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[PS-001]
Kemoterapiye Bagh Kardiyomiyopati; iki Olgu Sunumu

Beyza islek?, Ayca Pinar Nas Kazancioglu!, Ahmet Vedat Kavurt2, Orkun
Tolunay!

1Saghik Bilimleri Universitesi, Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Hastanesi,
Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara

2Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Hastanesi,
Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi, Cocuk Kardiyoloji Klinigi, Ankara

Amag: Dilate kardiyomiyopati (KMP), en sik gorilen kardiyomiyopati
tipi olup; guinimiizde kalp nakli uygulanan hastalarin onemli bir
kismini olusturur. Dilate kardiyomiyopati, ventrikilin dilatasyonu
ve azalmis kontraksiyonu ile karakterizedir. idiopatik, genetik, viral,
immin, toksik ve ilaclara bagli olarak gelisebilir. Olgularin %50 kadar
idiopatik olarak degerlendirilir. Bu yazida kemoterapiye sekonder
gelisen dilate KMP ile takipli 2 olgu sunulmaktadir.

Olgu: Olgu 1: 12 vyas erkek hasta; 1,5 yasinda Akut myeloid losemi
tanist almis. Kemoterapi (KT) sonrasi kiir olarak degerlendirilmis
ancak 4 yasinda relaps olmasi tizerine kemik iligi transplatasyonu (KiT)
yapilmis. KiT sonrasi remisyonda takip edilen hastanin kardiyoloji
kontrollerinde 2021 yilinda dilate KMP saptanmus. izleminde EF'sinde
%40’a kadar diisme saptanmis. Bu sirecte sik sik gogis agrisi, nefes
darligi kaynakli hastane yatislari olmus. Hasta klinigimize gogus agrisi
ve carpinti sikayeti tzerine pulmoner tromboemboli (PTE) siiphesi
ile yogun bakimda takip edilip tetkikler sonucu PTE ekarte edilmesi
tizerine takip ve tedavi devami icin devralindi. Relaps degerlendirmesi
acisindan kemik iligi aspirasyonu yapildiktan sonra remisyonda olarak
degerlendirildi. Olgu 2: Opere osterosarkom ile takipli 17 yasinda kiz
hasta, 2011°de osteosarkom tanisi almis. 6 kiir KT sonrasi takiplerinde
2018 yilinda KTye sekonder KMP saptanmis. Takipte EFsi %37'ye
kadara dismus nefes darhigi, gogis agrisi sikayetleri ile hastaneye
basvuran hasta kalp yetmezligi destek tedavileri icin yogun bakimda
takip edilmis. inotrop ihtiyaci azalmasi lizerine takip igin servisimize
devralinan hastanin tedavisi devam etmektedir. Hastalarin her ikisinin
de kalp nakli acisindan degerlendirilmesi devam ediyor.

Sonug: Kardiyomiyopatiler kot prognozlu ilerleyen klinik bir
durumdur. Malignite ile takip edilen hastalarda kemoterapiye sekonder
KMP, klinikte karsilasildiginda progresif kalp yetmezligine yol acan bir
tablodur. Daha ¢ok antrasiklin, siklofosfamid ve klorokine sekonder
gelismekte olan kardiyomiyopatiler; dekompanse seyretmesi sonucu
sik hastane yatisina neden olmakta ve transplantasyon gerektiren
tablolarla sonuglanabilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Kardiyomyopati, Kemoterapi, Malignite

[PS-002]

Cocuklarda Senkobun Nadir Bir Nedeni: Yiiksek Seviyede 2.
Derece AV Blok

Abdurrahman Velit!, Serpil Kaya Celebi2, Seyma Kayali2

1Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara

2Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Kardiyolojisi Klinigi, Ankara

Amag: Senkop, ani, kisa sireli biling kaybina eslik eden postural ton
kaybr ile karakterize, kendiliginden diizelen bir durumdur. Cocuklardaki
senkop olaylari; genellikle vazomotor tonus degisikliklerine bagli ve iyi
seyirli olsa da, ani o6lim potansiyeli olan daha ciddi bir hastaligin
sonucu olarak da ortaya ¢ikabilir. Senkopun yasami tehdit eden en
onemli nedenlerinden biri aritmilerdir. Aritmiler, kalitsal olabilecegi
gibi, elektrolit bozukluklari gibi edinsel durumlar sonucu da gelisebilir.
Burada nadir goriilmesi sebebi ile senkop ile basvuran ve yiiksek
dereceli ikinci derece atriyoventrikiiler blok saptanan hastayr sunmak
istedik.

Olgu: On alti yasinda kiz hasta, bazen carpintinin eslik ettigi yaklasik
yarim saat siiren ve bir yildir devam batici tarzda gogus agrisi sikayetiyle
basvurdu. Hastanin son 2 ayda, 2 kez tekrarlayan, oncesi semptom
olmaksizin gelisen, ani senkop ataklarininin oldugu 6grenildi. Ek kronik
hastaligi, duizenli ila¢ kullanimi, ailede erken yasta kalp hastaligi veya
ani olum oykist yoktu. Fizik muayenesinde patolojik bulgu tespit
edilmedi. Laboratuvar testleri normaldi. Elektrokardiyografide, normal
sinis ritmi saptanan hastada, duzeltilmis QT dahil tim o&l¢timler
normal sinirlarda idi. Ekokardiyografide, ventrikiil sistolik fonksiyonlari
normal idi, kapak yetersizligi veya ventrikil hipertrofisi tespit
edilmedi. 24 saat ritm holter kaydinda, giin icerisinde semptomlariyla
es zamanli saat araliginda, 4 adet P dalgasindan yalnizca birinin
iletildigi,ytiksek seviyede 2. derece AV blok tespit edildi.Hastanin,
senkopla basvurmasi nedeni ile, 6ncelikle pacemaker implantasyonu
acisindan degerlendirilmek tizere elektrofizyoloji olan ileri bir merkeze
yonlendirildi.

Sonug: Yiiksek seviyede 2. derece AV blok, genellikle tictincli derece AV
blokla karistirilabilen bir ikinci derece kalp blok tiirtidiir. iki veya daha
fazla ardisik iletilmeyen P dalgalari oldugunda ortaya cikar. Yiksek
dereceli AV blogu, tglincii derece (tam) AV blogundan ayiran sey, P
dalgalari ile QRS kompleksleri arasinda bir iliski olmasidir. Baska bir
deyisle, halen AV iletim mevcut olmasina ragmen,tam kalp bloguna
ilerleyebilecegi akilda tutulmalidir.Standart degerlendirmelerin olagan
goriindigu durumlarda bile, senkop ile basvuran cocuk hastalarin,
dikkatli degerlendirilmesi,ayrintili anamneze 6nem verilmesi, dogru
teshis ve uygun yonetim saglamakta oldukca onemlidir.

Anahtar Kelimeler: Aritmi, Blok, Cocuk, Senkop
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Resim 1: Olgunun ritm holter kaydinda goriilen yiiksek derece AV blok

[PS-003]

Cocuklarda Rastlantisal Nadir Bir Varyasyon; Sol Atriyal
Divertikiil

Halil ibrahim Erdogan’, Seyma Kayali2, Serpil Kaya Celebi2,
Abdurrahman Velit'

1Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi, Ankara

2Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji Klinigi, Ankara

Amag: Divertikiil ve aksesuar apendiks gibi sol atriyal anatomik
anomaliler, atriyum duvarinin disa dogru lokal cikintilaridir. Bu
tir anormalilere cocuklarda nadir rastlanmaktadir. Konjenital veya
edinilmis olarak bulunabilirler. Sol atriyal divertikiliin cocuklardaki
sikligi ile ilgili literatiirde yeterli calisma olmamakla beraber nadir
olgu raporlari bildirilmistir. Klinik olarak genellikle asemptomatiktirler.
Bununla birlikte, sol atriyal divertikiilii ve aksesuar apendiksi olan
hastalarda trombis olusumu ve ektopik elektriksel aktivite daha sik
gozlenmektedir.

Olgu: On alti yasinda kiz hasta, bir yildir devam eden, ancak, son
zamanlarda artan, bicak saplanir tarzda, gogiis agrisi nedeni ile dis
merkezden hastanemiz cocuk kardiyoloji poliklinigine yonlendirildi.
Eforla iliskisiz olan gogiis agrisi esnasinda, senkop, fenalik hissi veya
carpinti tarif edilmedi.Ek sikayeti olmayan hastanin 6zgecmisinde;
bilinen hastaligi veya sirekli kullandigi ilaci yoktu. Aile oykisiinde
ek ozellik tariflenmedi. Hastadan, kan tetkiki, elektrokardiyografi
(EKG), ekokardiyografi istenmesi planlandi. Hastanin akciger grafisi
normal idi.Karaciger- bobrek fonksiyon testleri normal sinirlarda idi;
elektrolitler, tam kan, tiroid fonksiyon testlerinde sorun saptanmadi.
EKG;sints ritminde idi, 24 saat ritm holter tetkikinde de patoloji
saptanmadi. Hastanin yapilan transtorasik ekokardiyografisinde;
asendan aorta hafif genis gortinmekle beraber, 6l¢iimleri normal
sinirlarda idi, transvers aorta-inen aorta angulasyonu artmis izlenmis
olup hemen arkus altinda uzanan sinirl bolgede pulsatilite gosteren
damarsal yapi izlendi. Mevcut gortintl tzerine istenen, BT anjiografide
sol atriyal divertikiil ile uyumlu yapi izlendi. Mevcut yapi sol atriyal
divertikil olarak degerlendirildi. Hasta, tarafimiza gogls agrisi
sikayeti ile yonlendirilse de gogus agrisi ile sol atriyal divertikil
arasinda iliski kurulamamustir. Hastadaki bulgumuz rastlantisal olarak
degerlendirilmistir
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Sonug: Sol atriyal divertikiil genellikle asemptomatik seyretse de baska
nedenlerle yapilan ekokardiyografik incelemelerde yada Bilgisayarli
Tomografi - Manyetik Rezonans goriintiilemelerde karsimiza
cikabilmektedir. Eriskinlerde yapilan insidans calismalari olmakla
beraber cocukluk ¢agi calismalarina rastlanmamistir. Genellikle klinik
onemi olmayan bir varyasyon olmakla beraber ilerleyen donemlerde
bazi hastalarda trombis olusumu ve ektopik elektriksel aktivite
topluma gore daha sik gorildiginden dolayr hastalarin ¢ocuk
kardiyoloji takibinde olmasi 6nem arzetmektedir.

Anahtar Kelimeler: BT Anjiyografi, Cocuk, Divertikiil, Sol Atriyum

Resim 1: Kirmizi ok ile gosterilen, ekokardiyografik olarak D ve renkli
Doppler goriintiilemede divertikil gorinimu

Resim 2: Kirmizi ok ile gosterilen, BT anjiografik olarak sol atriyumla
iliskili divertiktl gorinima
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[PS-004]

Okul Cagindaki Cocuk ve Ergenlerde Kalp Hizi
Degiskenliginin Degerlendirilmesi, Normal Degerlerin ve Etki
Eden Faktorlerin Tespiti

Seyma Kayall, Serpil Kaya Celebi

Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji Klinigi, Ankara

Giris: Kalp atim hizi degiskenligi (HRV), sinoatriyal diglim aktivitesinin,
otonom sinir sistemini olusturan, sempatik ve parasempatik
sistem tarafindan modilasyonu nedeniyle olusan, kalp ritmindeki
dalgalanmalarini ifade eder. Kisacasi; kardiyak otonom durumunu
karakterize etmek icin kullanilan onemli bir klinik aractir. Cesitli
hastaliklara HRV'de bir azalma eslik ettigi bilinmektedir. Glintimtizde
kardiyovaskiiler hastaliklar ve bu hastaliklara yol acan risk faktorleri
giderek cocuk ve ergenleri de iceren geng¢ vyaslarda goriilmektedir.
Bu nedenle; HRV'nin degerlendirilmesi, kardiyovaskiiler otonom
diizensizligi daha once belirlememize,onlem almamiza yardimc
olacaktir. HRV degerlendiren ¢ok sayida yetiskin ¢alismasi olmasina
ragmen, cocuklarda bu konuda yapilan arastirmalar sinirhdir. Bu
nedenle, saghkl Tirk cocuklarinda, zaman ve frekans bagimh cok
sayida HRV parametresi icin referans degerleri tanimlamayi ve bu
degerleri etkileyen faktorleri tespit etmeyi amacladik.

Gereg ve Yontem: Kardiyovaskiler sistem dahil, herhangi bir kronik
sistemik hastaligi bulunmayan, diizenli ilag kullanimi, kardiyak ritm
problemi olmayan ve aktif spor yapmayan, 6-15 yas arasi 280 saglikli
cocuk ve ergeni calismaya dahil ettik. Calisma grubu yasa gore; cocuk
(5-11 yas) ve adolesan (12-17 yas) olmak tizere iki alt gruba ayrildi ve
24 saat ritm holter kayitlari ile olciilen zaman ve frekans bagimli HRV
parametreleri degerlendirildi

Bulgular: Calismaya alinan 280 olgunun 173G (%61,8) kiz ve 107’si
(%38,2) erkek idi, ortalama yas 13,02 idi; ortalama agirlik 48,4 kg idi; ve
ortalama boy 151,71 cm olarak bulundu. Erkeklerle karsilastirldiginda;
kizlarda daha yiksek kalp hizi degerleri tespit edilmesine ragmen
ancak tim frekans ve zaman bagimli HRV parametreleri, kizlarda,
istatistiksel anlamh daha dusik saptandi. HRV parametreleri cocuk
ve ergen yas gruplari karsilastirildiginda, hem zaman ve hem frekans
bagimli tim HRV parametrelerinin ¢ocuk yas grubunda anlamli diistik
bulundu. Kalp hizi, yas, BMI ve cinsiyet baslangicta, standart HRV
parametrelerinin potansiyel belirleyicileri olarak secildi ve tim bu
degiskenler birbiriyle iliskili idi.

Sonug: HRV cocukluk ve ergenlik doneminde farkhdir ve bu
durum otonom sinir sistemi aktivitesindeki gelisimsel degisiklikleri
yansitabilmektedir. Dolayisiyla bu degisiklikleri takip edebilmek igin
HRV parametrelerinin normal degerlerinin bilinmesi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Kalp Hizi Degiskenligi, Kardiyak, Otonom
Sinir Sistemi

[PS-005]

Sertralin Ventrikiiler Repolarizasyonu Uzatir Mi? insidental
Bir Olgu

Serpil Kaya Celebi?, Sezer Kerem Unsal2, Seyma Kayal!

saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi, Cocuk Kardiyolojisi Boliimii,
Ankara

2Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi, Ankara

Amag: ilaclarin kullanilmaya baslanmasindan bu yana olimciil
olabilecek aritmilere neden olabilecegi bilinmektedir. 1960l yillarda
Selzer ve arkadaslar tarafindan kinidin kullanimi sirasinda goriilen
ve “kinidin senkopu” olarak isimlendirdikleri bir yan etki bildirdiler.
Vaughan Williams ise daha sonraki yillarda Sinif 1A antiaritmik ajanlarin
aksiyon potansiyelinde gorevli hizli potasyum kanallarini bloke ettigi
ve hiicre repolarizasyon siiresini uzattigl, bu durumun da olimcil
olabilecek aritmilere yol acabilecegini ifade etti. ilerleyen donemde de
cok sayida ajanin cesitli yan etkilere ilaveten repolarizasyon siiresini
uzattigl gosterildi. Selektif serotonin reuptake inhibitorleri (SSRI) son
zamanlarda trisiklik antidepresanlarin yan etkilerinin fazlaligi sebebiyle
bircok psikiyatrik bozukluklarda on planda kullaniimakta olup daha az
kardiyak disritmilere sebebiyet vermektedir. Bu sebeple beklenmeyen
kardiyak yan etki ile karsimiza ¢ikan hastamizi toplantiya sunmak
istedik.

Olgu: Bas agrisi ve bas donmesi yakinmasiyla olasi kardiyak
patoloji nedeniyle yonlendirilen 15 yasindaki kiz hastanin 6zgecmis
sorgulamasinda obsesif kompiilsif bozukluk nedeniyle giinde bir kez
sertralin 50 mg aldig1 6grenildi. Soygecmisinde belirgin ozellik yoktu.
Fizik muayenesinde patolojik bulgu olmayip, vital bulgular stabil idi.
Ekokardiyografisi normal olup elektrokardiyografisinde QTc mesafesi
450 msn olctildi. Hastanin 24 saatlik ritm Holterinde QTc mesafelerinin
yer yer 460 msnye kadar uzadigi goriildii (Resim 1). iki hafta ilac kesilip
kontrol ritm Holterinde QTc mesafelerinin 420 msn ye kadar dstugu
goriildii (Resim 2). Yeniden ilag baslandiktan iki hafta sonra ise QTc
mesafelerinin yeniden uzadigl ve 485 msnye kadar ulastigi gortldu
(Resim 3). Yakinmasi olmayan hastaya propranolol tedavisi baslanip
uzun QT sendromlari agisindan genetik analiz gonderildi. Takibe alindi.

Sonug: SSRI'lar trisiklik antidepresanlara gore daha az yan etkilere
sahiptir. SSRI'lar arasinda yapilmis calismalarda citalopramlarin
digerlerine gore daha fazla kardiyak aritmi yapici ozelligi olmasinin
yaninda, bir cok calismada da belirtildigi gibi sertralinin aritmi yapici
ozelligini gosteren calisma gortlmemistir. Ventrikiler repolarizasyon
tizerine etkisi ise klinik oneme sahip degildir. Bu nedenledir ki, ilag
baslanirken literatiirde tanimlanmis yan etkilerin disinda da etkilerle
karsilasilabilecegi akilda tutulmahdir.

Anahtar Kelimeler: Selektif Serotonin Reuptake inhibitorleri,
Ventrikiiler Repolarizasyon, Adolesan
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Resim 1: Sertralin alan hastanin basvuru sirasindaki 24 saatlik ritm Holter
kaydi

Resim 2: Hastanin ilac kesildikten 14 glin sonraki 24 saatlik ritm Holter
kaydi

Resim 3: Hastanin yeniden sertralin baslandiktan sonraki 24 saatlik ritm
Holter kaydi
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[PS-006]

Kardiyak Tamponad ile Basvuran idiyopatik Rekiirren
Perikardit Tanili Hasta

Nezaket Ezgi Giiven', Begiim Murt2, Mehmet Mustafa Yilmaz2,
Alperen Aydin2, Fatih Giinay2, Mehmet Gokhan Ramoglu2, Tayfun Ugar?

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali, Ankara

Amag: Perikardit; perikardin enflamasyonuyla karakterize, enfeksiyoz,
otoenflamatuvar, neoplastik, metabolik, travmatik, ilaca bagli, idiopatik
veya birden fazla etiyolojiye bagli gelisebilen klinik bir tablodur.
Perikardit, tedaviye ragmen sureklilik saglayabilir, tekrarlayabilir,
kardiak tamponada neden olabilir ve/veya konstriktif perikardite
neden olup cesitli morbiditelere neden olabilir. Biz de burada kardiyak
tamponad ile basvuran idiopatik rekurren perikarditli olgumuzu
sunuyoruz.

Olgu: On iki yasinda kiz hasta iki giindiir devam eden bogaz agrisi,
ates, gogus agrisi sikayeti ile basvurdu. Fizik muayenesinde kalp hizi:
140/dk, KB: 100/80 mmHg ve kalp sesleri zayif duyuluyordu. EKG'si
sintis tasikardisinde, V4, V5 ve V6 derivasyonlarinda ST depresyonu
mevcuttu (Sekil 1). Yapilan tetkiklerinde CRP: 117 (0-5 mg/dL), WBC:
18,41 (4,5-12,5 x 10°/L) idi. Ekokardiyografik incelemesinde her iki
ventrikiil cevresinde 18 mm olcilen fibrinli perikardiyal sivi saptandi
(Sekil 2). Hasta perikardit, perikardiyal tamponad tanilariyla yatirildi.
Antibiyotik ve antienflamatuvar baslanip perikardiyosentez yapilan
hastanin sivi ornegi transuda olup kiltur tremesi olmadi. On dort giin
tedavi sonrasi kolsisin ve ibuprofenle taburcu edildi. Taburculuktan
1 hafta sonra ates, gogls agrisi sikayetleri ile tekrar acile basvuran
hastanin yapilan ekokardiyografisi sag ventrikil komsulugunda en
belirgin 177mm olmak tzere her iki ventrikil ve atrium komsulugunda
perikardiyal sivi saptandi. Perikard sivisinin yogun fibrin igerigi olmasi
nedeniyle perikardiyosentez yapilmasi sonrasi intraperikardiyal TPA
uygulandi. Etiyolojiye yonelik ayrintili degerlendirmede herhangi bir
neden saptanamadi. Kolsisin tedavisi altinda taburcu edilen hasta 2
ay sonra perikardit bulgular ile tekrar bavurdu. idiyopatik rekiirren
perikardit tanisi ile steroid ve non-steroid antienflamatuvar tedavisi
baslandi. Tedavi sonrasi izlemde 4 Atak geciren hasta suan kolsisin ve
naproksen tedavisi ile izlenmektedir.

Sonug: Pediyatrik rekirren perikardit olgularinin %70'i idiopatiktir.
Rekiirren perikardit tedavisinde yiiksek doz NSAI ve kolsisin kullanilir.
Ciddi ve tedaviye direncli olgularda steroid tedavisi etkilidir. Fakat
yan etkileri, bagimhhk gelisimi ve artmis rekirrens riski acisindan
dikkatli izlenmelidir. Direngli olgularda anti-IL-1 ajani olan anakinra
kullanilabilmektedir. Cocukluk donemide nadir gortilen ve 2 ataginda
tamponat gelisen tedaviye direncli olgumuzu sunuyoruz.

Anahtar Kelimeler: Pirtlan, Perikardit, Cocuk
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ikardival sivi

Sekil 2: Perikardiyal sivi ok isareti ile gosterilmekte

[PS-007]
infektif Endokardit’in Siradisi Prezentasyonu; Olgu Sunumu

Gokcesu Tastan!, Mehmet Mustafa Yilmaz2, Begiim Murt2, Alperen AydinZ,
Fatih Guinay?, Mehmet Gokhan Ramoglu2, Songil Yilmaz3, Nilgiin Cakar3,
Tayfun Ucar?

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali, Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

Amac: infektif endokardit (iE) kalbin endokardiyal yiizeyinde genellikle
bakteriyel enfeksiyondan kaynaklanan bir hastaliktir. Birden fazla sistemi
etkileyebilmekte ve farkh klinik bulgularla karsimiza cikabilmektedir.
Bu durum tani ve tedavide gecikmelere neden olabilmektedir. Burada
hemolitik Giremik sendrom (HUS) 6n tanisiyla tarafimiza yonlendirilen
ve iE tanisi alan nadir bir olguyu sunmak istedik.

Olgu: Alti yasinda erkek hasta kanli ishal, ates ve koyu renkli idrar
sikayetleriyle dis merkeze basvurmus. Tetkiklerinde Hb: 5,0 mg/dL,
Trombosit (plt): 19000/mm?, kreatinin: 1,28 saptanan hasta HUS 6n tanisi
ile seftriakson baslanarak hastanemize sevk edilmis. Basvurusundaki
muayenesinde soluk gortintimd, curiik disleri, mezokardiyak odakta 4/6
pansistolik uftirimu ve hepatosplenomegalisi mevcuttu. Tetkiklerinde
derinanemivetrombositopeni, BFT bozuklugu, idrartetkikinde hematdiri

ve nefrotik diizeyde proteiniirisi goriildi. intravaskiiler hemolizi
destekleyen periferik yayma ve laboratuvar bulgulari mevcut olmayan
hastada HUS diisiiniilmedi. Batin ultrasonunda hepatosplenomegali,
bilateral bobrek boyutlarinda ve parankim ekolarinda artis saptandi.
Ekokardiyografide 2,5 mm perimembranoz ventrikiiler septal defekt
ve trikispit kapak anteriyor liflete yapisan kapak hareketiyle sag
atriyum icine girdigi gorilen yaklasik 23x4 mm capinda vejetasyon
izlendi. Hastaya IE tanisi ile uygun antibiyotik tedavileri baslandi. Kan
kulttrlerinde tireme saptanmadi. Trombositopenisi ve anemisi nedeni
ile tekrarlayan trombosit ve eritrosit destegi verildi. Takipte BFT'de
progresif kotilesme gorildl, kreatinin diizeyi 1,8 mg/dLl’ye kadar
yiikseldi. Bu bozulma infektif endokardit iliskili glomerulonefrit ve ilag
toksisitesi ile iliskilendirildi. Hastanin izlemde atesi dusti. Tedavinin
3. haftasinda yapilan ekokardiyografide vejetasyon boyutlarinda
belirgin gerileme saptandi. Dérdiinci haftada hepatosplenomegalinin
geriledigi, bobrek fonksiyonlarinin, anemi ve trombositopenisinin
dizeldigi goruldu. Tedavisi altta yatan yapisal kalp hastaligi nedeniyle
6 haftaya tamamlanmasi planlandi.

Sonug: iE, cocuklarda nadir goriilen mortalite ve morbiditesi yiiksek
bir enfeksiyondur. Pediatrik kalp cerrahisindeki gelismelere paralel
olarak IE riski yiiksek cocuk sayisi da artmaktadir. Burada IE'nin oldukga
fakh, bircok sistemi etkileyebilen ve agir klinik prezentasyonlar
olabileceginin ozellikle konjenital kalp hastalgi olan cocuklarda akilda
tutulmasi gerektiginin ve bu cocuklarda agiz hijyeninin 6nemini
vurgulamayi amacladik.

Anahtar Kelimeler: infektif Endokardit, Hemolitik Uremik Sendrom,
Konjenital Kalp Hastahgi

Sekil 1: A, B: Apikal-4 bosluk gortintiilemesinde trikispit kapak tizerinde
vejetasyon oldugu goriilmektedir

Sekil 2: Apikal-4 boslukta trikiispit kapaktaki vejetasyonun tedavi ile
geriledigi gortilmektedir
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[PS-008]

Bebeklerde Hemanjiom Tedavisinde Oral Propranololiin

Oncesi ve Tedavi Sonrasi 1 Saatlik Holter Monitorizasyonu

Gokee Yildiz!, Mustafa Argun2, Fatma Tirkan Mutlu3

Saglik Bilimleri Universitesi Kayseri Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Kayseri

2Saglik Bilimleri Universitesi Kayseri Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dali, Kayseri

3saglik Bilimleri Universitesi Kayseri Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Hematoloji Bilim Dali, Kayseri

Giris: infantil hemanjiom tedavisinde oral propranololiin kalp ritmi ve
ozellikle kalp hizi degiskenligine etkisinin arastirilmasi amaglanmistir.

Gere¢ ve Yontem: Yirmi iki hemanjiomlu bebek oral propranolol
tedavisi oncesi; fizik muayene, hemogram, glukoz, hemoglobin Alc,
elektrokardiyografi, ekokardiyografi ve bir saatlik Holter monitorizasyon
ile degerlendirildi. Tedavi icin kontroendikasyon olmayan durumlarda
oral propranolol 2 mg/kg/giin iki dozda verilen bebekler, bir ayin
sonunda ayni laboratuvar araclari ile degerlendirildi.

Bulgular: Hastalarin 12’si kiz, 9'u erkek ve yaslari ortalama 6,2+3,1 ay
idi. Hemanjiom lokalizasyonu 11 olguda bas boyun, 6 olguda genital,

4 olguda diger viicut bolgeleriydi. Bir aylik oral propranolol tedavisi
ile ortalama kalp hizi, minimum kalp hizi ve maksimum kalp hizinda
azalma ve zaman domain parametrelerinden ortalama RR interval
ile kalp hizi degiskenligi (HRV) kaydinin her 5 dakikalik bolimi igin
ortalama NN araliklarinin standart sapmasi (SDANN) surelerindeki artis
istatistiksek olarak anlamliydi. Diger zaman domain parametrelerinden
NN araliklarinin standart sapmasi (SDNN), HRV kaydinin her 5 dakikalik
bolimi icin tim NN aralklarinin standart sapmalarinin ortalamasi
(SDNN indeks), ardisik NN araligi farklarinin ortalama karekokii (rMSSD),
50 milisaniyeden fazla farklilik gosteren ardisik NN araliklarinin ytizdesi
(PNN50), HRV indeks ve RR araligi histograminin taban cizgisi genisligi
(TINN) degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli fark yoktu. Frekans
domain parametreleri icinde, total spektral gii¢, cok dustk frekans
(VLF), dustk frekans (LF), yiksek frekans (HF) ve LF/HF degerleri
arasinda istatistiksel olarak anlamh fark yoktu (Tablo 1 ve 2).

Sonuc: Normal kardiyak bulgulari olan bebeklerde hemanjiom tedavisi
icin bir ay sire ile 2 mg/kg/gtin oral propranolol tedavisi herhangi bir
kardiyak yan etkiye yol agmamaktadir. Bir saatlik Holter de belirlenen
ortalama, minimum ve maksimum kalp hizinda azalma ve ortalama
RR intervali ile SDANN siirelerinde artis tedavide degisiklik yapmayi
gerektirmemektedir.

Anahtar Kelimeler: Hemanjiom, infant, Propranolol, Holter, Kalp Hizi
Degiskenligi

Tablo 1: Propranolol tedavisinin oncesinde ve ilk ayinda bir saatlik Holter kullanilarak kalp atis hizi ve zaman domain parametreleri

Degerler*® Test istatistikleri

Tedavi oncesi Tedavinin birinci ay1 t/z p
Ortalama kalp hizi 142,261+9,07 133,74+7,29 3.912 0,001¥
Minimum kalp hizi 127,63+£11,14 116,8419,91 4.145 0,001
Maksimum kalp hizi 161,53+£10,94 151,6849,13 3.271 0,004
Ortalama RR interval (ms) 417,49+33,99 447,22+40,88 3,367 0,003
SDNN (ms) 27,0 (21,9-39,2) 28,2 (24,5-37,6) 1,630 0,103
SDNN indeks (ms) 20,98+4,76 20,6414,46 0,389 0,702¢
SDANN (ms) 17,90 (13,90-27,10) 20,80 (17,30-26,50) 2,254 0,024
rMSSD (ms) 15,73+4,47 16,50£8,39 0,574 0,573¥
PNN50 (%) 0,50 (0,10-0,90) 0,50 (0,20-1,77) 1,035 0,300
HRV indeks 8,78+2,32 9,67+2,30 1,789 0,090¢
TINN (ms) 133,561+38,42 155,94+42 .55 1,873 0,077¢

test istatistigi,": Wilcoxon test.

*: Tanimlayici istatistikler ortalama + standart sapma veya medyan (birinci ceyrek — tigtinci ceyrek) degeri olarak verilmistir. t: Paired t-test istatistigi, ¥: Paired t-test, z: Wilcoxon
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Tablo 2: Propranolol tedavisinin 6ncesinde ve ilk ayinda bir saatlik Holter kullanilarak frekans domain parametreleri
Degerler* Test istatistikleri
Tedavi oncesi Tedavinin birinci ayi t/z p
Total spektral gii¢ (ms?) 323,7 (170,9-656,2) 295,4 (191,6-544,3) 0.322 0,748"
VLF (ms?) 129,0 (54,4-222,2) 143,3 (70,6-447,9) 1.167 0,243f
LF (ms?) 110,2 (70,7-207,1) 106,7 (72,4-162,0) 0.121 0,904"
HF (ms?) 41,68 (18,34-67,09) 34,12 (18,63-65,30) 1.087 0,277F
LF/HF 2,78 (1,71-3,43) 3,17 (2,02-4,26) 1.372 0,1707
*: Tanimlayici istatistikler ortalama + standart sapma veya medyan (birinci ceyrek — tigtincti ceyrek) degeri olarak verilmistir. t: Paired t-test istatistigi, *: Paired t-test, z: Wilcoxon
test istatistigi,’: Wilcoxon test.

[PS-009]

infantta Popliteal Arterden Kateter Parcasinin Perkiitan
Yolla Cikarilmasi

Tayfun Ucar!, Mehmet Mustafa Yilmaz', Beglim Murt!, Alperen Aydin?,
Mehmet Gokhan Ramoglu®, Merve Havan2, Tanil Kendirli2

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali, Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Yogun Bakim Anabilim Dali, Ankara

Amag: Endovaskiler girisim sikhg arttikca yabanci cisim ve
embolizasyon insidansi da artmaktadir. Burada 7,5 ay, 7,5 kg karaciger
nakli sonrasi konmus femoral arter kateterin revizyonu sirasinda
kateterin koparak femoral artere oradan popliteal artere gecen
parcanin perkitan ¢ikariimasi sunulmustur.

Olgu: Yedi bucuk aylik kiz hasta, bilier atrezi, hepatik ensefalopati ve
multiorgan yetmezligi tanilariyla karaciger nakli yapilan bebege Postop
1. glinde sag femoral arter kateter revizyonu sirasinda kateter koparak
femoral artere oradan popliteal artere gectigi goriilmis. Hastanin alt
ekstremitede perfiizyonla iliskili komplikasyonlari mevcuttu. Kateter
parcasi direkt grafide radyoopak olmadigi icin goriilmedi. Doppler
incelemesinde Sag yuizeyel femoral arter limeninden baslayarak
popliteal arter distaline uzanan kateter parcasi arter l[imeninde izlendi.
Hasta cocuk kalp-damar cerrahisi ekibiyle birlikte degerlendirildi
ve cerrahi olarak kateterin alinmasinin cok yiksek riskli oldugu ve
arterin dikilmesi sirasinda onemli darlik gelisecegi belirtildi. Perkiitan
kateter parcasinin cikarilmasina karar verildi. Sol femoral arteryal yol
acildi ve 4 French kihf yerlestirildi. 4F Cobra kateter hidrofilik kilavuz
tel tizerinden sol femoral arterden, sol iliak arter, sag iliak artere ve
sag femoral artere kadar ilerletilerek kontrast madde enjeksiyonu
yapildi ve yabanci cisme ait dolma defektinin oldugu gorildi. Snare
kateter ile exchange edildi. Kateter popliteal arter diizeyinde yabanci
cisim u¢ kisim hizasina ilerletildi. Kateter parcasi, snare ile basarili
bir sekilde yakalandi, geri cekilerek sol femoral arterden ¢ikarildi.
Yabanc cisim ¢ikarma islemi 10 dakika siirdi. islem sirasinda ve
sonrasinda herhangi bir komplikasyon (hematom, perforasyon, aritmi
veya kanama) gozlenmedi. islem sonrasi hasta yogunbakim izleminde
sag alt ekstremite distal perflizyon bozuklugu klinigi diizeldi.

Sonug: invaziv islemler sirasinda ¢ok dikkatli olunmasi ve hayati
komplikasyonlarin gelisebilecegi akilda tutulmalidir. Kiigtik bir bebekte
popliteal arterden perkiitan alinma olgusu literattirdeki ilk olgudur.

Minimal invazif ve girisimsel tekniklerin hizla gelismesi ve yayginlasmasi
sayesinde intrakardiyak ve intravaskiiler yabanci cisimlerin transkateter
yolla ¢ikarilmasinin son vyillarda yaygin ve givenli bir tedavi oldugu
gosterilmistir.

Anahtar Kelimeler: Perkiitan Girisim, Endovaskiiler Yabanci isim,
Popliteal Arter

Sekil 1: Sol femoral arterden cobra kateter aracihigiyla sag iliak artere
ilerletilerek verilen kontrast madde enjeksiyonu

Sekil 2: A, B: Anjiyografik goriintiler, kateter ucu sag femoral arterdeyken
verilen kontrast madde enjeksiyonunda yabanci cisme ait dolma defekti
gorilmekte
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Sekil 4: Cikarilan kateter parcasi

[PS-010]

Ailevi Akdeniz Atesi Hastalarinda Uzamis Febril Miyalji
Sendromunun Ozellikleri ve Seyri

Emine Ozcelik, Zahide Ekici Tekin

Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Romatolojisi
Klinigi, Ankara

Giris: Uzamis febril miyalji sendromu (UFMS) uzamis ates, yaygin
miyalji, karin agrisi, artralji/artrit ile seyredebilen nadir goriilen bir
vaskilittir. UFMS, ailevi Akdeniz atesi (AAA) tanili hastalarda takipte
ortaya cikabilir ya da AAA'nin ilk bulgusu olabilir. Calismamizda UFMS
nedeniyle takip edilen hastalarin klinigi, laboratuvar bulgular ve
aldiklari tedavilerin degerlendirilmesi amaclanmistir.

Gere¢ ve Yontem: UFMS tanisiyla Ocak 2013-Aralik 2022 tarihleri
arasinda Cocuk Romatolojisi Klinigi'nde takip edilen hastalarin
verileri geriye doniik incelendi; demografik verileri, klinik bulgulari,
laboratuvar bulgulari, uygulanan tedavileri kaydedildi.

Bulgular: Toplamda 1062 AAA hastasinda UFMS tanisi alan 14 hasta
calismaya alindi. Hastalarin 81 (%57,1) kizdi. Tani anindaki yas
ortancasi 8,5 (6-20) yildi. Hastalarin tamaminda basvuruda miyalji ve
ates; 10'nunda (%71,4) artralji, 9unda (%64,3) karin agrisi mevcuttu.
Yakinma baslamasindan UFMS tanisi alana kadar gecen sirenin
ortancasi 12 (7-30) giindi. Ortanca eritrosit sedimantasyon hizi 54 mm/
saat (25-125), CRP 7,5 mg/dL (1,5-194), CK 46,5 U/L (13-221) idi. Bes
hastada (%35,7) UFMS, AAA'nin ilk bulgusu olarak saptanirken 9 hastada
(%64,3) AAA tanisi ile takip edilirken hastalik seyrinde ortaya ¢ikti. AAA
tanisiyla UFMS gelismesine kadar gecen siire ortanca 4 (1-14) yildi.

104

MEFV gen incelemesinde hastalarin 6'sinda (%42,9) M694V homozigot,
3'linde (%21,4) M694V heterozigot, 4’iinde (%28,6) M694V/M680I,
birinde (%7,1) V726A heterozigot saptandi. UFMS tanisi konuldugunda
ISSF puanlamasina gore hastalarin 6'sinda (%42,9) hafif, 7’sinde (%50)
orta, T'inde (%7,1) agir hastalik vardi. 4 hastaya yapilan EMG ve/veya kas
biyopsisi sonucu non-spesifik sonuclanmasi nedeni ile kas MRG yapildi.
Bu hastalarda miyozit saptandi. Dort hastaya (%28,6) nonsteroid
antienflamatuvar ilag (NSAil), 10’'una (%71,4) steroid tedavisi verildi.
Hastalarin yatis siirelerinin ortancasi 10 (5-30) giindii. UFMS tanisi alan
14 hastanin 4G (%28,6) tanidan 6nce veya sonra kolsisin direncli AAA
nedeniyle biyolojik ajan kulland.

Sonug: UFMS, AAA'nin ilk klinik sunumu olabilir. Bu nedenle ates,
miyalji, yiksek akut faz belirtecleri olan hastalarda AAA arastiriimalidir.
UFMS gelisen AAA hastalarinda kolsisin direnci ile karsilasilabilir.

Anahtar Kelimeler: Ailevi Akdeniz Atesi, Cocukluk Cagi, Uzamis Febril
Miyalji Sendromu

[PS-011]

Cocukluk Cag idiyopatik Enflamatuvar Miyopati
Hastalarinda Hastalik Seyri ve Ciddi Komplikasyonlarin
Degerlendirilmesi: Tek Merkez Deneyimi

Melike Mehves Kaplan, Banu Celikel Acar

Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Romatolojisi
Klinigi, Ankara

Giris: idiyopatik enflamatuvar miyopatiler (iiM), esas olarak deri
ve proksimal kaslarin etkilendigi, kronik, multisistemik, otoimmiin
hastaliklardir. Bu calismada iiM hastalarinda, hastalik seyri ve ciddi
komplikasyonlarin belirleyicilerinin arastiriimasi amaglanmistir.

Gereg ve Yontem: Ankara Bilkent Sehir Hastanesi’'nde 2008-2023 yillar
arasinda 1iM tanisiyla takip edilen hastalarin dosya verileri retrospektif
olarak incelendi. Demografik, klinik, laboratuvar bulgulari, miyozit
spesifik antikorlar (MSA), tedaviler, hastalik seyri ve komplikasyonlar
kaydedildi.

Bulgular: iiM tamisi ile takipli 30 hasta calismamiza dahil edildi.
Hastalarin 18’i (%60) kizdi. Ortanca tani yasi 118,5 (IQR: 76,5-139,5)
aydi. Semptom baslangicindan taniya kadar gecen ortanca siire 2 (IQR:
1-8,25) aydi. Hastalarin 26'sinda (%86,7) kas gli¢stizligi, 27’sinde (%90,0)
deri bulgusu, 17inde (%36,7) artrit, 4’iinde (%13,3) gastrointestinal
sistem tutulumu, 2'sinde (%6,6) yaygin 6dem, 1inde (%3,3) akciger
tutulumu, T'inde (%3,3) kardiyak tutulum mevcuttu. Hastalarin 6’sinda
(%20,0) anti-NXP2, 4’inde (%13,3) anti-TIF1 vy, 3’inde (%10,0) anti-
MDAS5, 3’iinde (%10) anti-Ku, 2'sinde (%6,7) anti-Mi-2, 2’sinde (%6,7)
anti-SRP, 2’sinde (%6,7) anti-Pm-Scl, 2'sinde (%6,7) anti-0J, 1'inde (%3,3)
anti-SAE, T'inde (%3,3) anti-PL7 MSA pozitifti. Ortanca cocukluk cag
miyoziti degerlendirme 6lcegi (CMAS) skoru tani aninda 31 (IQR: 15-42),
3. ayda 43 (IQR: 37-46), 6. ayda 46 (IQR: 42-48), 12. ayda 50,5 (IQR:
48-51) idi. Ortanca takip stiresi 25 (IQR:17,7-72,25) ayd1. Hastalarin 14’u
(%46,7) pulse metilprednizolon, 29'u (%96,7) metotreksat, 12'si (%40,0)
intravenoz imminglobulin IVIG, 7'si (%23,3) mikofenolat mofetil, 9'u
(%30) hidroksiklorokin, 1'i (%3,3) siklofosfamid, 1’i (%3,3) ritliksimab
tedavisi aldi. Hastalarin 15'inde (%50,0) monosiklik, 4’iinde (%13,3)
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polisiklik, 17inde (%36,6) persistan seyir gozlendi. Ugiinde (%10)
kalsinozis, 2'sinde (%6,7) ciddi steroid yan etkisi gelisti. Altinci ay CMAS
skoru ile monosiklik hastalik seyri arasinda anlamli istatistiksel iliski
mevcuttu (p=0,027). Kalsinozis ile persistan hastalik seyri arasinda
anlamli istatistiksel iliski mevcuttu (p=0,05).

Sonug: 1M olgularinda CMAS skoru hastalik seyri éngoriisiinde
onemlidir. Altinci ay CMAS skoru dustik olan hastalarda polisiklik/
persistan seyir ihtimalinin arttigi goz ontinde bulundurularak bu hasta
grubu yakindan izlenmelidir.

Anahtar Kelimeler: idiyopatik Enflamatuvar Miyopati, Jivenil
Dermatomiyozit, Komplikasyon, Prognoz

[PS-012]

Romatizmal Hastaliklar ve Enflamatuvar Bagirsak Hastaligi
Birlikteligi

Nur Ayca Celik!, Zarife Kuloglu2, Ozen Tas3, Fatma Aydin3,
Ceyda Tuna Kirsachoglu2, Aydan Kansu2, Z. Birsin Ozcakar3

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim Dall,
Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Gastroenterolojisi Bilim Dali, Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Romatolojisi Bilim Dali, Ankara

Amag: Cocukluk cag romatizmal hastaliklari kronik, c¢oklu organ
tutulumu yapabilen, aktivasyon ve remisyon donemlerinden olusan
bircok farkh hastaligi kapsamaktadir. Enflamatuvar bagirsak hastalig
(EBH) cesitli romatizmal hastaliklarla beraber gorulebilmektedir.
Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Romatoloji Poliklinigi'nde takip
edilen hastalar incelendiginde 25 hastaya EBH'nin eslik ettigi tespit
edildi. Burada farkli klinik bulgularla Porto kriterlerine gore EBH tanisi
alan 4 hasta sunulmustur.

Olgu: Olgu 1: Sekiz yasindan itibaren entezit iliskili artrit tanisi
ile takipli erkek hasta, naproksen ve metotreksat tedavileri ile
remisyonda izlenmekteydi. On dort yasinda kilo kaybi, akut faz reaktan
yuksekligi ve direncli demir eksikligi anemisi (DEA) olmasi nedeniyle
degerlendirildiginde EBH tanisi aldi. Tedavisine salazoprin eklenen
hastada yeterli diizelme olmamasi (izerine adalimumab tedavisine
gecildi. Hasta adalimumab tedavisi ile remisyonda izlenmektedir. Olgu
2: On yasinda kronik bakteriyel olmayan osteomiyelit tanisi alan erkek
hasta, naproksen ve sulfasalazin tedavisi ile remisyonda izlenmekteydi.
On bes yasinda tekrarlayan anal apse nedeniyle yapilan incelemeler
sonucunda EBH (undetermine kolit) tanisi alan hastaya infliximab
baslandi. Hasta salazoprin ve infliximab tedavileriyle remisyonda
izlenmektedir. Olgu 3: Dort yasindan itibaren ailevi Akdeniz atesi (AAA)
tanisi olan kiz hasta, kolsisin tedavisi altinda ataksiz izlenmekte idi. On
alti yasinda direncli DEA saptanmasi nedeniyle yapilan incelemelerde
CH tanisi aldi. Azatioprin ve mesalazin tedavisi baslandi. Tedavisini
diizenli kullanmayan hastanin direncli DEA izlemde devam etmektedir.
Olgu 4: On yasinda AAA tanisi alan erkek hastaya kolsisin tedavisi
baslandi. Tani sirasinda boy kisaligi ve malnitrisyon saptanmasi
tizerine yapilan ayrintili degerlendirmede hastaya CH tanisi konuldu.
Malntrisyonu icin enteral beslenme Uriini, boy kisaligi icin biylime

hormonu, CHye yonelik budenofalk tedavisi baslandi. Bir yil sonra
klinik ve histopatolojik remisyon saglanan hastanin budenofalk tedavisi
kesildi. Remisyonda olan hastanin tedavisine sadece kolsisin ile devam
edilmektedir.

Sonug: Enflamatuvar bagirsak hastahigr klasik klinik yakinmalar ile
goriilebilecegi gibi silik bulgularla da karsimiza ¢ikabilir. Romatolojik
hastaliklara siklikla EBH eslik edebilecegi icin en kiguk stphe
durumunda bu hastalarin ¢ocuk gastroenteroloji bolimiine danisiimasi
erken tani ve tedavi almalarini kolaylastiracaktir.

Anahtar Kelimeler: Ailevi Akdeniz Atesi, Enflamatuvar Bagirsak
Hastaligi, Romatizmal Hastaliklar

[PS-013]

GOgiis Agrisi Olan 8 Yasinda Cocuk: Beklenmedik Bir
Etiyoloji

Seyma Kayall, Serpil Kaya Celebil, Emine Giilsah Ozdemir2,
Abdurrahman Velit3

Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji Klinigi, Ankara

2Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Ankara

3Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi, Ankara

Amag: Gogus agrisi cocuklarda ve ergenlerde yaygin gortilen, ancak
ailelerde olasi kardiyak problemi akla getirdiginden, endiseye yol acan
bir semptomdur. Cocukluk cagi gogis agrisi oldukca genis bir etiyolojik
spektruma sahiptir ve kardiyak nedenler olduk¢a azdir. Bununla
birlikte, cocuklarda troponin ytksekligi, hem kardiyak nedenler hem
de kalp disi faktorlere bagli yiiksek tespit edilebilir. Burada troponin
yuksekligi ve gogus agrisi nedeniyle kardiyolojiye refere edilen ve
APSGN tanisi alan hastayr sunmak istedik.

Olgu: Sekiz yasinda kiz hasta, 2 glin 6nce baslayan ve devam eden gogiis
agnisi sikayetiyle cocuk acil servise basvurdu. iki hafta once gegirilmis
tst solunum yolu enfeksiyonu oldugu ogrenildi. Gogis agrisinin eforla
iliskisiz, batici vasifta oldugu bildirildi. Aile oykusiinde anne ve baba
1. derece akraba idi. Vital bulgularinda tansiyon yuksekligi (150/100
mmHg) saptandi. Fizik muayenesinde; orofarenkste hiperemi ve
periorbital odem tespit edildi. Baslangi¢ laboratuvar incelemelerinde;
CRP 21,2 mg/L, Troponin | 1163 ng/L, BNP 232 ng/L ile yiiksek tespit
edildi. Tam idrar tetkikinde proteiniiri ve hematiri tespit edildi.
Miyokardit, perikardit, nefritik sendrom on tanilari ile hasta hospitalize
edildi. ileri incelemelerde; renal ultrasonu normal idi. EKG de normal
sints ritmi izlendi, ekokardiyografide sol bosluklarda genisleme ve
hafif mitral yetersizlik tespit edildi. ileri laboratuvar incelemelerinde
(3, 39 mg/dL (normal 90-180 mg/dL) ile dustk, ASO 400 IU/mL (normal
<150 1U/mL) ile yiksek tespit edildi. Serum kreatinin, albiimin, spot
idrar protein, kreatinin degerleri normal geldi. Mevcut bulgularla
hastada, asiri sivi yiklenmesine sekonder sol ventrikiiler gerilme ile
komplike olan APSGN oldugu dustintldi, uygun tedavi ile semptom ve
bulgulari geriledi.
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Sonug: Cocuklarda akut glomertilonefritin en sik nedeni APSGN’dir.
Hastaligin mekanizmasi, imminolojik hasara ikincil olarak,
kompleman aktivasyonu ve immin kompleks, nétrofil, makrofajlar
ve C3’Un birikmesiyle birlikte renal glomeriler proliferasyon ve
enflamasyondur. Bu durum hastada, hematiiri, proteiniri ve asiri
sivi yiklenmesine yol acar. Asiri sivi yiiklenmesine bagli kardiyak
disfonksiyon gorilebilmektedir. Bu nedenle hipertansiyona eslik
eden,kardiyak patoloji veya streptokok enfeksiyonu bulgusu varliginda
APSGN tanisi akla getirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Glomerulonefrit, Gogiis Agrisi, Troponin

[PS-014]
Egzama Herpeticum: Tibbi Bir Acil Durum

eyma Erdem Torun', Giil Arga2

Van Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Klinigi, Van
2Van Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Klinigi, Van

Amagc: Kaposi'nin variselliform dokiintist olarak da bilinen Egzama
herpetikum (EH), genellikle atopik dermatit olmak uzere altta yatan
bir deri hastaligi zemininde ortaya cikar. Nadir gorliir ve potansiyel
olarak yasami tehdit eden yaygin kutanoz vezikiiller ile karekterize bir
viral enfeksiyondur. Siklikla herpes simpleks viriis (HSV) tip 1 neden
olmaktadir. Burada 2 yasinda daha once saghkl bir hastada yatirilarak
izlenen EH olgusu sunulmaktadir.

Olgu: Bilinen bir hastaligi olmayan 2 yasinda erkek hasta 3 giin
once baslayan 39 derece ates ve oncelikle sag omuz bolgesinde
baslayan daha sonra alt kol ve ellere yayilan agrili ve kasintili yaygin
dokiintii nedeniyle basvurdu. Muayenesinde hasta duskin, halsiz
goriinimde olup; ajiteydi. Sag kolda omuz holgesinden, ele kadar
yaygin, eritemli zeminde yer yer aktif gruplasmis servikal 4-5 ve 6
dermatom sinirlarina uyan herpetiform lezyonlar gorildi (Resim
1-3). Diger sistem muayeneleri dogal ve mukozal tutulum gorilmedi.
Annenin yakin donemde ve tekrarlayan ucuklarinin oldugu ogrenildi.
Hastaya EH tanmisi konuldu. Bobrek fonksiyon testleri normal olan
hastaya uygun hidrasyon ve intravenoz (iv) asiklovir tedavisi baslandi.
Sekonder bakteriyal enfeksiyon acisindan suriintli, kan ve bogaz
kalttrt alinarak ampisilin-sulbaktam iv baslandi. HSV tip 1 I1gM ve
IgG serolojisi pozitif sonuglandi. Strinti, kan ve bogaz kiiltirinde
tireme saptanmadi. Varisella zoster viriis serolojisi IgM negatif geldi.
IgG pozitifligi, asiya baglandi. Yedi gtinliik tedavi sonrasinda hastanin
herpetik lezyonlari bittintyle geriledi.
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Sonug: EH tibbi bir acil durum olarak kabul edilir. Yanhs
teshis ve tedavide gecikme «ciddi komplikasyonlara neden
olabileceginden sistemik antivirallerle derhal tedavi edilmelidir.
Ayirici tanida kontakt dermatit, impetigo ve sucicegi gibi diger
deri enfeksiyonlar akilda tutulmalidir. Sunulan olguda, hastanin
immin yetmezlik veya onceki deri bozukluklarini dustndiren
herhangi bir 6ykist yoktu. Ancak Herpes virls temas oykust vardi.
Bu olguda oncesinde herhangi bir deri patolojisi olmadigi bilinen
hastalarda bile klinik uyumlu olmasi halinde EH tanisini distinmenin
onemi vurgulanmaktadir. Asiklovirin hizli uygulanmasi, hastaligin
seyrini kisaltmak ve yayilmasini énlemek icin zorunludur.

Anahtar Kelimeler: Egzema Herpetikum, Kaposi'nin Variselliform
Dokiintiisu, Atopik Dermatit, Herpes Simpleks Virlis

Resim 1, 2: Sag omuzda (4, 5 ve 6 dermatomlarina uyan herpetik
lezyonlar

Resim 3: Sag elde herpetiform lezyonlar
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[PS-015]

Yenidogan Doneminde Streptococcus pyogenes Osteomiyeliti
Olgusu

Nazli Melisa Ertem?, Dondii Nilay Penezoglu2, Belkis Hatice inceli2,
Yasemin Ezgi Kostekci3, Seda Kaynak Sahap*, Emel Okulu3, Suat Fitoz4,
Halil Ozdemir2, Ergin Ciftci2

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Neonatoloji Bilim Dali, Ankara

4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Cocuk Radyolojisi Bilim Dali, Ankara

Amag: Osteomiyelit cocuklarda nadir goriilen lokalize bir kemik
enfeksiyonudur. Biitlin yas gruplarinda Staphylococcus aureus en sik
goriilen etken olmakla birlikte pekcok mikroorganizma osteomiyelite
neden olabilir. Burada Streptococcus pyogenes kaynakli osteomiyelit
tanisi alan bir yenidogan sunulmustur.

Olgu: Yirmi ¢ glinluk erkek hasta ates, emmede azalma, hizli nefes
alip verme sikayetleriyle hastanemize getirildi. Hastanin 6zge¢cmisinde,
zamaninda sezaryen ile dogdugu, postnatal 4. giinde gobeginin
dustugi, kizariklik ve akinti gelismesi (zerine baska hastanede
antiseptik soltisyonla pansuman onerildigi 6grenildi. Muayenesinde ates
odagi saptanmayan hasta takip ve tedavisi icin hastanemize yatirildi.
Tetkiklerinde BK: 17.470/mm?3, TNS: 7.900/mm?, TLS: 6.740/mm?3, CRP:
110 mg/dL, idrar muayenesi normal ve BOS glukoz: 40 mg/dL, protein:
62 mg/dL seklinde sonuglanip BOS direkt bakisinda hiicre goriilmedi.
Gec¢ neonatal sepsis on tanisi ile sefotaksim ve vankomisin tedavileri
baslandi. Kan kiltirtinde Streptococcus pyogenes, idrar kilttrinde
Klebsiella pneumonia tredi. Tedavisi sefotaksim ve klindamisin olarak
dizenlendi. Yatisinin ikinci giintiinde sol bacak hareket kisitlilig,
dokunuldugunda huzursuzluk fark edildi. Hastaya cekilen direkt grafi ve
ultrasonografi normal olarak degerlendirildi, osteomiyelit on tanisiyla
yapilan kalgca manyetik rezonans gortintiilemesinde sol femur epifizinde
kontrastlanmayan alanlar, akut hematojen osteomyelit lehine olarak
degerlendirildi. Ortopedi bolimi tarafindan yapilan degerlendirmede
cerrahi islem distinilmedi. Antibiyotik tedavisinin 43. giintinde yapilan
goriintiilemesinde sol femur epifizinde kontrastlanmayan alanlar
(onceki incelemeyle benzer), sag femur proksimal epifizinde onceki
incelemeye gore kontrastlanmada azalma saptandi. Ortopedi bolimi
tarafindan tekrar degerlendirilen hastanin mevcut tedavisine devami
onerildi. Antibiyotik tedavisi 8 haftaya tamamlanarak hasta taburcu
edildi. Hastanin kontrol muayenesinde kalca ve bacak hareketleri
normaldi, hassasiyet ve hareket kisitliligi saptanmadi.

Sonuc: Streptococcus pyogenes oOnemli osteomiyelit etkenidir.
Yenidoganlar gibi riskli cocuklarda multifokal osteomiyelit goriilebilir.
Erken tani ve uygun tedavi ile riskli cocuklarda bile prognoz iyi
olabilir. Omfalit gibi enfeksiyonlar cogu zaman lokal bakim ve uygun
hijyen kosullar ile diizelse de hematojen yayilim ile 6nemli lokalize

enfeksiyonlara yol acabilir. Burada gobeginde akinti olmasi haricinde
baska risk faktori bulundurmayan yenidoganda gelisen osteomiyelite
dikkat cekmek istedik.

Anahtar Kelimeler: Ates, Osteomiyelit, Yenidogan

[PS-016]
Atipik El Ayak Agiz Hastahigi: Olgu Sunumu

Zeynep Kundaktepe!, Seyma Kayali2, Tugba Cancan Erat3, Abdurrahman
Velit!

1Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi, Ankara

2Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji Klinigi, Ankara

3Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Klinigi, Ankara

Amac: El-ayak-agiz hastaligi (EAAH), genellikle yedi yasin altindaki
cocuklari etkileyen, bulasicihgl ve kiresel prevalansi yiksek bir
hastaliktir. Olgular genellikle ates, el ve ayaklarda deri ertipsiyonlari
ve agizda vezikiillerle karakterize kendini sinirlayan bir durum olan
klasik EAAH klinigi ile basvururken, olgularda bil veya kabuklanma
tipik degildir. Bu olgu; 5 ayri anatomik bolgede farkli deri dokiintisi
klinigi ile arastirilan hastanin atipik EAAH tanisi almasi ile, kugik
cocuklarda ahsilmisin disindaki deri bulgularinda da klinisyenlerce
EAAH distnulmesi gerektiginin akilda tutulmasi igin sunulmustur.

Olgu: iki giindiir viicutta olusan yaygin dokiintii, huzursuzluk ve
emmede azalma sikayeti ile poliklinige getirilen 1 ay 20 giinlik erkek
hastanin fizik muayenesinde; genel durumu iyi-orta, vital bugulari
stabil, huzursuz goriinimde idi. Vicut agirhgr 5200 gr (35 P), boy 58
cm (44 P), bas cevresi 42 cm (90 P) olarak olgiildi. Yiz, govde ve genital
bolgede yaygin, hiperemik zeminde bazilarinin Gzeri kurutlanmis
egzamatoz papller dokiinti mevcuttu, diger sistem muayeneleri
normaldi (Resim 1). Laboratuvar tetkikleri normal sinirlarda olan
hasta beslenmesinin azalmis olmasi nedeniyle c¢ocuk servisine
yatirilarak; destek tedavileri ile yaygin deri dokiintiistine yonelik lokal
bakim baslandi. Hastamizin yakin takibi sirasinda annesinde ve ayni
evde yasayan 5 yasindaki kardesinde de el, ayak ve agiz cevresinde
vezikilopusttler dokintilerinin olusmasi nedeni ile hastamizda tani
olarak egzema koksakium distnuldi (Resim 2). Hastanin yaygin
lezyonlari yedi gtin sonunda deskuamasyon gostererek iyilesti.

Sonug: EAAH kendi kendini sinirlayan ve sadece destekleyici tedavi
gerektiren cocukluk c¢aginin atesli viral bir hastaligidir. Atipik
EAAH'yi egzama herpetikum, varicella-zoster virisi veya billoz
impetigo gibi durumlardan ayirt etmek onemlidir. Klinisyenlerce bu
durumun taninmasi gereksiz tetkik, tedaviyi ve hastaneye vyatislari
azaltabileceginden; yaygin egzamatoz vezikiler veya vezikiilobulloz
dokintuyle seyreden olgularda ayirici tanida atipik EAAH distinilmesi
onem tasimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Atipik, Ekzantem, El Ayak Agiz Hastaligi, Koksaki
Viriis
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[PS-017]

Siit Cocugu Kolestazinin Nadir Bir Nedeni: Sitomegaloviriis
(CMV) Hepatiti

Esra Sonmez!, Melahat Melek Oguz', Elif Alci', Zeynep Savas Sen2,
Aysegil Tok3, Elif Soyak Aytekin4

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara
2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Klinigi, Ankara
3Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji Klinigi, Ankara

4Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Alerji ve Immiinoloji Klinigi, Ankara

Amac: Yenidogan ve siit cocuklugunda kolestaz, karaciger ici ve
disi nedenler olarak kategorize edilebilir. Enfeksiyonlar, metabolik
hastaliklar, genetik, endokrin, kolestatik sendromlar ve toksinler
karaciger ici kolestatik nedenler arasindadir. Yenidogan ve siit cocugu
kolestazinin erken donemde taninip, sebebe yonelik tedavinin
baslanmasi oldukca onemlidir. Bu yazida transaminaz yiiksekligi ve
kolestaz tablosu ile basvuran, sitomegaloviriis (CMV) hepatiti tanisi alan
45 giinlik bir kiz olgu sunulmustur.

Olgu: Yenidogan doneminde kusma ve akut faz reaktan yiiksekligi
nedeniyle dis merkezde 2 defa yatisi olan, taburculuk sonrasi kontrolde
kolestaz ve transaminaz ytiksekligi saptanan 45 gtinliik kiz hasta, immiin
yetmezlik ve metabolik hastalik on tanisi ile hastanemiz bebek servisine
kabul edildi. Sistemik muayenesi dogaldi, mikrosefalisi olan hastanin
norogelisimi ayr ile uyumluydu. Yatisinda alinan tetkiklerinde AST: 1730
U/L, ALT: 1547 U/L, GGT: 280 U/L, T. Bil: 2,53 mg/dL, D.Bil: 2,08 mg/
dL, INR: 1,2 saptandi. Tam kan sayiminda anemi haricinde sitopenisi
yoktu. Abdomen ultrasonografi ve ekokardiyografi normal saptandi.
Asetilsistein  (NAC) inflizyonu,kolestaz protokolii ve ursodeoksikolik
asit baslandi. Etiyolojiye yonelik alinan tetkiklerinde plazma CMV
PCR kopya sayisi 55100 olarak saptandi, heniiz imminolojik tetkikleri
sonuclanmamis olan hasta,CMV hepatiti kabul edilerek iv gansiklovir
tedavisi baslandi ve intravenoz immiinglobiilin (IViG) 1 gr/kg tek sefer
verildi. Goz muayenesinde CMV retiniti saptanmadi, isitme testinden
gecti. On dort giin iv gansiklovir tedavisinden sonra valgansiklovir
oral 1 hafta daha devam edildi. Tedavi oncesi 55100 olan CMV PCR
kopya sayisi birer hafta ara ile 510 ve <34’e geriledi.NAC infiizyonu
72. saatinde kesildi. Gansiklovir tedavisinin 2. haftasinda bilirubin,
3. haftasinda ise transaminaz degerlerinin normal araliga geriledigi
gorildi. Lenfosit alt gruplari yasina gore normal aralikta, HLA DR B
hiicrelerde %100 sonuglandi. Gonderilen tim ekzon dizilemesi (WES)
genetik analizi hentiz sonuclanmamis olup, immiinolojik tetkikleri
normal olsa bile genetik sonuglanana kadar canlh asilarin yapilmamasi
planlandi.

Sonug: St cocugu kolestazi ayirici tanilarr arasinda CMV hepatiti nadir
goriilmesi nedeni ile burada sunulmustur. Ayirici tanida CMV mutlaka
akla gelmeli, tedavide gecikilmemelidir. CMV hepatiti geciren sut
cocuklarinda immin yetmezlik arastirimaldir.

Anahtar Kelimeler:
Transaminaz Yiksekligi

Kolestaz, Sitomegaliviris (CMV) Hepatiti,
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[PS-018]

Pansiniizit Komplikasyonu Olarak Gelisen Orbital Seliilit,
Subdural Ampiyem Ve Pnomosefali Olgusu

Sinan Saylik!, Ahsen Nur Saylik!, Mustafa Gengeli2, Ozge Metin Akcan3

"Necmettin Erbakan Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Konya

2Necmettin Erbakan Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari
Anabilim Dali, Konya

3Necmettin Erbakan Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari
Anabilim Dali, Konya

Amac: Sintzit komplikasyonu olarak preseptal seliilit, orbital
seltlit, mastoidit, menenjit, subdural ampiyem ve beyin apsesi
gorilebilmektedir. Subdural ampiyem fizik muayenede belirgin bulgu
vermemektedir, gelismis gortintileme yontemlerine ragmen gozden
kacabilmektedir. Subdural ampiyem ¢ogu zaman acil cerrahi girisim
gerektirmektedir. Bazi olgularda ise hizli ve uygun antibiyoterapi ile
cerrahi girisime gerek kalmadan tedavi yoluna gidilebilmektedir. Orbital
seliilitte ise cogu zaman cerrahi tedavi gerekliligi bulunmaktadir. Bu
olguda pansinuizit komplikasyonu olarak subdural ampiyem, orbital
sellilit ve pnomosefali gelisen ve tedavisinde cerrahi girisim gereken 8
yas kiz hasta sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Sintizit, Subdural Ampiyem, Orbital Selilit

[PS-019]

Asiri Doz Sertralin Kullanimi ile Olusan Serotonin Sendromu
Olgusu

Memduha Berna Ertekin, Suna Atilgan, Osman Yakup Bozkurt,
Deniz Yildiz, Hilal Karpuzcu, Dilek Sarici

Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklan Klinigi, Ankara

Amag: intihar girisimleri, gittikce artan bir sorundur. En yaygin intihar
girisimi yontemi bilincli olarak asiri dozda ilag alimi iken, adolesanlarin
buytk kisminin ilag aliminin olasi etkilerini 6ngoremedigi bildirilmistir.
Bu olgu, intihar girisimi nedeni ile sertralin alan hastalarda serotononin
sendromu gelisebileceginin klinisyenler tarafindan distntlmesi
gerektigini vurgulamak icin sunulmustur.

Olgu: Bulanti ve bas donmesi sikayeti ile cocuk acil klinigine basvuran
15 yas kiz hastanin oykisiinde; toplam 2000 mg sertralin (Lustral 100
mg Pfizer ilaglar Ltd. Sti.) iceren 20 tablet alarak intihar girisiminde
bulundugu, ilaci aldiktan 1 saat sonra sikayetlerinin kusma sonrasinda
basladigi ogrenildi. Fizik muayenesinde; genel durumu orta, bilinci
acik, ajite goriinimde, Glasgow Koma Skoru 14, viicut 1sisi 36,6 °C,
nabiz 83 atim/dakika, kan basinci 120/70 mmHg, isik refleksi bilateral
reaktif, bilateral midriyazisi mevcut, patellar refleks canhydi. ilag
aliminin Gzerinden 4 saat gecmis olmasi nedeniyle mide lavaji ve aktif
komir uygulamasi yapilamadi. Hasta kardiyak monitorize edilirken,
damar ici sivi ve destek tedavileri baslandi. Takibinin 6. saatinde yarim
saat ara ile iki kez kisa sureli gorme kaybi tarifleyip o esnada ajitasyonu
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gelisen hastaya midazolam verilmesiyle sikayeti geriledi. Canli patella
refleksi ve bilateral midriyazisi ilk 12 saat ayni siddette devam ederken
20. saatinde gerilemeye basladi. Ani ve gecici gorme kaybi nedeni
ile ayrintili muayenesi ve gortintiilemesi yapilan hastada ek patoloji
saptanmazken, takibinin 30. saatinde sikayetleri tamamen kayboldu.

Sonug: Serotonin sendromu asiri serotonin salinimi sonucu olusan bir
ilac yan etkisidir. En yaygin belirtileri myoklonus ve alt ekstremitelerde
daha belirgin olan hiperrefleksi, oryantasyon bozuklugu, ajitasyon,
deliryum, hipertermi, tasikardi, hipertansiyon, terleme, tremor, iki
tarafli babinski pozitifligi, midriazis, kusma ve ishaldir. Olgumuzdaki
ajitasyon, bilateral midriazis ve canli patella refleksi serotonin
sendromunu desteklemistir. Literatiirde ajitasyonun eslik ettigi
tekrarlayan ani ve kisa streli gorme kaybi bulgusuna rastlanmazken
olgumuzdaki bu bulgu onemlidir. Sonug¢ olarak; seratonerjik ajan
kullanimi varliginda SS mutlaka dustintlmeli, iyi bir hasta yonetimi ile
hayati tehdit eden ciddi belirtilerin 6nlenebilecegi unutulmamahdir.

Anahtar Kelimeler: Serotonin Sendromu (SS), intihar Girisimi, Gorme
Kaybi, Adolesan

[PS-021]
Atipik Prezente Olan Bir Perfore Apandisit Olgu Sunumu

Seda Serbetci!, Nezihe Koker!, Sultan Goncii?

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghg: ve Hastaliklar Klinigi, Ankara

2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Cocuk Yogun
Bakim Boliimi, Ankara

Amag: Ayirici tani yaparken hastanin semptomlarinin bazi durumlarda
yaniltici olabilecegine ve hastadaki degisen bulgulari da degerlendirmek
gerektigine dikkat cekmek istedik.

Olgu: On dort yas erkek hasta Bartin’dan hastanemize 3 glindir
devam eden ishal kusma sonrasi gelisen akut bobrek hasari, TAMOF
(trombositopeni iliskili coklu organ yetmezligi), HUS (hemolitik iiremik
sendrom) on tanilariyla kabul edildi. Hastanin ishali ve kusmasi
gerileyip bas agrisi, istahsizlik, idrar ¢ikisinda azalma eklenmis. Gelis
muayenesinde takipnesi mevcuttu, 38,5 derece atesi vardi ancak batin
muayenesinde hassasiyet, defans, rebound goriilmedi. Hayvancilikla
ugrasan aile bireylerine sikca kene yapistigr oykusi 6grenildi ayrica
hastamizin kirli golette yiizme oykisu vardi. Hastanin gelisinde WBC:
4,77 10°/uL, Hgb: 15,1 g/dL, Plt: 70 10%/uL, Ans: 3,23 103/uL, Als: 0,96
10°/uL; CRP: 426 mg/L, Prokalsitonin: >100 ug/L; Inr: 1,49, APTT:
39 sn, Fibrinojen: 857 mg/dL, Ferritin: 426 pg/L, Trigliserid: 491 mg/
dL; Kre: 2,37 mg/dL, Ure: 114 mg/dL, AST: 71 U/L; Troponin: 25,9
ng/L, Pro-bnp:1036 pg/mL olarak saptandi. Hasta SIRS (sistemik
enflamatuvar yanit sendromu) kriterlerini sagliyordu, coklu organ
etkilenimi, hiperenflamasyon mevcuttu. Hastanin kan kultiirinde
gram pozitif sinyal geldi. Sepsis klinigindeki hasta toksik sok sendromu,
MIS-C (multisistem enflamatuvar sendrom), sekonder hemofagositik
lenfohistiyositozis, kinm kongo kanamali atesi, hantavirus enfeksiyonu
on tanilariyla izlenmeye baslandi. Takibinin 1. gtintinde yer oryantasyon
bozuklugu gelisti. Abdomen ultrasonda hepatosplenomegali saptandi.
Yaymasinda stipheli atipik hiicre goriilen hastaya yapilan kemik iligi
aspirasyonunda blast, hemofagositik histiosit goriilmedi. Covid total
antikor pozitif sonuclandi, Diger viral tetkikler negatifti. izlemde

fekaloid tarzda kusmasi olunca ileus siiphesiyle gortintiileme yapildi.
Ultrasonda barsak anslari genis gortilen hastaya acil tomografi cekildi.
Perfore apandisit saptanan hasta opere edildi. Fekaloid kusma sonrasi
aspirasyon pnomonisi nedeniyle 8 giin enttibe izlendi. Antibiyoterapisi
tamamlanarak komplikasyonsuz taburcu edildi.

Sonug: Sepsis kliniginde olan hastalarda ozellikle 2. merkez olarak
calisan kliniklerde hastanin zaman icinde degisen semptomlari primer
etiyoloji hakkinda fikir edinmeyi zorlastirabilmektedir. Semptomlar
degisse de klinik sepsis dustntlduginde basta akut karin hadiseleri
olmak tizere, metabolik hastaliklar, zehirlenmeler, hematolojik
maligniteler enfeksiyoz patolojilerin yaninda her zaman hatirda
tutulmahdir.

Anahtar Kelimeler: Apandisit, Hiperenflamasyon, Sepsis

[PS-022]

COVID-19 Pandemi Oncesi Ve Doneminde Akut Bronsiolit
Etkenlerinin Mevsimsel Dagilimi Ve Hastalik Ciddiyeti
Uzerine Etkilerinin Degerlendirilmesi

Aysel Mehdili', Goksel Vatansever?, Halil Ozdemir2, Ergin Ciftci2,
Tanil Kendirli3, Deniz Tekin4

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Enfeksiyon Bilim Dali, Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Yogun Bakim Bilim Dali, Ankara

4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Acil Bilim Dali, Ankara

Giris: Akut bronsiolit kiiciik cocuklarda goriilen alt solunum yollarinin
iltihabidir ve onemli bir hastaneye yatis nedenidir. Ozellikle yasamin ilk
yilinda her bes cocuktan birinde klinik olarak bronsiolit gortilmektedir
ve tim bebeklerin %2-3’tinde hospitalizasyon gerekebilir.

Gere¢ ve Yontem: Bu calismada hastanemiz cocuk acil servisinde
Mart 2019-2022 yillar arasinda (36 ay) akut bronsiolit tanisi alan,
cocuk enfeksiyon servisinde vyatirilarak tedavi edilen, immin
yetmezligi olmayan hastalarin klinik ozelliklerinin retrospektif olarak
degerlendirilmesi amaclanmistir. COVID-19 pandemi donemi ilk iki
yili ve oncesindeki bir yili kapsayan donemde 2 yasindan kiicik ve
solunum yolu panelinde SARS-CoV-2 disi virtis tespit edilen cocuklar
calismaya dahil edilmistir.

Bulgular: Ug yiiz on bes hastanin %59,4’ii erkekti. Hastalarin ortalama
yaslari 8,08£6,4 aydi. Hastalarin %52,1i (n=164) pandemi oncesi
doneminde, %6,6'si (n=21) pandemi doneminin ilk yilinda, %41,3’u
(n=130) ise pandemi doneminin 2. yilinda goruldi. En sik RSV
(%35,2) ve Rinoviriis (%19,4) etkeni izole edildi. Pandemi donemi
oncesi ve pandemi doneminin 2. yilinda en sik RSV iliskili bronsiolit
gorilmusken pandemi doneminin ilk yilinda Rinovirts iliskili bronsiolit
goruldi. Mevsimler olarak degerlendirdigimizde COVID-19 pandemi
doneminin 2. yilinda RSV etkeninde gecikmeli iletim dalgasi gozlemledi.
Hastalarin %18,7 yogun bakimda ihtiyaci gelisti ve bu hastalarda
en sik etken olarak RSV+ Rinoviriis (%50) birlikteligi gortldi. Yogun
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bakim (YB) yatisi gerektiren hastalarin %35,2’inin non-invaziv mekanik
ventilasyon (NIMV) ihtiyaci, %1,7’sinin ise mekanik ventilasyon ihtiyaci
oldugu gorildi. Pandemi doneminin ilk yilinda daha az hastanin YB
yatisi olmakla birlikte her 3 donemde de benzer olarak saptandi. NIMV
tedavi sikhgl, pandemi o6ncesi donemde (%46,3) diger donemlerle
kiyasladigimizda daha yiiksek saptandi.

Sonu¢: Calismamizda tim dinyada oldugu gibi COVID-19 pandemi
doneminde cocukacil servis ziyaretlerinin ve hastaneye yatis insidansinin
azaldigini gozlemledik. Bu azalmanin nedeni hastalarin ciddi sekilde
kendilerini izole etmeleri, acil birimine gereksiz basvurularin azalmasi,
insanlarin kapah alanlarda bulunmamasi ve maske kullanimina
bagli mevsimsel viral enfeksiyonlarin azalmasina baglandi. Ozellikle
RSV etkenine gore Rinoviriis etkeninde daha az olan degisikligi el
dezenfektanlarina nispeten direncli olmasi ve giinlerce canlihgini
koruyabilmesine baglandi.

Anahtar Kelimeler: COVID-19, Karantina, Bronsiolit, RSV, Rinoviriis

[PS-023]

Cocuklarda Supraventrikiiler Tasikardinin Acil Servis
Yonetimi ve ilk Basamak Tedavi Yanitsizhiginin
Degerlendirilmesi

Bilge Akkaya, Cihan inan, Nilden Tuygun

Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Acil Klinigi, Ankara

Giris: Supraventrikiiler tasikardi (SVT) cocuklarda hemodinamiyi
bozabilen 6nemli bir kardiyak acildir. Cocuk acil servisinde SVT saptanan
hastalarin genel ozelliklerinin, uygulanan tedavilerin ve tedaviye
yanitsizhgi belirleyen faktorlerin degerlendirilmesi amaglanmustir.

Gere¢ ve Yontem: Calismaya Ekim 2022-Ekim 2023 tarihleri arasinda
Cocuk Acil Klinigine basvuran, aktif SVT nedeniyle izlenen hastalar
dahil edildi. Hastalarin demografik 6zellikleri, 6zgecmisleri, uygulanan
tedaviler, hastane vyatislari kaydedildi. Hastalar birinci basamak
tedavilere (vagal manevra ve 2 doz adenozin) yanit durumlarina gore
iki gruba aynildi ve genel ozellikleri karsilastinldi.

Bulgular: Calismaya 47 hasta dahil edildi. Ortanca yasi 100 (39-
156) ay olan hastalarin 25’1 (%53,2) erkekti. Bilinen kalp hastaligi
olan 15 (%31,9), gecirilmis SVT atag oykusi olan ve antiaritmik ila¢
kullanan 10 (%21,3), baslangi¢c tedavisine yanit vermeyen 8 (%17),
son 24 saatte SVT tetikleyebilecek ila¢ kullanimi olan 2 (%4,3), son
30 giin icerisinde SVT atagiyla gelen 1 (%2,1) hasta vardi. Tedavisiz
normal sints ritmine donen 5 hasta (%10,6), baslangic adenozin
dozu 0,1 mg/kg kullanilan 27 (%57,4), baslangi¢ adenozin dozu
0,2 mg/kg tercih edilen 15 (%31,9) hasta vardi. Baslangic dozu 0,2
mg/kg olarak tercih edilen 15 hastadan 13’inde (%86,6) ek doz
ihtiyaci olmadan normal sinus ritmine dondi (p=0,000). Adenozin
pusesi bir kez 21 (%44,7), 2 kez 12 (%25,5), tic kez 9 (%19,1) hastada
uygulanmisti. Baslangic tedavilerine yanitsiz amiodaron inflizyonu
gereken 8 (%17), kardiyoversiyon uygulanan 2 (%4,3) hasta vardi.
Hastalarin yasina/ayina gore yogun bakim ve servis yatisi agisindan
kiyaslandiginda p (0,005) anlamliydi. Yogun bakimda yatan hastalarin
yas ortancasi 26 (9-72) ayken, serviste izlenen hastalarin 110 (63-165) ay
olarak bulundu. Baslangi¢ tedavisine yanit veren 39 hastada 6 (%15,3),
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yanit olmayan 8 hastada 4 (%50) oncesinde antiartimik kullanim
oykisu vardi (p=0,029).

Sonuc: Stabil hastalarda onerilen birinci basamak tedaviler SVT
ataklarinin %83 kadarini etkili sekilde sonlandirabildi. Tedavi
yanitsizliginda yas ve oncesinde antiaritmik kullanim oykist en onemli
etkenlerden biriydi. Baslangic adenozin dozunun 0,2 mg/kg tercih
edilmesi normal sinis ritmine donmede daha etkili oldugu gortldu.

Anahtar Kelimeler: Acil Servis, Adenozin, SVT

[PS-024]

Yukan Bakis Kisithhigi ile Basvuran Olguda Nadir Bir
Hastalik: idiyopatik Orbital Enflamasyon

Gozde Nur Yaga', Goksel Vatansever2, Mirag Yildirim3,
Gilgin Ciplak Karacoban', Seda Kaynak Sahap#, Serap Teber3, Deniz Tekin?

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklar Anabilim Dall,
Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Acil Bilim Dali, Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklar Anabilim Dall,
Cocuk Noroloji Bilim Dali, Ankara

4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Ankara

Amac: idiyopatik orbital enflamasyon ilk olarak 1905 yilinda Birch-
Hirchfield tarafindan tanimlanmistir ve orbita icinde enfeksiyoz veya
neoplastik olmayan, nedeni tam olarak bilinmeyen, enflamatuvar ve
iyi huylu bir klinik tablodur. Eriskinlerde daha sik goriilse de cocuklarda
da viral dst solunum yolu enfeksiyonu sonrasinda veya sistemik
hastaliklarla iliskili olarak gorilebilir. Bu yazida yukari bakis kisithhig
ile basvuran, idiyopatik orbital enflamasyon tanisi alan olgu cocukluk
yas grubunda nadir olmasi nedeni ile sunulmustur.

Olgu: Ug yasinda kiz hasta ¢ocuk acil servise ayni giin baslayan sol gézde
yukari bakis kisithhg@i sikayeti ile getirildi. Oykiide hastanin aralikh
bas agrisi tarifledigi, bir hafta once st solunum yolu enfeksiyonu
gecirdigi, basvurudan iki giin 6nce sol goziine supheli bir travma
aldigi ve kronik bir hastaliginin olmadigi 6grenildi. Fizik muayenede
sol gozde yukari bakis kisithhgr ve hafif proptozis disinda ek bulgu
saptanmadi. Laboratuvar incelemelerinde beyaz kiire sayisi: 13.470
x10%/L, hemoglobin: 13 mg/dL, trombosit sayisi: 396.000 x10°/L, CRP:
1,4 mg/L, kreatin kinaz: 198 U/L saptandi. Etiyolojiye yonelik yapilan
orbita MR incelemesinde solda preseptal bolgede ve palpebral alanda
deri alti dokuda enflamasyon ve superior oblik kas, superior palpebral
kas ve superior rektus kas kompleksinde simetrigine gore hafif kalinlik
artisi izlendi. Hastaya orbital seliilit 6n tanisi ile intravenoz ampisilin
sulbaktam baslandi. Diger incelemelerden enfeksiyoz etkenlere
yonelik yapilan serum serolojik tetkikleri negatif, antintikleer antikor
testi negatif, ekokardiyografi normal saptandi. Hastaya idiyopatik
orbital enflamasyon tanisiyla oral steroid baslandi. Bulgularinda
tedrici minimal diizelme saptandi. Tedavi sonrasi 6. ayinda cekilen
kontrol orbita MR incelemesinde eski incelemede izlenen enflamasyon
bulgulari ve hafif kalinlik artisinin geriledigi goruldu.

Sonuc: idiyopatik orbital enflamasyon cesitli klinik belirtilere sahip
karmasik bir durumdur. Tanisi klinik degerlendirme, goriintileme
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calismalari ve laboratuvar incelemelerini iceren kapsamli hir
yaklasim gerektirir. Tedavide kortikosteroidler kullanilir. Steroide yanit
vermeyen ve hizli ilerleyen hastalarda radyoterapi 6nerilmekle birlikte
siklofosfamid, metotreksat ve siklosporin gibi ajanlarin kullanimlari
onerilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Orbita, Yukar Bakis Kisitlihg:, Orbital Seldlit,
Idiyopatik Orbital Enflamasyon

[PS-025]

Tamof Tablosuyla Basvuran Tek Ventrikiil Fizyolojisinde
Glenn Santh Bir Konjenital Kalp Hastasi: Zor Hasta Yonetimi

Hasan Kopuklioglu?, Nezihe Koker?, Sultan Goncii?

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi, Ankara,

2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Cocuk Yogun
Bakim Boliimii, Ankara

Amag: Cift Clkimli Sag Ventrikil (CCSV), her iki buyiik arterin morfolojik
sag ventrikilden cikmasiyla karakterize bir konjenital kalp anomalisidir.
Siklikla genis VSD eslik eder, pulmoner arter hipoplazisi olan olgularda;
pulmoner akim Superior Vena Kavanin pulmoner artere baglanmasi-
Glenn Santi- ile saglanir. Tek ventrikil fizyolojisine sahip hastalarda
ani sok tablolarinda pulmoner 6dem artan PVR nedeniyle Glenn santi
islevsizlesir, distk PEEP ile uygun ventilasyon manevralari ve anti-
odem tedaviler uygulanarak yogun bakim izlemi gerceklestirilmelidir.

Olgu: Bir yas CCSV tanili Glenn santi bulunan erkek hasta, 3 giindiir
kusma ve ishal sonrasi, yaygin cutis morarma sikayetleri ile basvurdu.
Basvuruda bilinci konfu, kapiller refill >3 sn olan takipneik, pretibial 2+
odemi mevcuttu. Tasikardik (140/dk) hipotansif (60/35) olan hastaya SF
yiiklemesi yapildi. Hipotansiyonu devam eden hastaya inotrop baslandi,
enttibe edildi (PIP/PEEP/VTE/SO2; 15/3/5cc/kg/85) Kan gazinda Ph: 7,12
PCO2: 42 PO2: 41 Laktat: 3 idi. Kreatin 0,75 (0,2-0,4), INR: 2,6 idi. Prism
skoru 46 (%99 oltim riski). TAMOF tanisiyla izlenen hastaya antibiyoterapi
basland.. izlemde kreatinleri yiikselen ve idrar cikisi olmayan, pulmoner
ve periferik 6demi olan, direncli asidozu gelisen hastaya periton
diyalizi baslatildi. Periton diyalizinin etkin calismamasi nedeniyle
artan pulmoner 6deme ragmen etkin ventilasyonu saglamak yiiksek
basin¢ ihtiyaci dogurdu (PIP/PEEP/VTE/SO2; 30/8/3cc/kg/65); artan
pulmoner vaskiler rezistans (PVR) nedeniyle Glenn santi islevsizlesti,
bas bolgesindeki odem giderek artti. Hastaya suprailiak diyaliz katateri
acilip CVWHDF yapilmaya baslandi, takibinde hastanin 6demi geriledi
ve Glenn santinin calismaya basladig eko ile degerlendirildi. Hastanin
genel durumu diizelmesi tzerine CVVHDF sonlandinldi ve hasta
ekstiibe edildi. Pre-ekstiibasyon ventilator degerleri: PIP/PEEP/VTE/
S02; 13/3/6cc/kg/85 idi. Ekstiibasyon sonrasi idrar ¢ikimlari olmayan
ve metabolik asidozu derinlesen hasta tekrar entiibe edildi, izlemde
kardiyak arest olan hasta mtdahalelere ragmen kaybedildi.

Sonu¢: Glenn operasyonu yapilan hastanin yogun bakim takibinde
dustik PEEP ile ventilasyon saglanmali, sokla basvursa dahi sivi
yuklemesi kontrolltii yapilmalidir. Fizyolojisi nedeniyle perfiizyonu
hizlica bozulan bu hastalarda fazla volim (st ekstremitede birikip
solunum isytktnt artirabilmektedir. Periton diyalizi yerine hemodiyaliz
tercih edilmeli ve Glenn santh hastalarda mimkiinse alt ekstremiteden
katater yerlestirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital Kalp, Sok, Glenn Santi

[PS-026]

Cocuk Acil Servisine Basvuran Akrep Sokmasi ve Yilan
Isirmasi Olgularinin Degerlendirilmesi

Gamze Gokulu', Merve Havan?

"Mersin Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi,
Cocuk Acil Servisi, Mersin

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Cocuk Yogun Bakim Bilim Dali, Ankara

Giris: Ulkemizde akrep sokmasi ve yilan isirmasi olgularin insidansi
ve prevalansi bolgesel farkliliklar gostermektedir. Calismamizin
amaci cocuk acile basvuran olgularin dagilimini demografik ve klinik
ozelliklerini ve tedavi yaklasimlarini degerlendirmektir.

Gere¢ ve Yontem: Ocak 2020-Nisan 2022 tarihleri arasinda Cocuk
Acil Servisi'ne getirilen akrep sokmasi ve yilan isirilmasi tanili olgular
elektronik tibbi kayitlar kullanilarak retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: Calismaya alinan 95 hastadan 74't (%77,9) akrep sokmasi, 21'i
yilan isirilmasi idi. Hastalarin yas ortancasi 9,75£5,41 (aralik 4,75-14,5)
yastl. Hastalarin 33t (34,7%) kiz cinsiyetteydi. Ortalama Glaskow koma
skoru 14.9 (min-maks 11-15) idi. En sik basvuru yakinmasi olan agr
akrep sokmalarinin %86,4’tinde (n=64); yilan i1sirmalarinin %85,7’sinde
(n=18) vardu. ikinci en sik yakinma ise kizariklik ise akrep sokmalarinin
%54’tinde (n=40) varken, bu oran yilan isirmalarinda %74’ti (n=16).
Odem ve ekimoz yilan isirmalarinda daha fazlaynen (%47,9) akrep
sokmalarinda nadir (%5,4) olarak rastlanildi. Biling kaybi, aritmi,
hemodinamik instabilite gibi sistemik tutulum nadir olarak (%2,1)
goriilmekle beraber akrep sokmasi ile basvuran hastalarda daha on
planlaydi. Hastalara tedavi olarak en sik parasetamol, antihistaminik ve
steroid uygulandi. On iki hasta (%12,6) cocuk yogun bakim Unitesinde
(CYBU) takip edildi bunlardan alti hasta (%8) akrep sokmasi, alti
hasta (%28,5) yilan isirmasi idi. Akrep sokmasi olan bir hastada ¢oklu
organ yetmezligi gelismis, inotrop ihtiyaci olmus ve entiibe edilmisti.
Hastalarin buyiik kisminin akrep veya yilan antivenomu ihtiyaci olmadi
(n=84, %88,4) ve buyiik bir kismi cocuk acil servisindeki izlemlerinden
sonra taburcu edildiler (n=83, %.87,3). CYBU'de takip edilen edilen
hastalarin ortalama yatis stiresi 3 giindii (min-maks 1-7 gtin). Calismada
mortalite izlenmedi.

Sonuc: Ulkemizde akrep ve yilanlarin az bir kismi zehirlidir.
Calismamizin sonuglar daha onceki calismalarla uyumludur. Zehirli
sokma olgularina zamaninda ve uygun sekilde miidahale edilmemesi
ciddi morbidite veya motalite nedeni olabilirken; gereksiz kullanilan
akrep ve yilan antivenomlari da istenmeyen etkileri nedeniyle (anaflaksi
vb) hastaya zarar verebilir. Bu nedenle tedavi endikasyonlarini iyi
belirlemek gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Akrep Sokmasi, Yilan Isirilmasi, Zehirlenme, Cocuk
Acil, Cocuk Yogun
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[PS-028]

Bocaviriis: Sadece Bir Ko-Enfeksiyon Etkeni Mi Yoksa Gergek
Bir Solunum Yolu Patojeni Mi?

Damla Hanalioglu, Selin Cetin, Meltem Cetin, Leman Yildiz, Mustafa Oguz
Kaynak, Funda Kurt, Halise Akca, Saliha Senel, Can Demir Karacan

Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Acil Klinigi, Ankara

Giris: Human Bocavirus (HBoV), genellikle solunum yolu
enfeksiyonlariyla iliskilendirilse de bir solunum yolu patojeni olarak
rolii hentiz netlesmemistir. Bu calismada, klinigimizde solunum yolu
salgilarindan HBoV saptanan olgularin hastalik siddeti, klinik 6zellikler,
acil serviste kalis stresi, hastaneye yatis sikhgl ve seyri agisindan
incelenmesi amaclanmistir.

Gerec ve Yontem: Uciincii basamak bir cocuk acil klinigine son bir yilda
basvurup solunum yolu viral panelinde (SYVP) Bocaviriis saptanan <18
yas tim hastalarin demografik ve klinik 6zellikleri retrospektif olarak
incelendi.

Bulgular: SYVP calisilan 9286 hastadan 134’tinde (%1,4) HBoV pozitifti
(%57 erkek). Hastalarin ortanca yasi 4,9 [2,7-7,7] yildi. Cogu mesai disi
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saatlerde (%63) ve ayaktan (%95) acil servise basvurdu. Triaj diizeyleri
%67 yesil, %27 sari ve %6 kirmizi alan seklindeydi. En sik basvuru
yakinmalari oksiiriik (%69), ates (%57), burun akintisi, burun tikanikhg,
bogaz agrisi (%40) ve solunum sikintisi (%37) idi. Hastalarin %26’sinin
en az bir kronik hastaligi mevcuttu. Hastalarin %29’'unda basvuru
oncesinde antibiyotik kullanim 6ykisi mevcuttu. Fizik muayenede
takipne (%29), hipoksi (%13) ve tasikardi (%10) en sik bulgulardi. SYVP’de
%21 hastada Bocavirus disinda baska bir virtis de izole edildi. En sik
birliktelik Adenovirts (%36) ile goriildi. Hastalarin %16'sinda lenfopeni,
%61'inde CRP vyiiksekligi saptandi. Akciger grafilerinde %80 hastada
patoloji tespit edildi. Hastalarin %53’U ayaktan izlenirken, %38'i acil
gozlem alaninda izlendi. Bu hastalardan %25'i serviste yatirilarak tedavi
edilirken, %18 hastada ise 2. veya 3. basamak yogun bakim tnitesi
ihtiyaci oldu. Hastalarin %14’tinde klinik agir seyirli olup non-invazif
ve/veya invazif solunum destegi gerekti. Hichir hastada mortalite veya
kalici morbidite gelismedi.

Sonug: Bocaviruslerin etken oldugu enfeksiyonlar genellikle hafif
seyirli olsa da, HBoV tespit edilen olgularda ciddi solunum yolu
enfeksiyonlari, invaziv veya non-invaziv solunum destegi ve yogun
bakim ihtiyaci olabilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Bocaviriis, Enfeksiyon, HBoV, Solunum Yolu Viral
Paneli
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[PS-029]

Olgu Sunumu: Hipoglisemisi Olan Bir Yenidoganda Multiple
Hipofizer Hormon Eksikligi

Giilay Aksak Yigit!, Alper Aykanat?, Ekim Giimeler3, Zeynep Alev Ozon4,
Sule Yigit?

THacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara

2Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Neonataloji Unitesi, Ankara

3Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Ankara

4Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglhgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Pediatrik Endokrinoloji Bilim Dali, Ankara

Amac: Yenidogan doneminde siddetli gec hipogliseminin nadir fakat
onemli bir nedeni olarak multiple hipofiz hormonu eksikligi goz
ontnde bulundurulmahdir.

Olgu: Burada multiple hipofiz hormonu eksikligi tanisi alan bir
yenidogan sunulmaktadir.

Sonug: Bu olgu yardimiyla etiyolojik degerlendirmede hormon
duizeylerinin ol¢iilmesinin ve kraniyal manyetik rezonans gortintiileme
incelemelerinin onemi vurgulanmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Hormon Diizeyleri, Kraniyal Goriintiileme, Multiple
Hipofiz Hormon Eksikligi, Yenidogan

[PS-030]

Konjenital Pulmoner Hava Yolu Malformasyonu Saptanan
Yenidogan Olgusu

Fatma Eren Kurtipek!, Eda Tiifekcioglu2, Zehra Arslan2, Aysen Sumru
Kavurt?, Ferit Kulalh?

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklan Klinigi, Ankara
2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Yenidogan Klinigi, Ankara

Amagc: Bu olgu ile giincel bilgiler esliginde yenidoganda konjenital
pulmoner hava yolu malformasyonu (CPAM) tartisiimistir.

Olgu: Otuz yedi yas annenin 2. gebeliginden 2. yasayan olarak 39+2
haftalik gebelikten 4540 gr sezaryen ile dogan erkek bebegin dogum
salonunda canlandirma ihtiyaci olmadi. Antenatal dénemde pulmoner
hava yolu malformasyonu saptanan bebek tetkik ve tedavi amaci ile
yenidogan yogun bakim tnitesine yatirildi. Fizik muayenesinde viicut
agirligi 4560 g (90P), bas cevresi 35 cm (50-90P). Subkostal retraksiyonu
olan hastanin, solunum sayisi 66/dakika, oksijen satiirasyonu %80
saptandi, kiivoz ici oksijen ile izleme alindi. Yatisinda alinan kan gazi,
tam kan sayimi ve CRP normal araliktaydi. PA grafisinde akcigerin sol
alt zonunda kistik yapilar goriildii. ilk 6 saat siirekli, sonraki 2 giin
beslenme sonrasi aralikli oksijen ihtiyaci oldu. Antenatal Manyetik
rezonans (MR) goriintiilemede sol akciger alt lobunda 36*22%11 mm
boyutlu tip 4 konjenital pulmoner hava yolu malformasyon saptanmasi
nedeni ile erken dénemde toraks BT cekildi. Sol AC linguler lobda, en
biyigu 28 mm capinda olmak tizere kistler iceren, yaklasik 37x30x50

mm multilokile kistik lezyon saptandi ve konjenital pulmoner hava
yolu malformasyonu (Tip 1) ile uyumlu olarak degerlendirildi. Hasta
cerrahi rezeksiyon plani icin ¢ocuk cerrahisi takibine alind.

Sonug: Daha oncesinde konjenital kistik adenomatoid malformasyon
(KKAM) olarak bilinen konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu
(CPAM), en sik goriilen konjenital akciger lezyonu olsa da nadir gorilen
bir hastaliktir. Olgularin tgte ikisi antenatal donemde, tgte biri ise geg
cocukluk doneminde tekrarlayan pnomoni ve pnomotoraks ile tani
almaktadir. Yenidogan doneminde cerrahi eksizyon tedavi edici olup
prognozu cok iyi bir hastaliktir. Pnomoni ve pnomotoraks olgularinda
ayiricl tanida akla gelmesi ve erken tani konulmasi hayat kurtaricidir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital Pulmoner Hava Yolu Malformasyonu,
Solunum Sikintist, Antenatal Tani

[PS-031]

Neonatal Donemde invaziv Grup A Streptokok Enfeksiyonu
Olgu Sunumu

Zehra Efe!, Nezihe Koker!, Fatma Eren Kurtipek?, Aysen Sumru Kavurt?

TAnkara FEtlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklan Klinigi, Ankara

2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Yenidogan
Baliimii, Ankara

Amac: Grup A Streptokoklar Gram-pozitif 8-hemolitik koklardir. GAS,
damlacik ve dogrudan temas yoluyla bulasir. Grup A Streptokok
enfeksiyonu, komplike olmayan deri ve ust solunum vyolu
enfeksiyonlarindan, kizila ve mortal seyredebilecek invaziv hastaliklara
kadar genis bir yelpazede hastaliga neden olur. Son yillarda neonatal
invaziv GAS enfeksiyonu gortlme sikhgr artmistir. Biz de klinigimizde
karsilastigimiz olgu tzerinden insidansi artmis enfeksiyon etkenine
dikkat cekmek, uygun ve hizli tedavinin éneminin bir kez daha altini
cizmek istedik.

Olgu: Takipsiz gebeligin ardindan G7P7Y7 anneden, NSVY ile, 39
hafta+3 gtin, 3080 gr olarak dogan postnatal 10. giiniinde, yabanci
uyruklu kiz bebek; basvuru giinii sabahina kadar gebelik (takipsiz) ve
post-natal stirecte sikayeti olmayan, saglikli bebegin basvuru sabahinda
fark edilen sol el dorsal yuziinde ve ayaklarinda kizarikhk, odem,
hassasiyet gortilmesi tizerine basvurdugu dis merkez tetkiklerinde CRP:
222 gorilmesi tzerine ge¢ neonatal sepsis on tanisi ile tarafimizca
yenidogan yogunbakim (nitesine yatirildi. Gelisinde genel durumu
orta, halsiz goriinimde, el ve ayaklarina dokunuldugunda aniden
aglamaya basliyor, kendi haline birakildiginda uyuma egiliminde
oldugu goruldi. Hastanin kan, idrar, BOS kalttrleri alinip penicillin G
ve sefotaksim tedavisi baslandi. Hastanemizdeki laboratuvar sonuglari
WBC: 20780 (10*/ul) NEU: 11380 (10*/ul) LYM: 5260 (10%/uL) CRP:
251 mg/L idi. Tedavinin 24. saati itibariyle el dorsal yiizii ve ayak
tabanlarindaki enflamasyon bulgulari gerilemeye basladi; kizariklik
ve ddem 48. saat itibariyle neredeyse tamamen gerilerken hassasiyeti
72. saate kadar devam etti. Hastanin BOS ve idrar kiiltiriinde treme
olmazken kan kilturiinde Streptococcus pyogenes lremesi (izerine
sefotaksim kesilerek penisilin G ile tedaviye devam edildi. Akut faz
reaktanlari da gerileyen hasta antibiyoterapisi 14 gline tamamlanarak
taburcu edildi.
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Sonug: Mortal seyredebilecek invaziv Grup A Streptokok kaynakli
enfeksiyonlarin sikhgr artmistir, 6zellikle yenidogan doneminde hizlica
kan, idrar, BOS orneklerinin alinip uygun tedavinin baslanmasi hayati
onem arz etmekte, uygun tedavi ile hastalar giinler icinde saglhgina
kavusabilmektedir.

Anahtar Kelimeler: invaziv Grup A Streptokok Enfeksiyonu, Sepsis,
Antibiyoterapi

[PS-032]

Yenidogan Yogun Bakim Unitesinde iki Yillik
Deksmedetomidin Deneyimi

Gozdem Kayki', Nadir Yalgin2, Hasan Tolga Celik?, Sule Yigit!

THacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara

2Hacettepe Universitesi Eczacilik Fakiiltesi, Klinik Eczacilik Anabilim Dali, Ankara

Giris: Agn fizyolojik, davranissal, hormonal ve metabolik degisikliklere
neden olur. Yenidogan doneminde maruz kalinan tekrarlayan veya
kronik agri; agri hassasiyetine, kalici noroanatomik anormalliklere,
duygusal ve davranissal sorunlara, 6grenme giicliiklerine sebep
olabilmektedir. Bu nedenle agrinin saptanmasi ve tedavi ihtiyacinin
belirlenmesi icin olduk¢a onemlidir. Yenidogan doneminde genellikle
benzodiazepin ve opioidler kullaniimaktadir. Fakat bu ilaclarin tolerans
gelisimi, bagimlilik, yoksunluk, solunum depresyonu gibi yan etkileri
vardir. Hatta uzun donemde kot norogelisimsel sonuclar ile de
iliskili bulunmustur. Son zamanlarda kullanimi giderek artmakta olan
deksmedetomidinin ise noral apoptozisi inhibe ettigi, sitokin iliskili
beyin hasarini azalttigi, solunum ve sindirim sistemi tizerine daha az
yan etkisi oldugu bildirilmistir. Bu nedenle iyi bir alternatif ila¢ olarak
degerlendirilmektedir. Hastanemiz yenidogan yogun bakim servisinde
daha az hemodinamik ve solunum depresyonu yan etkisi nedeni ile
deksmedetomidin agri yonetiminde tercih edilmektedir. Amacimiz iki
yillik siirecte deksemedetomidin kullanilan hastalari degerlendirmektir.

Gere¢ ve Yontem: YenidoZan yogun bakim tnitesinde 1 Mayis
2021-1 Mayis 2023 tarihleri arasindaki deksmedetomidin kullanilan
hastalarin deksmedetomidin kullanma endikasyonu, siresi, kullanim
dozu, saptanmis ise yan etkileri hasta dosyalarindan kayit edilmistir.

Bulgular: iki yillik déonemde toplam 157 hastada deksmedetomidin
kullanilmistir. Bu hastalarin ortalama dogum haftasi 36 hafta (23-41),
ortalama dogum agirliklari 2534 gr (500-4300) olarak saptanmistir.
Hastalarda ilaca baslanma zamani ortalama 15. giindedir. Kullanim
siiresi ortalama 7’dir. izlem sirasinda 12 hastada yan etki gozlenmistir.
Bu vyan etkiler 5 hastada hipotansiyon, 6 hastada bradikardi, 1
hastada apne seklindedir. izlemde sadece 4 hastada ilacn doz
azaltilmasi ve kesilmesi gerekmistir. Diger hastalarda olumsuz bir sonug
saptanmamustir. ilag, hastalarin %80'ninde (n=124) cerrahi miidehale
veya girisim sonrasi kullanilmistir. islem olmaksizin agri veya ajitasyon
nedeni ile ise 30 hastaya (%19) baslanmistir.

Sonu¢: Deksmedetomidin son zamanlarda yenidogan yogun bakim
tnitelerinde daha vyaygin kullanilmaya baslanmistir.  Bulgular
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deksmedetomidin kullaniminin yan etki sikhiginin az oldugunu ve
yenidogan doneminde giivenle kullanilabilecegini desteklemektedir.

Anahtar Kelimeler: Yenidogan, Agri, Deksmedetomidin

[PS-033]
intrauterin Testis Torsiyonu: Nadir Goriilen Bir Olgu

Eda ipek Giirbiizer, Kiibra Oztiirk Yiizdemir2, Ferid Aliyev3, idil Rana
User?, Sule Yigit3

THacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara
2Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, Ankara

3Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Neonataloji Bilim Dali, Ankara

Amag: Bu calismada dogum sonrasi muayenesinde sol skrotumunda
sert, rediikte edilemeyen kitle palpe edilen bir yenidogan sunulmustur.
Hasta ameliyata alinarak testis detorsiyone edilmistir. Hasta hala
klinigimizde rutin muayenelerle izlenmektedir.

Olgu: Otuz bir yasindaki annenin birinci gebeliginden birinci yasayan
olarak 38 hafta 3 giinliikken sezaryenle 3810 gr agirliginda dogan
yenidoganin dogum sonrasi yapilan rutin muayenesinde sol skrotumda
2 cm buyukluginde solid, sert, rediikte edilemeyen kitle palpe
edildi. Skrotumda hafif ekimotik goriiniim mevcuttu, sag skrotum
inspeksiyonda normaldi. Transiliminasyon ile muayenesinde hafif
hidrosel disinda bir bulgu goriilmedi. Renkli doppler ultrasonografide:
Sag testisin parankim ekojenitesi, eko paterni normal sinirlarda ve sag
epididimin normal oldugu gortldiu. Sagda minimal hidrosel izlendi.
Sol testis parankiminin heterojen olup, vaskilaritesinin arttigi ve sol
epididimin diffliz kalinlastigr gorildi. Ayrica solda anekoik icerikli
hidrosel saptandi. Klinik ve radyolojik degerlendirme sonrasi testis
torsiyonu on tanisi ile hasta opere edildi. Eksplorasyonda testisin
ekstravajinal bir tur torsiyone oldugu ve dokusunun sert ve mor renkte
oldugu goruldii. Detorsiyone edilip 3 farkli noktadan dartos fasyasina
stturlerle tespitlenerek fiksasyon tamamlandi. Postoperatif izlemde
komplikasyon goriilmedi ve hasta taburcu edildi. izlemde kontrol
ultrasonografide; sag testisin 15x7x7 mm olup 0,35 mL hacminde
oldugu ve sol skrotumda 7x5x4 mm boyutunda, kalsifikasyonlar iceren,
heterojen, normalden kiiciik doku atrofik testis olarak degerlendirildi.

Sonug: intrauterin testis torsiyonu olan hastalarin yonetimi konusunda
fikir birligi saglanmasi ve en dogru sekilde miidahale edilmesi agisindan
yeni olgularin takdimi ve yayimlanmasi onem tasimaktadir. Bu olgu
ayni zamanda yenidogan muayenesinde testis muayenesinin onemini
tekrar bizlere hatirlatmaktadir.

Anahtar Kelimeler: intrauterin, Perinatal, Prenatal Testis Torsiyonu,
Yenidogan
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[PS-034]

Nadir Bir Yenidogan Kolestazi Nedeni: Konjenital
Portosistemik Sant

Ridvan Turhan', Nezihe Koker?, Seda Aydogan2, Asuman Nur Karhan3,
Hasibe Gokce Cinart

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari, Ankara

2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari, Yenidogan Klinigi,
Ankara

3Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Cocuk
Gastroenteroloji Boliimii, Ankara

4Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Radyoloji Klinigi, Ankara

Amag: Konjenital portosistemik santlar ileri gorintileme
teknolojileri yapilabilmesinin ardindan gosterilen yapisal damar
malformasyonlaridir, yaklasik 30.000 ¢ocuktan birinde goriiltr. Erken
fetal donemde damar olusumundaki anormallikten veya duktus
venozusun patent kalmasi nedeniyle olusurlar. Yenidogan doneminde
siklikla kolestaz, hiperamonyemi, hipoglisemi, koagtlopati, sepsis
gorilebilmektedir. Nadir bir neonatal kolestaz nedeni olarak bir
konjenital portosistemik sant olgusu sunuldu.

Olgu: 39+3 hafta 3100 gr dogan hasta aralikli hipoglisemi, direkt
hiperbilirubinemi, trombositopeni ve kardiyak ufiirim nedeniyle
postnatal 4. giinde hastanemize sevk edildi. Gelisinde derisi ikterik,
karaciger ve dalak 3 cm palpabl ve kardiyak 1/6 sistolik tftirim mevcut
idi. Hb: 12 g/dL, PLT: 22x10%/uL, INR 1,83 (0,9-1,27), direkt bilirubin
8,84 mg/dL, AST 92 U/L (<97), ALT 62 U/L (<56), Amonyak: 51,6 umol/L
(16-60) idi. Hastanin metabolik taramasi ve idrar seker kromatografisi
normaldi. Safra asit diizeyi 47,7 Umol/L hafif yiiksek oldugu gortldi.
TORCH enfeksiyonlari agisindan alinan tetkikleri negatif ve hipoglisemi
aninda alinan tetkiklerinde ACTH, kortizol dusuklugu gosterilmedi.
Gaitada yag pozitif sonuglanan hastada CFTR gen analizi gonderildi.
EKO’da Shelf dokusu, istmus hipoplazisi, asimetrik septal hipertrofi,
multipl ASD mevcuttu. Hastanin postnatal 6. gtinde yapilan abdomen
ultrason incelemesinde karaciger normal olarak gorilmisti. Ancak
hastanin sebat eden direkt hiperbilirubinemisi nedeniyle postnatal 21.
glintinde yapilan abdominal doppler US'de sol lob lateral segmentte
portal ven sol dali komsulugunda, sol hepatik ven ile sol portal venin
lateral segmente giden dali arasinda intrahepatik portosistemik sant
saptandi. Genel durumu iyi, oral beslenebilen hasta taburcu edildi.
Hasta su an 4 aylk olup bilirubin degerleri 2,5 (mg/dL) seviyesine
gerilemis ve gelisimi yasiyla uyumlu olarak izlenmektedir.

Sonug: Yenidoganda hipoglisemi, kolestaz, trombositopeni ve sepsis ile
prezente olan olgularda metabolik hastaliklar, TORCH enfeksiyonlari,
kistik fibrozis 6n planda arastiriimakla beraber normal sonuc¢landiginda
anatomik anormalliklerigin israrli gortintiileme yapiimalidir. Hastalarda
intrauterin blytime gelisme geriligi siklikla eslik edebilmekte ve
kardiyak anomaliler gorilebilmektedir. Portosistemik santlar spontan
kapanabilmektedir ancak yakin takip edilerek klinik gereklilik halinde
ligasyon, hepatik lobektomi gibi tedavi yontemleri uygulanabilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Neonatal Kolestaz, Portosistemik Sant, Hepatik Ven

[PS-035]
Anti-E’ye Bagli Yenidoganin Hemolitik Sarihgi

Mert Kaan Coskun’, Zeliha Arslan Ozdemir', Yasemin Ezgi Kostekci2,
Ferhan Demirtas?, Emel Okulu2, Omer Erdeve2, Begiim Atasay?, Saadet
Arsan?

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Neonataloji Anabilim Dali, Ankara

Amag: Yenidoganin hemolitik hastaligi, maternal eritrosit
antikorlarinin fetal eritrositleri etkilemesi sonucu ortaya ¢ikan klinik
bir durumdur. Cogunlukla Rh ve ABO uygunsuzluguna bagli goriilse
de, nadiren subgrup uygunsuzlugu da bu tabloya neden olmaktadir.
Yenidoganlarda hemolize neden olan en sik subgrup antijenleri
Rh sisteminde bulunan C, ¢, E, e ile Kell sisteminde bulunan K
antijenidir. Subgrup uygunsuzluklarinin %14’ anti-E'ye baghdir.
Burada, Anti-E'ye bagli hemolitik hastalik tanisiyla izlenen bir yenidogan
olgusu sunulmustur.

Olgu: Yirmi dokuz yasinda kan grubu A Rh (+) ve indirekt Coombs
testi pozitif olan anneden 40,3 haftalik, 3540 g olarak normal vajinal
yol ile dogan bebegin postnatal 22. saatinde sariligi tespit edildi. Kan
grubu A Rh (+), Direkt Coombs testi 4+, total bilirubin diizeyi 12 mg/
dL, hemoglobin diizeyi 12,3 g/dL, retikiilosit orani %8,5 saptandi,
periferik yaymada akantositler, parcalanmis eritrositler ile hedef
hiicreleri gorlldu. Fototerapi tedavisi icin yatirildi. Rh/rh ve ABO
uygunsuzlugu olmamasi nedeniyle subgrup antijenleri degerlendirildi.
Bebekte C+c+, E+e+ iken, annede C+c+, E-e+ saptandi. Anti-E
subgrup uygunsuzluguna bagli sariligi sadece fototerapi tedavisi ile
kontrol altina alinan bebegin kan degisimi gereksinimi olmadi. Ayaktan
izlemine devam edilirken postnatal 12. giintinde solukluk ve sarilik
nedeniyle yapilan tetkiklerinde total bilirubin 13 mg/dL ve hemoglobin
diizeyinin 7,3 g/dL olmasi lzerine eritrosit transfiizyonu verildi.
izleminde tekrar anemi gelismedi.

Sonug: Yenidogan doneminde hemolitik sarilik etiyolojisinde, en sik
Rh ve ABO uygunsuzlugu yer almaktadir. Bunlar saptanmadiginda
subgrup uygunsuzluklar distinilmelidir. intrauterin donemde, antijen
yaniti olarak once IgM, sonra IgG yapisinda antikorlar olusmakta,
transplasental gecen antikorlar fetiiste hemolize neden olabilmekte
ve gebede indirekt Coombs pozitifligi yapabilmektedir. Burada
sunulan olgunun annesinde indirekt Coombs pozitifligi, Rh veya ABO
uygunsuzlugunun olmamasi ve bebekte direkt Coombs pozitifligi ile
yapilan subgrup analizinde uygunsuzluk saptanmis, fototerapi tedavisi
ile hiperbilirubinemi kontrol altina alinmis, intraven6z immdainoglobulin
veya kan degisimi gereksinimi olmamis, gorece erken donemde
gelisen anemi nedeniyle transfiizyon gereksinimi olmustur. Subgrup
uygunsuzlugu yenidoganlarda siddetli sariliga neden olabilmektedir.

Anahtar Kelimeler:
Uyusmazliklari

Yenidogan, Yenidogan Sarihgi, Subgrup
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[PS-036]
Yenidoganda Kolelitiyazis

Ozge Aydin', Yasemin Ezgi Kostekci2, Ferhan Demirtas2, Ergun Ergiin3,
Ceyda Tuna Kirsachoglu4, Emel Okulu2, Ufuk Ates3, Omer Erdeve2, Begiim
Atasay?, Saadet Arsan?

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Neonatoloji Bilim Dali, Ankara
3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, Ankara

4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, Ankara

Amac: Yenidoganlarda kolelitiyazis nadirdir ve genellikle
hemoliz, ileal hastalik, safra yollarinin konjenital anomalileri,
total parenteral beslenme (TPB) ve uzun sireli aclik ile
iliskilendirilmistir. Abdominal ultrasonografi (USG) kullaniminin
artmasiyla birlikte, daha fazla kolelitiyazis olgusu saptanmaktadir.
Burada akolik gayta ile basvuran, direkt hiperbilirubinemi, transaminaz
yuksekligi ve USG'de kolelitiyazis saptanan bir yenidogan olgusu
sunulmustur.

Olgu: Yirmi sekiz yasindaki annenin 2. gebeliginden 39. gebelik
haftasinda, sezaryen ile 3330 g olarak dis merkezde dogan bebek
solunum sikintisi nedeniyle tnitemize sevk edildi. Yenidogan yogun
bakim tinitesinde konjenital pnomoni, pulmoner hipertansiyon tanilari
ile 20 gunltk yatisi stiresince, invaziv solunum destegi (konvansiyonel
ve HFOV ile toplam 13 giin), inhale nitrik oksit, oral sildenafil, inotrop
destegi (dopamin, adrenalin, noradrenalin, milrinon), antibiyotik
tedavisi (@ampisilin, meropenem, vankomisin) ve 5 giin TPB destegi
aldi. Taburculuktan 1 hafta sonra akolik gayta ile basvuran bebegin
laboratuvar tetkiklerinde direkt hiperbilirubinemi (direkt bilirubin:
1,56 mg/dL), transaminaz ve GGT vyiiksekligi (AST: 242 U/L, ALT: 179
U/L, GGT: 620 U/L), abdomen USG'de safra kesesi boynunda 5 mm
capinda iki adet tas ve koledok proksimalinde dilatasyon saptandi.
Cocuk gastroenteroloji ve cocuk cerrahisi bolimleri ile degerlendirilen
hasta kolelitiyazis tanisi ile yatirilarak, parenteral sivi, antibiyotik ve
ursodeoksikolik asit tedavileri planlandi. Kontrol USG'de tas yapilarinin
safra camuruna dontstugi izlendi. Yenidogan doneminde yasadig
solunum sikintisi ve kolelitiyazis nedeniyle kistik fibrozis agisindan
yapilan ter testi normal saptandi. Cerrahi gereksinimi olmayan ve
laboratuvar tetkikleri direkt bilirubin: 0,18 mg/dL, AST: 38 U/L,
ALT: 15 U/L, GGT: 90 U/L olarak gerileyen hastanin izlemine devam
edilmektedir.

Sonug: Burada sunulan akolik gayta ile basvuran yenidogan olgusunda,
yogun bakim vyatisi sirasinda aldigi TPB ve antibiyotik tedavilerinin
kolelitiyazise neden oldugu distinilmektedir. Nadir olmakla birlikte,
akolik gayta ile basvuran yenidoganlarda kolelitiyazis akla getirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Direkt Hiperbilirubinemi, Kolelitiyazis, Yenidogan
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[PS-037]

Prematiire Bebegi Olan Annelerin Maternal Baglanma
Diizeylerinin Degerlendirilmesi

Alara ikizer!, Ali Eren Akdag!, Dede Berkant Durmus’, Dilara Balli’, Ezgi
Melis Tekten, Ziilal Oztiirk?, Ebru Dumlupinar2, Emel Okulu3

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Ankara
2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Biyoistatistik Anabilim Dali, Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Neonatoloji Bilim Dali, Ankara

Giris: Maternal baglanma, gebelik siirecinde baslayan, dogum sireci
ve dogumdan sonra devam eden ve annelik roliiniin gelisimi tizerinde
onemli etkisi olan bir baglanma tirii olup, anne ve bebege ait
pek cok faktorden etkilenmektedir. Calismamizda, yenidogan yogun
bakim initesinden (YYBU) taburcu olmus veya halen yatmakta olan
prematiire bebekleri olan annelerin maternal baglanma diizeylerinin
ve bunu etkileyen faktorlerin degerlendirilmesi amaclanmistir.
Gere¢ ve Yontem: Kesitsel olarak planlanan arastirmaya, 3 Mart-
15 Mayis 2023 tarihleri arasinda Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi,
YYBU'den taburcu olmus veya halen yatmakta olup, postnatal 1-4 ay
arasinda prematiire bebegi olan 84 anne dahil edildi. Katihmcilara
“Maternal Baglanma Olcegi (MBO)” uygulandi, “Yenidogan Aile Bilgi
Formu”ndan elde edilen verilerle degerlendirildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 84 annenin yas ortalamasi 31£5,3 yil
olup, %63,1'i 25-35 yas araligindaydi. Annelerin %36,9'u yiiksekogretim
mezunu %38,7’inin gelir durum orta diizeydeydi. Annelerin %70,1’inin
kronik hastaliginin oldugu, %79,8'inin isteyerek gebe kaldig1, %45,2sinin
ilk cocugu oldugu, %65,5'inin dogumdan sonra bebeklerini YYBU'nde
glinde 1 kere ziyaret ettigi, %72,6’sinin taburcu olmadan énce anne
bebek bakim odasini kullandigi saptandi. Bebeklerin ortalama gebelik
haftasinin 33,243,5 hafta, dogum agirhginin 2078+839 g, %53,6'sinin
erkek, %78,6'sinin sezaryanla dogdugu, %19'unda konjenital anomali
tanimlandigi, %23,8’inin cerrahi gecirdigi, yatis siiresi ortancasinin
12 giin (1-84 giin) oldugu saptandi. Annelerin MBO’den aldigi puan
ortalamasi 95%7,4 olup, en disiik puan 76, en ylksek puan ise 104°d.
Anne bebek bakim odasi kullananlarda MBO puaninin daha yiiksek
oldugu saptandi (p=0,039).

Sonu¢: Calismamizda, annelerin anne bebek bakim odalarini
kullanmasinin maternal baglanmayi olumlu etkiledigi ve MBO
puanlarinin anlamli yiiksek oldugu saptanmistir. Prematiire dogum
yapmis annelere, anne bebek bakim odasi kullanimini tesvik edecek
uygulamalarin hayata gecirilmesi ve gerekli kosullarin saglanmasi,
bu zor sirecte miumkin olan en saghkh maternal baglanmayi
saglayacaktir. Arastirma evreninin genisletilerek diger faktorlerin de
yeniden degerlendirilecegi gelecekteki calismalar icin arastirmamizin
protokolii ve isleyisinin ornek teskil etmesini temenni etmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Anne Bebek Bakim Odasi, Materyal Baglanma,
Premattire
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[PS-038]

Yenidogan Gec Sepsisinde Trombosit Parametrelerinin
Tanisal Degeri

Merve Arslan', Mehmet Emir Aydemir?, Ekin Demirbilek?, Zeynep Ecem
Guingor?, Deniz Halimoglu', Utkan Tirkmen', Mehmet Ozan Yildiz!, Beyza
Doganay Erdogan2, Emel Okulu3

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Ankara
2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Biyoistatistik Anabilim Dali, Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Neonatoloji Bilim Dali, Ankara

Giris: Yenidogan sepsisinde klinik bulgularin 6zgiil olmamasi nedeniyle
tanisi guctir. Altin standart kan kalttrt tremesidir. Erken tanida ideal
bir biyobelirte¢ saptanamamistir. Trombosit sayi ve parametrelerinin
incelendirildigi calismalarda, bunlarin tanisal degerine iliskin sonuglar
net degildir. Calismamizda, diisiik dogum agirlikli (DDA) yenidoganlarin
gec sepsisinde trombosit parametrelerinin tanisal degeri incelenmistir.

Gere¢ ve Yontem: Arastirmaya Ocak 2018-Ocak 2022 arasinda
tinitemizde DDAl kanitlanmis gec sepsis tanili 55 bebek; sepsis
olmayan (kontrol) 50 bebek dahil edildi. Olgularin demografik
ozellikleri, tani anindaki laboratuvar parametreleri, trombosit sayisi,
ortalama trombosit hacmi (MPV), MPV/trombosit sayisi orani ve
trombosit/lenfosit sayisi orani (PLR) degerlendirildi. Sepsis tanisi olan
ve olmayan bebeklerin verileri karsilastirildi.

Bulgular: Kanitlanmis gec sepsis tanili bebeklerin ortalama gebelik
haftasi ve dogum agirhg kontrol grubundan daha dusik (p<0,001),
normal vajinal yoldan dogum orani daha fazlaydi (p<0,001). Geg
sepsis tanili bebeklerin ortalama hemoglobin degeri, lenfosit ve
trombosit sayisi, MPV/trombosit sayisi orani ortancalari daha dusuk;
notrofil sayisi, notrofil/lenfosit orani, MPV ve C-reaktif protein (CRP)
ortancalari daha yuksekti (p<0,05). Sepsis tanisini koymada sensitivite,
spesifisite, pozitif prediktif ve negatif prediktif degerler sirasiyla
trombosit sayisi i¢in (cut-off>285,000/mm?) %82, %72, %76,3 ve %78,3;
MPV icin (cut-off>11) %73, %52, %62,5 ve %63,4; MPV/trombosit sayisi
icin (cut-off>3,8) %84, %72, %76,7 ve %80; CRP icin (cut-off>5) %89,
%100, %100 ve %89,3 olarak saptandi. Ureyen mikroorganizmalarin
dagilimi %73 Gram-negatif (n=40), %20 Gram-pozitif (n=11), %7 mantar
(n=4) seklinde olup, en sik treyen Gram-negatif mikroorganizma
Klebsiella spp.’di. Sepsisli olgularinda mortalite %27,3’tii (n=15). Kontrol
grubunda kaybedilen bebek yoktu. Kaybedilen bebeklerin %73,3’tinde
Gram-negatif Greme saptanmisti. Ureyen etkene gore mortalite
oraninda fark saptanmadi.

Sonug: Calismamizda sepsis tanisini koymada trombosit sayisi, MPV,
MPV/trombosit sayisi orani ile birlikte CRP degerinin ylksek sensitivite
ve yeterli spesifiteye sahip oldugunu saptadik. Klinik olarak sepsis
stiphe edilen bebekten alinan tam kan sayisi ile elde edilebilen bu
parametrelerin dikkatli degerlendirilmesi, erken tani ve tedavi icin
onemlidir.

Anahtar Kelimeler: Geg Sepsis, Ortalama Trombosit Hacmi, Trombosit,
Yenidogan

[PS-039]
Yenidoganda Mekonyum ileusu

Giinay Salehova, Yegana Qasimova

Pediatri Enstitiitii, Yogun Bakim Anabilim Dali, Bakii

Amac: Mekonyum ileusu (Mi) - kati ve yapiskan mekonyumun
barsakta sikismasina bagl olarak ortaya cikan bir alt gastrointestinal
obstriiksiyon sendromudur. Mekonyum ileusu Kistik Fibrozisin (KF) ilk
tani bulgularindan biridir ve %10-20 oraninda gorulur, karin sisligi,
kusma, ilk 24 saatte mekonyum cikisinda gecikme ile belirgindir.
Yenidogan doneminde Mekonyum ileusu olan bebeklerde KF tanis
yenidogan taramasi, aile oykisi, daha sonraki donemde gelisme
geriligi, sindirim sistemi ve solunum sistemi bulgulari ile konur.

Olgu: Otuz yedi yasindaki annenin ilk gebeliginden 37 gebelik
haftasinda sezeryan yolla, 2700 gr. agirhginda, 48 sm. boyunda,
APGAR skoru 6/7 puan, dis merkezde dogmus 2 giinliik erkek bebek
abdominal distansiyon, mekonyum cikisinda gecikme kusma nedeniyle
hastanemize sevk edildi. Anne ve baba arasinda akrabalk yok.
Anne 10 yil gebe kalamamis, bu bebek tip bebektir. Hastanin dis
merkezde 2 giinlik donemde enteral beslendigi ve mekonium cikisi
olmadigi ogrenildi. Fizik muayinesinde genel durumu agirdi, klinik
degisimi goz ontine alinarak abdominal radyografi cekildi, yaygin
dilate barsak anlari izlenmekte olup dilate barsak anslarinda hava sivi
seviyelenmesi saptanmadi, rektal kontrastli kolon floroskopiye karar
verildi, rektal yolla verilen kontrast maddenin ¢ekuma kadar takintisiz
doldugu, gaz-gaita lehine degerlendirilebilecek dolum defektinin
olmadig gorildi, kontrast verilmeye devam ettigi halde ince barsak
anslarina gecis izlenmedi. ince barsak anslarinda yaygin dilatasyon
izlendi. On tanilariyla alt gastrointestinal sistemin (GiS) obstriiksiyonu
dustunuldi ve bebek ameliyata alinarak barsaktan kalsifiye mekonyal
diski temizlendi ve ileostomi prosediri uygulandi. Hastadan alinan
topuk kani taramasinda yiiksek diizeyde immiinoreaktif Tripsinojen
(iRT) goriildii (132 ng/mL) ve Kistik Fibrozis diisiiniilerek ter testi,
genetik test yapiimasi 6nerildi.

Sonug: Etiyoloji ne olursa olsun pratikde yenidogan yogun bakim
unitesinde izlenen bebeklerde alt GiS tikanikliklarinda konvansiyonel
radyografi ve rektal kontrastli floroskopik incelemeler halen en onemli
tani yontemidir ve tipik bulgularin radyologlar tarafindan bilinmesi
oldukca onemlidir, erken tani ve cerrahi tedavi hayat kurtarici olabilir.
Mekonyumla iliskili hastaliklarda KF olma olasihigr akilda tutulmahdir.

Anahtar Kelimeler: immiinoreaktif Tripsinojen, Kistik Fibrozis,
Mekonyum ileusu
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[PS-040]

Yenidoganlarda Refrakter Sokta Kurtarici Tedavi Olarak
“Metilen Mavisi” Kullanilabilir Mi?

Aziz Kilic', Ferhan Demirtas?, Yasemin Ezgi Kostekci2, Merve Havan3, Emel
Okulu2, Omer Erdeve2, Tanil Kendirli3, Begiim Atasay2, Saadet Arsan2

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Neonataloji Bilim Dali, Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Cocuk Yogun Bakim Bilim Dali, Ankara

Amag: Sivi ve katekolamin direncli sok, yenidoganlarda mortalite
nedenidir. Metilen mavisi, distribitif sokta vazodilatasyonayolagan nitrik
oksitin (NO) sentezini inhibe eden bir heterosiklik aromatiktir. Bu yolak
tizerinden vazodilatasyonu onleyerek kan basincini iyilestirebilecegi ve
direngli distribiitif sokta kullanilabilecegi dustnilmektedir. Burada,
hiperamonyemi nedeniyle renal replasman tedavisi (RRT) uygulanan,
sivi ve katekolamin direncli sok tablosundaki bir yenidoganda metilen
mavisi uygulamasi sunulmustur.

Olgu: Miadinda, 3050 g, akraba olan anne babadan dogan kiz bebegin
oykistinde anne sitiyle beslenirken ikinci gintinde kusmaya basladigi,
ertesi giinemmeme ve uyku hali nedeniyle hastaneye gotiiriildtugt, daha
once metabolik hastalik nedeniyle kardes oldugu 6grenildi. Postnatal 4.
glintinde bakilan amonyak diizeyinin 2200 umol/L olmasi tizerine RRT
uygulanmak tzere tnitemize sevk edildi. Geliste hipotansif olmasi
nedeniyle dopamin, epinefrin ve norepinefrin, vazopressor direncli
sok olanak degerlendirilmesi tizerine hidrokortizon tedavisi baslandi
[Vasoaktif inotrop skoru (VIS): 160]. Hemodinamik instabilitenin
devami izerine metilen mavisi 1 mg/kg yikleme, ardindan 1 mg/
kg/saat inflizyon baslandi. Tedavisinin 4. saatinde hemodinamisi
stabillesen hastaya RRT baslandi. Hastanin izlemde vazopressor dozlar
basariyla azaltilabildi, metilen mavisi tedavisinin 4. saatinde VIS: 150,
24. saatinde 135 hesaplandi. Toplam 36 saat metilen mavisi alan
hastanin tedavi sonunda VIS: 65 hesaplandi. Ure siklus defekti tanisi
alan hastada RRT'nin kesildiginde rebound hiperamonyemi gelisti.
Takipte nobet geciren hastaya coklu antiepileptik tedavi baslandi.
Karaciger yetmezligi gelisen hasta, coklu organ yetmezligi nedeniyle
10. gintinde kaybedildi.

Sonug: Sivi ve katekolamin direncli sok tanisi alan ¢ocuklarda metilen
mavisi tedavisi kan basincini artirma ve vazopressor destegini azaltmada
etkili olsa da, yenidoganlarda kullanimi yaygin degildir. Hastamizda
etkili olan metilen mavisinin yenidoganlarda kullanimina yonelik daha
fazla deneyime ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Metilen Mavisi, Sok, Yenidogan

118

[PS-041]

Prematiirelerde Etkin Doz Palivizumab Uygulanmasi
Solunumsal Sonuclari iyilestirir Mi?

Derva Colak, Fatma Giizel iyigiin, Ozlem Sahin, ilke Mungan Akin

istanbul Saglik Bilimleri Universitesi, Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Yenidogan Yogun Bakim Unitesi, istanbul

Giris: Respiratuvar sinsityal virtis (RSV) enfeksiyonu nedeniyle
hastaneye yatan prematiire bebeklerin yogun bakim ihtiyaci ytiksektir,
palivizumab human monoklonal antikor (Ig G) RSV ile iliskili ciddi alt
solunum yolu enfeksiyonlarini onler. Calismamizda palivizumab doz
uyumu etkinliginin degerlendirmesi amaclandi.

Gereg ve Yontem: Yenidogan yogun bakim tinitemizden taburcu olup,
2022-2023 RSV sezonunda palivizumab immunprofilaksisi tam doz
uygulanan (Grup 1) ve aile uyumsuzlugu nedeniyle eksik doz uygulanan
(Grup 2) prematiire bebekler calismamiza dahil edildi. Olgularin risk
faktorleri, solunum sistemi semptomlari nedeniyle poliklinik basvurusu
ve hastaneye yatis oranlari, yogun bakim tnitesi (YBU) ihtiyaci, klinik,
laboratuvar ve mortalite verileri retrospektif olarak degerlendirildi.

Bulgular: Grup 71deki (n=37) hastalarin ortalama gebelik haftasi
27,812 (24-31), ortalama dogum agirligi 465-1975 (1084+411) gr idi.
Grup 2'nin (n=16) ortalama gebelik haftasi 27,8+2,5 (23-31), ortalama
dogum agirhig1 491-1640 (1101+361) gr idi. Grup 2'deki hastalarin eksik
doz median degeri 1 (1-3) doz, aylara gore degerlendirildiginde bu
hastalarin %56,5'inin (n=13) eksik dozu Mart ayinda idi. Grup 1'deki
hastalarin %64,9'unun (n=24) poliklinik basvurusu, %10,8'inin (n=4)
hastaneye yatisi ve %2,7'sinin (n=1) YBU ihtiyaci, grup 2’deki hastalarin
%50'sinin (n=8) poliklinik basvurusu, %6,3’tintin (n=1) hastaneye yatisi
ve %6,3’tiniin (n=1) YBU ihtiyaci oldu. Grup 1 ve grup 2'deki hastalar
karsilastirildiginda poliklinik basvuru ve hastaneye yatis orani, YBU
ihtiyaci acisindan her iki grup arasinda istatistiksel olarak anlamli fark
saptanmadi (p>0,05). Solunum yolu enfeksiyon paneli multipleks PCR
testi yapilabilen yedi bebegin hichirinde RSV saptanmadi. Hastalarin
%40’ 1nin (n=18) RSV sezonu disinda hastaneye basvurdugu bulundu.

Sonuc: Her iki grup arasinda hastaneye yatis ve yogun bakim
ihtiyacinda anlamli fark olmamasini eksik doz palivizumab uygulanan
hastalarimizin sezon sonu olan Mart ayinda yiiksek oranda olmasina
bagladik. Hastalarimizda RSV saptanmamasi ve sezon disinda da
poliklinik basvuru oraninin yiksek olmasiyla iliskili olarak; solunum
sistemi enfeksiyonu yapan diger etkenleri onlemek icin strateji
gelistirilmesini ve onleyici tedbirlerle ilgili ailelerin farkindahginin
artirlmasinin gerektigini dusinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Alt Solunum Yolu Enfeksiyonu, Palivizumab
Uyumu, Prematiire, RSV
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[PS-042]
Onlenebilecek Bir Tablo: Meme Apsesi

Fatma Ruveyda Kiling?, Suna Atilgan?, Ugur Kurt', Deniz Yildiz!, Sare
ilbay2, Emel Saylam?, Dilek Sarici?

1saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi, Ankara

2Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Klinigi, Ankara

Giris: Bebeklerde nadir goriilen mastit ve meme apsesi, meme
hipertrofisi olan bebeklerin meme dokusuna genellikle masaj gibi
midahalelerle olusur. Bu olgu; annenin, bebeginin meme hipertrofisini
lifleme ve masaj yoluyla gecirmeye calismasinin mastite dontsebildigini
vurgulamak icin sunulmustur.

Olgu: Sag memede sislik ve kizarikhk sikayeti ile getirilen 1 aylik kiz
hastanin oykisiinde; bir haftadir her iki meme basinda sislik oldugu,
sol memedeki sisligin gerilerken sag memedeki sisligin giderek arttigi
ve 3 gindir kizariklik da basladigi 6grenildi. Fizik muayenesinde genel
durumu iyi, canli ve emmesi aktif, vital bulgular stabil, sag meme
ucunda hiperemi, 1si artisi, hipertrofi ve 1x1cm’lik pustiler lezyon
mevcuttu, diger sistem muayeneleri dogaldi. Ultrasonografide 9x15
mm boyutlarinda yogun icerikli hipoanekoik lezyon izlenen hastada
fizik muayene ve goriintileme ile meme apsesi tanisi dustntldi.
Antibiyoterapi oncesi muayenesi sirasinda meme basindan spontan
purilan akinti meydana gelmesi ile apse icerigi kilturd, kan kalttra
alinarak sistemik ve lokal antibiyotik tedavisine baslandi. Hastanin
yatisi sirasinda annesi ile sakin ortamda tekrar gorusilduginde;
annenin dogumdan itibaren giinde 1 bardak rezene cayi ictigi ve
bebegin memesinde olusan sisligi gidermek icin banyoda lifleme
ile bastirarak masaj yolu ile temizledigi 6grenildi. Meme hipertrofisi
etiyolojisine yonelik yapilan tetkikleri normal gelen hastada alinan bu
anamnez ile bastirarak yapilan masaj sonucunda meme apsesi gelistigi
dustunuldi. Apse kiltirtinde Staphylococcus aureus tiremesi saptanan
hastanin tedavisi 7 giine tamamlandiginda apsenin tamamen geriledigi
gorildi.

Sonu¢: Meme hipertrofisi, maternal ve plasental hormonlarin
etkisiyle olusup sik gortilen, gecici bir durumdur. Annenin emzirme
doneminde rezene gibi bitkisel cay tiiketimi bebekte 6strojen hormonu
artisini tetikleyerek bu durumu kolaylastirmaktadir. Ulkemizin bazi
yorelerinde aile buytkleri tarafindan memedeki hipertrofi masajla,
para bastirmakla veya sikmakla giderilmeye calisiimaktadir. Bu tip
girisimler memedeki yag dokusunun nekrozuna, deri buttnliginin
bozulmasina, mikroorganizmanin deri alti dokulara kolayca
invazyonuna yol acmaktadir. Saglk personelinin bebekteki meme
hipertrofisinin fizyolojik bir durum oldugunu, hipertofiyi gecirmeye
yonelik uygulamalarin ciddi sorunlara neden olabilecegini ailelere
anlatmasi onemlidir.

Anahtar Kelimeler: Meme Hipertrofisi, Masaj, Rezene, Meme Apsesi

[PS-043]

Ebeveyni Saglik Calisani Olan Cocuklarin COVID-19 Pandemi
Siirecinde Kaygi Diizeylerinin Belirlenmesi

Ozlem Sensoy?, Hande Ozgorii', Demet Sokiin Ayaz', Serap Balci2

Tistanbul Universitesi-Cerrahpasa, Lisansiistii Egitim Enstitiisii, Cocuk Saghgi ve
Hemsireligi Anabilim Dali, istanbul

2istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Florence Nightingale Hemsirelik Fakiiltesi,
Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Hemsireligi Anabilim Dali, istanbul

Giris: COVID-19 pandemisinde cocuk ve ergenlerde goriilen psikiyatrik
hastaliklarin yayginhiginin 6nemli olctide artigi, pandemi oncesine
kiyasla her 5 gencten 1inin klinik olarak yiiksek anksiyete belirtileri
yasadigl bildirilmistir. Ebeveyni saglik calisani olan cocuklar diger
cocuklara kiyasla COVID-19'a yakalanma ve ebeveynlerinden uzun siire
ayri kalma konusunda daha fazla risk altindadir. Bu ¢alismanin amaci
ebeveyni saglik calisani olan ¢ocuklarin COVID-19 pandemi siirecinde
stirekli kaygi diizeylerini belirlemektir.

Gere¢ ve Yontem: Kesitsel-tanimlayici nitelikteki bu calisma online
anket kullanilarak yurtilmiistiir. Calisma verilerini, istanbul ilinde,
Mayis-Agustos 2022 tarihleri arasinda, kartopu yontemiyle 6rneklem
grubuna ulasilan 104 cocuk ve saglik ¢calisani ebeveyn olusturmaktadir.
Veriler, “Tanitici Bilgi Formu” ve “Cocuklar icin Durumluk-Siirekli Kayg
Envanteri” kullanilarak toplanmistir.

Bulgular: Calismada yer alan ¢ocuklarin siirekli kaygi puan ortalamalari
36,85+8,96 olarak saptandi. Cocuklarin %53’Gnin kiz, %36'sinin 9
yasinda oldugu ve %91,3’tiniin ¢ocugunun kronik rahatsizhiginin
olmadigr belirlenmistir. Cocuklarin sirekli kaygi dizeyleri ile tek
cocuk olmak (0,036; p<0,05) ve ebeveynin COVID-19 tanili hastaya
bakim verme durumu (0,041; p<0,05) arasinda anlamli bir farkin
oldugu saptanmistir. Arastirmaya katillan ebeveynlerden %82,7’sinin
cocugunun ebeveyni calistigi zamanlarda kaygillandigi; %59,4’tintin
ebeveyn ve ailesinin pandemi sirasinda psikolojik destege ihtiyac
duydugu bulunmustur.

Sonug: Pandemi siirecinde ebeveyni saglik calisani olan cocuklarin
kaygi dizeyleri yiiksek oldugu goriilmektedir. Cocuklari pandeminin
uzun vadedeki psikolojik etkilerinden korumak icin farkindalik
olusturmak ve 6nlem almak gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Kaygi, Cocuk, COVID-19, Ebeveyn, Saglik Calisani
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Tablo 1: Ebeveyn ve cocuk tanimlayici 6zellikler (n=104) Tablo 3: Cocuklar igin siirekli kaygi envanteri puan ortalamasi
Ozellikler n % - )

Olcek N Min. | Maks. | Medyan | Ort. | £SS
25-30 N 10,6
31-35 23 221 Cocuklar igin
Ebevevnin vasi 36-40 26 250 stirekli kaygi 104 20,00 | 60,00 36.00 36,851+8,96
yninyas ! envanteri
41-45 21 20,2
46+ 23 | 221 Tablo 4: Ebeveynlerin tanimlayia 6zellikleri ve pandemi siirecine
Lise 16 1154 ait ozellikleri ile cocuklarin kaygi diizeyleri arasindaki iliski
- n=104
Eb i et On Lisans 7 6,7 ( ) Cocuklar icin d luk i
eveynin egitim . Ebeveynlerin tanimlayici ocuklar icin durumluk stirekli
durumu Lisans ' >/ |48 ve pandemi siirecine ait n | kaygi envanteri
Buﬁek Lisans/ 24 |231 ozellikleri Ortalama * SS | Test degeri, p
oktora
Ebeveynin cocuk sayisi*
1 55 52,9
Cocuk sayisl 1 55 38,58i9,77 '[:2)129
2+ 9 |41 2+ 49 [3490+7,58 | p=0,036
9 38 |36,5 Cocugun cinsiyeti*
5 10 25 | 24,0 Kiz 56 | 37,1649,80 t=0,385
Gocugun yas PP 14 135 Erkek 48 [3648+794 | p=0,701
12+ 27 | 260 Cocugun yasi™
Kiz 56 538 9 38 |39,05+8,90
Cocugun cinsiyeti . 10 25 |37,16£11,42 | F=1932
Erkek 48 46,2 ’
e ’ 11 14 [3293+737 | p=0,129
Cocuk-kronik rahatsizlik Evet 9 8,7 12+ 27 |35,48+633
durumu Hayir 95 913 Cocugun saghk sorunu*
Ebeveyn-kronik Evet 16 | 154 Evet 9 |38,11+6,09 t=0,442
rahatsizlik durumu Hayir 88 84.6 Hayir 95 |36,7349,20 p=0,660
Ebeveynin saglik sorunu*
+ _
Tablo 2: Ebeveynlerin pandemi siirecine ait ozellikleri (n=104) Evet 16135564542 t10’621
—— Hayir 88 [37,084946 | Pp=0,536
Ozellikler n o |[% -
Ebeveyn calisma sekli
Calisma seKli cunduz 4 423 Gundz 44 36342761 | (=0.491
Giindiiz ve gece 60 | 57,7 Giindiiz/Gece 60 |37,22+9,88 p=0,625
Daha once ¢alistim, su 44 | 423 COVID-19 hasta ile calisma durumu
an calismiyorum ’ Daha 6nce calistim, su an
- i 3 ’ 44 | 34,68%8,11 —
COVID-19 hasta fle calisma "¢ calismadin 18 173 calismiyorum? o
Pandeminin bagindan | ,, 404 Hig calismadim® 18 136,33£7,84 E**c'>a
beri calisiyorum ' Paalrlldlegglijr:TiE basindan beri 42 |3933+9,77 p=0,041
COVID-19 gecirme durumu Evet 75 |72 (15O -
Pandemi nedeniyle evden ayri kalma durumu
Hayir 29 279
Evet 42 |37,29£9,52 t=0,410
Pandemi nedeniyle evden Evet 42 1404 Hayir 62 |36,55+8,62 p=0,682
ayn kalma durumu Hayir 62 596 Pandemi nedeniyle evden ayri kalma siiresi**
. ‘ 1 hafta alti 16 | 154 1 hafta alti 16 | 34,63%9,81
Pandemi ne@emyle evden 1-3 hafta arasl 16 | 154 1-3 hafta arasi 16 | 36,25+8,74 F:2'895
ayri kalma suiresi —— p=0,067
3 hafta ve iizeri 10 |96 3 hafta ve uzeri 10 | 43,20+8,46
Ebeveynin calistig Evet 36 827 Ebeveynin calistigl zamanlarda ¢ocugun kaygilanma durumu
zamanlarda cocugun Evet 86 |37,53+8,76 t=1,731
kaygilanma durumu* Hayir 18 1173 Hayir 18 | 33,56+9,39 p=0,087
Ailenin pandemi nedeniyle Evet 62 |59,6 Ailenin pandemi nedeniyle psikolojik destege ihtiya¢c durumu
psikolojik destege ihtiyaci* Hayir 42 | 404 Evet 62 |3821+9,28 =1.910
*Ebeveyn ifadesi Hayir 42 34,83+8,15 p:O»059
*Ebeveyn ifadesi
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[PS-044]

Sosyal Pediatri Polikliniginde izlenen 1-4 Yas Arasi
Cocuklarin Kizamik Asisi ile Asilanma Durumu ve Bu Konuda
Ebeveynlerin Farkindaliginin Degerlendirilmesi

Begiimhan Nur Ates, Bedirhan Taskin, Seda Topgu, Filiz Orhon

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Sosyal Pediatri Bilim Dali, Ankara

Giris: Diinyada oldugu gibi Ullkemizde de son yillarda kizamik
olgularinda bir artis yasanmistir. Saglik Bakanligi olgu artisindan
kaynakli olarak 2019 yilindan beri bir genelge ile 9. ayini doldurmus
bebeklere ek bir doz kizamik asisi uygulamakta olup mevcut durumda
tlkemizdeki cocuklara t¢ doz kizamik asisi yapilmaktadir. Bu
arastirmada amacimiz 1-4 yas arasi ¢ocuklara ka¢ doz kizamik asisi
yapildigini saptamak ve ebeveynlerin kizamik enfeksiyonu ve asisi ile
ilgili farkindaligini degerlendirmektir.

Gere¢ ve Yontem: Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Sosyal Pediatri
Bilim Dal’'nda Eylul 2023 tarihinde izlenen random olarak secilmis,
daha once kizamik enfeksiyonu gecirmemis 1-4 yas arasi ¢ocuklardan

arastirmaya katilmayr kabul eden 100 ebeveyne yiiz yiize anket
uygulanmistir.

Bulgular: Arastirmaya dahil edilen 1-4 yas arasi 100 cocugun 2’sine
asinin gerekli olmadigi dustincesiyle kizamik asisi yaptiriimadigi ifade
edilmistir. Kizamik asisi yaptirilan cocuklarin ozellikleri Tablo 1'de
belirtilmektedir. Arastirmamizda 1-4 yas arasi cocugu olup sadece 12.
ayda tek doz asi yaptiran 9 kisiden biri cocugun ameliyati nedeniyle,
biri bu konuda bilgisi olmadigi icin, 7’si tek doz asinin yeterli oldugunu
dastindugi icin 9. ay asisini yaptirmadigini ifade etmistir. Dort
yasindan kigiik 84 cocugun ise yalnizca 61'ine (%72,6) cift doz kizamik
asisi yapilmustir. Ailelerin kizamik enfeksiyonu ve asisi ile ilgili bilgi
diizeyleri Tablo 2'de belirtilmistir.

Sonug: Arastirmaya dahil edilen ebeveynlerin kizamik enfeksiyonu ve
asisi hakkinda yeterli bilgiye sahip olmadiklari goriilmektedir. Bununla
birlikte arastirmaya katilan dort yasini doldurmamis cocuklarin dortte
birinin kizamik asisi ile cift doz asilanmadigi ve bu nedenle kizamik
enfeksiyonuna karsi tam korunmadiklar goriilmektedir. Bu durum
kizamik enfeksiyonunun salgin haline dontismesi konusunda toplum
saghg icin onemli bir risk teskil etmekte olup hem toplumun egitimi
hem de asilanma hizlarinin artirilmasi konusunda gelistirilecek saglk
politikalarina ihtiya¢ duyulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Asi, Cocuk, Doz, Kizamik, Korunma

Tablo 1: Kizamik asisi yaptirilan ¢ocuklarin ozellikleri
ocukyas(n) | Gocukesayi(m) | TR 2T ) |amlanan (%) | aslenan %) | asianan 0 %
1yl 12 12 (100) - - - -
1-4 yil 70 - 61(87,14) 9(12,85) - -
4.yl 16 - - - 8 (50) 8 (50)
Tablo 2: Ailelerin kizamik enfeksiyonu ve asisi ile ilgili diisiinceleri
Sorular EVET (%) | HAYIR (%) | FIKRIM YOK (%)
Kizamigin bulasici bir enfeksiyon oldugunu distiniiyorum. 45 39 16
Kizamigin oltimcil bir hastalik oldugunu distinmiyorum. 72 18 10
Kizamik komplikasyonu olarak orta kulak enfeksiyonu gelisebilecegini biliyorum. 41 41 18
Kizamik komplikasyonu olarak zatiirre gelisebilecegini biliyorum. 47 28 25
Kizamik komplikasyonu olarak beyin hasari gelisebilecegini biliyorum. 50 37 13
iki doz kizamik asisi enfeksiyon olasiligini yiiksek oranda diistiriir. 56 14 30
Tek doz asi kizamik enfeksiyonunu énlemede yeterlidir. 16 55 29
Kizamik enfeksiyonu damlacik yoluyla bulasir. 47 35 18
Kizamik, enfekte kisilerin burun ve bogaz salgilarinin dogrudan ya da dolayli olarak temasiyla bulasir. | 57 34 9
Kizamik hastaliginin sadece ¢ocuklarda gortlebilecegini biliyorum. 41 50
Kizamik hastaligindan korunmanin tek yolunun asilama oldugunu biliyorum. 80 12 8
Kizamik hastaliginda temastan 8-12 giin sonra dokuntiler ¢iktigini biliyorum. 59 27 14
E!famlk hastaliginda dokiintilerin yiiz ve sac cizgisinden baslayip kol ve govdeye yayilabilecegini 53 34 13
iliyorum.
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[PS-045]

COVID-19 Pandemi Donemi ve Sonrasi 1-17 Yas Arasindaki
Saglikli Cocuklarda ve Adolesanlarda D Vitamini Eksikligi ve
Yetersizligi

Mehmet Ali Oktay', Selin Akytiz Oktay?, Arzu Comba3

TAmasya Merzifon Kara Mustafa Pasa Devlet Hastanesi, Cocuk Sagligi ve
Hastaliklar Klinigi, Amasya

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Ankara; Suluova Devlet Hastanesi,
Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi, Amasya

3Hitit Universitesi Tip Fakiiltesi, Corum

Giris: 2019 sonu ile 2020 basi arasinda COVID-19 pandemisinin
yayilmasinin ardindan 25-OH vitamin D [25(0H)D], serum
konsantrasyonlari ile COVID-19'un seyri arasindaki korelasyona iliskin
cesitli calismalar yapilmistir. Bu calisma ile amacimiz, Tirkiye'nin
kuzeyindeki bir il olan Amasya’da yasayan saglikli cocuklarin 25(0H)D
duizeyini belirlemek ve saglikli cocuklarda COVID-19 pandemi donemi
ve sonrasi donemlerdeki 25(0H)D diizeylerini degerlendirmektir.

Gereg ve Yontem: Calismamizda Mart 2020-Mart 2023 tarihleri arasinda
Merzifon Kara Mustafa Pasa Devlet Hastanesi ve Suluova Devlet
Hastanesi'nde Cocuk Saghg ve Hastaliklari Poliklinigi'ne basvuran,
kronik herhangi bir hastaligi olmayan, 1-18 yas, saglikli cocuklarin
saglik kontrolleri sirasinda bakilan 25(0H)D duizeyi retrospektif olarak
degerlendirildi. Ayrica saglikli cocuklar yas gruplarina gore [okul 6ncesi
(1-6 yas), okul ¢agi (7-12 yas), addlesan (13-18 yas)] gruplandirilip,
COVID-19 pandemi siireci ve sonrasi donemlerindeki 25(0H)D diizeyleri
degerlendirildi.

Bulgular: Calismaya 7036 cocuk dahil edilmis olup, poptlasyonun
%58,7’si kizdi. Calisma grubunda ortalama serum 25(0H)D diizeyi
16,8+8,5 ng/mL idi. Okul 6ncesi ve adélesan yas gruplarinda pandemi
donemi ve pandemi sonrasi 25(0H)D diizeyleri arasinda anlamli
farklilik saptandi. Mevsime, cocuklarin yas ve cinsiyetine gore
25(0H)D diizeyleri arasinda anlamli farkhlik saptandi. Yas buyudikee
25(0H)D’nin  azaldigi gorildi. Pandemi doneminde bakilan
25(0H)D’nin pandemi sonrasi yillara gore daha yiiksek oldugu gortld.

Sonugc: Calismamizda ortalama 25(0H)D diizeyi 16,8£8,5 olup Kiiresel
Konsensiis Onerilerine gore yetersiz diizeyde oldugu goriilmiistiir.
Literattirdeki calismalarda, cocuklarda ortalama D vitamini diizeylerinin
COVID-19salgini sirasinda azaldigi ve D vitamini eksikligi olan cocuklarin
oraninin arttigi tespit belirtilmistir; ancak bizim ¢alismamizda
pandemi donemindeki D vitamini diizeyi daha yuksek saptanmistir.
Cok sayida randomize kontrolli calisma, D vitamini takviyesinin
COVID-19’un etkisini azaltmadaki etkinligini degerlendirmistir. Bu
bilgi dogrultusunda, pandemi siresince ebeveynlerin COVID-19
pandemi doneminde vitamin kullanimina daha ¢ok 6zen gosterdigini
dustinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: COVID-19, D Vitamini Eksikligi, D vitamini
Yetersizligi
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[PS-046]

Cornelia de Lange Sendromu’nun Hashimoto Tiroiditi ile
iliskisi: Bir Olgu Sunumu ve Literatiir Taramasi

Mehmet Ali Oktay!, Selin Akyiiz Oktay2

TAmasya Merzifon Kara Mustafa Pasa Devlet Hastanesi, Cocuk Sagligi ve
Hastaliklan Klinigi, Amasya

2Suluova Devlet Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Amasya

Giris: Cornelia de Lange sendromu (CdLS), diger bircok belirti ve
semptomun yani sira, belirgin yiz ozellikleri, zihinsel engellilik, tst
ekstremite anomalileri ve atipik buytime ile karakterize edilen bir
genetik sendromdur. CdLS'li hastalarda imminolojik ve otoimmiin
sorunlardan bahseden sadece birkac rapor vardir. Hashimoto tiroiditi
cocuklarda en sik goriilen otoimmiin tiroid hastaligidir ve diger
otoimmiin hastaliklarla iliskili oldugu bilinmektedir. Bu nedenle CdLS
olan bir kiz cocugunda nadir goriilen Hashimoto tiroiditi olgusunu
sunuyoruz.

Olgu: Dort yasinda kiz hasta, boyunda sislik nedeniyle pediatri
poliklinigine basvurdu. Hasta, CdLS klasik vyiz ozelliklerini
gostermekteydi ve biiyiime gelisme geriligi mevcuttu. Genetik analizde
NIPBL mutasyonu saptanmisti. Hastanin boynundaki sislik ilk kez bir
ay once fark edilmisti. Son zamanlarda hircin davranislart oldugu
annesi tarafindan belirtildi. Fizik muayenesinde ele gelen herhangi
bir lenf nodu saptanmadi. Tiroid bezi ele gelmekte olup yaygin olarak
biytimiusti ancak gozle gorilir bir buyuklik yoktu. Guatr boyutu
Diinya Saghk Orgiitui kriterlerine gore derece la olarak 6lciildii. Tiroid
fonksiyon testleri normal sinirlarda olmasina ragmen antitiroglobulin
antikoru (anti-Tg) pozitifti: anti-Tg Ab, 350 U/mL (normal, <100 U/mL);
tiroid peroksidaz antikoru (anti-TPO), 65 U/mL (normal, <100 U/mL).
Troid ultrasonografisi Hashimoto troiditi ile uyumluydu.

Sonug: CdLS hastalarinin takip ve tedavisi planlarini yapan saglikcilar
tarafindan, otoimmiin hastalk olasihg goz ontinde bulundurmalidir.
Hashimoto tiroiditi en sik gortilen otoimmiin hastaliklardan biri
oldugundan, CdLS tanili hastalarin tiroid fonksiyonunun diizenli
izlenmesi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Cornelia de Lange, Hashimoto Tiroiditi, Anti-TPO
Ab, Anti-Tg Ab
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Sekil 1:

[PS-047]

Yenidogan Doneminde Hiperkalseminin Nadir Bir Nedeni:
Subkiitan Yag Nekrozu

Yunuscan Yilmaz', Betiil Liv Canga2, Bahadir Gul', Deniz Karakaya3,
Hiisniye Yicel!, Senay Savas Erdeve?

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara
2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi,
Cocuk Endokrinolojisi Boliimii, Ankara

3Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi,
Cocuk Nefrolojisi Boliimii, Ankara

Giris: Subkitan yag nekrozu dogum travmasi, hipoksik iskemik
ensefalopati (HIE) veya terapotik hipotermi sonrasinda ortaya cikabilen
subkiitan yag dokusunda enflamasyon ile karakterize nadir bir
komplikasyondur. Subkiitan yag nekrozu hiperkalsemiye neden olabilir.
Burada HIE sonrasi subkiitan yag nekrozuna bagli hiperkalsemi gelisen
bir olgu sunulacaktir.

Olgu: Rutin kontrol icin hastanemize basvuran ve muayenede atesi
saptanan 1 ay 14 gunliik kiz hasta driner sistem enfeksiyonu tanisiyla
bebek servisine yatirildi. Kirk yas anneden G1P1Y1A0 olarak 38 hafta
4470 gr acil (/S (gestasyonel diyabetik anne bebegi, fetal distres) ile
mekonyum boyali dogdugu ve HIE tanisi ile 35 giin yenidogan yogun
bakim UGnitesinde izlendigi ve terapotik hipotermi tedavisi uygulandig
ogrenildi. Basvuruda hipotonik olan hastanin sirt bolgesinde deri ve deri
alti dokularda yaygin sertlik saptandi. Uriner sistem enfeksiyonu nedeni

ile yapilan karin ultrasonografisinde her iki bobrekte yaygin medler
ekojenite artisi oldugu gorildi. Serum kalsiyum dizeyinin 15,5 mg/
dL saptanmasi Uzerine intravenoz hidrasyon baslandi. D vitamini
alimi kesildi. Furosemid 6x1 mg/kg/doz ve metilprednizolon 2 mg/kg/
giin tedavileri baslandi. Hiperkalseminin kardiak etkileri yontnden
hasta monitorize edildi. izlemde kalsiyum diizeyi 16 mg/dL gelmesi
tizerine formiila ile beslenen hastanin mamasi kalsiyumsuz mama
ile degistirildi. Hastada intravenoz hidrasyon ve furosemid tedavisi
16. giinde kesildi. Kalsiyum duizeyi 10,7 mg/dL kadar gerileyen hasta,
prednizolon 1 mg/kg/glin devam edilmesi onerilerek taburcu edildi.

Sonug: Perinatal asfiksi ve travmatik dogum oykiisii olan yenidoganlarda
deri altinda nodil seklinde lezyonlar saptandiginda subkiitan yag
nekrozu akla gelmelidir. Subkiitan yag nekrozu sonucu hiperkalsemi,
trombositopeni, hipoglisemi, hipertrigliseridemi gibi komplikasyonlar
gozlenebilir. Hiperkalsemi disindaki butiin komplikasyonlar zaman
icinde kendiliginden iyilesir. Hiperkalsemi ciddi dizeye ulasir ve
zamaninda tedavi edilmezse hayati tehdit eden komplikasyonlara yol
acabilir. Hiperkalsemi tedavisinde intravenoz hidrasyon, furosemid,
steroid ve pamidronat tedavileri kullanilir. HIE ve terapotik hipotermi
tedavisi alan hastalarda subkiitan yag nekrozu ve buna sekonder
hiperkalsemi gelisimi agisindan izlemin 6nemini vurgulamak icin bu
olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Hiperkalsemi, Subkiitan Yag Nekrozu, Terapotik
Hipotermi

[PS-048]

Siit Cocugu Kolestazinin Nadir Bir Nedeni: Hipofiz Sapi
Kesilme Sendromu (HSKS) Olgu Sunumu

Esra Sonmez!, Melahat Melek Oguz', Kiymet Karagoz2, ibrahim Halillah
Ercetin', Keziban Asli Bala2, Asuman Nur Karhan3, Senay Savas Erdeve?

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara
2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Endokrinoloji Klinigi, Ankara

3Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji Klinigi, Ankara

Amag: Hipofiz sapi kesilme sendromu (HSKS), 1,000,000 dogumda
0,5 oranda goriilen, hipofiz bezinin nadir bir anatomik defektidir.
Adenohipofiz hipoplazisi/yoklugu, ektopik nérohipofiz, hipofiz sapinin
ince veya kesintiye ugramis olmasi ile karakterizedir. Bu sendromda
izole veya coklu hipofiz hormon eksiklikleri gorilebilir. Bu yazida
kolestaz klinigi ile basvuruda panhipopituitarizm saptanan ve HSKS
tanisi alan ti¢ ayhk bir erkek olgu sunulmustur.

Olgu: Uc aylik erkek hasta, kolestaz etiyoloji arastinlmak Uzere
hastanemiz bebek servisine kabul edildi. Akrabalik olmayan anne
babadan 38 hafta, (/S yolla 2662 gr (-1,47 SDS) dogan hastanin viicut
agirhig 4300 gr (-2,94 SDS) boyu 56 c¢cm (-2,18 SDS) bas cevresi 39
cm (-1,73 SDS) idi. Genel durumu iyi, sistemik muayeneleri dogal,
genital muayenesinde testis voltimleri bilateral 1 mL, penis boyu 2
cm ve kalibrasyonu ince idi. Laboratuvar tetkiklerinde glukoz: 73
mg/dL, Na: 139 mmol/L, K: 5 mmol/L, total bilirubin: 3,08 mg/dL,
direkt bilirubin: 2,51 mg/dL saptandi. Transaminaz degerleri, bobrek
fonksiyon testleri ve koagiilasyon parametreleri normaldi. Yenidogan
doneminde TPN kullanim 6ykusu olan hastada ilk etapta TPN iliskili
kolestaz distinildi. Kolestaz etiyolojisine yonelik alinan tetkiklerden
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ACTH: 7,37 ng/L, kortizol: 0,28 mcg/dL, TSH: 6,72 mIU/L, FT4: 0,56 ng/
dL olmasi sebebi ile santral adrenal yetmezlik ve santral hipotiroidi
tanisi distnildi ve hasta ¢ocuk endokrinoloji bolimiine danisildi.
Diisiik doz ACTH uyarn testinde pik kortizol yaniti: 60. dakikada 11,6
olan ve santral adrenal yetmezlik saptanan hastaya hidrokortizon 8 mg/
m?/glin baslandi, izleyen giinlerde LT4 5 mcg/kg/giin dozunda eklendi.
Alinan diger 6n hipofiz hormonlari prolaktin: 80,5 mikrogram/L (5,2-
60 mq/L), FSH: <0,3 IU/L, LH: <0,3 IU/L, total testosteron: <2,5 ng/dL,
IGF-1: 1,46 ng/mL (<-2 SDS) idi. Hipofiz MR; adenohipofiz yiiksekligi 3,1
mm, norohipofiz ektopik yerlesimli olup infundibular stalk izlenmedi.
Skrotal ultrasonografide sag testis retraktil, sol testis inguinal kanalda
olup testosteron tedavisi baslandi.

Sonug: St cocugu kolestazinda infeksiyoz, metabolik, endokrin
nedenler ayirici tanida distntlmelidir. Primer veya sekonder adrenal
yetmezlik endokrin neden olarak akla gelmelidir. Burada kolestaz
etiyolojisinde hipofiz sapi kesilme sendromuna bagli santral adrenal
yetmezlik saptanan bir olgu sunulmustur. Santral adrenal yetmezlikli
olgularda mutlaka diger hipofiz fonksiyon testleri de denetlenmelidir.
Bu hastada santral adrenal yetmezlige, santral hipotiroidi ve
hipogonadotropik hipogonadizmin eslik ettigi goriilmus, hastanin bu
tanilara yonelik tedavi planlarr yapiimistir.

Anahtar Kelimeler: Adrenal Yetmezlik, Hipofiz Sapi Kesilme Sendromu
(HSKS), Kolestaz, Panhipopittitarizm

[PS-049]
18q Delesyon Sendromlu Otoantikor Negatif Diyabet Olgusu

Biisra Tunal Ozcan', ilkyaz Tiirktan2, Elif Ozsu2, Zeynep Siklar2, Merih
Berberoglu?

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Anabilim Dall,
Cocuk Endokrinolojisi Bilim Dali, Ankara

Amag: Cocukluk caginda nadiren de olsa bazi sendromlara diyabet
eslik edebilmektedir. 18q delesyon (18g-) sendromu (OMIM #601808)
genis bir klinik fenotip ile karakterize edilen genetik bir sorundur. 18q-
sendromu olan hastalarda cesitli endokrin sorunlar (hipotiroidizm,
hipoparatiroidizm ve insilin bagimli diyabet) gortlebilmektedir.

Olgu: On (¢ yasinda otizm ve cinsel dirti bozuklugu ile takip edilen
erkek olgu, cok su icme, ¢ok idrara ¢ikma, son 1 ayda 9 kilo kayhi,
karin agrisi ve kusma sikayetleri ile acil klinigine basvurdu. Olgunun
boyu (-0,38 SDS) ve viicut kitle indeksi (21,9 kg/m?) normaldi. Olguya
diyabetik ketoz tanisi konuldu. Tani aninda HbA1c degeri %19, c-peptid
diizeyi ise 1,46 ng/mL saptandi. Bakilan diger otoimmiin hastalk
taramalarindan tiroid fonksiyonlari 6tiroid, tiroid otoantikorlar ve
serum IgA diizeyi normal, ¢olyak antikorlari negatif olarak saptandi.
Diyabet otoantikorlari negatif ve diyabetik ketoz ile tani alan olgudan
cahsilan MODY gen panelinde mutasyon saptanmadi. Hastanin
otizm spektrumunda olmasi, cinsel dirti bozuklugu sergilemesi ve
otoantikor negatif diyabet tanisi almis olmasi nedeniyle gonderilen
array analizinde 18. kromozomun uzun kolunda delesyon (18¢21.31-
21.32) saptand. insiilin tedavisi basland, beslenmesi diizenlendi. Kan
sekeri kontrol altinda izlenmektedir.
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Sonug: Cocukluk caginda genellikle tip 1 diyabet gortilmekle birlikte
farkh genetik bozukluklara diyabet eslik edebilmektedir. Literatiirde
18q- sendromu ve diyabet tanisi almis 10 olgu bildirilmistir. Alti olgu
tip 1 diyabet, 2 olgu otoantikor negatif diyabet olarak tanimlanmis
olup 2 olguda diyabet tipi tanimlanamamistir. Obezite saptanmayan
ve diger otoimmiin endokrin sorunlar bulunmayan olgumuzda 18q-
sendromuna uyan otizm, davranis bozuklugu ve otoantikor negatif
diyabet mevcuttu. Olgumuzda oldugu gibi diyabet tanisi alan ve eslik
eden ek sendromik bulgularn olan olgularda 18g- sendromu gibi
genetik hastaliklarin akla gelmesi uygun olacaktir.

Anahtar Kelimeler: 18q Delesyonu, Diyabet, Otizm

[PS-050]

COVID-19 Pandemisi Oncesi ve COVID-19 Pandemisi
Sirasinda Genel Pediatri Servislerinde Yatan Cocuklarin Yatis
Sikligi ve Yatan Hasta Profilinin Karsilastirilmasi

Baris Erdur, Ayesgtil Canli Kahraman

Saglik Bilimleri Universitesi, Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim
ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, izmir

Giris: Bu ¢alismada COVID-19 pandemisi oncesi ve COVID-19 pandemisi
sirasinda Genel Pediatri Servisleri’ne yatis yapilan hastalardaki degisimin
karsilastirilmasi amacglanmistir.

Gere¢ ve Yontem: Calismaya, Nisan 2019-Nisan 2021 yillari arasinda
hastanemiz genel pediatri servisine yatirilarak izlenen 4-17 yas arasi
olgular alinmistir. Olgular, hastaneye yapilan yatis tanilarina, hastaneye
yattigi COVID-19 pandemisi 6ncesi ve sirasindaki doneme, yatis yapilan
aya, yatis stirelerine, cinsiyete, yas grubuna, viicut kitle indeksine, daha
once eslik eden kronik hastalik varligina, acil veya elektif yatis olmasina,
ileri gortintiileme tetkik gereksinimine gore degerlendirilmistir.

Bulgular: Calismaya COVID-19 pandemisi oncesi donemden 544,
sirasindaki donemden 464 hasta alinmistir. iki grup arasinda hastalarin
cinsiyet dagihiminda farkliik saptanmamistir (p=0,34). Pandemi
sirasinda, oncesi doneme gore hastaneye yatis sayilarinda azalma
saptanmistir (p<0,05). Ancak hasta yatislarinin aylara gore dagihminda
bir degisiklik bulunmamistir (p>0,05). COVID pandemisi sirasinda
pnomoni, Henoch Schonlein vaskaliti, artrit, nobet ve karin agrisi
tanilariyla yatirilan hastalarin sayilari azalirken, idrar yolu enfeksiyonu
tanistyla yatirilan hastalarin sayilarinda artis saptanmistir (p<0,01).
Pandemi sirasindaki donemde kronik hastaligi olan ve elektif yatisi
gereken olgularin yatis sayilari azalmistir (p<0,01). Yine bu donemde
hastaneye yatirilan hastalarin ortalama yaslarinin daha yiiksek oldugu
(p<0,01), hastaneye vyatis strelerinin daha kisa oldugu gorilmiustir
(p=0,02). Pandemi doneminde yatan hastalarin ortalama viicut kitle
indeksi, oncesi doneme gore anlamli olarak yiksek bulunmustur
(p<0,01). Bu donemde Manyetik rezonans goritileme yapilmasi
oranlari azalirken bilgisayarli tomografi ¢ekilme oranlarinda artis
goriilmistir (p<0,01).

Sonug: Pandemi sireci hastaneye yapilan yatis sayilarini ve yatan
hastalarin profilini etkilemistir. Pandemi doneminde, alinan temizlik
onlemleri ile enfeksiyon hastaliklarinin ve enfeksiyonlarin tetikledigi
hastaliklarin azaldigi goriilmistir. Pandemi doneminde obezitenin
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ontne gecmek icin beslenme ve hareketliligin artiriimasi ile ilgili
egitimler verilmelidir. Pandemi doneminde kronik hastalarin, kiiciik
yastaki cocuklarin ve elektif yatisi gereken hastalarin da saglik
hizmetlerinden yeterli derecede faydalanabilmesi icin genel pediatri
servislerinin de etkin sekilde calismasi icin gerekli 6nlemler alinmahdir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, COVID-19 Pandemisi, Genel Pediatri Servisi,
Yatan Hasta Profili, Yatis Sikligi

Tablo 1: COVID-19 pandemisi dncesi ve sirasinda hastaneye yatis
tanilarinin karsilastirilmasi
COoVID-19 COVID-19
Degisken pandemisi | pandemisi | X2 test/p-degeri
oncesi sonrasl
Hastaneye yatis
nedeni
Pnémoni 109 (82,6%) | 23 (17,4%)
Artrit 42 (56,8%) | 32 (43,2%)
o X?=43.245
0, 0, )
Karin agrisi 30 (54,5%) | 25 (45,5%) p=0.000**
Nobet 32(60,4%) |21 (39,6%)
Idrar yolu 16 (333%) | 32 (66,7%)
enfeksiyonu
HSP 26 (57,8%) | 39 (42,2%)
[PS-051]

Sigelloz ve Status Epileptikus

Ummiigiilsiim Isik, Sacide Coskun, Meltem ileri, Zeynep Savas Sen

Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara

Giris: Shigella spp. enfeksiyonlari diinya capinda ishalin yaygin
nedenlerinden biridir. Shigella spp. cinsi bakteriler; Gram-negatif,
hareketsiz, sporsuz, kapsiilstiz, fakiltatif anaerobik, fermentatif, oksidaz
negatif ve insanlar icin patojen ozellik gosteren basillerdir. Bakteriyel
gastroenteritin yaygin nedenleri arasinda yer alan Shigella spp.
turlerinin sebep oldugu klinik hastaliklar, asemptomatik enfeksiyondan
siddetli dizanteriye kadar degisebilmektedir. Gastrointestinal sistem
disi belirtiler nadir de olsa gortilebilir; esas olarak norolojik belirtiler
ve artriti kapsar. Norolojik olarak en sik goriilen komplikasyonu
nobettir. Nobetler cogunlukla 15 yas altindaki hastalarda gorlir.
Etkenin gosterilmesinde uygun bicimde alinan ve degerlendirilen gaita
ornekleri 6nemlidir. Burada status epileptikus klinigi ile basvuran
ve tekrarlayan gaita ornekleminde sigelloz tanisi alan bir hasta
sunulmaktadir.

Olgu: Uc yasinda erkek hasta dis merkez acil servise nobet sikayeti ile
basvurdugu, nobetin jeneralize tonik klonik vasifta oldugu ve basvuru
aninda atesin eslik ettigi ogrenildi. Hastanin nobetinin midazolam
tedavisi, levatirasetam yiklemesi ve fenitoin yiiklemesine ragmen
devam etmesi nedeniyle status epileptikus ontanisiyla hastanemize
kabul edildi. Hastanin merkezimizde nébet kontrolii saglandiktan sonra
alinan 6ykusuinde 3 giindiir atesinin oldugu, 2 giindiir devam eden karin
agrisi ve sulu ishalinin oldugu ogrenildi. Fizik muayenesinde bagirsak

seslerinde artis disinda patolojik bulgu saptanmadi. Laboratuvar
tetkikleri anormallik saptanmadi ve gaita kulturiinde Greme olmadig
goruldi. Aile oykustnde de epilepsi olan hastaya EEG ve kranial
manyetik rezonans gortintiileme yapildi ve normal olarak sonuglandi.
izleminde atesi devam eden ve kanl ishali baslayan hastanin tetkikleri
yenilendi, gaita kulturiinde Shigella flexneri tiredigi goruldii. Hastaya
seftriakson tedavisi baslandi, nobet sikayeti tekrarlamayan hasta sifa
ile taburcu edildi.

Sonug: Gastroenterit ile basvuran nobet sikayeti olan hastalarda
sigelloz akilda tutulmahdir. Etken izolasyonu igin kiiltiir ekimi hemen
yaptimali, diskinin mukoid kismi kullaniimali eger ornek tasinacaksa
belli kosullar saglanmahdir. Aksi takdirde yanlis negatif sonuclar
kaginilmazdir. Bu da klinisyenleri yaniltip farkli tedavi sireglerine
yonlendirebilir. Klinisyenler siiphe duyduklari olgularda, dogru bicimde
alinmis orneklerin tekrarindan kacinmamalhdir.

Anahtar Kelimeler: Shigella Flexneri, Nobet, Status Epileptikus, ishal

[PS-052]
Ellis Van Crevald Sendromu

Beyza Duran, Tugce Ozbilgic Demirdz, Halil ibrahim Yakut

Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Klinigi, Ankara

Amag: Bu olgu nadir goriilmesi ve genetik tanisinin mevcut olmasi
nedeniyle sunulmak istenmektedir.

Olgu: Ellis Van Creveld (EVC) sendromu otozomal resesif kalitim gosteren
nadir bir genetik hastaliktir. Sendrom, ellerde bilateral postaksiyel
polidaktili, akromezomelik ciicelikle sonuclanan uzun kemiklerin
kondrodisplazisi, dislerin yani sira tirnaklari da etkileyen ektodermal
displazi ve konjenital kalp malformasyonu ile karakterizedir. Olgumuz
olan Irak uyruklu 15 ayhk erkek hasta siit servisi klinigimize ishal ve
solunum sikintisi nedeniyle basvurdu. Strekli oksijen ihtiyaci olan
hastamizda konjenital kalp hastaligi (transizyonel tip atriyoventrikiiler
septal defekt (AVSD) restriktif ventrikiiler septal defekt (VSD) atrial septal
defekt (ASD) sag ve sol atrioventrikiler (AV) kapak yetersizligi (2. derece)
pulmoner hipertansiyon (orta-6nemli) bronko pulmoner displaziye
bagh pulmoner hipertansiyon bulunmaktaydi. Ekstremitelerde
proksimal kisahk, her iki st ekstremitede postaksiyal polisindaktili;
sol elde 4. parmaga bitisik aksesuar parmak, sagda 5. parmaga bitisik
aksesuar parmak, distrofik hipodontik tirnak,ayak parmaklarinda
overriding mevcuttu. Agizda multipl frenulum saptandi. Radyolojik
olarak cekilen postero-anterior (PA) akciger grafisinde gogus kafesi
dar, displazik, kostalar hafif kisa, kalin ve torakal diizeyde acikhgi sola
bakan hafif skolyoz saptandi.

Sonug: Sendromik infant olarak degerlendirilen hastanin etiyolojisine
yonelik olarak Ellis Van Creveld sendromu dustinilen hastadan
gonderilen genetik tetkik sonucunda EVC geninde patoloji saptanmadi,
EV(2 geninde ise ¢.2457dupA homozigot class 2 varyant saptanarak
Ellis Van Creveld Sendromu tanisi konuldu.

Anahtar Kelimeler: Ellis Van Crevald Sendromu, Kondroektodermal
Displazi, Polidaktili
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Sekil 1: Polisindaktili

Sekil 2: Aksesuar Parmak

[PS-053]

Pediatrik Yas Grubunda Bobrek Tiimorlerini Taklit Edebilen
Nadir Goriilen Bir Hastalik: Ksantograniilomatoz Piyelonefrit

Asena Sevdenur Giir Albayrak, Didem Tatar, Fatma Zehra Oztek Celebi

Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara

Amag: Ksantograniilomatoz piyelonefrit (KP), uzun sireli idrar yolu
enfeksiyonu ve triner sistem obstriiksiyonu iliskili bobrek parankiminin
nadir gorilen, kronik, yikici graniilomatoz bir sirecidir. Eriskinlerdeki
tum piyelonefrit olgularinin %0,6-1,4’tinde histopatolojik olarak
KP saptanirken, ¢ocuklarda ¢ok daha dustk oranda gortlmektedir.
Cocuklarda bobrek timorleriyle karisabilecek nadir bir hastalik
oldugundan, bu olgu sunumunun amaci bébrek timorlerinin ayirici
tanisinda KP'ye dikkat cekmektir.

Olgu: Alti yas 6 aylik kiz hasta, 2 haftadir karninin sag tarafinda agri
olmasi ve karinda sislik sikayetiyle dis merkeze basvurmus. Hastanin
son zamanlarda istahsizlk, kilo kaybi, aralikli ates sikayeti mevcutmus.
Dis merkezde yapilan abdomen ultrason sonucuna gore Wilms timori
on tanisi ile tarafimiza yonlendirilmis. Basvuruda hastanin vitalleri
stabildi, fizik muayenesinde batin sag kadranlarda yaygin hassasiyeti
vardi. Hastanin yatisinda yapilan tetkiklerinde tam kan sayiminda beyaz
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Sekil 4: Multipl Frenilum

kiire sayisi: 21310/mcL, hemoglobin: 8 g/dL, platelet: 1009000/mcL,
notrofil sayisi: 15500/mcL olarak sonuglandi. Akut faz reaktanlarinda
C-reaktif protein: 202 mg/L olarak sonuglandi. Biyokimyasal
parametreleri normal araliktaydi. Hastaya tetkik sonuglariyla damar ici
piperasilin-tazobaktam tedavisi baslandi. Abdomen tomografisi, renal
pelviste staghorn tas, tst-alt polde kaliksiyel en biytigi 1 cm ¢apinda
olctilen hirka¢ adet tas dansitesi saptanmistir. Renal parankimde
en blyugi 36x37 mm boyutunda olmak lzere multipl hipodens
alanlar izlenmistir. Sag perirenal 10 mm kalinliginda koleksiyon ve
yag planlarinda enflamasyona sekonder dansite artisi da mevcuttur.
Bu bulgularla oncelikle KP distntlmistir, olarak raporlanmistir.
Hastamiz tetkik sonuglariyla multidisipliner olarak degerlendirilmis,
URS ve lazer litotriptor cihazlari hastanemizde bulunmadigindan,
tas cerrahisi yapilabilen bir merkeze sevki uygun goriilmistiir. Hasta
uygun merkeze sevk edilmistir. Aileden edinilen bilgiye gore hastaya sol
nefrektomi yapilmis ve oral antibiyotik ile taburcu edilmistir.

Sonu¢: Anamnez, fizik muayene ve laboratuvar degerleri goz oniine
alinarak renal sikayetlerle gelen cocuk hastalarda ayirici tanida KP akla
gelmelidir.

Anahtar Kelimeler: Ksantograniilamatoz Piyelonefrit, Wilms Tumord,
Bobrek Tumaoru
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Sekil 1, 2: Hastanin abdomen tomografi gortintuleri

[PS-054]

Fontan Operasyonu Sonrasi Nadir Bir Komplikasyon: Protein
Kaybettiren Enteropati

Nezihe Koker!, Didem Tatar, Meltem ileri!, Ferda Ozbay Hosnut2

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghg: ve Hastaliklar Klinigi, Ankara

2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji Klinigi, Ankara

Amac: Protein kaybettiren enteropati (PKE); bagirsaktan protein,
vitamin ve eser elementlerin kaybi ile giden bir klinik durumdur.
PKE cok sayida gastrointestinal sistem hastaligi yaninda nadiren baz
kardiyak patolojilere de eslik edebilir. Klinik bulgularin temelini
bagirsaktan protein kaybi sonucu gelisen hipoalbiiminemi olusturur.

Fontan operasyonunu takiben hastalarin yizde 3 ila 18'ini etkiledigi
rapor edilmistir. Fontan ameliyati sonrasinda protein kaybettiren
enteropati gelisen bir olguyu sunuyoruz.

Olgu: Sekiz yasinda hipoplastik sol kalp tanili erkek hasta; 3 giinliikken
Norwood prosediirii uygulanmis, 8 aylikken Glenn sant ameliyati
yapilmis ve 3 yasinda Fontan operasyonu gecirmis. Operasyondan
5 yil sonra akut gastroenterit sonrasinda gozlerde sislik nedeniyle
merkezimize basvurdu. Operasyon sonrasi takiplerinde aralikli
hipoalbiiminemisi olan ancak sonrasinda klinik diizelme gorilen
hastanin merkezimizde alinan laboratuvar tetkiklerinde; albtimin: 1,49
g/dL saptandi. Hastanin etiyolojiye yonelik tetkikleri planlandi. Hastaya
tekrarlayan kez albiimin replasmanlari yapildi. Hastanin beslenmesi
proteinden ve orta zincirli yag asitlerinden zengin, disik yag iceren
diyet olarak diizenlendi. Albiimin replasmani ve diyet diizenlemesi
sonrasinda hastanin albiimin degerlerinde yiikselme gorildi.

Sonug: PKE tedavisi beslenme iceriginin 6zellikle yiiksek protein icerikli
ve orta zincirli yag asitleri ile diizenlenmesini ve altta yatan hastaligin
tedavisini icerir. Orta zincirli yag asitlerinin gastrointestinal lenfatikleri
atlayarak direkt portal venoz dolasimla absorbsiyonu mekanizmasindan
yararlanilir. Sonuc olarak PKE, ozellikle gastrointestinal ve kardiyak
nedenli hastaliklar on planda olmakla birlikte pek ¢cok hastaligin nadir
bir komplikasyonu olarak goriilebilir. Kardiyovaskiiler cerrahi geciren
ve O0demle basvuran hastalarda PKE akilda tutulmasi gereken bir
tablodur. Destek tedavisi ile yiiz giildirtici sonuclar alinabilmektedir.
Bu olgu daha cok klinik, 6yku ve fizik muayene bulgulari ile tani almis
ve destek tedaviden fayda gormis PKE'ye dikkat ¢cekmek amaciyla
sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Fontan Operasyonu, Hipoalbiiminemi, Protein
Kaybettiren Enteropati
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[PS-055]

immiin Yetmezlikle Birlikte Goriilen Hepatik Venookluziv
Hastalik: Olgu Sunumu

Nezihe Koker!, Melahat Melek Oguz'!, Halil Tuna Akar2,
Asuman Nur Karhan3, Burcak Kurucu4, Ezgi Ulusoy Severcans,
Stkriye Yilmaz®

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara
2Ankara FEtlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi, Cocuk
Metabolizma Béliimii, Ankara

3Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Cocuk
Gastroenteroloji Boliimii, Ankara

YAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Cocuk
Hematoloji ve Onkolojisi Boliimii, Ankara

SAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi, Cocuk
immiinoloji ve Alerji Boliimii, Ankara

6Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Cocuk
Radyoloji Boliimii, Ankara

Amag: Kronik karaciger hastaligi zemininde hemofagositik
lenfohistiyositoz (HLH) klinigi ile basvurup SP770 geninde patojenik
mutasyon saptanarak “immin yetmezlikle birlikte goriilen hepatik
venookluziv hastalik” tanisi konulan olguyu nadir gériilmesi nedeniyle
sunmak istedik.

Olgu: Karinda sislik, ates sikayetleri olan 2 yasindaki kiz hasta, karacigerde
kitle stiphesi ile klinigimize kabul edildi. Basvurusunda genel durumu
kotu, vs: 38,5 kta: 120/dk, sat: 95 halsiz goriinimdeydi, hastanin
6. ayindan itibaren tekrarlayan gastroenterit ve alt solunum yolu
enfeksiyonu nedeniyle hastane yatisi oldugu 6grenildi. Laboratuvarinda
Hb: 8 g/dL, Plt: 8x10°/uL, AST 85 (U/L), ALT 22 (U/L) albiimin 1,8 (g/
dL) oldugu gorildi. Takipte pansitopeni, ferritin yiiksekligi, uzamis
ates hepatosplenomegalisi olmasi izerine HLH, malignite on tanisi
yapilan kemik iligi aspirasyonunda hemofagositoz goriildi. Kan CMV
PCR (sitomegaloviris) diizeyi yiiksek gelen hastada CMV sekonder HLH
dustintldi. Immiin yetmezlik agisindan degerlendirildiginde lenfosit alt
gruplarinda “switched memory” B-hiicre yiizdesinin ¢ok distik oldugu
gorildu. Hastanin karacigerinde nodiiler goriinim mevcut idi altta yatan
immiin yetmezlik ve kronik karaciger hastaligi etiyolojisi icin glikojen
depo hastahg, lizintirik protein intoleransi (LPi), malignansi, metabolik
depo hastaliklari sekonder HLH ve makrofaj aktivasyon sendromu, alfa-1
antitripsin eksikligi, kistik fibrozis ayirici tanilar arasindaydi. Metabolik
calismada LPI lehine bulgu goriilse de yapilan gen analizinde mutasyon
gosterilemedi, hastanin WES calismasinda ise SP770 geninde mutasyon
gosterildi. Hastanin anne ve babasi da ayni mutasyonun tasiyicisi idiler.
Steroid, IViG ve gansiklovir tedavisi sonrasi hastanin atesi geriledigi ve
platelet seviyesi yiikseldigi goriildi. Kan ve bal kiltirlerinde tGreme
olmayan hasta bactrim profilaksisi, valgansiklovir, steroid ile taburcu
edildi. Hastanin solunum sikintisiyla tekrar basvurusunda ilaglarina
uyum gostermedigi ogrenildi; septik goriinimde olan hasta genis
spektrumlu antibiyotik tedavisine ragmen 3 giin sonra akut respiratuar
disstres (ARDS) tablosuna girdi; yogun bakima alinan hasta kaybedildi.

Sonuc: immiin yetmezlikle birlikte goriilen hepatik venookluziv
hastalik son yillarda tanimlanmis SP770 proteinin eksikliginin neden
oldugu otozomal resesif bir hastaliktir. Kronik karaciger hastaligi ile
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basvuran hastalarda etiyoloji arastirilirken eslik edebilecek immiin
yetmezlik agisindan degerlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: immiin Yetmezlik, Kronik Karaciger Hastaligi,
SP110 geni

[PS-056]
Pediatride Nadir Goriilen Akut Batin Sebebi: Omental infarkt

Memduha Berna Ertekin', Osman Yakup Bozkurt!, Fatma Ruveyda Kiling?,
Deniz Yildiz!, Hayrunnisa Yildiz Bulut?, ilhami Siirer2, Dilek Sarici!

1Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara

2Saglik Bilimleri Universitesi, Giilhane Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk
Cerrahisi Klinigi, Ankara

Amag: Omental infarkt, tiim yas gruplarinda nadir gortilen, genellikle
hastalarin cerrahi sirasinda tani aldigi akut batin tablosudur.
Gastroenterit ile takibi sirasinda akut batin tablosu gelisen ve etiyolojisi
arastirilirken omental infarkt tanisi alan bu olgu, pediatride nadir
gortlen tablonun klinisyenlerce akilda tutulmasi igin sunulmustur.

Olgu: ishal, karin agrisi ve ates sikayeti ile poliklinige getirilen 17
yasindaki kiz hastanin sikayetlerinin iki giin once basladigi; ishalinin
glinde 10 kere, bol miktarda ve sulu iken kan ya da mukus icermedigi,
atesinin en yiiksek 40 "C oldugu ogrenildi. Fizik muayenesinde; genel
durumu orta, bilinci acik, halsiz ve dehidrate goriinimde, viicut
sicakligi 38 °C, nabiz 100/dk, tansiyonu 90/60 mmHg; batinda tim
kadranlarda barsak sesleri artmis, palpasyonla hassasiyeti mevcutken
rebound ve defans izlenmiyordu. Gastroenterit ve dehidratasyon
tanilari ile alinan laboratuvar parametreleri normaldi. Damar ici sivi
ve destek tedavisinin tgclinci giiniinde karin agrisi tekrar baslayan
hastada, batinda palpasyonla tiim kadranlarda hassasiyet ve sol alt
kadranda defans saptandi. Akut batin on tanisi ile cekilen ayakta direkt
batin grafisinde (ADBG) ozellik saptanmazken, ultrasonografisinde
(USG); palpasyonla hassasiyet gosterdigi bolge sigmoid kolona uyan
kesimde bagirsak duvarinda odemli gortinim, karin on duvarinin
hemen altinda, komprese edilemeyen, hiperekoik solid kitle lezyonu
izlendi. ADBG ve USG ile en sik goriilen akut batin tanilari ekarte
edilirken, hastanin karin agrisinin siddetlenmesi ve muayenesindeki
pozitif bulgularin devam etmesi {zerine kontrastli abdomen
bilgisayarli tomografi (BT) cekildi, omentum solunda cizgisel dansiteler
iceren, yogunlugu yag dokusuna gore yiiksek, enflamasyonla uyumlu
heterojenite ve dansite artisiyla karakterize kitlesel goriiniim izlenmesi
izerine hastaya gortntilemenin yardimiyla omental infarkt tanisi
kondu. Cocuk cerrahisi tarafindan opere edilerek nekrotik dokusu
uzaklastirilan hasta sifayla taburcu edildi.

Sonug¢: Omental infarkt, omentum majusun perfiizyonunun
bozulmasiyla gelisen, klinik bulgulariyla bircok akut batini taklit
edebilen bir tablodur. Olgumuzda oldugu gibi; akut batin dustnilen
cocuk hastalarda goriintiileme yontemlerinin sirasi ile yapiimasi ve
gerekli goriilen stipheli durumda BT cekilmesi az goriilen bu taninin
konmasina yardimai olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Akut Batin, Fizik Muayene, Omental Infarkt,
Gortintiileme
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[PS-057]
Cocukluk Caginin Bir Dermatozu ve Akondroplazi Birlikteligi

Isinsu Sahin?, Deniz Yildiz!, Yasemin inan!, Semaniye Karabacak2,
Dilek Sarici

Saghik Bilimleri Universitesi, Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi, Ankara

25aglik Bilimleri Universitesi, Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Dermatoloji Klinigi, Ankara

Amag: Terra firma forme dermatozu (TFFD), cocukluk caginda sik
gorilen ve genellikle biyopsi ile tani alan keratinizasyon bozuklugudur.
Akondroplazi, rizomelik ekstremite kisahigi ile karakterize genetik bir
iskelet hastaligidir. Deri dokintusti nedeniyle arastirilirken biyopsi
oncesinde tani alan bilinen akandroplazi tanili bu olgu; sadece siiphe
edilerek TFFD tanisi koyulabileceginin ve TFFD’'nin akondroplaziye eslik
edebileceginin klinisyenlerce akilda tutulmasi icin sunulmustur.

Olgu: Bilinen akondroplazi tanisiyla takipli olup derisindeki kahverengi
lekeler nedeniyle poliklinik muayenesine getirilen 4 vyasindaki kiz
hastanin oykisiinde; lezyonlarin dort ay once viicudunun degisik
yerlerinde ayni anda ¢iktigi ve hastanin annesinin lezyonlari viicut
kiri zannederek banyoda su ve sabunla defalarca ovaladigi ama
geciremedigi 6grenildi. Fizik muayenesinde akondroplazinin dismorfik
ozelliklerine ek olarak bilateral alt ve ust ekstremitelerinde, karin ve
boyun bolgesinde ikiser adet yaklasik 1x2 cm buytkligiinde, sinirlar
belirgin, kiriandiran, kadifemsi, kahverengi-siyah hiperpigmente plaklar
mevcuttu. Yerlesimi atipik olmasina ragmen goriinim olarak oncelikle
akontozis nigrikansi distndiren lezyonlarin etiyolojisine yonelik
alinan laboratuvar parametreleri normaldi. Sag (st ekstremiteden
tamisal amach alinacak biyopsi oncesinde lezyona %70’lik izopropil
alkol uygulanmasiyla lezyonun kayboldugu goriilmesi tizerine hastaya
TFFD tanisi kondu ve hastaya herhangi bir girisimsel islem yapiimadi.

Sonug: Akondroplazi, kisa ekstremite ciiceliginin en sik nedenidir.
Ekstremitelerde proksimal/rizomelik segmentlerdeki daha belirgin
olan kisalma nedeniyle akondroplazili cocuklarda siklhikla st
ekstremitelerde daha cok fark edilen fazlalik deri kivrimlari bulunur.
Literatiirde akondroplazi ile birlikte tanimlanan herhangi bir deri
hastaligi bulunmazken, deriye spesifik tek bulgu bu deri kivrimlar
olarak tanimlanmistir. Cocukluk ¢aginda sik goriilen TFFD, kiri andiran
kahverengi, hiperpigmente plaklarla karakterize olup pigmentasyon
artisi ile giden bircok dermatolojik hastalikla karisabilmektedir.
Hastaligin en onemli 6zelligi lezyonlarin su-sabunla giderilemezken
alkolle kolayca silinebilmesidir. Literatiirdeki en kugtk olgu 4 ayhk
kiz hasta iken iskelet displazileri ile birlikteligi tanimlanmamistir.
Bu nedenle, olgumuzdaki akondroplazi ve TFFD birlikteligi onem
tasimaktadir. Sonuc¢ olarak; lezyonun alkol ile silinmesi ile tani
konmasi TFFD'nin en belirgin ozelligi oldugundan; klinisyenlerce akilda
tutulmasi gereksiz tetkiklerin 6niine gececektir.

Anahtar Kelimeler: Terra Firma Forme Dermatozu (TFFD), Akondoplazi,
Alkol, Biyopsi

Sekil 1: Hastanin biyopsi alinmasi planlanan lezyonunun gortintisi
(alkol 6ncesi ve sonrasi)

[PS-058]

Genel Pediatri Pratiginde Sik Rastlanan “Benign Gegici
Hiperfosfatazemi”; Endise Edilecek Bir Durum Mu?

Avca Pinar Nas Kazancioglu, Elif Benderlioglu, Orkun Tolunay

Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Hastanesi,
Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara

Amag: Benign gecici hiperfosfatezemi genellikle 5 yas alti gortlen,
kemik dongusi normal olan, herhangi bir karaciger hastaligi bulgusu
olmayan cocuklarda serum ALP diizeylerinin normalin 5-30 katina kadar
yiikseldigi ve 12-16 hafta icinde kendiliginden normale dondigu klinik
bir durumdur. Saglikli cocuklarda insidansi %1,5 olarak saptanmistir.
Durumun sebebi net olarak bilinmemekle birlikte viral enfeksiyonlar
ile birliktelik gosterilmistir. Bu calismada pediatri polikliniginde ALP
yiiksekligi saptanan, takiplerinde kendiliginden normale donen ve
etiyolojisinde viral enfeksiyona bagl oldugu dustintlen benign gegici
hiperfosfatazemili iki olgu sunulmustur.

Olgu: Olgu 1: Basvurudan 2 giin once baslayan kusma ve ishal
ile poliklinigine basvuran 4 yas kiz hasta, tetkiklerinde ALP: 1916
saptandi. Sistem muayeneleri dogal olaran hastanin ALP yiiksekligi
nedeniyle planlanan tetkiklerinde ALP izoenzim normal aralikta,
viral seroloji negatif olarak saptandi. Tetkiklerinde kalsiyum, fosfor,
transaminazlar, GGT, D vitamini, parathormon, tiroid hormonlari
normal diizeylerde saptandi. Abdomen USG, anne/baba ALP diizeyleri
normal olarak saptandi. Hasta benign gecici hiperfosfatazemi 6n tanisi
ile poliklinikte takip edildi, 6. haftada normale dondigu goruldi. Olgu
2: Sik enfeksiyon oykusi nedeniyle basvuran hastanin 3 hafta dnce
akut gastroenterit gecirdigi ogrenildi. Bakilan tetkiklerinde ALP: 2437,
kalsiyum, fosfor, transaminazlar, parathormon, GGT, vitamin D normal,
viral seroloji negatif goriildi. Hepatobiliyer patolojiler acgisindan
bakilan abdomen USG, anne/baba ALP duzeyleri normal sinirda
goruldi. ALP izoenzimleri normal sinirda saptandi. Benign gecici
hiperfosfatazemi on tanisi ile takibe cagrilan hastanin ALP duzeyleri 7.
haftada normal olarak gorldi.
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Sonug: Pediatri polikliniklerinde farkli nedenlerle takip edilen
cocuklarda rastlantisal olarak ALP yiiksekligi saptanabilir, bu durum
cocuk hekimlerince endise verici bir durum olarak karsilanabilir.
Tedavisiz kendiliginden diizelen bu klinik tabloda hastalar, gereksiz
yere c¢ocuk endokrinoloji veya gastroenteroloji polikliniklerine
sevk edilmekte, bircok ek tetkik yapiimaktadir. Genel pediatri
polikliniklerinde yiiksek ALP dizeyleri ile karsilasildiginda; hastada
kemik ve karaciger hastaliklari gibi tedavi gerektiren kronik hastalik

dustintlmiyorsa, yapilan fizik muayene ve laboratuvar tetkiklerinde
patolojik bulgular yoksa, bu hastalar benign gecici hiperfosfatazemi
tanisi ile ¢ocuk polikliniklerinde takip edilebilir.

Anahtar Kelimeler: Alkalen Fosfataz, Benign Gecici Hiperfosfatazemi,
Viral Enfeksiyon

Tablo 1:

ALP Ca P PTH AST ALT GGT LDH D vitamini WBC
Basvuru
Olgu 1 1916 9,2 4,5 53 26 8 6 240 41 10850
Olgu 2 2437 9,9 4,5 32 33 64 10 - 76 10300
3. hafta
Olgu 1 379 9,8 4.4 42 29 9 12 273 - 10500
Olgu 2 1369 9,8 5,6 37 56 57 12 296 - 10190
6. hafta
Olgu 1 187 8,9 43 40 32 7 10 180 - 7800
Olgu 2 212 9,6 4.2 20 24 31 8 231 - 6950

12,6 bin/mm?)

ALP: alkalen fosfataz (<336 U/L, Ca: kalsiyum (9-11 mg/dL), P: fosfor (3,4-6,2 mg/dL), PTH: parathormon (18-80 pg/mL), AST: aspartat amino transferaz (0-46 U/L), ALT: alanin
anino transferaz (0-32 U/L), GGT: gama glutamil transferaz (<73 U/L), LDH: laktat dehidrogenaz (180-430 U/L), Vit D3: 25-Hidroksi vitamin D (75-375 nmolL), WBC: lokosit (6,3-
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[PS-059]

“Takipsiz” Primer immiin Yetmezlik Hastalarinda Yiiksek
Komplikasyon ve Mortalite Riski: Kronik Graniilomatoz
Hastalik Olgusu

Ayca Pinar Nas Kazancioglu, Orkun Tolunay

Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Hastanesi,
Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara

Amac: Kronik graniilomatoz hastalik (KGH), nikotinamid adenin
dintkleotid fosfatin (NADPH) vyetersiz aktivitesine bagl olarak
tekrarlayan bakteriyel ve fungal enfeksiyonlarla seyreden, cocuklarda
nadir gorilen bir primer immin yetmezliktir. Hastalarin fungal ve
bakteriyel enfeksiyonlara yatkin olmalari nedeniyle morbidite ve
mortalitesi ylksektir. Calismamizda iki aydir profilaktik antimikrobiyal
tedavilerini kullanmayan ve sub-diyafragmatik apse ile basvuran,
takiplerine diizensiz gelen gocmen bir hasta sunulmustur.

Olgu: Ug yildir otozomal resesif kronik graniilomatéz hastalik tanisi
ile takipli 13 yasinda erkek hasta, acil servise 10 giindir olan direncli
yiksek ates, ishal ve karin agrisi ile basvurdu. Hastanin oykistinden
bir yildir takiplerine gitmedigi, daha once kemik iligi transplantasyonu
(KIT) onerildigi fakat ailenin kabul etmedigi ve iki aydir profilaktik
antimikrobiyal ilaglarini kullanmadigi 6grenildi. Hastanin tetkiklerinde
Beyaz kire sayisi: 20.780, Notrofil: 147.60, Trombosit: 555.000,
Hemoglobin: 8,9, CRP: 55, Sedimentasyon: 55 ve solunum vyolu
paneli negatif saptandi. Akciger grafisinde sol kostofrenik a¢i kapal
goruldi. Toraks ultrasonunda efiizyon gortilmedi. Hastada Aspergillus,
Staphylococcus aureus ve tiiberkiiloz arastiriimasi icin ileri tetkikler
planlandi. Cekilen kontrasth toraks ve abdomen tomografisinde
akcigerde 1 cm’den kiictik noddiller ve karaciger komsugunda 65x43x33
mm septali, yogun igerikli apse uyumlu koleksiyon saptandi. Piperasilin-
tazobaktam almakta olan hastaya, teikoplanin ve flukonazol tedavisi
eklendi. Yatisinin 4. gtintinde atesi normale dénen hastanin karaciger
apsesi bosaltildi. Drene edilen apse kiiltiirtinde Staphylococcus aureus
tremesi goruldi. Ardisik granilosit transfiizyonlari baslanan, takip
ve tedavisi devam etmekte olan hastanin ailesi ile gorisiilerek KiT
hakkinda tekrar bilgi verilerek onay alindi.

Sonug¢: KGH hastalarinda yasam kalitesi enfeksiyonun erken tedavisi ile
oldukca baglantilidir Otozomal resesif veya X'e bagli olarak kalitilan bu
hastalikta tedavi 6ncelikle sekonder enfeksiyonlarin 6nlenmesi olsa da;
hematopoetik kok hiicre nakli kesin tedavi olarak bilinmektedir. Hastalik
kroniklestiginde yiksek komplikasyon ve olim riski tasimaktadir.
Ulkemizde akraba evliliginin fazla olmasi nedeniyle sik gorduigiimiiz
primer immiin yetmezliklerde hastalarin hastaliklari hakkinda detayli
bilgilendirilmesi, ailelerin bilinglendirilmesi, tedavilerinin aksatilmadan
kullanilmasinin 6neminin vurgulanmasi ile hastaligin mortalite ve
morbiditesi azaltilmaya ve hastalarin yasam kaliteleri artirilmaya
calisilabilir.

Anahtar Kelimeler: Kronik Graniilomatoz Hastalik, Karaciger Apsesi,
Primer immiin Yetmezlik

[PS-060]

Axenfeld-Rieger Sendromlu Olguda Tespit Edilen Ebstein
Anomalisi

Usame Takas', Yunus Emre Kumz2, Ozge Pamukcu2, Filiz Tubas",
Kuddusi Erkihi¢3

TErciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Kayseri

2Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Pediatri Kardiyoloji Bilim Dali, Kayseri

3Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Goz Hastaliklari Anabilim Dali, Kayseri

Amac: Axenfeld-Rieger sendromu, 6n segment okiiler disgenezisi
yani sira dis, kalp, kraniyofasiyal ve karin duvari defektleri gibi
sistemik anormalliklerin de gortildugi bir hastaliktir. Axenfeld-Rieger
sendromuyla iliskili en sik tanimlanan kardiyak anomaliler arasinda
atriyoventrikiiler ve semilunar kapak anormallikleri, atriyal septal
defektler, patentarteriyel kanal, ¢cikisyolu anormallikleri, Fallot tetralojisi
ve ventrikiler hipoplazi yer alir. Ebstein anomalisi, trikiispit kapagin
apikal yer degistirmesi ile septal ve arka yaprakgiklarin miyokarda
yapismasini ve “sag ventrikiltin giris kisminin atriyalizasyonunu” iceren
nadir bir konjenital kalp hastaligidir. Genellikle trikiispit yetersizligi,
sag ventrikil yetmezligi ve aritmiler eslik eder. Ebstein anomalisi
tim konjenital kalp defektlerinin %0,3 ila %0,6’sini olusturur. Bu olgu
sunumunda, daha onceden bilinen herhangi bir kalp hastaligi olmayan,
Axenfeld-Rieger sendromlu 13 yasindaki kiz cocugunun ameliyat oncesi
degerlendirmesinde Ebstein anomalisi saptandigi sunulmaktadir.

Olgu: Axenfeld-Rieger sendromu tanili goz hastaliklari bolimii
tarafindan takipli 13 yasinda kiz hasta, keratoplasti ameliyati oncesi
preoperatif degerlendirme icin tarafimiza basvurdu. Hastanin kalp
muayenesinde Gftirim saptanmadi. EKG'sinde sag dal blogu ve
kuzeybati aks saptandi. Oksijen satlirasyonu %98 olarak olculdi.
Kalp atim hizi 75/dakika olarak olctildi. Hastanin sorgusunda 1 yil
once olan bir kez gogus agrisi ve carpinti yasadigi ogrenildi. EKG
anormalligi nedeniyle cocuk kardiyoloji konsultasyonu istendi. Cocuk
kardiyolojinin yaptigi ekokardiyografi “Sag bosluklar sola gore daha
genis, mitral yetmezlik minimal, Triktspit kapak septal brosiri kisa
ve asagl yerlesimli. Trikuispid yetmezlik Il.derece ve inferiordan geliyor.
interatriyal septumun sekundum bélgesinde 16,5 mm’lik defekt var ve
soldan saga dogru akinti tespit edildi.” olarak raporlandi. Hasta Ebstein
anomalisi tanisiyla cocuk kardiyolojisi takibine alindi.

Sonug: Axenfeld-Rieger sendromu okiler on segment gelisim
anomalilerinden sebeplerinden biridir. Goz bulgulari disinda kardiyak da
dahil olmak tizere sistemik anomaliler goriltr. Literatiire bakildiginda
Axenfeld-Rieger sendromu ile Ebstein anomalisinin birlikteligini
gosteren calismalara rastlanmamistir. Bu olgumuz ile birlikte ayrica
genel pediatri poliklinigine preoperatif degerlendirme amacli basvuran
hastalarda elektrokardiyografide kalp aksinin degerlendirilmesinin
onemini vurguladik.

Anahtar Kelimeler: Axenfeld-Rieger Sendromu, Ebstein Anomalisi, On
Segment Okiiler Disgenezisi
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Resim 1: Hastanin elektrokardiyogrami

Adult Echo
§5-1

§1Hz 3 “ -o0m
15em

TIS0.7 MI1.3

+ Dist 1.65cm

Resim 2: Hastanin ekokardiyografi goriintisi

Resim 3: Hastanin postoperatif goriintist
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[PS-061]

ilk Bulgusu Konusma Bozuklugu Olan Wilson Hastalig
Olgusu

ilkay Nur Yilmazer', Ozge Aydin', Yavuz Sayar2, Alper Akpinar3,
Tugba Tuimer4, Pinar Giiran Begar5, Mirac Yildirnm2, Seda Kaynak Sahap?,
Ceyda Tuna Kirsaclioglu3, Serap Tiras Teber?, Zarife Kuloglu3

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Noroloji Bilim Dali, Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, Ankara

4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Ankara

SAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Goz Hastaliklari Anabilim Dali, Ankara

Amag: Wilson hastaligi (WH) 13. kromozomun ATP7B genindeki
mutasyon sonucu ortaya c¢ikan, otozomal resesif gecisli bakir
metabolizmasi bozuklugudur. Bakirin ¢esitli organlarda birikimi
sonucunda hastalar farkli yaslarda degisken klinik bulgular ile tani
alabilir. Burada transaminaz yiksekligi nedeniyle yonlendirilen ve
muayene sirasinda konusma bozuklugu fark edilerek WH tanisi alan
bir olgu sunuldu.

Olgu: On bes yasinda erkek hasta iki giin once kontrol amaciyla
yapilan tetkiklerinde transaminaz yiiksekligi saptanmasi (zerine
basvurdu. Ozge¢misinde baska bir ozellik saptanmadi. Soygecmisinde
anne ve baba arasinda akrabalik yoktu, dedesine etiyolojisi bilinmeyen
karaciger sirozu tanisi konuldugu ogrenildi. Fizik incelemesinde
dizartri, bradikinezi, hipomimi, rijidite saptandi, diger sistemik
muayeneleri normaldi. Laboratuvar tetkiklerinde patolojik olarak
alanin aminotransferaz 127 U/L, aspartat aminotransferaz 87 U/L,
gamma glutamiltransferaz 181 U/L, INR 1,28 idi. Transaminaz
yuksekligine yonelik yapilan tetkiklerde viral belirtecleri negatif,
kreatin kinaz, alfa-1 antitripsin, imminglobulin (Ig) G, IgA ve doku
transglutaminaz IgA dizeyi normaldi, karaciger iliskili otoantikorlar
negatif idi. Serum seruloplazmin diizeyi 18 mg/dL (20-40 mg/dL), 24
saatlik idrar bakiri 213,9 ug/24 saat (0-40 ug/24 saat) idi. Abdomen
ultrasonografisinde karaciger yasa gore normalden buytk (143 mm),
parankimi heterojen ve graniiler, sol lob konturlari hafif dizensiz,
dalak normalin Gst sinirinda (121 mm) izlendi. Kraniyal manyetik
rezonans goriintilemede (MRG) bilateral bazal ganglionlarda T2/
FLAIR hiperintens patolojik sinyal degisikligi ve SWI serilerde bilateral
globus pallidus ile substantia nigrada bakir birkimi ile iliskili olabilecek
simetrik hipointens alanlar, serebral ve serebellar atrofi saptand.
Goz hastaliklari danisiminda her iki gozde Kayser Fleischer halkasi
saptandi. Hastada seruloplazminin dustk, 24 saat idrar bakirinin
yiiksek olmasi, Kayser Fleischer halkasi goriilmesi, norolojik bulgular ve
kraniyal MRG'de destekleyici bulgularinin olmasi ile hastaya WH tanisi
konularak trientin ve bakirdan fakir diyet baslandi.

Sonug: Wilson hastaligi karaciger hastaligi etiyolojisi arastirilirken
tani alabilecegi gibi, ilk bulgular konusmada bozulma gibi nérolojik
tutuluma ikincil de olabilmektedir. Hastalarin yakinmalarina gore
dikkatli bir sekilde degerlendirilmesi tanida gecikmeyi ve tedavisi
mumkin olan bir hastahigin ilerlemesini onleyebilir.

Anahtar Kelimeler: Dizartri, Hipertransaminazemi, Wilson Hastaligi
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Resim a, b. Bilateral bazal ganglionlarda T2/FLAIR hiperintens patolojik
sinyal degisikligi

Resim ¢, d. SWI serilerde bilateral globus pallidus ile substantia nigrada
bakir birikimi ile iliskili olabilecek simetrik hipointens alanlar

[PS-063]

Tekrarlayan Alt Solunum Yolu Enfeksiyonunun Nadir Bir
Nedeni: Pulmoner Arter Sling

Mehmet Salih Oruc, Gizem Caglar, Zeynep Biisra Akgiin, Merve Giileryiiz,
Meltem ileri, Hasibe Gokge Cinar

Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Ankara

Amac: Tekrarlayan akciger enfeksiyonu cocuk hastalarda sik goriilen ve
bircok sistemle iliskili olabilen bir durumdur.Vaskiler ring anomalileri
icinde, sol pulmoner arterin sag pulmoner arter arka kismindan koken
alarak, sag ana brons uzerinde seyrederek trakea veya karinanin
arkasinda ve ozofagusun oninde ilerleyip, sol akciger hilusunda
sonlandigr durum “pulmoner arter sling (PAS)” olarak adlandirihr. PAS,
baska anatomik anomalilerle birlikte olabilecegi gibi izole de olabilir.

Olgu: On bir aylik erkek hasta, hastanemize 3 giindiir devam eden
ates, oksuriik sikayetleriyle basvurdu. Daha once 2 kez alt solunum
yolu enfeksiyonu nedeniyle dis merkezde vyatirilarak izlendigi ve
ileri degerlendirme sonucunda laringomalazi tanisiyla takip edildigi
ogrenildi. Ozgecmis ve soygecmisinde ek ozellik olmayan hastanin
fizik muayenesinde biyime gelismesi yasina uygun saptandi. 02
sat: %90 (02siz), hisilti, her akciger de ronkis, sternal retraksiyonlari
vardi. Akut faz reaktanlari normal olan hastanin akciger grafisinde
bilateral havalanma artisi saptandi.Hasta akut toplum kaynakli akciger
enfeksiyonu tanisi ile yatirilarak oksijen ve hidrasyon tedavisi ile izleme

alindi. Hastanin tekrarlayan akciger enfeksiyonu ayirici tanisina yonelik
yapilan ekokardiyografisi, immiinolojik degerlendirmesi, PPD taramasi,
ter testi normal bulundu. Hidrasyonunun ve oksijenizasyonunun
saglanmasina ragmen solunum sikintisinin devam ettigi gorildi. Hava
yolunun degerlendirilmesi flexible laringoskop ile amaciyla Kulak
Burun Bogaz tarafindan yapildi ve laringomalazi saptanmadi. Ust hava
yollari normal olarak degerlendirildi. Hastanin reflii agisindan yapilan
degerlendirilmesi negatif sonuclandi. Stiregen hirilti hisilti olmasi ve
dogumdan itibaren tanimlanan sikayetlerinin bulunmasi nedeniyle
hastaya toraks BT anjiyografi planlandi. BT anjiyografi sonucunda
trakeya basi yapan sol pulmoner arter trasesi gorildi ve hastaya
PAS tanisi konuldu. Hasta KVC cerrahi tarafindan dizeltici cerrahi
icin devralindi. Operasyon sonrasi takiplerinde solunum sikintisinin
geriledigi gorilen hasta taburcu edildi.

Sonug: PAS vaskiiler ringlerin nadir formlarindandir. Degisken yaslarda
tani alabilmekte eriskin yasta dahi ortaya cikabilmektedir. Genellikle
dogumdan itibaren enfeksiyonla iliskisi olmayan hisilti, stridor, dispne,
oksuruk gibi tekrarlayan sikayetlerde ayirici tanida distnilmelidir.
Bilgisayarli tomografi tanida yeterli olmayabilir. Bu hastalarda
anjiografik yontemlerin kullanilmasi akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: PAS, Hisilti, ASYE
[PS-064]
Durumu Kritik Olan Bebekte Timoma ve Koledok Kisti

Yegana Aydin Qasimova, Ulker Qurban Mirzeyeva

Pediatri Enstitiitii, Yogun Bakim Anabilim Dali, Bakii

Amag: Koledok kisti safra yollarinda konjenital gelisen kistir, cocuklarin
yiizde 70’inde, daha 10 yasina girmeden koledok kistine ait semptom
ve bulgular saptanabilir, sarilik, akolik diski ve sag tst kadranda kitle
ile belirir. Koledok kistleri kansere neden olabilirler, tanisinda ilk
ve onemli tani bulgulari veren radyolojik yontem ultrasonografidir.
ilk tani US ile konulduktan sonra taniyi desteklemek amaciyla karin
bilgisayarli tomografisi (BT), manyetik rezonans (MR) ve manyetik
rezonans-kolanjiografi (MR-CP) yapilmahdir. Timoma, timus bezinden
kaynaklanan tiimordir ve teshisi esasen radyolojiktir.

Olgu: Yirmi bes yasindaki annenin ilk gebeliginden 39 gebelik
haftasinda sezaryen yolla, 3500 gr. agirliginda, 51 sm. boyunda, APGAR
skoru 7/8 puanla dogmus, 2 aylik bir kiz bebek solunum sikintisi,
sarilik, akolik diski nedeniyle hastanemize sevk edildi. Anne ve baba
arasinda akrabalik yok. Anne gebelik déneminde viral enfeksiyon
gecirmis. Bebek formul mama ile beslenmis. Fizik muayenesinde genel
durumu agir, solunum yetmezligi, hopotoni, kusma, kida intoleransi,
sarilik, akolik diski, klinik bulqular goz ontine alinarak akciger grafisi
ve abdominal radyografi cekildi, taniyi desteklemek amaciyla akciger
ve karin bilgisayarli tomografisi (BT), manyetik rezonans (MR) yapild.
Timus bezinde 60x33 mm. timoma ve koledokta 16x18 mm kist
saptandi, Alfa Fetoprotein (AFP) degeri-3483 ng/mL geldi, cocuk
onkoloji uzmanindan konsultasiyon istendi, acil ameliyat onerildi.

Sonug: Etiyoloji ne olursa olsun pratikte yenidogan bebeklerde nadir
de olsa timoma ve koledok kisti gortlebilir. Erken tani ve cerrahi
tedavi hayat kurtarici olabilir. Yasamin erken doneminde saptanan
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sarilik, akolik diski ve batinda kitle bulunan olgularda koledok Kkisti
dustunulmelidir.

Anahtar Kelimeler: Akolik Diski, Koledok Kisti, Sarilik, Timoma

[PS-065]

infant Doneminde Bilateral Wilms Tiimoriinii Taklit Eden
Nadir Bir Olgu: B-Lenfoblastik Lenfoma

Cem Canakc!, Mert Banri2, Vafa Maharramova?, Sonay incesoy Ozdemir?,
Handan Dingcaslan?, Nurdan Tagyildiz!, Seher Yiiksel3,
Seda Kaynak Sahap#, Meltem Kologlu5, Emel Cabi Unal!

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Onkolojisi Anabilim Dali, Ankara
2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Patoloji Anabilim Dali, Ankara
4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Radyolojisi Anabilim Dali, Ankara

SAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, Ankara

Amag: Prekiirsor B-Lenfoblastik Lenfoma (B-LBL), nadir ve oldukca
agresif seyirli bir Non-Hodgkin Lenfoma (NHL) tirtdir. LBL'lerin
yaklasik %10’unu olusturur, bu da tim NHLUlerin %2’sidir. Olgularda
bobrek tutulumu c¢ok nadirdir. Burada bilateral bobrek kitlesi ile
prezente olup dis merkezde ayirici tanida bilateral Wilms timori
dustintlen ve B-LBL tanisi alan 2 yasinda bir olgu sunulmaktadir.

Olgu: Bilinen hastaligi olmayan, rutin asi ve takipleri yapilan, biuyiime
gelismesi normal olan 2 yas 3 aylk kiz hasta karinda sislik yakinmasi
ile dis merkeze basvuruyor. Yapilan incelemelerde bilateral bobrekleri
saran ve invaze eden kitle izlenmesi nedeni ile hastanemiz cocuk
cerrahisi klinigine biyopsi amacli sevk ediliyor. Hastanin histopatolojik
tanisi prekiirsor B-hiicreli lenfoblastik lenfoma ile uyumluydu. Hastada
mediastinal ve abdominal ¢ok sayida patolojik lenf nodu oldugu,
Kemik iligi ve BOS tutulumunun olmadigi belirlendi. COG AALL1732 B
lenfoblastik lenfoma tedavi protokolii baslandi. Sitorediiktif tedavisi
sirasinda rashurikaz anaflaksisi ve COVID-19 enfeksiyonu gecirdi.
Kitlenin arter basisi nedeniyle hipertansiyon, katater iliskili tromboz
komplikasyonlari izlendi. Tedavi yaniti iyi olan hastanin tedavisi halen
devam etmektedir.

Sonug: B-LBL'de bobrek tutulumu ¢ok nadirdir. Lenfoblastik lenfomali
103 hastasinin degerlendirildigi bir calismada; olgularin 34’tinde
deri, 23’uinde lenf nodlari, 20'sinde kemik, 5inde mediasten ve
27inde cesitli bolgelerin (parotis bezi, tonsiller, meme, yumurtalik,
beyin, retroperiton, yumusak dokular) tutulumu bildirilmistir. Ancak
literatiirde 5'in altinda olguda bobrek tutulumu bildirilmekte olup
bunlardan biri primer renal B-LBL'dir. B-LBL'nin nadir goriilen bu atipik
prezentasyon sekline dikkat cekmek icin bu olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Lenfoma, Lenfoblastik Lenfoma, Non-Hodgkin
Lenfoma
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[PS-066]
Cocukluk Caginin Nadir Tiimorii: Klivus Kordomasi

Cem Canakgi, Sehri Secil Dogan?, Vafa Maharramova?,

Sonay incesoy Ozdemir1, Handan Dingarslan?, Nurdan Tacyildiz?,
ihsan Dogan3, Cevriye Cansiz Ersoz4, Tanil Kendirli5, Omer Suat Fitoz6,
Serap Akyiirek?, Emel Cabi Unal

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Onkolojisi Anabilim Dali, Ankara
2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi Anabilim Dali, Ankara
4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Patoloji Anabilim Dali, Ankara

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Yogun Bakim Anabilim Dali, Ankara
6Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Radyolojisi Anabilim Dali, Ankara

7Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyasyon Onkolojisi Anabilim Dali, Ankara

Amag: Kordoma c¢ocukluk caginin oldukca nadir gorilen
timaorlerindendir. Notokordun embriyonik artiklarindan koken alan
kordomalar, yavas buytyen lokal agresif timorlerdir. Siklikla benign
natiirde olsa da nadiren metastaz yapabilmektedir. Tipik olarak aksiyal
iskelette, en sik kafa tabaninda sfenooksipital bolgede goriilmektedir.
Kraniyal bolgedeki kordomalar siklikla klivusta ve dorsum sellada
bulunmaktadir. Burada son bir yil iginde izledigimiz 2 klivus kordomah
olgu sunulmustur.

Olgu: Olgu 1: Ozgegmis ve soygecmisinde ozellik olmayan 19 aylik kiz
bebek, ani gelisen sol gozde ice kayma ve yutmada giicliik sikayetleriyle
arastirilirken gorintiilemesinde klivus kordomasi saptanmis. Kraniyal
MR'inda; kranioservikal bileske diizeyinde beyin sapi ve serebellumu
arkaya iten belirgin basi yapan, yogun heterojen kontrastlanan yumusak
doku kitlesi (kordoma?) izlendigi raporlandi. Metastaz saptanmadi.
Hastaya subtotal kitle rezeksiyonu yapilarak eksternal ventrikiiler
drenaj takildi. Hastanin cerrahi sonrasi patolojisi kordoma olarak
sonugclandi. Adjuvan radyoterapi baslanan hastanin, bos kiiltiriinde
saptanan acinetobacter nedenli enfeksiyonu nedeniyle radyoterapisine
ara verildi. Hastanin izlemi yogun bakimda mekanik ventilator destegi
ile devam etmektedir. Olgu 2: Alti yasinda erkek hasta gece uykudan
uyandiran bas agrisi yakinmasi ile basvurdu. Bilinen hastaligi olmayan
hastada ense sertligi saptanmasi tizerine yapilan MR'inda kranioservikal
bileske diizeyinde klivus sol yarisinda kemik destriiksiyonu ve kordu
basilayan kitle (LCH?) raporlandi. Subtotal olarak cikarilabilen kitlenin
histopatolojik tanisi kordoma ile uyumluydu. Postop 1.ayda quadripleji
gelismesi nedeniyle yapilan gortintiilemede kord basi bulgularinin
artmis oldugu gorilerek ikinci cerrahi ile intrameddller timor eksize
edildi. Ardindan adjuvan radyoterapi ve imatinib mesilat tedavisi
baslandi. Hastanin izlemi 4 aydir stabil hastalik bulgular ile devam
etmektedir.

Sonug: Kordomalar cocukluk caginin nadir beyin timéorleri arasinda
olsa da ayina tanida akilda tutulmalidir. Yavas biytyen benign bir
timor olmasina karsin kritik yerlerde lokal agresif olarak ilerlemesi sag
kalimi ve yasam kalitesini olumsuz etkilemektedir. ikinci olgumuzda
oldugu gibi metastatik olgularda, literatiirde hedefe yonelik tedaviler
ile iyi sonug alinan olgular bildirilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Kordoma, Klivus, Santral Sinir Sistemi Timaori
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[PS-067]

Cocukluk Caginin Nadir Deri Lezyonu Juvenil
Ksantograniiloma

Cem Canakgl', Rabia Ayca Kavraz2, Vafa Maharramova’,
Sonay incesoy Ozdemir!, Handan Dingaslan!, Nurdan Tagyildiz',
Aylin Heper3, Emel Cabi Unal

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Onkolojisi Anabilim Dali, Ankara
2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Patoloji Anabilim Dali, Ankara

Amac: Juvenil ksantograntlom deri lezyonlari arasinda nadir gorilen
bir hastalik olmakla birlikte non-langerhans htcreli histiyositozlarin sik
goriilen bir formudur. izole deri tutulumu ile giden formu iyi prognozlu
olsa da eslik edebilecek diger sistem tutulumlari agisindan hastalar
degerlendirilmelidir. Bu ¢alismada izole deri tutulumu ile giden 2 olgu
sunulmustur.

Olgu: Olgu 1: Ozgecmisinde ve soygecmisinde herhangi bir ozellik
olmayan 10 aylik erkek hasta, ilk kez 5 aylikken sirtinda ve belinde 2
adet papulonodiiler lezyon farkedilmis. Takip eden 2 ay icinde sach
deride, agiz kenarinda ve sol kas ustiinde yeni lezyonlar gelismis.
Hastanin bu surecte buyime gelismesi yasina uygun sekilde gitmis,
eslik eden ates, dokuint, kilo kaybi gibi herhangi bir sistemik yakinmasi
olmamis. Fizik incelemesinde 6 adet deriden kabarik sari renkli 1x1 cm
boyutunda papiiler lezyon vardi. Diger sistem incelemeleri normaldi.
Yapilan deri biyopsisinde Langerin CD1a negatif, cF13a-mCD31-c763-
(D68 pozitif boyanan lezyona juvenil ksantograniilom tanisi konuldu.
Sistemik tutulum acisindan yapilan taramalarinda patoloji saptanmadi.
izole deri tutulumu olan olgu tedavisiz izleme alindi. Olgu 2: Yirmi dort
aylik erkek hasta, 3 aylikken cikan sol uyluk 6n yiizde 1 adet sari-pembe
paptlonodiiler lezyonu mevcut. Takipte lezyonda hafif blyiime olan
hastada herhangi bir yeni lezyon cikmamis. Ozgecmis ve soygecmisinde
ozellik olmayan hastanin yapilan biyopsisi juvenil ksantograniilom
olarak sonuclandi. Tetkiklerinde ve gortintilemelerinde patoloji
saptanmayan hasta izole deri tutulumu olarak tedavisiz izlenmektedir.

Sonug: Juvenil ksantogranilom deri lezyonlari arasinda nadir
goriilmekle beraber cocuk hastalarda akilda tutulmasi gereken bir
ayirict tanidir. Deride papilonodiiler lezyonlarla karakterize bu hastalik
siklikla yasamin ilk yilinda, en sik bas ve boyun bélgesinde ortaya
cikar. Tani histopatolojik olarak konulur. Patolojik tani sonrasinda
multisistem tutulum agisindan hemogram, sitopeni varsa kemik iligi
incelemesi, tam idrar tetkiki, kemik survey, abdomen ultrasonografisi
planlanmalidir. izole deri tutulumu olan olgular tedavisiz izlenebilir.

Anahtar Kelimeler: Juvenil Ksantograniilom, Non-Langerhans Hiicreli
Histiyositoz, Deri Lezyonu

[PS-068]

Viral Enfeksiyon Sonrasi Gelisen Aplastik Anemi: Olgu
Sunumu

izel Kahraman?, Dilara Ulker?, Elif Giiler Kazanci2

saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Bursa

2Saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Hematolojisi ve Onkoloji Klinigi, Bursa

Amac: Aplastik anemi kemik iliginde kan dreten elemanlarda
belirgin azalma veya yokluk ve mono-bi-pansitopeniyle giden
fizyolojik ve anatomik kemik iligi yetersizligidir. Konjenital (Fanconi
aplastik anemisi, diskeratosis konjenita, Diamond-Blackfan
anemisi, Schwachman Diamond sendromu, diseritropoetik anemi,
amegakaryositik trombositopeni, trombositopeni-radius yoklugu (TAR
sendromu), agir konjenital nétropeni) veya edinsel (sitotoksik ajanlar,
radyasyon, graft-versus-host hastaligi, aplastik kriz, hemofagositik
sendrom, miyelodisplastik sendrom, akut miyeloid l6semi, biyiik
grantler [6semi, idiopatik aplastik anemi) nedenler olabilir. Literatirler
isiginda;edinsel aplastik anemi olgusu sunulmustur.

Olgu: Bir ay once baslayan yorgunluk, kas agrisi sikayeti olan 16
yasindaki kiz olgunun poliklinik basvurusunda laboratuvar degerlerinde
bisitopenisi saptanmis tarafimiza yonlendirilmisti. Hastanin oykusi
derinlestirildiginde; yaklasik iki hafta once viral Gst solunum yolu
enfeksiyonu gecirdigi ve hastaya adini hatirlamadigi bir antibiyotik
baslandigi 6grenildi. Mens donemlerinde deksketoprofen kullanimi
mevcuttu. Soygecmisinde; annesi tiiberkiiloz peritoniti tedavisi
almaktaydi. Basvurudaki muayenesinde ates: 37 °C, TA: 95/70 mmHg,
aortik odakta 2/6 sistolik wfurimi, ekstremitelerinde ekimozlari
mevcuttu. Hepatosplenomegalisi yoktu. Laboratuvar incelemelerinde
HGB: 7,6 g/dL, WBC: 7.810/mm?, NEU: 5.830/mm?>, PLT: 24.000/mm?>,
MCV: 82 fL, RTC: %1,3, indirekt billirtibin: 0,33 mg/dL, LDH: 124 U/L,
urik asit: 3 mg/dL, direkt Coombs: Negatif, vitamin B12: 216 pg/mL,
folat: 9,8 ng/mL. Koagtilasyon parametreleri, hepatit ve viral belirtec
degerleri normaldi. Parvoviriis IgM ve IgG negatif saptandi. Hemoglobin
eletroforezinde Hemoglobin F(HbF) yiizdesi: Negatif. Sitogenetik I6semi
paneli ve miyelodisplastik sendrom panelinde patoloji saptanmadi.
Akim sitometrisinde eritrositlerde ve granilositlerde paroksismal
nokturnal hemoglobiniiri (PNH) klonu saptanmadi. Anti-niikleer
Antikor (ANA): Pozitif, Anti-DsDNA: Negatif, Quantiferon Testi: Negatif.
Diepoksibiitan (DEB) testi: Negatif. Abdomen ultrasonografisinde; dalak
103 mm o6lctilmis olup dalak hilusunda 13 mm boyutunda aksesuar
dalak saptandi. Kemik iligi aspirasyonu sonucunda; hiposeliiller kemik
iligi, nadir lenfosit gorildi. Periferik kan yaymasinda trombositleri
azalan ve ekimozlari olan hastaya 1 tnite |okosit filtreli trombosit
stispansiyonu replasmani yapildi. Kontrol hemograminda PLT: 76.000/
mm?>, HGB: 10,2 g/dL’ye ylikseldi. Organomegalisi olmayan ve bisitopeni
saptanan hastanin yapilan kemik iligi aspirasyon biyopsisi sonucunda;
kemik iligi parankimi hiposellulerdi, intertrabekiler arahgin yaklasik
%50 kadarini yag hiicreleri olusturmaktaydi, klinik bulgular isiginda
ve histopatolojik bulgular 6n planda tutuldugunda biyopsi sonucu
aplastik anemi ile uyumluydu.

Sonuc: idiyopatik aplastik anemide cogu olguda neden bulunamaz.
Kemik iliginin otoimmin bir hastaligi olarak kabul edilir.
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Bazen tetikleyen bir faktorlerden stiphe edilebilir. En sik iliskilendirilen
ajanlar arasinda; ilaglar (antibiyotikler, antienflamatuvar ajanlar,
antikonviilzanlar, antitiroid ilaclar, antidepresanlar, oral antidiyabetikler
ve antimalariyal ajanlar), virtsler (hepatit) ve kimyasal toksinler
(benzen ve pestisidler) yer almaktadir. Sonuc olarak; bisitopeni ile
gelen olgularda tedaviye yanit olmadiginda aplastik anemi ayirici
tanisi agisindan kemik iligi biyopsisi yapilmasi gerekliligini vurgulamak
amaciyla bu olguyu sunduk.

Anahtar Kelimeler: Viral Enfeksiyon, Kemik iligi Aspirasyon Biyopsisi,
Aplastik Anemi

[PS-069]
Ailesel Hemofagositik Lenfohistiyositozis Olgusu

Dilara Ulker?, izel Kahraman?, Elif Giiler Kazanci2

Saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Bursa

2Saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Boliimii,
Bursa

Amagc: Hemofagositik lenfohistiyositozis (HLH) nadir gorilen fatal
seyirli hastaliktir.Hemofagositozla karakterize malign olmayan immiin
regtilasyon bozuklugudur. T lenfositler ve makrofajlarin kontrol
edilemeyen aktivasyonuyla enflamatuvar sitokinlerin asiri Gretimi
vardir. Primer ve sekonder HLH olmak tzere iki tipi vardir, klinik
bulgular aynidir. Ates, hepatosplenomegali, pansitopeni, lenfadenopati
en sik gortlen bulgulardir. Ailesel HLH otozomal resesif kalitim
gostermektedir. Genellikle stit cocuklugu doneminde gortilmektedir.
Kesin tani mutasyonun gosterilmesiyle konur. Sekonder HLH daha cok
viral enfeksiyonlar sonucu olusmaktadir.Sepsis tanisi alan hastalarda
ayiricl tanida HLH dastnilmesi gerekliligini hatirlatmak amaciyla bu
olgu sunulmustur.

Olgu: Ates sikayetiyle dis merkez acile basvuran 36 giinliik kiz hastanin
sepsis ontanisiyla yatisi yapilmis. Hastaya genis spektrumlu antibiyotik
baslanmis. Akut faz reaktanlari karaciger enzimleri yiiksek olan ve
trombositopenisi olan hasta septik sok kabul edilmis. Muayenesinde
de hepatosplenomegali izlenen hastaya HLH ontanisiyla IVIG 1 gr/
glin verilerek tarafimiza sevk edildi. Gelisinde genel durumu kot
olan hastanin ikteri mevcuttu. Karaciger kot alti 5 ¢cm, dalak 4 cm
izlendi. Soygecmisinde bir kardesin sag saghkh, bir kardesinin, 5
aylikken sepsis nedenli eks oldugu o6grenildi. Hastanin gelis kanlarinda
WBC: 8,09, 10°/mm?3 HGB: 7,1 g/dL, PLT: 94 10°/mm? ferritin >2000
ng/mL, Fibrinojen: 91 mg/dL, Trigliserit: 535 mg/dL izlenen, kardes
olim oykist olan hastada primer HLH dustnilerek kemik iligi
aspirasyonu yapildi. Selliiler, heterojen hemen hemen her alanda bir
fagositik hiicre olan bir yayma gortldi (Resim 1). IVIG oncesi ayrilan
kanlarindan genetik ve metabolik tetkikleri gonderildi. HLH 2004
protokoll baslandi. Deksametazon, Siklosporin, Etoposid baslandi. IVIG
tekrarlandi. Hastanin protokol boyunca hemofagositoz bulgularinda,
organomegalisinde, sitopenisinde diizelme olmadi. Hastada PRF1
NM_001083116.3 geninde ¢.1222T>C varyanti homozigot olarak
saptandi. Kardesi tarandi ve kardesinde heterozigot perforin gen
mutasyonu izlendi. Hasta mevcut durumuyla kemik iligi ve karaciger

136

nakli olan merkeze sevk edildi.Hasta nakil sonrasi 8. giinde sepsis
nedenli eks oldu.

Sonug: Ailesel HLH tedavi edilmedigi zaman fatal seyirlidir. Ortalama
yasam yaklasikikiaydir. Uzun siireli ates,sitopeni ve hepatosplenomegali
saptanan hastalarda HLH disiinilmeli; oncelikle kemik iligi aspirasyonu
yapilarak hemofagositoz arastirlmahdir. Ulkemizde akraba evliligi
yaygin oldugundan perforin gen mutasyonu gorece sik izlenmektedir.
Perforin gen mutasyonu olan olgularda hastalik daha erken ortaya
cikmakta ve daha agir seyretmektedir. Genetik tarama yaptiriimahdir.
Dustntlmedigi icin HLH tanisi atlanabilmekte ve cogunlukla sepsis
olarak degerlendirilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Sepsis, Ailesel Hemofagositik Lenfohistiyositozis,
Perforin Gen Mutasyonu

[PS-070]
Cocuk ihmal/istismari Diisiindiiren Noroblastom Olgusu

Kadriye Firat!, Vafa Maharramova2, Cem Canakgi?, Zhala Abdullayeva2,
Sonay incesoy Ozdemir2, Handan Dincaslan2, Nurdan Tacyildiz2, Elif ince3,
Emel Cabi Unal2

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara
2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Onkolojisi Anabilim Dali, Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Anabilim Dali, Ankara

Amag: Noroblastom infant doneminin en sik goriilen malignitesi
olup, sempatik sinir sistemi hiicrelerinden koken alan embriyonel
bir timordir. Hem yerlesimi hem de tiimor biyolojisine bagli olarak
genis klinik yelpazede farkli klinik bulgularla prezente olabilir. Spontan
regresyonlari, benign hastaliga donustimi, ileri yas cocuklarda
daha agresif seyretmesi noroblastomun farkli davranislarina ornek
gosterilebilir. Burada baslangicta cocuk ihmal/istismari dastntlmis
metastatik noroblastom tanisi alan bir olgu sunulmustur.

Olgu: Yedi aylik kiz hasta, 3 giindir olan huzursuzluk, goz kapaklarinda
sislik, goz cevresinde morluk, bezini degistirirken aglama, sag bacaginin
izerine basmak istememe yakinmalari ile cocuk acil servisine
basvurmus. Fizik muayenesinde periorbital ekimoz, sacl deride ve
govdede 1x1 cm infantil hemanjiyom, sol kalcada hareket kisitliligi
ve hasasiyet saptanmis. Direkt grafide distal tibia torus fraktiri
saptanan, kalca ultrasonografisi normal olarak degerlendirilen hastaya
uzun bacak sirkiler al¢i uygulanmis. Bu arada yapilan tetkiklerinde
normokrom normositer anemi (Hb: 7,4 gr/dL) saptanmasi (zerine
Cocuk Hematolojiye, goz cevresinde morluk ve bacakta kirik olmasi
nedeniyle de cocuk ihmal/istismari distinulerek Ankara Cocuk Koruma
Birimine (ACOK) danisihyor. Cocuk hematolojide anemi etiyolojisine
yonelik yapilan tetkiklerinde retikulosit %4,1, direkt coombs negatif
saptaniyor. Abdomen ultrasonografisinde sol strrenal lojda yaklasik
62x48 mm boyutlu, kalsifikasyonlar iceren vaskiiler yapilari saran ve
orta hattin sagina uzanan solid kitle, retroperitoneal ve mezenterik
yaygin metastastik lenfadenopatiler, karacigerde metastatik nodller
saptaniyor. Hasta metastatik noroblastom on tanisi ile bolimiimiize
yonlendirildi. N6roblastoma yonelik bakilan timor belirtecleri ytksekti.
Histopatolojik tanisi noroblastom olarak gelen hasta molekiiler
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incelemerinde N-Myc amplifikasyonu negatif, 11g23 kaybi olmamasi
ve hiperdiploid olmasi nedeni ile TPOG 2020 NB protokolii geregi INRG
evre M/disuk risk grubunda degerlendirildi. Kemoterapisi tamamlanan
hasta 12 aydir tedavisiz remisyonda izlenmektedir.

Sonug: Noroblastom primer timortn lokalizasyonu, metastazlarin
yayginhgi ve eslik eden paraneoplastik sendromlar nedeni ile cok farkh
klinik prezentasyonlar ile karsimiza cikabilir ve pediatristler icin tanisal
zorluk olusturabilir. Burada kirik ve periorbital ekimoz nedeniyle cocuk
ihmal ve istismari distintlen/aylik bir bebek sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Noroblastom, Anemi, ihmal/istismar

[PS-071]

Niemann Pick Tip-B tanili Bir Cocuk Hastada
Pseudotrombositopeni Olgusu

Omer Berkay Ertan!, Hasan Fatih Cakmakli2, Ayce idil Sah3,
ilknur Siiriicii Kara4, Mehmet Ertem?

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligr ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Hematoloji Bilim Dali, Ankara
3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Ankara

“Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Cocuk Metabolizma Hastaliklari Bilim Dali, Ankara

Amac: Trombositopeni,tam kan sayiminda trombosit sayisinin
<150000x10¢/L gelmesi olarak tanimlanir. Trombositopeniler gercek
ve yalanc olmak tzere ikiye ayrilir. Gergek trombositopeniler yikim
fazlahgina, yapim eksikligine veya sekestrasyona ikincil olusur. Yalanci
trombositopeniler ise kan alinirken trombositlerin aktivasyonuna,
makrotrombositlerin cihaz tarafindan sayilamamasina, soguk
aglutininlere veya trombositlerin antikoagilasyon varhiginda aglitine
olmasina bagli olarak dort grupta siniflandirilir. Bu olguda Niemann
Pick Tip-B tanili bir cocuk hastada antikoagtlasyon olarak kullanilan

etilendiamintetraasetik asite (EDTA) bagli pseudotrombositopeni
olgusu sunulmaktadir.

Olgu: Niemann Pick tip-B tanili 7 yas erkek hasta agir trombositopeni
(18000x10%/L) nedeniyle bolimimiize damsildi. Oykisiinde 1,5 ay
once Ust solunum yolu enfeksiyonu, 10 giin 6nce akut gastroenterit
gecirdigi ogrenildi. Hastanin oykisiinde ve fizik muayenesinde kanama
bulgusu yoktu. Fizik muayenesinde hepatosplenomegalisi olan
hastada on tani olarak hipersplenizm distinildi. Ayrica hastanin
yeni gelisimli anemisi (Hemoglobin: 12,4-->11,1 g/dL) ve lokopenisi
(lokosit sayisi: 5530-->3590x10%/L) oldugu goriildi. Periferik yaymada
ise EDTA'li orneklerde beklenmeyen sekilde kiimelesme goriildii. Ornek
tekrarlandi, trombositopeni ve periferik yaymada kiimelesmenin devam
ettigi gorildii ve kanin zor alinmasina veya yetersiz antikoagiilana
bagh trombositopeni dislandi. Tekrarlayan yaymada trombosit
kiimelerinin gortilmesi ile EDTA iliskili pseudotrombositopeni tanisi
konuldu. Sitrat ve heparin ile antikoagiile edilen tiiplerden hazirlanan
periferik yaymalarda kiimelesme goriilmemesi ve tam kan sayiminda
trombosit sayilari sirasi ile 170.000-148000x10%/L gelmesi EDTA iliskili
pseudotrombositopeni tanisini destekledi. Pseudotrombositopeni
tanisi alan hasta ileri inceleme yapilmadan takibe alindi. On bes
glin sonra alinan tam kan sayiminda trombosit sayisinin yikseldigi
ve periferik yaymada kiimelesmenin azalmakla birlikte devam ettigi
goruldi. Dosya geriye doniik incelendiginde, su ana kadar ¢ kez
trombositopeni ataginin oldugu ancak hicbirinde kanama olmadig
anlasildi. Pseudotrombositopenin enfeksiyonlarla siddetinin artiyor
olabilecegi dusunuldi.

Sonug: Cocuk kliniklerinde sik rastlanilan bir sorun olan
trombositopeni gercek ve yalanci trombositopeni olarak ikiye
ayrilmaktadir. Trombositopeni icin ileri inceleme yapmadan once
yalanci trombositopeni tanisi dislanmasi icin tam kan sayiminin
tekrarlanmasi ve periferik yaymanin degerlendirilmesi gereklidir.
Hastamizda tekrarlanan kan o6rneginde ve yaymada trombosit
kiimelerini gorerek EDTA iliskili pseudotrombositopeni tanisini koyduk.
Sitrath ve Heparinli tiiplerden yapilan yaymada kiimelesmenin azalmasi
ve sayimin normale gelmesi ile taniyr dogruladik.

Anahtar Kelimeler: Antikoagiilan, Cocuk, EDTA, Pseudotrombositopeni

Tablo 1: Tam kan sayiminda trombosit sayisi tablosu

Tarih/Tiip EDTA** Sitrat** Heparin**
21.12.2016* 12000 x 10%/L

02.01.2018* 122000 x 10%/L

26.02.2020* 107000 x 10%/L

27.02.2020* 108000 x 10°¢/L

13.07.2023 217000 x 10°/L

11.09.2023 18000 x 10°/L

12.09.2023 12000 x 10%/L 148000 x 10%/L 170000 x 105/L
27.09.2023 10. dk 180000 x 10°¢/L 111000 x 10%/L 138000 x 105/L
27.09.2023 1. saat 161000 x 10%/L 129000 x 10%/L 120000 x 10%/L
27.09.2023 4. saat 159000 x 10%/L 133000 x 10%/L 137000 x 105/L

gorulmiustr.

**Tam kan sayimi tiiplerindeki antikoagiilanlari temsil etmektedir

*Hastanin ge¢mis donemdeki trombositopenik degerlerini gostermektedir. Hastanin burada belirtilen degerleri haricindeki tim trombosit sayilari >150000 x 10°/L olarak
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Resim 1: EDTAlL tuplerden vyapilan periferik yaymada trombosit
kiimelesmesi

Resim 3: Heparinli tiplerden yapilan periferik yaymada trombosit
kiimelesmesi ortadan kalk

Resim 2: Sitrath tiplerden vyapilan periferik yaymada trombosit
kiimelesmesi ortadan kalkti

[PS-072]

Faktor 7 Eksikligi Olan Cocukta Dental Restorasyonlar icin
Derin Sedasyon Altinda Perioperatif Kanama Risk Yonetimi:
Olgu Sunumu

Merve Hayriye Kocaoglu, Cagil Vural

Ankara Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi, Cocuk Dis Hekimligi Anabilim Dali,
Ankara

Amac: Faktor 7 eksikligi dis hekimliginde travmatik islemler ve
kullantlan aletlerin nitelikleri nedeniyle kanama agisindan
endise yaratmakta ve bu hastalar bir cok merkezde tedavi imkani
bulamamaktadir. Derin sedasyon sirasinda hava yolunun anestezist
ve dis hekimi tarafindan paylasiliyor olusu da olasi kanamaya bagh
komplikasyonlar acisindan risk tasimaktadir. Olgumuzda faktor 7
eksiklikli bir hastanin anestezik yonetimi ele alinacaktir.

Olgu: Homozigot Faktor 7 eksikligi ve yaygin kaygi bozuklugu
tanilari olan 20 kg, 7 yas erkek hasta derin sedasyon altinda dental
restorasyonlar icin hazirlandi. F7 aktivitesi %2,5 idi. Hematoloji
onerileriyle operasyondan 1 giin 6nce gtinde 3 defa 500 mg traneksamik
asit oral tablet baslandi. Kanamali islemlerden yaklasik 20 dakika once
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Resim 4: EDTAl tiplerden vyapilankontrol periferik yaymada
trombosit  kiimelesmesinin  azalmakla birlikte devam ettigi
goriilmekte.27.09.2023

damar yolu acilarak 20 mcg/kg faktor VII (rFVila; NovoSeven) uygulandi.
20 dk sonrasindan intravenoz yoldan 0,05 mg/kg midazolam, 0,5 mg/kg
lidokain, 2 mg/kg propofol uygulanarak anestezi indiiksiyonu yapildi ve
dental restorasyonlara baslandi. Anestezi idamesi ise propofol inflizyonu
ile saglandi. 16, 26, 36 numarali dislere kompozit dolgu yapildi, 54,75,
85 numarali disler cekildi. Cekim yapilan dis soketlerine traneksamik
asit cozeltisi emdirilmis tampon uygulandi. Tiim odaklarda hemostaz
saglandigi teyit edildikten sonra propofol inflizyonu kapatilarak hasta
uyandirildi. Toplam anestezi siresi 65 dakikaydi. Hematoloji onerisiyle
ilk dozdan 3,5 saat sonra 400 mcg rFVila ek dozu uygulandi. Hasta 2
saat gozlem altinda tutularak herhangi bir kanama veya komplikasyon
goriilmemesi tizerine eve taburcu edildi. 4 giin stireyle oral traneksamik
asit tablet kullanimina devam etmesi onerildi. Hastanin giinlik
olarak telefon yoluyla kanama durumu sorgulandi; kanama epizodu
yasanmadigi 6grenildi.

Sonug: Olgumuzla ameliyathane disi veya ofis ortaminda dental
sedasyon uygulanacak orta-ciddi diizey faktor 7 eksiklikli hastalarin
rFVlla ve traneksamik asit protokoltu ile hazirlandiginda kanama
yonetiminin gtvenilirligini gosterdik. Agiz ici hijyeni bozulmus ve genel
saghgini tehdit eder diizeyde coklu crtkleri olan bu cocuklarin, st
diizey merkez icin uzun bekleme listeleri olmaksizin uygun profilaksi
protokoliiyle sedasyon altinda tedavileri giivenle saglanabilir.

Anahtar Kelimeler: Faktor 7 Eksikligi, Kanama, Anestezi, Dental
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[PS-073]

Kronik idiyopatik Trombositopenik Purpura ve Helicobacter
Pylori Enfeksiyonu Birlikteligi

Melda Berber Hamamai, Nergiz Oner, Emre Capkinoglu, Burcak Kurucu,
Ali Fettah

Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Ankara

Giris: idiyopatik trombositopenik purpura (ITP) trombositlere karsi
olusan otoantikorlarin trombositlerin yasam siresini kisaltmasi sonucu
gelisir. Etiyolojisi tam bilinmemekle birlikte lenfoproliferatif hastaliklar,
otoimmiin hastaliklar, enfeksiyonlara da sekonder olusabilir.
Helicobacter pylori (Hp) immin sistem Uzerine etkisinden dolayr ITP
etiyolojisinde rol oynar. Eriskinlerde eslik eden Hp enfeksiyonunun
eradikasyonu sonrasi ITP hastalarinda remisyon goriilmektedir. Fakat
cocukluk caginda kronik ITP’li hastada Hp eradikasyon tedavisinin
etkinligine iliskin veriler vyetersizdir. Bu retrospektif calismanin
amaci hastanemizde kronik ITP’li hastalardaki Hp enfeksiyon
oranini belirlemek ve eradikasyon tedavisi sonrasi trombosit yanitini
degerlendirmektir.

Gere¢ ve Yontem: Calismada 2012-2022 yillari arasinda cocuk
hematoloji polikliniginde kronik ITP ile takipli 33 hasta retrospektif
olarak incelendi. Calismaya kronik ITP ile Hp enfeksiyonu tetkik
edilmis olan 22 hasta dahil edildi. Kronik ITP icin 12 aydan uzun
suredir izole trombosit sayisi 100x10%/L alti olan hastalar kabul edildi.
Hp enfeksiyonu gostermek icin gaytada antijen testi ve/veya kanda
Helicobacter pylori 1gG ve IgA bakildi. Hp enfeksiyonu saptanan
hastalara 2 hafta eradikasyon tedavisi verildi.

Bulgular: Hastanemizde kronik ITP ile takipli 33 hastada Hp
enfeksiyonu birlikteligi retrospektif olarak incelendi. Bu hastalarin
23’tinde Hp enfeksiyonu icin tetkik yapildigi saptandi. Yirmi ti¢ kronik
ITP li hastanin 12’si (%54,5) kiz, 10 (%45,5) erkek hastaydi. 23 kronik
ITP’li hastadan sadece 3’inde (%13) gaytada Hp direkt antijen pozitifligi
gorildi. Bu hastanin 2'sinde ayni zamanda kanda Hp 1gG ve IgA testleri
pozitifti. HP eradikasyon tedavisi verilen 3 hastanin eradikasyon sonrasi
kontrol trombosit yaniti goriilmemistir.

Sonug: Calismamizla bugiine kadar az sayida yapilmis olan ¢ocuklarda
kronik ITP ve Hp enfeksiyonu birlikteligi ile ilgili olarak literatiire katki
saglamaktadir. Su gorulmektedir ki; bu konuda cocukluk ¢aginda
yayimlanan calismalarin az ve bazilarinin da tartismali olmasi ayrica
kuictik olgu seriler icermesi nedeniyle uzun takip suresi olan daha fazla
hasta sayisini iceren kapsamli yeni calismalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Kronik immiin Trombositopenik Purpura,
Helicobacter Pylori, Trombositopeni

[PS-074]

Cocuk Yogun Bakim Unitesinde izlenen Status Epileptikus
Tanili Hastalarin Degerlendirilmesi

Gokee insan', Esra Giirkas?, Serhat Emeksiz2, Oktay Perk2,
Pembe Giltutan2, Deniz Yilmaz?

TKahramankazan Devlet Hastanesi, Ankara

2Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Ankara

Giris: Status epileptikus, epileptik nobet aktivitesinin 5-10 dakikayi
gecmesi veya iki ve daha fazla nobetin biling durumunun korunmadan
devam etmesidir. Pediyatrik yas araliginda status epileptikus
goriilme insidansi 100.000 hastada 5-15 kisidir (4). Status epileptikus,
cocukluk caginda en sik gortilen tibbi norolojik acil durumdur.
Bizim calismamizda cocuk yogun bakim initesine status epileptikus
nedeniyle yatirilan hastalarin prospektif olarak degerlendirilerek
etiyolojinin, klinik ve laboratuvar ozelliklerinin, tedavi protokollerinin
ve prognozun degerlendirilmesi amaglanmistir.

Gereg ve Yontem: Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Sehir Hastanesi
Cocuk Hastanesi Cocuk Yogun Bakim Unitesi’'nde 1 Mart 2021-1 Mart
2022 tarihleri arasinda yatirilarak izlenen ve status epileptikus tanisi
alan 1 ay-18 yas arasi 149 hasta prospektif olarak degerlendirildi.
Hastalarin demografik ozellikleri, nobet etiyolojisi, nobet semiyolojisi,
klinik bulgulari ve laboratuvar verileri ve hastanin prognozu
degerlendirmeye alindi.

Bulgular: Yas ortalamasi 51,84 ay idi. Hastalarin %50,3'0 kiz idi.
Nobetler semiyolojilerine gore degerlendirildiginde %59,7'sinde
jeneralize, %22,2'sinde fokal, %18,1’inde bilateral tonik-klonik nobete
dontisen fokal nobet oldugu gortldi. Hastalarin %8,7'sinin nobetleri
5-30 dakika arasinda, %39,6'sinin 60 dakikadan uzun (RSE), %43,6’sinin
24 saatten uzun (SRSE) sirdi. NoObet etiyolojisinde hastalarin
%26,2'sinde akut semptomatik nedenler (sistemik ve SSS enfeksiyonu,
kafa travmasi/kanama, metabolik bozukluk, intoksikasyon), %73,8’inde
remote semptomatik ve progresif nedenler (epilepsi, hidrosefali,
metabolik hastalik, intrakranial timar) yer aldi. Hastalarin prognozu
incelendiginde; %44,3’tinin iyi (yeni norolojik defisit gelistirmeyen),
%55,7’sinin kotu (yeni norolojik defisit gelistiren ve eksitus olan)
prognoza sahip oldugu gorildi. Prognoz ile Glasgow Koma Skala skoru
(p<0,001), yogun bakim yatis siresi (p=0,038), ventilatérde kalma
stiresi (p<0,001) arasinda istatistiksel acidan anlamh iliski oldugu
goruldi. Prognoz ile cinsiyet, yas araliklari, nobet semiyolojisi, nobet
etiyolojisi, nobet siresi, norogoriintiilemesi ve status epileptikus
stireleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iliski saptanmadi.

Sonug: Ulkemizde cocukluk yas grubunda status epileptikus
etiyolojisini, klinik ozelliklerini, tedavi yaklasimlarini, prognostik
faktorlerini ve mortalitesini degerlendiren sinirli sayida calisma
bulunmaktadir. Bu nedenle cok merkezli, genis orneklemli, prospektif
calismalara ihtiya¢ duyulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Status Epileptikus, Etiyoloji, Yogun Bakim Unitesi,
Prognoz
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[PS-075]

DPH1 Geninde Homozigot Mutasyonla iliskili Diftamid
Eksikligi Sendromu-1 Olgu Sunumu

Sultan Cicek, Mirac Yildinim, Omer Bektas, Serap Teber

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Noroloji Anabilim Dali, Ankara

Amag: Diftamid eksikligi sendromu-1; otozomal resesif kalitiml, DPH1
genindeki homozigot ya da birlesik heterozigot mutasyonlarla iliskili
nadir multisistemik gelisimsel bir bozukluktur. Bu yazida belirgin
gelisme geriligi, dismorfik gortintim, boy kisaligi, el/ayak anomalileri ve
seyrek saclari olan DPHT geninde homozigot mutasyon tespit edilen iki
kardesi nadir gortilmesi nedeniyle sunduk.

Olgu: 13 aylk erkek ve 2,5 yasinda kiz cinsiyetli iki kardes yaygin
gelisme geriligi ve dismorfik goriinim olmasi nedeniyle getirildi. Anne
ve baba kuzen cocuklari olan hastalarda bilissel etkilenmenin daha
belirgin oldugu yaygin gelisimsel gerilik, genis alin, seyrek kirpik, kas
ve saclar, boy kisaligi, tirnak distrofisi ve kisa el falankslari mevcuttu.
Erkek hastada mikropenis, pes ekinovarus deformitesi, klonus,
parmak ucuna basarak yirime mevcuttu. Kiz hastada ise ek olarak
mikrosefali, dis anomalisi ve sakral bolgede mongol lekesi mevcuttu.
Biyokimya, metabolik testler ve elektroensefalografi normaldi. Beyin
MR goriintillemesinde bilateral frontal serebral hafif atrofi saptandi.
Kromozom analizi normal 46 XY/XX karyotip ve mikroarray analizi
normal olarak sonuglandi. Her iki olguda tiim ekzom dizilemede (WES)
DPHT geninde ¢.320A>G p.Tyr107Cys homozigot missense mutasyon
saptandi. Mevcut mutasyon Sanger sekanslama yontemiyle dogrulandi.
Anne ve babanin bu mutasyon icin tasiyici oldugu saptandi. Klinik,
laboratuvar ve genetik sonuglariyla her iki hastaya Diftamid eksikligi
sendromu-1 tanisi kondu.

Sonug: Dismorfik gortinim, yaygin gelisme geriligi, boy kisalig,
el-ayak anomalileri ve seyrek saclari olan hastalarda Diftamid eksikligi
sendromu-1 akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Diftamid Eksikligi Sendromu, DPH1 Mutasyonu,
Boy Kisalig, Seyrek Saclar
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[PS-076]

VAMP1 Geninde Homozigot Mutasyona Bagli Konjenital
Miyastenik Sendrom Tip 25: Olgu Sunumu

Gilcin Bilicen Yarenci', Mustafa Berk Geng2, Mirag Yildirim3,
Cigdem ilter Ucar3, Secahattin Bayav4, Merve Nur Tekin4, Serap Teber3

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligr ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Norolojisi Anabilim Dali, Ankara

4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklari Anabilim Dali,
Ankara

Amag: Konjenital miyastenik sendromlar (KMS), néromiskiler
kavsakta iletimin bozuldugu nadir, kalitsal hastaliklardandir. VAMP1
proteini, noromuskiler kavsakta sinaptik vezikiillerin presinaptik
membran ile kenetlenmesi ve flizyonunda rol alan SNARE kompleksinin
bir bileseni olan sinaptobrevin ailesinin bir tiyesidir. VAMP1 mutasyonu
ile iliskili KMS'de dogumdan itibaren veya ilk 6 ay icinde beliren
agir hipotoni, yutma ve solunum giicligu ve oftalmoparezi temel
bulgulardir. Literatiirde su ana kadar 9 hasta bildirilmistir. Burada
dogumdan itibaren agir hipotonisitesi olan ve VAMPT geninde
homozigot nonsense mutasyon saptanan bir hastayr sunduk.

Olgu: Sekiz yasinda erkek hasta, anne ve baba arasinda 2. derece
akrabalik olan evlilikten miadinda sezaryen ile 2860 gr olarak dogmus.
intrauterin donemden itibaren hareketlerinde azalma fark edilen
hastada dogumdan itibaren agir hipotoni saptandi. Fizik muayenede;
myopatik yiiz, hafif dismorfik yiiz gortintimi, sasilik, global gelisim
geriligi, malnutrisyon, ekstremite distallerinde kontraktirler saptandi
ve derin tendon refleksleri yaygin olarak alinamadi. Tekrarlayan akciger
enfeksiyonu, yutma giicligi ve malnitriisyon nedeniyle sik hastaneye
yatis oykisu olan hastaya 5 yasinda trakeostomi acildi. Yapilan
tetkiklerinde kreatin kinaz degeri, metabolik testleri, ekokardiyografik
degerlendirmesi normal sonuglandi. Elektromiyografide repetetif sinir
stimilasyonu normal olarak sonuclandi. Kromozom analizi 46, XY
karyotip ve mikroarray analizi normal sonuclandi. Tim ekzom dizileme
analizinde VAMPT geninde (c.202C>T; p.Arg68Ter) ekzon 3'te homozigot
nonsense mutasyon saptandi. Hasta KMS tip 25 tanisi aldi. Hastaya
pridostigmin ve salbutamol surup tedavisi uygulandi. Kas giictinde ve
solunum islevlerinde hafif iyilesme izlendi.

Sonug: Konjenital baslangicli agir hipotoni, erken donemde baslayan
beslenme ve solunum gicliikleri, sasilik ve oftalmoparezi gibi degisken
okuler semptomlarla basvuran hastalarda KMS ayirici tanida akilda
tutulmalidir. Erken genetik tani ve pridostigmin ile tedavinin erken
baslatiimasi, kas glicii ve solunum islevlerinde iyilesmeye yol acarak
yasam kalitesini artirabilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Hipotoni, Miyasteni, Mutasyon, Oftalmoparezi,
VAMP1

[PS-077]

Agir Klinik Bulgularla Seyreden Seronegatif Noromiyelitis
Optika Spektrum Bozuklugu Olgu Sunumu

Sultan Cicek, Mirac Yildirnim, Omer Bektas, Serap Teber

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Noroloji Anabilim Dali, Ankara

Amag: Noromiyelitis optika spektrum bozuklugu (NMOSB), santral
sinir sisteminin oncelikli olarak optik sinirleri ve spinal kordu, daha az
siklikla hipotalamus, area postrema ve periaquduktal gri cevheri tutan
nadir otoenflamatuvar demiyelizan hastaligidir. Bu yazida seronegatif
NMOSB klinigi ile basvuran 17 yasinda erkek hastayi nadir gortilmesi
nedeniyle sunduk.

Olgu: On yedi yas erkek hastanin ani baslayan sirt agrisi, ylrimede
zorlanma ve halsizlik sikayetleriyle dis merkeze basvurdugu ve servise
yatirildigr, yatisin ikinci giintinde tst ekstremitelerde giicstizliik ve biling
bulanikhigi gelistigi o6grenildi. Bir hafta oncesinde akut gastroenterit
oykisu oldugu belirtildi. Kontrasth kranial ve spinal MR gortintiilemede
cok sayida serebral hemisferlerde ve spinal kordda kontrast tutan
demiyelizan plaklar ve bilateral optik sinir tutulumu tespit edildigi
ogrenildi. izleminde solunum yetmezligi gelismesi iizerine entiibe
edilerek tarafimiza sevk edildi. Fizik muayenede; genel durumu kati,
entlibe, tetraparezik, derin tendon refleksleri ust ekstremitelerde
normoaktifti ve alt ekstremitelerde alinamadi, babinski yaniti bilateral
pozitifti. Laboratuvar tetkiklerinde; beyin omurilik sivisi (BOS) glukoz,
protein ve 1gG indeksi normal, anti-MOG antikoru (BOS ve serum),
aquaporin-4 antikoru, oligoklonal bant ve otoimmiin ensefalit paneli
negatif olarak sonuclandi. BOS kultirt ve viral PCR negatifti. Bilateral
VEP latanslarinda uzama tespit edildi. Elektroensefalografi normaldi.
Kontrol beyin MR goriintilemesinde her iki serebral hemisferde
kortikal, subkortikal ve bazal ganglialarda sinirlari net segilemeyen, T2/
FLAIR hiperintens, kontrastlanan ekspansil lezyonlar goriildii. Klinik,
laboratuvar ve radyolojik sonugclari ile hastaya seronegatif NMOSB
tanisi kondu. intravendz metilprednizolon 5 giin, IVIG 21 giin arayla
2 seans, terapotik plazma degisimi giinasir 7 seans uygulandi. idame
tedavi olarak Ritiiksimab haftalik 4 doz verildi. Yatisinin birinci ayinda
trakeostomi acildi. Ugiincii ay cekilen kontrol MR gériintiilemede
serebral ve spinal kord tutulumunun timayle geriledigi, serebral ve
serebellar atrofi gelistigi gortldi.

Sonug: NMOSB'nun ADEM ve MS gibi diger edinilmis demiyelizan
hastaliklardan erken ayirici tani yapilmasi uygun tedaviye baslamak icin
kritik 6neme sahiptir. Bu nedenle ani gelisen kas gli¢stizlig sikayetiyle
basvuran hastalarda ayirici tanida NMOSB akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Seronegatif Noromiyelitis Optika Spektrum
Bozuklugu, Optik Norit, Uzun Segment Transversmiyelit
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[PS-078]

Altinci Kraniyal Sinir Felcinin Nadir Bir Nedeni:
Noroborelyoz

Fatma Giil Ersan?, Orhan Ozdogan2, Emel Isiyell, Yasemin Ozsiirekgi3,
ibrahim Halil Oncel?

TAnkara Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Ankara

2Ankara Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Norolojisi Anabilim Dali,
Ankara

3Ankara Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari
Anabilim Dali, Ankara

Amag: Edinsel izole 6. kraniyal sinir felci siklikla akut baslangich
horizontal diplopi ile belirti verir. Cocukluk caginda 6. kraniyal sinir
felci etiyolojisinde timorler, kafa ici basing artisi, travma, enfeksiyoz
nedenler yer alirken hastalarin bir kisminda altta yatan herhangi bir
neden saptanmaz. Enfeksiyoz etiyolojiler olgularin % 6-11’inde saptanir.

Olgu: Bilinen hastaligi ve kullandigi ila¢ olmayan 8 yasinda kiz hasta
hastanemiz Genel Pediyatri Poliklinigine 4 giindiir olan bas agrisi,
cift gorme ve sol gozde ice kayma sikayetiyle basvurdu. Eslik eden
baska bir norolojik semptomu olmadigi, kafa travmasi gecirmedigi,
kusma sikayeti olmadigi 6grenildi. Tokat iline bagli bir koyde yasayan
hastanin 1 ay once ustiinde kene goriilen bir sokak kedisiyle temasi
oldugu 6grenildi. Fizik muayenesinde sol gozde laterale bakis kisithlig
ve horizontal binokiler bakista diplopisi mevcuttu. Diger norolojik
sistem muayeneleri dogaldi. Hasta Cocuk Norolojisi ve Goz Hastaliklari
bolumlerince degerlendirildi. Cekilen Beyin MR gortnttlemesinde
patoloji saptanmadi. Lomber ponksiyon yapildi. BOS acilis basinci 95
mmH20, BOS biyokimyasi normaldi. BOS CMV, EBV, HSV, VZV kan ve
BOS serolojileri negatif sonuglandi. Borrelia IgM kan 6rneginde pozitif
saptandi. Sonu¢ Western Blot ile dogrulandi. BOS Borrelia I1gM ve I1gG
negatif sonuclandi. Kardiyak tutulum acisindan cekilen EKG normadi.
Hastaya Noroborelyoz tanisi konularak doksisiklin tedavisi 1x100 mg
(PO) baslandi. Tedavi sonrasinda cift gorme ve gozde ice kayma sikayeti
azaldi. Devam eden sikayetlerine yonelik antienflamatuvar dozdan
ibuprofen tedavisi baslandi. Hastanin izlemine devam edilmektedir.

Sonug: Noroborelyoz, Lyme hastalarinin %3-15'inde goriilen, kraniyal
sinir tutulumlari, menenjit/meningoradikilit ve ensefalit gibi
tutulumlarla seyreden nérolojik bir tablodur. izole 6. kraniyal sinir
tutulumu ile basvuran hastalarda Noroborelyoz akilda bulundurulmah
ve oykide supheli hayvan temasi mutlaka sorgulanmalidir. Tetkikler
planlanirken oncelikle yasami tehdit edebilecek etiyolojiler ekarte
edilmeli, ardindan hastalar nadir nedenlerden olan Noroborelyoz
acisindan da degerlendirilmelidir. BOS Borrelia IgM ve 1gG antikorlari
hastaligin erken doneminde gosterilemeyebilir.Hastada kan seroloji
pozitifligi, tipik klinik bulgu ve tedaviye olumlu yanit tani koydurucu
olmustur.

Anahtar Kelimeler: Abdusens Felci, Cocuk, Etiyoloji, N6roborelyoz
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[PS-079]

Genis Klinik Spektrumu ile Adenozin Deaminaz 2 Enzim
Eksikligi

Tutku Baylan', Zehra Sule Haskologlu®, Fatma Aydin2, Nazli Demirbas?,
Hasret Erkmen?, Nilgtin Cakar2, Avniye Kiibra Baskin?, Serdar Ceylaner3,
Kaan Boztug?, Birsin Ozcakar?, Esin Figen Dogu’,

Kamile Aydan ikinciogullari!

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk immiinoloji ve Alerji Anabilim Dal,
Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Romatolojisi Anabilim Dali, Ankara
3intergen Genetik ve Nadir Hastaliklar Tani ve Uygulama Merkezi, Ankara

1Ludwig Boltzmann Institute for Rare and Undiagnosed Diseases (LBI-RUD),
Viyana, Avusturya

Amag: Adenozin deaminaz 2 (ADA2) eksikligi, ADA2 geninin fonksiyon
kaybir mutasyonlari ile iliskili, monogenik otozomal resesif kalitilan
otoenflamatuar bir hastaliktir. Tekrarlayan ates ataklari, sistemik
vaskiilit, erken baslangich inme, kemik iligi yetmezligi ve/veya immiin
yetmezlik ile karakterizedir. Ayrica otoimmiinite, lenfoproliferasyon
ve malignite ile de karsimiza gelebilir. Plazma/serum ADA2 enzim
aktivitesinin azalmasi veya yoklugu taniyi desteklese de kesin tani ADA2
geninde biallelik mutasyonun gosterilmesiyle konur. Enflamasyon
ve vaskilit iliskili bulgularin tedavisinde Anti-TNF (tumor necrosis
factor) ajanlarinin faydali oldugu bildirilmistir. Hematolojik ve/veya
imminolojik bulgulari 6n planda olan hastalarda ise hematopoetik kok
hiicre nakli (HKHN) énerilmektedir. Bu ¢alismada, Ankara Universitesi
Tip Fakiiltesi Cocuk immiinoloji-Alerji Bilim Dal’'nda 2016-2023 yillari
arasinda ADA2 enzim eksikligi ile takip etti§imiz alti hastanin klinik,
immiinolojik ve izlem ozelliklerini sunmaktayiz.

Olgu: Hastalarin (1E/5K) tani yaslari 10-32 yas arasindaydi. Ebeveyn
akrabaligi hepsinde mevcuttu. Tani zamaninda tekrarlayan ates ataklar
(n=4/6), karin agrisi (n=4/6), livedo retikiilaris (n=4/6), sik enfeksiyon
(n=4/6), hepatosplenomegali (n=3/6), artralji/miyalji (n=2/6), PAN
(n=1/6) ve malignite (n=1/6) mevcuttu. immiinolojik incelemelerinde;
hipogamaglobulinemi (n=4/6), lenfopeni (n=4/6), switched memory
B hiicre distklugu (n=4/6) izlendi. ADA2 tanisi konulmadan 6nce bir
hasta FMF+SLE, (¢ hasta FMF, bir hasta Diamond-Blackfan Anemisi
tanisi ile izlenmisti. Bir hastada da ise ilk basvuru tablosu EBV iliskili
Non-Hodgkin Lenfoma idi. immiin yetmezligi olan 4 hastaya IVIG
trimetoprim-stilfometaksazol profilaksileri baslandi. Dort hasta vaskilit
ve otoenflamasyon iliskili bulgular icin anti-TNF tedavi almaktadir.
Pansitopenisi ve tekrarlayan agir enfeksiyonlari (pnomoni ve sepsis)
olan bir hastaya HKHN yapildi. Hastalarin klinik, laboratuvar ve tedavi
ozellikleri Tablo 1’de verilmistir.

Sonuc: ADA2 eksikligi cok genis bir spektrumda karsimiza cikmaktadir.
Bu durum, yiiksek morbiditesi ve hatta mortalitesi olan bu hastaliga
tani koymayi zorlastirmaktadir. Tekrarlayan ates, akut faz yiiksekligi
ve vaskulit bulgulari olan her hastanin ADA2 eksikligi yoniinden
degerlendirilmesi énerilmektedir. immiin yetmezlik bulgular ciddi
olan hastalar ile agir sitopenileri olan hastalarda HKHN kiiratif tedavi
imkani saglamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Adenozin Deaminaz 2 (ADA2) Eksikligi, Vaskiilit,
Poliarteritis Nodosa (PAN), Lenfopeni, Immiin Yetmezlik
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Tablo 1. ADA2 eksikligi ile takip edilen olgularin klinik, fizik muayene, laboratuvar dzellikleri ve izlem sonuglar
Olgu1 Olgu2 Olgu 3 Olgu 4 Olgu 5 Olgué
Giincel yas (yil) 38 17 15 17 11 16
Semptom baslama yas: (yil) 32 12 7 1 7 8
Tani yasi (ylll 32 13 11 15 10 15
Cinsiy kiz kiz kiz erkek kiz iz
Akraba evliligi var var var var var var
Ailede immiin yetmezlik var var var var Var Var
oykdsl Kardes olim oykisd, Kardes olim oykusi,
karin agnisi ve ateg aralikh karin agnisi
ataklan
Tamida klinik / muayene bulgulari
Tekrarlayan ates ataklan yok var var yok var var
Artralji / Myalji yok var var yok var var
Kutanéz bulgular yok Livedo retikilaris, Livedo retikilaris, Livedo retikillaris, | Livedo racemosa, livedo | Livedo racemosa, livedo
raynaud fenomeni, eritema induratum, tinea | hiperpigmentasyon retikilaris retikilaris
atopik dermatit capitis, vaskilit
Nérolojik bulgular yok yok Aralikl bas agrisi yok yok Aralikli bag agnsi
immunolojik bulgular Lenfopeni Lenfopeni Lenfopeni Lenfopeni Switched memory B ve Ig M distiklugo
Hipogamaglobulinemi | Hipogamaglobulinemi Hipogamaglobulinemi | Hipogamaglobulinem | Marjinal zon B hiicre | Switched memory B ve
Switched memory B hiicre | i Switched memory B dusukliga marjinal zon B hiicre
distklaga ve Marjinal zon B disukloga
hilcre diigiklGga
Hematolojik bulgular Nétropeni Anemi Otoimmiin hemolitik Pansitopeni yok yok
anemi
PAN benzeri bulgular Yok yok var yok yok yok
Enfeksiyon Oykilsii Sik USYE Sik USYE Sik USYE/ ASYE Sepsis, pnémoni yok yok
Malignite/ Non Hodgkin Lenfoma- Hepatosplenomegali Hepatosplenomegali, Splenomegali yok yok
lenfoproliferasyon EBV iligkili mediastinal LAP
Diger bulgular - Gingivit Gingivit Gingivit yok yok
Kifoskolyoz Kifoskoly
Lenfosit Alt Gruplari (% )(mm?)
CD3+16-56- 64 (58-82) 454 84(58-82) 562 80 (45-74) 936 87(58-82) | 386 70 (57-81) 1694 | 75(58-82) 1605
CD3-16+56+ 5 (8-30) 35 5(8-30) 34 3(8-28) 35 3 (8-30) 14 9 (8-28) 217 3 (8-30) 64
CD3+CD4+ 35(26-48) 248 60 (26-48) 402 50 (24-47) 585 35(26-48) | 161 | 46(24-47) 1113 48 (26-48) 1027
CD3+CD8+ 34 (16-32) 206 23 (16-32) 154 16 (17-37) 187 50(16-32) | 230 21(17-37) 508 23 (16-32) 492
CD19+ 23 (10-30) 163 11(10-30) 73 24 (10-27) 280 6 (10-30) 27 14 (10-27) 338 19 (10-30) 406
€D20+ 23(9-28) 163 11(5-28) 73 24 (11-25) 280 6(9-28) 27 14 (11-25) 338 19 (9-28) 406
RTE (CD4+CD45RA+ CD31+) 23 60 a4 31 62 67
Lenfosit Aktivasyonu PR Normal Normal & Normal Normal
Tedavi ve izlem
Genetik tan oncesi tani ve yok FMF FMF Diamond-Blackfan FMF FMF
tedaviler Kolsisin Kolsisin Anemisi Kolsisin Kolgisin
Prednizolon, Prednizolon
Mikofenolik asit,
Siklofosfamid
Tedavi ve sonug R-CHOP Kemoterapi Anti-TNF (Etanercept) Anti-TNF (Etanercept) wviG Anti-TNF Anti-TNF
Protokolii IVIG MG TMP-STX profilaksisi (Adalimumab) (Adalimumab)
VIG TMP-STX profilaksisi TMP-STX profilaksisi
TMP-5TX profilaksisi Vaskilit ve Vaskilit ve enflamasyon HKHN
Kaybedildi enflamasyon bulgulari | bulgulan kontrol altinda +14.ayinda
kontrol altinda tam dondr kimerizmi
mevcut
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[PS-080]

Kronik Graniilamatoz Hastalik Tanili Hastada Mycobacterium
Chelonae ve Aspergillus Pnomonisi Birlikteligi

Gokcan Oztiirk?, Sule Haskologlu, Kiibra Baskin!, Nazli Deveci Demirbas?,
Ergin Ciftci2, Figen Dogu', Aydan ikinciogullar’

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji immiinoloji Anabilim Dall,
Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiktesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara

Amag: Kronik granilomatoz hastalik (KGH), nikotinamid adenin
dinuikleotit fosfat (NADPH) oksidaz sistemindeki defektlere bagl olarak
gelisen, tekrarlayan ve yasami tehdit eden enfeksiyonlar ve artmis
enflamatuar yanita bagl graniilom olusumu ile karakterize heterojen,
kahtsal primer bir immin yetmezlik hastaligidir. NADPH oksidaz'in
6 bileseninden herhangi birindeki genetik bir bozuklukla ortaya
cikar. KGH, genellikle erken cocukluk veya bes yas altinda piriilan
akintili lenfadenit, tlserlesen deri lezyonlari, pnémoni, perianal apse,
gingivit ve osteomiyelit gibi enfeksiyonlar ve graniilom olusumu ile
tani konulmaktadir. Enfeksiyonlara en cok katalaz (+) S. Aureus ve
Aspergillus, basta olmak tizere B. Cepecia, S. Marcescens, Nocardia
neden olmaktadir. Biz burada, KGH’si olan 5 yasinda bir erkek hastada
es zamanli nontiiberkiiloz mikobakteri enfeksiyonu ve Aspergillus
pnomonisi tablosunu sunmaktayiz.

Resim 1: Hastanin tedavi oncesi bilgisayarli toraks tomografisi

Olgu: Bes yasinda erkek hasta, BCG asisi sonrasi bilateral servikal
lenfadenit geciren hasta 15 aylikken multipl mezenter lenfadenit,
hepatosplenomegali ve beyaz kiire yiiksekligi nedeniyle merkezimize
basvurdu. immiinolojik incelmelerinde; nitroblue tetrazolium testinin
negatif ve dihidrorodamin ile noétrofil fonksiyonlarmin cok diisiik
oldugu gorildi. Genetik analizinde CYBB geninde hemizigot mutasyon
tanimlanan hasta KGH tanisi aldi. Antibakteriyel, antifungal profilaksileri
ve interferon-gamma tedavisi baslandi. Bes yasinda pnomoni nedeniyle
servise yatirildi. Toraks BT'sinde mediastinal, intraabdominal cok sayida
lenfadenopati ve Aspergillus'a bagli olabilecek pulmoner nodiiller, sol
akciger parankiminde buzlu cam alanlari saptandi. Bronkoskopi yapildi,
bronkoalveoler lavajda (BAL) Aspergillus PCR(+) saptandi. Piperasilin -
tazobaktam ve vorikonazol tedavisinin birinci ayinda cekilen kontrol
Toraks BT'de konsolidasyon alanlarinda gerileme saptandi. BAL 6rnegi
tiberkiloz kiltirtinde non-tiiberkiiloz mikobakteri Gremesi oldu.
INH, rifampin, azitromisin, etambutol tedavileri baslandi. Mikobakteri
tiplendirilmesinin M. Cholenea sonuglanmasi ile tedavi Levofloksasin,
Amikasin ve imipenem olarak revize edildi. Anti-tiiberkiiloz tedavinin
birinci ayinda yapilan Ug hafta IV levofloksasin, amikasin ve imipenem
tedavisi sonrasi oral TMP-STX ve levofloksasin tedavisi, taburculuk
sonrasi bir yila tamamlandi.

Sonug: KGH, ciddi ve hayati tehdit eden enfeksiyonlar, tekrarlayan
apseler, BCG asisi ile iliskili komplikasyonlar yaninda enflamatuvar
barsak hastaligi ve graniilomatoz lezyonlarla karsimiza cikabilmektedir.
Mantarlara bagli pnomoni ve sepsis bu hastalarda akilda tutulmahdir.

Anahtar Kelimeler: Primer immiin Yetmezlik, Kronik Graniilamatoz
Hastalik, Aspergillus, Non-tiiberkiiloz Mikobakteri

Mediastinal, hiler, kardiyofrenik aci, paraozefageal ve retrokurural
yerlesimli cok sayida lenfadenopati. Pulmoner nodiiller Sol
akciger alt kesimde paramediastinal yerlesimli yumusak doku, sol
hiler biytimus lenf nodlari, buzlu cam alanlar (kitle ? Aspergillus
pnomonisi?)

Sol akciger alt kesimde paramediastinal yerlesimli yumusak doku,
icerisinde belirgin hava bronkogrami izlenmektedir ve boyutlari
onceki incelemeye gore gerilemistir. Sag akciger alt lob medialde
peribronkovaskiiler konsolidasyon alanlari.

Resim 2: Hastanin tedavinin 28. giintinde ¢ekilen kontrol bilgisayarli toraks tomografisi
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[PS-081]
PRKCD Mutasyonuna Sahip iki Olguda Farkh Klinik Seyir

Selin Akyiiz Oktay', Zehra Sule Haskologlu®, Burcu Sarigiil Cimi®,
Can Akal', Candan islamoglu’, Fatma Aydin2, Baran Erman3,
Kaan Boztug#, Erdal ince>, Esin Figen Dogu’, Kamile Aydan ikinciogullar

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari Anabilim Dall,
immiinoloji ve Allerji Bilim Dali, Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Romatoloji Bilim Dali, Ankara

3Hacettepe Universitesi, Can Sucak Translasyonel immiinoloji Arastirma
Laboratuvari, Ankara

4Viyana Tip Universitesi, Cocuk ve Adolesan Saghgi Anabilim Dali, Viyana,
Avusturya

SAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dali, Ankara

Amac: Protein Kinaz C (PKC), cesitli hicresel sireclerde onemli
duzenleyici roller Gstlenmektedir. PKCS (PRKCD) molekiilii ise B lenfosit
sinyal yolaklarinda ve otoimmiinitede onemli rol oynamaktadir. PRKCD
eksikligi, monogenik sistemik lupus eritematozusun nedeni olarak
tanimlanmis, zamanla, otoimmiin lenfoproliferatif sendromla iliskili
sendromlar ve enfeksiyon duyarhhgi ile basvuran hastalar icerecek
sekilde genislemistir. Burada, birbirlerinden farkli klinik bulgularla
basvuran, PRKCD eksikligi saptanan iki olgumuzu sunmaktayiz.

Olgu: ilk olgu, 21 yasinda erkek, sikayetleri 40 giinliikten itibaren
tekrarlayan ates ataklari seklinde baslamis. iki yasinda yanaklarda
akneiform vasifta baslayip, tiim viicuduna yayihm gosteren dokiintileri

olup, hiperkeratotik ve retikiiler deri pigmentasyonlari haline donmyis,
deri biyopsisinin patolojisi, C1q dusukligiyle seyreden SLE olarak
degerlendirilmis. izleminde biiyiime geriligi, tirnak ve oral mukozada
distrofik degisiklikler, bilateral katarakt, hepatosplenomegali, immiin
trombositopeni ve notropeni gelismis. Anne baba arasinda akraba
evliligi olan hasta bu yakinmalarla tarafimiza basvurdu, imminolojik
incelemelerinde B hiicre ve RTE hiicrelerde dustklik saptandi. WES
analizinde PRKCD geninde homozigot mutasyonu tespit edildi. Sirolimus
ve IVIG tedavileri ile HSM ve ITP'si kontrol altina alind. ikinci olgu, 16
yasinda kiz, 6 aylikken sol aksiller lenfadenit ve hepatosplenomegali
nedeniyle basvurdu. Lenf nodu biyopsisinde M. Bovis tiredi. Dissemine
BCG enfeskiyonu gelisti. Takibinde tekrarlayan ates ataklari, Salmonella
bakteriyemileri ve gingivitleri oldu. 3,5 yasinda ates, poliartrit ve
makiilopapiiler dokiintiiler gelisti ve Jivenil idiyopatik Artrit olarak
degerlendirildi. izleminde lenfadenopati, hepatosplenomegali, kronik
hastalik anemisi ve otoimmiin hemolitik anemi de gelisti. ANA ve
ANCA yiiksek pozitif saptandi. immiinolojik tetkiklerinde burst testinde
dusuklik saptandi. Anne baba arasinda akrabalik olmayan hastanin
WES analizinde PRKCD mutasyonu tespit edildi. IVIG ve sirolimus
tedavileri ile tim bulgularinda diizelme gozlendi.

Sonug¢: PRKCD mutasyonu cesitli klinik tablolar ile karsimiza
cikabilmektedir. Hastalar, lupus benzeri otoimmiinite, immiin yetmezlik
ve lenfoproliferasyonun farkli modelleriyle heterojen bir sekilde
karsimiza gelmektedir. Takip ettigimiz iki olguda da otoimmiinite ve
immiin yetmezlik bulgularindan yola cikilarak taniya gidilebilmistir.
PRKCD molekiliiniin roli anlasildikca klinik tablo ve tedavi secenekleri
netlesecektir.

Anahtar Kelimeler: Otoimmiinite, immiin Yetmezlik, PRKCD Mutasyonu
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[PS-082]

SARS-COV-2 ile Enfekte Primer immiin Yetmezligi Olan
Hastalarin Klinik Bulgulari Ve Tedavi Sonuglari

Nazli Deveci Demirbas', Sule Haskologlu?, Kiibra Baskin?, Hasret Erkmen’,
Emrah Giin2, Tanil Kendirli2, Ceren Karahan3, Halil Ozdemir4, Ergin Ciftci4,
Aydan ikinciogullarl, Figen Dogu’

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk immiinoloji ve Alerji Anabilim Dall,
Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Yogun Bakim Anabilim Dali, Ankara
3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Mikrobiyoloji Anabilim Dali, Ankara

“Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara

Giris: Eylul 2023 itibariyle, siddetli akut solunum sendromu
koronaviriis 2 (SARS-CoV-2) diinya capinda 684 milyon enfeksiyona
ve koronaviriis-2019 (COVID-19) hastaligina bagh 6,8 milyondan fazla
6ltime sebep oldu. Primer immiin yetmezligi (P1Y) olan bireylerde SARS-
CoV-2 enfeksiyonu ile ilgili yapilan calismalar son donemde oldukca
onem kazanmistir.

Gere¢ ve Yontem: Bu calismada, Mart 2020 ile Mart 2022 SARS-CoV-2
enfeksiyonu geciren 59 PIY olgusunun klinik bulgular ve tedavileri
sunulmustur.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 59 hastanin COVID-19 hastalig
tanisinda PCR, serolojik testler ve radyolojik bulgular kullanildi. En sik
basvuru yakinmasi, 38 (%64) hasta ile ates yiiksekligi iken, ikinci en
sik yakinma 19 (%32) hasta ile oksirik idi. Basvuru aninda hastalarin
20'sinde (%34) lenfopeni, 6'sinda (%10) notropeni mevcuttu. Hastalarin
immin yetmezlik tanilari; 27'si (%48) kombine immiin yetmezlik,
19u (%32) antikor eksikligi, 8'i (%13) fagositer sistem defekti, 2’si
otoenflamatuvar hastalik, 2’si immiin disregulasyon ve 1'i dogustan
immiin sistem defekti idi. Hastalarin 37’si (%62) ayaktan, 23’ (%38)
ise hastanede vyatirilarak tedavi alirken, 9'u (%15) yogun bakimda
izlendi. Bes hasta MISC-C tanisi ile IVIG, steroid, remdesevir, konvelesan
plazma transfiizyonu tedavilerini aldi. Mekanik ventilasyon 5 hastaya,
non-invaziv mekanik ventilasyon ise 2 hastaya uygulandi. Yirmi dort
(%40) hasta favipravir ile tedavi edildi. Hastalarin 4’ MISC nedeniyle
kaybedildi.

Sonu¢: Bagisiklik yetmezligi olan hastalarda COVID-19'un siddeti ve
sonuclari arasindaki iliski karmasik gortinmektedir. Calismamizda
mortalite orani dustktir. En iyi sonuglar icin, COVID-19 ile enfekte
PIY hastalari, birincil takiplerini yapan imminologlarla isbirligi icinde
tedavi edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: COVID-19, SARS-CoV-2, Primer Iimmiin Yetmezlik
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[PS-083]

Apolipoprotein C-1l Eksikligi ile ilgili Olgu Sunumu:
Beslenme Yaklasimi Ve Sonuclar

Yahya Cor?, Yilmaz Yildiz2, Gozdem Kayki3, Kiibra Yiiksel Bican2, Ferid
Aliyev3

THacettepe Universite Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Ankara

2Hacettepe Universite Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Anabilim
Dali, Ankara

3Hacettepe Universite Tip Fakiiltesi, Neonatoloji Anabilim Dali, Ankara

Amagc: Apolipoprotein C-1l eksikligi tanisi koyulan hastalarda uygun
diyet tedavisi ile hipertrigliserideminin basari bir sekilde gerilemesidir.

Olgu: Ailesel silomikronemi sendromu, siddetli hipertrigliseridemi
iliskili nadir kalitsal bir hastaliktir. Lipoprotein lipaz eksikligi ve
apolipoprotein C-1l eksikligi ailesel silomikronemi sendromunun iyi
bilinen iki otozomal resesif nedenidir. Lipoprotein lipaz enzimini
aktive eden Apo Cll diizeyinin eksikligine bagh VLDL ve SM klirensi
azalmistir. Plazmada SM ve VLDL dizeyleri artar. Bu hastalarda ciddi
hipertrigliseridemi (>1000 mg/dL) ve siit rengi kan goriinimi veya
ertiptif ksantomalar ile dikkat cekebilirler, ancak ayni zamanda akut
tekrarlayan veya kronik pankreatit ile de ortaya cikabilirler. Tedavide
amag, plazma trigliseridlerini 500 mg/dL'nin altina indirmek ve
hastayr akut pankreatit ataklarindan korumaktir. Bu olgu sunumunda,
dogumdan 5 giin sonra topuk kani alinirken farkedilen acik pembe
renkli kan goriilmesi tzerine arastirilan, ciddi hipertrigliseridemisi
(15.038 mg/dL) olan bir hastayi sunacagiz. Hastamizin postnatal 12.
giininde alinan APOC2 gen dizi analizi ile homozigot mutasyonu
(c.3G>T) ortaya ¢ikartilmstir.

Sonug: Hastanin tedavisi icin kullanilan yaklasim, disiik yag icerigine
sahip ozel bir diyeti icerir. Glinluk enerjinin %30’'unun yagdan geldigi
ve bu vyaglarin %50’sinin orta zincirli yag asitlerinden olustugu bir
diyet hastaya verilmistir. Bir ay stiren bu ozel diyet uygulamasinin
ardindan hastanin trigliserid seviyeleri dismustiir. Bu sonug, agresif
tibbi mudahalelerin gerekli olmadigini ve uygun diyet tedavisinin etkili
olabilecegini gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Ailesel Silomikronemi, APO-CIl Eksikligi,

Hipertrigliseridemi
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[PS-084]

Erken Teshis Edilen Kalitsal Metabolik Hastaligi Olan
Hastalarda Uzun Siireli Sagkalimi Ongoren Yeni Bir indeks:
IGAm-indeks

Merve Koc Yekediiz, Engin Kose, Fatma Tuba Eminoglu

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Anabilim Dali, Ankara

Giris: Genisletilmis yenidogan tarama programinin olmadigi tilkelerde,
kalitsal metabolik hastaliklarin (KMH) cocukluk ¢aginda mortalite
orani vyaklasik %25'tir. Kardes oltimiu, dismorfizm, hipotoni, nobet,
ensefalopati, beyin goriintiilemesinde talamus lezyonu, respiratuvar
problemler, hepatik yetmezlik, metabolik asidoz, hiperamonyemi
ve enfeksiyon KMH’lerde mortaliteyi artiran risk faktorleri olarak
bilinmektedir. Mortalite riskini artiran sebepler biliniyor olsa da uzun
donem sagkalimi gosteren bir indeks calismasi bugtine kadar hic
yapilmamistir.

Gereg ve Yontem: Yasaminin ilk ayinda hospitalize edilmis 260 hasta
retrospektif tarandi, KMH tanisi netlesen 94 hasta arastirmaya dahil
edildi. Genel sagkalim icin bagimsiz prognostik faktorleri belirlemek
amacayla klinik ve laboratuvar verileri degerlendirildi. Sagkalimi
tahmin etmek icin Kaplan-Meier analizi kullanildi. Bagimsiz prognostik
degiskenleri belirlemek icin Cox’s proportional hazard regression
models kullanildr.

Bulgular: Popilasyonumuzda 94 hastanin 38’1 eks olmustu.
Dismorfizm, ekstremite anormallikleri, solunum sikintisi, siyanoz,
yiiksek transaminaz, yiksek INR, hipoglisemi, hipoalbiiminemi,
metabolik asidoz, elektrolit dengesizligi ve aneminin varligi daha
kotli sagkalimla iliskilendirildi. Yuksek INR (HR: 0,17, %95 GA: 0,03-
0,87, p=0,034), hipoglisemi (HR: 0,48, %95 GA: 0,25-0,91, p=0,026)
ve hipoalbiiminemi (HR: 0,09, %95 GA: 0,03-0,26, p<0,001), karistirici
faktorler dizeltildikten sonra sagkalim icin bagmsiz prognostik
faktorler olarak belirlendi. Sagkalimi tahmin etmek Uzere yeni bir
indeks (IGAm = INR-Glukoz-Albiimin metabolik indeksi) yapilandirmak
icin INR, glukoz ve albtimin kullanildi (Tablo 1). Medyan sagkalim,
IGAm yiiksek grupta (2 veya 3 puan), IGAm dusuk (1 veya 0) gruba gore
daha kisaydi (p<0,001). IGAm indeksi icin Harrell’s c-indeksi 0,73’tu
(Sekil 1).

Sonug: KMH’li hastalarda uzun sireli sagkalimi ongoren yeni bir IGAm
indeksi olusturduk. Yiksek bir IGAm indeksi, IMD’li hastalarda daha
yiksek mortalite ile iliskiliydi.

Anahtar Kelimeler: indeks, Kalitsal Metabolik Hastalik, Mortalite, Uzun
Donem Sagkalim

Tablo 1: IGAm indeks

Parametreler Evet Hayir
Yiiksek INR 1 0
Hipoglisemi 1 0
Hipoalbiiminemi 1 0

IGAm-diisiik: 0-1
IGAm-yiiksek: 2-3

Strata ~+ IGAm-Low ~ IGAm-High
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'
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'
]
=
=
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----- -+
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Months

Sekil 1: IGAm Gruplarina Gore Kaplan-Meier Genel Sagkalim Tahminleri
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[PS-085]

Kahtsal Metabolik Hastaliklarin Ozel Diyet Yonetiminde
Yapay Zekanin (ChatGPT) Basarisi

Merve Koc Yekediiz, Fatma Tuba Eminoglu

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Anabilim Dali, Ankara

Giris: Yapay zeka, tip alaninda ivme kazanarak guinlik kullanima
girmistir. ChatGPT ile ilgili tip alaninda kisith sayida arastirma vardir.
Kalitsal metabolik hastaliklarin ozel diyet yonetiminde yapay zekanin
basarisi bu ¢alisma ile diinyada ilk kez arastiriimistir.

Gereg ve Yontem: Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi (AUTF) yerel internet
ag kullanilarak “Aminoasidopatiler (A)”, Organik asidemiler (B)”, “Ure
dongi bozukluklar (C)”, “Karbonhidrat metabolizma bozukluklari (D),
“Mitokondrial hastaliklar ve diger enerji metabolizma bozukluklari (E)”,
“Dislipidemiler (F)” alanlarinda ozel diyet ile ilgili sorular ChatGPTye
yonlendirilmistir. Yapay zeka tarafindan verilmis cevaplarin dogrulugu
uluslararasi kabul gormis kilavuzlara gore degerlendirilmis ve cevap
verme sireleri hesaplanmistir.

Bulgular: Otuz sorunun 10 tanesi (%33,3) ChatGPT tarafindan dogru
cevaplanamamis olup bunlardan ikisi (E1ve F1) hastaligin seyrini kot
etkileyebilecek sekilde hatalidir. “Mitokondrial hastaliklar ve diger
enerji metabolizma bozukluklar” 70/100 puan ile “aminoasidopatiler”

66,7/100 puan ile en iyi yanit alinan alan olmustur. Ure dongii
bozukluklari alani ise 19,2 sn/soru ile en uzun cevaplanma siiresine
sahip alan olmustur. “Dislipidemiler” alanina ait sorularda atiflanan
referanslarin %70'sinin makale degil, sosyal/saglik siteleri oldugu
gorlildii ve bu alandaki dogru cevap orani %50 saptandi. Alti alan
birlikte degerlendirildiginde Chat GPT'nin basarisinin ortalama 15,8 sn/
soru hiziyla %59,6 oldugu gortildu (Tablo 1).

Sonug: Arastirmada, net dogru cevabi bilinen sorular belirlenmistir.
Ortalama cevap alinma hizi ve alanlar arasindaki farklar
degerlendirilmistir. internet aginin hizina bagh olarak farkhlklar
olusmasi bir kisithlik oldugundan cevap hizinin genellenebilirligi
zayiftir. Tim alanlarin ortalama puanina bakilarak sorularin (gte
ikisinden azina basarili cevap alinabildigi ¢ikariminda bulunulabilir.
Ancak bu oran hasta yonetimi icin yapay zekadan yardim alan uzmanlar
icin tatmin edici degildir. Hastalarin yapay zeka uygulamasindan bilgi
almak istediginde de tamamen yanhs cevaplar elde etmesi olasidir
ve arastirmamizda tedaviyi olumsuz etkileyebilecek iki cevap da elde
edilmistir. Bu kadar net mekanizmaya ve tedaviye sahip tanilarda
bile dustk puanlar elde edilmesi, bireysel tedaviler de goz oniine
alindiginda, yakin gelecekte yapay zekanin insan giiciniin yerine
gecebilecegi ongoristinin oldukca uzaginda goziikmektedir.

Anahtar Kelimeler: ChatGPT, Kalitsal Metabolik Hastaliklar, Ozel Diyet,
Yapay Zeka

Tablo 1: Kalitsal Metabolik Hastaliklarin Ozel Diyet Yonetiminde Yapay Zekanin (ChatGPT) Basarisi
ChatGPT Kontrol
A. Aminoasidopatilerde diyet Dogru cevap ChatGPT cevabi (orijinal cevaplar) cevap siire listesi Puan
(sn)
Tum yiiksek proteini gidalardan - iste fenilketoniiride kacinilmasi gereken
ka¢inilmasini/ kisitlanmasini gerektirir: . )
1) Et, tavuk, balik, yumurta, sit, hayvan bazi yiyecekler:
o~ ’ " N . 1) Et, balik, tavuk, hindi, sigir eti, domuz
. . stittinden elde edilen peynir (inek, kegi, ) . o .
A1. Fenilketonride kacinilmasi koyun) eti ve sakatatlar, siit, yogurt, peynir ve 14 4 2
gereken gidalar nelerdir? Y . g dondurma gibi st Griinleri
2) Findik, tohum, kinoa, bugday, yulaf, . L.
; : 3) Baklagiller, findik ve badem gibi
cavdar, arpa, soya, bakliyat, mercimek . .
) S L kuruyemisler, cikolata ve tathlar
3) Jelatin ve spirulina gibi su yosunlari 4) Aspartam gibi yapay tatlandincilar
4) Aspartam (tatlandirici) P 8ibt yapay
AZ. Qn do‘rt yasln“dg 56 kg erkek . S On dort yasindaki 56 kg agirhgindaki bir
klasik fenilketontri hastasinin On dort yas erkek hasta icin onerilen A, . .
- . . A erkek icin, guinltik fenilalanin alimi 250-
glinliik almasi gereken protein protein en az 50 gr/giin, dnerilen - . 32 + 20
. Lo . ; L 500 mg arasinda olmalidir. Glnliik protein
ve fenilalanin miktar kag mg/gr | fenilalanin 250-750 mg/gtinddir. .
alimrise 1,2-1,5 g/kg arasinda olmahdir.
olmalidir?
Amacg bir yandan hastanin normal
A3. Tirozinemi hastalarinda diyet | blyime ve gelismesi saglanirken bir Tirozinemi hastalarinda diyet ile
ile hedeflenen kan tirozin diizeyi | yandan da plazma Tirozin diizeyinin hedeflenen kan tirozin diizeyi, 200-500 15 + 20
kactir? glivenilir oldugu dustinilen 200-400 mmol/L arasinda tutulmasi amaglanir.
umol/L arahginda tutmaktir.
A4. Diyet alan MSUD Losin 100-300 umol/L , »
hastalarinda onerilen hedef S 170-200 umol/L arasinda bir plazma l6sin
L . izol6sin 100-300 umol/L L .
plazma dalli zincirli amino asit . seviyesi hedeflenir. 15 + 6,7
duzeyleri kactir? Valin 200-400 pmol/L (1 madde)
' (3 madde)
A5. 12 yasinda homosistintri Hastaligin tedavisinde, metioninden
tanili 40 kg kiz hasta icin giinde . . kisith ve yeterli sistin iceren bir beslenme
yaklasik ne kadar metionin 7-21 mg/kg/glin metionin programi diyetisyenler tarafindan 1 0
verilmesi onerilir? planlanir.
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Tablo 1: Devami
ChatGPT Kontrol
A. Aminoasidopatilerde diyet Dogru cevap ChatGPT cevabi (orijinal cevaplar) cevap siire listesi Puan
(sn)
Aminoasidopatiler total puan: 66,7/100 ortalama cevaplama siiresi: 16,8 sn/dk
ChatGPT Kontrol
B. Organik asidemilerde diyet Dogru cevap ChatGPT cevabi (orijinal cevaplar) cevap siire listesi Puan
(sn)
Akut atakta gelen hastada amac; Akut hastalik doneminde, hastanin
B1. Organik asidemilerde akut uygun enerji desteginin sagIaAnm“asL durumgnaugore, sivi ve elektrolit .
. . katabolizmanin engellenmesi, ytiksek dengesi saglanmalidir. Ayrica, kan sekeri
hastalik doneminde beslenme PO - . B . ’ 12 + 20
. glukoz icerigi ile inslin saliniminin diizeyleri kontrol edilmeli ve gerekirse
tedavisi nasil olmalidir? . - . .
uyarilmasi ve anabolizmanin duizeltilmelidir. Beslenme tedavisinde,
desteklenmesidir. protein alimi kisitlanmahdir.
B2. Organik asidemilerde atesli Yasa gore degisir, yaklasik 6-10 mg/kg/ Pec.ilat“nk oIguIar?a S‘?‘?“e ortalama 5 mt/
- . . . . e z . kg infiizyon hizi 6nerilir (bebeklerde saatte
enfeksiyon doneminde verilmesi | dk glukoz inflizyonu saglayacak sekilde
. N o . 6-8 mL/kg, 1-6 yas arasi ¢ocuklarda saatte | 21 + 20
gereken intravenoz glukoz ayarlanmasi onerilmektedir. -
infiizyon hizi nasildir? 4-6 mL/kg ve 6 yasindan buyik ¢ocuklarda
’ ise saatte 2-4 mL/kg).
I . L . L Organik asidemilerde hiperamonyemi,
B3.0rganik asidemilerde Organik asidemiler sekonder tre dongii Lo . . .
; . N tire siklusunda bir enzim eksikligi veya 14 + 20
hiperamonyemi neden olusur? bozuklugu yaratir. - .
bozuklugu nedeniyle ortaya cikar.
B4. 1 gram protein iceren Bu bilgiyi saglamak mimkin degildir.
ekmekteki tahmini izolosin, 50 mg valin, 36 mg treonin, 36 mg Ancak, ortalama bir beyaz ekmek dilimi 12 i 0
metiyonin, treonin, valin ve izolosin, 14 mg metionin, 43 kcal yaklasik 75 kalori icerirken, tam bugday
enerji icerikleri nasildir? ekmegi dilimi yaklasik 100 kalori icerir.
B5. Bes aylik 5600 gram
proplyomk“a5|‘(A:Iem| tamh erkek 2,5-3,5 gr/kg protein, 95-145 kcal/kg gin | Ne yazik ki, sorunuzun cevabini bulmak
hastanin gunluk protein, kalori enerji, 130-160 mL/kg sivi icin yeterli bilgiye sahip degilim I i 0
ve sivi ihtiyaci yaklasik ne I g cny 81y p degiiim.
kadardir?
Organik asidemiler total puan: 60/100 ortalama cevaplama siiresi: 14,8 sn/dk
C.Ure déngii bozukluklarinda _ ChatGPT Kontrol
. Dogru cevap ChatGPT cevabi (orijinal cevaplar) cevap siire S Puan
diyet listesi
(sn)
C1. Ure dongi bozuklugu olan Amonyak urﬂetlmlnl artiran gidalar arasinda
~ . . kirmizi et, siit, yumurta, findik, soya ve
hastalarda amonyag artiran gida | Proteinden zengin gidalar S . . 17 + 20
. fasulye gibi protein agisindan zengin
grubu nedir?
gidalar yer ahr.
Akut atak sirasinda, hastalarin protein
. . . g . alimi sinirlandiriimalidir. Protein aliminin
Oncelikle ekzojen dogal protein alimi T
. - . sinirlandiriimasi, amonyak tretimini
azaltilmali veya kesilmeli, endojen I
e g . . L azaltmaya yardimci olabilir. Hastalarin
(2. Ure dongii bozuklugu olan protein katabolizmasini engellemek igin . o
) N " . ; diyetleri, ozellikle akut atak sirasinda,
hastalarda akut atakta diyet nasil | hastaya yiiksek enerji ve esansiyel amino ; H . 23 + 20
- P B o S . - karbonhidratlar ve yaglar acisindan zengin
verilmelidir? asit destegi (hastaliga 6zgu tibbi formiila) . V
o olmalidir. Karbonhidratlar ve yaglar,
saglanmalidir . o
viicudun enerji ihtiyacini karsilamaya
yardimai olabilir ve proteinlerin
parcalanmasini onleyebilir.
gfénuﬁzsdtgra%?nb;iuhlugu Hiperglisemi gelismesi durumunda ... Atesli enfeksiyon sirasinda hiperglisemi
. > . glukoz infiizyon hizi azaltiimamali, gelisirse, oncelikle hastanin kan sekeri
enfeksiyonlarinda atak tedavisi . - . . A . o . 21 + 20
. . Lo bunun yerine distik doz intravenoz seviyesi kontrol edilmelidir. Kan sekeri
verilirken hiperglisemi gelisirse A, - - S L o
instlin infuzyonu verilmelidir seviyesi yiiksekse, instlin verilebilir.
ne yapilmalidir?
(4. Atakta olan bir tire dongu - S
bozuklugu hastasina L-arginin Maalesef, L-arginin yiiklemesi i¢in
N 8 . & 250 mg/kg/giin onerilen doz hakkinda herhangi bir bilgi 14 - 0
ylikleme hangi dozdan
bulamadim.
uygulanmahdir?
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Tablo 1: Devami

ChatGPT Kontrol
A. Aminoasidopatilerde diyet Dogru cevap ChatGPT cevabi (orijinal cevaplar) cevap siire listesi Puan
(sn)
Sitriilinemi tanili bir kiz cocugunun uzun
(5. Bes yasinda 20 kg sitriilinemi donem diyet tedavisinde onerilen toplam
tanili bir kiz hastanin uzun . . protein ve esansiyel aminoasit karisim
donem diyet tedavisinde 1?.1 2 gr/kg/gun protelq ve 0,6-0,7 gr/kg/ protein miktari hakkinda herhangi bir
L . glin esansiyel aminoasit karisim protein o 21 - 0
onerilen toplam protein, - bilgi bulamadim. Ancak, yayinlanan
. . . (formiila mama) . L . .
esansiyel aminoasit karisim bir makalede, sitriilinemi tedavisi icin
protein nasil olmalidir? dusiik proteinli bir diyet onerildigi
belirtilmektedir.
Ure dongii bozukluklari total puan: 60/100 ortalama cevaplama siiresi: 19,2 sn/dk
D. Karbonhidrat metabolizma Dogru ceva ChatGPT cevabi (orijinal cevaplar) E::;Gzzire Kontrol Puan
bozukluklarinda diyet 8 P ) P (sn) P listesi

Diyet tedavisi ile onerilen giinltiik
galaktoz alimi; bebekler 50 mg galaktoz/
glin; oyun ¢ocuklari 150 mg/giin;
cocuklar 200 mg/giin; addlesanlar 250
mg/giin ve yetiskinler 300 mg/giinddr.

Galaktozemi tanili hastalarin diyetlerinde,
galaktoz iceren yiyeceklerin tiiketimini
sinirlamalari gerekmektedir. Bu yiyecekler | 14 - 0
arasinda stt, yogurt, peynir, dondurma ve
bazi tahillar bulunur.

D1. Galaktozemi tanili
hastalarda diyet ile ne kadar
miktarda galaktoz alimina izin
verilebilmektedir?

Anne siiti, tim siit esash bebek

D2. Galaktozemide kisitlanan formiilleri, sut Griinleri, organ etleri, Sut, yogurt, peynir, dondurma

verilebilir mi?

dontstiirme yetenegini etkiledigi icin,
ketojenik diyetin uygulanmasi bu hastalar
icin uygun degildir.

n
gidalar nelerdir? sakatatlar (2 madde: siit triinleri ve (1 madde: sut artinleri) 13 - 10
hayvansal organ triinleri)
D3. Tam yagli suitte yaklasik ne Laktoz: 4,5 gr/100 mL Yaklasik olarak 100 mL tam yagli sutte 4,7 8 + 20
kadar laktoz vardir? gram laktoz bulunur.
. . Herediter friiktoz intoleransi, fritktozun
Herediter fruktoz intoleransi . . . R
. . L ) . yeterince metabolize edilemedigi bir
D4. Herediter friiktoz tedavisindeki temel yaklasim, tim N -
. . ) durumdur. Bu durumda, yiiksek friiktozlu
intoleransinda hangi diyet fruktoz kaynaklarinin diyetten derhal . S
L . yiyeceklerin tiiketimi sinirlandiriimalidir. 19 + 20
onerilir? Fruktoz hangi gidalarda | ¢ikarilmasidir. Fruktoz yaygin olarak -~ - .
Yiksek friiktozlu yiyecekler arasinda elma,
bulunur? meyve ve cok sayida sebze, pekmez, bal _— .
tiztim, seftali, kavun, karpuz, salgam, misir
ve toz sekerde bulunur. (2 madde)
surubu ve bal yer alir.
D5. Glikojen depo tip 1'de gece Cig misir nisastasinin baslangic dozu GSD1 olan kisilerin ¢ig misir nisastasi
hipoglisemilerini engellemek 0.25 mg/kg veya 5 gramdir. Her hafta 5 kullanimi, hastanin yasi, kilosu, kan sekeri
L . S ; . A o i - 15 - 0
icin verilen ¢ig misir nisastasinin | g artirilarak bir yasindan sonra 2 gr/kg/ seviyesi ve diger faktorlere bagli olarak
dozu kag mg/kg'dir? doza ¢ikilmasi 6nerilir. degisebilir.
Karbonhidrat metabolizma bozukluklari total puan: 50/100 ortalama cevaplama siiresi: 13,8 sn/dk
E. Mitokondrial hastaliklarda ChatGPT Kontrol
ve diger enerji metabolizma Dogru cevap ChatGPT cevabi (orijinal cevaplar) cevap siire S Puan
. listesi
bozukluklarinda diyet (sn)
Hastalarin diyetlerindeki protein miktar,
MCAD eksikligi olan cocuklarda yasa ve kiloya gore ayarlanmalidir.
E1. Orta zincirli agil-koa uygulanan tedavi, az yagh diyetle Ayrica, hastalarin diyetlerindeki yag
dehidrogenaz eksikligi (MCAD) beslenme, acliktan kaginmak, MCT miktari da kontrol edilmelidir. Hastalarin 0
tanisinda diyet tedavisi ilkeleri yagi destegi verilmemesi, herhangi bir diyetlerindeki yag miktari, hastaligin 19 - (yanlis
nelerdir? enfeksiyon, stres gibi durumlarda akut siddetine ve hastanin yasina, boyuna, bilgi)
atak sirasinda agresif tedavi ve karnitin kilosuna ve cinsiyetine gore ayarlanmalidir.
destegidir. MCT’ler, MCAD eksikligi olan hastalar icin
daha uygun bir enerji kaynagidir.
E2. Triheptanoinin etki Uzun zincirli yag asidi oksidasyonu Trlhep}anom, heptar'loaj[ yas i‘s'“‘e””F”‘ bir
. . . . . kaynagidir ve uzun zincirli yag asitlerinin
mekanizmasi nedir? enzimlerine gereksinim olmaksizin . L . . 17 + 20
lukoneogenez volu ile enerii saglar oksidasyonu icin gerekli olan enzimler
& g Y i saglar. olmadan metabolize edilebilir.
Ketojenik diyet, ketogenez ve ketoliz
. defektleri olan hastalarda kullanilmaz. Bu
E3. Ketogenez ve ketoliz hastaliklar, viicudun yag asitlerini enerjiye
defektlerinde ketojenik diyet Kontrendikedir. ' yas 1 8 + 20
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Tablo 1: Devami
ChatGPT Kontrol
A. Aminoasidopatilerde diyet Dogru cevap ChatGPT cevabi (orijinal cevaplar) cevap siire listesi Puan
(sn)
.E4‘ Mltokondrlaluhastal|k|arda Bu hastalarda, yliksek glukoz infiizyon
iv beslenmede yiiksek glukoz - . SO
. . Laktat yiiksekligi hizi, kanda laktat seviyesinin artmasina yol | 11 + 20
infiizyon hizi kanda hangi -
o acabilir.
degerin artmasina yol agar?
- . Yiksek yag, dusiik karbonhidrat, yeterli Keto.J.eﬁlk divet, quSEk yagtvqrta proﬁeln
ES. Pirtivat dehidrogenaz L . T ve dustik karbonhidrat igerigine sahip
A . protein icerir. Genellikle diisiik bir oran - o Lo
kompleks eksikliginde verilen . ) oo L bir diyet tlrtdur. Ketojenik diyetin
ST e ile baslanir (1:1, 1.5:1, 2:1) ve istenilen . 21 + 10
ketojenik diyet icerigi nasildir? S . dozu hastanin yasina, kilosuna ve
- ketozis diizeyi elde edilene kadar asamal . ~ SR
Hangi dozda baslanir? metabolizmasina gore degisebilir. (1
olarak artirilir. 2 madde)
madde)
Mitokondrial hastaliklar ve diger enerji metabolizma bozukluklari total puan: 70/100 ortalama cevaplama siiresi: 15,2 sn/dk
ChatGPT Kontrol
F. Dislipidemilerde diyet Dogru cevap ChatGPT cevabi (orijinal cevaplar) cevap siire listesi Puan
(sn)
F1. Hipobetalipoproteinemili Yagdan kisitli diyet verilir. Toplam Bu h:as.tAaIarda, ongrllen diyet yliksek yagl 0
X _ L. N _ ve disiik karbonhidrathdir. Ancak, bu
hastalarda diyette % kac yag kalorinin %10-20'si yagdan saglanmalidir. [T - 9 - (yanlis
verilmesi nerilir? hastaligin yonetimi icin onerilen yag orani bilgi)
’ hakkinda net bir konsensus yoktur.
Vitamin A takviyesi, 100-400 1U/kg/giin
seklinde yapilmalidir.
Z:E;‘:SIP takviyesi, 800-1200 1U/kg/gin Abetalipoproteinemi hastalarinda yagda
F2.AAbetalipopro‘telnernlleljde . Vitamin E takviyesi 100-300 1U/kg/ eriyen V|tawm|nler|n §m|llm| bOHZU|dl{gl‘J. icin,
verilen yagda eriyen vitamin (vit Lo bu hastaliga sahip kisilerde yagda ¢oziinen | 25 - 0
glindr. I A
AE,D,K) dozlari nasildir? o L A vitamini, D vitamini, E vitamini ve K
vitamin K, haftalik 5-35 mg kas icine vitaminlerinin coklu eksikligi goriiliir.
enjekte edilebilecegi gibi oral yolla da ¢ 88 ’
verilebilir.
Hipertrigliseridemi, ytiksek trigliserid
seviyeleri ile karakterize edilen bir
Trigliserit diizeylerini hedef aralikta durumdur. Hipertrigliseridemi tedavisinde,
F3. Hipertrigliseridemide uzun tutmak ien e§an5|ye| yas a5|d|” . .d.usulk'yag!l ve y.Uk.SGk.IIﬂ' b.'r dlyeF .
donem divet tedavisinde vag gereksinimini karsilayan, enerjinin onerilir. Hipertrigliseridemi tedavisinde,
m ay . . yug %10-15'i yaglardan (LCT ve SCT), %25- doymus yaglarin yerine saglikl yaglar 16 - 10
protein, karbonhidrat icerigi \ - \ . ! L oo
30'u proteinlerden ve %60'1 kompleks tercih edilmelidir. Saglikli yaglar, ozellikle
oranlari yaklasik nasil olmalidir? . V DR .
karbonhidratlardan saglanan beslenme | omega-3 yag asitleri acisindan zengin olan
programlari uygulanmalidir. somon, ton balig|, ceviz ve keten tohumu
gibi gidalardan elde edilebilir. (genel bilgi,
oran yok)
Yagli etler, yagli peynirler, karaciger, o -
beyin, bobrek gibi sakatatlar; salam, Doymu§ yaglar, oda sicakliginda kat
. . haldedirler ve hayvansal kaynakli
sucuk, sosis, pastirma, jambon, kavurma . L .
- . LT ~ besinlerde ve bitkisel margarinlerde
gibi islenmis et ve irtnleri, tereyagi, - -
- o bulunurlar 1. Doymus yaglarin bulundugu
. g . sade yag, kuyruk yagi, krema, dondurma, . v P
F4. Yiiksek doymus yagli besin . . besinler arasinda sigir, tavuk ve hindi eti,
. cikolata, cikolatali sekerlemeler, S R, 11 + 20
tanimi nedir? S A, hurma ve hindistancevizi yagi gibi bazi
biskiviler, kekler, hamur isleri, hindistan S R V oo .
R L bitki yaglari, peynir, yag ve siit tirtinleri,
cevizi yagi ve kremasi gibi =5 g doymus L L
H . . , sucuk, sosis gibi islem gormiis etler, kraker,
yag/100 g iceren ylksek doymus yagh . . L .
. . cips, kurabiye ve pasta gibi hazir ambalajh
besinlerdir. .
atistirmaliklar sayilabilir.
Sitosterolemia tedavisinde, disuk sitosterol
. S Sitositeroleminin beslenme tedavisinde; | diyeti 6nerilir. Bu diyet, bitkisel yaglar,
F5. Sitositeroleminin diyet . . >
stratejisi nedir? diyetle bitkisel sterol ve kolesterol alimini | findik, tohumlar, tahillar ve baklagiller 16 . 2
' kisitlamak temel stratejidir. gibi yiiksek sitosterol iceren gidalardan
kacinmayi igerir. Ayrica, diyetin dtstk yagh
olmasi da onerilir.
Dislipidemi total puan: 50/100 ortalama cevaplama siiresi: 15,4 sn sn/dk
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[PS-086]
Fenilketoniiri Tani Tedavi ve Takibinde Yapay Zeka (ChatGPT)

Merve Koc Yekediiz, Engin Kose, Fatma Tuba Eminoglu

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Anabilim Dali, Ankara

Giris: Yapay zeka, tip alaninda ivme kazanarak guinlik kullanima
girmistir. Ogrenci, doktor ve hastalarin faydalanmaya basladigi bir
yapay zeka uygulamasi olan ChatGPT ile ilgili tip alaninda kisitli sayida
arastirma vardir.

Gere¢ ve Yontem: Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi (AUTF) yerel
internet agl kullanilarak fenilketontri ile ilgili “genel bilgiler (A)”,
“laboratuvar bulgular (B)”, “tedavi (C)", “izlem ve progres (D) alt
basliklarinda her biri 10 puan olmak (izere 10'ar soru ve her biri 20
puan olmak tizere 5 tane “hasta senoryosu (E)” alaninda soru ChatGPT'ye
yonlendirilmistir. Sorulara yapay zeka tarafindan verilmis cevaplarin
dogruluk ytzdeleri uluslararasi kabul gormis kilavuzlar ve textbooklara
gore degerlendirilmis ve cevap verme siireleri hesaplanmistir.

Bulgular: Toplam 45 sorunun 5’ine (%11,1) tiim icerigiyle yanhs cevap
alinmistir. En yiiksek puan (92/100 puan) “genel bilgiler” alaninda
elde edilmistir. “Genel bilgiler” alaninda cevap hizi 11,3 sn/soru olup

diger alanlardan daha hizli cevap alindigi gorismiustir. “Laboratuvar
bulgular” alaninda 10 sorudan 4’Gine (%40) tam cevap alinabilmistir.
“Tedavi” alanindaki sorularin ortalama puani 76,6/100 saptanmis
olup diyet disindaki tedavi seceneklerine dair iki sorunun tamamen
yanlis cevaplandigi goriilmustiir. “izlem ve progres’e dair sorular da
85/100 puan ile en iyi cevaplanan ikinci alan olmustur. Bes tane hasta
senaryosu (izerinden yonlendirilen sorulara cevap olusturulma siresi
20,4 sn/soru, total puani 60/100 olup en geg ve icerik olarak en zayif
cevap alinan alt grup olmustur. Tim alanlarin ortalama puani ise
75,1/100'diir (Tablo 1).

Sonug: Arastirmada, hakkinda internette en cok bilgi bulunan ve en
sik gorilen kalitsal metabolik hastaliklardan biri olan fenilketontri
ele alinmustir. internet aginin hizina bagh olarak farkliliklar olusmasi
bir kisithhk oldugundan cevap hizinin genellenebilirligi zayiftir. Tiim
alanlarin ortalama puanina bakilarak sorularin %’tine cevap alinabildigi
ctkariminda bulunulabilir. Karmasik hasta senaryolarinda alinan
cevaplar tatmin edici degildir. Bu kadar net mekanizmaya ve tedaviye
sahip bir tanida bile disik puanlar elde edilmesi, yakin gelecekte
yapay zekanin insan gliciiniin yerine gecebilecegi ongorisintin oldukca
uzaginda gozikmektedir.

Anahtar Kelimeler: ChatGPT, Diyet, Fenilketonliri, Yapay Zeka

Tablo 1: Fenilketoniiri ile ilgili Yapay Zeka (ChatGPT ) Verileri
A. Fenilketoniiri genel bilgiler ile V ChatGP‘[ Kontrol
AN Dogru cevap ChatGPT cevabi (orijinal cevaplar) cevap siire S Puan
ilgili sorular (10 madde) (sn) listesi
AT, Fenllketonurl. hangi gende PAH geni Fenilalanin hidroksilaz (PAH) geni 10 + 10
mutasyon nedeniyle olusur?
Fenilketonuri hastaligi, fenilalanin amino asitini
AZ.‘Fe.nllketonurlde hangi enzim Fenilalanin hidroksilaz tlrozulamm'o asmrje geviremeyen hqstalar}n 13 N 10
eksiktir? karacigerde islev goren fenilalanin hidroksilaz
(PAH) enzimi aktif olmadigindan kaynaklanir
. L . ... fenilketontri hastalarinin
A3.'Fen|I~ketonur|de kanda hangi Fenilalanin kaninda fenilalanin amino asidi diizeyi yiiksek 6 + 10
aminoasit artar? olur
A4. Fenilalanin beyne hangi Beyinde L-aromatik amino asit tastyici (LAT1) adli
. LAT-1 . . 7 + 10
tasiyicr ile tasinir? bir tasiyici protein tarafindan tasinir.
. Lo ... resesif bir kalitim tirtdar. Patoloji hem anne
A5. Fenilketonirinin kalitim . ORI L
Sterni nasildir? OR hem de baba, geni cocuga |Iett|g|'zaman gelisir 12 + 10
P ’ ve bu %25 olasilikla gerceklesebilir
A6. Fenilketontiri hastaliginin Fenilketontiri hastaliginin olusmasi i¢in anne
olusmasi icin anne baba arasinda | Hayir ve babanin tasiyici olmasi yeterlidir. Akrabalik 16 + 10
akrabalik zorunlu mudur? iliskisi hastaligin olusumu icin zorunlu degildir.
A7. ﬁenllkgtonurlnln Turkiye'deki 1/4.000-6.000 .... gorulme siklig1 3.000 - 4.000 yenidoganda bir 14 . 10
sikhigi nedir? olarak hesaplanmaktadir
K?er?ncﬁg';igst:]aeiz'legrlén Bunlar arasinda, tetrahidrobiopterin (BH4)
A8. Hiperfenilalaninemi yapan P »aal eksikligi, fenilalanin hidroksilaz (PAH) enzim
o . parenteral beslenme, cok O . o . 14 + 2
diger nedenler nelerdir? N - aktivitesindeki azalma veya diger metabolik
yuksek proteinli beslenme, ollarin bozulmasi yer alir (1 madde)
BH4 eksikligi (5 madde) y ¥
tFifggiiIT]?(ljr;ohI:soilIr;)zkstl:'?ziofan ...Bunlar arasinda fenilalanin hidroksilaz (PAH),
A9. BH4 hangi enzimlerin . . » NP tirosin hidroksilaz (TH) ve triptofan hidroksilaz
I hidroksilaz, NO sentetaz (4 S . . o . 9 + 10
kofaktoruduir? madde) (TPH) gibi Gic aromatik amino asit hidroksilazi ve
nitrik oksit sentazlari (NOS'lar) yer alir. (4 madde)
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A. Fenilketoniiri genel bilgiler ile -~ ChatGPT Kontrol
A Dogru cevap ChatGPT cevab (orijinal cevaplar) cevap siire L Puan
ilgili sorular (10 madde) (sn) listesi
Tedavi edilmeyen FKU; geri
donussiz bilissel bozukluk, Klasik fenilketoniiri tedavi edilmez ise, agir
A10. Klasik fenilketoniiri tedavi nobetler, davrqn'lssal' zeka_ ger!llklerl, nobetler, davranis bozukluklari,
edilmez ise hangi bulgular olusur? problemler, psikiyatrik psikiyatrik bulgylar, motor quqklyklarye . 12 + 10
" | bulgular, motor bozukluklar | egzema benzeri dokiintiler gibi bircok ciddi
ve egzamatoz dokuntu ile semptom ortaya cikabilir.
karakterizedir.
Fenilketoniiri genel bilgiler ile ilgili sorular total puan: 92/100 puan, ortalama siire: 11,3 sn/soru
B. Fenilketoniiri laboratuvar ChatGPT Kontrol
bulgulart ile ilgili sorular (10 Dogru cevap ChatGPT cevabi (orijinal cevaplar) cevap siire listesi Puan
madde) (sn)
Ulusal yenidogan tarama programinda uygun
e S 2,1-3,9 mg/dL arasinda alinmis kuru kart orneginde kan fenilalanin
B1. Turkiye'de yenidogan tarama . Lo . .
SOt - saptanirsa yeni numune diizeyi <2 mg/dL ise normal kabul edilmekte,
programinda hangi fenilalanin . . L
o . alinir, sonug ayni ise sevk kan fenilalanin diizeyi 2,1-3,9 mg/dL arasinda 12 + 5
degeri tizerinde metabolizmaya LT . S
sevk gerekir? 4 mg/dL tzerindeyse direkt | saptanirsa yeni blr numune alinmakta, sonug
’ sevk (2 madde) ayni cikarsa pediatrik beslenme ve metabolizma
klinigine sevk edilmektedir. (1 madde)
BZ'.DOg“.md‘?” h?".‘e” sonra Hayir, dogumdan hemen sonra fenilalanin
fenilalanin diizeyinin normal S . P
- . Hayir diizeyinin normal olmasi, fenilketontri (FKU) 16 + 10
olmasi FKU tanisini ekarte ettirir
mi? tanisini ekarte etmez.
Sarilik, prematiirite, sepsis, . . - .
. . . o Yenidoganin ilk 24 saat icinde protein almasi,
B3. Yenidogan tarama antibiyoterapi tedavisi 2 ~ o
. . e . yenidoganin erken dogmasi, yenidoganin
programinda fenilalanin yanhs karaciger fonksiyon o P . D
. Lo antibiyotik tedavisi gormesi, yenidoganin 17 + 7,1
yiiksek olmasina neden olan bozuklugu, ilk 24 saatte L Lo . 2
. N . antibiyotik tedavisi gormesi, yenidoganin kan
durumlar nelerdir? ylksek protein almasi, kan nakli yapilmas! (5 madde)
transfiizyonu. (7 madde) yap
Kanda bakilan fenilalanin diizeyi 20 mg/dL (1200
umol/L) tizerinde olmasi
Fenilalanin hidroksilaz enziminin hig
. . ¢alismamasi
K%ndq balalan fenilalanin Kusma (Bebeklerde en erken belirtilerden biridir)
. . s .. | dizeyi 20 mg/dL (1200 ; e
B4. Klasik Fenilketondiri tani kriteri L2 Idrar ve terin kif gibi kokmasi
. umol/L) tizerinde olmasi e 16 + 5
nedir? - S Zeka geriligi
Fenilalanin/tirozin oraninin I
Cevreye karsi ilgisizlik
>3 olmasi : -
Hiperaktivite
Konviilsiyonlar
Norolojik gelisim basamaklarinda gerilik
(Eksik + gereksiz bilgiler icermistir)
Fenilalanin/tirozin orani 3'ten kiigiikse,
fenilketontri tanisi distnlebilir. Ancak,
- fenilketontri disindaki diger hastaliklarin
. S . FKU - - .
B5. Fenilalanin/tirozin <3 ise . S tanisi icin bu oranin bir énemi yoktur. Bu
. B (FKU'de fenilalanin/tirozin ) S 5 o 13 0
hangi tani distntlmez? .. | nedenle, fenilalanin/tirozin orani 3’ten kiigtikse,
oraninin >3 olmasi beklenir) . S )
fenilketontrinin disindaki hastaliklarin tanisi
dustnilmez.
(Yanhs cevap)
Fenilalanin, -D, -L ve -DL fenilalanin olmak tzere
B6. Artmis fenilalanin idrarda S 3temel _formdg bulun“u_r. Artmlsvfemlalzjnm
) Fenilpirtvik asit idrarda ise fenilketontri hastaligina bagh 17 0
hangi formda atihr? - . .
olarak fenilalanin ve fenilketonlarin asiri atihmi
nedeniyle bu adi almistir
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Tablo 1: Devami

ChatGPT

glindemde olan tedaviler nelerdir?

tedavisi, karaciger nakli

bir tedavi yontemi bulunmamaktadir.

.A' anllketonurl genel bilgiler ile Dogru cevap ChatGPT cevabi (orijinal cevaplar) cevap siire Ifontrol Puan
ilgili sorular (10 madde) (sn) listesi
idrar 6rnegine demir-3-
klortir damlatildiginda Demir 3-kloriir testi, bir bilesigin fenol grubunun
yesil renk olusmasi ve varhigini tespit etmek icin kullanilan bir kimyasal
B7. Demir 3-kloriir testi nedir? oda |S|~5|n~da bir stire ‘ testtir. Bg te§ttezvdem|r (I.II) klor’ur gnglhsu '
. - bekletildikten sonra yesil fenolik bir bilesige eklenir ve ¢ozeltinin rengi 14 + 5
Hangi tani igin kullanihr? . i . e o .
rengin kaybolmasi hastanin | gozlemlenir. Fenolik bir bilesigin varligi, demir
idrarinda fenilpirtvik asit (1) Klortir ¢ozeltisinin yesilimsi-mavi renkten
bulundugunu gosterir. FKU | mora donmesine neden olur. (Taniyr vermedi)
icin bir bulgudur.
Hafif HFEA normal miktarda Haﬁf h|perfenlIa'lamngml,ﬂnor'm'a| diyetle
S izlemde kan fenilalanin diizeyinin 2-10 mg/
protein ile beslenmekte RO
; S dL (120-600 umol/L) arasinda seyrettigi bir
S . . . iken FA diizeyinin 120- . AR
B8. Hafif hiperfenilalaninemi ve 600 mmol/L aralizinda durumdur. Bu hastalarda fenilalanin diizeyi
orta hiperfenilalaninemi tanimi . g 2-6 mg/dL (120-360 umol/L) arasinda olanlarda 17 + 10
! seyretmesi . e
nedir? L diyet tedavisine gerek yoktur. Orta derecede
Orta HFA kan FA dtizeyinin . . . s . .
600-1.200 mmol/L arasinda hlperfgnllalanlneml ise, kan fenilalanin
e diizeyinin 10-20 mg/dL (600-1200 umol/L)
seyretmesi .
arasinda oldugu bir durumdur.
B9. BH4~metaboI|zm.a Dopamin, noradrenalin ve BH4 eksikligi, dopamin, noradrenalin ve
bozuklugunda hangi . . b 12 + 10
N . - serotonin serotonin sentezinde azalmaya neden olur.
norotransmitterler eksiktir?
Periventrikiiler beyaz
cevher tutulumu, hafif
etkilenmelerde 9k5|p|tal Fenilketonuri hastalarinda beyin MRG’sinde bazal
. . lob tutulumu, agir . o .
B10. Fenilketoniiri tanisinda . : gangliyonlarda hiperintensite, beyaz cevherde
. . etkilenmelerde ise frontal . A . 18 + 10
kranial MRI bulgulari nelerdir? hipomiyelinizasyon, corpus callosumda atrofi ve
lob tutulumu, bazal . R -
- kortikal atrofi gibi bulgular saptanabilir.
ganglion tutulumu, uzun
donem etkilenimde kortikal
atrofi
Fenilketoniiri laboratuvar bulgulari ile ilgili sorular total puan: 62,1/100 puan, ortalama siire: 15,2 sn/soru
C. Fenilketoniiri tedavisi ile ilgili , ChatGP‘[ Kontrol
Dogru cevap ChatGPT cevabi (orijinal cevaplar) cevap siire S Puan
sorular (10 madde) (sn) listesi
C1. Fenilketoniiri tedavisinde ama Fenilalanin diizeyini Fenilketonri tedavisinin amaci, fenilalanin
" ¢ dusirerek beyin tizerindeki | diizeyini kontrol altinda tutarak beyin hasarini 13 + 10
nedir? . L) - .
toksik etkisini azaltmak onlemektir
Yiiksek proteinli hayvansal Yiiksek proteinli ylyegekler: Sut, peynir, yogurt,
. . . h L et, tavuk ve balik gibi
(2. Fenilalaninden zengin olan ve | gidalar, yiiksek proteinli - : .o i
. . R .. | Yuksek fenilalanin iceren sebzeler: Ispanak, soya, | 34 + 6,6
yasakli gidalar nelerdir? bakliyatlar, yiiksek proteinli . "
brokoli, bezelye ve mantar gibi bazi sebzeler (2
sebzeler (3 madde)
madde)
Meyve ve sebzelerde de Sebze ve meyveler belli bir miktarda fenilalanin
(3. Fenilketonuride meyve, sebze | fenilalanin vardir, icerdigi icerir ve degisim listesine gore kisi diyetisyenine 2 . 10
serbest midir? miktara gore diyete eklenip | danisarak bu grubu diyet uzmanin verdigi liste
eklenmemesine karar verilir. | dogrultusunda tiiketebilir.
(4. Fenilketonuri hastalari yapay Aspartam, fenilalanine donstigu icin
tatlandiniali drtnler tuketebilir Hayir fenilketontri hastalari icin tamamen 11 + 10
mi? yasaklanmistir.
(5. Fenilketoniiri tedavisi omiir Evet Fenilketontiri hastalari, 6mur boyu tedavi - . 10
boyu mu devam eder? gerektiren bir hastaliktir.,
BH4, LNAA, Fenilalanin
(6. Fenilketonuride diyet haricinde ammonia I!yaz-FfAL, gen Diyet haricinde fenilketoniride kullanilabilecek
tedavisi, mikrobiyom 20 0
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A. Fenilketoniiri genel bilgiler ile -~ ChatGPT Kontrol
A Dogru cevap ChatGPT cevab (orijinal cevaplar) cevap siire L Puan
ilgili sorular (10 madde) (sn) listesi
Large notral aminoasitler (LNAA) fenilketontiri
Fenilalanin ve LNAA, kan tedavisinde kullanilan bir yontemdir. LNAAlar,
(7. Large notral aminoasitlerin beyin bariyerini ge(;lste ayni | beyindeki fenll.e.zlamn seviyesini dﬂu'surmek icin
. L . . transport mekanizmasini kullanihr. Bu yontem, fenilketontiri hastalarinin
fenilketonuri tedavisinde yeri . . S .. |14 + 10
. (LAT-1 tasiyiaist) kullanir ve | diyetlerine ek olarak uygulanabilir. LNAA tedavisi,
nedir? ST : . . .
birbirleri ile yarisirlar. fenilketoniri hastalarinin beyin fonksiyonlarini
korumaya yardimai olabilir ve zeka geriliginin
onlenmesine yardimci olabilir.
Large notral aminoasitler (LNAA) fenilketoniiri
. . tedavisinde kullanilan bir yontemdir. LNAA'lar,
i . o 1 gr/kg/gtin protein . T ) A P
(8. Large notral aminoasitlerin L2 ... | beyindeki fenilalanin seviyesini dustirmek icin
. L . . ihtiyacinin yaklasik %50’sinin N k L
fenilketondiri tedavisinde hangi , kullantlir. Bu yontem, fenilketondiri hastalarinin -~ | 16 0
. A LNAA'dan karsilanmasi . . - .
dozda verilmesi onerilir? o diyetlerine ek olarak uygulanabilir. Ancak, hangi
onerilir : . 7o e
dozda verilmesi gerektigi konusunda bir oneri
bulunmamaktadir.
PAL memelilerde
bulunmayan bir enzimdir ve
. . - fenilalanini toksik olmayan
(9. Fenilalanin ammonia liyaz . o . . . . L
S . - transsinnamik asit ve serbest | Enzim fenilalaninin transsinnamik asite ve
(PAL) tedavisinin etki mekanizmasi SR SRR L 14 + 10
: amonyaga donustartr. amonyaga dontsmesini saglar.
nedir? . Lo .
Transsinnamik asit hippurik
aside donustirilerek
viicuttan atihr.
C10. Fenilketoniri hastalarinda
saptanan mutasyonun BIOPKU, BH4 tedavisine yanit veren fenilketontiri
BH4 tedavisine yanithhgini BIOPKU hastalarinin mutasyonlarini ve fenotiplerini 10 + 10
degerlendirmek icin hangi veri iceren bir veritabanidir
tabani kullanilabilir?
Fenilketoniiri tedavisi ile ilgili sorular total puan: 76,6/100 puan, ortalama siire: 16,5 sn/soru
D. Fenilketoniiri izlemi ve ChatGPT Kontrol
progresi ile ilgili sorular (5 Dogru cevap ChatGPT cevabi (orijinal cevaplar) cevap siire listesi Puan
madde) (sn)
y ) Dikkat eksikligi, hiperaktivite | 1c02Vive uyum gostermeyen fenilketoniri
D1. Tedavisine uyum gostermeyen bozuklugu. depresvon- hastalarinda, depresyon, anksiyete, ofke,
fenilketonuri hastalarinda hangi gu, depresy sinirlilik, hiperaktivite, dikkat eksikligi ve 13 + 10
P R agresyon, davranissal e -
psikiyatrik bulgular gorulir? sorunlar davranis bozukluklari gibi psikiyatrik belirtiler
’ gorilebilir.
D2. Tedavisine uyum gosteren Tedaviye uyum gOSt,.ere? fem!ketonutl hasta.lan,
; o ISR normal bir yasam surdtrebilirler ve Gniversiteye
fenilketondri hastalari Gniversite Evet . . - . 10 + 10
Lo gitmek de dahil olmak tizere bircok farkli hedefe
mezunu olabilir mi? -
ulasabilirler
Hastanin ya$|[1'a gore periyod Fenilketondri hastalarinin rutin muayenelerinde,
zamanlari degismekle . . . S ;
. - fenilalanin seviyelerinin 6l¢imi icin kan testleri
. o beraber kan aminoasitlerine . -
D3. Fenilketondiri hastalarinin yapilmasi gerekmektedir. Bununla birlikte,
- - ek olarak, hemogram, : o . .
rutin muayenelerinde bakilmasi A Lo fenilketonuri hastalarinin rutin muayenelerinde | 13 + 5
A . biyokimya, vitaminler .
gereken kan tetkikleri nelerdir? . . yapilacak testler, hastanin yasina, tedaviye
ve diger nutrisyonel . ~ -
yanitina ve diger faktorlere bagli olarak
parametrelere bakilir. (kaa + degisebilir. (kaa, 1 madde)
nutsiyonel, 2 madde) 8t ’ ’
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ChatGPT

A’ femlketonun genel bilgiler ile Dogru cevap ChatGPT cevabi (orijinal cevaplar) cevap siire Ifontr‘ol Puan
ilgili sorular (10 madde) (sn) listesi
Amag kan diizeyini
bebeklerde 2-6 mg/dL
(120-360 umol/L) arasinda
tutmak iken 12 yas tsti
D4. Fenilketoniiri hastalarinda hastalarda 2- 10 mg/dL (120- | Fenilketoniiri hastalarinda fenilalanin dtizeyi,
fenilalanin diizeyi hangi 600 umol/L) arasi olmasi 2-6 mg/dL (120-360 umol/L) arasinda tutulmak 14 + 5
arahiklarda tutulmak istenir? onerilir. Her ne kadar takip | istenir. (1 madde)
araliklan tilkeden ulkeye
degisse de her hasta kendi
icinde degerlendirilmelidir.
(2 madde)
Fenilalanin seviyesi istenen aralikta olmayan
D5. Fenilalanin seviyesi istenen Norobilissel komplikasyonlar hastalarda, norolojik problemler (nobetler,
aralikta olmayan hastalarda ne lisi titreme), zihinsel sakatlik, davranissal, duygusal 19 + 10
gibi komplikasyonlar gelisir? gelBIr. ve sosyal problemler gibi ciddi komplikasyonlar
gelisebilir.
Yiiksek fenilalanin seviyeleri, bebegin beyin
. . gelisimini olumsuz etkileyebilir. Bu durum,
. L Mikrosefali, mental e . . .
D6. Maternal fenilketondiri nasil oo . zeka geriligi, mikrosefali, gelisimsel gecikme,
. etkilenim, kardiyak - LT 18 + 10
etki olusturur? dogum kusurlari gibi ciddi saglik sorunlarina yol
problemler - . e
acabilir. Maternal fenilketoniiri sendromu olan
bebeklerde, kalp kusurlar da sikca gorilir.
Evet
Cocukluk (<12 yas): Spesifik
klinik neden varsa veya
hastalarda metabolik kemik
D7. Fenilketoniiri tanil hastalarda | hastaligi acisindan risk Fenilketoniri hastalarinda kemik mineral
kemik mineral danistometrisi mevcutsa KMD o6nerilir ' dansitometrisi ipcelemesi yapilmasi 13 + 5
incelemesi yapiimal midir? Sikhigi | Adolesanlar (12-18 yas): 11k onerilmektedir.inceleme sikligi, hastanin -
ne olmahdir? KMD taramasi ge¢ adolesana | durumuna gore belirlenmelidir. (1 madde)
kadar yapilmis olmahdir.
Anormal KMD olmasi
durumunda 1 yil sonra
tekrarlanmalidir. (2 madde)
Beklenmedik klinik gidis ve/ | Fenilketoniiri hastalarinda kranial MRI cekilmesi,
D8. Fenilketoniiri tanil hastalarda | veya beklenmedik nérolojik | rutin izlem programinin bir parcasi degildir.
izlemde kranial MRI ¢ekilmeli bozukluk durumunda Ancak, fenilketoniiri hastalarinda beyin 11 + 10
midir? cekilebilir. hasari gelisebilecegi icin, belirtiler ortaya
ciktiginda kranial MRI 6nerilebilir.
eDr?.c')Fneenr:Eegtgsltj)EI;aunsllljl ::;itf?larda Acik renkli goz iris depigmentasyonu 7 + 10
Pm Femlketgnun ha§ta||g| kas- Kas-iskelet sistemi tizerinde dogrudan bir etkisi
iskelet sisteminde etkilenme yapar | Hayir 7 + 10
yoktur.
mi?
Fenilketoniiri izlemi ve progresi ile ilgili sorular total puan: 85/100 puan, ortalama siire: 12,5 sn/soru
ChatGPT Kontrol
E. Hasta senaryolari Dogru cevap ChatGPT cevabi (orijinal cevaplar) cevap siire listesi Puan
(sn)
S Yenidogan taramasindan gelen ve kanda
E1. Yenidogan taramasindan . - . S .
gelen ve kanda fenilalanin F_enllalan|n5|z bosaltici fenllalan.ln duzeyl 23 mg/dL Qlan blr“ .
diyet. hastada ilk tedavi olarak, fenilketontiri tanisi | 20 + 10

diizeyi 23 mg/dL olan bir
hastada ilk tedavi ne olmalidir?

(2 madde: diyet, icerik)

konulduktan sonra derhal diyet tedavisine
baslanmasi onerilmektedir. (1 madde: diyet)
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. L. o ChatGPT
ﬁé;?::::ﬁta(:n(:: izr::el))llgller ile Dogru cevap ChatGPT cevabi (orijinal cevaplar) (C;\;ap stire :?:tr;tszol Puan
BH4 yukleme testi:
Test oncesi hastanin
enfeksiyonunun
olmadigina ve test oncesi
FA>400 mmol/L olduguna
dikkat edilmelidir. Hastaya
20 mg/kg/giin (maks 1
gr) BH4 a¢ karnina bol
E2. iki yasinda 15 kg su ile verilir. BH4 oncesi
fenilketontri tanili kiz hastanin | kan FA duzeyi bakilir. BH4 | BH4 yiikleme testi, hastaya oral olarak BH4
genetik incelemesi BioPKU veri | tedavisinin 48. Saatinde verilerek gerceklestirilir. Test oncesinde ve
tabanindan incelendi ve BH4 kontrol FA diizeyi bakilr. sonrasinda kan fenilalanin diizeyleri olcilir.
yanitli oldugu gorildu. Hastaya | Kan FA diizeyinde >%30 Test sirasinda, kan fenilalanin diizeyindeki 21 + 10
BH4 yiikleme testi yapiimasi dustis BH4 yaniti oldugunu | dusts, BH4 yanitinin oldugunu gosterir. Tedavi
planlandi. Testin plani nasil gosterir. Test stiresince BH4 | dozu, hastanin kan fenilalanin diizeyine gore
olmalidir? Sonrasinda tedavi tedavisine devam edilir ayarlanir. (1 madde: plan)
dozu nasil dizenlenmelidir? ve 1 hafta sonunda tekrar
kan FA diizeyi bakilir. FA
diizeyinde %30 duisis
saptanmasi testin pozitif
oldugunu gosterir. BH4
tedavi dozu: 5-20 mg/kg/
glin (maks 1 gr) tek dozda
verilir. (2 madde: plan ve
doz)
il?) Qn do~rt Va$'”?'f’ 56 kg erkek .O.n dprt yas erkek hasta On dort yasindaki 56 kg agirhgindaki bir erkek
asik fenilketondiri hastasinin icin 6nerilen protein en S . .
T . R icin, guinliik fenilalanin alimi 250-500 mg
glinluik almasi gereken protein az 50 gr/guin, onerilen da olmalidir. Giinlik protein alimi i 32 + 20
ve fenilalanin miktari kag gram | fenilalanin 250-750 mg/ ?rzas1|n a oimandir. BUnIux protein alimi 15¢
. ,2-1,5 g/kg arasinda olmalidir.
olmahdir? glindr.
E4. Yirmi iki yasinda 60 kg erkek
hasta fenilketoniiri tanisiyla
takip edilmektedir. Hastanin 1 gr/kg/giin (60 gr) protein
son donemlerde protein ve ihtiyacinin yaklasik LNAAs dozu, hastanin fenilalanin seviyesine,
fenilalanin kisith diyete uyum %50'sinin (30 gram) yasina, kilosuna ve diger faktorlere bagh 15 - 0
gosteremedigi gortlmastr. LNAA'dan karsilanmasi olarak degisebilir.
Hastaya large notral aminoasit onerilir
baslanmasi planlanmaktadir.
Doz icin oneri nasil olmahdir?
E5. 2.5 yasinda 12 kg
fenilketontri tanili kiz hastanin
3 glindir okstruk ve hirlti
sikayeti vardir. Cocuk acil Ventolin, fenilketontri tanili hastalarda
servise basvuran hastanin kullantlabilir. Ancak, hastanin doktoru
akciger muayenesinde ronkiis tarafindan belirlenmelidir. Ventolin’in yan
. - . Evet - . 14 + 20
ve ekspiryum uzunlugu tespit etkileri arasinda titreme, huzursuzluk, bas
edilmistir. Hastaya ventolin agrisi, kalp carpintisi ve hipokalemi (dustk
tedavisi verilmesi planlanmistir. potasyum seviyeleri) yer alabilir.
Ventolin tedavisi fenilketoniiri
tanil bir hastada gtivenli bir ilag
midir?

Hasta senaryosu total puan: 60/100 puan, ortalama siire: 20,4 sn/soru
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[PS-087]

Ozel Diyetle Tedavi Edilen Karbonhidrat Metabolizma
Bozukluklarinda Nutrisyonel Degerlendirim

Merve Koc Yekediiz, Engin Kose, Fatma Tuba Eminoglu

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Anabilim Dali, Ankara

Giris: Ozel diyetle tedavi edilen karbonhidrat metabolizma bozukluguna
(KMB) sahip hastalarin nutrisyonel parametrelerinin takibi diyetin
onemli bir parcasidir.

Gerec ve Yontem: Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma
Klinigi'nde takip edilen 6zel diyetle beslenen KMB’na sahip hastalarin
dosyalari retrospektif olarak taranmustir.

Bulgular: Arastirmaya ozel diyet yapan 40 KMB tanili hasta dahil
edildi. Hastalarin 22’si (%55) erkek, 18'i (%45) kizdi. Hastalarin median
yast 9 yildi (min-maks: 0,5-32). Hastalarin median viicut kitle indeksi
30 persentilde (min-maks: 0,36-99,8) saptandi. Hastalarin 20’si (%50)
glikojen depo hastaligi (GDH), 14’U (%35) galaktozemi, 5'i (%12,5) fruktoz
metabolizma bozuklugu (FMB) ve 1'i (%2,5) GLUT-1 eksikligiydi. GDH’nin
ensikaltgrubutipla (%40) ve tip1b’ydi (%25). FMB’nin %60’1 fruktoz-1-6-
difosfataz eksikligi, %40’ herediter fruktoz intoleransiydi. Galaktozemi
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tanili hastalarin %71,4’G D vitamini, %50’si Ca destegi aliyordu. GDH
tanili hastalarin %45'i D vitamini destegi alirken, iki hasta 25-OH-D-
vitamini dizeyi distik olmasina ragmen dizenli D vitamini tedavisine
uyum gostermiyordu. GDH tanili hastalarin %65'i, galaktozemi tanili
hastalarin %7,4't demir almaktaydi. Demir destegi almasina ragmen
4 hastanin (3 GDH, 1 FMB) son kontrol kanlarinda demir eksikligi
mevcuttu ve doz artinmi yapildi. Tim hasta populasyonunda 8
hastanin ¢inko duizeyi disiik olup 5 hasta (4 GDH, 1 GLUT-1 eksikligi)
¢inko destegi almaktaydi, 3 hasta (1 galaktozemi 1 GDH, 1 FMB)
tedaviye uyumsuzdu. B12 vitaminini sadece bir galaktozemili hasta
aliyordu ve tiim hastalarin B12 vitamini diizeyleri normaldi. Kemik
mineral dansitometrisi DEXA yontemiyle 14 hastada (galaktozemi n=8,
glikojen depo hastaligi n=6) degerlendirilmisti. Galaktozemi tanih
hastalarin %50’sinin KMD Z-skoru (-2)-(-1) arasinda, %37,5'unun da <-2
idi. GDH tanili hastalarin yarisinin KMD Z-skoru (-2)-(-1) arasindaydi.

Sonug: Nutrisyonel izlem; viicut antropometrisi, kan ve gortintiileme
tetkikleri, diyet uyumunun takip edilmesi gibi bir ¢cok bileseni icerir.
Verilen vitamin, mineral takviyesine ragmen kan degerlerinde diizelme
gozlenemeyebilir ve doz artinmi gerekebilir. Tiketim kayitlarinin
sadece gida icin degil ayni zamanda vitamin, mineral takviyeleri
acisindan da hesaplanmasi sorunu iyilestirici olabilir.

Anahtar Kelimeler: Karbonhidrat Metabolizma Bozukluklari,

Nutrisyonel Degerlendirim, Ozel Diyet
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[PS-088]

Mikrosefali ile Gelen Hastalarda Kalitsal Metabolik
Hastaliklarin Degerlendirilmesi: 12 yillik Tek Merkez
Deneyimi

Merve Koc Yekediiz, Engin Kose, Fatma Tuba Eminoglu

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Anabilim Dali, Ankara

Giris: Mikrosefali bas cevresinin yas ve cinsiyet ortalamasinin 2SD’den
fazla altinda olmasi olarak tanimlanir. Genetik, sendromik, edinsel
bircok altta yatan sebebe bagh olabilir. On iki yillik tek merkez
deneyimi ile mikrosefali bulgusu olan kalitsal metabolik hastaliklarin
(KMH) arastiriimasi amaglanmistir.

Gere¢ ve Yontem: 2012-2023 yillarn arasinda Ankara Universitesi
Tip Fakltesi, Cocuk Metabolizma Anabilim Dal’nda KMH tanisi ve
siphesi izlenen 1458 hastanin dosyasi retrospektif olarak taranmis ve
mikrosefalisi olan hastalar klinik ozellikler agisindan incelenmistir.

Bulgular: KMH tanisi ve siiphesi izlenen 1458 hastanin 84’tinde (%5,7)
mikrosefali saptandi. Bu hastalarin 57inde (%60,7) kalitsal metabolik
hastalik (KMH) tanisi kesinlesti, 33'tinde (%39,3) KMH tanisi dislandi.
KMH tanili hastalarin 38'inde (%74,5) mikrosefali izoleydi, 12’sinde
(%23,5) boy ve kiloda da dustklik mevcuttu. KMH tanili hastalarin
%60,8'i erkek, %39,2'si kizdi. Hastalarin median yasi 6 [IQR: 4-10]
yildi. KMH tanili hastalarin 28’inde (%54,9) klinik nobet, 25’inde (%49)
elektroensefalogramda epileptik bozukluk, 25'inde (%49) antiepileptik
tedavi oykusu vardi. En sik nobet 6ykisi olan tani grubu mitokondrial
hastaliklardi (%32). KMH tanili hastalarin 45'i (%88,2) kranial manyetik
rezonans gortintileme ile incelendi ve bunlarin 38’inde (%84,4)
hastaligiyla iliskili dustntlen patolojik bulgular saptandi. Hastalarin
2'sinde (%3,9) BAER'de isitme kaybi mevcuttu ve tanilari mitokondrial
hastalikti. KMH tanili hastalarin 19’sinde (%37,3) mitokondrial hastalk,
12'inde (%23,4) aminoasidopati, 6'sinda (%11,8) organik asidemi,
3'tnde (%5,9) yag asidi ve safra metabolizma bozuklugu, 3’iinde
(%5,9) lizozomal hastalik, 2'sinde (%3,9) karbonhidrat metabolizma
bozukluklari, 2'sinde (3,9%) yag asidi oksidasyon defekti, 1'inde
konjenital glikozilasyon defekti (%2), 1'inde (%2) hiicre trafik bozuklugu,
Tinde (%2) tire dongli bozuklugu, 1'inde (%2) biotinidaz eksikligiydi.
Mitokondriyal hastaliklarin 2’'si TMEM 70 mutasyonu, 2'si DGUOK
mutasyonu, 1'i de koenzim Q4 mutasyonuydu. Aminoasidopatilerden
3t homosistintri, 2'si fenilketontrili anne bebegi, 1'i serin eksikligi
ve 1i PTPS eksikligiydi. Organik asidemilerin 3’ (%50) metilmalonik
asidemi, 3’ (%50) de 3-Metilkrotokonil-KoA karboksilaz 2 eksikligiydi.

Sonug: Mikrosefali bircok norolojik, metabolik ve genetik tanida
gozlenebilen bir bulgu olup ayirici taninin yapilabilmesi icin yol
gosterici olabilir.

Anahtar Kelimeler: Kalitsal Metabolik Hastaliklar, Mikrosefali, Nobet,
Elektroensefalogram, Kraniyal Manyetik Rezonans Gortintiileme

Tablo 1: Tani gruplan
KMH tanili mikrosefali n (%)
Mitokondrial hastalik 19 (37,3)
Aminoasidopatiler 12 (23,4)
Organik asidemiler 6(11,8)
Lipit ve safra metabolizma bozukluklari 3(5,9)
Lizozomal hastalik 3(59)
Karbonhidrat metabolizma bozuklugu 23,9
Yag asidi oksidasyon defekti 2(3,9)
DG 102)
Hiicre trafik bozuklugu 12
Ure dongii bozuklugu 1)
Biotinidaz eksikligi 112
KMH tanisi ve
sliphesiile izlenen
n=1458

I
I ]

Mikrosefali olan
n=84 (%5,7)

I
I ]

Mikrosefali olmayan
n=1374 (%94,3)

KMH tanisi KMH tanisi
netlesenler dislananlar n=33
n=51 (%60,7) (%39,3)

izole mikrosefali
n=38 (%74,5)

Boy ve kiloda da
.| dusukluk olan

n=13 (%25,5)

Sekil 1: Arastirma Akisi
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[PS-089]

Mukopolisakkaridoz Tanili Hastalarin ve Bakim Verenlerinin
Yasam Kalitesi ve ilgili Faktorler

Merve Koc Yekediiz!, Kiibra Cilesiz2, ilknur Siiriicii Kara?, Asli inci2,
Engin Kose', Leyla Tumer2, Fatma Tuba Eminoglu’

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma Anabilim Dali, Ankara

2Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma Anabilim Dali, Ankara

Giris: Mukopolisakkaridoz (MPS), birden fazla sistemi tutan,
bircok alt tipi olan, ozel ihtiyaclari olan ve yasam boyu bakim
gerektiren bir hastaliktir. Yasam Kkalitesi (YK), fiziksel-psikolojik iyilik
hali, aile ve cevresel faktorlerle dogrudan iliskilidir. Bu arastirma
hem MPS hastalarinda hem de onlarin bakim verenlerinde
yasam kalitesini etkileyen faktorleri arastirmayr amaclamaktadir.
Gereg ve Yontem: MPS'li 37 hastanin sosyodemografik 6zellikleri, klinik
bulgulari ve ozel ihtiyaclari sorgulandi; bunlarin arasinda 28 pediatrik
hasta KINDL-ebeveyn 6lcegi kullanilarak YK agisindan degerlendirildi.
Otuz yedi hastanin bakim vereninin YK'ni degerlendirmek icin Diinya
Saglik Orgiitii Yasam Kalitesi Degerlendirme Olgegi (WHO-QoL-BREF)
kullanildr (Sekil 1).

Bulgular: Calismaya dahil edilen hastalarin ortanca yasi 14 yildi.
Sorulari yanitlayan ebeveynlerin %45,9'u anneler, %54,1’i babalardi.
Sosyodemografik ozelliklerin yasam kalitesi tzerinde hichir etkisi
olmadigl bulundu. MPS tip IIl hastalari, diger tipler arasinda benlik
saygisi alaninda en dusiik ortalama puana sahipti. Enzim replasman
tedavisi (ERT) alan hastalar, arkadas alaninda yiiksek puan aldi.
Uyku bozuklugu olan hastalarin ve ebeveynlerinin fiziksel-psikolojik/
duygusal alan puanlar, olmayanlara gore daha diisiik saptand.. istah/
yeme problemi olan hastalar benlik saygisi alaninda disiik puan
alirken, bakim verenleri sosyal iliskiler alaninda diisiik puan aldi. Ozel
egitime ihtiya¢ duyan hastalarin ve ebeveynlerinin psikolojik/duygusal
alan puanlar, olmayanlara gore daha dusuktl. Psikiyatri tedavisi
gorenlerde toplam puanin ve KINDL hastalik alani puanlarinin disiik
oldugu saptandi.

Sonugc: Bu arastirma hem MPS hastalarinda hem de bakim verenlerinde
yasam kalitesini etkileyen faktorleri ayni anda arastiran ilk calismadir.
Uyku bozuklugu, istah/yeme sorunlari, 6zel egitim ihtiyaci ve psikiyatrik
tibbi tedavi ihtiyacinin hastalarin ve bakim verenlerin yasam kalitesini

olumsuz etkiledigi belirlenmistir.

Anahtar Kelimeler: KINDL, Mukopolisakkaridoz, WHO-QoL-BREF,

Yasam Kalitesi

Physical Well-Being

1..feeling fun/ill 2..having headache or tummy-ache 3...being tired 4...feeling strong and
full of energy

Emotional Well-Being

5...having fun/laughing 6...not feeling doing something 7...feeling alone 8..being
scared/unsure her-/himself

9... proud of him-/herself 10...feeling on top of the world 11...feeling pleased with him-/
herself 12...having lots of ideas

KINDL-parents

Family

13. ... being well with parents 14. ... feeling fine at home 15. ... quarrelling at home
16. ... feeling that parents are bossing him/her around

Friends

17. ... playing with friends 18. ... was liked by other kids 19. ... getting along well with his
friends 20. ... feeling different from other children

School

21. ... easily coping with schoolwork 22. ... enjoying the school lessons 23. ... worrying
about his future 24. ... being afraid of bad marks or grades/making mistakes

Disease

25. Long term disease/hospitalization 26. ...being afraid the illness might get worse 27 ...
being sad because of the illness 28. ... being able to cope well with her/his illness 29. ...
parents treated the child as though he/she were younger, because of the iliness 30. ...
avoiding others to notice his illness 31. ... missing something at nursery
school/kindergarten because of her/hisiliness

Physical health

1. Pain and discomfort 2. Energy and fatigue 3. Sleep and rest 4. Mobility 5. Activities of
dally living 6. Dependence on medicinal substances and medical aids 7. Work capacity

Psychological

8. Positive feelings 9. Thinking, leaming, memary, and concentration 10. Self-esteem 11.
Bodily image and appearance 12. Negative feelings 13.Spirituality/religion/personal
beliefs

WHO-QOL-BREF

Social relationships

14.Personal relationships 15. Social support 16. Sexual activity

Environment

17. Freedom, physical safety, and security 18. Home environment 19. Financial resources
20. Health and social care: accessibility and quality 21. Opportunities for acquiring new
information and skills 22. Participation in and opportunities for recreation/leisure
activities 23, Physical environment {pollution/noise/ traffic/climate) 24. Transport

Sekil 1: Yasam kalitesini degerlendiren 6lceklerin alanlari (original bashk
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[PS-000]

Glukoserebrozidaz Enzim Diizeyi Analizi Gaucher Hastalig
Tanisi icin Yeterli Midir? Ge¢ Tani Almis Bir Gaucher Tip 3C
Olgusu

Merve Koc Yekediiz', ilknur Siiriicii Kara?, Engin Kose?, Ozgiir Demir2,
Fatma Tuba Eminoglu’

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Anabilim Dali, Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Endokrinoloji ve Metabolizma Anabilim Dall,
Ankara

Amac: Gaucher tip 3C, kardiyovaskiiler tutulum ve norooftalmolojik
bulgularin 6n planda oldugu bir lizozomal depo hastaligidir. Burada
ge¢ tani almis Gaucher hastaligi tip 3C olgusu sunulmustur.

Olgu: Yirmi dort yasinda erkek olgu, 21 yasindan itibaren olan istemsiz
el kol hareketleri (distoni) nedeniyle noroloji poliklinigi basvurusunda
vertikal bakis kisitlihgl, miyokloni ve koreiform hareketler saptanmasi
tizerine metabolik hastaliklar acisindan klinigimize danisildi.
Ozgecmisinde anne baba akrabaligi olan hastanin antenatal natal
ve postnatal oykiisiinde ozellik yoktu. Hastanin gelisim basamaklari
normalken 3 yasinda baslayan istemsiz bas hareketleri nedeni ile
tetkik edildigi ogrenildi. Kranial goriintileme normal saptandig,
ileri tetkik edilmedigi belirtildi. 12 yasindayken dis cekimi sonrasi
durdurulamayan kanama nedeniyle tetkik edildiginde anemi ve
trombositopeni saptandigi belirlendi. Abdominal USG'de splenomegali
saptandigi, hematoloji, gastroenteroloji ve noroloji bilim dallarinda
takip edildigi ve tani konulamadig 6grenildi. Soygecmisinde 19
yasinda abisinin kalp hastaligi nedeniyle hayatini kaybettigi 6grenildi.
Ekokardiyografide aort kapakta kalsifikasyon, mitral kapak uc
kisimlarinda kalinlasmasaptandi. Abdominal USG'de hepatosplenomegali
tespit edilen hastada lizozomal depo hastaliklari agisindan bakilan
tetkiklerinde glukoserebrozidaz [10,5 nmol/sa/mg (>7)] diizeyi
normalken, lysoGb1 [308,6nmol/L (0,2-3,7)] ve Kkitotirozidaz [2988
nmol/sa/mL (0-120)] yiiksek saptandi. Bakilan GBA gen analizinde
NM-000157.4 ¢.1342G>C (p.ASP448His) homozigot varyant saptanarak
Gaucher tip 3C tanisi konuldu. Hastaya velagluseraz-alfa tedavisi 60
U/kg/doz/2haftada diizenlendi. Kranial MRI'da hidrosefali, parsiyel
empty sella, bifrontoparietalde periventrikiiler ve subkortikal alanlarda
T2AG ve FLAIR sekansta hiperintens odaklar, kalvaryumda kalinlasma
ve sfenoidle iliskili lezyon saptanan olgu néroloji klinigi tarafindan
Parkinson bulgulari acisindan takibe alindi. Psikiyatri tarafindan
sertralin ve uyku diizenlenmesi i¢in mirtazapin baslandi. Universiteye
devam eden hastanin enzim replasman tedavisi, klinik ve laboratuvar
takipleri devam etmektedir.

Sonuc: Gaucher hastalart farkli klinik bulgular ile pediatri/
dahiliye, hematoloji, noroloji, gastroenteroloji gibi bircok bolime
basvurabilmektedir. Tani i¢in hastalik farkindaligi cok onemlidir.
Hastamizda oldugu gibi Gaucher hastalarinin bir kisminda normal
glukoserebrozidaz dizeyi olabilmektedir. LysoGb1, kitotirozidaz ve
GBA analizi bakilmaksizin sadece glukoserebrozidaz enzimi bakilmasi
hastaligin atlanmasina neden olabilir.

Anahtar Kelimeler: Gecikmis Tani, Farkindahk, Gaucher Hastaligi, Tip
3C

[PS-001]

Ulusal Yenidogan Tarama Programindan Yonlendirilen
Bebeklerin izlemi

Merve Koc Yekediiz, Engin Kose, Fatma Tuba Eminoglu

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Anabilim Dali, Ankara

Giris: Fenilketondiri ve biotinidaz eksikligi ulusal tarama programinda
olan iki kalitsal metabolik hastaliktir. Kesin tani icin ileri incelemeler
gerekir.

Gere¢ ve Yontem: Son 3 yilda yenidogan tarama programindan
Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma Bilim Dali'na
yonlendirilen bebeklerin dosyasi taranmistir.

Bulgular: Arastirmaya dahil edilen 62 bebegin 39'u erkekti. Merkezimize
basvuru ortanca yasi 24 giindi. Bebeklerin %27,4’i preterm, %771
term, %1,6's1 posttermdi. 60 bebegin (%96,8) dogum tartisi 2500-4000
gram arasindaydi. Bebeklerin 22’sinin (%35,5) tarama testi alindig
esnada sarihgl, 10 bebegin (%16,1) hastane yatis oykist vardi. On
bir ailede (%17,7) akrabalik oykisi, 2 tanesinin (%3,2) tanili kardes
oykusu vardi. Bebeklerin 35'i (%56,5) fenilketontri, 27’si (%43,5)
biotinidaz eksikligi stphesi ile yonlendirildi. Fenilketoniri stiphesi
ile yonlendirilen bebeklerin fenilalanin ortanca degeri ilk taramada
2,35 mg/dL (min-maks: 0,80-13,50), ikinci taramada 2,40 mg/dL
(min-maks: 2,01-4,60) saptandi. Biotinidaz eksikligi ile yonlendirilen
bebeklerin biotinidaz ortanca degeri ilk taramada 54,50 MRU (min-
maks: 0,00-65,00), ikinci taramada 54,44 MRU (min-maks: 0,00-
122,00) saptandi. Merkezimizde yapilan tetkiklere gore bebeklerin
fenilalanin degeri 1., 2. ve 3.laboratuvar testinde sirasiyla ortanca
1,80 mg/dL (min-maks: 0,83-7,90), 2,20 mg/dL (min-maks: 0,69-6,00),
3,42 mg/dL (min-maks: 1,20-5,40) saptandi. Biotinidaz enzim diizeyi
1., 2. incelemelerde sirasiyla hastalarin %48,1'i; %%44,4’i oranlarinda
heterozigot eksiklik seklinde saptandi. Biotinidaz eksikligi stiphesi ile
yonlendirilen bebeklerin 20’sinin BTD geni cahsildi, 5’inde homozigot,
3’tinde compound heterozigot, 10'unda heterozigot varyant saptandi. 2
bebegin de BTD geni normaldi. Fenilketondiri stiphesi ile yonlendirilen
bebeklerin 8inde PAH geni sonuclandi, T'inde homozigot, 6’sinda
compound heterozigot, 1'inde heterozigot, varyant saptandi. Her iki
grupta da hentiz genetik incelemesi sonuglanmamis hastalar mevcuttu.
Fenilketontri stiphesi ile yonlendirilen bebeklerin 12’sinde (%34,3)
fenilalanin dizeyi hiperfenilalaninemi seviyesi ile uyumluyken, 1
hastada (%2,9) fenilketonuri seviyesindeydi. Biotinidaz eksikligi icin
yonlendirilen bebeklerin 15'ine (%55,6) biotin tedavisi, fenilketontri
icin yonlendirilen bebeklerin 1'ine (%2,9) de diyet tedavisi baslandi.

Sonug: Fenilketondiri ve biotinidaz eksikligi akraba olmayan ebeveyn
cocuklarinda da olabilir. Genetik inceleme sonuclanana kadar
biyokimyasal ipuclarina gore tedavi ve takiplerin stirdtrtilmesi gerekir.

Anahtar Kelimeler: Biotinidaz Eksikligi, Fenilketoniiri, Kalitsal
Metabolik Hastalklar, Ulusal Tarama Programi, Yenidogan Tarama
Programi
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[PS-002]

Mukopolisakaridosizli Hastalarda Karpal Tiinel
Sendromunun Degerlendirilmesinde Ultrasonografi Giivenilir
Bir Yaklasim Midir?

Merve Koc Yekediiz!, Engin Kose', Ash inci2, Merve Feyza Yiiksel3, Neslihan
Dogulu?, Birsel Sen Akova*, Nursah Yeniay Stit3, Mira¢ Yildirim3, Suat
Fitoz4, Serap Teber3, Leyla Timer2, Fatma Tuba Eminoglu’

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma Anabilim Dali, Ankara
2Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma Anabilim Dali, Ankara
3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Noroloji Anabilim Dali, Ankara

4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Radyoloji Anabilim Dali, Ankara

Giris: Cocukluk caginda karpal tiinel sendromunun (KTS) en sik goriilen
nedenlerinden biri, cogunlukla elektrofizyolojik analizle tanisi konulan
mukopolisakkaridozdur (MPS). Eriskin hastalarda ultrasonografi
(US) KTS tanisina yardimci olabilirken, pediatrik grupta bu konuda
sinirl deneyim bulunmaktadir. Bu calisma, MPSli hastalarda KTS
tanisi ile ultrason sinir parametreleri arasindaki istatistiksel iliskiyi
degerlendirmektedir.

Gere¢ ve Yontem: Calismaya katillanlar semptom, fizik muayene
bulgulan, elektrofizyolojik testler ve gri skala US acisindan
degerlendirildi. KTS tanisi Amerikan Ortopedi Cerrahlari Akademisi’nin
(AAOS) Karpal Ttinel Sendromu Yonetimi: Kanita Dayah Klinik Uygulama
Kilavuzu’na uygun olarak konuldu.

Bulgular: Calismaya yaslari 4,5-32,0 arasinda olan 27 MPS hastasi ve
4,3-26,0 yaslari arasinda 30 saglikl kontrol dahil edildi. MPS grubundaki
54 bilekten 30’'una KTS tanisi konuldu. Proksimal karpal tiinel medyan
kesit alani (CSA), on kol CSA ve bilek-onkol orani (WFR), KTS'li MPS
grubunun bileklerinde, KTS olmayanlara ve saglikli kontrollere gore
daha ytksekti. WFR kesme noktasi >=1,35, %56,6 (%95 Cl: 43,7-74,5)
duyarhlik ve %89,8 (%95 Cl: 81,0-95,5) ozgllltkteki, KTS tanisiyla tutarli
saptandi (ROC analizi, AUC=0,775, %95 CI: 0,673-0,877).

Sonug: MPS hastalarinda KTS tanisi icin ultrasonografi elektrofizyolojik
testlere uygun bir alternatif olarak degerlendirilebilir ve WFR degeri, el
bilegi veya onkol sinir bolgesi dl¢limlerine gore daha anlamli sonuglar
verebilir.

Anahtar Kelimeler: Karpal Tuinel Sendromu, Mukopolisakkaridoz, Sinir
iletim Calismasi, Ultrasonografi
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[PS-003]

Konusma Geriligi ile Basvuran Mukopolisakkaridoz Tip 3
Olgusu

Siimeyye Evsile', Isil Ozer?

TAmasya Universitesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari Klinigi, Amasya

20ndokuz Mayis Universitesi, Cocuk Metabolizma Klinigi, Samsun

Amag: Mukopolisakkaridozlar (MPS) heterojen klinik bulgular ile
seyreden, nadir goriilen bir lizozomal depo hastaligi grubudur. Farkh
klinik bulgular ile seyreden alt tipler tanimlanmistir. Santral sinir sistemi
tutulum bulgularinin daha sik gozlendigi tiplerden birisi Tip 3’tlr. Bu
calismanin amaci genel pediatri kliniklerine sikca basvuran konusma
gecikmesi ve gelisme geriligi olan olgularinin degerlendirilmesi
sirasinda altta yatabilecek noro-metabolik hastaliklar olabilecegeni
hatirlatarak hekimlerin farkindahigini artirmak amaclanmistir.

Olgu: Bu olgu sunumunda dort yasinda konusma geriligi ve hirgin
davranislari olmasi sebebi ile basvuran, kaba yliz gérinimi olan,
ailesinde MPS tanili birey oldugu 6grenilen ve yapilan genetik inceleme
ile MPS Tip 3B tanisi almis bir cocuk olgu sunulmustur.

Sonug: Noropsikiyatrik  semptomlarla  basvuran hastalarda
mukopolisakkaridozlarin da akilda tutulmasi, idrar glikozaminoglikan
diizeyi, periferik kandan enzimatik diizey bakilmasi ve gereginde
genetik analizlerin yapiimasi hastalar icin kritik 6neme sahiptir.

Anahtar Kelimeler: Konusma Geriligi, Kaba Yiz Gortinimd,
Mukopolisakkaridoz
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[PS-094]

Trombositopenili ve Stomatosit Saptanan Hastalarda
Unutulmamasi Gereken Tani: Sitosterolemi

Nazli Melisa Ertem?, ilknur Siiriicii Kara2, Hasan Fatih Cakmakli3,
Elif ince3, Fatma Tuba Eminoglu2

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara
2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Anabilim Dali, Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Anabilim Dali, Ankara

Amacg: Sitosterolemi, nadir gortilen lipid depo hastaligidir. Otozomal
resesif kalitilir. ABCG5 veya ABCG8 genindeki patojenik bialelik
varyantlar kolesterol disi steroliin, 6zellikle sitosteroliin gastrointestinal
sistemden asiri emilimine ve safra yoluyla atihminin azalmasina
neden olur. Sitosterolemide hemolitik anemi, stomatositler ve/veya
trombositopeni, total kolesterol ve dustk yogunluklu lipoprotein
duzeylerinde yukseklik goriilebilir. Erken yasta ateroskleroz nedeniyle
angina, miyokard enfarktisii ve ani oliim gorilebilir. Burada, karin
agrisi ve ishal nedeniyle tetkik edilirken saptanan trombositopeni ve
stomatositler nedeniyle sitosterolemi tanisi alan olgu sunulmustur.

Olgu: On sekiz yas erkek hasta, karin agrisi ve giinde 3-4 kez
ishal nedeniyle cocuk poliklinigine basvurdugunda tetkiklerinde
trombositopeni olmasi nedeniyle immiin trombositopenik purpura 6n
tanisiyla yapilan periferik yaymasinda makrotrombosit ve stomatosit
goriilmesiyle nadir trombositopeni nedenlerinin arastirilmasi icin
genetik analiz gonderildi, hastada ABCG5 geninde birlesik heterozigot
mutasyon [c.1440T>G; p. M480R (yeni mutasyon), c.1336C>T;
p.R446*] saptandi. Plazma beta-sitosterol diizeyi ytksek olan hastaya
fitosterolemi tanisi kondu. Tedavi icin metabolizmaya danisildi.
Ozgecmisinde her iki gozden keratokonus nedeniyle operasyon
oykisu disinda ozellik yoktu. Soygecmisinde baba ve kiz kardeste
hiperkolesterolemi tanisi disinda ozellik yoktu. Muayenede agirligi
57,5 kg (<3 persentil), boy 174 cm (25-50 persentil), traube kapali,
dalak kot alti 2 cm ele geliyordu diger sistemik muayenesi normaldi.
Laboratuvarinda trombosit diizeyi 25x10%/L, total kolesterol diizeyi 189
mg/dL, disik yogunluklu lipoprotein diizeyi 121 mg/dL, lipoprotein
a dizeyi 0,8 gr/L (referans araligi: 0-0,74) diger hemogram ve
biyokimyasal parametreleri normaldi. Elektrokardiyografide minimal
mitral yetmezlik, minimal aort yetmezligi vardi, efor testi normaldi,
abdomen ultrasonografisinde hafif splenomegali vardi. Karotis arter
doppler ultrasonografisinde sag karotis arter bifurkasyon diizeyinde
nonstenotik 1 mm ¢apinda kalsifik plak mevcuttu. Ezetimib tedavisi
baslandi (1x10 mg peroral), bitkisel yaglardan kisith diyet baslandi. Ug
ay sonra kontrole cagrildi. Kontrolde hasta ezetimibden fayda gormiis,
kilo alimi olmus, ishali diizelmis, karin agrisi azalmisti.

Sonug: Nadir hastaliklarda kiictik ipuclari taniya i1sik tutar. Agiklanamayan
hematolojik anormallikleri olan hastalarin sterol diizeyleri 6lciilmelidir.
Diyet ve ezetimibden sitosterolemi tanili hastalar fayda gorebilir.

Anahtar Kelimeler: ishal, Makrotrombosit, Sitosterolemi, Stomatosit,
Trombositopeni

[PS-005]

Esmerlesme Sikayetiyle Basvuran Bir Hastanin Adrenal
Yetmezlikten Adrenolokodistrofiye Uzanan Tanisi

Giilcin Karacoban', ilknur Siirticii Kara2, Tugba Kontbay Cetin3,
Merve Kog Yekediiz2, Seda Kaynak Sahap*, Engin Kose>,
Fatma Tuba Eminoglu5

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Anabilim
Dali, Ankara

3Samsun Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Endokrinoloji Kinigi, Samsun
4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Radyoloji Anabilim Dali, Ankara

SAnkara Universitesi Nadir Hastaliklar Uygulama ve Arastirma Merkezi, Ankara

Amag: Adrenolokodistrofi, X'e bagh resesif kalitilan, dokularda ok
uzun zincirli yag asitlerinin birikmesi sonucu merkezi veya periferik
sinir sistemi ve adrenal korteks tutulumu ile kendini gosteren bir
peroksizomal hastaliktir. En sik gortilen ve en siddetli tablo cocukluk
cagl serebral adrenolokodistrofi tablosudur. Adolesan donem veya
adrenomiyelondropati ve/veya birincil adrenokortikal yetmezlik tipi
de gorilebilir. Baska norolojik ve endokrinolojik bulgu ve semptom
olmaksizin son yillarda esmerlesme ve son zamanlarda uyuklama
sikayetiyle basvuran adrenolokodistrofi tanisi alan olgumuz
sunulmustur.

Olgu: On bir yas 6 aylik erkek hasta, son zamanlarda uyuklama,
esmerlesme sikayetleriyle basvurdu. Daha once babasi gibi kumralken
5-6 yasindan beri deride esmerlesmenin artmasi ve son zamanlarda
daha ¢ok uyumak istemesi disinda ozellik yoktu. Ozsoy gegmisinde
prenatal-natal-postnatal 6zellik yoktu, noromotor gelisimi yasitlariyla
uyumluydu. Hasta 5-6 vyaslarinda 3-4 giin enfeksiyon nedeniyle
hastanede yatmis ve o donemden sonra esmerlesmeye baslamisti.
Anne-baba arasinda akrabalik yok, dort kardesi sag saglikhydi.
Hastanin 29 yasinda bir dayisinin yiirimede bozukluk, adrenal tutulum
semptom ve bulgulari nedeniyle adrenolokodistrofi tanisi aldig,
iki genc dayisinin da esmerlesme nedeniyle ila¢ kullandigi birinin
ayaklarini stiriiyerek yurtidigi, annenin teyzesinin erkek cocuklarinda
adrenal yetmezlik tanisi oldugu ve birinin onlu yaslarda vefat ettigi
ogrenildi. Fizik muayenesinde yiizii ve tiim viicudu hiperpigmenteydi,
sag el bilegi lateralinde 3x2 cm cafe aut lekesi vardi, diger sistem
muayene bulgulari normaldi. Laboratuvar bulgularinda, ACTH:
2000 pg/mL (7,2-63,3), kortizol: 2,79 ug/dL (4,30-22,4), glukoz: 103
mg/dL, Na: 135 mmol/L (136-146), hemogram, biyokimya ve diger
tetkikleri normaldi. Cok uzun zincirli yag asitlerinden (24: 98,25
umol/L (0-80), C26: 2,71 umol/L (referans araligi: 0-0,92), 26/22: 0,06
umol/L (referans araligi: 0,006-0,014), (24/22: 2,28 umol/L (0,51-1,19)
yuksekti digerleri normaldi. Abdomen ultrasonografisi normaldi. Beyin
manyetik rezonans gortintiilemesinde Loes skoru 5 hesaplandi. Hastaya
hidrokortizon tedavisi baslandi, genetik analizinde ABCD1 (c.1640A>G)
hemizigot varyant saptandi. Adrenolokodistrofi tanisi alan hastaya
kemik iligi nakli yaptimasi planlandi.

Sonug: Aile oykisiniin sorgulanmasi onemlidir. Adrenal yetmezlik
bulgulari olan erkek hastalarda erken taniyla tedavi sansi olabilen
adrenolokodistrofi tanisi akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Adrenolokodistrofi, Adrenal Yetmezlik, Esmerlesme
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[PS-006]

Uc Aylik Bebekte Huzursuzluk ve Emerken Yorulmanin
Sebebi Olan Anemi Aslinda Pearson Sendromunun Bir
Bulgusuydu

Abdullah Serhat Sengiil!, ilknur Siiriicii Kara2, Merve Kog Yekediiz2,
Neslihan Dogulu?, Elif ince3, Zarife Kuloglu4, Engin Kose,
Fatma Tuba Eminoglu>

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Anabilim
Dali, Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematolojisi Anabilim Dali, Ankara
4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Anabilim Dali, Ankara

SAnkara Universitesi Nadir Hastaliklar Uygulama ve Arastirma Merkezi, Ankara

Amagc: Pearson Sendromu mitokondriyal DNA delesyonlari sonucu
olusan kemik iligi yetmezligi, ekzokrin pankreas yetmezligi,
laktik asidoz ve coklu organ tutulumuyla seyreden prognozu
kotu nadir gorilen bir hastaliktir. Anemi ve laktik asidozu
olan Pearson sendromu tanisi alan olgumuz sunulmustur.
Olgu: Ug¢ aylik kiz hasta solukluk, emerken yorulma, huzursuzluk
sikayetiyle cocuk acile basvurdu. Hastaya tasipneik olmasi ve bhakilan
hemoglobin degerinin 3 gr/dL olmasi nedeniyle eritrosit stispansiyonu
verildi. Takiplerinde makrositer anemi, retikiilositopeni, hafif notropeni
bulunmasi nedeniyle kemik iligi yetmezligi ile iliskili sendromlar on
tanisiyla tetkiklerinin poliklinikten tamamlanmasi planlanarak taburcu
edildi. Bir hafta sonra benzer sikayetlerle gelen ve pansitopenisi olan
hastanin kan gazinda bakilan laktat diizeylerinin klinigi ve laboratuvar
bulgulari stabilken de yiiksek olmasi nedeniyle metabolizma birimine
danisildi. Oz-soy gecmisinde 38 haftalikken 2200 gram sezaryen-
seksiyo ile dogmustu, postnatal 5. giin fototerapi gerektirmeyen
sarihgl olmustu. Anne-babasi akraba degildi, babasinda ankilozan
spondilit, annesinde 2 yil 6nce gecirilmis bir inme atagi oykisi,
fibromyalji, ankilozan spondilit oykisu vardi, iki kardesi sagliklyd.
Fizik muayenesinde soluk ve tasipneik olmasi disinda bir 6zellik yoktu.
Yapilan tetkiklerinde pansitopeni, notropeni, serum laktat diizeyinde
yukseklik, idrarda organik asit analizinde mitokondriyal hastalikla
uyumlu atihmlar vardi (laktat, pirtvat, 3-Hidroksibutirat, malat
yuksekti), diger tetkikleri nonspesifikti. Abdomen ultrasonografisinde
pankreas parankim ekojenitesinde hafif artis vardi. Goz ve isitme
degerlendirmesi normaldi. Takiplerde yagh ishali baslayan hastanin
gaita mikroskopisinde bol yag globiilii vardi. Fekal elastaz diizeyi 27
mg/mL (<100 mg/mL ekzokrin pankreas yetmezligi ile uyumlu) idi.
Beyin manyetik rezonans goriintiilemesi ve spektroskopisinde ters lipit-
laktat piki gortldu. Kemik iligi degerlendirilmesinde eritroid hipoplazi,
vakuolizasyon bulgulari ve ring sideroblastlar vardi. Hastada Pearson
sendromu distinildi. Yapilan mitokondriyal DNA MLPA incelemesinde
ATP6, COX3, ND3, ND4, ND5 genlerinde heteroplazmik delesyon
saptandi. Pearson sendromunun klinik bulgularini agiklamaktaydi.
Annenin genetik incelemesi normal saptandi ve spontan mutasyon
oldugu anlasildi.

Sonug: Hematolojik hastaliklara multisistemik bulgular eklenmisse
mitokondriyal hastaliklar ayirici tanida akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Anemi, Cocuk, Mitokondriyal Hastalik, Pearson
Sendromu
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[PS-007]

Direncli Nobetlerin Sebebi Adenilosiiksinat Liyaz Eksikligi
Olabilir

ilknur Siiriicii Kara', Engin Kose2, Fatma Tuba Eminoglu2

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Anabilim
Dali, Ankara

2Ankara Universitesi Nadir Hastaliklar Uygulama ve Arastirma Merkezi, Ankara

Amag: Adenilosiiksinat liyaz (ADSL) eksikligi, ADSL genindeki mutasyonun
neden oldugu pirin metabolizmasinin nadir otozomal resesif bir
defektidir. U¢ ayhktan itibaren nobetleri olan coklu antiepileptik
tedaviyle nobetleri ancak kontrol altinda olan Adenilostiksinat liyaz
eksikligi tanisi koydugumuz olgu sunuldu.

Olgu: Sekiz yas yedi aylik epilepsi, serebral palsi tanisiyla takipli
erkek hasta bazal metabolik tetkik sonuglariyla tarafimiza metabolik
hastaliklar acisindan danisildi. Uc¢ ayliktan itibaren direncli nébetleri
olan hasta, coklu antiepileptik ile takip edilmekteydi. Oz-soy gecmisinde
38 haftalikken makat gelis nedeniyle sezaryen seksio yontemiyle 2950
gram dogmustu. Postnatal ozellik olmamisti. Ug¢ aylik oldugunda
aglamama uyusukluk ve ara ara inlemesi nedeniyle gittikleri ¢ocuk
doktorunda nobet gecirdigi fark edilmis ve EEG’ de epileptik aktivite
olmasi nedeniyle antiepileptik baslanmisti. Direncli nobetleri nedeniyle
aralikli hastane yatislari olmustu. Hicbir zaman basini dik tutamamis,
oturamamis ve yiiriyememisti, etrafla ilgisizdi. Anne ve babasi kuzendi.
Hastanin iki kardesi sag saghkliydi. Fizik muayenesinde viicut agirhgi:
21,5 kg (3-10 persentil), boyu 119 cm (SDS: -2,02), bas cevresi 50 cm (3
persentil), skolyoz, bilateral ayaklarda klonus, alt ekstremitede bilateral
belirgin rijidite ve tonus artisi vardi, gelisim basamaklar geriydi.
Tetkiklerinde bazal metabolik tetkiklerinde ve lizozomal tetkiklerinde
spesifik bir ozellik yoktu. Uyku elektroensefalografisinde bilateral
frontalde fokal epileptik aktivite bulgular mevcuttu. Beyin manyetik
rezonans goriintilemesinde bilateral temporobazalde ve silvian fisstr
dizeyinde belirginlesen serebral ve serebellar atrofi, ventrikiler
kompartmanda atrofiye ikincil genisleme, beyaz cevherde bilateral
talamus, kaudat niikleus ve putamende difiizyon goriintiilemede
simetrik T2A ve FLAIR'da intensite artislari olan hastadan yapilan yeni
nesil dizileme calismasi sonucu ADSL geninde homozigot ¢.1277G>A
varyanti saptandi, hastanin mevcut klinik durumunu agiklamaktaydi.
Sonug: Oliimciil neonatal form ve yavas ilerleyen form arasinda
genis bir yelpazede karmasik bir klinik tabloyla karsimiza cikabilen
Adenilosuiksinat liyaz eksikliginde epilepsi, zeka geriligi, hipotoni,
mikrosefali ve ensefalopati gibi cesitli norolojik semptomlar olabilir.
Tedaviye direncli nobetler arastirilirken altta yatan nadir kalitsal
metabolik hastaliklar da unutulmamalidir.

Anahtar Kelimeler: Adenilosiiksinat Liyaz Eksikligi, Epilepsi, Hipotoni,
Cocuk
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[PS-008]

Coklu Organ Tutulumlarinda Mitokondriyal Hastaliklari
Diisiinmeliyiz: RRM2B Mutasyonu Olan Kiz Hasta

ilknur Siirlicti Kara', Engin Kose2, Fatma Tuba Eminoglu?

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Anabilim
Dali, Ankara

2Ankara Universitesi Nadir Hastaliklar Uygulama ve Arastirma Merkezi, Ankara

Amac: RRM2B genindeki otozomal dominant veya otozomal resesif
mutasyonlar sonucunda beyin, bobrekler ve iskelet kaslarinin etkilendigi
mitokondriyal DNA idame defektidir, coklu organ bozukluguna neden
olur. infantil dénemde baslayip klinik bulgulari giderek belirginlesen
RRM2B mutasyonu olan olgumuz sunulmustur.

Olgu: On bir yas kiz hasta zayiflik ve carpik bacaklilik sikayetiyle
basvurdu. Bu sikayetlerle yedi yasindan itibaren dis merkezde
hipofosfatemik rikets nedeniyle diizensiz takipliydi. Hastanemizdeki
degerlendirme sonucunda Fanconi sendromu, hipofosfatemik rikets,
fosfattiri, tiibiler proteintiri saptanmasi nedeniyle metabolik hastaliklar
acisindan cocuk metabolizmaya danisildi. Ozgecmisinde Prenatal-natal-
postnatal ozellik yoktu. Bir bucuk yasinda destekli oturma, iki bucuk
yasinda ytirimeye baslama, destekli zorlanarak ytirtiyebilme, gelisimsel
gecikme ve konusmada gecikme oykisi vardi. Cok sayida hastane yatisi
olmustu. Soy gecmisinde anne ve baba amca cocuklariydi, babasi 48
yasinda, koroner arter hastaligi ve anjio oykisi vardi. Bir kardesi 40
guinliikken beslenememis zayiflamis eksitus olmus, bir kiz kardesi bir
yasina kadar normalken bir yasindan sonra kilo vermeye baslamis iki
yasinda eksitus olmus, bir kiz kardesinde alti yasindan sonra baslayan
hizli ilerleyen hipofosfatemik rasitizm, Fanconi sendromu néromotor
regresyonu olmus ve 14 yasindayken coklu organ yetmezliginden exitus
olmustu. Hastamizin fizik muayenesinde viicut agirhgr: 13,7 kg (SDS:
-5,29), boyu: 107 cm (SDS: -5,53), pektus karinatum, kasektik gortintim,
bacaklarda belirgin X deformitesi vardi, annesinin destegi ile zorlanarak
yuriiyordu ve cabuk yoruluyordu. Laboratuvar tetkiklerinde proteinuri,
glukoziiri, serum potasyum ve fosfor diizeyi duistiklig, alkalen fosfataz
diizeyi yuksekligi vardi. Hastada fanconi sendromu, hipofosfatemik
rikets, bilateral sensarinoral isitme kaybi, fosfatiri, tiibtler proteindri,
malndtrisyon, dil, bilissel ve hareket alanlarinda gecikme, aort kokiinde
hafif genisleme, optik disk soluklugu, retinal dejenerasyon bulgulari
vardi. Hastada coklu organ tutulumu olmasi nedeniyle istedigimiz yeni
nesil dizileme calismasi sonucu RRM2B geninde daha once literatiirde
bildirilmemis ¢.287>C (p.Phe96Ser) varyanti saptandi, hastanin mevcut
klinik durumunu aciklamaktaydi.

Sonug: Gelisimsel gecikme, malnitrisyon, kronik ilerleyici gorme
sorunlari, pitozis, ekstremite kas gii¢stzligi, hipotonisite, renal
tubulopati, ataksi, sagirhk ve laktik asidozu olan hastalarda
mitokondriyal hastaliklar distnilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Fanconi sendromu, hipofosfatemik rikets, kas
glicstizligl, mitokondriyal hastalik, RRM2B mutasyonu

PS-099]

Katarakt, Gelisimsel Gecikme, Karaciger Hastaligi Olan
Diskeratozis Konjenita Tanili iki Kardes Olgu

ilknur Siiriicii Kara', Aysel Mehdilli', Duygu Duman2, Fatma Tuba
Eminoglu2

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Anabilim
Dali, Ankara

2Ankara Universitesi Nadir Hastaliklar Uygulama ve Arastirma Merkezi, Ankara

Amag: Diskeratozis konjenita, displastik tirnaklar, tst gogiis ve/veya
boyunda retikiiler pigmentasyon, oral Iokoplaki ticlusu ile karakterize
(herkeste olmayabilir), ilerleyici kemik iligi yetmezligi, solid tlimorler,
pulmoner fibrozis, karaciger hastaligi, gastrointestinal telenjiyektaziler,
avaskiiler nekroz, gelisimsel gecikme, serebellar hipoplazi, bilateral
retinopati ve intrakraniyal kalsifikasyonlarin goriildigii otozomal resesif
nadir bir hastaliktir., NHP2 mutasyonunun sebep oldugu diskeratozis
konjenita tanisi koydugumuz iki kardes olgu sunuldu.

Olgu: Yiriiyememe, gormede azalma sikayetiyle hastanemize getirilen
hasta gelisimsel gecikme ve katarakt olmasi nedeniyle tarafimiza
danisildi. Oz-soy ge¢misinde prenatal-natal-postnatal 6zellik yoktu. Bir
yasinda siralamaya baslamis, 24 aylik olmasina ragmen hala desteksiz
ylriyememisti. Anne-baba akrabaydi, 19 yasindaki abisinde katarakt,
epilepsi, mental retardasyon, kriptojenik karaciger sirozu, sitopeni,
hipersplenizm vardi. Annenin ve babanin erkek kardeslerinde sagirlik,
babanin kardesinin cocugu ve torununda otizm ve gorme problemi
vardi. Fizik muayenede boy, kilo ve bas cevresi li¢c persentildi, bilateral
katarakti vardi, destekle yiriyebiliyordu. Tetkiklerinde, hemogram,
biyokimyasal testleri, bazal metabolik tetkikleri, kolesterol ve
7-dehidrokolesterol diizeyi, lizozomal paneli, konjenital glikozilasyon
defeklerine yonelik tetkikleri, kromozom analizi tim ekzom analizi
normaldi. Beyin manyetik rezonans gortintiilemesinde her iki bazal
ganglion, talamus ve paryetalde beyaz cevherde hipointens odaklar
vardi. Tum genom analizi calisiimaya baslandi. Katarakt nedeniyle
opere olan, gelisimsel gecikmesi icin 6zel egitime devam eden hasta son
kontroliinde sekiz yasindaydi, grade tic 6zefagus varisleri, pansitopenisi,
beyin manyetik rezonans goriintiilemesinde bilateral periventrikiiler
beyaz cevherde hipo-dismiyelinizan bulgular ve bazal gangliyonlar-
talamus-paryetal beyaz cevherde-ponsta multipl kalsifikasyon odaklarr,
abdomen ultrasonografisinde karaciger parankiminde belirgin kaba
heterojen grantiler goriiniim, periportal ekojenite artisi, splenomegali,
stipheli kollateral splenorenal kollateral yapilar vardi. Tim genom
analizinde NHP2 geninde anne ve babada heterozigot mutasyon,
hastamiz ve abisinde homozigot mutasyon saptandi.

Sonug: Coklu sistem tutulumu, akraba evliligi ve benzer bulgularin
oldugu aile bireyleri varsa hastalarda diskeratozis konjenita gibi
cok nadir gortlebilen hastaliklar olabilir. Hastalarin uzun streli
takibinde yeni klinik bulgular gelisebilir, tim ekzom analizi normal
olan metabolik hastalik stiphesi olan olguarda tim genom analizi
taniya goturebilir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, diskeratozis konjenita, intrakranial
kalsifikasyon, katarakt, karaciger hastaligi
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[PS-100]

Biyotinidaz Eksikliginde Genotip-Fenotip iliskisinin
Degerlendirilmesine Farkli Bir Yaklasim: Biyotinidaz Enzim
Aktivitesinin Tekrarh Olciimii

ilknur Siiriicii Kara', Engin Kose2, Merve Kog Yekediiz,
Fatma Tuba Eminoglu?

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Anabilim
Dali, Ankara

2Ankara Universitesi Nadir Hastaliklar Uygulama ve Arastirma Merkezi, Ankara

Giris: Biotin, yag asidi sentezinde, glukoneogenezde, amino asit
katabolizmasinda rol oynayan énemli bir vitamindir. Biyotinidaz enzimi,
biyotini serbest birakan ve geri dontstiiren enzimdir. Biyotinidaz enzim
eksikligi, BTD gen varyantlarinin neden oldugu otozomal resesif
bir hastaliktir. Rezidiiel enzim aktivitesinin varhigina bagh olarak,
biyotinidaz enzim aktivitesi normal bireylerde olmasi gereken ortalama
serum enzim aktivitesinin %10’'unun altindaysa derin eksiklik, %10-
30 arasindaysa kismi enzim eksikligi olarak tanimlanir. Derin enzim
aktivitesi eksikligi olan hastalarda alopesi, egzama, seboreik dermatit
benzeri dokiintiler, imminolojik fonksiyon bozukluguna bagl viral
ve fungal enfeksiyonlar, hipotoni, ataksi, nobetler, gelisme geriligi,
konjonktivit, gorme sorunlari (optik atrofi gibi) ve norosensoriyel sagirlik
gorulebilir. Biyotin tedavisi ile diger bulgular gerileyebilirken, optik
atrofi ve norosensoriyel sagirhk geri dontsimstzdir. Calismamizda
biyotinidaz enzim eksikligi olan hastalarda tekrarlanan biyotinidaz
enzim olciimlerine dayanarak genotip-fenotip iliskisini degerlendirmeyi
amacladik.

166

Gereg ve Yontem: Biyotinidaz enzim eksikligi olan hastalarin hastane
dosya bilgileri geriye doniik olarak degerlendirildi. ilk ve tekrarlanan
enzim aktivite degerlendirmeleri sonrasinda BTD gen mutasyonlari ile
biyotinidaz enzim aktivitesi arasindaki iliski analiz edildi.

Bulgular: Calismaya yiiz on hasta dahil edildi. ilk enzim
degerlendirmesinde hastalarin 15’inde (%13,6) derin biyotinidaz enzim
eksikligi, 63’tinde (%57,3) kismi biyotinidaz enzim eksikligi, 32’sinde
(%29,1) heterozigot biyotinidaz enzim eksikligi tespit edildi. BTD genetik
analizinde 42 (%38,2) homozigot, 42 (%38,2) heterozigot ve 26 (%23,6)
bilesik heterozigot varyant ortaya c¢ikti. En yaygin homozigot varyant
olan p.Asp444His, 130 tekrarlanan enzim ol¢timu ile degerlendirildi
ve olgularin %55,4’tinde kismi biyotinidaz enzim eksikligi, olgularin
%43,8'inde heterozigot biyotinidaz enzim eksikligi ve birinde (%0,8)
derin biyotinidaz enzim eksikligi ile uyumluydu. Takip sirasinda 17
hastada klinik semptomlar gelismisti ve bunlarin %70,6’si norogelisimle
ilgiliydi.

Sonug: Calismamiz biyotinidaz eksikligi olan hastalarda biyotinidaz
enzim aktivitesinin tekrarlanan olcimleri yoluyla genotip-fenotip
iliskisini degerlendiren bugtine kadarki ilk calismadir. Calisma,
biyotinidaz enzim aktivitesinin tek basina biyotinidaz enzim eksikliginin
teshisinde veya hastaligin ciddiyetinin degerlendirilmesinde yetersiz
oldugunu, biyotinidaz enzim eksikliginin kesin tanisi icin genetik
incelemelerin de gerekli oldugunu ortaya koymaktadir.

Anahtar Kelimeler: Biotinidaz Enzim Aktivitesi, BTD Geni, Tekrarli
Olciim
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p.Asp444His Other p-Asp444His Compound heterozygous Compound heterozygous
heterozygous heterozygous homozygous with p.Aspdd4His or homozygous

without p.Asp444His

Sekil 1: p.Asp444His varyantinin biyotinidaz enzim aktivitesine etkisi
*p<0,001, **p=0,316, ***p=0,594
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[PS-101]

Mesalazin Kullanimina Bagh idrar Renk Degisikligi: Olgu
Sunumu

Mehmet Emir Eren?, Deniz Yasar!, Asuman Nur Karhan?,
Aysun Caltik Yilmaz3

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara
2Ankara FEtlik Sehir Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji Klinigi, Ankara

3Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bilim Klinigi, Ankara

Amag: Ulseratif kolit (UK) kolonda mukozal enflamasyona yol acan,
etiyolojisi belli olmayan ve kiiratif tedavisi olmayan kronik enflamatuar
bir hastaliktir. Mesalazin, hafif-orta dereceli UK hastalari icin kullanilan
5-aminosalisilik asit bilesiginden olusan birinci basamak bir tedavidir.
Mesalazin kullanima bagh nadir nefrotoksik yan etkiler bildirilmistir.
intersitisyel nefrit, tiibiiler proteiniiri, renal tiibiiler asidoz, minimal
degisim hastaligi, Fankoni sendromu, nefrolitiazis ve hematiri nadir
bildirilen yan etkilerdendir. Mesalazinin major metaboliti N-asetil-
5-aminosalisik asit, ylzey temizleyicilerle ozellikle sodyum hipoklorit
gibi maddelerle etkilesime girerek idrarda renk degisikligine yol
acmaktadir. Nadir gortilen bu yan etki aileleri ve hekimleri tedirgin
edebilmekte, ileri tetkik ve ila¢ degisikligi gibi durumlara neden
olmaktadir. Bu olgu ile mesalazin kullaniminin benign bir yan etkisi
olan idrarda renk degisikligine dikkat ¢cekilmek istenmistir.

Olgu: On bir yasinda erkek hasta, UK tanisi ile mesalazin lavman
kullanimin 3. haftasinda gelisen idrarinin tuvalet yiizeylerinde kirmizi
renk birakma sikayeti ile klinigimize basvurdu. Hastanin ilk idrar rengi
berrak olup, tuvalet yiizeylerine degdigi alanlarda yer yer pembe -
kirmizi renk birakmakta ve hastanin es zamanl cam renkli kapta
olan idrari berrak olarak tariflenmekteydi. Eslik eden karin agrisi, yan
agrisi yoktu. Ates, idrar yaparken yanma, agri tariflemiyordu. Hastanin
hastanede alinan idrar 6rneginde makroskobik ya da mikroskobik
hematiiri saptanmadi. Tam idrar tetkikinde lokosittiri veya proteindiri
yoktu (idrar dansitesi: 1033, pH: 6). idrar kiiltirinde tGireme olmadi.
Bobrek fonksiyon testleri normal araliklardaydi (Kreatin: 0,5 mg/dL,
tire: 29,1 mg/dL, urik asit: 2,9 mg/dL). Yapilan triner ultrasonogfrasinde
bobrek boyutlari ve parankimi normal olarak degerlendirildi.

Sonug: Olgumuzda mesalazinin hematiiri ile karisabilecek nadir goriilen
bir yan etkisi olan idrar renk degisikliginden (idrar diskolorasyonu)
bahsedilmistir. Mesalazin kullanimi sonrasi idrarin yiizeylerde renk
degisikligi yapmasi ile ilgili literattirde kisith sayida olgu bildirilmistir.
Tuvalet yiizeyleri ile temastan once berrak idrar goriilmesi ve tam idrar
tetkikinde eritrosit bulunmamasi halinde akilda tutulmasi gereken
bir durumdur. idrarda renk degisikligi, detayh tetkikler ya da tedavi
degisikligi gerektirmeyen mesalazinin benign bir yan etkisidir.

B |

Resim 1: Mesalazin kullanimi sonrasi hastanin idrarinin camasir suyu ile
temas eden tuvalet ytizeylerindeki renk degisimi
[PS-102]

Enfeksiyona Sekonder Gelisen Gegici intestinal
Lenfanjiektazi: Olgu Sunumu

Asiye Beyza Bozdogan', Nezihe Koker?, Hisniiye Yiicel,
Asuman Nur Karhan2, Ferda Ozbay Hosnut2

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara

2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi,
Gastroenteroloji Anabilim Dali, Ankara

Amag: Protein kaybettiren enteropati klinigi ile basvuran hastalarda
intestinal lenfanjiektazi hastaliginin akilda bulundurulmasi
gerektigine ve intestinal lenfanjiektazi tanisinda patolojinin normal
olarak sonuglanmasinin taniyr dislamayacagina,etiyolojide yer alan
enfeksiyonlarin gecici intestinal lenfanjiektaziye sebep olabilcegine
dikkat cekmektir.

Olgu: Bir yas erkek hasta 3-4 gindir kusma, ishal ardindan goz
kapaklarinda ve bacaklarinda odem sikayetleriyle basvurdu. Her
iki goz kapaginda ve bacaklarda pretibial odem (2+) disinda fizik
muayene bulgusu yoktu. Tetkiklerinde, albiimin 18 gr/L, ALT, AST
degerleri normaldi. idrarda protein kaybi saptanmadi, enfeksiyoz
tetkikleri negatifti. Protein kaybettiren enteropati nedeniyle yapilan
endoskopide, bulbusun normal, duodenum 2. kitada mukozal beyaz
goriinimin intestinal lenfanjiektaziyle uyumlu oldugu belirlendi.
izlemde palpebral ve skrotal 6demde artis ve albiimin <15 gr/L olmasi
nedeniyle oktreotid tedavisi ile birlikte MCT zengin diyet baslandi. On
dokuzuncu giinde biyopsi sonucunda lenfanjiektazi saptanmamasi
nedeniyle kesildi ancak MCT destegine devam edildi.

Sonug: Protein kaybinin diger tim nedenleri dislandiginda, endoskopik
goriinim, klinik ve laboratuvar bulgulari uyumlu oldugu takdirde
patoloji sonucunun normal sonuglanmasinin IL tanisini dislamayacagi
akilda bulundurulmalidir. Gegici intestinal lenfanjiektazi etiyolojisinde
enfeksiyonlar yer alabilirler,Klinigin diizelmedigi durumlarda octreotid
tedavisi de dustinebilir.

Anahtar Kelimeler: Hipoalbiiminemi, Oktreotid, Protein Kaybettiren
Enteropati
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Tablo 1: Basvuru Anindaki Kan Tetkikleri

Tetkikler Basvuru Zamani
WBC(10”3/uL) 10.84(6-13.5)
Hb(g/dL) 10.2(11-14.1)
MCV(fl) 62.2(69-83)
PIt(10~3/uL) 849(150-450)
Ne#(10~3/uL) 3.99(1-7.3)
Ly#(1073/uL) 5.58(1.5-8.2)
Kreaitinin(mg/dL ) <0.17(0.3-0.12)
Total Protein(gr/dL ) 29.9(60-80)
Sodyum(mmol/L) 128(129-145)
Albiimin(gr/dL) 18.3(38-54)
CRP(mg/L) 0.25 (0-5)
Trigliserit(mg/L) 271(30-100)
Kolesterol(mg/L) 91(66-190)
T 03 oy

Tablo 2: Albiimin ve platelet degerinin tedaviye gore seyri

Albiimin . 2. Albiimin " Albiimin Octreotid Octreotid Tedavi
2 giin 3 giin . . S
Basvuru | replasmani sonra replasmani sonra replasmani baslanmadan sonrasi 3. giin 5.giin Kesildikten
sonrasi sonrasi sonrasi hemen once 1. glin sonra
Albiimin
18,3 33 23,5 33 211 22,3 23,6 23,6 33,3 34 39
(gr/dL)
IV Hidrasyon Aspirin Aspirin
IV Hidrasyon rasy tedavisine pnn -
Basvuru . tedavisinin tedavisinin
tedavisi . . baslamadan I
kesilmesi ~ kesilmei
once
Platelet
(10~3/ul) 846 834 1428 1378 1018 1152 513 683
33 3 33,3-34 "7
18/ 23 21,1-22,3-23,6
Q N (\\ Q\ @ (‘\ "OQ "00 "\SQ Q}\.
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Resim 1: Endoskopi Goriinttileri
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Grafik 1: Albiimin degerinin grafik yorumu
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[PS-103]
Isirarak Kopardigi Pil Parcalarini Yutan Olgu

Yunuscan Yilmaz, Rabia Isiktas, Melike Kosaci, Feyza Nur Karabacak,
Hisniye Yiicel

Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara

Giris: Cocuklarda yabanci cisim yutmalari tim dinyada yaygin bir halk
sagligi problemidir. Pil yutma nedeni ile basvuran hastalarda, piller
alkalin soliisyon icerdigi icin likefaksiyon nekrozu sonucu perforasyon,
fistil gibi agir komplikasyonlara yol acabileceginden yakin takip
gerekmektedir. Kanda lityum seviyeleri bazi olgularda artabilmesine
ragmen, pildeki metallere bagli onemli bir sistemik zehirlenme
durumu olusmamaktadir. Elektrolitik aktiviteyle doku sivilarinin
hidrolize olup pilin negatif ucunda hidroksit tiretilmesi ile alkali hasara
yol acabilmektedir.

Olgu: Elinde yarisi parcalanmis kalem pil ve agiz cevresinde siyahliklar
gorilmesi tzerine dis merkezde acil servise getirilen 1,5 yasinda kiz
hasta basvurdugu merkezden ayaktan hastanemize yonlendirilmis.
Basvurusunda hastanin genel durumu iyi, bilinci acik ve aktifti. Ayakta
direkt batin grafisi (ADBG) ve kan tetkikler ile agir metal dizeyleri
goriilmesi planlandi. Cekilen ADBG'sinde yutulan pil parcalarinin
bagirsakta yaygin olarak dagildigi goruldi. Tetkikleri alinarak 1 gr/kg
dan aktif komr verildi, 1 mL/kg laktiiloz baslandi, serviste yatirilarak
takibe alindi. Hastanin diskisinda pil parcalarina rastlanmadi.
Gelisinde alinan tetkikleri normal olarak sonuclandi. Pil parcalar
durduk¢a emilimin artacagl dusiintlerek laktiiloz ve sennosid ile
tedavisine devam edildi. Yatisinin 3. gtintinde cekilen kontrol grafide
pil parcalarinin kayboldugu goriildi. Hastanin yatisinda gonderilen
lityum, kursun, krom, civa, arsenik, bakir ve cinko dizeyleri dogal
olarak sonuclandi. Yatisinin 5. giiniinde genel durumu iyi, vitalleri
stabil, tam enteral beslenmeyi tolore eden ve kan tetkik sonuglar dogal
olan hasta onerilerle taburcu edildi.

Sonug: Pil yutma nedeni ile basvuran hastalar endoskopi ile miidahale
acisindan degerlendirilmeli ve parcalanmis olarak yutulmasi
halinde pil temasi sonrasi gelisebilecek agir metal intoksikasyonlari
acisindan yakin takip edilmelidir. Yutma sonrasi sadece kimyasal ya
da elektriksel yanik acisindan degil, mukozadan agir metal emilimi
nedeniyle dogacak sonuclar acisindan hasta yakin izlenmelidir.
Pilli oyuncaklarda onerdigimiz vidah sistemin bir cocugun ulasabilecegi
tum pilli sistemlerde kullaniimasinin uygun olacagini ve ailelere
bu konuda farkindalik olusturacak bilgilendirmeler yapilmasini
vurgulamak amaci ile olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Pil, Yabanc Cisim Yutma, intoksikasyon

[PS-104]

Kronik Malniitrisyonun Nadir Bir Nedeni: Distal Ozefagus
Stenozu

Esra Sonmez', Melahat Melek Oguz', Zeliha Kiibra Anar?, Aysegiil Tok?,
Cigdem Uner3, Ozgiir Caglar4, Ulfet Nihal irdem Kose#

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklan Klinigi, Ankara
2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji Klinigi, Ankara
3Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Radoyoloji Klinigi, Ankara

4Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Cerrahisi Klinigi, Ankara

Amag: Cocuklarin ti¢ aydan daha uzun siire beslenme bozuklugunun
kronik malnttrisyon olarak tanimlanir.
Kardiyopulmoner, renal, metabolik, gastrointestinal bir cok problem

etkisinde  kalmasi
kronik malnitrisyona sebep olabilir. Bu yazida kronik malnitrisyonu
mevcut olup kusma etiyolojisi arastirilirken distal ozefagus stenozu
saptanan 2 yasinda bir olgu sunulmustur.

Olgu: Yaklasik 9 aydir her yemekten sonra eforsuz kusmalari olan,
bu sikayetle birkac kez basvurusu olup akut gastroenterit olarak
degerlendirilen 2 vyasinda kiz hastanin, hastanemiz poliklinik
basvurusunda viicut agirhig 7,54 kg (-3,8 SDS); boyu 78 cm (-2,4
SDS); boya gore agirhk: %74 idi. Kronik malnitrisyon ve kusma
etiyolojisinin arastiriimasi icin bebek servisine yatisi yapildi. Sistemik
muayenesi dogaldi. Norogelisimi yasitlari ile uyumluydu. Alinan
tetkiklerinde natrisyonel anemi haricinde patoloji saptanmadi, kan
ve idrar kilturlerinde tireme olmadi, metabolik tetkiklerinde ozellik
yoktu. Servisteki takibinde sivi gidalari ve enteral beslenme Grtinlerini
yutabildigi ancak kati gida aliminin hemen akabinde eforsuz bir
sekilde ttim yedigini kusarak cikardigr gorildi. Olasi anatomik bir
darhgin tespiti acisindan nazogastrik sonda takilarak posteroanterior
ve lateral akciger grafisi cekildi, tipin mideye kadar lineer bir
hat boyunca zorlanarak ilerledigi fark edildi, filmde ise ozfegus
siliietinin genis oldugu gorildi. Abdomen ultrasonografi ve abdomen
doppler ultrasonografi normaldi. Anatomik anormallikler agisindan
cekilen ozefagografide, Gzefagusta belirgin hava distansiyonu ve
opak maddenin ileri derecede dilate ozefagusta biriktigi ve distalde
mideye gecisin cok ince ve dar bir segment ile oldugu saptanmis
olup, konjenital distal ozefagial stenoz diisiiniildii.Genel anestezi
altinda endoskopi uygulandi. 11. cm’de besin artiklari ve 6zefagusta
belirgin strikttr izlendi, balon dilatasyon islemi 3 kez tekrarlanmasina
ragmen darlik agilamadi. Belirli araliklarla 3 kez buji dilastayon islemi
uygulandi. Distal 6zefagus stenozunun sebebi olma ihtimaline karsi
antireflii tedavi ve proton pompa inhibitori baslandi.

Sonug: Kronik malnitrisyonu ve kusmasi olan hastalarda kati
gidaya gecisle baslayan eforsuz ve her beslenme sonrasi olan kusma
durumunda anatomik nedenler akla gelmelidir. Ozefagial stenoz erken
tespit ve tedavi edilmezse agir malnitrisyon gelisebilir.

Anahtar Kelimeler: Kronik Malniitrisyon, Kusma, Ozefagus Stenozu
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[PS-105]

Perkiitan Endoskopik Gastrostomi Tiipiiniin Yer
Degistirmesine ikincil Gelisen Ciddi Pankreas Enzim
Yiiksekligi

Berke Mutlu®, Alper Akpinar2, Ceyda Tuna Kirsacglioglu2, Ege Ekiyor3, Goksel
Vatansever!, Ahmed Sami Yalcinkaya“, Nilay Penezoglus,
Mahmut Turgut4, Halil Ozdemir5, Zarife Kuloglu2, Aydan Kansu Tanca2

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Anabilim Dali, Ankara
3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, Ankara
4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Ankara

SAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Anabilim Dali,
Ankara

Giris: Cocuklarda palyatif bakimin artmasi ile trakeostomi ve
gastrostomi uygulamalari yayginlasmaktadir. Perkiitan endoskopik
gastrostomi (PEG), basarili bir islem olup, cesitli komplikasyonlar
gorilebilir. Perkiitan gastrostomi tiipiiniin yer degistirmesine ikincil
ciddi pankreas enzim yiksekligi gelisen bir olgu sunulmustur.

Olgu: Trizomi 18 ile izlenen 9 aylik erkek bebek ates, sekresyonlarinda
artis, oksijen saturasyonunda diisme, 3 kez kusma ve karin sisligi
yakinmasiyla hastanemizin acil poliklinigine basvurdu. Gelisme
geriligi, genis ventrikiler septal defekt, cift cikisli sag ventrikil, portal
ven trombozu, bilateral ingiinal herni, korpus kallosum parsiyel
agenezisi ve sag pelviektazisi olan hastanin trakeostomisinin oldugu
ve ev tipi mekanik ventilator ile solunumunun desteklendigi, yutma
islev bozuklugu nedeniyle gastrostomiden beslendigi ogrenildi. Fizik
incelemesinde trakeostomi tipl, PEG tiipl, solunum sisteminde
bilateral ronkis, mezokardiyak odakta pansistolik 3/6 uftrim ve
belirgin karin sisligi saptandi. Oksijen ihtiyacinda artis nedeniyle acil
serviste izlenen hastanin tetkiklerinde beyaz kiire (30.990/mm?), amilaz
(1,162 U/L, Normal: 28-100 U/L), lipaz (>600 U/L, Normal: 13-60 U/L)
ve C-reaktif protein (15 mg/L, Normal: 0-5 mg/L) ytksekligi saptandi.
Akut pankreatit siiphesiyle yapilan abdominal bilgisayarli tomografide
pankreas patolojisi saptanmadi. Hastaya intravenoz sivi ve proton
pompa inhibitori baslandi. Beslenmesi kesilerek, gastrostomi tiipu
serbest drenaja alindi. izleminin 2. giiniinde karin sisligi gerileyen,
atesi ve kusmasi olmayan, amilaz 77 U/L ve lipaz 46 U/L olan hastaya
5 ml/saat hizindan, 4 saatlik sikluslar halinde enteral beslenme
baslandi; ancak ikinci siklusta enteral beslenme infiizyon hizi 7,5 cc/
saat hizina ¢ikildiginda karin sisligi belirginlesti, takipne, tasikardi ve
38,3 °C atesi gelisti. Ayakta direkt karin grafisinde gastrostomi tiiptintin
duodenumda oldugu gorildi. Gastrostomi tiipii geri cekildikten sonra
hastanin dramatik olarak takipnesi, tasikardisi ve karin sisligi geriledi.
izlemde tekrar kusma, karin sisligi ve pankreas enzimlerinde yiikseklik
gozlenmedi.

Sonug: Bu olgu ile gastrostomi ile beslenen hastalarda kusma, karin
sisligi gelistiginde tuptin yerinin kontrol edilmesinin onemini ve tiipiin
duedonuma ilerleyerek papillaya mekanik basi yaparak akut pankreatit
benzeri bulgulara neden olabilecegini vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: Akut Pankreatit, Cocuk, Perkiitan, Endoskopik,
Gastrostomi

174

[PS-106]

Primer Siliyer Disknezi Olgularinin Klinik ve Tanisal
Ozelliklerinin Degerlendirilmesi

Esin Gizem Olgun', Gizem Ozcan2, Fazilcan Zirek!, Merve Nur Tekin?,
Secahattin Bayav', Mukaddes Agirtici!, Mahmut Turgut!, Oya Evirgen3,
Nazan Cobanoglu’

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar Klinigi, Ankara
3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Histoloji ve Embriyoloji Anabilim Dali, Ankara

Giris: Primer siliyer diskinezi (PSD) nadir goriilen otozomal resesif
gecisli bir hastaliktir ve genellikle yasamin erken donemlerinde kronik
solunum vyolu enfeksiyonlar ile kendini gosterir. Hastahgin klinik
ozellikleri cok cesitli oldugu icin ve herhangi kesin tani yontemi
olmadigindan hastalarin onemli bir kisminda tani gecikmektedir.
Calismamizda klinigimizde takipli PSD tanili hastalarin klinik ve tanisal
ozelliklerini bildirmeyi amacladik.

Gerec ve Yontem: Hastanemiz Cocuk Gogls Hastaliklar Klinigi'nde
takipli PSD tanih 17 hasta calismaya dahil edildi. Hastalarin dosyalar
retrospektif olarak incelendi. Demografik ozellikleri, klinige gelis
sikayetleri ve bulgulari ile tani yontemleri kaydedildi.

Bulgular: Hastalarin 7'si (%41,1) erkek, 10'u (%58,8) kiz idi. Klinige
basvuru nedenlerine bakildiginda, 15 (%88,2) hastada kronik yas
okstruk gorulirken 17 (%100) hastada rekiirren sinuzit ve 7’sinde
(%41,1) neonatal respiratuar distres sendromu oykisii mevcuttu.
Hastalarin 4’tintin (%23,5) basvuru oncesi astim tanisi oldugu gorildu.
PICADAR skorlar incelendiginde 9'unda (%52,9) 5 ile 10 arasinda
oldugu, yalnizca birinde (%5,8) 10'un tzerinde oldugu gortldu. Eslik
eden hastaliklar acisindan ikiser (%11,7) hastada kartagener sendromu
ve situs inversus tespit edildi. Bilgisayarli tomografi bulgularina
bakildiginda 10 (%58,8) hastada bronsektazi, 8'inde (%47,0) mukus
tikaci, 7’sinde (%41,1) atelektazi, 3’linde (%17,6) interlober septal
kalinlasma ve 7’sinde (%41,1) brons duvar kalinlasmasi oldugu gortldi.
Dokuz (%52,9) hastanin FEV1 degeri %80 in altindaydi. Yiiksek hizli
video mikroskopi analizi (HVMA) ile tani alan 12 (%70,5) hastanin
4uinde genetik testi PSD acisindan pozitif idi. Kalan hastalarin 2’sine
(2117, %11,7) genetik test ile tani konuldu. Ug¢ (%17,6) hasta ise
transmisyon elektron mikroskopisi (TEM) ile tani aldi.

Sonug: Rekiiren sinopulmoner enfeksiyon ve tedaviye direncli astim
olgularinda nadir goriilen PSD tanisi distntlmelidir. Kesin tani
koymak zor oldugundan hastanin oykisiu ve klinik ozellikleri iyi
degerlendirilmeli, konvansiyonel tani testleri ile sonu¢ alinamayan
stipheli olgularda ise TEM akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Bronsektazi, Kronik Oksiiriik, Primer Siliyer
Disknezi, Rekiirren Sintizit, Transmisyon Elektron Mikroskopisi
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[PS-108]

Koledok Kisti Sonrasi Gelisen Hiponatremi Ve Pankreatit:
Olgu Sunumu

Ergun Erglin, Simeyye Sozduyar2, Merve Bilbil', Aysel Mammadli?,
Meltem Bingol Kologlu®

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, Ankara

2Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Urolojisi Anabilim Dali, zmir

Amag: Koledok kistlerinin  tedavisi, kistin eksizyonu ve
hepatikoenterikanastomozdur. Sik goriilen erken donem cerrahi
komplikasyonlar kanama, anastomoz kacagi, pankreatik fistil ve
bagirsak tikanikhgr ve kolanjittir. Bu olgu sunumunda koledok kisti
nedeni ile ameliyat edilen, ameliyat sonrasi hiponatremi ve pankreatit
gelisen olgunun sunulmasi amaglandi.

Olgu: Karin agnisi ve kusma ile basvuran iki yasinda kiz hastanin
muayenesinde sag (st kadran hassasiyeti mevcuttu. Laboratuvar
testlerinde karaciger fonksiyon testleri ve pankreas enzimlerinin (PE)
yuksek oldugu goriilen hastanin radyolojik incelemelerinde tip 1
koledok kisti ve pankreatit gozlendi. Hastaya akut donemin ardindan
koledok kist eksizyonu ve hepatikojejunostomi yapildi. Hasta ameliyat
sonrasi altinci saatte kanama nedeni ile tekrar ameliyata alindi.
Ameliyatta pankreas basi cevresinden oldugu goriilen kanama kontrol

edildi. Ameliyat sonrasi t¢linci giinde atesi olan hastanin laboratuvar
testlerinde yiiksek PE gorildu (Amilaz: 790 U/L, Lipaz: 2059U/L). USG
ve ardindan gorilen BT karaciger hilusu diizeyinde 36x24 mm ve
normal pankreas goriiniimi olarak raporlandi. Hastanin antibiyotikleri
revize edilerek somatostatin baslandi. MRCP’de, BT'ye ek olarak
pankreastan koleksiyona ulasan stipheli bir trakt saptandi. Hastanin
PE yiiksekligi devam etmesine ragmen klinik durumu stabil seyretti.
Stabil gecirilen dokuz glintin ardindan laboratuvar testlerinde sodyum
degeri 105 mEq/L olarak sonuclandi. Agresif replasman tedavisine
ragmen sodyum degeri yiikselmeyen hastanin biling durumunun
degismeye basladi ve yogun bakim tinitesine devredildi. Endokrinoloji
initesinin onerisi ile SIADH ve akut adrenal yetmezlik 6n tanilar
ile sivi kisitlamasi uygulanan hastaya hidrokortizon baslandi. Biling
durumu diizelen, sodyumu normal degere gelen hastaya devam eden
PE yiiksekligi ve koleksiyon nedeni ile ERCP yapildi, ERCP’de pankreatik
kanalin dar oldugu gortildu. Sfinkterotomi ile stent yerlestirildi. Kontrol
goriintiilemelerinde koleksiyonu kaybolan hastanin PE vyiiksekligi
devam etti. Ameliyat sonrasi 48 giin sonra taburcu edildi ve dort ayhk
takip suiresince herhangi bir semptoma rastlanmadi.

Sonug: Ameliyat sonrasi gelisen hiponatremi cocuklarda nadir olmasina
ragmen ciddi klinik durumlara neden olabilir. Yogun bakim unitesi,
endokrinoloji ve nefrolojinin katilimi ile multidisipliner bir sekilde
yonetilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Koledok Kisti, Hiponatremi, Pankreatit
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