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Neonatal Ensefalopati: Gercekten Hipoksik iskemik
Ensefalopati Mi?

Prof Dr. Belma Saygil Karagol

Saglik Bilimleri Universitesi, Giilhane Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Neonatoloji Bilim Dali, Ankara

Neonatal Ensefalopati Tanimi: Neonatal ensefalopati (NE), >35.
gebelik haftasinda erken neonatal donemde ortaya cikan biling
bozuklugu, konviilsiyon, hipotonisite, reflekslerin kaybi, solunum
depresyonu ve beslenme giicliikleri ile ortaya c¢ikan klinik durumu
tamimlamaktadir. Etiyolojisinde; genetik, metabolik bozukluklar, inme,
trombofili gibi durumlarin yaninda perinatal asfiksiye bagli hipoksik
iskemik ensefalopati (HIE) yer almaktadir.

Anoksi; oksijen yoklugu, hipoksi; azalmis arter oksijen konsantrasyonu,
iskemi; hiicre, doku ve organlarin normal fonksiyon gosterebilmesi icin
gerekli olan kan akiminda yetersizlik demektir. Perinatal asfiksi ise;
uzadiginda hipoksemi, hiperkapni ve asidoza ilerleyen bozulmus gaz
degisimine 5. dakika dustik APGAR skoru ile birlikte erken norolojik
bulgularin ve coklu organ yetmezliginin eslik ettigi klinik tablo
demektir. Hipoksik Iskemik Ensefalopati, SSSnde kalici hasara neden
olabilir ve 6lim, CP ya da gelisme geriligi ile sonuclanabilir. Sikhk:
Neonatal ensefalopati siklig 1000 canli dogumda 3 iken, HIE siklig
1.000 canh dogumda 3,5 olarak bildirilmektedir. Asfiksi olusum zamani
%20 oraninda prenatal, %70 natal, %10 ise postnatal kaynakhdir. HIE'li
cocuklarin %15-20'si neonatal donemde kaybedilirken, yasayanlarin
%25-30'unda kalici norolojik hasar (CP, MR) meydana gelir. En kot
sonuglar;akut peripartum/intrapartum eslik eden bir hipoksik olayla
birlikte dogumda 10 dk resissitasyon ihtiyaci, Fetal asidoz (pH<7,0),
5. dakika APGAR skoru 0-3, HIiE bulgulari (hipotoni, biling bozuklugu,
nobet) ve multiorgan tutulumu oldugunda goralir.

Patofizyoloji: Patofizyolojide; Hipoksiiskemiatagi sonrasinda anaerobik
metabolizma artar. Laktat ve inorganik fosfat diizeylerinde artis, hasarh
dokuda eksitator ve toksik aa birikimi (glutamat), intraselliiler Na ve
Ca duzeylerinde artis ve buna bagli doku sismesi ve serebral 6dem,
serbest radikal ve NO diizeylerinde artis soz konusudur. Bu duruma
fetal yanit, kanin duktus venozus, duktus arteriyozus ve foramen
ovale araciligi ile beyin, kalp ve adrenallere yonlendirilmesi (akciger,
karaciger, bobrek ve bagirsak yerine) ile gerceklesir. Etkilenen organ
ve hasarin derecesine bagh olarak konjesyon, kapiller gecirgenlikte
artis ve koagtilasyon nekrozu ve hiicre 6limdi, perikard, plevra, timus,
kalp, adrenal, meninkslerde konjesyon ve petesiler, pulmoner arteriyol
diiz kas hiperplazisi, persistan pulmoner hipertansiyon, fetal gasping
ve amniyotik sivinin trakea ve akcigere aspirasyonu ortaya cikar.
Klinik olarak artmis vaskiiler direng ile birlikte intrauterin biylime
kisithhigr fetal hipoksinin ilk bulgusu olabilir. Eylem esnasinda fetal
kalp hizinda yavaslama, degisken veya gec deselerasyonlar, fetal asidoz
(metabolik ve respiratuvar, pH<7,20) meydana gelir. Bu durumda,
beklenilmeden dogum gerceklestiriimelidir. Dogum esnasinda ise, sari,
mekonyumla boyali amniyotik sivi (fetal distres), depresse dogum,
spontan solunumun yoklugu, hipotoni, sonrasinda hipertoni, solukluk,
siyanoz, apne, yavaslamis kalp hizi ve uyarilara cevapsizlik olusur.
Klinik olarak bebekte 24 saat sonra serebral odem, beyin sapi
depresyonu, nobet aktivitesi (antikonviilzanlara direncli), hipoglisemi,
hipokalsemi ve enfeksiyona bagh noébet gorilir. Yetersiz perfiizyona
bagli perinatal asfiksi ile iliskili diger durumlar olarak; kalp yetmezligi

ve kardiyojenik sok, PPH, RDS, Gi perforasyon, hematiiri veakut tiibiiler
nekroz, dogum sonrasi solunum ve dolasim yetmezligine bagl hipoksi
olur. ilk olarak biling diizeyi depresedir, agir hasarda nobet vardir ve
apne ve bradikardi ile birlikte periyodik solunum olur. Hipotoni erken
ortaya cikan bir bulgudur.

HiE’de Tani: Perinatal asfiksi kriterleri ile birlikte, fizik muayenede
Sarnat ve/veya Thompson evrelemesi ile norolojik agidan degerlendime,
destekleyici laboratuvar bulgular ve gorintiileme yontemleri ile
konulmaktadir. Ne kadar erken tani konulur ve tedaviye baslanirsa
norolojik acidan o kadar olumlu sonucglar elde edilmektedir.
Gorlintileme yontemi olarak, diftizyon agirhkli MR (lezyon bolgesini
gostermede duyarli), BT (fokal hemorajik lezyon, difiiz kortikal hasar,
bazal gangliyon hasari), USG (term bebekte hipoksik hasari gostermede
sinirh etkiye sahip, preterm bebekte tercih edilir) ve amplitude-
integrated EEG (aEEG) (uzun donem beyin hasar riskini gosterir, nobet
aktivitesini saptayabilir, sirekli izlemde subakut fazdaki nobetleri
de saptayabilir) kullanilir. Difflizyon MR goriintilemenin serebral
anormallikleri en belirgin olarak 24-96. saatler arasinda gostermesi
nedeniyle 2-5. giinler arasinda mutlaka cekilmesi onerilmektedir.
Manyetik rezonans spektroskopisi (MRS) ise dogumdan sonraki 18 saat
icinde yenidoganlarda peripartum hipoksi-iskemiyi takiben yikselmis
laktat ve NAA diizeylerini ve hiicresel enerji yetersizligini saptayan ayri
bir gortintiileme yontemidir.

Tedavi: Akut safhada hipotermi uygulanir. 2000 g Gstiinde, >36. gebelik
haftasindan biyuk bebeklerde akut perinatal bir olayin eslik ettigi ve
kord veya ilk 1 saat icerisinde alinan kan gazi degerinde pH <7, BE
<-16 ve 10. dk APGAR skoru <5 durumlarda hipotermi endikasyonu
olusur. Sistemik ya da selektif serebral hipotermi olaydan sonraki
ilk 6 saat icerisinde baslanirsa etkilidir. Serebral hipotermi tedavisi
HiEde kanita dayal tek tedavi yontemidir. Hipotermi tedavisi ile;
serebral metabolizma yavaslatilarak enerji kullanimi azaltilir ve beyin
hasari en aza indirgenmeye calsilir. Terapotik hipotermi tedavisinde
viicudun veya basin etrafinda dolasan soguk bir sivi yardimiyla
servokontrollii olarak 72 saat stiresince rektal is1 33-34 C° tutularak
sogutma islemi yapilr, takibinde de 5-6 saatte 0,2-0,5 C°/saat hizinda
yeniden i1sitma yapilarak tedavi sonlandirilir. Destekleyici tedavi olarak
da organ disfonksiyonlarinin yonetimi, yeterli oksijenasyon, kan basinci
regiilasyonu, hemodinamik durum ve asit-baz dengesi, enfeksiyonlarin
tedavisi, sekonder hipoksi ve hipotansiyon gibi durumlarin onlenmesi
gerekmektedir. Nobetlerin etkili sekilde tedavi edilmesi ve sirekli
EEG izlemi yapilmasi da prognoz agisindan son derece onemlidir.
Hasarin zamanlamasi ve derecesi prognozda onemlidir. Metabolik ve
kardiyopulmoner komplikasyonlarin varligi, hipoksi, hipoglisemi, sok
varligi prognozu olumsuz etkiler. Agir ensefalopatide koti prognoz
bulgulari; flask koma, apne, okilosefalik refleks yoklugu ve refraktor
nobetlerin varligidir. Uzun donem prognozu belirlemede EEG ve MR
sonuclari onemlidir. ilk yil icerisinde mikrosefali ve bas biiyiimesinde
azalma; kot nérogelisimsel sonug gostergesidir. Orta agir HiE'de uzun
donem takip, gelisimsel bakim ve rehabilitasyon gereklidir.

Sonug

1. Neonatal ensefalopati bircok nedene bagli olabilir. Etiyoloji genistir
ve iyi arastirilmasi gerekir.

2. Tanimlamayi yaparken hipoksik iskemik ensefalopati, nérometabolik
nedenler, enfeksiyon, ilaclar ve neonatal stroke ayirici tanisinin
yapilmasindan sonra NE tanisi koymak daha dogru olacaktir.
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3. Gorlintileme onemlidir, MRG 6zellikle kullaniimalidir. aEEG, bu
hastalarin tani, tedavi ve takibinde kullaniimahdir.

4. Giintiimiizde terapétik hipotermi disinda HiE'de etkinligi kanitlanmis
bir tedavi bulunmamaktadir. HIE tim diinyadayenidoganlarda onemli
bir hastalik ve 6lim sebebi olmaya devam etmektedir
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Astim Atak Tedavisi

Dr. Ogr. Uyesi Candan islamoglu

Ankara Universitesi Tip Fakiitesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Cocuk Alerji ve Immiinoloji Bilim Dali, Ankara

Anahtar Kelimeler: astim, okstirtik, nefes darligi, atak siddeti

Astim, hava yolunun kronik inflamasyonu ile karakterize; degisken,
genellikle geri donusumlii epizodik ekspiratuar hava akim kisitliligi
goriilen ve solunum semptomlari (goguste sikisma hissi, nefes darlig,
oksuruk, hisilt) ile karakterize bir hastaliktir. Semptomlarin siddeti ve
hava akim kisithhigi zaman icinde degisebilir.

Cocukluk ¢aginin en sik kronik hastaligidir. Cocuklarda hastane
basvurlarinin ve hastane yatislarinin en sik nedenidir. Diinyada astim
prevelansi %4,5 iken ulkemizde yapilan calismalarda calismanin
yapildigi merkeze gore degismekle beraber %2,1-17,4 arasinda
saptanmistir.

Astim; kronik, morbiditesi ylksek, uzun donem tedavi gerektiren bir
hastaliktir. Hastalarin %60’ yilda en az 1 atak gecirmektedir. Bu da
okul devamsizhigi, aktivite kisitlamasi, yasam kalitesinde diismeye yol
acmaktadir. Tedavide amag astimda kontrolii saglamaktir. Oncelikle
giinlik semptom kontroli, hastanin risk faktorlerinden hastanin
korunmasi, ataklarin onlenmesi/azaltilmasi, persistan hava akimi
kisitlanmasina gidisin onlenmesi ve ila¢ yan etkileri yoniinden giivenli
sinirlarda tutulmasi saglanmalidir.

Astim Atak Nedir?

Astim atak, astim semptomlarinin kottlesmesidir. Bu durum nefes
darliginda artis, okstrik, hisilti, hirilt, gogiste sikisma hissi ile
karsimiza cikabilir. Astim atak; akciger fonksiyonlarinin bozulmasi
ile karakterize bir epizottur. Semptomlar akut veya subakut olarak
gozlenebilir.

Astim Atak Tetikleyicileri Nelerdir?
* Solunum yolu enfeksiyonlari (viral, bakteriyel)
« Alerjen maruziyeti (inhalan, mesleki, besin)

* Solunum vyolu irritanlari (sigara dumani, agir kokular, hava kirliligi,
soguk hava)

Mevsimsel degisiklikler

inhaler tedaviye uyumsuzluk

Hava olaylar (sicaklik, nem)

Fiziksel aktivite, gilmek, aglamak

ilaclar (Beta blokerler, ACE inhibitorleri, NSAIi)

Emosyonel faktorler (anksiyete, stres)

Astim Atagi ile Basvuran Hastayi Degerlendirme

Astim atag bulgulari spesifik olmadigi icin ilk degerlendirmede bu
semptomlara yol acabilecek ayirici tanilari gozden gecirmek gerekir.
Bu ylizden hasta gelir gelmez hizlica oyki alinmali ve fizik muayene
yaptimahdir.

Bunlar yapilirken su 3 durum degerlendirilmelidir.
1. Hasta gercekten astim mi?
2. Astimla ilgili 6lum igin risk faktorleri var mi?

3. Atak siddeti nedir?

Astim Atag ile Basvuran Hastada Oykiide Sorulmasi Gereken
Sorular

Oksiiriik? Hisilti? Nefes darlig? Gogiiste sikisma hissi?
Ates, burun akintisi, bogaz agrisi?

Atak ne zaman basladi?

Bilinen alerjen ile temas oykusi?

Enfeksiyon disi tetikleyici var mi? Egzersiz, soguk hava vs
En son atak ne zaman, eski hastane basvurulari
Kullandig ilaclar

Eslik eden hastaliklar

Evde atak tedavisi verildi mi? Verildi ise yanit var mi?

Astim Atagi ile Basvuran Hastada Fizik Muayene
* Astim atak siddetini degerlendirme parametreleri

* Sao,

* Biling¢ durumu

* Solunum sayisi

* Nabiz

* Siyanoz

Hisilti siddeti

Yardimcr solunum kaslarinin kullanimi

» Kan basinci, Viicut isisi

* Enfeksiyon bulgulari

* Komplikasyon (atelektazi/pnomotoraks /pnomomediastinum)
* Solunum sikintisini agiklayacak baska nedenler-AYIRICI TANI!
* Mimkinse akciger fonksiyonlar olctimii (PEF, FEV1)

* Kan gazi 6lctimii, PAAC rutin 6nerilmiyor

Astima Bagh Oliim icin Risk Faktorleri

Astim oltimcul olabilecek bir durumdur. Hangi hastalar mortalite icin
yiiksek riske sahip acil serviste degerlendirmek gerekir. Astima bagli
olum icin risk faktorlerini 4 bashk altinda toplayabiliriz.

1. Agir hastalik belirtecleri:

« Daha once yasami tehdit eden atak oykiisii, YBU yatisi, pozitif basing
destegi, entiibasyon oyksi

« Oral glukokortikoid kullanimi
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2.Koti astim kontrol belirtecleri:
* Son 1 sene icinde astim nedeniyle hastane yatisi oykiisi

* Son 1 sene icinde >3 acil servis basvurusu

Asirt SABA kullanimi (>3 kutu/yil, >1 kutu/ay)

3. Eslik eden komorbiditeler:

Kardiovaskiiler veya kronik akciger hastahigi

Psikiyatrik, psikososyal problemleri olan hasta veya ebeveyn

Besin alerjisi

* Astim tedavisine uyumsuzluk

Yetersiz IKS kullanimi ya da mevcut iKSyi hi¢ kullanmama

Evde atak yonetimi icin yazili eylem plani olmayan hastalar

Hastalikla ilgili yeterli egitim almamis/atak ciddiyetini anlayamayan
hastalar

Akut Astim Atak Ayirici Tanisi

Astim atak ayirici tanisinda su hastaliklar akilda bulundurulmalidir.

 Akut epiglottit

Laringotrakeobronsit, bakteriyel trakeit, pnomoni

indiiklenebilir laringeal obstriiksiyon (vokal kord disfonksiyonu)

* Yabanci cisim aspirasyonu

Ekstratorasik veya intratorasik trakeal obstriiksiyon
* Pulmoner 6dem

* Pulmoner emboli

Kronik solunum yolu hastaliklarinin alevlenmesi (KOAH, bronsiektazi,
primer siliyer diskinezi, kistik fibrozis alevlenmesi)

Sol kalp yetmezligi

Hiperventilasyon sendromu

Anafilaksi

5 Yas ve Alti Cocuklarda Astim Atak Siddetinin Siniflandiriimasi

Semptomlar Hafif- Orta Siddetli (Hayati Tehdit Eden)
Biling Degisikligi Yok Ajite, konfiize, uyuklama
a0, (Tedavi dncesi) >%95 <%92
Konugma Ciimlelerle Kelimelerle
Nabiz <100/dk >200/dk (0-3yas)
>180/dk (4-5yas)
Solunum Sayisi <40/dk >40/dk
Santral Siyanoz Yok Olabilir
Higilti Siddeti Degisken Higilti duyulmayabilir (Sessiz Akciger)

* 6-18 Yas Cocuklarda Astim Atak Siddetinin Siniflandiriimasi

Hafif -Orta Atak Agir Atak Hayati Tehdit Eden Atak

Oturmay! tercih eder One egilerek oturmay tercih eder

Ajite degildir Ajitedir Uykuya meyilli, konfiize

Kisa climleler ile konusur Kelimelerle konugur Konugamaz

Solunum sayisi artar Solunum sayisi >30/dk Solunum saysi artar (>30/dk),

Yardimci solunum kaslarini Yardimci solunum kaslarini kullanir | solunum yetmezligi bulgulari

kullanmaz

Kalp hiz1 100-120 atim/dk Kalp hiz1 >120/dk Kalp hiz1 >120/dk
Hipotansiyon, aritmi, bradikardi

Sa0, %90-95 Sa0,< %90 $a0,< %90, siyanoz olabilir

PEF >%50 (beklenen/en iyi deger) | PEF < %50 (beklenen /en iyi deger) | Sessiz Akciger

Astim Atak Acil Tedavide Kullanilan ilaclar

Oksijen Tedavisi

Hipoksemi varhginda Sa0, %93-95 araliginda (6-11 yas %94-98)
tutacak sekilde oksijen destegi verilmelidir.

Hastaneye yatirilan hastalarda kontrollu- titre edilmis oksijen tedavisi
yuksek konsantrasyon oksijen terapisine gore daha disik mortalite
ve daha iyi sonuc ile iliskilidir.

SABA tedavisi esnasinda ventilasyon/perfiizyon uyumsuzluguna bagh
gecici hipoksemi izlenebilir. Bu nedenle hipoksemiden korumak icin
agir ataklarda SABA tedavisi oksijen ile verilebilir.

Salbutamol (Kisa Etkili B2 Agonist)

S

Akut astim atak tedavisinde kullandigimiz bronkodilator ilactir.

Hafif-orta ataklarda hava akis kisithhigini hizli bir sekilde tersine
cevirmek icin salbutamol inhaler 2-10 puf ODi ve aerochamber
ile tekrarlayan sekilde verilmesi (ilk 1 saatte 20 dk ara ile verilmesi)
oldukea etkilidir.

ilk saat sonrasinda ise her 3-4 saatte bir ihtiya¢ durumuna gore 4-10
puf verilebilir.

AgIr atakta her 1-2 saatte bir 6-10 puf seklinde devam edilebilir

SABA'nin ODI ve aerochamber ile verilmesi nebiilizator ile verilmesi
ile akciger fonksiyonlarinda benzer oranlarda iyilesme saglar. Ancak
bu calismalara akut agir astimli hastalar dahil edilmemis.

Hasta evde salbutamol kullaniyor, 3-4 saat icinde >10 puf ihtiyac var
ise mutlaka hastaneye basvurmalidir.

istemik Kortikosteroidler

Agir atak ile basvuran cocuklarda oral prednizolon (Deltacortril® th) (1-2
mg/kg); <2 yas maks: 20 mg; 2-5 yas maks: 30 mg, >6 yas maks:40 mg)
veya iv metilprednizolon 1 mg/kg 6 saatte bir (Cortipol® amp, Precort”

a

mp)

Sistemik korkikosteroid kullanimi su durumlarda mutlaka verilmeli:

Baslangic SABA tedavisine yanit alinamamissa
Hasta oral KS alirken atak olmussa

Hastanin daha once oral KS gerektiren atagi olmussa
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Sistemik kortikosteroid tedavisi ile ilgili bilinmesi gereken piif noktalar:
* Oral etkinlik iv ile esdeger™

* Oral yol hizli, daha az invaziv

« Oral alamayacak kadar takipnesi varsa iv yol tercih edilmeli

* Cocuklarda oral kortikosteroide 3-5 giin (3-7gtin) devam edilmeli.

* Kisa donem vyan etkiler: hiperglisemi, hipertansiyon, uyku
bozukluklari, istah artisi, refli, duygu durum degisiklikleri

* Uzun donem yan etkiler: Osteoporoz, kemik kiriklari, kalp yetmezligi,
katarakt...

ipratropium Bromiir

* Kisa etkili antikolinerjik
+ ODI ve aerochamber ile 1-2 puf ipratropium

* Qrta-agir astim atakli hastalarda SABA tedavisine yanit alinamazsa 20
dk ara ile 3 kez nebdilize ipratropium bromid denenebilir.

** Qrta-agir ataklarda acilde ipratropium tedavisi SABA ile birlikte
verildiginde tek basina SABA kullanimina gore hastane yatisini azaltiyor;
PEF ve FEV1'de daha fazla artis saglyor.

* Ancak yatan hastada faydasi yok, yatis siresini kisaltmiyor. Hatta
nadiren bulanti, tremor gibi yan etki

Magnezyum Siilfat

* Nebiilize form tlkemizde yok.

* Astim ataklarinda rutin tedavide 6nerilmemekte.

 Akut agir atakta iv inflizyon olarak verilebilir.

 Hastane yatisini azaltmakta.

* 40-50 mg/kg maks 2 gr yavas inflizyon (20-60 dk) verilebilir

* 5yasindan kuctik cocuklarda tartismali.

Antibiyotik Tedavisi

* Rutin olarak onerilmiyor.

« Akciger enfeksiyonu bulgulari varsa baslanabilir.

* Antihistaminik tedavi, sedatifler ve LTRAlarin astim atak tedavisinde
yeri yoktur.

>6 yas astimi akut tedavisinde ek oneriler:

* 6 yasindan biytik cocuk ve adolesanlar icin evde atak tedavisinde
ilk kullanilacak ila¢ olarak SABA yerine diisiik doz iKS/formoterol”
kombinasyonu onerilebilir (MART tedavisi).

* Gunlik en fazla verilecek formoterol dozu 72 mg'dir.

e Astimi intermittan olup kontrol edici ilac kullanmayan okul
cocuklarinda evde atak tedavisinde ilk basamakta SABA ile birlikte
iKS kullaniimasi dnerilmektedir. Tek basina SABA onerilmemekte.

Taburculuk Sonrasi izlem
* Taburcu etmek icin cocugun durumunun stabil hale gelmesi gerekir.

« Atak geciren cocuklarin gelecek donemde atak gecirme riski yiiksek
oldugu icin takip edilmelidir.

Taburcu etmeden once sunlari 6grenmis olmalidir:

Ebeveynin atak semptomlarini ve tetikleyicileri 6grenmis olmasi

Hastaya ozel yazili eylem plani verilmis olmasi

inhalasyon tekniginin gozden gecirilmis olmasi

» Bundan sonraki tedavi planinin ayrintili olarak anlatiimasi

SABA kullanimi ihtiyaca gore yapilmali ve mutlaka kayit edilmeli

IKS kullaniyorsa devam etmeli veya yeni baslandi ise ilk 1 ay stire ile
dustik-orta doz kullanmali sonraki kullanim hastanin durumuna
gore kararlastiriimahdir.

Hastanin ilaglar temin ettiginden/edeceginden emin olunmal

Ailenin sosyal durumu ve hastanin klinigine gore ilk 2-7 giin ve sonra
ilk 1-2 ay icinde hasta tekrar degerlendiriimelidir.



2. ANKARA PEDIATRI KONGRESI 7-10 KASIM 2024
KONUSMA METINLERI

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Mecmuasi 2025;78(Suppl 1):1-112

ASTIM ATAK YONETIMI (>6 yas )

Birinci basamak

Akut / subakut astim atag veya akut higilti ile bagvuran gocuk

Hastayi degerlendir

Astim mi?
Astima bagh 6liim igin risk faktorleri
Atak giddeti? (en kotii bulguya gore)

!

|

!

HAFIF ya da ORTA ciopl HAYATI TEHDIT EDIcI
* Ciimle kurar « Kelimelerle konugur
* Oturmay tercih eder « One egik oturur
* Yatamaz « Ajitedir
+  Solunum sayisi artmigtir * Yardimci solunum kaslan +
+ Yardimei solunum kaslan@ * Solunum sayis: >30/dk
+ KTA 100-120/dk « KTA>120/dk
+ SPO, 90-95% + SPO2 <90%
. PEF >50% * PEF s50% ACIL MODAHALE
1 + SABA, O,
1 . YBO,

TEDAVI BASLA

+ SABA (Salbutamol)

+ 410 puf 6lgiili doz inhaler (ODI) aerocahmber ile

1 saatboyunca 20 dk araile tekrarla

+  Nebiil dozu 0.15mg/kg (maks:5 mg)
+ lpratropium bromidi digiin
. oz. hedef SPO2: % 93-95 (kiigiik gocukta %94-98)

+ Oral metil prednizolon 1-2 mg/kg (maks: 40 mg)

SABA ile gerekirse TEDAVIYE devam
YANITI 1-2 SAAT SONRA DEGERLENDIR (veya erken)
Olgebilirsen AC fonx. dlg

IYIYE GlDIS 1

TABURCULUK AGISINDAN DEGERLENDIR
+ Semptomlariyilesgti
+ SABA ihtiyaciyok
+  PEF'te diizelme, > % 60-80
+ SPO02>94% (oda havasinda)
* Evkogullan uygun

L I

PEF< %60 I

« Entiibasyon igin hazirlik yap

“¥BU ye TRANSFER
Beklerken:
) + SABA
+ lpratropium bromid
. Oz kontrolii, h'dofSPOzz % 9395
(kilgiik gocukta %94-98)

+ Sistemik steroid (oral/ iv)

+ v magnezyumu diigiin

+  Yiksek doz|KS

YBO'ne almak
igin tekrar
degeriendir

Entiibasyon
igin hazirhk

yap

KOTUYE GIDIS

TABURCULUK DUZENLEMESI

Semptom giderici: gerektikge ** SABA (siirekli degil)
Kontrol edici: bagla /1ks basamak arttir, teknigi kontrol et
Inhaler teknigi ve uyumu denetle

Metilprednizolon: 3-5 giin devam

Kontrole gagir: 1-2 giin iginde (2-7 giin)
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ASTIM ATAK YONETIMI (5 yas alti )

Birinci basamak | Akut/subakut astim atag§ veya akut higilti ile bagvuran gocuk

KONTROL VIZITI (1-7 giin iginde )
* Rahatlatici: Atak sonlanana kadar sadece gerektikge kullanacak. Sonra kes
+ |KS iceren Kontrol Edici: Atak sonrasi ilk 1-2 hafta (atak gok agirsa 3 ay) yiiksek doz ver.
Adélesanlarda IKS-formaterole geg.
» Risk Faktorleri: Dizeltilebilecekleri gézden gegir (inhalasyon teknigi, tedavi uyumu, tetikleyiciler gibi)
*  Yazih eylem plani gézden gegir. Yanhs uygulama varsa diizelt.

* Kontrole gagir. Sonraki izlem vizitini plania.

HAFIF ya da ORTA HAYATI TEHDIT EDEN
+ Dispneik, ajite Beslenemiyor, konugamiyor
+ KTA<180/dk (0-3yas), <150/dk (4-5 y) Santral siyanoz
. 02 satiirasyonu 2%92 Konfilizyon, biling bulanikhg
Solunum sayisi >40dk
TEDAVI BASLA ¢ , saturasyonu <%92
Sessiz akciger

O2 hedef 8?02: % 94-98
+ SABA (Salbutamol)

KTA>180/dk (0-3yas), >150/dk (4-5 yas)

+ 2 puf dlgiilii doz inhaler (ODI) ACIL MUDAHALE
a:rmdm. rile 1 saatboyunca 20 dk ara . vBU ye TRANSFER
. dozu mg/k . Beklerken:
. |W"°P'~m‘1 puf::rsoklno' it + inhaler SABA velveya 100 mcg 6 puf ODI
aerochamberile veya 2,5 mg nebiil /20 dk
YANITI 1-2 SAAT SONRA DEGERLENDIR (veya erken) A B——
SABA ile gerekirse TEDAVIYE devam * 0, (hedef SPO :% 94-98)
+ Sistemik steroid (Prednisolon 2mg/kg )
IYlYe Gipis (<2 yag, max:20 mg; 2-5 yag max:30 mg)
+ |pratroprium bromide (1-2 doz 250mcg
nebdil)
Tedaviye ihtiyag oldukga devam et
Hastay: slxlc - s s + SABA yanit yok
. emptomlar saatig tekrarlarsa + Ciddi atak bulgusu
+ SABA 2-3pufisaatver KOTOYE GIDI§ +  Artan solunum sayisi

+ Sistemik steroid (Prednisolon 2mg/kg)

Sa0 ‘de diigus
(<2 yas, max:20 mg; 2-51" max:30 mg)

IYIYE GIDIS

TABURCULUK DUZENLEMESI
+ Evde tedavi igin cihaz/imkanlar yeterli mi emin ol
+ Semptom giderici: gerektikge devam et** SABA (siirekli degil)
+ Kontrol edici: ihtiyaci degerlendir /gerekiyorsa bagla
+ Inhaler teknigi ve uyumu denetle
+  Metilprednizolon: 3-5 giin devam
* Kontrole Gagir: 1-2 giin iginde

|

KONTROL VIZITI (1-7 giin iginde )
+  Atak dizeldi mi, steroide devam edelim mi? Keselim mi?
Rahatlatici: Sadece gerektik¢e kullanacak
Kontrol Edici: Atak tetikleyicisine gore gore devam et/diizenle

Risk Faktorleri: Diizeltilebilecekleri gézden gegir (inhalasyon teknigi, tedavi uyumu, tetikleyiciler gibi)
Yazili eylem plani gézden gegir. Yanlhs uygulama varsa dizelt.
Kontrole gagir. Sonraki izlem vizitini plania.
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Kritik Hasta Cocuklarda Sivi ve Elektrolit Tedavisi

Dog. Dr. Merve Havan

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

Ozet

Kritik hastaliga sahip cocuklarda sivi ve elektrolit tedavisi, hemodinamik
stabiliteyi saglamak, metabolik dengenin korunmasini desteklemek
ve iyilesme sirecini hizlandirmak icin hayati 6nem tasir. Bu yazida,
intravaskiiler ve ekstraselliiler sivi hacmi dengesi, idame sivi tedavisi,
defisit tedavisi ve spesifik elektrolit bozukluklarinin yonetimi ele
alinmis ve klinik uygulamalar icin oneriler sunulmustur. Dengeli
kristaloidlerin, hiponatremi ve hipernatremi gibi durumlarda uygun
tedavi stratejileriyle birlestirilerek kullanilmasi, komplikasyonlari
azaltmada etkili olmustur.

Giris

Kritik hasta cocuklarda sivi-elektrolit dengesinin  yonetimi,
multidisipliner bir yaklasim gerektirir ve giinimuzde de bilimin, klinik
deneyimin ve uzman gorislerinin rehberliginde gelismeye devam
etmektedir. Hem temel hem de ileri tedavi yontemleri, hastanin
hemodinamik, renal ve metabolik durumuna gore sekillendirilmelidir.

Viicut Sivi Hacminin Dinamikleri

Toplam viicut sivisi (TVS), yasa ve fizyolojik durumlara gore degisir.
Prematiire bebeklerde TVS yiizdesi %83 iken (¢ aylik bebeklerde %70,
eriskinlerde ise %55-60, 10 yasinda ise TVS %60, ESS: %20-25 arasindadir.
Ekstraselliler sivi (ESS), intravaskiler ve interstisyel bilesenlerden
olusur. Kritik hastalik sirasinda ESS'deki dengesizlikler, hiponatremi,
hipernatremi ve hipoalbuminemi gibi sorunlara yol acabilir. Etkin
dolasan kan voliimi ise dokularin kanlanmasini saglayan intravaskiiler
volumdiir, kritik hastalarda TVS dagilimi kadar etkin dolasan kan
voliimiiniin ayarlanmasi da 6nemlidir.

Kritik hasta ¢ocuklarda sivi elektrolit tedavisinde hastanin aldigi ve
cikardig (ditrez) sivi dengesine dikkat edilmelidir ve en onemli unsur
da tedavinin zamanlamasinin en dogru sekilde yapilmasidir. Sivi
tedavisinin ana bilesenleri, idame, defisit ve replasman sivisidir.

idame Sivilan

Hastanin bazal metabolik gereksinimlerini karsilamak ve viicudun
normal islevlerini strdirebilmesi icin gereken sivi miktardir. Bu,
genellikle Holiday-Segar formiilii ile hesaplanir. idame sivida sodyum:
2-3 mEg/100 mL, potasyum: 1-2 mEq/100 mL, dekstroz: Hipoglisemi
riski olanlarda %10 dekstroz uygulanmasi yeterlidir. idame sivi miktar
hastanin ihtiyacinin arttigi (yanik, GIS kaybr) ve azaldigi (MV, uygunsuz
ADH, hareketsiz yatan hasta) durumlara gore ayarlanmalidir.

Defisit Sivilari

Dehidratasyon veya akut sivi kaybi nedeniyle eksilen sivilari telafi
etmek icin kullanilir. Sivi replasmani genellikle kademeli olarak yapilir.
Defisit miktari dehidratasyon derecesine gore ayarlanir. Dehidratasyon

10

diizeyi < %5 ise sivi replasmani 24 saatte yapilmalidir. Dehidratasyon
diizeyi > % 5 ise sivi replasmani daha yavas yapilmali, %5 kayip ilk 24
saatte, kalan kayip miktari ise ikinci 24 saatte olarak sekilde toplam 48
saatte yapiimalidir.

Replasman Sivilari

Travma, cerrahi veya diger akut durumlarda kaybedilen kan hacmini
veya elektrolitleri yerine koymak icin uygulanir. Bu sivilar hastanin
ihtiyaclarina uygun olarak izotonik veya hipertonik soliiyonlarla
saglanabilir.

Sivi Tedavisinin Fazlari

1. Resiisitasyon Fazi: Hipotansiyon ve hipoperfiizyoni diizeltmek igin
izotonik kristaloidler veya kolloidler kullanilir. Bolus sivi tedavileriyle ug
organ perfiizyonunun saglanmasi hedeflenir.

2. Titrasyon Fazi: Sivi tedavisinin hizi ve hacmi azaltilarak 6dem
riski minimize edilir, bu evrede bolus sivilar yerine siirekli inflizyon
tedavilerine gegilir.

3. idame Fazi: Holiday-Segar yontemiyle hesaplanan hastanin fizyolojik
sivi ihtiyacinin karsilanmasi amaglanir

4. lyilesme Fazi: Hastanin iyilesme siireci devam eder ve sivi tedavisi
ihtiyaclara gore ayarlanip sona erer. Hastanin fizyolojik dengesine
kavusmasina yardimci olur.

Dengeli Kristaloid Kullanimi

Dengeli kristaloid soltisyonlar, izotonik yapilar sayesinde sivi ve
elektrolit dengesini korur. Bu sivilar, icinde sodyum, potasyum, klor,
kalsiyum gibi elektrolitleri icerir ve genellikle laktat veya asetat gibi
tamponlayici ajanlar barindirirlar. Hiperkloremik metabolik asidoz
riskini azaltirlar ve sivi yiiklemesi komplikasyonlarinin onlenmesinde
onemli bir rol oynarlar. Kritik hasta cocuklarda izotonik dengeli
kristaloidlerin kullanimi, elektrolit bozukluklarini azaltmakta ve
klinik sonuclar iyilestirmektedir. Bu sivilarin dekstroz icermedigi
unutulmamalidir. Bu nedenle idame sivi olarak uzun stire kullanimlari
hipoglisemi riski yaratir.

Kritik Hasta Cocukalrda Elektrolit Bozukluklan

1. Hiponatremi: Serum sodyumunun 135 mEq/L altina dismesi.
Klinik tablosu ozellikle uygunsuz ADH (SIADH) ve serebral tuz kaybi
sendromunda gozlenir.

* Hafif: 130-134 mEq/L
* Siddetli: <125 mEq/L

* Tedavi: Hipotonik sivilardan kaginilir; izotonik veya hipertonik salin
kullanilabilir. Serum sodyum artist hizi 0,5-1 mEq/L/saati gegmemelidir.

2. Hipernatremi: Serum sodyumunun 145 mEq/L'nin Gzerine ¢cikmasi.
Hipernatremi siklikla hiicresel dehidrasyona yol acar.

* Diistik toplam viicut sodyumu: Kusma, ishal
* Normal Toplam Sodyum: Hiperventilasyon, ates

* Tedavi: Hipernatremi, yavas diizeltilir; hipotonik sivilar kullanilabilir.
Hizl diizeltme beyin 6demine yol acabilir.
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3. Hipokalemi: Serum potasyumunun 3,5 mEqg/L'nin altina diismesi.
Ozellikle ditiretik kullanimi ve gastrointestinal kayiplarla iliskilidir.

* Klinik: Kas zayifhgi, aritmiler.

* Tedavi: Oral potasyum replasmani; ciddi durumlarda intravenoz
potasyum verilmesi gerekir.

4. Hiperkalemi: Serum potasyumunun 5,5 mEq/L'nin tizerine ¢cikmasi.
EKG degisiklikleri ve ventrikiiler aritmilere yol acabilir.

* Tedavi: Kalsiyum laktat/glukonat, insiilin ve glikoz kombinasyonu,
sodyum bikarbonat.

Sivi Yiikii ve Komplikasyonlari

Kritik hasta cocuklarda pozitif sivi dengesi, akut bébrek hasari, artmis
mekanik ventilasyon siiresi ve mortalite ile iliskili bulunmustur. Dengeli
kristaloid soltisyonlarin tercih edilmesi, hiperkloremik metabolik asidoz
riskini azaltir.

Sonug

Kritik hasta cocuklarda sivi ve elektrolit dengesinin etkin bir sekilde
yonetilmesi, mortaliteyi azaltmada ve klinik iyilesme stiresini kisaltmada
kritik onem tasir. Multidisipliner yaklasimla bireysellestirilmis tedavi
stratejileri, daha iyi hasta sonuglarini destekleyecektir.
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Adolesanda Polikistik Over Sendromu

Polycystic Ovary Syndrome in Adolescence

Prof. Dr. Semra Cetinkaya

Saglik Bilimleri Universitesi, Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Sagligi ve
Hastaliklar Saglik Uygulama ve Arastirma Merkezi, Cocuk Endokrinoloji Klinigi,
Ankara

0z

Polikistik over sendromu (PKOS); temel olarak ovulatuvar disfonksiyon
ve hiperandrojenizm ile karakterize bir sendromdur. Kadinlarda
infertilitenin en vyaygin nedenidir. Eriskin PCOS tani kriterleri;
ergenlik doneminin baslangicindaki anovulatuvar sikluslar nedeniyle
ergenlerde tanisal olmayabilir. Ergenlerde, persiste hipernadrojenizm
ve persiste ovulatuvar disfonksiyon daha tanisal kabul edilmektedir.
Klinik olarak; sebat eden adet diizensizligi, giderek belirginlesen
hirsutizm, laboratuar olarak hiperandrojenizm (diger hiperndrojenizm
nedenleri dislandiktan sonra), polikistik over morfolojisi anlamlidir.
Tedavide saglikli yasam tarzi, gerekli olgularda oral kontraseptifler
kullanilmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Ergen, polikistik over morfolojisi, polikistik overs
sendromu

Abstract

Polycystic ovary syndrome (PCOS) is a syndrome characterized primarily
by ovulatory dysfunction and hyperandrogenism. It is the most
common cause of infertility in women. Adult PCOS diagnostic criteria
may not be diagnostic in adolescents due to anovulatory cycles at the
beginning of puberty. In adolescents, persistent hyperandrogenism
and persistent ovulatory dysfunction are considered more diagnostic.
Clinically; persistent menstrual irregularity, increasingly apparent
hirsutism, laboratory hyperandrogenism (after excluding other causes
of hyperandrogenism), polycystic ovary morphology are significant. A
healthy lifestyle is used in treatment, and oral contraceptives are used
in necessary cases.

Keywords: Adolescent, polycystic ovary morphology, polycystic ovary
syndrome

Giris

Polikistik over sendromu (PKOS), kadinlarda infertilitenin en yaygin
nedenidir. Ureme cagindaki kadinlarda en sik goriilen endokrinopatidir
(%5-7). Siklikla ergenlik doneminde belirginlesir ve temel olarak
ovulatuvar disfonksiyon ve hiperandrojenizm ile karakterizedir.
Klinik ve biyokimyasal olarak heterojen bir sendromdur (1). Klinik ve
biyokimyasal heterojenitenin degisken klinik ozellikler yelpazesi dort
ana bashkta degerlendirilmektedir: Bu basliklar; Hiperandrojenizm
belirtileri (hirsutizm, orta-siddetli akne), adet dizensizligi (6rnegin,
oligo- veya amenore veya diizensiz kanama), polikistik overler (bir veya
her iki overde), obezite ve insilin direncidir. Cogu olgu bu ozelliklerin
hepsine sahip degildir, bu nedenle tani koymak gii¢c olabilir. PKOS;
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metabolik sendrom, tip 2 diyabet, obstriiktif uyku apnesi, endometrial
hiperplazi, kardiyovaskiiler hastalik, endometrial karsinom icin artmis
risk ile iliskili olarak yasam boyu etkilere sahiptir (2-5). PKOS; hirsutizm,
tedaviye direncli sag, adet diizensizligi veya obezite gibi baslica sikayeti
olan herhangi bir ergen kizda dustntlmelidir (1).

PKOS Etiyopatogenez

PKOS'un nedeni bilinmemektedir. Onemli kanitlar; bunun hem kalitsal,
hem de kalitsal olmayan, intrauterin ve ekstrauterin faktorlerin
katkilaryla karmasik bir ozellik olarak ortaya ciktigini gostermektedir
(Cift vurus hipotezi) (6). LGA ve SGA dogumun PKOS icin risk faktoru
oldugu gozlemlerine ragmen, PKOS'lu kadinlarin ¢cogu normal dogum
agirhiginda dogmustur. Premature adrenarsli kizlarda PKOS gelisme
sikhiginin iki kat arttigr gosterilmistir. PKOSta artmis over volimdi,
fonksiyonel over hipertrofisi vardir. Bunun nedeni anormal ovaryan
steroidogenez ve follikiilogenezdir ve bunlar da hiperandrojenizme ve
anovulatuvar sikluslara neden olurlar. Hiperandrojenizmin; sendromun
ana ozelliklerinden olan hirsutizm ve adet diizensizliginden sorumlu
olabilecegi ongorilmektedir. Ortaya cikan klinik ozellikler; genetik
yatkinhga ve genetik yatkinlik zemininde etki eden cevresel faktorlerin
miktarina gore her bireyde benzersiz ozelliklerde gorilir. PKOS
bir hastalik degil, birden fazla olasi etiyolojiyi yansitan bir durum
oldugundan bir sendromdur (1,6).

Ergenlerde PKOS Tani Kriterleri

Yetiskinlerde PKOS tani kriterleri; son 25 yilda, uluslararasi kabul gormiis
tani kriterleri olarak netlesmistir. Fenotip A; 1935'de ilk tanimlanan
haliyle, klasik PKOS olarak tanimlanan; hiperandrojenizmin klinik ve/
veya biyokimyasal kaniti, oligo-anoviilasyon kaniti, polikistik overin
ultrasonografik kaniti 6zelliklerini iceren PKOS kriterlerini icermektedir.
Fenotip B; 1992'de “National Institutes of Health (NIH)” Kriterleri
olarak; hiperandrojenizmin klinik ve/veya biyokimyasal kaniti, oligo-
anovolasyon kaniti ézellikleri ile tamimlanmistir. Fenotip C; 2006'da
“Androgen Excess Society (AES)” Kriterleri olarak; hiperandrojenizmin
klinik ve/veya biyokimyasal kaniti, polikistik overin ultrasonografik
kanitr ozellikleri ile tanimlanmistir. Fenotip D; 2003'de, Rotterdam
Konsensus Kriterleri olarak; oligo-anoviilasyon kaniti ve polikistik
overin ultrasonografik kaniti 6zellikleri ile tanimlanmustir (7).

Yetiskinlerdeki PKOS tani kriterleri, orta ve gec ergenlik donemine
uygulandiginda bazi sorunlar ortaya c¢ikmistir. Soyle ki normal
ergenlerde anovulatuar sikluslar ve iliskili adet dizensizligi siktir.
Ergenlerde hirsutizm gelisim asamasinda ve akne vyaygindir ve
bu nedenle ergenlerdeki hirsutizm belirtileri yetiskinler gibi tam
oturmamis olabilir. Ergenlerde testosteron konsantrasyonlarinin 6lcimi
sorunludur, ¢linkii serum konsantrasyonlari anovulatuar déngiler
sirasinda ytkselir, ergenlerde androjen seviyeleri icin glivenilir normlar
yetersizdir. Ayirica normal ergenlerde bile eriskin standartlarina gore
belirlenen polikistik over morfolojisi yaygin ve fizyolojik olabilir.
Diger yandan testosteron dizeyi farkh laboratuvarlarda, degisik
immunoassay cihazlarla farkh olciilebilmektedir (degiskenlik katsayisi
%35lerde). Bu da hiperandrojenizm icin belli bir esik degerin
glivenilirligini distrmektedir. Bu nedenlerden dolayi, ergenlerde PKOS
tani kriterleri icin, 2015-2018 yillar arasinda yapilmis ti¢ konferans
sonrasl belirlenen kriterler glindeme gelmistir. Bu kriterler: Ovulasyon
bozuklugunun kaniti olarak anormal adet diizeni (yasa veya jinekolojik
yasa gore anormal veya 1 ila 2 yil boyunca devam eden semptomlar),
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hiperandrojenizmin klinik ve/veya biyokimyasal kaniti (orta ve siddetli
hirsutizm hiperandrojenizmin klinik kanrtidir. Serum toplam veya
serbest testosteronunun ozel bir referans testi ile izlemde yiikseldiginin
tespiti hiperandrojenizmin biyokimyasal kanitidir) olarak belirlenmistir.
Bu kriterleri tasiyan adetten sonraki ilk birka¢ yilinda olan ergenlere
PKOS tanisi konulmayip, “PKOS riski altinda ergen” 6n tanisi konulmasi
ve bu on tani ile izlenerek, semptomatik tedavi verilmesi kabul
gormiustur (8).

Ergenlerde PKOS’un Klinik, Laboratuvar ve Goriintiileme
Ozellikleri

PKOS'lu ergenlerde baslica sikayet; hirsutizm, topikal tedaviye direncli
akne, adet duzensizlikleri, akantozis nigrikans ve/veya obezite olabilir.
Olgularin ticte biri adet anormallikleri belirginlesmeden once; hirsutizm
veya obeziteyle iliskili akantozis nigrikans veya anormal derecede
enflamatuvar akne nedeniyle tibbi yardima basvurmaktadirlar.
Anormal bir adet diizeni ergenler icin pek endise verici olmayabilir.
Obezite ve insilin direnci genellikle PKOS ile iliskilendirilse de tant icin
mutlak degildir, olgularin yaklasik yarisi da obez degildir (9).

PKOS'ta hiperandrojenizmin cilt belirtileri; Ferriman-Gallwey hirsutizm
derecesini puanlama sistemine gore skorun >8 olmasi, asiri akne
vulgaris olmasi (PKOS'lu ergenlerin %60'inda akne eslik etmekte,
PKOS'lu ergenlerde akne sikhgr 2,8 kat artmis), alopesi (ozellikle
fronto-temporo-oksipital kafa derisini etkileyen erkek tipi), sebore,
hiperhidrozis ve hidradenitis suppurativa olarak ifade edilebilir.
Asirt virilizasyon, hirsutizmin hizli ilerleme gostermesi, kas kiitlesi
artisi (maskulanizasyon), ses kalinlasmasi, kliteromegali varliginda;
hiperandrojeneminin baska bir nedeni olabilecegi konusunda
endiselenilmelidir (10).

PKOSta oligo- veya amenore veya diizensiz kanama gorilebilir. Bu
klinik bulgular anovulasyon ile birliktelik gosterebilir. Genellikle
ergenler, aileler ve klinisyenler; adet dongiisii varyasyonunun normal
araligindan emin olmayabilirler. Normal ergen adet dongusi, tireme
cagindaki yetiskinlerden yalnizca biraz farklidir. On dokuz giinden kisa
veya 90 giinden uzun dongiiler herhangi bir asamada anormaldir.
Adet dongilerinin %75’i menars sonrasi ilk yilda (jinekolojik birinci
yilda) 21-45 giinde bir iken, jinekolojik dordinci yilda %95 21-38
giinde bir gerceklesmektedir. Ergenlerde; yetiskin kriterlerine gore
anovulatuvar adet dongtileri, ovaryan disfonksiyon, yetersiz luteal
fonksiyon, olgunlasmamis folikiiler fonksiyonun hormonal kanitlar
vardir. Amenore (primer/sekonder), oligomenore (0-<1 yil: <6/yil
adet, adet donemleri arasi >60 giin, 1-<3. yil: <8/yil adet, >4/yil
adet gormeme, adet donemleri arasi >45 giin, >3 yil-perimenapoz:
<9/yil, >3/yil adet gormeme, adet donemleri arasi >38 giin-yetiskin
kriteri), anormal uterin kanama (asiri sik, uzun sireli veya agir uterin
kanama); hipernadrojenizm ve ovulatuvar disfonksiyon kanitlari
olabilir. Endokrin bir bozukluga dair klinik kanit bulunmamasi
durumunda, bir yil siren bir adet anormalliginin devam etme
olasihgr yaklasik %50°dir. Bu tiir devam eden olgularin ise yaklasik
yarisinda PKOS goriilmektedir. PKOS distundiren komorbiditeleri
(ornegin, hirsutism gelisimi, topikal tedaviye direncli orta derecede
enflamatuvar akne ve akantozis nigrikans) varsa tani testlerinin
daha erken baslatiimasi onerilir. Degerlendirmeler sirasinda; androjen
baskilayici tedavilerin taniyr geciktirebilecegi, tani gecikmesinin
de ileride endometrial hiperplazi ve karsinom gelistirme riskini
artirabilecegi akilda tutulmalidir (11).

PKOS'ta bir veya iki overde polikistik over morfolojisi (PKOM) bulunur.
Artmis over hacmi, overin sferosite indeksinde artis ultrasonografik
olarak saptanir. Ergenlerin %25-50'si PKOM icin Rotterdam yetiskin
kriterlerini karsilamaktadir. PKOM, PKOS tanisini destekler, ancak
ergenlerde PKOS tani kriterlerine dahil edilmez. Ergenlerde overler
fizyolojik olarak normalden buyiiktiir ve yiksek ¢ozinurliklu vajinal
goruntuleme teknikleri ile 24’e kadar kiictik antral folikiil sayimlar
normaldir. PKOM vyetiskin kriterlerine gore normal over gelisiminin
gecici bir evresidir. PKOM’da; over hacminin artmasi [>12 mL (ust
sinir 14 mL)], over sferosite indeksinin artmasi, periferik dizilimli 8-10
mm’lik folliktller (kiigik antral folikul sayimlari i¢in Gst normal sinirin
over basina 17 ila 25) gorulur. Ergenlerde fizyolojik PKOM goriinimi
olabildigi icin, PKOS tanisal siirecinde ultrasonografinin rutinde yeri
yoktur. Ancak ergenlerde PKOS on tanisinda ultrasonografinin birincil
amaci; nadir goriilen, ancak ciddi olan over timortini ve virilize edici
bir adrenokortikal timoru taramaktir (12).

PKOSta obezite, insilin direnci, akantozis de goriilebilir. PKOS'ta
obezite veya diyabet icin risk faktorleri olan ergenlerde; tarama
olarak achk plazma glikozu veya hemoglobin Alc dlcimi ve gerekli
olgularda oral glikoz tolerans testi (OGTT) yapilmasi ve belli araliklarla
tekrarlanmasi onerilmektedir. PKOS'lu olgularin %50'sinde obezite,
%80’'inde asiri kilo ve obezite tanimlanmistir. PKOS, kadinlarda obezite
ile birliktelik gosteren en sik endokrin sorun olarak bildirilmistir.
PKOSta santral obezite, generalizeden daha ytiksek bir risk faktoruddir.
Obezite PKOS ile iliskili tireme ve metabolik anormalliklerin ¢ogunu
siddetlendirmektedir. PKOS'ta olgularin yaklasik yarisinda bozulmus
glukoz toleransi, yaklasik (cte birinde izlemde diyabete ilerleme
orani bulunmaktadir. insiilin direncinin ovaryan steroidogenez
tizerinden hiperandrojenizme neden oldugu ve PKOS patogenezinde
rol oynadigl yoniinde kanitlar bulunsa da hipernadrojenizmin insilin
direncine neden oldugu yoniinde kanitlar da bulunmaktadir. PKOSlu
ergenlerin yaklasik %25'inde metabolik sendrom oldugu bildirilmistir.
Metabolik sendromda; dislipidemi, hipertansiyon, insilin direnci/tip 2
diyabet, akantozis nigrikans, alkolik olmayan yagl karaciger hastalig,
hipertansiyon, uyku bozuklugu (polisomonografik calismalarda PKOS
ile degil, metabolik sendrom ile iliskili bulunmustur) da klinik tabloya
eklenmis olabilir. (13,14).

PKOS'ta psikolojik sorunlar da goriilebilmektedir. Ozellikle depresyon,
anksiyete, yeme bozuklugu, otizm spektrum bozukluklar, dikkat
eksikligi hiperaktivite bozuklugu, cinsiyet disforisi acisindan da
degerlendirme yapilmasi 6nerilmektedir (15,16).

PKOSta ayirici tanida; virilizan konjenital adrenal hiperplazi (KAH),
klasik olmayan (ge¢ baslangich) KAH, glukokortikoid direnci, kortizon
rediiktaz eksikligi, asikar DHEA silfotransferaz eksikligi (PAPSS2
eksikligi), Cushing sendromu, virilizan timorler, aromataz eksikligi,
ovaryan 17-ketosteroid rediiktaz eksikligi, prolaktin fazlahign (>25 ng/
mL serum prolaktin degeri), insilin direnci bozukluklari (Donohue
sendromu veya leprechaunizm gibi insiilin reseptori mutasyonlari veya
lipodistrofiler gibi), psodo-cushing sendromu ve psodo-akromegalik
gigantizm, akromegali, hipotiroidizm, ila¢ kullanimi (valproik asit gibi),
ovotestikiler gelisimsel bozukluklar, portosistemik sant, idiyopatik
nedenler bulunmaktadir (17,18).

Klinik ozelliklere ve fizik inceleme bulgularina gore vyapilacak
degerlendirme degisebilmekle birlikte, biyokimyasal testlerden
serum total ve serbest testosteron diizeyleri, hCG, kronik hastalik
taramasi, FSH, LH, PRL, TSH, kortizol, 17 hidroksiprogesteron, DHEAS
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bazal degerlendrimede onerilmektedir. Gerekli olgularda standart
doz ACTH uyari testi, surrenal goriintileme, genetik calisma gibi
ileri degerlendirmelere ihtiya¢ olabilir. PKOS gecici tanisi konulan
(yani, PKOS riski tasiyan) ergenlerde; ergenlerin jinekolojik olarak
olgunlastiklarinda (6rnegin, liseden mezun olduklarinda) yeniden
yeniden degerlendirilmeleri onerilmektedir. Semptomatik tedavi
olarak oral kontraseptif baslanmis ise, hiperandrojenizmin devam
edip etmedigini belirlemek icin yaklasik tic ay boyunca kombine
oral kontraseptifin kesilmesi, sonra tum tetkiklerin tekrarlanmasi
onerilmektedir. Bu sirecte cinsel aktif ergenlerde ovulasyon geri
donebileceginden iyi bir danismanhk verilmesi onemlidir (1,12).

Ergenlerde PKOS Tedavisi

Ozellikle asin kilolu ve obez ergenlerde saghkli yasam tarzi, dstrojen
(etinilestradiol) ve progestrin iceren kombine oral kontraseptifler (KOK)
(ozellikle adet duzensizlikleri ve hiperandrojenizm agusindan etkil),
hirsutizm icin kozmetik yontemler, hirsutizm KOK ile kontrol edilemezse,
tedaviye antiandrojen tedavi eklenmesi, metabolik sendroma baglh
bozulmus glukoz toleransi gibi ek metabolik sorunlar var ve saglikli
yasam tarzi ve kilo verme ile adetler diizene girmiyor, KOK kullanimina
engel durum varsa; metformin tedavi secenekleri arasindadir. Genel
olarak, ergen KOK yan etkileri acisindan risk altinda degilse, en az 30
ug etinil ostradiol iceren KOK tercih edilmelidir. Hiperandrojenizm
KOK tedavisi ile 18-21 giin icinde normale doner. Androjen seviyeleri
dusmezse, yeniden arastirma yapilmasi onerilir. Genel olarak KOK
tedavisi baslanmis ise, tedaviye 1-2 yil devam edilir, sonra tedavi l¢ ay
tedavi kesilir ve tekrar degerlendirme yapilir. KOK tedavisi icin bir baska
alternatif de jinekolojik olgunlasma tamamlanana kadar, yani bes yil
hic kesilmeden devam edilmesi yoniindedir (1,12).

Sonug

Ergenlerde PKOS tanisi ergenlik donemine ozgti fizyolojik durumlar
nedeniyle eriskinlerden farklidir. Tanida klinik laboratuvardan daha
on plandadir. Sebat eden hiperandrojenizm ve adet diizensizlikleri
onemlidir. PKOS riskli ergen tanimlamasi daha uygundur. Uzun izlem,
tekrarli degerlendirmeler gereklidir. Saglikli yasam tarzi onemlidir.
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Cocuk acil serviste hasta ve yarali cocuklarin tani ve tedavi stirecinde
alinacak ayrintili bir oyku ve yapilacak kapsamli bir fizik muayeneden
sonra planlanacak secici radyolojik goriintiileme yontemleri hastanin
tani siirecinde oldukca 6nemlidir. Radyolojik gortintiileme yontemleri
istenirken faydalari ve potansiyel etkileri dikkate alinmalidir. Bu
makalede cocuk acil servis basvurularinin tic onemli nedeni olan

istismara bagli kafa travmasi, pnomoni ve sag alt kadran agrisiyla
ortaya cikan akut karin agrisi tablolarina yer verilecektir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk acil, cocuk radyoloji, istismara bagli kafa
travmasi, pnomoni, sag alt kadran agrisi

Asbtract

In the pediatric emergency department, selective radiological imaging
methods, planned after a detailed history and a comprehensive
physical examination, are essential in diagnosis and treatment of ill
and injured children. Their benefits and potential effects should be
considered when requesting radiological imaging methods. This article
will cover the three major causes of pediatric emergency department
visits: abusive head trauma, pneumonia, and acute right lower
quadrant pain.

Keywords: Pediatric emergency, pediatric radiology, abusive head
trauma, pneumonia, right lower quadrant pain

Giris

Cocuk acil serviste, radyolojik goriintiileme yontemleri olan
ultrasonografi (USG), bilgisayarli tomografi (BT) ve manyetik rezonans
(MR) cocuk hastalarin tani ve tedavi siirecinin onemli bir parcasidir.
Cocuklarin viicut yapisinin kicukligu, deri altt yag dokusunun
azhgi, gelismekte olan organlarinin radyasyona olan duyarlihg
gibi nedenlerden dolayr goriintiileme yontemlerinin tani ve tedavi
stireclerinde planlamasi bazi ozellikler gostermektedir (1). Bu yazida
cocuk acil servise yaygin basvuru tanilar olan istismara bagh kafa
travmasi, alt solunum yolu enfeksiyonu ve sag alt kadran agrisi ile gelen
akut batin tablosuna yaklasimda radyolojik goriintiileme yontemlerinin
planlanmasindaki yaklasimlardan bahsedilecektir.

istismara Bagh Kafa Travmasinda Radyolojik Yaklasim

Kafa travmasi cocuk acil servis basvurusunun onemli nedenlerinden
biridir. Kazara meydana gelebilecegi gibi istismar sonucu da
gelisebilmektedir. Sikhikla bebegin gogis veya ekstremitelerinden
siddetli bir sekilde sarsiimasi sonucu gelismekle birlikte, basin kiint bir
darbeye maruz kalmasi veya sarsilma ve kiint darbenin kombinasyonlari
sonucu da gelismektedir. istismara bagh kafa travmasi “kasitli kafa

travmasi”, “sarsilmis bebek sendromu” olarak da adlandirilir. Cocukluk

caginda istismar sonucu gelisen mortalitenin onemli bir nedenidir.
Cocuklarin yaklasik %25'i hayatini kaybeder. Hayatta kalanlarin
%80’inde norolojik hasar nedeniyle fiziksel, norolojik ve davranissal
bozukluklar gelisir. istismara bagl kafa travmasi ilk basvuruda fark
edilmezse cocugun ikinci kez bu istismara maruz kalma olasiligi
yiiksektir. Tanida 6yki ve klinik degerlendirmenin yaninda radyolojik
degerlendirme de oldukca 6nemlidir. Kiriklar en sik goriilen radyolojik
bulgulardir. Multipl posterior kosta kiriklari, metafizyel kose kiriklari,
farkh evrelerde coklu kiriklar spesifiktir. Dolayisiyla kemik survey ile
iskelet sistemi degerlendirilmesi 6nemlidir. Hem “American College of
Radiology” ve “Society for Pediatric Radiology” (ACR-SPR) hem de “Royal
College of Radiologists” ve “Royal College of Paediatrics and Child
Health” (RCR-RCPCH) klavuzlarina gore okkiilt kirklari ortaya koymak
ve altta yatabilecek iskelet displazileri ve metabolik hastaliklari ekarte
edebilmek icin tiim iskelet sistemini iceren kemik survey grafileri elde
edilmelidir (Tablo 1) (2,3).

Norogorintileme bulgular arasinda, sarsiima ile kopri venlerinde
yirtilma sonucu ortaya ¢ikan subdural hematom en sik saptanir. Ayrica
diger intrakraniyal kanamalar, difiiz aksonal hasar ve hipoksik-iskemik
etkilenim de diger bulgular arasindadir. Sarsilmis bebek sendromunda
nororadyolojik yaklasim hastanin basvuru anindaki klinigine gore
degisir. Eger akut prezentasyonda basvurmus ise genellikle beyin
BT ilk tercih edilen goriintileme yontemidir. Hastanin muayenede
norolojik defisiti yok ve beyin BT bulgulari da normal ise ileri
incelemeye gerek yoktur. Ancak muayenede norolojik defisit var ve/
veya beyin BT'de patolojik bulgu var ise 2-5. giinler arasinda beyin MR
goruntuleme yapilmaldir. Beyin MR bulgulari normal ise ileri inceleme
gerekli degildir, ancak MR'da patolojik bulgu var ve/veya nérolojik
defisit var ise beyin MR 3-6. ay sonra tekrar edilmelidir. Hasta akut
olmayan bir prezentasyonda basvurmus ve klinik durumu stabil ise ilk
goriintilemede BT veya MR tercih edilebilir (3).

Fizikselistismara ugrayan cocuklaayniyasam ortamini paylasan bir baska
cocuk varsa bu ¢ocugun da istismar acisindan risk altinda olabilecegi
unutulmamalidir. Bucocuklardaistismaragisindan degerlendirilmelidir.
Yaklasimda ilk adim 6ykii ve ayrintili bir fizik muayene olmahdir. Oykii
ve fizik muayene bulgularinin istismara isaret etmesi halinde istismara
ugrayan cocuklar ile benzer yaklasim uygulanmalidir. Ancak klinik
bulgu olmadiginda radyolojik degerlendirme disuntlmelidir. Yas
degerlendirmede onemli bir parametredir. Rehberin onerileri yasa gore
farkhlik gostermektedir. Norolojik muayene bulgularinin saptanmasinda
glicliikler olabileceginden istismar tanisi almis tim cocuklar ile ayni
yasam alanini paylasan tim 1 yasindan kigciik cocuklara beyin MR
gortintilemesi yapilmaldir. Beyin MR gortintilemesinde istismar
bulgularindan herhangi birine rastlanmasi halinde spinal gortintileme
eklenmelidir. Bu hastalarda kemik survey incelemesi de onemlidir. Eger
cocuk 2-5 yas arasinda ise norolojik muayene bulgularinda yanilma
azalacagindan bu cocuklarda kemik survey yapilmasi yeterlidir. Her iki
yas gurubunda eger kemik survey degerlendirmesinde istismar lehine
kusku var ise veya patolojik ise 11-14. gilinlerde kontrol kemik grafileri
ile degerlendirilmelidir. Bes yasindan buytik cocuklarda oyki ve fizik
muayene bulgular tani icin yeterlidir. istismar bulgusu veya siiphesi
yok ise radyolojik goriintiileme gerekli degildir (4).

Pnomoniye Radyolojik Yaklasim

Toplum kokenli pnémoni 5 vyas altindaki cocuklarda onemli bir
mortalite ve morbidite nedeni olmaya devam etmektedir. Pnémoni
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tanisi alan cocuklarin ¢ogu sorunsuz bir sekilde iyilesse de yaklasik
%3’inde lokal veya sistemik komplikasyonlar gelisebilir (5). Bu tablo
komplike pnomoni olarak adlandirlir. Lokalize komplikasyonlar
arasinda eflizyon, ampiyem, abse veya nekrotizan pnémoni yer alir.
Sistemik komplikasyonlar arasinda ise sepsis, septik sok, multiorgan
yetmezligi, dissemine intravaskiiler koagiilasyon ve o6lim sayilabilir.
immiin yetmezlikler, malniitrisyon, kronik akciger hastaligi, yabanci
cisim aspirasyonlari ve konjenital malformasyonlar risk faktori olarak
dustintlmektedir (6). Tanida radyolojik goriintileme onemli bir yer
tutar. Radyolojik yaklasim enfeksiyonun kaynagina, hastanin immiin
durumuna ve gelisen komplikasyonlara gore farklilik gostermektedir.

Toplum kokenli pnomonilerde tedavi yaniti alinamamis veya
hastane yatisi gerektirmisse ya da hastada hastane kaynakli pnomoni
dusunultyorsa akciger grafisi tercih edilen ilk radyolojik gortintiileme
yontemi olmalidir. Akciger grafisi tani ve takip asamasinda her ne kadar
glinlik pratikte oldukca sik kullanilsa de pnémoni olgularinda bazi
kisithliklara sahiptir. Klinik pnomoni tanisina ragmen akciger grafisi
tamamen normal olabilir. Bakteriyel pnomoni ve viral pnomoni ayrimi
yapmak akciger grafisi ile zordur. Yapilan bircok calismada radyoloji
raporlarinda farklihklar mevcuttur ve gozlemciler arasi uyum dusuktr.
Dolayisiyla tedavi planini belirlemede de yardimc degildir. Komplike
olgularda erken evrede bulgular silik olabilir. Bir baska ifade ile
komplikasyonlari tanimada duyarliligi distktir. Ayrica parapnomonik
efiizyon-ampiyem ayriminda da sinirhhiklar vardir (7).

Akciger grafisinde parapnomonik eflizyon saptandiginda toraks USG ile
eftizyon varhigi ve sivinin niteligi degerlendirilmelidir. Ayrica USG plevral
eflizyon orneklemesi icin rehberlik edip, tedavi planini yonlendirmede
oldukca onemli bir role sahiptir (8).

Komplike pnomoni olgularinda kontrasth toraks BT tercih edilmesi
gereken radyolojik diger modalitedir. Ayni lob veya segmenti ilgilendiren
rekiirren pnomoni olgularinda altta yatan neden konjenital havayolu
malformasyonlari, sekestrasyon veya tiimor gibi etkenler olabilir ve bu
durumda kontrasth toraks BT veya torakal aorta BT anjiografi uygun
olan radyolojik tetkiklerdir. Postenfeksiyoz bronsiektazi, mukosiliyer
defekt, bronkopulmoner displazi gibi patolojilerde de farkl loblarda
rekiirren pnomoni ataklar gorilebilir ve kontrastsiz toraks BT uygun
tetkik olacaktir (8).

Sag Alt Kadran Agrisi ile Prezente Olan Akut Karin Tablosuna
Radyolojik Yaklasim

Akut karin agrisi cocukluk yas grubunda cocuk acil servis basvurularinin
en sik nedenlerinden biridir. Gastroenterit, kabizlik veya viral
enfeksiyonlar gibi kendini sinirlayan nedenlerin sonucu gelisebilecegi
gibi akut apandisit, intussepsiyon ve volvulus gibi cerrahi nedenler
sonucu da gelisebilir (9). Hastalarin buytk bir kismi akut sag alt kadran
agrisi ile basvurmaktadir. Altta yatan bircok nedenden dolayr tanisal
zorluklar bulunmaktadir (Sekil 1).

Akut sag alt kadran agrisi ile basvuran cocugun degerlendirilmesinde
en 6nemli bilesen oykii alma ve fizik muayenedir. Alinan ayrintili oyki
ve yapilan detayli fizik muayene sonucu planlanacak laboratuvar ve
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radyolojik tetkikleri tanisal strecte onemlidir. Radyolojik tetkiklerde
ilk tercih edilmesi gereken yontem USG'dir. Ultrasonografi radyasyon
icermemesi, nadiren sedasyon gerektirmesi, tekrar edilebilir ve ucuz
olmasi gibi avantajlara sahiptir. Ancak uygulayici bagimli bir tetkiktir
ve oOzellikle ajite ve obez cocuklarda duyarhihgr distktir.

Bilgisayarli tomografi, USG ile aydinlatilamayan olgularda tercih
edilebilecek diger radyolojik modalitedir. Cekim stiresinin kisa olmasi,
mikemmel anatomik detay saglamasi ve bircok merkezde kolay
ulastlabilir olmasi gibi avantajlara sahiptir. Ancak radyasyon maruziyeti,
intravenoz kontrast madde kullanim gerekliligi ve bazi durumlarda
sedasyon ihtiyaci gibi dezavantajlari da vardir.

Cocuklarda radyasyon maruziyetini azaltmak adina son yillarda akut
karin agrisi ile basvuran hastalarda tanisal siirecte MR kullanimi
giderek artmaktadir. Daha uzun cekim sireleri ve sedasyon gerekliligi
onemli dezavantajlari olsa da hizli MR protokolleri ile klinik kullanimda
artik daha sik yer bulmaktadir. Ozellikle addlesan kiz ¢ocuklarinda
jinekolojik nedenler ©n planda distntldiginde, MR, BT yerine
tercih edilmesi gereken radyolojik modalitedir. Karin agrisi ile gelen
bir hastada ilk tercih USG, USG ile tanisal sonu¢ alinamaz ise BT veya
MR secimi onerilmektedir. Ancak ozellikle kiz cocuklarinda jinekolojik
patolojilerde zamani dogru kullanmak adina ilk tetkik olarak MR
kullanimini vurgulayan yayinlar da mevcuttur (10).
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Sag alt kadran agnsi

l l

intestinal nedenler Ekstraintestinal nedenler

*  Akut apandisit
= Invajinasyon |
= Enfeksiyoz enterit/kolit l l l l l

*  Enfalamatuar barsak Kadin genital Erkek genital Bébrek Mezenter! Akclger
omentum
hastaligi
 Meckel divertikaliti *  Overkisti = Testistorsiyonu = Pyelonefrit *  Mezenter +  Altlob
v lleus *  Kist riptQrd «  Urolitiazis lendadenit —
« Vaskilitik tutulum *  Overftuba *  Epiploik
= MIS-C torsiyonu apandijitis
Tt * PID *  Omental
= Dismenore enfarkt
*  Ektopik
gebelik

Sekil 1: Sag alt kadran agrisinda etiyoloji
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Genel Bakis

Tarihce ve Tanim

invaziv mekanik ventilasyon (IMV), ilk defa polio salgini sonrasi
1928 yilinda negatif basingh ventilasyon yapan demir akcigerin
kullanilmasiyla tip tarihine girmistir. 1950’li yillardan itibaren
endogtrakeal tiip yoluyla pozitif basingli ventilasyon yapan cihazlarin
solunum fonksiyonlarini mekanik olarak desteklemesi yayginlasmistir.
Gunimiuzde en ¢ok IMV yontemi olarak pozitif basingli ventilasyon
kullaniimaktadir.

Endikasyonlar

IMV, solunum yetmezligi ve diger kritik durumlarda uygulanir. Baslica
endikasyonlari: apne ya da spontan solunum yoklugu, hipoksemik
ve hiperkapneik solunum yetmezligi, atelektazilerin 6nlenmesi ve
acilmasi, sedasyon veya noromuskiiler blokaj gereksinimi, septik sok ve
sistemik oksijen tiiketiminin azaltilmasi, biling kaybi (GKS <8), transport
sirasinda havayolu giivenligi saglamaktir.

IMV hedefleri; yeterli oksijenizasyon ve ventilasyon saglamak, solunum
is yukini ve akciger hasarini azaltmak, akciger hacimlerini ve
kompliansini artirmaktir.

Modlar:

1. Basing kontrolli ventilasyon (PCV): Belirli bir basing seviyesinde
ventilasyon saglar. Tidal volim hastanin akciger kompliansina gore
degisebilir. Barotravma riskini azaltir ve cocuk yogun bakimlarda
siklikla tercih edilir.

2. Hacim kontrolli ventilasyon (VCV): Sabit bir tidal voliim saglar ancak
PIP seviyeleri yiikselebilir, bu da barotravma riskini artirabilir. Primer
akciger patolojisi olmayan hastalarda tercih edilebilir.

3. Senkronize aralikli zorunlu ventilasyon (SIMV): Spontan solunumu
desteklerken belirli araliklarla zorunlu solunum saglar. Giinimizde
kritik hasta cocuklarda en sik kullanilanmodlardan biridir.

4. Basin¢ diizenlemeli hacim kontrolli ventilasyon (PRVC): Hem
basinci hem de hacmi optimize ederek distik barotravma riski ile
hedeflenen tidal volimi saglar. Hasta-ventilator uyumunu arttirr.
Son zamanlarda pediatric hastalarda kullanimi siklasmistir, bazi
yayinlarda ekstiibasyondan ayrilma planlanan hastalarda kullaniimasi
onerilmektedir.

5. Spontan ventilasyon (PSV): Hasta tarafindan baslatilan solunumu
destekler. Endotrakeal tiip ve ventilator direncini azaltir, solunum is
yukina hafifletir.
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Yukarida sayilan modlarin hepsi konvansiyonel mekanik ventilasyon
olarak gecer. Cocuk yogun bakimlarda kullanilan bir diger ventilasyon
teknigi de Yuksek Frekansli Osilatuar Ventilasyon (HFOV)'dir.

HFOV'de amac disiik tidal voliim ve yiiksek frekans kullanarak pediatrik
akut pulmoner resipratuvar distress sendromunda (PARDS) tercih edilir.
Ventilator iliskili akciger hasarini azaltmada etkilidir. Cocuklarin yasina
gore frekans ayarlanir, ortalama havayolu basinci konvansiyonel MV'de
ayarlanandan daha yuksek verilerek oksijenizasyonun duzeltilmesi
hedeflenir.

IMV’de Temel Kavramlar
* Tidal volim (TV): Her solukta alinan hava miktari; 6-8 mL/kg onerilir.

* PEEP: Alveollerin agik kalmasini saglayan basing; oksijenizasyonu
iyilestirir Akciger dokusunda inflamasyon baslar ve SIRS katkida
bulunabilir.

* Basinglar: Plevral, transpulmoner, ve transtorasik basinglarin akciger
mekanikleri Gizerindeki etkisi onemlidir.

IMV Komplikasyonlari

« Ventilator iliskili Akciger Hasari (VALI): Barotravma, voliitravma,
atelektotravmadir.

» Biyotravma: Ventilasyon sirasinda akcigerlerde meydana gelen
inflamatuar yaniti ifade eder. Oksijen toksisitesi yani hiperoksiye bagli
oksidatif hasar da bu gruptadir.

« Ventilator iliskili pnomoni: Uzun siireli mekanik ventilasyonda sik
gorulir.

* Hemodinamik etkiler: Kardiyovaskiiler sistem tizerine olumsuz
etkiler.

Weaning siireci ve ekstiibasyon: Ventilatorden ayrilma siireci, akut
fazda mekanik ventilasyonun baslatiimasiyla baslar, plato fazinda
destek strdurilir ve ardindan “weaning” asamasinda solunum destegi
kademeli olarak azaltilir. Ekstiibasyona hazirlik icin gerceklestirilen
spontan solunum denemeleri (SBT), hastanin solunumu bagimsiz
stirdurebilecegini gostermeye yoneliktir. Ancak ekstiibasyon sonrasi
tekrar entiibasyon gerektiren durumlar “ekstiibasyon basarisizhg’”
olarak tanimlanir.

Ekstiibasyon basarisizligi, ventilasyon siresini ve yogun bakim kalis
stiresini uzatarak maliyet ve mortalite oranlarini artirabilir. Baslica
basarisizlik nedenleri arasinda rezidiel akciger hastaligi, solunum
kas zayifhgi, kardiyak ve pulmoner fonksiyon bozukluklari, asiri sivi
yuiklenmesi ve norolojik problemler bulunmaktadir.

Sonug

Mekanik ventilasyon, dogru endikasyon ve parametrelerle
kullanildiginda yasam kurtaricidir. Ancak, uygun mod secimi,
komplikasyonlarin 6nlenmesi ve dogru weaning yonetimi kritik 6neme
sahiptir.
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Giris

Ergenlik donemi, bircok fiziksel ve psikolojik degisimin yasandig
karmasik bir strectir (1). Bu donemde bireyler, bilissel, duygusal ve
ahlaki alanlarda degisimler gecirir ve kimlik, ozgliven gibi onemli
gelisim strecleri yasarlar (1-3). Ancak glinimiizde her bes cocuk ve
ergenden biri psikiyatrik bozukluk tanisi alabilmektedir. Psikiyatrik
bozuklugu olan bireylerin cogunda birden fazla eslik eden bozukluk
bir arada gorilmekte, bu da tedavi siirecini zorlu hale getirmektedir.
Ergenlik, bu bozukluklarin tedavisi icin kritik bir donemdir; ciinki
ruhsal bozukluklarin belirtileri genellikle bu yaslarda baslar (4-6).

Stk Goriilen Psikiyatrik Bozukluklar, Risk Faktorleri ve
Koruyucu Faktorler

Ergenlerde sik gorilen psikiyatrik sorunlar arasinda anksiyete
bozukluklari, depresyon, dikkat eksikligi/hiperaktivite bozuklugu, yeme
bozukluklari ve madde kullanim bozukluklari yer almaktadir. Bu
sorunlar, hormonal degisimler, aile problemleri ve sosyal baskilar
gibi cesitli faktorlere bagli olarak gelisebilir. Ayrica, dogal afetler gibi
travmatik yasam olaylari da ruh sagligi sorunlarini artirmaktadir (4).

Ergenlerin ruhsal saghigi konusunda ebeveyn psikopatolojisi de onemli
bir risk faktortdir (7,8). Ebeveynler arasindaki catismalar, olumsuz
tutumlar ve ev ici siddet, ergenler lzerinde derin etkiler birakabilir.
Aile dinamiklerindeki degisiklikler ve bosanma gibi olaylar da ergenleri
olumsuz etkileyebilir (9,10).

Ergenlikte olumlu sosyal iliskiler, duyarli ebeveyn tutumu ve akran
destegi gibi koruyucu faktorler ruhsal sorunlara karsi dayanikliligi
artirmaktadir (7). Ergenlerin psikiyatriye basvurusunda yeterli destek
verilmesi ve givenli bir ortam saglanmasi onemlidir. Ruh saghig

sorunlari olan ergenlerde erken miidahale, uzun vadeli sorunlarin
onlenmesi acisindan kritik oneme sahiptir.

Sonug

Sonuc olarak, ergenlik donemindeki ruhsal hastaliklarin erken tanisi ve
tedavisi, eriskinlik donemi icin buyiik 6nem tasimaktadir. Cocuk sagligi
uzmanlarinin bu donemi dikkatle izleyerek uygun yonlendirmeler
yapmasi, ruhsal sorunlarin etkisini azaltabilir ve genel yasam kalitesini
artirabilir.
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Ergen Dostu Yaklasim

Ergenlik ya da yasamin ikinci on yili, bireyin buytk fiziksel ve
psikolojik degisimler gecirdigi, sosyal etkilesim ve iliskilerde de buyuk
degisimlerin yasandigi bir donemdir. Ergenlere hizmet sunarken, saghk
hizmetlerinin erisilebilir, adil, kabul edilebilir, uygun, kapsamli, etkili
ve verimli olmasi gerekir. Bu hizmetler, Birlesmis Hizmetler Cocuk
Haklari Sozlesmesi’nde ve diger belgelerde ve bildirgelerde belirtilen
ergen haklarini yerine getirmeli, hassas ve yetersiz hizmet alan gruplar
da dahil olmak Utzere nifusun farkli kesimlerinin ozel ihtiyaclarini
dikkate almali, saglik hizmetlerinin sunumunu cinsiyet, engellilik, etnik
koken, din veya yas kisitlamamalidir (1). Ayrica, bu hizmet ergenlerin
kendi tedavi ve bakimlarina riza gosterebilmeleri icin mahremiyet ve
gizliligi garanti altina almali ve ozerkligi tesvik etmeli, hizmetlerin
ticretsiz ya da ergenler tarafindan karsilanabilir olmasi saglanmalidir.
Bu hizmeti sunanlarin, ergenlere 6zgi alanlarda teknik yeterlilige sahip
ve her gencin olgunlasmasi ve sosyal kosullariyla ilgili sagligi gelistirme,
onleme, tedavi ve bakim sunan, kisilerarasi iletisim becerilerine sahip,
motive edilmis ve desteklenen, yargilayici olmayan ve diistinceli, iliski
kurmasi kolay ve guvenilir kisiler olmasi gereklidir. Danisanlarina
veya hastalarina yeterli zaman ayirmali, danisanlarinin menfaatleri
dogrultusunda hareket etmeli, tim danisanlarina esit 6zen ve saygiyla
davranmali, her bir ergenin kendine 6zgil ihtiyaclari dogrultusunda
dogru ve ozgiir secimler yapabilmesi icin bilgi ve destek saglamalidir.
Bu hizmet kapsaminda ergenlerin hizmet degerlendirme ve saglama
stirecine dahil olmasi cok onemlidir (2).

Ergen Goriismesi

Ergenlik, sagliga yonelik tehditlerin ortaya ¢ikabilecegi bir biyiime ve
gelisme donemi oldugundan, bu tehditler genellikle fiziksel ve sosyal
degisikliklerle ilgilidir. Ergenlerin stres faktorlerinin sonuclari obezite,
yeme bozukluklari, depresyon veya diger ruh saghgi sorunlarini
icerebilir. Bu sorunlar kolayca tanimlanamaz ya da sadece fizyolojik
bir yonelimle ele alinamaz. Yeterli bir psikososyal oyki olmadan, ergen
morbidite ve mortalitesini onemli oOlctide azaltacak kadar erken bir
donemde sorunlan tespit etmek olasi degildir. Psikososyal goriisme
yaparken ev ortami, egitim ve istihdam, yeme davranisi, akranlarla
ilgili faaliyetler, madde kullanimi, cinsellik, intihar/depresyon ve
yaralanma ve siddetten korunma alanlarinin bas harflerini iceren
HEEADSSS akronimi kullanilir (3). Ergen gorismesi yaparken, ergenlikle
iliskili psikososyal degisiklikleri ilk kez hangi yasta gosterirlerse
gostersinler, hastalarla yalniz zaman gecirmeye baslamak onemlidir
(4). Her ziyarette ergen yeni stres faktorleri ve genel iyilik hali agisindan
degerlendirilmelidir. Ebeveynler, aile tyeleri veya diger ilgili yetiskinler
HEEADSSS goriismesi sirasinda ayni ortamda bulunmamalidir, ¢tinkii bir
ebeveynin bulunmasi hastanin verecegi hassas bilgileri sinirlandirabilir.
Bir ebeveynin gorismeye katilmasina izin vermek, hastanin tartisacak
daha ozel sorunlari olabilecegi sonraki ziyaretlerde o kisiyi dislamayi
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da daha zor hale getirir (5). Bu ilk gortismenin bir parcasi olarak
gizlilik kavrami ve sinirlari aciklanmalhidir (6). HEEADSSS gortismesi
ile ilgili hicbir sey, soru sorma sirasi da dahil olmak tzere, kati bir
sekilde ele alinmamalidir. Ergenler genellikle akronim sirasina gore
ilerlemekte kendilerini rahat hissetseler de, hekim, baslica sikayetten
veya gortisme oncesindeki etkilesimlerden yaklasimini degistirecek
ipuclarinin farkinda olmalidir. Hastanin giiclii yonlerinin arastiriimasi
unutulmamahdir ¢iinkii olumlu 6zellikler dayanikhiligin varligina isaret
eder (7). Gortismenin geri kalaninda kullanmak tizere gti¢ ve dayaniklihk
belirtecleri icin ilk tarama yapilmasi da tavsiye edilmektedir. Alternatif
bir kisaltma olan SSHADESS kullanilabilir (Glclt Yonler, Okul, Ev,
Etkinlikler, Uyusturucu/madde bagimliligi, Duygu/depresyon, Cinsellik,
Guvenlik). Gortismede, hastanin basariyla Gstesinden geldigi gecmis
zorluklardan ornekler aranmalidir. Ovgii hak edildiginde Gviilmelidir.
Sayglyi ileten, rahat, giiven veren, yargilamayan bir ortam yaratiimalidir.
HEEADSSS yaparken kullanilabilecek temel soru 6rnekleri su sekildedir
3);

* Home (H): Kiminle yasiyorsun? Nerede yasiyorsun? Evdeki iliskiler
nasil? Evde herhangi biriyle stresin hakkinda konusabiliyor musun?
(Kimle?) Evde yeni biri var mi? Yakin zamanda biri gitti mi? Evde akilli
telefonun veya bilgisayarin var mi? Odanda mi? Ne icin kullaniyorsun?

e Education and Employment (E): Bana okuldan bahsedermisin?
Okulun guvenli bir yer mi? (Neden?) Okulda zorbaliga maruz kaldin mi?
Kendini okula ait hissediyor musun? Okulda 6nemli bir sey hakkinda
konusabilecegini hissettigin yetiskinler var mi? (Kim?) Basarisiz notlarin
var mi? Son zamanlarda herhangi bir degisiklik oldu mu?

Gelecekteki egitim/is planlarin/hedeflerin nelerdir? Calisiyor musun?
Nerede? Ne kadar calisiyorsun?

* Eating (E): Kilon veya viicut seklin sende herhangi bir strese neden
oluyor mu? Eger oyleyse, bana bundan bahset. Son zamanlarda kilonda
herhangi bir degisiklik oldu mu? Son bir yil icinde diyet yaptin mi? Nasil
yaptin? Ne siklikta?

« Akran iliskili Aktivite (A): Eglenmek icin ne yaparsin? Arkadaslarinizla
nasil vakit gecirirsin? Ailenle? (Kiminle, nerede, ne zaman?) interneti
ne tir seyler icin kullaniyorsun? Herhangi bir giinde bilgisayar, TV veya
telefon gibi bir ekranin ontinde kag saat geciriyorsun? Bunlara daha az
zaman ayirmak ister miydin?

* Drugs (D): Arkadaslarindan veya aile tiyelerinizden tutiin kullanan var
m1? Alkol? Diger uyusturucular? Tutiin veya elektronik sigara kullaniyor
musun? Alkol kullaniyor musun? Diger uyusturucular, enerji icecekleri,
steroidler veya sana recete edilmemis ilaglar?

 Sexuality (S): Hi¢ romantik bir iliski yasadin mi? Bana ciktigin
kisilerden bahsedermisin? iliskilerinde herhangi birinde hig cinsel iliski
oldu mu (optsme veya dokunma gibi)? Su anda herhangi birinden
hoslaniyor musun? VEYA: Bana cinsel yasamindan bahsedermisin?

* Suicide (S): Normalden (ya da hissetmeyi tercih ettiginden) daha
fazla “stresli” ya da endiseli hissediyor musun? Normalden daha fazla
tizgin veya moralin bozuk mu hissediyorsun? Cogu zaman “sikiliyor”
musun? Uyumakta giiclik cekiyor musun? Kendine veya bir baskasina
zarar vermeyi cok disiindiin mG? Birinin sana satastig veya cevrimigi
ortamda kendini rahatsiz hissettirdigi bir zamandan bahsedermisin?

« Safety (S): Hic ciddi sekilde yaralandin mi? (Nasil?) Tanimadigin
baska biri miydi? Arabada her zaman emniyet kemeri takar misin?
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ilk kez internette karsilastigin biriyle hic yiiz yiize goriistin mii (veya
gorusmeyi planliyor musun)? Araba kullanirken en son ne zaman kisa
mesaj gonderdin? Bana sarhos veya kafasi giizel bir siirtci ile yolculuk
yaptigin bir zamandan bahset. Ne zaman? Ne siklikla? Evinde veya
okulunda ¢ok fazla siddet var mi? Mahallenizde? Arkadaslarin arasinda?

ilac gecmisi hassastir ve bu alanda dolayli (oblik) sorgulama yapiimalidir.
ileri yastaki ergenlere uyusturucu hakkinda daha dogrudan sorular
sorulabilir. Uyusturucu gecmisi almanin amaci, genellikle ergenin
sorunlu madde kullaniminin dogasini ebeveynlerine veya vasilerine
(hasta isterse hekimin yardimiyla) aciklamasini saglamaktir, boylece bu
bakicilar hastaya daha saglam destek saglayabilir ve ek tedaviyi tesvik
edebilir. Hastaya yonelik acik ve acil bir tehdit olmadigi siirece madde
kullanimi gizli kalabilir. Cinsel ge¢mis, goriismenin en hassas kismidir.
ilerlemeden 6nce onay almak uyum agisindan faydal olabilir: “Sana en
iyi nasil yardimci olabilecegimi 6grenmek icin birkac kisisel soru daha
sormamin sakincasi var mi?” gibi.

Cogu hastanin bu konuyu tartismaktan duydugu rahatsizhgr agikca
kabul etmek de yararhidir:

Ornegin; “Bunun senin icin utandirial olabilecegini biliyorum, ancak
en iyi tavsiyeyi verebildigimden emin olmak icin tim hastalarima bu
sorulari soruyorum” gibi.

Genel olarak gortisme sorasinda acik uglu sorular tercih edilmeli ve
depresyon riski goriildigiinde, dogrudan ve acik bir sekilde kendine
zarar verme hakkinda soru sorulmalidir. Psikososyal goriismeyi hekim,
ergenlerden sorunlari oldugunda kime giivenebileceklerini ve sirlarini
kime anlatabileceklerini sorarak sonlandirabilir. Hekim yaklasiminin

yargilayici  olmadigini  ve gelecek ziyaretleri memnuniyetle
karsilayacagini vurgulamahidir. Tek bir ziyarette her konu ele
alinamayabilir. Amag her olguda etkili bir iliski kurmak ve kalan
sorulari daha sonraki bir ziyarete birakmaktir. Hasta poptlasyonunun
ihtiyaclarina gore oncelikli sorulari eklemek veya c¢ikarmaktan
cekinilmemelidir (3).
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Dikkat eksikligi ve hiperaktivite bozuklugu (DEHB) ve 6zgul 6grenme
bozuklugu (00B), cocukluk déneminde sik goriilen psikiyatrik
bozukluklardir. Asagida basliklar halinde bu iki nérogelisimsel bozukluk
sunulmustur.

Dikkat Eksikligi Hiperaktivite Bozuklugu (DEHB)

Cocukluk doneminde en sik goriilen norodavranissal bozukluklarindan
biri olan DEHB, dikkatsizlik, artmis dikkati daginikhligi ve dikkati
stirdirmede zorluk; zayif diirtii kontrolii ve azalmis kendini engelleme
kapasitesi; motor asiri hareketlilik ve huzursuzluk ile karakterizedir (1).

Epidemiyoloji

DEHB diinya prevalansi okul cagindaki cocuklarda %5-10 oranindadir
(2). Turkiye’de yapilan epidemiyolojik giincel bir arastirmada %8-12
arasinda saptanmistir (3). Bu oranlar Ulkelere gore onemli olclide
degisiklik gosterebilmektedir.

DEHB erkeklerde kizlara gore daha yaygindir (hiperaktivite-dirttsellik
erkek:kiz orani 4:1 ve dikkat eksikligi orani 2:1) (4).

Etiyoloji

Biyopsikososyal model cercevesinde norobiyolojik, genetik ve cevresel
cesitli etmenler DEHB etiyolojisinde rol oynamaktadir (4).

DEHB’de kahtilabilirlik orani %70-80 olarak bildirilmektedir. DEHB olan
bireylerin birinci derece akrabalarinda DEHB riski 5-10 kat artmaktadir
(4,5).

Frontal-subkortikal devrelerdeki duzensizlik; bu bdlgede veya
beynin daha genis alanlarinda kiciik kortikal hacimler; serebellum
orta vermiste anormallikler, prefrontal kortikal kalinhgin zirveye
ulasmasinda bir gecikme bulunmaktadir. Ancak, norogortintiilemenin
genellikle klinik tanida veya tedavi yonetiminde rolt yoktur (5).

Beyin katekolamin metabolizmasi (dopamin ve noradrenalin)
duzensizlikleri DEHB etiyolojisinde suclanmaktadir. Hayvan
calismalarinda, bu sistemler arasindaki bir dengesizligin (ozellikle
inhibitor dopamin aktivitesinde azalma ve noradrenalin aktivitesinde
artis) DEHB'ye katkida bulundugu 6ne siiriilmektedir. insanlarda yapilan
calismalarda ise, DEHB'li bireylerde dopamin tasiyici yogunlugunun
artmis oldugunu (dopaminin ¢ok hizli bir sekilde uzaklastiriimasi)
gosterilmektedir (5).

Cevresel risk faktorleri olarak, gebelikte sigara veya alkol maruziyeti,
prematiire dogum, ge¢ preterm dogumlar, annede psikiyatrik bozukluk
varligi (tedaviden bagimsiz olarak) ve diyet gosterilmektedir (4,5).
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Klinik Goriiniim
Temelde (¢ klinik gorinim bulunmaktadir. DEHB’nin klinik belirtileri

yasla birlikte degisebilmekte; bu nedenle, bireyin belirli bir DEHB turi
zaman icinde sabit kalmayabilmektedir.

Kiz cocuklarinda dikkat eksikligi daha on plandayken, erkeklerde
hiperaktivite/dirtisellik 6n planda kalmaktadir (4,5).

Tanilama

DEHB, davranissal, bilissel, sosyal ve duygusal pek cok alani
etkilemektedir. DEHB tanisi, klinik bir tanidir. Laboratuvar tetkiki veya
0zglin bir test yoktur. Aile ve cocuk ile yapilan gorismeler (detayh bir
oyka), klinik gozlem, fizik ve nérolojik muayene, davranis degerlendirme
olcekleri ve bilissel testler ile degerlendirme yapiimaktadir (5).

Psikiyatrik degerlendirmede, DEHB cekirdek belirtilerinin sorgulanmasi,
farkli alanlardaki (okul, sosyal vb) islevsellik, eslik edebilecek diger
bozukluklarin varligi, gelisimsel, tibbi (kardiyak), ailesel oyki,
semptomlarin siddeti, islevsellik tzerindeki etkileri, komorbiditeler/
ailenin ve cocugun giiclii yanlari, istekleri, tedavi konusundaki gorusleri
sorgulanmaktadir. Fizik muayenede; bazal boy, kilo, tansiyon, nabiz
olctimleri, dismorfik yliz, cilt lezyonlarinin varligi ve motor koordinasyon
(denge, el vyazisi) degerlendirilmektedir. Davranis degerlendirme
olcekleri, evdeki ve okuldaki DEHB semptomlari hakkinda bilgi elde
etmeye yardimc olmaktadir. Ergenle goriisme sirasinda mutlaka,
duygu durum semptomlari ve psikososyal stresorler, sik dijital medya
kullanimi hakkinda o6zel olarak sorular sorulmali ve alkol, madde
kullanimi agisindan sorgulanmaldir (5).

Ayiricl Tani ve Eslik Eden Durumlar

Ayirict tanida dastnilmesi  gerek durumlar baslhklar halinde
sunulmustur (4,5):

* Gelisimsel: Genel hilissel gecikme, Gstiin zeka

« Psikiyatrik: Karsit olma karsi gelme bozuklugu (KOKGB), davranim
bozuklugu (DB), tik bozukluklari, depresyon, anksiyete bozuklugu,
obsesif ve kompulsif bozukluk (OKB), Travma ile iliskili bozukluklar
(uyum bozuklugu, stresle iliskili bozukluklar, istismar/ihmal)

e Psikososyal: Gercekci olmayan beklentiler, ev ici sorunlar veya
olumsuz ebeveynlik stratejileri

e Tibbi: Uyku bozukluklari, obstriktif uyku apnesi, huzursuz bacak
sendromu, tiroid bozukluklari, genetik durumlar

Eslik eden diger psikiyatrik bozukluklar ise, 6grenme giicliikleri,
duygudurum bozukluklari, dil bozukluklari, yiiksek zeka seviyesine
(IQ) sahip cocuklarin DEHB'ye sahip olma olasihgi, ortalama 1Qya
sahip olanlar kadar yuksektir, ancak ortalamanin altinda 1Q’ya sahip
cocuklarin DEHB'nin eslik etme riski daha fazladir (4,5).

Tedavi

DEHB, kronik bir norogelisimsel bozukluktur. Tani aninda DEHB
hakkinda egitim verilmesi ve semptomlarin izlenmesi ve tedavi
edilmesi icin duzenli takip onerilmektedir. DEHB tedavisi ¢ok yonli
olmali ve davranis terapisi, okul temelli destekler ve/veya psikiyatrik
ilaclari icermelidir. Tedavi plani, cocugun (gelisimsel olarak uygunsa)
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ve ailenin is birligi ile yapilmahdir. Okul oncesi cocuklar icin onerilen
ilk basamak tedavi, kanita dayali ebeveyn ve/veya 6gretmen tarafindan
uygulanan davranis terapisidir. Okul ¢agindaki cocuklar ve ergenle icin
ilac tedavisi ilk basamak tedavi olarak dustintilmelidir; bununla birlikte
davranissal ve egitimsel midahaleler de yapilmalidir. Organizasyon
becerileri egitimi, kogluk veya bilissel-davranisqi terapi ergenler ve
yetiskinler icin faydah olabilir (4,5).

Davranissal Miidahaleler

DEHB i¢in davranissal yonetim odakli tedaviler genellikle 8-12 seans
arasinda gerceklesir, ancak bazen daha fazla seans gerektirebilir.
Davranissal mudahaleler, cevreyi dizenlemeyi ve bakim verenleri
olumlu davranislari tesvik etme ve olumsuz davranislari en aza
indirme stratejileriyle gticlendirmeyi icerir. Davranissal stratejiler
genellikle siirl sayida iyi tanmimlanmis uygun davranislari tesvik
etmeye odaklanir ve bu stirecte pozitif pekistirecler, somut odiller veya
ayricaliklara erisim kullanihr. Cocugun oduller icin degistirilebilecek
jetonlar kazanabilecegi (veya kaybedebilecegi) bir jeton ekonomisi
kullanilabilir (5).

Herhangi bir kural acik bir sekilde tanimlanmali ve tutarh bir sekilde
uygulanmahdir. Davranissal ebeveyn egitimi, ebeveynlerin davranis
yonetimi alanindaki egitimleri olarak da bilinir; bu, DEHB’li cocuklar
icin problemli davranislari azaltmayi ve uyum becerilerini gelistirmeyi
kanitlamis iyi bir davranissal miidahale kombinasyonudur. Ebeveynlere
belirli davranislari ele almak icin davranis degisikligi stratejilerini nasil
kullanacaklari 6gretilir.

DEHB’li ergenler icin psikososyal tedaviler iizerine yayimlanan
arastirmalar ¢ok daha az olsa da, davranissal ebeveyn egitimi,
ebeveynler ile DEHB'li ergenler arasindaki iletisimi gelistirmeye, bir
davranis sozlesmesi hazirlamaya ve zorlu durumlarla ilgili sorunlari
¢ozmeye odaklanacak sekilde uyarlanabilir (5).

DEHB ve eslik eden anksiyete bozukluklari ve/veya depresyonu olan
cocuklar ve ergenler icin bilissel-davranisci terapi faydali olmaktadir.
Alti yas ve tizerindeki tiim cocuklar icin genel saglik agisindan giinde en
az 60 dakika orta diizeyde veya yogun egzersiz onerilmektedir ve bazi
calismalar egzersizin cocuklarda DEHB semptomlarini azaltabilecegini
gostermektedir. Bilissel egitim, elektroensefalogram (EEG), biofeedback
(biyo-geribildirim) ve diyet degisikligi gibi mudahalelerin, cogu
cocuk icin onerilmesi icin gereken kanit diizeyine sahip olmadig
belirtilmelidir (5).

Farmakolojik Tedavi

Farmakolojik tedavide goz oniinde bulundurulmasi gereken onemli
hususlar ve tedavi secenekleri asagida belirtiimektedir (4,5):

ilac kullanimina baslamadan o©nce, gecmis oykisii  alinarak
fizik muayene yapilmal ve temel uyku, yeme ve duygu durumu
degerlendirilmelidir.

DEHB’li cocuklar ve aileleri, ilaclarin faydalari, riskleri ve yan etkileri
hakkinda bilgilendirilmeli ve ilac¢ tedavisi icin hedefler ve beklentiler
hakkinda konusulmalidir. Cocugun temel DEHB semptomlarini azaltan
ve iyi tolere edilen optimal DEHB ilag¢ tedavisini bulmak icin farkh
ilaclarin veya dozlarin birka¢ denemesi yapilabilir. ilag etkinligini ve
yan etkilerini degerlendirmek icin DEHB derecelendirme olcekleri

(ebeveyn ve ogretmen), baslama asamasinda ve ilag takibi sirasinda
kullanilabilir.

Psikostimulanlar, secici noradrenalin gerialim inhibitorleri, atomoksetin
ve viloksazin ile alfa-2 adrenerjik agonist ilaclardan guanfasin ve
klonidin onerilmektedir. Kanitlar, dikkatli ila¢ yonetimi alan, sik tedavi
takibi yapilan ve tim bunlari birinci basamak saglik saglayicisiyla
egitimli, destekleyici bir iliski icinde stirdiiren cocuklarin davranissal
kazanimlar yasama olasiliginin yiiksek oldugunu gostermektedir.

Prognoz

Cocukluk caginda DEHB tanisi konulan bireylerin yarisindan fazlasinda
yetiskinlikte bir psikiyatrik bozukluk (6rnegin; anksiyete, depresyon,
madde kullanim bozukluklan) gortldugu belirtiimektedir. Cocuklukta
DEHB tanisi konulanlarin yaklasik 1/3-2/3’tinde yetiskinlikte de DEHB’nin
belirgin semptomlarini gostermeye devam ettigi bildirilmektedir (4,6).

0Ozgiil 0grenme Bozuklugu

Ozgiil 6grenme bozuklugu (O0B), normal ya da normalin izerinde
zekaya sahip cocuklarda dinleme, konusma, okuma, yazma, akil
yuritme ile matematik becerilerin yas ve gelisimsel diizeye uygun
olmamasiyla karakterize norogelisimsel bir bozukluktur (1).

Okuma bozuklugu (disleksi), yazma bozuklugu (disgrafi) ve sayisal
(matematik) (diskalkuli) alanda olmak tizere farkl tipleri vardir (1).

Epidemiyoloji

00B okul cagi yayginlik oranlari %5-15 arasinda; eriskinde ise goriilme
sikh@l %4 civarindadir (7). Ulkemizde vyapilan bir calismada, okul
taramasinda O0B %13,6, klinik 6rneklemde ise sikhg %10,2 olarak
bildirilmistir (8,9).

Etiyoloji ve Risk Faktorleri

Dustk dogum agirligi ve/veya prematiirite, zor dogum, yogun bakim
Uinitesinde 24 saatten uzun siire kalma, cevresel toksin maruziyet,
dil-konusma gelisim sorunlari, diisiik sosyo-ekonomik diizey, dusik
ebeveyn egitim dizeyi, ylksek issizlik orani cevresel risk faktorleri
arasindadir (10).

Tanilama

OOB klinik bir tanidir. O0B'li ocuklarin degerlendirmesinde OOB-klinik
gozlem bataryasi uygulanmaktadir. Bu bataryada tg¢ farkh alt tipe ait
belirti ve bulgularin saptanmasina yonelik alt testler bulunmaktadir

(11).

* Disleksi (Okuma Bozuklugu): En sik gortlen ve klinik basvurusu en
yiiksek olan bozukluk olup OOB'lilerin %80-90’n1 olusturmaktadir.
Okuma basarisi ile 1Q arasindaki baglantinin kopmasi seklinde
tanimlanmakta, okuma becerisindeki eksikligin entelekttiel yetersizlik,
duyusal eksiklikler, norolojik bozukluklar veya psikososyal zorluklarla
aciklanmamasi gerekmektedir. Erkeklerde daha sik oldugu belirtilse de
aslinda cinsiyet dagilimi acisindan fark olmadigini belirten arastirmalar
da bulunmaktadir (5).

 Diskalkuli (Matematik Bozuklugu): Sayi duygusu, sayi bilgisi,
akici hesaplama ve matematiksel akil yuriitme alanlarinda gortlen
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bozukluktur. Diskalkuli tanisi olan bireylerin %30-70'inin ayni disleksi
oldugu tahmin edilmektedir. Bu durum ozellikle onemlidir, ¢tinkii bu
cocuklar, okuma gucliigii yasayan ogrencilerden daha az siklikla ek
egitim destegi ve mudahale icin yonlendirilirler (5).

e Disgrafi (Yazma Bozuklugu): Yazma giiclikleri olan bireyleri
tanimlamak icin cesitli terimler kullanilmaktadir; yazili anlatim
bozuklugu terimi, “yazma bozuklugu” veya “yazili ifade bozuklugu”
terimleri yerine kullaniimaktadir (5).

Ayiria Tani ve Eslik Eden Psikiyatrik Tanilar

Ayirici tanida, bilissel yetersizlikler, tedavi edilmemis gorme keskinligi
ve isitme ile ilgili sorunlar, diger zihinsel veya norolojik bozukluklar,
ortopedik, metabolik, genetik hastaliklar, psikososyal giiclikler, egitim
eksikligi distunulmelidir (5).

00B'ye eslik eden psikiyatrik bozukluklar, epidemiyolojik calismalarda
%30, klinik ¢alismalarda %66 civarindadir. DEHB (%7-92) en sik eslik
eden tanidir (4,5). Davranim bozuklugu sikhgr %42,6, kaygi bozuklugu
%45, depresif bozukluk %4-8 civarindadir (12).

Tedavi ve Miidahaleler

Psikoegitsel mudahaleler, 6z duzenleyici 6grenme ve metabilissel
uygulamalar, dil-konusma terapi uygulamalari ve eslik eden durumlara
yonelik (akran zorbaligi, dustk benlik algisi, etiketleme, sosyal ve
duygusal ihtiyaclar) yonelik midahaleler onerilmektedir (4,5).

Anahtar kelimeler: Dikkat eksikligi, ogrenme giicliigii, cocuk ruh
saglhigl, nérogelisimsel bozukluk
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Colyak hastahgr (CH) genetik yatkinligi olan bireylerde bugday,
arpa, cavdar ve yulafin neden oldugu otoimmiin enteropatidir. ince
bagirsakta hasarlanma ve enflamasyonla karakterizedir. Hastaligin
bimodal yas dagilimi olup 8-12 ay arasinda ve 3-4. dekadda sik gordiltr.
Kadinlarda erkeklere oranla daha siktir. Hastaligin patogenezinde HLA
DR3-DQ2/DR4-DQ8 pozitifligi rol oynar.

Otoimmiin bir hastalik oldugu icin tip 1 diyabet, Hashimato tiroiditi,
Sjogren sendromu gibi otoimmiin hastaliklarla birlikteligi siktir. Ataksi
ve noropati ile de iliskilidir. Avrupa ve Amerika’da prevalansi yaklasik
1:100°dr. Turkiye’den yapilan calismalarda siklik 1:158-1:216 arasinda
saptanmistir. T.C. Saglik Bakanhg Halk Sagligi Genel Mudurligu'nin
Kasim 2023 verilerine gore Tirkiye’de tani almis 166.614 hasta
bulunmaktadir.

Hastaligin etyopatogenezinde herediter gecisin onemli oldugu
saptanmistir. Birinci dereceden akrabalarda %10, monozigotik ikizlerde
%86, dizigotik ikizlerde %20, Down sendromunda %5-12 oraninda
gorulmektedir. Cevresel faktorler, adenovirus 12 ile enfeksiyon gecirmis
olmak da risk faktortdur. Human lokosit antijen (HLA) Class II'nin
CH ile birlikteligi siktir. Olgularin %90'inda HLA-DQ2, %10'unda HLA
DQ8 pozitiftir. Hastaliga yatkinhk icin HLA DQ antijenleri gereklidir
ancak vyeterli degildir. HLA bolgesi disinda yer alan 5q, 11q ve 19 p
kromozomlarinda da baglanti gosterilmistir. Kismi sindirilmis gluten
doku transglutaminaz 2 ile deamide olarak antijen sunan hiicrelere
baglanir ve CD4 T lenfositleri aktive eder. Daha sonra gluten-spesifik
pro-enflamatuvar T hiicre yaniti ile IFNg, 1L-21 ve TNF-a gibi sitokinler
salinir. Daha sonra B lenfositleri plazma hiicrelerine donerek anti doku
transglutaminaz 2'yi salgilar.

Bizim klinik olarak gordiigtimiiz CH buzdaginin tepesini olusturmaktadir.
Genetik duyarliligi olan, latent ve sessiz CH olan bireylerin tani
alma sikhgr daha dusuktur. Hastalik klinik olarak tipik, atipik, sessiz
ve potansiyel/latent olarak ortaya cikabilmektedir. Tipik formda;
gastrointestinal belirtiler glutenin diyete eklenmesinden 6-24 ay sonra
baslar. Kronik ishal, kronik kabizlik, kusma, abdominal distansiyon,
karin agrisi, huzursuzluk, biiytime geriligi ve kilo kaybi on plandadir.
Atipik form ise daha cok biytik cocuklarda gortilmekte olup; kisa boy,
gecikmis puberta, tedaviye direncli demir eksikligi anemisi, tekrarlayan
aftoz lezyonlar, osteopeni/osteoporoz, transaminaz yuksekligi, artrit,
norolojik bozukluklar, dis minesi defektleri, dermatitis herpetiformis
ile karakterizedir. Sessiz CH olan hastalarda klinik belirtiler olmaksizin
serolojik testler pozitiftir ve mukozal degisiklikler vardir. Potansiyel
CH'da seroloji pozitiftir ancak mukozal degisiklikler bulunmamaktadir.
Bu hastalarin klinik ve serolojik testlerinin takibi gereklidir.

CH tanisi icin; serolojik olarak antikorlarin pozitif olmasi, gluten iceren
diyet alirken ince bagirsakta mukozal degisikliklerin olmasi ve glutensiz
diyetle klinik bulgularda dizelme olmasi gereklidir. Colyak hastaligi
taramasinda kullanilan anti doku transglutaminaz (TGA) antikorunun
duyarhligi %77-100, 6zgulligu %91-100 arasindadir. Serolojide bakilan
diger bir test olan endomisyum antikorlarinin duyarlihgr %86-100,
ozgullugl %90-100 arasindadir. Anti-gliadin antikorlari distik duyarlilhk

ve 0zglllik nedeniyle taramada artik kullaniimamaktadir. Deamide
gliadin peptid antikorlari bazi o6zel laboratuvarlarda bakilmakta
olup; duyarhhgr %85, 6zgulligi %90 oranindadir. Colyak hastaligi
taramasinda serolojide once IgA ve TGA-IgA bakilir. Hastanin yasina
gore IgA seviyesi normal sinirlarda iken TGA-IgA antikoru da yiiksek
ise hasta pediatrik gastroenteroloji uzmanina yonlendirilmelidir. 1gA
dusuk ise TGA-IgA da dustik olciilecegi icin 1gG seviyesi ve TGA-IgG
antikoru birlikte 6lctilmelidir.

Colyak hastaligi acisindan tarama yapilmasi gereken risk gruplari;
a) kronik ishal, kabizlik, karin agrisi, karinda siskinlik, tekrarlayan
bulanti/kusma gibi gastrointestinal sistem yakinmalari olanlar, b) kilo
kaybi, blytime geriligi, gecikmis puberta, amenore, irritabilite, kronik
yorgunluk, noropati, artrit/artralji, kronik demir eksikligi anemisi,
kemik mineralizasyonunda azalma, tekrarlayan kiriklar, tekrarlayan
aftoz stomatit, dermatitis herpetiformis, dental enamel defektleri,
anormal karaciger fonksiyon testleri gibi ekstraintestinal bulgular, c)
CH olan birinci derecede akrabalar, Tip 1 diyabet, otoimmiin tiroidit,
otoimmiin hepatit, Down sendromu, Turner sendromu, Williams-
Beuren sendromu ve IgA eksikligi gibi spesifik durumlardir. Avrupa
Pediatrik Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Dernegi’'nin 2020
yilinda glincellenen son rehberinde TGA-IgA antikoru 10 kat ytiksek ise
ve ayri bir serumda bakilan EMA IgA antikoru da pozitif ise bu hastanin
mutlaka pediatrik gastroenterologa yonlendirilmesi gerektigi ve biyopsi
alinmadan tani koyulabilecegi belirtilmektedir. Ulkemizde serolojik
testlerde yanhs pozitiflik/negatiflik olmasi nedeniyle biyopsisiz CH
tanisi koyulmasi genel kabul gormemektedir. Hastalarin tanisinda HLA
testinin pozitif olmasi kesin tani koydurmaz. HLA DQ2/DQ8 negatif ise
hastada CH olma ihtimali dustktir.

Colyak hastaliginin histopatolojik siniflandiriimasinda en sik Marsh-
Oberhuber siniflamasi kullanilmakta olup, Corazza-Villanacci ve Ensari
siniflamasi da bulunmaktadir. intraepitelyal lenfositoza ek olarak kript
hiperplazisi olmasi Marsh 2, buna ek olarak villoz atrofi eklenmesi ile
Marsh 3 olarak siniflandirilir. Marsh 2 ve Marsh 3 ¢olyak hastaligi ile
uyumlu kabul edilir.

Colyak hastaliginin tedavisi icin yasam boyu glutensiz diyetle beslenme
gereklidir. Bugday, cavdar, arpa iceren triinlerden kaginilmalidir. Yulaf
cogu hasta icin gtivenli olmakla birlikte ticari yulaflar siklikla glutenle
kontamine oldugu icin 6nerilmemektedir. Glutensiz diyetle hastalarin
%95'inde iki yil icinde bagirsak mukozasi normale doner. ishal, karin
agrisi, malabsorbsiyon, steatore, kilo kaybi, osteopeni diizelir. Colyak
krizi agir bir klinik durum olup; karin agrisi, distansiyon, siddetli ishal,
kilo kaybi, elektrolit dengesizlikleri, hayati tehdit eden malabsorbsiyon
sendromu ile karakterizedir. Bu hastalarda dehidratasyon ve
elektrolitlerin diizeltilmesi, glutensiz diyet ve steroid tedavisi verilir.

Colyak hastaligi tanisi alan ¢ocugun aile bireyleri de hastalik agisindan
taranmalidir. Aile ve cocugu endiselendirmeden ilerde gelisebilecek
saglik riskleri ve diyet uyumunun énemivurgulanmalidir. Kemik mineral
dansitometrisi ile kemik hastaligi acisindan degerlendirme veya sol el
bilek grafisi ile kemik yasi tayini yapiimalidir. Bu hastalar tanidan 3-6 ay
sonra muayeneye cagrilmali, TGA seviyeleri normale dondikten sonra
6 ayda bir kontrol, sonrasinda her 12-24 ayda bir kontrolii uygundur.
izlemde gastrointestinal ve ekstraintestinal belirti ve bulgular agisindan
hasta sorgulanmali, antropometrik olciimler ile hastanin biytimesi
izlenmeli, tam kan sayimi, nutrisyonel degerlendirme (hemoglobin,
demir, B12 ve D vitaminleri), alanin aminotransferaz, kan sekeri,
tiroid fonksiyon testleri, tiroid otoantikorlari olctilmelidir. Daha
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once asilananlarda HBV antikor seviyesi dusik ise hatirlatici doz asi
yapilmahdir. Glutensiz diyetin 6-9. ayinda halen TGA yiiksekligi devam
ediyorsa diyet uyumu tekrar kontrol edilmelidir. Cocuklarda mukozal
iyilesmeyi kontrol etmek icin tekrar biyopsi yapiimasi 6nerilmemektedir.

Tedavi edilmemis c¢olyak hastaligina bagli komplikasyonlar; intestinal
lenfoma, 6zofagus kanseri, melanom, Hodgkin-disi lenfoma, osteoporoz

26

ve infertilitedir. Hastaligin tedavisi icin doku transglutaminazi
bloke eden ilaclar, HLA DQ2/DQ8 reseptorlerini bloke eden ilaglar,
enzim destek tedavisi, imminbaskin peptidleri icermeyen genetigi
degistirilmis bugday tiiketilmesi gibi tedaviler arastirma safhasinda
olup, giinimiizde kabul edilen tek tedavi yasam boyu glutensiz diyettir.
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Ozet

Sarilik indirekt (unkonjuge) ve/veya direkt (konjuge) bilirubinin cilt,
mukoza ve sklerada birikimi sonucu ortaya c¢ikan bir durumdur. Asiri
bilirubin olusumu, hepatosite bilirubin aliminin ve hepatositlerde
bilirubin konjugasyonunun bozulmasi ile indirekt hiperbilirubinemiye
yol acabilmektedir. Kanalikiiler organik anyon tasima bozuklugu,
konjuge bilirubinin sintizoidal geri aliminda bozukluk, ekstrahepatik ve
intrahepatik cesitli nedenlerle iliskili olarak da direkt hiperbilirubinemi
goriilebilmektedir. Bu makalede sariligi olan cocuklara yaklasim
tartistimistir.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk ¢ag|, indirekt hiperbilirubinemi, kolestaz,
sarilik

Abstract

Jaundice isa condition that occurs as a result of accumulation of indirect
(unconjugated) and/or direct (conjugated) bilirubin in the skin, mucosa
and sclera. Excessive bilirubin formation, defective uptake of bilirubin
into hepatocytes and defective bilirubin conjugation in hepatocytes
may lead to indirect hyperbilirubinemia. Direct hyperbilirubinemia
may be seen related to canalicular organic anion transport defects,
impairement of sinusoidal cojugated bilirubin reuptake, various
extrahepatic and intrahepatic causes. In this article the approach to the
children with jaundice is discusssed.

Keywords: Childhood, indirect hyperbilirubinemia, cholestasis,
jaundice

Sarihk cilt, mukoza ve sklerada bilirubin birikimi sonucu gelismektedir.
Bilirubin hemoproteinlerde bulunan “hem”in (ferriprotoporfirin IX)
yikim Griinadar. “Hem” eritrositlerdeki hemoglobin, sitokromlar,
katalazlar, triptofan pirolaz, kas myoglobini gibi hem iceren
proteinlerin yapisinda yer almaktadir, az miktarda serbest hem olarak
da bulunmaktadir. Retikiiloendoteliyal sistem hiicrelerinde (kemik iligi
ve dalaktaki makrofajlar, karaciger Kupffer hiicreleri) hem oksijenaz
enzimi ile “hem” yikilir ve yesil pigmentli “biliverdin” olusur. Biliverin,
biliverdin rediiktaz ile turuncu pigmentli “unkonjuge bilirubin”e
dontismektedir. Bilirubin olusumunun %80’i, yaslanmis eritrositlerdeki
hemoglobin yikimi ile gerceklesmektedir. Unkonjuge bilirubin, suda
erimeyen formdadir, dolasimda albumin ile baglanarak tasinir ve
hepatosit hticresine ulastiginda albuminden ayrilarak pasif difiizyon
ve organik anyon transport eden proteinler (OATP1B1 ve OATP1B3)
ile hepatosite alinir. Unkonjuge bilirubin hepatosit icinde glutatyon-
S-tranferaz iceren proteinlere baglanir. Endoplazmik retikulumda
“uridin difosfat glukronoziltransferaz” ile bashca glukronik asit ile
konjugasyona ugrayarak suda ¢oziinir form olan konjuge bilirubine
(monokonjuge ve daha yiiksek oranda dikonjuge bilirubin). Konjuge
bilirubin bir kismi multidrug rezistan protein 3 (MRP3) ile sintizoidal
dolasima gegebilir, burada albumin ile baglandginda 6 bilirubin olarak
adlandirilir. Hepatosit hiicre ylizeyinde albiimin ile ayrilarak OATP1B1/
B3 kanallari aracihgr ile tekrar hepatosite alinir. Konjuge bilirubin

hepatositten “ATP-binding cassete” (ABC) ailesine bagh MRP2 (ABC(C2)
proteini aracigiyla aktif transport yolu ile safra kanalikillerine atilr
ve safra ile ince bagirsaga gecer. Konjuge bilirubin biytk bir molekiil
ve hidrofilik oldugu icin bagirsak mukozasindan geri emilemez.
ince bagirsakta b-glukronidaz ile cok diisiik oranda dekonjugasyona
ugrayarak unkonjuge bilirubine donstr, enterohepatik dolasima
katilir. Distal ince bagirsak ve kolonda bagirsak florasinin etkisi ile
trobilinojene donusdr, trobilinojenin biyiik bir kismi sterkobilinojene
rediikte olur ve sterkobilin seklinde diski ile atilir. Urobilinojenin bir
kismi enterohepatik dolasimla karacigere gelir, az bir kismi da sistemik
dolasima karisarak, glomertillere ulasir, burada okside olarak tirobiline
dontsir ve idrarla atilir. Urobilin ve sterokobilin sirasiyla idrar ve
diski rengini olusturur. Unkonjuge bilirubin albiimine siki baglandigi
icin normalde idrarda saptanmaz. idrarda bilirubin varligi dolasimda
konjuge bilirubinin arttigi durumlarda gortlir (1,2).

Sarilik Etyopatogenezi

Sarihk indirekt (unkonjuge) ya da direkt (konjuge) bilirubin artisi
ile goriilebilmektedir. indirekt hiperbilirubinemi asiri bilirubin
olusumu, hepatosite bilirubin aliminin bozulmasi, hepatositlerde
bilirubin konjugasyonunun bozulmasi ile ortaya cikabilir. Direkt
hiperbilirubinemi de kanalikiiler organik anyon tasima bozuklugu,
konjuge bilirubinin sintizoidal geri ahiminda bozukluk, ekstrahepatik
ve intrahepatik nedenlere ikincil olarak goriilebilmektedir. indirekt ve
direkt hiperbilirubinemiye yol acan nedenler sirasiyla Tablo 1 ve Tablo
2'de gosterilmistir (3-6).

Klinik Bulgular

Sarihgl olan bir cocugu degerlendirirken vyasi, sariligin ne zaman
basladigi, artis hizi (yavas ya da hizh), yayilimi, beraberinde eslik eden
baska bir belirti ve bulgu olup olmadig, ila¢ kullanimi, idrar renginde
koyulasma ya da diski renginde acilma olup olmadigi oncelikle
degerlendirilmelidir. Oykiide halsizlik, istahsizlik, ates, miyalji, bulantr,
kusma gibi belirtilerin varligi, cevrede benzer hastaligin olmasi 6ncelikle
enfeksiyoz nedenleri distindrebilir. Bulant, kusmaya eslik eden
epigastrik agri, sag yan ya da yaygin karin agrisi, agrinin sirta yayllmasi
obstriiktif nedenleri baslica dusiindiirmelidir. Oykiide ila¢ kullanimi,
toksin maruziyeti (mantar yenmesi, bitkisel ilaclar...), istenmeyen madde
kullaniimasi sorgulanmalidir. Dévme yapma, piercing, dis ¢ekimi, kan
transfiizyonu oykisi, kesici/delici alet yaralanmasi, parenteral yolla
bulasan hastaliklar belirlemek acisindan onemlidir. Ayrica seyahat
oykusu, kabuklu deniz driinleri, ¢ig yumurta, sit tiiketimi, yasadiklari
bolge ve cevresinin ozellikleri oral fekal yolla bulasan hastaliklar
acisindan sorgulanmalidir. Kilo kaybi, kasinti, uyku diizeninde bozulma
olup olmadigi sorgulanmalidir. Ailede benzer durum, kan, karaciger,
safra kesesi, pankreas, karaciger hastaligi, otoimmiin hastalik ve
malignite oykusi, ayrica akraba evliligi olup olmadigi 6grenilmelidir.

Fizik inceleme ve antropometrik degerlendirme ile beslenme
durumunun belirlenmesi sarilikli bir cocugun degerlendirilmesinde son
derece onemlidir. Sarihga solukluk ve/veya tasikardi, hipotansiyonun
eslik edip etmedigi ozellikle hemolitik hastaliklar, sariligin tonu,
kasinti, palmar eritem, comak parmak, hepatomegali, splenomegali,
karin cildinde venoz yapilarda belirginlesme gibi bulgular kronik
karaciger hastaligi, Murphy pozitifligi gibi sag st kadranda hassasiyet
olmasi ve sismanlk akut kolesistit, zayiflik ise malabsorbsiyon ya da
malignite gibi durumlar agisindan uyarici olmalidir.
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Genellikle serum total bilirubin 2-3 mg/dLlyi asinca sarilik
gorilebilmektedir. Sarilik varliginda bu durumun oncelikle unkonjuge
ya da konjuge bilirubin artisi oldugu belirlenmelidir. Ozellikle indirekt
bilirubin artisi saptanmasi durumunda hemoglobin, periferik yayma ve
retikilosit dizeyleri ile hemolitik anemi agisindan degerlendirilmelidir.
Direkt bilirubin artisi ile birlikte transaminaz artisi olmasi karaciger
hastaligini, ozellikle alkalen fosfataz ve gama-glutamiltransferaz
yuksekliginin eslik etmesi safra yollari hasarini gostermektedir.
Protrombin zamani ve international normalized ratio (INR) diizeylerinde
artis karaciger fonksiyonlarinda bozulma ile iliskili olabilir.

Goruntileme olarak ilk basamakta ultrasonografi ile karaciger,
dalak ve safra kesesi degerlendirilmeli, intrahepatik safra yollarinda
genisleme, buyik safra yollarinda tas, polip, kitle, darlik gibi olas
tikayici nedenler, karaciger ve karin icinde basi yapabilecek kitleler
belirlenmelidir. Geregi halinde bilgisayarli tomografi, magnetik
rezonans kolanjiyopankreatografi ve koledokta tas nedeni ile gelisen
bir obstriksiyon gibi bir endikasyon varsa endoskopik retrograd
kolanjiopankreatografi yapilabilir.

Tedavi nedene yonelik planlanmalidir.

Ozetle sarilik ile gelen bir cocukta yas, yakinma, fizik incele ve
laboratuvar bulgulari birlikte degerlendirilerek adim adim taniya
gidilebilmektedir (Sekil 1). Asagida konjenital indirekt ve direkt
hiperbilirubinemi nedenleri anlatilmistir (3-6).

Konjenital indirekt Hiperbilirubinemi

Bilirubin safraya atilmadan once ile glukronize olmasini saglayarak
suda c¢ozinir hale donustiiren enzim olan “Uridin difosfoglukronat
glukronoziltransferaz (UDPGT)” aktivitesinde degisiklige yol acan
2q37'de yer alan UGT1AT genindeki mutasyonlarla iliskili olarak Gilbert
sendromu ve Criggler-Najjar sendromu gelisebilir. Otozomal resesif (OR)
kalitim gortlmektedir (2,7,8).

Gilbert Sendromu: UGT1AT’in promoter bolgesinde, A[TAJ6TAA normal
sekansinda, timidin adenin (TA) insersiyonuna yol acan polimorfizimler
ile (homozigot TA[TA]7TAA) normal gen aktivitesi azaldigi icin konjuge
bilirubin olusumunda azalma ile karakterizedir. Beyaz irkta goriilme
sikhgr %5-10'dur. Siklikla asemptomatiktir ancak achk, uykusuzluk,
stres, enfeksiyon ile tetiklenen sarilik gortilmektedir. Sikhikla puberte
sonrasl ortaya c¢ikar ve erkeklerde tani orani daha fazladir. Serumda
total bilirubin siklikla 1-3 mg/dLdir (nadiren 3-6 mg/dL). Tedaviye gerek
yoktur (2,7).

Crigler-Najjar Sendromu (CNS): UGTTAT geninde goriilen mutasyon
tipine gore 2 farkli klinikte gortilmektedir. Tip1 CNS, UGTTAT geninde
prematiir durdurucu kodon ya da frameshift mutasyonu UGT1A1
aktivitesinin tam kaybi nedeni ile ortaya cikmaktadir. Tip 2 CNS ise
UGT1AT geninde homozigot missense mutasyonlar nedeni ile enzim
aktivitesinde azalmaya yol agmaktadir (enzim aktivitesi <%10).

Crigler-Najjar Sendromu Tip 1: Cok nadirdir ve gorilme sikligi her
1 milyon yenidoganda 0,6-1’dir. Erken yenidogan doneminde (siklikla
ilk 3 ginde) siddetli indirekt hiperbilirubinemide akla gelmelidir.
Yeterli tedavi verilmezse indirekt bilirubin yiiksekligine ikincil olarak
akut bilirubin ensefalopatisi, kernikterus (koreatetoid serebral palsi,
sendorondral isitme kaybi, vertikal bakis paralizisi, dental enamel
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hipoplazisi ile karakterize kronik bilirubin ensefalopatisi), biling, tonus
ve isitsel bozukluk ile karakterize bilirubin iliskili norolojik disfonksiyon
gelisebilir. Tum yasam boyu indirekt bilirubin diizeyleri 25-30 mg/dL
civarindadir. Safrada bilirubin glukronid olmadigi icin diski soluk sari
goriinimdedir. Tani genetik inceleme ile konur. Tedavi yasam boyu,
giinde en az 10-12 saat fototerapidir. Erken yenidogan doneminde
total bilirubinin >20 mg/dL olmasi, daha biyik bebeklerde ve
cocuklarda ise 35 mg/dL tizerinde olmasi norolojik etkilenim agisindan
risklidir. Yas ilerledikce beden kitle indeksinde artis, cildin kalinlasmasi
ve pigmentasyon artisi nedeni ile fototerapiye yanit azalmaktadir.
Oral kalsiyum fosfat bagirsakta bilirubin ile baglanarak, kolestiramin
fotobilirubin Griinlerini baglayarak, ursodeoksikolik asit ve gece yagdan
zengin atistirmalik safra akimini ve lumirubinin karacigerden atilimini
stimule ederek fototerapinin etkinligini artirabilir. Ayrica yenidogan
doneminde kan degisimi ve sonraki donemlerde plazmaferez de
bilirubin dustrilmesinde yardimcadir. Karaciger nakli tek tedavi
sansidir, ancak nakil yapilan hastalarda c¢ikarilan karacigerin %40-
60'1nda fibrozis saptanmistir.

Crigler Najjar Sendromu Tip 2 (Arias Hastaligl): Yasamin ilk 3
glintinde ise fizyolojik ya da patolojik diizeyde indirekt bilirubinde artis
ile karakterizedir. Bilirubin diizeyleri >3 hafta yiiksek kalabilir (1,5-22
mg/dL) ancak genelde <20 mg/dLdir. Kernikterus beklenmez. Diski
rengi normaldir. Fenobarbital tedavisi (5 mg/kg/giin agizdan) ile serum
bilirubinde 7-10 gtinde belirgin azalma olmasi tip 1’den ayrimi yapmak
icin degerlidir. Tedavi CYP450 enzim indiiksiyonu ile etki gosteren
fenobarbitalin omir boyu kullanimidir (2,7).

Kanalikiiler Organik Anyon Tasima Bozuklugu (Dubin Johnson
Sendromu)

Dubin Johnson sendromu, ABCC2 geni MRP2yi kodlayan ABCC2
(ATP Binding Cassette Subfamily C Member 2) geninde 50’den fazla
mutasyon nedeni ile MRP2'nin tasiyica fonksiyonu bozulmaktadir.
Otozomal resesif kalitim gortilmektedir. Hepatositlerden bilirubin
glukronid ve bazi organik anyonlarin atilimi bozulur. Sikhkla yasamin
2. dekadinda ortaya cikan konjuge hiperbilirubinemi ile karakterizedir
ancak bebeklik doneminde de bildirilmistir. Nadiren yenidogan
doneminde konjuge hiperbilirubinemi ile ortaya cikabilir. Sarihk ve
idrar renginde koyulasma ozellikle hastalik durumlarinda en belirgin
bulgulardir. Laboratuvar degerlendirmede idrarda total koproporfirin
atilimi normal, koproporfirin 1 atiimi %80’in tzerinde, koproporfirin
3 atilimi dustktir (normalde koproporfirin 3 atihm orani > %75).
Kesin tani genetik incelemedir. Karaciger makroskopik olarak siyahimsi
goriinimdedir, yuizeyi dizgtindir. Histopatolojik olarak karaciger yapisi
korunmustur, hepatositlerde lipofuskine benzer koyu kahve pigment
izlenir. Tedaviye gerek yoktur (2,7,8).

Konjuge Bilirubinin Siniizoidal Geri Ahminda Bozukluk (Rotor
Sendromu)

Rotor sendromu, OR kalitim gosteren, SLCOTB1 (12p12.1) ve SLCO1B3
(12p12.2) genlerindeki mutasyonlar sonucu karacigere bilirubin
alimindan sorumlu tasiyici proteinler olan organik anyon tasiyici
polipeptidler olan OATP1B1 ve OATP1B3 fonksiyon bozuklugu nedeni
ile ortaya cikmaktadir. Serum konjuge bilirubin diizeyleri hafif artmistir
(2-5 mg/dL). Belirtisiz seyredebilir ya da dalgalanma tarzinda sarilikta
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artis olabilir. Laboratuvar degerlendirmede idrarda total koproporfirin
atiliminda ve koproporfirin 1 izomerinin atiliminda hafif artis saptanir.
Kesin tani genetik inceleme ile konulur. Karacigerde ve biyopsilerde
anormal pigmentasyon gortilmez. Tedaviye gerek yoktur (2,7,8).
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Tablo 1: indirekt hiperbilirubinemi nedenleri

Ekstravaskular hemoliz

Hipersplenizm
Kan ekstravazasyonu

intravaskular hemoliz

intrakorpuskiiler nedenler

Kalitsal eritrosit bozukluklari (thalessemi,
gliukoz-6-fosfat dehidrogenaz eksikligi,
orak hiicreli anemi, herediter sferositoz,
herediter eliptositoz)

Asiri bilirubin olusumu

Ekstrakorpuskiiler nedenler

Otoimmiin hemolitik anemi
Mikroanjiopatik hemolitik anemi

ilac iliskili hemolitik anemi
(sefalosporinler, penisilin, trimetoprim-
stilfametaksazol)

ilaclar (rrifampisin)
Portosistemik santlar
Kalp yetmezligi

Hepatosite bilirubin
aliminin bozulmasi

Konjenital

Gilbert sendromu

Crigler Najjar sendromu
Kazanilmis

Hipertiroidi

Kronik hepatit

ilaclar (etinil 6strodiol, gentamisin,
antiretroviral)

Karacigerde bilirubin
konjugasyonunun
bozulmasi

Tablo 2: Direkt hiperbilirubinemi nedenleri

Kanalikiler
organik anyon
tasima bozuklugu

Dubin Johnson sendromu

Konjuge bilirubinin
sintizoidal geri
aliminda bozukluk

Rotor sendromu

Ekstrahepatik
kolestaz

Koledok tasi

Paraziter nedenler (Ascaris)
Koledok kistleri

Tumorler

Primer sklerozan kolanjit
Otoimmiin pankreatit

intrahepatik
kolestaz

Enfeksiyonlar

Viral (HAV, HBV, HCV, HiV, HEV, CMV, EBV, HSV,

parvovirus...)

Bakteriyel enfeksiyonlar, sepsis (tiiberkiiloz,
sifiliz, Brusella, leptospiroz...)

Paraziter (Fasiola hepatika, ekinokok,
toksoplazmozis, amibiazis, leismania,
schistomiaizis...)

Fungal (kandida, histoplazmozis, Blastomiges,

kriptokok, koksidioides)

Genetik/metabolik hastaliklar

Wilson hastaligi

Alfa-1 antitripsin eksikligi

Kistik fibrozis

Progresif familiyal intrahepatik kolestaz
Alagille sendromu

Safra asit sentez defektleri

Protein, karbonhidrat, lipid metabolizma
bozukluklari

Mitokondriyal hepatopatiler

Hepatik porfiri

Toksinler/ilaclar/total parenteral beslenme

Aﬂatoksin, Amanita Phalloides
llaglar
Bitkisel urtinler

Otoimmun hepatit

infiltratif/enflamatuvar nedenler

Losemi, lenfoma

Amiloidoz

Doku/organ nakilleri sonrasinda rejeksiyon
Venookluziv hastalik

Kardiyovaskiiler nedenler

iskemi/ hipoksi
Kardiyomiyopati

Malignite

Primer karaciger timaorleri (hepatoseliler
karsiniom, hepatoblastom)
Metastaz

Fibrokistik karaciger hastaliklan

Portal biliyopati

HAV: Hepatit A viriisii, HBV: Hepatit B viriisii, HCV: Hepatit C viriisii, HIV: insan
bagisikhik yetmezligi virtst, HEV: Hepatit E virtst, CMV: Cucumber mosaic virus,

EBV: Epstein-Barr virtisii, HSV: Herpes simplex viriist
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Hiperbilirubinemi
Oykil
Fizik inceleme
Laboratuvar
1 1
Indirekt Direkt
hiperbilirubinemi hiperbilirubinemi
(IHB) (DHB)
[ ! 1
- Karaciger
Hemolitik
hastah@ izole DHB
Hemoliz hastaliklar bulguien
—  lzole iHB | Intrahepatik L Rotor sendromu
l kolestaz Dubin Johnson sendromu
Gilbert hastalig
- . || Ekstrahepatik
Criggler Najjar sendromu koletstaz

Sekil 1: Hiperbilirubinemi saptanan ¢ocuga yaklasim
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Cocuk Acil Basvurularinda Sik Rastlanan Enfeksiyonlarda
Akilcr Antibiyotik Kullanimi

Dog¢. Dr. Ayse Kaman

Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Klinigi, Ankara

Akilar ilag kullanimin tanimi ilk kez 1985 yilinda DSO tarafindan
yapilmistir. Bu tanimla birlikte hastaya; dogru endikasyon ile dogru ilag,
uygun doz, uygun siire ve uygun yol ile (intravendz/intramuskuler/oral/
lokal), etkinligi ve guivenilirligi esdeger ilaclar icinden en az yan etkisi
olan ve en ucuz olanini secerek, gerekmedikce kombinasyonlardan
kacinip, hastayr butiin olarak degerlendirerek, tim sistemleri goz
onuinde tutarak ila¢c baslanmasi hedeflenir (1). Antimikrobiyal direnc¢
(AMD) 21. yy'in en onemli halk sagligi tehdidinden biridir. 2021 yilinda,
tahmini bakteriyel antimikrobiyal direng ile iliskili 4,71 milyon 6lim
oldugu tahmin edilmektedir. 2050 yilinda AMD’in 10 milyon &lime
sebep olabilecegi tahmin edilmektedir. Diinya Saglik Orgiitii (DSO)
2016 yilindan bu yana antimikrobiyal kullanimini diinya tizerinde takip
etmektedir. Ginluk tiketim dozu; 4,4-64,4 giinlik tanimli doz/1000
kisi olarak bildirilmistir. Tiirkiye DSO verilerinde Avrupa bélgesinde
en yiksek ginlik antimikrobiyal kullanim hizina sahip ulkedir (3).
Bu nedenle en sik antimikrobiyal recetelerin diizenlendigi cocuk acil
kliniklerinde en sik goriilen enfeksiyonlarin rehberler esliginde dogru
yonetimini bilmek 6nemlidir.

Tonsillofarenjit

Tonsil ve farinks mukoz membranlari ile altindaki dokularin
enflamasyonu ile sonuglanan akut enfeksiyonudur. Cocuk
polikliniklerine en sik basvuru ve en sik akilci olmayan antibiyotik
kullanimi nedenlerindendir. Akut tonsillofarenjitin cocuklardaki en
sik nedeni virtslerdir. Bu viruisler arasinda; adenovirts, Epstein barr
viriis, coxsackieviriis, Herpes simplex viriis tip 1 ve 2, rhinoviris,
vh. yer almaktadir. Akut viral tonsillofarenjit sikhikla kendini
sinirlayan hastaliktir. En sik bakteriyel tonsillofarenjit etkeni; grup A
Streptokoklardir (GAS). GAS tonsillofarenjiti 3 yas altinda nadirdir. En
sik okul ¢agi cocuklarda gortilir. Kis ve erken baharda zirve yapar. Okul
cagindaki 5-15 yas grubunda tiim tonsillofarenjitlerin %15-30'unun
etkeni GAStir. Tonsillofarinjit yonetiminde en 6nemli olan viral ve
bakteriyel (GABHS) ayirimi yapmaktir. Viral etkenleri dustindtren
semptomlar; konjunktivit, burun akintisi, oksurik, ses kisithgi, aftoz
lezyonlar, ishal, karakteristik enantem ve ekzantemlerin eslik etmesidir.
Bakteriyel tonsillofarenjit (GAS) diistindiiren bulgular; ani baslangic,
bogaz agrisi, ates, kizil dokiintisi, bas agrisi, bulanti kusma ve karin
agrisi, farinks ve tonsillerde enflamasyon, yama tarzinda ekstidasyon,
agrili, buyuk on servikal lenf nodlari, 5-15 yas arasinda olmak ve kis-
ilkbahar mevsiminde basvuru olmasidir. Tani icin altin standart tani
yontemi “bogaz kilturu”dur (4). Kiltur alirken ekiivyon cubugu tonsiller
ve arka farinks duvarina siriilmeli, dil ve yanaklara degdirilmemelidir.
Alinan ornek %5 koyun kanli agara ekilir ve 24-48 saat sonra lreme
degerlendirilir. Nadiren 24 saat sonunda treme saptanmayan kiiltir
orneklerinde 48. saatin sonunda tekrar degerlendirilmeli (%40 pozitif
sonug olabilir). Uygun ornek alindiginda bogaz kiiltiirii sensitivitesi
%90-95'tir (4,5). Tonsillofarenjit tanisini hizlandirmak ve antibiyotik
baslanmasini geciktirmemek icin hizli testler kullanilabilir. Hizli
antijen testi; GAS hiicre duvarinda bulunan karbonhidrat antijenin
enzim immiin-assay yontemiyle saptanmasi esasina dayanir. Testlerin

ozgullugi %95 iken, duyarlihgr %70-90 arasinda degismektedir.
Bu nedenle test negatif sonuclandiginda mutlaka bogaz kiiltiiri
alinmalidir (6). Bogaz kiiltuirii alinmasi énerilmeyen durumlar; klinik ve
epidemiyolojik olarak viral etken distiniilen semptomlarin varliginda
(oksuriik, burun akintisi, ses kisikligi, oral Ulserler, konjuktivit, ishal)
ve 3 yas altindaki ¢ocuklarda [GAS tonsillofarenijiti insidansi disiik ve
alut romatizmal ates (ARA) nadir oldugu icin] bogaz kiltiirii alinmasi
onerilmez (4). Supuratif (peritonsiller apse, retrofarengeal apse, sinizit,
otit, menenjit, beyin apsesi) ve stipuratif olmayan (ARA, akut nefrit,
kizil, streptokokal toksik sok sendromu, reaktif artrit ve sinovit)
komplikasyonlar goriilebilir.

Tedavi; GABHS tonsillofarenjiti tedavisiz 3-5 glinde ates diser ve 1
haftada hasta iyilesir. Tedaviyi 2-3 giin ertelemek (bogaz kiiltiiri
sonucu) dogal immunite gelismesine yardimci olabilir. Akut romatizmal
atesin onlenmesi (%100) icin semptolarin baslangicindan itibaren 9
glin icinde uygun tedavi baslanmalidir. Agir hastaligi olan ve toksik
gorinimde olanlar hastalarda bogaz kiltiri beklenmeden tedavi
verilmelidir. Uygun tedavinin 24. saatten sonra bulasicilik sonlanir.
Tedavinin temelini akilci antibiyotik baslamak olusturur. Etkili, gtivenli,
uygun antimikrobiyal spektrum (mtmkiin olan en dar spektrumlu),
uygun doz, uygun siire ve maliyet en disiik olan ilag secilmelidir. Tiim
diinyada ilk tedavi secenegi tanimlanmis direnci olmayan “penisilin”dir.
Tedavi secenekleri arasinda; penisilin V (oral olarak giinde 2-3 kez 250
mg), benzatin penisilin G (intramuskuler olarak, 27 kg altinda; 600000
tinite, 27 kg ve Uzerinde 1200000 nite, tek doz) veya amoksisilin
(oral 50 mg/kg/gtin, 2 dozda) yer almaktadir. Tedavi stresi oral yoldan
verilince 10 gtindur. Tip 1 reaksiyon disindaki penisilin alerjisi olanlarda
dar spektrumlu sefalosporinler (sefaleksin, sefadroksil) tercih edilir.
Anafilaktik tip (tip 1 reaksiyon) penisilin alerjisi olanlarda klindamisin,
azitromisin, klaritromisin tedavi secenekleridir (4). Ancak bu durumda
GAS suslarinin makrolid ve klindamisine direngli olabilecegi akilda
tutulmahdir (7).

Akut Otitis Media: Orta kulagin akut baslangicli, efiizyon ve
enflamasyonla seyreden enfeksiyonudur. En sik ayaktan tedavi edilen
bakteriyel enfeksiyon ve en sik antibiyotik recete edilme nedenlerinden
biridir. En sik yasamin ilk 3 yilinda gorilir. 6 aydan kiiclik cocuklarda
daha nadir (maternal antikorlar) goriilmekle birlikte, en sik 6-24 ay (pik
yas; 9-15 ay) arasinda gorilir. 3 yasina gelmis cocuklarin %60’inin en
az 1 otit atagl gecirdigi tahmin edilirken, bunlarin %24t 3 veya daha
fazla atak gecirdigi tahmin edilir. Orta kulaktan aspirasyonla alinan
sividan; kiltir, viral testler ve molekiiler testler ile etken tespit edilebilir.
Etkenler cografi durum, asilanma durumu, antibiyotik kullanimi
gibi etkenlerle degisebilir (8). En sik saptanan bakteriyel patojenler;
Streptococcus pneumoniae (PBP degisimi ile direng gelisimi; %22-54),
tiplendirilemeyen Haemophilus influenzae (Beta laktamaz (retimi ile
direnc gelisimi; %30-42), Moraxella catarrhalis (beta-laktamaz tiretimi
ile direnc gelisimi; %90-100) yer almaktadir. En sik klinik bulgular
arasinda; ates, kulak agrisi, kiiciik bebeklerde; huzursuzluk, uyku ve
yeme aliskanhklarinda degisiklik, bazen kulag tutma veya cekme
(tek basina kulagi cekmenin duyarhhgr ve ozgulligi dusuktir clinki
tonsillofarenjit sirasinda, dis ¢ikarmada bebek kulagi ile oynayabilir),
otore, tst solunum yolu enfeksiyonlari semptomlari, otite eslik eden
konjuktivit (tiplendirilemeyen H. influenzae) bulunmaktadir. Akut otitis
media (AOM) yonetiminde en 6nemli basamak dogru tani koymaktir.
Tani icin otoskobik muayene yapilmasi gereklidir. Normal kulak zar;
yari saydam, sedef grisidir ve buzlu cam gortinimindedir. Kirmizi fakat
bombe olmayan kulak zari, aglayan, hapsiran ya da atesli bir bebekte,
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kulak zarindaki kan damarlarinin genislemesine bagli gorilen tipik bir
bulgudur.

Amerikan Pediatri Akademisi (AAP) ve Amerikan Aile Hekimleri
Akademisi (AAFP) tarafindan 2013’te glincellenen kilavuzda, AOM tanisi
koymak icin;

1. Kulak zarinin orta-siddetli siskinligi veya akut otitis eksternaya bagli
olmayan yeni otore baslangici ya da

2. Kulak zarinda hafif bombelesme ile birlikte yeni baslamis olan (<48
saat) kulak agrisi, kulagini tutma, cekistirme semptomlarinin varhigi
veya kulak zarinin belirgin kizarik olmasi gereklidir.

Akut otitis mediada tedavinin amaci yakinmalarin hizli bir sekilde
azaltilmasi ile hastanin konforunun artiriimasi ve olusabilecek
komplikasyonlarin onlenmesidir. Medikal tedaviyi agri kesiciler
ve antibiyotikler olusturur. Semptomlarin siddeti, unilateral veya
bilateral olmasi ve cocugun yasina gore tedavide “bekle ve gor”
yaklasimi veya hemen antibiyotik kullanimi yer alir. Tedavide secilecek
antibiyotigin; en sik otopatojenlere etkili, yan etkileri sinirh, uygun
dozajda verilebilen, siispansiyonu olan ve tedavi uyumu icin tadinin iyi
ve maliyetinin uygun olmasi gerekir. Siddetli semptomu olan cocuklar
ile (>39 °C ates, orta-siddetli kulak agrisi, 48 saatten uzun siiren kulak
agrisi, toksik gortintim), 6 aydan kicik, immunsuprese, altta yatan
isitme engeli ya da kohlear implanti olan, stpiratif komplikasyon
gelismis olan hastalar ile ayaktan yakin izlemi yapilamayacak olan
hastalara hemen antibiyotik baslanmalidir. Tedavi ile ilgili detayli bilgi
Tablo 1’de verilmistir (8).

Tedavide ilk tercih; son 30 glinde amoksisilin almamis ve pirilan
konjunktivit yoksa ytiksek doz amoksisilindir. Akut otitis media
tedavisinde kullanilan antibiyotikler Tablo 2'de verilmistir.

Tedavi siiresi; 2 yastan kiiglik cocuklar icin 10 giin, 2-5 yas arasindakiler
icin 7 glin ve 6 yas ve daha buyik cocuklar i¢in 5-7 giindr. Tim
yaslarda agir AOM olan cocuklar icin tedavi stresi 10 giin olmalidir (8).

Akut Rinosiniizit: Akut rinosiniizit, nazal bosluk ve paranazal
sintislerin mukozal tabakasinin enflamasyonudur. Cocukluk caginda
yilda 6-8 kez viral iist solunum yolu enfeksiyonu (USYE) gecirilebilir.
Viral USYF'lerinin %5-13’tinde bakteriyel siniizit gelismektedir. Normal
sints fizyolojisinde; sintslerde olusan sekresyonlar normal mukosiliar
fonksiyon ile siniis ostiumlari aracih@ ile buruna akar. Viral USYE,
allerji, kistik fibroz, immotil silia ya da travma gibi nedenlerle ortaya
ctkan mukoza odemi ile koanal atrezi, septum deviasyonu, nazal
polip, timorler gibi mekanik travmaya neden olan olaylar sonucunda
sintis drenaj yollarinda obstriiksiyon geliserek sintizite yol acar. Klinik
bulgulari viral USYE ile benzer olup oksiriik, nazal semptomlar
(anterior veya postnazal akinti, tikaniklik ve/veya konjesyon), ates, bas
ve yliz agrisi, sinislerde hassasiyettir. Akut bakteriyel rinosintizit (ABRS)
tanisi icin; persistan semptomlar (diizelmeksizin 10 giinden uzun
siren solunum yolu semptomlari, ince-kalin, mukoid veya piriilan
burun akintisi, giin boyu siiren oksiriik, basagrisi, yiiz agrisi, ates
degisken), siddetli semptomlar (arka arkaya en az 3 giin siiren purilan
burun akintisi ve >39 °C olan yiiksek ates) veya kotiilesen semptomlar
(baslangicta bir diizelme donemi sonrasinda hastaligin 6-7. glinlerinde
tekrar kotlilesen semptomlar olmasi) olmasi gereklidir.

En sik sorumlu tutulan patojenler; S. pneumoniae, tiplendirilemeyen H.
influenzae, M. Catarrhalis ve kronik ABRS olan hastalarda Staphylococcus
aureus ve anaerop bakterilerdir. Tedavide kotlye giden semptomlar ya
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da siddetli baslangic ile basvuran hastalarda beklemeden hemen
antibiyotik tedavisi baslanmalidir. Tedavide ilk secenek tedavi yiiksek
doz amoksisilin ya da amoksisilin-klavulonik asittir. Tedavi siiresi 10-28
glin arasinda degismektedir (semptomlar geriledikten sonra 7 giin siire

ile) (9).

idrar Yolu Enfeksiyonu: idrar yolu enfeksiyonu (IYE) tiretredan asendan
yolla gelisen enfeksiyonlardir ve tiretradan bobrek parankimine kadar
tim sistemde enfeksiyon olabilir. Cocukluk caginda en sik gortilen
bakteriyel enfeksiyondur. Tim pediatri basvurularinin %2,4-2,8’ini
olusturmaktadir. Cocuklarda (6zellikle <2 yas) IYE nedenli hastaneye
yatis insidansi 51/100.000'dir. ilk 7 vyasta kizlanin %8'i, erkeklerin
%2'sinde gorilmektedir. IYE geciren cocuklarin %30’u ikinci kez IYE
gecirebilir. Erken tedavi nemlidir ¢linkii antibiyotik tedavisinde 48 saat
ve daha fazla gecikme renal skar gelisme riskini arttirmaktadir. Hafif
semptomu olan biyik cocuklarda kiiltiir sonuglarinin beklenmesi,
gereksiz veya etkisiz antibiyotik kullanimini onleyebilir. En sik etkenler
gram negatif bakteriler; E. coli (en sik etken), Klebsiella, Proteus,
Pseudomonas, Enterobacter spp., gram pozitifler; Enterococcus spp,
Staphylococcus saprophyticus, S. aureus ve diger etkenlerden Candida
spp'dir. Gerekenden fazla tetkik ve tedavi gereksiz invazif islemlere
ve antibiyotik kullanimina neden olabilir. Bu nedenle tanisal testleri
dikkatli istemek ve degerlendirmek onemlidir. iYE yonetiminde en
onemli basamak; tanisinin dogru ve kesin olarak konulmasidir. idrar
yolu enfeksiyonu tanisi icin uygun alinmis idrar numunesinden tam
idrar analizi ve kantitatif idrar kultiri birlikte degerlendirilmelidir.
Uygun idrar 6rneginde (taze 6rnek, oda isisinda 1 saatten az beklemis);
piytri (her alanda >5 WBC, boyasiz santifiij edilmis idrarda (40'lik
biytitme) bakteri varhigi, idrar lokosit esteraz pozitifligi veya nitrit
pozitifligi bulgularindan en az birinin varhigi IYE ile uyumlu olabilecek
bulgulardir. Pozitif tam idrar analizi numunesi ile birlikte kantitatif
idrar kultirinde temiz orta akim ile alindiysa 100.000 koloni/mL
izerinde, mesane kateterizasyonu ile alinmis ise 50000 koloni/ml
tizerinde tireme olmasi IYE ile uyumlu kabul edilmektedir. Torba ile
alinmis idrar kilturindeki pozitif tremeler anlamli kabul edilmemekle
birlikte torba idrar kiiltiriinde yalnizca Greme olmamasi anlamlidir.
Tedavide temel prensip hidrasyonun saglanmasi ardindan da
uygun tedavi ile idrarin sterilizasyonunun saglanmasidir. Parenteral
antibiyotik gereken durumlarda 3. kusak sefalosporinler (6rnegin;
seftriakson) genis bir spektrum saglar ve Enterobacteriaceae’larin
bircogunu etkili bir sekilde tedavi eder. Agir hastaligi olmayanlara bir
B-laktam (sefiksim vb.) veya trimetoprim sulfametaksozol (TMP-SMX)
ile oral tedavi uygun olabilir. Tedavide; kabul gormis rehberler oral
veya parenteral antibiyotik kullanimini ayni derecede etkili bulmustur.
Eger cocuk hasta goriiniimde ve oral antibiyotik alamiyorsa 2-4 giin
parenteral tedavi arkasindan oral antibiyotikle devam edilebilir. Bu
tedavi yonetimi antibiyotigin sistemik dagilimi agisindan pyelonefritli
cocuklarda da onem tasir. Toplam tedavi siiresi; atesli IYE igin; 10
guindr (7-14 giin araliginda klinik duruma gore). Bobrek tutulumunun
ekarte edilebildigi 2-3 yastan biyuk ¢ocuklarda sistit icin ¢ogu kilavuz
5 glinliik tedaviyi yeterli bulmaktadir (10-12).
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Tablo 1: Akut otitis medianin yasa ve semptom ciddiyetine gore yonetimi

Ya Otore var Unilateral veya bilateral Bilateral AOM Unilateral AOM otore
i AOM+siddetli semptomlar otore yok yok
6 ay-2 yas Antibiyotik tedavisi Antibiyotik tedavisi Antibiyotik tedavisi Antibiyotik tedavisi veya

gozlem

>2 yas Antibiyotik tedavisi

Antibiyotik tedavisi

Antibiyotik tedavisi veya Antibiyotik tedavisi veya
gozlem gozlem

Tablo 2: Akut otitis media tedavisinde kullanilan antibiyotikler

Antibiyotik

Doz

Amoksisilin®

90 mg/kg/giin, 2 dozda

Amoksisilin-klavulonik asit**

90 mg/kg/giin, 2 dozda

Sefalosporinler®

Sefuroksim
Sefdinir
Sefpodoksim
Seftriakson

30 mg/kg/giin, 2 dozda

10 mg/kg/gtin 2 dozda

14 mg/kg/gtin 1 veya 2 dozda

50 mg/kg/doz intravenoz/intramuskuler tek doz veya 3 giin

Klindamisin¢

30-40 mg/kg/giin 3 dozda

Baslangic tedavisine 48-72 saatte yanitsiz hastalarda secenekler

Antibiyotik

Doz

Amoksisilin-klavulonik asit**

90 mg/kg/giin, 2 dozda

Seftriakson

50 mg/kg/doz intravenoz/intramuskuler tek doz veya 3 giin

Klindamisin (+seftriakson)

30-40 mg/kg/giin 3 dozda

*]lk basamak tedavi

**]lk basamak tedaviye 48-72 saatte yanit ainmamis ise ya da baslangic tedavisi olarak son 30 giin icinde amoksisilin almis veya es zamanli piiriilan konjonktiviti varsa veya
amoksisiline yanit vermeyen tekrarlayan AOM gecmisi varsa ilk basamak tedavide amoksisilin-klavulonik asit tercih edilir

¥Alternatif tedavi; farkh kimyasal yapilari nedeniyle tip 1 reaksiyon disi penisilin alerjisi olan hastalarda tercih edilir.

€Alternatif tedavi; Beta laktam grubu antibiyotiklere karsi anafilaksi 6ykist olan hastalarda tercih edilir
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Hareket Bozukluklarina Yaklasim

Doc. Dr. Esra Serdaroglu

Gazi Universitesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nérolojisi
Bilim Dali, Ankara

Hareket bozukluklari, istemsiz hareketlerin goriuldigi ve/veya istemli
hareketlerin yapilamadig durumlardir. Postiiriin kontrolii, tonus,
denge ve ince motor becerilerin bozulmasiyla karakterizedir. Bu
bozukluklar, motor fonksiyonlarda hedefleme, zamanlama ya da beceri
eksiklikleri seklinde kendini gosterir. Hareket kontroltinii saglayan agin
temel elemanlari bazal ganglionlar, korteks, internal kapsiil, talamus,
beyin sapi ve serebellumdur. Bu agin herhangi bir yerindeki sorun,
hareket bozuklugu olarak bulgu verebilir.

Hareket bozukluguna yaklasim dikkatli bir oykii, muayene, klinik gozlem
ve ailelerin cektigi ev videolarini inceleyerek baslar. Hareketlerin giin
icinde/gecen zaman icindeki degisimi, tetikleyen nedenler, cocugun
farkindahigr 6grenilmelidir. Ayrica eslik edebilecek diger norolojik
bulgular (zihinsel vyetersizlik, otistik bulgular, davranissal ozellikler,
konusma bozuklugu, anormal goz hareketleri, anormal muayene
bulgulan) agisindan dikkat edilmelidir.

Hareket bozukluklari hiperkinetik ve hipokinetik olarak ikiye ayrihr.
Cocukluk caginda hiperkinetik hareket bozukluklari (tikler, stereotipik
hareketler, tremor, kore, distoni, myoklonus ve ataksi) daha siktir.
Hipokinetik olarak nadiren parkinsonizm goriilebilir.

Tikler, cogunlukla 3-10 yas arasinda baslayan, belli bir kalipta
tekrarlayan, ritmik olmayan hareketleri veya sesleri iceren sik gortilen
bir hareket bozuklugudur. Sikhgi ve siddeti azalip artmalar gosterir ve
zamanla yer degistirir. Tikler, kisi tarafindan baskilanabilir, baslatilabilir,
oncesinde rahatsizlik hissi olabilir. Bilissel davranisqi terapiler; bu
terapilere yanitsiz tik bozuklugunda D2 reseptor bloke edici ajanlar
haloperidol, pimozid ve aripiprazol, o2-adrenerjik agonistlerden
guanfasin ve klonidin verilebilir.

Stereotipiler, istemsiz, tekrarlayici, amacsiz, genellikle ritmik ve belli
bir diizeni olan hareketlerdir. Tikler gibi belli bir kalip gosterir, fakat
daha erken yasta baslar ve hareketler daha uzun sirer, o esnada
cevreden kopma hali gorilir. En sik goriilen stereotipiler kanat ¢irpma,
sallanma, parmaklari ve eli sallama benzeri hareketlerdir. Otizm
spektrum bozuklugunda gorilebildigi gibi gelisimsel acidan normal
cocuklarda ortaya cikabilir. Tedavi gerekmez.

Tremor, sabit bir aksa gore simetrik, ritmik, salinimsal, belli bir amplitiit
ve frekansi olan istemsiz titreme hareketleridir. Cocuklarda daha cok
postiirel ve intensiyonel tremor gortliir. Tremor sikayeti ile basvuran
bir cocukta kullanmakta oldugu ilaglar, anemi ve tiroid bozukluklari
sorgulanmalidir. Fizyolojik tremor giinliik aktiviteleri engellemiyorsa
klinik olarak izlenebilir. Stres, atesli enfeksiyonlar, kafein, yorgunluk
gibi nedenlerden kaginma onerilir. Tedavi olarak propranolol veya
primidon verilebilir.

Kore, degisken hizda ve yonde rastgele gibi goriinen, istemli hareketler
esnasinda artan, dans benzeri, istemsiz hareketlerdir. Cocukluk ¢caginda
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kore, cogunlukla subakut olarak ortaya cikar ve etyolojide Sydenham
koresi sorgulanmalidir. Ozellikle koreye eslik eden ellerde ve dilde
motor devamliligin olmamasi, hipotoni ve duygusal dalgalanmalar
tipiktir. Sydenham koresi, romatizmal atesin major bulgularindan
biridir. Sydenham koresinde tedavide valproik asit, levetirasetam,
tetrabenazin, nérodol ve risperidon verilebilir. Genetik nedenlere bagli
durumlarda kore ataklar halinde veya kronik gorilebilir.

Distoni, kivirici, burulma benzeri hareketler ve/veya postirlerdir.
Agonist ve antagonist kaslarin es zamanli istemsiz kasiimalarina bagh
olarak ortaya cikar. Stres ile belirgin artis, uykuyla azalma gosterir.
Distonik bolgeye veya yakinina dokunularak distoninin azaltilmasi/
durdurulmasina duyusal hile denir. Cocukluk caginda baslayan
distoniler siklikla fokal baslayip zamanla jeneralize olur. Distoni
etyolojisi genetik veya kazanilmis olabilir. Kranial manyetik rezonans
goruntuleme yapilmasi 6nemlidir. Tedavi altta yatan nedene bagh
olmakla birlikte, semptomatik tedavi siklikla L-dopa ve triheksifenidil
(antikolinerjik) ile baslar. Spastisiteye de etkisi oldugundan baklofen
ve benzodiazepinler kullanilabilir. Bazi genetik etyolojiler derin beyin
stimtilasyonuna oldukca iyi yanit verir. Fokal distoniler icin botulinum
toksin enjeksiyonu etkindir.

Miyoklonus, ani kas kasilmalarina bagli irkilme benzeri hareketlerdir.
Bu hareketlerin epileptik olup olmadigi gosterilmelidir. Hareket
bozuklugu olan miyoklonus, siklikla baska hareket bozukluklariyla
birliktelik gosterir, hareket esnasinda veya belli bir postiirdeyken
gorulur. Tedavi altta yatan nedene gore belirlenir.

Ataksi, hareketlerin denge ve koordinasyonunun bozulup sarhosvari
yirlyus ve denge goriilmesidir. Denge bozukluguna; goz hareketlerinin
diizen ve kontroliiniin bozulmasi, anormal goz hareketleri (nistagmus,
opsoklonus), tremor, basta sallanma (titiibasyon), konusma bozuklugu
(dizartri), ardisik hareketleri yapmada giicliik (disdiadokokinezi), hedefi
tutturmada glclik (dismetri) ve hipotoni eslik edebilir. Ataksinin
izole olup olmadigl, baska norolojik veya sistemik bulgu eslik
edip etmedigi, ortaya cikisinin akut, subakut, kronik veya epizodik
oldugu belirlenmelidir. Akut atakside oncelikle zehirlenme ve ilag
aliminin dislanmasi gerekir. Cocukluk caginda akut ataksinin en sik
nedeni akut serebeller ataksidir. Ataksi tedavisi, altta yatan nedene
yoneliktir. Dengeyi artirici egzersizler onerilir. Tedavi edilebilir ataksi
nedenlerinden vitamin eksiklikleri, enfeksiyoz veya enflamatuar
sebepler, Glut1 eksikligi atlanmamalidir.

Hipokinetik hareket bozuklugu olan parkinsonizm cocuklarda oldukga
nadirdir. Hareketlerde yavaslama, hareket cesitliliginin azalmasi,
rijidite ve postiirel stabilitenin bozulmasi ile karakterizedir. Oncelikle
ilac veya toksin alimi gibi kazanilmis nedenler dislanmalidir. Wilson,
demir birikimiyle seyreden norodejenerasyon, Huntington gibi genetik,
norodejeneratif ve metabolik bazi hastaliklarda gortlebilir.
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Epilepsi ve Epileptik Nobet ile Karisan Paroksismal Ataklar
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Giris: Nobet beyinde kortikal noronlarin anormal, asiri ve senkron
aktivasyonu sonrasinda ortaya ¢ikan motor, duyu ve bilissel islevlerde
meydana gelen ani degisikliklerdir. Epilepsi beynin nobetlere yatkin
olmasi ve nobetlerin norobiyolojik bilissel/sosyal sonuclarinin
toplamidir. Cocuk hekimleri nobet gerciren bir hasta ile karsilastiginda
hastanin stabilizasyonu saglamali, devam eden nébetleri durdurmali
ve nobetin etiyolojisini arastirmalidir. Detayli bir 6ykii ve fizik muayene
bu arastirmalarda altta yatan etiyololojiyi aydinlatmada en onemli
basamag olusturur. Daha sonra elektroensefalografi ve nororadyolojik
incelemeler planlanir. Bu hastalarda, nobet onleyici ila¢ nobet tipi,
epilepsi sendromu, cinsiyeti ve eslik eden ko-morbiditeler goz ontinde
bulundurularak secilir. Epileptik nobet cocukluk caginda hastane
basvurularinda onde gelen sebeplerdendir, bununla birlikte epileptik
nobet ile karisabilen paroksismal ataklar da cok sik gorltr. Bu iki
tablo arasinda ayirici tani yapmak ozellikle gereksiz nobet onleyici
ilac kullaniminin oniine gecmek icin kritiktir. Jitteriness, tremor,
benign uyku miyoklonusu, hiperekpleksia, infantil kolik, katilma

nobeti, Sandifer sendromu, opsoklonus-miyoklonus, senkop, hareket
bozukluklari, steriotipiler, uyku bozukluklari gibi pek cok tablo epileptik
nobet ile karisabilir. Bu paroksismal olaylarin bazilari herhangi bir
patolojik durumu yansitmazken, bazilari ise ciddi organik bir hastaligin
belirtisi olabilir. Bu nedenle, her bir durumda titiz bir degerlendirme ve
ayirici tani streci gereklidir.

Sonug: Cocukluk caginda epileptik nobet ve epileptik nobeti taklit
eden paroksismal ataklar, pediatri pratiginde sik karsilasilan ve dogru
taniyl koymayi gerektiren énemli bir klinik problemdir. Epilepsi tanisi,
uzun donemli tedavi ve takip streclerini baslatir. Bu nedenle, epileptik
nobet ve epileptik nobet ile karisabilen paroksismal olaylar arasindaki
ayirici taninin dogru yapilmasi énem tasir. Dogru ayirici taninin
onemi, gereksiz ila¢ kullanimi riskini azaltmak agisindan biytk 6nem
tasimaktadir. Bu nedenle, pediatristler epileptik nobet ve epileptik
nobet ile karisabilen paroksismal ataklar hakkinda bilgi sahibi olmali
ve Ozenli yaklasimla hastalarini degerlendirmelidirler.

Anahtar Kelimeler: Nobet, epilepsi, epileptik nobet ile karisan
paroksismal ataklar, cocukluk cag
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Temel Bagisiklama Prensipleri
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Anabilim Dali, Ankara

Anahtar Kelimeler: Aktif bagisiklama, asilar, asi uygulamalari

Bagisiklama Tanimi ve Asi Tipleri

Bireyler etrafinda yasayan, hastalik yapici ozellikteki milyonlarca
mikroorganizmaya karsi bagisiklik sistemini devreye sokarak, bir
sire dahilinde hastaliklara karsi savunma gelistirir. Bu dogal bir
bagisiklik kazanma, diinyaya bircok hastaliga karsi savunmasiz olan
yenidogan icin annesinden transplasental yolla gecen 1gG yapisindaki
antikorlar veya dogduktan sonra emzirilmesiyle anne stitiindeki bircok
immiinolojik bilesenle pasif bir sekilde saglanir. Bireylerin ézellikle de
cocuklarin hastalklara karsi 6nceden hazirlikli olmasi amaciyla asilarla
dogal yolla olusan hastalik senaryosuna benzer bir yol kullanilir.
Kazara/tesadifi bir karsilasma olup viicudun bu mikroorganizmaya
koruyucu yanit verecek kadar zaman yoksa ticari olarak tretilmis direk
o hastaliga 6zgti ya da 6zgii olmayan immunglobulinler verilir (bir kaza
sonrasi verilen tetanoz immiunglobulini gibi).

Astlar belirli hastalik etkeninin veya Urinlnin antijenik ozelligini
tastyan ancak hastalik yapic ozellikleri cok azaltilmis ya da hic
olmayan (rinlerdir. Toksoid, purifiye antijen, genetik muhendisligi
ile Gretilmis antijen, bir antijeni kodlayan niikleik asit gibi hastaliktan
sorumlu kisim farkli sekillerle elde edilir. Rekombinant DNA teknolojisi
iki veya daha fazla kaynaktan gelen DNA'nin birlestirilmesini saglar.
Hepatit B ve insan papilloma virtist ilgili viral genin bir segmentinin
bir maya hiicresi veya virtisiin genine eklenmesi ile dretilir. Modifiye
edilmis maya hiicresi veya viris buyudugiinde saf hepatit B ylizey
antijeni veya HPV kapsid proteini elde edilir. Serogrup B meningokok
asilari rekombinant teknoloji ile Uretilen proteinler ve dis membran
vezikillerini icerir.

Canh olmayan asilar, bir bagisiklik tepkisi (imminojenisite) olusturma
yeteneklerini gelistirmek icin genellikle bir adjuvan ile birlestirilir.
Lisansh asilarda rutin olarak kullanilan sadece birka¢ adjuvan vardir.
Ancak, son birka¢ on yilda lipozom bazli adjuvanlar ve su icinde
yag emiilsiyonlarinin ruhsatlandiriimasiyla birlikte adjuvan portfoyi
giderek genislemistir. Aliminyum tuzlari, su icinde yag emdlsiyonu
MF5916, AS0117, AS04 kullanilmakta olan adjuvanlardir. Asilar ayni
zamanda koruyucu (thimerosal), emtlgator (polisorbat 80) veya
stabilizator (jelatin, sorbitol) olarak islev goren baska bilesenler de
icerir. Asilarin tretiminde kullanilan cesitli Grtinler de nihai driinle
tasinabilir; bunlar antibiyotikler, yumurta veya maya proteinleri, lateks,
formaldehit ve/veya gluteraldehit ve asitlik dizenleyiciler (potasyum
veya sodyum tuzlarn gibi) dahil olmak tzere bir asinin potansiyel iz
bilesenleri olarak adlandirilir. Bu bilesenlerden herhangi birine karsi
allerji durumu disinda, bazi asilarin bu eser bilesenlerinin insan saglg
acisindan risk olusturduguna dair bir kanit bulunmamaktadir. Asilar
canh (zayiflatilmis) ve canli olmayan asilar olarak iki grupta incelenir.
Canh asilar etkenine gore canli bakteri asilari [BCG, oral tifo (Ty21A),
oral kolera], canli viriis asilar [Kizamik-kizamikgik-kabakulak (KKK),
sucicegi, rotavirtis (RV), oral polioviriis (OPV), canli influenza asisi
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(LAIV), sarthummal] olarak iki grupta incelenebilir. Canli olmayan asilar
tam hiicre ve fraksiyonel olarak iki grupta ele alinir. Tam hiicre canli
olmayan asilara inaktif polioviriis asisi (iPV), hepatit A asisi, kuduz
asilari, tam hiicre bogmaca asisi érnektir. Fraksiyonel asilardan protein
bazl olanlar toxoid (difteri ve tetanoz asilari) ve subinit (hepatit B,
insan papillomaviriis (HPV), influenza) olarak iki gruba ayrilabilir.
Polisakkarit yapisinda olanlar saf polisakkarit ve konjuge polisakkarit
olarak gruplandinhr. Saf bir polisakkarit asisina verilen bagisikhk
yaniti tipik olarak T hiicresinden bagimsizdir, yani bu asilar T yardimci
hiicrelerinin yardimi olmadan B hiicrelerini uyarabilir. Polisakkarit
asilar da dahil olmak tzere T hiicresinden bagimsiz antijenler,
muhtemelen bagisiklik sisteminin olgunlasmamis olmasi nedeniyle
2 yasindan kicuk cocuklarda imminojenik degildir. Polisakkarit
antijenin bir proteine baglanmasi (konjugasyon), polisakkarit asinin
etkili olmadigi veya sadece gecici koruma sagladigi popiilasyonlarda
bakteriyel enfeksiyonlarin  onlenmesini  mimkin kilmaktadir.
Konjuge polisakkarit asilar soz konusu oldugunda, polisakkarit ile
tastyici protein arasindaki baglanti, asiyi T-lenfositden bagimsiz bir
antijenden T-lenfositine bagimli bir antijene dontstiirerek asinin
immiinojenitesinin artmasini saglar.

Konjugasyonda immiinobiyolojik olarak aktif proteinler kullanilir
(ornegin; tetanoz toksoidi, difteri toksoidi, mutant difteri toksininin
toksik olmayan varyanti, meningokok dis membran protein kompleksi).

Astya immiinolojik Yanit

Bagisikhik sistemi, bagisiklik sistemini uyarabilen maddeler olan
antijenlere karsi bir savunma gelistirir. Bu savunma bagisiklik tepkisi
olarak bilinir. B-lenfositler tarafindan protein molekillerinin sentezini
(imminoglobulinler veya antikorlar, humoral bagisikligin ana bileseni)
ve T-lenfositler de dahil olmak tzere spesifik hiicrelerin (hiicre aracih
bagisikhk) aktivasyonunu ve fonksiyonunu icerir. En etkili bagisiklik
tepkileri genellikle canh bir organizmada bulunan antijenlere yanit
olarak dretilir. Ancak, bir antijenin bagisiklik yaniti olusturmasi igin
mutlaka canl bir organizmada bulunmasi gerekmez. Hepatit B yiizey
antijeni gibi bazi antijenler bagisiklik sistemi tarafindan kolayca
taninir ve canli hepatit B viriisii tizerinde tasinmasalar bile yeterli
koruma saglar. Enfeksiyondan sonra uzun vyillar boyunca korumanin
devam etmesi imminolojik hafiza olarak bilinir. Bagisiklik sisteminin
bir antijene maruz kalmasini takiben, bazi hafiza B hiicreleri kanda
dolasmaya devam eder ve uzun yillar boyunca kemik iliginde bulunur.
Antijene yeniden maruz kalindiginda, bu hafiza hiicreleri cogalmaya
baslar ve korumayi yeniden tesis etmek icin hizla antikor tretir.

Asilar ile %10 koruma saglanamayacagi unutulmamalidir. Asi uygulanan
az sayida kiside immiin yanit gelismez. Asiya verilen immiinolojik yanit,
antijenin tirtine ve dozuna, adjuvan etkisine ve bazi konak faktorlerine
(yas, onceden var olan antikor diizeyi, beslenme, eszamanh hastalik ve
konagin genetigi) baglidir.

Standart olmayan asi uygulamalari asinin olusturacagr yaniti azaltma
potansiyeline sahiptir. Bu nedenle asilarin uluslararasi standartlara
uygun Uretim yapan Uretici tarafindan tretilmis, uygun soguk zincir
kosullarinda tasinmis ve saklanmis, dogru sekilde sulandiriimis, birey
icin gerekli sema ile dogru bolgeden, dogru dozda uygulanmis olmasi
gereklidir. Metnin devaminda asilamada dikkat edilmesi gereken temel
prensiplerden bahsedilecektir.
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Asilamada Temel Prensipler

Asilamada temel prensipler asilama oncesi, asilama aninda ve asilama
sonrasi olarak tige ayrilarak ele alinmaktadir.

Asilama Oncesine Ait Prensipler: Asi uygulayan saglik personeli
uygun asi hazirlama, uygulama, enfeksiyon kontrol uygulamalari, asi
uygulamasindan once ve sonra igne batmasi ve asilama sonrasinda
olasi enjeksiyon bolgesinde agri gibi konularda egitilmelidir. Asilar
hazirlamadan ve uygulamadan once ve her yeni hasta temasinda
uygun el hijyeni (sabunlu su ile yikama) gereklidir. Asiy1 yapacak saglik
personelinin elinde agik bir lezyon var, viicut sivilariyla temas riski
var veya hasta icin izolasyon 6nlemleri nedeniyle eldiven gerekiyorsa
takilabilir. (El hijyeni, her hastada eldiveni degistirme). Siringalar ve
igneler steril olmali ve tekrar kullanilmamalidir. Kullaniimis siringa ve
igneler, asinin uygulandigi odada bulunan, delinmeye karsi dayanikli,
etiketli uygun bir kaba derhal atiimalidir.

Asilarin Depolanmasi, Tasinmasi ve Saklanmasi: Asilarin uygun ortam,
sicaklik ve kosullarda saklanip dagitildigi insan ve gereclerden olusan
sisteme “soguk zincir” denir. Ulkemizde soguk zincirin korunmasi igin
“Asi Takip Sistemi” kullanilmaktadir. Asilarin saklandigi depo, transferi
sirasindaki aractaki, kullanilacagi tinitede bulunan dolaplardaki
sicakhklar internet tzerinden takip edilmektedir. Asilar icin uygun
olmayan sicakliklar saptandiginda her bir birimde daha onceden
belirlenmis olan kisilere ulasilarak asilarin givenligi saglanmaktadir.
Astlarin saklanmasinda en ideal sicaklik +4 C (Glvenli arahk: +2+8 C).
Buzdolabi kapaginda 1si izlem ¢izelgesi bulundurulmalidir. Buzdolabi
kapagi gereksiz yere acilmamali, asi disinda higbir sey konulmamalidir.
Buzdolabi (st raflarina sicaga duyarli olandan, alt raflara soguga
duyarh olanlarin konulmasi seklinde ayarlanmahdir. Ust rafta OPA,
kizamik, KKK, BCG; Hib (hemofilus influenza tip b), sucicegi asilari,
orta rafa besli karma, kuduz asisi, alt rafa konjuge pnomokok asisi
(KPA), hepatit B asisi, Hepatit A asisi, Td (tetanoz, eriskin tip difteri), DT
(pediatrik tip difteri+tetanoz), PPD soliisyonu, asi sulandiricilari, tim
antiserumlar konulmalidir.

Asinin Hazirlanmasi: Asilar ve seyrelticiler uygun sekilde saklandiklari
ve kullanildiklari takdirde kullanilmalidir. Asilar Greticinin talimatlar
dogrultusunda ve uygulamadan hemen oOnce aseptik teknik
kullanilarak hazirlanmalidir. Asinin sulandiriimasi veya seyreltilmesi
gerekiyorsa, yalnizca o asi icin tedarik edilen seyreltici kullaniimalidir.
Her asi ve seyreltici hasarlar (6rnegin, olagandisi renklenme veya
cokeltiler) acisindan dikkatle incelenmelidir. Asinin ve seyrelticinin
son kullanma tarihinin gecmediginden emin olmak icin hem asinin
hem de seyrelticinin son kullanma tarihi kontrol edilmelidir. Cok dozlu
flakon icindeki bazi asilar, flakon septumuna ilk delik acildiktan sonra
belirli bir stire icinde kullanilmahdir ve flakon tzerine not edilmelidir.
igne hasar gormedigi siirece asinin siringaya cekilmesi ile uygulanmasi
arasinda ignelerin degistirilmesi gerekmez.

Asilama Oncesi Sorulmasi Gereken Tarama Sorulari

Astlama oncesi bakim verene (anne, baba, bakici) veya cocuga asagidaki
tarama sorulari mutlaka sorularak asi icin bir sakinca ve engel olup
olmadigi arastinlmahdir. Bu yaklasimla asi sonrasi istenmeyen yan
etkilerin azalmasini saglayacaktir.

* Cocugun bugtin bir rahatsizligi var mi?

* Gecmiste bir asiya karsi ciddi reaksiyonu oldu mu?

* Herhangi bir ilaca, besine ya da asiya karsi allerjisi var mr?
* Havale, beyin ya da sinir hastaligi var mi?

» Astim, kalp hastaligi, bobrek hastaligi, seker hastaligi ya da kan
hastaligi var mi?

* Kanser, 16semi, AIDS ya da baska bagisiklik sistemi sorunu var mi?
* Son 4 hafta icinde asi oldu mu?

* Son 3 ayda kortizon, kanser ya da 1sin tedavisi aldi mi?

* Son 3 ayda kan, kan Grtini ve immunglobulin verildi mi?

* Ev halki icinde kanser tedavisi goren, bagisiklik sistemi sorunu olan ya
da immin yetersizligi olan var mi?

Asl Yapilmasinda Kesin Kontrendikasyonlar

Bir doz asidan sonra ciddi bir allerji, o asinin sonraki dozlari igin
kontrendikasyondur ve bir asi bilesenine karsi ciddi bir allerjik
reaksiyon o bileseni iceren herhangi bir asi icin de kontrendikasyondur.
Siddetli immiinosupresyon durumlarinda canli, zayiflatilmis asilarin
yapilmasi kontrendikedir. invajinasyon o6ykiisii rotaviriis asisi icin
bir kontrendikasyondur. Bogmaca asisindan sonraki 7 giin icinde
ortaya cikan ve baska bir nedenle aciklanamayan ensefalopati,
sonraki bogmaca iceren asi dozlari icin kontrendikasyon dogurur.
Bazi durumlarda bir asinin yapilmasinda dikkatli bir degerlendirme
ve onlem alinarak yapilmasi gerekir. Hangi asilarda hangi klinik
durumlar icin dikkat edilmesi ve nlem alinmasi gerektigi Tablo 1'de
ozetlenmistir.

Astlama icin Gereksiz Kontrendikasyonlar

Hafif hastalik, antibiyotik kullaniyor olmak, bulasici hastalik temasi
ya da iyilesme donemi, ilerleyici olmayan norolojik hastalik varhgi,
prematiir olmak, asida olmayan maddelere allerji, asiya bagli anaflaktik
olmayan allerji, ailede yan etki hikayesi, evde immiinsuprese Kkisi
(sadece OPA asisi kontrendikedir, diskiyla 45 guin atilir) olmasi, inhaler,
topikal, fizyolojik yerine koyma, gtinliik/hizla azalan ve kisa (14 giinden
kisa) yiiksek doz steroid kullanimi asi yapilmasina engel olusturmaz.

Asilama Sirasinda Pozisyon Verme ve Agriy1 Azaltma Teknikleri

Ug yasindan kiiciik cocugu kucaga alma, emzirme, goz temasi, dikkati
baska bir yone cekme, enjeksiyondan sonra ¢cocugu oksama/sallama
yollari denenebilir. Ug yas ve tistii gocuklarin oturmalarina izin verilmeli,
kisaca bilgilendirilmeli ve cesaretlendirilmelidir. Ergenler yatiriimali ya
da oturtulmalidir, senkop riski nedeniyle asi sonrasi 15 dakika istirahat
etmeleri saglanmalidir. Birden fazla asi yapilacaksa, bunlar en az ac
verenden en cok aci verene dogru siralanarak uygulanmalidir (ac
veren asilar arasinda KKK, KPA, HPV, DTaB yer almaktadir). Uygun
buytklikteki igne deriye hizla batirlmali ve aspirasyon yapilmadan
hizla c¢ikanilmahdir. Asi uygulandiktan sonra o bholgeye cok kisa
stire cok hafif bir baki uygulanmalidir. Asi yapildiktan sonra aile sik
karsilasilan lokal ve sistemik yan etkiler konusunda bilgilendirilmeli, ne
zaman tibbi yardim almasi gerektigi aciklanmalidir. Asinin yapildigina
iliskin kayitlar gerekli yerlere hem yazili hem de elektronik ortama
kaydedilmelidir.
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Asi Uygulama Yollar

Astlara karsi istenilen bagisikligin olusmasi ve yerel reaksiyonlarin
en aza indirilmesi icin asilarin dretici firma tarafindan belirtildigi
sekilde uygulanmasi 6nemlidir. Giinimiizde mevcut asilar parenteral
(intramtskdler, subkitan, intradermal), oral ve intranazal yoldan
uygulanmaktadir. KKK ve sucicegi asilari subkiitan yoldan uygulanirken,
cogu asi kas ici uygulanir (Difteri- Tetanoz-Difteri (DTaP, Tdap, DT, Td),
Hib, Hepatit A, Hepatit B, HPV, inaktif influenza viris asisi, meningokok
A, C, W, Y, MenB, KPA-13, inaktif polio asisi-iPA (subkutan da yapilabilir),
polisakkarit pnomokok asisi-PPA (subkutan da yapilabilir). Canli cocuk
felci asisi (OPA), rotavirs asisi, oral tifo asisi agizdan damlatilir. Yanagin
ic kisminin bir tarafindan yanak ile dis eti arasindan agzin arkasina
dogru yavasca uygulanmali, bebegin yutmasina izin verilmeli, ancak
oglirme refleksini tetikleyecek kadar ileri gidilmemelidir. On dakika
icinde OPAyI ¢ikardi ya da kustuysa doz tekrarlanmali, RV asisinda
tekrara gerek yoktur. Asi sonrasi cocugun ac birakilmasina gerek yoktur.
Ulkemizde uygulamada olmayan canh influenza asisi (LAIV) intranazal
uygulanmaktadir.

intradermal uygulanan tek asi BCG asidir. Teknik olarak ozellikli oldugu
icin deneyimli saglik personeli tarafindan yapilmalidir. BCG asisi sol
deltoid bolgeye yapilir. Asi yapilirken kisa uclu igne kullanilir. ilk olarak
deri iyice gerilir, igne deriye paralel, acikligi yukari bakacak sekilde 2
mm ilerletilir, asi yavasca uygulanir. Bir direncle karsilasilir ve mercimek
buytkliginde bir kabariklik olusmasi beklenir. Eger bu olusmazsa igne
geri cekilip kalan dozun verilmesi yeniden denenmelidir.

Kas ici uygulamalarda 22-25 gauge, subkutan uygulamalarda 23-25
gauge kalinliginda igne kullanilir. igne uzunlugu kasici uygulamalarinda
yenidogan doneminde 16 mm, 1-12 ay arasinda 25 mm, 1 yas sonrasl
25-30 mm onerilmektedir. Subkutan uygulama icin belirtilen tim yas
donemlerinde 16 mmdir. Asinin yapilacagi yer alkol (%70) ile silinmeli,
kurumasi beklenmelidir. intramiskiiler asilar icin biyiik kas kitlesi
gerekir. Bir yasindan kictiklerde (tercihen 2 yas) vastus lateralis (uyluk
on-yan), daha buyuklerde deltoid kas tercih edilir, eger cocuk zayif/
malniitre ise yasa bakilmaksizin uyluk tercih edilmelidir. Subkttan
uygulanacak asilar <1 yas vastus lateralis, daha biyuklerde triseps kasi
st-dis kismina yapilmalidir. Gluteal bolgeden asi uygulanmayacagi
unutulmamahdir. Asilarin siralanmasinda, daha reaktif olan/enjeksiyon
bolgesi reaksiyonuna neden olmasi muhtemel asilar (6rnegin; difteri
ve tetanoz toksoidleri ve aseliiler bogmaca, KPA) miumkiinse farkli
uzuvlardan uygulanmali ve daha agrili olan asilar (6rnegin; HPV, KKK)
en son uygulanmalidir.

Ayni Anda Birden Fazla Asi Yapilmasi

Bagisiklama programinda onerildigi gibi ayni anda birden fazla asinin
uygulanmasi, asilama serisinin tamamlanmasina uyumu tesvik eder;
tibbi ziyaretleri azaltir ve optimum koruma saglar. Asilari gecikmis
veya atlanmis cocuklar, erken veya hizli koruma gerektiren cocuklar
ve uluslararasi seyahate hazirlanan kisiler icin asilarin planlanmasi
acisindan da onemlidir. Bir ekstremiteye 2 asi yapilacaksa 2,5 cm’lik
mesafe birakilmalidir.

Parenteral uygulanan 2 canli asi ayni anda yapilmadi ise 4 hafta arayla
yapilmahdir. BCG asisindan once yapilan canli parenteral asilar (KKK-
sucicegi) soz konusu ise 4 hafta beklemek lazim. BCG yapildiktan sonra
yapilmasi gerekiyorsa siire beklenmez. Farkli yoldan uygulanan 2 canh
asi icin bu kurala uymaya gerek yoktur (Rotaviris asisi-BCG gibi). Canh
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olmayan iki asi veya canli-canli olmayan asi ayni anda yapilamadiysa
herhangi bir aralikta yapilabilir.

PCV13 ile PPA23 arasinda 8 hafta siire olmalidir. MenACYW-DT
(Menactra); PCV13 ve DTaB ile etkilesime girdigi icin <2 yas fonksiyonel
veya anatomik asplenisi olanlara ve HIV+ riskli grup asilamasinda
Men-ACYW-DT tercih edilmemelidir. DTaB ile ayni anda veya 30 gin
oncesinde yapilmalidir. Canli virts asilari (KKK, sucicegi) tiberkilin ve
IGST testini bozabilir. Miimkiinse test ayni anda veya 4-6 hafta sonra
yapilmalidir. Once PPD koyup 48-72 saat sonra test sonucu okuduktan
sonra KKK, su cicegi asisi yapilabilir,

Minimum Yas ve Minimum Aralik

Asilar 6nerilen zamandan erken yapilmamalidir. Onerilen araliktan ya
da yastan 4 giinden daha erken yapilmis ise son doz minimum doz
araligina uyularak tekrarlanmalidir. Bu stire en az 4 hafta (28 giin) ara
ile yapilmasi onerilen asilar icin 24 giindir. Minimum yas siniri bir yas
olan asi icin ise 11 ay 26 gtinden once yapilmamalidir. Dozlar arasi siire
onerilenden uzunsa asiya kalinan yerden devam edilmelidir.

Bilinmeyen veya Belirsiz Asilama Durumu

Asilarin uygulama tarihleri, doz sayisi, dozlar arasi aralik ve
astlama sirasinda ¢ocugun yasinin iilkemizde/DSO programlariyla
karsilastirilabilir oldugu stirece, asilamanin kaniti olarak vyazili/
elektronik, tarihli gercek kayitlari kabul etmelidir. Hastalara uygulanan
fazla doz sayisinin fazla olmasi maliyeti ve asilara karsi advers
reaksiyonlar potansiyel olarak arttirabilir. Asilarin bagisik olan alicilara
uygulanmasinin zararh oldugunu gosteren hicbir kanit yoktur. Serolojik
testler zaman alir, korumayi gostermek icin yeterince hassas olmayabilir.
Serolojik testler bazi okul bagisiklama gerekliliklerini karsilamayabilir.

Kan Uriinii ile KKK ve Sucicegi iceren Asilar Arasindaki Siire

Parenteral canli asilar ile disardan verilen bir kan {riini veya
imminglobulinler arasinda belirlenmis siireler goz oniinde
bulundurulmahdir. Bu aralklar, kizamik asisina yeterli bir bagisiklik
yaniti olusmasi icin pasif antikorlarin azalmasi icin vyeterli sireyi
saglamalidir. Hekimler, cocuklarin bu araliklar boyunca kizamiga
karsi tam olarak korundugunu varsaymamalidir ve toplumda kizamik
viristi dolasiyorsa veya cocuk kizamigin dolasimda olabilecegi bir
bolgeye seyahat ediyorsa, kizamik iceren bir asi uygulanmali ancak
gecerli bir doz olarak sayilmamahdir (kizamik asisi, rutin bagisiklama
programina uygun olarak kan driintiiniin alinmasindan itibaren uygun
aralik gectikten sonra yeniden uygulanmalidir). Kizamik veya sugcicegi
iceren bir asinin uygulanmasindan sonraki 14 giin icinde bir kan trtini
verilmesi gerekiyorsa, bu asi dozlari gecersiz sayilir ve asilar uygun
araliktan sonra yeniden uygulanmalidir.

Asilama Sonrasi Karsilasilan Durumlar

Asilama Sonrasi Yan Etkiler

Bagisiklama sonrasi advers olaylar siklik (yaygin, nadir), kapsam
(lokal, sistemik), ciddiyet (hafif, orta, siddetli), ciddiyet (ornegin,
hayati tehdit eden, hastaneye yatmayi gerektiren veya sakatliga veya
olime neden olan), nedensellik ve dnlenebilirlik (asiya ozgt, tretim
zorlugu, uygulama hatasi) ile siniflandirilabilir. Bagisiklama sonrasi
advers olaylar tesadfi olabilir veya asi advers olay riskini artirmis
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olahilir. Asilamayi takip eden bircok advers olay tesadifidir; asilamayla
zamansal olarak iliskilidirler ancak nedensel bir iliski olmaksizin
tesadiifen meydana gelirler. Bagisiklama sonrasi advers bir olayin
nedenselligini degerlendirmek icin genellikle cok sayida bilgiye ihtiyac
vardir. Bir advers saglik olayl nedensel olarak bir asiya daha kolay
atfedilebilir:

- Saglik sorunu asilamadan sonraki makul bir zaman diliminde ortaya
cikarsa

- Advers olay, daha once asi ile iliskilendirilen advers olaylara karsilik
geliyorsa

- Olay, asi ile iliskilendirmenin giiclii biyolojik akla yatkinliga sahip
oldugu (6rnegin; anafilaksi) veya sendromun dogal hastahigi takiben
ortaya ciktigi bilinen spesifik bir klinik sendromla tutarhdir.

- Bir laboratuvar sonucu iliskiyi dogrular (6rnegin, dokintilt bir
hastanin deri lezyonlarindan asi susu sucicegi viriisiiniin izolasyonu).

- Asinin ayni hastaya tekrar uygulanmasiyla olayin tekrarlamasi.

- Kontrolli bir klinik calisma veya epidemiyolojik ¢alismanin asilanmis
ve asilanmamis gruplar arasinda belirli bir advers olay riskinin daha
yuiksek oldugunu gostermesi.

- Bir advers olayr asi ile iliskilendiren bir bulgu baska calismalarla
dogrulanmistir.

Asi sonrasi en sik goriilen yan etkiler lokaldir. Kizariklik, sislik, agr
seklinde olabilir. ilk 3 giin icinde ortaya c¢ikar, kendiliginden diizelir,
dizelmezse ayrintili degerlendirilmelidir. Asilama sonrasi gorilen sik
sistemik yan etkiler ates, istahsizlik, huzursuzluktur. Ates (¢ giinden
uzun siirmez, rutin antipiretik verilmemelidir, >38,5 C ise kullanilabilir.
Nadiren ciddi yan etkiler gorlebilir. Ciddi lokal reaksiyon, apse,
lenfadenit ciddi lokal etkilerdir. Ciddi ve bildirim sistemine dahil olan
ASIE'lerin bildirimi gerekir. Febril/afebril konvulziyon, ensefalopati/
ensefalit, aseptik menenjit, paralitik poliomiyelit, diger paraliziler, GBS,

brakial nevrit gibi santral sinir sistemini ilgilendiren ciddi yan etkilerdir.
Anafilaksi, akut allerjik reaksiyonlar, hipotonik-hiporesponsif atak,
artrit, trombositopeni, apne-bradikardi, BCG osteomiyeliti, yaygin BCG
enfeksiyonu diger ciddi yan etkiler arasinda yer alir.

Asi Sonrasi Anaflaksi Gelisimi

Nadir olsa da (1 milyon dozda 1) asilama sonrasi 30 dakika icinde
anaflaksi gelisebilir. Bu nedenle asilama sonrasi cocugun 15-20 dakika
saglik kurulusunda kalmasi saglanmalidir. Anaflaksi ihtimaline karsilik
asi yapilan birimde gereken malzemeler bulundurulmahdir. Ozellikle
kiicik bebeklerde asilama sonrasi ani biling kaybinda oncelikle
anaflaksi distinilmelidir. Bazen asi sonrasi anaflaksi ile vazovagal
senkobun karistirilabilecegi hatirlanmalidir.
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Tablo 1: Asinin 6nlem alinarak yapilmasi gereken durumlar

Durum

Asi

Atesli/atessiz orta veya siddetli akut hastalk

Tum asilar

Guillain-Barrre Sendromu (<6 hafta sonra)

TT iceren ve influenza

Trombositopeni/trombositopenik purpura oykisii

KKK

Kronik gastrointestinal hastalik veya siddetli kombine immiin yetmezlik
disinda immun yetmezlik durumlari

Rotaviris asilari

Spina bifida veya mesane ekstrofisi

Rotarix (RV1) icin dikkatli olunmali, RotaTeq (RV5) asisi icin sikinti
olusturmaz

Yakin zamanda antikor iceren kan triinti alinmasi

KKK ve sucicegi iceren asilar (Bkz. Tablo2)

Onceki bir DT veya TT asisi dozundan sonra Arthus tipi asir duyarhhk
reaksiyonu

Son TT iceren asinin tzerinden en az 10 yil gecene kadar
ertelenmelidir

infantil spazm, kontrolsiiz epilepsi veya ilerleyici ensefalopati dahil
ilerleyici norolojik bozuklugu olanlar

DTaP/Tdap asilamasi norolojik durum netlesene ve stabilize olana
kadar bireysel klinik karar verilmeli
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Tablo 2: Kan ya da kan diriiniiniin tiiriine gore verilen doza gore kizamik ve sucicegi iceren asilari uygulamadan once beklenmesi gereken
suireler

E\ggIni\(/)iljt?raaalbrs/zpr;ri?;:\\//?nrqle?)5|tyal virtis antikoru 15 mg/kg Beklenmesine gerek yok
Tetanoz immiinglobulin 250 unite (10 mg/kg) 3ay

Temas sonrasi hepatit A profiaksisi 0,02 mL/kg (3,3 mg/kg) 3ay

Hepatit B immiinglobulin 0,06 mL/kg (10mg/kg) 3ay

Kuduz immiinglobulin 20 1U/kg (22 mg/kg) 4 ay

Standart kizamik proflaksi dozu 0,25 mL/kg (40 mg/kg) 5ay

Bagisiklik baskili bireylerde proflaksi dozu 0,50 mL/kg (80 mg/kg) 6 ay

Sitomegalovirtis immiunglobulini 150 mL/kg 6 ay

Kan transfiizyonu

Yikanmis eritrosit 10 mL/kg Beklemeye gerek yok
Adenin salin icindeki eritrosit stispansiyonu 10 mL/kg 3ay

Eritrosit stispansiyonu ve tam kan 10 mL/kg 6 ay

Plazma/trombosit 10 mL/kg 7 ay

Intraven6z immiinglobulin

Bagisiklik yetmezliklerinde replasman tedavisi 300-400 mg/kg 8 ay (bagisiklik durumu izin verirse uygulanabilir)
immiin trombositopenik purpura 400 mg/kg 8 ay

Temas sonrasi sucicegi proflaksisi 1000 mg/kg 10 ay

Kawasaki Hastalig ;Og(;krg g/kg ?f]gy
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Asi Kararsizligi, Asi Reddi

Vaccine Hesitancy, Vaccine Refusal

Prof. Dr. Habip Almis

Sincan Egitim ve Arastirma Hastanesi, Sosyal Pediatri Klinigi, Ankara

0z

Ast ve asilama hizmetlerinin varligina ragmen asilarin kabuliinde veya
reddedilmesinde gecikmeye (kararsizlik, belirsizlik) asi kararsizligi adi
verilmektedir. Asi kararsizhgi, cok katmanli, karmasik ve dinamik bir
konu olup zamana, yere ve asiya gore degisebilmektedir. Ulkemizde
sikhgi yaklasik %9-31 arasinda degismektedir. Asi kararsizhgi nedenleri
arasinda basta asilara glivensizlik ve cok erken donemde cok fazla
asi yapildigi endisesi olmak tizere cok sayida neden bulunmaktadir.
Sonuc olarak; asi kararsizhgiyla basvuran tiim hastalarda ise yarayan
tek bir midahale stratejisi olmadigl ve ayrica asi kararsizhiginin
dinamik ve degisken dogaya sahip oldugu unutulmamalidir. Cocuk
sagligr izleminde her zaman asilarin yapilacagi varsayilarak goriismeler
baslatilmalidir. Asilara karsi endiselerin giderilmesinde karsilikli gtiven
iliskisi ve etkili iletisim en etkin yoldur,

Anahtar Kelimeler: Asi kararsizlig|, asi reddi, asi karsithigi, motivasyonel
goriisme

Abstract

Despite the availability of vaccines and vaccination services, delays
in the acceptance or rejection of vaccines (indecision, uncertainty)
are referred to as vaccine hesitancy. Vaccine hesitancy is a multi-
layered, complex, and dynamic issue that can vary over time, location,
and specific vaccine. In our country, its prevalence ranges between
approximately 9% and 31%. The reasons for vaccine hesitancy include,
primarily, distrust in vaccines and concerns regarding excessive
vaccination at an early stage, among many others. Consequently, it
should be noted that there is no single intervention strategy that works
for all patients presenting with vaccine hesitancy, and that vaccine
hesitancy is characterized by its dynamic and variable nature. In
pediatric health surveillance, consultations should always begin with
the assumption that vaccinations will be administered. Building a
relationship of mutual trust and engaging in effective communication
are the most effective methods in addressing concerns regarding
vaccines.

Keywords: Vaccine hesitancy, vaccine refusal, anti-vaccination,
motivational interviewing

Giris

Asi ve asilama hizmetlerinin varligina ragmen asilarin kabultinde veya
reddedilmesinde gecikmeye (kararsizlik, belirsizlik) asi kararsizligi adi
verilmektedir. Cok katmanli, karmasik ve dinamik bir konu olup asi
kararsizh@ zamana, yere ve asiya gore degisebilmektedir. Ozellikle
rehavet, kolaylik ve gliven gibi faktorlerden etkilenir. Asi kararsizligi
yeni bilgi, yeni politika veya yeni asi riskiyle artma egiliminde “asi
karsithg’” terimi damgalanma riski tasimakta olup asi kararsizhgi ile
ayni anlama gelmemektedir. Yine asi reddi de asi kararsizligi ile ayni
anlama gelmez (1).

Diinyada asi kararsizhgr sikligi ortalama %21,17dir. ABD'de 5
ebeveynden T’inde asi kararsizhig (%20) izlenmektedir. Asi reddi sikhg
%1-3 arasindadir. Avrupa’da asi kararsizhgr sikhgr %9-40 arasinda
degismektedir (2). Ulkemizde asi kararsizh@ sikhigi yaklasik %9-31
arasinda iken asi reddi sikhigi %3,8-4,7 olarak bildirilmistir (3). 2019
yilinda Diinya Saghk Orgiitii (DSO), asi kararsizhgini kiiresel saghga
yonelik 10 tehditten biri olarak tanimlamistir (4).

Asi olup olmama konusundaki duygularin degisebilecegi
unutulmamahdir. Asi kabuliini artirmada anahtar nokta endiselere
yanit vermektir (1). Asi icerigi konusunda endise duyan ebeveynlerde,
sosyal medyada asi karsiti gruplar takip edenlerde ve gebelerde 3
kat daha fazladir (2). Ayrica otizmli ¢ocugu olanlarda 2,5 kat yiiksek
asl kararsizhigina rastlanmaktadir (5). Ebeveynleri asilari reddeden
cocuklarda; bogmaca tanisi alma olasiigi 23 kat, sucicegi tanisi
alma olasiligi 9 kat, invaziv pnomokok hastaligi veya lober pnomoni
nedeniyle hastaneye yatma olasiligi 6 kat artmaktadir (6).

Asi Karsiti Hareketler

Astlara karsi direng yeni bir olgu degil ilk cicek asilama programlarindan
bu yana asi kararsizligi ve asi karsiti hareketler mevcut. 1982’de “DTP
Asi Ruleti” difteri, tetanos ve bogmaca asisinin ciddi beyin hasari, nobet
ve zeka geriligine neden oldugunu iddia eden uydurma TV belgeseli
asi karsithgini korikleyen durumlardan bir tanesidir. 2015-2016'da
Danimarka ve irlanda’da HPV asisi icin iddia edilen cesitli semptomlar
iki tlkede de HPV asisi alim oranlar %85'in Ustiinden %40’in altina
dusurmustir. Asilarin guvenligiyle ilgili kamuoyu endiseleri, asilama
programlarinin durdurulmasina yol acabilir (1990’'larda Fransa’da
hepatit B, 2013’te Japonya HPV). Asi karsitlari, mesajlarini yaymak icin
internet ve sosyal medyayi etkin kullanmaktadir. internetteki asi karsiti
mesajlar diger medyalara gore cok daha dizginsiz, kontrolstizdur (1).

Asi Kararsizligi Nedenleri (7,8)

* Asilara giivensizlik (icerik; timerosal, aliminyum)
e Curitulmus iddialar (KKK, civa-otizm, HepB-MS)
* Sosyal bulasma

* Cok erken cok fazla endisesi, cok fazla asinin bagisiklik sistemine ytik
olacagi endisesi

* Saglik calisanlarinin asi tereddid

» Komplo teorileri

* Tibbi sirketlere ve hiikiimetlere giivensizlik
* internet ve sosyal medyanin etkisi

* Kiiltirel ve dini inanglar

* Saglik sistemiyle ilgili sorunlar

Asi Kararsizhigina Katkida Bulunan Sosyal ve Demografik
Faktorler (9)

* Yoksulluk
* Cocugun yasi ve cinsiyeti

* Ebeveynlerin yasi
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* Ebeveynlerin egitim diizeyi ve meslegi
* Ataerkil aile yapisi
* Ailedeki cocuk sayisi

* Yasanilan yer ve saglik kuruluslarina uzakhk

Asi Kararsizligi Sonuglarn

Astlanmayan ¢ocuk daha fazla hastalanma ve hastalik komplikasyonuna
maruz kalma olasiligina sahiptir. Ayrica hastalanan ¢ocuga bakim
vermeleri gerektiginden ebeveynlerde is kaybi olasiligi artmaktadir.
Toplum agisindan salgin hastaliklar dolayisiyla saglik harcamalarinda
artis ekonomik anlamda yik artisina yol agmaktadir (ABD’'de 2018-
2019 yillart arasinda New York kizamik salgini, 8,4 milyon dolar).
Ayrica SGK ve sigorta sirketleri acisindan asilamaya kiyasla hastalarin
tedavi maliyetleri en az 3 kat artisa neden olmaktadir. Bir diger sorun
hastanelerde ozellikle cocuk hekimleri agisindan artan is yikidir (asi
kararsizligi bulunan ebeveyne ayrilan stire 10-19 dk) (1,9).

Asi Kararsizhigina Yaklasim

Cocuk sagligi izlemi gortismelerinde cocuklarin asilama durumlari
sorgulanirken asilarin yapilacagi varsayilarak gortismeler baslatiimalidir.
Ebeveyn asi yapiimasina basit soru veya endiselerle yanit veriyorsa. Bu
durumda hekim, ebeveyn tereddiitlerini veya sorularini, endiselerini
ele alarak asilar yaptirmaya ikna etmeye calismali, hala tereddit
tastyan ebeveynlerle motivasyonel goriisme yapilmalidir. Ebeveyn bir
veya daha cok asi tereddiidii diisiindiren yanit veriyorsa bu durumda
direkt motivasyonel goriisme yapmak faydali olabilir (10).

Motivasyonel Goriisme

Motivasyonel goriisme hastalarla etkilesim kurmanin etkili bir yontemi
olup esas amac davranis degisikligi saglamaktir. Bilgi paylasimiicin izin
istenmeli ve ebeveyne ozerklik (secim hakki) sunulmahdir. Ebeveynin
endiselerini yansitarak hem empati hem de anlayis gosterilmelidir.
Motivasyonel goriisme sonrasinda konusma stratejik olarak ebeveynin
endiselerinden eldeki hastalik siirecine cevrilmelidir. Motivasyonel
goriisme hedefe yonelik, ishirlikci ve hasta merkezli olmalidir (11).

Motivasyonel Goriisme Temel Ozellikler

Acik uclu sorular; kararsizhgin ardindaki nedenleri kesfetmek icin
cevabi sadece evet veya hayir olmayan “ne”, “neden”, “nasil” iceren
sorular sorulmalidir. Anlama, yanitlama, yansitma; kisinin soylediklerini
dogrudan tekrarlamak basit yansitma iken Kisinin ne demek istedigini
anlayip tekrarlamak Karmasik yansitmadir. Olumlu davranislan
onaylamasiyla endiseleri anlayip gidermeye calisiimalidir. Ne bildigi
sorulmali, bilgi paylasilmali, bilgiden ne anladiklari sorgulanmahdir

(Sor-Sagla-Sor). Gortisme sonucunda etkilesim ozetlenmelidir. Asi kabul
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edildiyse yaptinimali ret ise tartisimamal, kapi acik birakilmalidir.
Hastalara direktif verilmemeli, tartisiimamali, giiven zedelenmemeli ve
kiiciimsenmemeli, viicut diline dikkat edilmelidir. Ebeveynlerin karari
asl yaptirmamak ise aile klinikten kovulmamal, tartisiimamalidir.
Ailenin endiselerine odaklaniimali ve kapi kapatilmamali ayrica
ebeveynlerinalmisolduklari kararianlamalari saglanmali ve cocugunun
saghgini koruma sorumluluklari agiklanmahdir (11).

Sonug

Asi kararsiziginin dinamik ve degisken dogaya sahip oldugu
unutulmamahdir. Asi kararsizligiyla basvuran tiim hastalarda ise yarayan
bir “sihirli degnek” veya tek bir mtidahale stratejisi yoktur. Doktorlar ve
saglik calisanlari, asilar ve saglik hizmeti tavsiyesi konusunda hala en
cok giivenilen kisiler oldugu unutulmamahdir. Asiya karsi kararsizlk
hali mantiksiz veya “bilim karsiti” olarak gortilmemelidir. Endiselerin
giderilmesinde gtiven iliskisi ve etkili iletisimin roli ¢ok buyuktir.
Ayrica ebeveynlere asilar hakkinda guvenilir, kanita dayal bilgiler
saglamak asi kararsizhgini onlemede 6nemli yer tutar.
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Primer immiin yetmezlikler (PY), agranulositozun tanimlandigi 1922
yilindan beri hekimlik pratiginde yer almaktadir. 1937'de Wiskott
Aldrich Sendromu (WAS), 1952 yilinda da PiYlerin prototipi olan,
klinigi, molekiler defekti ve tedavisi ilk ortaya konulan Bruton
agammaglobulinemisi tanimlanmistir.  immiin sistemin temel
fizyolojik gorevi enfeksiyonlari engellemek ve olusan enfeksiyonlarin
sonlandiriimasi oldugundan ilk tanimlanan hastalarda klinik bulgular
sadece enfeksiyonlarla sinirliolarak diistintilmustir. Zamanla hastalarin
otoimmiinite, allerji, lenfoproliferasyon ve malignite ile de prezente
olabildigi goriilmistiir (1). Diinya Saghk Orgiitii ve Ulusal immiinoloji
Derneklerinin Uzmanlarindan olusan komite (IUIS) 1970 yilindan beri
her iki yilda bir toplanarak hem bu hastaliklarin genetik nedenlerini
ortaya koymak, hem de bu hastalar izleyen klinisyenlere yardimci
olmak amaciyla bir siniflama yayinlamaktadir. 1970 yilinda yapilan ilk
siniflamada 17 PiY mevcutken 2024 yilinda yapilan siniflamada 511
gen defektinin neden oldugu 559 PIY tablosu tanimlanmistir.

PiY'lerin en sik bulgusu enfeksiyonlardir. Avrupa immiin Yetmezlik
Dernegi (ESID) veritabaninin 2019 yilina kadar incelendigi, 16486
PiY’li hastanin degerlendirildigi bir calismada, olgularin %60’ inda ilk
basvuru bulgusunun enfeksiyonlar oldugu, olgularin yaklasik %18’inde
basvuruda immindisregilasyon bulgulart bulundugu bildirilmistir.
Bu calismada olgularin 2/3 sinin ilk 6 yasta, kalanin eriskin yasta
bulgu verdigi, 6-25 yas arasi en sik basvuru immindisregiilasyonla
iken 30 yasindan sonra en sik basvurunun enfeksiyonlarla oldugu
gorilmektedir (2). Hasta degerlendirmesinde kullanilan enfeksiyon
temelli uyarici isaretler olgularin yaklasik %25'ini kacirmaktadir. Daha
cok hastaya tani koymak icin Alman Ulusal PiY tani rehberi PiY uyarici
isaretleri icin ELVIS ve GARFIELD akronimlerini birlikte kullanmayi
onermektedir (3). (ELVIS: Exciting pathogen, localization, variation from
the usual course of infection, intensity, sum of infections) (GARFIEL:
Granuloma, autoimmunity, recurrent fever, eczema, lymphoproliferation,
diarrhea) PiY'lerde izlenen enfeksiyon disi bulgular olan allerjiler,
malignite/lenfoproliferasyon, otoimmiinite ve otoenflamasyon sirasiyla
ozetlenecektir.

Allerji ve Primer immiin Yetmezlikler

Allerjik hastaliklar ilk kez 1800’lerin sonunda tanimlansa da 1960’dan
itibaren giderek artmakta ve gliniimizde bir pandemi olarak
tamimlanmaktadir. Allerjiler PiY’lerin ilk bulgusu olabilecegi gibi, PiY'li
hastalarin izleminde de karsimiza ¢ikabilmektedir. Diinya genelinde 23
tilkeden 30 merkezin katildig1, pediatrik ve eriskin hastalarin (toplam
8450 hasta) degerlendirildigi bir calismada, PiY’li hastalarin ortalama
%16,3’tinde (%10-28,8) allerjik hastalik oldugu, olgularin %3,6'sinda
astim, %3,6'sinda atopik dermatit, %3’tinde allerjik rinit, %1,3’iinde
besin allerjisi goruldigu bildirilmistir (4).

Amerika Birlesik Devletleri PiY veri tabaninda (USIDNET) kayitli 2332
hastanin verileri degerlendirildiginde olgularin %68,8'inde bir allerjik
hastalik oldugu (%46,9'unda astim), ilk basvuru bulgusu allerjik
hasta olan olgu oraninin %8 oldugu gorilmektedir. Yine bu veri

tabanina gore antikor eksiklikleri ve kombine immin yetmezlikler
(KiY) en sik allerjik hastaliklari olan gruplardir. USIDNET verilerinin
degerlendirildigi bir baska calismada da hastalarin %18,8 (183/975)
inde eozinofili, %20,9'unda (135/645) IgE yiiksekligi gortlmistiir. Yedi
kategoriden 32 gen defekti eozinofili ve/veya Ig E yiiksekligi ile ilgili
bulunmus, en yiksek eozinofil sayisi ve IgE diizeyi DOCK8 eksikliginde
bildirilmistir (5).

PiY'lerde epitel bariyer bozuklugu, aktinopatiler, mast hiicre intrinsik
sinyal yolak bozukluklari, IL6R/STAT3 sinyalinde azalma, CBM kompleks
defekti, IFNa aktivitesinde azalma, TGF reseptor sinyal defekti gibi pek
cok mekanizma allerjik hastaliklarin gelisiminde rol oynamaktadir (6).

Atopik hastalarda asagidaki bulgular varliginda PiY’lerden

stiphelenilmeli ve ileri arastirmalar yapiimalidir:
* Serum total IgE >2000 kU/L (o6zellikle yasamin ilk 3 ayinda)

* Erken baslangicli atopik hastalik (dogumda ya da yasamin ilk
aylarinda-neonatal eritrodermi, konjenital iktiyoz)

* Tedavi yanitsizhg

* Rekiirren deri pulmoner enfeksiyonlar

« iskelet anomalileri

* Norogelisimsel gerilik

 Otoimmiinite

* Rekiirren ciddi enfeksiyonlar (firsatci patojenler, EBV, CMV, HHV-6)
« Sitopeniler (lenfopeni, notropeni, trombositopeni, anemi)

* Diyare

* Endokrinopati

* Bliylime gelisme geriligi

Malignite/Lenfoproliferasyon ve Primer immiin Yetmezlikler

immiin sistemin kontrolsiiz hiicre ¢ogalmasinin sonlandirilmasi ve
doku onariminin saglanmasi gibi gorevleri de vardir. Maligniteler
PiY'lerin ilk bulgusu olabilecegi gibi, PiY'li hastalarin izleminde de
malignite gelisebilir. Maligniteler PiY'li hastalarda enfeksiyonlardan
sonra en sik 2. 6lim nedeni olarak karsimiza ¢ikmaktadir.

PiY’'lerde malignite insidansi %4-25 olarak bildiriimekte, en sik non-
Hodgkin (NHL) ve Hodgkin lenfoma (HL) goriilmektedir. PIY iliskili
lenfomalar genellikle B hiicre kokenlidir. Daha genc yasta, diffliz large
hiicre yapisinda, ekstranodal yerlesimli (SSS, AC, GIS) gortlmektedirler.
EBV olgularin %30-60'inda pozitif saptanmaktadir. Ayrica MALT lenfoma,
losemi, myelodisplazi, solid timorler (gastrik kanser, skuamoz hiicreli
kanser, karaciger-pankreas karsinomalari) gorilebilir (7).

Maligniteli olgularin yarisindan fazlasi ataksi telenjiektazi (AT), yaygin
degisken immiin yetmezlik (CVID); 1/3’i WAS, KiY/AKIY, selektif Ig A
eksikligi tanisiyla takiplidir. DNA tamir defekti olan hastalarda da
medullablastom, glioma, rabdomyosarkom, osteosarkom riski artmis
goriilmektedir. PIY'li hastalarda prognoz immiinkompetan hastalara
gore daha kotudr, tedavi toleransi az izlenmektedir.

CVID, ALPS, APDS, Tregopatiler gibi PiY’lerde lenfadenopati ve
splenomegali goriilmektedir. PiY'li hastalarda malignitenin erken
tanisi cok 6nemlidir. Erken tani ile standart kanser tedavi protokoli
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degisebilir. Tedavi iliskili toksisiteyi azaltmak icin kemoterapi dozunda
modifikasyon yapilabilir, radyoterapiden kaginilabilir. ilk remisyonda
hematopoetik kok hiicre nakli yapilarak relaps riski azaltilabilir.

Malignite ile basvuran hastalarda asagidaki bulgular varhiginda PiY den
stiphelenilmeli ve ileri tetkikler planlanmalidir (8):

Aile Oykiisii:

* Ailede PIY’li olgu

* Coklu dusukler

* Aciklanamayan infant 6ltimleri
* Akrabalik

Medikal Oykii:

* Biiylime gelisme geriligi

* Kronik diare

* Enfeksiyon oyksu

« Ciddi egzema, dermatit

* Coklu sigiller, molluskum

* Coklu otoimmiinite

* HSM-benign lenfoproliferasyon
* Rekiirren parenteral antibiyoterapi
Klinik Ozellikler:

* Mikrosefali

* Gelisimsel gerilik

* Serebellar ataksi

* Okiler/kutanoz telenjiektazi

* Kisa boy/osseoz displazi

* Fasial dismorfizm

* Tonsil-lenf nodu atrofisi

* Bronsiektazi

* Grantilomatoz enflamasyon

Otoimmiinite ve Primer immiin Yetmezlikler

PiY de otoimmiinite genellikle adaptif immiin sistem (T ve B lenfosit)
disfonksiyonu ile iliskilidir, self antijenlere karsi immiin yanitin kontroli
bozulmustur. Otoimmiinite PiY’li hastalarin yaklasik %18’inde ilk veya
eslik eden bulgudur. KiY, antikor eksiklikleri, immiindisregiilasyon
hastaliklari, kronik grantilomat6z hastalik, kompleman defektlerinde
gorilebilir. COVID'li hastalarda en sik nonenfeksiy6z bulgu otoimmiinite
olup olgularin yaklasik 1/3’inde gortilmektedir (2,8).

2013-2016 vyillan arasinda Fransa Ulusal PIY Kayit Sistemi
(CEREDIH)'nde kayitli 2183 hastanin degerlendirildigi bir calismada
hastalarin %26,2’sinde otoimmiin/otoenflamatuvar komplikasyonlar
oldugu goriilmustir. Yine bu calismada saglkli topluma gore PIYli
cocuklarda otoimmiin sitopeni, enflamatuvar bagirsak hastaligi
(iBH), artrit sikhgimin (120 kata kadar) daha fazla oldugu, T hiicre
defektleri ve CVID’de riskin daha ytiksek oldugu, otoimmiin hastaligin
ortaya ¢ikmasinin survival icin negatif prognostik faktor oldugu
bildirilmektedir (9).
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Multiple otoimmiin endokrinopatiler, erken hastalik baslangici, ailede
endokrin hastalik oykisu, tedaviye yanitsiz, atipik-coklu otoimmiinite,
sarkoidoz benzeri goriiniim, erken baslangich SLE, vaskiilit PIY siiphesi
uyandirmalidir (10).

Otoimmiin sitopenilerde ise beklenmedik baslangic (6rnegin; erken
baslangich kronik ITP, ge¢ baslangich otoimmiin notropeni), kronik
hastalik, tedavi yanitsizhigi, pek cok sitopeninin birlikteligi PiY siiphesi
olusturmalidir (10).

Otoenflamasyon ve Primer immiin Yetmezlikler

Otoenflamasyon dogal immiin sistem disregiilasyonu sonucu ortaya
cikmaktadir. Hastalarda ates, eklem agrisi, karin agrisi, oktler- deri
enflamasyonu gibi cesitli bulgular gortlebilir. NFKB yolagl, inflamazom/
IL1yolagiveyatip1IFN (interferon)yolagindakidefektler otoenflamatuvar
hastaliklara yol agmaktadir (11). Otoenflamatuvar hastaliklar
inflamazomopatiler, NF-uB-opatiler, interferonopatiler, aktinopatiler
ve enzimatik defektler olmak tizere 5 grupta degerlendirilmektedir.
inflamazomopatilerde klinik olarak rekiirren ates, notrofilik dokiintii,
artrit, serozit gortilmektedir. FMF ve CAPS bu grup hastaliklara ornektir.
NF-uB-opatilerde klinik olarak dokiintii, mukokutanoz enflamasyon,
artrit, tiveit ve IBH goriilmektedir. Blau sendromu, A20 haployetmezIigi,
RIPK1 eksikligi bu grup hastaliklara drnektir. interferenopatilerde klinik
olarak panntikilit, lipodistrofi, lokositoklastik vaskdlit, intrakranial
kalsifikasyon gortlebilmektedir. AGS, SAVI, COPA hastaliklari bu grup
hastaliklara ornektir. Aktinopatilerde hiicre iskeletinin onemli bir
komponenti olan aktin defekti cesitli kliniklere yol agmaktadir. ARPC1B
ve WDR1 defektleri bu grup hastaliklara érnektir. MVK ve ADA2 eksikligi
enzimatik defektlere yol acarak otoenflamasyona neden olmaktadir

(11).
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Primer immiin Yetmezliklerde Tedavi ve izlem

Uzm. Dr. Sevgi Kostel Bal

Saglik Bilimleri Universitesi, Giilhane EZitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
immiinolojisi ve Allerji Hastaliklari Béliimii, Ankara

Anahtar Kelimeler: Primer immin yetmezlikler, kombine immin
yetmezlikler, LRBA eksikligi

Giris

immiin sistemin degisik komponentlerinin kalitsal eksikligi sonucu
ortaya ¢ikan primer immiin yetmezlikler (PiY) karmasik genetik
ve imminolojik ozelliklere sahiptir. 1952’de tanimlanan Bruton
hastaligindan bu yana 500’den fazla PiY tanimlanmistir. immiin
sistemin intrinsik bozukluklari olup ¢ogu tek gen defekti seklinde
kahtiimaktadir “doganin deneyleri” olarak da adlandirilan bu hastaliklar
sayesinde immiin sistemin yapi ve fonksiyonlari aydinlatiimaktadir.
Ulkemizde oldugu gibi akraba evliliklerinin yaygin oldugu tlkelerde sik
goriilmekte olan bu hastaliklar enfeksiyonlarin yanisira otoimmiinite,
otoenflamasyon, allerji, lenfoproliferasyon ve malignite gibi genis
fenotipik spektrumlari nedeniyle multisistem hastalik tablolan
olustururlar. Her yil tanimlanan yeni PiY’ler ve yol acan genetik
defektler sayesinde bu genlerce kodlanan proteinlerin fonksiyonlari,
immiin sistemin kompleks yapi ve calisma dizenine olan katkilari
literatiirde yer almakta (1); PiYlerin tani ve tedavisinde yeni ufuklar
aciimaktadir.

Gere¢ ve Yontem

Bu ¢alismada PiY’lerin genomik ve proteomik yontemlerle aydinlatilan
ozelliklerinden elde edilen bilgilerin hastalarin tedavilerine katki
seklindeki geri donusu, bir diger deyisle hedeflenmis tedavilere ait
gelismeler klinik arsivinden agir kombine immin yetmezlik, kronik
graniilomatoz hastalik, otozmal resesif hipogammaglobulinemi olgu
ornekleri esliginde aktarilmistir.

Sonug

Son on vyilda genetik tani olanaklarinin gelismesi, yeni nesil DNA
dizileme tekniklerinin tani siirecine dahil olmasiyla birlikte; immiin
yetmezliklerin tani, tedavi ve izlem siireclerinde de kokli degisimler
baslamistir. Primer immin yetmezliklerin patogenezine yonelik
olarak her yil ortalama 25 gen tanimlanmakta ve genetik defektlere
0zgli hedeflenmis tedaviler giin gectikce onem kazanmaktadir (2).
Son holimde, son yillarda hiicresel patogenezi tanimlanmis bir
hastalik olan LRBA eksikligi 6rneklerinden yola ¢ikilarak primer immiin
yetmezliklerde hedefe yonelik tedaviler tartisilacaktir.

LRBA Eksikligi

LRBA geni, hiicre iskeletinde ve hiicre ici trafiginde onemli rol
oynayan, tirler arasinda korunmus ve insanda hemen her hiicrede
ifade edilen bir proteini kodlamaktadir. ilk olarak 2012 yilinda,
5 hastada tanimlanan LRBA eksikliginde klinik bulgular; erken
baslangich  hipogamaglobulinemi, otoimminite, enflamatuvar
bagirsak hastaliklari ve tekrarlayan enfeksiyonlarla karakterizedir.
2012'den bugline tanimlanan hasta sayisindaki artisla birlikte, klinik
bulgularda da cesitlilik gozlenmistir. 2016’da yayinlanmis Avrupa ve
Amerika kohort calismalarinin toplu verileri degerlendirildiginde;
hastalarda en sik gozlenen klinik bulgular sirasiyla otoimminite,
organomegali, sitopeni ve kronik ishaldir. Laboratuvar bulgulari tanisal
olmamakla birlikte; antikor tiretiminde bozulma, T hiicre aktivasyon ve
proliferasyon yanitlarinda yetersizligin yani sira hafiza B hiicre sayisinda
azalma dikkat cekicidir. Bilinen tek kuratif tedavi secenegi kemik iligi
nakli olan LRBA eksikliginde, 2015 yilinda biyolojik mekanizmanin
aydinlatilmasiyla birlikte farkli tedavi olanaklari giindeme gelmistir (2).
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Biyolojik Cagda Juvenil idiyopatik Artritle iliskili Uveit: Tek
Merkezden Sonuclar

Aysenur Alkaya', Esra Baglan', Yasemin Ozdamar2

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Romatoloji Klinigi, Ankara
2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Goz Hastaliklari Klinigi, Ankara

Giris: Juvenil idiyopatik artrit (JiA), 16 yasindan énce baslayan ve 6
haftadan uzun siren etiyolojisi bilinmeyen artrit ile karakterize en
yaygin pediatrik romatizmal hastaliktir. JIAnin en sik goriilen eklem
disi komplikasyonu olan tveit, goziin iris, koroid ve retina kisimlarinin
enflamasyonu ile karakterize bir hastahktir. En sik gorilen kronik
anterior on Uveit, oligoartikiiler ve romatoid faktor (RF) negatif tip
JiA ile iliskilidir. Topikal ve sistemik steroidler, metotreksat (MTX) ve
biyolojik ajanlar (veit tedavisinde kullaniimaktadir. Bu calismada,
cocuk romatoloji poliklinigine tveit ile basvuran, biyolojik tedavi
uygulanan ve uygulanmayan JiA hastalarinin demografik o6zellikleri,
tveit tipi ve laboratuvar sonuglarinin karsilastiriimasi amaglanmistir,

Gereg ve Yontem: Cocuk romatoloji poliklinigine basvuran 195 uveitli
hastadan 49 JiAli hastanin dosyasi incelendi. Biyolojik tedavi alan ve
almayan hastalarda yas, cinsivet, JIA alt tipi, iveit tipi, laboratuvar
parametreleri ve tiveit komplikasyonlar degerlendirildi.

Bulgular: Calismaya 49 JiA iliskili tiveit hastasi dahil edildi. Hastalarin
29u (%59) kadindi. Uveit agisindan, tani aminda 40 (%81,6) hasta
asemptomatikti. Hastalarin 36'sinda (%74) ilk sikayet artritti ve tveit
sonra gelisti. Alt tiplere gore degerlendirildiginde 28 (%57,1) hasta
oligoartikiiler JiA, 16 (%32,6) hasta entezitle iliskili artrit (ERA) ve 5
(%10,2) hasta poliartikiiler JiA tanisi aldi. Hastalarin 47'sinde (%96)
on (veit, 2'sinde (%2) paniveit saptandi (p:0.6). Semptomatik ve
asemptomatik veit oranlar JiA alt tiplerine gore karsilastirildi.
Oligoartikiiler JiA'li 24 (%85) hasta, ERA’L 11 (%69) hasta ve poliartikiiler
JINl1 4 (%80) hasta asemptomatik tiveit tanisi aldi. Tim hastalar steroid
iceren topikal goz damlasi kullandi. Sistemik steroid 34 (%69) hastada,
MTX 49 (%100) hastada ve biyolojik ajanlar 33 (%67) hastada kullanildi.

Sonug: Hastalarin demografik ozellikleri ve laboratuvar sonuclarinin,
biyolojik tedaviyi ongormedeki etkisi acisindan anlamli bir fark
bulamadik. Uveitin, JiA alt tiplerinden en sik oligoartikiiler JiAya eslik
ettigini ve baslangicta siklikla asemptomatik oldugunu gordiik. Biyolojik
tedaviler JiA iliskili iiveit tedavisinde sikhkla tercih edilmektedir,
hastalarin oftalmologlar ile cocuk romatologlar tarafindan birlikte
takibi onemlidir.

Anahtar Kelimeler: Juvenil idiyopatik artrit, tiveit, biyolojik

[$5-02]

Tekrarlayan Oral Aft Tanili Hastalarin Klinik, Demografik
ve Laboratuvar Ozellikleri ile Kolsisin Yanitinin
Degerlendirilmesi

Dorukcan Alkan, Semanur Ozdel

Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Romatoloji Klinigi, Ankara

Giris: Tekrarlayan aftoz stomatit, diinya nifusunun %25’'ini etkileyen
nispeten yaygin bir durumdur. Tek basina gelisebilecegi gibi vitamin
eksikligi, immiin yetmezlik veya sistemik bir hastaligin parcasi olarak
da gelisebilir.

Gereg ve Yontem: Klinigimize tekrarlayan oral aft tanisiyla 03.10.2022
ile 01.06.2024 arasinda yonlendirilen 1-18 vyas arasi hastalar
degerlendirmeye alindi. Oral aftlari yenidogan doneminden beri olan
hastalar ile kortikosteroid gibi immunstpresif ilac kullanan hastalar
degerlendirme disi birakildi.

Bulgular: Klinigimize 1-18 yas arasi basvuran, %524’si kiz olan 171
hastanin ortalama ve ortanca yasi 10 olarak saptanmistir. Hastalarin
%9,4’'tinde genital tlser, %4,8'inde Uveit oldugu saptanmistir. Paterji
testi hastalarin %1,7inde pozitif bulunmustur. Behcet Hastaligi icin
Uluslararasi Kriterler (ICBD) skorlamasi 93 hastaya yapilabilmistir. Buna
gore ortalama skoru 2,51, ortanca skoru 2 olan hastalarin %18,3’tiniin
skoru 4 ve lzeri olarak gorulmiustir. Hastalarin %9,8'inde sitopeni,
%21,2’sinde hipogamaglobulinemi saptanmistir. Vitamin D, vitamin
B12 ve demir eksikligi oranlari sirasiyla %73,2, %4,2 ve %19,1 olarak
saptanmistir. HLA-B51 pozitifligi hastalarin %34,6'sinda saptanmistir.
ilk tetkik ve muayeneler sonrasi gelen 151 hastanin 82’sine kolsisin
baslanmistir. Hastalarin kolsisin alma vyaslari ortalama 11,42 olarak
saptanmistir. Kolsisin baslanan hastalarin (n=82) dordiini aile
reddetmis, ikisi ise ilaci sonradan kendisi kesmistir. Kolsisin baslanan
hastalarin yalnizca 45'i takibe gelmis, takibe gelenlerin %88,9'unun
ilactan fayda gordiigii (p=0,03) saptanmistir. Hastalarin kolsisiden
fayda gormesi ile sitopeni (p=0,42), vitamin D eksikligi, vitamin
B12 eksikligi (p=0,261), demir eksikligi (p=0,36), HLA-B51 pozitifligi
(p=0,96) ve ICBD skorunun 4 veya Uzerinde olmasinin (p=0,715) ile
iliskisiz oldugu goriildi. Buna karsilik ailede Behcet harici romatolojik
hastalik bulunan hastalar (p=0,03), kolsisin baslanmasindan once
trombositopenisi olan hastalar (p=0,03) ve lenfopenisi olan hastalar
(p=0,03) kolsisinden istatistiksel olarak anlamh olciide daha fazla
oranda fayda gormustr.

Sonug: Kolsisin oral aftlarin tedavisinde birinci basamak ilactir. Daha
once Behcet hastaliginin kolsisine yanitinin %63 oldugu gorulmiustr.
Kohortumuzda bu oran cok daha yuksektir. Belirgin yiksek kolsisin
yanitinin ve hastalarin takibe gelmemesinin istatistiksel analizleri
etkiledigi dustintilmektedir. Konuyla ilgili ileri calismalara ihtiyac vardir.

Anahtar Kelimeler: Behcet, kolsisin, tekrarlayan oral aft
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[SS-03]
Cocuklarda Ailevi Akdeniz Atesi ve Eslik Eden Hastaliklar

Onur Bahceci, Fatma Aydin, Zeynep Birsin Oz¢akar

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

Giris: Ailevi Akdeniz Atesi (AAA), en yaygin goriilen monogenik oto-
enflamatuvar hastaliktir. Mediterranean fever (MEFV) genindeki
mutasyonlar sonucu ortaya ¢ikan kontrolsiiz enflamasyon hastaliktan
sorumlu tutulmaktadir. AAA, tekrarlayan ates ve serozit ataklar ile
karakterizedir. Ayrica, MEFV mutasyonlari bircok farkli enflamatuvar
hastaligin gelisimi icin zemin olusturmaktadir. Bu calismada, cocukluk
caginda AAA hastaligina eslik eden diger hastaliklar ve bu hastaliklarin
MEFV mutasyonlari ile iliskisinin arastiriimasi planlanmistir.

Gereg ve Yontem: Aralik 2011 ile Subat 2024 yillari arasinda Ankara
Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Romatoloji Bolimi'nde takip edilen
AAA hastalarinin tibbi kayitlari geriye doniik olarak incelenmistir.
Demografik, klinik ve genetik sonuglar degerlendirilmistir.
Bulgular: Calismaya 532 hasta (269 kiz, %50.6) dahil edildi. Hastalarin
ortalama medyan yasi 10 yil (0,5-22) olup, hastalik baslangic medyan yasi
7 yil (0,5-17) ve takip stiresi medyan 6,5 yil (0,5-16) olarak bulundu. 465
hastada (%87,6) ates, 451 hastada (%85,1) karin agrisi vardi. 90 hastada
(%16,9) eslik eden hastalik saptandi. Gastrit, 6zofajit ve duodenit 34
hastada (%6,4), vaskiilit 15 hastada (%2.8), juvenil idiyopatik artrit (JIA)
12 hastada (%2,3) ve enflamatuvar bagirsak hastaligi (iBH) 13 hastada
(%2.4) goruldu. Ayrica 5 hastada (%0,9) ¢olyak hastaligi, 8 hastada (%1,5)
kronik rektrren multifokal osteomiyelit (KRMO) ve 3 hastada (%0,03)
Behcet Hastaligi mevcuttu. Komorbid hastaligi olanlarda en sik M694V/
M694V mutasyonu saptandi (=30, %33). Hastalarin %71'i (n=64) en az
bir M694V mutasyonu tasimaktaydi. On dokuz hasta (%21) kolsisine ek
olarak biyolojik ajan kullanmisti.

Sonug: Ailevi Akdeniz Atesi hastalarinda, ozellikle M694V mutasyonu
tastyanlarda vaskilit, JIA, KRMO ve iBH gibi diger enflamatuvar
hastaliklar sik goriilmektedir. Hastalarin yakinmalarinin ve bulgularinin
dikkatli izlemi ve eslik eden hastaliklarin erken tanisi tedavi ve prognoz
acisindan onemlidir.

Anahtar Kelimeler: Ailevi Akdeniz Atesi, Eslik Eden Hastaliklar, MEFV
mutasyon
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[SS-04]

Entezit iliskili Artrit Tanisi ile izlenen Hastalarin
Degerlendirilmesi

Betiil Oksiiz Aydin, Fatma Aydin, Zeynep Birsin Ozcakar

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

Giris: Juvenil idiyopatik artrit (JiA), 16 yasindan 6nce baslayan, en az
alti hafta siiren ve etiyolojisi bilinmeyen artritlerin timini kapsayan,
cocukluk caginin sik gorilen kronik romatolojik bir hastaligidir.
Hastaligin 7 alt sinifi bulunmaktadir ve entezit iliskili artrit (ERA), tim
JIA hastalarinin yaklasik %10-20’sini olusturur. Genellikle 6 yasindan
buyuk erkek cocuklarda gorilen, yetiskin spondiloartropatilere
benzeyen artrit ve entezit ile karakterize bir hastaliktir.

Gereg ve Yontem: Bu calismada ERA tanisi ile takip edilen hastalarin
demografik ve klinik ozelliklerini karakterize etmeyi, uygulanan
tedavileri ve hastalik seyrini degerlendirmeyi amacladik. Ocak 2013-
Mayis 2024 tarihleri arasinda Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Romatoloji Kliniginde ERA tanisi almis, en az 6 ay siireyle izlenmis 0-18
yas araligindaki hastalar calismaya dahil edilmistir. Geriye dontik olarak
hastalarin kayitlari incelenmistir.

Bulgular: Calismaya 160 JiA tanili hastanin icerisinden ERA tanisi ile
takipli 20 hasta (%12,5) dahil edildi. Bu hastalarin 14’ (%70) erkekti,
medyan (min-max) tani yasi 11,2 (8,4-16,6) yas, medyan (min-max)
izlem stresi 53 (11-121) aydi. En sik tutulan periferik eklemler diz
(n=11, %55), kalca (n=9, %45) ve ayak bilegiydi (n=7, %35). iki hastada
bilateral olmak tizere toplamda 7 (%35) hastada sakroiliit mevcuttu.
Eslik eden hastaliklar ailevi Akdeniz atesi (n=1), enflamatuvar barsak
hastaligi (n=1), tveit (n=2) olarak saptandi. Hastalarin 18'inde (%90)
HLA-B27 pozitifti. Tani aninda 14 (%70) hastada akut faz reaktan
yuksekligi vardi. Hastalarin hepsi steroid disi anti-enflamatuvar ilag,
13’0 (%65) metotreksat, 9'u (%45) sulfasalazin, 9u (%45) prednizolon,
13’0 (%65) anti-TNF tedavi almisti. Hastalarin 8'i (%40) tedavi altinda,
7'si (%35) tedavisiz remisyondaydi.

Sonug: Entezit iliskili artrit cogunlukla erkek cocuklarda gortilmektedir.
Bu hastalarda alt esktremite eklemlerinin artriti ve sakroiliit yaygindir.
HLA-B27 siklikla pozitiftir. Hastalarin ¢cogunun hastalik kontroli igin
modifiye edici ilaclara ek olarak biyolojik ajanlara ihtiyaci olmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Juvenil idiyopatik artrit, entezit iliskili artrit,
sakroiliit, HLA-B27, anti-TNF
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[$5-05]

Juvenil Sistemik Lupus Eritematozus hastalarinin
basvurudaki klinik bulgularinin degerlendirilmesi

Dogacan Sarisoy, Fatma Aydin, Birsin Ozcakar

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

Giris: Sistemik lupus eritematozus (SLE), coklu sistem tutulumu ile
seyreden otoimmin bir hastaliktir. Cocukluk caginda SLE vyetiskin
doneme gore daha nadirdir ve hastalik seyri daha agirdir. Bazi
durumlarda basvurudaki bulgular tipik olmadigindan tani sireci
gecikebilmektedir. Bu calismada cocukluk caginda SLE tanisi alan
hastalarin tan1 esnasindaki demografik, klinik ve laboratuvar
bulgularinin degerlendirilmesi amaglanmistir.

Gereg ve Yontem: Eylil 2014 ile Eylil 2024 tarihleri arasinda Ankara
Universitesi Cocuk Romatoloji Béliimii'nde 2019 EULAR/ACR siniflama
oOlcutlerine gore 10 ve tzeri puan ile SLE tanisi alan hastalarin tibbi
kayitlari geriye doniik olarak incelenmistir.

Bulgular: Calismaya 21 hasta (17 kiz, %81) dahil edildi. Hastalarin
medyan (min-max) tani yasi 12,29 (1-17) yildi. Tani aninda EULAR/
ACR skoru medyan (min-max) 23,29 (12-43)'du. Klinik bulgular icinde
en sik gortlenler trombositopeni (%57,1), fotosensitivite (%55), anemi
(%52,4) ve malar rash (%50) olarak bulundu. Tani esnasinda medyan
(min-max) eritrosit sedimentasyon hizi (ESH) 24 (3-136) mm/saat
saptandi. Hastalarin %871'inde hipokomplementemi eslik etmekteydi.
20 hastada (%95) ANA pozitifligi mevcuttu. ANA negatif olan nefrotik
sendrom nedeni ile takip edilen bir hastanin bobrek biyopsisi klas 3A
lupus nefritiyle uyumlu oldugu icin seronegatif SLE olarak kabul edildi.
Anti ds-DNA 14 (%66,7), anti-Smith antikoru 6 (%28,6) olguda lupus
antikoagtlani 6 hastada (%35,3) pozitif bulundu. Norolojik tutulum 4
hastada (%20), renal tutulum 10 hastada (%50) mevcuttu. Bir hasta tani
esnasinda katastrofik antifosfolipit antikor sendromu nedeni ile eksitus
oldu. Trombositopenisi olan bir hasta prolidaz eksikligi nedeni ile
izlenmekteyken SLE tanisi almisti. immun yetmezlik nedeni ile izlenen
PRKCD gen defekti olan ve hipokomplementik Grtikeryal vaskilit
nedeniyle izlenen DNASE1L3 mutasyonu olan 2 hasta (%9,5) monogenik
SLE olarak izlendi.

Sonug: Juvenil SLE cocukluk caginda da eriskinlerde oldugu gibi
cogunlukla kizlarda goriilmektedir. Ozellikle aciklanamayan hematolojik
bulgular ve deri bulgulari oldugunda SLE ayirici tanida dustntlmelidir.
Ayrica atipik bulgulari olan ve agir hastalik seyri izlenen hastalarda
monogenik SLE akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Lupus, SLE, Pediatrik

[SS-06]

Pediatrik Romatolojik Hastaliklarda Enflamatuvar Bagirsak
Hastahg

Ozen Tas', Fatma Aydin, Zarife Kuloglu2, Ceyda Tuna Kirsaclioglu2,
Zeynep Birsin Ozcakar?

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

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

Giris: Cocukluk cagindaki romatolojik hastaliklar oto-imminite
veya enflamasyon temelinde ortaya ¢ikan sistemik hastaliklardir ve
enflamatuvar bagirsak hastaligi (EBH) ile birlikte gorilebilirler. Bu
birlikteligin erken tanimlanmasi hastaliklarin dogru yonetimi icin cok
onemlidir. Bu calisma ile romatolojik hastaligi olan cocuklarda EBH
sikhgini gostermek ve hangi durumlarda EBH'dan stiphelenilmesi
gerektigini arastirmayr amacladik.

Gere¢ ve Yontem: Calismaya 2012-2024 yillari arasinda Cocuk
Romatoloji Kliniginde takip edilen ve EBH tanisi olan hastalar dahil
edildi. Hastalarin geriye doniik olarak demografik, klinik, endoskopik-
kolonoskopik ve histopatolojik bulgulari kaydedildi.

Bulgular: Calismaya 24 hasta alindi: 650 ailevi Akdeniz atesi (AAA)
hastasinin 20’si (%3), 40 kronik non-bakteriyal osteomiyelit (KNO)
hastasinin 3’ (%7,5) (1 hastada es zamanli AAA vardi) ve 170 juvenil
idiyopatik artrit (JIA) hastasinin 2'si (%1,2) EBH tanisi almisti. Bu
hastalarda EBH tanisindan siiphelenilmesine neden olan en yaygin
semptomlar ishal (%40), kronik karin agrisi (%36) ve ates (%24) olarak
saptandi. Hastalarin 12’sine (%50) baslangicta romatolojik hastalik
tanisi, 8'ine (%33) EBH tanisi ve 4’iine (%17) ise es zamanh EBH ve
romatolojik hastalik tanisi konulmustu. Romatolojik hastalik tani yasi
ortanca (IQR) 6,3 (8,8) yil ve EBH tani yasi ortanca (IQR) 11,0 (11,3)
yildi. 10 hastada (%40) Crohn hastaligi (CH), 11 hastada (%44) ulseratif
kolit (UK) ve 3 hastada (%12) indetermine kolit saptanmisti. Hastalarin
cogunda klasik EBH bulgulari olmasina ragmen, 4 hasta tedaviye
direncli demir eksikligi anemisi, tekrarlayan anal apse, ishal olmadan
gelisen kilo kaybi ve biiyiime geriligi gibi tipik olmayan bulgularla EBH
tanisi almislard.

Sonug¢: Romatolojik hastaliklar, 6zellikle AAA, JIA ve KNO genellikle
tipik ve bazen atipik belirtilerle ortaya ¢ikan EBH ile birlikte gortilebilir.
Romatolojik hastalik remisyondayken hastalarda tedaviye direncli
demir eksikligi anemisi, buyimenin durmasi, aciklanamayan kilo
kaybi veya takip sirasinda tekrarlayan anal apse gelisirse EBH'nin eslik
edebilecegi mutlaka akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Enflamatuvar bagirsak hastaligi, FMF, CNO, JIA
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[85-07]

Merkezi Sinir Sistemi Enfeksiyonu iliskili Akut Semptomatik
Nobetler

Ahmet Kocak?, Fatma Nur 0z2, Deniz Yiiksel3

"Pursaklar Devlet Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Klinigi, Ankara
2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Klinigi, Ankara
3Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Noroloji Klinigi, Ankara

Amag: Cocukluk yas grubu akut semptomatik nobetlerinde (ASN)
merkezi sinir sistemi (MSS) enfeksiyonlari onemli bir etiyolojik yer
kaplamaktadir. Calismanin amaci bu hastalarin takip, tedavi ve
prognozlari konusunda klinisyenlere fayda saglamaktir.

Gere¢ ve Yontem: Calismamizda 2015-2020 vyillari arasinda MSS
enfeksiyonu tanisi almis ve Cocuk Noroloji bolimiince takip edilen
hastalar retrospektif kesitsel ve tanimlayic sekilde incelenmistir.
Basvuru ve takip donemi klinik, gortintiileme ve laboratuvar verileri ve
aralarindaki iliskiler degerlendirilmistir.

Bulgular: Calismaya 34 kiz (%68,0) 16 erkek (%32,0) toplamda 50
hasta dahil edilmistir. Yaslari 1 ay ile 204 ay (17 yil) arasinda olup
ortanca yas 36 aydir. Hastalarin 27'si (%54,0) menenjit, 23't (%46,0)
ensefalit tanisina sahiptir. On hastada (%20,0) bakteriyel, 40 hastada
(%80,0) viral MSS enfeksiyonu mevcuttur. Calismada 29 hastada (%58,0)
ASN saptanmistir. Patojenden bagimsiz olarak viral ensefalitlerin
%86,3’inde, bakteriyel menenjitlerin %37,5inde ASN gortlmustar.
Akut semptomatik nobet goriilen hastalarin 13’inde (%44,8) Status
Epileptikus gelistigi saptanmis ve bu hastalarin basvurudaki GKS'leri
daha dusuk ve semptomlar ile nobet arasinda gecen siire daha kisa
olarak bulunmustur (p<0,001; p=0,043). Basvuru sirasinda hastalarin
39'una (%78,0) EEG cekilmis olup, bu hastalarin 19'unda (%48,7)
anormallik tespit edilmistir. Hastalarin 17'sinde (%34,0) patolojik
norogorintileme saptanmistir. Ensefalitlilerde menenjitlilere gore
ASN, status epileptikus, YBU ihtiyaci, basvuru EEG patolojisi, uzak
semptomatik nobet (USN) daha fazla ve GKS degerleri daha disiik
bulunmustur (p<0,05). Basvuru GKS degeri, USN goriilenlerde daha
dusuk; ensefalit sikhgi, status epileptikus(SE) varhigi, basvuru ve kontrol
donemi EEG patolojisi daha yuksek gorilmistir (p<0,05).

Sonug: Calismamizda MSS enfeksiyonu olan c¢ocuk hastalarin
yaklasik yarisinda ASN gelistigi, bunlarin cogunlugunun ensefalit
kliniginde oldugu, hastalarin 1/5'inde USN, 1/3’tinde epilepsi gelistigi
gozlemlenmistir. Ensefalit varhigi, basvuru GKS dustklugi, SE varhg,
EEG bozuklugu ile iliskili gortilen yiiksek USN riski mevcut oldugunda
antinobet tedavinin uzatilmasini 6neririz. Bu sekilde psikiyatrik/bilissel
ve norolojik sekel gelisiminin 6niine gecmeyi amaclayabiliriz. Takip
ve tedavi protokollerinin gelistirilmesi icin ileri randomize-kontrolli
calismalara ihtiyag vardir,

Anahtar Kelimeler: Akut semptomatik nobet, ensefalit, epilepsi,
menenjit, uzak semptomatik nobet
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[$S-08]

Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi’nde
Nusinersen Sodyum Tedavisi Alan Spinal Muskiiler Atrofili
Olgularinin Ozellikleri

Zeynep Ece Ozgiin, Arife Derda Yiicel Sen, Ozlem Ugur, Ahmet Baysal,
Kirsat Bora Carman, Coskun Yarar

Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg Hastaliklar
Anabilim Dali, Eskisehir

Amag: Bu calisma klinigimizde 4 Ekim 2017 ile 1 Agustos 2024 tarihleri
arasinda nusinersen sodyum tedavisi uygulanan spinal muskuler
atrofi (SMA) tanili olgularin 6zelliklerini ve klinik seyirlerini incelemeyi
amacladi.

Gere¢ ve Yontem: Veriler retrospektif incelendi. Istatistiksel
degerlendirmede tanimlayici testler ve Wilcoxon isaretli siralar testi
kullanildr.

Bulgular: Calismamiza 37 olgu alindi. On dokuzu tip-1(%51,4), 10'u tip-2
(%27,0), 3'U ise tip-3 (%21,6)idi. Olgularin medyan yas 94 ay, %54,1i kiz
idi. Tip-1 olgularimizin yaslari 21 ile 118 ay arasinda (medyan 69,0 ay),
semptomlarin baslangic yasi 0-10 ay arasinda (medyan 2,0 ay), basvuru
zamani 0-30 ay arasinda (medyan 2,0 ay), genetik sonucun gosterilmesi
0-17 ay arasinda (medyan 3,0 ay), nusinersen sodyum tedavisine
baslama zamani 1-36 ay arasinda (medyan 7,0 ay), en son alinan doz
4-18. doz arasinda (medyan 6. doz), baslangic CHOP-INTEND skoru 0-51
arasinda (medyan 15) idi. Eksitus orani tiim olgular icinde %13,5 idi, eks
olan bes olgunun tamami tip-1 grubundandi ve alt grup eksitus orani
%26,3 idi. Tip-1 olgularimizdan ikisinde desteksiz oturma, emekleme,
destekli ayakta durma WHO déntim noktasina ulasti, bunlardan birinde
desteksiz ayakta durma ve yiriime de gelisti. SMN2 kopya sayisi tip-1’li
olgularin tamaminda 2’idi. Tip-2'li olgularda SMN2 kopya sayisi 2 ile
3, tip-3'lu olgularda ise 3 ile 4 kopya arasinda degismekteydi (Sekil 1).
Wilcoxon isaretli siralar testinde; tip-1 olgularimizin baslangi¢ ve son
CHOP-INTEND skorlari arasinda istatistiksel olarak anlamli olarak bir
fark vardi; sirasiyla 2015, 34£19, (p=0,001). Tip-2 ve 3 olgularimizin
baslangic ve son Hammersmith skorlari arasinda istatistiksel olarak
anlamli olarak bir fark vardi; sirasiyla 3617, 45+15, (p=0,002).

Sonug: Son yillarda SMA tedavisinde onemli gelismeler yasamistir. Olgu
serimizde, literatlir ile uyumlu olarak tip-1'de bilinen klasik 2 yillik
stirvi oranlari olumlu anlamda tersine donmistiir. Bazi olgularimizda
tip-T'in dogal seyrinde beklenmeyen motor becerileri kazandiklan
gorilmektedir. Bu gelismelerde multidisipliner yaklasimlarin ve
bakimin da onemli katkilar sagladigi dustntlmektedir. Bununla
birlikte SMA'li olgularin hayat kalitelerini iyilestirecek yeni hedefler
beklenmektedir.

Anahtar Kelimeler: CHOP-INTEND skoru, nusinersen sodyum, spinal
muskiiler atrofi (SMA)
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SMA Tiplerine Gére SMN2 Kopya Sayisi
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Sekil 1: SMA tiplerine gore SMN2 kopya sayisl

SMA: Spinal muskiiler atrofi

[$S-09]
Pediatrik Okuler Miyasteni Gravis: Tek Merkez Deneyimi

Sultan Cicek, Fatma Pinar Tabanli, Mira¢ Yildinm, Omer Bektas, Serap
Teber

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

Giris: Juvenil miyasteni gravis (JMG), siklikla noromuskiler kavsagin
postsinaptik membranina karsi olusan antikorlarin aracihk ettigi
dalgali seyirli kas glicstizligui ve yorgunluk ile karakterize kazanilmis
otoimmiin noromuskdler bir hastaliktir. Okiiler miyasteni gravis (OMG),
levator palpebrae kaslari ve/veya ekstrinsik okiler kaslar ile sinirli
pitozis, diplopi ve oftalmoparezi gibi klinik bulgular ile ortaya ¢ikan
lokalize IMG formudur.

Gereg ve Yontem: Klinigimizde 2015-2024 yillari arasinda OMG tanisi
alan 10 cocugun klinik, laboratuvar ve takip verilerine ulastik.

Bulgular: Yaslari 2-15 arasinda degisen 7 kiz ve 3 erkek hasta vardi,
ortanca vyas 7,2 yildi. ilk basvurudaki semptomlar giin icinde dalgali
seyirli ve yorgunlukla ortaya cikan pitoz ve ¢ift gorme idi. Hastalarin
hichirinde kas giicsuizligu, yutma disfonksiyonu, solunum sikintisi
yoktu ve takipte de bu bulgular gériilmedi. Bir hasta basvurudan
1 yil 6nce, 1 hastada basvuruda Hasimato tiroiditi (HT) tanisi aldi.
Ug hastada asetil kolin reseptor antikor pozitif saptandi. Sadece bir
hastaya neostigmin testi yapildi ve yanit alinamadi. Repetetif sinir
uyarimi 7 hastaya yapildi, bu hastalarda decrement yanit gozlenmedi.
HT tanili bir hastanin toraks BT'sinde timus bezi suprasternal alana
uzanan servikal ektopik kesim nodiiler sekilli olarak teshit edildi. Diger
hastalarin timus bez boyutu normal, parankimi homojendi. Hastalarin
tamamina tani aninda pridostigmin (Pyr) baslandi. Pyr tedavisi ile
hastalarin %40’ inda tam remisyon saglandi. 4 hastaya ek olarak
kortikosteroid (KS) ve azatioprin (Aza) verildi. Hastalarin ortalama
takip stresi 5,7 yildi. 6 hastanin semptomlari asiri yorgunlukta hafif
olarak devam etmektedir. Hastalarimizin hicbiri jeneralize forma
ilerlememistir.

Sonug¢: OMG cocuklarda genellikle prepubertal donemde gorilir ve
cocuklarin cogunda okiiler belirtiler sadece Pry tedavisi ile stabilize
olur ve bazilarinda tamamen dizelir. Pry tedavisine ragmen sikayetleri
devam eden cocuklarda kisa sireli KS, Aza ve mofetil mikofenolat
gibi immunsupresif ilaglar eklenebilir. Sistemik hastaliga ilerleme
yetiskinlere gore cok daha diistik bir oranda gerceklesir.

Anahtar Kelimeler: Asetil kolin reseptor antikor, miyasteni gravis,
oktler miyasteni gravis

[SS-10]

Cocuklarda invazif Meningokokal Hastalik: Tek Merkez
Deneyimi

Ayse Kaman, Pinar Yikkaldiran, Koray Bakir

Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Klinigi, Ankara

Giris: Neisseria meningitidis, bircok tilkede cocuklarda ve yetiskinlerde
toplum kaynakli bakteriyel menenjit ve sepsisin onemli bir nedenidir.
Olgularin cogu kiiciik cocuklarda ve genclerde gorlir. Klinik ozellikler,
gizli bakteriyemiden, hizli ilerleyen sepsis ve 24 saat icinde 6liime yol
acan komaya kadar degisken olabilir. Bu calismada, hastanemizde takip
edilen invazif meningokok olgulari incelenerek komplikasyonlarin ve
asilamanin énemini bir kez daha vurgulamayr amacladik.

Gere¢ ve Yontem: Calismaya Mayis 2023-Nisan 2024 tarihlerinde
invazif meningokokal tanisi alan 1 ay-18 vyas arasi hastalar dahil
edildi. Hastalarin dosya kayitlarindan klinik ve laboratuvar ozellikleri,
asi oykuleri, hastaneye vyatis/komplikasyon durumlari ve tedavi
uygulamalarn kaydedildi.

Bulgular: Calismaya ortanca yasi 4,6 yil (min:1 ay-maks: 16 yas) olan
11 hasta dahil edildi. Hastalarin 6'si kiz (%54,5) idi. Hastalarin hicbirinin
oncesinde meningokok asisi bulunmamaktaydi. Hastalarin dordi
(%36,4) bir yas alti, yedisi (%63,4) bir yas tstu idi. Neisseria meningitidis,
dort (%36,4) hastanin kan kiltirtinden, alti (%54,5) hastanin BOS
polimeraz zincir reaksiyonundan (PZR), bir (%9,1) hastanin hem
kan kaltiri hem de BOS PZR'indan izole edildi. Hastalarin dordi
(%36,4) meningokoksemi, yedisi (%63,6) meningokal menenjit olarak
degerlendirildi. Bir (%9,1) hastada el parmaklarinda nekroz tablosu
gelisti ve nekrotik parmaklar ampiite edildi. Yedi (%63,6) hasta sifa
ile taburcu edilirken ¢ (%27,3) hastada mortalite gozlendi. Mortalite
gozlenen hastalarin tamami kan kiltiirti Gremesi olan hastalard.
Hastalarin timinde yakin temaslilarina profilaksi verildi ve yakin
temaslilarindan sekonder olgu hastanemize basvurmadi.

Sonug: Meningokoksemi ve meningokokal menenjit, etkin asilama
ve temas sonrasi profilaksi ile 6nlenebilir, salginlara neden olabilen,
morbidite ve mortalitesi yiiksek bir hastaliktir. Erken tani ve hizli
tedavi hayat kurtaricidir. Meningokok hastaliginin hekimlerce akilda
tutulmasi, meningokok asisinin 6nemi ve gtivenilirliginin vurgulanmasi
hastaligin en iyi kontrol yontemi olacaktir,

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Neisseria meningitidis, meningokok asisi
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[SS-11]

Toplum Kokenli Staphylococcus Aureus Enfeksiyonlarinin
irdelenmesi: Tek Merkez Verileri

Aslihan Sahin', Esra Kaya?

"Necip Fazil Sehir Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Klinigi,
Kahramanmaras

2Necip Fazil Sehir Hastanesi, Tibbi Mikrobiyoloji Klinigi, Kahramanmaras

Giris: Staphylococcus aureus (S. aureus) cocuklarda deri-yumusak doku
ve kas-iskelet sistemi enfeksiyonlarinin en yaygin nedenidir. Toplum
kokenli enfeksiyonlarda metisilin duyarli S. auerus (MSSA) daha sik
gorilmekle birlikte son vyillarda metisilin direncli S. aureus (MRSA)
enfeksiyonlarinin sikhginin giderek arttigi bildirilmistir. Calismamizda
hastanemizde takip edilen toplum kokenli S. aureus enfeksiyonlarinin
genel ozelliklerinin ve antibiyotik diren¢c durumlarinin irdelenmesi
amaclanmistir.

Gerec ve Yontem: Arastirmaya hastanemizde Ocak 2022-Eylil 2024
tarihleri arasinda kilttr 6rneklerinde toplum kokenli S. aureus tiremesi
saptanan 1 ay-18 yas arasi olgular dahil edilmistir. Toplum kokenli S.
aureus enfeksiyonu Hastalik Kontrol ve Onleme Merkezleri kriterlerine
gore tanimlanmistir. Medikal kayitlarindan hastalarin yas, cinsiyet,
tibbi gecmis, kiltlir ornekleri ve antibiyogram sonugclari incelenmistir

Bulgular: Calismaya 22 hasta dahil edilmistir. Olgularin ortanca
yasi 1 yil (min-maks: T1ay-16 yil) olup 13’0 (%59,1) kizdir. Olgularin
5'inde (%22,7) kronik hastalik olup, 17inde (%50) son 3 ay icinde
antibiyotik kullanimi mevcuttur. Hastalarin 14’G (%63,6) hastanede,
8l (%36,4) ayaktan tedavi almistir. S. aureus lremesi en sik deri-
yumusak doku apse kiiltirinde (%54,5) sonrasinda kan (%22,7) ve idrar
(%22,7) kultirinde saptanmuistir. Kaltirlerin 14’tinde (%63,6) MRSA
tremesi, 8'inde (%36,4) ise MSSA tiremesi oldugu gorulmustir. Toplum
kokenli MRSA dremelerinin cogunlugu (%64,2) 2024 yilina ait olup
yillara gore dagilimda anlamli fark saptanmamistir (p=0,421). Kiilttr
ornek turt ile metisilin diren¢ durumu acisindan istatistiksel anlamli
fark saptanmamakla birlikte apse kilttrlerin cogunda (%66,6) MRSA
tiremesi oldugu dikkati cekmistir (p=0,589). izolatlardaki klindamisin
diren¢ orani %18,2, trimetoprim/sulfametoksazol diren¢ orani ise
%13,6'dir. Vankomisin ve teikoplanin direnci gorilmemistir.

Sonug¢: Calismamizda toplum kokenli S. aureus enfeksiyonunun
cogunlugunu MRSA kaynakli deri ve yumusak doku enfeksiyonlari
oldugu saptanmistir. Buna gore hastanemize deri ve yumusak doku
enfeksiyonu nedeniyle basvuran hastalarin ampirik tedavisinde
MRSA suslarini da kapsayacak beta-laktam olmayan (trimetoprim/
sulfametoksazol, klindamisin) antibiyotikleri tercih etmekteyiz. Bu
calisma ile merkezlerin kendi yerel antibiyotik direnc durumlarini
bilmelerinin ampirik tedavide hekimlere yol gosterici olacagini ve
tedavi basarisizligini azaltacagini vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: Antibiyotik direnci, deri ve yumusak doku
enfeksiyonu, Staphylococcus aureus
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[8S-12]

Respiratuar Sinsityal Viriis Enfeksiyonu Nedeni ile Siit
Cocugu Servisinde Yatan Hastalarin Laboratuvar ve
Goriintiileme Bulgular ile Klinik Seyrinin Degerlendirilmesi

Selin Cetin, Halil ibrahim Yakut2

'Sincan Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi,
Ankara

‘Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Saglhgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara

Giris: Respiratuar sinsityal viris (RSV) iki yasa kadar neredeyse tiim
cocuklari enfekte eder. RSV ozellikle sit cocuklugu doneminde
bronsiolit ve pnémoni gibi yasami tehdit eden siddetli alt solunum yolu
enfeksiyonlarina (ASYE) yol acar. Bu calismada sit cocugu servisinde
yatan hastalarda RSV etkenli ASYE'lerin laboratuvar ve goriintiileme
bulgulari ile klinik seyrinin arastirilmasi amaclanmistir.

Gereg ve Yontem: Ekim 2022- Subat 2023 tarihleri arasinda Ankara
Bilkent Sehir Hastanesi siit cocugu servisinde ASYE nedeni ile yatan
solunum yolu viral panelinde (SYVP) RSV izole edilen 1-24 ay arasi
cocuklar retrospektif olarak degerlendirildi. Basvuru semptomlari,
basvurudaki hemogram ve c-reaktif protein (CRP) degerleri, akciger
grafisi ve transtorasik ekokardiyografi bulgulari, tedavi yontemleri ve
klinik seyirleri incelendi. istatistiksel analizde tamimlayicr istatistikler
kullanildr.

Bulgular: Belirtilen tarihler arasinda siit cocugu servisinde yatan 96
hasta calismaya dahil edildi. Calisma grubunun yas ortalamasi 5,47
ay olup %63,5'i erkek ve %21,9'u pretermdi. Hastalarin %20,8inin
SYVP sonucunda RSV ile birlikte farkh bir virtis daha saptandi. Akciger
grafilerinin %39,5'inde parankimal tutulum, %5,2'sinde atelektazi
vardi. Hastalarin %57’inin ekokardiyografik degerlendirmesi yapilmisti
ve %69,4'tinde ekokardiyografik bulgu saptandi. Hastanede toplam
yatis stresi ortalama 8,81 glindii. Hastalarin %17,7'sinin takibinde
yogun bakim ihtiyaci oldu. %31,2’sinin tekrarlayan hastane basvurusu
olmustu. Basvuruda en sik gortlen semptomlar; okstrik (%91,7),
solunum sikintisi (%57,3) ve ates (%26)ti. iki hastanin takibinde
entiibasyon ihtiyaci oldu. %43,7 hastada yiiksek akimli nazal kandil,
%15,6 hastada non-invaziv mekanik ventilasyon ile oksijen destegi
verildi. Laboratuvar bulgularina bakildiginda %17,7 hastada anemi
mevcuttu. Delta notrofil indeksi sadece 7 hastada ytikselmisti, lenfosit
notrofil orani ise ortalama 1,04’tii. CRP ortalamasi 13,47 mg/L olup
hastalarin yarisinda normalden yiiksekti.

Sonuc: RSV salginlari ozellikle siit cocuklarini ciddi etkilemektedir.
Yiiksek riskli pediatrik popiilasyonda (prematiirite, konjenital hastaliklar
vb.) onemli oranda morbidite ve mortaliteye yol acmaktadir. Uzun
stireli hastane yatislarina, yogun bakim ve invaziv veya non-invaziv
mekanik ventilasyon destegi ihtiyacina neden olmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Respiratuar sinsityal viris, siit cocugu, pnomoni,
bronsiolit
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[$S-13]

Mukopolisakkaridoz Tip VI Tanisiyla Takip Ettigimiz
Olgularin Klinik ve Laboratuvar Parametrelerinin
incelenmesi/Tek Merkez Deneyimi

ilknur Siiriicii Kara, Esra Kara, Duhan Hopurcuoglu

Gaziantep Sehir Hastanesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklar Klinigi, Gaziantep

Giris: Mukopolisakkaridoz tip VI (MPS VI) arilstilfataz B'yi kodlayan
ARSB geninin patojenik varyantlarindan kaynaklanir. Arilsiilfataz B
enzim eksikligi nedeniyle dermatan-siilfat ve kondroitin-silfat gibi
parcalanmamis glikozaminoglikanlar hiicre ve dokularda birikir. iskelet
sistemi, kalp, akciger, goz tutulumu, hepatosplenomegali, sinuzit, otit,
isitme kaybi ve uyku apnesi gibi sorunlara yol acabilir. Calismamizin
amaci poliklinigimizde MPS VI tanili hastalarimizi degerlendirmektir

Gereg ve Yontem: Mukoplisakkaridoz tip VI tanisi almis hastalarimizin
dosyalari retrospektif olarak tarandi, klinik bulgulari, laboratuvar
parametreleri, demografik verileri, genetik varyantlari, tedavileri ve
klinik seyirleri kaydedildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 24 (13 erkek/11 kiz) hastanin
poliklinigimize basvurusu sirasinda ortalama yasi 131 ay (21-277), tani
yasi 4,9 (1-19) yil, enzim tedavisini almakta oldugu siire 6,6 (0-17) yil idi.
Hastalarin ebeveynlerinin 16’si (%66,7) kuzen, 4t (%16,7) ikinci kusak
akrabaydi. Ortalama gestasyon yasi 39,4 (38-41) hafta, dogum agirhigi
3130 (220-3750) gramdi. Ortalama viicut agirhgr SDS -3,1 (-7,6- -0,5),
boy SDS -4,1 (-10,4- -0,02), bas cevresi SDS -0,85 (-3,18- 2,28), viicut
kitle indeksi SDS -0,72 (-5,76- 2,25) idi. Hastalarin timiinde kaba yiiz
goriinimi, %62,5'inde skolyoz, %45,8'inde hareket kisitlilig, %45,8’inde
genu valgum, %41,8’inde kifoz, %20,8’inde pence el, %87,5'inde korneal
opasite, %16,6'sinda glokom, %12,5'inde makroglossi, %29’unda isitme
kaybi, %33,3’linde tonsiller ve adenoid hipertrofi, %20,8'inde uyku
apnesi, %66,6'sinda kardiyak problem, %25'inde herni, %33,3’iinde
dikkat eksikligi, %25'inde gelisimsel gecikme vardi. Tim hastalarda
kemik grafileri mukopolisakkaridoz ile uyumluydu. Kemik mineral
dansitometride ortalama BMD SDS -4,2 (-8,62- -1,13), femur basi Z
skoru -2,1 (-3,6- -1,1) idi. Hemogram ve biyokimyasal parametrelerinde
ozellik yoktu. En sik gorilen varyant c.962T>C digerleri c.5747>C-
C.629A>G- €.236G>A- ¢.1168G>A- ¢.944G>A idi.

Sonu¢: MPS-VI, cok sayida organ ve sistemi tutmasi, ilerleyici ve
fenotipik olarak degisken bir yapiya sahip olmasi nedeniyle kompleks
bir hastaliktir, surekli takip, tedavi ve multidisipliner yaklasim
gerekir. Fenotipik bulgular olan hastalarin metabolizma uzmanina
yonlendirilmesi hastanin tani almasi ve komplikasyonlar ilerlemeden
tedavi imkani saglamasi agisindan onemlidir

Anahtar Kelimeler: Fenotip, genotip, mukopolisakkaridoz tip VI

[SS-14]

COViD-19 Pandemisinde Uygulanan Farmakolojik
Olmayan Miidahalelerin Pandemi Siirecinde ve Sonrasinda
Yenidoganin Viral Solunum Yolu Enfeksiyonlari Uzerine
Etkileri

Sevde Nur Vural', Serdar Alan?, Umit Ayse Tandircioglu?, Aysegiil Aslan
Tuna?

'Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Yenidogan Bilim Dali, Kirikkale

‘Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Enfeksiyon Hastaliklari ve Klinik
Mikrobiyoloji Anabilim Dali, Kirikkale

Giris: Koronaviriis hastaligi-2019  (COViD-19) pandemisindeki
farmakolojik olmayan miidahaleler (FOM) nedeniyle solunum yolu
virtslerinin yayihm ve siddetinin yenidoganlar tzerindeki etkileri ile
ilgili oldukca sinirhdir. Bu arastirmada ilkemizde FOM uygulamalari
ile birlikte ve sonrasinda solunum vyolu virtslerinin dagilimi,
gorilme sikhgi, solunum yolu enfeksiyonlarinin klinik seyri ve bu
stirecteki viral solunum yolu etkenlerindeki degisiklikler belgelenerek
FOM’larin yenidoganin solunum yolu enfeksiyonlari tizerine etkinligini
karsilastirmak amacglanmistir.

Gereg ve Yontem: Retrospektif olarak planlanan bu calismaya Kirikkale
Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Yenidogan Yogun Bakim Unitesi,
Cocuk Acil Polikliniklerine Ekim 2020-Ekim 2023 tarihleri arasinda
st solunum yolu enfeksiyonu veya alt solunum yolu enfeksiyonu
semptomlari ile basvuran ve PCR testi ile viral etken tespit edilen
yenidoganlar dahil edildi. Toplanan veriler FOM’larin yogun olarak
uygulandigi Ekim 2020 Ekim 2021 (Dénem 1) dénemi, FOM’larin
kismen gevsetildigi Ekim 2021-Ekim 2022 (Donem 2) donemi, FOM’larin
kaldinldigi Ekim 2022-Ekim 2023 (Donem 3) donemi olacak sekilde 3
donemde incelendi.

Bulgular: Toplam 129 olgu mevcuttu. PCR sonucuna gore viral ajan
100 olguda saptandi. Hastalarin ¢alisma donemlerine gore dagilimi
incelendiginde; Donem 1, 2, 3’te sirasiyla 5 (%5), 41 (%41), 54 (%54)
hasta donemlere dahil oldu (p=0,001). En sik gorilen viral ajan RSV
idi (n=38, %35). Donem 1'de RSV PCR pozitif olgu saptanmaz iken
donem 2 ve 3'te sirasiyla 13 (%28) ve 25 (%44) RSV PCR pozitif olgu
tespit edildi. ikinci sik goriilen viral ajan olan rinoviriis/enteroviriis
dagilimi donemler arasinda benzerdi seasons (Donem 1: %40, Donem
2: %32, Donem 3: %30). Viral ajan tespit edilen olgularin %68’i ASYE
tanisi aldi. RSV tespit edilenlerde ASYE %97.4 iken rinovirtis/enteroviriis
olgularinin %53’tinde ASYE tespit edildi. inhale steroid (p=0,018), inhale
salbutamol (p=0,001) kullanimi ve non-invaziv mekanik ventilasyon
uygulamasi (p=0,049) yoniinden ise istatistiksel olarak donem 3'te
yiiksek saptanmistir.

Sonug: Sonuc olarak FOM’larin siki uygulandigi donemde ozellikle RSV
ve influenza etkeni hic tespit edilmemis ve FOM’larin gevsetilmesi ile
birlikte ozellikle RSV etkeninin goriilme sikhgi ve klinik siddeti artmistir.

Anahtar Kelimeler: COVID-19, SARS-CoV-2, yenidogan, respiratuar
sinsityal viris
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[$S-15]

Dogum Salonunda Yapilan Akciger Ultrasonografisi Skoru ve
Kord Kan Gazinin Korelasyonu

Umran Koral', Umit Ayse Tandircioglu2, Serdar Alan2

'Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Kirikkale

‘Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Neonataloji Bilim Dali, Kirikkale

Giris: Kord arteriyel kan gazi giinimiizde sadece metabolik durumlar
ile neonatal ensefalopati riskini belirlemeye yardimc olmak igin
kullaniimaktadir. Bu ¢alisma akciger ultrasonu (AU) ve kord kan gazi
parametrelerinin korelasyonu ile akciger ultrason skoru (AUS)nun
yenidogan yogun bakima vyatisi ongormedeki etkisini belirlemeyi
amacladi.

Gere¢ ve Yontem: Dogum salonunda Pocket Ultrasound System
Wireless Ultrasound Scanner C10TX/Konted Ultrason cihazinin lineer
probu ile rutin olarak AU yapilmakta ve akciger ultrason skoru (AUS)
degerlendirilmektedir. Nisan-Agustos 2024 tarihleri arasinda Kirikkale
Universitesi Tip Fakiiltesinde 34 hafta ve uzeri dogup, kord kan
gazi alinan ve dogum salonunda AU yapilmis olan olgularin verileri
retrospektif olarak incelenerek dosyalarindan kaydedildi. AUS ve kord

kan gazi degerleri arasindaki korelasyon degerlendirildi. Ayrica olgular
anne yaninda izlenenler (Grup 1) ve yogun bakima yatirilanlar (Grup 2)
olarak iki grup olarak karsilastirildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen olgularin (n=42) gebelik hafta
ortancasi 38 (34,3-39,4), dogum agirligi ortancasi 3180 (2150-3940),
%95,2’si (n=40) sezaryen dogum, %52,4 (n=22) kiz bebek, 1. dakika
ve 5. dakika APGAR ortancalar sirasiyla 9 (7-10),170 (8-10) iken,
dogum salonu AU bakilma dakikasinin ortancasi 12 (9-15) (IQR)
olarak bulundu. 33 olgu (%78,6) Grup 1, 9 olgu (%21,4) Grup 2 olarak
aynildi. Yatis tanilar yenidoganin gecici takipnesi (n=5), hipoglisemi/
beslenme giiclugu (n=4) seklinde idi. Dogum haftasi ortanca degeri
Grup 1'de 38, Grup 2'de 35,2 idi. Dogum agirhgl ortanca degeri Grup
T'de 3200gr, Grup 2'de ise 2640gr olarak saptandi. Grup 1 ve Grup 2
arasindaki demografik bulgular, AU skoru, kord kan gazi parametreleri
Tablo 1'de gosterilmistir. Umblikal kord kan gazi ile dogum salonunda
bakilan toplam AUS arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iliski
bulunmamistir (p>0,05) (Tablo 2).

Sonug: Umblikal kord kan gazi ile AUS arasinda istatistiksel olarak
anlamli bir iliski bulunmamuistir. Yogun bakim yatisini ongormede
AUS degerli oldugu bilinmekteyken kord kan gazinin faydasi olmadigi
distntlmektedir. Olgu sayisinin az olmasi ¢alismamizin kisitliligi olup
daha kapsamli ileri calismalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Akciger ultrosonografisi, akciger ultrason skoru,
kord kan gazi, neonatoloji

Tablo 1: Grup 1 ve Grup 2 olgularin demografik, AUS ve kord kan gazi bulgularinin degerlendirilmesi*

Grup 1 (n=33) (%78,6) Grup 2 (n=9) (%21,4) p-value

Dogum salonu toplam AUS 4(1-12) 4 (0-8) 0,609
2. saat toplam AUS 2 (0-6) 2(1-6) 0,887
6. saat toplam AUS 0(0-2) 0(0-4) 0,186
24. saat toplam AUS 0 (0-1) 0(0-2) 0,006
72. saat toplam AUS 0 (0-0)

Dogum haftasi 38 (34,5-39,4) 35,2 (34,3-38,4) 0,006
Dogum agirhgi 3200 (2300-3940) 2640 (2150-3750) 0,187
/S dogum 31(93,9) 9 (%100) 0,455
Kadin 19 (%57,6) 3 (%33,3) 0,202
1. dk APGAR 9 (7-10) 8 (7-9) 0,002
5. dk APGAR 10 (8-10) 9(8-10) 0,001
Kord kan gazi pH 7.38 (7,24-7,44) 7,39 (7,29-7.42) 0,558
Kord kan gazi HCO, (mmol/L) 22.7 (18,4- 28) 22,9 (21- 26.1) 0,747
Kord kan gazi BE (mmol/L) -2 (-7,8%+2,7) -1,8 (-4,7£0,7) 0,988
Kord kan gazi Laktat (mmol/L) 2.23 (1,53-7,3) 1,9 (1,76-3,81) 0,324
Dogum AU bakilma zamani (dakika) 12 (9,5 -16) (IQR)™ 10 (8-15) (IQR) 0,485

“Ortanca (min-max), “Ortanca (25-75 ceyreklik)

AUS: Akciger ultrason skoru
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Tablo 2: Umblikal kan gazlari ile akciger ultrasonografi toplam skorlari arasindaki iliski
USG olgiim saatleri
Kord kan gazi
0 2 6 24
R 0,089 0,059 -0,051 -0,006
P 0,577 0,712 0,747 0,970
P N 42 42 42 42
R -0,083 -0,094 -0,146 0,088
P 0,601 0,553 0,356 0,581
HCO3 N 42 42 42 42
R -0,099 -0,112 -0,190 0,005
P 0,531 0,480 0,227 0,975
Be N 42 42 42 42
R -0,098 -0,158 -0,101 0,041
P 0,643 0,450 0,631 0,846
Laktat N 25 25 25 25
N 25 25 25 25
“Spearman korelasyon testi kullaniimistir

[SS-16]
Preterm Bebeklerde Uyku Problemleri ve iliskili Faktorler

Ali Mohammed Almanjam?, Ayca Bilgin®, Berkant Kaplan', Mert Aktas',
Kerem Derdiyok!, Yasemin Yavuz?, 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 BD, Ankara

Giris: Preterm dogum ve uyku sorunlari arasindaki iliskiye dair bulgular
tartismalidir. Bu calismada preterm bebeklerde uyku kalitesi ve uyku
problemlerinin gorilme sikhginin arastirilmasi ve uyku problemleri ile
iliskili risk faktorlerinin degerlendirilmesi amaglanmistir.

Gereg ve Yontem: Prospektif, kesitsel planlanan calismaya kronolojik/
duizeltilmis yasi 6 ve 12 ay olan term ve preterm bebekler dahil edildi.
Uyku kalitesi ve sorunlari ile ilgili verileri toplamak icin Kisa Bebek
Uyku Anketi (BISQ) ile bebek ve ebeveynlerin demografik bulgulari icin
hazirlanmis anket kullaniimistir.

Bulgular: Calismaya 42’si preterm ve 85'i term olmak iizere 127 bebek
dahil edildi. iki grubun gebelik haftasi, dogum agirligi ve beslenme
tipi disinda demografik bulgular benzerdi (p<0,05). BISQ analizi
sonuglarindan uyku sirasinda horlama sikligi preterm bebeklerde daha
fazlaydi (p=0,011). Beslenme tipi gruplar arasinda farkli olup term
bebeklerin anne siitii ile beslenme orani daha fazlaydi (p=0,002).
Uyku problemlerinin goriilme sikligi preterm bebekelerde %42,8, term
bebeklerde %42,3 olup benzerdi (p=1,000). Ebeveynlerin sigara icme
(baba) ve cocuklarinin uykusunu sorunlu olarak algilama oranlari uyku
sorunu olan preterm bebeklerde daha yiiksekti (sirasiyla p=0,045 ve
p=0,008). Ayni yatma zamani rutinine sahip olan ve daha kisa stirede
uykuya dalan preterm bebeklerin daha az uyku sorunu yasadig
saptandi (sirasiyla p<0,001 ve p=0,004).

Sonug: Bu calisma, preterm bebeklerde uyku sorunlarini azaltmak
icin babanin sigara kullaniminin ele alinmasinin, uyku problemleri
konusunda ebeveyn farkindahigini artirmanin ve tutarli yatma zamani
rutinleri olusturmanin gerekliligini vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Preterm, uyku problemi, BSIQ

[SS-17]

Bronkopulmoner Displazide Risk Faktorleri: Tek Merkez
Deneyimi

Dogan Kaymaz', Yagmur Erkol Yilmaz2, Ezgi Unlii Torlak?, Ferhan
Demirtas', Yasemin Ezgi Kostekci3, Emel Okulu!, Omer Erdeve’, Fatma
Begiim Atasay', Saadet Arsan!

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

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

3Hakkari Devlet Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi, Hakkari

Giris: Bronkopulmoner displazi (BPD), prematiire bebeklerde alveoler
ve pulmoner vaskiler gelisimin olumsuz etkilenmesi sonucu gelisen
kronik bir akciger hastaligidir. Perinatal bakimdaki son gelismeler
ile morbidite ve mortalite oranlarinda azalma olmasina karsin BPD
insidansi azalmamistir. Calismamizda, Unitemizde takip edilen
prematiire bebeklerde BPD icin risk faktorlerinin degerlendirilmesi
amaclanmistir.

Gere¢ ve Yontem: Ocak, 2020-Eylil, 2024 arasinda <32 haftada
dogan ve takip edilen tim prematiire bebeklerin verileri geriye dontik
degerlendirildi. BPD tani ve siniflamasi i¢in 2018 yilinda yayinlanan
Ulusal Saghk Cahstayr (NICHD) onerileri kullanilmis, bu siniflamaya
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gore yasamin ilk 14 gininde veya 14 giin ile postmenstriiel 36.
Hafta arasinda solunumsal neden disi kaybedilen bebeklerin verileri
degerlendirilmeye alinmamistir. BPD tanisi alan ve almayan bebeklerin
verileri karsilastiriimistir.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 205 bebegin 65'i (%31,7) herhangi
evre BPD tanisi aldi. BPD olan bebeklerin ortalama gebelik haftasi ve
dogum agirliklari daha diisiik [sirasiyla 27,1 hf (£1,9) vs. 30,1 hf (£1,5),
p<0,001; 983 g (£321 g) vs. 1383 g (+340), p<0,001]; koryoamniyonit,
uzamis membran riptiri, dogum salonunda entiibasyon, stirfaktan
uygulamasi, ge¢ neonatal sepsis (GNS), patent duktus arteriyozus
(PDA), nekrozitan enterokolit, intraventrikiiler kanama, prematire
retinopatisi ve 6liim oranlari daha yuksekti (p<0,05). Gebelik haftasi
ve dogum agirhgini iceren modelde koryoamniyonit ve uzamis erken
membran riptiri oykusinin BPD gelisimine etkisinin olmadigi;
hemodinamik anlamli PDA (OR: 6,88, p<0,001), GNS (OR: 9,42,
p<0,001), dogum salonunda entiibasyon (OR: 3,1, p=0,03), yasamin
ilk gtintinde invaziv solunum destegi (OR: 6,32, p<0,001), tgclnci
gtinde invaziv solunum destegi (OR: 15,4, p<0,001) ve yedinci glinde
invaziv solunum destegi (OR: 33,6, p<0,001) almanin BPD riskini
artirdigi saptandi.

Sonu¢: BPD prematiire bebeklerin 6nemli bir morbidite ve mortilite
nedeniolup multifaktoriyel bir durumdur. Risk faktorlerinin belirlenerek
riskli bebeklerin erken taninmasi, koruyucu stratejiler uygulanirken
onleyici tedavilerin de goz oniinde bulundurulmasi hastalik mortalite
ve morbiditesini azaltmada degerlidir.

Anahtar Kelimeler: Bronkopulmoner displazi, risk faktorleri, yenidogan

[SS-18]

Ozofagus Atrezisi Tanisi ile izlenen Hastalarimiz: 10 Yillhik
Tek Merkez Deneyimi

Dogan Kaymaz', Hacer Dogantekin Uysal2, Ege Evin3, Ferhan Demirtas,
ilayda Sagpazar3, Yasemin Ezgi Kostekci4, Ergun Ergiin3, Emel Okulu?, Ufuk
Ates3, Omer Erdevel, Fatma Begiim Atasay’, Saadet Arsan’

'Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglgi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Neonatoloji Bilim Dali, Ankara

‘Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Ankara

“Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, Ankara
'Hakkari Devlet Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi, Hakkari

Giris: Ozofagus atrezisi (OA) en sik goriilen dogumsal 6zofagus anomalisi
olup yaklasik 3500 canli dogumda bir goriiliir. Proksimal 6zofagusun kor
sonlandigs, distal kismin trakeaya fistil aracihigiyla birlestigi form en sik
goriilen OA tipidir (Tip C). Olgularin %30-70’'inde eslik eden ek anomaliler
bulunmaktadir. Hastalarin preoperatif ve postoperatif donemde yakin
izlemi morbiditeler ve mortalitenin onlenmesi acisindan onemlidir.
Calismada, initemizde takip edilen OA tanili bebeklerin klinik
ozelliklerinin degerlendirilmesi amaglanmistir.

Gereg ve Yontem: Eyliil, 2014-Eyliil, 2024 arasinda OA tanisi ile takip
edilen bebeklerin klinik ozellikleri ve postoperatif yenidogan yogun
bakim tnitesi (YYBU) izlem verileri geriye doniik degerlendirildi.
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Postoperatif donemde miidahale gerektiren pnomotoraks gelisen ve
gelismeyen olgularin verileri karsilastirildr.

Bulgular: Calismaya OAli 46 bebek dahil edildi. Hastalarin
%50'si erkek, ortalama dogum haftasi 37,2424 hafta, ortalama
dogum agirhigi 2614£610 g, %38’inde antenatal ultrasonografide
polihidroamniyoz saptanmisti. Hastalarin %87’sinde proksimal OA
ve distal trakedzofageal fistul (tip C) oldugu gorildi. Yirmidort
(%52) hastada eslik eden en az bir anomali oldugu, en sik kardiyak
(%35) ve renal (%26) anomalilerin eslik ettigi saptandi. Postoperatif
donemde hastalarin %48'inde pnomotoraks, %22’sinde anastomoz
kacagi, %9'unda mediastinit ve %7’sinde silotoraks gelisti. Hastalar
ortalama 17+15 giin total parenteral nutrisyon (TPN) alip ortanca
15. ginde (IQR: 9-19 giin) tam enteral beslenmeye gecmislerdi.
Postoperatif pndmotoraks gelisen bebeklerde anastomoz kacagi orani
istatistiksel anlamli daha yiiksek (p=0,001), YYBU yatis siiresi, solunum
destek tedavisi stresi ve TPN giin sayisinin benzer (p=0,051, p=0,25
ve p=0,25), tam enteral beslenmeye gecisin daha gec¢ oldugu saptandi
(p=0.027). Hastalarin %54’tiniin anti-reflii tedavi (medikal/cerrahi)
aldigi ve %16'sinin kaybedildigi goruldi.

Sonug: OA izleminde erken ve ge¢ donem komplikasyonlarin bilinmesi
ve yakin takibi, zamaninda ve etkin tedavinin uygulanmasi, mortalitenin
azaltilmasinin yanisira uygun biiyiime ve gelismenin saglanarak yasam
kalitesinin artirilmasi agisindan da énemlidir.

Anahtar Kelimeler: Ozofagus atrezisi, pnédmotoraks, yenidogan yogun
bakim

[SS-19]

Yenidoganlardaki Solunumsal Morbiditilerinin Erken
Tanisinda Dogumhanede Kullanilan Akciger Ultrason
Skorunun Yeri ve Onemi

Umran Koral!, Umit Ayse Tandircioglu2, Serdar Alan2

'Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklar1 Anabilim Dall,
Kirikkale

‘Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Neonataloji Bilim Dali, Kirikkale

Giris: Dogum salonunda bakilan AU (akciger ultrason) bulgular ve AU
skorunun (AUS) yenidoganin solunum morbiditelerini ngormesindeki
roliiniin belirlenmek amaclanmustir. ikincil amac ise postnatal ilk
24 saat icinde bakilan AU bulgularindaki seyrin izlenmesi ile normal
pulmoner adaptasyon siirecini degerlendirmektir.

Gere¢ ve Yontem: Mart-Eylul 2024 tarihleri arasinda Kirikkale
Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi'nde dogan gebelik yasi 34 hafta
ve Uzeri olan yenidoganlar etik kurul onayi alinarak calismaya dahil
edilmistir. Anne yaninda izlenen yenidoganlara (Grup 1) yasamin
ilk 24 saatinde toplam 4 kere (dogum salonu 0-30.dakika-2., 6. ve
24 saatlerde), yatisi gereken yenidoganlara (Grup 2) ise ilk 24 saat
saatteki bu zamanlara ek postnatal 72.saatte de besinci kez AU yapildi.
AU, Pocket Ultrasound System Wireless Ultrasound Scanner C10TX/ Konted
Ultrason cihazinin lineer probu ile yapildi. AUS her akciger ti¢ bolgeye
ayrilarak her alan icin 0-3 puan verilerek (toplam:0-18) hesapland.
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Verilerin analizi IBM SPSS 26.0 paket programiyla yapilmistir, p<0,05
diizeyi istatistiksel olarak anlamli kabul edilmistir.

Bulgular: Calismaya alinan 149 yenidoganin 118’ (%79,2) Grup1, 31i
(%20,8) Grup 2'de yer aldi. Solunum sikintisi ile yatirilan 19 yenidogan
Grup 2a, solunum sikintisi disi nedenlerle yatirilan 12 yenidogan Grup
2b olarak siniflandirildi. Grup 2a’nin %73.,7'sinde (n=14) yenidoganin
gecici takipnesi, %10,5'inde (n=2) konjenital pnémoni, %15,8’inde (n=3)
gecis gecikmesi tanisi bulundu. Dogum salonunda-2-6-24.saatte bakilan
AU incelemesinde sag, sol ve toplam AUS ortancalari karsilastirildiginda
Grup 2’de Grup 1’e gore anlamli yliksek bulunmustur (p<0,001). Yatisin
ongorilmesinde dogum salonunda (0-30. dakika) bakilan AU ile en
uygun AUS cut-off degeri sag 4 puan, sol 3 puan ve toplam 6 puan
olarak hesaplanmistir (sirasiyla p=0,002, p=0,001, p=0.001). Tim
bebeklerin dogum salonunda (0-30. dakika) bakilan AU ile solunum
morbidititesinin 6ngorilmesinde en uygun AUS cut-off degeri sag 3
puan, sol 3 puan ve toplam 6 puan olarak hesaplanmistir (p<0.001).

Sonu¢: Dogum salonundan baslayarak ilk 24 saatte bakilan AU ile
postnatal solunumsal adaptasyon objektif olarak takip edilebilir.
Dogumda bakilan AUS cut-off degerinin 6 puan olarak kullaniimasi
yenidoganin solunum morbiditelerini ongoriilmesine yardimci
olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Akciger ultrasonografisi, akciger ultrason skoru,
pulmoner adaptasyon, yenidogan

[SS-20]

Diisiik ve Cok Diisiik Dogum Agirlikli Bebeklerde Standardize
Parenteral Beslenme Soliisyonlarinin Kullanimi: Tek Merkez
Deneyimi

Yasemin Ezgi Kostekci', Ahmet Sahin?

'Hakkari Devlet Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Yenidogan Yogun
Bakim Unitesi, Hakkari

‘Hakkari Devlet Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Hakkari

Giris: Dogum agirhgi 1500 g'in altinda ¢ok diistik dogum agirlikh (CDDA)
bebeklerde yasamin ilk saatlerinde baslanan parenteral beslenme
destegi mortalite ve morbiditeleri azaltmaktadir. Hazir standardize
total parenteral beslenme (PB) soltisyonlarinin kullanimi son yillarda
yayginlasmistir. Bu calismada, standardize PB solusyonlarinin disiik
dogum agirlikli (DDA) ve CDDA bebeklerin makrobesin ve elektrolit
gereksinimlerine uygunlugunun degerlendirilmesi amaclanmistir.

Gere¢ ve Yontem: Hakkari Devlet Hastanesi Yenidogan Unitesi'nde
Mart-Ekim 2024 arasinda standardize PB soliisyonu (Numeta G13
E", Baxter) verilen bebeklerin geriye dontk verileri incelendi,
komplikasyonlar degerlendirildi, CDDA ve <2000 g DDA bebeklerin
ozellikleri karsilastirildi.

Bulgular: Dahil edilen 15 bebegin 8'inin (%53) dogum agirligi <1500
g, gebelik yasi ortancasi 31,3 hafta (25-36,4 hafta), dogum agirhigi
ortancasi 1462 g (820-1740 g)di. Yasamin ilk giniinde PB verilen 12
bebegin alimlar ile yasamin 2-5. giininde PB verilen 15 bebegin
toplam 45 giinlik alimlar degerlendirildi. CDDA ve DDA grubunun
makro besin ve elektrolit alimlar benzerdi (p>0,05). Tirk Neonatoloji
Dernegi (TND) onerilerine gore, ilk gtin verilen PB’nin sivi, kalori, glukoz
ve kalsiyum (Ca); 2-5. giinlerde ise sivi, glukoz, sodyum, potasyum
gereksinimlerini, diger makrobesin ve elektrolit ihtiyaclarini kismen
karsiladigl, enteral alimlarla birlikte kalori hedefine ulasildigi saptandi.
TPB almaktayken yapilan biyokimyasal degerlendirmelerde, CDDA
grubunda Ca ve iyonize Ca dizeyleri daha yiksek, fosfor diizeyleri
daha dusuktia [Ca (mg/dL): 9,9 (8,7-11,6) vs. 8,7 (7,6-10,3), p=0,05;
iCa (mmol/L): 1,33 (1,26-1,65) vs. 1,26 (1,10-1,34) p=0,03; ve P (mg/
dL): 4,1(1,2-4,7) vs. 5,5 (2,63-7,1), p=0.05]. Genel olarak hipernatremi
2 (%13,3), hiponatremi 3 (%20), hipopotasemi 1 (%6,7), hiperpotasemi
2 (%13,3), hipokalsemi 1 (%6,7), hiperkalsemi 1 (%6,7), hipofosfatemi
4 (%26,7), hipoglisemi 1 (%6,7), hiperglisemi 2 (%13,3) hastada; klinik
sepsis 2 hastada (%13,3) gorildi.

Sonug: Standartize PB soliisyonlari, DDA yenidoganlarda parenteral
gereksinimleri tam olarak karsilamasa da, total PB tinitesi bulunmayan
merkezlerde iyi bir alternatiftir. Anne sutu desteklenerek enteral
alimin artirilmasinin beslenme hedeflerine ulasmayi kolaylastiracagini
dustinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Prematiire, disik dogum agirhkh bebek, cok
dusik dogum agirhkh bebek, total parenteral beslenme
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[8S-21]

Klinik Sepsis Siiphesi ile Beyin Omurilik Sivisindan Menenjit
Paneli Gonderilen Yenidoganlarin Degerlendirilmesi

Ferhan Demirtas’, ipeksu Yazir2, Yasemin Ezgi Kostekci3, Emel Okulu?,
Ebru Evren4, Ebru Us*, Omer Erdeve!, Zeynep Ceren Karahan4,
Beglim Atasay’, Saadet Arsan’

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

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

3Hakkari Devlet Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi, Yenidogan Yogun
Bakim Unitesi, Hakkari 4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Mikrobiyoloji
Anabilim Dali, Ankara

Giris: Yenidoganlarda kan-beyin bariyerinin yeterince gelismemis
olmasi nedeniyle bakteri yemiye bagli menenjit riski ytksektir. Klinik
sepsis stiphesi varliginda, kan kltird, idrar analizi ve beyin omurilik
sivisi (BOS) ornekleri alinmali, ampirik antibiyotik tedavisi baslanmalidir.
Etkin tedaviyi yeterli stre uygulayabilmek amaciyla, taniya yonelik
konvansiyonel yontemlerin yanisira, viral etkenlere yonelik molekiler
testler de kullanilabilmektedir. Calismamizda, BOS 6rneginden menenjit
paneli calisilan hastalarin verilerinin degerlendirilmesi amaclanmistir.

Gere¢ ve Yontem: Ocak-2019/Agustos-2023 arasinda klinik sepsis
stiphesiyle BOS ornegi alinarak menenjit paneli calisilan 58 bebegin
verileri geriye dontik degerlendirildi. Ekim-2022 tarihinden sonra bu
panel tim BOS érneklerinde calisiimistir.

Bulgular: Calismada Ocak-2019/Ekim-2022 (Donem 1) arasinda 21
bebekten, Ekim-2022/Agustos-2023 (Donem 2) arasinda 37 bebekten
ornek gonderilmisti. 58 bebegin ortalama gebelik haftasi 36+4 hafta,
dogum kilosu 24394941 g, %36'si vajinal yoldan dogmus, klinik sepsis
tani glinl ortancasi 14 giin (IQR: 5-15 giin), ortalama lokosit sayis
9,795+6,210710°/L, C-reaktif protein ortancasi 15,5 mg/dL (IQR: 0,95-
48,35 mg/dL), BOS lokosit sayisi ortancasi 3/mm? (IQR: 0-9), antibiyotik
siiresi ortalamasi 7£5 giin ve hastanede yatis siiresi ortancasi 20
glindui (IQR: 6,75-40,75). Donem 1'de gonderilen 27 ornekten 2’sinde
(%7,4) Herpes simplex virts (HSV) tip 1 saptanmis, tedavisine etkene
yonelik antiviral tedavi eklenmisti. Dénem 2’'de gonderilen 37 drnekte
iki viral etken saptanmis olup birisi human herpes viriis 6, digeri ise
enteroviriisti. Donem 1'de antibiyotik kullanim siresi ortancasi 3 giin
(IQR: 0-7 giin), yatis siiresi ortancasi 8 glinken (IQR: 5-30 giin) Donem
2'de antibiyotik kullanim siresi ortancasi 7 giin (IQR: 7-10 giin) yatis
stiresi ortancasi 27 giin (IQR: 14-43 giin) olup Donem 2’de bunlar daha
yuksekti (sirasiyla p<0,001 ve p<0,033).

Sonug: Yenidoganlarda sepsis stiphesinde, etken saptanmadan tedavi
baslanmasi, gereksiz ve uzun sire antibiyotik kullanimi, hastane
yatislari ve bunlara bagli komplikasyonlara neden olabilmektedir.
Taniya yonelik rutin menenjit paneli testi, gereksiz antibiyotik kullanimi
ve hastane yatislarinin ontine gecebilir. Testin pahali olmasi, rutin
kullanimini sinirlandirmaktadir, ancak HSV gibi mortalitesi yiiksek
etkenlerin saptanmasini kolaylastirmasi, hastanin klinigini aciklayacak
tedavi gerektirmeyen hafif seyirli etkenleri saptayip gereksiz antibiyotik
kullanimi ve hastane yatislarinin 6nline gecmesi acisindan imkan
varliginda rutin kullanimi onerilebilir.

Anahtar Kelimeler: Herpes simplex viriis tip 1, menenjit paneli,
yenidogan sepsisi
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[85-22]

0-36 Ay Arasi Atopik Dermatitli Cocuklarda Besin Duyarlihg
ve Klinik Ozelliklerin Degerlendirilmesi

irem Turgay Yagmur, Ayse Sevgi Bal

Saglik Bilimleri Universitesi, Giilhane Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Saghgi ve Hastaliklar Klinigi, Cocuk immiinolojisi ve Alerji Hastaliklari Boliimii,
Ankara

Giris: Atopik dermatit (AD) cocukluk caginda en sik gorilen kronik
enflamatuvar deri hastahigidir. AD’li cocuklarda besin alerjisi sikligi
yuksektir. Bu calismada klinigimizde takip edilen 0-36 ay arasi AD’li
hastalarin besin duyarliligi sikligi ve laboratuvar ozellikleriyle hastalik
siddeti iliskisini degerlendirme amaclanmistir.

Gere¢ ve Yontem: Mayis 2023- Eylul 2024 tarihleri arasinda Giilhane
Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Allerjisi Poliklinigi'ne atopik
dermatit nedeni ile basvuran 0-36 ay arasi hastalarin dosyalari
retrospektif olarak tarandi. Hastalarin demografik, klinik ozellikleri,
deri prik testi sonuclar ve laboratuvar verileri degerlendirildi. AD
siddetini belirlemek i¢in Atopik Dermatit Agirlik Olcegi (SCORAD)
indeksi kullanildi.

Bulgular: Calismaya medyan yasi 10 (IQR: 6-19) ay olan toplam 151
hasta (%60,9 erkek, %39,1 kiz) dahil edildi. AD baslangi¢ yasi medyan 4
(IQR: 2-6,25) ay idi. SCORAD’a gore %64,9’'unda (n=98) hafif, %27,2’sinde
(n=41) orta, %7,9'unda (n=12) agir AD vardi. Hastalarin %39,7’sinde
(n=60) besin duyarlihgl saptandi, %35'inde (n=21) coklu duyarlanma
vardi. En sik duyarlanma yumurta (n=48) ve inek siti (n=14) ile
saptandi. Orta-agir AD’li hastalarda besin duyarlihgr hafif AD’lilere gore
daha fazla (p=0,038), eozinofil sayisi daha yiiksekti (p=0,002). Besin
duyarhligi olanlarda AD baslangic yasi besin duyarhligi olmayanlara gore
daha kicuik saptandi (p=0,029). Besin duyarliligi olanlarla olmayanlar
arasinda eozinofil sayisi, ytizdesi, total IgE degerleri arasinda anlamh
fark saptanmadi (sirasi ile p=0,07, p=0,59, p=0,056).

Sonug: Besin duyarlihgl orta/agir ADli ¢ocuklarda daha sik
bulunmaktadir. Besin duyarliligi olan cocuklarda AD daha erken aylarda
baslangic gostermektedir. AD’li cocuklar cocuk allerji kliniklerinde
degerlendirilmeli, hafif ve besin duyarliliginin eslik etmedigi AD’li
hastalarda gereksiz eliminasyon diyetlerinden kaginilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Atopik dermatit, besin duyarliligi, SCORAD
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[SS-23]
Her Total IgE Yiiksekligi Alerjik Bir Durum Mudur?

Seda Tunca', Raziye Burcu Taskin?

'izmir Sehir Hastanesi, Cocuk immiinoloji ve Alerji Hastaliklar Klinigi,
izmir

2Saglik Bilimleri Universitesi, izmir Tepecik Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Romatoloji Klinigi, izmir

Giris: Alerjik antikor olarak da adlandirilan IgE; bircok alerjik hastaligin
patogenezinde rol oynadigl gibi, saghkh bir yanit olarak humoral
immun yanitin énemli bir baslaticisidir. IgE alerjik hastaliklar gérevinin
yaninda parazitik (6zellikle helmint ve protozoa) hastalik savunmasinda
ve antitumor imminitesinde de rol oynamaktadir. Calismamizda,
cocuk kliniklerinden klinigimize total IGE yiksekligi ile yonlendirilen
hastalarin demografik, klinik ve laboratuar izlemlerinin incelenmesi
amaclanmistir.

Gereg ve Yontem: Bu calismada Subat 2024-Eylil 2024 yillari arasinda
izmir Sehir Hastanesi Cocuk immunoloji ve Alerji klinigine total IgE
yuksekligi (>100 IU/ml) nedeniyle yonlendirilen 0-15 yas arasi olgularin
izlemleri retrospektif olarak degerlendirilmistir.

Bulgular: Calismamizda ortanca yaslari 7,6 (IQR: 6,4-9,7) olan 128
olgunun 63’ (%49,2) kizdi. Yonlendirilen olgularin 43’ti (%33,5) akut
alerjik semptom acisindan asemptomatikti. Bu hastalarin genel cocuk
poliklinigine alerjik reaksiyon disi sebeplerle yapilan tetkiklerde total
IgE yuksekligi saptanmisti. Diger hastalarin basvuru yakinmalari
sirasiyla; 36'sinda (%28,1) sik hastalik gecirme, 26'sinda (%20,3) kasinti,
32'inde (%25) uzamis oksriik, 8’tinde (%6,2) burun tikanikligi, 24’sinde
(%18,7) diger idi. Hastalarin 8'inde (%6,2) ANA pozitifligi saptanirken, 95
(%74,2) hastada eozinofili saptandigi goriildi. ANA yiiksekligi saptanan
hastalar romatolojik degerlendirme acisindan sorgulanmak (zere
cocuk romatolojiye yonlendirildi. Kasinti varhgi ve eozinofil yiiksekligi
alerjik hastalik saptananlarda, saptanmayanlara gére anlaml olarak
daha fazla bulundu. Hastalarin ortalama (+ standart sapma) takip
stiresi 7£0,2 ay olup, ilk basvuruda alerjik hastalik saptanmayan 43
hastanin son kontrollerinde 8 tanesinde alerjik semptom bildirdigi,
bu hastalarin %27,9'unda (n=12) total IgE degerinin dusls gosterdigi
goruldu.

Sonu¢: Bu calismada alerjik hastalik stiphesiyle total IgE istenen
ve yiiksek (>100 IU/mL) saptanan olgularin onemli bir kisminin
asemptomatik oldugu (33,5%), alerjik hastalik tanisi konulanlarin
alerjik rinit, atopik dermatit ve astim tanilarinin oldukca fazla oldugu
tespit edilmistir. Cocuklarda total IgE yiiksekligi alerjiden bagimsiz
dustinilmemesi gerektigi ancak IgE yiksekligi genis bir yelpazede
degerlendirilip her IgE ytiksekliginde sadece alerji olarak degil buna
sebep olabilecek diger ayirici tanilarin goz ardi edilmeden dikkatlice
arastiriimasi gerekliligi s6z konusudur.

Anahtar Kelimeler: Allerji, eozinofil, kasinti

[SS-24]

2017-2022 Yillari Arasinda Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk immiinoloji-Alerji Poliklinigi’nde Besin Alerjisi

Tanisi ile izlenen Hastalarin Klinik, Laboratuvar ve Takip
Ozelliklerinin incelenmesi

Ersin Ozkan', Candan islamoglu2, Figen Dogu2, Aydan ikinciogullari2,
Zehra Sule Haskologlu?

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

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

Giris: Calismamizda, kurumumuzda besin alerjisi(BA) ile takip edilmis
hastalarin klinik, laboratuvar ve takip 6zelliklerini inceleyerek, verilerini
tlkemiz ve diinya literattriyle kiyaslayarak, sikhgr giderek artmakta
olan bu hastaligin tani ve tedavi siireclerine katkida bulunabilecek
cikarimlara ulasmak amaglandi.

Gere¢ ve Yontem: Oykii, muayene bulgulari, duyarlilik testleri,
eliminasyon diyetine yanit veya besin yikleme testi (BYT) ile BA
tanisi konulan ve takibe alinan hastalarin dosyalari geriye doniik
olarak incelenmistir. Hastalarin demografik bilgileri, 6zgecmis ve
soygecmis ozellikleri, klinik bulgulari, beslenme 6zellikleri, laboratuvar
testleri, deri prick testi (DPT) sonuclari, BYT yapilip yapilmadig,
diyet kisitlamalari, son kontrolde tolerans gelisip gelismedigi oykusd,
tolerans gelisti ise zamani, diyet agilma zamaninda DPT ve spesifik I1gE
testleri sonuglari olmak tizere takip 6zellikleri degerlendirilmistir.

Bulgular: Uc yiiz hastanin 169'unu erkek, 137ini kiz cocuklari
olusturmaktadir. Hastalar klinik bulgular temelinde altta yatan olasi
patogeneze gore 3 grupta siniflandiriimistir. IgE aracih BA grubunda
131, mikst tip reaksiyonlar aracih BA grubunda 92, hiicresel aracili
BA grubunda 77 hasta vardir. Hastalarda %67,3 inek sitl, %50,6
yumurta beyazi, %26,6 yumurta sarisi, %4 fistik, %3,3 bugday, %3 balik,
%2,6 findik ve %2,6 ceviz alerjisi goriilmustir. Ortanca tani yasi IgE
aracih grupta 6 ay, mikst grupta 4 ay ve hiicresel grupta 4 ay olarak
bulunmustur. Takipte 237 hastada tolerans gelisirken 61 hastada
tolerans gelismemistir. En sik tolerans gelisen besinler inek sit,
yumurta beyazi ve sarisidir. Tolerans gelismeyen alerjenler sirasiyla %77
ile ceviz, %76,9 ile findik, %71,4 ile fistik olarak gortilmusttr. 62 hastada
eslik eden bir primer immiin yetmelik (PiY) mevcuttu. 49 hasta ile
siit cocugunun gecici hipogamaglobiilinemisi en sik rastalanan PiY'ti.
immiin yetmezlik hastalarinda %42,8 oraninda coklu besin alerjisi
gorulmiustir. BA iliskili anafilaksiye %6,3 oraninda rastlaniimistir.

Sonug: Ek gidaya hipoalerjen gidalarla baslanmasi, immiin yetmezlik
hastalarinda BA yoniinden dikkatli olunmasi, yiksek basvuru prick
odem capi olan hastalarda tolerans yontinden sabirli olunmasi, Fx5
pozitiflik derece arttikca daha az tolerans beklenmesi, atopik dermatitli
cocuklarda yumurta alerjisinin nedenlerinin arastirilmasi onerilir.

Anahtar Kelimeler: Allerji, cocuk, besin, tolerans, duyarlanma
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[$S-25]

Kedi Alerjisi Olan Cocuk Hastalarin Demografik, Klinik
Ozellikleri ve Alerjen Duyarliliklarinin Degerlendirilmesi

Hilal Unsal

Sincan Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk immiinoloji ve Allerji Klinigi,
Ankara

Giris: Evcil kediler (Felis domesticus) en onemli ev ici alerjen
kaynaklarindandir. Evcil hayvanlarla birlikte yasam cocuklarda
kedi alerjeni duyarliligi ve alerjisine neden olabilmektedir. Son on
yilda cocuklarda kedi alerjisi sikhgr artmistir. Calismanin amaci,
kedi duyarlihg olan cocuklarin demografik, klinik ve laboratuvar
ozelliklerinin degerlendirilmesidir.

Gereg ve Yontem: Calismaya Sincan Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk
immiinoloji ve Alerji polikliniginde uygulanan deri Prick testinde (DPT)
kedi duyarlihgr saptanan hastalar dahil edildi. Hastalarin demografik,
klinik ozellikleri, laboratuvar bulgulari ve alerjen duyarliliklari
retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: 2015 hastaya yapilan DPT sonucunda 231 (%11,5) hastada
kedi alerjen duyarliligi tespit edildi. Bu hastalarin %58,9'u erkek ve
ortanca vyast 11 yil (CAA: 8-14) idi. Elli sekiz (%25) hastanin sadece
kedi duyarlihg saptandi ve hastalarin 75%'inde ek bir aeroallerjen
duyarlanmasi vardi. 135 (%58,4) hastada polen, 27 (%11,7) hastada ev
tozu, 78 (%33,8) hastada aga¢ miks, 108 (%46,7) hastada ot miks, 24
(%10,4) hastada kif mantari, 6 (%2,6) hastada hamam bocegi duyarlihg
saptandi. Hastalarin 33 (%14)'tinde kopege karsi duyarlilik saptandi. 112
(%48,5) hasta alerjik rinit, 29 (%12,6) hasta astim, 14 (%6) hasta alerjik
rinit + astim, 14 (%6) hasta trtiker ve 5 (%2) hasta atopik dermatit tanisi
aldi. Kedi ile temas sonrasi yaygin kizariklik-kasinti 14 (%6) hastada ve
anjioodem 5 (%2) hastada gortldu. En sik goriilen semptomlar alerjik
rinit semptomlariydi: %26 (burun akintisi, tikanikhigi, kasinti), %28
hapsirik, %22 oksiiriik ve %12 goz semptomlari goriildii. iki hastada kedi
ile temas sonrasi anafilaksi gelisme oykisu vardi. Kedi sahibi olan 32
kisiden %78’inde (n=25) semptom vardi. 8 hasta ise kedi alerjisi tanisi
sonrasi kediyi evden gondermisti. Altmis yedi (%29) hastada ailede
atopi dykiisii mevcuttu. Laboratuvar degerlerinde; immiinoglobulin (Ig)
E ortanca degeri 260 1U/mL (119-779) ve eozonofil ortanca degeri 330
hticre/mcL (202-510) olarak saptandi.

Sonug: Kedi alerjisi olan hastalarda ozellikle alerjik rinit semptomlari
on planda goriilmesine ragmen anafilaksi gibi hayati tehdit edebilecek
reaksiyonlar da gorilebilir. Bircok alerji turi gibi kedi alerjisi de
hayat kalitesini etkiler buytizden kedi alerjisi olan hastalarda gerekli
uyarilarin yapitlmasi ve énlemlerin alinmasi onem arz etmektedir.

Anahtar Kelimeler: Kedi, cocuk, alerji, deri prick test
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[SS-26]

Yenidogan ve Cocuk Yogun Bakim Unitelerinde izlenen
Hastalarda immiin Sistemin Dogumsal Hatalar

Gokcan Oztiirk?, Sule Haskologlu!, Candan islamoglu?, Selin Seving',
Ahmet Kara2, Burak Ozerdemz2, Hasret Erkmen?, Emel Okulu3,
Merve Havan4, Tanil Kendirli4, Figen Dogu’, Aydan ikinciogullari?

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

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

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

4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglhgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Cocuk Yogun Bakim Bilim Dali, Ankara

Giris: Immin sistemin dogumsal hatalari (ISDH), enfeksiyon,
otoimmiinite, otoenflamasyon, alerji, | enfoproliferasyon ve malignite
ile karsimiza ¢ikmaktadir. Yogun bakim (nitelerine yatis gerektiren;
agir enfeksiyonlar, otoimmiinite iliskili komplikasyonlar veya malignite
tablolari ISDH’nda bazen ilk klinik bulgu bazen de klinik seyirleri
sirasinda karsimiza ¢ikabilmektedir. Bu calismada, yenidogan yogun
bakim {nitesi (YDYBU) ve ¢ocuk yogun bakim initesinden (CYBU)
klinigimize iSDH siiphesi ile danisilan hastalar retrospektif olarak
degerlendirildi.

Gereg ve Yontem: Mart 2017-Agustos 2024 tarihleri arasinda Ankara
Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hastanesi YYBU ve CYBU’den, Cocuk
immiinoloji-Alerji Bilim Dalina ISDH siiphesi ile danisilan hastalarin
aldiklari tanilar ve ISDH tanisi konma oranlarinin degerlendirilmesi
amaclanmistir.

Bulgular: Calisma siiresince YDYBU'ne kabul edilen 4402 hastadan
38 hasta (%0,8), CYBU'ne kabul edilen 4513 hastadan 154 hasta
(%3,4) ISDH siiphesi ile damsilmistir. YDYBU'nden en sik danisim
nedenleri, kardiyak defekt ile sendromik ozelliklerin birlikte olmasi
(n=13, 34,2%) ve firsatg patojen enfeksiyonlari (n=11, 28,9%) idi.
YDYBU'nden danisilan hastalardan 2'si 22q11 delesyonu, 1i konjenital
notropeni (ELANE mutasyonu), 1i Wiskott-Aldrich sendromu,1i Vici
sendromu olmak iizere 5 hasta tani aldi. CYBU'nden en sik danisim
nedenleri; irsatgi mikroorganizma enfeksiyonlari (n=20, %13) ve
solunum destegi gerektiren alt solunum yolu enfeksiyonlariydi (n=37,
%24).CYBU'nden danisilan hastalardan 5'i cocukluk cagimin gegici
hipogamaglobulinemisi, 3’i agir kombine immin yetmezlik tanisi
alirken 1 hasta kronik graniilomatoz hastalik, 1 hasta 22q11 DS, 1 hasta
LPIN2, 1 hasta glikojen depo tip-1B, 1 hasta NFKB1 eksikligi,1 hasta
ICF sendromu ve 1 hasta ailevi HLH tip-2 olmak (izere toplam 19 hasta
tani aldi. YYBU danisilan hastalarda iSDH tani orani %13, CYBU'nden
danisilanlarda ise %11,6 oldu. Akraba evliligi oykisii %47 ve mortalite
orant ise %29 idi.

Sonug: Yogun bakim tnitelerinde agir ve atipik enfeksiyonlar, agir
enflamatuvar tablolar, sendromik ozellikler ve malignite ile basvuran
hastalarda iSDH diisiiniilmesi ve immiinoloji béliimlerine danisiimasi
gerektigini diisinmekteyiz. Bu konuda farkindahgin artiriimasinin tani
ve tedavi stirecine onemli katki saglayacagi unutulmamahdir.

Anahtar Kelimeler: immiin sistemin dogustan hatalari, yenidogan,
yogun bakim, primer immiin yetmezlik
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[8S-27]

Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Uzmanlik Egitimi Alan
Hekimlerin Erken Cocukluk Doneminde Gelisim ve Gelisimsel
Sorunlara Yaklasim ile ilgili Kendini Degerlendirmesi

Farida Rashidbayl Yashar, Bahar Bingoler Pekcici

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

Giris: Erken cocukluk doneminde cocuklarin gelisimsel zorluklarini
onleme, erken tani ve tedavi, cocuk sagligi hizmeti verenlerin bir
onceligidir. Uzmanhk egitiminde bu konulardaki yetkinligin saglanmasi
gerekmektedir. Ozellikle orta ve dusiik gelirli ilkelerde, cocuklarin
gelisimsel zorluklarini 6nleme, erken tani ve tedavi saglamak, cocuk
sagligl hizmeti verenlerin oncelikleri arasindadir. Ankara Universitesi
Tip Fakiiltesi Cocuk Saglhigi ve Hastaliklari (AUTF) Anabilim Dalinda
uzmanlk egitimi alan hekimlerin, erken c¢ocukluk doneminde
gelisim ve gelisimsel sorunlara yaklasim konularindaki bilgi, beceri ve
deneyimlerini ne kadar yeterli bulduklarini saptamak; kendini yeterli
bulma diizeyinin uzmanhk egitimi siiresi ve bu konularda alinan egitim
ile iliskisini arastiriimaktir.

Gereg ve Yontem: Gozlemsel ve kesitsel desende olan bu arastirmada,
AUTFde Cocuk Saghgi ve Hastaliklari uzmanlk egitimi almakta olan
goniillii hekimlere “Erken Cocukluk Déneminde Gelisimin izlenmesi
ve Desteklenmesi Konusunda Kendini Degerlendirme Olcegi (KDO)”
uygulanmistir. Bu olcek, erken cocukluk doneminde gelisim ve
gelisimsel sorunlara yaklasim konularinda bilgi, beceri ve deneyim
olarak kendilerini ne denli yeterli bulduklarini 6lgen 30 sorudan
olusmaktadir. Kendini yeterli olarak degerlendirenler, 8 ve lzeri puan
alanlardir.

Bulgular: Arastirmaya katilan 106 asistanin yas ortancasi 28 vyil
(24-47) ve uzmanlik egitim siiresi ortancasi 24 aydir (1-68 ay). KDO
toplam puan ortancasi 162 puandir (en dsiik: 45-en yiiksek: 299).
Gelisim ve gelisimsel sorunlara yaklasim konularinda bilgi, beceri
ve deneyim olarak kendilerini yeterli bulma orani %34’tir. Cocuk
hekimligi pratiginde sikca karsilasilan gelisimsel zorluklari ya da riskleri
bulunan prematurelerin ve serebral palsi gibi kronik hastaliklari olan
cocuklarin gelisimsel izleminde kendilerini yeterli degerlendirenlerin
orani yalnizca %20, yeme-uyku sorunlarina yaklasimda %10'dur.
Kendini yeterli olarak degerlendirmenin asistan yasi, kidem yil,
gelisimsel sorunlar ile ilgili ders almis/rotasyon yapmis olma durumu
ile istatistiksel olarak anlamli iliskisi oldugu saptanmistir (p=0,001).

Sonug: Cocuk saghgr ve hastaliklari uzmanlik egitimi alan hekimlerin,
erken cocukluk donemimde gelisimin izlenmesi ve desteklenmesi,
gelisimsel zorluklarin erken tani ve tedavisi konularinda bilgi, beceri
ve deneyimlerinin arttinlmasi icin egitim programlarinin yeniden
degerlendirilmesi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk sagligi ve hastaliklari uzmanlhk egitimi,
gelisimsel zorluklar, erken cocukluk donemi

[SS-28]

Mecburi Hizmette Metabolik Hastaliklar Uzmani
Perspektifiyle Sik ve Ultra-nadir Yeni Tani 116 Olgu: 14 Aylik
Deneyim

Ayca Burcu Kahraman', Hayriye Nermin Kegeci’

'Konya Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Cocuk Metabolizma
Hastaliklar1 Boliimii, Konya

‘Konya Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Cocuk Genetik
Hastaliklari Boliimii, Konya

Giris: Ulkemizde, kalitsal metabolik hastaliklar akraba evliliklerinin sik
olmasi nedeniyle yaygin goriilmektedir. Erken teshis, 6zellikle tedavi
edilebilir olanlar igin hayati 6nem tasimaktadir.

Gerec ve Yontem: Bu calismanin amaci, mecburi hizmet sirasinda
metabolik hastaliklar uzmani perspektifiyle sik ve ultra nadir metabolik
hastaliklarin tani ve tedavi yaklasimlarini degerlendirmektir. Pediatri
ve diger yan dallardan yonlendirilen hastalarin tanisal ipuclari
incelendi.2023 Mayis-2024 Eylul arasinda, 14 aylik sirede metabolizma
poliklinigine basvuran ve kesin tani konulan 116 hasta calismaya dahil
edildi. Hastalarin klinik, biyokimyasal ve genetik testlerle dogrulanan
tanilari ve tedavileri analiz edildi.

Bulgular: Yuz on alti hastanin 113’Unln tanisi genetik testler ile
dogrulanmis olup, 3 hastanin (Zellweger sendromu, I-cell hastalig,
metilmalonik asidemi) tanisi klinik, biyokimyasal ve spesifik metabolik
testler ile dogrulandi. Hastalar; ailesel dislipidemi (n=16), ulusal
taramadan yonlendirlen hastalar (n=56), diger grup (n=44) seklinde 3
gruba ayrildi. Ulusal taramadan yonlendirilen ve tanisi genetik olarak
dogrulanan 56 hastanin; 33’t (%58,9) biotinidaz eksikligi, 13’u (%23,2)
hafif hiperfenilalaninemi, 2’si (%3,6) klasik fenilketontri (FKU), 7’si
(%12,5), BH4 yanith FKU, 1'i (%1,8) hem diyet hem BH4 yanith FKU
tanisiyla izleme alindi. Dislipidemi nedeniyle yonlendirilen hastalardan,
genetik tanisi dogrulanan 16 hastanin yas ortancasi: 10 yil (8 ay-17 yas)
olup, 13’inde (%81,2) LDLR gen defekti, ailesel hiperkolesterolemi
tip1,T'inde (%6,2) APOB gen defekti ailesel hiperkolesterolemi tip 2,
2’sinde (%12,5) LPL gen defektine bagh ailesel silomikronemi tanisi
konuldu.Alti LDLR gen defekti olan hastaya diyet tedavisinin yaninda
statin tedavisi de baslandi. Diger grup (n=44) icin tani yasi ortanca
olarak 21 ay (aralik: 2 ay- 24 yil) bulundu. Hastalarin yaklasik tcte biri
noroloji bolimi tarafindan degisken klinik bulgularla yonlendirildi.28
hastaya (%63,6) spesifik tedaviler baslandi.

Sonug: Ulusal tarama programlari ve genetik analizlerin yayginlasmasi,
tedavi edilebilir metabolik hastaliklarin zamaninda taninmasini
saglar. Erken tani, hizli tedavi sansi ve norolojik sekellerin onlenmesi,
hastalarin yasam kalitesini korumak icin 6nemlidir. Kalitsal metabolik
hastaliklarda farkindahgin artirilmasi, multidisipliner yaklasim, saglik
hizmetlerine erisimin kolaylastiriimasi ve genetik testlerin erisilebilirligi,
tedavi edilebilir hastaliklarin erken tespitini hizlandirirken, prenatal
genetik danismanlik icin de firsat saglar.

Anahtar Kelimeler: Erken tani, genetik analizler, prenatal genetik
danismanlik, tedavi edilebilir metabolik hastaliklar, ulusal tarama
programlari
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[SS-29]
Cocukluk Cagi Kalitsal Metabolik Hastaliklarda isitme Kaybi

Merve Kog Yekediiz', ilayda Kiitiikkiran2, Mobin Shamsaee3, irem Mengiic3,
Engin Kose!, Fatma Tuba Eminoglu?

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

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

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi,Ankara

Giris: Isitme kaybi (iK) 1-3/1000 siklikta en yaygin goriilen dogumsal
defekttir. Erken donemde tani alip tedavi edilmediginde onemli
gelisimsel zorluklarin nedenidir. Isitme kaybi olan bireylerde kalitsal
metabolik hastaliklar (KMH) saptanmistir, ancak KMH’lar nadiren
sendromik isitme kaybi nedenidir. KMH’lar icerisinde, bircogu olgu
raporu diizeyinde 40'a yakin taninin iK'yle iliskili oldugu bildirilmistir.
Bunlarin bazilari direkt organ tutulumuyla, bazilari da toksik metabolit
birikimiyle ortaya cikar. KMH’lardan biotinidaz eksikligi, fenilketontiri,
mukopolisakkaridoz, homosistinuri, alkaptonuri, Fabry hastalig,
Refsum hastaligi, MELAS sendromu gibi mitokondrial hastaliklarin
iK yaptigi bildirilmistir. 12 yillik tek merkez deneyimi ile IK saptanan
KMH’larin arastiriimasi amaclanmistir.

Gereg ve Yontem: Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma
Bilim Dalr'nda 2012-2024 yillari arasinda KMH tanisiyla izlenen 1570
hastanin dosyasi retrospektif olarak taranmis ve isitme kaybi olan
hastalar klinik 6zellikler agisindan incelenmistir.

Bulgular: KMH'yla takipli 1570 hastanin 37inde (%1,9) isitme kaybi
saptandi. Hastalarin 12’si (%38,7) kiz, 19'u (61,2) erkekti. Hastalarin KMH
tanisi aldigi medyan yas 3 yildi (1-7,5). Hastalarin isitme kaybi saptandig
medyan yas 3 yildi (1-8). Hastalarin dogum haftasi ortalama 37 hafta,
medyan dogum tartisi 3150 gramdi (2500-3428,5). Hastalarin 13’tinde
(%41,9) ebeveynleri arasinda akrabalik oykust vardi. Metabolik hastalik
tanisi olan kardes oykiisii 12 (%38,7), isitme kaybi olan kardes oykisii
9 (%29) hastada pozitifti. Hastalarin 25'inde (%80,6) laktat yiiksekligi,
17'sinde (%54,8) gorme ile ilgili sorunlar, 16'sinda (%51,6) ozel egitim
ihtiyaci, 15'inde (%48,3) noromotor/bilissel gecikme, 14’tinde (%45,1)
dismorfik yiiz goriinimu vardi. Hastalarin 10'u (%30,3) lizozomal depo
hastaliklar, 8'i (%25,8) mitokondriyal hastalik, 4G (%12,9) karbonhidrat
metabolizma bozuklugu tanihydi. Ozel egitim ve rehabilitasyona en
cok ihtiyac duyan tani alt gruplar alfa mannosidoz, prolidaz eksikligi,
mukopolisakkaridoz (MPS), adrenolokodistrofi, konjenital glikozilasyon
defekti (CGD), solunum zincir defektiydi.

Sonug: Erken yasta ortaya ¢ikan isitme kaybi ve eslik eden birden cok
sistem tutulumlarinda KMH mutlaka akla gelmesi gerekir. Ayrica iK
neden olabilecek KMH agisindan arastirilan ve takip edilen hastalarin da
duzenli sekilde isitme muayenelerinin yapilmasi 6nem arz etmektedir.

Anahtar Kelimeler: isitme kaybi, kalitsal metabolik hastalk,
multisistem tutulum
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[$S-30]

Mitokondriyal Hastalik Tanisi Alan Olgularin Gozden
Gegirilmesi: Tek Merkez Deneyimi

Sabire Gokalp, Halil Tuna Akar, Asburce Olgac Kiligkaya

Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Klinigi, Ankara

Giris: Mitokondriyal hastaliklar hem klinik hem de genetik olarak cok
cesitlilik gosteren bir kalitsal metabolik hastalik grubudur. Coklu sistem
tutulumlari ve non-spesifik bulgular nedeniyle tani konulmasi zaman
almaktadir. Bu calismada merkezimizde mitokondriyal hastalk tanisi
alan hastalarin klinik ve laboratuvar bulgulari degerlendirilmistir.
Bu bilgiler, mitokondriyal hastaliklarin tGlkemizdeki seyrini anlamak
ve tedavi yaklasimlarini iyilestirmeye vyonelik veri saglamayi
hedeflemektedir.

Gereg¢ ve Yontem: Ankara Etlik Sehir Hastanesi Cocuk Metabolizma
Hastaliklari Klinigi’nde takip edilen mitokondriyal hastalik tanisi almis
17 hastanin demografik ozellikleri, laboratuvar ve klinik bulgulari
retrospektif olarak degerlendirilmistir.

Bulgular: Calismaya dahil edilen17 hastanin 12’si erkek (%70) 5'i kiz
(%30) hastaydi. Hastalarin ortalama yasi 50 £4 ay olup ortalama tani
alma yasi 48+4 aydi. En sik gortilen baslangic bulgusu hipotonisite olup
epilepsi, noromotor gelisim geriligi, goz bulgular ve kas glicsiizlugu
de eslik etmekteydi. En sik gortlen laboratuvar bulgusu ise laktik
asidozdu. Primer mitokondriyal tanisi alan 6 hasta olup 11 hastada
niikleer gen mutasyonlarindan kaynaklanan mitokondiyal hastalik
tanisi mevcuttu. Primer mitokondriyal hastalik tanisi alan hastalarda
MTTL1, GTPBP3, MTRNR1, NDUFA1, NDUFV2 ve MTND3 genlerinde
mutasyonlar mevcuttu. Ayrica diger hastalarda mitokondriyal fiizyon
bozukluklari, oksidatif fosforilasyon bozukluklari ve mitokondriyal
deplesyon sendromlarina neden olan cesitli genetik bozukluklar
saptanmistir.

Sonug: Mitokondiyal hastaliklarin tanisi tibbin  tim uzmanhk
alanlarinda calisan her hekimin karsilasabilecegi, dogru tani icin
“klinik farkindaligin” gerekli oldugu, klinik 6zellikleri cok cesitli, tanisi
ve tedavisi zor bir hastalik spektrumudur.

Anahtar Kelimeler: Mitokondriyal hastalik, mitokondiyal genom,
oksidatif fosforilasyon
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[$S-31]

Pediatrik Hiperlipidemi Hastalarinda Hematolojik
Enflamatuvar Parametrelerin Degerlendirilmesi

Ayse Akyiiz

Ankara Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari, Cocuk
Metabolizma Hastaliklari, Ankara

Giris: Hiperlipidemi hastalarinda aterosklerozun ¢ocukluk ¢aginda
basladigi bilinmekte olup pediatrik hastalarin takip ve tedavisi,eriskin
cagl prematir kardiyovaskiiler olaylarin onlenmesinde etkin rol
almaktadir. Son vyillarda kardiovaskiiler olaylari ongormede gesitli
hematolojik enflamatuvar parametreler kullanilmaktadir. Eriskin
hastalarda platelet sayisi (PLT),ortalama platelet volimii (MPV), platelet
dagilim genisligi (PDW) saglkh kontrollere gore yiiksek bulunmus olup
vaskiler olaylari 6ngormede bir parametre olarak kullanilabilinecegi
bildirilmistir. Kardivaskiiler olay gecirmis eriskin hastalarda yapilmis
bir calismada ise hemoglobin (Hgb), hematokrit (HCT) ve eritrosit
sayisi (RBC) degerlerinde anlamli ytikseklik saptanmistir. Sistemik
enflamatuvar indeks (SII) yeni bir enflamatuvar marker olup eriskin
hastalarda vyapilan calismalarda hiperlipidemi ile iliskili oldugu
bildirilmistir. Cocukluk cagi yas grubunda bu konuda yapilmis ¢alisma
bulunmamaktadir. Bu ¢alismada eriskin hiperlipidemi hastalarinda
saptanan enflamatuvar parametrelerin pediatrik hiperlipidemi
hastalarinda degerlendirilmesi amaglanmistir.

Gere¢ ve Yontem: Calismaya 2022-2024 vyillari arasinda cocuk
metabolizma  poliklinigine  basvuran  hiperkolesterolemi,
hipertrigliseridemi ve kombine hiperlipidemi hastalari dahil edildi.
Obez hastalar calisma dahil edilmedi. Toplamda 2-18 yas arasinda 79
hiperlipidemili hasta ve 93 kontrol dahil edildi. Hastalarin tedavi 6ncesi
bakilan hemogram degerleri retrospektif olarak incelendi. Sistemik
enflamatuvar indeks (SIl), platelet sayisi ile notrofil/lenfosit sayisinin
carpimi ile hesaplandi. Hasta ve saglikli pediatrik hastalarin SII, platelet
sayisi, MPV, PDW, RBC ve HCT degerleri karsilastirildi.

Bulgular: Saghkh grubun yas ortalamasi 12,89 yil, hiperlipidemi
grubunun ise 12,61 yildi. Hasta grubunda SII ortalama 534+253,
kontrol grubunda ise 454218 bulunmus olup iki grup arasinda
istatistiksel anlamli fark saptandi. Platelet degerleri ise hasta grupta
ortalama 338494 10°/L, kontrol grubunda 301£76 10°/L olup iki grup
arasinda istatistiksel anlamli fark gozlendi. Her iki grup arasinda MPV,
PDW, RBC ve HCT degerleri arasinda anlaml fark saptanmadi.

Sonug: SII pediatrik hiperlipidemi hastalarinda anlamli olarak yiksek
saptanmis olup, ¢ocukluk caginda enflamatuvar yanitin basladigini
gosteren bir parametre olabilecegi gorilmustir. Calismamizda
degerlendirilen eriskin hasta gruplarinin aksine kontrol grubuyla anlamli
farklilik bulunmayan diger hematolojik enflamatuvar parametrelerin;
hiperlipidemi hastalarinda goriilen vaskiiler intimada lipid birikimi,
yasla birlikte makrofaj ve diiz kas hicrelerinin ¢ogalmasi sonucu
fibroz plaklarin olusumu ile gozlenen patofizyolojik strecin yillar
icinde stiregelmesi nedeniyle hentiz anlamli degisiklige sebep olmadigi
dustintlmausttr. Farkli enflamatuvar parametreler ile enflamasyon
patofizyolojisinin aydinlatiimasi icin daha genis dérneklemli prospektif
calismalara ihtiyag vardir,

Anahtar Kelimeler: Hiperlipidemi, sistemik enflamatuvar indeks,
hemogram

[85-32]

Hiperlipidemili Cocuk Hastalarin Demografik, Klinik ve
Biyokimyasal Ozellikleri: Tek Merkez Deneyimi

Ummiihan Onciil, Burcu Ozen Yesil, Aynur Kiiciikcongar Yavas,
Berrak Bilginer Giirbiiz, Oya Kireker Koyl, Cigdem Seher Kasapkara

Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklar Klinigi, Ankara

Giris: Gelismis ve gelismekte olan lkelerde olimlerin baslica nedeni
aterosklerotik kardiyovaskiiler hastaliklardir (KVH). Hiperkolseterolemi
ise bu hastaliklarin en 6nemli 6nlenebilir risk faktorlerinden birisidir.
Turkiye'de de eriskin nifusun %50'sinden fazlasinda dislipideminin
bulundugu goriulmis olup yapilan calismalarda, aterosklerozun
cocukluk yas grubunda basladigi gosterilmistir. Hiperkolesterolemilerin
erken tani ve tedavisiyle basta aterosklerotik KVH olmak tizere bircok
komplikasyonlarin 6nlenmesi miumkindir.

Gere¢ ve Yontem: Calismamiza Ankara Bilkent Sehir Hastanesi,
Cocuk Metabolizma Kliniklerine 1 Ekim 2023- 30 Eylil 2024 tarihleri
arasinda basvuran 1-18 yas arasi, total kolesterol, LDL kolesterol (LDL-
Q) veya Trigliserid (TG) degerlerinden herhangi birisi yasa ve cinsiyete
gore 95 persentilin iizerinde olan 466 hasta dahil edilmistir. izole
lipoprotein-a yuksekligi olan hastalar calismaya dahil edilmemistir.
Hastalarin dosyalari retrospektif olarak incelenerek demografik verileri,
laboratuvar ozellikleri, radyolojik bulgulari, tedavi yontemleri ve
tedaviye yanitlari degerlendirilmistir.

Bulgular: Klinigimize yonlendirilen 466 hastanin %54’u erkek,
ortalama basvuru yasi 10,2+4,2 (min 1,6 - max 17,9)dur. Olgulardan
%16'sinin uygun kosullarda alinan lipid profili degerleri normal
aralikta sonuclanmis olup bu hastalar calismadan c¢ikariimistir.
Basvuru esnasinda %62,9 hastanin LDL-C degeri yliksek saptanmistir.
Bu hastalarin ortalama LDL-C degerleri 200,2£66,2 mg/dL (min 135 -
max 445) ve %75,2’si familyal hiperkolesterolemi (FKH) tanisi almistir.
FKH hastalarindan %47,9'u aile taramasi nedeniyle yonlendirilirken
%2,7’sinde homozigot LDLR mutasyonu saptanmistir. Sekonder LDL-C
yuiksekligi olan hastalarin %70,8'i diyete bagliyken, %16,6’sinin ilag
nedenli oldugu gorilmistir. TG ytiksekligi olan hastalarin ortancasi 296
mg/dL (min 161 - max 2161) saptanmistir. Bu hastalardan %10,5'inde
genetik gecisli TG yiksekligi saptanmis olup bunlardan %3,5inde
homozigot LPL mutasyonu tespit edilmistir. Sekonder TG yiiksekliginin
%73,7'si obezite ve diyete bagliyken, %8,7’sinin kortikosteroide,
%3,5'inin nefrotik sendroma ve %1,7'sinin diabetes mellitusa bagh
oldugu gorilmustir.

Sonug: Bu calismada 1 yil siiresince klinigimize basvuran dislipidemili
hastalarin oykileri, demografik verileri ve laboratuvar bulgulari isiginda
cocukluk ¢aginda dislipidemiye neden olabilecek tanilarin saptanmasi
amaclanmistir. Bu genis hasta grubunun cocukluk ¢agr dislipidemi
kilavuzlarina buyiik bir veri kaynagi olusturmasi ve cocukluk ¢agi
dislipidemi taramalarina dikkat cekmesi planlanmistir.

Anahtar Kelimeler: LDL kolesterol, trigliserid, ailevi hiperkolesterolemi,
obezite
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[$S-33]
Ailesel Hiperkolesterolemi Tanili Hastalarimiz

ilknur Siiriicii Kara, Engin Kose, Fatma Tuba Eminoglu

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

Giris: Ailesel hiperkolesterolemi (AH), otozomal dominant kalitilan
disik dansiteli lipoprotein (LDL) artisi ile karakterize lipoprotein
metabolizmasi bozuklugudur. Erken yasta kardiyovaskiler hastalk
gelisimi gorulebilir. LDL yuksekligi, aile oykusu, LDLR, APOB veya PCSK9
genlerinden birinde patojenik varyantin gosterilmesi ile tani konur.
AH’li hastalarimizin retrospektif degerlendirilmesi amaglandi.

Gere¢ ve Yontem: Ankara Universitesi Metabolizma Bilim Dali'nda,
2012-2023 tarihleri arasinda izlenen 41 olgu retrospektif degerlendirildi.
Veriler poliklinigimiz dosyalarindan elde edildi. Calismaya AH’den
sorumlu genlerde patojenik varyanti bulunan, hiperkolesterolemili
olgular dahil edildi. Hastalarin LDL diizeyleri, sosyodemografik
ozellikleri, goriintiileme bulgulan kaydedildi. istatistiksel analizinde
SPSS 26.0 programi kullanildi.

Bulgular: Olgularin 26’s1 (%63,4) kiz, 15'i (%36,6) erkek idi. Heterozigot 36
olgu, homozigot 5 olgu vardi. Anne baba arasinda akrabalik %34,7’inde
vardi. Ailede hiperkolesterolemi oykisi %95,1inde, kardiyovaskiiler
nedenlerden dolayr erken yasta olim %46,3’tinde vardi. Tani yasi
ortalama 9,7%5,9 yil /ortanca 9 (min: 1-max: 24) yil idi. Tim olgularda
izlem siresi ortalama 6,7+3,2 yil/ortanca 7 (min: 0-max: 11) yil idi.
Hastalarin 29’unda (%70,7) LDLR geninde heterozigot, besinde (%12,2)
LDLR geninde homozigot, yedisinde (%14,6) APOB geninde heterozigot,
birinde (%2,4) hastada APOB geninde hirlesik heterozigot mutasyon
mevcuttu. Tanida LDL degeri ortalama 225,6+92,3 mg/dL idi. Abdomen
ultrasonda hepatosteatoz varligi %12,5'inde, doppler ultrasonografide
karotis intima-media kalinliginda artis sadece homozigot dort olguda
vardi. Homozigot olgulardan dordiine karaciger nakli yapilmist,
birine diizenli lipid elektroforezi yapiimaktaydi. Tim hastalara diistk
kolesterol diyeti baslanmisti, %63,4°l statin, %12,2’si statin ve ezetimib
tedavisi almaktaydi. Homozigot mutasyonu olan bir hastada gec
tani nedeniyle opere aort darhig, rezidi darlik sag koroner arter
endarterektomi ve reimplantasyonu, 2° aort yetmezligi ve 1° mitral
yetmezligi vardi. Hastalarin tedavi sonrasi LDL kolesterol seviyesi
ortalama 165,6+49,8 ortanca 159 (min 90-max 287) mg/dL idi.

Sonug: Calismamizda AH tanisinin ge¢ yaslarda konuldugu ve bu nedenle
ciddi komplikasyonlar olusabildigi gortildu. Ailsel hiperkolestrolemi en
sik gozlenen kalitsal metabolik hastaliktir, taranmasi, erken tanisi ve
tedavisi hayati onem tasir.

Anahtar Kelimeler: Ailesel hiperkolesterolemi, LDL kolesterol, genetik,
tani
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[SS-34]

Cocukluk Cagi Henoch Schonlein Purpurasi Tanili Hastalarda
Prognoz Belirteclerinin Degerlendirilmesi

Nurive Yarar?, Kaan Savas Giilleroglu2, Sidika Esra Baskin2

"Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dal,
Ankara

2Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dal,
Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

Giris: Henoch-Schonlein purpurasi (HSP) kiiclik damar duvarlarinda
IgA birikimi ile karakterize, birden cok sistemi tutabilen, cocukluk
caginin en sik vaskilitidir. Hastaligin dogal seyrinde ¢ogu olgu spontan
iyilesirken, uzun dénem prognoz genellikle bobrek tutulumun siddeti
ile iliskilendirilir. Tim HSP nefritli hastalarin; %5-18’inde ilk 5 yilda,
%10-20'sinde ilk 10 yilda, %20-30'unda ise ilk 20 yilda son donem
bobrek yetmezligi bildirilmistir. Hastaligin etiyopatogenezi, klinik ve
prognostik risk faktorleri ile ilgili pek cok bilinmeyen oldugu igcin,
hastaligin klinik ozelliklerini tanimlayan calismalara ihtiyag vardir.

Gerec ve Yontem: Calismaya Ocak 2010-Aralik 2019 tarihleri arasinda
Baskent Universitesi Ankara Hastanesi Cocuk Nefroloji Poliklinigine
basvuran ve HSP tanisi konulan 1-18 yas araliginda toplam 203 hasta
dahil edildi. Hastalara ait demografik, klinik, laboratuvar ézelliklerinin
yani sira deri, gastrointestinal ve renal biyopsi sonuclari retrospektif
olarak incelendi. Prognostik risk faktorleri istatistiksel yontemlerle
arastirildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 203 hastanin (%60,6 erkek) ortalama
tani yasi 6,8+2,6 yil idi. Toplam 134 (%66) hastada eklem, 15 (%7,4)
hastada testis, 107 (%52,7) hastada gastrointestinal sistem, 77 (%37,9)
hastada ise bobrek tutulumu gelismisti. Yapilan analizlerde diisiik
hemoglobin diizeyi (p=0,008), yiiksek lokosit sayisi (p=0,042) ve
eritroist sedimentasyon hizi artisi (p=0,029) bobrek tutulumuile iliskili
bulundu. CD80, CD86 ile boyanma ve sistem tutulumlari, prognoz
arasinda istatiksel olarak iliski bulunmadi. Ancak klinik olarak CD80
ve (D86 ile boyanmanin hastaligin ciddiyeti ile iliskili oldugu bulundu.
Kresent olusumu ile CD80 ve CD86 bhoyanmasi arasinda iliski tespit
edildi.

Sonuc: Calismamizda HSP tanili hastalarin demografik, klinik,
laboratuvar ve histopatolojik ozellikleri tanimlandi. Spesifik organ
tutulumu sikhigi ve bunlarla iliskili faktorler incelendi. Regresyon
analizi yapilarak testis, gastrointestinal sistem ve bobrek tutulumunun
hastane vyatisi icin bagimsiz prediktorler oldugu ortaya konuldu. HSP
nefritinde T hiicre aktivasyonun diizenlenmesi ile ilgili bilgi sahibi
olunmasi, yeni tedavilerin yolunu acabilir.

Anahtar Kelimeler: Henoch-Schonlein purpurasi, Henoch-Schonlein
purpura nefriti, vaskilit
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Cocuklarda Erken Repolarizasyonun Yeni Belirteclerle
Arastinilmasi: QRS-T Acisi ve Kardiyak Elektrofizyolojik Denge
indeksinden Goriisler

eyma Kavali!, Yiicel Hanilge?

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

2Yiiksek ihtisas Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Kirikkale

Giris: Elektrokardiyogramlarda (EKG), en az iki ardisik derivasyonda, ST
segment yiikselmesine eslik eden | noktasi centiklenme ve/veya uzamasi
olarak bilinen erken repolarizasyon (ER) paterni, ozellikle pediatrik
poplilasyonda yaygin gorilen bir bulgudur ve iyi huylu bir varyant
olarak kabul edilir. Son arastirmalar, ER ile aritmiye karsi artan duyarlihk
arasindaki potansiyel iliskileri ortaya ¢ikarmistir. Cocuklarda goriilme
sikligina ragmen, ER ile aritmi egilimi arasindaki iliskiyi degerlendiren
kapsamli calismalar azdir. Farkli ventrikiiler repolarizasyon belirtecleri,
klinik calismalarda aritmi egilimini degerlendirmek icin kullanilmistir.
Bu parametreler arasinda, son vyillarda QRS-T acisi ve kardiyak
elektrofizyolojik denge indeksi (iCEB), ventrikiler repolarizasyon
heterojenligi ve genel kardiyak elektrofizyolojik stabiliteyi ongérmesi
acisindan umut verici belirtecler olarak tanimlanmaktadir. Ancak
cocuklarda faydasi buyiik 6lctide kesfedilmemistir. Calismamizda, ER ile
aritmi egilimi arasindaki etkilesimi degerlendirmeyi hedefledik.

Gere¢ ve Yontem: ER paterni olan pediatrik hastalardan elde edilen
EKG'ler retrospektif olarak degerlendirildi. Bilinen konjenital kalp
hastahgi ve kardiyak ritim bozuklugu, yapisal kalp anomalisi, elektrolit
bozuklugu, diger kronik hastahigi olan ve diizenli ilag kullanan cocuklar
calisma disi birakildi. ER'yi teshis etmek icin, EKG kayitlari, belirlenmis
kriterlere gore deneyimli bir kardiyolog tarafindan gozden gecirildi
ve QRS-T acisi, iCEB ve iCEBc olciimleri yapilarak saglam cocuklara ait
normal EKG’lerden olusan kontrol grubu ile karsilastirildi.

Bulgular: Calisma sirasinda 66 ER paterni olan olgu (calisma grubu),
ER paterni olmayan 81 cocuk (Kontrol grubu) olmak tizere toplam
137 olgu incelenmistir. Gruplar arasinda yas ve cinsiyet acisindan fark
yoktu. Kalp atim hizi her iki grupta benzerdi. Hem QRS-T aksi hem de
iCEB ve iCEBc parametreleri acisindan gruplar arasinda anlamli farklilik
tespit edilmedi.

Sonug: Literatiirde, ER paterni bulunan asemptomatik olgulari
degerlendiren ve tedavi gereksinimini ongoren bir risk klasifikasyon
teknigi hentiz bulunmamaktadir. Anlik EKG'lerin degerlendirildigi
calismamizda QRS-T agisi ve iCEB olciimleri agisindan gruplar arasinda
bir fark tespit edilmemesine ragmen, klinik bulgular gosterebilmek
icin uzun streli EKG kayitlarini da iceren daha ileri prospektif ve uzun
vadeli takip calismalarina ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: cocuk, aritmi, erken repolarizasyon, ani 6ltim riski,
kardiyak elektrofizyolojik denge

[SS-36]

Kardiyomyopati Tanili Cocuklarda Goriilen Aritmiler, Tedavi
Gereksinimi ve izlemi

Rabia Ayca Kavraz!, Begiim Murt2, Mehmet Gokhan Ramoglu2,
Tayfun Ugar?

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

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

Giris: Cocukluk caginda Kardiyomiyopati ciddi mortalite ve morbidite
riski tasimaktadir. Kardiyomiyopatilerde en 6nemli morbidite ve
mortalite sebebi aritmilerdir. Kardiyomiyopatinin klasik tipleri;
dilate kardiyomiyopati, hipertrofik kardiyomiyopati, restriktif
kardiyomiyopati, non-compaction kardiyomiyopati ve aritmojenik
sag ventrikiiler kardiyomiyopatidir. Biz de calismamizda 2010-2024
tarihleri arasinda AUTF Cocuk Kardiyolojisi bilim dalinda izlenen,
kardiyomiyopati tanisi almis hastalarin tanida ve izlemde tespit edilen
ritim problemlerini sunmayi amacladik.

Gere¢ ve Yontem: 2010-2024 yillari arasinda hastanemiz cocuk
kardiyolojisinde kardiyomiyopati tanisi ile izlenen hastalar; izlemde
EKG ve Holter kayitlari ile aritmileri degerlendirildi. Hayati tehdit
eden ve tedavi gerektiren ritim bozukluklar kayit altina alindi. Ritim
bozuklugu nedeni ile uygulanan tedaviler belirlendi

Bulgular: Calismaya kardiyomiyopati tanisi ile izlenen 180 hasta dahil
edildi. Hastalarin %46’si kizdi. Basvuran hastalarin yasi ortanca 26 aydi
(4 giin, 288 ay). izlem siiresinin ortanca degeri 60 aydi (1 ay, 359 ay). Bu
hastalarin %69’'u DKMP, %13’ti HKMP, %3’si ARVC, %7’sI non-compaction
KMP, %4 restriktif KMP, %4’U mixt tipte izlendi. %48,8 hastada aritmi
saptandi. Bu aritmilerin tirleri ve goriinme sayisi Tablo 1’de verilmistir.
%19,4 hastanin almis olduklari beta bloker (karvedilol) tedavilerine ek
olarak veya degistirilerek anti aritmik tedavi ihtiyaci oldu. %3 hastaya
metoprolol, %3 hastaya propronolol, %2 hastaya flekainid, %8,3
hastaya amiodoron, %2 hastaya sotolol baslandigi goriildi. 7 hastaya
kardiyoversiyon/defibrilasyon yapilma ihtiyaci oldu.

Sonug: Kardiyomyopatili hastalarda morbidite ve mortaliteyi belirlyen
onemli durumlarin basinda aritmiler gelmektedir. Bu ¢alismada
kardiyomyopatili hastalarin tani aninda ve takiplerindeki aritmilerin
onemini vurgulamayr amacladik.

Anahtar Kelimeler: Aritmi, icd, kalp yetmezligi, kardiyomiyopati

Tablo 1: Aritmilerin tiirleri ve goriinme sayisi

Ritim Bozuklugu n (%)
Supraventrikiiler erken vuru 23(17)
Supraventrikiler tasikardi 2(1,5)
Atrial flutter 1(0,5)
Ventrikiler ekstrasistol 98 (70)
Ventrikiler tasikardi 11(8)
Ventriktler fibrilasyon 4 (3)
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[8S-37]

Tip 1 Diabetes Mellitus Tanili Cocuk Hastalarda Hashimoto
Tiroiditi Birlikteliginin Kardiyovaskiiler Sistem Hastalik
Riski Uzerine Etkisi: Metabolik Saglik Gostergelerinin
Degerlendirilmesi

Beril Kilic?, Merih Berberoglu2, Zeynep Siklar2, Zehra Aycan?, Elif Ozsu2

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

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

Giris: Tip 1 diyabete (T1DM) eslik eden otoimmiin hastaliklar
aterosklerozun ilerlemesini hizlandirabilir ve kardiyovaskiiler olay
riskini artirabilir. Kardiyovaskiler hastaliklar (KVH), TIDM’in baslica
kronik komplikasyonlaridir. Ateroskleroz ve erken iskemik kalp hastalig
riski, genel poptlasyona gore birkag kat daha yiiksektir. Calismamizda
birincil amacimiz; Hashimoto tiroiditinin (HT), TIDM’li ¢ocuklarda,
metabolik saglik gostergeleri tizerinden KVH riskinde artisa neden olup
olmadiginin arastiriimasidir.

Gere¢ ve Yontem: Calismamiza T1DM tanisiyla Ankara Universitesi Tip
Fakiltesi Cocuk Endokrinoloji Bolimi'nde takipli, 8-20 yas arasinda,
en az 3 yildir tanih hastalar ve T1DM, HT birlikteligi olanlar dahil
edilmistir. Hastalarin demografik, antropometrik ve laboratuvar
bulgulari, metabolik saglk degerleri IDF kriterlerine gore yorumlanip
gruplar KVH riski acisindan karsilastinlmistir. istatistiksel analiz SPSS
11.5 programiyla yapilmistir.

Bulgular: Calismamiza 106 TIDM’li hasta dahil edilmistir. Hastalar;
Grup 1; HT olmayan T1DM’li (n=81 %76,4) ve Grup 2; T1IDM ve HTli
hastalar (n=25 %23,4) olarak 2 gruba ayrilmistir. Hastalar metabolik
saglk acisindan incelendiginde; Grup 1'de obezite %18,51 (n=15) Grup
2'de %28 (n=7) oranindaydi. Hipertansiyon Grup 1’de 1 olguda (%1,2)
mevcuttu. Subklinik hipotiroidili olgularin ikisi obezdi, birinde HDL
dusuklugu saptandi. Diger metabolik saglik gostergeleri normaldi.
Trigliserid ytksekligi Grup 1’de 13 (%16,04), Grup 2'de 3 olguda (%12)
gorulmekteydi. HDL dustkltgi Grup 1'de 8 (%9,87), Grup 2'de 4 olguda
(%16,0) goruldi. Metabolik sendrom Grup 1'de 6 (%7,4), Grup 2'de 4
(%16); tim olgularda 10 hastada (%9,43) saptandi. Gruplar arasinda
istatistiksel fark bulunmadi.

Sonug: Tip 1 DM’li olgularda iyi kontrolltii diyabet orani yiiksek
olmamasina ragmen calismamizda metabolik saglikta bozukluk
yiiksek oranda gorilmedi. Biylk oranda metabolik sendrom eslik
etmiyordu. Gruplar arasinda anlamli fark yoktu. Calismamizla
Hashimoto birlikteliginin cocukluk c¢aginda metabolik saglig
bozmadig gosterilmistir. Sebebi; tiroid hormonlarinin sik taranarak
hipotiroidi saptanir saptanmaz tedaviye baslanmasi olabilir. Diyabet
yaslarinin 10 yildan az olmasi etken olabilir. Saptadigimiz bulgular, bu
alanda prospektif arastirmalara yonelik ilgiyi artirabilir; TIDM’li ¢ocuk
hastalarda eslik eden HT'de KVH risk faktorleriyle daha genis capli
calismalara dayanak olabilir.

Anahtar Kelimeler: Hashimoto tiroiditi, metabolik sendrom, tip 1
diabetes mellitus
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[SS-38]
Cocuklarda Hiper-CK-emi Akut Faz Belirteci Olabilir Mi?

Oznur Karaca Vural, Ali Kansu Tehgi, Kiibra Tarazan Tiirk, Emine Polat

Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Dr. Sami Ulus Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara

Giris: Kreatin kinaz (CK) yuiksekligi, cocuklarda kas hasari, enflamasyon
veya epilepsi gibi cesitli patolojik durumlarla iliskilidir. Bu durum
cocukluk caginda farkh etiyolojik faktorlere isaret edebilir ve tanisal
stireci karmasik hale getirebilir. Bu ¢alismanin amaci; CK yiiksekligine
neden olan etmenleri belirlemek ve bu durumun yonetiminde klinik
karar alma siirecine katki saglamaktir.

Gereg ve Yontem: Eylil 2023-Ekim 2024 tarihleri arasinda hastanemiz
pediatri servisinde yatirilarak izlenen ve CK yiiksekligi tespit edilen 32
hasta calismaya dahil edildi. Kronik hastaligi olanlar (kronik karaciger
hastaligi, metabolik hastaliklar, kalp yetmezligi, kronik bobrek
yetmezligi) calisma disi birakildi. Hastalarin demografik bilgileri,
laboratuvar sonuclari ve klinik oykileri dosyalardan geriye donuk
tarand.

Bulgular: Hastalarin %71,9'u erkekti. CK degerleri ortalama 901
U/L olarak tespit edildi. Etiyolojide %43,8'inde st solunum yolu
enfeksiyonu (USYE), %6,3’linde egzersize bagh CK yiiksekligi, %9,4’tinde
epilepsi oldugu goriildii. USYE olan hastalarin CK degerleri ortalama
1130 U/L, egzersize bagh CK yiiksekligi olanlarin ortalamasi 1349 U/L
olarak belirlendi.

Sonug: Hiper-CK-emi, ileri tani siireclerinde onemli bir biyomarker
olarak kabul edilmektedir ve vyiksek CK seviyeleri siklikla kas
hastaliklari ile norolojik bozukluklarin tanisinda kullaniimaktadir.
CK vyuksekligi idiopatik veya ailesel etiyolojilere bagh olarak da
saptanabilir. Bu calismada, cocuklardaki enfeksiyonlarda Hiper-CK-
emi'nin biyomarker olarak kullanilip kullanilamayacagi arastirildi.
Calismamizda, en sik neden olarak USYE belirlenmis olmasina ragmen,
akut faz reaktanlar ile CK diizeyleri arasinda istatistiksel anlamh
iliski bulunamadi (p=0,054 p=0,6). Egzersiz ve epilepsiye bagli CK
artislarinin, enfeksiyon kaynakli CK yiikselmelerinden daha fazla oldugu
gozlendi. Bu bulgular, CK yiksekliginin kapsamli degerlendirilmesi
gerektigini gostermektedir. Hasta sayisinin az olmasi calismanin
sinirhliklarindan  olup bulgularin ~ gtivenirligini  azaltmaktadir.
Bu calisma, pediatrik hastalarda CK yiiksekliginin en sik USYE iliskili
oldugunu gosterdi. Ancak CK’nin enflamatuvar bir belirte¢ veya akut faz
reaktani olarak USYE de kullanilmasinin anlamli olmadig tespit edildi.
CK yuksekligi, enfeksiyon kaynakli enflamasyon siireclerinde gtivenilir
bir gosterge degildir. Bu bulgular, CK'nin enfeksiyonlar agisindan klinik
yonetimde sinirli bir rol oynadigini gosterdi.

Anahtar Kelimeler: Kreatinin kinaz, akut faz reaktani, enfeksiyon
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[$S-39]

0-24 Ay Arasi Cocugu Olan Ailelerin Cocukluk Cagi Asilari
Hakkindaki Tutum ve Davranislarinin Degerlendirilmesi

Siimeyye Evsile, Gokce Celep

Amasya Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Amasya

Amag: Bu calismada 0-24 ay arasi cocuga sahip olan ebeveynlerin
cocukluk cagi asilari hakkindaki bilgi ve tutumlarinin degerlendirilmesi
amaclanmistir.

Gere¢ ve Yontem: Kesitsel ve tanimlayici nitelikte yapilan bu
arastirmaya, Serefeddin Sabuncuoglu Egitim Arastirma Hastanesi Genel
Pediatri Klinikleri'ne 2024 yili Nisan ve Mayis aylarinda muayene ya da
kontrol amaci ile basvuran 0-24 ay arasi ¢ocuga sahip olan ve anket
calismasina katilmayi kabul eden 408 ebeveyn dahil edildi. Anketler
ebeveynler ile yiiz yiize gortisme yontemi ile yapildi ve edinilen bilgiler
toplam 22 soruluk anket formuna kayit edildi. Verilerin analizi icin SPSS
paket programi kullanildi ve p<0,05 anlamli olarak kabul edildi.

Bulgular: Calisma kapsaminda degerlendirilen olgularin; %43’tntin
erkek (n=179), %56,1’inin kiz (n=229) oldugu ve yas ortalamasinin 12 ay
oldugu gortldi. Anket yapilan ebeveynlerin dagilimlari incelendiginde
%73,3’tintn anne oldugu gorilmastir. Tim katilimalar arasinda
asilarin tam olma orani %88’iken, ebeveynlerin %85'i asilarin gerekli
oldugunu disinmekteydi. Asi karsiti olan ebeveynlerin orani ise %4
olarak tespit edildi. Saglik Bakanhgi asi takviminde yer almayan asilarin
(rota virus, influenza, meningokok ve human papilloma viris) bilinme
orani %57,6 iken yapilma orani %31,9 olarak tespit edildi. Rutin disi
asilarin bilinmesi ile hem ebeveynlerin egitim diizeyleri hem de maddi
gelir durumlari arasinda istatiksel olarak anlamli bir iliski bulundu
(p<0,05).

Sonug: Ebeveynlerin gelir ve egitim dizeylerin rutin disi asilarin
uygulanmasi konusunda onemi gorilmis olup, hastaliklarin ciddiyeti
goz ontinde bulunduruldugunda rutin asi takvimine dahil edilmesi
gerektigini dusinmekteyiz. Asi reddinin tim dinyada oldugu gibi
tilkemizde de artan bir sorun oldugu tespit edilmistir. Tim bunlara
ragmen ebeveynlerin bilgi kaynagi olarak saglk calisanlarini tercih
ediyor olusu saglik calisanlarinin asilama oranlari tizerinde etkili birer
faktor oldugunu gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Asilanma durumu, asi karsithgi, cocuk, ebeveyn

[$S-40]

Pediatrik Sepsisi Tanimada Uzlasi Tanisi ve Doktor Tanisi
Arasindaki Korelasyon

Kardelen Yagmur Isin', Nilden Tuygun?2

'Beypazari Devlet Hastanesi, Cocuk Saglhgi ve Hastaliklar Klinigi, Ankara
‘Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Acil Klinigi, Ankara

Giris: Cocuklarda sepsis ve septik sok rehberi yakin zamanda
yayilanmis ve organ disfonksiyonu olarak ifade edilmistir. Bununla
birlikte sepsisi, cocuklarda tanimak halen zordur. 2005 sepsis uzlasi
raporu tanida kolaylik saglarken sepsis olgularini kacgirabilmekte
veya gereksiz sepsis dustindirebilmektedir. Bu calismada sepsisli
cocuk hastalar tanimada, doktor tanisi ve uzlasi kriterleri arasindaki
korelasyonu belirlemeyi amacladik.

Gere¢ ve Yontem: 01.01.2022-01.07.2022 tarihleri arasinda Saglk
Bilimleri Universitesi, Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Saglig
ve Hastaliklari Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Acil Servisine
basvuran ve kan kulttirti alinan 1 ay-18 yas hastalar incelendi. Doktor
tanisi ile ve/veya 2005 Uluslararasi Pediatrik Sepsis Uzlasi Konferansi
Kriterleri temelinde tanimlanan ve final tanisi sepsis kabul edilen
hastalar calismaya dahil edildi. 2005 Uluslararasi Pediatrik Sepsis Uzlasi
KonferansiKriterlerinegoresepsistanisialan hastalar“uzlasitanisi”, dosya
kayitlarinda klinisyen degerlendirmesinde genel gorinimi “toksik”
olarak belirtilen hastalardaki sepsis “doktor tanisi” olarak kaydedildi.
Hastalarin demografik verileri, final tanilari ve tedavi siireleri incelendi.
Calismanin birincil sonuglarinda doktor tanisi ile uzlasi tanisi arasindaki
uyum Cohen’s k kullanarak belirlendi. ikincil sonuclarinda uzlas
kriterlerine karsi doktor tanisi kullanilarak tanimlanan hastalarin
ozellikleri ve klinik sonuclarina bakildi

Bulgular: Toplam 841 hasta incelendi ve 77 hasta calismaya dahil
edildi. Hastalarin yas ortanca degeri 30 ay (IQR 20-37), 46'si (%60)
erkekti. Uzlasi kriterleri ile 23 hasta (%29,8), doktor gorisi ile 28 hasta
(%36,3) sepsis kabul edilirken; 26 hastanin (%33,7) her iki tanima da
uygun oldugu saptandi. Her iki tanimlama arasindaki uyum (k + SE)
0,252%0,30 olarak saptandi. Sadece doktor goriisii ile sepsis tanisi alan
hastalarin %48,1’i uzlasi kriterlerini karsiliyordu.

Sonug: Bu calismadaki veriler, uzlasi kriterlerini saglamayan sepsisli
hastalarin yaygin olarak teshis edildigini gostermekle birlikte; pediatrik
sepsis hastalarini tanimada, uzlasi kriterleri ve doktor gortst dustk
derecede uyum sagladigi gorilmistir. Sonug olarak; uzlasi kriterleri
sepsisli hastalarin yalnizca (cte birini saptamamiza yardimc oldu.
Uzlasi kriterlerinin pratikte klinisyen goriisi ile birlikte yorumlanmasi
sepsis olgularinin daha iyi taninmasinda katki saglayabilir.

Anahtar Kelimeler: Pediatri, sepsis, SIRS
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[PP-01]

Blefaroptozis ile Basvuran Bir Marcus Gunn Jaw-winking
Olgusu

Biisra Tunal Ozcan', Goksel Vatansever?, Mirag Yildirim2, Serap Teber2

'Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Ankara

‘Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dal,
Cocuk Norolojisi Bilim Dali, Ankara

Amag: Blefaroptozis veya pitozis, genellikle goz kapagini kaldiran
kaslarin dogustan veya sonradan edinilmis bir anormalliginden
kaynaklanan st goz kapaginin dismesi anlamina gelir. Ptozis, ciddi
norolojik hastaliklarin belirtisi olabilecegi gibi izole bir bulgu olarak
da gorilebilir. Cene hareketi sirasinda etkilenen goz kapaginin istemsiz
bir sekilde kirpilmasiyla birlikte goriilen “Marcus Gunn jaw-winking
sendrom”lu bir olgunun ozelliklerini anlatmayr amacladik.

Olgu: Yedi yasinda kiz hasta, sag goz kapaginda aralikli olan dustiklik
nedeniyle poliklinigimize basvurdu. Bu durum aile tarafindan olgu
6 aylikken ek besine gecildiginde fark edilmis. Prenatal, natal ve
postnatal ozgecmisinde ozellik olmayan hastanin erken gelisim
basamaklar yasitlari ile uyumlu olarak gorildii. Fizik muayenede
hastanin ¢igneme hareketi sirasinda sag goz kapaginda meydana
gelen pitozis fark edildi, diger norolojik muayene bulgulari normaldi.
Goz muayenesi normal olarak degerlendirildi. Laboratuvar tetkikleri
normaldi. Operasyon planlanmadi ve cocuk ndéroloji bolimiinde
takiplerine devam etmektedir.

Sonug: “Marcus Gunn jaw-winkingsendromu”tiim konjenital blefaroptoz
olgularinin yaklasik %8,5'ini temsil etmektedir. ilk olarak 1883 yilinda
iskog oftalmolog Dr. Robert Marcus Gunn tarafindan dogustan pitozisi
olan 15 vyasinda bir kizda tanimlanmistir. Pitozis unilateral veya
bilateral olarak gortilebilir. Goz ve diger sistemik ek bulgulari olan
olgular da literatiirde bildirilmistir. En yaygin goz bulgulari ambliyopi
(%59), strabismus (%48), tek tarafli elevasyon eksikligi ve superior rektus
kasi felci ve anizometropi (%25) olarak gortilmustir. Tedavi genellikle
gerekli gortilmemektedir ancak palpebral pitozisin dizeltilmesi
amaciyla ya da pitozis siddetli oldugunda bilateral levator eksizyonu
ve frontal kas askisi ile cerrahi miidahale yapilabilmektedir. Ozellikle
beslenme, emme, ¢igneme hareketi ile gelisen pitoziste “Marcus Gunn
jaw-winking sendromu”nun akla gelmesi uygun olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Blefaroptozis, Marcus Gunn jaw-winking sendromu,
pitozis

[PP-02]
Bel Agrisi ile Gelen Hastada Paraspinal Abse: Olgu Sunumu

Merve Sert’, Meltem ileri', Riiveyda Giimuser Cinni2, Tiirkan Aydin Teke?,
Berna Ucan3

'Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 Klinigi, Ankara
‘Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Klinigi, Ankara
‘Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Radyolojisi Klinigi, Ankara

Amag: Cocuklarda bel agrilarinin ¢cogu nonspesifiktir. Genellikle
iyi huylu kas-iskelet sistemi rahatsizliklari ile travmadan
kaynaklanir. Daha az vyaygin ancak ciddi nedenler arasinda
enfeksiyonlar (orn. vertebral osteomiyelit, paraspinal abse), koti
huylu tiimorler (6rnegin; Ewing sarkomu) ve enflamatuvar artrit
bulunur. Burada bel agrisi ile basvuran ve ileri degerlendirme
sonucunda paraspinal abse tanisi alan bir olgu sunulmaktadir.
Olgu: On alti yas erkek hasta, yaklasik 3 ay once baslayan ve 1
hafta siiren bel agrisi sikayeti ile basvurdu. Hastanin sikayetinden
1 hafta once st solunum yolu enfeksiyonu gecirdigi ve 3 giin
sonra sikayetinin basladigi 6grenildi. Bel agrisinin hareketle arttigini
tarifleyen hastaya dis merkezde naproksen tedavisi basladigi ve fayda
gormedigi ogrenildi. Hasta ileri tetkik ve tedavi icin merkezimize
basvurdu. Yakin zamanda travma, ila¢ kullanimi, hayvan temasi
yoktu. Ozgecmis ve soygecmisinde ozellik olmayan hastanin fizik
muayenesinde sirtta L3-14 vertebra hizasinda basmakla hassasiyet
ve agr saptandi. Laboratuvar incelemede Hb: 10,1 gr/dL, BK:7920/
mm?, plt: 533 bin/mm?, CRP: 93 mg/dL, biyokimya degerleri olagan
bulundu. Direkt lomber vertabra grafisinde skolyoz saptandi (Sekil
1). Hastaya cekilen lomber MRI; 13-4 diskinde disk yiiksekliginde
belirgin kayip, 13-4 vertebra yiikseklik kaybi, kollapsa bagh gibbus
deformitesi izlendi. L3-4 vertera anterior kesimlerinde paravertebral
apse ile uyumlu gortintim saptandi. Goriinim spondilodiskit ve eslik
eden apse ile uyumlu bulundu (Sekil 2). Apseden girisimsel radyoloji
tarafindan ornek alinarak, arb, mikobakteri pcr, mikobakteri kilttird,
apse kiiltirt tetkikleri gonderildi. Tam kilttrleri negatif sonuglandi.
Hastanin brusella incelemesi negatif, romatolojik markerlari negatif
bulundu. Hastaya olasi stafilokoksik ve streptokoksik etkenler agisindan
IV sulbaktam ampisilin baslandi. Tedavi ile hastanin bel agrisi geriledi.
Tedavinin 14. giiniinde hasta oral amoksisilin klavulanik asit tedavisiyle
taburcu edildi.

Sonug: Cocukluk cagi bel agrisi etiyolojisinde yaygin nedenlerin yani
sira, hasta uygulanan tedaviden fayda gormiyorsa romatolojik, enfektif
nedenler de ayirict tanida goz ontinde bulundurulmalidir. Paraspinal
infeksiyonlarda en sik rastlanan etken S. aureus’ tur. Gram-negatif
basiller, aerop streptokoklar, anaerop bakteriler daha az oranda
rastlanan mikroorganizmalardir.

Anahtar Kelimeler: Bel agrisi, gibbus deformitesi, paraspinal abse
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Sekil 1: Direkt grafide saptanan skolyoz goriintisi

Sekil 2: Manyetik rezonans goriintiilemede saptanan spondilodiskit eslik
eden apse gortintsu
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[PP-03]

Sistemik Lupus Eritematozusun Nadir Basvuru Nedeni:
Anormal Uterin Kanama

Beyza Oduncu', Mervegiil Aydin?, ilkem Gardiyanoglu Akcay!, Semanur
Ozdel3, Emine Seyma Eker2, Senay Savas Erdeve2, Meltem ileri

'Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara
‘Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Endokrinoloji Klinigi, Ankara
"Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Romatoloji Klinigi, Ankara

Amag: Anormal uterin kanama (AUK) adolesan donemde menstriiasyon
basladiktan sonra sik goriilen ve en fazla disfonksiyonel uterin kanama
nedeniyle ortaya cikan bir durumdur. Sistemik hastaliklar nadir
olarak AUK klinigiyle basvurabilir. Sistemik lupus eritematozus (SLE)
nedeni bilinmeyen,patojenik otoantikorlarin ve immiin komplekslerin
bircok organda doku hasarina yol actigi sistemik,kronik,otoimmiin ve
enflamatuvar bir hastaliktir. SLE'de ozellikle anti-fosfolipid antikorlari
varliginda kanama bozukluklari ortaya cikabilir. Burada, AUK olarak
basvuran ve SLE tanisi alan bir hasta sunulmaktadir.

Olgu: On ¢ yas kiz hasta, adet kanamasinda artis ile dis merkeze
basvurmus. ilk menstriiasyonunu 12 yasinda goérmiis, 7 ay once
baslayan siddetli menstriiel kanama nedeniyle dis merkeze basvurmus.
Kanamalari 10 giin,her seferinde yetiskin bezi kullanacak kadar fazla
oluyormus.Hastaya dis merkezde kombine oral kontraseptif baslanmis.
ilaci kullandiktan sonra normal miktarda ve siirede kanamalari olan
hastanin yatistan 10-11 giin 6nce yeniden fazla miktarda,uzun stireli
kanamalari olmaya baslamis. En son menstriiel dongiiniin 3. giiniinde
atesi cikan hastanin yaklasik 10 giindir ates, halsizlik sikayetleri
mevcutmus. Son 2 giindir bogaz agrisi olan hasta dis merkezde
hastaneye basvurdugunda Hb: 4 g/dL gelmesi ve AUK 6ykusu olmasi
iizerine dis merkezden tarafimiza sevk edilmis.0Ozge¢mis,soyge¢misinde
ozellik olmayan hastanin fizik muayenesinde bilateral alt
ekstremitelerde makilopapuler dokiintii, malar rash,bilateral aksiller
LAP saptandi.Biyokimya degerleri normaldi.Ates,bisitopenisi olmasi
nedeniyle hastaya kemik iligi aspirasyonu yapildi,normal olarak
sonuclandi.Enfeksiyoz nedenlerin dislanmasi amaciyla alinan tetkikler
normaldi. AUK etiyolojisi icin alinan endokrinolojik tetkikler normaldi.
Sistemik sikayetlerinin devam etmesi,bisitopenisi olmasi ve malar
rash oykistnin uzun olmasi nedeniyle SLE on tanisi ile alinan
ANA pozitif, anti-dsDNA >200 1U/mL, anti-kardiyolipin 1gM/IgG ve
anti-fosfolipit 1gM pozitif saptandi.C3 ve (4 kompleman,C50 disiik
olarak sonuclandi.SLE tanisi konularak Hidroksiklorokin ve Mikofenolat
Mofetil baslandi.AUK tedavisinde progesteron verildi.Kanamasi duran
hasta progesteron,hidroksiklorokin ve mikofenolat mofetil tedavileri
ile taburcu edildi.

Sonug: AUK adolesan donemde siktir. Sistemik belirtiler varliginda
SLE basta kanama bozuklugu ile gidebilecek sistemik hastaliklar
dustntlmeli ve ayiric tani yapiimalidir. Diger onemli noktada AUK
tedavisinde aktif kanamada kullanilan KOK tedavinin antikardiyolipin
antikorlar pozitif SLE hastalarinda kullanilamayacagl ve sadece
progesteron iceren oral kontraseptif ajanlarin tercih edilmesine dikkat
edilmesidir.

Anahtar Kelimeler: Anormal uterin kanama, sistemik lupus
eritematozus, sistemik hastalik
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[PP-04]

Cocukluk Caginda Human Coronavirus HKU-1 Enfeksiyonu
ile iliskili Perikardiyal Efiizyon

Beyza Oduncu’, Deniz Yasar', Hiisniye Yiicell, Bilge Akkaya2, Ozkan Kaya3,
Fatma Zehra Oztek Celebi

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara
2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Acil Klinigi, Ankara
3Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji Klinigi, Ankara

Amag: Koronaviriisler hafif tst solunum yolu enfeksiyonlarindan
oltimcil hastaliklara kadar degisen genis spektrumlu durumlara neden
olabilirler. insanlari enfekte eden dort yaygin insan koronaviriis vardir
[human coronavirus (hCoV) 229E, HKU1, NL63 ve 0C43]. Burada HKU1
iliskili perikardiyal efiizyon gelisen bir olgu nadir olmasi nedeniyle
sunulacaktir.

Olgu: On sekiz aylik, bilinen galaktozemisi olan kiz hasta okstirtik, ates,
hizli nefes alip verme sikayetleriyle acil servise basvurdu. Sikayetlerinin
20 giin dnce basladigi, dis merkezde alt solunum yolu enfeksiyonu tanisi
ile yatirilarak izlendigi, taburculuk sonrasinda klaritromisin kullandigi
ancak son iki-lic guindir sikayetlerinin tekrar basladigi 6grenildi.
Hastanin gelis vital parametreleri; ates 37 °C, solunum sayisi 56/dk,
nabz1170/dk, oksijensiz satiirasyonu %93 ve tansiyon degeri 90/50
mmHg idi. Hastanin sistolik tftiriim, gallop ritmi ve retraksiyonlari
mevcuttu. Diger sistem muayeneleri dogaldi. CRP<0,357 mg/L, WBC
17.280/uL, notrofil sayisi 10.790/uL idi. Troponin-T 9.12ng/L (negatif)
olarak sonuclandi. Elektrokardiyografisi sinis tasikardisi olan hastanin,
grafisinde kardiyotorasik indeksi 0,59'du ve bilateral kalp golgesini
silen infiltrasyonu mevcuttu. Ekokardiyografik degerlendirmesinde
masif perikardial eflizyonu tespit edildi. Enfeksiyona sekonder masif
perikardiyal efiizyon, kardiyak tamponad olarak degerlendirilen hastaya
acil perikardiyosentez yapildi. Alinan sivi 6rnegi transuda vasfindaydi.
Kan ve perikardiyal sivi kiilturlerinde tireme olmadi. Maske ile oksijen
destegi ve seftriakson tedavisi baslanan hastanin perikardiyosentez
sonrasinda tasikardisi, takipne ve retraksiyonlari diizeldi. Hastanin
izleminde ek komplikasyon gozlenmedi ve seftriakson tedavisi 7
gline tamamlanarak taburcu edildi. Nazofarenks ornekleri ile alinan
solunum yolu viral panelinde hCoV-HKU1 pozitif olan hastanin diger
solunum yolu viral panel etkenleri negatif sonugland.

Sonug¢: hCoV-HKU1 enfeksiyonlari genellikle solunum sistemi
bulgulariyla izlenmekte iken sinirli sayida kardiyak patolojiler oldugu
bildirilmistir. Literatiirde akut solunum yetmezligi ve perikardiyal
eflizyon ile izlenen eriskin bir hastada hCoV-HKU1 tespit edilmistir.
Sistemik Lupus Eritematozus ile takipli eriskin hastada tekrarlayan
perikardit ataklarindan hCoV-HKU1 enfeksiyonuyla iliskilendirildigi bir
olgu da mevcuttur. hCoV-HKU1 enfeksiyonun olgumuzda oldugu gibi
nadir olarak cocuklarda perikardiyal hastaliklara yol acabilecegi akilda
tutulmasi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Human coronavirus HKU-1, perikardiyal eflizyon,
solunum yolu enfeksiyonu

[PP-05]

Sebat Eden Kreatinin Kinaz ve Transaminaz Yiiksekliginde
Akilda Bulunmasi Gereken Tani: Duchenne Muskuler Distrofi

Aysenur Tugce Oztiirk?, Melahat Melek Oguz', Mustafa Kilig2, ismail
Solmaz3, Abdiilkerim Kolkiran4, Arif Emre Glimussoy!

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara
2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklar Klinigi,, Ankara
3Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Noroloji Klinigi,, Ankara

4Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Genetik Hastaliklari Klinigi, Ankara

Amac: Muskuler distrofiler, normal kas fonksiyonu icin gerekli olan
genlerin defektinden kaynaklanan kalitsal progresif miyopatik
bozukluklar olarak tanimlanir. Duchenne muskuler distrofi, diger
muskuler distrofiler arasinda en ciddi klinigi olanlardan biridir ve
daha erken bulgu verir. X e bagl resesif olarak kalitilir. Bu nedenle
erkeklerde daha sik gorilir. Kas zayifligi, gross motor gecikme, biyiime
ve gelisme geriligi, CK (kreatinin kinaz) ve transaminaz yiiksekligi,
hastaligin ilerleyen evrelerinde dilate kardiyomyopati, travma ve
glukokortikoidden kaynakh frakturler, kas gili¢stuzligiinden dolayi
progresif olarak skolyoz gelistigi gozlemlenir.

Olgu: Yirmi bir aylik erkek hasta 5 giindir ates, halsizlik ve 6ksurik,
yuriimekte giclik cekme sikayetleri ile basvurdu. Fizik incelemesinde
parmak ucu yuriyisu yapiyordu, lomber lordozu vardi, baldir kaslari
belirgindi (pseudohipertrofi). Diger sistem muayenesi normaldi. Kan
tetkiklerinde ALT:1483 U/L, AST:781 U/L, GGT:7 U/L, total bilirubin: 0,1
mg/dL, LDH: 3312U/L ve CK: 45083 U/L bulundu. Tam idrar tetkikinde
pH: 7,0, dansite 1024, keton negatif, solunum yolu panelinde influenza
pozitif saptandi. Aldigi ¢ikardigi takibi yapildi, idrar ¢ikiminin normal
oldugu goriildii. influenzaya sekonder rabdomiyoliz diisiiniilerek
hastaya yiksek hidrasyonla alkali mayi verildi. CK degerlerinin
kademeli olarak dustigii ancak hidrasyona ragmen 7000 U/L de sebat
ettigi goruldi. Yatisinin 12. giininde CK degerlerinin artmamasi, tam
idrar tetkiki normal olmasi, hastanin aktif sikayeti olmamasi tizerine
taburcu edildi. Sebat eden CK yuksekligi olmasi ve muskdler distrofiyi
dustundiren klinik bulgularin olmasi nedeniyle hastadan metabolik
miyopati paneline ek olarak DMD MLPA (Multiplex ligasyona bagli prob
amplifikasyon) calisilmasi icin tetkik gonderildi. DMD (NM_004006.3)
Ekzon 46-53 delesyonu; hemizigot delesyon ile uyumlu sonuglandi.

Sonug: DMD’li cocuklarda herhangi bir klinik hastalik belirtisi ortaya
ctkmadan once serum CK konsantrasyonlari yiikselir; yenidoganlarda
bile yuksek dizeyler gozlenmektedir. Serum CK 2-3 yasina kadar zirveye
ulasir. Hidrasyona ragmen sebat eden CK vyiiksekliginde muskuler
distrofilerden stiphelenilmeli ozellikle infantil donemde beklenen
tipik klinik bulgularin ortaya ¢ikmamis olma ihtimali goz ontinde
bulundurulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Duchenne muskuler distrofi, kreatinin kinaz,
distrofin

75



2. ANKARA PEDIATRI KONGRESI 7-10 KASIM 2024
POSTER SUNUMLARI

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Mecmuasi 2025:78(Suppl 1):1-112

[PP-06]

Yiizde Asimetri, Gorme Kaybi ile Gelen Hastada Fibroz
Displazi: Olgu Sunumu

Ozge Nur Aksan Demirci', Emine Tugge Arici’, Tugce Ada’, Muhammed
Erkan Emrahoglu2, Senay Savas Erdeve?, Yasemin Tascl Yildiz3, Meltem
ilerit

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara
2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Beyin ve Sinir Cerrahi Klinigi, Ankara
3Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Radyoloji Klinigi, Ankara

4Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Endokrinoloji Klinigi, Ankara

Amag: Cocukluk caginda fasiyal asimetri kraniyofasiyal anomaliler,
travma, konjenital muskiler tortikollis, Klippel-Trenaunay gibi nadir
sendromlar, bening ve malign timorler nedeniyle ortaya cikabilir.
Fasiyal asimetrisi olan olgularda kozmetik problemlere ek olarak
bas agrisi, gorme kaybi gibi bulgularda eslik edebilir. Fibroz displazi
(FD), normal kemigin yapisal olarak daha zayif fibroz ve osse6z doku
ile yer degistirmesi sonucu olusan, lokalize, gelisimsel, iyi huylu bir
kemik hastaligidir. Burada yiizde asimetri, ggrmede azalma nedeniyle
basvuran ve fibroz displazi tanisi konulan bir hasta sunulmaktadir.

Olgu: On iki yas erkek hasta yaklasik 6 aydir devam eden sol gozde
gormede azalma ve 1 yil once baslayan ylzde asimetri nedeniyle dis
merkezde degerlendirilerek optik norit on tanisi ile merkezimize sevk
edilmisti. Hastanin 6zgecmisinde 10 yil dnce strabismus ayni gozde
operasyon oykiisi vardi. Soy gecmisinde 6zellik yoktu. Fizik muayenede
VA: 62,7 persentil (p), Boy: 37,5 persentil (p) yizin sol tarafinda
asimetri, sol gozde laterale kayma, sol gozde gorme kaybi disinda
patolojik muayene bulgusu yoktu. Tam kan sayimi, biyokimya tetkikleri
normal olan hastanin cekilen kraniyal MR'inda sol lateralde agirlikli
olmak tizere frontal kemik, sol zigomatik, sol lateralde sfenoid kemik,
klivus ve nazal kaviteyi etkileyen T1 ve T2 A serilerde hipointens zayif
kontrast tutan kemik patoloji izlenmis olup oncelikle fibroz displazi
ile uyumludur. Kemik patoloji nedeniyle sol gozde propitozis gelismis
ve displazik kemigin optik kanala basisi nedeniyle sol optik sinir seyri
degismis ve sinirde intrakonal ve ekstrakonal prekiazmatik segmentte
atrofi izlenmistir (Sekil 1). Hastada fibroz displazi tanisi nedeniyle
McCune Albrigt acisindan ileri degerlendirme yapildi ve izleme alindi.
Hasta beyin ve sinir cerrahisi tarafindan timériin cikarilip yerine
3 boyutlu titanyum ile yeni kemik implantasyonu plani ile opere
edildi. Hastaya frontal kubbe ve kaide fibroz displazisi rezeksiyonu ve
kraniyoplasti operasyonu yapildi (Sekil 2).

Sonug: Fibroz displazi genellikle cocukluk ya da adolesan doneminde
goriilen, benign, fibroosseoz bir kemik lezyonudur. Endokrin hastalikla
birlikte olan cok odakli fibroz displazi en az gorilen form olup tiim
olgularin %3’tnu olusturur. Tek tarafli kemik lezyonlari, ayni tarafta
café-au-lait lekeleri ve puberte prekoks gortlur. Bu klinik 6zelliklerin
bilesimi McCune Albright sendromu olarak tanimlanmistir. Olgudaki
hasta McCune Albright acisindan degerlendirilmis olup takibe alinmustir.

Anahtar Kelimeler: Fasial asimetri, fibroz displazi, Mccune Albright
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Sekil 2: Fibroz displazik alan rezeksiyonu sonrasi titanyum kemik
implantasyonu yapildi
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[PP-07]

Cocuklarda Ender Bir Silotoraks Nedeni: Gorham-Stout
Sendromu

Yasam Doruk Pervane', Murat Yasin Genc¢oglu2, Salih Uytun2, Gizem
Ozcan2, Ozlem Saritas Nakip3, Fatma Nur Oz, Saffet Oztiirk5, Ozkan Kaya®,
Cigdem Uner5, Senay Erdeve?, Sule Yesil8, Meltem ileri!

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara
2Ankara FEtlik Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari Klinigi, Ankara
3Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Yogun Bakim Klinigi, Ankara
4Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Klinigi, Ankara

SAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Radyoloji Klinigi, Ankara

6Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji Klinigi, Ankara

7Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Endokrinoloji Klinigi, Ankara

8Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi, Ankara

Amagc: Gorham-Stout Sendromu (GSS) lokalize lenfatik damarlarin
endoteliyal proliferasyonuna bagh kemikte absorbsiyon ve
destruksiyonun gelistigi distndlen, nedeni tam olarak bilinmeyen
ender bir hastaliktir. Kemik dokusunun litik lezyonlari ile birlikte
silotoraks ve abdominal lenfangioma goriilebilir. Tanisi hastanin klinigi,
laboratuvar ve radyolojik bulgulari ile konulur. Burada silotoraks ile
basvuran ve GSS tanisi konulan bir hasta sunulmaktadir.

Olgu: ik bucuk yasinda erkek hasta ates ve solunum sikintisi sikayeti
ile dis merkeze basvurmus ve solda plevral eflizyon nedeniyle
degerlendirmesinde silotoraks oldugu gosterilmis ve gogus tupu
takilarak ileri degerlendirme icin merkezimize sevk edilmisti.
Ozgecmisinde coklu besin alerjisi ykiisii olan hastanin soy gecmisinde
ozellik yoktu. Fizik muayenesinde sag akcigerde bazalde solunum
seslerinde azalma, sol akcigerde toraks tiipti mevcuttu. Diger sistemik
muayeneleri dogaldi. Akut faz reaktanlari, biyokimyasal parametreleri
hipoalbuminemi disinda normal olan hastanin, akciger grafisinde
sag akciger sinls kapal olarak gorildi ve sol akcigerde toraks tip
izlendi (Sekil 1). Plevra sivisindan trigliserit yiiksekligi gosterildi.
Plevrada sitoloji normal ve ARB negatif saptandi, kiltir Gremesi
olmadi. Etiyoloji icin bakilan viral seroloji, onkolojik ve romatolojik
markerlar negatif bulundu. Kemik iligi aspirasyonu normaldi. Toraks
BT'sinde sag akciger bazalde 45mm plevral eflizyon ve akciger
parankiminde interlobiiler septal kalinlasmalar gorildi (Sekil 2).
Kemik surveyinde bilateral humerus proksimal, her iki femur proksimal
ve distal metafizinde, sag tibia proksimal metafizinde litik lezyonlar
saptandi (Sekil 3). Ekokardiyografisinde perikardiyal efiizyon saptandi
ve takiplerinde efiizyon miktarinda artis olan, hemodinamisi bozulan
hastaya perikardiyosentez yapildi. Siloz vasifta olan, tekrarlayan ve
giderek artan sivi icin perikardiyal katater yerlestirildi. Mevcut klinik
ve gorlintiileme bulgulari ile hastaya Gorham-Stout Sendromu tanisi
konuldu. Hastaya sirolimus tedavisi baslandi. TPN (total parental
nutrisyon), oktreotid infiizyonu ve uygun antibiyoterapi ile izlenen
hasta, yagdan fakir ve MCT (orta zincirli yag asitleriden zengin
diyet, sirolimus ve IV aralikh pamidronat tedavisi ile taburcu edildi.
Sonug: Silotoraks nedeniyle izlenen hastalarda nadir bir neden olarak
GSS ayiricl tanida dastnilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Gorham-Stout Sendromu, silotoraks, kemikte litik
lezyonlar

Sekil 1: Solda hastanin basvurusunda cekilen grafide sag akcigerde siniis
kapali, sagda toraks tlipui takilmasi sonrasinda cekilen akciger grafisi

Sekil 2: Toraks BT'de sag akcigerde plevral efiizyon, akciger parankiminde
interlobiiler septal kalinlasmalar ve toraks tlipt goriintist

BT: Bilgisayarli tomografi

Sekil 3: Kemik surveyinde bilateral humerus proksimal, sag femur
proksimal ve distal metafizinde litik lezyonlar
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[PP-08]

Epitroklear Lenfadenopati: Kedi Tirmigi Hastahgl ile iliskili
Bir Olgu

Goksel Vatansever!, Mehmet Stiha Seving2, Giil Arga3, Elif Baysall, Ergin
Ciftci3

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

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar Bilim Dali,
Ankara

Amag: Lenfadenopati cocukluk ¢aginda sik karsilasilan ve dolayisiyla
pediatri poliklinigine sik basvuru nedenlerinden biridir. Genellikle iyi
huylu, kendi kendini sinirlandiran enfeksiyoz nedenlerin bir sireci
olmakla birlikte ciddi sistemik bir hastaligin veya malignitenin bulgusu
da olabilir. Bu yazida dirsek arkasinda sislik ile gelen, fizik muayenede
epitroklear lenfadenopati saptanan ve kedi tirmigi hastaligi (KTH) tanisi
alan bir olgu epitroklear lenfadenopatinin nadir goriilmesi nedeniyle
sunulacaktir.

Olgu: On dort yasinda kiz hasta poliklinigimize sag dirseginin arkasinda
sislik yakinmasi ile basvurdu. Sisligin bir giin once basladigi, agrih
oldugu, halsizligin ve hafif atesin sikayetine eslik ettigi ancak atesinin
olctilmedigi ogrenildi. Oykiisii detaylandinldiginda evde kedi besledigi,
bircok kez kendi kedisi ve yavru sokak kedileri tarafindan tirmalandigi
ogrenildi. Fizik muayenesinde genel durumu iyi, atesi 36,9 °C, solunum
sayisi 15/dk, kalp hizi 84/dk, tansiyonu 112/76 mm/Hg idi. Sag
medial epikondilin Ustinde hareketli, yumusak kivamli, isi artisi
olmayan, dizgiin sinirh 2,5 cm x 1,5 cm caph agrili sislik palpe
edildi (Resim 1). El sirti ve on kol i¢ ve dis ylizeyinde cok sayida kedi
tirmalama ve isingina bagli abrazyon ve laserasyonlari mevcuttu.
Hastanin diger sistem muayeneleri normal olarak degerlendirildi.
Etiyolojiye yonelik yapilan laboratuvar incelemelerinde beyaz kiire
6.410x106/L, hemoglobin: 13,2 g/dL, trombosit: 233.000x106/L, C-reaktif
protein: 21,6 mg/L, sedimantasyon: 23 mm/saat, laktat dehidrojenaz:
210 U/L, tirik asit: 4,7 mg/dL saptandi. Periferik yaymasinda atipik hiicre
goriilmedi. Direkt grafide sag dirsekte medial epikondil komsulugunda
diizgin sinirli opasite artisi gortldu (Resim 2). Yuzeyel doku USG
incelemesinde sag dirsek medialinde 23x16 mm boyutlarinda ve reaktif
goriinimde yiizeyel lenf nodu izlendi. Kedi tirmigi hastaligi on tanisi ile
gonderilen serolojik incelemede Bartonella henselae IgM ve 1gG pozitif
sonuglandi. Hastaya azitromisin baslandi.

Sonug: Epitroklear lenfadenopati KTH icin karakteristik bir bulgudur.
Epitroklear lenfadenopati saptanan hastalarda ayrintili 6yki ve tam bir
sistemik fizik muayene ile ayirici tanilara yonelik yapilacak laboratuvar
ve goriintiileme yontemleriyle KTH tanisi konulabilir.

Anahtar Kelimeler: Kedi tirmigi hastaligi, epitroklear lenfadenopati,
Bartonella henselae
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Resim 1: Sag dirsek arkasinda epitroklear lenfadenopati

Resim 2: Sag dirsek medial epikondil komsulugunda diizgiin sinirh
opasite artis
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[PP-09]

Duyusal isleme Bozuklugunda Beckman Oral Motor Terapisi:
Bir Olgu Sunumu

Nesime Aysenur Gilaydin, Enes Yaman

Tiirkiye Spastik Cocuklar Vakfi, Fizyoterapist, Istanbul

Amacg: Bu calisma, 7 yasindaki bir cocugun duyusal isleme bozuklugu
ve agiz motor becerileri Gzerindeki tedavi stirecini degerlendirmeyi
amaclamaktadir. Beckman Oral Motor Terapisi’'nin etkilerini inceleyerek,
tedavi sonrasinda gelisimsel iyilesmeleri gozlemlemek hedeflenmistir.

Olgu: Y.Y.,, 08.05.2017 dogumlu, tiip bebek denemesi ile diinyaya
gelmis tek cocuk olarak basvurdu. Taktil ve isitsel alanda duyusal
hipersensitivite, proprioseptif hiposensitivite ve vestibtler duyusal
achk ile birlikte yeme seciciligi ve 6gtuirme sikayetleri bulunmaktadir.
ilk 6lciimlerde agiz motor becerilerinde zayifliklar saptanmis; son
olctimler ise onemli ilerlemeleri gostermistir. Ust dudak biizme 1/3,
alt dudak buizme 2/3, dis eti masajinda sol ve sag hareketler 1/1 olarak
degerlendirilmistir. Tedavi suirecinde, toplamda 96 seans fizyoterapi
alan Yusuf, haftada 2 giin terapi almistir.

Sonug: Tedavi sonunda, Y. nin agiz motor becerilerinde belirgin
bir iyilesme gozlemlenmistir. Sikayetleri onemli olctide azalmis ve
yeme aliskanliklarinda gelisme kaydedilmistir. Bu calisma, cocuklarda
duyusal isleme bozukluklarinin tedavisinde erken miidahalenin ve
uygun terapotik yaklasimlarin onemini vurgulamaktadir. lyilesme
suireci, sadece fiziksel becerilerle sinirli kalmayip, ¢ocugun sosyal
etkilesimlerinde ve genel yasam kalitesinde de olumlu degisiklikler
saglamistir. Ayrica, alanda yayin eksikligi oldugu icin bu calismanin,
Beckman Oral Motor Terapisi'nin etkinligine dair literatiire 6nemli bir
katki sunmasi beklenmektedir. Bu yontem, gelecekteki tedavi suirecleri
icin onemli bir referans noktasi olusturmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Beckman oral motor terapisi, duyusal isleme
bozuklugu, yeme seciciligi

[PP-10]

ilac intoksikasyonu Mu? Yabanai Cisim Aspirasyonu Mu? Tani
Karmasasi

Siimeyye Evsile, Gokce Celep

Amasya Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari Anabilim Dal,
Amasya

Amacg: Trakeobronsiyal yabanci cisim aspirasyonu, ¢ocuklarda onemli
bir morbidite ve mortalite nedenidir. Erken tani ve uygun tedavi ile
oltimle sonuclanabilecek ciddi komplikasyonlar onlenebilir. Olgular cok
farkli klinik tablo ile basvurabildiginden tanida gecikme yasanabilmekte
ya da farkh tanilar alabilmektedirler.

Olgu: Bu olgu sunumunda 8 ayhk hastanin acil basvurusunda
parasetamol tablet icme oykusi verdigi ve izlemde produktif
oksurukleri olmasi sebebi ile yapilan endoskopik muayenede ilaca ait

film parcasinin solunum yolunda oldugu gortilerek cikartiimasi ve ilag
intoksikasyonu oykisu ile gelip yabanci cisim aspirasyonu tanisi alan
bir olgu sunulmustur.

Tartisma: Solunum yolu yakinmalarinin yabanci cisim aspirasyonuna
bagli olabilecegi algisi toplumda oldukca dustktir. Saglam cocuk
takiplerinde ailelere verilecek egitim ile yabanci cisim aspirasyonu
onemli oranda onlenebilir. Burada, net bir aspirasyon oykist olmayan,
detayh degerlendirilmemis olsaydi sadece parasetamol intoksikasyonu
nedeni ile izlenebilecek bir olgu ele alinmistir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, ev kazalari, yabanci cisim aspirasyonu

[PP-11]

Uciincii Basamak Cocuk Hastanesinde Mavi Kod
Uygulamalarinin Degerlendirilmesi

Funda Kurt!, Devrim Tanil Kurt?

TAnkara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Acil Klinigi, Ankara
2Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Anestezi ve Reanimasyon Klinigi, Ankara

Giris: Mavi kod uygulamasi, hastane icinde acil mudahale ihtiyac
olan hastaya en kisa zamanda etkin ve etkili mudahalenin yapiimasi
icin olusturulmus olan bir erken uyari sistemidir. Bu calismada
hastanemizde uygulanan mavi kod bildirimleri degerlendirmek
amaclandi.

Gereg ve Yontem: Ekim 2019 ve Aralik 2020 tarihleri arasinda tgtnci
basamak ¢ocuk hastanemizde mavi kod bildirimlerinin demografik ve
klinik verileri retrospektif olarak degerlendirildi.

Bulgular: Calisma doneminde mavi kod verilmis olan 59 hastada yas
ortanca, IQR 146,0 (67,0-183,0) ay olup, hastalarin 32’si (%39,0) 133-216
ayyas arahigindaydi; 23't (%39,0) erkek cinsiyette idi. Hastalarin 27’sinde
altta yatan kronik hastalik oldugu, en sik kronik hastalik grubunun da
norolojik hastalik (%33,0) oldugu saptandi. Mavi kod c¢agrilarinin en sik
(%83,1) 08:00-16:00 saat araliginda verildigi; cagri verilen yerlerin en sik
kan alma (%37,3), cocuk servisleri (%22,0) ve hastane koridoru (%16,9)
oldugu belirlendi. Mavi kod ¢agri nedenleri siklik sirasina gore senkop
(%62,7), konviilsiyon (%15,3), solunum arresti (%11,9), kardiyopulmoner
arrest (%5,1), solunum sikintisi (%5,1) idi. Mavi kod verildikten sonra
ekibin olay yerine ulasma siresinin ortalama * standart sapma (min-
maks) 1,53%0,59 (1-3) dk oldugu saptandi. Mavi kod verilen yere gore
nedenler degerlendirildi; Kardiyopulmoner arrest nedeniyle mavi kod
cagrist yapilmis 3 hasta cocuk servisinden (%100); solunum arresti
nedeniyle cagri yapilmis 7 hastanin 3’ti (%42,9) cocuk servisi, 4t (%57,1)
radyoloji boltiimtinden oldugu saptand.

Sonuc: Mavi kod ekibindeki kisilerin tecriibeli olmasi ve tekrarlanan
glincel egitimler yaparak bilgilerinin arttirilmasi ile hastane i¢i sag
kalimi arttirilabilir.

Anahtar Kelimeler: Mavi kod, kardiyopulmoner resiisitasyon, mortalite,
erken uyari sistemi, yasam orani
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[PP-12]

Dikkatsizlik ve Degisen Hayatlar: Bir Koroziv Madde
(Etildimetilamin) Oykiisii

ihsan Ozdemir!, Anna Carina Ergani2

'Konya Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 Klinigi, Cocuk Acil Béliimii,
Konya

‘Konya Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Cocuk
Gastroenterolojisi Boliimii, Konya

Giris: Korozif maddeler, doku ile direk temasi halinde hasara neden
olan kimyasal ajanlardir. icilen korozif maddenin miktari, fiziksel
hali ve ozellikle pH’si doku hasarinin yeri ve siddetini biytk olctide
etkilemektedir. Ornegin; pH'st >12 ve <1,5 olmasi ciddi hasarla
dogrudan iliskilidir. Asit alimi koagtilasyon nekrozunu, alkali alimi
ise dokular penetre ederek likefaksiyon nekrozunu baslatmaktadir.
Hastalar tukriglini yutamama/salya akmasi, yemege karsi isteksizlik,
disfaji/odinofaji, orofaringeal vyaniklar, retrosternal veya Kkarin
agrisi, epigastrik agri, kusma, ajitasyon, dispne, tasikardi, ates ile
basvurabilirler. Salya akmasi ve beslenme isteksizligi genellikle 6zofaguz
hasari ile iliskilidir.

Olgu: On alti yasinda sanayide isci olarak calisan Suriye uyruklu erkek
hasta suya benzer renksiz bir siviyl su zannederek 1-2 yudum i¢me
sonrasi takibinde nefes almakta zorlanma ve tikirigini yutamama
sikayetleri ile tarafimiza basvurdu. Hasta oksijen destegi ile orali
kapatilarak miisahade altina alindi. Hastanin ictigi sivi madde getirtildi
ve bir amin tirevi korozif madde olan etildimetilamin oldugu anlasildi.
Yanici, yakici ve buharlasabilir 6zellikte olan sivinin pH’t 12 idi. Yiiksek
alkali madde aldig netlestirilen hastanin fizik muayenesinde agiz ici,
damaklar ve arka farinks duvarida yaygin mukazal lezyonleri mevcuttu
ve odinofaji ifade ediyordu. Hasta proton pompa inhibitori yapilan
ve orali kapatilan hasta 8. saat sonrasi endoskopik degerlendirme
icin cocuk gastroenteroloji tarafindan yapilan endoskopisinde
ozofagis limen mukazasinin %75'inde fazlasinin hasarl oldugu, mide
korpus ve antrum mukozasi odemli ve hiperemik oldugu, pilorun
ise nonfonksiyone oldugu gortldi. Epiglotiti de belirgin 6demli olan
hasta inhaler adrenalin ve v deksametazonu hemen uygulandi. Olasi
zor entubasyon ve total parenteral nutrisyon (tpn) baslanma durumu
da olabileceginden destek tedavileri icin yatisi yapildi. Erken doenm
strikttirleri saptamak amaciyla endoskopik degerlendirme planlandi.

Sonug: Hastamizda oldugu gibi amin tiirevleri gibi kimyasal bilesiklerde
pH’si yiiksek olan ve agizdan beslenmeyi engelleyecek ve tpn baslayacak
kadar ciddi sorunlara neden olabilmektedir. Gelismekte olan ulkelerin
ve sosyo-ekonomik olarak dustik insanlarin bir sorunu olarak karsimiza
ctkan bu durum ciddi bir sorun olmaya hala devam etmektedir.

Anahtar Kelimeler: Korozif madde, adolesan, mukozal hasar,
etildimetilemin

80

[PP-13]

Bilateral Ureter Tasina Bagh Postrenal Akut Bobrek
Yetmezligi: Olgu Sunumu

Kibra Gulliioglu'!, Funda Arslan Gokkaya2, Halis Can Demirttrk3, Elif Ezgi
Geng#, Bilge Akkaya®, Betiil Oztiirk®, Ali Giingor5, Nilden Tuygun5

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara
2Polatli Duatepe Devlet Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Klinigi, Ankara
3Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Uroloji Klinigi, Ankara

4Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Ankara

SAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Acil Klinigi, Ankara

Amag: Cocuklarda triner sistem taslari karin agrisi, bulanti, kusma,
idrar renginde degisiklik gibi hafif semptomlara sebep olabildigi gibi
nadir de olsa postrenal akut bobrek yetmezligine (ABY) de sebep
olabilir. Bu olgu sunumunda bilateral iireter tasina bagli postrenal ABY
tanisi olan hasta sunulmustur.

Olgu: iki yasinda kiz hasta dis merkeze ishal, kusma ve 24 saattir idrar
cikisi olmamasi sikayetiyle basvurmus. Hastanin yapilan muayenesinde
mukozalarda kuruluk disinda patolojik bulgu saptanmamis. Acil serviste
alinan tetkiklerinde; beyaz kiire sayisi: 12,27 109/L, hemoglobin: 13,3
g/dL, trombosit: 437,000, kreatinin: 0,5 mg/dL, kan tre azotu: 27,5 mg/
dL, idrar tahlilinde hemoglobin +2, eritrosit 3450, I6kosit esteraz +1
saptanmis. Dis merkezde hastaya serum fizyolojik yiiklemesi yapilmis,
hidrasyon tedavisine devam edilmis. Hastanin idrar ¢ikisi olmamasi
tizerine 1 mg/kg furosemid intravenoz yapilmis. Hastanin idrar gikisinin
olmamasi, kreatinin degerlerinde artis olmasi lzerine hastanemiz acil
servisine sevki alindi. Hasta acil servisimize geldiginde genel durumu
ivi, bilinci acik, sistem muayeleri dogal ve odemi yoktu. Tansiyonu
110/70 mmHg olarak olctldi. Acil servisimizde alinan tetkiklerinde
hemogram normal, kreatinin 1,4 mg/dL, trik asit: 8mg/dL olarak
saptandi. Hastanin dis merkez idrar tahliline gore 6n planda nefrolitiazis
dustinuldi. Hastaya yapilan driner sistem ultrasonografisinde her
iki bobrek pelvikalisiyel yapilar hafif dolgun gortinimde izlendi, tas
saptanamadi. Tas protokolli abdomen bilgisayarli tomografide (BT)
treteropelvik sistem bilateral grade 1-2 dilate, sag ureterovezikal
bileskede 4mm capta tas, sol ureter alt ucta mesane girisinde 2 mm
capinda tas olarak degerlendirildi. Hasta cocuk trolojiye konsiilte edildi
ve hastaya sistoskopi planlandi. Hastanin operasyon sirasinda bilateral
alt ug Ureter tasina bagl obstriiksiyonu oldugu goriildii. islem sonrasi
idrar cikisi gortilen hastanin alinan tetkiklerinde bobrek fonksiyon
testleri normale geldi, onerilerle taburcu edildi.

Sonug: Cocuklarda uiriner sistem taslari son yillarda giderek artmaktadir.
Bilatarel Uriner sistem taslari idrar yollarinda tikanikhiga yol acarak
postrenal akut bobrek yetmezligine sebep olabilir.

Anahtar Kelimeler: Nefrolitiazis, postrenal ABY, pediatri
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[PP-14]

Candida Auris’e Bagli Mesanede Fungus Topunun Sistemik/
Lokal Amfoterisin B ve Cerrahi Olarak Eksizyonla Basarili
Tedavisi

Yagmur Erkol Yilmaz!, Merve Havan2, Bayram Bayramov2, Eda Eyduran2,
Nilay Penezoglu3, Belkis inceli3, Mirag Yildirim#, Serap Teber, Ergin Ciftci3,
Yakup Tarkan Soygtirs, Tanil Kendirli2

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

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Yogun Bakim Anabilim Dali, Ankara
3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara

4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Noroloji Anabilim Dali, Ankara

SAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Uroloji Anabilim Dali, Ankara

Amacg: Toplumda nadir goriilse de diyabet, immunsupresyon,
idrar sondasi uygulamasi, uzun hastane yatisi ve genis spektrumlu
antibiyoterapi kullanimi olan hastalarda idrarda mantar enfeksiyonu
gorilebilmektedir. Burada seronegatif noromyelitis optika (NMO)
spektrum bozukluguyla izlenirken mesanede fungus topu saptanan
hastayi sunduk.

Olgu: On yedi yasinda erkek, alt ekstremitelerden baslayan asendan
kas glcstzlugiyle takibe alinmis. Beyin manyetik rezonans
gortintilemesinde: Bilateral serebral hemisferde beyaz cevherde
subkortikal, korpus kallosum kesiminde, mesensefalon ve pons
sag kesimde T2 FLAIR hiperintens difiizyon artisiyla kontrastlanan
ekspansil lezyonlar (MOGAD, NMO spektrumu, otoimmiin ensefalitler)
gorilmus. Lomber ponksiyon tetkiklerinde enfeksiyon saptanmamis,
immunglobulinler negatif sonuglanmis. Otoimmiin ensefalit tanisiyla
3 giin 2 mg/kg/g IVIG, 5 giin pulse steroid (30 mg/kg/g) uygulanmis.
Ardindan 04.07.2024 tarihinde GKS: 6, entiibe olarak cocuk yogun
bakim iinitemize (CYBU) kabul edildi. Hastaya 7 kez plazmaferez,
4 doz rituksimab (375 mg/m2/doz) uygulandi. Serum anti-miyelin
oligodendrosit glikoprotein (MOG) antikoru negatif, Aquaporin-4
antikoru negatif sonucglandi, elektroensefalografi normaldi.
Ekstiibasyonu tolere edememesiyle yatisin 38. giiniinde trakeostomi
acildi, coklu antibiyoterapiye ragmen direngen ateslerinin olmasiyla
mantar enfeksiyonu dustinilerek Flukonazol tedavisi 10 gtin kullandi.
izlemin 39. giiniinde idrar kiiltiriinde 100,000 KOB/mL Candida
Aureus Uremesi oldu. Mantar odak taramasinda mesane limeninde,
hareketli heterojen ekojen alan (fungal benzoar/ fungus topu) gortildi,
yatisin 49. giiniinde Kaspofungin baslandi, 21 giin kulland. izlemin
52. glintinde sistoskopi yapildi: beyaz, duvara yapisan, fungus topu
olusumun total eksizyonuyla intravezikal doku temizlenerek lipozomal
Amfoterisin B tedavisi verildi. Hasta 63 giin CYBU’de, 56 giin noroloji
serviste, 55 glin fizik tedavi tnitesinde izlenerek toplamda 6 ay sonra
taburcu edildi. Tim ekzom dizi analizi (WES) CFI/NM_000204.5 geninde
homozigot mutasyon (CF/ geninde c.1a>G(pM1V) varyanti tespit edildi.
Kompleman Faktor 1 eksikligi tekrarlayan piyojenik, cilt, menenjit,
solunum ve riner sistem enfeksiyonlari ve santral sinir sistemi
enflamasyonuyla giden, immin disregiilasyondur.

Sonug: Candida iliskili fungus topunda fungemiyi onlemek igin
kilavuzlar bizim hastamizda oldugu gibi cerrahi eksizyon ile sistemik
antifungal tedavi ve/veya lokal irrigasyon onermektedir.

Anahtar Kelimeler: Candida, fungus topu, idrar yolu enfeksiyonu,
mesane

[PP-15]
Atesli Bir infant Hastada inkomplet Kawasaki Hastaligi

Kerime Semanur Tiirker?, Fatma Nur 0z2, Melahat Melek Oguz'

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

Giris: Kawasaki Hastaligi (KH) akut, atesli kendi kendini sinirlayan
cocukluk caginin sistemik bir vaskdlitidir. Ana bulgular ates, konjunktivit,
deri ve mukoz membran tutulumu ve servikal lenfadenopatidir. Agirlikli
olarak koroner arter olmak tizere pek ¢ok orta capli arteri tutar. Tedavi
edilmezse %25'e varan oranda koroner arter hastaligi ile sonuglanir.

Olgu: Uc ay 15 giinliik erkek hasta, ii¢ giin énce baslayan ates, gozlerde
kizarma, inleme sikayetleriyle basvurdugu merkezden idrarinda Iokosit
goriilmesi lizerine irosepsis 6n tanisiyla sevkedilmisti. Oykisiinden
kronik hastaliginin olmadigi, ikinci ay asilarinin yapildigi, anne baba
arasinda akrabalik olmadigi 6grenildi. Fizik muayenesinde; atesi 38,5
°C, kalp tepe atimi 150/dk, tansiyon arteriyel 80/40 mmHg, oksijen
saturasyonu %98 idi. Genel durumu orta-iyi, bilateral nonpdrilan
konjonktiviti mevcuttu, diger sistem muayeneleri dogaldi. Laboratuvar
incelemesinde hemoglobin 10,4 g/dL, beyaz kiire sayisi 17x109/L, total
notrofil sayisi 12x109/L, trombosit sayisi 441x109/L, C-reaktif protein
116mg/L, alanin aminotransferaz 119 U/L, aspartat transferaz 95 U/L
olup diger bobrek ve karaciger fonksiyon testleri normal sinirdaydi.
idrar tetkikinde lokosit sayist 17 WBC/HPF idi. Kan ve idrar kiiltiiri
alinarak hastaya sefotaksim baslandi. Klinik izleminde bir giin sonra
dudaklarinda hiperemi, BCG skarinda eritem ve antipiretiklere yaniti
olmayan direncli ates izlendi. Ates stiresinin 5 gtin olmasi, nonprilan
konjonktivit, dudakta hiperemi, akut faz reaktanlarinda ytkseklik,
piyiri, genis spektrumlu antibiyotige yanit alinamamasi nedeniyle
hastada inkomplet KH distnuldi. Ekokardiyografisi normaldi.
intravenoz immiinoglobulin (IVIG) tedavisi 2 gr/kg verildi ve anti-
enflamatuvar dozda aspirin baslandi. Hastanin atesi IVIG tedavisi
sonrasi 12. saatte dusti. Diger bulgularinin de izlemde geriledigi,
akut faz reaktanlarinin normal sinirlara dusttigu gortldi. Kan ve idrar
kultirtinde Greme olmayan hasta antitrombotik dozda aspirin tedavisi
ile taburcu edildi.

Sonug: KH’nin kesin tanisi icin spesifik bir laboratuvar testi olmamasi
tanida zorluga neden olur. Tani kriterlerin hepsini karsilamayan
inkomplet KH'de laboratuvar ve goriintiileme bulgular taniya destek
olabilir. Burada infant inkomplet KH olgusu atesle basvuran, akut faz
yuksekligi saptanan hastalarda ayirici tanida KH hastaligina dikkat
cekmek icin sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: inkomplet Kawasaki hastahg, direncli ates, infant
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[PP-16]
Dipsiz Bir Kuyu: Lenfadenopati

Hiilya Akat, Belkis Hatice inceli, Dondii Nilay Penezoglu, Elif Somuncu, Giil
Arga, Halil Ozdemir, Ergin Ciftci

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

Amag: Lenfadenopati, cocukluk caginda sik goriilen hastane basvuru
nedenlerinden biridir ve etiyolojisinde enfeksiyonlar on planda gelir.
Enfeksiyon kaynakli nedenler arasinda tularemi, nadir goriilmesine
ragmen, ozellikle endemik bolgelerde yasayan hastalarda akilda
tutulmalidir. Francisella tularensis'in neden oldugu tularemi zoonotik
bir enfeksiyondur. Kontamine su ve gidalarla, dogrudan temas, vektorler
ve solunum yoluyla bulasabilir. Ulkemizde en sik bulas yolu kaynak suyu
veya klorlanmamis icme suyu tiiketilmesidir. Ates, titreme, halsizlik, bas
agrisi, kas agrisi, karin agrisi gibi o6zgil olmayan belirtilerle birlikte
tularemi belirtileri enfeksiyonun viicuda giris yolu ve klinik formuna
gore degisiklik gosterir. Tedavi edilmeyen olgularda sepsise hatta 6ltime
yol acabilir. Alti farkli klinik formda siniflandirilir: Glseroglandiiler,
glanddiler, oktloglandiiler, orofaringeal, tifoidal ve pulmoner. Burada,
tilkemizde en sik goriilen klinik form olan orofaringeal tularemi tanisi
almis 8 yasinda bir olgu sunulmaktadir.

Olgu: Oncesinde saglikh olan 8 vyasinda erkek hastaya 3 hafta
once sol kulak oniinde agrili sislik nedeniyle basvurdugu saglik
kurulusunda akut otitis media tanisi ile oral antibiyotik tedavisi
baslanmis. Tedavi altinda sislik artmaya devam etmis ve boyuna
yayillmis, sikayetlerine oksuriik, burun akintisi eklenmis. Hastanemize
basvuru muayenesinde sol preaurikular, sol 6n servikal ve bilateral
submandibular bolgede 2 cm lzerinde sert, hareketsiz ve agrili
lenfadenopati palpe edildi, organomegali saptanmadi. Tetkiklerde
|okositoz, CRP yuksekligi, ultrasonografisinde sol parotis diizeyinde
27x15 mm nekrotik lenfadenopati saptanan hasta servise yatirildi.
Etiyolojiye yonelik yapilan tetkiklerinde akciger grafisi dogal, abdomen
ultrasonografide “hepatomegali, Gst sinirda dalak boyutu, periportal
ekojenite artisi” gorildi. Enfeksiyoz etkenlere yonelik yapilan seroloji
ve kiltur tetkiklerinde ozellik gortilmedi. Anamnez derinlestirildiginde
Yozgat'ta koyde kuyu suyu tiikettigi ogrenilmesi tizerine tularemi
dustunulda. Francisella tularensis agliitinasyon testi 1/640 titrede pozitif
saptandi. Hasta siprofloksasin ve gentamisin ile tedavi edildi. izleminde
lenfadenopatilerinde belirgin kiiciilme gozlendi.

Sonug: Lenfadenopatinin tanisindan tedavisine giden siirecte anamnez
onemli bir yer tutmaktadir. Ozellikle endemik bolgelerden gelen
hastalarda zoonotik etkenlerden tularemi unutulmamahdir.

Anahtar Kelimeler: Kuyu suyu, lenfadenopati, tularemi
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[PP-17]

Tiroid Disfonksiyonu ile Giden Nadir Bir Mental Retardasyon
Nedeni: Allan-Herndon-Dudley Sendromu

Eda Didem Kayakiran Demir?, ilayda Kiitiikkiran2, Safak Demirtas', Zeynep
Siklar, Elif Ozsu', Zehra Aycan', Merih Berberoglu!

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

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

Giris: Tiroid hormonlarinin santral sinir sistemi hucrelerine girisi
monokarboksilat tasiyici-8 (MCT8), MCT10 ve organik anyon tasiyici
polipeptit-1C1 (OATP1C1) gibi 6zglin proteinler araciligi ile gerceklesir.
Bu tasiyici proteinlerin mutasyonunda, tiroid hormonu triiyodotironin
(T3) santral sinir sisteminde hedef hiicreye tasinamaz ve santral
hipotiroidiye yol acar. Allan-Herndon-Dudley sendromu (AHDS), MCT8
olarak da bilinen SLC16A2 mutasyonuna bagli aksiyal hipotoni, kas
hipoplazisi, spastisite, ciddi zihinsel yetersizlige yol acan X'e bagl resesif
gecisli nadir bir hastaliktir. Hastahgin klinik bulgulari heterojen olmasi,
tiroid fonksiyon testlerindeki degisiklikler (serbest T3 yiiksek, serbest T4
disuk, TSH normal) nedeniyle tanisal gicliikler yasanmaktadir.

Olgu: Zamaninda 3380gr dogan olgunun 2 aylikken emme giicliigu,
hipotonik bebek etiyolojisi arastirilirken serbest T4: 0,46pmol/L (11-
22), TSH: 3,81 plu/mL (0,6-4,84) saptanarak L-tiroksin (LT4) baslandig
6grenildi. Klinigimize ilk basvurusu 1,34 yasinda, agirlik: 8,1 kg, boy: 81
cm (-0,07SDS), VKI: 12,35 kg/m? (-3,85SDS), bas cevresi: 49 cm (0,66SDS),
hipotonik, bas kontrolii zayif, desteksiz oturamiyor ve goz temasi yoktu.
L-tiroksin tedavisi altinda serbest T4: 4,51 pmol/L (7-16), serbest T3:
8,43 pmol/L (3,8-6), TSH: 3,89 ulU/mL (0,60-4,84), tiroid otoantikorlar
negatif saptandi. Bilateral mikst tipte isitme kaybi olan olgunun mental
retardasyon ve hipotonisitesi nedeni ile metabolizma tarafindan yapilan
metabolik test profili normaldi. Kranial MRG'de serebral ve serebellar
atrofi mevcuttu, hipofiz bezi yiiksekligi 2,5 mm (<-2SDS) idi. On hipofiz
hormonlari normaldi. Olgunun 2,4 yasinda viicutta yaygin kasiima
sonrasi cekilen EEG'sinde bilateral santro-temporalde paroksismal
anomali gozlendi ve antiepileptik tedavi baslandi. Hipotoni, mental
retardasyon, yutma disfonksiyonu olan; laboratuvarinda sT3 yiiksek, sT4
dusuk ve TSH normal olan olguda AHDS distnildi. Genetik analizinde
SLC16A2 geninde ¢.355_357dupAAC (p.Asn119dup) hemizigot (olasl
patojenik) mutasyon olarak sonuclandi. Santral sinir sisteminde etkin
T3 artisi saglayan tedavi olmadigi icin LT4 kesildi.

Sonug: Agir mental retardasyon, aksiyel hipotoni, zayif bas kontroli,
spastik parapleji ve hareket bozuklugu olan hastalarda tiroid fonksiyon
testlerine detayli bakilmalidir. Bu olgularda, sT4 dustkligine sT3
yuksekligi eslik ettiginde AHDS akla gelmelidir. Giinimizde AHDS
icin kanitlanmis tedavi mevcut degildir, destek tedavisi verilerek
multidisipliner izlenmektedir.

Anahtar Kelimeler: Allan-Herndon-Dudley sendromu, MCT8 eksikligi,
SLC16A2 geni, tiroid hormon bozuklugu
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Yalanci Erken Ergenlik Bulgulari ile Gelen Leydig Hiicreli
Testis Tiimorii Olgusunda Orsiektomi Sonrasi Gelisen Gergek
Erken Ergenlik

Sedef Bayar?!, Mert Banri2, Zeynep Siklar?, Elif Ozsu?, Emine Kiibra Sen?,
ilkyaz Tiirktan1, Zehra Aycan', Merih Berberoglu?

TAnkara Universitesi Tip Fakiimtesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali, Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiimtesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara

Giris: Leydig hiicreli timor sex kord-stromal tumorlerin igerisinde
en sik gorilen tipidir. Bununla beraber testis neoplazmlarinin sadece
ylizde 1-3’inti olusturan nadir bir formu olup ergenlik 6ncesi donemde
nadiren gorilr. Pediatrik Leydig hiicreli timaorler genellikle tek tarafh
ve benigndir. Etkilenen testiste biiyimeye neden olurken, tiimore
bagli androjen sekresyonu nedeniyle yalanc (periferik/gonadotropin
bagimsiz) erken ergenlik gelisebilir. Yalanci erken ergenlige neden
olan asirt androjen Uretiminin (dolayisiyla geri bildirim etkisinin)
ortadan kalkmasiyla hipotalamus- hipofiz-gonad aksi aktifleserek,
gercek (santral/gonadotropin bagimh) erken ergenlik gortlebilir.

Olgu: Dokuz yasinda erkek hasta, 6 aydir sol testis boyutunda asimetrik
blyiime ve boy uzamasinda hizlanma sikayetleri ile basvurdu. Fizik
muayenesinde penis boyu 10 cm, evre 3 pubars, sag testis hacmi 6 mL,
sol testis hacmi 15-20 mL olarak 6lctldu. Laboratuvar incelemesinde
FSH 0,3 U/L ve LH <0,07 U/L baskilanmis olup, total testosteron diizeyi
214 ng/dL saptandi. Kemik yasi 10 yas ile uyumlu olan hastanin timor
belirtecleri (5-Hcg, Alfa feto protein ve LDH) negatif bulundu. Skrotal
ultrasonografisinde sol testiste kitle (21x16x15 mm) gortildi. Hastaya
sol orsiektomi yapildi. Patolojik degerlendirme Leydig hiicreli timor ile
uyumluydu. Yalanci erken ergenlik ile takip edilirken orsiektomi sonrasi,
gonadotropinler ve testosteron diizeylerinde yukselme saptanarak,
hastaya gercek erken ergenlik tanisi konuldu. Kemik yasi hizla ilerleyen
ve pubertal progresyonu gozlenen hastaya Loprolid asetat 3 ayda bir
11,25 mg tedavisi baslandi. Hastanin en son kontroliinde klinik olarak
stabil, FSH 0,4 mlU/mL, LH 0,4 mlU/mL, total testosteron <2,5 ng/dL
gorildi.

Sonug: Tek tarafli testis buyukligu ile gelen ve yalanci erken ergenlik
bulgulari olan olgularda Leydig hiicreli timor olasiligi distntlmelidir.
Olgumuzda oldugu gibi testosteron treten timortn ¢ikarilmasi sonrasi
hipotalamus- hipofiz-gonad aksinin aktive olmasiyla santral erken
ergenlik gelisebileceginden hastanin izleminde bu durum goz éniine
alinmalidir. Bu olgularda GnRH analogu tedavisi uygulanmalidir.

Anahtar Kelimeler: Leydig hicreli timor, GnRH, erken ergenlik,
testosteron

[PP-19]

DPH1 Sendromunda Biiyiime Hormonu Eksikligi Hastaligin
Bir Komponenti Mi?

Zhala Abdullayeva', Duygu Emer2, Sirmen Kizilcan Cetin?, Elif Ozsu?,
Zeynep Siklar!, Zehra Aycan', Merih Berberog|u’

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

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

Amac: Diftamid biyosentez proteini 1 (DPH1) gen mutasyonlari
sonucu gelisen DPH1 sendromu mental retardasyon, ciddi boy kisaligr,
kraniofasiyal anomaliler, seyrek sac, ektodermal anomaliler gibi klinik
bulgularla seyreden otozomal resesif gecisli cok nadir bir hastaliktir.
DPH1 hiicre ¢ogalmasi, embriyonik gelisimin diizenlenmesinde onemli
bir role sahiptir. Literatiirde ciddi boy kisaligina yonelik sadece bir
hastada buytime ekseni degerlendirilmis ve blyiime hormonu (BH)
eksikligi saptanmistir. Burada ciddi boy kisaligi olup komplet BH
eksikligi saptanan DPH1 sendromlu iki kardes sunulmustur.

Olgu: Noromotor gelisim geriligi, dismorfik ozellikleri olan ve
izlemde buyiime geriligi saptanan iki kardes tarafimiza yonlendirildi.
Soygecmisinde birinci derece akraba evliligi olup, miadinda dogan,
epilepsi ile takipli olan, 3,69 yasindaki erkek kardesin basvuruda boyu
-3 SDS idi. Agir mental retardasyonu olup, fizik muayenede belirgin
alin, seyrek sac, burun koki basikligi, disiik kulak, pektus ekskavatum,
klinodaktili, tirnak distrofisi ve mikropenisi vardi. Basvuruda 5,52
yasinda olan kiz kardesin boyu -5,2 SDS olup, agir mental retardasyonu
ve kardesi ile benzer dismorfik bulgulari vardi. Her iki hastanin
laboratuvar tetkiklerinde IGF-1 yasa gore < -2SD saptanmis olup diger
laboratuvar tetkikleri normaldi. Biyiime hormonu uyar testlerine
yetersiz yanit olup, erkek kardeste pik BH: 1,1 ng/ml, kiz hardeste pik
BH: 1,8 ng/mL saptandi. Her iki hastanin MR goriintiilemesinde ince
korpus kollozum, erkek kardeste ayrica ince hipofiz saptandi. Her
iki hastanin yeni nesil dizileme analizinde DPH7 geninde homozigot
mutasyon saptandi.

Sonug: Cok nadir goriilen DPH1 sendromunda patolojik boy kisaligi olan
olgular bildirilmesine ragmen, BH tedavisi alan olgu yoktur. Buyiime
hormonunun lineer biiytime tzerine etkisi disinda metabolik etkileri
dikkate alinarak bu hastalar BH tedavisi acisindan degerlendirilebilir.
DPH1 geni hipofiz olusumunda rol alan genlerden biri olabilir ve bu
konu arastirmaya aciktir.

Anahtar Kelimeler: BH tedavisi, DPH1, kisa boy
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Anoreksiya Nervoza'nin Nadir Bir Komplikasyonu: Diisiik
Ayak

Ayse Giil Given', Sena Averi Sezen', Esra Yirimez2, Zehra Aycan’

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dal,
Ergen Saghgi Bilim Dali, Ankara

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk ve Ergen Ruh Saghgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Ankara

Amag: Anoreksiya nevroza (AN) hastalarinda pediyatrik yas grubunda
nadir olguda tek sinir (cogunlukla peroneal) veya duysal/motor néropati
seklinde olgu ornekleri sunulmustur. Burada ergen sagligi poliklinigine
sol dustik ayak sikayeti ile basvuran hasta sunulmustur.

Olgu: On alti yas dokuz aylik kiz hasta, 3 yil once kendini kilolu olarak
gormeye baslayip, beslenmesini kisitlayip, evde egzersiz yapmaya
baslamis. 52 kg'den 10 kg vererek 42 kiloya diismis. Adet diizensizligi,
zayiflama ve mide agrisi nedeniyle dis merkezde cocuk hekimine
basvurdugunda kan tahlilleri normal olarak yorumlanan hastaya
Omega 3, vitamin D, fosfatidilserin ve odaklanma problemi nedeniyle
Metilfenidat tedavisi baslanmis. 1 ay icinde 6 kg daha veren hastanin
sol ayakta agri, uyusma ve giicsiizlik baslamis. Ortopedi bolimiince
cekilen manyetik rezonans goriintiileme; asil tendonu distal yapisma
yeri cevresinde 6dematoz sinyal degisiklikleri saptanmis, agri kesici krem
onerilmis. 2 hafta sonra otobiise yetismeye calisirken dustip bayilan
hastaya “disik ayak” tanisi konulmus. EMG'de “solda peroneal sinirin
motor dalinda totale yakin agir parsiyel hasar” olarak raporlanmis
ve sonrasinda tani ve ileri takip icin aile bolimumize basvurmus.
Ozgecmis ve soygecmiste 6zellik olmadig, aktiiel kalorisinin 800 kalori
oldugu ogrenildi. VA: 37,2 kg (SDS: -6,31), boy: 166 cm (SDS: 0,57),
VKi: 13,5 kg/m? idi. Kasektik goriinimde ve cilt kuru idi. Sol ayak
dorsifleksiyonda kas giicti 4/5, asil refleks solda hafif alindi. Hastaya
AN tanisi konuldu. Tam kan sayimi, biyokimya, vitamin B12, folat,
25 (OH)D diizeyleri normal sinirlarda idi. Hastada yeme bozukluguna
ikincil nutrisyonel ve/veya vitamin eksikliklerine bagh peroneal sinir
hasari dustinildi. Noroloji bolimiince Vitamin B6, riboflavin, tiamin
baslandi. Fizik tedavi boliimiince hastaya elektrik stimiilasyonu ile kas
uyarimi yapildi. Yatarak tedavisine devam edilmekte olan hastanin
norolojik defisiti diizelmistir.

Sonug: Anoreksiya nervozada yag dokusunun azalmasi, fibular kanalin
tendinoz lifleri tarafindan yukaridan bastirilan peroneal sinirin fibular
bas seviyesinde mekanik olarak sikismasi yoluyla peroneal aksonal
ve/veya demiyelinizasyon noropatisine neden olabilir. AN’nin hem
kadinlarda hem de erkeklerde noropatinin ayirici tanisinda goz 6niinde
bulundurulmasi gerektigini distintiyoruz.

Anahtar Kelimeler: Anoreksiya nervoza, peroneal néropati, adolesan
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[PP-21]

Anemiyle Cocuk Hematoloji Poliklinigine Basvuran iki Hiatal
Herni Olgusu

Zehra Beyza Tekin', Anna Carina Ergani2, Ozlem Giil Kirkas3, ibrahim
Akkoyun4, Muhammed Burhan Tekin*

"Konya Sehir Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Klinigi, Konya

2Konya Sehir Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Klinigi Cocuk
Gastroenteroloji Boliimii, Konya

3Konya Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi Cocuk Hematoloji ve
Onkoloji Boliimii, Konya

4Konya Sehir Hastanesi, Cocuk Cerrahi Klinigi, Konya

Amag: Hiatal herni ve gastroozofageal reflii hastaligi (GORH) birlikteligi
sik gortilmektedir. Bu hastalarda demir eksikligi anemisi, kilo alamama
ve gelisme geriligi gozlenebilmektedir. Bu olgu sunumunda, klinigimize
demir eksikligi anemisi nedeniyle basvuran ve hiatal herniyle ileri
derece GORH tanilariyla opere edilen iki hastayr sunmayr amacladik.

Olgu: Olgu 1: 1 yas 7 aylik kiz hasta, 7 ay once klinigimiz Cocuk
Hematoloji boltiimtine demir eksikligi anemisi nedeniyle basvurmustur.
Hastanin halsizlik ve cabuk yorulma sikayetleri mevcuttu.
Antropometrik incelemesinde kilo SDS -1,97, boy SDS -0,97. Soluk
ve halsiz gortinim disinda bir ozellik yoktu. Hb: 8,6 g/dL, MCV: 67
fL, ferritin: 8 mcg/L idi. Hastanin kusmalarinin olmasi ve oral demir
tedavisine uyum saglayamamasi nedeniyle intravenéz demir tedavisi
baslanmistir. Tedavi strerken, beslenme bozuklugu ve kati-yumusak
gida alimi sonrasi devam eden kusma sikayetleri tzerine cekilen
ozofagus mide duodenum grafisinde (OMD), 6zefagogastrik bileskenin
diyafram seviyesinin tzerinde oldugu gozlenmistir (hiatal herni).
Olgu 2: Otizm tanili 5 yas 9 ayhk erkek hasta, beslenme bozuklugu
ve demir eksikligi anemisi nedeniyle Cocuk Hematoloji bolimine
basvurmustur. Solukluk ve halsizlik sikayetleri mevcuttu. Antropometrik
incelemesinde kilo SDS -0,92, boy SDS -1,24 olarak bulunmustur.
Laboratuvar tetkiklerinde Hb: 8,8 g/dL, MCV: 69 fL, ferritin: 10 mcg/L
saptanmis, diger beslenme tetkikleri normal bulunmustur. izlem
sirasinda katr gidalan tiiketemeyen ve kusma sikayetleri devam
eden hastaya OMD c¢ekilmesi planlanmis, ancak hastanin uyum
saglayamamasi nedeniyle cekim yapilamamistir. Her iki hastada da
st gastrointestinal sistem endoskopisinde, 6zofagusun 1.darliktan
itibaren cepecevre saran mukozal hasar (Los Angeles Grade D Ozofajit)
ve hiatal herni (Z-line ile mide girisi arasindaki mesafenin 2 cm’den
uzun oldugu) tespit edilmistir. Cocuk Cerrahisi tarafindan iki hastaya da
Nissen fundoplikasyonu ve hiatal herni onarimi yapiimistir. Operasyon
sonrasi iki hastanin da kusma sikayetlerinin gectigi, kati gidayla
rahatlikla beslenebildikleri ve anemilerinin diizeldigi gozlenmistir.

Sonug: Demir eksikligi nedeniyle arastirilan hastalarda, beraberinde
kusma ve beslenme intoleransi mevcutsa hiatal herni ve reflii 6zofajit
goz oninde bulundurulmali ve arastirimasi gereken hastaliklar
arasinda yer almalidir.

Anahtar Kelimeler: Anemi, hiatal herni, GORH, Nissen funduplikasyonu,
reflii ozefajit
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Uzamis Sarilik Nedeniyle Tetkik Edilip Progresif Familyal
intrahepatik Kolestaz Tip 4 Tanisi Alan Hasta

Nezaket Ezgi Giiven Nur?, Kiibra Arslan2, Serpil Ozdemir2, Arzu Meltem
Demir2, Ceyda Tuna Kirsachoglu2, Zarife Kuloglu2, Aydan Kansu?

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

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

Amag: Yenidoganlarda fizyolojik sarilik siktir ancak 14 giinden uzun
stirdugtinde ayrintili inceleme gerektirir. Kolestaz, safra olusumunda
ve/veya akiminda azalmayla safranin karacigerde birikimi olarak
tanimlanir. indirekt bilirubin diizeyinden bagimsiz olarak direkt
bilirubin diizeyinin 1 mg/dUden ytksek olmasi kolestaz varligina isaret
eder. Kolestaz her zaman patolojiktir. Kolestazin erken taninmasi ve
cocuk gastroenteroloji boliimiine yonlendirilmesi erken tani, tedavi
ve prognoz acisindan ¢ok onemlidir. Uzamis sarilik ile basvuran ve
progresif familyal intrahepatik kolestaz (PFIC) tip 4 tanisi alan olgu
sunulmustur.

Olgu: Ebeveyn akrabaligi olan, zamaninda sezeryanla 3380 gr dogan
bebek, komplikasyon yasamadan 2. giiniinde taburcu olmus. Anne
stitiiyle beslenen hastanin ilk haftavizitinde, genel durumu/kilo alimi yi,
transkutan bilirubin diizeyi yasa gore normal aralikta degerlendirilmis.
ikinci hafta vizitinde sari goriinen hastanin transkiitan bilirubin
diizeyi 14,4 mg/dL bulunarak izleme ahnmis. iki aylikken uzamis
sarilik acisindan yapilan tetkiklerinde total bilirubin 6,9 mg/dL, direkt
bilirubin 5,9 mg/dL saptanmis; tam idrar incelemesi, tiroid hormon
diizeyleri, tam kan sayimi ve abdominal ultrasonografik gortintiilemesi
normal bulunarak tarafimiza yonlendirilmis. Laboratuvar incelemeleri,
AST 228 U/L (0-35), ALT 172 U/L (0-35), GGT 80 U/L (15-132), metabolik
ve enfeksiyoz incelemeleri normal, safra asidi diizeyi 66,6 umol/L
(0-10) olarak sonuglanan hastamiz, GGT diizeyinin normal, safra asidi
diizeyinin yiiksek olmasi nedeniyle PFIC acisindan yapilan genetik
analizle PFIC tip 4 tanisi aldi.

Sonug: Yenidoganin uzamis sariliginda oncelikle kolestaz varliginin
ayirt edilmesi cok onemlidir. Direkt bilirubin> 1 mg/dL saptandiginda
kolestaz varligi akla gelmeli, ¢cok yakin izleme alinarak nedenleri
arastirlmahidir. Yenidogan kolestazina yol acan bircok neden vardir;
PFIC, safra asidi salgilanmasi veya tasinmasiyla iliskili nadir genetik
bozukluklarin heterojen bir grubudur. Genetik incelemelerdeki
gelismeler ve ulasilabilirligin artmasiyla giinimuzde PFIC goriilme
sikhgr yenidogan kolestazinin en sik goriilen nedeni olan biliyer
atreziden sonra gelmektedir. Yenidogan kolestazinin ayirici tanisinda
erken baslanacak 6zgiin tedaviyle prognozun olumlu etkilenecegi idrar
yolu enfeksiyonu, hipotiroidi, biliyer atrezi, tirozinemi ve galaktozemi
dislandiktan sonra yapilacak genetik inceleme etiyolojiyi biylk oranda
belirleyecektir.

Anahtar Kelimeler: PFIC tip 4, uzamis yenidogan sariligi, yenidogan
kolestazi

[PP-23]
Kolestaz ile Basvuran Hastada Panhipopituitarizm

Nur Hilal Ak', Anna Carina Ergani2, Rukiye Uyanik3, Halil Celik

"Konya Sehir Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Klinigi, Konya
2Konya Sehir Hastanesi, Cocuk Gastroenterolojisi, Konya
3Konya Sehir Hastanesi, Cocuk Endokrinolojisi, Konya

4Konya Sehir Hastanesi, Cocuk Norolojisi, Konya

Amag: Yenidogan doneminde sarilik, fizyolojik veya patolojik olarak
degerlendirilir. Direkt billurubinin >2mg/dL veya total billurubinin
%20’den fazla olmasi patolojiktir. Direkt billurubin karaciger parankim
hasari sebebiyle artis gosterebilir. Klinik olarak sari-yesil cilt, koyu renk
idrar, akolik gaita, hepatomegali gortlebilir. Yenidogan doneminde
nadirde olsa adrenal yetmezlige bagli kolestaz gorilebilir. Patolojisi
tam bilinmemektedir. Nadir goriilen bu olguyu sunmayi amagladik.

Olgu: 38w, 2910gr dogan hasta solunum sikintisi ve hipoglisemi
sebebi ile yenidogan yogun bakimda non-invaziv mekanik ventilatorle
takip edilmis. iki ay sonra klinigimize sarihk, kilo alamama sikayetleri
ile basvurdu. Annede gebelik sirasinda gestasyonel diyabet oldugu
ogrenildi. Antropomentrik degerlendirmesinde kilo 3850gr (14 gr/
kg/guin), yetersiz kilo alimi mevcuttu. Fizik muayenesinde hipotoni,
dismorfik gortiniim, yuksek damak, disik kulak ve verdin ikteri
goriinim mevcuttu. Laboratuvar tetkiklerinde AST (114 U/L), ALT (48
U/L), GGT (48 U/L), total billurubin (7,2 mg/dL), direkt billurubin (4,7 mg/
dL), glikoz (36 mg/dL). Kolestaz Etiyolojisine yonelik tetkikleri planlandi.
Hastanin takiplerinde belirgin uyku hali oldugu gozlendi. Bakilan
periferik kan sekeri 13 gelmesi tizerine hastaya uygun oral ve iv destek
tedavisi baslandi. izlemde hipoglisemilerinin tekrarlamasi iizerine
hipoglisemi aninda alinan inisiilin (<0,4 mU/L), keton (0,8), ACTH
(17 pg/mL), kortizol (1,19 pg/dL), GH (5,4 ng/mL) saptandi. Hastanin
hipoglisemiye stres yanitinin olmamasi Ulzerine panhipopituitarizm
acisindan disiik doz ACTH testi yapildi. Kortizol yaniti 30. dk (3,8 ug/dL),
60. dk (2,5 pg/dL) saptandi. TSH (9,4 mU/L), T4 (9.93 ng/L), FSH (<0,3
U/L), LH (0,6 U/L). Minipuberte doneminde yiiksek olmasi beklenen
gonadotrop diizeylerinin distk saptanmasi tizerine hipogonadotropik
hipogonadizm dustinildi. Hipofiz MR'inda hipofiz bez yiiksekligi 1,2
mm olciilmis olup sella tabaninda ince lineer bant seklinde izlendi.
infundibulum normal lokalizasyonunda izlenmedi (agenezi?). Ektopik
norohipofiz.” Panhipopituitarizm tanisi dogrulandi. Oral hidrokortizon
tedavisi 10 mg/m2/doz'dan ve levotiroksin 1,5 migrogram/kg/giin’den
baslandi. Genetik inceleme gonderildi. Yenidogan doneminde siipheli
nobet 6ykusi olan hastaya kranial MR ve EEG cekildi. 'Normal saptandi.
Tedavi sonrasinda kan sekerleri regiile oldu ve kolestazi geriledi.
Hastanin takip ve tetkikleri devam etmektedir.

Sonug: Kolestazvesariliginnadirnedenlerindenolan panhipopituitarizm
ayirial tanida atlanmamalidir. Direngli hipoglisemi ve kolestazi olan
olgularda adrenal yetmezlik nadirde olsa akla gelmelidir.

Anahtar Kelimeler: Panhipopituitarizm, sarilik, kolestaz, adrenal
yetmezlik, hipogonodotropik hipogonadizm

85



2. ANKARA PEDIATRI KONGRESI 7-10 KASIM 2024
POSTER SUNUMLARI

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Mecmuasi 2025:78(Suppl 1):1-112

[PP-24]

Enflamatuvar Barsak Hastaligindan Kimyasal Kolite:
Oykiiniin Onemi

Kiibra Arslan®, Serpil Ozdemir?, Selcuk Teke', Ergun Ergiin2, Arzu Meltem
Demir!, Ceyda Tuna Kirsaclioglul, Aydin Yagmurlu2, Omer Suat Fitoz3,
Zarife Kuloglu, Aydan Kansu Tanca'

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

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali,
Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Radyoloji Anabilim Dali, Cocuk
Radyoloji Bilim Dali, Ankara

Amag: Kimyasal kolit (KK), barsak limenine temas eden kimyasal
maddeler nedeniyle kolon mukozasinda gelisen hasar olarak
tanimlanmaktadir. Prognoz, kolondaki hasara ve ilacin yan etkilerine
gore degisir. Kazara kimyasal dezenfektanla lavmana bagl KK gelisen
bir hasta sunulmaktadir.

Olgu: U¢ aylikken anal atrezi nedeniyle opere olmus hastaya 5
yasinda anal kaslarin atrezik olmasina bagli diski inkontinansi oldugu
icin distile su ile lavman onerilmis. Lavman uygulamasinin Gglinci
glininde siddetli karin agrisi ve kanli ishal yakinmasiyla basvuran
hastanin yasa gore agirligi disik (z skoru -2,4) olup, soluk gortinimde
ve yaygin karin hassasiyeti mevcuttu. Laboratuvar incelemelerinde
hipoalbuminemi, akut faz reaktanlarinda ve fekal kalprotektin
duzeyinde vyukseklik, gorintilemelerinde tiim kolonu etkileyen
cepecevre duvar kalinlasmasi, kolon ve distal ileal anslarda genisleme,
yaygin asit ve plevral eflizyon saptandi. Antibiyotik kullanim oyks
de olan hastada pseudomembranoz kolit veya enflamatuvar bagirsak
hastaligi olabilecegi dustunuldi, uygun tetiklerle dislandi. Anamnez
derinlestirildiginde, son lavmandan sonra hastanin makatindan
koptkli sivi geldigi 6grenilince KK olabilecegi distundldi. Lavman
siseleri incelendiginde distile suyla ayni sekil, renk ve buytklikte
olan, sadece etiket farki olan kimyasal dezenfektan sisesinin lavman
amaciyla kullanildig anlasildi. Perforasyon riski nedeniyle kolonoskopi
yapilamadi, anoskopla rektumun hiperemik ve c¢ok frajil oldugu
gorildi. Histopatolojide fokal aktif kolit saptandi. Bagirsak istirahati,
total parenteral nutrisyon, steroid ve mesalazin tedavileri baslandi,
daha sonra once trofik enteral beslenmeye, ardindan agizdan
beslenmeye gecilen, yakinmalari ve ultrasonografide perikolonik yag
doku enflamasyonu gerileyen hasta 1,5 ay sonra steroid, meselamin ve
glutamin tedavileriyle taburcu edildi. Bes aylik izleminde yakinmalar
ve yetersiz beslenme bulgulari diizelen hastanin steroid tedavisinin
azaltilarak kesilmesi planland.

Sonu¢: Kimyasal kolit, endoskoplarin kazara kontaminasyonu veya
cesitli kimyasallar iceren lavmanlarin kasitli veya kazara uygulanmasi
sonucu ortaya cikabilir. Olgumuzdaki gibi 6zgiin olmayan Kklinik,
endoskopik ve histolojik bulgular goriliir. ilgili bir ykii ahnmadiginda
tan1 koymak zor olabilir. Dogru tani, ylksek siipheye ve etiyolojisi
bilinmeyen kolit ile gelen her hastada kapsamli bir oykii almaya
baglidir.

Anahtar Kelimeler: Enflamatuvar barsak hastaligi, kimyasal kolit,
kimyasal lavman
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[PP-25]

Farkli Kromozom 18 Genotipleri Olan Olgularin Gelisimsel
izlemi

Efsun Korkmaz Seven, Zehra Vatansever, Merve Betiil Solmaz, Giilten
Burcu Civelek Urey, Gokce Ozyillmaz Bozat, Ezgi Ozalp Akin, Bahar Bingbler
Pekcici

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

Amag: Kromozom 18 iliskili genetik sendromu olan olgularda ¢oklu
organ sistemi tutulumu ile birlikte dil, bilissel ve hareket alaninda
gelisimsel gecikme gorilebilmektedir. Bu kromozomda goriilen
genetik farkhliklar nedeniyle fenotip degisiklik gostermektedir.
Olgularda trizomi 18, monozomi 18 ve 18q delesyonu gibi genotipin
ve klinigin farkl oldugu durumlar ortaya ¢ikmaktadir. Kromozom 18
iliskili genetik sendromu olan ¢ocuklar, tibbi ve gelisimsel zorluklar
acisindan yakindan izlenmeli, desteklenmeli ve gelisimsel gecikmeler
erken taninarak erken destek programinin baslamasi saglanmahdir.
Alanyazinda kromozom 18 ile iliskili sendromlarla izlenen cocuklarin
gelisimsel sonuclari bildirilse de battincil gelisimsel izlem ve erken
destek uygulamalarina ait yeterli veri bulunmamaktadir. Bu sunumda,
kromozom 18 anomalileri ile basvuran olgularin gelisimsel izlemi ve
sonuclari verilmektedir.

Olgu: Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Gelisimsel Pediatri Bilim Dali'na
kromozom 18 iliskili genetik sendrom tanisi ile basvuran ya da izlemde
tani alan 6 olgu bulunmaktadir. Bu olgulardan dort olgu trizomi 18,
bir olgu monozomi 18 ve bir olgu da 18q delesyon sendromudur.
Olgulardan dordi kiz, ikisi erkektir. Basvuru anindaki ortanca yas
13 ay (6-84 ay), ortanca izlem siresi 7,5 yildir (1-9 yil). Olgularin aile
merkezli-buttincil gelisimsel degerlendirmesi yapiimis, tiim olgularda
dil, bilissel alanda, 5 olguda ise hareket alaninda ve 1 olguda da iliski-
iletisim alaninda gelisimsel gecikme saptanmustir. Olgular, giiclilik ve
ICF (Duinya Saglik Orgiitii-islevsellik, Yetiyitimi ve Saghgin Uluslararasi
Siniflandirmasi) temelli, yasama katilimi hedefleyen, cocugun ve bakim
verenlerin birincil olarak ev ortaminda desteklendigi, transdisipliner
olarak planlanan “Gelisimi izleme ve Destekleme Rehberi Erken Destek
Programina (GIDR)” alinmistir. Cocuklar igin Ozel Gereksinim Raporu
(COZGER) diizenlenerek ozel egitim, rehabilitasyon ve sosyal haklardan
yararlanmalari saglanmistir. Olgulardan ikisi uzun donem izleme
devam etmemis olup, diger olgularin ise gelisimsel izlem ve destegi
stirmektedir.

Sonug: Kromozom 18 iliskili sendromlarda farkli organ sistemlerinin
tutulumu ve gelisimsel zorluklar bir arada gortilmektedir. Bu olgularin
izlenmesi icin aile merkezli, giclilik temelli, bireysellestirilmis ve
bittncil yaklasim ile transdisipliner bir izlem gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Aile merkezli yaklasim, erken destek, 18¢ delesyon
sendromu, monozomi 18, trizomi 18
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Makrosefali ve Otizm Spektrum Bozuklugu Birlikteligi
Nedeniyle Bir Olgu Sunumu: PTEN Hamartoma-Tiimor
Sendromu

Ece Eker, Arzu Ay, Hatice Mutlu

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Cocuk Genetik Hastaliklar Bilim Dali, Ankara

Amag: PTEN hamartoma-timor sendromu (PHTS), PTEN genindeki
monoallelik patojenik varyantlardan kaynaklanan otozomal dominant
bir hastaliktir. PHTS'den makrosefaliye ilaveten otizm veya gelisimsel
gecikme; lipomlar, trichilemmomlar, oral papillomlar veya penis
cilleri gibi dermatolojik ozellikler; arteriovenoz malformasyonlar veya
hemanjiomlar gibivaskiiler ozellikler; gastrointestinal polipler; pediatrik
baslangich tiroid kanseri veya germ hiicreli timor bulgularindan bir
ya da bir kagina sahip cocuklarda stiphelenilmelidir. Bu bildiride; 8
yasinda makrosefali, hidrosefali, epilepsi nedeniyle tarafimiza danisilan
ve PHTS tanisi koyulan bir olgu sunulmustur.

Olgu: Sekiz yas erkek hastanin antenatal ultrasonografisinde hidrosefali
saptanmis, postnatal 6. ay kontroliinde makrosefalik oldugu gorilmiis;
gelisimin dontim noktalarinda geride kalan hasta 2 yasinda otizm
spektrum bozuklugu (OSB), 4 yasinda epilepsi tanisi almisti Anne-baba
arasinda 1. kuzen evliligi olan hastanin ailesinde kolon ve akciger
kanseri oykusu vardi. Fizik muayenede agirhgi: 20kg (SDS: -1,61), boyu:
114 cm (SDS: -2,65), bas cevresi: 57 cm (SDS: +3,07) idi; genis ve belirgin
alin mevcut ve lumbosakral bolgede venéz malformasyon gortldi.
Hastanin hareketli mizagta oldugu, goz temasi ve kisisel iletisimden
kacindigi, genis tabanh yuridugu saptandi. Beyin manyetik rezonans
gortintiilemesinde ventrikiillerde genisleme, sag frontalde gelisimsel
venoz anomali gorildi. Hastanin genetik incelemesinde PTEN geninde
daha once hastalik ile iliskilendirilmis patojenik bir varyant (c.733C>T
heterozigot) saptandi. Aileye genetik danisma verilerek onami olan
bireylerden genetik tarama baslatildi. Hasta klinigimizce PHTS tanisi
ile takibe alindi.

Sonug: Ozellikle cocuk hasta populasyonunda OSB’nin eslik ettigi
makrosefalik olgularda PHTS akla gelmelidir. Tani alan hastalar mevcut
bulgularin yaninda uzun vadede cikabilecek ek bulgular, o6zellikle
kanser gelisimi agisindan diizenli takibe alinmali; hastaligin birden
fazla fenotipte genis spektrumda bulgu verebilecegi akilda tutularak
diger aile bireylerine de hastalik icin genetik tarama yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Makrosefali, otizm spektrum bozuklugu, PTEN
hamartoma-timor sendromu

[PP-27]

Ani Kardiyak Arrest ile Prezente Olan X’e Bagh iktiyozisli Bir
Addlesan

Arzu Ay', Can Kayihan', Tayfun Ugar?, Mehmet Ramoglu2, Merve Havan3,
Tanil Kendirli3, Hatice Mutlu?

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

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

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Yogun Bakim Bilim dali, Ankara

Amac: X'e bagli iktiyozis (XBI); steroid siilfataz (STS) enzim eksikliginden
kaynaklanan, klinikte deride yaygin kahverengi poligonal pullanma ve
genel kuruluk ile kendini gosteren kalitsal bir cilt hastaligidir. Olgularin
cogu Xp22.31 bolgesindeki STS genini kapsayan delesyonlardan
kaynaklanir. XBP’li bireylerde; kriptorsidizm, kornea opasiteleri,
Dupuytren kontraktiirii, kardiyak aritmiler, kanama bozukluklari,
norogelisimsel ve psikiyatrik hastaliklar gibi bazi ekstrakutanoz
komorbiditeler de bildirilmistir. Bu bildiride; 17 yasinda ani kardiyak
arrest ile prezente olup Brugada sendromu on tanisi ile tarafimiza
danisilan ve XBi tanisi konulan bir olgu sunulmustur.

Olgu: On yedi yasindaki erkek hasta katildigi bir konserde aniden
yere yigilmis, 112 ekipleri kardiyak arrest olarak degerlendirmis,
kardiyopulmoner resusitasyona baslanmis, ventrikiiler fibrilasyon ritim
gortlen hastaya 8 kez defibrilasyon uygulanmisti. Sonrasinda entiibe
sekilde yogun bakim dnitesine yatirilmisti. Takibinde holterde; cok
saylda ventrikiler ekstrasistol, ventrikiiler bigemini ve ventrikiler
tasikardi olmasi nedeniyle Brugada sendromu &n tanisi ile tarafimiza
konsilte edildi. Hastanin tibbi gecmisinde, ozellik yoktu. Fizik
muayenede bilinci kapal, entlibe izlenmekteydi ve dismorfik bulguya
rastlanmadi. Brugada sendromu on tanisi ile yapilan tim ekzom
dizi analizinde Xp22.31 holgesinde STS geni exon 2-11 arasini iceren
159,31 bp’lik hemizigot bir delesyon tespit edildi. Hastanin reverz
fenotiplemesi yapildi; bacaklarinda yer yer ciltte pullanmalar gorildi.
Aile oykusu tekrar sorgulandiginda bebekken ciltte pullanmasinin
oldugu ve zamanla azaldig|, dayisinda da balik pulu hastaligi oldugu,
anne tarafindan erkek kuzeninde ciltte pullanma ve sinis tasikardisi
mevcut oldugu 6grenildi.

Sonug: Literatiirde orta yash yetiskin XBI'li olgularda artmis kardiyak
aritmi riski, ozellikle atriyal fibrilasyon ve atriyal flattere yatkinlik
olduguna iliskin kanitlar mevcuttur. Daha kigik yas grubunda;
paroksismal supraventrikiiler tasikardi bildirilmistir. Hastahk
mekanizmasini agiklamak i¢in kisith hipotezler vardir. Yapilan
calismalarda XBi'de kardiyak aritmilere yatkinlik icin olasi hipotezler
arasinda en giiclii olani triadin modelidir. Olusturulan XBI'li fare
modellerinde triadin seviyelerinde azalma gosterilmis ancak insanlarda
benzer calisma mevcut degildir. Triadinin XBI'li hastalardaki olas
kardiyak aritmiye yatkinligindaki roli ileri fonksiyonel calismalar icin
bir aday niteligindedir.

Anahtar Kelimeler: Kardiyak aritmi, steroid siilfataz defekti, triadin
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[PP-28]

Ev Tipi invaziv Mekanik Ventilasyon Tedavisi Gerektiren Agir
Skolyoz Olgusu

Nazl Melisa Cimen?, Mukaddes Agirtici2, Esin Gizem Olgun2, Emine Semra
Kiiciik Oztiirk?, Seyhan Celik Mertese2, Nazan Cobanoglu2

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

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

Amag: Skolyoz gogus kafesinin seklini ve fonksiyonunu etkileyen spinal
deformitedir. Siddetli skolyozlu hastalarda akciger fonksiyonlarindaki
kottilesme; solunum sistemi kompliyansinda azalma, respiratuar
kaslarin elastik yiikiinde artma ve solunum isindeki artmadan
kaynaklanir. Has talarda solunum egzersizleri, gerektiginde ortopedik
cerrahi ve korse tedavisi solunum fonksiyonlarini arttirmada etkili olup
skolyoza bagli gelisebilecek restriktif tip akciger hastaliklarini 6nlemek
icin kullanilabilecek yontemlerdir.

Olgu: Septik sok nedeniyle hastanemiz yogun bakim unitesinde non-
invaziv mekanik ventilasyon (NIMV) destegi ile izlenen kernikterusa
bagli serebral palsi, epilepsi ve agir skolyoz tanili 17 yasindaki erkek
hasta tedaviye ragmen NIMV ihtiyacinin devam etmesi nedeniyle
cocuk gogus hastaliklar servisine devredildi. Ozge¢misinde ¢ok sayida
pnomoni nedeniyle yatis oykileri mevcut olan ve gastrostomi ile
beslenen hastanin uygun mod ve basinglarda giinde 18 saat NIMV
ile izlenmesine ragmen karbondioksit retansiyonunun devam etmesi
nedeniyle trakeotomi acilarak ev tipi invaziv MV (IMV) ile tedavi
edilmesine karar verildi. Hastaya bakim verecek olan kisinin ev tipi IMV
egitimi tamamlandiktan sonra hasta taburcu edildi.

Sonug: Agir skolyoz en sik hiperkapnik solunum yetmezligi ile kendini
gosteren gogus duvarr hastaligidir. Agir ve kronik solunum yetmezligi
gelisen agir skolyozlu olgularda solunum destegi IMV ile saglanir.
Hastalarda skolyozun taninip solunum destekleyici tedbirler alinmasi
hastalarda akciger fonksiyonlarinda kotiilesmeyi engeller. Bu nedenle,
skolyoz tespit edilen hastalar erken donemde cocuk gogiis hastaliklarr,
fizik tedavi ve ortopedi boliimlerine yonlendirilmelidirler.

Anahtar Kelimeler: Skolyoz, ventilasyon, trakeostomi
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[PP-29]

Yenidoganlarin Nadir Goriilen Periorbital Kitlesi:
Nazolakrimal Duktus Mukoseli

Avse Karakas', Seda Aydogan2, Sariye Elif Ozyazici Ozkan2, Ugur Gokay
Karakas3, Mehmet Can Pence3, Yasemin Tascl Yildiz3, Cem Saka*, Mehmet
Murat Gunay*

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara
2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Boliimii, Yenidogan
(Pediatrik) Yogun Bakim Klinigi, Ankara

3Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Radyoloji Klinigi, Ankara

1Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Kulak Burun Bogaz Klinigi, Ankara

Amag: Yenidogan doneminde yiizde kitle goriinimuyle basvuran ve
tedavi sonucunda tam iyilesme saglanarak taburcu edilen, nazolakrimal
duktus mukloseli tanisi alan hastamizi cocuk hekimleriyle paylasmayi
amacladik.

Olgu: On sekiz yasindaki anneden diinyaya gelen, dogumda yiziinde
herhangi bir patoloji gozlenmeyen bebekte, taburculuk sonrasi sag
medial kantusta yavasca btytyen kitle gortinim ve sag gozde akinti
sikayeti baslamasi iizerine hastaya tobramisin recete edilip, duktus
masaji onerilmistir. Lezyon boyutlarinda artis olmasi ve sag gozii disa
deviye etmesi lizerine acile basvuran hastaya, periorbital kitle on tanisi
ile yenidogan servisine yatis verildi. Hastanin sistem muayeneleri dogal
olup vitalleri normal sinirlardaydi. Yatis sirasinda orbita manyetik
rezonans goruntileme yapildi, goz hastaliklari ve kulak burun bogaz
hastaliklari boliimlerine danisildi. Hastaya olasi enfekte sirecler
acisindan ampirik ampisilin ve gentamisin tedavisi baslandi. Hastaya
kulak burun bogaz bolimi muayenesi sonrasi paranazal bilgisayar
tomografi (BT) cekildi. Paranazal BT sonucunda ise, sag medial
kantusta 15x10 mm boyutlarinda, yogun icerikli ve sag nazolakrimal
kanalla iliskili, kanalda ekspansiyona neden olan, sag inferior nazal
meatus diizeyine uzanan Kkistik lezyon izlenmistir. Ayiric tanida
nazolakrimal kanal kisti/mukoseli oncelikli olarak dustntlmastir.
Orbita MR sonucunda, sag medial kantusta 15x10 mm boyutlarinda,
sag nazolakrimal kanalla iliskili ve kanalda ekspansiyona neden olan,
sag inferior nazal meatus diizeyine uzanan, T2 hiperintens lezyon ile
uyumlu muhtemel nazolakrimal kanal mukoseli gozlenmistir. Yapilan
tetkikler sonucunda hastanin klinigi de goz oniinde bulundurularak
operasyon planlandi. Ancak hastanin yatisinin ve antibiyoterapinin
10. guiniinde mukosel spontan olarak riiptiire oldu, hastanin kitle
gortinimiu tamamen kayboldu, goz deviasyonu ortadan kalkti.
Operasyon plani, kulak burun bogaz hastaliklar ile yapilan goriisme
sonucunda iptal edildi ve hasta saglikla taburcu edildi.

Sonug: Hastanin ilk muayenesinde gozlemlenen kitle gorinimi,
endise verici olmakla birlikte, nazolakrimal kanal mukoseli olarak
tanimlanan tamamen iyi huylu bir lezyon olarak degerlendirilmistir.
Bu olgu ile, bebeklerde yiizde kitle gortinimiyle basvuran hastalarin
ayirici tanisinda, nazolakrimal kanal mukoseline dikkat cekmek istedik.

Anahtar Kelimeler: Mukosel, nazolakrimal kanal, periorbital kitle,
yenidogan
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[PP-30]
Yenidogan Doneminde Tani Alan Propiyonik Asidemi Olgusu

Pelin Sager?, Ayse Karakas', Eda Tuifek¢ioglu2, Nurcan Hanedan?, Sabire
Gokalp3, Ferit Kulali2, Seda Aydogan?

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara
2Ankara Etlik Sehir Hastanesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Boliimii, Yenidogan
(Pediatrik) Yogun Bakim Klinigi, Ankara

3Ankara Etlik Sehir Hastanesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Bolimii, Cocuk
Metabolizma Hastaliklari Klinigi, Ankara

Amag: Propiyonik asidemi, amino asit metabolizmasinin nadir goriilen
genetik bir bozuklugudur. Klinik seyri erken veya gec baslangicli olabilir,
heterojen bir klinik seyir sergiler. Bu olgumuzda, genel durumunda
hizli bozulma olan ve propiyonik asidemi tanisi alan hastamizi ¢ocuk
hekimlerimizle paylasmayi amacladik.

Olgu: Otuz yas anneden gravida bes, parite ti¢, abortus iki, yasayan iki
olarak 35 haftalik 1910 gram agirhginda sezaryen ile dogan kiz bebek,
solunum sikintisi ve prematirite nedeniyle yenidogan yogun bakim
initesinde izlenirken, postnatal 28. gtintinde yenidogan reflekslerinde
azalma ve uyku hali gozlemlendi. Hipoglisemi, sepsis ve metabolik
hastalik on tanisi ile hasta tetkik edildi. Tetkiklerinde pansitopeni ve
akut faz reaktani yiksekligi, hiperamonemi, laktat ytiksekligi mevcut

olan hastanin bu bulgular ile sepsis ekarte edilemeyecegi icin lomber
ponksiyonu (LP) yapildi. Antibiyotik tedavisi, hastanin yasina ve kilosuna
uygun sepsis dozunda baslandi. Gestasyon haftasina gore diistik dogum
agirhg (SGA), abortus oykisi ve takipsiz gebe annenin bebegi olmasi
nedeniyle on planda metabolik hastalik distintlerek metabolizma
uzmanina danisildi, metabolik tetkikler alindi, tedavisi duzenlendi.
Tandem kiitle spektrometre incelemesinde; C3 (propiyonil)/C2 (asetil)
orani 2,71 (0,000-0,3), (3 (propiyonil)/CO (serbest karnitin) orani 4,24
(0,000- 0,4) ile ytiksek, idrar kan aminoasit incelemesinde serum glisin
diizeyi 577.82 umol/L (111-426), idrar glisin diizeyi 20483.36 umol /g
kreatinin (362-18614 umol /g kreatinin ), idrar 3-Hidroksi propiyonik
asit duizeyi 554.56 mmol/mol kreatinin (<93 mmol/mol kreatinin), idrar
laktik asit 1672.48 mmol/mol kreatinin (<156 mmol/mol kreatinin) ile
atilimlart yiksek idi. Klinik bulgular, tandem kiitle spektrometre ve
idrar organik asit analizi sonuglarina gore olguya propiyonik asidemi
tanisi konuldu.

Sonug: Prematiire bebeklerde emme refleksinin zayif olmasinin
her zaman gestasyon haftasinin kiictik olmasi ile iliskili olmayacagi
akilda tutulmalidir. Prematiire bebeklerde de emmede azalma,
genel durumda bozulma ve hipotonisite gelistiginde tetkik edilmeli,
tetkiklerinde metabolik asidoz, hiperamonemi ve sitopeni gibi
belirtilerin saptanmasi durumunda da metabolik hastaliklarin erken
tani agisindan dusuntlmesi gerekliligini vurgulamak istiyoruz.

Anahtar Kelimeler: Metabolik hastalik, propiyonik asidemi, yenidogan
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[PP-31]

Farkli Klinik ve Yonetim ile intrakardiyak Tiimorlii Uc
Yenidogan Olgusu

Dogan Kaymaz', Ezgi Unlii Torlak?, Yagmur Erkol Yilmaz2, Mehmet
Ramoglu3, Emel Okulu’, Sonay incesoy Ozdemir4, Omer Erdeve!, Tayfun
Ucar3, Begiim Atasay', Nurdan Tagyildiz4, Emel Unal4, Saadet Arsan’

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

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

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

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

Amacg: Fetal kardiyak timorlerin %60-86'sini olusturan rabdomiyomlar,
cizgili kaslardan olusan benign nadir bir hamartom olup ¢ogunlukla
tuberoskleroz kompleksi ile birliktelik gosterir. Spontan regresyon
gosteren asemptomatik olgulardan, obstriktif lezyonlar, tedaviye
direncli malign aritmiler veya konjestif kalp yetmezligine kadar genis
bir klinik ile karsimiza cikar. Burada antenatal donemde intrakardiyak
rabdomiyom tanisi alan ve Unitemizde takip edilen l¢ yenidogan
olgusu sunulmustur.

Olgu: Olgu 1: Antenatal tanih term dogan erkek bebege postnatal 1.
gliniinde yapilan Ekokardiyografide sol ventrikiil icinde interventrikiler
septumda  16x10mm’lik rabdomiyom saptandi. Tiiberoskleroz
saptanmayan, cikis yolu obstriiksiyonu ve aritmisi olmayan hasta

tedavisiz izleme alindi. Postnatal 5. gliniinde taburcu edilen hastanin
izleminde kitlede kismi regresyon (16,7x4,1 mm) saptandi (Tablo 1). Olgu
2: Antenatal tanili term dogan erkek bebek, hipopigmente makiiller,
kraniyal kortikal tiiber formasyonlari ve sol bobrekte anjiomiyolipom
nedeniyle tiiberoskleroz tanisiyla izleme alindi. Ekokardiyografide sag
atrium icinde interatriyal septumdan koken alan 3x3 cm’lik hareketli
kitle, sag ventrikiil icinde kaviteyi dolduran 6x4 cm dev kitle gortldi.
Postnatal 28. giiniinde mTOR inhibitorii olan Everolimus tedavisi (0,5mg/
giin) basland. izlemde ilag yan etkisi goriilmedi ve kitlenin regrese oldugu
saptandi. Hasta tedavinin 5.haftasinda evde kardiyak arrest nedeniyle
kaybedildi (Tablo 1). Olgu 3: Antenatal tanili ge¢ prematiire olarak dogan
kiz bebege postnatal 1. gliniinde ekokardiyografisinde sag ventrikilu
dolduran, interventrikiiler septumu sola deviye eden, sag ve sol ventrikiil
cikis yolunda kismi obstriiksiyon yaratan 25x20mm’lik kitle saptanmasi
tizerine ayni giin Everolimus tedavisi (0,1 mg/giin) baslandi. Terapotik
aralikta izlenmesine karsin kitle boyutlarinda gerileme olmayan hastada
ilag yan etkisi olarak lokopeni ve pnémoni goriildi. Tiiberoskleroz
saptanmayan ve kalp yetmezligi ile takip edilen hastada postnatal 18.
giinde gelisen aritmi sonrasi bobrek ve karaciger yetmezligi gelisti. Coklu
organ yetmezligi sonucu postnatal 48. giintiinde kaybedildi (Tablo 1).

Sonuc: intrakardiyak rabdomiyomlar asemptomatik olgularda
tedavisiz izlenebilirken semptomatik yenidoganlarda medikal ve yanit
alinamazsa cerrahi tedavi gereklidir. Hastalarda siklikla kullanilan
mTOR inhibitérii Everolimus tedavisinin baslangic dozu ve izlem
kan duzeyi hakkinda fikirbirligi olmayip yenidoganlarda kullanimi
konusunda daha fazla bilgiye ihtiyac vardir.

Anahtar Kelimeler: mTOR inhibitori, rabdomiyom, yenidogan

Tablo1: Olgularin ozellikleri

Olgu 1 Olgu 2 Olgu 3
Antenatal tani Var Var Yok
Gebelik haftasi (hafta) 41 39 36,3
Dogum agirhgi (g) 3,640 2,940 2,620
Cinsiyet Erkek Erkek Kiz

Tani zamani

Antenatal 21. hafta

Antenatal 22. hafta

Antenatal 36. hafta

Dogum salonu canlandirma

Yok

Var

Var

APGAR skoru (1/5/10. dk) 7/9/10 1/4/8 3/7/8
Ekstra-kardiyak kitle Yok Var Yok
Tiiberoskleroz tanisi Yok Var Yok
Kardiyak kitlenin lokasyonu Sol ventrikiil, IVS Sag ventrikiil, IAS Sag ventrikiil
Kitlenin en genis yeri (mm) 16x10 60x40 25x20
Tedavi endikasyonu Yok Multipl kitle Obstruktif
Everolimus tedavisi Almadi Aldi Aldi

Tedavi baslama zamani (postnatal giin) 28 1

Baslama dozu (mg/giin) - 0,5 0,1

Tedavi stiresi (hafta) - 5 hafta 4 hafta

Yan etki - Saptanmadi Lokopeni, enfeksiyon
Hasta takip siiresi (ay) 72 2 1,5

Sonug

Kitlede kiictilme

Kitlede kiictilme

Degisiklik olmadi
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[PP-32]

Konjenital Kalp Hastaligi Olan Yenidoganda Gelisen izole
Gastrik Pnomatozis Bulgusu: Olgu Sunumu

Yesim Kiris Ayhan', Hasan Tolga Celik?

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

2Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Yenidogan Yogun Bakim Bilim Dali, Ankara

Amag: Gastrik pnomatozis, bebeklik doneminde nadir gorilir ve
genellikle nekrotizan enterokolit ile iliskilidir ancak izole olarak da
izlenebilir.

Olgu: Prenatal donemde yapilan ultrasonografide konjenital
kalp hastaligi saptanan hastamizin postnatal ilk glintinde yapilan
ekokardiyografisinde, hipoplastik sol kalp, kritik aort darligi ve aort
koarktasyonu saptandi. Hayatinin ilk 24 saatinde atrial septektomi ve
bilateral pulmoner bantlama islemi uygulandi. Hastamiz bu operasyon
sirasinda 22 dakika boyunca kardiyopulmoner baypasta tutuldu ve
bu sire zarfinda dolasimi 28 °Cye sogutuldu. Vital bulgulari ameliyat
boyuncastabil seyretti. Hasta ameliyat sonrasi entiibe olarak takip edildi.
Postnatal 1. gtinde oligiirik izlenen ve bobrek fonksiyonlarinda bozulma
gorilen hastamiza 4 giin boyunca periton diyalizi yapildi. Postnatal 3.
glinlinde total parenteral beslenme tedavisinin yaninda anne siiti de
orogastrik yolla verilmeye baslanan hastamizin postnatal 5. glintinde
abdominal distansiyonu gelisti ve entiibe izlenen hastamizin solunum
sikintisi artti. Cekilen direkt grafide mide fundusunda genisleme ve sol
hemitoraksta eflizyon gelistigi, kontrol grafide ise gastrik pnomatozis
gelistigi gorildl. Ultrasonografi ile degerlendirilen hastamizda mide
duvarinda hava saptandi ancak pnomatozis intestinalis ya da portal
vende gaz saptanmadi. Hastanin enteral beslenmesi kesildi, orogastrik
tip ve peritoneal diyaliz kateteri ile abdominal dekompresyon
uygulandi, metronidazol ve H2 blokorii baslandi.izleminde abdominal
distansiyonu gerileyen hastamizin postnatal 13. giniinde gekilen
direkt grafisinde gastrik pnomatozis bulgularinin geriledigi gortldi, H2
blokorii kesildi ve enteral beslenmeye baslandi.

Sonug: Gastrik pnomatozisin ana mekanizmalari bes gruba ayrilabilir;
lokal veya sistemik hipoperfiizyona bagh gelisen gastrik iskemi,
amfizematoz gastrit, spontan veya iyatrojenik yollarla gastrik
mukozanin hasarlanmasi, supradiafragmatik havanin yayilmasi veya
idiyopatik. Kalp cerrahisi sirasinda gastrointestinal mukoza gecici olarak
hipoperfiize olabilir. Prenatal donemde konjenital kalp hastaligi tanisi
olan ve yenidogan doneminde opere edilen hastamizda pnomatozis
intestinalisin eslik etmedigi gastrik pnomatozis gelisti ve enteral
beslenmenin durdurulmasi, gastrik dekompresyon yapilmasi, H2
blokorii ve metronidazol tedavisi sayesinde gastrik pnomatozis bulgusu
geriledi. Ancak hastamiz primer kardiyak patolojisi diizeltilemediginden
postnatal 27. glintinde kaybedildi.

Anahtar Kelimeler: Gastrik pnomatozis, yenidogan, konjenital kalp
hastalig

[PP-33]
Arteriyel Tortiiozite Sendromu: Nadir Bir Yenidogan Olgusu

Ferhan Demirtas', Ersin Ozkan2, Yasemin Ezgi Kostekci3, Hatice Mutlu4,
Emel Okulu', Omer Erdeve’, Fatma Begiim Atasay’, Saadet Arsan’

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

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

3Hakkari Devlet Hastanesi, Cocuk Saglhgi ve Hastaliklari Boliimii, Neonatoloji
Klinigi, Hakkar

4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglhgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Cocuk Genetik Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara

Amag: Arteriyel torttiozite sendromu (ATS), SLC2AT0 genindeki bialellik
varyantlarin neden oldugu, aort ve orta buyuklikteki arterlerin
kivrilmasi ve uzamasi ile karakterize otozomal resesif bir bag dokusu
hastaligidir. Eklem hipermobilitesi, yumusak asiri esnek cilt, diyafragma
hernisi ve inguinal herni gibi bag dokusu bozuklugu bulgulari sendroma
eslik eden diger bulgulardir. Burada ozefagus atrezisi (OA) stiphesiyle
yatirilan ATS tanisi alan bir bebek sunulmaktadir.

Olgu: Akraba olan anne-babadan, term, 3045 g dogan kiz bebek,
kusma nedeniyle takilan oorogastrk sondanin ilerletilememesi tizerine
ozofagus atrezisi suphesiyle tGnitemize kabul edildi. Muayenesinde
alinda horizontal cizgilenme, hipertelorizm, burun koki basikhg,
dustk kulaklar, pektus ekskavatum, yanaklar ve karin cildinde sarkik
gortinim, artmis cilt elastikiyeti ve artmis eklem laksitesi saptandi.
OA acisindan cekilen kontrastli grafide midenin toraksta oldugu
goruld, konjenital hiatal herni olarak degerlendirildi. Eslik edebilecek
anomaliler agisindan vyapilan ekokardiyografisinde arkus aortasi
tortuoze gorildi ve BT anjiyografiyle dogrulandi. Akraba evliligi
ve klinik bulgular ile genetik tetkikleri planlandi. Postnatal 10.
glinde herni onarimi ve fundoplikasyon yapildi, 15. Gliniinde agizdan
beslenerek taburcu edildi. Genetik analiz sonucu SLC2A70 geninde
€.685C>T (p.Arg229Ter) homozigot patojenik varyant tespit edildi ve
konjenital cutis laksa ile benzeyen arteriyel torttiozite sendromu tanisi
konuldu. Hastanin ayaktan takibi multidisipliner devam etmektedir.

Sonug: ATS, nadir goriilmesi ve klinik heterojenite nedeniyle tani
konulmasi zor bir hastaliktir. Hastaliga sebep olan bircok patojen
varyant tanimlanmis olup yeni varyantlar da tanimlanmaya devam
etmektedir. Hastaligin kesin tedavisi heniiz yoktur ve yonetimi, olasi
morbiditelere karsi multidisipliner yaklasimli onlemler alinmasi,
semptomatik tedaviler ile takip seklindedir.

Anahtar Kelimeler: Arteriyel tortiiozite sendromu, hipermobilite,
yenidogan
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[PP-34]

Currarino Sendromu On Tanisiyla Takip Edilen Bir Yenidogan
Olgusu

Ceren Kilin¢', Dogan Kaymaz2, Ege Evin3, Bilgesu Arikan Ergiin4, Eyiip
Bayath5, Ergun Ergiin3, Hatice Mutlu®, Emel Okulu2, Omer Erdeve2, Fatma
Begiim Atasay2, Hiiseyin Hakan Kinik7, Saadet Arsan2

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

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

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

SAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi Anabilim Dali, Ankara
6Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Cocuk Genetik Hastaliklari Bilim Dali, Ankara

7Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dall,
Ankara

Amagc: Currarino sendromu, otozomal dominant kalitimla seyreden
nadir bir hastalik olup anorektal, sakral ve presakral anomalilerden
olusmaktadir. Sakrokoksigeal kemik defekti hemen her zaman
sendromun bir parcasidir ve koksiksin lateral deviasyonundan alt sakral
segmentlerin asimetrik yokluguna (S1'in altinda) kadar degismektedir.
Anorektal malformasyonlar anorektal stenoz, anal atrezi/ektopi,
imperfore anus veya kloakal anomaliler seklindedir. Genis bir fenotipik
degiskenlik oldugundan gercek insidansi bilinmemektedir. Burada
Currarino Sendromu on tanisiyla takip edilen bir yenidogan olsusu
sunulmustur.

Olgu: Prenatal ozellik olmayan gebelikten 38. Haftada, sezaryen ile
dis merkezde dogan bebegin muayenesinde pelvik bolgede sag kalca
eklemine, antise ve genital bolgeye uzanan genis acik yarasi olmasi,
sag ayakta pes ekinavarus ve ayak deformitesi saptanmasi izerine
tinitemize sevk edildi. Cocuk Cerrahi, beyin cerrahisi, plastik cerrahi,
ortopedi boltimlerince degerlendirilen bebegin abdominopelvik
bilgisayarli tomografisinde atnali bobrek, sagda hemipelvik kemik
yapilar kicik, sagda sakral duplikasyon distndurir fazladan gelismis
ve anormal yapida hipoplazik kemik yapilar, yalanc eklemlesme
gosteren rudimenter bir ekstremiteye ait olabilecek anormal tiibiler
kemik yapilar, sagda gluteal kaslarin yoklugu ve hamstring kaslarda
atrofi, gluteal kleft diizeyinde sagda belirgin olmak Uzere orta hattin
her iki tarafina uzanan kontrastlanan nodiler yumusak doku oldugu
(immatur teratom?) ve gelisimsel kalca displazisi saptandi. Beyin
manyetik rezonans gorlntilemesinde korpus kallozum inceydi.
Ekokardiyografisinde interatriyal aciklik saptandi. Cocuk genetik
boltimi tarafindan degerlendirilen bebekte on tani olarak Currarino
sendromu dusunuldi ve genetik tetkikleri planlandi. Postnatal 4.
gliniinde genel anestezi altinda yapilan muayenesinde beyin omurilik
sivisi kacagi olan fistil agizlarinin oldugu goriildi ve PN 7. giintinde
yapilan operasyonda fistiil agizlari onarildi ve ileostomi acildi. Bebegin
ilgili bolimlerce takibine devam edilmektedir.

Sonug: Nadir goriilen bir hastalik olan Currarino sendromunda, tclu
triad disinda atipik prezentasyonlar da gorilebilmektedir. Bu bebeklerin
multidisipliner olarak degerlendirilmesi, diizeltici operasyonlarin ve
tedavilerin uygun sekilde planlanmasi prognoz agisindan 6nemlidir.
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Anahtar Kelimeler: Currarino sendromu, anorektal malformasyon,
sakral kemik deformitesi

[PP-35]

Es Zamanli Ailesel Akdeniz Atesi ve Henoch Schonlein
Purpurasi Tanisi Alan Bir Olgu

Hamdi Ciican', Beste Akinal', Dogacan Sarisoy2, Fatma Aydin2, Zeynep
Birsin Ozcakar?

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

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

Amag: Ailevi Akdeniz atesi (AAA) ates, karin agrisi, gogls agrisi,
artrit/artralji ve erizipel benzeri dokintilerle karakterize, ataklarla
seyreden, en yaygin gorilen kalitsal otoenflamatuvar hastaliktir.
Turkiye’de AAA yaklasik 1:1000 oraninda gorilmektedir ve baz
bolgelerde %20 gibi ylksek oranlarda tasiyicilik bildirilmistir. 1gA
vaskiiliti [Henoch Schonlein Purpurasi (HSP)] ise cocuklarda en sik
gorilen sistemik vaskulittir. Palpabl purpura, artrit/artralji, karin
agrisi ve renal tutulum ile karakterizedir. AAA ile vaskiilitler birlikte
gortlebilir. AAN'T cocuklarin yaklasik %5'inin HSP gecirdigi bildirilmistir.
Burada HSP ile es zamanli AAA tanisi alan bir olgu sunulmustur.

Olgu: Diabetes Mellitus (MODY tip 4) tanisi ile takipli 17 yas kiz hasta,
sol dizde sislik yakinmasi ile acil servise basvurdugunda artrit olarak
degerlendirilmis ve akut faz belirteclerinin yiiksek olmasi izerine
alinan eklem sivisi 6rneginde beyaz kiire sayisi 58500/mm? saptanarak
septik artrit tanisi ile tedavi edilmisti. Eklem sivisi kiltirlerinde
tiremesi olmadigr icin cocuk romatoloji bolimiine danisilan hastanin
oykistiinden 12 yasindan itibaren tekrarlayan eklem agrisi, eklem
sisligi, ates ve erizipel benzeri dokiinti sikayetleriyle cok defa acil
servise basvurulari oldugu ve kardesinin AAA tanisi ile takip edildigi
ogrenildi. Hastanin fizik muayenesinde alt ekstremitelerde palpabl
purpura saptandi. Hastaya es zamanli HSP ve AAA tanisi konularak
kolsisin tedavisi baslandi. MEFV gen analizi gonderildi.

Sonug: Artrit bulgusu ile basvuran hastalarda ayirici tanida oykiiniin
yeri cok onemlidir. Tekrarlayan kisa stireli artrit ataklari olan hastalarda
AAA mutlaka distundlmelidir. HSP gibi vaskilitlerin AAA'ya eslik
edebilecegi unutulmamahdir.

Anahtar Kelimeler: Artrit, AAA, HSP
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[PP-36]

Cocukluk Cagi Tromboembolinin Nadir Bir Nedeni: Primer
Anti-fosfolipid Sendromu Olgusu

Esin Bozoglu', Tuba Kurt?, Gokalp Riistem Aksoy3

Saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
Klinigi, Bursa

2Saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Romatolojisi Klinigi,
Bursa

3saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve
Onkoloji Klinigi, Bursa

Amag: Pediatrik anti-fosfolipid sendromu (APS), trombotik ve trombotik
olmayan klinik bulgularla karakterize multisistemik, otoimmiin,
tromboenflamatuvar nadir bir durumdur. Cocuklarda trombositopeni,
livedo retikiilaris, kalp kapak hastaligi, renal vaskiiler mikroanjiopati,
norolojik bulgular ve nadiren trombotik bulgularla ortaya cikar. Altta
yatan otoimmiin hastaliga bagh olursa sekonder APS, herhangi bir
neden olmadan gelisirse primer APS olarak adlandirilir. Bu olguda
trombotik bulgu ile basvuran ve Primer APS tanisi konulan hasta
sunuldu.

Olgu: On bes yasinda kiz hasta, 7 aydir devam eden sol ayak 4-5.
parmaklar ve ayak dis kisminda mavi-mor renk degisikligi ve aktiviteyle
olan bacak agrisi ve etkilenen holgede sogukluk sikayeti ile basvurdu.
Sistem sorgulamasinda ozellik yoktu. Fizik muayenesinde diz eklem

distalinden ayak parmak distaline kadar lateralde sogukluk, ayak
lateralinde hiperemik renk degisikligi mevcuttu. Sistemik muayenesi
olagandi. Laboratuvar tetkiklerinde tam kan sayimi, koagiilasyon
parametreleri ve akut faz belirtecleri normaldi. Hastanin alt ekstremite
venoz ve arterial doopler ultrasonografisinde “Yiizeyel femoral arter
hunter kanal ¢ikisina dek acik, bunun distalinde okluzedir. Anterior ve
posterior tibial arter liimenleri acik, bu arterlerde dustik debili akim
mevcuttur.” seklinde rapor edildi. Yiizeyel femoral arter trombozu
olan hastadan sistemik lupus eritematosus (SLE), APS ve trombofili
acisindan trombofili faktorleri, ANA, komplemanlar ve anti-fosfolipid
otoantikorlari cahisildi. ANA negatif ve komplemanlari normaldi. Anti
kardiyolipin IGM/G, Lupus antikoagulani, anti beta-2 glikoprotein IGG/M
antikorlar 12 hafta araliklarla 2 kez pozitif olarak saptandi (Laboratuvar
sonuglart Tablo 1de gosterildi). Genetik trombofili panelinde PAI
5G/5G mutasyonu saptandi. Yiizeyel femoral arter trombozu ve ardisik
otoantikor pozitifligi saptanan hastaya Primer APS tanisi konuldu.
Hastaya enoksaparin sodyum, asetil salisilik asit ve mikofenolat mofetil
baslandi. Takiplerinde oklizyon %90 acildi. Cocuk Romatoloji ve
Hematoloji takibinde asemptomatik izlenmektedir.

Sonug: APS ozellikle cocukluk ¢aginda tromboemboli bulgular disinda
norolojik bulgular, livedo retikilaris ve nadir de olsa obstretrik
morbidite ile gelebilir. Cocuklarda APS tanisi icin yetiskinlerdeki gibi
tani kriterleri olmadigindan yiiksek klinik siiphe varliginda mutlaka
ayirici tanida yer almalidir.

Anahtar Kelimeler: Anti-fosfolipid sendrom, tromboemboli, lupus
antikoagtlani

93



2. ANKARA PEDIATRI KONGRESI 7-10 KASIM 2024
POSTER SUNUMLARI

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Mecmuasi 2025:78(Suppl 1):1-112

[PP-37]

GOgiis Agrisi ile Basvuran Hastada Takayasu Arteriti: Olgu
Sunumu

Zehra Efe, Meltem ileri, Emine Nur Sunar Yayla, Hasan Bulut

Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Romatoloji Klinigi, Ankara

Amag: Gogus agrisl, ates, terleme, kilo kaybi gibi non-spesifik sikayetlerle
basvuran hastalarda vaskiilitlerin de ayirici tanida yer almasi gerektigi
vurgulanmaktadir.

Olgu: On iki yas 4 ay dogustan konusamama disinda daha once tani
konulmus hastaligi olmayan erkek hasta; 2 aydir olan omuzda, gogiiste,
sirtta belirgin olmak tizere yaygin viicut agrisi, kilo kaybi, agizda sik sik
tekrarlayan aft, 2 haftadir her giin olan ancak 6l¢iilmeyen ates ve karin
agrisi, gece terlemesi sikayeti ile merkezimize basvurdu. Ozge¢misinde
dogustan konusmamasi olan ve ozel egitim ile izlenen hastanin
soygecmisinde ozellik yoktu. Hastanin basvurusu fizik muayenesinde VI:
36.1 C, TA: 129/79 mmHg (95p) KTA:96/dk, SS 16/dk; boyunda multiple
milimetrik lenfadenopati, omuzlarda, kollarda ve tiim vertebrada
yaygin hassasiyet gorildi. Dinlemekle dfirim duyulmayan, dort
ekstremite nabizlari alinan hastanin ekstremiteler arasi tansiyon farki

olmadigi saptandi. Laboratuvar incelemede; hemoglobin 9.3 gr/dL, MCV
63.5 fl, sedimentasyon 43 mm/sa, crp 68 mg/dL bulundu, biyokimya
degerleri normaldi. Periferik yaymasinda atipik hiicre gorilmedi;
hipokrom, mikrositer eritrositler gortuldi. P-A akciger grafisinde
mediastinal genisleme saptandi (Sekil 1). Ekokardiyografisinde ¢ikan
aorta dilatasyonu (Z: 6,1) goruldu. Boyun ultrasonografisinde sagda
brakiosefalik trunkustan itibaren izlenen, CCA'da anterior duvarda
3mm olcilen andler duvar kalinlasmasi, benzer goriiniimiin solda
CCA orijininden itibaren izlenmesi ve sagda SCA orijininde de duvar
kalinlasmasi gortilmesi tzerine taniyl netlestirmek amaciyla hastaya
tim vicut BT anjiyografi cekildi, Ultrasonografide gorilen duvar
kalinlasmalari BT anjiyografide de gorilerek, Takayasu arteriti ile
uyumlu olarak degerlendirildi (Sekil 2). Hastaya TA tanisi konularak
kemik iligi aspiasrasyonu yapildiktan sonra 3 giin sire ile 20 mg/kg/g
dozundan pulse metilprednizolon verildi. Steroid ve siklofosfamid
tedavileri planlandi. Aort dilasyonu acisindan enfektif endokardit
proflaksisi, beta-blokor, coraspirin baslandi. Hastanin takibinde steroid
sonrasi viicut agrilarinin geriledigi gorilda.

Sonug: Cocukluk cagr sistemik vaskiilitleri genis, spesifik olmayan
sistemik sikayetler ile karsimiza gelebilir; malignite ve enfeksiyon
hastaliklar ayrici tanilarinda distntlmelidir.

Anahtar Kelimeler: Sistemik vaskilit, Takayasu arteriti, steroid

Sekil 1: Mediastende genisleme
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Sekil 2: Takayasu arteriti ile uyumlu bilateral karotis arter dallarinda
degisiklikler
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[PP-38]

Noropsikiyatrik Semptomlarla Giden Agir Nutrisyonel B12
Eksikligi Olgusi

Cem Canakci', Nur Ayca Celik2, Hasan Fatih Cakmakh?, Elif ince?,
Talia ileri’, Mehmet Ertem?

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

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklari Anabilim Dali
Ankara

Amag: Vitamin B12 (VitB12) eksikligi aneminin yaninda ciddi ve bir kismi
geri dontstimstiz noropsikiyatrik etkilenmelere neden olabilir. VitB12
eksikligi, gelismekte olan iilkelerde ve hayvansal gidalarin tiiketilmesinin
kisitl oldugu toplumlarda onemli bir nutrisyonel eksikliktir.
b On yedi yas kiz hasta; kilo kaybi, halsizlik, solukluk ve yiirimede
zorlanma sikayetleriyle yaptigi basvurusunda genel durumunun
bozuk, takipneik, tasikardik olmasi ve agir anemisi nedenleriyle
yogun bakima vyatirildi. Fizik muayenesinde; viicut agirligi 43kg
(-2,8SDS), tasikardi, takipne, karaciger dalak 5 cm tespit edildi. Sag
elde akrodermatitis enteropatika, dilde atrofik glossit mevcuttu.
Ozgecmisinde; Giresun’un kiiciik bir dag koyiinde takipsiz gebelikle
evde dogdugu, asilarinin eksik oldugu, iki yildir okula gitmedigi,
evden neredeyse hi¢ cikmadigi, bakim ihtiyaci olan babaannesine
tek basina baktigi, et yemedigi ©grenildi. Laboratuvarinda, agir
makrositer anemi, trombositopeni ve LDH yuksekligi tespit edildi
(Hb:4,1g/dL-MCV:103,8fL--BK:6,46x109/L-TNS:2,01x109/L-PIt:102x109/
L-LDH:5972U/L). Makrositer anemi Etiyolojisine yonelik tetkiklerinde
B12 ve folik asit eksikligi izlendi [VitB12:<83pg/mL-folik asit:0,98ng/
mL (3,89-20)]. Kemik iligi aspirasyonunda, eritroid seride megaloblastik
degisiklikler ve hipersegmente notrofiller gibi megaloblastik anemi ile
uyumlu bulgular izlendi. Agir ve semptomatik VitB12 eksikligi anemisi
nedeniyle eritrosit transflizyonu yapilan hastanin, yetmezlik bulgulari
diizeldi ve izlemine cocuk hematolojisi servisinde devam edildi.
intramiiskiiler B12 tedavisinin 5'inci giiniinde retikiilosit artisi saptand.
Trombositopenisi tedavinin 6’'nci giiniinde diizeldi. Makrositer anemide
tedrici olarak diizelme izlendi. Olgu sosyal 6zellikleri nedeniyle sosyal
pediatri, cocuk ruh saghgi ve Ankara Cocuk Koruma Birimi ile birlikte
degerlendirildi, sosyal hizmetler destek ihtiyaci belirlendi. Bulundugu
ilcedeki pediatri uzmani ile iletisime gecilerek takip plani yapildi.

Sonug: Sosyal ve psikiyatrik ozellikleriyle one c¢ikan olgumizda
multidisipliner yaklasim izlemdeki kritik noktaydi. Bu yaklasimla
sadece anemi tedavisi degil cocugun yiksek yararini gerektiren sosyal
miudahaleler de gerceklestirildi. Olgumiz gelismekte olan dlkelerde
VitB12 eksikligi acisindan, veganlik gibi 6zel diyet yapan gruplar disinda
da dikkatli olunmasi gerektigini ortaya koymaktadir. Ayrica nutrisyonel
eksiklik durumlarinin altinda yatan sosyal ve psikolojik durumlara
dikkat gosterilmesini ve hastaya biyopsikososyal model kapsaminda
yaklasiimasi gerektigini gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Vitamin B12, makrositer anemi, nutrisyonel
anemi, noropsikiyatri, biyopsikososyal

[PP-39]
Pediatrik Ekstragonadal Germ Hiicreli Timor: Olgu Sunumu

Fatma Ozsoy', Emre Capkinoglu2, Sule Yesil2

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

2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi, Ankara

Olgu: Bilinen hastaligi olmayan 17 yas erkek hasta gogus agrisi ve
gogiiste sikisma hissi ile acil poliklinigine basvurdu. Oykisiinde 3
hafta once futbol oynarken omuzuna darbe aldigi, son 3 giindir
oksiiriik ve halsizlik sikayetlerinin oldugu 6grenildi. Ozgecmis ve soy
gecmisinde ozellik yoktu. Fizik muayenesinde patolojik ozelligi yoktu
ve vital bulgular stabildi. Laboratuvar parametreleri ve kardiyak
enzimlerde anormallik olmayan hastanin ¢ekilen akciger grafisinde
sol parakardiyak bolgede stipheli kitle goriiniimi mevcuttu (Resim 1).
Bunun dzerine gonderilen timor markerlarinda alfa feto-protein (AFP)
diizeyi yiiksek sonuglandi (637 pg/L), B-HCG ve NSE degeri normaldi.
Cekilen Toraks tomografisinde sol hemitoraks anterior diizeyinde,
anterior mediastenden kaynaklandigi distintlen, yaklasik 85x82 mm
boyutlarinda, heterojen ic yapida, hipo-izodens kitle lezyonu saptandi
(Resim 2). Ekstragonadal GCT tanisi ile cocuk cerrahisine danisilan
hastada neoadjuvan kemoterapi sonrasi tekrar degerlendirme
onerildi. Hastanin kitlesinden girisimsel radyoloji bolimiince alinan
biopsi sonucu malign germ hicreli neoplazi olarak sonuclandi.
Hastaya BEP (Bleomisin, Etoposid, Cisplatin) tedavisi baslandi, 4 kir
kemoterapisini tamamladi. Tedavi sonrasi toraks tomografisinde,
kitlede belirgin kiicilme gorildi. Kitle sert ve solid yapida yaklasik
3x4 ¢m boyutundaydi. Kitle tek parca halinde eksize edildi (Resim 3).
Postoperatif adjuvan kemoterapi de planlana olgunun takip ve tedavisi
cocuk onkoloji kliniginde devam etmektedir.

Anahtar Kelimeler: Gogus agrisi, mediastinal kitle, germ hucreli timor

Resim 1: Olgunun ilk basvurusunda cekilen PA akciger grafisi
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Resim 2: Olgunun ilk basvurusunda cekilen Toraks Bt goriintiisi

[PP-40]

Solid Tiimori Taklit Eden Cocukluk Cagi Akut Losemili Bir
Olgu

Aysenur Atan', Niibar Mustafayeva2, Nihal Ekin Dag2,

Sonay incesoy Ozdemir2, Handan Ugur Dingarslan2, Nurdan Tagyildiz2,
Mustafa Onur Karaca3, Seda Kaynak Sahap?, Seher Yiksel5,

Emel Cabi Unal?

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

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

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dall,
Ankara

4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Cocuk Radyolojisi
Bilim Dali, Ankara

SAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Patoloji Anabilim Dali, Ankara

Amac: Losemiler, kemik iliginin hematopoetik progenitor hiicrelerinden
kaynaklanan ve genellikle once periferik kana yayilan neoplazmlardir.
Hastalar siklikla kemik iligi yetmezlik bulgulari ile prezente olmaktadir.
Losemi seyri sirasinda ekstramediller doku tutulumu yaygindir ve
genellikle oykii bulundugunda buyiik bir tani zorlugu olusturmaz.
Ancak tani aninda ekstramediller tutulumlar nadir de olsa solid
tumorleri taklit edebilmekte, tanisal zorluklar olusturabilmektedir. Bu
calismada omuz agrisi ve sisligi nedeniyle Ortopedi klinigine basvuran
ve skapulada kitle saptanarak malign kemik tumori distinilen 17
yasinda kiz hasta sunulmustur.
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Resim 3: Olgunun cerrahi eksizyon sonrasi cekilen PA akciger grafisi
goruntusu

Olgu: Ug aydir sag kolda agri, 20 giindiir sag omuzda sislik sikayetiyle
ortopedi klinigimize basvuran hastanin direkt grafisinde ve
manyetik rezonans goriintiilemesinde skapulada 11x8,2x13 cm cevre
dokulara invaze malign kitle saptanmis. Ewing sarkom on tanisi ile
biyopsisi planlanan hasta bolimiimiize konsulte edildi. Anamnez
detaylandinldiginda ates, gece terlemesi vardi. Fizik incelemede sag
omuzda sislik disinda hepatosplenomegalisi saptandi. Laboratuvar
tetkiklerinde BK: 12510x106/L, TNS: 10420x106/L, Hb: 9 gr/dL, MCV:
84.7fL, PLT: 397.000 x106/L, LDH: 992 U/L, . asit: 4.5 mg/dL, periferik
yaymada atipik hiicre gortlmedi. Bilgisayarli torakoaabdominal
tomografide sag aksiller lenfadenopatiler, parakaval-parailiak
yerlesimli lenfadenopatiler ile sag over kaynakli 11,5x10 cm boyutta
kitle saptandi. Skapulada bulunan lezyona ek batin ici kitlesi, jeneralize
lenfadenopatisi, organomegalisi ve normokrom normositer anemisi
oldugundan Ewing sarkom on tanisindan uzaklasildi. Kemik iligi
aspirasyon degerlendirmesinde: Morfoloji M3, akim sitometri: Akut
B Lenfoblastik Losemi ile uyumlu (CD19++, CD10+, CD79- CD20-) ve
kemik iligi biyopsisinde %32 (M3) blastik infiltrasyon olup B-ALL tanisi
kondu. Es zamanlh yapilan doku biyopsi sonucu da B Lenfoblastik
Lenfoma/ Losemi olarak degerlendirildi. COG 1732 AALL protokolu
baslandi. induksiyon sonu kemik iligi remisyonda olan olgunun
tedavisine devam edilmektedir.

Sonug: Cocukluk ¢agi losemilerinde kas iskelet yakinmalari ortopedik
sorunlari taklit ederek kesin taniyi geciktirebilmektedir. Bu semptomlar
en sik kemik agrisi ve eklem agrisidir. Kemik agrilari siklikla uzun
kemiklerde ve vertebralarda hematopoetik dokunun kemikiligini infiltre
etmesiyle olusmaktadir. Kas-iskelet sistemi yakinmalari olan ¢ocuklarda
tam kan hitcresi anormallikleri de eslik ediyorsa hematopoietik
neoplazmdan stiphelenme indeksi daha yiiksek olmahdir.

Anahtar Kelimeler: Ekstrameduller tutulum, kemik timaord, l6semi
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Adolesan Donemde Primer Hemofagositik Lenfohistiyositoz:
Olgu sunumu

Meltem ileri, Ali Fettah, Nilgiin Eroglu, Emine Tugce Giivercin
Nisanur Sunar

Ankara Etlik Sehir Cocuk Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilimdali,
Cocuk Hematoloji Anabilim Dali, Ankara

Amac: Hemofagositik lenfohistiyositoz (HLH) histiositoz grubu
hastaliklar icinde makrofajlarla iliskili olan grupta yer alir. Sitotoksik
T-lenfositler ve dogal oldurict (NK) hiicrelerin fonksiyonlarinda
bozulma, makrofaj ve T-lenfositlerin aktivasyonu, proenflamatuvar
sitokinlerin asiri  Gretimi  ve hemofagositoz sonucu ates,
hepatosplenomegali ve sitopeninin 6n planda oldugu klinik tablo
ile karakterizedir. HLH primer ve sekonder olarak iki gruba ayrilir.
Primer HLH, otozomal resesif kalitilir. Dogan bebeklerde gorilme
sikligi 1/50.000 olarak verilmistir. Olgularin %70- 80’'ine ilk bir yasta
tani konur. Burada adolesan donemde primer HLH tanisi konulan bir
hasta sunulmaktadir.

Olgu: On bes yas erkek hasta, 1 haftadir ates, halsizlik nedeniyle dis
merkezde degerlendirilerek hepatosplenomegali, karaciger fonksiyon
testlerinde ytikseklik, bisitopeni olmasi tizerine ileri tetkik ve tedavi
amaciyla merkezimize sevk edildi. Hastanin 1 haftadir ates ve halsizlik
sikayeti vardi, gece terlemesi ve kilo kaybi yoktu. Ozgecmisinde
ozellik olmadig, 2 yildir lisansh futbol oynadigi ve bilinen bir
hastahigr olmadigi ogrenildi. Soyge¢misinde anne-baba arasinda 2.
dereceden akrabalik mevcuttu. Bes yil dnce 15 yasindaki abisinde
de hepatosplenomegali karaciger enzim vyiksekligi saptanmis ve
hastanede sepsis nedeniyle exitus oldugu 6grenildi. Fizik muayenesinde
VS: 38, skleralarda ikter ve hepatosplenomegali saptandi. Hastanin
tetkiklerinde beyaz kiire sayisi: 2330/mm?, Notrofil sayisi: 790/mm?,
lenfosit sayisi: 1090/mm?, hemoglobin: 11 gr/dL, platelet: 111.000/
mm?, AST: 154 U/L, ALT: 541 U/L, LDH: 321 U/L, GGT: 151 U/L, Total
bilirubin: 3,67 mg/dL, direkt bilirubin: 2,24 mg/dL, bobrek fonksiyon
tetkikleri ve elektrolitleri normal saptandi.Hastanin kan ve idrar
kulttrlerinde treme goriilmedi.Periferik yaymasinda atipik hicre
saptanmadi.Hastanin abdomen ultrasonunda splenomegali gorildi.
Viral incelemeleri, idrar bakiri ve seruloplazmin degerleri, otoimmiin
hepatit markerlari, immiin yetmezlik degerlendirilmesi ve romatolojik
markerleri negatif saptandi. HLH agisindan ferritin 7561 mg/dL,
fibrinojen 66mikrogram/Lve trigliserid 529 mg/dL bulundu. Kemik iligi
aspirasyonunda hemofagositoz ve histiositlerde artis gortlerek HLH
diisiiniildii.Oncelikle sekonder nedenler icin tetkikler gonderildi fakat
aile oykdst ve akrabalik nedeniyle primer HLH acisindan genetik analiz
istendi.ivig ve deksametazon tedavileri baslanildi.Ancak hastanin
kliniginde ve laboratuvar degerlerinde anlamli degisiklik olmamasi
nedeniyle HLH protokoliince etoposid ve siklosporin baslandi.Hastanin
genetik incelemesinde PRF1 geninde homozigot mutasyon saptandi.
Bu sonug ile primer HLH tanisi konularak kemik iligi nakli icin ailenin
tercih ettigi merkeze yonlendirildi.

Sonug: Primer HLH erken bebeklik ve cocukluk doneminde goriilen bir
hastalik olmasina karsin ileri yaslarda da ortaya ¢ikabilir. Sekonder HLH
ayirici tanisinda her yas grubunda akilda bulundurulmalidir.

Anahtar Kelimeler: HLH, bisitopeni, uzamis ates, etoposid, siklosporin

[PP-42]
Asi Karsithginin Nedenleri: Literatiir Tabanli Bir Degerlendirme

Hicran Altin

Saghk Bilimleri Universitesi, Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Antalya

Amag: Asilar, bulasici hastaliklarin onlenmesi ve toplumsal bagisikligin
saglanmasinda hayati bir rol oynamaktadir. Ancak, ozellikle sosyal
medya araciliiyla yayillan yanhs bilgiler ve komplo teorileri, asi
karsithiginin artmasina neden olmustur. COVID-19 pandemisi stirecinde
bu karsithk, toplumsal bagisiklik oranlarinin diismesine, salginin
uzamasina ve diger asiyla onlenebilir hastaliklarin yeniden ortaya
ctkmasina yol agmistir. Bu makalenin amaci, son yillarda artis gosteren
asi karsithginin temel nedenlerini mevcut literattr 1s1ginda kapsamh
bir sekilde degerlendirmektir.

Gerec ve Yontem: Bu calisma, 2009-2023 yillari arasinda asi reddi
ve tereddudi tzerine yapilmis akademik calismalari incelemektedir.
PubMed, Web of Science, Scopus ve Google Scholar veri tabanlari
kullanilarak “vaccine hesitancy,” “vaccine refusal,” ve “immunization”,
“vaccination” anahtar kelimeleriyle taramalar yapilmistir. Medical
Subject Headings (MeSH) terimleri de kullanilarak “vaccine safety” ve
“public health” gibi kavramlarla daha genis bir veri elde edilmistir.

Bulgular: Asi karsithginin en yaygin nedenleri arasinda, sosyal medyada
yayilan yanlis bilgiler, asilara yonelik giiven eksikligi ve gerekliliginin
sorgulanmasi, asilarin risklerinin faydalarindan daha fazla olduguna
inanilmasi, ebeveynlerin ¢ocuklarini asilatma konusunda karar verme
hakkina sahip olduklarini diistiinmeleri ve dini/kilttirel inanclar onemli
bir yer tutmaktadir. Sosyal medya platformlarinin yanhs bilgilerin
hizla yayilmasina olanak tanidigi, bunun da halk arasinda asiya karsi
glivensizligi artirdigi gozlemlenmistir. 2016 yilinda Tirkiye genelinde
asi reddi orani %3,5 iken, 2017 yilinda bu oran %5,9’a yiikselmistir.
Diinyada asi giivenligi konusunda en fazla stipheye sahip tilke olarak
ise Fransa one ¢itkmaktadir.

Sonug: Asi karsithg, kiiresel saglik acisindan ciddi bir tehdit olarak kabul
edilmekte olup, nedenleri karmasik ve cografi ile kilturel baglamlara
gore farklilik gostermektedir. Bu sorunla miicadele edebilmek icin, dogru
bilgilendirme kampanyalarinin yayginlastiriimasi ve sosyal medyada
yayilan yanlis bilgilerin engellenmesi biiyiik 6nem tasimaktadir. Ayrica,
asilara olan glivenin artirilmasinda saglik profesyonellerine onemli
sorumluluklar dismektedir.

Anahtar Kelimeler: Asi tereddiid, asi reddi, asilama, ¢cocuk
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[PP-43]
Her Dermatit Sadece Atopik Dermatit Degildir

Nur Ayca Celik?, Gokce Su Tastan!, Goksel Vatansever?, Elif Soyak AytekinZ,
Zehra Sule Haskologlu3

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

2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 Boliimii, Cocuk
immiinoloji ve Alerji Klinigi, Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Anabilim Dall,
Cocuk immiinoloji ve Alerji Bilim Dali, Ankara

Giris: Eksfoliyatif dermatit (eritrodermi), cildin en az %90'in1 tutan
eritem ve skuamla seyreden ciddi ve hayati tehdit edici bir durumdur.
Yenidogan ve erken bebeklikte baslayan eritroderminin nedenleri
arasinda; genodermatozlar, primer immiin yetmezlikler (PiY), psoriazis,
metabolik hastalik ve enfeksiyonlar yer almaktadir. Ayirici tanisinda
pek cok hastaligin olmasi ve hastaliklara 6zgu klinik bulgularin olmayisi
taniyr guclestirmektedir. IPEX Sendromu (immiin disregiilasyon,
poliendokrinopati, enteropati, X'e bagli), genellikle yasamin ilk
yilinda baslayan, enteropati, endokrinopati ve ekzematoz dermatit ile
karakterize bir immindisregilasyon hastaligidir. Burada, cilt lezyonlari
ile basvuran ve IPEX tanisi koydugumuz bir hastamizi sunmaktayiz.

Olgu: iki buguk aylik erkek hasta, dogdugundan beri olan cilt kurulugu,
soyulma ve sach deride konak sikayetleri ile basvurdu. Bu sikayetlerde
basvurdugu hastanede atopik dermatit tanisiyla topikal steroid
onerilmis. Hastanemiz genel pediatri poliklinigine basvurdugunda fizik
muayenesinde; yaygin eritrodermi, kuruluk, eksfoliasyon ve seboreik
dermatiti mevcuttu. Soy gecmisinde anne ve baba arasinda akrabalk
yoktu. Dayisi 1 yasindayken kanli ishal nedeniyle kaybedilmisti.
Eritrodermi, dayisinin ishalle kaybi nedeniyle PiY'ten siiphelenildi ve
cocuk immiinoloji bolimiine danisildi. Tetkiklerinde 1gG: 512 mg/dL,
IgM: 59 mg/dL, IgA: 68 mg/dL, periferik kan lenfosit alt grup analizinde
CD8+T ve NK hiicrelerde hafif disiiklik saptandi. Lenfosit aktivasyon
yanitlari normaldi. FOXP3 ekspresyonu cok diisiik saptandi. iki giin
sonra idrar ¢ikisinda azalma ve emmeme sikayetleri ile baska bir
hastanede yogun bakim tinitesine yatirildi. Klebsiella pnomonia sepsisi
gecirdigi ogrenildi. Bu asamada FOXP3 geninde hemizigot mutasyon
saptandi ve IPEX sendromu tanisi kondu. Sirolimus tedavisi baslandi.
Kemik iligi nakli planlandi. Aile ici ve akraba disi donor bulunamadi.
Hasta 5 aylikken sepsis ve multiorgan yetmezligiyle hayatini kaybetti.

Sonuc: PiYler, enfeksiyon, alerji, otoimmiinite, lenfoproliferasyon,
malignite ve otoenflamasyon tablolari ile karsimiza ¢ikmaktadir.
Yenidogan doneminde goriilen Eksfoliyatif dermatit basta Omenn, IPEX
ve Netherthon sendromlari olmak tizere cesitli PiY’lerin ilk bulgusu
olabilir. Oykii ve soy ge¢mis, muayene bulgulari ve temel testlerin
detayh ve dogru yorumlanmasi taniya ulasmayi saglayacaktir. PiY’lerde
erken tani ve etkin tedavi daha iyi sonuclara ulasmayi saglamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Primer immin yetmezlikler, IPEX sendromu,
eritrodermi
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[PP-44]

Nadir Bir Anafilaksi Nedeni: Besinle Tetiklenen Egzersiz
iliskili Anafilaksi

Zehra Sule Haskologlu', Selin Sevinc!, Ahmet Gokcan Oztiirk?, Miran Kaya?2,
Figen Dogu', Aydan ikinciogullar

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk immiinoloji ve Alerji Bilim Dali, Ankara

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

Amag: Besine bagli egzersizle tetiklenen anafilaksi (BBETA), gida
alimi sirasinda veya hemen sonrasinda yapilan egzersizle tetiklenen
anafilaksidir. Nadir goriilmekle birlikte potansiyel olarak olimcil bir
besin alerjisidir. Cesitli gidalarin (kereviz, bugday, kabuklu deniz tirtinleri,
tiziim ve findik gibi) BBETA gelisimine zemin hazirladigi bildirilmistir.
Bugdaya bagli egzersizle tetiklenen reaksiyonda, besinin alimindan 1
ila 4 saat sonra Urtiker-anjioodemden, solunum, gastrointestinal veya
kardiyovaskiiler semptomlara kadar degisen anafilaktik reaksiyonlar
ortaya cikmaktadir. Patogenezde bugday omega-5 gliadin ve yiksek
molekiler agirlikh gliten alt biriminin sorumlu alerjenler oldugu
gosterilmistir. Bu proteinler hidrolize olduktan sonra bile stabil
kalmakta ve duyarli kisilerde mast hiicrelerini aktive edebilmektedir.
Ataklar sirasinda plazmada histamin dizeyinin arttigi gosterilmistir.
Tani, egzersizle birlikte stupheli besinin yedirilmesi esasina dayanan
provokasyon testi ile konulur. Ataklari onlemek icin egzersiz 6ncesi
ve sonrasinda suclu besinden uzak durulmalidir. Burada, tekrarlayan
urtiker-anjioodem ataklari nedeniyle basvuran ve “bugdaya bagli
egzersiz ile tetiklenen anafilaksi” tanisi koydugumuz bir olgumuzu
sunmaktayiz.

Olgu: Onyedi yas erkek hasta, spor sonrasinda gelisen trtiker-anjioodem
ataklan sikayeti ile poliklinigimize basvurdu. Daha once bilinen alerjik
bir hastaligi olmayan hastanin oykisu derinlestirildiginde, ataklarin
hepsinde antrenmandan 1-2 saat ncesinde bulgur pilavi, makarna ve
cigkofte olmak Uzere bugday iceren besinler tiikettigi 6grenildi. Bazi
epizodlarda bogazinda sikisma ve nefes darliginin eslik ettigi belirtildi.
Antihistaminik tedavisi ile bulgularimin geriledigini belirtti. inhalen
ve besin alerjenleri ile yapilan prick testlerinde reaksiyon izlenmedi;
spesifik 1gE testlerinde pozitiflik saptanmadi. Hastanin oykusiinden
urtiker-anjioodem ve anafilaktik bulgularinin bugday alimini takiben
yapilan egzersiz sonrasi gelismesi nedeniyle BBETA tanisi konuldu.
Aileye ve hastaya hastalik ve acil durumlar anlatildi, adrenalin oto-
enjektori recete edildi.

Sonug: Urtiker/anjioodem ataklari veya aciklanamayan anafilaksi ile
basvuran hastalarda enfeksiyon, ilac alimi, tiiketilen besinler yaninda
egzersiz oykisti mutlaka sorgulanmalidir. Nedenin agiklanamadigi
olgularda besine bagl egzersiz iliskili anafilaksi tanisi akla gelmeli ve
oyki bu yonde sorgulanmalidir. Tani konan hastalar ve yakinlari BBETA
hakkinda detayli olarak bilgilendirilmeli ve acil durumda kullaniimak
tizere epinefrin oto-enjektori temin edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Anafilaksi, egzersiz, urtiker, anjioodem, besin
alerjisi
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Tiner Yutulmasi Sonrasi Gelisen Simik Pnémoni: Olgu
Sunumu

ilayda Polat!, Mukaddes Agirtici3, Deniz Tekin2, Fatma Nazan Cobanoglu3

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

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

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

Amag: Tiner, boya inceltisi olarak kullanilan hidrokarbon icerikli
toksik maddedir. Hidrakarbonlu bilesiklerin yutulmasi; aspirasyon,
doku hipoksisi, pulmoner irritasyon, sistemik toksisite ve hatta 6liimle
sonuclanabilen cesitli komplikasyonlara yol a¢maktadir. Bu yazida,
tiner yutulmasi sonrasi simik pnomoni gelisen ve sifa ile taburcu olan
bir olgu sunulmustur.

Olgu: iki yasinda erkek hasta yaklasik 10 cc tiner icme sonrasi acil
servise getirildi. Basvurusunda genel durumu iyi, vital bulgulan
stabil ve herhangi bir sikayeti olmayan hasta acil gozleme alinarak
izleminde onerilerle taburcu edildi. Taburculuk sonrasi li¢ giin boyunca
devam eden karin agrisi ve ates sikayetleri olan hasta tekrar acil
servise basvurdu. Muayenesinde soluk sayisinin st sinirda seyretmesi,
minimal subcostal cekilmesinin olmasi, dinlemekle sag akciger
bazalinde solunum seslerinin azaldigi duyulmasi tzerine cekilen PA
akciger grafisinde sagda 9 mm kalinliginda plevral eftizyonu gortlmiis
ve simik pnomoni kabul edilerek v antibiyoterapi baslanmistir. Gogus
hastaliklar servisinde izlenen hasta sifa ile taburcu edilmistir.

Sonug: Acil servis hekimi; tiner yutulmasi sonrasi ilk 24 saat klinik ya
da radyolojik bir bulgu olmasa da izlemde gelisebilecek simik pnomoni
ya da pulmoner irritasyona sekonder bakteriyel enfeksiyon agisindan
dikkatli olmalidir.

Anahtar Kelimeler: Kimyasal, pnémoni, hidrakarbon maruziyeti

[PP-46]

Senkopta EKG Tekrarinin Onemi: Uzun QT Sendromu Olgu
Sunumu

Giilten Nisa Nas', Mert Altintas?2, Mehmet Mustafa Yilmaz3,
Mehmet Gokhan Ramoglu3, irem Hartug Cevik4, Timur Tuncali4,
Mirag Yildinm2, Serap Teber2, Omer Bektas?

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

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglhgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Cocuk Norolojisi Bilim Dali, Ankara

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

4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik Anabilim Dali, Ankara

Amagc: Uzun QT sendromu (LQTS), elektrokardiyografide (EKG) uzamis
QT arahgiyla karakterize, yasami tehdit eden kardiyak aritmilere yol
acabilen, konjenital veya edinsel bir miyokardiyal repolarizasyon
bozuklugudur. Edinsel LQTSye en sik kullanilan ilaglar ve elektrolit
bozukluklari neden olurken, konjenital LQTS ise siklikla kanolapatiler
ile iliskilidir. Burada, tekrarlayan stipheli senkop ataklari ile basvuran
ve baslangicta kardiyak degerlendirmelerinin normal olmasi tzerine
atonik nobet lehine degerlendirilen uzun QT sendromlu bir olgunun
sunulmasi planlanmistir.

Olgu: Bes yas erkek hasta, ilk kez ti¢ yasinda yorulma sonrasi gelisen
biling kaybinin eslik ettigi tim viicutta tonus kaybi ile tarafimiza
basvurdu. Anamnezde basvurudan bir yil once ytizerken olan benzer
bir atak disinda 6zellik yoktu. Sistemik muayenesi dogal olan hastanin
cekilen manyetik rezonans goriintiilemesi ve elektroensefalografisi (EEG)
normaldi. Kardiyolojik acidan tekrarlayan EKG ve Holter kayitlarinda
herhangi bir patoloji saptanmadi. Ataklar atonik nobet kabul edilerek
hastaya levetirasetam baslandi, ancak ataklarin devam etmesi tizerine
tedaviye sirasiyla valproat ve klobazam eklendi. Hastanin, tglu
antiepileptik tedavi altinda ataklarinin devam etmesi ve tekrarlayan
EEG'lerinde patoloji saptanmamasi iizerine epilepsi tanisindan siiphe
edilerek tekrarlanan EKG'sinde diizeltilmis QT (QTc) degeri 0,54 saniye
olarak gortildu ve hasta LQTS olarak degerlendirildi. Gonderilen aritmi
panelinde KCNQ1 geninde ¢.532G>A (p.A178T) homozigot patojen
varyant saptanmasi ile hasta uzun QT sendromu 1 (LQT1) tanisi ald.
Hasta halen LQTS tanisi ile propranolol tedavisi altinda izlenmekte
olup, antiepileptik tedaviler kademeli olarak kesilmektedir.

Sonug: Klinikte, antiepileptiklere direncli ve EEG'de epileptik aktivitenin
saptanamadig nobet benzeri olgularda basta kardiyak patolojiler
olmak uzere epilepsi disi nedenler her zaman akilda tutulmah, klinik

stiphe halinde tekrarlayan EKG incelemeleri tanisal stirecin her zaman
ayrilmaz bir parcasi olmalidir.

Anahtar Kelimeler: Uzun QT, atonik nobet, senkop, KCNQ1
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[PP-47]

ADART1 Geni lliskili Aicardi-Goutiéres Sendromu: Olgu
Sunumu

idil Akinbingél, Fatma Pinar Tabanh2, Mirac Yildirrm2, Omer Bektas2,
Serap Teber2, Hatice Mutlu3, Dogacan Sarisoy4, Fatma Aydin4

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

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

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Cocuk Genetik Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara

4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Cocuk Romatolojisi Bilim Dali, Ankara

Amag: Aicardi-Goutiéres sendromu (AGS), tipik olarak edinilmis
mikrosefali, bazal ganglion kalsifikasyonu, lokodistrofi, serebral atrofi
ve beyin omurilik sivisinda kronik lenfositozlu ve yiiksek interferon-
alfa ile karakterize kalitsal bir ensefalopatidir. AGS, sitoplazmada
nikleik asitlerin birikmesine veya nikleik asitlerin anormal sekilde
algilanmasina neden olan dokuz genden (TREX7, RNASEH2A, RNASEH2B,
RNASEH2C, SAMHD1, ADART, IFIH1, LSM11 ve RNU7-1) herhangi
birindeki mutasyonlardan kaynaklanabilir. Gelisim basamaklarinda
gerileme sebebiyle basvuran, AGS tip 6 tanisi konan bes yasindaki
hastayi sunduk.

Olgu: Bes yasinda kiz hasta, bir yasinda yiriyebiliyor ve birkag
kelime soyleyebiliyorken, asi sonrasi 10 giin stren ylksek ates ve
ardindan oturma, yuriime ve konusma vyetilerinde kayip sebebiyle
cocuk noroloji poliklinigimize basvurdu. Muayenesinde hastanin
hipotonik oldugu, desteksiz oturamadigi, derin tendon reflekslerinin
yaygin canl ve ekstremitelerinde tonus artisinin oldugu gortldu.
Ozgecmisinde 36. gestasyonel haftada dogmus olmasi ve tekrarlayan
idrar yolu enfeksiyonlari sebebiyle hastane yatis oykusu disinda ozellik
yoktu. Anne-baba arasinda tciincii derece akrabalik mevcuttu. Detayh
metabolik testleri normaldi. Beyin manyetik rezonans goriintiilemede
serebral atrofi, bilateral lentiform nukleuslarda volum kaybi, pons
posteriorunda ve orta serebellar pedinkiil medial kesimlerde silik
T2 sinyal artisi gorildu. Elektroensefalografisi bulgulari ozelliksizdi.
Goz muayenesi normaldi. Hastanin dis merkezde yapilan tiim ekzom
dizi analizi (WES) normal olarak sonuglanmis. Hastanin WES analizi
cocuk genetik tarafindan derin fenotiplendirme yapilarak yeniden
degerlendirildi ve ADAR1 geninde ¢.3095G>A homozigot missense
varyant tespit edildi. Anne ve babanin genetik incelemesinde ayni
varyant heterozigot saptandi. Hastanin klinik bulgulari, radyolojik
ve genetik sonuclari ile AGS tip 6 tanisi konarak bir janus kinaz (JAK)
inhibitori olan Ruksolitinib tedavisi baslanmasi planlandi.

Sonug: St cocugu ya da erken cocukluk doneminde ortaya cikan
gelisimsel basamaklarda gerileme ve beyin goriintilemesinde
bilateral striatal nekroz saptanan hastalarin ayirici tanisinda nadir bir
interferonopati olan ADART geni iliskili AGS akilda tutulmalidir. JAK
inhibitori ve gelismekte olan potansiyel tedavi yontemleri bu hastalik
icin umut vaat edicidir.

Anahtar Kelimeler: ADAR1, Aicardi-Goutiéres, Ruksolitinib
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[PP-48]

Rotaviriis enfeksiyonu iliskili korpus kallozumun sitotoksik
lezyonu ve akut serebellit olgu sunumu

Alper Taskin!, Mirag Yildinm?, Seda Kaynak Sahap2, Omer Bektas',
Serap Teber!

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

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Ankara

Amac: Korpus kallozumun sitotoksik lezyonlari genellikle geri
dontsumli olan korpus kallozumun sekonder lezyonlaridir. Cesitli
ilac tedavileri, maligniteler, enfeksiyonlar, subaraknoid kanama, akut
arteriyel iskemi, metabolik bozukluklar, travma ve akut dissemine
ensefalomiyelit (ADEM) ile iliskili oldugu bulunmustur. 3 vyasinda
rotavirus iliskili korpus kallozumun sitotoksik lezyonlari ve serebellit
bulgulari olan bir olguyr sunmayr amagladik.

0Olgu: Ug yas erkek hasta kusma, dengesizlik, dalginhk ve konusmada
yavaslama sikayetleri ile basvurdu. ila¢ kullanim 6ykusii yoktu.
Ozgecmisinde zor dogum, oligohidroamniyoz ve klavikula fraktiirii
oykiisii mevcuttu. Soygecmisinde anne baba teyze cocuklariydi ve
teyzede epilepsi oykiisii mevcuttu. Norolojik muayenede ajitasyon,
konusmada yavaslama ve genis tabanh ataksik yiriyus tespit edildi,
diger muayene bulgulari normaldi. Rutin kan tetkikleri ve beyin MR
bulgular normaldi. Hastaya yatis 6nerildi ancak aile kabul etmedi. iki
glin sonra tekrar acil servise basvuran hastanin konusmasinin tamamen
kayboldugu, uyandiriimakta zorlanildigi ve ajitasyonunun devam ettigi
goruldi. Muayenesinde yurtiyemedigi, aksiyal hipotonisite ve trunkal
ataksi, alt ekstremitelerde hiperaktif derin tendon refleksleri, bilateral
babinski pozitifligi tespit edildi. Hastanin tekrarlanan beyin MR’inda
bilateral orta serebellar pedinkiilde ve korpus kallozum spleniumunda
difizyon kisitlanmasi izlendi, korpus kallozumun sitotoksik lezyonu
ve serebellit ile uyumlu olarak degerlendirildi. Takipte hastanin
bir dakika siiren jeneralize tonik klonik vasifi nobeti oldu. Beyin
omurilik sivisinda 1 PMNL/mm 3 ve 6 eritrosit/mm 3 izlendi, glukoz:
59 mg/dL (kan sekeri: 65mg/dL), protein 47mg/dL, viral PCR panel:
negatif, 1gG indeksi 0,48 (0-0,77), kultiir: negatif olarak sonuclandi.
Gaytada rotaviriis antijeni pozitif saptandi. Hastaya seftriakson (14
giin), asiklovir (7giin), levetirasetam (20 mg/kg/giin), iViG (total 2 gr/kg),
metilprednizolon (20 mg/kg/giin, 5 giin) uygulandi. Takibinde klinik
duzelme gortlen hastanin kontrol beyin MR'inda belirgin diizelme
saptandi. Hasta idame oral steroid tedavisiyle taburcu edildi. Birinci ay
kontroliinde hastanin mutizm bulgularinin geriledigi ve diger norolojik
fonksiyonlarinin tamamen diizeldigi goruldi.

Sonug: Bu olgu sunumu ¢ok nadir gelisen bir durum olarak rotaviris
iliskili korpus kallozumun sitotoksik lezyonu ve akut serebellitin
birlikteligini gostermesi acisindan énemlidir.

Anahtar Kelimeler: Korpus kallozumun sitotoksik lezyonu, rotaviris,
serebellit



Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Mecmuasi 2025;78(Suppl 1):1-112

2. ANKARA PEDIATRI KONGRESI 7-10 KASIM 2024
POSTER SUNUMLARI

[PP-49]
Akut Hemiserebellit Olgusu

Nazli Melisa Cimen?, Kamile Akyol Ozkara2, Mert Altintas2, Mira¢ Yildirim?2,
Seda Kaynak Sahap3, Omer Bektas?, Serap Teber?

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

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

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Cocuk Radyolojisi
Bilim Dali, Ankara

Amag: Cocukluk caginda akut hemiserebellit, timori taklit eden nadir
tek tarafli serebellumun patolojisidir. Etiyolojisi aydinlatilamamis olup,
enflamatuvar veya enfeksiyon sonrasi oldugu dustntlmektedir. Klinik
sonuclari genellikle iyidir ve 6zgiin bir tedavi olmaksizin kendiliginden
gecer. MR bulgulari timor ile karisabilir ve hatal tedavi hatta invaziv
girisime neden olabilir.

Olgu: Daha once hilinen bhir hastaligi olmayan bes yasinda kiz
hasta bas agrisi, kusmanin eslik etmedigi bulanti ve ritmik olarak
adimlayamama sikayetleri ile hastaneye basvurmus. Hastadan cekilen
beyin MR'Inda sol serebellar hemisferde biiyiik oranda gri cevherde
oryantasyon gosteren yaklasik 29 mm capinda, diffiizyon kisitlamayan
ve kontrastlanmayan, silik sinirl, hiperintens goriinim izlenmis olup
glial timor ile uyumlu olmasi sebebiyle hasta ileri inceleme nedeniyle
yatisi yapilmis. Hastanin yatisinda konusmasinda gerilemesi lzerine
hasta ileri inceleme icin tarafimiza yonlendirildi. Hastanin 6zgecmis
ve soygecmisinde ozellik yoktu. Fizik muayenesinde ataksik ytrtyds,
tremor, anlasilir kelimesi olmadigi ve parmak burun testi bozuk olarak
saptandi. Etiyoloji arastirmaya yonelik testler gonderildi ve kontrol MR
cekildi. Sonucunda sol serebellar hemisferde anteror superior kesimde
fokal alanda, diftizyon artisi ve leptomeningeal kontrastlanmanin eslik
ettigi patolojik sinyal degisikligi saptandi. Hastada oncellikle serebellit
disunildi. Hasta hemiserebellit tanisiyla vyatirithp dis merkezde
baslanilan tedavisine ek olarak IVIG (5 giin) ve pulse steroid baslanip
idame oral steroid ile devam edildi. Etiyoloji icin gonderilen laboratuvar
testlerinde anlaml patoloji saptanmadi. Mutizmi tamamen gerileyen
ve yurtimesi diizelen hastanin taburculugu planlanip oral steroidi 1 ay
boyunca kullanmasina karar verildi.

Sonu¢: Bu olguda timort taklit eden hemiserebellit olgusinin
vurgulamak istedik. Serebellar patolojiyi gostermek icin MR tercih
edilen goriintileme yontemidir. Klinik iyilesme ve MR'da patolojik
bulgularin gerilemesi, akut hemiserebellit neoplastik bir stirecten ayirt
etmeye yardima olacaktir. Kortikosteroidlerin erken kullanimi, akut
hemiserebellit yonetiminde faydal olabilir.

Anahtar Kelimeler: ataksi, serebellit, neoplazm

[PP-50]

Nadir Bir Birliktelik: Norofibromatozis Tip 1 ve Radyolojik
izole Sendrom

Mert Altintas, Kamile Akyol Ozkara, Mirac Yildinnm, Omer Bektas,
Serap Teber

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

Amag: Norofibromatozis tip 1 (NF-1), ciltte café-au-lait lekeleri ve
aksiller/inguinal cillenme, iriste Lisch nodilleri, kemik lezyonlar
ve timor (norofibrom, optik yolak gliomu) olusumuna yatkinlikla
karakterize bir norokitan hastaliktir. Multipl skleroz (MS), merkezi
sinir sisteminin kronik enflamatuvar demiyelinizan bir hastaligi olup,
radyolojik izole sendrom (RIS), MS'in en erken tespit edilebilir klinik
oncesi evresi olarak kabul edilmektedir. NF-1 ve MS birlikteligi nadirdir
ve literatiirde sinmirli sayida olgu bildirilmistir. Burada NF-1 ve RIS
birlikteligi olan bir olgunun sunulmasi amaclanmistir.

Olgu: On yedi vyasinda erkek hasta ilk olarak 10 yasinda ciltte
yaygin café-au-lait lekeleri nedeniyle tarafimiza basvurdu. Anamnezde
hastanin ebeveynleri arasinda akrabalik bulunmadigi, gelisim
basamaklarinin yasi ile uyumlu oldugu, annesi ve teyzesinde de café-
au-lait lekeleri bulundugu 6grenildi. Muayenede makrosefali, dokuz
tanesi 15 milimetreden buyik olan ¢ok sayida café-au-lait lekesi ile
aksiller ve inguinal cillenme saptandi. Oftalmolojik degerlendirmede
sol iriste Lisch nodulleri tespit edildi. NF-1 tanisi ile izleme alinan
hastanin beyin manyetik rezonans gortintiilemesinde (MRG) bilateral
dentat nikleus, vermis, sol talamus, sol globus pallidus ve sol
hipokampis yerlesimli hamartomatoz lezyonlar mevcuttu. Herhangi
bir klinik yakinmasi olmayan hastanin izleminin altinci yilindaki beyin
MRG'sinde sag frontal, bilateral paryetal ve sol temporal bolge ile
korpus kallozum spleniumunda demiyelinizan patoloji disundrtr
yeni gelisimli lezyonlar saptandi. Etiyolojiye yonelik yapilan beyin
omurilik sivisi incelemelerinde glukoz ve protein degerleri, 1gG indeksi
normal, oligoklonal bant analizi negatifti. Klinik olarak demiyelinizan
hastalik iliskili herhangi bir klinik yakinmasi olmayan hasta RIS olarak
degerlendirildi ve tedavisiz izlem planlandi. Hastanin halen NF-1 ve RIS
tanilari ile takiplerine devam edilmektedir.

Sonug: Literatirde NF-1 olgularinda MS gelisme riskinin daha ytksek
oldugunu bildirilmistir. Bu durum NF-1 olgularinin takibinde aralikli
goruntilemenin onemini bir kez daha vurgulamaktadir. Genetik ve
otoimmin gesitli mekanizmalar 6ne sirilmekle birlikte halen NF-1
ve MS birlikteliginin patomekanizmasi bilinmezligini korumaktadir.
Ancak yakin gelecekte bu gizemin aydinliga kavusacagini ummak, hic
de hayalperestce degildir.

Anahtar Kelimeler: Norofibromatozis tip 1, multipl skleroz, radyolojik
izole sendrom
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[PP-51]

LAMA2 Geninde Homozigot Mutasyon ile iliskili Merozin
Eksikligi Olan Konjenital Miiskiiler Distrofi Tip 1A Olgu
Sunumu

Sultan Cicek, Mirac Yildinim, Aylin Ceren Akin, Omer Bektas, Serap Teber

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Noroloji Anabilim Dali, Ankara

Amag: Merosin eksikligi olan konjenital muskiler distrofi tip 1A;
otozomal resesif kalitimli, LAMA2 geninde homozigot veya birlesik
heterozigot mutasyonlarla iliskili yenidogan doneminde agir hipotoni,
solunum yetmezligi, kas glicsuizligii ve eklem kontraktirleri ile
karakterize nadir noromiskiler bir hastaliktir. Gastroosofageal refli,
biyime geriligi, aspirasyon ve tekrarlayan akciger enfeksiyonlari
nedeniyle hastaneye yatis sik goriilmektedir. Bu yazida dogumda
tiz sesle aglama, hipotoni, spontan hareketlerinde azlik, solunum
yetmezligi ve kreatinin kinaz yiksekligi nedeniyle degerlendirilen ve
LAMA2 geninde homozigot mutasyon tespit edilen bir olguyr sunduk.

Olgu: Yirmi bir giinliik kiz hasta hipotoni, solunum sikintisi, spontan
hareketlerinde azalma nedeniyle degerlendirildi. Aralarinda Gglincu
derece akrabalik bulunan anne ve babanin evliliginden sorunsuz
hamilelik ve normal vajinal yol ile miyadinda dogmustu. Ailede
bilinen norogelisimsel hastalik oykist yoktu. Hastanin tiz sesli
aglamasi, solunum eforunda artisi ve aksiyel hipotonisitesi vardi. Bas
kontrolui yoktu, derin tendon refleksleri azalmis sol Ust ekstremitede
ise alinamamisti, solda yakalama refleksi alinamadi, moro refleksi
alinamadi. Sol kolda hi¢ spontan hareket yokken diger ekstremite
hareketleri belirgin azalmisti. Dilde fasikiilasyon yoktu. Hastada
periferik tipte hipotoni dustntldiu ve kuvvetle muhtemel hipotonisi
nedeniyle travmatik dogum iliskili solda erb duchenne paralizisi
dustintldi. Laboratuvar testlerinde kreatinin kinaz ve transaminaz
ylksekligi saptandi. Kas hastaligi dusinilerek gonderilen klinik
ekzom analizinde LAMA2 geninde c.6955C>T p.Arg2319 (rs398123383)
homozigot bir mutasyon saptandi. Bu mutasyon Sanger sekanslama
yontemiyle dogrulandi. Anne ve babanin bu mutasyon icin tasiyici
oldugu saptandi. Klinik, laboratuvar ve genetik sonuclariyla hastaya
Merozin eksikligi olan Konjenital Muskdler Distrofi Tip 1A tanisi kondu.
ENMG incelemesi ile tist trunkus pleksus hasari gosterildi.

Sonug: Yenidogan doneminde hipotoni, solunum gticliigu ile basvuran
hastada oncelikle hipotoninin periferik santral ayirimi yapilmali,
periferik tipte hipotoni distntliyorsa CK incelemesi yapilmal ve kas
hastaliginin Etiyolojisi icin genetik inceleme yapilmahdir. Hipotonik
bebekler dogum travmasina daha ¢ok maruz kalacagi icin hipotonik bir
bebekte asimetrik bir giicsuizliik de varsa pleksus paralizisi olabilecegi
akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital Miskiler Distrofi, LAMA2 mutasyonu,
Merozin eksikligi
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[PP-52]
Tekrarlayan Biling Kaybinin Sira Disi Bir Nedeni: Siniis Duraklamasi
Seyma Kavyali', Serpil Kaya Celebi’, Fatih Mehmet Kislal?

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

2Saghk Bilimleri Universitesi, Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Klinigi, Ankara

Amagc: Ani serebral hipoperfiizyona sekonder gelisen ani tonus ve
biling kaybi olarak tanimlanan senkop, cocuklarda onemli bir acil
servis ve kardiyoloji-ndroloji poliklinik ziyaret nedenlerinden biridir.
Sebep olan Etiyolojiye yonelik tani koydurucu objektif bulgu olmamasi
ve senkop icin yayimlanmis “hastaya yaklasim kilavuzlarinin” eriskin
hastalara yonelik hazirlanmis olmasi, cocuk hastalari izleyen hekimler
icin yaklasim, tedavi ve izlemde sorunlara neden olmaktadir. Ayrica,
sik kullanilan tani testlerinin tanisal degerinin oldukca sinirli oldugu
da bilinmektedir. Burada tekrarlayan biling kaybi-senkop Etiyolojisi
arastirilan ve antiepileptik tedaviye ragmen sikayeti devam eden
olguda tespit edilen sints duraksamasi durumunu, cocuklarda nadir
bir Etiyoloji olmasi nedeni ile sunmak istedik.

Olgu: Yedi yasinda erkek hasta, bir siiredir tekrar eden, tiim viicutta
tonus ve biling kaybi ataklari ile baska merkezde takip altinda imis.
Olguya, ilgili bolimlerce yapilan multidisipliner inceleme sonucu,
Cocuk Noroloji tarafindan levetiresetam baslanmis ve takibe alinmis.
Ayrica cocuk kardiyoloji tarafindan degerlendirilen 24 saat ritm holterde
ortalama QT degerlerinin uzun tespit edilmesi tizerine Uzun QT sendromu
acisindan genetik inceleme yapilmis, genetik test negatif sonuclanmis.
Metabolizma bolimince tetkikleri planlanmis ve takibe alinmis.
Olgunun  hastanemizde  vyapilan  degerlendirilmelerinde,
elektroensefalografisi normal olarak bulunmus ancak anamnestik
ozellikleri dolayisiyla kardiyojenik Etiyoloji dustnulerek tarafimiza
yonlendirildi. Fizik muayene bulgular, elektokardiyografisi ve kan
tetkikleri normal olan hastanin ve ekokardiyografik degerlendirmesi de
normaldi. Hastaya ritim Holter planlandi. Holter cihazi takildiktan sonra
sabah saatlerinde hastanin senkop gecirdigi 6grenildi. Holter kaydi
incelendiginde hastanin senkop gecirdigi tariflenen zamanla uyumlu
olarak en uzun 10 saniye siiren 3 adet siniis duraklamasi oldugu tespit
edildi. Hasta kalici kalp pili implantasyonu icin elektrofizyoloji bulunan
merkeze refere edildi.

Sonug: Tekrarlayan senkop yakinmasi ile basvuran her hastada ayrintih
oyki alinmali, detayh fizik muayene ile birlikte elektrokardiyografi
incelemesi yapilmali, gerekli olgularda kardiyoloji degerlendirilmesi ve
ritm holter tetkiki hayat kurtarici bir uygulamadir.

Anahtar Kelimeler: Biling kaybi, senkop, kardiyojenik, sinis
duraklamasi, kalici kalp pili
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[PP-53]
Tani Kapisini Acan Anahtar: Elektrokardiyografi

Seyma Kavall

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

Amag: Miyokardit, sistolik fonksiyonlari etkileyebilen ve ventrikiler
aritmiler nedeniyle hayati tehdit edebilecek risk olusturan enflamatuvar
bir miyokard hastaligidir. Klinik yelpaze asemptomatik olgulardan,
kalp yetmezligi, aritmiler ve fulminan miyokardite kadar genis bir
spektrumda gorlebilir. Spesifik veya sensitif bir bulgusu olmamasi
sebebi ile, tani icin, ozellikle asemptomatik olgularda, yiksek klinik
stiphe ve dogru EKG degerlendirmesi onem tasimaktadir.EKG siklikla
anormaldir. Sints tasikardisi, QRS voltaj azalmasi, ST ve T degisiklikleri
(diffuiz veya bolgesel), genis, centikli Q dalgalar, supraventrikiiler
ve ventrikiler aritmiler, AV blok ve dal bloklari izlenebilir. Burada,
kardiyak kontrol amach kardiyoloji polklinigine yonlendirilen obez bir
cocukta EKG bulgulari ile baslayip miyokardit tanisi ile devam eden
stireci nadir goriilmesi sebebi ile sunmak istedik.

Olgu: On iki yasinda erkek hasta, takipte oldugu Cocuk endokrinoloji
poliklinigi'nden kardiyak degerlendirme amacli refere edildi. Fizik
muayene bulgular, normal olan hastanin viicut kitle indeki 95
persentil tzerinde idi. EKG ritm trasesinde (DII) aralikl normal dar
QRS'li sintis ritmi ile alterne olan komplet sag dal blogu dikkat
cekici idi. Anamnez derinlestirildiginde, yaklasik 1 ay kadar once
nonspesifik viral semptomlar yasadigi ifade edildi. Hastanin transtorasik
ekokardiyografisinde, sol ventrikiil (LV) bazal ve lateral alanlarda
fokal duvar hareket bozuklugu tespit edildi. Eslik eden ventrikiil
dilatasyonu ve/veya kapak vyetersizligi izlenmedi. M- Mode inceleme
ile ejeksiyon fraksiyonu (EF) %671 hesaplanirken Simpson yontemi
ile %58 tespit edildi. Hastadan 24 saat ritm holter monitorizasyonu
ve kardiyak MRG planlandi. Ritm holter degerlendirilmesinde sinis
ritmiyle alterne olan aralikli komplet sag dal bloklu atim donemleri
izlendi. Tasikardi atagi veya ekstrasistol saptanmadi. Kardiyak MRG de;
LV bazal ve midkardiyak seviyede lateral duvarlarda midmiyokardiyal
ve subepikardiyal yerlesimli noniskemik (miyokardit uyumlu) lineer
tarzda ge¢ kontrastlanma alanlar tespit edilirken LV EF %60 olarak
raporlandi. Hastaya 6 ay yarismali spor yasagi konularak takibe alindi.

Sonug: Kardiyak degerlendirme ve muayenenin bir parcasi olan
EKG, pek cok konuda tanida hekimlere kolaylik saglamaktadir. Bu
nedenle, EKG'nin pediatri hekimleri tarafindan iyi bilinerek, dogru
yorumlanmasi, dogru yonlendirme ve tani-tedavi icin anahtardir.

Anahtar Kelimeler: Subklinik miyokardit, elektrokardiyografi,
asemptomatik, tani

[PP-54]

Rastlantisal Saptanan Nadir Bir Kardiyomiyopati: Sol
Ventrikiil Nonkompaksiyonu

Seyma Kavyali, Serpil Kaya Celebi

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

Amag: Miyokardiyal nonkompaksiyon hastaligi (LVNQ), seyrek gortilen
bir dogustan kardiyomiyopati cesididir. intrauterin donemde miyokard
dokusunun normal gelisiminin duraklamasiyla, daha cok sol ventrikiil
miyokardinda belirgin trabekilasyonlar, derin intertrabekiiler girintiler
ve incelmis kompakte alanlar goriilmesiyle karakterizedir. Nonkompakt
kardiyomiyopati genis ve oldukca degisken bir klinik spektruma yol
acabilmekte, asemptomatik seyredebilecegi gibi embolik olaylara,
aritmilere ve ani 6lim gibi komplikasyonlara yol acabilir. Bu yazida,
cocuk kardiyoloji poliklinigine gogis agrisi sikayetiyle gelen ve
miyokardiyal nonkompaksiyon tanisi konulan hasta sunuldu ve seyrek
gorilen bu hastalik, son literatiir bilgileri taranarak hatirlatiimak
istendi.

Olgu: Altr aydir batma tarzinda gogus agrisi sikayeti olan, 12 yasindaki
erkek hasta, Cocuk Kardiyoloji polklinigine yonlendirilmisti. Hastanin
oykustnden, gogus agrisinin eforla iliskisiz oldugu, batma tarzi
ve noktasal bir agr oldugu o6grenildi. Gogus agrisina eslik eden
bayilmasi, carpinti ataklari, nefes darligi veya ek bir sikayetinin
olmadigi, akrabalarinda erken yasta ani olen, bayilma ataklari veya
onemli bir kalp hastaligi olan birey bulunmadigi 6grenildi. Anne baba
arasinda akraba evliligi yoktu. Hastanin fizik muayenesinde kan basinci
100/50 mmHg idi. Fizik muayenesinde tftirim duyulmadi, tim sistem
muayeneleri dogaldi. Elektrokardiyografik degerlendirmedepatolojik
bir bulgu yoktu. Laboratuvar analizinde ozellik saptanmadi.
Ekokardiyografik incelemede,sol ventrikiilde ozellikle apikal
ve posterolateral bolgelerde belirgin trabekiilasyon artisi ve bu
trabekilasyonlar arasinda renkli Doppler'de goriilen kan akimi oldugu
izlendi.M-mode yontemiyle hesaplanan sistolik fonksiyonlari normal
sinirlarda idi.Yapilan kardiyak MRG'de, sol ventrikil duvar hareketleri
normal bulundu ancak sol ventrikiil lateral duvarda nonkompkate/
kompakte miyokard orani 2,5, inferior duvar 3 olarak hesaplandi
ve bulgular sol ventikiilde nonkompaksiyonu ile uyumlu bulundu.
24 saat ritm holterde herhangi bir ritm problemi tespit edilmedi.
Genetik incelemesinde kardiyomiyopati panelinde klinik 6nemi belirsiz
heterozigot mutasyon tespit edildi. Hasta yakin takibe alinarak ani
oltim riski nedeniyle spordan uzak durmasi saglandi.

Sonug: LVNC, ventrikiildeki miyokardin ve endokardin gelisme ve
bitiinlesme sirecinin embriyogenez sirasinda duraklamasi sonucu
olusan kardiyomiyopati turidir. Klinik olarak ortaya ¢ikmasi, genellikle
cocukluk veya ergenlik doneminde olmaktadir. Erken tedavi baslanirsa
komplikasyonlarin énlenmesi miumkiin olabilir.Bu nedenle erken tani
ve yiiksek klinik stiphe oldukca énemlidir.

Anahtar Kelimeler: Nonkompaksiyon, kardiyomiyopati, cocuk, nadir
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[PP-55]

Asemptomatik Addlesan Olguda Rastlantisal Tespit Edilen
Vaskuler Ring

Seyma Kayali

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

Amag: Vaskiler ring, tim kardiyovaskiiler anomalilerin %71'inden azini
olusturur ve tiplerinden biri de aortik ark anomalileridir. Sag aortik
ark anomalisi ise genel populasyonun yaklasik %0,05-0,1'inde goriilen
daha nadir bir anatomik varyanttir. Bu olgularin da yaklasik yarisi
aberran sol subklavyen arter (ALSA)ile iliskilidir. Bu hastalar genellikle
asemptomatiktir ve anomaliler baska nedenlerle yapilan incelemelerde
tesadifi olarak saptanir. Bununla birlikte, o6zafagus ve trakea gibi
komsu yapilara basi yapan aberran subklavyen artere ikincil olarak
semptomlar gelisebilir. Burada rastlantisal tespit edilen nadir bir olguyi
sunuyoruz.

Olgu: On iki yas asemptomatik kiz hasta, spor raporu almak amaci ile
hastanemiz cocuk kardiyoloji poliklinigine yonlendirildi. Tekrarlayan
tist solunum yolu enfeksiyonu, yutma gticliigi veya hisilti gibi sikayetleri
olmayan hastaya, yapilan fizik muayene normal idi. Ekokardiyografik
incelemede sag arkus aorta tespit edildi veALSA'den siphe edildi.
Cekilen BT anjiografi, arkus aortanin dekstropozisyonu disinda
normal olarak raporlandi. Ancak, tarafimizca BT anjiografi gortinttileri
incelendiginde, c¢ikan aorta trakeanin saginda yerlesimli oldugu, inen
aortanin vertebral kolonun solunda yerlesimli oldugu, sol subklavyen
arterin ise inen aorta proksimalinden koken aldigi tespit edilmis,
trakea ve ozafagusta sag aortik arkin basisina bagl olarak bir miktar
deviasyon izlenmistir. Hasta, ileri tetkiklerinin planlanmasi amacli
ileri merkeze refere edildi. Baska merkezde Baryumlu 6zafgus grafisi
ve bronkoskopi yapildigi 6grenildi. Baryumlu 6zafagus grafisinde,
retroozofagial seyirli sol subklavian arterin olusturdugu posteriorda
distan basiya ait indentasyon,bronkoskopide ise ana bronslara hafif
duzeyde basi izlendigi 6grenildi. Kardiyovaskiiler cerrahi kardiyoloji
konseyinde ise asemptomatik olmasi sebebi ile klinik izleme alinmisti.

Sonug: ALSA ile birlikte sag aortik ark anomalisinde arteriyal ligament
solda ise trakea ve ozofagus sagdan-arkadan aortik ark, 6nden sol
ana karotis arteri sol-arkadan retroozofajiyal sol subklavian arter ve
soldan arteriyal ligamentin olusturdugu komplet bir ring tarafindan
sarilir. Asemptomatik veya hafif semptomlu olgularin dogal seyri ile
ilgili bilgiler oldukca sinirlidir. Bu nedenle, bu cocuklarin uzun streli
takibi, periyodik goriintileme kontroli onem tasimaktadir. Ayrica
dogumsal kalp hastaliklari ile ilgilenen her pediatrik kardiyologun
kardiyak gortintiilemelerin yorumlanmasi hakkinda bilgi sahibi olmasi
gerekliligini bu olgu 6zelinde vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: vaskuler ring, sag aortik ark, aberan sol subklavyen
arter, rastlantisal, adolesan
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[PP-56]
Etiyolojide Parvoviriis B19 Saptanan Uc Miyokardit Olgusu

Nazli Melisa Cimen', Begiim Murt2, Mehmet Mustafa Yilmaz2,
ih Guinay2, Murat Binici2, Merve Havan3, Tanil Kendirli3,
Mehmet Gokhan Ramoglu2, Tayfun Ucar?

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

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

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

Amag: Miyokardit, miyokardin enflamasyonu ile karakterize, genellikle
viral enfeksiyonlar sonucunda gelisen bir hastaliktir. Cocuklarda nadir
olarak goriilmesine ragmen, onemli morbidite ve mortaliteye yol
acabilir. Klinik bulgular, hafif semptomlardan kalp yetersizligi ve ani
kardiyak oltiim gibi ciddi komplikasyonlara kadar degisiklik gosterebilir.
Burada zaman icerisinde miyokardit etkenlerindeki degiskenligi
gostermesi acisindan Parvovirus B19'un etken olarak saptandigi es
zamanli tani konulan 3 miyokarditli olgu sunulacaktir.

Olgu: Olgu 1: Bilinen bir hastaligi olmayan 1 yasinda erkek hasta ates
ve huzursuzluk sikayeti ile hastaneye basvurusunda hipotansiyon
ve dolasim bozuklugu saptandi. Hasta septik sok, kardiyojenik
sok on tanilariyla entiibe sekilde yogun bakimda izlendi. Yapilan
ekokardiyografisinde sol ventrikiil disfonksiyonu saptanan hastanin
solunum vyolu viral paneli normaldi. Kiltirlerinde tGreme olmayan
hastada kanda Parvoviris B19 PCR pozitif saptandi. Olgu 2: Bilinen
hastaligi olmayan 21 ayhk erkek hasta tst solunum yolu enfeksiyonu
nedeniyle cekilen akciger grafisinde kardiyomegali farkedilince
kardiyolojiye yonlendirildi. Yapilan ekokardiyografide sol ventrikiil
fonksiyonlarinin azaldigi gorildi EF %28 saptandi. Miyokardit olarak
degerlendirildi. Solunum yolu viral paneli normal gelen, kilttirlerinde
tireme olmayan hastada kanda Parvoviriis B19 PCR pozitif saptandi.
Olgu 3: Bilinen bir hastaligi olmayan 4 yas erkek hasta ates ve hizl
nefes alma sikayetleri nedeniyle hastaneye basvurdu. Cekilen akciger
grafisinde kardiyomegali, yapilan ekokardiyografide sol ventrikiil
disfonksiyonu saptandi. Miyokardit olarak degerlendirilen hastanin
solunum yolu viral paneli normal olup, kilturlerinde Greme olmayip
kanda Parvovirtis B19 PCR pozitif saptandi.

Sonug: Parvoviriis B19, cocukluk ¢aginda miyokarditin 6nemli viral
etkenlerinden biridir. Ozellikle kalp kasinda viral persistans gostererek,
enflamatuvar stregleri tetikleyip miyokard hasarina yol acabilmektedir.
Yapilan calismalar, Parvoviriis B19'un miyokarditli hastalarin kalp
dokusunda tespit edilebildigini ve bu durumun ciddi klinik sonuclara
yol acabilecegini gostermektedir. Ancak, virtisin kesin patojenik
mekanizmalari tam olarak aydinlatilmamistir. Son dénemlerde
parvoviruse bagl miyokarditin daha sik gortildiigu dikkati cekmektedir.
Parvoviriis B19'un miyokardit gelisimindeki roltint netlestirebilmek
icin daha fazla arastirmaya ihtiya¢ vardir. Bu ti¢c olgumiz da etken
olarak saptanabildigini desteklemektedir.

Anahtar Kelimeler: Parvovirus b19, Miyokardit, kalp yetersizligi
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intermitten Wolf-Parkinson White sendromlu Bir Olgu:
Rastlantisal bir Bulgu

Abdurrahman Velit', Serpil Celebi Kaya2, Seyma Kayali2

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

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

Amag: Wolf-Parkinson-White (WPW) sendromu, kalbin elektriksel iletim
sisteminde anormal bir erisim yolu varligi ile karakterize aritmi
sendromudur. Bu durum, atriyoventrikiiler nod disinda bir yolak
nedeniyle atriyum ile ventrikiiller arasinda anormal hizli iletim ve
supraventrikiler tasikardi ortaya ¢ikmasina yol acabilmektedir. WPW,
elektrokardiyografi'de delta dalgasi, PR mesafesinin kisalmasi ve QRS
kompleksin genislemesi ile karakterizedir. Ancak bazi hastalarda, delta
dalgasi kaybolup tekrar gortlebilir ve WPW sendromu tanisi gozden
kacabilir. Burada nadir gortilmesi ve rastlantisal tani almasi sebebi ile
intermitten WPW sendromlu bir olguyu sunmayi amacladik.

Olgu: Yedi yasinda erkek hasta, spor raporu almak amaciyla Cocuk
Kardiyoloji poliklinigine basvurdu, ek sikayet bildirilmedi. Ek kronik
hastaligi, duzenli ila¢ kullanimi, ailede erken yasta kalp hastaligi ve
ani olim oykusi yoktu. Fizik muayenesinde patolojik bulgu tespit
edilmedi. Laboratuar testlerinde normal disi deger saptanmadi.
Elektrokardiyografide (EKG), trase boyunca aralikli delta dalgalari
oldugu tespit edildi (Resim 1). Ekokardiyografide, ventrikiil sistolik
fonksiyonlari normal idi, kapak yetersizligi veya ventrikil hipertrofisi
tespit edilmedi. 24 saat ritim holter kaydinda ise giin icerisinde
cogunlukla pre-eksitasyon oldugu goruldi. Hasta, elektrofizyoloji
bulunan ileri bir merkeze yonlendirildi.

Sonug: Aralikli preeksitasyon sahip bireyler, zayif ileti nedeniyle, daha
uzun aksesuar yol refraktor periyoduna sahiptirler. Bu ongoriilemeyen
iletim nedeniyle hastalar tamamen asemptomatik veya minimal
semptomatik olabilirler. Mevcut aksesuar yolaga baglh olarak, reentran
supraventrikiler tasikardi ve ani kardiyak oliim gelisebilir. Bu nedenle,
spor yapmadan once standart degerlendirmelerin olagan goriindugu
durumlarda bile dogru ve dikkatli EKG degerlendirmesinin hastalarin
dogru teshis ve uygun yonetim almasini saglamadaki onemini
vurgulamak isteriz.

Anahtar Kelimeler: Delta dalgasi, intermitten WPW, kardiyoloji
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Resim 1: intermitten WPW

[PP-58]

Bir Olgu Sebebi ile infantil Dénem Ailesel Hipertrofik
Kardiyomiyopati

Ayse Arisoy Glirbiiz!, 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: Hipertrofik kardiyomiyopati (HKMP), hipertansiyon ya da aort
stenozu gibi bir sebep yokken ortaya c¢ikan sol ventrikiil hipertrofisi
ile karakterize en sik genetik gecis gosteren kalp hastaligidir.
Olgularin %50si otozomal dominant gecis gostermektedir. Sarkomerin
protein yapilarini kodlayan 13 genden birindeki mutasyon sonucu
olusmaktadir. Yenidogan ve infant doneminde saptanan hipertrofik
kardiyomiyopatide ayrici tanida oncelikle antenatal steroid kullanimi,
diyabetik anne bebegi ve metabolik hastaliklar distintilmesi gerekse de
aile oykusu mutlaka sorgulanmali, ayrica HKMP tespit edilen olgularin
birinci derece yakinlari mutlaka taranmalidir. Burada asemptomatik
olan ancak aile oykust nedeniyle ileri inceleme ile HKMP tanisi alan
infant olguyu sunmak istedik.

Olgu: Alti aylik kiz hasta rutin muayene sirasinda duyulan ftirim
nedeniyle cocuk kardiyoloji polikligine yonlendirilmis idi. Aktif sikayeti
olmayan olgunun prenatal ve postnatal oykistinde 6zellik yoktu. Ancak
anamnezderinlestirildiginde soy gecmiste babaannede kalp pili, babada
ise HKMP oldugu 6grenildi. Fizik muayenede tiim sistem muayeneleri
dogaldi. Ekokardiyografik degerlendirmede belirgin patolojik bulgu
tespit edilmedi. Yapilan transtorasik ekokardiyografide interventrikiiler
septumun sol ventrikiiler ¢ikim yoluna yakin segmentinde fokal
hipertrofi izlendi ve en kalin yerinde diastolde 6,5 mm olarak olciild.
Cikim yolu acik idi. Mevcut ekokardiyografik bulgu ve aile oykisi de
olmasi tizerine hasta genetik boltiimtine yonlendirildi. Hastada MYH7
geni heterozigot mutasyonu tespit edildi. Ailenin genetik danismanhk
almasinin yani sira olgu hala klinik izlem altindadir.

Sonuc: Hipertrofik kardiyomiyopati klinik spektrumu oldukca genis
olmasiyla birlikte infant ve erken cocukluk doneminde genellikle
asemptomatiktir. Olgumuzda da oldugu gibi detayli anamnez ve
soygecmisinin tam olarak 6grenilmesi tanida yol gosterici olmaktadir.
Aritmi ve ani kalp olimu topluma gore daha sik goriilen HKMP
hastalarinin Cocuk Kardiyolojisi takibinde olmalari 6nem arz etmektedir.
Genetik testler sonucu gen mutasyonu kanitlandiginda cocuk sahibi
olmadan once genetik danismanlik almalari saglanmalidir.

Anahtar Kelimeler: Hipertrofik kardiyomiyopati, genetik, ailesel
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[PP-59]
iki Farkh Olgu Sebebi ile Retroaortik Seyirli Koroner Arter

Mesut Dolu’, Serpil Kaya Celebi2, Seyma Kayali2

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

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

Amagc: Koroner arter cikis anomalileri; ¢ikis anomalileri, seyir
anomalileri, sonlanma anomalileri, koroner arter anevrizmalari
seklinde olabilir. Nadir gortilen bir semptom olup, siklikla anjiografi
veya otopsi sirasinda tespit edilmektedir. Cocukluk ¢aginda koroner
arter seyir anomalilerinin net insidansi bilinmemekle beraber oldukca
nadirdir. Koroner arteranomalisi saptanan olgularin cogu asemptomatik
olmakla beraber, ektopik orijin ve interarteriyel seyirli koroner arter
miyokard enfarktiisii veya ani 6limle sonuclanabilmektedir. Burada,
nadir goriilmesi nedeni ile retroaortik seyirli koroner arter tespit edilen
2 cocuk olguyu sunmak istedik.

Olgu: On ikiyasinda erkek hasta spora katilim muayenesi amaciyla Cocuk
Kardiyoloji poliklinigine basvuruyor. Hastanin aktif bir sikayeti yoktu,
ozgecmisinde ozellik yoktu. Soygecmisinde 1 kardeste aort stenozu,
diger kardeste kalpte delik nedeniyle takipli. Basvuru esnasinda; vital
bulgularinda anormallik saptanmadi. Ek kronik hastaligi, dizenli ilag
kullanimi, ailede erken yasta kalp hastaligi veya ani 6liim oykiisi yoktu.
Fizik muayenesinde pektus ekskavatum tespit edildi. Laboratuvar
testlerinde anomali saptanmadi. Elektrokardiyografisi sints ritminde
idi, patoloji izlenmedi. Ekokardiyografide, retroaortik koroner arter
anomalisi izlenmis olup, ventrikil sistolik fonksiyonlari normal idi,
hafif mitral yetmezlik izlendi, ventrikil hipertrofisi tespit edilmedi.
On alti yasinda kiz hasta carpinti ve gogis agrisi sikayetiyle Cocuk
Kardiyoloji poliklinigine basvuruyor. Hastanin 6zgecmisinde ozellik
yoktu. Soygecmisinde ozellik yoktu. Basvuru esnasinda; vital
bulgularinda anormallik saptanmadi. Ek kronik hastaligi, diizenli ilag
kullanimi, ailede erken yasta kalp hastaligi veya ani 6liim oykiisi yoktu.
Fizik muayenesinde anormallik tespit edilmedi. Laboratuvar testlerinde
anomali saptanmadi. Elektrokardiyografide, inferolateralde 1 mm'yi
gecmeyen ST depresyonu izlendi. Ekokardiyografide, retroaortik
koroner arter anomalisi izlenmis olup, ventrikil sistolik fonksiyonlari
normal idi, hafif mitral yetmezlik izlendi, ventrikil hipertrofisi tespit
edilmedi.

Sonug: Koroner arter ¢ikis anomalileri toplumda nadir goriilmesine
ragmen, bazi tiplerinin 6liimcl olabilmesi nedeni ile tiplendirilmesi ve
koroner arter seyri iyi belirlenmeli, seri ekokardiyografik degerlendirme
ve gerekli olgularda ileri inceleme yontemlerine basvurulmalidir.
Retroaortik seyirli koroner arter anomalileri genellikle benign seyirli
olup, olgular burada da oldugu gibi genellikle asemptomatiktir ve
cerrahi tedavi onerilmez.

Anahtar Kelimeler: Retroaortik seyir, koroner arter, anomali

106

[PP-60]

Cok Nadir Goriilen Bir Rotasyon Anomalisi: Topsy-Turvy Kalp
(Tepetaklak Kalp)

Hacer Dogantekin Uysal', Begiim Murt2, Mehmet Mustafa Yilmaz2,
Dogan Kaymaz3, Nur Dikmen4, Emel Okulu3, Omer Erdeve3,

Beglim Atasay3, Mehmet Gokhan Ramoglu?, Saadet Arsan3, Tayfun Ucar?,
Omer Suat Fitoz5

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

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

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

4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Kalp Damar Cerrahisi Anabilim Dali, Cocuk
Kalp Damar Cerrahisi Bilim Dali, Ankara

SAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Cocuk Radyolojisi
Bilim Dali, Ankara

Amag: Topsy Turvy kalp (tepetaklak kalp), ilk kez Freedom ve arkadaslari
tarafindan tanimlanmis olan cok nadir goriilen bir kardiyak malpozisyon
anomalisidir. Kalbin buyiik damarlari ile birlikte uzun ekseni boyunca
saat yontiinde 900 donmesi sonucu ventrikiillerin superior-inferior
pozisyona gelmesine neden olur. Siklikla aorta pulmoner pencere eslik
eder. Bu malpozisyon brakiosefalik damarlarin uzamasina, trakea
ve bronslarin gerilmesine neden olarak kompresyona ve solunum
sikintisina yol acar. Biz de burada fetal ekokardiyografide malpozisyon
saptanip dogum sonrasi topsy turvy tanisi kesinlesen olguyr sunmak
istedik.

Olgu: Fetal ekokardiyografisinde kardiyak malpozisyon ve
aortopulmoner pencere saptanan kiz bebek 36 hafta 2495 gram olarak
dogdu. Dogum sonrasi solunum sikintisi olup entiibe edildi. Hastanin
dogum sonrasi yapilan ekokardiyografisinde; kalbin sag hemitoraksta
izlendigi, ventrikiillerin superior atriyumlarin inferior yerlesimli
oldugu, sol atriyum-sol ventrikil ve sag atriyum-sag ventrikil iliskisinin
korundugu, sol ventrikiilden hafif hipoplazik aortun sag ventrikilden
genis pulmoner arterin ciktigr ve biyiik damarlarin ventrikil sonrasi
inferiora yoneldigi, aortanin cikistan sonra 12 mm genisliginde bir
defekt ile ana pulmoner arter ile iliskili oldugu (aorta pulmoner
pencere) raporlandi. Cekilen toraks tomografisi ile ekokardiyografi
bulgulari desteklenmis olup psodoark yapisi, vertikal uzanimli torasik
aorta dallari ve sol ana bronsta belirgin basilanma goriildii. Ve topsy
turvy tanisi kesinlesti. Hasta postnatal 12. giinde aorta pulmoner
pencere kapatilmasi operasyonuna alindi ancak anatomik yapisi
nedeniyle opere edilemedi. izleminde nekrotizan enterokolit ve sepsis
gelisen hasta 29. giinde kaybedildi.

Sonug: Tepeteklak kalp oldukca nadir goriilen ve prenatal tani
konulmasi zor bir anomalidir. Prenatal donemde tanimlanan
hipoplastik sol kalp, aorta pulmoner pencere ve ventrikiiler septumun
anormal yerlesimi tepetaklak kalp icin uyarici olmalidir. Mortalitesi
yiiksek olan bu anomalide prognoz vaskiiler anomalinin kompleks
yapisina ve havayolu darliginin derecesine baglidir. Cok nadir gortlen
bir anomali olmasi sebebi ile sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Topsy-turvy, tepetaklak kalp, aorta pulmoner
pencere
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Akut Piiriilan Perikardit Olgusu

Tirkan Akarsu’, Aylin Ceren Akin', Begiim Murt2, Mehmet Mustafa
Yilmaz2, Fatih Guinay2, Murat Binici2, Mehmet Gokhan Ramoglu2,
Tayfun Ucar?

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

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklar1 Anabilim Dali
Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali, Ankara

Amag: Perikardit; perikardin enflamasyonuyla karakterizedir.
Enfeksiyoz, otoenflamatuvar, neoplastik, metabolik, travmatik, ilaca
bagli, idiopatik veya birden fazla etiyolojiye bagli gelisebilen klinik
bir tablodur. Akut, subakut, strekli, rekirren, kronik perikardit olarak
siniflandirthr. Perikardit, tedaviye ragmen sureklilik saglayabilir,
tekrarlayabilir, kardiak tamponada neden olabilir ve/veya konstriktif
perikardite neden olup cesitli morbiditelere neden olabilir. Biz de
burada ates ve goguis agrisi ile basvuran puriilan perikardit saptanan ve
medikal olarak basarili tedavi edilen olguy sunmak istedik.

Olgu: Alti yas erkek hasta, 7 glindiir devam eden gogus agrisi, 4 giindiir
devam eden ates ve mide bulantisi sikayetleri ile acil servise basvurdu.
Basvurusunda genel durumu diskin, vicut sicakhigi 38,3 °C, kalp
hizi 145/dk, kan basinci 100/50 mmHg olarak olctildi. Dinlemekle
kalp sesleri derinden geliyordu, yatar pozisyonda gogis agrisi ve
nefes darligi mevcuttu. Hastanin cekilen elektrokardiyograminda (EKG)
sins tasikardisi, akciger grafisinde kardiyomegalisi mevcuttu. Bakilan
laboratuvar tetkiklerinde akut faz reaktanlarinda (WBC: 16900/mm?,
TNS: 7250/mm? CRP: 203 mg/L, sedimentasyon: 37 mm/saat) artis
saptandi, kardiyak enzimleri (troponin: negatif, BNP: 292) normaldi.
Hastanin yapilan ekokardiyografisinde sol ventrikil komsulugunda
8 mm, sag ventrikil komsulugunda 9 mm yogun fibrin icerikli
perikardiyal eflizyon saptandi ve akut perikardit tanisi ile servise
yatinldi (Sekil 1). Anti-enflamatuvar tedavi dozundan ibuprofen,
antibiyotik olarak piperasilin-tazobaktam ve vankomisin tedavileri
baslandi. Viral panelinde etken saptanmadi. Covid PCR negatif geldi.
Otoimmiin tetkikleri normal gelen hasta akut purilan perikardit olarak
kabul edildi. Tedavi sonrasi takiplerinde atesi dust, perikardiyal sivisi
tamamen geriledi.

Sonug: Perikardit cocuklarda nadir gorilmektedir. Pirtilan perikardit,
perikarditler icerisinde sik gorilen tirtdur. Ates, gogus agrisi, akut faz
reaktanlarinda artis saptaninca perikarditten stiphelenilmelidir. Bazi
viral veya bakteriyel etkenler tespit edilebilsede kimi zaman etken
tespit edilemeyebilmektedir. Perikarditin Etiyolojisine gore tedavide
antibiyotikler, nonsteroid antienflamatuar ilaglar ve tekrarlayan veya
direncli olgularda steroid ve kolsisin kullanilmaktadir. Hastalarin
semptomlarini dikkatli degerlendirip perikardit olasiigi mutlaka
dastnalmelidir.

Anahtar Kelimeler: Perikardiyal efiizyon, Piriilan perikardit, Perikardit

Sekil 1: Ekokardiyografide saptanan perikardiyal eflizyon

[PP-62]

Nadir Goriilen NGLY1 Gen Mutasyonu: Konjenital
Deglikozilasyon-1 Defekti ile iliskili Gelisimsel Gerilik ve
Multisistem Tutulumu Olan Bir Olgu

Yagmur Akcaoglu Genc', Halil Tuna Akar2, Ayse Kagar Bayram3

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 Klinigi, Ankara
2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklan Klinigi, Ankara
3Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Noroloji Klinigi, Ankara

Amag: Konjenital deglikozilasyon-1’in defekti (CDDG1); kromozom
3p24’teki NGLYT genindeki (610661) homozigot veya bilesik heterozigot
mutasyondan kaynaklanan, enzim eksikliginin sitoplazmada N-glikozile
proteinlerin birikmesine ve olasi endoplazmik retikulum (ER) stresi
sonucu, global gelisimsel gerilik, hipotoni, anormal istemsiz hareketler
ve alakrima veya hipolakrimi ile karakterize otozomal resesif bir
multisistem hastaliktir. Diger yaygin ozellikler arasinda mikrosefali,
inat¢l nobetler, anormal goz hareketleri ve karaciger disfonksiyonu
bulunur. Burada gelisme geriligi, mikrosefali, nobet, transaminaz
yuiksekligi, alakrima ile gelen NGLY1 geninde mutasyon olan bir olgu
sunduk.

0Olgu: Uc yas erkek hasta intrauterin gelisme geriligi, gelisme geriligi,
mikrosefali, nobet, transaminaz yiiksekligi, aglarken gozyasi olmamasi
sebebi ile cocuk metabolizma poliklinigine basvurdu. Yapilan fizik
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muayenede mikrosefalisi ve hipotonisi fark edildi. Hastanin basini
tutamadig gorildi. Isiga tepkisi mevcut olup obje takibi zayif ve sese
tepkisi yoktu. Boynu kisa, dudaklari ince ve inverted nipple mevcuttu.
Yapilan tetkiklerde AST: 115 U/L ALT: 86 U/L GGT: 64 U/L ALP: 427 U/L
olarak goruldi. Bazal metabolik tetkiklerinde anlamli 6zellik yoktu.
Kan aminoasitlerindeki metyonin ornitin treonin yutksekligi mevcut
olup karaciger disfonksiyonuna bagli oldugu distntldi. Abdomen
ultrasonografisi (USG) normal, transfontanel USG de korpus kallozum
gorece ince olarak secilip hafif ventrikiilomegali olarak degerlendirildi.
VEP latanslarda uzama goriilip BAEP normal olarak sonuclandi.
Ekokardiyografisinde aort ve trikiispik kapakta yetmezlik mevcuttu.
EEG zemin aktivitesi organizasyonu hastanin yasina gore yavas izlenmis
olup (hafif serebral disfonksiyon) ve sag hemisfer frontotemporal ve
sentroparyetal bolgeden kaynaklanan fokal epileptiform anomali ile
uyumlu olarak sonuglandi. Hastanin WES sonucunda NGLY1 geninde
(NM_018297.4) ¢.1036C>T (p.GIn346Ter)/ ¢.1789G>A (p.Asp597Asn)
birlesik heterozigot patojenik mutasyon saptandi.

Sonug¢: NGLY1 genindeki patojenik varyantlar, gelisimsel gecikme,
hiperkinetik hareket bozuklugu, transaminazlarin yikselmesi ve
alakrima veya hipolakrima ile karakterize CDDG ile iliskilidir. Bugline
kadar, literatiirde yalnizca birka¢ NGLY1 eksikligi olgusu tanimlanmis
ve bildirilmistir. Bu bulgularla gelen bir hastada nadir bir tani olan
konjenital deglikozilasyon-1'in defekti akilda bulundurulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Gelisim geriligi, hipotoni, NGLY1

[PP-63]

Aromatik L-amino Asit Dekarboksilaz Eksikligi: Hipotoni ve
Motor Gelisim Geriligi ile Basvuran Bir Olgu

Ahmet Genc', Halil Tuna Akar2, Melike Ataseven Kulali3,
Bahadir Konuskan4, Haktan Bagis Erdem>

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara
2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklar Klinigi, Ankara
3Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Genetik Hastaliklari Klinigi, Ankara
4Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Noroloji Klinigi, Ankara

SAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Tibbi Genetik Klinigi, Ankara

Amac: Aromatik L-amino asit dekarboksilaz eksikligi (AADC),
norotransmitter metabolizmasinin bir bozuklugu olup, serotonin ve
katekolamin eksikligine yol acar. AADC eksikligi olan hastalarda
biyojenik aminlerin ve metabolitlerin konsantrasyonlari disukttr.
Ancak, L-DOPA ve 3-O-metildopa konsantrasyonlari beyin omurilik
sivisinda, plazmada ve idrarda yikselmistir. AADC hastalarinda hareket
bozukluklari, global gelisim geriligi, okulojirik kriz, distoni, istemli
hareketlerde bozulma goriilmektedir. Bu belirtilerin yaninda nabiz ve
kan basincinin sempatik diizenlenmesinde bozulma, uyku bozuklugu,
paroksismal terleme ile karakterize otonomik disfonksiyon ile de bulgu
verebilir. Bu olgu sunumunda nobet, hipotoni ve motor gerilik ile
basvurup DDC geninde homozigot patojenik varyant saptanan AADC
tanisi alan bir olgu sunulmustur.

Olgu: Alti aylik erkek hasta hipotoni ve nobet nedeniyle hastanemize
getirildi. 4 aya kadar hasta traksiyonda basini tutamadigi, son 2 ay icinde
hastanin sikayetlerine kasiimalarin eklendigi, soygecmisinde anne
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ve baba birinci derece akraba oldugu ogrenildi. Fizik muayenesinde
hastanin Gcgen ylz gorinimde oldugu, agiz kenari hafif asagi
egimli, burun delikleri hafif antevert, eller yumruk pozisyonunda,
basin traksiyonda geri kaldigi, belirgin hipotonik oldugu ve hastanin
aralikh olarak gozlerinde kayma oldugu goruldi. Hastanin temel
metabolik taramalari normal olarak degerlendirildi. Beyin manyetik
rezonans goriintiilemesinde patoloji saptanmadi. Metabolik hastaliklar
genetik paneline alinan hastanin genetik sonucunda DDC genine
ait 11. ekzonda c.1040G>A p.(Arg347GIn) varyanti homozigot olarak
saptanmistir. S6z konusu genomik degisiklik ACMG-2015 kriterlerine
gore patojenik olarak degerlendirildi.

Sonuc: DDC genindeki mutasyonla aromatik L-amino asit dekarboksilaz
eksikligi fenotipi ile iliskilendirilmistir. Beyinde dopamin ve serotonin
retiminin bebeklik doneminde kaybi, motor gelisim asamalarinda
erken infant ve cocukluk caginda geri kalmasina neden olmaktadir.
Ayrica bu norotransmitterlerin eksikligi cocukta ciddi hareket
bozukluklarina ve otonomik disfonksiyona neden olmaktadir. Bu olgu,
AADC eksikligi tanisi konan hastalarda nérotransmitter eksikligine bagh
olarak ortaya cikan hareket bozukluklar, motor gelisim geriligi ve
otonomik disfonksiyonun 6nemini vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: AADC, hareket bozukluklari, hipotoni, katekolamin,
serotonin

[PP-64]

Nadir Bir Biyokimyasal Varyant Olarak Presente Olan
Glutarik Asidiiri Tip 1 Olgusu

Selcan Bolu', Pinar Kiligdagi Canakci2, Engin Kose?, Fatma Tuba Eminoglu?

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

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

Amagc: Glutarik asidtri tip 1 (GA1), otozomal resesif gecisli nadir
bir metabolik hastaliktir. GCDH gen mutasyonlari glutaril-KoA
dehidrogenaz eksikligine ve glutarik asit ile 3-hidroksiglutarik asit
birikimine neden olarak striatum ve diger beyin cekirdeklerinin
hasarina ve norodejenerasyona yol acar. GA1 hastalari karmasik
heterojen fenotipler ve genotiplerle ortaya cikar. Semptomlar son
derece degiskendir. Burada noromotor gelisimsel gecikme, kazanilmis
gelisim basamaklarinda kayip ve nobet oykdst ile gelen ve metabolik
tetkiklerinde ozellik saptanmayan, genetik tetkik ile GA1 tanisi alan
olgu sunulmustur.

Olgu: Uc yasinda kiz hasta néromotor gelisimsel gecikme, kazanilmis
gelisim basamaklarinda kayip ve nobet oOykisi nedeni ile olasi
metabolik hastaliklarin  degerlendirilmesi acisindan klinigimize
yonlendirildi. Ozgecmisinde antenatal donemde 6zellik olmayan
hastanin erken neonatal sepsis tanisi ile on giin yatis oykisu oldugu,
13 aylikken jeneralize tonik klonik nobet gecirme oykiisii nedeniyle
menenjit ve ensefalit 6n tanilari ile izlenildigi 6grenildi. Nobet oncesine
kadar oturabilen yiirtiyebilen ve anlaml kelimeler cikarabilen ve
kati gida ile beslenebilen hasta nébet sonrasi oturamadigi, kati gida
alamadigi ve sozciik cikaramadigi belirtildi. Soy gecmisinde anne
baba arasinda akrabalik oldugu ve benzer klinik bulgulara sahip
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14 vyasinda bir kardesinin menenjit tanisiyla oldtgi o6grenildi.Fizik
muayenesinde, ayaklar serbestken fleksor pozisyonda kaldigi, desteksiz
oturamadigi, ylrtiyemedigi, distonisinin oldugu, distalde her iki elinin
spontan yumruk halinde kaldigi, tst ve alt ekstremitede DTRlerin
canl oldugu gorildi.Laboratuvar incelemesinde tam kan sayimi,
serum elektrolit diizeyleri, bobrek ve karaciger fonksiyon testleri, tiroid
testleri normaldi. Nobet oykisitini takiben bakilan idrar organik asit
analizinde beklenen glutarik asit ve metabolitlerinin atilimi yoktu.
Kranial MR goriintiilemede bilateral putamen ve globus palliduslarda
T1A serilerde hipointens, T2 flairda hiperintens sinyal degisiklikleri ve
difftizyon kisthhgi, sag serebral pedinkilde 5 mm caph fokal difiizyon
kisitlanmasi gorildi.Yapilan tim ekzom sekanslama analizinde GCDH
geninde homozigot mutasyon saptandi ve hastaya GA1 tanisi konuldu

Sonug: GA1 hastaliginda; makrosefali gibi tipik fizik muayene bulgular
barindirmayan, metabolik testleri normal olan hastalarda goriintiileme
ve genetik analiz ile tani konabilecegi akilda tutulmahdir.

Anahtar Kelimeler: Glutarik asidiri tip 1, menenjit, ensefalit,
makrosefali

[PP-65]

Hafif ve Agir Petesiyel Dokiintii Sergileyen iki Etilmalonik
Ensefalopati Olgusu

Ezgi Unlii Torlak?, Asli Civicik Serbest!, Merve Ko¢ Yekediiz2,
Pinar Kiligdagl Canakci2, Engin Kose2, Fatma Tuba Eminoglu?

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

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

Amac: Etilmalonik ensefalopati (EE), multisistemik, nadir bir metabolik
hastaliktir. Erken baslangicli progresif psikomotor gerilik, nobet, distoni,
petesi-purpura, kronik hemorajik ishaller ile seyreder.

Olgu: ikiyas 10 ay erkek hasta, 7 aylikken sicrama nobetleriyle izlemde EE
tanisi almis. Dis merkezde izlenen hasta ates, solunum sikintisi ile acile
basvurmus. Bilinci konfii, metabolik atak olarak degerlendirilen hasta
yogun bakim tnitemize sevk edilmistir. Bilinci kapali, entiibe, karaciger
2 c¢m palpe, yuz ve ektremitelerde meningokosemiyi andirir yaygin
petesiyel doktinti saptanmustir. Laboratuvarda kan gazinda agir asidoz
(pH: 6,97, PCO2: 72 mmHg HCO3: 12,6 mmol/L, laktat: 6,9 mmol/L),
AST (256 U/L), ALT (113 U/L), kreatinin kinaz (5294 U/L) yuksekligi
saptanmistir. Plazma amino asitlerin normal, karnitin/acilkarnitin
profilinde C4-C5 karnitin yiiksekligi saptanmistir. ETHET geninde exon5
€.554 T>G homozigot varyant saptanmistir. N-asetilsistein inflizyonu,
metronidazol, karnitin, riboflavin, koenzimQ10, dikloroasetat, tiamin
tedavileri verilmistir. Yatisinin 10. giiniinde radyolojik bulgular
beyin olimu ile uyumlu olan hasta 12. giininde olmustur. Olgu 2:
Dort yas erkek hasta, burun kanamasi, halsizlik sikayetleriyle acile
basvurdu. 1,5 yasinda ensefalopati tablosu ile dis merkezde arastirilan
hastanin karnitin/acilkarnitin profilinde C5-karnitin yiiksekligi, idrarda
izovalerilglisin atimi saptandigi, izovalerik asidemi tanisi aldigi
6grenilmistir. Tarafimizca izlemde ensefalopati, petesiyel dokiinti
tablosuna ek karnitin/agilkarnitin profilinde C4-C5-karnitin yukseligi,
idrarda etilmalonik asit atiliminda artis saptanmasi tzerine bakilan

ETHE 1 exon5 ¢.191 T>C homozigot varyant saptanmis olup EE tanisini
almistir. izlemde enfeksiyon ile tetiklenen atak nedeniyle yatirilarak
NAC infuizyonu, metronidazol, karnitin, riboflavin, koenzimQ10
tedavileri ve diyet baslanmistir. Agir ensefalopati tablosuna ragmen
petesiyel dokiintii saptanmamis olan hasta 30 giin yogunbakimda
entiibe izlenmistir. Non-invaziv solunumsal destek ile servis izlemine
alinmis, motor ve bilissel etkilenim gelismistir.

Sonuc: iki olgu karsilastinldiginda ikisi de agir ensefalopati tablosu ile
takip edilmis olup, ikinci olgunun yaygin petesiyel dokiinttsi olmadan
agir ensefalopatisi oldugu dikkat cekmektedir. Birinci olgunun varyanti
ikinci kez ikinci olgunun varyanti ilk kez (novel) bildirilmektedir. Etil
malonik asidemide meningokoksemi ve izovalerik asidemiyi taklit eden
bulgular vurgulanmak istenmistir.

Anahtar Kelimeler: Etilmalonik ensefalopati, meningokoksemi,
izovalerik asidemi, tedavi

[PP-66]
Gec Donem Atak ile Gelen Holokarboksilaz Sentetaz Eksikligi

Pinar Kilicdagl Canakci, Engin Kose, Fatma Tuba Eminoglu

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

Amag: Holokarboksilaz sentaz (HCLS) eksikligi, ¢oklu karboksilaz
eksikligine yol acan otozomal resesif gecisli bir biotin metabolizmasi
bozuklugudur.  HCLS, biyotini  propionil-CoA  karboksilaz,
3-metilkrotonil-CoA karboksilaz (3-MCC), pirtivat karboksilaz ve asetil-
CoA karboksilaza kovalent olarak baglamaktan sorumludur. Biyotinin
baglanamamasi, bu biyotin bagimli karboksilazlarin aktivitesinin
azalmasina neden olur ve genellikle yenidogan doneminde agir
metabolik asidoz ile seyreden coklu karboksilaz eksikligine yol acar.
Burada daha once bilinen bir saglik problemi olmayan ge¢ donem atak
ile gelen ve holokarboksilaz sentaz eksikligi tanisi alarak oral biotin
replasmant ile tedavi altina alinan ¢ocuk hastamiz sunulmustur.

Olgu: Daha 6nce bilinen hastaligi olmayan iki yas erkek hasta solunum
sikintisi nedeniyle cocuk acil servisimize basvurdu. Term dogan,
prenatal postnatal o6zelligi olmayan hastanin anne ve babasi birinci
dereceden akrabaydi. Acil serviste bakilan kan gazinda pH: 6,98, PO2:
53,5 mmHg HCO3: 5,7 mmol/L BE: -26,4 olarak sonuclandi. Hastaya iki
kez uygulanan bikarbonat acik kapatma tedavisine ragmen metabolik
asidozunun devam etmesi ve solunum sikintisinin artmasi tzerine
hasta cocuk yogun bakim servisi izleminde hemodiyalize alindi.
Hastanin olasi metabolik hastaliklar agisindan bakilan acilkarnitin
profilinde C2: 94,21mmol/L (n=4-70), C5-OH 30H: 1,45 mmol//L (n=0-
0,8) yiikselmeleri varken idrar organik asit analizinde laktat:12049
(n=33-285), 2-hidroksibutirat: 1963 (n=0,2-5,1), 3-hidroksipropiyonat:
130,65 (n=1-36), piruvat: 1680 (n=5,1-22,6), 3-hidroksibutirat: 14045
(n=0-11,1), 3-hidroksiizovalerat: 2203 (n=10,4-67), asetoasetik asit:
1515 (n=0,2-5.8), tiglilglisin: 67,90 (n=0), 3- metilkrotonosilglisin:
187,82 (n=0), metilsitrik asit: 17,00 (n=0,5-5,3) saptandi. Hastadan
alinan metabolik tetkikleri degerlendirildikten sonra holokarboksilaz
sentaz eksikligi, distnilerek biotin ve karnitin tedavileri baslandi.
Takibinde biotin tedavisi baslanmasi ile asidozunun dramatik olarak
diizeldigi goruldi ve hemodiyaliz tedavisi kesildi
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Sonug: Holokarboksilaz sentaz eksikligi, yasamin erken donemlerinde
agir norolojik bulgularla ve metabolik kriz ile gelmekle beraber
hastamizda oldugu gibi ilk kez ileri yaslarda ataklarla gelebilmektedir.
Yiiksek doz biotin tedavisi hastaligin tedavisinde esastir.

Anahtar Kelimeler: Holokarboksilaz sentetaz eksikligi, biotin,
metabolik asidoz

[PP-67]

Hem Akcaagac Surubu idrar Hastaligi Hem de Tip | Diyabeti
Olan Bir Hastanin Diyet Yonetimi

Pinar Kilicdagi Canakci’, Safak Demirbas?, Furkan Yolcu?,
Sirmen Kizilcan Cetin2, Engin Kose!, Fatma Tuba Eminoglu’

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

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

Amac: Akcaaga¢ surubu idrar hastaligi (MSUD), dalli zincirli
aminoasitlerin (I6sin, izolosin ve valin) katabolik yolundaki ikinci
adim olan dalli zincirli a-ketoasit dehidrojenaz kompleksinin normal
aktivitesinin bozulmasi ile gelisir. Tip | Diabetes Mellitus (TIDM),
pankreastaki beta hticrelerinin otoimmiin yikimi nedeniyle viicudun
insiilin Gretememesiyle karakterize kronik bir hastaliktir. Bu olguda
yenidogan doneminde MSUD tanisi alan takibinde TIDM gelisen olgu,
bu nadir durumda diyet yonetiminin 6neminin vurgulanmasi amaciyla
sunulmustur.

Olgu: Dort yas kiz hasta, yenidogan doneminde MSUD tanisi alan
olgu genel durum bozuklugu, biling bulanikhig ile getirildigi AUTF
cocuk acil servisinde bakilan kan 16sin diizeyi yiiksek olmasi nedeni
ile yiiksek glukoz infiizyonu (7 mcg/kg/dk) infiizyon ve 0,5 U/kg/sa
insilin infiizyonu baslandi ve yogun bakim servisinde hemodiyalize
alindi. Takibinde losin dizeyleri gerileyen olguda hemodiyaliz kesildi.
izlemde kan sekerleri olciimleri yiiksek gelen olguda anti adacik
antikoru: zayif pozitif, C-peptid: 0,4 ng/mL (kan glukozu: 300 mg/
dL iken), Hbalc: %8,8 mmol/mol (4-6), antiGAD antikor: 139 IU/
mL (0-1), anti insulin antikor: 18,5I1U/mL (0-5,5) olarak sonuglandi.
Hasta mevcut bulgularla TIDM olarak degerlendirildi. Hastaya 3
ana 0giin ve ara o6gun ile insulin glarjin ve insilin lispro basland.
Hastanin diyet iceriginde total enerjinin %10’i, %50’ karbonhidrat ve
%40'i yagdan gelecek sekilde ayarlandi. Hastanin aldigi protein miktar
1,5 gr/kg iken 300 mg losin iceriyordu. Takibinde hastanin Hbalc
degerinin geriledigi goruldi.

Sonu¢: Hem karbonhidrat hem de protein gibi birden fazla makro
besin bilesenini etkileyen iki bozuklugun varhginda diyet yonetimi
zor olabilir. Hastamizin takip doneminde iyi metabolik kontrolii vardi.
Yogun insilin, sik beslenme ve losin kisith diyetle basarili tedavi
saglandi.

Anahtar Kelimeler: Akcaagac surubu idrar hastaligi, tip | diabetes
mellitus, diyet
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[PP-68]

Kompleks | Eksikligiyle iliskili MT-ND3 Mutasyonu Olan
infantil Baslangich Mitokondriyal Ensefalopatili Olgu
Sunumu

Suzan Icill, Hiisniye Yiicel2, Abdullah Sezer3, Ashurce Olgag?

TAnkara FEtlik Sehir Hastanesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklan Klinigi, Ankara
2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara
3Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Tibbi Genetik Klinigi, Ankara

Amag: Solunum zinciri kompleksi | eksikligi, oksidatif fosforilasyon
bozukluklarinin en yaygin olanidir. Klinik olarak degisken ancak
genellikle siddetli norodejeneratif bir hastaliktir. Bu yazida, MT-ND3
geninde mutasyonu saptanan Leigh sendromu fenotipi ile uyumlu bir
hasta anlatilmistir.

Olgu: Otuz iki yasinda annenin ilk gebeliginden sezaryen dogum
ile 37 haftalk, 3200 gr agirliginda dogan kiz hasta gelisim geriligi
nedeniyle basvurdu. Prenatal oykustnde ozellik yok. Akrabalik
yoktu. ilk kez 3,5 aylikken afebril nobet sonrasi giderek kotiilesen
norogelisimsel gecikmeler gosterdigi o6grenildi. Fizik muayenede
burun koki basikhigr ve hipertrikozu iceren minor dismorfik bulgular
mevcuttu. Hipotonikti, bas traksiyonda geri kalyordu. Derin tendon
refleksleri hafif canli ve bilateral alt ekstremitelerinde hafif tonus
artist mevcuttu. Fundus bakisi normaldi. Bilateral isitme kaybi
nedeniyle isitme cihazi kullaniyordu. Kalici nazogastrik sonda ile
besleniyordu. Rutin hematolojik ve biyokimyasal laboratuvar testleri
normaldi. Kan gazinda metabolik asidozu mevcuttu. Plazma amino
asit analizinde belirgin alanin yiksekligi vardi. Piruvat normal, laktat ve
amonyak yuksekti. Elektroensefalografi (EEG)'sinde epileptik aktivitesi
vardi. Beyin manyetik rezonans gorintiilemesinde (MRG)de pons
posteriorunda, bilateral serebral pedinkiilde, bilateral talumusta,
bazal ganglionlarda, sentrum semiovalede perirdlandik alanda ve
verteks diizeyinde parasagittal alanda T2-FLAIR hiperintens sinyal
degisiklikleri ile diffizyon kisitlamasi mevcuttu. MR spektroskopide
(MRS) ters laktat piki gozlenmisti. Abdomen ultrasonografi (USG)'si
normal ve ekokardiyografi (EKO)da septal hipertrofisi vardi. Hastanin
mevcut beyin MRG ve MRS bulgulari, erken bebeklik baslangich
ensefalopatisi, direngli nobetleri, ilerleyici néromotor regresyonu ile
Leigh sendromu dustinildi. Genetik incelemesinde mitokondriyal
dizi analizinde ND3 geninde mt.10158T>C (%83) heteroplazmik
mutasyon saptandi. Tedavide hastaya mitokondriyal kokteyl,
laktik asidozu icin diklorasetat, oral sodyum bikarbonat verildi.
Nobet, metabolik asidoz ve solunum sikintisi nedeniyle tekrarli
yogun bakim vyatislari olan hasta 1 yas 4 aylik iken exitus oldu.
Sonug: Mitokondriyal hastaliklarin tanisi genellikle karmasik ve uzun
stireclidir. Hastaligin erken taninmasi ve tedavinin desteklenmesi
onemlidir. Laktik asidoz ve ensefalopatisi olan hastalarda mitokondriyal
nedenler de distnilmeli ve ek olarak mitokondriyal genom dizileme
analizi de yapiimahdir.

Anahtar Kelimeler: Kompleksi | eksikligi, Leigh sendromu, MT-ND3
geni
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Erken infantil Donemde Agir Hepatik Yetmezligin Nadir Bir
Nedeni: Serebrotendinoz Ksantomatozis

Pinar Kilicdagi Canakai®, Halil Tuna Akar2, Arzu Meltem Demir3,
Ferda Hosnut Ozbay4, Ceyda Tuna Kirsaclioglu3, Engin Kosel,
Fatma Tuba Eminoglu’

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

2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Klinigi, Ankara
3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, Ankara

YAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji Klinigi, Ankara

Amag: Serebrotendindz ksantomatozis (CTX), infantil baslangich
ishal, cocukluk baslangich katarakt, ergenlikten genc eriskinlige gecis
baslangich tendon ksantomlari ve eriskin baslangicli ilerleyici norolojik
disfonksiyon (demans, psikiyatrik bozukluklar, piramidal ve/veya
serebellar bulgular, distoni, atipik parkinsonizm, periferik noropati ve
nobetler) ile karakterize bir lipid depolanma hastaligidir. Hastalarin
klinik bulgulari gec baslayabildigi icin tanilari yillarca gecikebilmektedir.
Burada infantil donemde agir kolestaz ve hepatik yetmezlik ile
gelen kenodeoksikolik asit tedavisi ile karaciger fonksiyonlari diizelen
hastamizi sunacagiz.

Olgu: Daha onceden bilinen bir hastaligi olmayan 2,5 aylik erkek hasta,
gozlerde sararma-sarilik nedeniyle dis merkezde bakilan tetkiklerinde
ALT, AST, amonyak, INR yiiksekligi ve kolestaz bulgulari olmasi tizerine
ileri tetkik ve tedavi amach tarafimiza yonlendirildi. Ozgecmisinde
prenatal, natal, postnatal ozelligi olmayan hastanin anne ve baba
arasinda akrabalik yoktu. Hastanin fizik muayenesinde dalak kot altr iki
cm, karaciger bes cm ele geliyordu. Hastaya N- asetilsistein inflizyonu
baslandi. Abdomen ultrasonografisinde karaciger parankiminde
diffiiz ekojenite artisi, periportal fibrozis safra kesesi duvarinda ve
yataginda odem ve splenomegali mevcuttu. Hastanin ayirici tanisinda
galaktozemi ve tirozinemi dislanabilmesi gonderilen tandem normal,
kan aminoasitleri ve GALT aktivitesi normal sonuclanirken, idrarda
stiksinilasetonu saptanmadi. Hastadan gonderilen sterol analizinde
7 dehidrokolesterol: 0,44 umol / | (0-2) kolestanol: 5,68 umol / L
(3-16), 8 dehidrokolesterol: normal,8 latosterol: normal, 7 latosterol:
normaldi. Tim ekzom sekans analizinde CYP27A1 geninde; ¢.409C>T
(p.Arg137Trp) ve c.671_672del (p.Lys224ThrfsTer63) bilesik heterozigot
varyant saptandi. Annesinde CYP27A1 geninde c¢.671_672del
(p.Lys224ThrfsTer63) heterozigot, babasinda CYP27A1 geni; c.409C>T
(p.Arg137Trp) heterozigot varyasyon saptanmasi izerine olguya CTX
tanisi konularak kenodeoksikolik asit tedavisi 5 mg/kg/g olarak baslandi.
Kenodeoksikolik asit tedavisi ile karaciger fonksiyon testlerinde diizelme
kolestaz tablosunda dramatik gerileme goriilen olgu takibinin 3. ayinda
hastanin klinik bulgularinin tamamen geriledigi gortldu.

Sonug: Akut hepatik yetmezlik ve agir kolestaz ile gelen infantlarda
ayiricl tanisinda tedavisi olan CTX hastaliginin da akilda tutulmasi
gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Akut karaciger yetmezligi, kolestaz, serebrotendinoz
ksantomatozis
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Hipertrigliseridemi Ayirici Tanisinda Nadir Bir Hastalik:
Gliserol Kinaz Eksikligi

Pinar Kilicdagi Canakci, Engin Kose, Fatma Tuba Eminoglu

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

Amag: Gliserol kinaz eksikliginde goriilen psodohipertrigliseridemi,
biyokimyasal olarak hipergliserolemi ve gliseroliiri varligiyla
karakterizedir. Bu Xe bagli cekinik bozukluk siklikla gercek
hipertrigliseridemi olarak yanhs teshis edilir ve genellikle
hipertrigliseridemiyi tedavi etme girisimlerinin basarisiz olmasindan
sonra taninir. Burada klinigimize hipertrigliseridemi nedeni ile
yonlendirilen ve gliserol kinaz eksikligi tanisi alan ti¢ olgu sunulmustur.

Olgu: Olgu 1: Sekiz yas erkek hasta rutin kontrolde saptanan
hipertrigliseridemi (TG:415 mg/dL) ile tarafimiza yonlendirildi. Hastamiz
DEHB nedeniyle CRS’ de takipliydi ve ritalin 1x1 tb kullaniyordu. Yagdan
fakir diyet icin diyetisyene yonlendirildi. Diyet sonrasi kontrolde
12 saat aclik sonrasi kontrolde TG: 445 geldi. Viicut kitle indeksi
normal araliktaydi. Karacigerde yaglanma bulgusu yoktu. Anne baba
ve abisinden lipid profili bakildi. Anne ve babasinin lipit profili
normal aralikta iken, abisinde (Olgu 2) de benzer sekilde trigliserit
yuksekligi saptandi. Hastaya takibinde yagdan fakir diyet, balik yag
ve fibrat tedavileri denenmesine ragmen hastanin trigliserit degerleri
yuksek seyretmesi tizerine, olasi dislipidemi nedenleri acgisindan
Klinik ekzom sekanlama yapildi. Hastada GK geninde c.213_214delAT
p.C72* hemizigot mutasyon saptandi. Hastaya gliserol kinaz eksikligi
tanisi konularak mevcut durumun psodohipertrigliseridemi olarak
tanimlandi ve lipit distriict tedavileri kesildi. Olgu 2: Olgu 1'in kardesi
olan olgumuz aile taramasinda hipertrigliseridemi saptanmasi tizerine
takibe alindi. Takipte kardesinde GK geninde c.213_214delAT p.(72*
hemizigot mutasyon saptanmasi Uzerine hastada bakilan genetik
analizde ayni mutasyon kendisinde de saptandi. Mevcut durumu
psodohipertrigliseridemi olarak tanimlandi. Olgu 3: Dort ayhk erkek
olgumuz kronik graniilamatoz hastalik 6n tanisiyla pnomoni nedeniyle
dis merkez cocuk yogun bakimda entiibe olarak takip edilirken
yapilan genetik analizinde continius delesyon sendromu saptandi.
Hastanin mikrodizin analizinde arr [GRCh37] Xp21.2-Xp11.4 (30714808
37688620)x1: Xp21.2-Xp11.4 bolgesinde 6,9 MB biytkligiinde
(delesyon) belirlendi. Kayip bolgesinde GK geni de bulunmaktaydi.

Sonug: Gliserol kinaz eksikliginde psodohipertrigliseridemi
goriilmektedir.  Olgularin  trigliserid  dustrict  tedavilerden
yanit alinamamasi durumunda gliserol kinaz eksikligi hastaligi
dastntlmelidir. Stpheli olgularda serum ve idrarindaki serbest
gliseroliin kantifikasyonu, psodohipertrigliseridemi tanisini dogrular.

Anahtar Kelimeler: Gliserol kinaz eksikligi, psodohipertrigliseridemi,
trigliserit
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Nadir Goriilen Bir Organik Asidiiri Olgusu:
3-Hidroksiizobiitiril-CoA Hidrolaz Eksikligi

Gizem Gokee Altas', Melahat Melek 0guz2, Abdulkerim Kolkiran3,
Abdullatif Bakir4, Asburce Olgag Kilickaya’

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Klinigi, Ankara
2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Ankara
3Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Genetik Hastaliklari Klinigi, Ankara
4Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Tibbi Genetik Klinigi, Ankara

Amac: 3-Hidroksiizobiitiril-CoA hidrolaz eksikligi otozomal resesif
kalitilan nadir bir dogustan valin metabolizmasi hatasidir. Bu hastalik
gelisimsel gecikme, ilerleyici norodejenerasyon, hipotoni, distoni,
ataksi, ensefalopati, bebeklikte baslayan nobetler ve beslenme giicligi
gibi semptomlarla karakterizedir. Siklikla erken bebeklik donemi veya
yasamin ilk yillarinda bulgu verir. Laboratuvar bulgulari arasinda
plazma 4-hidroksibtirilkarnitin ve laktik asit diizeylerinin artmasi yer
alir. Kranial gortintiilemeler serebral atrofi ve bazal ganglion tutulumu
ile karakterizedir. Gelisimsel gecikme ve bazal ganglion tutulumu ile
bulgu veren ve HIBCH geninde homozigot varyant saptanan 11 aylik bir
kiz hastayi literatiir esliginde sunuyoruz.

Olgu: Yirmi alti yasinda annenin 3. gebeliginden 3. yasayan olarak
normal spontan vajinal yolla 40 hafta 3110gr dogan 11 aylik kiz hasta
hastanemize afebril nébetle basvurdu. 0z gecmisinde prenatal-natal
oykude ozellik yoktu. Son 2 ay icerisinde 2 kez alt solunum yolu
enfeksiyonu nedeniyle yatis oykist vardi. Gelisim basamaklarinda
gerilik mevcuttu. Hastanin basini zamaninda tutabildigi, ancak 5.
ayda destekli, 9. ayda desteksiz oturabildigi 6grenildi. Soy gecmisinde
anne-baba 1. derece kuzendi. Hastanin kardesleri sag ve sagliklydi.
Abortus/kardes oltiim oykist yoktu. Ailede bilinen hastalik oykisi
yoktu. Hasta fizik muayenesinde desteksiz oturabiliyordu, 2-3 kelimesi
vardi ve adimlayarak yuruyebiliyordu. Dismorfisi ve organomegalisi
yoktu. Viicut ve bas cevresi persentilleri normal araliktaydi. Goz ve
isitme degerlendirmeleri normaldi. Gelis tetkiklerinde karaciger-bobrek
fonksiyon testleri, kreatin kinaz degerleri normaldi. idrar ketonu
negatifti. Kan sekerleri regiileydi. Kan gazinda metabolik asidozu
ve laktat ylksekligi mevcuttu. Difiizyon kranial manyetik rezonans
goriintilemesinde ise bilateral serebral pedinkiilde ve globus pallidusta
diftizyon kisitlanmasi izlendi. Metabolik hastalik stiphesiyle gonderilen
metabolik tetkiklerinde 6zellik saptanmadi. Yapilan klinik ekzom
dizileme analizinde HIBCH geninde c.452C>T p.(Ser151Leu) homozigot
mutasyon saptandi ve hasta 3-hidroksiizobitiril-CoA hidrolaz eksikligi
tanisi aldi.

Sonug: Metabolik taramalar metabolik hastalik stiphesi olan bir hastayi
degerlendirmenin kritik bir bileseni olmasina ragmen her hastada
tanisal olmayabilir. Bu nedenle klinik veya ek bulgularla metabolik
bir hastaliktan stuiphelenildiginde tani koymak icin hizli genetik analiz
yaptlmasi dustnalmelidir.

Anahtar Kelimeler: 3-hidroksiizobiitiril-CoA hidrolaz, ekzom dizileme,
gelisim geriligi, metabolik asidoz, valin metabolizmasi
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Barth Sendromlu Olgumuz

ilknur Siirticii Kara, Duhan Hopurcuoglu, Esra Kara

Gaziantep Sehir Hastanesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklar Klinigi, Gaziantep

Amag: Barth sendromu, kardiyolipin hiyosentezi icin gerekli olan
bir mitokondriyal asiltransferaz/transasilazi kodlayan Tafazzin (TAZ)
genindeki mutasyonlarin neden oldugu X'e bagl bir mitokondriyal
lipid bozuklugudur. Kardiyomiyopati, notropeni, iskelet miyopatisi,
prepubertal biiyiime gecikmesi ve belirgin yiiz hatlari ile karakterizedir.
Kalp yetmezligi onemli bir morbidite ve mortalite nedenidir. Notropeni
genellikle agiz tlseri, zatiirre ve sepsis ile iliskilidir. Barth sendromu
tanisi koydugumuz hastamizi sunuyoruz.

Olgu: Alti ay 16 giinlik erkek hasta geldiginde 56 giinluk idi. Dilate
kardiyomiyopati ve hafif mitral yetmezlik ve kardes olim oykisu
olmasi nedeniyle tetkik amacli cocuk metabolizma poliklinigine
yonlendirilmisti. Uzun siiren okstriik sikayeti vardi. Ozgecmisinde
prenatal-natal-postnatal ozellik yok. Sezaryen dogum ile 36 haftalk,
2380 gram dogmus. Soygecmisinde anne ve baba arasinda akrabalik
yoktu, iki kiz kardesi sag saglikhydi. Bir erkek kardesi alti aylikken kalp
yetmezliginden ex olmus, ex olmadan once de enfeksiyon nedeniyle
tekrarlayan hastane ve yogun bakim yatisi olmustu. Hastamizin fizik
muayenesinde vicut agirligi: 6,6 kg (6,3 persentil), boyu 65,5 cm (27
persentil), bas cevresi 43,5 (34 persentil), alin hafif belirgin, goz kiireleri
hafif cokiik, dinlemekle mezokardiyak odakta 2/6 sistolik tftirim vardi,
diger sistemik muayenesi dogaldi. Yapilan tetkiklerinde aspartam
aminotransferaz hafif yiksek, kreatin kinaz, alanin amino transferaz
ve diger biyokimyasal parametreler normal, hemogramda notrofil 510
uL (referans araligi 1650-4970) idi, diger hemogram parametrelerinde
ozellik yoktu, laktat mg/dL 44,8 (referans araligi:4,5-19,8), plazma
aminoasit analizi ve karnitin-acil karnitin analizi normal, idrarda
organik asit analizinde 3-metilglutakonik asit, 3-metilglutarik asit
duizeyi ylksekti. Abdominal ultrasonunda ozellik yoktu, géz muayenesi
normaldi. Hastanin kardiyomiyopati paneli icin yapilan genetik
analizinde Tafazzin geninde daha once literatiirde bildirilmemis
hemizigot ¢.424+2T>C varyanti saptandi. Hastanin mevcut klinik
durumunu aciklamaktaydi. Anne ve babadan segregasyon analizi
yapildi. Notropeni acisindan cocuk hematoloji simdilik ek oneride
bulunmadi. Hastanin genel durumu iyi klinik takipleri devam ediyor.

Sonug: Kardiyomiyopati saptanan hastalarda metabolik hastaliklarin
arastirllmasi onemlidir. Kardiyomiyopatiye eslik eden ndétropeni,
tekrarlayan enfeksiyonlar varsa Barth sendromu gibi nadir bir hastalik
olabilecegi akilda tutulmahdir.

Anahtar Kelimeler: Barth sendromu, Tafazzin, kardiyomiyopati



