde prezente olup, niikleer katarakt, artmis Escherichia coli sepsisi riski ve idrarda
rediiktan madde pozitifligi birlikteligi mevcuttur. Herediter tirozinemi tip 1, siklikla yagsamin 3. haf-
tasindan sonra gorilip kanda/idrarda artmis siksinilaseton varligi tani koydurucudur. Herediter
friiktoz intoleransi her ne kadar beslenmeye fruktoz igeren ek gidalarin eklenmesinden sonra pre-
zente olsa da, fruktoz/sorbitol i¢ceren ilaglar ve emzigin recele batirilmasi gibi durumlar s6z konusu
oldugunda daha erken yaslarda da semptomatik hale gelebilir.

- Dominant bulgunun kolestatik karaciger hastaligi oldugu dogumsal metabolizma hastaliklari de-
gerlendirildiginde ise: alfa-1- antitripsin eksikligi, Byler hastalgi, safra asit sentez defektleri, pe-
roksizomal hastaliklar, Niemann-Pick tip C hastaligi, konjenital glikozilasyon sendromlari ve sitrin
eksikligi ayirici tani icerisine giren hastaliklar arasindadir. Ozellikle gamma glutamil transferaz dii-
zeyinin normal oldugu kolestaz durumunda safra asit sentez defektleri tanisi 6ne ¢ikar.

- Yag asidi oksidasyon defektleri siklikla akut karaciger yetersizligi, transaminaz yiksekligi ve hepa-
tosteatoz ile seyredip kolestaz nadir gorlir. Ancak uzun zincirli 3-hidroksiagil KoA dehidrojenaz
eksikliginde (LCHAD) erken siit gocuklugu doneminde kolestatik sarilik, karacigerde fibrozis ve ka-
raciger yetersizligi gorilebilir.
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Ust Gastrointestinal Sistem Kanamasina Pratik Yakla

Dog. Dr. Zerrin Onal

istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali

Ust gastrointestinal sistem (GIS) kanamasi;Treitz ligamaninin proksimalinden olan kanamalari yani 6zofa-
gus, mide ve duodenum kanamalarini igerir. Klinik bulgularn asikar ve gizli olabilir. Gizli oldugunda anemi
(demir eksikligi) semptom ve bulgulari ile gézlenir. Agikar oldugunda kusmukta yada diskida kan gozlenir.
Taze kirmizi veya kahve telvesi gorinimli kanin kusarak gikarilmasi hematemez olarak adlandirilir. Kir-
mizi olmasi daha hizli kanamayi gosterir. Sindirilmis kanin (koyu, siyah renkli, katran benzeri) rektal yolla
cikarilmasina melena denir. Kanin siyaha donmesi icin en az 6 saat gastrointestinal sistemde olmalidir.
Midede az miktarda kan (50-100 cc) ile de olusabilir. Akut kanamadan sonra 3-5 giin devam edebilir. Me-
lena, hematemez gore daha fazla miktarda kanamayi gosterir. Hematokezya genellikle alt GIS kanama
bulgusu olmasina karsin masif list GIS kanamasinda (>1000 cc) %10 olabilir. Cocuklarda st GIS kanama
%20 siklikla gozlenir. Etiyoloji ve siklik; yas ve sosyoekonomik duruma (diisiik-orta gelirli tilkelerde Portal
HT) gore degisir (tablo 1) Cocuklarda tist GIS kanama genelde hafif olup cogu kendiliginden durur. Hayati
tehdit eden Ust GIS kanama sadece %0,4 gorilmesine karsin gocuklarda viicut hacminin daha kiglik olma-
sI hemorajik sok igin risk tasir. En sik nedenleri, gastrit, lser, portal hipertansiyona bagli varis kanamasi,
dzofajit, Mallory Weiss sendromu olmakla birlikte %15-20 neden bulunamamustir. ilaglardan 6zellikle nons-
teroid antiinflamatuar ilaglar 6zellikle 6 yas alti cocuklarda daha siklikla llser ve gastrite neden olur.

Tablo 1. Yas ve sikliga gére cocuklarda Ust GIS kanama etiyoloji
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Travma (NG)
Stres gastriti/llseri
NEK

Besin alerjisi

Munchausen sendromu

Annenin NSAIl Kullanimi
Maternal trombositopeni

Ozofajitler

Munchausen sendromu
Duplikasyon kistleri
Ozofageal& gastrik “web”
Portal HT(6z varisi)

Besin alerjisi

YENIDOGAN 1ay-1 yas 1-5 Yas 5-18 Yas
Maternal kan yutulmasi Gastrit (strese bagl) Burun-agiz igi kanamala- |Portal HT
Koagiilopati llaglar rinin yut. Gastrik & duodenal ilser
YD hemorajik has.(vitamin K ek) | Vaskiler malformasyon . . Ozofajit
. Mallory-Weiss sendromu Ozofajit ilaclar
Vaskiiler malformasyon Koagiilopati llaclar Mallory-Weiss send

Mallory-Weiss sendromu
Gastrik &duodenal llser
Kostik madde alimi
Portal HT (6z var, gastro-
pati)

Vaskiilit

Munchausen sendromu

Dieulafoy lezyonu
Vaskdiler malformasyon
Duplikasyon kistleri (IG-

menle iligkili)
Malinite

Crohn hastaligi
H.pylori gastriti
Vaskiiler lezyon
Vaskiilit
Munchausen send.

Malinite

Kostik madde alimi
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Ust GIS kanama nedeniyle basvuran hastada dykiide 6zellikle; kanamanin ne zaman basladigi, miktari,
rengi-gorinumi, tekrarlayici olup olmadidi, kusma veya diski rengini degistirebilen yiyecek ve/veya ila¢
alimi eslik eden bulanti, kusma, ates, karin agrisi gibi GIiS bulgulari, kullandigi ilaglar (aspirin, antikoagi-
lan, steroid, NSAIl vb), hastada kr kc 6ykiisi (portal HT & 6zofagus varis kanamasi ), yenidogan dénemi
gobek kateterizasyonu (PVT), orofarengeal ve agiz igi girisimler (tonsillektomi, dis tedavisi vb.) burun ka-
namasl, yabanci cisim aspirasyonu (diigme tipi pil, keskin cisimler) gecirilmis bagirsak operasyon, ergen
kizlarda menstirasyon durumu, kemoterapi/radyoterapi sorgulanmalidir. Fizik muayene bulgulari; etiyoloji
ve kanamanin siddeti hakkinda bilgi verir. O yiizden ayrintii muayene edilmelidir. Ozellikle kr karaciger
hastaliginin bulgulari (splenomegali, asit, spider anjiom, palmar eritem, sarilik vb) ve cilt lezyonlari (he-
manjiom, neviis, telenjiektazi vb) ve st solunum yollari kanama odagi agisindan degerlendirilmelidir. Fizik
muayenede ciddi kanamanin ilk bulgusu tasikardidir. Hipotansiyon ancak %25-30 kan kaybi oldugunda
ortaya ¢ikar. Tasikardi ve ortostatik degisiklikler cocuklardaki kanamada daha erken g6zlenen bulgulardir.
0 ylizen g6z ardi edilmemelidir. Laboratuvar tetkikleri olarak 1. Basamakta; tam kan sayimi, koagulasyon
(PT/INR/ aPTT), ke fonk testleri, tire/kreatinin, kan grubu &cross match, kan gazi alinmalidir. Nazogastrik
sonda takilmali ancak lavaj yapilmamalidir. Kanama duodenumdan oldugunda gelen igerigin berrak olabi-
lecedi unutulmamalidir. Endoskopi; tibbi midahaleler uyguladiktan sonra, strekli dolagim destedi gerek-
tiren veya ¢ok bol hematemez veya melenasi devam eden akut iist GIS kanamada ¢ok erken (< 12 saat)
onerilmekte, Hb<8gr/dl ise yada 2g/dLlik akut hemoglobin diigiisiine bagh transfiizyon oluyorsa OGD 24
saat icinde onerilmektedir. Varis kanama diginda ilk 12 saat icinde yapmanin ek bir faydasi yok, ancak >48
saat mukozal lezyonlar iyilesebilir. Ozofagus varis kanamasinda miimkiinse endoskopik band ligasyon
alternatif olarak skleroterapi yapilmalidir. Peptik llser ve Dieulafoy lezyonu gibi varis disi kanamalarda
endoskopik tedavi yapilmasi gerektiginde termal veya mekanik teknikler birlikte yapilmalidir. Endoskopi
disinda diger goriintiileme yontemleri daha az sikhkla kullanilir. Bunlar; doppler ultrasonografi, kovansi-
yonel&BT anjiografi nadiren de sintigrafidir. Tedavide varis kanamali hastada solunum, dolasim destegi
saglanarak monitoriza edilmeli ve bir an 6nce vazoaktif ilag tedavisi baslanmalidir. Cocuklarda en ¢ok
somatostatin ve sentetik analogu (octeotid) tercih edilmekle birlikte nadiren sentetik vazopressin analogu
terlipressin kullanihr. Varis tedavisinde ila¢ tedavisi kanama durduktan sonra 24-48 saat devam edildikten
sonra doz azaltilir. Varis kanamasi vazoaktif ajanlar ve endoskopik yontemlerle kontrol altina alinmazsa
anjiografik girisimsel yontem (TIPS) ve cerrahi yontemler diisiiniilmelidir. Ozellikle kr kc hastaligina bagli
portal hipertansiyon kanamalarinin yonetiminde kc naklide distndlmelidir. Varis disi kanamalarda altin
standart tedavi proton pompa inhibitorleri olup endoskopi 6ncesinde bolus tedavi olarak baslanmalidir.
Proton pompa inhibitorleri bolus tedavi sonrasinda iki dozda yada inflizyon halinde kullanilabilir. Proton
pompa inhibitorlerinin birbirlerine tstlnlikleri yoktur. Endoskopik tedavi gereken varis disi kanamada mer-
kez deneyimi, yas ve mevcut imkanlara gore karar verilmelidir.

Kaynaklar:

1. Romano C, Oliva S, Martellossi S, et al. Pediatric gastrointestinal bleeding: perspectives from the Itali-
an Society of Pediatric Gastroenterology. World J Gastroenterol 2017;23:1328-37.

2. Poddar U. Diagnostic and therapeutic approach to upper gastrointestinal bleeding. Paediatr Int Child
Health 2019;39:18-22.
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3. Pai AK, Fox VL. Gastrointestinal bleeding and management. Pediatr Clin North Am 2017;64:543-61.

4. Colle |, Wilmer A, Le Moine O, et al. Upper gastrointestinal tract bleeding management: Belgian guideli-
nes for adults and children. Acta Gastroenterol Belg 2011;74:45-66.

5. Gralnek IM, Dumonceau JM, Kuipers EJ, et al. Diagnosis and management of nonvariceal upper gastro-
intestinal hemorrhage: European Society of Gastrointestinal Endoscopy (ESGE) Guideline. Endoscopy
2015;47:a1-46.

6. Lirio RA. Management of upper gastrointestinal bleeding in children: variceal and nonvariceal. Gastro-
intest Endosc Clin N Am 2016;26:63-73.

7. Pant C, Sankararaman S, Deshpande A, et al. Gastrointestinal bleeding in hospitalized children in the
United States. Curr Med Res Opin 2014;30:1065-9.

8. Thomson MA, Leton N,Belsha D. Acute upper gastrointestinal bleeding in childhood: development of
the Sheffield scoring system to predict need for endoscopic therapy.J Pediatr Gastroenterol Nutr 2015;
60(5):632-636.
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S-01

Hematoloji Hastalarinda Hepatit A Serolojisi ve Asilamasi

Esin Yildiz Aldemir?, Gonil Aydogan?

'Basaksehir gam ve Sakura Sehir Hastanesi
2Kanuni Sultan Sileyman Egiitm Arastirma hastanesi

Giris ve Amag: Akut Hepatit A tim diinyada ¢ok yaygin goriilen bir enfeksiyondur. Klinik spekturumu gok
genis olup asemptomatik-sessiz enfeksiyondan, fulminan hepatit ve 6liime neden olabilen ¢esitli klinik
tablolara neden olabilir. Fulminan hepatit akut hepatit A enfeksiyonunun nadir bir komplikasyonudur.He-
patit A enfeksiyonu bulunan olgularda 6liim orani %0,01-%0,03 oraninda gériilse de yas ilerledikge bu oran
artmaktadir. Akut hepatit A enfeksiyonu dnceden var olan kronik karaciger hasarinin tizerine eklenirse ful-
minan hepatit gelisme olasiligi artar.Coklu kez kan transflizyonuna maruz kalan hematoloji hastalarinda
kronik hepatit patolojisi gen¢ yas ve ¢ocuklarda dnemli bir morbidite sebebidir. Hemosideroz ve hepatot-
rop virus enfeksiyonlari bu karaciger hasarina neden olur.

Yapilan ¢alismalarda hepatit A'ya karsi asilama ile %95'in tGizerinde koruma saglandigi bildirilmistir. Klinik
hepatit A'ya karsi koruma %100’e yakin olarak bildirilmistir. Uzun stireli korumada; asi yapildiktan bes yil
sonra %99 koruyuculuk devam eder.En erken 12. ayda olmak lizere 12-23 ay arasi ¢ocuklar i¢in 2 doz he-
patit A asi uygulanmali, ikinci doz 6 - 18 aylik araliga dagitilmalidir.iki doz arasindaki minimum aralik 6 ay
olmalidir.Asilanan gocuklarda asi iyi tolere edilmis ve higbir ciddi yan etki istatistiksel olarak asi kullanimi
ile iliskilendirilmemistir. Viral veya nonviral etyolojiye bagl kronik karaciger hastalarinda asilama sonucun-
da saglikh bireylere benzer sonuglar elde edilmistir. Ancak saglikl bireylere gore daha disuk antikor titreleri
elde edilmistir.Hepatit A enfeksiyonu riski yliksek olup asilanmasi gereken grupta sik kan transflizyonu
alan kisiler yer almaktadir.

Bu ¢alisma; enfeksiydz ve non enfeksiyoz kronik karaciger hastaligi gelisme riski yiiksek olan sik kan trans-
fizyonu yapilan talasemi, sferositoz, aplastik anemi, kemoterapisi bitmis olan lenfoma ve I6semi has-
talarinda yapildi. Oncelikle amag serokonversiyonu saptamakti.Sonrasinda hepatit A'ya karsi bagisikligi
olmayan hastalara asilama yapilarak asi etkinligini belirlemek i¢in yapildi.

Gereg ve Yontem: Hastanemiz pediatrik hematoloji tinitesinden takip edilen daha 6nce hepatit A'ya karsi
asilanmayan 123 olgu ¢alismaya alindi.Kemoterapi ve immunsupresif tedavi alan hastalar ¢alisma disin-
da birakildi.Baslangigta bitlin olgulardan anti HAV 1gG, HbsAg, Anti Hbs, Anti Hbc, Anti HCV ve karaciger
enzim dizeylerini degerlendirmek (zere kan alindi.HbsAg pozitif olan hastalardan HBV DNA, Anti HCV
pozitif olan hastalardan HCV RNA bakilmak tizere 6rnek alindi.Anti HAV IgG sonuglarinin degerlendirmesi;
1.001-3.000 S/CO:negatif ve 0.000-1.000 S/CO:pozitif seklinde kabul edildi.

Galismanin ikinci asamasinda Anti HAV IgG negatif olan olgulara hepatit A asisi yapildi.Antikor negatif
olan 33 hastanin 25 ‘i asilamayi kabul etti. Asilama 0. ve 6. ay olmak uzere iki doz yapildi.Her asilama son-
rasinda Anti HAV diizeyleri bakildi.istatistiksel analizde; gruplar arasi varyasyonlarin homojenligi Levene
yontemi, 6lcimsel veriler eslestirilmis t testi ile, 6lgimsel olmayan veriler Mann Whitney U, korelasyonlar
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Pearson korelasyon analizi ile degerlendirildi. Gruplar arasinda p<0,05 fark anlamli kabul edildi.

Bulgular: Calismaya alinan 123 hastanin Ortalama yasi: 10,15+4,41 yil idi. 64 (%52)'l kiz, 59 (%48)'u erkek
idi. 123 olgunun 90 (% 73)"Inda Anti HAV IgG pozitif bulundu.Hastalarin hematolojik tanilarina gore ve Anti
HAV IgG sonuglarina gore ayirimi Tablo I'de gosterilmistir.

Tablo I: : Olgularin Tanilarina Gore Ayrimi

Tani
Negatlf Pozitif

Talasemi 58 (% 84)

ALL 32 26 13 19 (% 59)
AML 3 24 2 1

Herediter sferositoz 13 10,6 5 8 (%62)

Hodgin lenfoma 2 1,6 2 -
NonHodgin L. 2 1,6 - 2
Aplastik anemi 2 1,6 - 2

Toplam 123 100 33 (%27) 90 (%73)

Asi yapilan 25 olgunun hig¢birinde asilama sonrasi ates, enjeksiyon yerinde belirgin agri, sertlik, kizarikhk
gibi yan etkilerden hicbiri gelismedi. ilk Asilamadan 1 ay sonra bakilan Anti HAV IgG iki hastada negatif
bulundu.Negatif olgulardan biri talasemi ve biri hodgin lenfoma tanil idi.

Hastalarin hematolojik tanilara gore asilanma oranlari ve antikor titre sonuglari Tablo II'de 6zetlenmistir.

Tablo Il: : Olgularin Tanilarina Gére Anti HAV Ig G Yiizdeleri

TANI
Anti HAV IgG Talasemi  ALL AML Sferositoz =~ Hodgin Nonhodgin A. anemi
Negatif 2 1,6 1 - - - 1
Pozitif 23 18,7 6 10 1 5 1
Asi kabul etme- 8 6,5 4 3 1
yen
Bagisikhd olan- 90 732 58 19 1 8 - 2 2
lar
Toplam 123 100 69 32 3 13 2 2 2

ilk agidan sonra 6. ay ikinci doz asilama yapildi.Bir ay sonra bakilan Anti HAV IgG diizeyleri; 1. doz asI-
dan sonra negatif kalan olgularin hepsinde antikor pozitif bulundu. Anti HAV IgG titreleri; Asilama 6ncesi:
1,718+0,312; 1. Asi sonrasi: 0,49810,312 ve 1. Asi sonrasi: 0,39040,192 idi.Birinci asi ve ikinci asi sonrasi
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bakilan asi antikor ortalama diizeyleri arasinda istatistiksel fark yoktu (Tablo Il ve IV).

Tablo llI: 1. ag1 oncesi ve sonrasi Anti HAV IgG diizeylerinin kargilastiriimasi

|| Asilamasncesin:25 |Birinciasisonrasin:25] _____ p

Anti HAV IgG (S/C0) 1,718+0,312 0,492+0,312 <0,001

Tablo IV: 1. ve2. asi sonrasi Anti HAV IgG diizeylerinin karsilagtirilmasi

Birinci agI sonrasi ikinci agl sonrasi
n:25 n:25

Anti HAV IgG (S/C0) 0,492+0,312 0,39040,192 0,082

Hastalarin karaciger enzim dizeyleri Tablo V de gosterilmistir.

Tablo V: Hastalarin Karaciger Enzim Diizeylerinin Karsilastiriimasi

AST 123 12 107

36,31+£16,38

ALT 123 13 221 43.98+22,04

Hastalarin karaciger enzim diizeyleri ile Anti HAV IgG dizeyleri arasinda kiyaslama yapildi. Pearson kore-
lasyon analizine gore anlamli fark saptanmadi.

Tim hastalarin hepatit B serolojileri caligildi. Hastalarin 8 (%6,5)'i kronik hepatit B bulundu.Hepatit B sero-
lojileri Tablo VI'da 6zetlenmistir.

Tablo VI: Olgularin Hepatit B Serolojileri

_— :

AntiHbs (-), HbsAg (-) 7 57
AntiHbs (+), HbsAg (-) 100 81,3
HbsAg (+) 8 6,5

HBV DNA ()
HbsAg (+) 8 6,5

HBV DNA (+)
Toplam 123 100

Tdm hastalarin hepatit C serolojileri calisildi.Hastalarin 13 (%10,6)'t kronik hepatit C bulundu.Hepatit C
serolojileri Tablo VII'de 6zetlenmistir.
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Tablo VII: Olgularin Hepatit C Serolojileri

AntiHCV () 99 80,5
AntiHCV (+), HCV RNA (-) 11 8,9
AntiHCV (+), HCV RNA (+) 13 10,6

Toplam 123 100

Hepatit B ve C tanisi alan tim hastalar asilama sonrasinda hepatit A'ya karsi yeterli Anti HAV IgG olustur-
du. Kronik hepatit B ve/veya hepatit C hastalarinda hem ortalama AST hemde ALT dizeyleri istatistiksel
olarak anlaml yiiksekti (AST: 58 + 15,6&20 + 12,1 ALT: 56 + 20,03& 18 + 9,4, p<0.05).

Tartisma ve Sonug: Hastaliklarin dnlenmesi tedaviye gore her zaman daha etkili ve daha ucuzdur. Bu
kapsamda asilar hastaliklarin 6nlenmesinde en temel aracglarimizdan biridir. Bazi asilar yalniz asilananlari
degil asilanmayan diger kisileri de koruyabilir. Gelismis Ulkelerde yapilan hepatit A asisi ile birlikte olgu sa-
yilari ve enfeksiyon sikli§i sadece asi yapilan grupta degil asi yapilmayanlarda da azalma gostermistir. Bu
da asinin ayni zamanda “herd immiinite” sagladiginin bir gostergesi olarak kabul edilebilir. Hepatit asilari
da bu amagla kullanilan asilardandir.Sik kan transflizyonu yapilan hastalarda kronik hepatit patolojisi gen¢
yas grubunda énemli bir morbidite sebebidir.Sebebi multifaktoriyel olan karaciger hasarinin olusmasinda
ana etken hemosideroz ve hepatotrop viriislerdir. Bu nedenle Hepatit A agilamasi bu hastalarda 6nemlidir.

GCalismamizda asilama oncesinde hastalarin %73'sinde hepatit A'ya karsi serokonversiyon gelismisti. Bu
oran saglikli toplumdaki asisiz bireylere paralel oranda bulundu. Hastalar iginde ise en sik kan transfilizyo-
nuna maruz kalan talasemi hastalarinda oran %84 olarak daha yiksek bulunmustu. Asilama sonrasinda
tiim hastalar aslya kars! etkin bir bagisiklik gelistirdi. Altta yatan karaciger hastaligi (hepatit B-C)'nin bagi-
siklik gelisiminde olumsuz etkisi bulunmadi.

Sonug olarak Hepatit A enfeksiyonu nadiren 6liimle sonuglanan bir hastalik olsada kronik karaciger has-
tali§ yiiksek olan hematoloji hastalarinda Hepatit A enfeksiyonu daha fulminan seyredebilir. Ozellikle bu
grubun bu nedenle asilanmasi ¢ok 6nemlidir.

Kaynaklar:

1-Fiore AE, Wasley A, Bell BP. Prevention of Hepatitis A Through Active or Passive Immunization. Re-
commendations of the Advisory Committee on Immunization Practices (ACIP). MMWR Recomm Rep
2006;55(RR-7):1-23.

2-Ceyhan M, Yildirim I, Kurt N, Uysal G, Dikici B, Ecevit C, et al. Differences in Hepatitis A Seroprevalence
Among Geographical Regions in Turkey: a need for regional vaccination recommendations. Journal of
Viral Hepatitis 2008;15(suppl 2):69-72.

3-Akinsanya-Beysolow L, Jenkins R, Meissner H.C. Advisory Committee on Immunization Practices (ACIP)
Recommended Immunization Schedules for Persons Aged 0 Through 18 years and Adults Aged 19 Years
and Older-United States 2013. MMWR Surveill Summ 2013;62(suppl 01):1.

4-WHO (World Health Organization). Hepatitis A Vaccine Weekly Epidemiological Record 2000;75:38-42.
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Yogun bakimda malnutrisyon sikliginin belirlenmesi ve mortalite skorlari
kullanilarak malnutrisyonun mortalite lizerine etkisinin incelenmesi.

Mina Gharibzadeh Hizal', Selman Kesici?, Murat Tanyildiz?, Benan Bayrakci?

"Hacettepe Universitesi Cocuk Saglig ve Hastaliklari
2Hacettepe Universitesi Cocuk Yogun Bakim Bolimii

Amagc: Malnutrisyon Tiirkiye ve diinyada en yaygin ¢ocuk sagligi sorunlarindan biri olmaya devam etmek-
tedir. Malnutrisyon, morbidite ve mortalitenin dnemli nedenlerinden biridir. Hastanede takip edilen hastalar
malnutrisyon gelisimi agisindan en riskli gruplardan birini olusturur.

Yogun bakim skorlama sistemleri pediatrik yogun bakim tnitelerinde hastaligin ciddiyetinin belirlenmesi,
triyaj kararinin verilmesi, tedavi segenekleri ve bakim uygulamalarinin gelistirilmesi icin kullaniimaktadir.
Farkl Gnitelerin karsilastirlmasi ve dogru organizasyonun yapilmasina olanak saglar. Hastaligin ciddiyeti,
tedavinin sonuglari, hastanede kalma siiresi ve mortalite Gizerine 6ngoériide bulunarak tedavi maliyetlerinin
degerlendirilmesine ve dogru kaynak yonetimine olanak tanir. Ayrica akademik alanda yapilan ¢alismalar-
da objektif olarak hastalarin gruplandirilmasi ve karsilastirilmasini saglar

Bu calismada ¢ocuk yogun bakim Unitesine yatan hastalarda malnutrisyon sikligini belirlemek, beslen-
me durumunun hastanede ve mekanik ventilatdrde kalis siiresine, biyokimyasal parametrelere etkisi olup
olmadigini aragtirmak amaclanmistir. Ayrica malnutrisyonun yogun bakim hastalarinda mortalite riskini
belirlemede bagimsiz bir risk faktori olup olmadiginin gdsterilmesi, klinik kullanimda olan skorlama sis-
temleriyle karsilastirilarak prognostik éneminin belirlenmesi hedeflenmistir.

Yontem ve Geregler: Bu calisma Ocak 2014 ile Agustos 2014 tarihleri arasinda Hacettepe Universitesi Tip
Fakiiltesi ihsan Dogramaci Gocuk Hastanesi Cocuk Yogun Bakim Unitesi'nde retrospektif olarak ve iini-
versitemiz Girisimsel Olmayan Klinik Arastirmalar Etik Kurul Komitesi'nden onay alinarak yapildi ve 0-18
yas arasl hastalar ¢alismaya dabhil edildi. Bazi hastalarin birden fazla olmak lizere galisma siiresi i¢inde
tnitemize toplam 1107 hasta yatisi olmustur. Bu hastalardan ge¢gmise ait dosya, epikriz ve laboratuvar
verilerine ulasilabilen tim hastalar (n=790) ¢aligmaya dahil edildi.

Hastalarin yasi, cinsiyeti, viicut agirlidi, boyu, mortalite, hastanede ve yogun bakim Unitesinde yatis siiresi,
kronik hastalik varli§i, mekanik ventilatorde kaldigi glin sayisi, beslenmeye baslanma zamani, tekrarlayan
yatisl ve yatis ani biyokimyasal degerleri kaydedildi. PRISM I1I-24 ve PELOD degerleri yatis sonrasi ilk 24
saat icerisinde kaydedilen en kotl degerler kullanilarak hesaplandi. Kronik hastalik ayriminda Pless ve
Pinkerton'in tanimi esas alindi. Hastalarin antropometrik dlgtimleri WHOAnthro® ve WHOAnNthroPlus®
programlari kullanilarak analiz edildi. Hastalarin PRISM I1I-24 ve PELOD degerleri yatis sonrasi ilk 24 saat
icerisinde kaydedilen en kotu degerler kullanilarak skorlama sistemlerinin esasina uygun sekilde hesaplan-
di. Mekanik ventilator degerleri retrospektif olarak ilgili kayitlar incelenerek olusturuldu. Organ yetmezligi,
Uluslararasi Sepsis Konsensus Konferansi'nda 2005 yilinda tanimlanan organ disfonksiyonu kriterleri kul-
lanilarak tanimlandi.
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Bulgular:_ Hastalar yas gruplarina gore incelendiginde; 0-2 yas grubunda 304 hasta var idi. Hastalarin yas
ortalamasi 74.87 + 2.57 ay olarak bulundu. (ortalama: 39, min-max: 1-220). Hastalarin 411’i erkek (% 52),
379u kiz (% 48) idi. Yogun bakim (nitesine yatis nedenleri agisindan hastalar siniflandirildiginda solunum
yetmezligi (% 23) ve intoksikasyonlarin (% 19.6) agirlikli oldugu gorildi. Hastalarin % 13.7'si altta yatan
cerrahi endikasyona bakilmaksizin postoperatif nedenlerle; % 11.5'i kardiyovaskiiler hastaliklara bagli ne-
denlerle; % 8.2'si enfeksiyoz hastalik, sepsis, $ok, goklu organ yetmezligi gibi nedenlerle; % 6.8'i metabolik,
endokrinolojik, elektrolit bozukluklari gibi nedenlerle; % 5.1'i hematolojik, onkolojik veya immunolojik has-
taliklara bagh nedenlerle CYBU'ne kabul edildikleri goriildii. Ayrica hastalarin % 4.8'inin norolojik bozukluk-
lar, % 4.1'inin travma, % 2.2'sinin renal hastaliklar, % 1'inin ise gastrointestinal hastaliklar nedeniyle CYBU'ye
yatirldigi bulundu. Hastalar kronik hastalik varligina gore siniflandirildiginda 540'inda (% 68.4) kronik has-
talik oldugu, 250'sinde ise (% 31.6) kronik hastalik olmadigdi saptandi. 131 hastada (% 16.6) kardiyovaskii-
ler; 105 hastada (% 13.3) hematolojik, onkolojik, immunolojik; 84 hastada (% 10.6) norolojik; 62 hastada (%
7.8) metabolik, endokrinolojik; 52 hastada (% 6.6) pulmoner; 106 hastada (% 13.5) diger nedenlerle iliskili
kronik hastaliklar oldugu gorildi.

Kaybedilen ve sa§ kalan hastalar yas gruplarina gore analiz edildi. Ozellikle 0-2 yas grubunda olan 304
hastadan 66'sinin (% 21.7) kaybedildigi dikkat ¢ekti. Farkli yas gruplarinda sag kalan ve kaybedilen hastalar
kiyaslandiginda 2 yasindan kiiciik hastalarda mortalite anlamli olarak daha fazla bulundu (p<0.01). Hasta-
larin hastanedeki ortalama yatis siiresi 22.4 + 1.08 giin (ortanca: 12, min-max: 1-299) ve yogun bakimdaki
ortalama yatis siireleri 5.04 + 0.25 giin (ortanca:2, min-maks:1-46) olarak bulundu. Bununla birlikte 78 has-
tanin (% 9.9) taburculuk sonrasi yogun bakima tekrar yattigi saptandi. 530 hastanin (% 67.1) izleminde me-
kanik ventilator ihtiyaci olmadidi ve 260 hastanin (% 32.9) ise mekanik ventilatore baglandigi bulundu. Bu
260 hastanin mekanik ventilatorde ortalama izlem siiresi 11.5 + 0.75 glindii (ortanca:7, min-maks:1-78).
Sag kalan, ilk 28 giin icerisinde kaybedilen ve 28 giinden sonra kaybedilen hastalar hastanede yatis siireleri
acisindan karsilastirildiginda G¢ grup arasinda anlamli fark saptandi (p<0.001). Sag kalan, ilk 28 giin igeri-
sinde kaybedilen ve 28 giinden sonra kaybedilen hastalar yogun bakim unitesinde yatis sureleri agisindan
karsilastirildiginda ¢ grup arasinda anlaml fark saptandi (p<0.001). Sag kalan, ilk 28 giin icerisinde kay-
bedilen ve 28 glinden sonra kaybedilen hasta gruplarinin mekanik ventilatorde kalis sireleri karsilastirildi-
ginda Gg grup arasinda anlamli fark bulundu (p=0.03). BGA degerleri bulunan 364 hastanin 79’unda (% 10)
BGA'nin -2 standart sapma degerinin altinda kaldidi gorildi. YGA degerleri bulunan 540 hastanin 165'inde
(% 20.9) YGA'nIn -2 standart sapma degerinin altinda kaldigi goriildi. YGB degerleri bulunan 700 hastanin
207'inde (% 25.4) YGB'nin -2 standart sapma degerinin altinda kaldigi gériildii. VKi degerleri bulunan 700
hastanin 131'inde (% 16.6) VKi'nin -2 standart sapma degerinin altinda kaldigi gorildii.

Hastalarin organ yetmezligini degerlendirmek icin ilk 24 saatte hesaplanan PELOD skoru ortalama 10.09
+ 0.46 (Ortanca:10, min-maks:0-84); PRISM 111-24 skoru ortalama 10.85 + 0.44 (Ortanca:6, min-maks:0-60)
ve PRISM-PDR degerleri ortalama 17.80 + 1.08 (Ortanca:2.1, min-maks:0-100) olarak bulundu. Dért ant-
ropometrik degerlendirmede de Z skoru -2 standart sapma degerinin altinda olan hastalarda PELOD ve
PRISM 111-24 skorlari anlamli olarak yiiksek bulundu.

Akut ve/veya kronik malnutrisyon gozlenen 271 hastanin 167'si (% 42.4) erkek ve 104°l (% 28.7) kizdi. 2
yasin altindaki hastalarda YGA Z skoru ve 2 yasindan biiyiik hastalar igin VKIi Z skoru kullanilarak akut
malnutrisyon sikligi hesaplandi. Akut malnutrisyon sikhigi % 23.6 olarak bulundu. YGB Z skoru kullanilarak
kronik malnutrisyon hesaplandi. Kronik malnutrisyon sikhigi % 28.7 olarak bulundu. Toplamda hastalarin %
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35.8'inde akut ve/veya kronik malnutrisyon tespit edildi.

Malnutrisyon mortalite, mekanik ventilatorde kalis siiresi, hastane ve yogun bakim tnitesinde yatis siiresi,
PELOD skoru, PRISM skoru ve hastaneye tekrar yatis ve bazi rutin laboratuvar degerleriyle anlamli sekilde
iliskili bulundu.

Mortalite risk faktorlerini belirlemek icin yaptigimiz tek degiskenli lojistik regresyon analizinde PELOD,
PRISM skorlari, mekanik ventilatore baglanma ve malnutrisyon risk faktorleri olarak bulundu. Tekil lojistik
regresyon analizinde akut malnutrisyon varliginin mortaliteyi 2.83 kat artirdidi (p<0.001); kronik malnut-
risyon varliginin mortaliteyi 2.43 kat artirdigi (p<0.001); akut ve/veya kronik malnutrisyonun varliginin ise
mortaliteyi 2.74 kat artirdigi (p<0.001) bulundu.

Tek degiskenli lojistik regresyon analizinde mortaliteyle anlamli iligkisi saptanan parametreler ¢cok de-
giskenli lojistik regresyon analizine tabi tutuldu. PELOD, PRISM skorlari, mekanik ventilatére baglanma
durumu, yogun bakimda yatis siiresi ile akut ve/veya kronik malnutrisyon hesaba katilarak yapilan ¢ok
degiskenli lojistik regresyon analizinde sadece PRISM skorunun mortaliteyi belirlemede bagimsiz bir risk
faktori oldugu gorilmistir (p<0,001). Malnutrisyonun ise mortaliteyi belirlemede bagimsiz bir risk faktori
olmadigi bulundu ( p=0.14).

Sonug: Bu ¢alismada hipotezimize uygun bir sekilde malnutrisyonlu olan ¢ocuklarda mortalite sikhgini
daha yiksek bulduk. Ayrica malnutrisyonun mortaliteyle olan iliskisini, klinik kullanimda olan ve mortali-
te tahmininde kullanilan skorlama sistemleriyle iligkisini ortaya koymayi hedefledik. Son 20 yilda yapilan
calismalar yogun bakim Unitelerine kabul edilen hastalar arasinda malnutrisyon sikliginin % 15 ile % 65
arasinda degistigini gostermistir. Cesitli galismalarda malnutrisyon sikliginin bu derece farkli olmasinin
nedenlerinden biri ise kullanilan metodlarin farklihdi olabilir. Ayrica calismalar arasinda hasta gruplari ara-
sinda farklliklar da bulunabilir.

GCalismamizda yodun bakimda basvuru aninda malnutrisyon varliginin mortaliteyle, yogun bakim skorlari,
mekanik ventilatorde kalma siresi, hastanede kalis stiresi gibi cok 6nemli parametrelere etkili oldugunu
gosterdik. Bununla beraber malnutrisyonun mortaliteyi belirlemede bagimsiz bir risk faktori olmadigini
saptadik. Malnutrisyon mortaliteyi artiriyor olmasina ragmen, PRISM skoru degiskenlerine malnutrisyonun
eklenmesi bu skorun prognostik degerini giclendirmedigini bulduk. Bu bilgilerin 1siginda ilerleyen donem-
lerde yogun bakimda yatan hastalarda standart antropometrik 6lgiimlerin her zaman guvenilir olmayabi-
lecedi ve yatak basinda viicut kompozisyonunu 6lgmeye olanak veren tekniklerin gelistiriimesi gerekebil-
mektedir. Malnutrisyon ve mortalite iligkisi karmasiktir. Malnutrisyonun mortalite Gzerine bagimsiz bir risk
faktoru olup olmadiginin degerlendirilmesi i¢in daha blyiik 6rneklem sayilariyla ve homojen hasta grupla-
rinda yapilacak prospektif caligmalara ihtiyag vardir.
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Akut Lenfoblastik Losemili Cocuklarda Sanal Gergeklik Egzersiz Yaklagimlarinin
Uyku Kalitesine Etkisi: Randomize Kontrollii Caligma

Muberra Tanriverdi?, Erkan Cakir?, Muhammed Emin Akkoyunlu®, Fatma Betil Cakir?

Bezmialem Vakif Universitesi, Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Boliimdi, istanbul
2Bezmialem Vakif Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk G6giis
Hastaliklari Bilim Dali, istanbul

3Bezmialem Vakif Universitesi, Tip Fakiiltesi, G6giis Hastaliklari Anabilim Dali, istanbul

“Bezmialem Vakif Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk Onkoloji-
si-Hematolojisi Bilim Dali, istanbul

Amag: Uyku, hem normal blyime ve gelismede hem de saglikli gocuklarin psikolojik iyilik hallerinde ¢ok
onemli bir rol oynar. Bu nedenle uyku, kanser gibi kronik bir hastaligi olan bir gocuk i¢in daha dnemlidir.
Kanserli hastalarda uyku bozukluklari yaygindir. Egzersiz miidahalelerinin uyku kalitesini artirmadaki etkisi
tartismalidir. Amacimiz, tedavi sonrasi akut lenfoblastik I6semili (ALL) hastalarda uyku kalitesindeki degi-
siklikleri belirlemek ve sanal gergeklik temelli egzersiz (SGTE) yaklagimlarinin uykuya etkisini aragtirmakti.

Yontem ve Gereg: Bu randomize kontrollii ¢alisma, iki gruba ayrilan 38 ¢ocuk lzerinde gergeklestirildi;
Grup I- (egzersiz grubu) haftada 2 giin, her seans 45 dakika SGTE uygulanan 17 gocuk (11 ALL ve 6 saglikli
kardes) ve grup II- (kontrol grubu) 21 ¢cocuk (13 ALL ve 8 saglikl kardes) ile gergeklestirildi. Hastalar, eg-
zersiz yaklagimindan once ve sonra polisomnografi (PSG) ve “Cocukluk Uyku Aligkanligi Anketi (CUAA)” ile
uyku bozukluklari agisindan degerlendirildi. SGTE, Nintendo Wii Fit Plus oyun konsoluyla; kosu, hulo hoop,
step ve step plus olarak adlandirilan farkl dort oyun iceren aerobik egzersiz programindan olusuyordu.

Bulgular: Yas ortalamasi Grup-I'in 13,06£5,39 yil, Grup-II'nin 13,85+9,32 yil idi ve aralarinda istatistiksel
farkhlik yoktu (p=0,347). SGTE'in uykuda anlaml etkisi oldugu tedavi 6ncesi ve sonrasi arasinda PSG so-
nuclarina gore toplam uyku siresi (r=2,275; p=0,023), uykunun 3. evresi (r=2,827; p=0,023), solunum bo-
zuklugu indeksinin hipopne sayisi (r=2,827; p=0,005), apne/hipopne indeksi (r=2,669; p=0,008), apne sayisI
(r=2,191; p=0,028) degiskenlerinde ve CUUA toplam skorunda (r=3,415; p=0,001) istatistiksel olarak an-
lamli bulundu.

Sonug: Kanserin uyku kalitesi lizerinde etkisi vardir ve egzersiz midahaleleri kanserli gocuklar icin faydali-
dir. Yeni egzersiz gesitleri (SGTE vb.), ALLli gocuklarda uyku bozukluklari tizerinde olumlu etkilere sahiptir.
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Akut Gastroenterit Tanisiyla Gocuk Acil Servisine Bagvuran Rotavirus ve
Adenovirus Pozitif Hastalarin Retrospektif Degerlendirilmesi

Pinar Onal?, Abdiilkadir Bozaykut?

'istanbul Universitesi- Cerrahpasa Tip Fakiiltesi
2SBU Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklari Egitim ve Arastirma Hastanesi

Giris ve Amag: Akut gastroenteritler cocukluk gaginda morbidite ve mortalitenin énde gelen nedenlerin-
dendir ve yenidogan yas grubu dislandiginda alt solunum yolu enfeksiyonlari sonrasinda ikinci sirada bu-
lunmaktadir. Cocukluk ¢aginda akut diyare ile seyreden hastaliklarin en 6nemli nedeni gastrointestinal
enfeksiyonlardir. Enfeksiyon etkenler; kontamine yiyecek, icecek ve agiz yoluyla temasi olan her tiirli ma-
teryal araciligiyla gastrointestinal sisteme ulasarak gastroenterit nedeni olabilmektedir. Akut gastroenterit
nedenleri arasinda birgok bakteriyel, viral ve paraziter mikroorganizmalar sorumlu tutulmaktadir.

Rotaviris ve enterik adenovirisler en sik saptanan viral ajanlardir.

Akut gastroenteritlerin ayirici tanisinda akut faz reaktanlarinin yol gosterici olabilecegi belirtiimektedir .Bu
¢alismanin amaci CRP (C- Reaktif Protein) ve total I6kosit degeri kullanilarak rotavirus veya adenovirus
pozitif saptanan olgularin akut faz reaktanlarinin,rotavirus ve adenovirus negatif olan olgulara gére anlamli
derecede yiiksek olup olmadidini belirlemektir. Elde edilen bulgular, gaitada viral antijen saptama yontem-
lerine ulagsamadigimiz bolgelerde gastroenteritlerin viral kaynakli olup olmadigi konusunda fikir verebilir.

Genel Bilgiler: ishal en basit tanimiyla, giinliik diskilama sayisinin ve diski miktarinin artmasi ve/veya digki
kivaminin (yogunlugunun) azalarak yumusak veya sulu bir gériinim almasidir.

ishal, giinliik diski miktarinin siit gocugunda 10mg/kg/giin, daha biiyiik cocuklarda ve erigkinlerde ise
200gr/gun uzerine ¢cikmasi ile karakterizedir. Ancak diskilama sayisinda veya kivaminda kisiler arasi hatta
ayni kigide farkhliklar olugsmasi da miimkinddir.

VIRAL BAKTERIYEL PARAZIT
Rotavirus Salmonella Giardia intestinalis
Adenovirus Shigella E. histolitica
Calicivirus Escherichia coli Cryptospotidium p.
Norovirus Clostridium difficile

Enterik adenovirus Campylobacter Yersinia enterocolitica
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Rotavirus

11 segmentli, ¢ift zincirli RNA

A-G 7 antijenik grup

Ihman iklimlerde soguk aylarda sik

Fekal- oral bulas

Dis etkenlere dayanikli oldug@u igin su ve gidalarla bulas
inkiibasyon 2-4 giin

Adenovirus
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Gift zincirli, zarfsiz DNA virlisi

51 serotip, 6 alt grup A-F

Gastroenterit yapan 40-41 ve nadiren 31. serotip

Yilin her dénemi olabilmekle beraber yaz aylarinda daha sik

inkiibasyon:3-10 giin

Akut ishalli gocugun tedavisindeki temel prensipler uygun rehidratasyon,yasina uygun beslenmenin deva-
mi ve gereksiz ila¢ kullanimindan kaginmaktir.

Komplikasyonlar ve hastane yatislari erken ve uygun rehidratasyon ve beslenme ile yiiksek oranda engel-
lenebilir.Rehidratasyon yontemine dehidratasyonun derecesine gore karar verilir.

Akut ishalli ¢cocuklarda ilk adim erken baslanan oral rehidratasyondur.Amag¢ hastaneye yatisi minimale
indirgeyerek nazokomiyal enfeksiyonlari &nlemektir.Hastaneye yatis endikasyonlari tam olarak belirlenmis
degilse de sok, agir dehidratasyon,nérolojik bulgular, 1srarci ve safrali kusmalar, ORS tedavisinin yetersiz
kalisi baslica endikasyonlardir.ORS sodyum ve glikozun enterositlerde ¢iftli transportunun kesfinden sonra
gelistirilmigtir.Hafif dehidratasyonda ORS'nin 30- 50 ml/kg,orta dehidratasyonda ORS’nin 60-80 ml/kg'dan
verilmesi onerilir.Oral yeterli hidrasyon saglanamazsa nazogastrik tiiple ORS verilebilir.Evde hazirlanan
ORS soliisyonlarinin yanls olglilerde hazirlanma ihtimali oldugundan bu sollisyonlarin kullanimi tavsiye
edilmemektedir.

Basta rotavirus ishalinde olmak lizere daha ¢ok bebek ve kiglik gocuklarda gortilen akut ishallerde bazi
probiotik suslarinin klinik olarak etkili olduklari meta- analizlerde gosterilmistir.Bu etkilerin orta diizeyde,
doz ve sus bagimh oldugu,akut sulu ve viral ishallerde gegerli oldugu, invazaiv ishallerde gegerli olmadigi,
erken baslandiginda ve gelismis llkelerde etkinin daha belirgin oldugu gosterilmistir.Probiotiklerin ishal
suresini bir giin kisalttigi ve ikinci giin diskilama sikhgini azalttigr kanitlanmistir.Bitiin bunlar daha az be-
sinsel ve ekonomik zarar ve enfeksiyon yayiliminin riskinin azalmasi anlamina gelmektedir.Lactobacillus
ve Saccharomyces boulardii en sik kullanilan iki probiotik etkendir.

Cinko eksikligi immun fonksiyonlari bozmasinin yanisira fircamsi kenar enzimlerini azaltarak,su ve elekt-
rolit emilimini bozarak ishalin siddetini arttirabilir.Calismalarin toplu analizi ¢inko desteginin verildigi gun
ishalin devam etme olasihginin %15 oraninda azalttigi, guinlik diskilama sayisini diigirdiiga ve yedi gun-
den uzun siiren ishal sikigini azalttigini géstermistir.Diinya Saglik Orgiitii tiim akut ishalli cocuklarda,dozu
6 aydan kigulk bebekler i¢in 10 mg,daha buiylik bebek ve ¢ocuklar igin 20 mg olmak tizere ginko kullanimini
onermektedir.

Akut faz belirtegleri ; enfeksiyon veya doku zedelenmesine yanit olarak agiga ¢ikan pirojenik sitokinlerin
karacigeri indiiklemesi ile salinan endojen peptid ve sitokinlerdir.

Karacigerden, patojenleri izole ve notralize etmek, doku hasarini minimuma indirerek baska patojen girigini
engelleme ve olusan hasarin onarimini baglatmak igin salinirlar.

C-Reaktif Protein (CRP), karacigerde enfeksiyon veya doku hasarina bagh olarak 6-8 saat icinde sentezlen-
mektedir. Yari mri 19 saattir ve akut faz cevabi siiresince bazal degerin 1000 katina yiikselebilir. Ard arda
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dlgimlerle (24. ve 48. saatte) duyarlih@i artar. Ozgilligi ve pozitif tahmin degeri % 93 ile % 100 arasinda
degismektedir. Klasik yoldan kompleman aktivasyonu ve fagositozun artigsindan sorumludur.

Total I6kosit sayisi ve beyaz kan hicre dagilimi birgok ¢ocukluk ¢agi hastaliginin tani, tedavi ve progno-
zunda 6nemli bir yere sahiptir. Total I6kosit sayisini artiran pek ¢ok enfeksiy6z, romatolojik ve malin ne-
den mevcuttur. Total I6kosit sayisi normal degeri 4000-10000/ mm3 olarak alinmistir. Lokositoz nedenleri
arasinda enfeksiyonlar gesitli inflamasyonlar, stres, konjenital anomaliler, I6komoid reaksiyon, aspleni, hi-
pospleni,myeloproliferatif hastaliklar, solid timorler, ilaglar gibi nedenler bulunmaktadir.

Gereg ve Yontemler: Bu arastirma igin ilk olarak 15.09.2017 tarihinde etik kurul onayi alindi.2014-2017
tarihleri arasinda Cocuk Acil Servisine ishal yakinmasiyla basvuran ve gaita kiltiriinde bakteri remesi
olmayan hastalar ¢aligsmaya dabhil edildi.

Hastalarin Calismaya Alinma Kriterleri
A)Hastalarin 1 ay-18 yas araliinda olmasi
B) 14 glinden kisa siiren, yeni baslamis akut bir gastroenterit tablosunun olmasi
C)Hastalardan tam kan sayimi ve C-Reaktif Protein tetkiklerin ¢alisiimis olmasi

D)Hastalardan gaytada rotavirus ve adenovirus antijenlerinin ikisinin birlikte ¢alisiimis olmasi

Hastalarin Galismadan Diglanma Kriterleri

1) Hastanin gastroenterit disinda, total I6kosit sayisi ve C-Reaktif Protein degerini etkileyebilecek ko-
morbid bir hastaliginin bulunmasi

2) 14 gilinden uzun siiren kronik gastroenterit olgulari

3) Akut gastroenterit vakalarindan tam kan sayimi, CRP ve gaitada rotavirus ve gaitada adenovirus
antijeni tetkiklerinin timindn birarada ¢alisiilmadigi hastalar

Laboratuvar Analizleri: Hastalarin dosyalarindan gaita rotavirus antijeni, gaita adenovirus antijeni, total
|okosit sayisi ve C-Reaktif Protein dederleri belirlendi ve excel programiyla kayit altina alindi. Tetkikler has-
tanemiz biyokimya ve mikrobiyoloji laboratuarlarinda ¢alisildi. Adenovirls ve rotavirlis antijen testi immu-
nokromotografik yontemle ¢aligildi. Tam kan sayimi igin hastalardan mor kapakl ethylenediaminetetraa-
cetic acid (EDTA) igeren tiiplere 0,5-2 ml kan alinrak hastanemiz laboratuvarinda Abbott Cell-DYN 3700 adli
cihazla galisildi. Total I6kosit sayisi icin normal aralik 4000-10000/ mm3 olarak belirlendi.C-reaktif protein
biyokimya tliplerine kan alinarak Abbot-ci 4400 adli cihazla galisidigi 6grenildi. CRP i¢in normal deger ara-
g1 0-0.5 mg/dl kabul edildi.

istatiksel Degerlendirme: Bu calisma icin SPSS (Statistical Package for Social Sciences) programi kulla-
nildi.ilk 8nce elde ettigimiz verilerin dagiliminin normal olup olmadigini saptamak tizere Kolmogrov Smir-
nov testi yapildi. Test sonucu p<0.05 olarak sonuglandidi i¢in verilerin normal dagilmadigi saptandi. Bunun
lizerine One Way Anova testi kullanarak {i¢ hasta grubu birbiriyle karsilastirildi. Yapilan post hoc analizler-
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de Bonferonni ve Turkey testleri kullanildi. Bu testlerde grup 1-2, 1-3 ve 2-3 kendi arasinda hem CRP hem

Lokosit acisindan karsilastirildi ve anlamli fark saptanmadi (p>0.05).

Hasta Gruplari

Grup 1 Rotavirus negatif Adenovirus negatif
Grup 2 Rotavirus pozitif Adenovirus negatif
Grup 3 Rotavirus negatif Adenovirus pozitif

Bulgular: Hastalarin cinsiyete gére dagihmi incelediginde Grup 1’de yer alan 100 hastanin 52'si kiz (%52),
48'i erkektir. (%48).Grup 2'de yer alan 50 rotavirus pozitif hastanin 28'i kiz.(%56) 22'si erkektir (%44).Grup
3'de yer alan 51 adenovirus pozitif hastanin 29'u erkek(%56.8), 22'si kiz (%43.1) olarak saptandi.Bu verilere

gore her ¢ grupta da kiz ve erkek degerleri arasinda anlamli fark saptanmadi. (p>0.05).

Grup 1
Grup 2

Grup 3

19(%19) 21(%21)
7(%14) 12(%24)
9(%18) 11(%22)

Histogram
for HASTALAR= 1

Frequency

IPI—H-

T L]

SEKIL 4: Grup 1 Hastalarin Total Lokosit Sayis1 Dagilimi

15(%15)
10(%20)
12(%24)

an Tal.2
Std Dew. = 4681 382

22(%22)
11(%22)
13(%26)

23(%23)
10(%20)
6(%12)

Grup 1 hastalar icin Iokosit sayisi degerlendirildiginde ortalama deder 9741.20/mm3standart sapma +
4683.382 /mm3, en alt deger 8811.92/ mm3, en Ust deder 10.670/ mm3 olarak saptanmistir.
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Histogram
for HASTALAR= 2

Mean = |} I
Sd Dew = 4

LOKOSIT

SEKIL 5: Grup 2 Hastalarin Total Lokosit Sayis1 Dagilim

Grup 2 hastalar igin Iokosit sayisi degerlendirildiginde ortalama deger 11.396.00/ mm3 standart sapma
5047.776/ mma3, en alt deger 9961.44/ mm3, en Ust deger 12380.56/ mm3 olarak saptanmistir.

Histogram
for HASTALAR= 3

TR a A

LOKOSIT

Grup 3 hastalar igin I6kosit sayisi degerlendirildiginde ortalama deger 10327.25/ mm3 standart sapma

+4046.589 K/ mm3, en alt deger 9189.13/ mm3 en lst deder 11465.38 / mm3 olarak saptanmistir. 3 has-
ta grubu hep birlikte ele alindiginda ortalama total I6kosit sayisi degeri 10301.54/ mm3 standart sapma
4652.990/ mm3 en alt deger 9654.37/ mm3 en Ust degerse 10948.71/ mm3 olarak

saptanmistir.
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Lokosit Sayist Dagilimi

Tudm hasta gruplarinin total 16kosit sayisi dagilimi sekildeki gibi belirlenmistir.

Histogram
for HASTALAR= 1

OO0 W=y

Grup 1 hastalar igin CRP degerlendirildiginde ortalama deger 1.004 mg/dl standart sapma +1.6130102360
mg/dl, en alt deger 0.1 mg/dl, en lst deger 9.4 mg/dl| olarak saptanmistir.
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Histogram
for HASTALAR= 3
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CRP

Grup 2 hastalar i¢cin CRP degerlendirildiginde ortalama deger 1.1234000000 mg/dl standart sapma
+1.2534208050 mg/dl, en alt deder 0.1 mg/d|, en Uist deger 5.8 mg/dl olarak saptanmistir.

Histogram
for HASTALAR= i
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CRP

Grup 3 hastalar i¢cin CRP degerlendirildiginde ortalama deger 0.91745098000 mg/dl standart sapma *
1.4655140300 mg/dl, en alt deder 0.1 mg/dl, en st deger 8.7 mg/dl olarak saptanmigtir
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CRP

HASTALAR

Grup 3 hastalar i¢cin CRP degerlendirildiginde ortalama deger 0.91745098000 mg/dl standart sapma +
1.4655140300 mg/dl, en alt deger 0.1 mg/dl, en Ust deger 8.7 mg/dl olarak saptanmistir

Bu calisma icin SPSS (Statistical Package for Social Sciences) programi kullanildi.ilk dnce elde ettigimiz
verilerin dagihminin normal olup olmadigini saptamak tizere Kolmogrov Smirnov testi yapildi. Test sonucu
p<0.05 olarak sonuglandidi i¢in verilerin normal dagilmadigi saptandi. Bunun tzerine One Way Anova testi
kullanarak ti¢ hasta grubu birbiriyle karsilastirildi. Yapilan post hoc analizlerde Bonferonni ve Turkey testle-
ri kullanildi. Bu testlerde grup 1-2, 1-3 ve 2-3 kendi arasinda hem CRP hem Lokosit agisindan karsilastirildi
ve anlamli fark saptanmadi (p>0.05).

Tartisma: Akut gastroenterit nedeni olan viral, paraziter ve bakteriyel pek ¢ok ajan mevcuttur. Bu gastroen-
terit etkenlerinin tanisini koymak amaciyla gesitli laboratuvar tetkikleri yapilmaktadir. Bizim ¢alismamizda
rotavirus pozitif, adenovirus pozitif ve rotavirus ve adenovirus negatif olgular CRP ve |okosit sayisiyla de-
gerlendirilmistir .Yapilan degerlendirmede grup 1-2, 1-3 ve 2-3 kendi arasinda hem CRP hem Lokosit acl-
sindan karsilastirildi ve anlamli fark saptanmadi (p>0.05). Calismamiza gore rotavirus pozitif, adenovirus
pozitif ve rotavirus ve adenovirus negatif grup arasinda CRP degeri ve total I6kosit sayisi agisindan anlaml
fark yoktur.

Borngnolo ve arkadaslarini yaptigi bir calismada bakteriyel ve viral gastroenteritlerin CRP ile iligkisi ince-
lenmis ve 5 yasin altinda 88 hasta ¢alisma grubuna dahi edlmistir.Bu hastalardan 53 tanesinde bakteriyel
gastroenterit etkeni mevcuttur ve bu hastalardan 41 tanesinin CRP degeri 1.2 mg/dl Gizerinde saptamistir,-
viral gastroenterit etkenleri pozitif olan 35 kisilik hasta grubunda sadece 4 hastada CRP degeri 1.2 mg/dI
Uzerinde saptanmistir.Bu caligsmaya gore CRP degeri viral ve bakteriyel gastroenterit etkenlerinin ayrilmasi
acisindan 6nemli bir parametre olma 6zelligine sahiptir.Bizim ¢alismamizda cut-off degerimiz bu ¢alisma-
dan farkl olmasina ragmen viral gastroenteritlerde CRP degerinin anlamli olarak yiiksek olmamasi agisin-
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dan benzer bir klinik sonug elde ettik.

Rotavirus gastroenteriti ve akut faz belirtegleri arasindaki iliskiyi inceleyen Juan ve arkadaslari tarafin-
dan yapilan, bizim ¢alismamizdan farkl olarak C-reaktif protein ek olarak serum myokardiyal enzimleri de
calisilmis.234 diare olgusunun dahil edildigi bu galismada, 124 rotavirus antijeni pozitif saptanan olgu,
myokardial enzimler ve CRP agisindan kontrol grubuyla karsilastiriimis ve Rotavirusun ¢ocukluk ¢aginda
yiksek duyarli CRP degerinde anlamli ylikseklige yol agabilecedi ve myokardial hasara sebep olarak myo-
kardial enzimleri de yiikseltebilecedi sonucuna variimistir.

Bazi calismalarda viral etkenlerle akut faz belirtecleri iligkisi incelenirken, bazi caligmalarda bakteriyel veya
paraziter etkenlerle akut faz belirteglerinin iliskisi incelenmistir. Bu galismalara bir 6rnek olarak Entamoeba
histolytica gastroenteritiyle ortalama trombosit hacmi ve total I6kosit sayisinin iligkisinin incelendigi Celik
ve arkadaslarinin calismasini 6rnek verebiliriz. Bu ¢alismaya amip gastroenteriti tanili 76 hasta dahil edil-
mis, amibiyazisli hasta ¢cocuk grubunun MPV ve total I6kosit sayisi kontrol grubuna gore anlaml yiiksek
bulunmustur. Bu ¢alismayla da MPV degerinin de bir akut faz reaktani olarak kullanilabilecegi 6ne siriil-
mustur

Benzer bir ¢galisma ayni arastirmacilar tarafindan farkl bir sekilde ele alinmig, 151 rotavirus gastroenteritli
olgu calismaya dahil edilmis. Rotavirus pozitif grupla kontrol grubu arasinda CRP, TLS, MPV acisindan
anlaml fark olup olmadigina bakilmis. Rotavirus pozitif grupta CRP ve Total I6kosit sayisi kontrol grubuna
gore anlamli olarak yiiksek bulunmus ancak bir 6nceki ¢alismaya zit olarak MPV degeri Rotavirus pozitif
olan olgularda kontrol grubuna gore anlamli derecede diisiik bulunmustur.

Bir bagka ¢aligmada rotavirus pozitif gastroenteritli hastalarla rotavirus negatif olan gastroenteritli olgular
arasinda yapilan karsilastirmada rotavirus negatif olan grupta CRP degeri 0.5 mg/dl altinda bulunmus,
rotavirus pozitif olan grupta ise CRP degeri 0.5 mg/dl lizerinde saptanmistir. Bu ¢alisma da bizim ¢alisma-
mizdan farkli olarak sonuglanmistir. Bizim ¢alismamizda rotavirus pozitif olgularin CRP degerini anlamli
olarak yukselttigini saptayamadik.

Etkenlerin viral, paraziter ya da bakteriyel ayrilmak yerine invaziv veya non invaziv olarak aynldigi calisma-
lar da mevcuttur. Bu ¢alismalarin bir 6rnegi olan Elaldi ve arkadaslarinin ¢alismasinda non invaziv etken-
lerle olugan gastroenteritlerde dlgiilen CRP, TLS degerleriyle invaziv etkenlerle olusan ishallerde olglilen
CRPTLS degerleri arasinda anlamli fark saptanmamistir.

C-reaktif protein, viral etkenler ve bakteriyel etkenlerden salmonella gastroenteritinin karsilastinldig bir
baska calismada 247 ¢ocuk ¢alismaya dahil edilmis, bunlardan 121 tanesi rotavirus veya adenovirus ol-
mak Uzere viral enfeksiyona sahipken, 29 tanesinde salmonella gastrroenteriti tespit edilmis.97 hastaday-
sa etken saptanamamis. Calisma guplar arasinda salmonella gastroenteritinde total I6kosit sayisi ve se-
dimentasyon degeri acgisindan anlamh yikseklik saptanirken, CRP degerinde bu (¢ grup agisindan anlamli
fark bulunmamistir.

Sonug olarak Franco ve arkadaslari CRP’nin bakteriel ve non bakteriyel gastroenterit etkenlerini karsilastir-
ma konusunda pozitif prediktif degeri olmadigi kanisina varmiglar.Bu ¢alismadaysa sonucun CRP’nin viral
etken saptanan gastroenteritlerle,viral etken saptanamayan gastroenteritler arasinda anlamli fark yarat-
mamasi agisindan bizim ¢alismamizla benzer oldugu séylenebilir

Bakteriyel ve viral gastroenteritleri ayirmak icin ¢esitli markerlarin kullanildigi Weha ve arkadaslar tarafin-
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dan yapilan bir bagka ¢alismada 108 eriskin hasta ¢alismaya dahil edilmis.27 hastada kanitlanmis bakteri-
yel gastroenterit etkeni saptanmis olup,30 hastada viral etken mevcutmus. 51 hastadaysa etken saptana-
mamis. Kanda CRP, serum interferon gama ve TLS bakilirken gaytada kalprotektin ve laktoferrin bakilmis.
Gruplar arasinda bakteriyel grupta fekal kalprotektin ve laktoferrin ve CRP degerleri yiiksekken, viral gastro-
enterit grubunda interferon gama degerinin anlamli olarak yliksek oldugu saptanmis.Her ne kadar bu galis-
ma bir eriskin grubunda yapilmis olsa da CRP ve TLS degerlendirmelerinin yanina fekal markerlar ve gesitli
sitokinler calisma imkanlari dahilinde eklenerek ¢ocuk yas grubunda da benzer ¢caligmalar yapilabilir.

Bir dncekine benzer olarak boyle bir galisma Shan-Ming Chen ve arkadaslari tarafindan yapilmistir. Bu
¢alismada rotavirus ve norovirus pozitif olan ¢ocuk olgularda serum interlokin 6 ve serum interlokin 8 se-
viyeleri ve fekal sitokin seviyeleri karsilastirlmis. 4 ay-14 yas arasi olgularin kargilastinldigi bu ¢calismada
fekal interlokin 8 seviyeleri rotavirus pozitif grupta norovirus pozitif gruba gére anlaml olarak yiksek bu-
lunmustur.Fekal interlokin 6 seviyesiyse maksimum giinliik diskilama sayisiyla iliskili bulunmustur.

Serum CRP degerinin yanisira serum prokalsitonin seviyesinin de degerlendirildigi. Korczowski ve arkadas-
lari tarafindan yapilan galismada 129 ¢ocuk ¢alismaya dahil edilmis, 37 hasta diarenin yanisira bakteriyemi
klinigine sahipken, 36 hasta bakteriyel enterokolit klinigi nedeniyle hospitalize edilmis.43 hasta rotavirus
enterokoliti klinigine sahipken, 13 hasta da inflamatuvar bagirsak hastaligi nedeniyle takip ediliyormus. Bu
calismada sonug olarak bakteriyel ve nonbakteriyel diare tablolarinin ayriminda prokalsitoninin, C-reaktif
protein gore daha spesifik fakat daha az sensitive bir marker oldugu saptanmis

1539 hastanin dahil edildigi bir baska ¢calismada hastalar rotavirus pozitif 745 hasta ve rotavirus negatif
794 hasta olmak lizere iki gruba ayrilmis ve retrospektif olarak dosyalar taranmis. iki grubun hematolojik
parametrelerinin ele alindigi ¢alismada Rotaviriis pozitif grubun TLS sayisi ortalama; 10,77+4,01/ mm3
iken, rotavirus negatif grupta TLS sayisi ortalamasi; 11,05+3,87/ mm3 tespit edilmis. iki grup arasinda
TLS ortalamasi agisindan fark saptanmamis. Yine ayni calismada CRP degerleri karsilastirildiginda
rotavirlis pozitif grubun CRP ortalamasi; 0,79+2,76 mg/dl iken, rotavirus negatif grupta CRP ortalamasi;
0,98+1,75 mg/dl olarak saptanmis. iki grup arasinda CRP acisindan fark saptanmamis.

Yapilan bir baska ¢alismada bakteriyel, viral ve paraziter gastroenteritleri akut faz belirtegleri agisindan
karsilastinimistir. Akut faz belirteci olan CRP'nin (¢ grup arasinda karsilastirildiginda CRP ortalamalari bir-
birinden farkli bulunmus.3 grup arasinda viral ve bakteriel AGE grubunda CRP degeri anlamli olarak yiiksek
saptanirken,paraziter AGE grubunda CRP degeri anlamli olarak yiiksek tespit edilmemis.

Sonug: Cocuk Acil Servise bagvuran rotavirus pozitif, adenovirus pozitif ve viral marker negatif olan olgula-
r galismamizda retrospektif olarak degerlendirdik.3 hasta grubunu C- reaktif protein ve total I6kosit sayisi
acisindan karsilastirarak degerlendirdik. Calismamiz sonucunda her 3 hasta grubu arasinda CRP ve TLS
acisindan anlamli yiikseklik bulunmadi. Calismamiz sonucunda gaitada rotavirus ve adenovirus antijenin
laboratuvarda degerlendiriime imkani olmayan merkezlerde, gastroenteritle gelen olgularin bakilan total
|6kosit sayisinin normal olmasi ve CRP degerinin negatif olmasinin bizi viral gastroenteritlere yonlendire-
bilecedi fakat rotavirus veya adenovirus gastroenteriti tablolarini ayiramayacagi sonucuna vardik.Konuyla
ilgili dneriler su sekilde dzetlenebilir.
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Subkutan Akar immiinoterapisinde Lokal Ve Sistemik Reaksiyonlarin
Degerlendirilmesi

Zuhal Karali', Yakup Canitez’, Fatih Cigek’, Stikri Cekic’, Nihat Sapan’

Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagdligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Alerji Bilim
Dali

Amag: Subkutan immiinoterapi (SKIT) hastanin duyarl oldugu alerjene karsi tolerans gelistirmesini amag-
layan bir tedavi yontemidir. Uygun kosullarda, deneyimli merkez ve uzman hekimler tarafindan uygulan-
diginda oldukga guvenli bir tedavi yontemi olmasina ragmen subkutan enjeksiyon yerinde 6dem, eritem
seklinde lokal reaksiyonlarla birlikte sistemik reaksiyonlarda (anafilaksi, astim, rinit veya Urtiker gibi) gori-
lebilir. Bu calismada amacimiz ev tozu akari duyarliigi olan astim ve/veya alerjik rinit tanili hastalarda SKIT
uygulamasina bagh olarak gelisen lokal ve sistemik reaksiyonlari incelemektir.

Yontem ve Gereg: Calismaya Ocak 2020 ile Aralik 2020 tarihleri arasinda Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi
Gocuk Alerji polikliniginde ev tozu akari immiinoterapisi alan hastalar alinmistir. Hastalarin dosya kayitla-
rindan demografik dzellikleri, laboratuvar ve klinik bulgulari ile birlikte SKIT uygulamalari sonrasi gelisen
lokal ve sistemik reaksiyonlar degerlendirilmistir.

Bulgular: Calismaya 15 (%33,3) kiz, 30 (%66,4) erkek toplam 45 hasta alindi. Hastalarin deri prik testi so-
nuclarina gore 33'l (%73,3) monosensitize, 12'si (%26,4) ise polisensitize idi. Hastalarin 38'i (%84,4) sade-
ce akar, 7'si (%15,6) akar+otlar/tahillar seklinde ¢coklu immunoterapi almaktaydi. immiinoterapi siirecinde
hastalarin 16 (%35,5) sinda lokal, 1 (%2,2) ‘inde sistemik reaksiyon gorilmistir. Toplam 502 enjeksiyon
uygulanmistir. Tim enjeksiyonlarin 23'linde (%4,58) lokal reaksiyonlar (21'i erken kiigiik lokal reaksiyon, 1’
erken genis lokal reaksiyon, 1'i geg genis lokal reaksiyon) ve 1'inde (%0,2) sistemik reaksiyon gézlenmistir.
immiinoterapinin yiikleme fazindaki 255 enjeksiyonun 4'iinde (%1,56) yalnizca erken kiigiik lokal reaksiyon
gorulurken, idame fazinda 247 enjeksiyonun 17’sinde erken kiiglik, 1'inde erken genis, 1’inde ge¢ genis
olmak izere toplam 19'unda (%7,69) lokal reaksiyonlar ve 1'inde ise sistemik reaksiyon gorilmistdr.

Sonug: Alerjen immiinoterapisi, alerjik hastaliklarin seyrini degistirebilen tek tedavi yontemidir. immiino-
terapi sirasinda lokal ve sistemik reaksiyonlar gorulebilmektedir. Yapilan ¢alismalarda lokal reaksiyon
hastalarin %26-82 ‘sinde, enjeksiyon basina %0,7-4,0' inde, sistemik reaksiyon ise hastalarin %5-7' sinde,
enjeksiyon basina %0,06-1,01" inde goruldugi bildirilmistir. Calismamizda saptadigimiz lokal ve sistemik
reaksiyonlarin oranlari literatiirle benzerdir. immiinoterapi uygulamalarindan sonra lokal ve sistemik reak-
siyonlar agisindan belirli bir siire hastalar dikkatlice takip edilmelidir. Bir sistemik reaksiyon durumunda
tedavinin saglanabilecegi tibbi cihazlarin ve egitimli personelin bulundugu merkezlerde immiinoterapi uy-
gulanmalidir.
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Cocuk Acil Poliklinigine Hematemez Sikayetiyle Bagvuran Hastalarin
Gastroskopik Bulgulari

Hasret AYYILDIZ CiVAN?

1S.B.U. Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amagc: Hematemez yaygin bir iist gastrointestinal kanama (UGIB) belirtisi olup taze kirmizi renkli veya “
kahve telvesi " seklinde kanin agizdan gelmesidir. Cocuklarda potansiyel olarak acil midahale edilebilir,
hayati tehdit eden nadir acil durum olarak tanimlanmaktadir. Calismamizda, kanl kusma sikayetiyle bas-
vuran hastanesi bulgularini degerlendirmeyi amagladik.

Yontem ve Gere¢: Hematemez ile bagvuran 70 gocuk ve ergen (35 kiz, 35 erkek) retrospektif olarak de-
gerlendirildi. Hastalarin demografik 6zellikleri, gastroskopik bulgulari, tedavi 6ncesi ve sonrasi laboratuvar
sonugclari karsilastinldi ve degerlendirildi.

Bulgular: Tani alan erkek hastalarin yasi (6,91 + 5,21), kiz hastalarin yagindan (10,51 + 4,79) anlamli olarak
daha kiigiik tespit edilmistir (p = 0,005). Olgularin% 92,9'unda herhangi bir sikayet bir rastlanmamistir. Tani
sirasinda gastroskopi sirasinda olgularin % 65,7'sinde patolojik bulgu tespit edilirken; % 52,2 orani ile en
sik 0sofajit saptanmis; bunu % 30,4 ile pangastrit (n = 14) izlemistir. Tedavi sonrasi yapilan kontrol gast-
roskopidaiie ise olgularin % 21,7'sinde (n = 15) patolojik bulgu saptanmistir. Calismamizda tedavi sonrasi
kontrol gastroskopi bulgular patolojik saptanan olgularda tani sirasinda 6lgiilen hemoglobin degerinin di-
ger olgularin hemoglobin degerleri ile karsilastirildiinda daha diisiik oldugu saptanmistir (p = 0,025).

Sonug: Calismamizda hematemezin erkek ¢ocuklarda daha kiigiik yaslarda gozlenmesi ve tedavi sonrasi
erkek gocuklarda daha yiiksek oranda patoloji saptanmasi oldukga dikkat gekicidir. Bununla beraber pozitif
gastroskopi bulgusu saptanan olgularda gozlenen diisiik hemoglobin seviyeleri; gastroskopinin diagnostik
ve terapotik onemini tekrar ortaya koymus, ayrica basvurusu sirasinda ivedi olarak hayati semptomlarin
monitorizasyonunun gerekliligini gostermistir.
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S-07

Niemann-Pick Tip A ve B Hastalarinin Klinik Ozellikleri ve Takibi

Ayse Ergil BOZACIY, Emine PEKTAS?

"Diyarbakir Cocuk Hastaliklari Hastanesi, Cocuk Metabolizma, Diyarbakir, Tiirkiye
2Gaziantep Cengiz Gokgek Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklari Hastanesi, Cocuk Metabolizma, Gazian-
tep, Turkiye

Girig: Niemann-Pick tip A ve B hastaligi, sfingomyelin fosfodiesteraz 1 (SMPD1) genindeki defekt sonucu
ortaya ¢ikan sfingomyelinaz enzim eksikligine bagli lizozomal depo hastah@idir (1). Tip A, fatal seyirli, he-
patosplenomegali ve hizla ilerleyen norolojik bozulma ile karakterize infantil nérovisseral formdur, Tip B ise
noéronopatik olmayan kronik visseral formdur. Tip B, visseromegali ile karakterizedir ve hastalar genellikle
yetigkinlige kadar hayatta kalirlar (1). Bireyler arasindaki NP-Tip B (NP-B) fenotipik spektrumu ¢ok degis-
ken spektruma sahiptir. Baslangi¢ yasi erken ¢ocukluktan yetigkinlige kadar degisir. Hepatosplenomegali,
NP hastaliginda en sik gorilen klinik bulgudur ve sekonder hipersplenizm, biiyime kisitlamasi, pulmoner
tutulum ve hafif karaciger yetmezligi de gorilebilir (2,3) En sik laboratuvar bulgusu anormal bir lipid pro-
filidir (yuksek trigliseridler ve LDL, diigiik HDL) (4,5). NP-B hastalarinda akcigerler siklikla etkilenir. Bazi
hastalarda g6z muayenesinde belirgin kiraz kirmizisi leke saptanir. Diger yaygin bulgular yorgunluk, kemik
ve eklem agrisi ve osteopenidir. Trombositopeni ve I6kopeni tipik olarak zamanla kottilesir. NP-A hastalary,
yasamin ilk yilinda hepatosplenomegali ve bliyime geriligi sergiler. Bu hastalarin% 50'sinde gozde kiraz
kirmizisi leke gordlir. Tip A, hizla ilerleyen bir nérodejenerasyon ile karakterizedir. NP-A ve NP-B arasinda
ara bulgular olan hastalar tanimlanmigtir. SMPD1 geni 6 ekson icerir ve ve kromozom 11p15.1-11p15.4
tzerinde bulunur (4). Amacimiz, SMPD1 gen kusurlarina bagli sfingomiyelinaz eksikligi olan on bir hastada
klinik, biyokimyasal, molekiiler genetik verileri ve takibi tartigmaktir.

Materyal-Metot: 0-16 yas arasi 11 hastaya asit sfingomyelinaz enzimatik aktivitesi ve SMPD1 gen analizi
ile NP-A, NP-B veya NP-A/B teshisi kondu. Hastalarin yas, cinsiyet, tani yasi, klinik bulgular gibi demografik
ozellikleri; oftalmolojik muayene, organomegali, pulmoner ve gastrointestinal komplikasyonlar not edildi.
Organlarinin islevini (karaciger iglevi, bobrek islevi, lipoprotein seviyeleri) belirlemek igin biyokimyasal veri-
leri topladik. Tani doneminde yapilan asit sfingomiyelinaz enzim diizeyleri degerlendirildi. SMPD1 gen ana-
lizi de kaydedildi. Radyolojik bilgiler de yapilan hastalarda dahil edildi. Tim katilimcilar tarafindan bir onay
formu dolduruldu. istatistiksel analiz, “SPSS for Windows 22" yazilimi kullanilarak yapildi. Demografik ve
klinik parametrelerin tanimlayici degerleri analiz edildi. Kategorik degiskenler, vaka sayisi ve yiizde olarak
verilmistir. Tanimlayici istatistikler, sayisal degiskenler igin ortalama t standart sapma (SD) veya medyan
(minimum-maksimum) olarak gosterilir.

Bulgular: Sekiz aileden, on bir hasta (5 kiz, 6 erkek) ¢alismaya dahil edildi. Calismaya katilan hastalarda
akrabalik orani %90.9 idi. Hastalarin %36'sinda aile oykiisii mevcuttu. Hastalarin %45'i (n=5) NP-A, %36’sI
(n=4) NP-B, %18'i (n=2) NP-A/B tanisi aldi. NP-A tanisi alan hastalarin ortalama tani yasi 12.6 ay (SD+4.2,
min:7 — maks:19), NP-B tanisi alan hastalarin ortalama tani yasl 64.2 ay (SD+26.3, min:23 — maks:96).
NP-A hastalarinda en sik basvuru yakinmasi hepatosplenomegali (HSM), ikinci siklikta tekrarlayan akci-

110



'CERRAH PASA oG
PEDIATRi GUNLERI —_—
SEMPTOMDAN TANIYA y’ | ONSE

ger enfeksiyonu ve kazanilmis yetilerin kaybi idi. Bir hasta karaciger yetmezligi ve kolestaz ile tani aldi.
NP-B hastalarinda en sik bagvuru yakinmasi HSM olarak saptandi. NP-A/B hastalarinin ikisi de HSM ve
transaminaz yuksekligi ile tani aldi. Hastalarin klinik 6zellikleri tablo 1°'de sunulmustur. NP-A tanili Gi¢ has-
ta ortanca 18 aylik iken agir solunum yetmezlIigi nedeniyle yagsamini yitirdi. Hastalarin %45.5'inde kronik
interstisyel akciger hastaligi, %36.3'iinde gézde japon bayragdi goriinimu saptandi.

Hasta | Cinsiyet | Tani Yasi (Ay) | Akrabalik | Klinik Bulgular Hastalik Fenotipi
H1 E 9 Var HSM, gelisim geriligi, nérodejenerasyon, tekrarlayan AC enfeksiyonu, Cherry | Tip A
red spot
H2 E 7 Var HSM, Kolestaz, transaminaz yiiksekligi, INR uzun, sarilik, Cherry red spot Tip A
H3 K 19 Yok HSM, interstisyel AC hastali§i, nérodejenerasyon Tip A
H4 K 14 Var HSM, norodejenerasyon, Cherry red spot Tip A
H5 K 14 Var HSM, gelisim geriligi, Cherry red spot, ndrodejenerasyon Tip A
H6 K 31 Var HSM, KCFT yiiksekligi, gelisim geriligi, interstisyel AC hastaligi, tekrarlayan | Tip A/B
AC enfeksiyonu
H7 E 25 Var HSM, tekrarlayan AC enfeksiyonu, ndrodejenerasyon Tip A/B
H8 K 72 Var SM, kanama, interstisyel AC hastalig TipB
H9 E 96 Var HSM TipB
H10 E 66 Var HSM TipB
H11 E 23 Var HSM, transaminaz yiiksekligi TipB

Tablo 1: NP hastalarinin klinik 6zellikleri

TUm hastalarin sfingomyelinaz enzim aktivitesi dislk, kitotirosidaz diizeyleri yiiksek saptandi. Tanida or-
talama kitotirosidaz diizeyleri 544 pmol/ml/saat (N: 0-38) olarak saptandi. Hastalarin %72.2'sinde HDL
diistikligi (n=8, ortalama HDL:12 mg/dl), %63.6'sinda LDL yiiksekligi (n=7, ortalama LDL:225 mg/dl) sap-
tand.. ilk bulgu olarak 3 hastada anemi, 1 hastada trombositopeni, 3 hastada bisitopeni (anemi + trombo-
sitopeni) ve 2 hastada pansitopeni tespit edildi. Hastalarin sfingomyelinaz enzim aktivitesi ve SMPD1 gen
analiz sonuglari Tablo 2'de sunulmustur.

Hasta Sfingomyelinaz Enzim (Normal) SMPD1 Gen

H1 0,87 nmol/17saat/mg protein (7,73+3,08) Delesyon

H2 0,0 p mol/L/h (>0.9) ¢.528G>A (p.W176X) homozigot

H3 0 nmol/17saat/mg protein (7,7343,08) ¢.582G>A p.W176X /c.961C>T (p.H321Y) birlesik heterozigot
H4 0,0 p mol/L/h (>0.9) €.1468T>A (p.Tyr490Asn) homozigot
H5 0,0 p mol/L/h (>0.9) ¢.1468T>A (p.Tyr490Asn) homozigot
He6 0,7 p mol/L/h (>0.9) €.967A>C (p.Ser323Arg) homozigot
H7 0,95 nmol/17saat/mg protein (7,73+3,08) NA

H8 0,386 nmol/17saat/mg protein (7,7313,08) ¢.1652T>C (p.L551P) homozigot

H9 0,14 nmol/17saat/mg protein (7,73+3,08) €.1652T>C (p.L551P) homozigot
H10 4 nmol/mg/17 saat (>10) ¢.1652T>C (p.L551P) homozigot

H11 0,7 p mol/L/h (>0.9) ¢.416T>C (p.L139P) homozigot

Tablo 2: NP hastalarinin molekdler 6zellikleri

Tartisma: Sfingomiyelinaz eksikligi 100.000 yeni dogmus ¢ocukta tahmini insidansi 0,4-0,6 olan nadir bir
hastaliktir (1). Ulkemizde sfingomyelinaz eksikligi goriilme sikhigina iligkin elimizde veri bulunmamakta-
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dir. Akraba evliliginin yliksek sayida olmasi nedeniyle, yiiksek bir gortilme sikligindan siiphelenilmektedir.
Calismamizda 10 hastada akrabalik kaydedildi. Klinik olarak sfingomyelinaz eksikligi, nérolojik tutulumun
varligi veya yokluguna gore sirasiyla NP-A ve NP-B olarak siniflandiriimistir (4). Calismamizda hastalarimi-
zin besinde NP-A, diger 4 hastada NP-B, iki hastada NP-A/B klinik bulgulari vardi. NP-A hastalarinin gogun-
da ilk belirti, tipik olarak ilk yilda gézlenen hepatosplenomegalidir (6). Benzer sekilde, hepatosplenomegali,
NP-B hastalarininda da en sik goriilen bulgudur (1). Calismamizdaki tiim hastalarda splenomegali vardi.
NP-B’li hastalar arasinda klinik basvuru yasi, erken ¢ocukluktan yagsamin dordiinci veya besinci dekatina
kadar degisebilir (3,4). Literatiirde; biiyiime geriligi NP-B’li hastalarin % 29'unda gosterilmistir ve 6zellikle
ergenlerde belirgindi. Ayrica NP-B hastalarinin % 15'inde agirlik Z skorlarinin > -2 oldugu gosterilmistir. Yedi
hastada diistik agirlikh SDS, U¢ hastada diistik boy SDS vardi. NP hastalidi interstisyel akciger hastaligi yo-
luyla pulmoner tutulum ile iliskilidir (5,6). Calismamizda 3 hastada interstisyel akciger hastaligi vardi. NP-A
tanili G¢ hasta ortalama 18 aylikken solunum yetmezlIigi nedeniyle yasamini yitirdi. Bu ¢alismada, hasta-
larin yaklasik yarisi yliksek transaminaz seviyelerine sahipti. Bir hasta karaciger yetmezligi ve kolestaz ile
tani aldi. Mcgovern ve ark., koroner arter hastaliginin bilinenden daha yaygin oldugunu gostermistir. Ishii
ve ark., tedaviye direngli miyokard disfonksiyonu olan NPD-B'li iki gen¢ kiz kardes tanimladi. Biz hastalari-
mizda ciddi kalp tutulumu tespit etmedik. Tim hastalarimizda sfingomiyelinaz enzim aktiviteleri diistiktd.
Bu tani, 10 hastada incelenen SMPD1 geni ile dogrulandi. Bugiine kadar, SMPD1 geninde 180'den fazla
mutasyon bulunmustur (6). En sik goriilen ¢.409T> C (p.L137P) homozigot yanlis anlaml mutasyondur.
L137P mutasyonu, hafif seyirli NP-B formu ile iligkilidir. Bizim hasta grubumuzda saptanmadi. Hastaliga
bagli morbidite ve mortalitenin en yaygin nedenleri solunum ve karaciger yetmezligidir. Calismamizda ben-
zer sekilde, 6len hastalarda solunum yetmezligi vardi.

Gunumiuzde, NP-B hastalari i¢cin enzim replasman tedavisinin giivenligini ve etkinligini belirlemek igin klinik
arastirmalar yapilmaktadir (7). Hastalarda organomegaliyi azaltmak ve karaciger ve solunum fonksiyonla-
rini iyilestirmek i¢in daha verimli tedavilere ihtiyag vardir.
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Lokal Cinko Kullaniminin Tuberkulin Deri Testi Uzerine Etkisi

Evrim Hepkaya', Cagatay Nuhogluz, Omer Ceran?

'[.0-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Gégiis Hastaliklari BD
’Haydarpasa Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi
3Medipol Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig ve Hastaliklari ABD

Amag: Diinya lizerinde her yil on milyon kiside tiiberkiiloz gelismektedir ve tim vakalarin %10'unu ¢ocuklar
olusturmaktadir. Cocukluk ¢agi tiiberkiilozunda kaynak vaka genellikle eriskinlerdir. Ulkemizde ve diinyada
halen ¢ok 6nemli bir saglik sorunu olmaya devam eden tiberkiilozun tani basamaklarinda kullanilan en
onemli yontem tiiberkiilin deri testidir (PPD). Pozitif PPD, mikobakteri ile enfekte kisilerde bakteri hiicre du-
vari bilesenlerine karsi gelisen gecikmis tipte asiri duyarlilik yanitini gésterir. Bu yanit m.tuberculosis veya
atipik mikobakterilere karsi ve bcg asisina bagli gelisebilir. Duyarlanmis lenfositler benzer antijenle tekrar
karsilastiklarinda lokal hiicresel immun yanit sonrasi enjeksiyon bélgesinde lokal endurasyon goézlenir. 48-
72. saatlerde maximuma ulasan endurasyon mm olarak 6l¢ilerek PPD yaniti degerlendirilir

Aslya ve non tbc suslara bagli yalanci pozitiflik gelisebilecegi gibi teknik nedenler ve hastanin immun
yanitini bozabilecek ek hastalik, nutrisyonel eksiklik ve ila¢ kullanimi gibi durumlar yalanci negatiflige yol
acarak testin duyarliligini dusurebilir.

Ozellikle antibakteriyel immun yanitin diizenlenmesinde etkili bir mikrobesin olan ¢inkonun eksikligi PPD
cevabinda yalanci negatiflige neden olabilir. Cinko T lenfosit transformasyonu, nétrofil kemotaksisi ve si-
tokin saliniminin regllesyonunda gorev alir. Eksikliginde lenfoid dokularda ve timusta atrofi, lenfopeni ve
hiicresel immun yanitta baskilanma ortaya ¢ikmaktadir.

Biz ¢calismamizda topikal ginko uygulamasinin PPD’ nin tiiberkiiloz tanisini koymadaki duyarhhgini arttirip
arttirmadigini ortaya koymayi amagladik

Yontem ve Gereg: Calismaya Haydarpasa Numune EAH Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi'nde yatan 6-14
yas arasi 100 ¢ocuk hasta dahil edildi. Agir sistemik hastaligi olan, steroid tedavisi goren, immunsupres-
yon durumu olan hastalar ¢alisma disi birakildi.

Hastalarin her iki kolun 6n volar yiiziine 0.1 ml tuberkiilin uygulandiktan sonra bu bdlgelere bir kola %40
cinko oksitli krem ve diger kola plasebo krem uygulandi, 72 saat sonra PPD yanitlari degerlendirildi.

islem dncesi hastalardan kan érnekleri alinarak serum ve hiicre ii ¢cinko diizeylerinin lokal ¢inko uygula-
masi sonrasi olusan PPD yaniti ile iliskisi degerlendirildi.

Lokal ¢inkolu krem siirlilen ve plasebo sirtlen bélgede uygulanan PPD yanitlarini degerlendirirken Wil-
coxon signed-rank testi kullanildi. PPD degerleri ile serum ve hiicreigi ¢inko dizeylerinin iligkisi ise Mann-
Whitney U ve Spearman’s korelasyon analiz yontemi ile degderlendirildi, p<0.05 degeri istatistiksel olarak
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anlamli kabul edildi

Bulgular: Calismamiza alinan 100 hastanin %41'i erkek, %59'u kizdi, ortalama yas ise 9 idi. Tim hastalarin
BCG skar mevcuttu. Ortalama serum ¢inko diizeyi 89.98+24.61 mcg/dl iken 12 hastanin serum ¢inko di-
zeyi, 13 hastanin da hiicre igi serum ginko diizeyi diisiik saptandi (<70 mcg/dl ve <66 mcg/dI)

Hastalarin hiicreigi ve serum ¢inko diizeyleri ile PPD endurasyon yanitlari arasinda anlamli bir iligki bulun-
madi (r=0.139; p=0.167).

Cinko oksit krem uygulanan kolda 6l¢ilen ortalama PPD endiirasyon c¢aplari plasebo siirilen koldaki yani-
ta gore anlamli derecede fazlaydi (p<0.001).

Calismaya katilan 100 hastanin 26’sinda lokal ¢inko siiriilen koldaki PPD yanitinda artis izlendi. Bu has-
talarin 3'Ginde ilk PPD yaniti negatif (<5 mm) iken, ginko sonrasi yanit siipheli (6-14 mm),6'sinda ilk yanit
slipheli iken ginko uygulamasi sonrasi pozitif (> 15mm) olarak 6l¢ildi. Anerjik test yaniti olan hastalarda
cinko sonrasi PPD yanitinda artis saptanmadi.

Tartigsma: Ozellikle latent tiiberkiiloz tanisinda 6nemli ve pratik bir ydntem olan PPD ‘nin giivenirligi, kisinin
beslenme ve immunite durumu, kronik hastaliklarin varligindan etkilenebilmesinden dolayi azabilmektedir.

Hem tiberkiiloz hem de ¢inko eksikligi Gilkemizde sik gorilen sagdlik sorunlarinin basinda gelmektedir. Bu
durum hicresel immunitenin uyariimasiyla gelisen PPD cevabi ile ginkonun iligkisini dnemli hale getirmek-
tedir.Cinko tim canlilarda biyime ve gelisme icin esansiyel olan bir elementtir.Vicutta bir¢ok enzimi kata-
lize eder, protein sentezini hizlandirir ve gen ekspresyonunun diizenlenmesinde rol oynar.Bagisiklik sistemi
gibi siirekli cogalma ve farklilagsma yetenegi fazla olan sistemlerde hiicreler daima sabit ve yeterli oranda
cinko duzeylerine ihtiyag duyarlar.Cinkonun eksikliginde lenfoid yapilarda atrofi, T helper hiicre sayisinda,
NK hiicre aktivitesinde, antikor yapiminda, hiicresel bagisiklik yanitinda ve fagositozda azalma gozlenir.

PPD’nin ¢inko ile iliskisini inceleyen sinirli sayida ¢alisma mevcut. Bhargavi Rao ve ark./nin yaptigi ¢ahs-
mada saglikli eriskinler Ustliinde yapilan ¢galismada bizimkine benzer sekilde lokal ¢ginko kullaniminin PPD
yanitl etkisi serum ¢inko diizeylerine de bakilarak degerlendirilmis. Cinko eklenen tarafta endiirasyonlar-
daki artis, serum ginko diizeyi normalden distik olan bireylerde anlamli bulunurken, ¢inko diizeyi normal
olanlarda endurasyonlar arasinda fark gézlenmemis. Kwok ve ark.nin ¢alismasinda daha yasli 58 eriskin
hastada lokal ginko 6ncesi ve sonrasi PPD degerleri karsilastirilmis, negatif yanit alinan hastalarin %37
sinde yanitin pozitiflestigi saptanmis. Cuevas ve ark.na ait baska bir ¢calismada ise tiiberkiiloz basili sap-
tanan 15 yas alti 98 hastada oral ¢inko kullanimi 6ncesi ve sonrasinda PPD uygulanmisg, endurasyonlar
arasindaki fark anlamli olarak degerlendirilmis. Castillo-Duran ve ark. ‘nin ¢galismasinda 32 marasmik siit
¢ocugunda 90 glin boyunca hastalarin yarisina oral ¢inko suplementasyonu, diger yarisina plasebo veril-
mis. Calisma basinda ve sonunda 6lciilen PPD yanitlarinda ginko verilen grupta pozitiflik oraninda anlaml
derecede artis gozlenmis.

Biz ¢alismamizda klinikte oldukg¢a sik rastlanan bir sorun olan PPD negatifliginin hiicresel immun yaniti
modiile ettigi bilinen ginkoyu lokal olarak test bolgesine uygulayarak modiile edilebilecegini gostermeyi
amagladik. Ayni hastanin iki PPD sonucu arasindaki fark istatistiksel olarak anlamli ¢gikmakla birlikte test
sonuglari ile hastalarin serum ve hiicre igi ¢inko diizeyleri arasinda anlamli bir iliski bulunmadi.

Bu ¢alisma, serum ¢inko diizeyine bakilmaksizin PPD ile birlikte lokal ¢inko kullaniminin pratikte yanlis
negatiflik oranlarini azaltarak tiiberkiloz tanisinda yillardir kullanilan pratik ve ucuz olan bu yontemin du-
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yarliligini ve guvenirligini arttiracagi yonindeki fikirleri desteklemektedir. Cocuk yas grubunda yapilacak
daha genis serili calismalarla ¢inkonun PPD (izerine olan etkisinin incelenmesi, pratikte kullanilabilirligi
konusunda yol gosterici olacaktir.
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Obez Adolesan Gocuklarda Serum Apelin Diizeyi ile Karaciger Yaglanmasi
Arasindaki lliski

Erhan Sénmez?, Ozlem Bostan Gayret', Meltem Erol’, Abdulrahman Ozel', Oguzhan Zengi?

'Saglik Bilimleri Universitesi Bagcilar Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatri Klinigi, istanbul
2Saglik Bilimleri Universitesi Bagcilar Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Biyokimya Klinigi, istanbul

Giris ve Amag: Fazla kilo ve obezite, Diinya Saglik Orgiitii (DSO) tarafindan, “Saghigi bozabilecek anormal
veya asirl yag birikimi” olarak tanimlanmaktadir. Vucut kitle indeksinin (VKIi) 95 persentil ve iistii olmasi
obezitedir. Cocukluk ¢agi obezitesi 21. ylizyilin en ciddi kiiresel halk saghgi sorunlarindan biridir. Obezite
yiiksek kalorili ve islenmis gidalara kolay erisim ve yetersiz gunlik fiziksel aktivite ile beraber genetik,
genetik olmayan fakrorler ve psikolojik faktorlerin etkisiyle sekillenmektedir. Alkole bagl olmayan yagh
karaciger hastaligi (NAYKH), insiilin direnci, DM, HT, dislipidemi, kardiyovaskdler hastaliklar, uyku apnesiile
diger solunum disfonksiyonlari ve bazi maligniteler obezite ile iliskili en yaygin durumlardir.

Beyaz yag dokusu; ¢ok sayida ve genel olarak adipokin olarak adlandirilan biyoaktif molekiillerin sentez-
lendigi aktif bir endokrin organ olarak tanimlanmaya baslanmistir. Resistin, leptin, visfatin, apelin, vaspin
ve diger biyoaktif molekdller bunlardan birkagini olusturur. Bu proteinler genis fizyolojik aktiviteye sahiptir
ve metabolik sendrom, NAYKH ile kardiyovaskiler hastaliklar dahil obezite ile iligkili komplikasyonlarda
onemli rolleri vardir. Apelin, 380 aminoasitten meydana gelen, yedi transmembran bodlgeden olusan ve
G protein kenetli reseptor ailesinden olan APJ lizerinden etkili olan bir adipokindir. Kardivaskdler olaylar,
ateroskleroz, metabolik sendrom ve kanser patogenezi lizerinde etkileri oldugu distnulen, yeni kesfedilen
onemli bir biyoaktif maddedir. Bu galismada ¢ocukluk ¢agi obezitesi ve obeziteye bagli yagh karaciger ile
apelin diizeyi arasindaki iliskiyi gostermeyi amacladik.

Yontem ve Gereg: Bu prospektif kesitsel calismaya Subat-Agustos 2020 tarihleri arasinda SBU, Bagcilar
EAH Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Cocuk Poliklinigine obezite nedeni ile basvuran, 12 yas ve usti olup
VKi'si 95 persentil ve iizerinde olan 75 obez ve riitin kontrol amach basvuran ayni yas grubu 68 saglik-
li adolesan alindi. Olgulann kendilerinden ve/veya ailelerinden onam alindi. Gocuklarin fizik muayeneleri
yapildiktan sonra tim olgularn yas ve cinsiyetleri not edilip, tansiyon, bel ¢evresi, boy ve kilolar dlgulip,
VKI'leri hesaplandi. Obezite ve hepatosteatoza neden olabilecek kronik hastaligi olup ila¢ kullananlar, en-
feksiyoz, endokrin, metabolik, immunolojik hastaliklari olanlar ¢alisma disi birakildi. Hastanemizin Klinik
Arastirmalar Etik Kurulundan onay alindi (Karar No: 2020.05.2.07.063).

Bulgular: Calismamiza katilan gocuklarin yaslari 12 ile 17 arasinda degismekte olup, ortalama 13,73+1,41
yas olarak saptandi. Olgularin %52,4'l obez, %47,6'si ise nomaldi. Gruplara gore olgularin yas, cinsiyet ve
boy uzunluklar arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik saptanmadi (p>0,05).

Obez grubu olgularin TSH, AST, ALT, kolesterol, direkt LDL ve trigliserid, degerleri kontrol grubu olgulara
gore istatistiksel olarak anlamli diizeyde yiiksek saptandi (p<0,01). Bununla beraber obez grubu olgularin
HDL kolesterol_degeri, kontrol grubu olgulara gore istatistiksel olarak anlamli diizeyde diistik saptanmistir
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(p<0,01).

Calismamiz sonucunda obez grubu olgularin apelin degerini (Medyan: 376,4 pg/ml), kontrol grubu olgulari-
na (Medyan: 527 pg/ml) gore istatistiksel olarak anlamli diizeyde diisiik saptadik (p=0,014; p<0,05) (Tablo
1). Hepatosteatoz varli§i ve diizeyine gore olgularin apelin élgimleri arasinda anlamli farklilik bulmadik
(p>0,05) (Tablo 2). Apelin ile diger parametreleri karsilastirdigimizda, obez grubu olgularin sistolik kan
basinci, kolesterol, direkt LDL, HDL kolesterol, trigliserid, instilin, HOMA-IR ol¢iimleri ile apelin arasinda
istatistiksel olarak anlamli iligki saptamadik (p>0,05).

Tablo1. Gruplara gore apelin diizeyleri

Grup
Toplam (n=143) Kontrol (n=68) Obez (n=75) p
Apelin (pg/ml) Min-Maks (Medyan) — 112,2-2239,7 (470,7)  117,8-1290,7 (527)  112,2-2239,7 (376,4)  20,014*

Ort+Ss 507,31+303,24 563,92+296,07 455,98+302,45
aMann Whitney U Test *p<0,05

Tablo 2. Hepatosteatoz varligina ve diizeyine gore apelin olgiimlerinin degerlendirilmesi

Apelin
Min-Maks (Medyan) Ort+Ss p
Hepatosteatoz Yok (n=27) 201,92-1259,45 (378,21)  475,54+229,07 20,204
Var (n=48) 112,15-2239,69 (355,08)  444,98+338,61
Hepatosteatoz Grade 1 (n=33) 148,17-2239,69 (345,46) 476,10£385,13 20,470
Diizeyi Grade 2-3 (n=15) 112,15-686,32 (363,07)  376,51+196,42

aMann Whitney U Test

Tartisma: Obez adolesan gocuklarda, apelin diizeyi ile karaciger yaglanmasi arasindaki iliskiyi degerlendir-
mek Uzere yapilan ¢alismamizda, saglikli kontroller ile karsilastirildiinda obez ¢ocuklarda apelin diizeyi
distik bulunmus olup apelin diizeyi ile hepatosteatoz varligi ve derecesi arasinda iliski saptanmamistir.

Apelin, obezitenin neden oldudu durumlar ile iligkilendirilmis olup bu konudaki ¢aligmalarin sonuglari ge-
liskilidir. Tapan ve arkadaslar tarafindan yapilan bir ¢galismada, obez adolesanlarda apelin seviyesi kontrol
grubuna gore diisiik bulunmustur. Ayni sekilde Kotanidou ve arkadaslarinin, apelin ile gocukluk ¢agi obezi-
tesinin iliskisi Uzerinde yaptiklari ¢calismanin sonucunda, obez hastalarda apelin seviyesinin kontrol grubu-
na gore belirgin disik oldugu tespit edilmistir. Biz de bu ¢calismamizda, apelin seviyesini, obez hastalarda
kontrol grubuna gore disik saptadik. Buna karsin literatlrde, obezite ile apelin seviyesinin pozitif korelas-
yonu oldugunu gosteren ¢alismalar mevcuttur. Ba ve arkadaslarinin Cinli obez ¢ocuklarda apelin dizeyi ile
ilgili calismalarinda 6zellikle obez kiz ¢cocuklarinda apelin seviyesi belirgin olarak yiksek bulunmustur. Bir
baska ¢alisma ise Krist ve arkadaslari tarafindan yapilmis olup obez hastalarda apelin diizeyinin ve apelin
MRNA ekspresyonun belirgin sekilde arttigi gosterilmistir. Bu zit bulgular, apelinin adipoz doku diginda
diger dokularda da olabilecek ekspresyonu ile agiklanabilir.
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Hepatosteatoz ile apelin diizeyinin korelasyonunu agiklamaya yonelik ¢alisma sayisi az ve yetigkin olgu
grubuyla sinirlidir. Ercin ve ark. ile Aktas ve arkadaslarinin biyopsi ile NAYKH oldugu kanitlanmis hastalar
ve saglikli kontrol gruplari ile yaptiklar ¢aligmalarda, hepatosteatozu olan gruplarin serum apelin diizey-
lerini kontrol gruplarina gore belirgin ylksek saptamislardir. Calismamizda hepatosteatoz saptanan ve
saptanmayan olgularin apelin diizeyleri benzer bulunmustur. Hepatosteatoz derecesi ile apelin diizeyi ara-
sinda da istatistiksel olarak anlamli iliski saptanmamistir.

Literatuirde insilin direnci ve apelin iliskisini destekleyen g¢alismalar bulunmaktadir. Castan ve arkadas-
larinin ¢alismalarinda, yetiskin obez kadinlarda hipokalorik diyet sonucu kilo kaybi ile beraber apelin se-
viyesinin dustigu tespit edilmistir. Yue ve arkadaslarinin ratlar tGzerinde yaptiklari bir ¢alismada insiilin
enjeksiyonu sonrasi plazma apelin seviyesinin ve APJ ekspresyonun arttigi tespit edilmistir. Bu ¢alismalar,
plazma insiilin seviyesi ile plazma apelin diizeyi ve adipositlerden APJ ekspresyonu arasinda bir korelas-
yon oldugunu gostermistir. Buna karsin Butruille ve arkadaslarinin, obez ve insilin direnci bulunan, yiiksek
yagl diyet alan disi ratlar ile yaptiklari bir galismada, plazma apelin-12 konsantrasyonun degismedigini
tespit etmislerdir. Bizim ¢alismamizda obez grubu olgularin apelin élgtimleri ile insilin ve HOMA-IR 6lgiim-
leri arasinda istatistiksel olarak anlamli iligski saptanmamistir. Bu sonuglar, apelinin glukoz metabolizmasi
tzerine etkilerini farkh birgok mekanizma uzerinden agiklasa da apelin-insiilin direnci iligkisi heniiz tam
olarak anlasilamamigtir.

Obez ¢ocuklarda dislipidemi énemli bir kardiyovaskiiler risk faktoriidiir. Harel ve arkadaslarinin 88 obez
adolesanin 12 saatlik aglik sonrasi kan lipit profili galismalar sonucunda olgularin yaklasik %56'sinda dis-
lipidemi saptanmistir. Yiksek total kolesterol, direkt LDL ve trigliserid ile diisik HDL kolesterol seviyeleri
vurgulanmistir. Korsten ve arkadaslari 546 obez ile yaptiklari ¢alisma sonucunda bu hastalarda yliksek
total kolesterol, direkt LDL ve trigliserid ile diistiik HDL kolesterol seviyeleri tespit edilmigtir. Literattirle ben-
zer sekilde, caismamizda obez grubu olgularin total kolesterol, direkt LDL ve trigliserid, degerleri kontrol
grubu olgulara gore istatistiksel olarak anlamli diizeyde yliksek, HDL kolesterol ise anlamli diizeyde diistik
saptanmistir. Bununla beraber ¢alismamizda obez olgular igerisinde serum apelin ile total kolesterol, di-
rekt LDL, HDL kolesterol ve trigliserid diizeyleri arasinda korelasyon saptanmamistir.

GCalismamizin en 6nemli kisitliliklari tek merkezli ve kesitsel bir ¢galisma olmasi, olgu sayisinin azhgidir. Ay-
rica calismamizdaki obez ¢cocuklarin cojunda hepatosteatoz derecesi hafifdir. Obez ¢cocuklarda apelin ile
ilgili calismalarin az sayida olmasi ve ayrica apelin ile hepatosteatoz arasindaki iliskinin degerlendirildigi
benzer ¢calismanin olmamasi galigmamizin kuvvetli yonuddr.

Sonug olarak Apelin diizeyi obez ¢ocuklarda, saghkli kontrollerden diistuk bulunmustur. Apelin degerinin
karaciger yaglanmasi, insilin direnci, hipertansiyon ve diger obezite komplikasyonlari ile iligkisi olmadigi
gorulmustir. Apelin dizeyi ile obez cocuklarda karaciger yaglanmasi veya obezitenin diger komplikasyon-
lar arasindaki iliskiyi gostermek igin daha genis gruplar ile ¢calismalarin yapilmasi, bu ¢alismalarin ¢ok
merkezli ve ¢ok uluslu olmasi yararli olacaktir.
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Yenidogan Yogun Bakim Unitesine Yatirilan Term Bebeklerin Ozellikleri: Tek
Merkez Deneyimi

Ayse Anikl, Abdullah Barig Akcan’, Deniz ilgiin Giirel?, Gizem Ergin2, Miinevver Kaynak Tiirkmen'

1Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Neonatolo-
ji Bilim Dali, Aydin
2Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sadlidi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Aydin

Amag: Yenidogan yogun bakim iinitesine (YYBU) yatirilan preterm bebeklerin sorunlari ile ilgili ok sayida
arastirma bulunmakta iken, literatlirde term bebeklerin sorunlarini inceleyen kisitli sayida ¢alisma bulun-
maktadir. Bu ¢alismada hastanemizde dogan veya baska bir merkezden sevk ile YYBU'ye yatirilan term
bebeklerin sorunlari incelenmistir.

Yontem ve Gerec: 1 Ocak 2015 ile 31 Aralik 2020 tarihleri ??arasinda YYBU'de yatan term bebeklerin anne-
lerinin demografik ve klinik 6zellikleri, gebelik haftasi, dogum agirhgi, dogum sekli, hastaneye yatis neden-
leri, yatis anindaki yaslar ve yatis streleri tibbi kayitlardan geriye donik olarak incelendi. Major konjenital
anomalisi olan, genetik sendrom tanisi konan ve herhangi bir nedenle baska bir hastaneye sevk edilen
bebekler galisma disi birakildi. Kategorik degiskenler sayi (n) ve yiizde (%) olarak, niimerik degiskenler ise
ortanca (25 persentil-75 persentil) olarak verildi.

Bulgular: Calisma siiresinde YYBU'e yatan toplam 3439 bebekten 1855'i (%53,9) term idi. Alti yiiz otuz dért
bebek calisma disi birakilarak 1221 term bebek ¢calismaya dahil edildi. Bu bebeklerin 349'u (%28,5) baska
merkezlerden sevk nedeni ile yatiriimisti. Caligsmaya alinan annelerin ortanca gebelik haftasi 38 hafta (37-
39), bebeklerin ortanca dogum agirhg 3560 g (3210-3672) idi. Hastaneye yatis nedenleri dederlendirildi-
ginde, en sik nedenin solunum sorunlari (n=399, %32,7) oldugu gorildi. Bunu sirasi ile yenidogan sarilig
(n =370, %30,3), enfeksiyonlar (n=181, %14,8), hipoksik iskemik ensefalopati (HIE) (n=98, %8), hipoglisemi
(n=40, %3,3), diisiik dogum agirhgi (n=25, %2), beslenme sorunlari (n =16, %1,3) ve diger nedenler (n=92,
%7,5) takip ediyordu. Hastanede yatis siiresinin ortanca degeri 5 giin (3-8) idi. Calisma siiresince yedi
bebegin yenidogan enfeksiyonu, yedi bebegin de HIE nedeni ile eksitus oldugu gériildii ve mortalite orani
%1,1 olarak hesaplandi.

Sonug: Term bebekler giiniimiizde YYBU'de yatan hastalarin énemli bir kismini olugturmaktadir. Yatis ne-
denleri goz 6ntine alindiginda bazi antenatal uygulamalarin ve ebeveyn egitiminin bu bebeklerin yatis sikli-
gini azaltmada yardimci olabilecegi disinulmustar.
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Farkli Nedenlerle Ortaya Cikan Prematiir Ovaryen Yetmezlik Tablolar

Dilek Bingdl Aydin', Hande Turan', Yavuz Ozer', Giirkan Targin', Oya Ercan’, Olcay Evliyaoglu’

'istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali

Amag: Primer ovaryen yetmezlik(POY) 40yasindan 6nce hipergonadotropik hipogonadizm tablosunun
gelismesi ile karakterize tablodur. Adolesan donemde sikh@i bilinmemekle birlikte 30 yas altinda sikhgi
1/1000'dir. POY kendiliginden veya ¢esitli nedenlerle ortaya ¢ikabilmektedir. Burada farkl nedenlerle orta-
ya ¢ikan dort POY vakasi paylasiimaktadir.

Bulgular:

Olgu1 : 15 yas 6ay kiz, liveit tanisi ile son 2yildir immunsupresif kullanan ve son 6aydir ates basmasi tarif-
leyen, fizik incelemesinde T3/T3 telars, P3 pubarsi olan olgunun tetkiklerde FSH:125mIU/ml, LH:53mIU/ml
ve E2:<11pg/ml, karyotipi 46,XX, tiroid ve ovaryen antikorlari negatif belirlendi. Hipergonadotropik hipogo-
nadizm ve olasi otoimmun zeminde ortaya ¢ikan POY tanisi ile 6strojen patch tedavisi baslandi.

Olgu 2: 17 yas 5ay daha 6nceden bilinen hastaligi olmayan T3/T3 telars, P4 pubars olan olgu, adet gérme-
me yakinmasi ile basvurdu. Hastanin yapilan tetkiklerde FSH:193,9mIU/ml, LH:74mIU/ml ve E2:6,7pg/ml
saptandi, karyotipi 46,XX, Fragile X mutasyonu negatif ve tiroid ve ovaryen antikorlari negatif, AMH:0,01
olarak belirlendi. Hipergonadotropik hipogonadizm ve idiyopatik POY tanisi ile 6strojen patch tedavisi bas-
landi.

Olgu 3: 13 yas 2ay kiz, bilinen Norofibramatozis tanisi olan ve 9yil 6nce mesane rabdomyosarkomu ne-
deniyle radyoterapi(RT) ve kemoterapi(KT) tedavisi alan olan endokrin yan etki takibi icin tarafimiza yon-
lendirildi. Fizik incelemesinde T2/T2 P2 olan olgunun tetkiklerde FSH:77,14mlIU/ml, LH:34,73mIU/ml ve
E2:18,98pg/ml belirlendi. Hipergonadotropik hipogonadizm ve KT ve RT nedeniyle ortaya ¢ikan POY tanisi
ile Ostrojen patch tedavisi basglandi.

Olgu 4: 15 yas 11ay daha 6nceden bilinen bir hastali§i olmayan olgu, adet gérmeme sikayeti ile bagvur-
du. Fizik bakisinda boyu -3,3sd, meme basi ayrik, hafif yele boyun, 4.metatars kisaligi ve diisiik ense sag
cizgisi olan hastanin T3/T3 telarsi, P3 pubarsi olan olgunun tetkiklerde FSH:116mlU/ml, LH:25mIU/ml ve
E2:<20pg/ml belirlendi. Karyotip analizi 45X0,46XY olarak sonuglandi ve Mozaik Turner tanisi ile hastaya
biyime hormonu ve gonadal disgenezi nedeniyle ortaya gikan POY tanisi ile strojen patch tedavisi bas-
land.

Sonug: Sonug olarak POY tanisi koyulan hastalarda %90'Iinda altta yatan patoloji saptanmamakla birlikte,
hastalarin bilinen kromozomal, otoimmun ve toksik nedenler agisindan incelenmesi gerekmektedir
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Isinlanmig Trombosit Siispansiyonlariyla iligkili Transfiizyon Reaksiyonlarinin,
Irradiasyon Kaynagina Gore Karsilasgtiriimasi

Nilgiin Eroglu?, Yeter Diizenli Kar’

Cocuk Hematoloji Onkoloji, Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi Tip Fakiiltesi, Afyonkarahisar,
Tirkiye

Giris: Kan ve kan Urtinlerinin transflizyonu; imminsupresyon ve malign hastaliklarla miicadele eden bir-
¢ok hastanin hayatini kurtarmakla birlikte 6limcil olabilen graft-versus-host hastaligirna (GVHD) neden
olabilmektedir. Bu olay sonucunda vericinin T-lenfositleri, alicinin hedef organlarinda ¢ogalarak zarar verip
ve 6lduriici olabilmektedir. Bu sorunun ortadan kaldirilabilmesi igin hiicresel kan trinlerinin transflizyon
oncesi Isinlanmasi gerekmektedir (1). Bu islem gama i1sginlari veya X-iginlari ile yapiimaktadir.

Amag: Bu ¢aligmanin amaci, X isini ile isinlanmis trombosit siispansiyonlari ile gama i1sini ile 1sinlanmis
trombosit siispansiyonlarinin transfiizyonu sirasinda gelisen akut transflizyon reaksiyonlarinin paternlerini
ve sikhigini retrospektif olarak degerlendirmek ve herhangi bir fark olup olmadigini aragtirmaktir.

Yontem: Calisma kapsaminda; Ocak 2020 - Mart 2021 arasinda ¢ocuk saghgi ve hastaliklari, cocuk hema-
toloji ve onkoloji, cocuk yogun bakim, yenidogan yogun bakim ve ¢ocuk kemik iligi nakil servislerinde uy-
gulanmis olan isinlanmig trombosit slispansiyonu transfiizyon kayitlar, retrospektif olarak degerlendirildi.

Bulgular: Bu siiregte 450 unite 1sinlanmis aferez trombosit siispansiyonu ile 87 lnite 1sinlanmis havuz
trombosit siispansiyonu transfiizyonu yapiimisti. Hastanemizde uygulanan isinlanmis havuz trombosit
siispansiyonlari; Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi'nde CIS BIO International Fransa, IBL
437C tipi cihaz ile 25-30 Gy gama 1sini kullanilarak isinlanmaktadir. Gama isini kullanan cihazlar; GVHD'yi
onlemede etkili olmasina ragmen pahali cihazlardir. X-isini isinlamasi, gama isinlamasina olasi bir alter-
natiftir. Hastanemiz terapotik aferez merkezinde hazirlanan aferez trombosit siispansiyonlari isinlamasi,
radyasyon onkoloji departmanindaki LINAC cihazlari kullanilarak X-isinlamasi ile yapiimaktadir. Hastane-
mizde LINAC cihazlari kullanilarak X-isinlamasi ile 1sinlanan aferez trombosit slispansiyonu transfiizyonla-
rinin higbirinde, transfiizyon ile iligkili GVHD gelismedi. Ayni sekilde IBL 437C tipi cihaz kullanilarak gama
Isinlamasi ile 1sinlanmis havuz trombosit stispansiyonu transfiizyonlarinin higbirinde de, transfiizyon ile
iliskili GVHD gelismedi. Dort yiiz elli Gnite 1sinlanms aferez trombosit siispansiyonu transflizyonun % 0.4
‘inde (n:2) febril hemolitik olmayan transflizyon reaksiyonu gelisirken, 87 iinite isinlanmig havuz trombosit
transflizyonu sirasinda herhangi bir transfiizyon reaksiyonu gelismemisti.

Tartisma: Esdeg@er dozlar verildiginde, X-1sin1 1sinlamasinin, lenfosit iglevini gama i1sinlamasinin etkisine
esit olarak etkiledigi bildirilmistir. X-isini iIsinlamasinin gama i1sinlamasina goére énemli bir avantaji, X-isini
radyatoriiniin radyoaktif olmamasi, sizdirmaz olmasi ve iyi korunmasi nedeniyle personel i¢in 6zel koru-
ma veya izleme gerektirmemesidir (2). Gama isinlayicisina kiyasla X-isini isinlama biriminin daha diigiik
maliyeti, Gnemli bir avantajdir. Literatiirde X 1sinli ve gama isinli trombosit transfiizyonlarini, transfiizyon
reaksiyonu agisindan karsilastiran bir ¢alisma bulunmamaktadir. Calismamizda X-isini kullanilan aferez
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trombosit transfiizyonlarinin sadece % 0.4'de akut transfiizyon reaksiyonu gelismis olmasi nedeni ile, 1sin-
lamada X isininin avantajlari da g6z éniinde bulunduruldugu zaman kullanilabilecegini gostermektedir.

Sonug: Elde ettigimiz sonugclar, X 1sinlari ile iIsinlanmig trombosit siispansiyonlari transfiizyonlarinin, trans-
flzyon ile iligkili GVHD ve diger transflizyon reaksiyonlari agisindan gama isinlari ile isinlanmis trombosit
stispansiyonlari ile benzer etkinlik ve giivenilirlikde oldugunu ortaya koymaktadir. Radyasyon Onkolojisi
departmani ve LINAC cihazlari olan merkezler, bu yolla, ok daha ucuz ve pratik olarak ve gama isinlamasi
ile ayni etkinlik ve guvenilirlikte, trombosit siispansiyonlarinin isinlamasini, gerceklestirebilirler.

Kaynaklar

1. Kuter S, Saglam S.Transflizyon kaynakli graft-versus-host hastaligini 6nlemedekullanilan kan ve kan
bilesenleri, isinlama cihazlarininfiziksel yapisi, radyasyon dozlari, dozimetrik 6lglimler,isinlama dozlari
ve klinik endikasyonlar.Tiirk Onkoloji Dergisi 2009;24:138-151.

2. K. JanatpourL. Denning, K. Nelson et al. Comparison of X-ray vs. gamma irradiation of CPDA-1 red
cells. Vox Sanguinis. 2005; 89, 215-219.
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S-13
Cocukluk ¢agi vaskiiler benign tiimorlerin degerlendirilmesi: Tek Merkez
deneyimi

Seda Aras?’, Nursah Eker?, Burcu Tufan Tas’, Rabia Emel Senay’, Ayse Giilnur Tokug'

"Marmara Universitesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dall

Amag: Vaskiiler benign timdrler arasinda yer alan ve en sik olma 6zelligini gosteren hemanjiomlarin sik-
hgr %5-10 arasinda degismektedir. En sik yerlestigi organ deri olan hemanjiomlar gogunlukla tek lezyon
seklinde ortaya cikar. Patogenezi tam olarak bilinmemektedir. Lezyonun yerlesim yeri ve boyutuna gore
gelisebilecek major komplikasyonlar kanama, basi bulgulari, organ islev bozuklugu ve kasabach merit
sendromudur. Tedavide steroid ve beta bloker en sik kullanilan ajanlar olup tedavi karari, lezyonun yeri, bo-
yut ve yaratti§i disfonksiyonlara gore verilir. Bu ¢alismada, poliklinigimizde, son on yilda hemanjiom nedeni
ile takip edilen olgular geriye doniik olarak degerlendirilmistir.

Yontem ve Gerec¢: Marmara Universitesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Bélimiinde Ocak 2011- Ocak 2021 yil-
lar arasinda bagvuran hemanjiom tanih olgularinin dosyalari retrospektif olarak incelendi. Yas araligi 0-18
olan, 104 hasta g¢alisma kapsamina alindi. Hastalarin demografik verileri ile prematdirite, disiik dogum
agirhgi varhgi, eslik eden genetik anomali varligi, hemanjiom yeri, boyutu, sayisi, eslik eden diger organ
tutulumlari, tedavisi, tedavi komplikasyonlari, tedavi ve/veya tedavisiz izlem sonugclari degerlendirildi.

Bulgular: Yiizdort hemanjiom tanili olgularin kiz/erkek orani 59/45 idi. Yas ortalamasi 12.8 aydi.71 hasta-
da(%68) tek bir hemanjiom mevcut iken;33 hastada(%31) birden fazla hemanjiom mevcuttu. En sik heman-
jiom bolgeleri sacl deri, yiiz, dudak, goz kapadi, govde, sirt, extremiteler, karaciger idi. 20 hastada (%19)
dislik dogum agirhdi ve prematdrite 6ykiisi mevcuttu. Tedavisiz izlemle takip edilen 58 hastanin,13’linde
(%12.5) lezyonlar tamamen kaybolurken, 27 hastanin (%25) hemanjiom boyutlar stabil olarak izlendi.Lez-
yonun boyutu ve yarattigi organ disfonksiyonuna gore tedavi karari verilen 45 hastaya ilag tedavisi olarak
propranolol, steroid,sirolimus tedavilerinden en az biri baslandi. 25 hastanin sadece propranolol tedavisi
ile hemanjiom boyutu belirgin kigulirken, 12 hastaninki stabil olarak izlendi. Hi¢cbir hastamizda tedaviyi
kesmeyi gerektirecek yan etki izlenmedi.

Sonug: Yasamin ilk aylarindan itibaren en sik gortilen benign vaskiiler lezyon olan hemanjiomun tani ve te-
davisini dizenleyen hekimlerin farkindaliklarini arttirmak,olgularin yonetimi,hastalarin tedavi ve izlem plan-
lar igin cocuk hematoloji ve onkoloji isbirligi icinde olmanin gereksiz tedaviyi 6nlemesi agisindan 6nemli
oldugunu belirtmek istedik.
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S-14

Komplike Febril Nobette Elektroensefalografi Ne Kadar Gerekli?

Gamze Sarikaya Uzan?, Cagatay Ginay', Semra Hiz', Ulug Yis’

Dokuz Eyliil Unversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nérolojisi Bilimdali, izmir/ Tiirkiye

Amag: Febril nébetler (FN), cocukluk ¢aginda en sik goriilen nobet tiirli olup bunun %10-20'sini komplike
febril ndbetler(KFN) olusturmaktadir. Cogu gocukta prognoz iyi olmakla birlikte epilepsi gelisim riski KFN’
de normal popiilasyona gore arttidi bildirilmistir. Bu ¢alismada amacimiz KFN nedeniyle bilim dalimiza
basvuran hastalarimizin 6zelliklerini degerlendirmektir.

Yontem ve Gereg: Ocak 2019-Aralik 2019 arasinda izledigimiz elektroensefalografi (EEG) incelemesi yapi-
lan KFN'li olgular geriye yonelik olarak demografik, klinik, tedavi, EEG bulgulari, prognoz acisindan deger-
lendirildi

Bulgular: Bu tarihler arasinda izlenen 41 KFN'li hasta calismaya alindi. Oncesinde bilinen genetik, nérolojik
ya da metabolik hastaligi olan olgular degerlendirme digi birakildi. Hastalarimizin 23'G erkek, 18'i kiz; orta-
lama ndbet gegirme yasi 17 aydi(4-48ay). Hastalarin yaklasik yarisi(n:20) Subat, Mart ve Kasim aylarinda
nobet gegirmisti. En sik gorilen nobet paterni farkindaligin korunmadigi jeneralize tonik klonik nobetti
(n:12, %29,2). En sik komplike olma nedeni (n:34, %82,9) nobetin ayni giin igerisinde tekrarlamasiydi. Ca-
lismaya alinan 41 hastanin %70'i (n:29) normal EEG bulgularina sahipti. Hastalarimizin EEG’lerinin tamami
nobet sonrasi ilk 21 gin iginde yapilmisti. Anormal EEG bulgulari olan on iki hastanin bulgularn zemin
ritminde yasa uygun olmayan organizasyon bozuklugu (n:6), fokal epileptik anormallik (n:5), jeneralize
epileptik anormallikten (n: 3) olugsmaktaydi. Anormal EEG bulgularina sahip 12 hastanin 10’una EEG tekrari
yapilmis olup 7 hastada normal, 1 hastada fokal, 1 hastada ise jeneralize epileptik anormallik gorilmustu.
Bir hasta izlemde Dravet Sendromu tanisi almisti. Manyetik rezonans goérintileme yapilan 32 hastanin
¢ogu normal bulgular sahipken (n:26), anormallikler gliotik degisiklikler, serebellar atrofi ve ilimli ventri-
kiiler genislemeden olugsmaktaydi. Hastalarimizin 4°l (%9,7) izlemde epilepsi tanisi tanisi takip edilmistir.

Sonug: Komplike febril ndbet siklikla iyi gidisli bir durumdur. Elektroensefalografik incelemeler nobeti ta-
kiben yapildiginda yanlis pozitiflik sonucu olusabileceginden bir miiddet ertelendikten sonra yapilmasi
daha uygun olacaktir. Ayrica hastalarin %10'a yakin kisminin izlemde epilepsi olarak takip edilmesi nedeni
ile aileler bu konuda bilgilendirilmelidir.
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S-15

ENFLAMATUVAR BAGIRSAK HASTALIGI PREZENTASYONLARI

Didem Gdlcu Tagkin?

'Cocuk Gastroenteroloji, Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, Adana, Tirkiye

Amag: Enflamatuvar Bagirsak Hastaliklari (EBH), beslenme, genetik ve gevresel faktorlerin etkisiyle geligen
gastrointestinal sistemin inflamasyonu ile karakterize, aralikli remisyon ve alevlenmeler gosteren kronik
bagdirsak hastal@idir. Ulseratif Kolit (UK), Crohn Hastaligi (CH) ve indetermine kolit sekilde siniflandiril-
maktadir. EBH’lerin sikhigi giderek artmakta olup erken tani ve tedavisi hastaligin seyri, cocuk hastanin
gelisiminin saglanmasi ve yasam Kkalitesinin arttirlmasi acisindan ¢ok dnemlidir. Bizde kendi klinimizde
tani koydugumuz EBH’lerin bagvuru yakinmalari ve laboratuvar verilerini inceleyerek hastaligin erken tanisi
acisindan farkindalik yaratmayi amacladik.

Yontem ve Gereg: Hastanemiz Cocuk Gastroenteroloji Poliklinik 1'de 2017 ve 2020 tarihleri arasinda klinik,
laboratuvar ve kolonoskopik biyopsi ile EBH tanisi almig olan 40 hastanin dosyasini geriye donik olarak
inceleyerek gelis muayenesi, sikayetleri, laboratuvar parametrelerini degerlendirdik.

istatistiksel veriler:

SPSS (Statistical Package for the Social Sciences) 23.0 paket programi kullanildi. Kategorik dlgtimler sayi
ve yiizde olarak, siirekli 6lglimler ortalama ve standart sapma (gerekli yerlerde medyan (ortanca) ve mini-
mum-maksimum) olarak 6zetlendi. Kategorik ifadelerin ¢éziimlenmesinde Fisher exact testine basvuru-
lurken, surekli 6l¢lim parametrelerin analiznde Mann Whitney u testi kullanildi. Stirekli 6lgtimler arasindaki
iliskinin belirlenmesinde Spearman korelasyon testine bagvuruldu. Tim testlerde istatistiksel onemlilik
diizeyi 0.05 olarak alindi.

Bulgular:

Galismaya toplam 40 hasta dosyasi retrospektif olarak incelenerek ¢alismaya dahil edildi. Hastalarin %
57,5'i erkek, % 42,5'i kiz hasta idi. Hastalarin % 90’1 Tirkiye vatandasi, % 10’u farkl ilke vatandasiydi. Hasta
yas ortalamamiz 14,7 yas idi.
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Tablo 1. Hastalarin yas ve cinsiyet dagilimlar
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Hastalarin ensik bagvuru sikayetleri en sik karin agrisi, 2.siklikta rektal kanma ve 3.siklikta ishal idi (Tablo

).

N

Tablo 2. Hastalarn gelis sikayetleri
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Hastalarimizda diger varolan sikayetler sirasiyla kilo kaybi, kansizlik, gelisme geriligi, protein kaybettiren
enteropati, cilt ve eklem bulgulari idi. Bizim ¢alismamizdaki en sik bagvuru yakinmalari olan karin agrisi, is-
hal ve rektal kanama, literatirde belirtilen en sik bagvuru yakinmalari ile uyumlu idi (1,3). En stk muayenede
%57,5'inde (23 hasta) karinda hassasiyet, %12,5'inde (5 hasta) muayenede karinda hassasiyet ve defans
mevcut iken, %12,5'inde normal idi. %7,5'inde (3 hasta) hassasiyet, defans ve rebound seklinde akut batin
diistindiirecek ciddiyette bir muayene bulgusu mevcut idi (Tablo 3).
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Tablo 3. Hastalarin gelis muayene bulgularnnin degerlendirilmesi
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Fizik muayene

Hastalarda gaita makroskopik gériinimu sorgulandiginda hastalarin %97,5'unda gaita mukuslu ve %90'inda
gaitada kan mevcut idi (4). Hastalarin kolit diskisi agisindan sorgulanmasi taniyi diistindiirmesi agisindan
cok degerlidir. Hastalarin % 90’inda gece tuvalete ¢ikma yakinmasi mevcut idi. Ginlik diskilama sayisi
sorgulandiginda ortalama 5 defa /giinde gaita ¢ikisi mevcut idi. Hastalarin EBH tipleri dederlendirildiginde
%50'si (20 hasta) Ulseratif Kolit hastasi, %42,5'i (17 hasta) Crohn hastasl, %7,5'i (3 hasta) indetermine kolit
olarak tani aldi (5). EBH'de iist gastrointestinal sistem tutulumunu diglamak agisindan yapilan gastrosko-
pide %77,5'inde (31 hasta) st gastrointestinal sistemde patoloji mevcut idi. Hastalarin %27,5'inda Heliko-
bakter pilori (Hp) (+), %72,5'inda Hp (-) idi. Hp (+) olan hastalarin % 81,8'i (9 hasta) UC, %18,2'si (2 hasta)
CH'si idi. UK hastalarinda Hp(+)'ligi anlamli yiiksek idi (p=0,042, p<0,05).

EBH’lerin %25'inde (10 hasta) eslik eden farkl bir hastalik (besin allerjisi, A;lesel akdeniz atesi..) mevcut idi
(6). Hastalarin biiyiik oraninda %75'inde (30 hasta) eslik eden herhangi bir hastalik yoktu.

Sonug: EBH hastalarinda en sik basvuru yakinmasinin karin agrisi, rektal kanama ve ishal oldugu unu-
tulmamalidir. EBH hastaliginda aktivite indekslerinde sorgulanan bir kriter olarak gece tuvalete kalkma
aliskanh@i her zaman patolojik olarak degerlendirilmeli ve mutlaka sorgulanmalidir. Hastalarin kolit digkisi
acisindan sorgulanmasi taniyi diistindirmesi agisindan ¢ok degerlidir. Karinda hassasiyet en sik rastlanan
muayene bulgusudur. Hastalarin bir kisminda muayene normal olabilir. Akut batin tablosu distindirecek
sekilde (hassasiyet, defans ve rebound bulgulari ile) prezente olabilir. Mutlaka cerrahi karari vermeden
once EBH agisindan ayrintili sorgulama yapilmalidir.
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Yeni Kurulan Bir Merkezde Yenidoganlarda Kalp Kateterizasyonu ve Anjiografi
SonuglarininDegerlendirilmesi

ibrahim Cansaran TANIDIR?, Dilek YAVUZCAN OZTURK?

'Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi

Amag: Cocukluk yas doneminde giderek artan sayida kalp kateterizasyonu ve anjiografi islemi yapilmak-
tadir. Ozellikle dogumsal kalp hastaligi olan yenidogan olgularda hemodinamik farklilik ve klinik bulgularin
degiskenligi nedeniyle erken teshis ve tedavi onemlidir.Bu olgularda kalp kateterizasyonu tanisal veya giri-
simsel olarak uygulanabilmektedir. Bu ¢alismada yeni kurulan bir Gnitede kalp kateterizasyonu ve anjiog-
rafi yapilan yenidogan olgularin degerlendirilmesi amaglandi.

Yontem ve Gere¢: Calisma merkezimizde 1 Ekim 2020- 1 Mart 2021 tarihleri arasinda kalp kateterizasyo-
nu ve anjiografi yapilan yenidogan olgularda retrospektif sekilde yapildi. Olgularin demografik 6zellikleri,
ekokardiyografik bulgulari, kalp kateterizasyonu ve anjiografi yapilma endikasyonlari ve sonuglari deger-
lendirildi.

Bulgular: Toplam 29 yenidogan (12'U erkek, 17'si kiz) olguya 32 kalp kateterizasyonu ve anjiografi yapil-
mistl ve bu sayi ilk 1 yas doneminde yapilan tim anjiolarin 32/131(%25'ini) olusturmaktaydi. Olgularin
medyan yas giin 10 (range 1-25 giin) ve median kilo 3,2 kg(range 1,7-4,3 kq) idi. Prosediirlerin 27/32’si
(%85) girigsimsel ve 5/32 (%15) tanisal amacl yapilmisti. En sik girisimsel islem olarak; 14 olguya pa-
tent duktus arteriosus stenti; 4'iine Balon atriyal septostomi, 4'line Balon atriyal septostomi ve PDA stenti
ayni senasta yapildi. Balon arortik valviiloplasti (n=1), RVOT stent yerlestiriimesi(n=1), Pulmoner balon
valviiloplasti (n=1) ve Pulmoner balon valviiloplsati ve PDA stenti es zamanh (n=1) idi. Tanisal amagli
yapilan anjiolarin 3’ Giinde ekokardiyografi ve BT anjioya ilave bulgular saptandi. Median islem siresi 43
dakika(16-137 dakika), median skopi siiresi 10,3 dk (range 1,1-41,5 dk) idi. 24/29 olguda (%83) higbir
komplikasyon gozlenmedi. 4 olguda ise stent komplikasyonlari (1 migrasyon, 1 embolizasyon, 2 uygunsuz
yere yerlesmesi) 1 ritm sorunu gorildi. 2 olgu islem sonrasi acil operasyona alindi. Erken donemde (3 giin)
higbir olgu kaybedilmedi.

Sonug: Yenidoganlarda kalp kateterizasyonu ve anjiografi igslemi gelisen teknolojik imkanlar sayesinde ¢o-
Junlukla girisimsel iglemler amaciyla kullaniimistir. Ekokardiyografi ve BT anjiografi gibi goriintilemenin
yetersiz kaldi§i olgularda cerrahi stratejiyi belirlemede yardimci olabilmektedir. Bu yontem deneyimli mer-
kezlerde konjenital kalp hastaligi olan yenidoganlarda givenli ve etkin sekilde kullanilabilir.
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S-17

Primer immiin Yetmezlikli Hastalarda COVID-19

Ozge Yilmaz Topal, Ayse Metin’, ilknur Kiilhas Celik’, Azize Pinar Metbulut’, Selma Alim Aydin', Saliha
Kanik Yiiksek?, Aslinur Ozkaya Parlakay?

'Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Alerji ve immunoloji Klinigi, Ankara, Tiirkiye
2Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Klinigi, Ankara, Tiirkiye

Girig: Yeni SARS-CoV-2 tiim diinyada hizla yayilmis olup, koronavirus hastali§i-2019 (COVID-19) Diinya
Saglik Orgiitii tarafindan Mart 2020’de pandemi olarak ilan edilmistir

Cocuklarda semptomatik COVID-19, ¢odunlukla primer immiin yetmezligi (PiY) olanlarda, kronik akciger
hastaliklari ve kalp hastaligi olanlarda bildirilmistir’. PiY olan hastalarin, saglikli populasyona gére hasta-
hgr daha agir gecgirmesi beklenebilmektedir?. Bunun karsiti olarak, immuin sistemi baskilanmis bireylerde,
proinflamatuar sitokin firtinasinin olmamasinin ¢oklu organ yetmezliginden koruyabilecegi de savunul-
maktadir34>,

Bu ¢alismada hastanemizde takip edilen PiY hastasi olan gocuklarda COVID-19 sikliginin ve klinik siddeti-
nin belirlenmesi amaglanmistir.

Metod: Calismaya 1 Eyliil 2019 - 1 Ekim 2020 tarihleri arasinda klinigimizde PiY nedeniyle takip edilen veya
bu donemde yeni tani alan hastalar dahil edilmistir. Hastalarin ebeveynleri aranarak, hastanin COVID-19
gecirme ve COVID-19 olan herhangi biriyle temasli olma durumlari sorgulanmistir. Hastalar COVID-19 ge-
cirdiler ise, semptomlari, klinik siddeti ve enfeksiyon sirasinda hangi tedavileri aldiklar sorulmustur.Hasta-
larin PCR ve seroloji test sonuglari kaydedildi.

istatistiksel analizler IBM SPSS for Windows Version 22.0 paket programinda yapilmistir.

Bulgular: Calismaya 371 PIY tanili hasta dahil edildi. Hastalarin yas ortancalari 88 ay (ceyreklerarasi aralik:
36-156 ay) idi.

iki yiiz altmis bir hasta antikor eksikligi, 41 hasta kombine immun yetmezlik, 40 hasta fagosit sayI veya
fonksiyon defekti, 8 hasta hiicresel ve humoral immuniteyi etkileyen immun yetmezlik, 7 hasta immdin dis-
regiulasyon bozukluguna bagl hastaliklar, 7 hasta intrinsik ve dogal immiin sistemde eksiklik ile seyreden
hastaliklar, 2 hasta otoinflamatuar hastaliklar, 1 hasta antikor ve kompleman eksikligi, 1 da hasta dogus-
tan gelen immiin sistem kusurlarinin fenokopileri sebebiyle olmak iizere toplam 368 hasta PiY sebebiyle
diizenli takipte idi. U¢ hasta ise COVID-19 sirasinda veya sonrasinda yapilan incelemeler sonucunda PiY
tanisi almigti. Hastalarin dogrulanmis COVID-19 gegiren kisi veya kisiler ile temas durumlari ve test sonug-
larinin dagilimlar Figiir 1.'de verilmistir.
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371 hasta
| |
| |
368 hasta daha 6nce PIY . .
ile takipli 3 hasta yeni tan1 PIY
| [
| ]
309 (83.7%) hastanin 59 (%16.03) hastanin

COVID-19 temas1 yok COVID-19 temas1 vardi
L | |

| ]

" 32 hasta (%53.3) o :
7 hastanin pozitif COVID-19 testi 27 hasta (%45.76) COVID-19

COVID-19 test sonucu testleri yapilmigti

yapilmamisti

22 hastanin test
sonucu

pozitif

5 hastanin test
L— | sonucu negatif

Figlr1. Hastalarin COVID-19 gegiren kisi veya kisilerle hasta ile temas durumlari ve test sonuglarinin da-
gihmlari.

Toplamda 32 PiY hastasinin COVID-19 gegirdigi belirlendi. Bir hasta MIS-C tanisiyla olmak {izere, toplam
10 hasta hastalik sirasinda hastanede takip edilmisti. COVID-19 oldugu dogrulanmis 32 hastanin % 65,6's|
tedavi olmaksizin iyilegsmisti ve 11'i (% 34,38) COVID-19 tedavisi gormiistii. COVID-19 teshisi konan has-
talarin 20’sinde antikor eksikligine bagl PiY (17 hasta takipli, 3 hasta yeni tani) vardi. Hastalarimizin higbi-
rinde COVID-19'a bagli mortalite gériilmemisti.

Tartisma: Calismamizda 32 PiY olan hastanin COVID-19 gecirdigi goriildii. Telefonla ulasilan 368 hastanin
sadece 59'unda (% 16.03) yiiksek riskli temas bildirildi ve bu hastalarin 32'sine herhangi bir test yapilma-
misti. Test yapilan hastalarin iginde 5 hasta negatif test sonuglarina sahipti ve 22 hasta test sonugclari ile
COVID-19 pozitif saptanmisti. Bu hasta grubundaki diisiik riskli temas ve COVID-19 oranlarinin, ailelerin
daha onceki siddetli enfeksiyon deneyimleri nedeniyle kati izolasyon dnlemlerine ¢ok dikkatli bir sekilde
uymalarina baglh olabilecegi dusunuldd.

Literatlirde ¢ocuklarda COVID-19 insidansinin yetiskinlere gore daha dusuk oldugu da bildirilmistirs. Wu
ve arkadaslari dogrulanan 44672 COVID-19 vakasinin sadece % 2'sinin 0-19 yaslar arasinda oldugunu
bildirmistir’. Bu nedenle, bu ¢alismadaki diisiik dogrulama oraninin hastalarin pediatrik yas grubunda ol-
masina da bagl olabilecegi diistiniildi. Ayrica, ¢aligmadaki 59 hastanin 32'si (% 54,24) yakin temasta ol-
masina ragmen semptomlari olmadigi igin PCR veya seroloji testi yapilmamisti. Bu hastalarin COVID-19'a
yakalanmamis olabilecekleri ya da daha biyiik olasilikla asemptomatik enfeksiyona sahip olma ihtimalleri
mevcuttu. Asemptomatik hastalara test yapilmamis olmasi, dogrulanmis tanilarin daha az tespit edilmesi
acisindan ¢alismamizin sinirliligi olarak degerlendirildi.
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Literatlrde antikor eksikligi nedeniyle izlenen ve COVID-19 gegiren hastalar ile ilgili yayinlar bulunmakta-
dirt®19, Antikorlar, bakteriyel ve viral enfeksiyonlarla micadelede etkilidir''. Bizim ¢alismamizda COVID-19
geciren hastalarin cogunda (n = 20,% 62.5) antikor eksikligi sebebiyle PiY vardi ve bu tani 1 hastada MIS-C
sirasinda teshis edilmisti.

hastanin 10'u hastanede takip edilirken, 11 hastanin COVID-19 sebebiyle tedavi aldi§i ogrenlldl. Gocuk has-
talardaki ACE reseptér seviyelerinin ve PiY olan hastalarda sitokin firtinasinin olmamasinin, COVID-19'un
siddetli fazlarini gelistirme olasiligini diigiirmede etkili olabilecegi diistindlda.

Sonug olarak, PiY olan hastalarin tiimiiniin enfeksiyonla iligkili sekel olmaksizin tamamen iyilestigi go-
rildd. PiY’in SARS-CoV-2 enfeksiyonu igin koruyucu veya predispozan bir faktor olup olmadigi hala acik
degildir. Bu konu hakkinda daha fazla bilgiye ihtiya¢ vardir.
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S-18

Adli Tip Goziiyle SSPE Tanih Olgular

Nicel Yildiz Silahl?, Hizir Asliyliksek’, Tulin Tiraje Celkan’
TAdli Tip Kurumu

Amag: Subakut sklerozan panensefalit (SSPE) kizamik hastaliginin, ge¢ baslangigh kronik ve mortal seyre-
den bir komplikasyondur. SSPE hastaligindan korunma kizamik asisi ile kizamik hastaligindan korunmaya
baglidir. Asi kararsizligina neden olan sebeplerin basinda gelen yetersiz bilgi edinme ve gliven sorunu;
sspe iligkili medikolegal siirece yansiyan olgularda da siklikla kargimiza ¢ikmaktadir.

Yontem ve Gereg: Arastirma tanimlayici bir caligma olarak planlanmig, Ocak 2017-Aralik 2020 tarihleri ara-
sinda Adli Tip 7. ihtisas Kurulu tarafindan diizenlenen 16.714 rapor (miitalaa ve miizekkere) retrospektif
olarak taranmis; “SSPE" tanisi ile tibbi uygulama hatasi iddiasi bulunan 6 olgu ¢alismaya dahil edilmistir.

Bulgular: Calismaya, “SSPE” tanisi ile tibbi uygulama hatasi iddiasi bulunan 6 olgu dahil edilmigtir. Olgu-
larin cinsiyet dadilimlarina bakildiginda 5 erkek (%83.3), 1 kiz (%16.6) oldugu saptanmistir. Olgularin yas
araligi 5-17 (median: 10) olarak saptanmistir. Tim olgularda tibbi uygulama hatasi iddiasi; asilama siireci
ile ilgili olup davali taraf Saglk Bakanhgr'dir. Dort olguda (%66.6), “eksik doz kizamik asisi uygulanmasi
sonucu kizamik hastaligi gecirilmesine bagli SSPE hastaligi olustugu” iddiasiyla hukuki sirec baslatilirken,
bir olguda “9. ayda kizamik hastaligi gecirildigi ve bu nedenle yarim doz kizamik asisi uygulandigi, sonra-
sinda 12. ayda uygulanan tam doz asinin SSPE hastali§ina neden oldugu”, bir olguda ise “asinin uygun yas
araliginda yapilmamasi nedeniyle SSPE hastaligina” yakalandigi iddiasi ile hukuki sire¢ baglatilmigtir. Tim
olgular en az bir doz kizamik asisi ile agilanmis olup, ilk doz asilamalari 9. ayda yapilmistir. Olgular hakkin-
da diizenlenen Kurul Miitalaa Sonuglari dederlendirildiginde 5 olguda (%83.3), SSPE hastaliginin kizamik
hastaliginin uzun dénem komplikasyonlarindan biri oldugu vurgulanmis oldugu, saglk c¢alisanlarina ait
tibbi uygulama hatasi bulunmadigi gortlmdstir.

Sonug: Galismamizda agir bir klinik tablo olan SSPE hastalidinin nedenselligini arastiran aileler ile medi-
kolegal agidan karsi karsiya kalan asi uygulamalarinin kendisinden ¢ok yetersiz asi uygulamalarina bagl
hastaligin gelistigi iddialarinin ortaya atilmis olmasi tlkemizde ¢ocukluk ¢agi asilamalarina karsi toplum-
sal duyarhigin ve glivenin devam ettigini gostermektedir
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S-19
Cocukluk ¢agi kanser tedavisi almig olan hastalarda dis ¢iiriigii olusumunu
etkileyen patolojik faktorler

Begimhan Demir Giindogan?, Fatih Sagcan’, Elvan Caglar Citak’

"Mersin Universitesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali

Amac: Gocukluk ¢agr kanser tedavisi sonrasi orodental komplikasyonlar yiiksek oranda bildirilmektedir.
%90'a varan oranlarda gorilebilmektedir. Bu calismada ¢ocukluk ¢gaginda kanser tedavisi almis hastalarda
dental durumlar ve bunun tikirikte tGreyen mikroorganizmalarla iligkisinin belirlenmesi amaclanmistir.

Yontem ve Gerec: Vaka grubu tedavisi tamamlanmis 50 hasta ve kontrol grubu ise 51 saglikli géniilliden
olusturulmustur. Cirik, ¢ekilmis ve dolgulu daimi dis ve st disi sayisini belirlemek icin DMFT/dmft in-
deksi kullanilmis ve tiikiiriik 6rneklerinde St. Mutans, Laktobasil spp. ve Candida tiirlerinin kantitatif olarak
arastinimistir.

Bulgular: Vaka grubu hastalarinin DMFT skoru ortalamasi 3.2 + 3.33, kontrol grubu hastalarinin DMFT
skoru ortalamasi 1.98 + 2.72 olarak bulundu(p=0,047). dmft skoru vaka grubunda 0.56 + 1.67 kontrol gru-
bundaise 1.45 + 3.19 olarak bulundu (p>0.05). S. Mutans, Laktobasil spp ve Candida tiirleri kontrol grubuna
gore yuksek diizeyde bulundu. Streptococcus mutans koloni Gireme orani vaka ve kontrol gruplari arasinda
farkhlik gostermezken vaka grubunda yaklasik iki kat fazla Gireyen kolini oldugu gorilmistir (P>0.05).
Benzer olarak Laktobasil iremeleri de vaka grubunda kontrol grubuna gore yaklasik 3 kat fazla olmasina
ragmen bu fark istatistiksel olarak anlaml degildi (P >0.05). Maya kolonisi miktarina baktigimizda vaka
grubunda Greyen maya kolonileri sayisinin ortalamasinin kontrol grubunda treyen maya koloni sayisinin
ortalamasina orani istatistiksel olarak anlamli bulundu (P=0.006).

Sonug: Calisma verilerine gore kanser tedavisi almis grupta, kontrol grubuna gore agiz hijyeninin daha kotu
, DMFT skorlarinin giincel literatiirlere benzer olarak daha yiiksek oldugu tespit edildi. Calismamizda S.
Mutans, Laktobasil ve Candida tirleri tlikirikte kontrol grubuna gore yliksek diizeyde bulundu ancak sade-
ce Candida tirlerinde istatistiksel olarak anlamli farkhlk oldugu gozlendi. Vaka sayisi artinldigi takdirde di-
ger mikroorganizmalar i¢in de bu farkin anlamli diizeyde olabilecegini dislinmekteyiz. Bu mikroorganizma
koloni sayilarindaki artis DMFT skorlarindaki artisa katki sagladigini diisinmekteyiz. Bu nedenle tedavisi
biten hastalarda ileri donemlerde de agiz saghgini koruyucu 6nlemlere ihtiyag oldugu distnilmektedir.
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Treosulfan- Fludarabine -Tiotepa ile Busulfan-siklofosfamid hazirlama rejimi

alan talasemi majorlu ¢gocuk hastalarin karsilagtirmali sonuglari: Tek merkez de-
neyimi

Yontem Yaman?!

'istanbul Medipol Universitesi Gocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dall

Giris: Allojeneik hematopoetik kdk hiicre nakli (AHKHN) Talasemi Major (TM) hastalarinda kesin etkinligi
bilinen tek kiiratif tedavi yoludur (1). Son yillarda busulfan yerine treosulfan kullanan hastalarda nakil
sirasinda toksisitenin daha az oldugu, buna bagli olarak transplant iliskili ve toplam mortalitenin de daha
az olduguna dair ¢alismalar bulunmaktadir (1,2,3). Biz de son yillarda hastanemizde yaptigimiz Talasemi
Major nakillerinde toksisiteyi azaltmak i¢in hazirlama rejimi olarak treosulfan/thiotepa/fludarabin (treo/
thio/flu) igeren rejimi kullanmaktayiz. Daha onceki yillarda kullandigimiz hazirlama rejimi ise busulfan/
siklofosfamid (Bu/Cy) idi. Biz bu galisgmamizda AHKHN yaptigimiz hastalarda iki grup arasinda tedaviye
bagl komplikasyonlari karsilastirmak ve sonraki tedavilerimizde segecegimiz hazirlama rejiminde bize yol
gosterebilmesi igin bu calismayi planladik.

Yontem ve Gerec: istanbul Medipol Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Hematoloji-Onkoloji bélimiinde, Ekim
2014 - Eylil 2020 tarihleri arasinda TM tanisiyla AHKHN uygulanan, Pessaro siniflamasina gore sinif 1 ve
2 olan ve ardarda gelen 45 gocuk hasta ile retrospektif olarak bu ¢alisma yapildi. Treo/thio/flu grubundaki
tim hastalar hazirlama rejimi olarak intravenoz (1V) thiotepa 8-10 mg/kg/giin -6. giinde, treosulfan 14 g/
m2/gin -5'ten,-3. gline kadar, fludarabine 40 mg/m2/giin -5ten,-2. giine, ATG fresenius 10 mg/kg/giin
-3'ten, -1. giine kadar aldilar. Bu/Cy/ATG grubundaki hastalar IV busulfan 3,2 mg/kg/gtin eriskin esdegeri
-9'dan, -6.gline kadar (tim hastalarda busulfan diizeyi area under curve (AUC) 900-1350 pMol/dakika ola-
cak sekilde monitorize edildi), siklofosfamid 50 mg/kg/giin -5'ten, -2. gline kadar, ATG fresenius 10 mg/
kg/glin -3'ten, -1. giine kadar aldilar. Graft versus host hastali§i(GVHH) proflaksisi igin her iki gruba da
siklosporin 3 mg/kg/giin ve metotrexate 15 mg/ m2 IV +1. glinde ve 10 mg/m2 +3, +6, and +11. glinler-
de kullanildi. Venookluzif hastalik (VOH) icin tiim hastalar ursedeoksikolik asit kullandilar. Hastalardan
sosyal guvenlik sistemi kargilayanlara Busulfan veya treosulfan’in ilk dozuyla baglanarak 28 giin siiresin-
ce defibrotide 25mg/kg/giin dozunda VOH profilaksisi igin kullanildi. Sosyal glivenlik sistemi defibrotide'i
karsilamayan hastalara 100 1U/kg/glin heparin 24 saat infuzyon olarak yine ayni siiregte verildi. Heparin
ile proflaksi yapilan gruptaki hastalardan VOD gegcirenlerin tedavisine sosyal glivenlik kurumuyla konusu-
larak defibrotide 25 mg/kg/giin dozunda eklenildi ve minimum14 giin kullanildi. istatistiksel veriler IBM
Statistical Package for the Social Sciences (IBM SPSS) software, version 18.0, IBM Corp., Armonk, NY, USA
kullanilarak degerlendirildi.

Bulgular: Busulfan siklofosfamid hazirlama rejimi alan hasta sayisi 29, treo/thio/flu rejim alan hasta sayisi
16 idi. Tim hasta grubunda nakil sonrasi talasemiz yasam ve sag kalim sirasiyla %91.2 ve %95.6 idi. Her
iki hasta grubu arasinda yas, cinsiyet, nakle girerken ferritin diizeyleri ve Pessaro siniflandirmasi agisindan
istatistiksel anlamli fark yoktu (p>0.05). Gruplar arasinda tam uyumlu akraba ve akraba disi donér oranlari
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arasinda busulfan alan grup lehine istatistiksel olarak anlaml farkhlk vardi; busulfan ( p<0,05). Sag tala-
semisiz, sag talasemili yasam ve 6lim oranlar busulfan ve treosulfanl grupta sirasiyla %92.4, %0, %7.6
ve %93,4, %6.6, %0 idi ve istatistiksel olarak anlaml bir farkhhlk yoktu. Hastalarin kronik graft versus host
hastali§i (GvHH), graft rejeksiyonu, EBV ve CMV reaktivasyonu, akut karaciger, kolon ve cilt GvHH goriilme
oranlari arasinda istatistiksel bir farkliik saptanmadi. Her iki arasinda VOH gelisme riski agisindan bakildi-
ginda treo/thio/flu grubunda hi¢ VOH goriilmezken, Bu/Cy grubunda 11 hastada (%42) gorildi (p<0.01).
Buna karsin her iki grupta da defibrotide profilaksisi alan hi¢bir hastada VOH gorilmedi. Hastalarin has-
tanede yatis siireleri treo/thio/flu alan gruptaki hastalarda (min 21 maks 122 giin ortanca 32 giin), Bu/Cy
alan gruptaki hastalarda (min 26 maks 286 giin ortanca 47 giin) olmustur. Hastalarin yogun bakim yatisi
gereksinimi treo/thio/flu alan grupta 3 hastada, Bu/Cy alan grupta ise 11'i VOH dolayisiyla toplam 12 has-
tada olmustur.

Tartisma: Talasemi Major hastalarinda kiiratif tedavilerden olan AHKHN yapilacak ideal alici karacigerde
ek problemi olmayan, demir yiikii olmayan ve aile i¢i uygun donori bulunandir (4). Treosiilfanli rejim yapi-
lan nakillerin cogunda daha diisiik transplant iliskili mortalite (TiM) ve esit etkinlik saptanmistir (1,2,5,6).
Bernardo ve arkadaslari treosilfan bazli hazirlama rejimiyle yapilan nakillerde akut GVHH, graft yetmezIigi
ve TIM insidansini sirasiyla 14%, 9%, and 7%, saptamiglardir (2). Abraham ve arkadaslari en kiigiigi 12
yasinda olan hastalarda treosulfan kullandiklarinda graft yetmezligini %11 bulmuslar. Treosulfanh hazir-
lama rejimi alan ¢ocuklarin 5 yillik yagsam beklentisini busulfanli gruba gore anlamli olarak yiiksek sap-
tamislardir. Buna karsin Urdiinden yapilan bir calismada busulfan kullanimiyla da transfiizyon bagimsiz
yasam %88.2, transflizyondan bagimsiz yagsam %97 saptanmistir. Fakat bu hastalarin biiylik cogunlugu
aile i¢i HLA tam uyumlu dondorden nakil yapilmis hastalardir. Bu ¢alismada basari oranlar bizim calis-
mamizi andirsa da defibrotide profilaksi verilmeyen bu c¢alismada hicbir hastada VOH gelismemistir (4).
Bizim defibrotide kullanmayan busulfan kullanan ve biiyik gogunlugu uygun aile i¢i donorden nakil yapti-
gimiz hasta grubunda ise bu oran %42 olarak saptanmistir. Treostilfan bazli hazirlama rejimleri ile yapilan
AHKHN'leri giinimiizde hemofagositik lenfohistiyositoz, kemik iligi yetmezlikleri, immunyetmezlikler ve
maliyn hastaliklar da ( 6zellikle I6semide) glivenle kulaniimaktadir ve transplant iligkili mortalitelerde ciddi
dislsler gorilmektedir (7,8,9,10).

Sonug: Busulfan ve treosulfanla AHKHN uygulanan hastalarda bizim ¢alismamizda mortalite ve kronik
komplikasyonlar agisindan istatistiksel olarak énemli farklar gorilmedi. Hastalarimizin higbiri Pessaro
sinif 3 olmamasina yani karacigerde fibroz saptanmamasina ragmen defibrotidsiz yapilan ve busulfan
kullanilan AHKHN'leri sonrasi ¢ok ciddi oranda VOH saptandi. Bu durum hastalarin yogun bakim yatislarini
ve toplam hastanede yatis strelerini anlamli olarak arttirdi. Treosulfanli rejim daha az toksik olmasi ve
graft kaybi riskinin busulfanh rejimden daha fazla olmamasi nedeniyle AHKHN igin tercih edilebilir olarak
gorilmektedir. Buna karsin busulfanli rejim segilecekse mutlaka defibrotide proflaksisi diistinilmelidir. Bi-
zim Ornekledigimiz grubun kigik, calismamizin retrospektif olmasi; treosulfan grubunda daha ¢ok akraba
disi nakil yapilmasi, busulfan grubunda daha az defibrotid kullanan olmasi ¢alismanin kisitlamalari olarak
disinildi. Bu iki hazirlama rejimini kullanan hastalar kiyaslamak igin randomize prospektif galismalara
ihtiya¢ duyulmaktadir.
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S-21
Cocukluk Cagi Golyak Hastalarinin Poliklinik Takiplerine Diizenli Gelmesinin
Onemi

Nevzat Aykut Bayrak?, Burcu Volkan?

1SBU Zeynep Kamil Kadin ve Gocuk Hastaliklari Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji,
Hepatoloji ve Beslenme Béliimdi, istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme BD, istanbul

Amag: Colyak hastali§i (CH) olan gocuklarda, diizenli ayaktan poliklinik takipleri, biiylime ve gelismeyi,
glitensiz diyete (GD) uyumu ve mikro-besin eksikliklerini izlemek, ayrica komplikasyonlari 6nlemek ve bes-
lenme danismanhdi igin 6nemlidir. Takiplerine diizenli gelmeyen hastalarin GD’e uyumda ciddi sorunlar ya-
sadigi bildirilmistir. Amacimiz, CH olan ¢ocuklari poliklinik takiplerine gelme, bliyiime, mikro-besin durumu
ve GD’e uyum agisindan degerlendirmektir.

Yontem ve Gereg: Ocak 2018 — 2021 tarihleri arasinda basvuran CH olgularinin poliklinigimiz veri banka-
sindan elde edilen verilerle yapilan bu ¢calismada, en az 1 yildir GD ile beslenen, biyopsi ile kanitlanmis CH
olgulari dahil edilmigtir. Son bir yil igcinde en az li¢ kez kontrol bagvurusu olan olgular, diizenli takibe gelen
(DTG) hasta grubunu, yalnizca bir kontrol bagvurusu olanlarsa yetersiz takibe gelen (YTG) hasta grubunu
olusturdu. Hemoglobin, ferritin, folik asit, vitamin B12 ve D sonuglari kayit edildi. Diyete uyum, ebeveynlere
sorularak ve anti-doku transgliitaminaz IgA (TTG) seviyeleri ile ayri ayri dederlendirildi. Son ziyarette sapta-
nan veriler kayit edildi. Selektif IgA eksikligi, diabetes mellitus ve eslik eden diger sistemik hastaligi olanlar
calisma disi birakildi.

Bulgular: Toplam 691 poliklinik ziyaretinden 213 GCH vakasi (medyan yas: 11.9 yil, % 63,8 kiz, %58,6 DTG)
uygun bulundu. DTG ve YTG hastalari igin ebeveyn tarafindan bildirilen GD uyumu sirasiyla %63,4 ve %46,6
idi. TTG seviyeleri dikkate alindiginda, DTG hastalarinin sadece %58,4>i ve YTG hastalarinin %29,6>si siki
GD uyguluyordu (x2: 17,2, OR: 3,34, %95 GA: 1,87-5,97, p <0,001). Regresyon analizinden sonra YTG ile ileri
yas (11,1£3,6 vs. 12,243,3), diisiik sosyoekonomik durum, disiik BMI z-skorlari (-0,38+3,6 vs. -1,5+1,18),
ferritin (20,8+16,2 vs. 13,6+14,2 ng/mL) ve vitamin D (20,149 vs. 17,3%6,9 ng/mL) ve daha yiiksek TTG
(58,1£91,2 vs. 146,14£129,2 RU/mL) arasinda iliski saptandi.

Sonug: Calismamiz, YTG'nin CH olan ¢ocuklarda GD’e zayif uyum ve yetersiz biyime ile iliskili oldugunu
gostermektedir. Ayrica demir ve D vitamini eksikligi daha yaygindir. Yasin ilerlemesinin ve disik sosyoe-
konomik durumun YTG igin baslica risk faktorleri oldugu saptandi.
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S-22

Sisman ergenlerde folat ve vitamin B12 diizeylerinin insiilin direnci ile iligkisi

Bahar Ozcabl, Furkan Erdogan? Rabia Goniil Sezer Yamanel?

"Memorial Bahgelievler Hastanesi, Cocuk Endokrinoloji Bolimu
2SBU, Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklari Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hasta-
hklari Klinigi

Giris: Sisman ¢ocuklarda vitamin ve mineral diizeylerinin disiik oldugunu bildiren ¢alismalar mevcuttur.
Amacimiz bu ¢ocuklarda folat ve vitamin B12 diizeylerinin insilin direnci ile iligkisini irdelemektir.

Gereg ve Yontem: 2015-2019 yillari arasinda poliklinigimize basvuran ve basit sigmanlik tanisi alan, met-
formin,ve vitamin B12/folat tedavisi kullanmayan, 9-18 yas 84 ergen olgunun (44 kiz) dosyalari tarand.
Yaslari, antropometrik olglimleri, aglik glukoz, insilin, kan lipid ve lipoprotein degerleri, folat, vitamin B12,
hemoglobin (hb), hematokrit (hct), MCV (mean corpuscular voliime), HOMA-IR (homeostasis model of
assessment-insulin resistance), total kolesterol (TK), trigliserit (Tg), HDL-K, LDL-K, Tg/HDL-K, TK/HDL-K
degerleri kaydedildi. HOMA-IR degeri >3,8 olan kiz olgular ve >5,2 olan erkek olgularda insiilin direnci var
kabul edildi.

Bulgular: Ortalama yas 13,842 yil idi. insiilin direnci olan olgularda (n=48) viicut agirhg (p=0,027), vii-
cut agirh@ SDS (p<0,001), viicut kitle indeksi (p=0,001) ve SDS'si (p<0,001), insdlin diizeyi (p<0,001) ve
HOMA-IR degeri (p<0,001) daha yiiksek, vitamin B12 diizeyi (p=0,048) insiilin direnci olmayanlara gére
daha diisiikti; diger degisken ve folat diizeyleri ise anlaml farkliik gdstermedi (p>0,05). insiilin direnci
olmayan olgularda sirasi ile vitamin B12 ve folat diizeyleri 3901155 pg/mL ve 6,0612,16 ng/mL; olanlarda
ise 3381143 pg/mL ve 6,08+2,17 ng/mL idi. Vitamin B12 ve folat diizeyleri ile diger degiskenler arasinda
anlamli korelasyon saptanmadi (p>0,05).

Sonug: Sisman ¢ocuklarda, instlin direnci varliginda vitamin B12 dizeylerinin daha disuk oldugu, ancak
folat diizeylerinin anlamli farklilik géstermedigi gozlenmistir. Vitamin B12 diizeyleri ile insiilin, HOMA-IR ve
kan lipid/lipoprotein degerleri arasinda anlamli iliski saptanmamistir. Calismamiz 6zellikle folat diizeyleri-
nin insdlin direnci ile iliskili olmadigini, baska etmenlerin roli olabilecegini gostermistir.

Kaynaklar:

1. Ho M, Halim JH, Gow ML, El-Haddad N, Marzulli T, Baur LA, Cowell CT, Garnett SP. Vitamin B12 in obese
adolescents with clinical features of insulin resistance. Nutrients. 2014;6(12):5611-8.

2. F Dursun, N Gerenli. Relationship Between Insulin Resistance and Vitamin B12 Deficiency in Obese
Children. Haydarpasa Numune Med J 2019;59(1):84-87

3. Demir K, Konakg¢i E, Ozkaya G, Kasap Demir B, Ozen S, Aydin M, Darendeliler F. New Features for Child
Metrics: Further Growth References and Blood Pressure Calculations. J Clin Res Pediatr Endocrinol.
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children and adolescents: HOMA-IR cut-off levels in the prepubertal and pubertal periods. J Clin Res
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Fokal Dermal Hipoplazili Dort Hastanin Klinik Ve Genetik Bulgularinin
Degerlendirilmesi

Biisra Hotaman?, Aylin Yiiksel Ulker', Ozge Kaynar', Serdar Bozlak’, Evrim Cifci Sunamak’, Esra Usluer’,
Dilek Uludag Alkaya', Beyhan Tiysiz'

"Cerrahpasa Tip Fakiiltesi

Amac: Fokal Dermal Hipoplazi, X'e bagli dominant gegisli PORCN mutasyonu sonucu ortaya ¢ikan bir ek-
todermal displazidir. Olgularin %95’i de novo olusur ve hastalarin %90’1 kizdir. Baslica bulgular ciltte pem-
be-kirmizi atrofik makaiiller, telenjiektaziler, yasla birlikte artan lipomat6z nodiiller, iris kolobomu, mikrof-
talmi, hipo-oligodonti, polisindaktili, brakidaktili ve tirnaklarda distrofidir. Bu ¢alismanin amaci nadir bir
hastalik olan fokal dermal hipoplazi diisiinilen dort hastanin klinik bulgularini incelemektir.

Yontem ve Gereg: istanbul Universitesi-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Gocuk Genetik klinigine ciltte hiperpig-
mente atrofik lezyonlar, el ayak anomalileri, kraniofasyal bulgular ile basvuran dort olgunun klinik ve gene-
tik bulgulari degerlendirilmis, kromozomal ve molekiiler genetik analizleri yapilmistir.

Bulgular: Calismamizda dort hasta degerlendirildi, hastalarin hepsi kiz ve basvuru yaslari ortalama 1.5
yas idi (6 ay-5 yas). Ailelerde akraba evliligi mevcut degildi. En sik izlenen bulgular ciltte linner/retikiiler hi-
perpigmentasyon, atrofi, telenjiektazi ve ellerde sindaktili idi. Hastalarin birinde perioral papilloma, birinde
larenkste papillomatoz lezyonlar vardi. iki hastada seyrek ince saclar, bir hastada yamasal alopesik alanlar
mevcuttu. iki hastada ayaklarda sindaktili, bir hastada tirnak distrofisi vardi. Hastalarin ikisinde mikrof-
talmi mevcuttu, birinde bu bulguya nistagmus ve iris kolobomu eslik etmekte idi. U¢ hasta mikrosefalikti,
bunlardan ikisinde néromotor gerilik tespit edildi. U¢ hastada ayrica skolyoz, bir hastada umbilikal herni
saptandi. Puberteye erisen bir hastada lokalize kutan6z yag birikimi gelisti. Periferik kanda yapilan genetik
analizlerde hastalarin birinde PORCN geninde heterozigot mutasyon saptandi. Diger hastada kromozomal
array analizi ve PORCN dizi analizi normaldi, somatik mutasyon olabilecegi diistintldu. Diger iki hastanin
ise genetik tetkikleri devam etmektedir.

Sonug: Viicutta dogumdan itibaren olan hiperpigmente atrofik lezyonlar, el ve ayakta sindaktili, mikroftal-
mi, iris kolobomu bulgular gorildiginde Fokal Dermal Hipoplazi distnilmelidir. Tani konulan hastalarda
refli ve uyku apnesi sorunlarina yol acabilecek mukozal papillom ve dekolman sonucu ani korlige yol
acabilecek retinal kolobom agisindan dikkatli olunmalidir.
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S-24
Cocuk Acil Poliklinigine Bagvuran Gocuklarda Nutrisyonel Durumun Degerlendi-
rilmesi

Sinem Oral Cebeci?, Ahsen Dénmez Tiirkmen? Omer Faruk Beser? Erkan Akkus? Memnune Nur Gebi?,
Mirsaid Aghalarov?, Fiigen Cullu Cokugras?

"Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari AD Cocuk Acil BD

2Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslen-
me BD

3Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari AD

Amac: Gelismekte olan ulkelerde malnutrisyon giinimiizde halen énemini koruyan bir saglik sorunudur.
Herhangi bir nedenle cocuk acil poliklinigine bagvuran pediatrik hastalarda malnutrisyon sikligini sapta-
mak, skorlama sistemleri ile malnutrisyonun énceden tahmin edilebilirligini degerlendirmeyi amacladik.

Yontem ve Gereg: Cocuk Acil Poliklinigine basvuran, kronik hastaligi nedeniyle 6zel beslenme diizeni ol-
mayan 209 hastanin demografik bilgileri, antropometrik dlgtimleri alind, yasa gore boy ve boya gore agirlik
Z skorlari hesaplandi. PYMS-Pediatric Yorkhill Malnutrition Score (Pediatrik Yorkhill Malnutrisyon Puani)
ve STRONG-Kids- Screening Tool for Risk of impaired Nutritional Status and Growth (Bozulmus Beslenme
Durumu ve Bilyiime Riski i¢in tarama Testi) skorlar kaydedildi.

Bulgular: Toplam 209 hasta ¢aligmaya dahil edilmistir. Calismaya alinan olgularin yas ortalamasi 7,37+5,38
yas olup, 105 (%50,2)'i kiz, 104 (%49,8)'u erkek idi. Basvuru tanilar degerlendirildiginde en sik olarak %49,7
st solunum yolu enfeksiyonu (n=104), %19,1 akut gastroenterit (n=40) ve %11,5 dokiintil viral enfeksiyon
(n=24) saptandi. Calismamizdan elde edilen ilk verilere gore hastalarin %6,7'sinde (n=14) akut malnutris-
yon %20,1'inde (n=42) kronik malnutrisyon saptandi. PYMS'e gore hastalarin %50,2’si diislik, %35,9'u orta,
%13,9'u yiiksek risk grubunda idi. PYMS'nin 0 oldugu (risk yok) hastalarin higbiri malnutrisyonlu degildi.
STRONG-Kids skorlamasi yapilan hastalarda ise %22,5 orta risk, %7,2 yliksek risk hesaplandi. STRONG-Ki-
ds skoru 0 olan 2 hastanin boya gore agirlik z skorunun <-2 oldugu gorildu. Her iki skorlama sisteminin
boya gore agirlik z skoru ile negatif korelasyonu oldugu saptandi.

Sonug: Calismamiza gore herhangi bir nedenle Cocuk Acil Poliklinige basvuran hastalar arasinda nutrisyo-
nel bozukluk saptanma olasiligi yliksektir. Basvuru sikayetine odaklaniimasi nedeniyle malnutrisyon goz-
den kacabilmektedir. Onlenebilir bir durum olmasi nedeniyle malnutrisyonun erken dénemde taninmasi ve
tedavi edilmesi hem primer hastaligin tedavi basarisini arttiracak hem de guinimizde halen sik gortlen bir
halk sagligi sorunu olan malnutrisyonun giderilmesine katki saglayacaktir.
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Emziren Annelerin Bebeklerini Besleme Davraniglari ve Tamamlayici Beslenme-
ye lliskin Goriis ve Uygulamalari

Adnan Barutgu?, Nurdan Evliyaoglu’

Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Sosyal Pediatri Bilim Dall

Girig: Anne sitlyle beslenmeye devam ederken bunun yani sira yavas yavas sivi, yari kati, kati ek gidalara
alistinlarak bebegin erigkin tip beslenmeye gegis yaptigi bu doneme “ek besinlere gegis” veya “tamamlayici
beslenme” dénemi denilmektedir (1, 2). Diinya Saglk Orgiitii (DSO) annelere bebeklerini ilk 6 ay sadece
anne situyle; 6. aydan itibaren ek gidalarla beraber 24. aya kadar yine anne siitliyle beslemeye devam et-
melerini 6nermektedir (3). Ulkemizde alti aydan kiigiik cocuklarin %41'inin sadece anne siiti ile beslendigi
ve bu oranin yasla beraber hizla azaldigi; 0-1 aylik cocuklarda %59, 2-3 aylik cocuklarda %45 ve 4-5 aylk
¢ocuklarda ise %14 oraninda oldugu saptanmis olup; %23'liniin anne situ disinda diger sttlerle, %12'sinin
ise anne siitiine ilaveten ek gidalarla beslendigi gozlenmistir (4). Tamamlayici beslenmeye zamaninda ve
uygun besinlerle baglanmamasi halen énemli bir sorundur. Calismamizda; annelerin tamamlayici beslen-
meye ne zaman ve hangi sebeplerle basladiklarini, hangi besinleri tercih ettiklerini, goris ve uygulamalarini
arastirmak amaglanmistir.

Gereg ve Yontem: Calismamiz tanimlayici tipte olup, Ocak-Mart 2021 tarihlerinde Gukurova Universitesi
Tip Fakiiltesi, Sosyal Pediatri Bilim Dali poliklinigimize bagvuran, 0-24 ay arasinda ¢ocugu olan ve arastir-
maya katilmayi goniilli olarak kabul eden toplamda 142 anne ile tamamlandi. Annelere yiiz-yiize gorlisme
yontemiyle arastirmacilar tarafindan hazirlanan anket uygulandi. Anket formunda annelerin sosyodemog-
rafik 6zelliklerini, bebeklerine tamamlayici beslenmeyi ilk olarak kaginci ayda, hangi gidalarla ve neden
basladiklarini soran sorular yoneltildi. Tim veriler SPSS 23.0 paket programinda tanimlayici istatistikler
(say, ylizde, aritmetik ortalama ve standart sapma) ile degerlendirildi.

Bulgular: Calismaya alinan annelerin; 88'i (%61.9) 20-30 yas aralijinda, 59'u (%41.5) ilkokul mezunu ve 99'u
(%69.8) herhangi bir iste calismiyordu. Annelere ait sosyodemografik 6zellikler Tablo 1'de 6zetlenmistir.
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Tablo 1. Annelerin sosyodemografik 6zellikleri (N=142)

Nisan 2021

ONLINE

N %
Anne yasi (yil) 27,3817,64
(OrtalamazSD) 7 4.9
=20 88 61.9
20-30 :

41 28.9
31-40

6 43
>40
Anne egitim durumu
Okuma yazma bilmiyor 14 9.9
ilkokul 59 41.5
Ortaokul 31 21.8
Lise 22 15.6
Universite 16 11.2
Ailenin maddi gelir durumu (TL)
<2800 24 16.9
2800-5000 59 41.5
5000-10000 50 35.3
>10000 9 6.3
Ikamet yeri
llgce merkezi 96 67.6
Koy 46 32.4
Annenin dogumdan 6nce ¢alisma durumu
Galistyor 43 30.2
Galismiyor 99 69.8

Annelerin 6. aydan 6nce tamamlayici beslenmeye en sik baslama nedeni “sitiiniin az geldigini ve/veya
bebeginin doymadigini disiinmeleri” iken; bu goriisiin 6. aydan itibaren en sik olarak “ek gidaya baglama
zamaninin geldigini diistinmek” olarak degistigi gézlendi. Annelerin tamamlayici beslenmeye baslama ne-

denleri Tablo 2'de gosterilmisgtir.

Tablo 2. Annelerin tamamlayici beslenmeye baglama nedenleri*

4. aydan once 4-5. aylarda 6. aydan itibaren
baslayanlar baslayanlar baslayanlar N(%)
N(%) N(%)

Toplam, N(%)=142(100) 49 (34.6) 53 (37.3) 40 (28.1)
Siitim az geliyordu / doymadigini diisiindiigiim igin 43 (87.8) 33 (62.2) 7 (17.5)
Kilo almadigi igin 2 (24.5) 8 (15.1) 4(10)
Yeni tatlara alismasi igin - 28 (52.8) 11 (27.5)
ihtiyaci oldugunu hissettigim igin 15 (30.6) 24 (45.2) 19 (47.5)
Glindiiz ve gece uykusunda sik sik uyandigi igin 11 (22.4) 11 (20.7) 7 (17.5)
Ek gidaya baslama zamani geldigi icin 3(6.1) 8 (15.1) 34 (85)
Bebek emzirmeyi reddettigi igin 7 (14.3) 9(16.9) 3(7.5)
isimde tekrar galigmaya bagladigim igin 2(4.7) 23 (43.3) 4(10)
Anne veya bebege ait saglik sorunlari oldugu igin 6(12.2) 7 (13.2) 2 (5)
Aile biiyiikleri / akrabalarimin yonlendirmeleri nedeniyle 7 (14.3) 22 (41.5) 6 (15)
Yemeklerin kokusundan dolayi cani gekmis olabilir diye 2(4.1) 16 (30.1) -
Meme basinda yara veya enfeksiyon varligi nedeniyle 4(8.2) 2 (3.7) -

*Birden fazla segenek isaretlenmisgtir.
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Ek gidaya ortalama baslama yasi 3.87+2.00 ay olup; bebeklerin 53'line (%37.3) 4-5 aylikken, 40'ina (%28.1)
6. aydan itibaren ek gida baslandigi saptandi. Bebeklerin ek gidaya baslanma yaslarinin aylara gére dagili-
mi Tablo 3 ve Sekil 1'de belirtilmigtir.

Tablo 3. Bebeklerin ek gidaya baglanma yaslarinin aylara gore dagilimi (N=142)

N %
0-1 ay 26 18.4
2-3 ay 23 16.2
4-5 ay 53 37.3
6. aydan itibaren 40 28.1
Ek gidaya baslama yasi (ay)
Ortalama+SD 3.87+2.00
(min-max) (0-7)

Sekil 1. Bebeklerin ek gidaya baglanma yaslarinin aylara gore dagilimi

Dordlincl aydan once hazir bebek mamalar, su; 4-5. aylarda yemeklerin sular, su ve sebze ¢orbasi; 6.
aydan itibarense sebze ¢orbasi ve meyve sulari baslangi¢ olarak en ¢ok tercih edilen besinlerdi. Annelerin
tamamlayici beslenmede tercih ettikleri besinler Tablo 4'te gosterilmistir.

Tablo 4. Annelerin tamamlayici beslenmede tercih ettikleri besinler (N=142)

4. aydan once basla- 4-5. aylarda basla- 6. aydan itibaren
yanlar yanlar baglayanlar

N N N
inek siitii 3 - 1
Su / sekerli su 8 10 6
Meyve suyu 1 7 7
Ekmek igi+cay - 1 1
Piring unu 1 2

1

Sebze corbasi - 9 10
Meyve piresi - 1 1
Muhallebi - 1 1
Yodgurt / ayran 1 5
Hazir bebek mamalari 34 4 2
Yemeklerin sulari 1 11 4
Toplam 49 53 40
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Tartisma: Calismamizda 4. aydan once ve 4-5. aylar icerisinde ek gidaya annelerin baglama nedeni en
sik olarak siitiiniin yetmedigi / bebeklerinin doymadigini disiinmeleri (sirasiyla; %87, %62.2) iken 6. Ay-
dan itibaren baslamalarinin en sik nedeni ek gidaya baslama zamaninin geldigini diigsinmeleriydi (%85).
Calismamiza benzer sekilde iilkemizde ve diinyada da benzer sonuglar goriilmektedir (5-7). Ayrica 4-5.
aylarda 6zellikle bebeklerini yeni tatlara alistirmak amaciyla 28 (%52.8) ve tekrar galigmaya basladiklar
gerekcesiyle 23 (%43.3) annenin tamamlayici beslemeye erken gecmis oldugu tespit edildi. Calismamizda
tamamlayici beslenmeye 53 (%37.3) bebek ile en sik 4-5. aylarda baslandigi; ortalama baslanma yasinin
ise tlim hastalar incelendiginde 3.87+2.00 ay oldugu saptand.. Telatar ve ark.in (8) istanbul'da yapmis
olduklarn ¢alismada formil mamaya ortalama baslangi¢c zamani 3.7+1.6 ay, ek gidaya baslama zamani
ise 5.3710.8 ay; Tuncel ve ark.in (9) ¢alismasinda ise ek gidaya baslama zamani ortalama 2.4 ay olarak
saptanmistir. Tamamlayici beslenmeye bu denli erken baslanmasinin; ebeveynlerin ve aile biyiklerinin
duygusal davranislari ile sekillendigini ve bolgemizdeki bazi geleneksel uygulamalarin giinimuzde hala
devam ettirildigini dlistindirmektedir.

Anne siitiindeki su orani yaklasik olarak %87 olup emzirmenin ilk doneminde gelen kolostrum dahil siit,
su bakimindan oldukga zengindir. Bu sebeple bebegin ihtiyaci olan suyun tamami anne sitiinden karsi-
lanabilmekte, cok sicak havalarda bile ek olarak su ve sulu iceceklere gerek duyulmamaktadir (10, 11).
Calismamizin yapildigi Adana ilinin 6zellikle yaz aylarinda sicak bir sehir olmasi dikkate alindiginda; bulgu-
larimizda annelerin 6. ay 6ncesinde emzirmenin yani sira su verme egiliminin yiiksek oldugu goriilmekte-
dir. Literatlre bakildiginda ise ek gidalara siklikla inek siitli, formil mama, bebe biskiivisi, sebze ¢orbalari,
yemek sulari, yogurt, ayran, taze sikilmis veya hazir meyve sularinin ilk olarak baslanan gidalar oldugu
gozlenmektedir (5, 7). Calismamizda 4. aydan 6nce en sik hazir bebek mamalari ve su, 4-5. aylarda en sik
yemek sulari, sebze ¢orbasi, su ve yogdurt, 6. aydan itibaren ise siklikla sebze ¢orbasi ve meyve sularinin ilk
olarak baslandidi tespit edildi.

Sonug: Yalnizca anne sutu alan bebeklerin ilk G¢ ay kilo alimlarinin iyi oldugunu, dort ile alti aylar arasinda
ise bu hizli kilo aliminin yavasladi§i g6z oniinde bulundurularak; biiylime ve gelismesi normal seyreden
bebeklerin ilk 6 ay boyunca yalnizca anne siitii almalari agisindan anneler tesvik edilmelidir. Anne siitiinin
azaldigi durumlarda, arttinimasina yonelik anneler desteklenmeli ve emzirme danigmanhgi verilmelidir. Sik
yapilan yanhslar agisindan annelere; beslenme durumlarina bagli olarak farklh tatlarin anne siitiine gecgebi-
lecegi ve bebegin de bu sekilde farkli tatlarla tanistigi, anne sitintn iginde yeterli miktarda su bulundugu,
ilk 6 ay sadece anne siitu ile beslenmenin bebegin her ihtiyacini karsilayacagi anlatiimalidir. Dogum sonra-
si erken donemden itibaren annelere tamamlayici beslenme konusunda dogru bilgi verilmeli, her muayene-
de bu acidan kaygi ve endiseleri giderilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Tamamlayici beslenme, ek gida, anne, bebek, gortis ve uygulamalar.
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S-26

Tim Ekzom Dizileme Yonteminin Nadir Sklerotik Kemik Displazisi Tanisina
Katkisi

Esra Usluer?, Filiz Giiclii Geyik’, Aylin Yiiksel Ulker", Dilek Uludag Alkaya’, Busra Kasap', Beyhan Tiiysiiz’

'istanbul Universitesi-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Anabilim dali, Gocuk Genetik
Bilim Dali

Amac: Sklerotik kemik hastaliklari, kemik blytiklik ve dansite artisi ile karakterize klinik, histolojik ve rad-
yolojik olarak oldukga heterojen bir hastalik grubudur. Bilinen 39'dan fazla gen bu hastalik grubundan so-
rumludur. Calismamizda klinigimize basvurusu sonrasi kemik grafilerinde skleroz saptanan olgular deger-
lendirilecektir.

Yontem ve Gerec: istanbul Universitesi- Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Genetik klinigine bagvuran 28
olgu tek gen analizi veya tim ekzom dizileme analizi ile degerlendirildi.

Bulgular: Calismamizda sklerozan kemik displazisi tespit edilen 12'si kiz (%42.8), 16’s1 erkek (%57.1) 28
hasta degerlendirildi. Hastalarin %85'ine (24/28) molekiiler olarak tani konuldu. Molekdler tani konulan
hastalarda osteopetrozis ara form %16, osteopetrozis ciddi infantil form %20.8, osteopetrozis renal tubu-
ler asidoz ile giden form %8.3, Ghosal hematodiafizyel displazi %8.3, trikotiyodistrofi %4.1, sklerosteozis
%8.3, histiozis lenfadenopati sendromu %4.1, piknodizostozis %12.5, Camurati-Engelmann hastaligi %4.1,
kranyometafizyel displazi %12.5 oraninda saptandi. Hastalarin kemik grafilerinde degisik sekil ve oranda
skleroz bulgusu ortakti. Diger sistem tutulumlari her bir fenotipin 6zelligine gore farklilik gdsteriyordu. Os-
teopetrozis, Ghosal hematodiafizyel displazi, piknodizostozis, kranyometafizyel displazi ve Camurati-En-
gelmann hastaligi tanilarn alan 19 hastaya tek gen dizi analizi ile tani konuldu. Trikotiyodistrofi, skleros-
teozis, histiozis lenfadenopati sendromu, atipik klinikteki Ghosal hematodiafizyel displazi tanilari alan 5
hastaya tim ekzom dizileme analizi ile tani konuldu. Osteopetrozis ara form kliniginde olan; osteoskleroz,
kraniosinostoz ve optik atrofi bulgulari olan; ekstremitelerinde fleksiyon kontraktiirdi, grafilerinde kortikal
kalinlagma ve lineer gizgilenme saptanan; eklem agrilarn ve sisligi ile bagvurusu sonrasi gekilen grafilerinde
skleroz, metafizer genisleme ve kemik dansitesinde artis saptanan 4 ayri klinikteki olgunun tiim ekzom
dizileme analizinde bilinen genlerde mutasyon saptanmamis olup olasi aday genler agisindan analizi de-
vam etmektedir.

Sonug: Literatir 6rneklerinde tani konulamayan sklerotik kemik hastaliklari bulunan hasta gruplarinda tim
ekzom dizileme ¢alismasi genellikle yeni bir aday gen bulunmasi, hastalik genotip-fenotip iligkisinin agik-
lanmasi, kemik biyolojisinin daha iyi anlasilmasi ve olasi tedavi galigmalarina katki ile sonuglanmistir. Has-
ta grubumuz hem mevcut tani konulan hastalar hem de olasi yeni aday genlerin belirlenmesi ile literatiire
katki saglayacaktir.
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Kardes Taramasi ile Tani Alan Golyak Hastalarinin Ozelliklerinin Degerlendiril -
mesi

Bilge Sahin Akkelle?, Burcu Volkan', Engin Tutar’

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi; Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali

Amag: Colyak hastaligi (CH) genetik yatkinhgi olan bireylerde gluten igeren yiyeceklerin alimi ile tetiklenen
bir otoimmun enteropatidir. Ortak genetik altyapi nedeniyle ¢olyak tanili hastalarin birinci derece akrabala-
rinda %10-20 oraninda CH gortlebildigi bilinmektedir. Calismamizda kardes taramasi nedeniyle tani alan
¢Olyak hastalarinin 6zelliklerinin dederlendirilmesi hedeflenmistir.

Yontem ve Gereg: Calismamizda 2011-2020 yillarinda 18 yas ve 6ncesinde CH tanisi alan ve klinigimizce
takip edilen 252 hastanin verileri incelendi. Eslik eden tip 1 diyabet, Down sendromu, Turner sendromu
ve hipotiroidi tanili hastalar ¢alisma disi birakildi. Asemptomatik olup kardes taramasi ile CH tanisi alan
hastalarin demografik, antropometrik 6zellikleri ile laboratuvar verileri, semptomatik ¢olyak hastalari ile
karsilagtirmali olarak degerlendirildi.

Bulgular: Caligmaya dahil edilen 199 hastanin 22'si (%11) kardes taramasi ile tani almisti (Grup 1). Grup 1
ile semptomatik ¢élyak hastalarindan olusan Grup 2 arasinda cinsiyet dagihmi agisindan fark saptanmadi
(p=0,28). Grup 1'de yas ortalamasi 124 + 33 ay olup grup 2'ye gére (100 + 51 ay) istatistiksel olarak anlaml
yiliksekti (p=0.003). Grup 1'de %27 oraninda zayiflik, %31.8 oraninda bodurluk tespit edildi, gruplar arasinda
zayiflik ve bodurluk sikh@i agisindan istatistiksel anlamli fark saptanmadi (p>0.05). Gruplar arasinda demir
eksikligi anemisi (%45'e karsi %46), folik asit eksikligi (%22'ye karsi %18) ve D vitamini eksikligi (%72'ye
karsl %61) agisindan anlamli istatistiksel farklilik yoktu (p>0.05).

Sonug: Calismamizda; asemptomatik oldugu halde kardes taramasi yoluyla tani alan 22 hastada diger
¢Olyak hastaligi grubundan farksiz olarak yiiksek oranda biyiime geriligi, boy kisaligi ve mikronutrient
eksikligi saptanmistir. Colyak hastaligi agisindan risk grubunda yer alan kardeslerin ihmal edilmeksizin
erken donemde taranmasi, CH’nin erken donemde tespit edilerek nutrisyonel eksikliklere badl morbidite
ve komplikasyonlarinin dnlenmesinde yardimci olabilir.
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Pro-Adrenomediillinin, Cocuklarda Uriner Sistem Enfeksiyonu Tanisindaki Yeri
ve C-Reaktif Protein, Prokalsitonin, Kan Lokosit Sayisi ile Karsilagtiriimasi

Seyma Koksal Atist, Asuman Kiral, Niliifer Goknar?

'istanbul Medeniyet Universitesi Goztepe Prof. Dr. Siileyman Yalgin Sehir Hastanesi

Girig: Uriner sistem enfeksiyonu (USE), cocukluk cagi atesli hastaliklar arasinda en on siralarda yer alrr.
Cocuklari etkileyen 6nemli morbidite ve mortalite sonuglari olmasi nedeniyle hizli tani almali ve tedaviye
miimkiin olan en kisa siirede baslanmalidir. Uriner sistem enfeksiyonlari, cogu zaman ¢ocukluk ¢aginin di-
Jer atesli enfeksiyonlari ile karisir ve hastalarin yanlis antibiyoterapi almalar sonucu antibiyotik direncine
neden olur [1]. Bu nedenle son yillarda gelistiriimekte olan, hekime yol gdsterici olmakla beraber taninin
dogrulugunu saptamada, tedavinin diizenlemesinde yol gosterici akilci biyobelirteclerin kullanimi 6n plana
¢ikmaktadir [2, 3]. Bu galismada son yillardaki ¢aligsmalarin konusu olan Proadrenomediillinin, Griner sis-
tem enfeksiyonu geciren ¢ocuklarda Prokalsitonin, C-Reaktif Protein ve kan |6kosit sayisi ile karsilastiril-
masini amagclandi.

Yontem: Calismamiz, 1 Eyliil 2019 - 1 Eyliil 2020 tarihleri arasinda istanbul Medeniyet Universitesi Gozte-
pe Egitim ve Arastirma Hastanesi Siit Cocugu Servisi ve Cocuk Nefroloji Servisinde Uriner Sistem Enfeksi-
yonu tanisiyla yatarak tedavi alan 62'si kiz (%58,5), 44’ erkek (%41,5) 106 ¢cocugun ileriye doniik kontrolli
olarak calisiimasi ile yapildi. Gocuklarin USE tanisi anindaki yasi, cinsiyeti, bagvuru anindaki semptomlari,
fizik muayene bulgulari, tam idrar tetkiki incelemesi, tam kan sayimi, Prokalsitonin, C-Reaktif Protein, ure,
kreatinin, idrar kiiltirtinde ureyen etken sonuglari incelendi. Ayrica Proadrenomediillin galisilmasi amaciyla
kan tetkikleri alinmasi sirasinda 1 ml kan 6rnegi alinarak -80°C’'de saklandi. Proadrenomediillin sandvig
enzim immunoassay teknigi ile calistirildi. Prokalsitonin, C-Reaktif Protein, kan I6kosit sayisi ve Proadreno-
mediillin caligilmasi ile elde edilen veriler, hastalarin yasi, hastanede kalig siiresi, semptomlari ve bulgulari
ile karsilastinidi.

Bulgular: Calismaya alinan hastalarin yaglan 1 ile 180 ay arasinda degigsmekte olup ortalama 49,23 + 54,07
ay ve medyan 30,5 ay saptandi. Cocuklarin 31'i (%29,2) kontrol grubunda ve 75'i (%70,8) ¢alisma grubunda
idi. Semptomlar incelendiginde; %84,0'iinde (n=63) ates, %48,0'inde (n=36) huzursuzluk, %48,0'inde (n=36)
bulant-kusma goriildi. 54 (%72) hastada fizik muayene bulgusu saptanmadi. 51 (%68) hastanin I6kosit
esteraz testi 3 (+++) pozitif saptandi. Biitlin hastalarda piydiri ve idrar kiltirinde Greme mevcuttu. En sik
saptanan Uropatojen Escherichia Coli olup, 43 (%57,4) hastada saptandi. Calisma ve kontrol gruplarinin
Proadrenomediillin 6lglimleri arasinda istatistiksel olarak anlaml farklilik saptandi (p=0,001) ve galisma
grubunun Proadrenomediillin 6l¢iimleri, kontrol grubundan daha ylksek bulundu. Biyobelirteglerin hasta-
li§in tanisindaki stiinligiinii saptamak icin islem Karakteristik Egrisi (ROC) kullanildi ve egri altinda kalan
alan hesaplandi. Proadrenomedaiillin dl¢iminiin 11679 pmol/L kesme degeri igin; duyarlilik %86,67; 6zgdil-
lik %83,87; pozitif kestirim degeri %92,86 idi. Elde edilen ROC egrisinde altta kalan alan %91,6 standart
hatasi %2,8 saptandi (Sekil 1). Proadrenomediillin diizeyi 211679 pmol/L olan gocuklarda Uriner sistem
enfeksiyonu gorilme riskinin 33,8 kat fazla oldugu goriildi. Proadrenomedyillin ile Prokalsitonin igin elde
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edilen kesme degerlerinden yola ¢ikarak bu iki biyobelirtecin kombine kullaniminda taniyr 6ngérme ola-
sih@inin 189,8 kat fazla oldugu goriildi. Proadrenomediillinin ilk 6lgiim degerleri Prokalsitonin (r=0,470,
p=0,001), C-Reaktif Protein (r=0,395, p=0,001) ve kan l6kosit sayisi (r=387, p=0,001) ile korele bulundu.
Proadrenomedadillinin yas, hastane yatig siresi, ates ve piydri ile arasinda istatistiksel anlamli iligki saptan-
madi (p>0,05). Ayrica hastalarin yatig anindaki Proadrenomediillin diizeyi ile tedaviye yanit amaciyla alinan
tetkiklerdeki Proadrenomediillin diizeyi arasinda da istatistiksel anlami iliski saptanmadi (p>0,05).

ROC Curve

Source of the
Curve

[===PRO-ADM
——PCT

= CRP

—WEC

= = ~Reference Line

Sensitivity

0,0 0.2 0:4 n:s 0.8 1,0
1 - Specificity

Sekil 1. Gruplara gore Proadrenomediillin, Prokalsitonin, C-Reaktif Protein ve Kan |6kosit sayisi diizeylerine
iliskin ROC analizi

Tartigma: USE tanisinda altin standart olan idrar kiiltiirii incelemesinde, bakteriler genellikle uygun sekilde
plakalanmis idrar 6rneklerinde 24 saat iginde belirginlesir ve duyarlilik sonuglari 48 saat i¢inde elde edi-
lir. Bu siire USE’nin neden oldugu komplikasyonlar gdz éniine alindi§inda antibiyoterapi baslanmasi igin
uzundur. Nitrit, Iokosit esteraz ve piyuri idrar kiltlru ile karsilastirildiginda yliksek hata oranina sahiptir ve
siklikla gereksiz antibiyotik kullanimina neden olarak antibiyotik direncinin artmasi ile sonuglanir [4]. Pro-
adrenomediillinin performansi gogunlukla yetiskinlerdeki glomeriler hastaliklarda incelenmis olup litera-
tiirde USE’si olan gocuklarda Proadrenomediillinin Prokalsitonin, C-Reaktif Protein ve Kan I6kosit sayisi ile
karsilastirildigi calismalar kisithidir [5]. Calisma grubumuzun Proadrenomediillin 6lgtimleri Cetin ve ark. ca-
lismasina benzer sekilde kontrol grubundan daha yiiksek ve istatistiksel olarak anlamli bulundu (p=0,001)
[6]. Proadrenomediillin ve Prokalsitonin beraber bakilan hastalarda USE goériilme riskinin 189,8 kat fazla
oldugu goriildii. Benzer sekilde C-Reaktif Protein ile beraberlige bakildiginda USE riskinin 121,1 kat fazla
oldugu gorildi. Rey ve ark. Proadrenomediillinin biyobelirtegler ile kombine kullaniminin tani verimliligi-
ni arttirdigini gostermistir [7]. Angeletti ve ark. kombinasyonunun mantigini, bu prohormonlarin ayni gen
ailesinin iki Urtininu yansitmasi; ancak farkl eylemlere sahip olmasina bagladilar. Bu biyobelirteglerin bir-
likte kullanilmasinin patojenlerinden bagimsiz sekilde taniyi iyilestirdigi ¢calismamiza benzer sekilde bu
calismada da gorilmistir [8]. Calismamizda Proadrenomediillin seviyeleri tedavinin basinda yiiksek iken,
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tedaviye yanit amaciyla alinan tetkiklerde kandaki seviyelerinde diisme saptandi; ancak ¢ocuklarin ilk 6l-
¢lime gore son ol¢im Proadrenomediillin diizeylerindeki degisim istatistiksel olarak anlamli bulunmadi
(p>0,05). Bu veriler 1siginda Proadrenomediillin nin tani aninda gticli bir biyobelirte¢ oldugu; ancak hasta-
larin takibinde yetersiz kaldigi gosterildi. Prokalsitonin, C-Reaktif Protein ve kan I6kosit sayisinin ilk 6lgiime
gore son olgim diizeylerindeki diisls istatistiksel olarak anlamli bulundu ve hastalarin takibinde kullanila-
bilecegi gosterildi. Angeletti ve ark. da benzer sekilde hastaneye yatis aninda ve antibiyotik tedavisinin 5.
gliniindeki Proadrenomediillin seviyeleri arasinda anlamli bir azalma gérmemistir [8]. Calismamizda has-
talarin yasl, hastanede yatis sireleri ile biyobelirtecler arasinda anlamli iliski saptanmadi (p>0,05). Benito
ve ark. hastalarin yasindan bagimsiz olarak inflamatuar yanit nedeniyle biyobelirteglerin erken salinimini
gostermistir [9]. Stalenhoef ve ark. Proadrenomediillin, Prokalsitonin ve C-Reaktif Proteinin 7 giinliik teda-
vi sliresinin sonucunu tahmin etmekte yardimci olmadigini gosterdi. Bu sonug¢ ise tim hastalarin en az 7
glin tedavi edilmis olmasi ve verilen bu siire zarfinda tedavi basarisinin yliksek beklenmesine baglanmistir
[2]. Sonugta Proadrenomediillinin tani aninda gigli bir biyobelirteg ve diger biyobelirtegler ile kombine
kullaniminda taniyi keskinlestirmesi sebebiyle hekime yol gosterici oldugu ¢alismamizda gosterilmistir.
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Cocuk Acil Servisine Bagvuran intoksikasyon Olgularinin Retrospektif Olarak
Degerlendirilmesi

Kamil Yilmaz!

Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig

Amag: intoksikasyonlar tiim diinyada oldugu gibi tilkemizde de gocukluk ¢agi acil servise basvuru neden-
leri arasinda sik karsilasilan durumlardan biridir. Bu ¢alismada ¢ocuk acil servisimize zehirlenme nedeniyle
basvuran hastalarin etyolojisinin ve demografik dzelliklerinin irdelenmesini amaclanmistir.intoksikasyon-
lar tim diinyada oldugu gibi tilkemizde de ¢ocukluk ¢agi acil servise basvuru nedenleri arasinda sik karsi-
lagilan durumlardan biridir. Bu ¢galismada ¢ocuk acil servisimize zehirlenme nedeniyle basvuran hastalarin
etyolojisinin ve demografik 6zelliklerinin irdelenmesini amaclanmistir.

Yontem ve Gereg: Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Acil Béliimiine Eyliil 2019-Aralik 2020 tarihleri
arasinda bagvuran, adli vaka olarak degerlendirilen 0-18 yas arasi 53 olgunun verileri hasta dosyalarindan
retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: Tiim hastalarin yas ortalamasi 7,23+6,16 ( min. 2.5 ay- max. 17 yas) olarak bulundu. Hastalarin
%51'i (27/53) erkeklerden olusuyordu. Yas gruplarina gore degerlendirildiginde en fazla basvuru 0-5 yas
arasi (n:28, % 52,8) cocuklardan olusuyordu. intoksikasyon vakalari kendi aralarinda incelendiginde farma-
kolojik ilaglar (n:23, % 43,3) ve koroziv maddeler (n:22, % 41,5) en sik nedenleri olugturuyordu. Geriye kalan
vakalar ise besin zehirlenmelerinden olusuyordu. ilag intoksikasyonu ile bagvuran hastalarin en sik %30,4
(n: 7) oraninda antipsikotik, antidepresan ve antiepileptik ilaglar ile zehirlenmis oldugu, bunu %26 (n:6) ora-
ni ile non-steroid antiinflamatuar ilaglarin izledigi tespit edildi. ilag kullanimina bagli zehirlenmelerin %26
(n:6) ‘si suicid amagli idi. Kostik-koroziv maddeler ile olan 22 intoksikasyon vakasinin % 22,7’sinin (n: 5)
¢amasir suyu ile oldugu tespit edildi. Hastalarin %26 ‘s1 3. Basamak yogun bakimda takip ve tedavi ihtiyaci
oldugu tespit edilmis olup, bu hastalarin tamami suicid amagh farmakolojik ajan kullanmisti. Hastalarin
hepsi haliyle taburcu edilmis olup, exitus vakasi saptanmadi.

Sonug: Cocuklarda goriilen intoksikasyonlar yasa, cinsiyete ve farkli nedenlere bagli olarak degisebilir.
intoksikasyonlarin tedavisinde son yillarda dzellikle ZAM araciligiyla énemli gelismeler olmasina ragmen,
bu vakalarin dnlenmesinde en iyi ydntem koruyucu dnlemlerin saglanmasidir. Ozellikle farmakolojik ajan-
lar ve koroziv maddeler ile olugan zehirlenmelerde emniyetli kapaklarin kullanilmasi ve ebeveynlerin bu tir
maddelerin ¢ocuklarin kolay erisemeyecegi sekilde muhafaza etmesi 6nem arz etmektedir.

156



' CERRAHPA$A
PEDIATRI GUNLERI =g it
SEMPTOMDAN TANIYA | © /" ONLINE

Gocukluk Ve Adolesan Gagi Absans Epilepsilerinde Oksipital intermittan Ritmik
Delta Aktivitesi

Peren PERK YUCEL', Yasemin KARAL', Veysel 0Z", Serap KARASALIHOGLU'

Pediatrik Noroloji Bolimi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi
Hastanesi, EDIRNE/TURKIYE

Oksipital intermittan ritmik yavas delta dalgalari, cocukluk caginda oldukca yaygin goriilmektedir. Onceleri
posterior yavas aktiviteler olarak isimlendirilen bu elektroensefalografi (EEG) bulgusu davranis problemi
olan ¢ocuklarda tanimlanmisken, yillar gectikge metabolik, epileptik ve yapisal beyin bozukluklarinda da
ortaya ¢iktig tespit edilmistir. Aralikli goriilen monomorfik 1-4 Hz frekansindaki OIRDA'lar epilepsiye ait bir
bulgu olabilecegi gibi, herhangi patolojik durumu da isaret etmeyebilir. Siki§i cocuklarda %3-4 oraninda ve-
rilen OIRDA'larin erigkinlerdeki karsih@i olarak frontal bolgelerde aralikl yavas dalga paternleri (FIRDA) akut
ensefalopati ile iliskilendirilmektedir. Jeneralize tonik-klonik nébetler, fokal nébetler, miyoklonik nobetler
ve Ozellikle absans ndbetler tariflenen olgularda EEG ¢ekimi sirasinda OIRDA paternlerini gorebilmekteyiz.
Bildigimiz lzere, absans epilepsiler cocukluk ¢agi epilepsilerinin %10-17'sini olusturmaktadir. Kizlardaki
sikligi erkeklere gore daha fazla olmakla birlikte, prevalansi 0,4-0,7/1000 oldugu bildirilmistir.

Calismamizda Cocuk Noroloji Polikliginde takip ve tedavi gormekte olan 10°u kiz (n:10/19), 9'u erkek
(n:9/10) toplam 19 adet absans epilepsili olgu izlemekteyiz. Bu hastalarin geriye doniik yapilan dosya in-
celemelerinde radyolojik goriintiilemelerinin tamamen normal oldugu, sikayetlerinin dalma ataklari ve ders
basarisi disukligi ile basladigi tespit edilmistir. Yaslari 4 ile 18 yas arasinda degisen olgularin 10°'unda
(%52) sodyum valproat tedavisi altinda nobetsizlik durumu saglanabilmis, 4 hastada nobetlerin devam
etmesi lzerine ikili antiepileptik tedavisine (sodyum valproat+etosiiksimid alan 3, sodyum valproate +
levetirasetam 1 olgu) ihtiya¢ duyulmustur. Kullanilan en diistik sodyum valproat dozu 22 mg/ kg/giin iken
en ylksek doz ise 31 mg /kg /gln, Etosliksimid kullanan hastalarin aldigi ortalama ila¢g dozu: 20 mg/kg/
glin olarak tespit edilmistir. Takipleri sirasinda 2 hastada subklinik hipotiroidi, 2 hasta karaciger fonksiyon
bozuklugu ve hiperamonyemi, 1 hastada hizh kilo artisi-amenore, 1 hastada hipertrigliseridemi ortaya ¢ik-
mistir. Etken madde degisikligi yapilarak geri dontisimli olan ilag yan etkileri ortadan kaldinimistir.

Tipik absans epilepsisi olan bu olgularin elektroensefalografileri incelendiginde bes (%26,3) hastada OIR-
DA bulgusu tespit edilmistir. Hiperventilasyon ile OIRDA siklidinda artis belirlenirken, géz agma ile OIR-
DA'larin azaldigi gorilmustir.OIRDA tespit edilen olgularimizin yas ortalamasi 10,2 yas olup OIRDA tespit
edilmeyen grubun yas ortalamasindan kii¢lk oldugu belirlenmistir. OIRDA ve 3 Hz frekansli diken - dalga
patern tespit edilen tipik absans epilepsi olgularimizin monoterapi ile izlemi sirasinda timiinde nébetsizlik
hali saglanmistir.

Sonug olarak; OIRDA tespit edilen hastalarimizin tekli antiepileptik ilag tedavisine klinik yanitlarinin iyi oldu-
Ju, daha iyi prognoza sahip olduklarini gérmekteyiz.
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S-31
Yenidogan doneminde karaciger ve dalak boyutlarinin dogum agirligi ve gestas-
yon haftasi ile iliskisi

ibrahim Kandemir!

0zel Giingdren Hastanesi

Amag: Yenidogan doneminde postnatal ilk 7 glinde ultrasonografi ile dlgilen karaciger ve dalak boyutla-
rinin dogum kilosu, boy, gestasyonel hafta(GH), postkonsepsiyonel hafta ve cinsiyet ile iligkilerini preterm
ve term bebeklerde arastiriimasi planlandi.

Materyal-Metot: Yenidogan yogun bakim linitesinde son 6 ayda(haziran2020-Aralik2020) yatan, karaciger/
dalak boyutlarini etkileyebilecek herhangi bir klinik bulgusu olmayan hastalar retrospektif olarak ¢caligmaya
alindi. Toplam 121 hastanin %57,9'u erkek (n=70), %42,1'i kiz (n=51) ortalama GH 34,9+4,1hafta, ultraso-
nografik gorintiilemenin yapildi§i gestasyon haftasi 35,2+4,2 hafta, dogum agirhgi 2405+908gram, dogum
boyu 45+6,1 cm, Fenton egrilerine gére dogum agirlhigi1 z skoru -0,272+0,918, boy z skoru -0,079+1,25 idi.
Ultrasonografik goriintiilemelerde karaciger boyutu ortalama 52,1 +9,97mm, dalak boyutu ortalama 38,5
18,18 mm olarak saptandi. Gériintilemeler ayni radyolog ve cihazla yapild.

istatistik: Veriler arasinda korelasyonlar dagilim sekline gére Pearson, Spearman ve Kendall's tau testleri
ile incelendi. Degiskenlerde anlamli fark tespit edilenlerle (otokorelasyon, es-dogrusallik ve normalite var-
sayimlari uygun olanlarla) linear regresyon analiz modelleri olusturuldu. Regresyon analiz modellerinde
degiskenlerin istatistiksel anlamhhgi icin p<0,1 degerleri istatistiksel olarak anlamli kabul edildi. %95 Gu-
ven araligi belirtildi.

Sonuglar:
Preterm bebeklerde karaciger boyutlari

Preterm bebeklerde karaciger boyutlarinin dogum gestasyon haftasi(Spearman’s rho=0,668), ultrasonog-
rafik incelemenin yapildigi post-konsepsiyonel hafta(Spearman’s rho=0,654), dogum agirligi(Pearson’s
r=0,804), dogum boyu(Spearman’s rho=0,713), dogum agirhg: z skoru (Pearson’s r=0,107), dogum boyu
z skoru(Pearson’s r=0,218) ve cinsiyet(Kendall's tau b=0,118) ile korelasyonlari arastirildi. Bu sonuglara
gore preterm bebeklerde karaciger boyutu ile en yiiksek korelasyon gosteren parametrenin dogum agirligi
oldug@u goriildi(Pearson’s r=0,804, 95%GA:0,701-0,874).

Linear regresyon modelinde (otokorelasyon ve normalite hipotezleri karsilandi) preterm bebeklerde do-
gum kilosuna gore karaciger boyutlarinin gram basina ortalama 0,009mm(%95GA:0,008-0,011)(p<0,001)
arttigr gorildi (Adjusted R?=0,642). Dogum haftasina gére karaciger boyutlarini degerlendirdigimizde ise
karaciger boyutlarinin hafta basina 1,65mm(%95GA:1,32-1,98)(p<0,001) artti§i goriildii ancak adjusted
R%0,590 olarak saptandi.
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Grafik 1: Preterm bebeklerde dogum agirhgi(gram) ve karaciger boyutlari(mm) arasindaki iliski
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Tablo 1- Preterm bebeklerde dogum agirhgi(gram) ve karaciger boyutlari(mm) Tahmini Marjinal Ortalama-

lar tablosu

Tahmini Marjinal Ortalamalar — “Dogum Agirhg”

95% Giiven Aralig

Dogum Agirhg Marginal Ortalama | Standart hata Diisiik Yiiksek
11809 - 40.9 mm 0.774 39.3 42.4
1834 g¥ 47.0 mm 0.546 459 48.1
2489 g+ 53.1 mm 0.774 51.5 54.6

Not. - ortalama - 1SD, * ortalama, * ortalama + 1SD
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Grafik 2: Preterm bebeklerde dogum haftasi ve karaciger boyutlari(mm) arasindaki iliski
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Preterm bebeklerde dalak boyutlari

Preterm bebeklerde dalak boyutlarinin gestasyon haftasi (Spearman’s rho=0,718), ultrasonografik ince-
lemenin yapildi§i post-konsepsiyonel hafta(Spearman’s rho=0,717), dogum agirigi(Pearson’s r=0,767),
dogum boyu(Spearman’s rho=0,652), dogum agirhg z skoru (Pearson’s r=0,093), dogum boyu z skoru(Pe-
arson’s r=0,087) ve cinsiyet(Kendall's tau b=0,048) ile korelasyonlari arastirildi. Bu sonugclara gore preterm
bebeklerde dalak boyutu ile en yiiksek korelasyon gésteren parametrenin dogum agirhigr oldugu gorildii(-
Pearson’s r=0,767, 95%GA:0,646-0,851).

Linear regresyon modelinde (otokorelasyon ve normalite hipotezleri karsilandi) preterm bebeklerde do-
gum kilosuna gore dalak boyutlarinin gram basina ortalama 0,008mm(%95GA:0,006-0,010)(p<0,001) artti-
g1 goriildi.(Adjusted R?=0,583).
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Grafik 3: Preterm bebeklerde dogum agirhgi(gram) ve dalak boyutlari(cm) arasindaki iligki

Tablo 2- Preterm bebeklerde dogum agirligi(gram) ve dalak boyutlari(cm) Tahmini Marjinal Ortalamalar
tablosu

Tahmini Marjinal Ortalamalar - Dogum agirhgi

95% Giiven Aralig

Dogum Agirhig Marginal Ortalama Standart hata Diisiik Yiiksek
1252 ¢ 28.9 mm 0.735 27.5 30.4
1874 g 34.0 mm 0.518 32.9 35.0
2496 g 39.0 mm 0.735 37.5 40.5

Term bebeklerde karaciger boyutlari

Term bebeklerde karaciger boyutlarinin dogum gestasyon haftasi(Spearman’s rho=0,261), ultrasonografik
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incelemenin yapildi§i post-konsepsiyonel hafta(Pearson’s r =0,240), dogum agirhigi(Pearson’s r=0,458),
dogum boyu (Pearson’s r=0,566), dogum agirligi z skoru (Pearson’s r=0,339), dogum boyu z skoru (Pear-
son’s r=0,452) ve cinsiyet(Kendall’'s tau b=0,13) ile korelasyonlari arastirildi. Bu sonuclara gore term be-
beklerde karaciger boyutu ile en yliksek korelasyon gosteren parametrenin dogum boyu oldugu goérildi
(Pearson’s r=0,566, 95%GA:0,309-0,746).

Linear regresyon modelinde (otokorelasyon ve normalite hipotezleri karsilandi) term bebeklerde dogum
kilosuna gore karaciger boyutlarinin gram basina ortalama 0,008mm(%95GA:0,003-0,012)(p<0,001) arttI-
g1 goriildu ancak bu baginti preterm bebeklerdeki gibi yiiksek degildi (Adjusted R?=0,192). Dogum boyu-
na gore karaciger boyutlarini dederlendirdigimizde ise karaciger boyutlarinin 1,57mm(%95GA:0,82-2,32)
(p<0,001) arttigi gorildi ve adjusted R%0,303 olarak saptandi. Baska bir modelde dogum haftasi ve boy
z skorunun karaciger boyutlari ile iliskisinin incelendigi bir linear regresyon modelinde (otokorelasyon, es-
dogrusallik ve normalite hipotezleri karsilandi) adjusted R%0,38 saptandi(Omnibus test(ANOVA), dogum
haftasi icin p=0,001, boy z skoru igin p<0,001).

Grafik 4: Term bebeklerde dogum haftasi, Fenton egrilerine gore boy z skoru ve karaciger boyutlari(mm)
arasindaki iliski.

70 1

65 4

-

5

3 . Boy z skoru
@ ~

_ -1SD
o -~ Mean

& +1SD

5

¥

55 1

50 o

37 kX 39 40
Dogum Haftas!

Cizgiler yukaridan asagiya dogru boy z skoru +1,2 /-0,09 /-1,39 igin degerlerdir.
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Tablo 3- Term bebeklerde dogum haftasi, Fenton egrilerine gore boy z skoru ve karaciger boyutlari(cm) igin
Tahmini Marjinal Ortalamalar tablosu

Tahmini Marjinal Ortalamalar - Dogum Haftasi * Boy z skoru

95% Giiven Aralig

Boy z skoru | Dogum Haftasi Marginal Ortalama | Standart Hata Diisiik Yiiksek
-1.3891 - 37.6" 50.7 mm 1.99 46.6 54.7
38.6¥ 54.4 mm 1.54 51.3 57.5
39.7+ 58.1 mm 1.80 54.5 61.8
-0.0941+ 37.6" 55.0 mm 1.54 51.9 58.1
38.6¢ 58.7 mm 1.08 56.6 60.9
30.7+ 62.5 mm 1.54 59.3 65.6
1.2009 * 37.6" 59.4 mm 1.80 55.7 63.0
38.6¢ 63.7 mm 1.54 60.0 66.2
39.7+ 66.8 mm 1.99 62.8 70.9

Not. - ortalama - 1SD, * ortalama, * ortalama + 1SD

Term bebeklerde dalak boyutlari

Term bebeklerde dalak boyutlarinin dogum gestasyon haftasi(Spearman’s rho=0,053), ultrasonografik in-
celemenin yapildigi post-konsepsiyonel hafta(Pearson’s r =0,210), dogum agirligi(Pearson’s r=0,452), do-
gum boyu (Pearson’s r=0,21), dogum agirligi z skoru (Pearson’s r=0,314), dogum boyu z skoru (Pearson’s
r=0,081) ve cinsiyet(Kendall's tau b=0,27) ile korelasyonlari arastirildi. Bu sonuglara gére term bebeklerde
dalak boyutu ile en yiiksek korelasyon gosteren parametrenin dogum agirligi oldugu gorildi (Pearson's
r=0,452 95%GA:0,193-0,652).

Linear regresyon modelinde (otokorelasyon ve normalite hipotezleri karsilandi) term bebeklerde dogum
agirhgina gore dalak boyutlarinin gram basina ortalama 0,006mm(%95GA:0,002-0,009)(p<0,001) arttig
gorildi ancak bu baginti da preterm bebeklerdeki gibi yiiksek degildi (Adjusted R?=0,187). Baska bir mo-
delde dogum agirhgi ve cinsiyetin dalak boyutlar ile iliskisinin incelendigi bir linear regresyon modelin-
de (otokorelasyon, esdogrusallik ve normalite hipotezleri karsilandi) adjusted R%0,22 saptandi(Omnibus
test(ANOVA), dogum agirligi icin p=0,003, cinsiyet i¢in p=0,095).
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Estimated Marginal Means - Dogum Agirligi * Cinsiyet

95% Giiven Aralig

Cinsiyet | Dogum Agirhgi Marjinal Ortalama | Standart hata Diisiik Yiiksek
ERKEK 2757 - 42.8 1.348 40.1 45.6
3236+ 45.4 0.984 43.4 47 .4
3714+ 48.0 1.212 45.6 50.4
Kiz 2757 - 39.9 1.512 36.9 42.9
3236+ 42.5 1.399 39.7 453
3714+ 45.0 1.726 41.6 48.5

Not: - ortalama - 1SD, * ortalama, * ortalama + 1SD

Sonug: Bu sonuglara gore preterm bebeklerde karaciger ve dalak boyutlarinin dogum agirligi ile yiiksek
diizeyde korelasyonu saptanmistir. Term bebeklerde ise bu karaciger ve dalak boyutlarinin dogum agirhgi
ile korelasyonu preterm bebeklerde oldugu kadar yiiksek degildir. Term bebeklerde fenton egrileri ve ges-
tasyonel hafta da kullanilarak karaciger boyutlari icin daha etkili baginti modelleri olusturulabilir. Dalak bo-
yutlan i¢in ise dogum agirhgi 6n plana ¢ikmaktadir, cinsiyetler arasinda fark olabilece@ine dair bazi veriler
goze carpmaktadir.

Yenidogan doneminde karaciger ve dalak boyutlari i¢in planlanan bir ¢alisma igin yapilan 6n ¢alismanin
sonugclaridir.
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Cocuk Hastalarda Otoantikor Test Sonugclarinin Retrospektif Analizi

Alev Cetin Duran’!
1Balikesir Atatiirk Sehir Hastanesi Tibbi Mikrobiyoloji/Temel immiinoloji, Balikesir, Tiirkiye

Amag: Otoimmiuin hastaliklarin tanisinda otoantikorlarin belirlenmesi biyik 6nem tagimaktadir. Otoanti-
korlar basta otoimmin romatizmal hastaliklar olmak tzere, otoimmiuin karaciger hastaliklari, otoimmiuin
tiroid hastaliklari, golyak hastaligi gibi pek ¢ok sistemi etkileyebilen otoimmiin hastaliklarin tanisinda kul-
lanilmaktadir. Colyak hastaligi genetik temeli olan, beslenme bozukluguna, biyiime ve gelisme geriligine
neden olabilen, ayni zamanda diger otoimmdn hastaliklarla da birliktelik gdsterebilen bir otoimmin has-
taliktir. Calismamizda, Balikesir'de cocuk hastalarda antiniikleer antikor (ANA), romatoid faktor (RF), anti
siklik sitriillenmis peptid antikorlari (anti-CCP), ¢dlyak otoantikorlarinin ve klinik bulgularin incelenmesi
amagclanmistir.

Gereg ve Yontem: 2019-2020 yillari arasinda Balikesir Atatiirk Sehir Hastanesi immiinoloji Laboratuvarlari-
na otoantikor tayini icin gonderilen toplam 1216 ¢ocuk hastanin ANA, RF, anti-CCP, ¢dlyak acisindan otoan-
tikor sonuglari, klinik ve laboratuvar bulgulari retrospektif olarak incelendi. ANA (Hep-20-10/Liver (Monkey)
kiti, Euroimmun, Almanya), antiendomisyum IgA ve antigliadin IgA testleri indirekt immiinofloresan yonte-
mi (Euroimmun, Almanya) ile ¢alisildi. Antigliadin IgG, antiendomisyum IgG, anti-doku transglutaminaz IgA
ve IgG hizmet alimi olarak dig merkezde ELISA yontemiyle ¢aligildi.

Bulgular: Hastalarda RF ve anti-CCP pozitifligi saptanmadi. ANA testi calisilan 106 hastanin 79'u(%74.5)
ANA negatif, 27'si(%25.5) ANA pozitif olarak belirlendi. ANA pozitifligi belirlenen hastalarin %40.7’si
(11/27) Gocuk Hematoloji,%33.3'l Cocuk Hastaliklar,%25.9'u Cocuk Gastroenteroloji Klinigi'nden génde-
rilmisti (Tablo-1).

Tablo-1: ANA test istemlerinin kliniklere gére dagilimi

Klinikler Sayi %
GCocuk Hematoloji Klinigi 11 40.7
Gocuk Gastroenteroloji Klinigi 7 25.9
Cocuk Hastaliklari Klinigi 9 33.3
Toplam 27 100.0

En sik ANA paterni graniiler boyanma paterni (%59.3;16/27) daha sonra ise yogun ince graniiler boyanma
paterni (%40.7;11/27) olarak tanimlanan DFS-70 paterni/"Dense fine speckled” belirlenmistir.

Granliler patern saptanan hastalarin %29.6'sinda (8/27) artralji/myalji, %11.1'inde (3/27) trombositopeni,
birer hastada ise transaminaz/LDH yiiksekligi (%3.7;1/27), anemi (%3.7), ITP (%3.7), koagiilasyon bozuk-
lugu (%3.7), EBV enfeksiyonu (%3.7) belirlendi.

DFS-70 paterni saptanan hastalarin %11.71'inde transaminaz/LDH yliksekligi (3/27;1/27), birer hastada ise
artralji/myalji (%3.7), trombositopeni (%3.7), anemi (%3.7), ITP (%3.7), koagiilasyon bozuklugu (%3.7), se-
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konder polisitemi (%3.7), heredofamilyal amiloidoz (%3.7), transaminaz yiiksekligi ile birlikte anti-TG(+)'ligi

olan hipotiroidi (%3.7) saptandi (Tablo-2).

Tablo-2: Hastalarin ANA test sonugclari ve bulgulan

Klinik ve laboratuvar bulgular Sayi ANA paternleri
(%) Graniiler DFS paterni
Artralji/Myalji 9 8 1
(33.3) (29.6) (3.7)
Transaminaz/LDH yiksekligi 4 1 3
(14.8) (3.7) (11.1)
Trombositopeni 4 3 1
(14.8) (11.1) (3.7)
Anemi 2 1 1
(7.4) (3.7) (3.7)
ITP 2 1 1
(7.4) (3.7) (3.7)
Koagiilasyon bozuklugu 2 1 1
(7.4) (3.7) (3.7)
Sekonder polisitemi 1 1
(3.7) (3.7)
Transaminaz yliksekligi, Hipotiroidi [anti-TG(+)] 1 1
(3.7) (3.7)
Heredofamilyal amiloidoz 1 1
(3.7) (3.7)
Hepatomegali, EBV enfeksiyonu 1 1
(3.7) (3.7)
Toplam 27 16 11
(100.0) (59.3) (40.7)

Colyak hastalidi tanisi icin gonderilen 1110 hastanin 22'sinin (%1.98) ¢olyak tanisi igin serolojik testleri po-
zitif saptandi. Hastalarin yaklasik yarisi karin agrisi ile bagvurmustu. Hastalarin %27.3’tinde (6/22) D vita-
mini eksikligi, %9.1'inde (2/22) demir eksikligi anemisi, %9.1'inde(2/22) bliylime/gelisme geriligi, %4.5'inde
(1/22) tip-1 DM belirlendi. Tiroid otoantikor pozitifligi, hipotiroidi ve IgA eksikligine rastlanmadi (Tablo-3).
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Tablo-3: Hastalarin klinik bulgulari ve eslik eden patolojiler

Sayi %
D vitamini eksikligi 6 27.3
Demir eksikligi anemisi 2 9.1
Blyime gelisme geriligi 2 9.1
Tip 1 DM 1 4.5

Sonug: Otoimmiin hastaliklar pek ¢ok sistemi etkileyebilmekte, hastalar farkh bulgularla kargimiza gika-
bilmektedir. Son yillarda tanimlanan anti-DFS70 antikorlarinin tek basina saptanmasi, sistemik otoimmiin
romatizmal hastaliklarn diglamaya yardimci olmaktadir. Saglikh bireyler, otoimmun tiroidit, alerjik, metabo-
lik, neoplastik, enfeksiyoz hastaliklarda ve kronik inflamatuar hastaliklarda gosterilmis olsa da spesifik bir
klinik durumla iligkisi net olarak gésterilememistir. Anti-DFS70 otoantikorunun 6zellikle otoimmiin tiroidit,
hematolojik bozukluklar ve gastrointestinal sistem hastaliklariyla birlikteligi gorilmustir. Bu nedenle an-
ti-DFS70 antikoru saptanan hastalarda bu patolojilerin sorgulanmasi 6nem tagimaktadir.

Colyak hastaligi (CH), genetik yatkinligi olan bireylerde gida kaynakli glutene kargi maruziyet sonucu ge-
lisen immiin mekanizmalarin eslik ettigi, otoimmiin bir enteropatidir. Colyak hastaligina Tip-1 DM basta
olmak Uzere, otoimmun tiroidit, IgA eksikligi, hematolojik anormallikler eslik edebilmektedir. Colyak varli-
ginda diger otoimmiin hastaliklar, hematolojik ve endokrin bozukluklar arastiriimalidir.

Calismamizda ANA pozitifligi saptanan hastalarda hematolojik anormallikler, karaciger enzimlerinde yiik-
seklik, hipotiroidi ve enfeksiyonlar karsimiza ¢gikmaktadir. Otoimmiin hastaliklar pek ¢ok sistemi etkilemek-
te, birliktelikleri sik karsimiza ¢ikmaktadir. Farkh klinik ve laboratuvar bulgularin otoimmiuin hastaliklarin
tanisinda onemli olabilecegi dusunulmektedir.
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Saghkh Cocuklarda Shear Wave Elastografi ile Normal Dalak Elastisitesinin
Degerlendirilmesi

Dr. Zuhal Bayramoglu’, Dr.Elif Hazal Karli, Dr.Ayse ibis’

'istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali

Amag: Bu ¢alisma, Shear Wave Elastografi(SWE) ile saglikh gocuklardaki normal dalak elastisite degerle-
rini ve organ boyu, cinsiyet, yas ve viicut kiitle indexi(VKI) parametreleri ile iligkilerini incelemeyi amacla-
maktadir.

Yontem ve Gereg: Prospektif calismamiza 0-17 yas arasinda ve her yas i¢in en az 15 katihmci olmak tizere
toplamda 213 vaka ( erkek:111, kiz: 108) dahil edilmistir. Yas gruplar okul 6ncesi, okul ¢agi ve adelésan
periodlar olarak 0-6 yas(n:53), 7-12 yas(n:104), 13-17 yas( n:56) ayrilmistir. Cinsiyet, yas, boy, kilo ve VKI
kaydedilmistir. Dalak boyu, dalak kisa ve uzun aks ¢api ve longitudunal eksende konveks tranduser (3.5-5
MHz) ile yapilan dalak elastisite ve velosite degerleri hesaplanmistir. Tim hastalara karaciger patolojileri
ekartasyonu i¢in abdominal ultrason yapilmistir. Yas gruplari arasinda elastisite degerleri korelasyonu ve
karsilastirmasi yapilmistir. istatistiksel amagla Kolmogorov-Smirnov, Mann—Whitney U, Kruskal-Wallis,
and Spearman'’s korelasyon testleri kullanildi.

Bulgular: Yas, boy ve kilo median degerleri sirasiyla 10(6.75-13)yas, 137(120-156)cm ve 35(22.5-49)kg ola-
rak bulunmustur. Dalak kisa ve uzun aks boyutlari median degerleri 40(35-47)mm ve 93 (82-104)mm’dir.
Dalak elastisite ve velosite median degerleri 15.1(13.75-16.7) kPa ve 2.18(2.06-23) m/sn olarak 6lgild.
Cinsiyet ve yas gruplari arasinda elastisite degerleri agisindan istatistiki anlamli bulgu saptanmadi. Dalak
boyutlari ile yas(r:0.56, p:0.001), boy(r:0.59, p:0.001) ve kilo(0.62, p:0.001) arasinda pozitif korelasyon bu-
lunmustur. Ancak dalak boyutlari ve elastisite degerleri arasinda anlaml korelasyon saptanmamistir.

Sonug: Saglikh ¢ocuklarda standartize dalak elastisite degerlerinin hesaplanmasi, dalagi etkileyen has-
taliklardan ayirt etmede yararl olabilir. SWE ile normal elastisite ve velosite degerleri her yas grubu icin
hesaplanmistir.
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S-34
Eozinofilik ozofajitli cocuklarin tedavisinde inhale flutikazon propiyonat ile oral
budesonid tedavisinin kargilastirilmasi

Ahmet Bastiirk!

Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Gastroenteroloji BD, Gaziantep/Tiirkiye

Girig/Amag: Eozinofilik 6zofajit (EO), sindirim sisteminin bagka higbir yerinde olmayip sadece 6zofagu-
sun eozinofiller ile tutulumu olarak tanimlanir. Eozinofilik 6zofajit bulgulari, gastro6zofageal refli hastalidi
(GORH) ile benzerdir (1-3). Bu calismada, EQ’li hastalarin tedavisinde inhale flutikazon propiyonat ile oral
budesonid yanitlarinin karsilastirnlmasi amaclandi.

Metod: Calismamiz Adustos 2018- Eyliil 2020 yillari arasinda 3. Basamak Universite Hastanesi Pediatrik
Gastroenteroloji Unitesinde yapilmigtir. Calismamiz bulanti, kusma, yutma zorlugu gibi sikayetler ile basvu-
rup GORH diisiiniiliip 6ncesinde PPI tedavisi aldigi halde tedavi sonrasi sikayetleri devam edip 6zofagos-
kopi ve histopatoloji ile EQ tanisi alan hastalar ile yapildi. Ozofagoskopi sirasinda 6zofagus mukozasinda
gozlenen beyaz eksudalar, kivrimlagma, uzunlamasina kirilmalar, halkalanma gozlenmesi ve 6zofagusun
histopatolojik incelemesinde >15/BB eozinofil gézlenmesi ve geri kalan Ust gastrointestinal sistem his-
topatolojisinde eozinofil saptanmamasi EO tanisi icin anlamli kabul edildi. Baslangic tedavisinde yiiksek
doz PPI (2X1 mg/kg) baslandi. Sekiz haftalik tedavinin ardindan sikayetleri devam eden hastalara kontrol
endoskopik biyopsi yapildi ve histopatolojide >15/BB eozinofil gézlenmesi PPI yanitsiz EO kabul edildi. PPI
tedavisine yanitsiz yaslari 2-18 arasinda degisen 17 hasta ile ¢calisma yapilmistir. Ardisik olarak hastalar 2
gruba ayrilmis olup birinci gruba 12 hafta 2x125 mcg (2-10 yas), 2x250 mcg (10-18 yas) inhale flutikazon
propiyonat (iFP), ikinci gruba da 12 hafta oral budesonid (OB) 2x0.5 mg (2-10 yas), 2x1 mg (10-18 yas)
uygulandi.

Bulgular: Calismamiz toplam 17 hasta ile yapilmistir. 2 hastamiz tedaviyi devam etmediginden ¢alismadan
dislanmistir. Geri kalan 15 hasta ardisik olarak 2 gruba ayrilmis olup birinci grup 8, ikinci grup 7 hastadan
olusmustur. Tim grubun yas ortalamasi 8.312.3 yas olup basvuru sikayetleri agisindan iki grup arasinda
fark gozlenmedi. Tedavi sonucunda birinci grupta 12 haftanin sonunda 6 hasta, ikinci grupta da 6 hastada
basvuru sikayetleri gerilemis olup kontrol endoskopi ile histopatolojide de eozinofil sayisi <15/BB oldugu
gozlendi. Birinci grupta ilag kullanimina bagli herhangi bir yan etki gézlenmemis iken ikinci grupta 2 hasta-
mizda asiri istah artisi ve 1 hastamizda da ylizde akne g6zlendi. Ancak goézlenen yan etkiler bu hastalarda
gegici olup tedavi bitiminde kaybolmustur.

Tartigma: iIFP ve OB, EO hastaliginin tedavisinde semptomlar geriletmede ve histopatolojik diizeltmede
oldukca etkili ilaclardir. Flutikazon inhaler veya oral olarak kullanilabilen topikal bir steroiddir. EO tedavi-
sinde kullanildigi, histopatolojik dizeltme sagladidi ve sistemik yan etkilerinin olduk¢a az oldugu ile ilgili
cesitli yayinlar bulunmaktadir (4). Budezonid de EO tedavisinde kullanilabilen bir diger steroiddir (5). EO
tedavisinde budezonid ile yapilan onceki ¢alismalarda tedavi etkinligi %80-87 arasinda oldugu gozlem-
lenmistir (6,7). EO tedavisinde flutikazon ile yapilan ¢alismalarda ise tedaviye yanit % 40- 60 arasinda
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oldugu gozlenmistir (8,9). Albert ve ark. (10) yaptiklari calismada yaslar 2-64 arasinda dedisen hasta-
nin tedavisinde hastalarin % 50'de diizelme oldugunu gostermisler ve her 2 tedavi arasinda herhangi bir
farklilk gdzlemlemislerdir. M. Fable ve ark. (11) OB ve iFP karsilastirmali retrospektif olarak 68 hasta ile
yaptiklari galismada OB grubunda % 75 ve IFP grubunda % 40 oraninda diizelme oldugu gézlemlemis olup
her 2 grup arasinda istatistiksel olarak anlamli fark gozlemlemislerdir. Bizim galismamiz prospektif olarak
ancak daha az sayida hasta ile yapilmis olup her 2 grup arasinda anlamli diizelme gozlenmis ve arada
istatistiksel fark gozlemlenmemistir.

Sonug: Calismamizda EQ tedavisinde inhale flutikazon propiyonat ile oral budesonid arasinda tedaviye
yanit agisindan fark gozlenmemistir. Ancak hasta sayisi yeterli olmadigindan kesin kaniya varilmasi igin
daha genis hasta gruplari ile galisma yapilmalidir.

Anahtar kelimeler: Budesonid, ¢cocuk, eozinofilik 6zofajit, flutikazon
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S-35

Cocukluk Cagi Kanserlerinde Yorgunlugun Giinliik Yagam Aktiviteleri ile iligkisi

Miberra Tanriverdi, Fatma Betil Cakir?

Bezmialem Vakif Universitesi, Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Fizyoterapi ve Rehabilitasyon Bolimdi, istanbul
2Bezmialem Vakif Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Hemato-
lojisi-Onkoloijisi Bilim Dali, istanbul

Amac: Cocukluk ¢agdi kanserine sahip sag altimi saglanmis olan hastalarda kardiyovaskiiler hastalik, yor-
gunluk, kilo ve duygusal rahatsizliklar gibi kronik sorunlarin riskinde artisa rastlanmaktadir. Giinlik yasam
aktiviteleri (GYA) ile kronik sorunlar arasindaki iliski net degildir. Calismamizin amaci, bu hastalarda kan-
sere bagh yorgunlugun GYA Uzerindeki etkisini aragtirmakti.

Yontem ve Gereg¢: Calismaya tedavisi tamamlandiktan sonraki ilk yil i¢ginde olan hastalar dahil edildi. Has-
talarin kansere bagh yorgunluk durumlari, “PedsQL Multidimensional Fatigue Scale (MFS) -[0-100 arasi
skorlanir, yiiksek skorlar iyi semptom seviyesine isaret eder]-", “Visuel Analog Skala (VAS) -[0-10 arasi
skorlanir, yiiksek skorlar kétii semptom seviyesine isaret eder]-" ve “BORG Yorgunluk Olcekleri —[0-10 ara-
si skorlanir, yiiksek skorlar kotii semptom seviyesine isaret eder]-" ile dederlendirildi. GYA ise gocuklara
spesifik olan WeeFIM [18-126 arasi skorlanir, yiiksek skorlar bagimsiz fonksiyonel seviyeye isaret eder] ile
sorgulandi. Semptomu belirlemek i¢in temel bilesen analizleri kullanildi ve GYA'nin fonksiyonel iligkileri iki
degiskenli korelasyonlar kullanilarak hesaplandi.

Bulgular: Ortalama yaslari 10,42+4,79 yil olan 42'si (%60) erkek, 28'i (%40) kiz olmak lizere toplam 70 has-
ta degerlendirildi. Yorgunluk sonugclari ortalamasi VAS 3,64 (min-max=1-7), BORG 0,22 (min-max=0-3) ve
PedsQL MFS toplam skoru 76,84 (min-max=74,67-79,02) bulundu. WeeFIM total skor sonucu ortalamasi
ise 119,08+24,34 idi. istatistiksel korelasyon sonuclarina gére WeeFIM total skoru ile PedsQL MFS toplam
skoru arasinda (r=0,431; p=0,031) anlamli iligki varken WeeFIM total skoru ile VAS skoru arasinda iliski
yoktu (r=-0,265; p=0,200).

Sonug: Calismamizin sonuglari, gok boyutlu yorgunluk bakiminin 6nemini vurgulayan mevcut kilavuzlar
desteklemektedir. Ek olarak, standart semptom degerlendirme o6lgeklerinin/araglarinin genisletilerek has-
taliga spesifik olanlarinin klinik uygunlugunu gostermistir. Genis 6rneklem sayilari ile farkli semptomlarla
iliskilerin arastinimasina multidisipliner bakis agisindan ihtiyag vardir.
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S-36

Boy Kisaligi Olan Olgularda Tek Gen Hastaliklari

Filiz Hazan!, Semra Giirsoy? Behzat Ozkan?

Dr. Behget Uz Gocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, Tibbi Genetik, izmir
2Dr. Behget Uz Gocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Genetik, izmir
3Dr. Behget Uz Gocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Endokrinoloji, izmir

Amac: Boy kisaligi genel popiilasyonun %2-3'iinl etkilemektedir. Ayrica kisa boy, birgok dismorfik send-
romda gorilen bir bulgudur. Bu ¢alismada, klinik bulgulari arasinda boy kisalii olan ve orta-agir mental
retardasyonu olmayan hastalarin sendromik nedenlerinin belirlenmesi amaglanmistir.

Yontem ve Gereg: Hastanemiz Genetik polikliniginde, 2012-2020 yillar arasinda sendromik boy kisaligi
nedeni ile takip edilen hastalarin dosyalari, retrospektif olarak incelendi. iskelet displazisi bulunan, orta ya
da agir 6grenme ve gelisme geriligi olan, kromozomal anomali ve mikrodelesyon sendrom tanisi olan has-
talar, caligmadan cikartildi. Molekiiler genetik analiz ile tek gen hastaligi tanisi alan 44 hasta ¢alismaya
dabhil edildi.

Bulgular: Hastalarin 35'inde (%79,5), Noonan Sendromu oldugu goriildii. Bu sendromundan sorumlu olan
PTPN11, SOS1 ve LZRT1genlerinde mutasyon saptanma orani sirasi ile 31 hasta (%88,6), 3 hasta (%8,6)
ve 1 hasta (%2,8) idi. ikinci siklikta Aarskog Sendromu saptandi (2 farkli ailede 5 hasta; FGD7 mutasyon-
lar1). Diger sendromlar; Silver Russell Sendromu (2 hasta; 11p15'de ICR1 bdlge hipometilasyonu), KBG
sendromu (1 hasta; ANKRD11 mutasyonu) ve Escobar Sendromu (1 hasta; CHRNG mutasyonu) idi. Tim
hastalarda boy kisaligi bulunmaktaydi. Boy kisaligina eslik eden en sik bulgunun, diisiik kulak (42 has-
ta; %95,4) oldugu goriildi. Tim Noonan sendromu, Aarskog, KBG ve Escobar sendromu hastalarinda, bu
bulgu vardi. ikinci siklikta pektus ekskavatum (36 hasta; %81,8) saptandi. Noonan hastalarinin biiyiik ¢o-
gunlugunda (30/35 hasta) ve tim Aarskog ve KBG hastalarinda pektus deformitesi saptandi. Hastalarin
371'inde (%70,4) kalp anomalileri bulunmaktaydi. En sik saptanan kardiyak defektler; Pulmoner Stenoz ve
Atriyal Septal Defekt idi.

Sonug: Orta-agir mental retardasyonu olmayan ve boy kisaligi nedeni ile genetige yonlendirilen hastalarda,
en stk PTPN11 geninde mutasyon saptanmistir. Hastada boy kisaligi ile birlikte dustk yerlesimli kulak ve
pectus ekskavatum deformitesi olmasi durumunda, genetik sendrom agisindan degerlendirilmesi 6neril-
mektedir.
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S-37

Serebellar Malformasyonlu Hasta Kohortunda Genetik Etyolojinin Arastiriimasi

Ayberk Tirkyilmaz?, Glines Sager?

Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Genetik Anabilim Dali
2Kartal Dr. Litfi Kirdar Sehir Hastanesi Pediatrik Noroloji Klinigi

Amag: Serebellar malformasyonlar intrauterin donemde taninabilen ve yenidogan donemi ve sonraki su-
recte ciddi morbidite ve mortalite ile seyreden genis bir grup hastaliktir. Serebellar malformasyonlar 6n
planda serebellumun etkilendigi veya serebellum ve beyin sapinin birlikte etkilendigi iki sinifa aynlabilir.
Bu anomaliler izole olabilecegi gibi bir sendromun pargasi olarak da saptanabilir. Bu galismada serebellar
malformasyon sebebiyle takip edilen hasta kohortunda genetik etyolojinin arastirilmasi amaglanmistir.

Yontem ve Gerec: 2020-2021 yillan arasinda Kartal Dr. Litfi Kirdar Sehir Hastanesi Pediatrik N&roloji
klinigine bagvuran ve serebellar malformasyon saptanan 63 hasta ¢alismaya dahil edilmistir. N6érodejena-
ratif hastaliklara bagli sonradan geligen serebellar atrofili olgular calisma diginda tutulmustur. Bu olgularin
siniflandirmasi Patel ve ark. 2002 yilinda 6nerdikleri siniflandirma kullanilarak yapilmistir ve olgularin 28'i
serebellar hipoplazi (CH), 18'i Dandy-Walker malformasyonu (DWM) ve 17'si Joubert Sendromu (JS) tani-
liydi. 19 olgu (13 CH, 2 DWM, 4 JS) tim ekzom dizileme (WES) analizi ile dederlendirildi.

Bulgular: Genetik analize alinan 13 CH tanili olgunun 5’'inde olasi patojenik/patojenik, ve 6'sinde klinik
onemi bilinmeyen varyant (VUS) tespit edildi. DWM tanili 2 olgudan birinde patojenik varyant tespit edilir-
ken, JS tanili 4 olgunun tamaminda patojenik varyant saptandi. CH olgularinda CWF19L7, KCNC3, EXOSC3,
MACF1, KIF1A, CCDC88C, SPTBN2, SNX14 ve EMCT1 genlerinde varyasyon saptandi. JS tanili olgularda
TCTN3, B3GALNT2, B9D1, CSPP1, KIAA0586 genlerinde varyasyon saptanirken DWM tanili bir olguda
TUBB3 geninde varyasyon tespit edilmistir.

Sonug: Serebellar malformasyon tanisi ile takip edilen ve genetik analize alinan olgularin %52’sinde (10/19)
olas! patojenik/patojenik varyasyon tespit edilmistir. Mutasyon saptanan genler molekiiler fonksiyonlari
acisindan incelendiginde kanalopati, distroglikanopati, siliyopati ve tiibllinopati genlerinde patojenik var-
yant saptanmistir. Spesifik genetik etyolojinin saptanmasi aileye tam ve dogru genetik danisma verile-
bilmesi, tekrar riskinin belirlenmesi, prenatal tani olanaginin sunulmasi ve indeks olgularin olasi medikal
durumlar agisindan takibe alinmasi agisindan 6nem arz etmektedir.

173



VC ERRAHPASA

PEDIATRi GUNLERI —_—
SEMPTOMDAN TANIYA ONLINE

Subkutan Polen immiinoterapisinde Lokal ve Sistemik Reaksiyonlarin Degerlen-
dirilmesi

Fatih Cicek? Sukri Cekic? Zuhal Karali?, Yakup Canitez?, Nihat Sapan?
Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi Hastaliklari Anabilim Dali,Gocuk Alerji Bilim Dali

Amag: Alerjen immiinoterapi (iT), alerjik hastaliklarin dogal seyrini degistirebilen, alerjik reaksiyonu olug-
turan mekanizmayi etkileyen tek tedavi yontemidir. Astim, alerjik rinit gibi solunum yollarinin allerjik has-
taliklarinda ve ari venomuna karsi anafilakside etkin bir tedavi yéntemi olarak kullaniimaktadir. Allerjen iT
potansiyel olarak yan etki riski tagimaktadir. Bu yan etkiler lokal ve sistemik allerjik reaksiyonlar seklinde
ortaya cikabilir. Bu calismada amacimiz polen duyarliigi olan hastalarda subkutan immiinoterapi (SKIT)
uygulamasina bagh olarak gelisen lokal ve sistemik reaksiyonlari incelemektir.

Yontem ve Gereg: Calismaya Ocak - Aralik 2020 tarihleri arasinda Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Alerji poliklinigine bagvurmus, polen duyarliigina bagl solunum yolu alerjik hastaliklari olan ve polen yada
akar+polen SKIT uygulanan 38 hasta alinmistir. Yl iginde tedavi rejiminde alerjen ekstrati degisikligine
gidilen hastalar ¢alismaya dahil edilmemistir. Olgular yil boyunca uygulanan 358 immiinoterapi enjeksiyo-
nundan sonra gelisen lokal ve sistemik yan etkiler agisindan geriye doniik olarak degerlendirilmistir.

Bulgular: Olgularin kiz/erkek orani 14/24 idi ve yaslari 8-18 arasinda degismekteydi. Hastalarin 24l (%63,2)
polisensitize, 14'li (%36,8) monosensitize idi. Hastalarin 28'i (%73,7) tekli alerjen (polen) ile SKIT, 10'u
(%26,3) ikili alerjen (polen+akar) ile SKIT almaktaydi. 38 hastanin 6’ sinda (%15,8) erken lokal reaksiyonlar
meydana gelmigken, hi¢bir hastada sistemik reaksiyon meydana gelmemisti. Yan etki g6zlenen hastalarin
4'line (%67) tekli alerjen ile, 2'sine (%33) ikili alerjen ile iT verilmigti. Toplam 358 enjeksiyonun %3,4'tinde
(10°u erken kiigiik lokal reaksiyon, 2'si ge¢ genis lokal reaksiyon) erken lokal reaksiyonlar gozlenmigken,
hic sistemik reaksiyon gézlenmemistir. Lokal reaksiyonlarin 4’ (%33) tedavinin indiiksiyon fazinda gercek-
lesmisken, 8'i (%67) idame fazinda gergeklesmistir.

Sonug: Alerjen iT’ de lokal ve sistemik reaksiyonlarin sikhigi hastanin duyarlilik derecesi, kullanilan alerjen
ekstresinin ozellikleri, uygulama mevsimi, enjeksiyon teknigi ve uygulayiciya dair pek ¢ok 6zellige bagli
olarak degisebilmekle birlikte bizim galismamizda da benzer oranlar goriilmustiir. Sonugta SKiT, deneyimli
ekiplerce programlandiginda ve doktor kontroliinde dogru endikasyonlarla yapildiginda givenli bir tedavi-
dir.
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Okul Gagi Cocuklarinda Obezitenin Astima Etkisi: Impulse Osilometri Yontemi ile
Akciger Fonksiyonlarinin Degerlendirilmesi

Zeynep Gllec Koksal', Pinar Uysal'

1Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk Alerji
ve immiinoloji Bilim Dal

Giris: Astim ve obezite, diinya ¢apinda yayginhgi artan ve gocuklarda en sik gortilen iki kronik hastalktir.1,2
Cocuklarda obezite ve astim prevalansindaki paralel artis, ikisi arasinda bir iliski oldugunu distindirmek-
tedir.3—-6 Obezite ile iligkili astimin ayri bir antite oldugu distinilse de, ¢ocuklarda altta yatan mekaniz-
malar tam olarak aciklanamamistir.7 Viicut kitle indeksi (VKI) arttikga astim semptomlari gelisme riskinin
arttigini ve astim tedavisine yanitin etkilenebilecegini gosteren bir ¢ok ¢calisma vardir.8—11 Ayrica, obezite
varhiginda, astimin siddeti, astim alevlenme riski, hastaneye yatis oranlari ve ilag kullanim oranlar artmak-
tadir.8-9

Spirometri, akciger fonksiyonlarini degerlendirmek i¢in diinyada en yaygin kullanilan analiz yontemidir.
Hasta ile iyi kooperasyon gerektirmesi nedeni bu teknigin kiigiik gocuklarda uygun sekilde uygulanmasi
oldukga zordur.12 Obezite genellikle solunum semptomlari ile iligkilidir, ancak birgcogunun da normal spi-
rometrisi vardir.

Yakin zamanda yapilan bir meta-analiz ve bazi blyuk 6lgekli ¢alismalar, obez astimlilarin farkli akciger
fonksiyon dinamiklerine sahip oldugunu vurgulayarak VKi ve spirometri parametreleri arasindaki farklilik-
lar degerlendirmistir.13,14

Spirometri, biiylik hava yolu fonksiyonlarini 6lgmek i¢in ¢ok yararli bir tekniktir, ancak kiigiik hava yollarini
yansitmak icin yetersizdir. Aksine, impulse osilometri (i0S), hava yolu direnci ile reaktansinin hizl ve giive-
nilir bir degerlendirmesini saglayabilir.15,16

Efordan bagimsiz bir yontem olmasi ve minimum hasta igbirligi gerektirmesi nedeniyle pediatrik hastalarda
akciger fonksiyon testlerini degerlendirmek igin yeni ve alternatif bir tekniktir. Ayrica hava yolu direncinin
Olcllmesine, gogus duvari reaktansinin belirlenmesine ve merkezi ve periferik hava yolu fonksiyonlarinin
ayirt edilmesine yardimci olur.17,18

Bazi calismalar astimda akciger fonksiyonlarini dlgmek icin i10S kullanmistir, ancak obezite ile birlikte as-
timi olan ¢ocuklarin akciger fonksiyonlarini degerlendiren yeterli galisma bulunmamaktadir.19-21 Bu ne-
denle, bu galismanin amaci okul ¢agindaki obez astimlilarda i0S kullanarak akciger fonksiyonunu deger-
lendirmek ve obez olmayan astimlilarla karsilagtirmaktir.

Materyal ve Metod:
Calisma populasyonu

Bu retrospektif kohort ¢galismasi, Ocak 2020 ile Mart 2020 arasinda, liglincii basamak hastanenin pediatrik

175



'CERRAH PASA B N
PEDIATRI GUNLERI i e
SEMPTOMDAN TANIYA ./~ ONLINE

alerji ve immdunoloji kliniginde gergeklestirildi. Yaslari 4 ile 10 arasinda 92 ¢ocuk ¢alismaya dabhil edildi. Ol-
gularin higbirinde eslik eden solunum yolu enfeksiyonu yoktu ve hepsi en az (i¢ ay boyunca diizenli inhale
steroid tedavisi almaktaydi. Cocuklar i0S karsilastirmasi igin iki gruba ayrildi: obez astimlilar (OA grubu, n
= 43) ve obez olmayan astimlilar (A grubu, n = 49).

Tanimlar:

Astim: Astim Global Initiative for Asthma (GINA) kilavuz kriterlerine gore belirlendi: Paroksismal 6ksiiriik,
hiriltih solunum, nefes darligi veya goglste sikisma veya hava yolu asiri duyarliligi (salbutamol uygulama-
sindan sonra FEV1'de en az % 12 veya 200 mL artig).22

Obezite: Obezite, International Obesity Task Force tarafindan belirlenen cinsiyet ve yasa 6zgii VKI sinir
degerlerine gére belirlendi.23 VKi, agirlik (kg) / boy2 (m) formiilii kullanilarak hesaplandi. VKi igin z skorlari
Tirk Cocuk Biiyiime Referans Yiizdeleri kullanilarak hesaplanmistir.24 Obezite igin VKi z skoru kestirim
degeri kizlarda 1.90 ve erkeklerde 1.84'tiir (genc yetiskinlerde VKi> 30 kg / m2'ye karsilik gelir).

Atopi: Atopi, alerjene 6zgii immiinoglobulin E (sIgE) veya deri prick testi (DPT) ile pozitifligi olarak tanim-
landi. Ortak aeroalerjenlere (Phadiotop) 6zgii IgE degeri, 0.35'in lizerinde oldugunda pozitif olarak tanim-
landi. Deri prick testi, Aspergillus fumigatus, Alternaria alterna, toz akari (Dermatophagoides pteronyssi-
nus veya Dermatophagoides farinae), hamambdcegi karigsimi ve ¢im karisimi gibi yaygin alerjenlere karsi
pozitif bir test olarak tanimlandi.

Diglama kriterleri:

Astim disindaki kronik solunum yolu hastaliklari, kronik kalp ve néromiskiiler hastalik oykist, diisik do-
gum agirhgi / erken dogum / yenidogan mekanik ventilasyon éykisu, malignite, immun yetersizlikler, bag
dokusu hastaligi, onceki dort hafta icinde akut solunum yolu hastalgi, yakin zamanda astim alevlenmesi
oykisi olan ve oral steroid kullanan hastalar ¢alisma digi birakild.

Caligma tasarimi:

Hastalarin demografik 6zellikleri, tibbi oykiileri, klinik semptomlari, fiziksel muayene bulgulari ve laboratu-
var parametreleri, yas, cinsiyet, kisisel veya ebeveyn atopi oykisu ve ¢evresel faktorleri arastiran standart
bir anket kullanilarak kaydedildi. Ayrica alerjen sIgE diizeyleri, DPT ve i0S 6l¢iim sonuglari tibbi kayitlardan
tarand.

Akciger fonksiyon testleri Gocuk Alerji ve immiinoloji Béliimii solunum laboratuvarinda yapildi. Gocuk-
lardan akciger fonksiyon testinden dnceki 8 saat igerisinde kisa etkili beta agonist ve 72 saat igerisinde
antihistaminikler veya anti-lokotrien ilaglari kullanmamalari istendi.25 Deneyimli bir hemsire tarafindan en
az ¢ kabul edilebilir I0S 6lgiimii yapildi ve uygun olup olmadigi degerlendirildi.

Akciger Fonksiyon Testleri
impulse osilometri

Solunum sisteminde havayolu direnci (rezistans) ve elastiyetini (reaktans) 6lgmek i¢in Jaeger MasterScre-
en I0S sistemi (CareFusion, Yorba Linda, CA, ABD) kullanildi. Olciimler, Amerikan Toraks Dernegi / Avrupa
Solunum Dernegi kilavuzlarina uygun olarak yapildi.26

Ana parametreler, direng (R5, R20), reaktans (X5, X20), 5 ve 20 Hz'deki direng farkinin frekans bagimlilg
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(R5-R20, 5 HZz'de direng eksi 20 Hz'de direnc), rezonans frekansi (Fres) ve reaktans egrisinin altindaki alani
(AX) icermektedir.

Daha biyiik hava yollarini yansitan daha yiiksek R (~ 20Hz) frekanslari, merkezi hava yollarindaki direng
olarak kabul edildi. R (~ 5 Hz) frekanslari, (kiiglik ve biiylik) hava yollarinin toplami hakkinda bilgi sagla-
mustir. Periferik (kiiclik) hava yolu direnci R5-R20 olarak tanimlandi.26—-28 Kabul edilebilir degiskenlik %
15idi.26 Koherans esigi 5 Hz igin -0,6 ve 20 Hz i¢in -0,8 olarak ayarlandi. R5, R10, R20 igin sonuglar yiizde
tahmin edilen degerler olarak ifade edildi. Referans eksikliginden dolayr R5-20, AX ve Fres direkt olciilen
degerler seklinde ifade edildi. Hava yolu direnci (Rrs) (5 Hz ve 20 Hz'de), reaktans (Xrs), Fres ve AX deger-
lendirildi.

Etik
Calisma yerel Arastirma Etik Komitesi tarafindan onaylandi (2020/213).
Istatiksel Analiz

istatistiksel analiz igin SPSS siiriim 22.0 istatistiksel yazilim (SPSS Inc., Chicago, IL, ABD) kullanildi. Nor-
mallik, Kolmogorov Smirnov testi ve tanimlayici istatistikler kullanilarak degerlendirildi. Kategorik degis-
kenler vaka sayisi ve ylizde olarak ifade edildi. Siirekli degiskenler, dagilimin normal olup olmadigina bagli
olarak ortalama degerler ve standart sapmalar veya medyan degerler ve geyrekler arasi aralik (IQR - 25 ve
75 geyrek) olarak ifade edildi. Parametrik olan veya olmayan durumlara gore testler yapiimigtir. Niteliksel
verilerin kargilagtirmalar ki-kare testi kullanilarak yapilirken, obez olmayan astimlilar ile obez astimlilar
arasindaki nicel degiskenlerin karsilagtirmalar Student t-testi veya Mann Whitney u testi kullanilarak yapil-
di. Tim testler i¢in p <0,05 istatiksel anlamli olarak degerlendirilmistir.

SONUCGLAR

Calismaya 92 cocuk dahil edildi ve hepsi calismayi tamamladi [(49 erkek (% 53.8)]. A grubu (n = 49) ve OA
grubu (n = 43) arasindaki demografik verilerin bir karsilastirmasi, Tablo 1'de gdsterildi. iki grup arasinda
yas, cinsiyet, boy, kisisel atopi dykis, ebeveyn atopi dykisu, komorbid alerjik veya kronik hastaliklar, gev-
resel faktorlere maruz kalma, atopi [sIgE veya DPT pozitifligi] acisindan fark gézlenmedi (p> 0.05). Kilo ve
VKi obez astimlilarda obez olmayan astimlilara gore daha yiiksekti (sirasiyla p <0,001 ve p = 0,047).

OA grubunda R20 (p = 0.025), R5-20 (p = 0.040) ve Fres'in (p = 0.018) yilizdesi, A grubuna gore yiiksekti. Ay-
rica, AX degeri OA grubunda A grubuna gore daha yiiksek olup bu fark anlamli degildi (p = 0.787) (Tablo 2).

OA grubunda yapilan alt grup analizinde R5 (p = 0.007) ve R10 (p = 0.017) yiizdesi atopik olanlarda olma-
yanlara gore yuksek bulundu. A grubunda yapilan alt grup analizinde R5'in ylizdesi, egzersize intoleransi
olanlarda olmayanlara gore daha yiiksek bulundu (p = 0.045). Ek olarak, R10 degeri, evde kiife maruz
kalanlarda kalmayanlara gére daha yiiksekti (p = 0.045). Ancak yas, VKi z skoru veya i0S parametreleri
agisindan cinsiyetler arasinda fark yoktu (p> 0.05).
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Tablo 1. A grubu ve OA grubu arasinda demografik 6zelliklerin karsilastirilmasi

e = T
Degiskenler (n=49) (n=43)
N 24 5% B—

0.11 (-0.51 - 1.07) 1.05 (0.05 - 1.68) 0.111

16 (-0.65-1.09) 2.37(2.0-3.02) <0.001

Kisisel atopi oykiisii, (n, %) 18 (36.7%) 11 (26.2%) 0.282
Ailesel atopi oykiisii, (n, %) 24 (50%) 13 (37.1%) 0.245
Komorbidite

Atopik hastaliklar 30 (61.2%) 18 (43.9%) 0.101

Diger kronik hastaliklar 3(6.1%) 5(11.9%) 0.463

Cevresel maruziyet, (n, %)

Pasif sigara maruziyeti 20 (41.7%) 17 (47.2%) 0.612
Ev i¢i duman (soba) 17 (35.4%) 12 (33.3%) 0.842
Evcil hayvan 4 (8.5%) 7 (19.4%) 0.196
Ev tozu 7 (14.6%) 8 (22.2%) 0.366
Aleriji test pozitifligi (n, %) 0282
Alerien spesifik IgE 10 (20.4%) 10 (23.8%) 0.339

s 15 (30.6%) 9 (21.4%) 0.329
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Tablo 2. A grubu ve OA grubu arasinda impuls osilometri parametrelerinin karsilastirilmasi

A grup OA grup . .
d
(n=49) ) pESSSt

RS, (%) 104.79 £ 21.95 104.16 £+ 17.98 0.883

R10, (%) 104 (92 - 115) 103.5 (92.5 - 114.25) 0.796
R20, (%) 107.26 + 17.62 110.04 + 20.31 0.025
R5-20,(kPa/L) 28.34 +18.39 36.85 + 20.64 0.040

X5, (%) 82.85+35.10 79.83 +36.19 0.687

X10, (%) 133.18 £76.92 125.26 £ 107.0 0.683
X20, (%) -101.85+153.75 -71.24 +£199.88 0.412

Fres (Hz) -135.10 £ 33.94 119.45 + 27.11 0.018

AX (kPa/L) 1.56 (0.72 — 3.20) 1.90 (0.76 - 2.50) 0.787

Yag ve I0S parametreleri arasindaki korelasyon analizi
VKi veya agirlik z skorlari I0S parametrelerinin hicbiriyle korele degildi (p> 0.05).

A grubunda yas, R20 (r = 0,383, p = 0,007) ve X20'nin (r = 0,418, p = 0,003) ile pozitif korelasyon gosterdi,
ancak R5-20 (r =-0,320, p = 0,025) ve Fres ile negatif korelasyon gosterdi. (r = - 0,420, p = 0,003). Benzer
sekilde, OA grubunda yas R20 (r = 0.559, p <0.001) ve X20 (r = 0.451, p = 0.003) ile pozitif korelasyon gos-
terdi, ancak R5-20 (r =-0.471, p = 0.002) ve Fres (r =- 0.566, p <0.001) ile negatif korelasyon gosterdi.

TARTISMA

Literaturde okul ¢agi obez astimlilarin solunum fonksiyonlarini arastiran az sayida ¢alisma bulunmaktadir.
Bu calismada, okul ¢cagindaki obez astimlilarda bazal hava yolu direncini ve reaktansini degerlendirdik ve
obez olmayan astimlilarin verileri ile karsilastirdik. Bu ¢alismanin temel bulgusu, okul ¢agindaki obez as-
timlilarin, obez olmayan astimlilara gore daha yiiksek hava yolu direnci gostermesiydi. Hem santral hem
de periferik hava yollarinda hava yolu direncinde artis tespit edildi. Bu durum, obezitede yagin kitle etkisine
bagli olarak disiik fonksiyonel rezidiel kapasite ve alveolar kollapsinin hava yollarindaki direnci arttirmis
olabilecegini diistindirmektedir.

Obezitenin akciger fonksiyonunu etkiledigi bilinmesine ragmen, ¢alisma sonuglari gocuklar igin tartisma-
lidir.29,30 Onceki calismalar, VKi'nin gocuklar arasinda akciger hacimlerini ve hava akisini orantisiz bir se-
kilde etkiledigini bildirmistir.31,32 Obezitede yag kitlesi, karin i¢i basinci artirabilir ve gégus duvarinin geri
cekilme kapasitesini azaltabilir ve distal hava yolu kapanmasina ve akciger hacminin azalmasina katkida
bulunabilir.33 Artmis solunum c¢abasi ve ve daha disiik fonksiyonel rezidiel akciger kapasitesi de diger
olasi nedenler olabilir.34 Mekanik etkilerin yani sira, yag kiitlesi, diisiik dereceli bir kronik inflamasyona
aracilik ederek solunum dinamiklerini olumsuz etkileyebilir ve obezite ile iligkili inflamatuar mediyatorler
kronik hava yolu inflamasyonunu siddetlendirebilir.35 Diger olasi ¢cevresel faktorler sedanter yasam tarzi,

179



'C ERRAHPASA

PEDIATRi GUNLERI —_—
SEMPTOMDAN TANIYA | °/” ONLINE

yiiksek kalorili diyet alimi ve diistik antioksidan tiiketimidir.36 Bazi ¢alismalar obez hastalarin daha yiiksek
hava yolu direncine sahip oldugunu ancak sonuglarimizla uyumlu hava yolu tikanikh@i olmadigini bildir-
mistir.37 Bununla birlikte, 6zellikle astim ve obezite arasindaki iliskinin altinda yatan mekanizmalari goz
onunde bulundurarak daha fazla arastirmaya ihtiyag vardr.

Literatiirde, obezite veya obez astimi olan ¢ocuklarda i0S kullanarak akciger fonksiyonlarini arastiran az
sayida ¢alisma vardir ve bulgular kesin degildir. Bir prospektif kesitsel ¢alismada, Assumpgao ve ark., 6-14
yas arasi 21 fazla kilolu, 30 obez ve 30 saglikl kontrol arasinda i0S parametrelerini arastirmigtir. Hava yolu
obstriiksiyonunu temsil eden empedans (Z5), direng (R5), Fres ve AX icin beklenen yiizde degerleri, saglikli
kontrollere gore obez ¢ocuklarda anlaml derecede daha yiksek bulunmustur.38 Kalhoff ve ark., okul 6nce-
si 518 gocugun akciger fonksiyonlarini i0S ile degerlendirdiginde; R5 ve X5, obez ¢ocuklarda iOS referans
degerlerine kiyasla hafif derecede yiiksek bulunmustur. Fakat, VKi ile i0S degerleri arasinda iliskili bulun-
mamistir.39 Ekstrom ve ark., asiri kilo ve obezitenin daha yiiksek R5-20 ve AX de@erine sahip oldugunu ve
kiiciik hava yolu obstriiksiyonu ile iliskili oldugunu bildirmislerdir.40 Bir bagka prospektif ¢alismada, alti
ayliktan dnce bronsiyolit nedeniyle hastaneye yatirilan 99 gocugun akciger fonksiyonlari, alti yaginda i0S
kullanilarak degerlendirilmistir. Obez veya fazla kilolu gocuklar ile normal kilolu ¢ocuklar arasinda egzersi-
ze veya bronkodilatorlere verilen yanitlarda énemli bir farklilik gézlenmemistir. Bununla birlikte, yedi obez
cocuk, normal kilolu gocuklara kiyasla bronkodilatér sonrasi hava yollarinda daha yiiksek empedansa ve
daha ylksek R5 degerlerine sahipti.19 Bu ¢alismada atopik duyarliliyi olan obez astimlilarda, atopik duyar-
lilig1 olmayanlara gore tim hava yolu direnci (artmig R5 ve R10) daha yiiksek bulunmustur. Benzer sekilde,
kif alerjen duyarhhi@i olanlarda (artmis R10) ve egzersiz intoleransi olanlarda (artmis R5) yiiksek hava yolu
direnci bulunmustur. Atopinin hava yolu inflamasyonunu artirarak hava yolu asir duyarhhdi ile sonuglanan
akciger fonksiyonlarinda degisiklikler yapabilecegini diisiinliyoruz. Bu baglamda, obezite ile ilgili bazi me-
kanizmalarin akciger fonksiyon bozuklugunu artirabilecegi akla gelmektedir. Bulgularimizi destekler sekil-
de, onceki ¢alismalarda, obezite hastalarinda daha yiiksek eozinofilik hava yolu inflamasyonunu yansitan
daha ylksek FeNO seviyeleri ol¢lilmustiir.41

Ayrica, obezitenin neden oldugu distik seviyeli kronik inflamasyon, yiksek leptin seviyeleri ile iliskilidir.42
Leptin, Th1 hiicre farkhilagmasi, TNF-a, IFN-gama ve IL-6 artisi Gizerinde etkilidir.43 Bu nedenle, obeziteye
bagli kronik diistik dereceli inflamasyon obez astimlilarda atopinin akciger fonksiyonlarinin bozulmasi tize-
rindeki etkisini obez olmayan astimlilara gére daha fazla arttirabilir.

Obez astimlilarda hava yolu direnci daha yiiksek bulunmasina ragmen, VKi ve i0S parametreleri arasinda
korelasyon yoktu. Literatiirde daha 6nceki calismalarda akciger fonksiyonlari ile VKi arasinda iliski olmadi-
gini gosteren galismalar bulunmaktadir.30,44 ABD ve Kanada'da hafif-orta derecede astimi olan 1000°den
fazla cocugun yetiskinlige kadar takip edilen Childhood Asthma Management Program (CAMP Calismasi)
calismasinda VKi'nin hava yolu direnci iizerine etkisi bildirilmemistir.45 Benzer sekilde, Yeni Zelanda'dan
1000'den fazla cocugun katildigi bir prospektif dogum kohort ¢alismasi, VKi'nin hava yolu direnci izerinde
hicbir etkisinin olmadigini bulmustur.46 Ancak bu ¢alismalar spirometri ile yapilmistir ve i0S yénteminin
kullanildigi blyik olcekli bir poptilasyon ¢alismasi yoktur. Bu nedenle bu konuda yeni ¢alismalara ihtiyac
vardir.

Bu calismanin gicli yonleri, akciger fonksiyonlarinin ve hava yolu inflamasyonunun, bu konuda deneyimli
hemsire ve doktor tarafindan gozlem altinda invazif olmayan yontemlerle incelenmesiydi. Tim hastalar
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pediatrik alerji ve endokrin uzmanlari tarafindan muayene edildi. Potansiyel ila¢ etkilesimini énlemek igin
calismaya daha 6nce tedavi almamis ¢ocuklar dahil edildi. Olasi ginlik degisimleri ortadan kaldirmak igin
akciger fonksiyon testleri giiniin ayni saatinde yapild.

Bu calismamizin bazi kisithliklarindan biri obezitenin degerlendirilmesinde VKi'nin altin standart olamama-
sidir. Bir digeri de bu ¢alismanin bulgulari, kesitsel tasarimi nedeniyle obezite ve astim arasindaki neden-
sellik sonucunu ¢ikarmak i¢in kullanilamayacagindan dikkatle yorumlanmalidir.

Sonug olarak, okul gagdi obez astimlilarda solunum fonksiyonlarinin yorumlanmasi ile ilgili 6nemli bulgulara
ulasildi. Obez astimlilar daha yiiksek hava yolu direncine sahipti. Obezitenin astimli gocuklarda akciger
fonksiyonlari izerindeki etkisinin daha erken anlasilmasi icin i0S ile akciger fonksiyonlari 6lciimlerinin fay-
dal olabilecegi gorilmektedir. Bulgularimizin obezite ve astimla arasindaki karmasik duruma daha fazla
Isik tutmasi igin daha fazla galisma ile desteklenmesi gerekmektedir.
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Galaktozemi Hastalarinda Yillara Gore Degisen Tani Yasi

Pelin Teke Kisal, Ayse Tuba Yurdusev?, Oguz Han Kalkanli®, Buse Soysal®

1S.B.U. izmir Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklari Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Metabolizma Hasta-
liklari Klinigi, izmir, Tiirkiye

2S.B.U. izmir Dr. Behget Uz Gocuk Hastaliklari Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saglidi ve Hastalikla-
n Klinigi, izmir, Tirkiye

33.B.U. izmir Dr. Behget Uz Gocuk Hastaliklari EGitim ve Arastirma Hastanesi, Neonatoloji Klinigi, izmir,
Tirkiye

Amagc: Galaktozemi, galaktoz metabolizmasinda bozukluktan kaynaklanan otozomal resesif, kalitsal me-
tabolik hastaliktir. Simdiye kadar yapilan ¢alismalarda galaktozemi hastalarina tani alma yasinin geg ol-
dugu bilinmektedir. Bu ¢alismada galaktozemi tanisi ile izlenen hastalarin demografik, klinik bulgulari in-
celenmistir. Ayrica farkli yillarda tani konulan galaktozemi hastalarinin tani yasi, diyet baglanma zamani,
klinik bulgulari incelenerek karsilastirilmasi amaclanmistir.

Yontem ve Gerec: Toplam 25 hastanin (ortanca yas 47[1-492]ay, 10'u kiz) basvuru ve izlemdeki bulgular
ile genetik inceleme sonuglari retrospektif olarak degerlendirildi. 2015 yilindan 6nce (Grupl) tani konulan
7(%28), 2016-2018 yilinda(Grupll) tani konulan 10(%40) ve 2019-2021 yilinda(Gruplll) tani konulan 8(%32)
hastanin tani yasi hesaplandi. Tani yaslari ve gruplar Kruskal- Wallis testi kullanilarak karsilastiridi.

Bulgular: Basvuru yakinmalari 18 hastada(%72) yenidogan doneminde sarilik, li¢ hastada(%12) emmede
azalma ve kusma, iki hastada(%8) solunum zorlugu ve morarma, iki hastada(%8) kataraktti.Bir hasta once-
ki kardesine galaktozemi tanisi kondugu igin bagvurarak tani almisti. 16(%64) hastada anne-baba arasinda
akrabalik mevcuttu. Hastalarin ilk semptom yasi ortanca 11[2-90]giin, tani konma yasi 51[6-110]giindu.
Tani yasi Gruplll'te (9[1-37]giin) en kiigiiktli(p=0.006). Grupl(108[60-492] giin) ve Grupll(49[38-58] giin)
hastalar arasinda tani yasi acisindan fark yoktu(p=0.283). Hastalarin 6(%24) tanesinde katarakt mevcuttu
ve timi ameliyat olmustu. Basvuru sirasinda ortanca aspartat aminotransferaz 148U/L[28-693], alanin
aminotransferaz 94U/L[11-556], total bilirubin 7.2mg/dL[1.1-24],direkt bilirubin 2.8mg/dL[0.4-4.1]idi. 22
hastada baslangigta idrarda reduktan madde pozitifli§gi mevcuttu. Tim hastalara tani konulduktan sonra
galaktozsuz diyet baslandi.

Sonug: Ulkemizde galaktozemi heniiz yenidogan taramasinda bulunmamaktadir. Ulusal tarama programi-
na alinmasi ile; erken tani saglayacagi disiintilmektedir. Bununla birlikte tarama programinda galaktozemi
bulunan Ulkelerde yapilan ¢alismalarda galaktozemi hastaliginin tarama programinda yeri; mortalite ve
morbiditeye etkisi, yalanci pozitiflik oraninin yiiksek olmasi, maliyet fayda oraninda yetersizlikler gibi birgok
neden ile tartismalidir. Ulkemizde yapilan ¢aligmalarda daha 6nceleri galaktozemi hastalarina klinik bulgu-
lar ortaya ciktiktan aylar sonra tani konulabilmekte oldugunu gosterirken, bu ¢alismada tani koyma yasinin
yillar icinde azaldigi gosterilmistir. Ulkemizde bulunan tim galaktozemi hastalarini igeren bir ¢alisma ile
tani yaslarinin yillara gore incelenmesi, galaktozemi hastaliginin tarama programinda yeri hakkinda fikir
verici olabilir.
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Konusma Bozuklugu ile Bagvuran Hastalarimizin Ozellikleri

Hiseyin Kocabey?, Gilimser Kasap', Aysegul Danig?

1Abant izzet Baysal Universitesi EAH, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari ABD.
2Abant izzet Baysal Universitesi, Gocuk Norolojisi

Giris: Dil ve konugma bozuklugu 6zellikle Covid 19 pandemisi 6nlemleri ¢ercevesinde ¢ocuklarin sosyal
ortamlardan izole olmasiyla da artis gostermesinin yaninda ebeveynlerde anksiyeteye sebebiyet vermesi,
cocuklarin gelisim egrilerinde belirgin farklliklar olusturmasi, hastalarin ilerleyen siirecte sosyal iliskile-
rinde basarisizhiga sebebiyet vermesinden akademik performans eksikligine kadar birgok alanda etkisi ol-
masi ile birlikte, etiyolojik olarak norolojik, genetik, psikiyatrik ve gelisimsel sebepleri igerisinde barindiran
kompleks, erken tani ve tedavinin ¢gok onemli oldugu bir grup hastaliktir.

GCocuk gelisimin en temel pargalarindan biri dil ve konugma gelisimidir. Konusma bozukluklari; sosyal,
psikolojik ve davranigsal sorunlara neden olabilmektedir. Genel prevalansi %3-8 arasinda iken okul 6ncesi
cocuklarda %3-19 siklikta gorilmektedir (1,2).

Konusma bozukluklari DSM-5'in gelmesi ile birlikte iletisim bozukluklari olarak adlandirilmigtir ve néroge-
lisimsel bozukluklar iginde yer almaktadir. iletisim bozukluklari; dil bozuklugu, konusma sesi bozuklugu,
cocukluk ¢cagi akicilik bozuklugu (kekemelik), sosyal pragmatik iletisim bozuklugu, 6zgiil olmayan iletisim
bozuklugu klinik tanilarini kapsamaktadir (3).

Konusma geriligine neden olan diger durumlar: Norolojik bozukluklar (Beyin hasari, epilepsi, hipoksi oy-
kiisii), duyusal yetersizlik (isitme ve gérme bozuklugu), Otizm spektrum bozuklugu, zeka geriligi, dgren-
me bozukluklari, konugma organlarinin yapi bozukluklari (Yarik damak dudak), duygusal-sosyal-psikolojik
problemler ve ilgisizlik, bilingualizmdir (4).

Materyal ve Method: Hastanemiz Cocuk Norolojisi Poliklinigi'ne son 9 ay igerisinde, daha dnceden konul-
mus bir hastalik tanisi olmayip konusma bozuklugu ile ilk defa hastaneye basvuran 32 hasta degerlendiril-
di. Hastalar yas, cinsiyet, prematire, hipoksik dogum, ndbet gecirme dykuleri, soygecmis ozellikleri, EEG,
MRG, isitme ve metabolik tetkileri ve gelisimsel 6zellikleri agisindan incelendi.

Bulgular: Calismaya dabhil ettigimiz 32 hastanin 24l erkek (%75), 8'i kadindi (%25). Hastalar yas, cinsiyet,
prematiire, hipoksik dogum, nobet gegirme dykiileri, soygecmis 6zellikleri, EEG, MRG, isitme testi, meta-
bolik tetkileri ve gelisimsel 6zellikleri agisindan incelendi. DENVER Il gelisim testleri yapildi. Hastalarin 4
tinde prematiire dogum, 2'sinde hipoksik dogum, 10'und Yenidogan Yogun Bakim Unitesi'nde yatis 6ykiisii
mevcuttu.

EEG gekilen 14 hastanin (%43,7), 2'sinde frontosantrotemporal bolgede fokal epileptiform bozukluk, 2'sin-
de zemin ritmi ve uyku paternlerinde yasina gére gerilik saptandi. Kranial MRG ¢ekilen 6 hastanin (%18,75),
5 inde patolojik bulgu saptanmazken; 1 hastada sekel ensefalomalazi saptandi. isitme testi sadece 1
hastada patolojikti. Diger gelisimsel alanlarda da gerilik saptanan 6 hastaya (%18,75) yapilan metabolik
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tarama testlerinin higbirinde patolojik bulgu saptanmadi.

Cocuk Ruh Saghgi ve Hastaliklar bélimi degerlendirmesinde 8 hastada Otizm Spektrum Bozuklugdu, 4
hastada uyaran eksikligi saptandi.

Resim-1 ve 2:
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Tartigma: Rutin gocuk muayenelerinde fiziksel muayeneye odaklaniimasi hastanin dil ve konugsma bozuk-
lugu gibi sikayetlerinin gézden kagmasina zemin olusturmaktadir. Konusma bozuklugu olan hastalarin es-
lik edebilecek otizm, epilepsi, yaygin gelisimsel gerilik gibi komorbiditelerinin erken tani ve tedavisi bireyin
ve toplumun sagligi agisindan bliylik 6nem arz etmektedir.

St cocuklugu doneminde anne siiti alimi, ek gidaya gegiste tiiketilen gidalarin kivami, ginliik inek stti
tiketim miktarlarinin dil gelisimi tUzerine etkileri oldugu gosterilmistir. Bizim ¢alismamizda da hastalar bu
acilardan sorgulanmis ve hastalarimizin gogunun giinliik inek sttt tiketiminin onerilenden fazla oldugu
gorulmustdr.

Hastalar erken donemde infantil kolik ve uyku aliskanliklari agisindan sorgulanmis. Ailelerden alinan bilgi-
lere gore hastalarin %87’sinde uyku bozuklugu oldugu 6grenilmistir. Dil gelisimi i¢in diizenli uyku gereksi-
nimi gerektigi dusunudlmustar.

Dil bozuklugu gelismesinde ailede konugma ve dil bozuklugu 6ykiist, sosyoekonomik durum ve uyaran ek-
sikligi onemli risk faktorleridir (5, 6). Bizim hastalarimizin da 4'linde uyaran eksikligi saptanmis olup aileye
onerilerde bulunulmustur.

Geg pretermlerde (34-37 hafta) okul dncesi dil gelisim geriliginin daha fazla gorildigi bilinmektedir (7).
GCalismamizdaki 4 prematiire hastanin dogum haftalari 31-32-36-36 hafta idi.

Kaynaklar:

1- Wong, V,, et al. “Language screening in preschool Chinese children.” International Journal of Language
& Communication Disorders 27.3 (1992): 247-264.

2- Burden, V., et al. “The Cambridge Language and Speech Project (CLASP). L Detection of language diffi-
culties at 36 to 39 months.” Developmental Medicine & Child Neurology 38.7 (1996): 613-631.

3- American Psychiatric Association, A. P, and American Psychiatric Association. “Diagnostic and statis-
tical manual of mental disorders: DSM-5." (2013).
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4- McLaughlin, Maura R. “Speech and language delay in children.” American family physician 83.10 (2011):
1183-1188.

5- Sunderajan, Trisha, and Sujata V. Kanhere. “Speech and language delay in children: Prevalence and risk
factors.” Journal of family medicine and primary care 8.5 (2019): 1642.

6- Moya, Cristina, and Joseph Henrich. “Culture—gene coevolutionary psychology: cultural learning, lan-
guage, and ethnic psychology.” Current Opinion in Psychology 8 (2016): 112-118.

7- Jois, Ravisha Srinivas. “Neurodevelopmental outcome of late-preterm infants:’A pragmatic re-
view'.” Australian journal of general practice 47.11 (2018): 776.
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S-42
Covid-19 iligkili Pediatrik Multisistemik inflamatuvar Sendrom (Mis-C) ve
Pankreatit Tanili Olgularimiz

Sibel Yavuz?, Hatice Uygun? Mehmet Turgut?

TAdiyaman Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji BD, Adiyaman, Tirkiye
2Adiyaman Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon BD, Adiyaman, Tiirkiye

Amag: MIS C, ¢cocuklarda bildirilen COVID-19 ile iligkili nadir, ciddi sonuglari olabilen, etyolojisi tam ola-
rak aydinlatilamamis bir komplikasyondur. COVID-19 enfeksiyonundan ortalama 3-4 hafta sonra gelisir.
MIS-C tanisi konuldugunda gocuklarin gogunun SARS-CoV-2'ye karsi antikorlari pozitifken polimeraz zincir
reaksiyonu negatiftir (1,2). MIS-C olgu tanimi ve tani kriterlerine gore tanisi konulur. Bu ¢alismada, MIS-C
ve pankreatit birlikteligi olan olgular degerlendirmeyi amacladik.

Materyal Ve Metod: Klinigimizde MIS-C ve pankreatit nedeniyle yatan hastalar degerlendirildi. Hastalarin
dosyalarindan yas, cinsiyet, basvuru yakinmasi, laboratuvar degerleri ve radyolojik gortintiilemeleri stan-
dart veri toplama formuna kaydedildi.

Bulgular: Olgu 1: 16 yasinda kiz hasta karin agrisi, kusma ve ates sikayeti ile basvurdu. Muayenesinde ba-
tinda yaygin hassasiyet mevcuttu. Laboratuar degerlerinde amilaz: 692 U/L, lipaz: 1200 U/L, albiimin:2,1
gr/dl, lenfopeni, trombositopeni, CRP:35.8 Sedim:26 batinda asit ve plevralefiizyon mevcuttu. Goriintile-
mesinde pankreas bas ve unsinat proges diizeyinde kalinlik artisi, peripankreatik yagh dokuda sivanma
tarzinda sivi ve inflamasyona sekonder dansite artisi izlendi. Ortalama yatis siiresi 19 giin ve taburculuk
amilaz:95 lipaz:61 idi.

Olgu 2: 16 yasinda kiz hasta karin agrisi, ates sikayeti ile basvurdu. Laboratuar degerlerinde amilaz: 595
U/L, lipaz: 1200 U/L, albimin:3,1 gr/dl, CRP:1.06 Sedim:8 Ultrasonografide pankreas 6demli ve batinda
serbest sivi izlendi. Ortalama yatis suresi 14 giin ve taburculuk amilaz:78 lipaz:31 idi.

Olgu 3: 15 yasinda erkek hasta biling bulanikliyi ve ates sikayeti ile basvurdu. Laboratuar degerlerinde
amilaz: 147 U/L, lipaz: 242 U/L, albiimin:2.8 gr/dl, CRP:10.8 Sedim:36 Ultrasonografide pankreas édemli
ve dansite artisi izlendi. Ortalama yatis suresi 14 guin ve taburculuk amilaz:98 lipaz:53 idi.

Olgu 4: 8 yasinda erkek hasta ates, karin agrisi, kusma sikayeti ile basvurdu. Laboratuar degerlerinde ami-
laz: 523 U/L, lipaz: 592 U/L, albiimin:2.8 gr/dl, CRP:8.8 Sedim:37 Ultrasonografide pankreas parankiminde
heterojenite ve kalinlk artigi izlendi. Ortalama yatis suresi 15 giin ve taburculuk amilaz:105 lipaz:54 idi.

Sonug: MIS-C'nin genis bir klinik spektrum gosterdigi ve farkh klinik sistem patolojileriyle hastalarin basvu-
racagi ayirici tanida akilda tutulmalidir.
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Kaynaklar:

1. Dufort EM, Koumans EH, Chow EJ, Rosenthal EM, Muse A, Rowlands J, et al; New York State and
Centers for Disease Control and Prevention Multisystem Inflammatory Syndrome in Children Inves-
tigation Team. Multisystem Inflammatory Syndrome in Children in New York State. N Engl J Med
2020;383:347-58.

2. Whittaker E, Bamford A, Kenny J, Kaforou M, Jones CE, Shah P, et al; PIMS-TS Study Group and EUC-
LIDS and PERFORM Consortia. Clinical Characteristics of 58 Children With a Pediatric Inflammatory
Multisystem Syndrome Temporally Associated With SARS-CoV-2. JAMA 2020;324:259-69.
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Kraniosinostoz Sendromu Olan Yedi Hastanin Klinik ve Genetik Bulgularinin
Degerlendirilmesi

Ozge KAYNARY, Serdar BOZLAK?, Biisra HOTAMAN?, Aylin YUKSEL ULKER', Evrim CiFCi SUNAMAK?, Dilek
ULUDAG ALKAYA', Esra USLUER!, Beyhan TOYSUZ'

"Cerrahpasa Tip Fakiiltesi

Amac: Kraniosinostoz, kafatasinda bir veya birden fazla sitiriin normal siirecinden 6nce kapanmasidir.
Bu durum kafatasinda sekil bozuklugu, kafa ici basing artisi sendromu (KIBAS), ndbet, mental motor ge-
rilik, beslenme ve hava yolu sorunlari gibi birgok komplikasyona neden olabilir. insidansi 1/2000-1/2500
canli dogumda bir gozlenebilmektedir. Kraniosinostoz; izole olabilecedi gibi herhangi bir sendromun par-
casi olarak da ortaya cikabilir. Nadir goriilen sendromik kraniosinostozlar yaklasik 180 kadar degisik hasta-
likla iliskilendirilmistir. Sendromik kraniosinostozlar OD, OR ve X’ e baglh kalitim gosterebilir; en sik FGFRT,
FGFR2, FGFR3, TWIST1, MSX2 ve EFNB1 genlerinde mutasyon saptanir. Bu ¢alismanin amaci sendromik
kraniosinostoz tanisi konan yedi olgunun klinik ve genetik olarak incelenmesidir.

Yontem ve Gereg: istanbul Universitesi-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Gocuk Genetik Klinigi'nde kraniosinostoz
on tanisiyla tetkik edilen yedi olgunun klinik ve genetik bulgular degerlendirilmis, kromozomal ve molekd-
ler genetik analizleri yapilmistir.

Bulgular: Hastalarin 2'i erkek, 5'i kiz, yas ortalamalari 4.4 (1 ay-11 yas) idi. Hastalarin 3'inde akraba evliligi
mevcuttu. Tim hastalarda kafatasi sekil bozuklugu vardi; 1'i izole trigonosefali, 1'i skafosefali, 1'i izole
anterior plagiosefali, 1'i izole posterior plagiosefali, 2'i ise plagiosefali, 1'i oksisefali tanisi aldi. 4 hastada
sindaktili-klinodaktili, 3 hastada genis ve kalin el — ayak parmaklari, 3 hastada proptosis gorildi. Hasta-
larin 3’Une cerrahi islem uygulandi. 5 hastada noérolojik bulgular mevcutken, 3 hastada igitme sorunlari, 2
hastada ise gorme kusurlari saptandi. FGFR2 mutasyonu olan 4 hastanin ikisi Crouzon, diger ikisi ise Apert
Sendromu, FGFR1 mutasyonu olan 1 hasta Pfeiffer Sendromu, FGFR3 mutasyonu olan bir hasta Crouzon
Sendromu,Akantosis Nigrigans ve ILT1RA mutasyonu olan 1 hasta Craniosynostosis and Dental Anomalies
Sendromu fenotipi ile uyumlu idi.

Sonug: Neonatal donemde goriilen kafatasinda sekil bozuklugu kraniyosinostoz hastaligini akla getirme-
lidir. Hasta grubumuzda oldugu gibi Turkiye' de de en sik gorilen kraniosinostoz sendromlari; Apert Send-
romu, Pfeiffer Sendromu ve Crouzon Sendromu’ dur. Bu hastalar; nérolojik bulgular, biiyiime gelisme, eslik
eden igitme ve gérme kaybi, beslenme ve hava yolu sorunlari, ekstremite deformiteleri agisindan yakin
takip edilmelidir.
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S-44

Pediatrik Yag Grubunda Influenza COVID-19 karsilagtirmasi

Kamil Yilmaz?!

Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig ve Hastaliklari

Amagc: Aralik 2019'da yeni tip bir koronaviriis enfeksiyonu, Cinin Wuhan kentinde ortaya ¢ikip hizla yayilma-
ya basgladi. Amacimiz bu ¢alismada COVID-19 ile Influenza hastali§i arasindaki farkliliklari tespit etmekti.

Yontem ve Gereg: Bu retrospektif ¢alisma, Mart 2020 - Kasim 2020 tarihleri arasinda laboratuvar onayl
164 COVID 19 teshisli gocuk ile Ocak 2016- Kasim 2020 tarihleri arasinda Influenza tanili 46 gocugu icer-
mektedir. iki grup klinik ve laboratuar parametreleri, mortalite orani, yogun bakim gereksinimi ve mekanik
ventilasyon ihtiyaci agisindan karsilastirildi.

Bulgular: Her iki grupta da en sik bagvuru sikayeti 6ksirik, ates, kas agrisi ve halsizlik idi. Influenza tanili
hasta grubunda COVID-19 grubuna goére Oksiiriik (37[80.4%] ; 38[23.2%)), ates (31[67.4%] &; 34[20.7%]),
kas agrisi (34[73.9%] &; 31[18.9%]), kusma (13[28.9%] &;8[4.9%]), bodaz agrisi (11[23.9%] &; 10[6.1%]),
burun akintisi(5[10.9%] &; 3[1.8%]) ve takipne (32[69.6%)] &; 3[1.8%]) anlaml oranda daha fazla tespit
edilen semptomlardi(p<0.01). COVID-19 hasta grubunda ortalama wbc sayisi (sirasiyla; 7.10+1.08 &;
10.90+1.82,p<0.05), notrofil sayisi ( sirasiyla; 3.19+0.58 &; 6.04+0.97, p<0.05), APTT, CRPprokalsitonin,
ALT, ve LDH diizeyleri influenza hasta grubuna gére daha diisiiktii (P<0.05).Lenfosit sayisi agisindan ise
anlamli farkhhk goriilmedi. Influenza tanili hastalarin COVID-19tanili hastalara kiyasla yogun bakim ihtiyaci
(19 [41.3%] &; 3[1.8%]), mekanik ventilasyondestegi ( 16[34.8%)] &; 2[1.2%] ve mortalite orani (7[15.2%] &; 2
[1.2%] ) anlamli sekilde daha fazla tespit edildi (p<;0.01).

Sonug: COVID-19 ile Influenza arasinda benzer klinik 6zellikler olabilmektedir. Ancak elde ettigimiz so-
nuglara gére COVID-19 hastaliginin Influenza'ya gore ¢ocuklarda klinik ve laboratuvar olarak daha hafif bir
seyir gosterdigini disiinmekteyiz.
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P-01

Direngli Trombotik Trombositopenik Purpura Olgusunun Yonetimi

Mehmet Arda KILINGC?, Nurettin Onur Kutlu', Eser Dogan’, Hatice Sinav Utku’

'Basaksehir Cam ve Sakura Egitim Arastirma Hastanesi

Amac: Nadir olarak goriilen Trombotik trombositopenik purpura hastalginin tedavisinde son 20 yilda ¢ok
onemli degisimler yasanirken klinigimizde tanisini alip tedavisi yapilan 11 yas kiz hasta 6rneginden yola
cikarak tedaviye direngli olgunun yonetimi ve kendi tecriibelerimiz paylasiimak istendi.

Yontem ve Gereg: Olgu sunumu baz alinarak hazirlanan sunumda ,trombotik trombositopenik purpuranin
pediatrik yas grubunda dahada nadir goriilmesi vurgulanacak,tedavi yaklasimlari 6zetlenecek ve vakada
uyguladigimiz tedavi yontemleri paylasilacaktir.

Bulgular: 11 yasinda daha 6nce saglikli olan hasta trombositopeni ,lre- kreatin degerlerinde yiikseklik ve
halsizlik nedeniyle bagvurmustu. Hasta idrar ¢ikisinda azalma ve psikoz nedeniyle tarafimiza danisildi.
Yapilan degerlendirmede sondali idrar ¢ikigi goriliirken hastanin atesi 38,1 ¢ olup ensefalopatisi gorildi.
Hastanin santral goriintilemesinde 6zellik yoktu. Tansiyonlari evre 1 hipertansifken hastanin; trombosito-
penisinin; laktat dehirogenez diizeyinin yiksek olmasi ;bobrek fonksiyon testlerinde yiikseklik 6n planda
hemolitik Gremik sendrom distindiirsede norolojik tablosunun olmasi ve atesin eslik etmesi hastada trom-
botik trombositopenik purpura tanisini akla getirdi. Hasta igin uygun ADAMST-13 diizeyi ayrilip plazma de-
gisimi islemi baslanirken steroid tedavisi baslandi. Takipte Adamst-13 diizeyi diiiik gelirken trombositope-
nide duzelme ve laktat dehidrogenez miktarinda diigme olmamasi tizerine hastaya rituksimap tedavisi ile
vinkristin tedavisi yani sira n-asetil sistein tedavileri baslandi. Rituximabin 4. dozu sonrasi toplamda 32 kiir
plazma degisimi yapilmisken hastanin trombositleri yiikseldi ve laktat dehidrogenez seviyesi diizeldi. Has-
ta halen klinigimiz tarafindan takip edilmekte. Trombosit seviyeleri normal olup relaps agisindan 6zellikle
ilk 1 yil yakin izlenecektir.Hastanin takibinde aralikli mikroanjiopatiye bagli karin agrilar ve 6zellikle etkin
kalsiyum destegi altinda yapilan plazmaferez igslemeleri sirasinda ekstremite agrilari izlendi. Hasta tedavi-
ye direncli kabul edilip steroid tedavisi sonlandirilip yerine 375 mg/m2 rituksimap baslandi.Hasta pediarik
yas grubunda son derece nadir goriilen bir tablodur.

Sonug: Pediatrik yas grubunda atlanilan yada hemolitk Gremik sendrom ile karistildiginda yillik insidansi
tam bilinmeyen bu hastaligin farkindahginin artirilmasi ve etkin tedavi ile direncli vakalarda dahi yiiz giildi-
riicd sonuglar alinabilecegdi gorulda.
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P-02

Nadir Bir Diyabetik Ketoasidoz Komplikasyonu Olarak Rabdomiyoliz

Muhammed Talha KARADOGAN?, Feyza USTABAS KAHRAMAN', Selguk UZUNER'

Bezmialem Vakif Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali

Amag: Diyabetin akut, ciddi bir metabolik komplikasyonu olan diyabetik ketoasidoz (DKA) sikga karsila-
silan bir durumdur. Tedaviye ragmen DKA diyabetlilerde en 6nemli morbidite ve mortalite nedeni olmaya
devam etmektedir. Bu 6liimlerin gogunun nedeni DKA sirasinda gelisen beyin 6demidir. Diger morbidite ve
mortalite nedenleri arasinda hipokalemi, hiperkalemi, hipoglisemi, santral sinir sistemi komplikasyonlari,
aspirasyon pnomonisi, respiratuvar distres sendromu, akciger 6demi, pndmomediastinum ve ¢ok nadir bir
komplikasyon olarak gelisen rabdomiyoliz sayilabilir.

Yontem ve Gereg: DKA tanisi konulup takip ve tedavi edilen hastanin, yogun bakim unitesindeki izlemin-
de gelisen nadir bir komplikasyon olan rabdomiyoliz durumu hastanin fizik muayene bulgulari ve laboratu-
var sonuglari ile agiklandi.

Bulgular: On dért yas erkek hasta. istahsizlik, kusma, ishal, nefes darligi sikayetleri ile cocuk acil servisine
basvurdu. Sikayetlerinin ayni giin basladigini belirtiyor. 0zgecmisinde herhangi bir dzellik yok. Fizik mua-
yenesinde; morbid obezite sinirlari icerisinde BMI'ye sahip oldugu tespit edildi, kussmual solunum mevcut,
tasipneik, cilt kuru, barsak sesleri artmis. Parmak ucu kan sekerinde cihaz kan sekeri yliksekligi nedeniyle
uyari verdi. Gonderilen ilk kan gazi sonucunda hastanin agir ketoasidoz tablosunda oldugu gorildi. Has-
tanin biyokimya sonucunda olgtilen kan glikoz degeri 499 olarak sonuglandi. Yapilan tam idrar tahlilinde
ketoniri tespit edildi. Hastanin sivi ihtiyaci ve insiilin inflizyon ihtiyaci hesaplanarak hizl bir sekilde bas-
landi. Oncesinde diyabet tetkik testleri gonderildi. Takibinde biling durumu bozulan, solunum eforu azalan
hasta hava yolunu korumak amaci ile kontrolli bir sekilde entlibe edildi. Takiplerinde ketoasidozdan ¢ikan
hastanin ekstiibasyonu uzun bir siire tolere edemedigi goriildi. Hastanin entiibe oldugu ve ekstiibasyon
sonrasi donemde kas guigsuizlig, kas agrisi, koyu renkli idrar gikarma gibi bulgularinin yani sira takiplerin-
de kreatinin kinaz diizeylerinin normalin 10 katindan daha fazla arttigi goriildi. Hasta geg ekstiibe edilebil-
mesi diger fizik muyene ve laboratuvar sonuglari ile birlikte rabdomiyoliz tablosunda olarak degerlendirildi.

Sonug: Rabdomiyoliz DKA olgularinda son derece nadir gorulen bir komplikasyondur. Bu nedenle gézden
kacabilmektedir. Hastanin rabdomiyoliz tablosunda oldugunun erken taninmasi ve 6nleyici tedavilerin bas-
lanmasi olasi mortalite ve morbiditelerin 6niine gececektir.
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Bellek Bozuklugu ve Yeni Baglangicl Fokal Nobetler ile Bagvuran NMDA
Reseptor Ensefaliti Olgusu

Gulimser KASAP?, Hiseyin KOCABEY?, Aysegil DANIS'

Abant izzet Baysal Universitesi Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Nérolojisi
2Abant izzet Baysal Universitesi, Cocuk Saghigi ve Hastaliklari ABD.

Amac: Otoimmiin ensefalitler subakut baslangigl bellek bozuklugu, konfilizyon ve sik nobetlerle karakteri-
ze paraneoplastik yada immiinolojik etyolojili bir grup hastaliktir.

Yontem ve Gereg: Bu olgu sunumu ile yakin tarihte baglayan bellek bozuklugu ve fokal nobetlerle incelenip
NMDA ensefaliti tanisi alan bir hastamizi paylagmak istedik.

Bulgular: Bilinen bir hastaligi olmayan 12 yasinda kiz hastanin son 1 aydir ezber yeteneginde azalma ve
okul basarisinda disls farkedilmis. Hastanemize 1 hafta i¢inde 3. Kez tekrarlayan yuziin sag tarafinda
baslayarak viicuda yayilan tonik-klonik aktivitenin oldugu nébet gegirme sikayetiyle basvurdu. 0z-soygec-
misinde 6zellik yoktu. Norolojik muayenesinde patoloji saptanmadi. Cekilen Elektroensefalografisinde sol
hemisfer zemin ritminde yavaslama ve diken yavas- keskin yavas dalga desarjlar izlendi. Kranial MRG'sin-
de solda frontoparyetal kortikal alanda yaygin T2 hiperintensitesi ve difiizyon kisithh§i mevcuttu. Otoim-
min ensefalit 6ntanisiyla yapilan BOS incelemesinde tip 2 paternde oligoklonal bant pozitifligi ve NMDA
antikor pozitifligi saptandi. Hastanin almakta oldugu asiklovir, klaritromisin tedavilerine 1VIlg tedavisi eklen-
di. Tam iyilesmeyle taburcu edildi. NMDA pozitifligi paraneoplastik olarak da goriilebildiginden malignite
acisindan taramalari yapild.

Sonug: Subakut baslangi¢li nérolojik bulgular, davranis degisiklikleri ve somnolans ile karakterize ense-
falopatiler, hareket bozukluklari, sik nobetler, psikoz, otonom bozukluklar, beyin omurilik sivisinda, beyin
goriintlilemesinde ya da biyopside santral sinir sistemi (SSS) inflamasyonu bulgusunun saptanmasi, ne-
oplazi 6ykusi veya diger antikor bagimli hastaliklarin varligi, nérolojik tablonun 6ncesinde viral enfeksiyon
benzeri bir prodromal donemin olmasi ve manyetik rezonans goriintilemede (MRG) nonspesifik beyaz
madde degisikliklerinden bir veya daha fazlasinin olmasi durumunda otoimmiin etiyolojilerin arastirilmasi
onerilmektedir. Bizim olgumuzda oldugu gibi hastalar sadece bellek bozuklugu varken hastaneye bagvur-
mayip klinik nébetler eklenince kargimiza gelebilir. Enfeksiyon ve travma gibi belirgin bir nedenin buluna-
madi§i tedaviye direng gosteren, ndbetlerin devam ettigi status epileptikus olgularinda, 6ncesinde epilepsi
oykisi yoksa, hizla gelisen hafiza kaybi ve psikiyatrik semptomlar var ise ve ataksi, otonomi disfonksiyon
gibi norolojik bulgular saptaniyor ise otoimmiin ensefalit tanisi ile immun tedavinin yapilmasi gerektigi
akilda tutulmalidir.
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Nefrotik Sendromun nadir bir formu: NPHS1 gen mutasyonu

Emine Ergul Sari?
SBU Bakirkdy Dr Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Saglig ve Hastaliklari Klinigi

Amag: Konjenital Nefrotik Sendrom (KNS), hayatin ilk 3 ayinda goriilen nefrotik sendromdur ve biiyiik ¢o-
dunlugu genetik gecisli olmaktadir. Siklikla glomeruler filtrasyon bariyerini olusturan proteinlerin genetik
bozuklugu sonucu meydana gelir. En agir formu NPHS1 genindeki mutasyona bagli Fin Tipi KNS'dur. Nadir
gorulen olgumuzu tani, tedavi ve yonetimi ile sunmayi amacladik.

Yontem ve Gereg: Hastanin yatis dosyalari retrospektif incelendi.

Bulgular: U aylik kiz hasta iki giindiir devam eden ishal, beslenememe ve karinda sislik sikayeti ile bas-
vurdu. Akraba evliligi olan anne-babanin 3. gocugu olan hasta mekonyum aspirasyonu nedeniyle 22 giin
YYBU'nde yatiriimis. Viicutta yaygin 6demi, bilateral kaba solunum sesleri, 2/6 sistolik iifiiriimii ve umbili-
kal hernisi olan hastanin albimin degeri: 0,7 mg/dL ve idrar protein/kreatinin: 65,2 mg/mg olmasi tzerine
yatinldi. Batin USG'de asit ve bilateral bobrek parankim ekojenitesinde grade 2-3 artis ve toraks USG'de
bilateral plevral eflizyon saptandi. Albimin destegi glinde 3 kez olacak sekilde diizenlendi. Hipogamag-
lobulinemisi olan hastaya IVIG 3 haftada bir olacak sekilde uygulandi. Bobrek biyopsisinde glomeriillerde
abortif goriniim, mezengial artis ve segmental skleroz, genetik tetkik sonucu NPHS1 mutasyonu olarak
sonuglandi. Uzun sireli yatis ve albimin ihtiyaci nedeni ile port katateri takildi. Albiimin ihtiyacini azaltmak
amaciyla tek tarafli nefrektomi yapildi. Beslenmesi yiiksek proteinli ve kalorili olacak sekilde diizenlendi.
Yasaminin 9. ayinda taburcu edilen hasta ilk aylar haftada 3 giin albimin destegi ile 6dem olmadan takip
edilmekte ve renal transplantasyon icin degerlendirilmekte iken yasaminin 18. ayindan itibaren nefrektomi
sonrasi tek bobregi ile albimin destegine ihtiya¢ duymaksizin 6dem olmadan renal transplantasyon ama-
clyla beklemektedir.

Sonug: KNS'un en agir formu olan Fin tipi NS, NPHS1 genindeki mutasyona bagli olarak ortaya ¢ikan ve
OR kalitilan bir sendromdur. NPHS1 infantlarda ekstrarenal malformasyonlar saptanmaz. Proteiniri anne
karninda baslar, NS bulgulari ilk 3 ay itiinde ortaya ¢ikar. Malnutrisyon ve aside bagh karin sisligi, umbilikal
herni gorlir. Steroid ve imminostipresiflere cevap vermeyen kalici proteiniiri ortaya gikar. Tedavide amag
0dem ve Gremi kontroll ve komplikasyonlari dnlemektir.
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Antenatal tan1 alan nadir bir holoprosensefali varyanti: Septopreoptik
holoprosensefali

Arife TOKSOZ?, ilker Ozgiir KOSKA2

"Hatay Devlet Hastanesi Yenidogan Yogun Bakim Unitesi
2Hatay Devlet Hastanesi Pediatrik Radyoloji Bolimu

Amac: Holoprosensefali santral sinir sisteminin nadir gorilen gelisimsel bir malformasyonudur. Septop-
reoptik holoprosensefali; orta hat flizyonunun septal ve preoptik bolgeler ile sinirli oldugu hafif seyirli bir
lobar holoprosensefali varyantidir. Bu sunumda antenatal donemde tani alan septopreoptik holoprosense-
falili bir olgu sunulmustur.

Yontem ve Gereg: 30 yasinda G4P3Y3 anne prenatal ultrasonografisinde korpus kallosum agenezisi ve
holoprosensefali saptanmasi Uzerine perinatoloji bolimiinde degderlendirilmistir. 34. haftada MRI goérin-
tilemede korpus kallosum agenezisi, lobar holoprozensefali ve septooptik displazi saptanan ve 36. haf-
tada C/S ile 2580 gr, Apgar 7-8 olarak dogan kiz bebek, solunum sikintisi nedeni ile entiibe edilerek yogun
bakimda izleme alinmis, fizik bakisinda solunum sikintisi diginda 6zellik olmayan bebegin norolojik bakisi
normal olarak degerlendirilmistir. Postnatal Gi¢lincu giinde MRI gortintiilemede septopreoptik holoprosen-
sefali saptanan hasta klinik diizelme sonrasi 11. giinde taburcu edilmistir. Taburculuk sorasi semptomu
olmayan bebek postnatal 1. ayda yataginda arrest bulunmus ve ani bebek 6limu olarak kabul edilmistir.

Bulgular: Holoprosensefali, prosensefalonun iki hemisfere ayrilmasinin gergeklesmemesi ile olusur ve sik-
hgr 10 000 dogumda 1,3 olarak bildirilmektedir. Etiyolojisi kesin olarak bilinmese de genetik ve gevresel
faktorler suglanmaktadir. Kormozomal anomaliler, SHH, ZIC2, SIX3, TGIF genleri, maternal diyabet, sali-
silat alimi ve CMV enfeksiyonu ile iliskisi bildirilmistir. Kromozomal anomaliler ile iliskisi nedeni ile fetal
karyotipleme tiim vakalarda onerilmektedir. Olgumuzda doguma az kaldigindan karyotipleme yapilamadi.
Holoprosensefalinin; alobar, semilobar ve lobar olmak lzere ¢ klasik tipi vardir. Septopreoptik holopro-
sensefali lobar holoprosensefalinin hafif bir alt tipidir ve lobar tipte goriilen belirgin frontal neokortikal fiiz-
yon bu varyantta goriilmez. Eslik edebilen goriintiileme bulgulari; displastik forniks, anterior korpus kallo-
zum hipo/agenezisi ve tek anterior serebral arterdir. Olgumuzun postnatal MR goriintiilemesinde septum
pellisidum segilememistir. Septoreoptik bolge disinda orta hat separasyonu tamdir. Fornixler kalinlagmis
olarak izlenmektedir ve aberran gorinimliddr.

Sonug: Septopreoptik holoprosensefalide klinik genellikle hafif seyreder ve sit ¢ocuklugu dénemi son-
rasinda dil alaninda gecikme ve 6grenme guigliikleri gorilebilir. Motor fonksiyon genellikle korunmustur.
Sunulan olgu ise beklenin aksine 1. ayda ani bebek olimdi ile kaybedilmistir.
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