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Degerli Meslektaslarimiz,

Marmara Pediatri Dernegi’nin diizenleyecegi, 10. Marmara Pediatri Kongresi’nin 7-9 Nisan 2023 tarihleri arasinda Elite
World Asia-istanbul otelinde canli yapilacagini bildirmekten biiyiik mutluluk duymaktayiz.

Cocuk Sagligi ve Hastaliklarinda butiincil ve kanita dayali yaklasimlarin tartisilacagi kongremizde, alaninda genis bilgi ve
tecrlibeye sahip degerli 6gretim lyelerimiz deneyimlerini bizlerle paylasacaktir.

Gectigimiz yillarda basarili sekilde gerceklestirdigimiz dijital kongrelerimizin ardindan, bu sene pandemi sonrasi ilk
canli kongremizin bilimsel icerik olarak son derece tatmin edici gececegine inanmaktayiz. Bu biyik bulusmanin sizlerin
katkilariyla degerlenecegi bilinci ile sizleri davet ediyor, destek ve katkilariniz icin simdiden tesekkiir ediyoruz.

En icten sevgi ve saygilarimizla,
10. Marmara Pediatri Kongresi Bagkanlari Marmara Pediatri Dernegi Baskani

Prof. Dr. Engin TUTAR Prof. Dr. Figen AKALIN
Prof. Dr. Serap DEMIRCIOGLU TURAN
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KURULLAR

KONGRE DUZENLEME KURULU

KONGRE BASKANLARI
Serap DEMIRCIOGLU TURAN
Engin TUTAR

KONGRE BiLIMSEL SEKRETARYA
Elif EROLU
Giilten OZTURK

KONGRE DUZENLEME KURULU
Serap DEMIRCIOGLU TURAN

Engin TUTAR
Ela ERDEM ERALP
Elif EROLU
Giilten OZTURK
Oguzhan DELICAN
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MARMARA PEDIATRi DERNEGi YONETiIM KURULU

Figen AKALIN
Bilge SAHIN AKKELLE
Harika ALPAY
Emel Eksi ALP
Elif KARAKOC AYDINER
Safa BARIS
Hatice Ezgi BARIS
Abdullah BEREKET
Hilya Selva BILGEN
Perran BORAN
Berna SAYLAN CEViK
Oguzhan DELICAN
Omer DOGRU

Baskan
Figen AKALIN

Bagkan Yardimcisi
Perran BORAN

Genel Sekreter

Elif KARAKOG AYDINER

Sayman 5
Biilent KARADAG

Uye
ibrahim GOKCE

BiLIMSEL KURUL

Nursah EKER
H.Nursel ELCIOGLU
Ela ERDEM ERALP

Elif EROLU
ibrahim GOKCE
Yasemin GOKDEMIR

Tilay GURAN

Belma HALILOGLU
Burcu OZTURK HiSMi
Biilent KARADAG
Selen KARAGOZLU
Eda KEPENEKLI
Ahmet KOC

Asli MEMISOGLU
Hilya OZDEMIR
Eren OZEK
Ahmet Oguzhan OZEN
Giilten OZTURK
Deniz ERTEM SAHINOGLU
Serap DEMIRCIOGLU TURAN
Engin TUTAR
A.Gllnur TOKUC
Dilsad TURKDOGAN
Niliifer YALINDAG OZTURK
Olcay UNVER
Nurdan YILDIZ
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BiLIMSEL PROGRAM

7 NiSAN 2023, CUMA
KURSLAR

1. PEDIATRiIK KARDIYAK ACILLER KURSU

Kurs Sorumlulari: Figen Akalin, Elif Erolu

08:30-09:00 ACILIS

09:00-09:30 Acile Bagvuran Akut Gogls Agrisi Evi¢c Zeynep Akgiin
09:30-10:00 Yenidoganda Acil Miidahale Gerektiren Kalp Hastaliklari Elif Erolu
10:00-10:30 ARA

10:30-11:00 Hipoksik Spell Tani ve Tedavisi Selen Karagézlii
11:00-11:30 Akut Kalp Yetmezligi Ayse Inci Yildinm
11:30-12:00 Tartisma - Olgu Sunumu

12:00-13:00 OGLE YEMEGI

13:00-13:30 Senkop Niliifer Cetiner
13:30-14:00 Supraventrikiler Tasikardilerin Acil Tani ve Tedavisi Yakup Ergiil
14:00-14:30 ARA

14:30-15:00 Ventrikiler Tasikardilerin Acil Tani ve Tedavisi Osman Kii¢likosmanoglu
15:00-15:30 Bradiaritmilere Acil Yaklasim Mehmet Karacan
15:30-16:00 Tartisma - Olgu Sunumu

16:00-16:30 KAPANIS
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KURSLAR

2. YENIDOGANDA GUNCEL TARTISMALAR KURSU

Kurs Bagkani: Eren Ozek

08:50-09:00 ACILIS
Hiilya Bilgen,
08:30-11:00 Oturum Bagskanlari: L .
Hiilya Ozdemir
09:00-09:30 Pretermde Akciger Koruyucu Stratejiler Merih Cetinkaya
BPD’de Postnatal Steroid Kullanimi: Son Calismalar, Son . .
09:30-10:00 . Tugba Giirsoy
Oneriler
10:00-10:30 ARA
Akciger Ultrasonu: Skorlama Klinik Yaklasimi Nasil
10:30-11:00 . o Gonca Vardar
Yonlendirilir?
Hiilya Bilgen,
Merih Cetinkaya,
11:00-12:00 Yuvarlak Masa Tartismasi . .
Tugba Giirsoy,
Hiilya Ozdemir
12:00-13:00 OGLE YEMEGI
Merih Cetinkaya,
13:00-15:30 Oturum Baskanlari: L
Asli Memisoglu
Hipotermi Tedavisi: Endikasyonlar,
13:00-13:30 . . Handan Hakyemez Toptan
Nasil Uygulanir, Takip Protokolleri
13:30-14:00 Hipotermide Sinirdaki Endikasyonlar: Kanit Var mi? Sinem Glilcan Kersin
14:00-14:30 ARA
Preterm Beynin Noro Gériintiilemesi: Kime, Ne Zaman, Oneriler .
14:30-15:00 . Fahri Ovali
Ne Diyor?
Fahri Ovali,
15:00-15:30 Yuvarlak Masa Tartismasi Merih Cetinkaya,
Asli Memisoglu
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08:30-08:40 ACILIS Abdullah Bereket
08:40-09:05 Yenidogan Tarama Programlari - Prensipler Pinar Ay
09:05-09:30 Topuk Kanindan Laboratuvara Goncaglil Haklar
09:30-10:00 Fenilketoniri Tarama Programi Burcu Hismi
10:00-10:30 ARA

10:30-11:00 Konjenital Hipotiroidi Tarama Programi Zehra Yavas Abali
11:00-11:30 Biyotidinaz Tarama Programi Mehmet Cihan Balci
11:30-12:00 Kistik Fibrozis Tarama Programi Fazilet Karakog

12:00-13:00

OGLE YEMEGI

Biisra Guirpinar Tosun

13:00-13:30 Konjenital Adrenal Hiperplazi Tarama Programi

13:30-14:00 Spinal Muskdler Atrofi Tarama Programi Giilten Oztiirk
14:00-14:30 ARA

14:30-15:00 isitme Tarama Programi Ayca Ciprut

15:00-15:30 Yenidogan Tarama Programlarinda Glincel Durum Rahsan Cinar, Elif Yiiriiker
15:30-16:00 Cocuk Saghgi izleminde Muayene ile Yapilan Taramalar Bahar Kural

16:00-16:15 Dilek - Temenni - Oneriler

16:15-16:30 KAPANIS
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7 NiSAN 2023, CUMA
KURSLAR

4. GUNCEL ASILAMA ONERILERI

08:30-08:40 ACILIS Eda Kepenekli Kadayifci
Ayper Somer,
Oturum 1 - Bagkanlar:
Nurhayat Yakut
08:40-09:10 Genel Bagisiklama Prensipleri Nazan Dalgi¢
09:10-09:30 Vaka Ornekleri ile Asi Sonrasi istenmeyen Etkiler Ayper Somer
09:30-09:55 Asl Yanitsizhg Eda Kepenekli Kadayif¢i
09:55-10:05 Sorular-Tartisma
10:00-10:30 ARA
Nalan Karabayir,
10:30-12:00 Oturum 2 - Bagkanlar:
Ayse Karaaslan
10:30-11:10 Riskli Grup Asilamasinda Marmara Protokolii Ezgi Baris
Ulusal Bagisiklama Takviminde Henliz Yer Almayan Asilari Takvime
Nasil Yerlestirelim? Sevliya Demir
I. B6lUim

11:10-11:50
Ulusal Bagisiklama Takviminde Henuiz Yer Almayan Asilari Takvime
Nasil Yerlestirelim? Glilsen Akkog
Il. Bolim

11:50-12:00 Sorular-Tartisma

12:00-13:00

OGLE YEMEGI
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7 NiSAN 2023, CUMA

KURSLAR

5. ENTERAL ve PARENTERAL BESLENMEDE iLKELER KURSU

Deniz Ertem,
Oturum Baskanlari:

Bilge Sahin Akkelle
08:50-09:00 ACILIS Deniz Ertem
09:00-09:30 Beslenme Durumunun Degerlendirilmesi Engin Tutar

Enteral Beslenmede Temel ilkeler: Tanimi - Uygulama Yollari -
09:30-10:00 ] Aykut Bayrak
Endikasyonlari

10:00-10:30 ARA

interaktif Olgu Sunumu: Enteral Beslenmeyi Nasil L
10:30-11:00 Birol Oztiirk
Uygulayalim?

11:00-11:30 Enteral Beslenme Uriinleri Glinsel Kutluk

11:30-12:00 Sorular - Tartisma

12:00-13:00 OGLE YEMEGI

13:00-14:00 interaktif Olgu Sunumlari: Hangi Enteral Beslenme Uriiniinii Tercih Edelim?
13:00-13:30 Olgu1 Bilge Sahin Akkelle
13:30-14:00 Olgu 2 Birol Oztiirk
14:30-15:00 Parenteral Beslenmede Temel ilkeler Zerrin Onal
15:00-15:30 interaktif Olgu Sunumu TPN Hazirlanmasi ve Uygulanmasi Bilge Sahin Akkelle

15:30-16:00 Sorular - Tartisma
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SALON A - 10. Marmara Pediatri Kongresi 1. Giin

08:30-09:00 ACILIS TORENI

ACILIS KONFERANSI
Oturum Baskanlani: Figen Akalin, Elif Aydiner Karakog

09:00-09:45
09:00-10:30 Tip Alaninda insan Bilimleri ve Sanat, Resimler ve Ressamlar Pediatristlere Neler Soyler?
: : Sefik Gorkey

09:45-10:30 .
Afetin Ardindan Koruyucu ve Onleyici Cocuk Ruh Saghgi
Ayse Rodopman Arman

PANEL: COCUK GOGUS HASTALIKLARI
Son Rehberler Esliginde Pediatrik Astima Yaklagim
Oturum Baskanlani: Elif Dagli, Ayten Pamukgu

Cocuklarda Astim Tanisi ve Klinigi
Emine Atag

Akut Astim Atagi Tedavisi

Zeynep Seda Uyan

Astim Tedavisi ve Agir Astim
Biilent Karadag

UYDU SEMPOZYUMU: Agir Eozinofilik Ashmda Anti IL-5 Tedavisi &
Biyolojik Tedaviye Dair Merak Edilenler

Oturum Bagskani: Biilent Karadag

Fazilet Karakog

10:45-11:45

11:45-12:30

SEMPOZYUM

Oturum Baskanlari: Fahri Ovall,Yiiksel Yilmaz
13:30-14:15
Boy Kisaligi Tedavisinde Yeni Ufuklar
Saygin Abali

PANEL: COCUK GASTROENTOROLOJi
Gastroozofageal Reflii Hastaliginda Biitiinciil Yaklagim
Oturum Baskanlari: Deniz Ertem, Ender Pehlivanoglu

Pediatrik Gastrodzofageal Reflii Hastaligi ve Ozofageal Semptomatoloji

G6khan Baysoy .

Gastroozofageal Reflii Hastaliginda Ozofagus Disi Semptomatoloji

Cigdem Arikan

Gastroozofageal Reflii Hastaliginda Tanisal Yontemler: Hangi Hastada, Hangi Yontem?
Engin Tutar

Gastroozofageal Reflii Hastaliginda Tedavi; Cerrahi Ne Zaman?

Bilge Sahin Akkelle

14:15-15:15
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SALON A - 10. Marmara Pediatri Kongresi 1. Giin

PANEL: COCUK ENDOKRINOLOJi VE DiYABET

Cocukluk Cagi Obezitesinde Biitiinciil ve Kanita Dayali Yaklagimlar
Oturum Baskanlar: Firdevs Bas, Tiilay Giiran

15:30-16:30 Cocukluk Cagi Obesitesinin Tani ve Yonetiminde Pediatristin Rolii
Abdullah Bereket

Cocukluk Cagi Obezitesinde Giincel Tedavi Yaklagimlari

Zeynep Atay

PANEL: YENIDOGAN )
Oturum Baskanlari: Eren Ozek, Hiilya Bilgen

16:30-17:15
Yenidoganda Hipotansiyon
Asl Memisoglu
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8 NiSAN 2023, CUMARTESI

BiLIMSEL PROGRAM

SALON B - 10. Marmara Pediatri Kongresi 1. Giin

PANEL: SOSYAL PEDIATRI

Cocuklukta Davranigsal Uyku Sorunlari ve Depresyon: Cocuk Hekimleri Olarak Ne Kadar Farkindayiz?

Neler Yapabiliriz?
Oturum Baskanlani: Giilbin Gék¢ay, Emel Glir

10:45-11:45
Davranissal insomni, Perinatal Depresyonda Saglkli Diisiinmek
Perran Boran
Cocukluk Gagi Depresyonu
Nicel Yildiz Silahli
SEMPOZYUM
Oturum Baskanlani: Dilsad Tiirkdogan, Engin Tutar
13:30-14:15
Pediyatrik Nérotransmitter Bozukluklarinda Dogru Tani Giigliigu
Giilten Oztiirk
PANEL: COCUK GENETIK
Oturum Baskanlari: Beyhan Tiiysiiz, Nursel Elcioglu
14:15-15:15 Gelisimsel Beyin Hastaliklarinin Genetigi ve Modellenmesi
Kaya Bilgiivar
Otizm Spektrum Bozukluklarinda Etyolojiden Tedaviye Genetik Gelismeler
Hande Kaymakgalan
PANEL: COCUK ROMATOLOJi
Oturum Baskanlani: Nuray Aktay Ayaz, Kenan Barut
Monogenik Otoinflamatuar Hastaliklar ve PFAPA Sendromu: Giincel Yaklasim ve Tedavi Se¢enekleri
15:30-16:30 Ozgiir Kasapgopur
Jiivenil idiopatik Artrit Yonetiminde Multidisipliner Yaklagim
Oya Kéker Turan
Cocukluk Cagi Sistemik Lupus Eritematozus: Giincel Tanisal Yaklagim
Sezgin Sahin
PANEL: COCUK ENFEKSIYON HASTALIKLARI
Oturum Baskanlani: Eda Kepenekli, Nevin Hatipoglu
16:30-17:15

Kimde, Ne Zaman Konjenital Enfeksiyon Diisiinelim?
Canan Caymaz
11
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BiLIMSEL PROGRAM

SALON C - 10. Marmara Pediatri Kongresi 1. Giin

10:45-11:45

PANEL: COCUK CERRAHiSi
Oturum Baskanlari: Tolga Dagli, Halil Tugtepe

Parapnémonik Efiizyon

Glrsu Kiyan

Cocuklarda Over Patolojileri

Kivilcim Cerit

Cocuklarda Mesane Fonksiyon Bozukluklari
Ahsen Karagézlii Akgiil

11:45-12:45

12:30-13:30

SOzLU SUNUMLAR

OGLE YEMEGI

PANEL: COCUK KULAK BURUN BOGAZ HASTALIKLARI
Oturum Baskanlarn: Cagatay Oysu, Ali Cemal Yumusakhuylu

Cocuklarda Ses Kisikhgi

14:15-15:15 Necati Enver
Cocuklarda isitme Azl
Yavuz Giindogdu
Cocuklarada Burun Akintisi ve Burun Tikanikhigi
Orhan Asya
15:15-15:30 ARA
15:30-16:30 SOGzLU SUNUMLAR
16:30-17:15 SOzLU SUNUMLAR

12
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SALON A - 10. Marmara Pediatri Kongresi 2. Giin

PANEL: COCUK YOGUN BAKIM
Cocuk Yogun Bakim Hastalarinda Kanita Dayali Yaklagimlar
Oturum Baskanlan: Niliifer Yalindag Oztiirk, Agop Citak

Sepsis ve Septik Sok
09:00-10:00
Muhterem Duyu

PARDS (Pediatrik Akut Solunum Yetmezligi Sendromu)
Filiz Yetimakman Erdogan

Adgir Kafa Travmasi

Feyza Girgin incekdy

10:00-10:15 ARA

PANEL: COCUK NOROLOJI
Cocuk Norolojisinde Genetik Yaklasim ve Tamamlayici Tedaviler

Oturum Bagskanlani: Dilsad Tiirkdogan, Olcay Unver

Febril N6betlerde Genetik ve Kisiye Ozel Tedaviler
10:15-11:15 .
Olcay Unver

Noéromuskuler Hastaliklarda Genetik Tani ve Kisiye Ozel Tedaviler
Haluk Topaloglu

Norolojide Genetik Testlere Giris

Pinar Ata

SEMPOZYUM: COCUKLARDA BACAK DEFORMITELERINE YAKLASIM

Oturum Baskani: Serap Demircioglu Turan

11:15-12:00 Ortopedik Yaklagim
Ahmet Hamdi Akglille
Endokrinolojik Yaklagim
Mehmet Eltan

12:00-13:00 OGLE YEMEGi / POSTER SUNUMLAR

SOYLESI
Oturum Baskani: Engin Tutar

13:00-13:45 . .
Geze Yaza Bi’Diinya Sohbetleri

Goncaglil Haklar

13
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SALON A - 10. Marmara Pediatri Kongresi 2. Giin

PANEL: COCUK KARDIYOLOJiSi
Kardiyoloji Konsiiltasyonundan Ne Bekliyoruz?

Oturum Baskanlan: Funda Oztung, Figen Akalin

Kardiyoloji oturumu:

Atesli Cocukta Kardiyoloji Konsiiltasyonu
13:45-14:45 Reyhan Dedeoglu

ilag Kullanimi Oncesi Kardiyoloji Konsiiltasyonu
Kazim Oztarhan

Cerrahi Oncesi Kardiyoloji Konsiiltasyonu
Ozlem Sarisoy

Troponin Ne Zaman Bakilmali, Onemi Nedir?
Elif Erolu

PANEL: COCUK ALERJi

Alerji immiinolojide Biitiinciil ve Kanita Dayali Yaklagimlar
Oturum Bagkanlari: Ahmet O§uzhan Ozen, Safa Baris
15:00-16:00
Besin Alerjisi Tani ve Tedavisinde Kanita Dayali Yaklagimlar: Sik Yapilan Hatalar
Metin Aydogan

Primer immiin Yetmezliklere Biitiinciil Yaklasimda Pediatristin Rolii

Cigdem Aydogmus

16:00-17:00 KAPANIS
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9 NiSAN 2023, PAZAR
BiLIMSEL PROGRAM

SALON B - 10. Marmara Pediatri Kongresi 2. Giin

PANEL: COCUK METABOLIZMA

Pediatri Polikliniginde Kalitsal Metabolik Hastalik ipuglan
Oturum Baskanlari: Giilden Gékgay, Burcu Oztiirk Hismi
05:00-10:00 Klinik ipuglan

Tanyel Ziibarioglu
Biyokimyasal ipuglan
Yilmaz Yildiz

10:00-10:15 ARA

PANEL: COCUK NEFROLOJIiSi
Oturum Baskanlani: Harika Alpay, Ferah Sénmez

10:15-11:15 VUR’da Giincel Durum

ibrahim Gékge

Cocukluk Cagi Hipertansiyon Yonetiminde Zorluklar
Neslihan Cicek

11:15-12:15 $6zLU SUNUMLAR

12:00-13:00 OGLE YEMEGI / POSTER SUNUMLAR

PANEL: COCUK HEMATOLOJi - ONKOLOJi
Nutrisyonel Anemilere Biitiinciil Yaklagim
Oturum Baskanlan: Ayse Glilnur Tokug, Ahmet Kog

Demir Eksikligi Anemisi
Rabia Emel Senay

Folik Asit Eksikligi
Birsen Baysal

Vitamin B12 Eksikligi
Burcu Tufan Tas

13:45-14:45

14:45-15:00 ARA

PANEL: COCUK ACiL
Yiiksek Ates ile Cocuk Acile Getirilen Hasta
Oturum Bagskanlari: Metin Uysalol, Emel Eksi Alp

Laboratuvar Tetkikleri: Kime, Hangi Tetkikleri Yapalim?
Metin Uysalol

Tedavi Oncelikleri Nelerdir?

Emel Eksi Alp

izlemi Nasil Olmali?

Giilser Esen Besli

15:00-16:00

15
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SALON C - 10. Marmara Pediatri Kongresi 2. Giin

09:00-10:00

10:00-10:15

PANEL: COCUK BEYiN CERRAHISI
Beyin ve Sinir Cerrahisi Bakis Agisindan Konjenital ve Gelisimsel Santral Sinir Sistemi Anomalileri
Oturum Baskani: Adnan Dadg¢inar

Kranial Anomaliler
Adnan Dadgginar
Aclik Spinal Disrafizm
Onur Erdogan

Kapali Spinal Disrafizm
Mustafa Sakar

ARA

PANEL: COCUK ORTOPEDISi
Oturum Baskanlan: Hasan Hilmi Muratli

Gelisimsel Kalga Displazisi

10:15-11:15 Murat Kaya
Cocuklarda Pes Planus ve Sik Goriilen Ayak Problemleri
Ahmet Hamdi Akgiille
Cocukluk Cagi Kemik ve Eklem Enfeksiyonlari
Evrim Sirin
11:15-12:15 sOzLU SUNUMLAR
12:00-13:00 OGLE YEMEGi
13:00-14:00 sOzLU SUNUMLAR
14:00-15:00 SOzLU SUNUMLAR
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KONUSMACI OZETLERI

KONJENITAL BEYiN ANOMALILERI

Prof. Dr. Adnan Dagginar

Marmara U. Tip F. Beyin ve Sinir Cerrahisi AD

Konjenitall beyin anomalileri, bebeklik ve cocukluk caginda karsilastigimiz dogumsal bireyin ileriki yasamini da etkileyen
problemlerdir.

Beyin gelisiminin cesitli safhalarinda pek ¢ok nedenle ortaya ¢ikabilen bu anomalileri kabaca prosensefalon, mid brain
ve hind brain anomalileri olarak ayirabiliriz.

Bunlarin i¢inde ozellikle kommisural anomaliler, néronal go¢ ve differensiasyon anomalileri, serebellar ve beyin
sapl anomalileriyle konjenital kistik lezyonlar ve kalvarial anomaliler klinik olarak géze carpmaktadir. Baslica konular
korpus kallozum disgenezisi, kortikal heterotopiler ve néronal go¢ anomalileri, serebellar hipoplaziler, Dandy Walker
Malformasyonu, Joubert sendromu, benign intrakranial kistler Chiari Malformasyonlaridir.

Bu konusmada bu anomalilerle ilgili 6rnek olgular tartisilarak hastaliklarin tanimi, radyolojik teshisi ve klinik tablolariyla
ilgili bilgi verilmeye calisilacakr.

KAYNAKLAR

1. Barkovich AJ, Rayboud C. Congenital malformations brain and the skull. Pediatric Neuroimaging 6. Baski 564-
858, Walter-Kluwers ,2019

2. Albright AL, Pollack IF, Adelson PD. Congenital and developmental cerebral disorders. Principles and Practice of
Pediatric Neurosurgery 3. Baski, 101-299, Thieme,2015
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YENIiDOGANDA HiPOTANSIYON
Asli Memisoglu

Marmara Universitesi-Neonatoloji Bilim Dall

Hipotansiyon, yenidoganda hemodinamik yetersizlik sonucunda ortaya cikan bulgulardan sadece biridir. Erken postnatal
gecis donemine adaptasyonun saglanamamasi, sepsis, konjenital kalp anomalileri, hemodinamik olarak anlamli patent
duktus arteriosus, nekrotizan enterokolit gibi sistemik enflamatuar hastaliklar, persistan pulmoner hipertansiyon ve
dehidrasyon gibi gesitli klinik durumlar sonucunda hemodinamik bozukluk ortaya cikabilir. Sonucgta olusan diizensiz
sistemik ve serebral kan akisinin, nérogelisimsel sonug¢ ve sagkalim Ulzerinde olumsuz etkiye sahip oldugu kabul
edilmektedir. Normal yenidoganin fizyolojisinin, hastalik patofizyolojisinin ve kullanilan vazoaktif ilaglarin 6zelliklerinin
anlasiimasi, bakim kalitesini ve sakatlik olmadan sagkalimda iyilesmeyi artirabilir.

Tarihsel olarak, yenidoganda hemodinamik bozukluk i¢in tedavi gereksinimine karar verirken, blyik 6lctide pulmoner
veya sistemik dolasimin (6rnegin, kan basinci) yeterliliginin kaba olgciimlerine gore karar verilmektedir. Ginimizde
¢igir acan klinik g¢alismalar yoluyla yenidogan bakiminda 6nemli ilerlemeler kaydedilmesine ragmen, yenidogan
hipotansiyonu ve sok tablosunun yonetimi (st dizey kanitlar olmaksizin genellikle klinisyeninin deneyimine ve
egitimine gore yapilmaktadir. Ancak son yillarda neonatologlarin hedeflenmis neonatal fonksiyonel ekokardiyografi
(TNE) uygulamalarini 6grenme hevesleri sayesinde, seri hemodinamik degerlendirme yapilabilmekte ve bu yéntem
tedavi yonetimine dahil edilmektedir. Cagdas yenidogan yogun bakim lnitelerinde hemodinamisi bozulmus hipotansif
yenidoganlarin izleminde, geleneksel izleme yontemlerine (kan basinci ve kalp hizi 6lgimd, kapiller dolum zamani,
idrar ¢ikisi ve laktat gibi yaygin hemodinamik dlgiimler) ek olarak fonksiyonel ekokardiyografi, perfiizyon indeksi (Pl),
kizilotesine yakin spektroskopi (NIRS) ile doku oksijenasyonunun degerlendirilmesi gibi yéntemler de kullaniimaktadir.
Bu sunumda, yenidogan hipotansiyonu tedavisi, altta yatan hemodinamik bozulmanin patofizyolojisi 6zetlenerek,
hemodinamik bozulmanin altindaki nedene ve duruma yonelik en uygun yénetim plani énerilmektedir.

Onerilen Kaynaklar:

1. GiesingerRE,McNamaraPJ.Hemodynamicinstabilityinthecriticallyillneonate: Anapproachtocardiovascularsupport
based on disease pathophysiology. Semin Perinatol. 2016 Apr;40(3):174-88. doi: 10.1053/j.semperi.2015.12.005.
Epub 2016 Jan 14. PMID: 26778235.

2. Elsayed Y, Abdul Wahab MG. A new physiologic-based integrated algorithm in the management of neonatal
hemodynamic instability. Eur J Pediatr. 2022 Mar;181(3):1277-1291. doi: 10.1007/s00431-021-04307-5. Epub 2021
Nov 8. PMID: 34748080.
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FOLIK ASIT EKSIKLIGI
Uzm. Dr. Birsen Baysal
Marmara Universitesi, Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi

Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Boliimii

Adini yaprak anlamina gelen “ folium” dan alan folik asit, suda eriyen B grubu vitaminidir. Folat, 6zellikle yesil yaprakli
sebzelerde, karaciger gibi besinlerde bulunan dogal formdur. Folik asit ise zenginlestirilmis gidalarda ve takviyelerde
bulunan folatin sentezlenmis tiirevidir ve biyoyararlanimi folattan ylksektir. Folat jejunumdan emilir ve karacigerde
inaktif formu olan 5-metiltetrahidrofolat (5-metil THFA) formuna doénustirilir. Serumda bulunan 5-metil THFA,
hiicrelerde biyolojik olarak aktif form olan THFA’a demetile olur. Folat, DNA/RNA sentezi ve metilasyonu, redoks ve
tetrahidrobiopterin metabolizmasi gibi ¢ok cesitli temel metabolik olaylar icin gereklidir. Viicutta yaklasik 1-20 mg
folat deposu vardir ve %50’si karacigerde depolanir. Glinliik ihtiyag; eriskinlerde 200 - 400 mcg, cocuklarda yasa gore
degismekle birlikte 0-1 yas icin 50 mcg, 1-12 yas icin 50-200 mcg’dir. Hamilelik ve emzirme donemlerinde bu ihtiyag artar.
Diyetle yetersiz alim, folat emilim bozukluguna neden olan gartrointestinal sistem patolojileri, folat antagonisti olan veya
emilimini engelleyen ila¢ kullanimi, folat emilimi ve metabolizmasinda gerekli olan enzimlerin konjenital eksiklikleri,
kronik hemolitik hastaliklar veya prematurite, addlesan donem gibi hizli gelisimin oldugu donemlerde folat ihtiyacinda
artisa bagli olarak folik asit eksikligi gorulir. Ayrica vitamin B12 eksikligi, alkolizim ve diyaliz de folik asit eksikligine neden
olur. Megaloblastik anemi, pansitopeni, glossit, stomatit, karin agrisi, ishal ve néropsikiyatrik bozukluklar gibi klinik
bulgulara neden olur. Gebelikte folat eksikliginin noral tlip defektlerine neden olabilecegi unutulmamahdir. Folik asit
duslkliagi ile birlikte homosisitein yiksekligi, beraberinde vitamin b12 diizeylerinin normal olmasi laboratuvar olarak
taniy1 koydurur. Tedavi icin gerekli olan folik asit dozu, altta yatan patolojiye baghdir. Giinde 1-5 mg folik asit alimiyla
¢ogu hastada iyi yanit alinir. Ayrica, eksikligine neden olan patolojileri de tedavi etmek gerekir.

Referanslar:

1. Merrell BJ, McMurry JP. Folic acid. 2022 Dec 21. In: StatPearls [Internet]. Treasure Island (FL): StatPearls Publishing;
2023 Jan-.

2. Depuis Z, Gatineau-Sailliant S, Ketelslegers O, Minon JM, Seghaye MC, Vasbien M, Dresse MF. Pancytopenia
Due to Vitamin B12 and Folic Acid Deficiency-A Case Report. Pediatr Rep . 2022 Mar 3;14(1):106-114. doi: 10.3390/
pediatric14010016.

3. Chandra J, Dewan P, Kumar P, Mahajan A, Singh P, Dhingra B, Radhakrishnan N, Sharma R, Manglani M, Rawat AK,
Gupta P, Gomber S, Bhat S, Gaikwad P, Elizabeth KE, Bansal D, Dubey AP, Shah N, Kini P, Trehan A, Datta K, Basavraja
GV, Saxena V, Kumar RR.Diagnosis, Treatment and Prevention of Nutritional Anemia in Children: Recommendations of
the Joint Committee of Pediatric Hematology-Oncology Chapter and Pediatric and Adolescent Nutrition Society of the
Indian Academy of Pediatrics. Indian Pediatr. 2022 Oct 15;59(10):782-801
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NUTRISYONEL ANEMILERE BUTUNCUL YAKLASIM
VITAMIN B12 EKSIKLiGi

) Burcu Tufan Tas
Marmara Universitesi Pendik E§itim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hematoloji

insanlar B12 vitaminini ihtiyaglarini hayvansal gidalardan karsilarlar. Karaciger, kirmizi et, deniz tiriinleri B12 vitamininden
oldukga zengindir.! Yiyecekle alinan B12 vitamini proteine baglidir, midede asit ve pepsinle proteinden ayrilir. Tukriik
ve gastrik sekresyonlardaki haptokorrine baglanir. Haptokorrin-B12 vitamini kompleksindeki B12 vitamini pankreatik
proteazlarla serbestlesir. Proksimal ileumda intrinsik faktére(iF) baglanir, ileum mukoza hiicreleri (izerindeki kubilin-
amnionless(CUBAM) reseptdr kompleksine baglanarak hicreye alinir. Portal dolasimda transkobalamine baglanir.
Dokularda adenozilkobalamin ve metilkobalamine donistlralir.2 Asamalarin her birindeki bozukluklar eksiklik gelistirir.
Cocukluk ¢aginda ginlik ihtiya¢ 0.4-2.4 ug arasindadir.!

Besinsel eksiklik, edinsel, dogustan absorpsiyon, tasinma, metabolizmada bozukluga yol agan durumlar eksiklige yol
acabilir. Dogumda deponun eksikligi, diyetin fakir olmasi, vejeteryan beslenme, ¢élyak, chron’s hastaligi, iF yoklugu,
Immerslund-Grasbeck Sendromu(iGS), enfeksiyon, aklohidri, proton pompa inhibitérlerinin uzun siireli kullanimi, ileal,
gastrik rezeksiyonlar, genetik metabolizmadaki bozukluklar eksiklik nedenlerdir.?

Sat cocuklarinda tarti alamama, agirlik kaybi, istahsizlik, irritabilite, tremor, gligsiizliik, solukluk, kusma, kronik ishal,
blyuklerde halsizlik, cabuk yorulma, ikter, dilde acima-yanma hissi, unutkanlk, mental durumda bozulma, okul
basarisinda azalma gorulebilir.3 Norolojik bozukluklar hematolojik bozukluklar olmadan da ortaya c¢ikabilir.*3

Solukluk, atrofik glossit, bliylime, gelisme geriligi, dilde papillalarda atrofi goriilebilir. Makro-ovalositik anemi,
RDW artisi, notropeni, trombositopeni, periferik kan yaymasinda makrositoz, anizositoz, poiklositoz, noétrofillerde
hipersegmentasyon gorilebilir. Kemik iligi incelemesi genellikle gerekmez. LDH, bilirlibin, demir dizeyleri yiksek,
haptoglobin dlizeyi dustktar. 2

B12 vitamini diizeyi 200 pg/mL’'nin alti eksiklik kabul edilir.2 Metilmalonik asit, homosistein dizeyleri yliksek, persistan
proteinri IGS bulgusu olabilir.

Tedavide siyanokobalamin veya hidroksikobalamin 100 mikrogram-1 mg i.m haftada 1-2 defa olmak lizere 5-10 kez
onerilir. No6rolojik bozuklugu olmayanlarda 1-2 mg/giin dozunda 3-6 ay agizdan da verilebilirTedaviye hizli hematolojik
cevap alinir, tedavinin 3-4. giinlerinde retikiilositoz baslar, Hb 3-4 glinde ortalama 1 gr/dL yikselir. Cevreye ilgisizlik,
dikkatsizlik, dalginhk gibi bulgular 48-72 saatte diizelir. Gelisme geriliginin diizelmesi aylar siirebilir. Kalici nérolojik hasar
olabilir.!

Kaynaklar

Kog¢ A. Megaloblastik Anemiler. Yurdakdk M, editor. Yurdakdk Pediatri. 1. Baski. Ankara: Giines Tip Kitabevleri; 2017.
p.3298-3307.

1. Carmel R, Watkins D, Rosenblatt DS. Megaloblastic Anemia. In: Orkin SH, Fisher DE, Ginsburg D, LookAT, Lux SE,
Nathan DG, eds. Nathan and Oski’s Hematology and Oncology of Infancy and Childhood. 8th ed. Philadelphia:
Elsevier Saunders; 2015. p.308-34.

2. Turk Hematoloji Dernegi B12 Vitamin Eksikligi Tani ve Tedavi Kilavuzu, 2011; Bdlim 1: p.3-10.
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KONJENITAL ADRENAL HiPERPLAZi TARAMA PROGRAMI
Biisra Giirpinar Tosun

Marmara Universitesi, Pendik E§itim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Endokrinoloji

Giris: Adrenal steroidogenez adrenal bezde bir takim enzimler ve bunlara yardimci olan kofaktorlerin etkisi kolesteroliin
mitokondri membranindan igeri alinmasi ardindan zona glomerulosada aldosteron, zona fasikulatada kortizol ve
zona retikulariste cinsiyet steroidlerinin sentezlenme basamaklarini icerir (1). Bu enzimlerden birinin genetik eksikligi
konjenital adrenal hiperplaziler hastalik grubunu olusturur. OR kalitilirlar. En sik 21 hidroksilaz enzim eksikligi gorilir
(%90-95)(2). iki klinik formu vardir: Birinci klasik formun insidansi 1/10.000-15.000 olup klinik erken baslangigli tuz kaybi
krizi (0zellikle postnatal 2. haftadan sonra emmeme, kusma, dehidratasyon, hipoglisemi, tuz kaybi bulgulari baslar),
kizlarda ambigius genitalya, hiperpigmentasyon, pre- ve postnatal virilizasyon bulgularidir (3-5).

KAH Taramanin Amaci: Adrenal krize bagl morbidite ve mortaliteyi azaltmak, tuz kaybi olmayan erkek bebek, agir
virilizasyon gosteren kiz olgularin erken tani koymak.

KAH Tarama Yontem: KAH icin yenidogan taramasi artik diinyada artan sayida Ulkede yapilsa da protokoller ve rapor
edilen sonuglar farkli (6). Gliniimuzde toplam 10 milyondan fazla bebek diinyada taranmistir (7). 21-hidroksilaz eksikligi
sikhginin Glkemizde saptanmasi, tarama stratejisinin belirlenmesi, etkinlik analizinin yapilmasi amaciyla Saglik Bakanligl,
Turkiye Halk Saghgl Kurumu, Cocuk ve Ergen Sagligi Daire Bagkanliginin, Cocuk Endokrinoloji Dernegimizle isbirligi 3
Mart - 15 Temmuz 2017 tarihleri arasinda pilot tarama baslatildi. (Konya, Kayseri, Samsun, Adana). Ocak 2022 itibari
ile yaygin ulusal tarama baslatildi. Mevcut taramada hastane yatisi olacak ¢ok agir premature (<32 GH) ve distik tartli
bebekler (<1500 gr) taramaya alinmiyor. Postnatal 72. saatten sonra alinan tek topuk kaninda iki basamakl tarama testi
yapihyor. Birinci basamakta immunoassay ile 17-OHP duzeyi ¢alisiliyor.Term normal tartili bebekte 10 ng/mL ve lizeri,
preterm disik dogum agirlikh bebekte 15 ng/mL ve Gzeri deger sonuglanirsa ayni 6rnekte ikinci basamakta LC-MS/MS
yontemi ile steroid hormonlar calisiyor. ikinci basamakta 21-hidroksikortizol+170HP/ kortizole orani 1 ve iizerinde olan
(8) ve 11-deoksikortizol 10 ng/mL Gzerinde olan bebekler Cocuk Endokrinoloji kliniklerine KAH siiphesi ile yonlendiriliyor.

Sonug¢: KAH taramasinda amag klasik 21-Hidroksilaz eksikligine tani koymaktr. Tirkiye’de 2022 yilinda ulusallasan
taramada postnatal 3. glinden sonra alinan tek numunede, iki basamak steroid hormon analizi ¢alisiimaktadir. Stipheli
bebekler Cocuk Endokrin Hekimi tarafindan ayni giin degerlendiriliyor. Tarama yontemi gelistirmek icin calismalar devam
etmektedir.

1. Kirkgoz T, Guran T. Primary adrenal insufficiency in children: Diagnosis and management. Best Pract Res Clin Endocrinol
Metab. 2018;32(4):397-424.
2. Webb EA, Krone N. Current and novel approaches to children and young people with congenital adrenal hyperplasia
and adrenal insufficiency. Best Pract Res Clin Endocrinol Metab. 2015;29(3):449-68.
3. Giran T. Latest Insights on the Etiology and Management of Primary Adrenal Insufficiency in Children. J Clin Res
Pediatr Endocrinol. 2017;9(Suppl 2):9-22.
4. Miller WL. Congenital Adrenal Hyperplasia: Time to Replace 170HP with 21-Deoxycortisol. Horm Res Paediatr.
2019;91(6):416-20.
5. Miller WL, Auchus RJ. The molecular biology, biochemistry, and physiology of human steroidogenesis and its disorders.
Endocr Rev. 2011;32(1):81-151.
6. Therrell BL, Padilla CD, Loeber JG, Kneisser I, Saadallah A, Borrajo GJ, et al. Current status of newborn screening
worldwide: 2015. Semin Perinatol. 2015;39(3):171-87.
7. Claahsen-van der Grinten HL, Speiser PW, Ahmed SF, Arlt W, Auchus RJ, Falhammar H, et al. Congenital Adrenal
Hyperplasia-Current Insights in Pathophysiology, Diagnostics, and Management. Endocr Rev. 2022;43(1):91-159.
8. Janzen N, Peter M, Sander S, Steuerwald U, Terhardt M, Holtkamp U, et al. Newborn screening for congenital adrenal
hyperplasia: additional steroid profile using liquid chromatography-tandem mass spectrometry. J Clin Endocrinol Metab.
2007;92(7):2581-9.
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Troponin ne zaman bakilmali, 6nemi nedir?

Dog. Dr. Elif Erolu

Kardiyak troponinler (cTnl veya cTnT) miyokardiyal hasar icin tercih edilen biyobelirteg olarak bildirmistir. Cocuklarda
troponin diizeyleri basta gogiis agrisi yakinmasi ile basvuran cocuklar olmak tzere ¢ocuk hekimlerinin giderek artan
siklikta kullandigi bir biyobelirte¢ olmustur. Siklikla troponin idlizeyi gogus agrisi nedeniyle istenmektedir. Ancak cocukluk
caginda gogilis agrisinin nedeni nadiren kardiyak nedenler ile ilskilidir ve bu hastalarin cogunda da troponin dizeyi
normaldir. Bununla birlikte ¢ok farkh etiyolojik nedenlerle ¢ocuklarda miyokard hasari gelisebilir ve troponin diizeyleri
ylkselebilir.

Troponin, ¢izgili kas ve kalp kasi kasilmasi sirasinda miyozin baslarinin aktin filamentleri ile kalsiyuma bagimh
etkilesimlerini dizenleyen (¢ proteinden olusan bir komplekstir; troponin | (inhibitér), troponin C (Ca baglayici),
troponin T (tropomiyozin baglayici). Kardiyak troponin T ve | farkli genler tarafindan kodlandiklari igin iskelet kasindaki
troponinlerden farkhdir. Bu nedenle kardiyak troponin olarak adlandirilirlar. Troponin C’yi kodlayan gen, cizgili kasta
bulunan troponin izoformu ile ayni oldugu icin kardiyak 6zgtllugl yoktur. Troponin T, 4 farkl izoenzim igerir ve bunlardan
bazilari fetal iskelet kasinda ve hastalikli gizgili kasta (muskuler distrofi, kronik miyozit) bulunur. Fetal yasamda, troponin
I'nin 2 izoformu vardir; Yetiskin cTnl ve yetiskin iskelet Tnl’sine benzer bir izoform. Yetiskin iskelet Tnl’sine benzer form,
saglkli bebeklerde 9 ayda, dogustan kalp kusurlari olan ¢cocuklarda 2 yilda tamamen cTnl ile degistirir.

Bobrek yetmezligi cTnT dizeylerini yanlis bir sekilde ylkseltebilir veya diizeyin ylksek kalma siiresini uzatabilir. Muskdler
distrofi ve miyozit, iskelet kasinda kardiyak troponinlerin ekspresyonuna yol acabilir. Troponin yiiksekligine, miyokardin
oksijen talebive kaynagi arasindaki uyumsuzluk, miyokardin direkt hasari, kalp tutulumuna neden olan kalp disi hastaliklar
neden olabilir. Calismalar, troponin yiiksekligini predikte eden gostergeler olarak dykiide kardiyak kdkenli gbglis agrisi,
ekg’de ST segment, T dalga degisikligi oldugunu gostermistir. Miyokardit troponin yliksekliginin nedenleri arasinda
basi ¢ceken bir durumdur. Troponin yikselmesi kardiyak disfonksiyon veya aritmiler ile iliskilendirilmemistir, fakat ¢cok
yuksek troponin seviyeleri ekstrakorporeal membran oksijenasyonu (ECMO) kullanimi ve mortalite ile iligkilendirilmistir.
Miyokardit, akut koroner sendrom, koroner arter anomalilerinde troponin yiksektir ve ayirici tanida koroner anjiografi,
koroner BT anjiografi ve kardiyak MRI'dan faydalanilir. Miyokardiyal kdprilesme, hipertrofik kardiyomiyopatisi olmayan
cocukluk cagindaki anjina benzeri agri icin nadir fakat 6nemli bir ayirici tanidir. Siklikla hipertrofik KMP ile gorilse de
nadir olarak izole gorilebilir. Miyokardiyal kdprilesme, cocukluk ¢aginda senkop, anjina benzeri agri ve yiiksek Troponin
T degerleri icin nadir fakat olasi bir ayirici tani gibi gorlinmektedir. Sepsis, MISC gibi hastaliklarda troponin prognostik
bir belirteg olarak kullanilistir. Troponin yliksekligi saptandiginda miyokardiyal iskemi akilda bulunduruldugu kadar, bu
iskemiye neden olabilecek kalp disi nedenlerin de g6z éniinde bulundurulmasi gerekir.
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YUKSEK ATES ILE COCUK ACILE GETIRILEN HASTA
TEDAVi ONCELIKLERI NELERDIR?

Dr. Emel EKSi ALP

Marmara Universitesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Acil Bilim Dali

Ates, belirli bir uyarana yanit olarak, viicut sicakliginin merkezi sinir sisteminin kontroll altinda olagan degerlerinin tizerine
¢ikmasidir. Endojen veya ekzojen pirojenler, hipotalamik ayar noktasinin yiilkselmesine neden olur ve fizyolojik bir yanit
olarak ates ylikselir. Enfeksiy6z ajanlar, mikrobiyal toksinler, doku hasari, doku iskemisi ve hipoksi pirojenik sitokinlerin
Uretimini artirirak atesin patofizyolojisinde rol oynar. Dolasimda artan IL-1, IL-6, TNF-2 ve interferonlar prostaglandin E2
yapimini indikler ve hipotalamik ayar noktasini yiikseltir. Vazokonstriiksiyon ve titreme gibi fizyolojik degisiklikler sonucu
ates yukselir. Uzun sire yliksek atesin bazal metabolizma hizinda artis, oksijen tiiketimi ve karbonidiyoksit Gretiminde
artis gibi olumsuz etkileri vardir.

Rektal sicakligin 238 °C olmasi ates olarak tanimlanir. Olagan viicut sicakligl 36,6-37,9°C arasinda dalgali bir seyir
gosterir. Olgiilen sicaklik degeri yas, aktivite diizeyi, lgiimiin giiniin hangi zaman diliminde yapildigina gére farklilk
gosterir. Ates her ne kadar rektal 6lctim ile tanimlanmis olsa da pratikte aksiller, oral, timpanik ve cilt (alin) 6lclimleri ates
Olgiminde kullanilan bolgelerdir. En uygun 6lglim yeri olarak rehberler arasinda farkliliklar mevcuttur. Amerikan Pediatri
Akademisi 4 yas altinda rektal, daha biiyiiklerde oral 6lgiim yapilmasini; ingiliz kilavuzlari ise 4 haftanin altinda aksiller, 4
hafta — 5 yas arasinda ise aksiller veya timpanik 6lcimi 6nermektedir. Ates degerlendirilirken atese neden olan etiyoloji
tedavi 6nceligini olusturur. Atesin tedavisinde hedef normotermi degil, genel iyilik halinin saglanmasidir. Ates tedavisinde
farmakolojik ve non-farmakolojik uygulamalar yer alir. Farmakolojik tedavide ilk sirada oral parasetamol tercih edilir.
Oral ibuprofen, 6zellikle antipiretik etkiye ek olarak anti-inflamatuvar etki isteniyorsa, parasetamole alternatiftir. Doz
karisikligl ve artmis toksisite olasiligl nedeniyle, parasetamol ile ibuprofen kombinasyonu veya donisimli kullanimi
onerilmemektedir. Oral alabilen hastalarda sivi aliminin desteklenmesi artmis insensibl kayiplarin yerine konmasi ve
artmis metabolik ihtiyaglarin giderilmesine destek olur. iki yasin tizerinde, oral alamayan veya oral beslenmesi sakincali
hastalarda intraven6z parasetamol kullanilabilir. Fakat doz uygulama hatalarina intraven6z parasetamol uygulanmasinda
daha sik rastlanabileceginden parenteral antipiretik kullanimina dikkat edilmelidir.

Kaynaklar

1. Nield LS, Kamat D. Chapter 201 Fever. Nelson Textbook of Pediatrics 21st edition, ed. Kliegman RM, Geme JW.
2020 Elsevier Inc, pages 1386-8.

2. PaulSPKiniPK,TibrewalSR,Heaton PA.NICEguidelinereview:feverinunder5s:assessmentandinitialmanagement
(NG143). Arch Dis Child Educ Pract Ed. 2022 Jun;107(3):212-216. doi: 10.1136/archdischild-2021-321718.

3. Wong T, Stang AS, Ganshorn H, et al. Combined and alternating paracetamol and ibuprofen therapy for febrile
children. Cochrane Database Syst Rev 2013; :CD009572.
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RiSK GRUBU ASILAMASINDA MARMARA PROTOKOLU
Dr. Ogr. Uyesi Hatice Ezgi Baris

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Sosyal Pediatri Bilim Dali

Cocukluk ¢agi asilamalari ile ilgili gelismeler tim dinyada ¢ocuk dlimlerinin azaltiilmasinda nemli rol oynamistir.?
Her llke, kendi epidemiyolojik verilerine gore hazirladigi bir bagisiklama programini ylritmektedir. Bununla birlikte risk
grubundaki ¢ocuklarin asilanmasi ile ilgili goris birligine varilmis bir protokol bulunmamakta ve llkeden Ulkeye gore
degisen onerilerin oldugu gézlenmektedir. Risk gruplarini, primer immin yetmezlikler ve sekonder immiin yetmezlikler
olarak ikiye ayirmak mimkiindir. Sekonder immiin yetmezlikler arasinda, maligniteler, kemoterapi, solid organ ya da
hematopoetik kok hiicre nakli, biyolojik ajan kullanimi, steroid kullanimi veya kronik hastaliklar gibi sebepler sayilabilir.?
Turkiye’'de, Halk Saghigi Kurumu tarafindan yayinlanan risk grubu asilamalari ile ilgili genelge, klinisyenlere yol gosterici
olmakla birlikte, cocuklar agisindan bakildiginda belirsizlikler goze ¢arpmis, Giniversite hastanemiz biinyesinde bulunan
bagisiklama polikliniginde uygulanmak Uzere standart protokollerin hazirlanmasi ihtiyaci dogmustur.® Bagisiklama
poliklinigimize risk grubu asilamasi nedeni ile 2018-2021 yillari arasinda yonlendirilen 479 ¢ocugun, 298'i (%62,2)
alerji nedeniyle, 181’i diger riskli durumlar nedeniyle asilanmistir (en sik sebepler: kemoterapi sonrasi: %55,2, kohlear
implantasyon: %8,3, solid organ nakli 6ncesi:%5,5, hematopoetik kok hiicre nakli sonrasi: %3,9). Kemoterapi sonrasi
asilama icin basvuran hastalarin, serolojik yanita gore, asi ile dnlenebilir hastaliklara karsi %45-74 oraninda korunmasiz
gozliktliglu saptanmistir. Rehberlerin Glkeden Ulkeye gore degismesi ve risk grubu asilamasi ile ilgili Gilkemizde lizerinde
goris birligine varilmis bir rehber olmamasi nedeniyle, merkezimizde standart uygulama yapabilmek amaciyla, Cocuk
Enfeksiyon Hastaliklari ve Sosyal Pediatri bilim dallarinin katihmiyla ortak toplantilar diizenlenerek bazi risk gruplari icin
asillama protokolleri olusturulmustur:

Kemoterapi gbren ¢ocuklarda bagisiklama

Kemik iligi nakli sonrasi bagisiklama

Solid organ nakli 6ncesi ve sonrasi bagisiklama

Primer immin yetmezliklerde asilama

Kronik hastaliklarda asilama (renal, karaciger, akciger, metabolik, kalp, malign olmayan hematolojik hastaliklar)
Sonug olarak, risk grubu asilamasi yapan merkezlerin deneyimlerini ve yaklasimlarini bildirmesi, risk grubundaki

¢ocuklar icin standart bir ulusal yaklasim benimsenmesinde 6nemli olabilir.

uhewWwh R

Kaynaklar:

1. Perin J, Mulick A, Yeung D, Villavicencio F, Lopez G, Strong KL, Prieto-Merino D, Cousens S, Black RE, Liu L.
Global, regional, and national causes of under-5 mortality in 2000-19: an updated systematic analysis with implications
for the Sustainable Development Goals. Lancet Child Adolesc Health. 2022;6(2):106-15.

2. Rubin LG, Levin MJ, Ljungman P, Davies EG, Avery R, Tomblyn M, et al. 2013 IDSA clinical practice guideline for
vaccination of the immunocompromised host. Clin Infect Dis 2014; 58 :1-57 .

3. https://dosyasb.saglik.gov.tr/Eklenti/1117,gbpgenelge2008pdf.pdf?0. (accessed on 07.02.2023)
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AKCIGER ULTRASONOGRAFiSi: SKORLAMA KLiNiK YAKLASIMI NASIL YONLENDIRIR?
Gonca Vardar

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Neonatoloji

Akciger ultrasonografisinin (AUS) neonatal respiratuar hastaliklarda kullanimi son yillarda artis gdstermistir. Yenidogan
yogun bakimda AUS portable ultrasonografi kullanilarak, genellikle lineer, yiiksek frekansli >(10MHz) prob ile supin
pozisyonda yaplilir. Prob kostalara vertikal olarak konur. AUS ile subkutan doku, kostalar, plevra direkt, akcigerin kayma
hareketi (lung sliding) ile ise akcigerler indirekt olarak izlenir. AUS yapilirken en az 2 kosta golgesi ve 1 interkostal aralk
goriintilenmelidir.

Akciger ultrasonunda gorintdler:

A cizgileri: Plevranin hava ile dolu olan akcigerdeki yansimalaridir. Horizontal, hiperekoik ve esit aralikli gizgilerdir. Akustik
goblgelenme, anekoik olarak izlenen kostalarla A gizgilerinde kesintiye sebep olur.

B cizgileri: interstisyel 6demin veya akciger parankimindeki interlober septal kalinlasmalardan yansiyan artefaktlardir.
Vertikal cizgiler olup ekran boyunca izlenirler ve akcigerin kayma hareketi ile birlikte hareket ederler.

Plevra cizgisi: Hiperekoik horizontal bir gizgi olarak viseral ve parietal plevrayi igine alir. Yarasa isareti olarak iki kosta
arasinda izlenir. Normalde ince ve dizenlidir. Respiratuar patolojilerde kalin ve diizensiz izlenir.

Lung sliding: Solunum hareketi ile viseral ve parietal plevranin kayma hareketidir. izlenemedigi durumda intraplevral
boslukta olusabilecek patolojiler; pndmotoraks, tam atelektazi veya agir hiperinflamasyon akla gelmelidir.

Neonatolojide AUS kullanimi (1):

*  Respiratuar distress sendromu (RDS)
* Yenidoganin gecici takipnesi

*  Mekonyum aspirasyon sendromu

e Pnomotoraks/Pnédmomediastinum

*  Pndémoni

* Konjenital malformasyonlar

*  Pulmoner hemoraji

*  Atelektazi

Akciger Ultrasonografi Skoru Nasil Hesaplanir?
Her akciger (ist-0n, alt 6n, lateral olarak 3 alana bolindr:. Her akciger alanindaki goriinti O ile 3 arasinda skorlanir.

A pattern (Sadece A gizgilerininvarligr) (0), B pattern ( > 3B ¢izgisi) (1), yogun B pattern (Kalabalik ve karmasik B
cizgileri ve/veya subplevral alana sinirli konsolidasyonlar (2), daginik konsolidasyonlar (3) puan olarak degerlendirilir.
Total skor minimum 0, maksimum 18 olarak hesaplanabilir.
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USG’de goriintiiler ve skorlar

Sonug olarak akciger ultrasonografisi ucuz, yatak basinda yapilabilen, radyasyon icermeyen, tekrarlanabilir 6zelligi olan
bir tani metodudur. Neonatal RDS tanisi, surfaktan ihtiyaci ve non-invaziv ventilasyon basarisizligini géstermede akciger
ultrasonografisi skorlama sistemi yiiksek sensitivite ve spesifiteye sahiptir (2).

Kaynaklar

1. Ruoss JL, Bazacliu C, Cacho N, De Luca D. Lung Ultrasound in the Neonatal Intensive Care Unit: Does It Impact
Clinical Care? Children (Basel). 2021;8(12):1098. doi: 10.3390/children8121098.

2. Vardar G, Karadag N, Karatekin G. The Role of Lung Ultrasound as an Early Diagnostic Tool for Need of Surfactant
Therapy in Preterm Infants with Respiratory Distress Syndrome. Am J Perinatol. 2021;38:1547-1556.doi:
10.1055/s-0040-1714207)
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HiPOKSIK iISKEMiK ENSEFALOPATI VE HIiPOTERMIi TEDAVISi

Dr. Handan Hakyemez Toptan

Neonatal ensefalopati (NE), 35. gebelik haftasi ve sonrasinda dogan bebeklerde erken yenidogan déneminde
ortaya ¢ikan, biling bozuklugu ya da nébetler, solunumun baslatilmasinda ve sirdirilmesinde zorluk, refleks ve tonus
kaybi gibi bozulmus norolojik islevler ile kendini gésteren klinik bir sendromdur. Neonatal ensefalopati metabolik,
enfeksiyo,ilaclar, neonatal stroke gibi pek cok nedene bagh gelisebilir ancak tartismasiz olarak hipoksik-iskemik beyin
hasarina bagli oldugunda hipoksik-iskemik ensefalopati (HIE) terimini kullanmak uygundur. HIE tanimi beyine oksijen
saglanmasinda (hipoksi), ve kan akisinda (iskemi) kesinti olarak tanimlanir. Hipoksik-iskemik ensefalopati (HIiE) NE’nin
bir alt grubudur ve zamaninda dogan bebeklerde en 6nemli morbidite ve mortalite nedenidir. Neonatal ensefalopati
1000 canl dogumda 3, HIE 1000 canli dogumda 1,5 oraninda gériilmektedir. Hipoksik iskemik beyin hasari %20 gebelik
sirasinda, %30 dogum sirasinda, %35 gebelik ve dogum sirasinda ve %10 yenidogan doneminde olusur.

PATOFizYOLOJi

Perinatal asfiksinin patofizyolojisinde primer olay, plasentada yetersiz gaz degisimi veya postnatal olaylar
nedeniyle ventilasyonun bozulmasidir. Fetlise plasenta araciligl ile giden oksijen kesildiginde dakikalar igerisinde
anaerobik glikoliz baslar, laktik asit Gretilir ve metabolik asidoz gelisir. Asfiksiyi izleyen erken dénemde kalp debisi ve kan
basinci arttirilarak beyin ve diger hayati organlarin kanlanmasi saglanmaya calisilir. Azalmis beyin kan akimi varliginda
beyin damarlari genisler ve otoreglilasyon mekanizmasiyla beyin kan akimi korunmaya calisilir. Serebrovaskiiler
otoregilasyonun bozulmasi sonucu gelisen birincil ve ikincil enerji yetmezligi beyin hasarindan sorumlu tutulmaktadir.
Hipoksik iskemik olay sonrasi néron 6limi erken (birinci) ve geg (ikinci) olmak lizere ikiye ayrilir. Enerji yetmezligi
nedeniyle sodyum potasyum ATPase pompasi ¢alisamaz, sonug olarak hiicre icinde sodyum, klor ve su birikir, sitotoksik
o6dem olur. Hipoksiye bagli artan glutamat diizeyleri N-metil-D-aspartat (NMDA) almaclarini uyararak hiicre i¢i kalsiyumu
arttirir, boylelikle kalsiyum bagimli nitrik oksit sentaz enzimi aktive olarak nitrik oksit (NO) sentezini arttirir. Ayrica artan
hiicre ici kalsiyum iyonu lipaz, proteaz, endoniikleaz ve fosfolipaz C gibi enzimleri de aktive ederek hiicre ici organellerin
zarlarinin parcalanmasina neden olur ve serbest radikaller ortaya cikar. Nitrik oksit, siperoksit ile tepkimeye girer
ve peroksinitrit olusur. Peroksinitrit ve diger serbest oksijen radikalleri doymamis yag asitlerinin peroksidasyonunu
ve mitokondriyal nitrozilasyonu uyarir. Beyin arteriyollerinin endoteli serbest radikallerin ana kaynagidir ve ksantin
oksidaz etkinligi ile beyin arteriyollerinin endotelinden serbest radikaller salinir. Ayrica aktive noétrofillerde, mikroglia
ve intranéronal yapilarda da serbest radikaller Gretilir. Canlandirma sirasinda reperfiizyon bagh beyin arteriyollerinin
endotelinden salinan serbest radikaller kan beyin bariyerinde sizintiya, trombosit aktive edici faktoriin ortaya ¢ikmasina
ve notrofil birikimine neden olarak hiicre hasarina katkida bulunur. Hipoksi sonucu serbest demirden Fenton tepkimesi
ile olusan serbest radikaller de sinir hasarini siddetlendirir. Hipoksi sonrasi artan sitokinlerin olusturdugu inflamasyonun
da sinir hasarina yol agtigi distinilmektedir. Boylece birincil sinir hasari olusur. Canlandirma sonrasi reperfiizyon sonucu
30-60 dakika icerisinde sitotoksik 6dem ve eksitotoksik aminoasit birikimi ve beynin oksidatif mekanizmasi dizelir, bu
doénem latent faz olarak adlandirilir ve yaklasik 6 saat sirer.Hipoksik iskemik olaydan 6-8 saat sonra fosfokreatinin ve
ATP daha da azalir, mitokondriyal yetmezlik sonucu ikincil enerji yetmezligi gelisir, kaspaz 3 salinir, DNA pargalanir ve
apopitozile hiicre 6liimi gerceklesir. Serbest radikaller, sitokinler ve endojen biylime faktoérleri asfiksi sonrasi apopitozisi
baslatan etmenler olarak degerlendirilir. Mitokondriyal yetmezlik gelismeden, terapotik pencerede yani ilk 6 saat iginde
hipotermi tedavisinin baslanmasi geri déniisiimsiiz hasarlarin énlenmesi agisindan dnemlidir. ikincil enerji yetmezligi
genellikle 6.saatten sonra baslar ve 72 saat ya da daha uzun siire devam eder.
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Klinik

Dogum &ncesi, dogum sirasi ya da sonrasinda HIE igin risk etmeni bulunan yenidoganlarda umbilikal kordon kaninda
bakilan pH <7.00 olmasi fetal asidemiyi, baz a¢iginin 12-16 mmol/L olmasi hipoksemiyi ve baz a¢igi>-16 mmol/L ise ciddi
hipoksemiyi distindirir. APGAR skorunun 10. dakikada 5’in altinda olmasi, manyetik rezonans goriintiilemede (MRG)
HIE ile uyumlu beyin hasarinin gériilmesi ve ¢oklu organ yetmezligi ya da etkilenimin varligi HiE icin tani kriterleridir.
Hipoksik iskemik ensefalopati tanili yenidoganlar HiE ciddiyetine gore hafif- evre 1, orta- evre 2 ve agir-evre 3 olmak
Uzere Ug gruba ayrilirlar. Gruplandirma icin Sarnat & Sarnat ve Thompson puanlama sistemleri gelistirilmistir. (Tablo1-2)
Bu evrelemeler kullanilarak uzun dénem sonuglarla ilgili 6n géride bulunulabilir.

Laboratuvar

Hipoksik iskemik ensefalopati tanili yenidoganlarda nérogelisimsel sonuglari 6n gérmede kullanilabilecek pek
cok belirteg tzerinde ¢alisiimistir. Ancak bu belirteglerin gliniimiizde prognozu 6n gérmede kisith degere sahip olduklari
goriilmustdr. Bu belirteclerden bazilari umbilikal kord kan gazi, erken laktat diizeyleri, laktat dehidrojenaz, kreatinkinaz,
urik asit, karaciger enzimleridir. Hipoterminin sekonder beyin hasarini 6nledigi terap6tik pencere kisadir. Tedavi aralig
ilk 6 saat olmasindan dolayi ne kadar erken tani ve erken hipotermi o kadar iyi sonugtur.

Gorlintileme Yontemleri

Kraniyal ultrasonografi: Yapisal beyin anormalliklerini ve intrakraniyal kanama olup olmadigini hizla, yatak
basinda degerlendirmede faydalidir. Yasamin ilk haftasi icerisinde tekrarlayan ultrasonografik degerlendirmeler ile
hipoksi-iskemiye ikincil gelisen talamus ve bazal ganglionlardaki degisiklikler saptanabilir.

Beyin tomografisi: Sadece travmatik dogum sonrasi ekstra-aksiyel kanamadan siiphe edildiginde kanamay
saptamada faydali bir gériintiileme ydntemidir. HIE tanisinda MRG tercih edilmelidir, BT’nin HIE tanisinda yeri yoktur.

Manyetik rezonans goriintiileme (MRG): En uygun gorintileme teknigidir. Hem ensefalopatinin nedenini
saptamada hem de etkilenmenin derecesini 6n gérmekte etkilidir.

Difiizyon agirhiklh manyetik rezonans goriintiileme: Yasamin ilk haftasinda (24-96 saat) beyin damarlarinda
diftizyon kisithhiginin gosterilmesi HIE ciddiyetini degerlendirmede énemlidir. Ancak yasamin birinci haftasindan sonra
diflizyon kisithgi diizelir ve diflizyon agirlikh MRG’nin prognozu 6n gérmekteki degeri azalir.

Amlitud entegre edilmis elektroensefalografi (aEEG): Amlitud entegre elektroensefalografi (aEEG) tek kanall
EEG’'den amplitid kaydini alir. Amlitud entegre elektroensefalografi yenidogan yogun bakim Unitelerinde yatak basi
uygulanabilen kullanish bir tani aracidir. Ensefalopatinin ciddiyetini, subklinik nébetleri saptamada ve de prognozu 6n
gormekte yardimcidir. Normal voltaj aktivitesi aEEG’de alt amplitiidin 5 pV, tst amplitidin 10 pV Gzerinde olmasi
olarak tanimlanir. Stirekli normal voltaj aktivitesinde alt amplitiid 7-10 pV ve Gst amplitiid 10-25 pV arasinda degisir.
ilk 36 saatte aEEG’de uyku uyaniklik déngisiiniin gorilmesi HIE’li hastalarda iyi prognozu gosterir. Siirekli olmayan
normal voltaj aktivitesi ise alt amplitiidiin her zaman 5 pV altinda ve st amplitiidiin 10 pV Gzerinde oldugu siirekli
olmayan zemin aktivitesi gosterir. Burst supresyon olarak tanimlanan durumda alt amplitidiin 0-2 pV degistigi ve >25
KUV amplittdli burstlerin oldugu sirekli olmayan bir zemin aktivitesi vardir. Kotl prognozu goésterir. Strekli asiri distik
voltajda ise alt amplittid 5 pV tst amplitlid ise 10 pV altinda aktivite gosterir. Aktivitenin olmadigi, diz cizgi (izoelektrik
cizgi) 5 uV altinda inaktif zemin olarak tanimlanir.En kétl prognozu gosterir. aEEG ve EEG’nin normal olmasi ya da hafif
bozuk olmasi uzun dénemde nérolojik gelisimin iyi olacagini diisiindiiriirken, ciddi bozukluklar kéti nérolojik sonuglarla
iliskilidir. Yenidoganlarda nobetler beyin hasarina yol acacagindan aEEG’de saptanan subklinik nébetler mutlaka tedavi
edilmelidir. aEEG, HIE’li hastalarin tani, tedavi ve takibinde bizler icin yol gésterici dnemli bir tani aracidir ve HiE tanisi ile

hasta takibi yapilan donamimli merkezlerde bulunmasi 6nerilmektedir.
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TEDAVi

Dogum salonu yaklasimi: Neonatal resiisitasyon programi dnerileri dogrultusunda riskli bir yenidoganin dogumu oncesi
oncelikle ekip 6n toplantisi yapilmalidir. Hipoksik dogan bir yenidoganin canlandirmasinda anahtar noktalar hayati
organlara yeterli oksijenizasyon ve perfiizyonun saglanmasidir. Resusitasyon sirasinda hipertermi engellenmelidir, HIiE
gelisiminden stiphe edildiginde canlandirmaya radyant isitici kapatilarak devam edilmelidir. Pasif hipotermi dogum
odasinda baslanmalidir. Hiperoksi serbest radikal olusumuna neden olarak reperflizyon hasarini arttiracagindan
canlandirma sirasinda hedef saturasyon degerlerine gére miimkin olan en disik oksijen diizeyleri kullaniimahdir.
Karbondioksit diizeyleri beyin kan akimini etkiledigi icin yakin takip edilmeli, hipokapni ve hiperkapniden kaginilmalidir.
Hipoglisemi beyin hasarinin siddetlenmesine yol acacagindan kan sekeri yakin izlenmeli, hipoglisemi gelisimi
engellenmelidir. Hipoksiye bagh gelisen akut tibiler nekroz ve buna bagl akut boébrek yetmezligine ya da uygunsuz
antidiliretik sendrom gelisimine bagl bu hastalarda hacim yiklenmesi olabilir, akciger 6demi gelisebilir. Bu nedenle
canlandirma sirasinda hacim genisleticiler dikkatli kullanilmalidir. Donanimin yeterli olmadigi merkezlerde orta- agir
HIE tanisi koyuldugunda bebegin ilk stabilizasyonu saglandiktan sonra terapétik hipotermi tedavisinin uygulanabilecegi
donanimli bir merkezde izlenmesi 6nerilir. Hastanin sevk edilemedigi ve edilemeyecegi durumlarda ise dogum odasinda
baslanan pasif hipotermi hastanede sirdirulebilir. Neonatal transport sirasinda da baslangig rektal isisi kayit edilir ve
her 15 dakikada bir 6l¢tlir. Nakil sirasinda 33-34°C arasinda bir rektal sicaklik saglayacak bicimde sogutma tedavisi pasif
olarak uygulanir.

Sistemik y6netim

Hipoksik iskemik olay sonrasi dalma refleksi ile beyin kan akimi korunmaya calisilirken kalp, bobrekler ve
karacigere giden kan akiminin azalmasi sonucu bu organlarda hasar gelisebilir. Hipoksik hastalar solunum yetmezligi
nedeniyle mekanik ventilatér gereksinimi duyabilir. Bu destek sirasinda hipokarbi ve hiperoksiden kaginmak gerekir.
Hastalarda oliguri, hematdri, proteiniiri, myoblobinri, poliliri ve renal yetmezlik gelisebilir. Sivi tedavisi kreatinin ve
elektrolit degerlerine gére planlanmalidir. Sivi kisitlamasi yalnizca renal tibiler hasar ve uygunsuz ADH sendromu gelisen
yenidoganlarda uygulanmalidir. Metabolik denge yine bu hastalarimizda ¢cok 6nemlidir. Hipo/hiperglisemi, hipokalsemi,
hiponatremi, hipomagnezemi, laktik asidoz goériilebilir. izlemde kan sekeri, kalsiyum, magnezyum, laktat, elektrolitler
kan ve idrar osmolaritesi bakilmaldir. Beyin hasarini azaltmak icin hipoglisemi engellenmeli, nébetler durdurulmaldir.
Miyokard kasilmasinin bozulmasi sonucu kalp debisi azalir, hipotansiyon gelisir, beyin ve diger organlarin kanlanmalari
daha da bozulur. Miyokardiyal iskemi sonucu akut kardiyak genisleme, aritmiler gelisebilir. Persistan pulmoner
hipertansiyon (PPHT) da asfiksi sonucu gelisebilecek 6nemli bir komplikasyondur. Hipotansiyon ve PPHT tedavileri
diizenlenmeli ve tedaviye yanit yakindan izlenmelidir. Karaciger enzimlerinde yiikselme ve nekrotizan enterokolit bu
olgularda karsilastigimiz diger sorunlardir. Koagulasyon bozuklugu, kemik iligi hasarina ikincil trombositopeni, yaygin
damar ici pthtilasma bozuklugu asfiksinin komplikasyonlarindandir ve gerekli destek tedaviler verilmelidir. Konvilziyonlar
antiepileptik tedaviler ile kontrol altina alinir. Birinci tercih fenobarbitaldir. Hipoksik hastalarda gerek hipotermi tedavisi
sirasinda gerekse hipoksinin tetikledigi koagulasyon bozuklugu nedeniyle trombositopeni, tromboz, normoblast sayisinda
artis gorilebilir. Dissemine intravaskiiler koagulabilite gelisebilir. HIE’li hastalarda bu nedenle tam kan sayimi ve periferik
yayma yapilmalidir. Koagilasyon profili bakilmalidir. Ek vitamin K ve taze donmus plazma (TDP) destegi gerektirebilirler.

Hipotermi tedavisi

Guniimiizde terapdtik hipotermi HiE’li yenidoganlarda 6liim ve nérolojik sekel oranlarini azaltan standart bir
tedavi yontemidir. Selektif bas sogutma ve tiim viicut sogutmasi olarak iki gesittir. Hipotermi tedavisinde daha cok
tim vicut sogutma ile ilgili veri mevcuttur. Bu nedenle daha cok tercih edilmektedir. Terapétik hipoterminin beyin
metabolizmasini yavaslatarak beyin hasarini azalthgl gosterilmistir. Amag sekonder enerji yetmezligi fazi baslangicindan
once hastayl sogutmaktir. Bu siire galismalarda genellikle ilk 6 saat olarak kabul edilmektedir. Terapotik hipotermi
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norotransmitterlerin salinimini, Caspase-3 aktivasyonunu, serbest oksijen radikalleri azaltarak, apopitotik yollaklarin
inhibisyonunu saglayarak néroprotektif etki gosterir.

Hipotermi tedavisine 72 saat devam edilmesi, isitmanin saatte 0.5°C’den hizli olmamasi 6nerilir. Isitilirken nébet
geciren yenidoganlarin hipotermi tedavisinin 96 saate uzatilmasi distinilebilir. Hipotermi tedavisine bagli en sik goriilen
yan etkiler sinis bradikardisi ve trombositopenidir.

Gunumiz bilgileri 1s1iginda 35 gestasyon haftasindan biiyiik Evre 2-3 HiE’lerin sogutulmasi énerilirken, Evre 1
HIE olan bebeklerin sogutulmasi rutinde dnerilemez. Sogutma cihazi olmayan merkezlerde evre 2-3 HiE’li hastalar en
kisa stirede sevk edilmeli ve sevk edilene kadar pasif hipotermi (viicut isisi en iyi sekilde takip edilerek rektal 1s1 34 £ 0,5
araliginda tutulmali) baslanmalidir.

Hipotermi tedavisi dislama kriterleri SAT’ a gore GH<34 hf olmak, postnatal ilk 6 saatten bliyliik olmak, major
konjenital veya kromozomal anomaliler, agir kafa travmasi ve yaygin intrakranyal kanama varligi, ciddi intrauterin
biylime geriligi (Coolcap igin DA <1800 gr, tiim vc. Hipotermi igin <2000 gr) olarak belirtiimektedir.

Tedavi 6ncesi aileden hipotermi tedavi sirecini risk ve yararlarini iceren ayri bir riza belgesi alinmasi da ¢ok
onem arz etmektedir. Oncelikle aileye empatik yaklasimla bebegin tanisi, yapilacak girisim ve tedaviler anlatilmali,
tedavi yapilmayan ve yapilan bebeklerin uzun dénem sonuglari ve yapilacak islemlerin yan etkileri konusunda aileye
yeterli bilgi saglanmalidir.

Hipotermi komplikasyonlari arasinda

A. Kardiyovaskdiler ve respiratuvar

>  Aritmi: Kardiyak depolarizayonu azaltir ve bradikardi

> Hipotansiyon: Kardiyak outputta azalma

» Pulmoner Hipertansiyon: Pulmoner vaskiler direncin artisi
B) Dermatolojik

» Cilt hasarlanmasi: Kan akiminda azalma, direk cilt hasari

» Subkutan yag nekrozu: hiperkalsemi eslik edebilir
C) Hematolojik

> Hipotermi iliskili trombositopeni: Artmis PLT yikimi, DiK

» Koagllopati: Ciddi kanama

D) Metabolik

> Metabolik asidoz
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» Bozulmus glikoz metabolizmasi: hiperglisemi

> ilag metabolizmasi: Karaciger ve renal hasara bagli

> Enfeksiyonlar: immunsipresif etki olarak sayiimaktadir
Yeni tedaviler

Hipotermi tedavisinin HiE’de etkinligi kanitlanmistir ancak hipotermi tedavisine ragmen 6lim ve nérolojik
sekel oranlarinin yliksek olmasi nedeni ile beyin hiicrelerinde hasari 6nlemeye yonelik yeni tedaviler arastirilmaktadir
(7,14,15). Bunlarinda arasinda Magnezyum silfat (MgSO4), alloplrinol, topiramat,eritropoetin (epo), xenon melatonin,
Topiramat,BH4, nNOS inhibitor, N-asetilsistein, Adenozin A2a reseptér antagonistleri yer almaktadir. Umut veren kok
hicre tedavisi ile ilgili calismalar da devam etmektedir.

PROGNOZ

Tum tedavilere ragmen HiE'de yiiksek 6lim orta-agir nérogelisimsel sorunlar énemini korumakta ve %40-55
arasinda bildirilmektedir. Prognoz genel olarak zamanlama, siire, derinlik (zerinde arastirmalari halen devam eden,
HiE’de etkinligi kanitlanmis tek tedavi olan terapétik hipotermi tedavisinin optimal kullanimina baghdir.

SONUC

Hipoksik iskemik ensefalopati tim dinyada yenidoganlarda énemli bir hastalik ve 6lim sebebi olmaya devam
etmektedir. Hipoksik iskemik ensefalopatinin dnlenmesi, 6nlenemedigi durumlarda uygun sekilde tedavi edilmesine
yonelik cok sayida calisma yapilmaktadir. Giiniimiizde terdpatik hipotermi disinda HiE’de etkinligi kanitlanmis bir tedavi
bulunmamaktadir. Ancak tedavinin siresi, derinligi ve tedavide kullanilabilecek adjuvant ndéroprotektif ilaglar ile ilgili
calismalar devam etmektedir. Asfiksiden gecen yenidoganlarin izlemi multidisipliner bir ekiple mesakkatli uzun bir izlem
gerektirir.

KAYNAKLAR

Executive summary: Neonatal encephalopathy and neurologic outcome, second edition. Report of the American College
of Obstetricians and Gynecologists’ Task Force on Neonatal Encephalopathy. Obstet Gynecol. 2014; 123:896-901.
Jacobs SE, Berg M, Hunt R, Tarnow-Mordi WO, Inder TE, Davis PG. Cooling for newborns with hypoxic ischaemic
encephalopathy. Cochrane Database Syst Rev. 2013;(1):CD003311.

lee Ac, Kozuki N, Blencowe H, vos T, Bahalim A, Darmstadt Gl, et al. intrapartum related neonatal encephalopathy
incidence and impairment at regional and global levels for 2010 with trends from 1990. pediatr Res.
2013;74(1):50-72.

https://www.uptodate.com/contents/etiology and pathogenesis of neonatal encephalopathy

Wu Y. Brain injury in newborn babies: we can’t afford to get it wrong. Ann Neurol. 2012;72(2):151-2. doi:
10.1002/ana.23673.
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Tablo 1. Sarnat & Sarnat siniflamasi

Bulgu Evre 1 Evre 2 Evre 3

Biling diizeyi Hiperalert Letarjik Stupor, koma
__Kas tonusu Norma Hipofonik Gevsek

Postiir Norma Fleksiyon Deserebre

Tendon refleksleri/ | Hiperaktif Hiperaktif Alinamaz

klonus

Miyoklonus Var Var Yok

Moro refleksi Canli Zayif Alinamaz

Pupiller Midriyatik Miyotik Anizokorik
| Nébetler Yok Sik” Deserebrasyon

EEG bulgular Normal Diistk voltajdan ndbet | Burst siipresyonu,

aktivitesine kadar izoelektik aktivite
degisken

Siire 24 saatten az 1-14°glin Birkac glin- hafta
| Sonug lyi Degisken Olim va da agir sekel
Tablo 2. Thompson skoru

Belirti 0 1 2 3 1. 2.Gun | 3.Gin

Gun

Tonus Norma Hipertonik Hipotonik Gevsek

Biling Norma Hiperalert Letarjik Komat6z

Nobet Yok Gunde 3’ten az Gunde 2’den

fazla
Postir Normal Fisting/ cevirme | Distal Deserebre
fleksiyon

Moro Norma Kismi Yok

Yakalama | Norma Azalmis Yo

Emme Norma Azalmis Yo

Solunum | Norma Hiperventilasyon | Apne Solunum

destegi
Fontanel | Normal Gergin Bombe
Toplam skor
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VEZiKOURETERAL REFLU

ibrahim Gékge

Vezikolireteral reflii (VUR), lireterin mesane igine giris yerinin yetersizligi sonucu idrarin mesaneden ireterlere ve renal
toplayici sisteme geriye kagisini ifade eder. Vezikolreteral reflii bakterilerin mesaneden (st Griner sisteme tasinmasini
saglayarak piyelonefrite yol acabilir. Piyelonefrit sirasinda olusan yangi bir veya her iki bébrekte renal parenkimal hasar
(RPS) olarak adlandirilan kalici zedelenmeye neden olabilir. Gliniimizde RPS tanisi i¢in kullanilan yontem statik kortikal
renal sintigrafidir, teknesyum-99m-dimerkaptosiiksinik asit kullanilarak yapilir. Vezikoireteral refliiniin tanisinda altin
standart voiding sistolretrografidir. VUR tedavisinde oncelik varsa altta yatan mesane bagirsak disfonksiyonunun
diizeltilmesidir. Profilaksi tartismali da olsa 6zellikle skar gelisim riski ylksek hastalarda 6nerilmektedir, birinci tercih
edilen ajan nitrofurantoindir. Secili vakalarda cerrahi distintlmelidir. Vezikoireteral reflinin uzun dénem komplikasyonu
nefropatidir. Reflli nefropatisi (RN), VUR’a ikincil olarak gelisen RPS olusumu ve bdbrek fonksiyonlarinda bozulmayi ifade
eder.

KAYNAKLAR

1. Gokge, i., H. Alpay, “Renal parenkimal skar ve reflii nefropatisi”, Tiirk Nefroloji Diyaliz ve Transplantasyon Dergisi,
2012;21; 15-21.

2. Kaefer M, Curan M, Treves ST, Bauer S, Hendren WH, Peters CA, Atala A, Diamond D, Retik A: Sibling vesicoureteral
reflux in multiple gestation births. Pediatrics 2000; 105: 800-804.
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COCUKLARDA BACAK DEFORMITELERINE ENDOKRIN YAKLASIM
Mehmet Eltan

Sancaktepe Sehit Prof. Dr. ilhan Varank E§itim ve Arastirma Hastanesi, Pediyatrik Endokrinoloji ve Diyabet, istanbul

Alt ekstremitenin normal fizyolojik gelisiminin dogru anlasiimasi, patolojik problemin tanisinda esastir. Fizyolojik
egrilikten farkli olarak, patolojik nedenler genellikle zamanla diizelmez ve medikal veya cerrahi tedavi gerektirebilir.

Rasitizm, anormal serum kalsiyum ve fosfat seviyeleri ile iliskili olarak blylime plaginda enkondral kalsifikasyonun
bozulmasidir. Normal gelisim siirecinde osteoblast ve osteositler apoptoza ugrayan terminal hipertrofik kondrositlerin
yerini alir ve hidrokisapatit kristallerinin olusumu ile mineralizasyon gerceklesir. Hipertrofik kondrositlerin apoptoza
ugramamasl bu gelisim basamagini sekteye ugratir ve, osteoblast ve osteositler kondrositlerin yerini alamaz. Ayni
zamanda, apoptoza ugramayan kondrositler kondrosit proliferasyonunu da engelleyerek biyimeyi durdurur ve
de bliyiime plaginda organizasyon bozulur. Ayrica, mineralizasyonu azalmis yeni kemik doku-osteoid birikimi ile de
osteomalazi gelisir. Erken sit ¢ocuklugu déneminde hipotoni, kraniotabes, eklemlerde genisleme, oksipital diizlesme
gorilebilirken geg sit cocuklugu doneminde dis cikmasinda gecikme, ylriimede gecikme, kemik agrisi ve kiriklar, gogis
deformitesi, rasitik rozariler, Harrison olugu ve kaput quadratum en sik semptom ve bulgulardir. Metafiz sinirinda
diizensizlik, fircalagsma ile birlikte kadehlesme ve blylime plaginda genisleme goériliir Yirimeye basladiktan sonra genu
varum ve genu valgum gibi bacak deformiteleri belirgin hale gelir. Kalsiyopeni, fosfopeni ve mineralizasyon bozukluguna
bagl olarak gelisebilir.

Nutrisyonel D vitamini eksikligi en sik gorilen rasitizm nedenidir. Azalmis intestinal kalsiyum emilimi ile birlikte gelisen
hipokalsemiye sekonder hiperparatiroidi ve hipofosfatemi tablodan sorumludur.

Fosfopenik rasitizm bozulmus renal fosfat geri emilimi veya azalmis gastrointestinal fosfat emilimine bagli olarak gelisebilir.
X’e bagh dominant hipofosfatemik rasitizm (XLHR) en sik gorilen kalitsal hipofosfatemik rasitizm (KHR) nedenidir. PHEX
(MIM*300550) genindeki fonksiyon kaybi ile giden mutasyonlar sonucunda fosfatiirik etki ile serum fosfatini diizenleyen
fibroblast growth factor 23 (FGF-23) artisi temel sorumlu mekanizmadir. Tedavide oral fosfor ve kalsitiriolden olusan
konvansiyonel tedavi disinda 2018 yilinda onay alan ve hedefe yonelik bir tedavi olan anti FGF-23 monoklonal antikoru
Burosumab kullanilabilir. FGF-23 sinyalizasyonun inhibe ederek etki gosterir. Konvansiyonel tedaviye direncli olan veya
komplikasyon gozlenen hastalar ile kompliyansi kotl hastalarda tedavi secenegi olarak distinilebilir.

Kaynaklar:

1-Schoenecker PL, Rich MM, Gordon JE. The lower extremity. In: Lovell and Winter’s Pediatric Orthopaedics, 7th ed,
Weinstein SL, Flynn JM (Eds), Wolters Kluwer Health, Philadelphia 2014. p.1261.

2- Carpenter TO, Shaw NJ, Portale AA, Ward LM, Abrams SA, Pettifor JM. Rickets. Nat Rev Dis Primers. 2017 Dec
21;3:17101.

3- Eltan M, Alavanda C, Yavas Abali Z, et al. Etiological analysis of hypophosphatemia:A single-center experience. 60th
Annual Meeting of the European Society for Paediatric Endocrinology (ESPE). Horm Res Paediatr 2022;95(suppl 2):1-
616.
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COCUKLUK CAGI HIPERTANSIYON YONETIMiNDE ZORLUKLAR

Dr. Neslihan Cicek
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Nefroloji Bilim Dali

Hipertansiyon tiim diinyada eriskinleri ve ¢ocuklari etkileyen, kardiovaskiiler, serebral ve bobrek hastaliklari igin risk
faktori olan 6nemli bir saglik sorunudur. Eriskin donemde ortaya ¢ikan tansiyon yiksekliginin temellerinin ¢ocuklukta
atildigi distintilmektedir. Cocukluk caginda hipertansiyonun tanisinda yas, cinsiyet ve boya gore belirlenmis persantiller
kullanilir. Hipertansiyon etyolojisi yasa gore degiskenlik gosterir ve tedaviyi diizenlemekte etyolojiyi dogru belirlemek
onemlidir. Hipertansif acil durumlari tanimak ve zamaninda midahale etmek gerekir. Cocukluk ¢agi hipertansiyonunun
degerlendirilmesi ve tedavisinde bazi zorluklarla karsilasilabilinir.

Anahtar kelimeler: hipertansiyon, ¢ocuk

Kaynaklar

1. Flynn JT, Kaelber DC, Baker-Smith CM et al. Subcommittee on Screening and Management of High Blood Pressure in
Children. Clinical Practice Guideline for Screening and Management of High Blood Pressure in Children and Adolescents.
Pediatrics. 2017;140.

2. Kapur G, Baracco R: Evaluation of hypertension in children, Curr Hypertens Rep 2013;15(5): 433—-443.

3. Goknar N, Caliskan S. New guidelines for the diagnosis, evaluation, and treatment of pediatric hypertension. Turk Ars.
Ped. 2020;55: 11-22.
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Cocukluk Cagi Depresyonu

Dr. Ogr. Uyesi Nicel Yildiz Silahh

Pediatri ve Adli Tip Uzmani
Marmara Univeristesi Saglik Bilimleri Universitesi Sosyal Pediatri DoktoraProgrami (PhD StD)
Istanbul Medipol Universitesi Pediatri ABD
Adli Tip Kurumu 7. Adli Tip ihtisas Kurulu Pediatri Raportérii

Depresyon yaygin ve global bir sorun olarak Diinya Saghk Orgiitii tarafindan yasam kalitesini tehdit eden ilk
on hastaliktan biri olarak tanimlanmistir. Kiiresel hastalik yiki indeksine gére depresyon ve intihara bagh olimler
gln gectikce artmaktadir (1-4). Hastahk yiki ¢ocukluktan ergenlige dogru belirgin olarak artis gostermektedir (1-4).
Ergenlik 6ncesi %2 iken ergenlerde %3 e kadar ¢iktigi ve tedavi edilmediginde %10 hastada kroniklestigi bilinmektedir
(3). Ulkemizde 2018 yilinda yapilan 5842 ilkokul 6grencisinin (7-10 yas) katildigi ¢calismada; duygulanim bozuklugu %2.5;
major depresif bozukluk prevelansi ise %1.6 olarak bildirilirken sadece depresif semptomlarin tarandigi ¢alismalarda
bu oran belirgin olarak artmaktadir (6,7). Ergen ruh saghginin korunmasi 6zellikle kisinin eriskin dénemde psikososyal
iyilik halinin saglanmasinda ana unsurlardan biri olarak tanimlanmaktadir (9-11). Psikososyal olgunlugun tamamlandigi
ergenlik ruhsal agidan karmasik bir donemdir. Depresif belirtiler cogunlukla fark edilmemekle birlikte; istahsizlik, uyku
bozuklugu, kendine glivende azalma, konsantrasyon bozuklugu, karar vermede zorluk davranis bozukluklari, irritabilite ile
kendini gosterebilmektedir (3,4). Bu nedenle olasi risklerin tespit edilerek ruhsal iyilik halinin slirdlrilmesi ve koruyucu
programlarin gelistiriimesi 6nem arz etmektedir (9-11). Yapilan ¢alismalar 12-18 yas arasinda ¢ocuklarda depresyonun
taranabilir durum oldugunu gostermektedir (19-11). Birinci basamak saglik hizmetlerinde ergenlerin depresyon igin
taranmasi 6nerilmesine ragmen tarama oranlarinin diisik oldugu gozlenmektedir (8). Amerikan Pediatri Akademisi’'nin
2017 yilinda giincellenen cocuk saghgi izlem rehberinde, depresyonun 12 yasindan itibaren ergenlik boyunca rutin cocuk
saghg muayenelerinde taranmasi 6nerilmektedir (8-11). Turkiye’de ise bu yonde uygulamalar heniiz baslatimamis
olup depresyon tarama yontemlerinden ziyade bireysel basvurular ile saptanmaktadir. Depresyonun erken tanisinin
tedavi izerine olumlu etkileri mevcuttur. Bunun yaninda DSO ¢ocuklarin ve ergenlerin bilissel, sosyal ve problem ¢ézme
becerilerini gelistirmeye yonelik okul programlarinin, depresyonun 6énlenmesinde etkili toplum stratejilerinden biri
oldugunu belirtmektedir (3,4,11). Cocuklarda depresif bozukluk ve semptomlarin tespit edilebilmesi icin bircok tarama
yontemi gelistirilmis, birinci basamakta kullanilmak Gzere kilavuzlar olusturulmustur (9-11). Tarama programlari ile
depresyonun erkenden taninmasi; tedavi ile gocugun islevselligine, okul basarisina, sosyal iliskilerine ve aile diizenine
zarar gelmesi Onlenebilecektir. Sonug olarak mevcut durumun tespiti ve ergen ruh saghginin iyilestirilmesine yonelik
koruyucu programlar gelistiriimesi ile tarama programlarinin yayginlastirilarak riskli bireylerin ruhsal iyilik halinin
saglanmasi gerekmektedir.

Kaynaklar

1. Aysen S. Cocuklar icin Depresyon Degerlendirme Olgegi-Gozden Gegirilmis formunun Tiirkge uyarlamasinin Tiirk
Populasyonundaki ergenlerde psikometrik 6zellikleri. Uzm Tezi. 2012;

2. Forman-Hoffman V, McClure E, McKeeman J, Wood CT, Middleton JC, Skinner AC, et al. Screening for major
depressive disorder in children and adolescents: A systematic review for the U.S. preventive services task force.
Vol 164, Annals of Internal Medicine. 2016. bl 342-9.
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World Health Organization (WHO) (2017). World Health Day 2017 j April 7th. “Depression: let’s talk” says WHO,
as depression tops list of causes of ill health. Downloaded in July 2017 from http://www2.paho.org/hqg/index.
php?option¥com_content&view%a.

Wang YP, Lederman LP, Andrade LH, Gorenstein C. Symptomatic expression of depression among Jewish
adolescents: Effects of gender and age. Soc Psychiatry Psychiatr Epidemiol. 2008;43(1):79-86.

Ronald C Kessler PW. Epidemiology of depression RC Kessler, PS Wang -, 2009 - books.google.com. 2nd ed. 2009.

Tatar A, Bildik T, Astar M. Cocuklar icin Epidemiyolojik Calismalar Merkezi Calismalar Depresyon Olgegi’ nin
Tiirkge’ ye Cevirisi ve Prikometrik Ozelliklerinin incelenmesi. 2016;12(3):57-66.

Karacetin G, Arman AR, Fis NP, Demirci E, Ozmen S, Hesapcioglu ST, et al. Prevalence of Childhood Affective
disorders in Turkey: An epidemiological study. J Affect Disord. 2018;238:513-21.

Zuckerbrot RA, Maxon L, Pagar D, Davies M, Fisher PW, Shaffer D. Adolescent Depression Screening in Primary Care:

Feasibility and Acceptability. Pediatrics [Internet]. 01 Januarie 2007;119(1):101-8. Available at: http://pediatrics.
aappublications.org/cgi/doi/10.1542/peds.2005-2965

Birmaher B, Ryan ND, Williamson DE, Brent DA, Kaufman J, Dahl RE, et al. Childhood and adolescent depression: A
review of the past 10 years. Part I. J Am Acad Child Adolesc Psychiatry [Internet]. 1996;35(11):1427-39. Available
at: http://dx.doi.org/10.1097/00004583-199612000-00008

Garaigordobil M, Jaureguizar J, Bernards E. Evaluation of the effects of a childhood depression prevention
program. J Psychol [Internet]. 2018;0(0):1-14. Available at: https://doi.org/10.1080/00223980.2018.1502741

Siu AL. Screening for Depression in Children and Adolescents : US Preventive Services Task Force Recommendation
Statement. 2016;137(3).
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SENKOP

Niliifer Cetiner

Tanim: Senkop, spontan diizelen postural tonus kaybiyla iligkili ani, kisa sureli bir biling kaybidir. Cocuklarin yaklasik
%15’i adolesan donemin bitiminden énce bir senkop epizodu yasar.

Etyoloji: Senkop, alttayatan nedene gére siniflandirilabilen bir semptomdur: otonomik (6rn. vazovagal [nérokardiyojenik],
durumsal ve ortostatik sendromlar), kardiyak, metabolik veya senkopu taklit eden bir durumlar olarak siniflandirilir.
Cocuklarda ve ergenlerde senkop olaylarinin etiyolojisi cogunlukla iyi huylu olsa da, senkop ani 6lim potansiyeli olan
daha ciddi (genellikle kardiyak nedenli) bir hastaligin sonucu olarak da ortaya cikabilir.

Klinik Degerlendirme: Senkoplu ¢ocugun acil degerlendirmesi, algoritmik bir yaklasimla saglanir. Amag, hayati tehdit
eden durumlarin yani sira ciddi yaralanma riskiyle iliskili kosullari belirlemektir. Senkop icin kardiyak bir etiyolojinin
belirlenmesi 6zellikle 6nemlidir. Cogu cocukta kardiyak senkobu, dikkatli bir 6yki (ayrintili bir aile éykisa dahil), fizik
muayene ve elektrokardiyogram (EKG) dislindiirtir. Bu hastalar, bir pediatrik kardiyolog ile acil konsiltasyonu veya
sevki gerektirir. Diger yandan ilk degerlendirmede EKG normal olup 6yki veya fizik muayenedeki bulgular nedeniyle
daha kapsamli bir kardiyak degerlendirme (6rn. EKG monitorizasyonu, ekokardiyografi veya stres testi) gerektirebilecek
pediatrik hastalar bir pediatrik kardiyologa sevk edilmelidir. Acil ekokardiyografi, dykide, fizik muayenede veya EKG'de
patolojik bulgularinin varligi nedeniyle kardiyak etiyolojiden kuvvetle siiphelenilen hastalara ayrilmahdir.

Tedavi: Pediatrik senkopun uygun yonetimi, altta yatan nedenin uygun sekilde taninmasini ve tedavi edilmesini gerektirir.
Bu nedenlerden biri olan ve sik goriilen vazovagal (nérokardiyojenik) senkopu olan ¢ocuklar ve ergenler igin 6nerilenler
arasinda; oral su alimini giinde yaklasik 30 ila 50 mL/kg’a ¢ikarmak, tuzlu atistirmaliklar eklemek, kafeinli iceceklerden
kacinmak ve uzun siire ayakta dururken bacaklarda vendz gollenmeyi 6nlemek igin bazi teknikler uygulamakr.
Davranis degisikliklerine ragmen senkop devam ederse, tibbi tedavi kullanilabilir ve genellikle bu bir beta-bloker veya
fludrokortizon tedavisini icerir. Kardiyak senkop icin tedavi altta yatan nedene yoneliktir.
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PEDIATRIK KRONiK RINOSINUZIT VE ADENOIDIT
Yrd. Dog. Dr. Orhan Asya

Marmara Universitesi Pendik EGitim ve Arastirma Hastanesi
Kulak Burun Bogaz Hastaliklari ve Bas Boyun Cerrahisi

Pediatrik kronik rinosinlizit (KRS) burun ve paranazal sinislerin mukozal inflamasyonu ile karakterize bir hastaliktr.
Burun tikanikhgi, anterior veya postnazal burun akintisi, 6ksiiriik, ylizde agri veya basing semptomlarindan en az iki
tanesinin araliksiz 12 hafta veya daha uzun siire devam ettigi durumlarda KRS tanisi diisiinilebilir. Ug aylik araliksiz
semptomlari olan hastalarda taninin kesinlestirilmesi icin nazal endoskopi veya paranazal sinlis tomografi (PNS BT) ile
taniya gidilmelidir. Radyasyon maruziyeti agisindan endoskopik sinlis cerrahisi dislinlilmeyen hastalarda tek basina
nazal endoskopi ile taniya gidilmeli; tomografi endoskopik siniis cerrahisi planlanacak hastalarda cerrahiye yardimci
olmasi acisindan istenmelidir.

Pediatrik hastalarda KRS ile kronik adenoidit ve adenoid hipertrofisini semptomatolojik olarak birbirinden ayrit etmek
oldukca zordur. Bu iki hastaliginda semptomlari neredeyse aynidir, hatta nazal endoskopik bulgulari da birbirine oldukca
yakindir. Temel ayirici tanida PNS BT oldukga faydal olmakla beraber; her iki hastaligin tedavi sekli son asamaya kadar
ortak oldugundan PNS BT endoskopik siniis cerrahisi planlanan olgularda ¢ekilmesi daha uygun olacaktir.

Pediatrik KRS ve adenoidit arasindaki temel farklar: (1) Pediatrik KRS de nazal endoskopide adenoid hipertrofisi olsa
bile koana diizeyinde total obstriiksiyon beklenmezken, adenoiditte total veya totale yakin obstriiksiyon beklenir; (2)
Adenoiditte PNS BT de sinlslerde parsiyel havalanma kaybi ve mukozal kalinlasma daha sinirliyken, KRS de sinislerde
yaygin havalanma kaybi ve ostium blokaji 6n plandadir.

Pediatrik KRS ve adenoidit durumunda temel tedavi nazal steroid, saline ile nazal irrigasyon ve atopisi olan hastalarda
|6kotrien reseptor antagonistidir. Antibiyotik adenoidditte 6nerilmez, KRS de ise ilk planda verilmez; maksimum tedaviye
ragmen dizelmeyen hastalarda verilir. Her iki hastalikta da maksimum medikal tedavi ile diizelmeyen hastalarda ilk
secenek cerrahi tedavi adenoidektomi ve cerrahi esnasinda bol nazal irrigasyondur. Tek basina adenoidektomi KRS'li
hastalarin % 70’inde semptom kontrolli saglamaktadir. Adenoidektomiye yanitsiz KRS durumunda hasta PNS BT ile
degerlendirilip, uygun olmasi halinde minimal invaziv endoskopik sinls cerrahisi planlanabilir.

Kaynaklar:

1. Flint, Paul W., et al. Cummings otolaryngology-head and neck surgery. Section 4 infections and inflamation;
chapter 196 pediatric chronic rhinosinusitis. Elsevier Health Sciences, 2014.

2. Fokkens, Wytske, et al. “EP0S2020: development strategy and goals for the latest European Position Paper on
Rhinosinusitis.” Rhinology 57.3 (2019): 162-168.
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JUVENIL iDIOPATIK ARTRIT YONETIMINDE MULTIDISIPLINER YAKLASIM
Dog. Dr. Oya Kéker Turan
Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Romatoloji Bilim Dal

Juvenil idiopatik artrit (JIA), cocukluk caginin en sik goriilen kronik inflamatuar romatizmal hastaligidir. Tekil hastaliktan
ziyade, 16 yasindan once baslayan, nedeni bilinmeyen, genis klinik dagilim sergileyen ve farkl prognostik 6zelliklere
sahip yedi heterojen alt tipi (oligoartikiiler JiA, romatoid faktér (RF) negatif poliartikiiler JIA, RF pozitif poliartikiiler
JIA, sistemik baslangich JiA, entezit iliskili artrit, jivenil psériatik artrit ve siniflandirilamayan JiA) kapsayan hastalik
toplulugudur. Ortak klinik bulgu, en az 6 hafta slren artritin eslik etmesi ve diger olasi sebeplerin dislanmasi gerekliligidir.
Etyopatogenezi tam olarak aydinlatilamamistir. Genetik olarak duyarli bireylerin, bilinmeyen bir ¢evresel tetikleyiciye
maruz kalmasi sonucu, kendi antijenlerine karsi gelistirdikleri kontrolsiiz ve zararli immiin yanit neticesinde ortaya ¢iktig
varsayllmaktadir. Dolayisiyla genetik ve gevresel faktorler ve immiinolojik mekanizmalarin etkilesimi s6z konusudur.
Yaklasimda birinci basamak; tedavi hedeflerinin belirlenmesidir. Yangisal siirecin kontrol altina alinmasi, semptom
ve bulgularin hafifletilmesi, eklem sekellerinin ve komplikasyonlarin 6niine gegilmesi ve hastanin yasam kalitesinin
arttiriilmasi 6nceliklidir. Hastaligin yénetiminde glincel tani ve tedavi rehberleri esas alinarak en etkin tedavi planlanirken,
bireysel farkhliklar, ebeveyn ve hasta uyumu ve tedavi givenilirligi dikkate alinmalidir. Eklem tutulumunun yani sira,
eklem disi bulgularin varligi g6z éniinde bulunduruldugunda ¢ocuk romatoloji, fizik tedavi, géz, ortopedi ve psikiyatri
bilim dallarindan hekimlerin aktif katihmlariyla ¢ok disiplinli bir yaklagim 6nem arz eder.

Kaynaklar:

1. Petty RE, Southwood TR, Manners P, Baum J, Glass DN, Goldenberg J, He X, Maldonado-Cocco J, Orozco-Alcala J,
Prieur AM, Suarez-Almazor ME, Woo P. International League of Associations for Rheumatology classification of
juvenile idiopathic arthritis: second revision, Edmonton, 2001. J Rheumatol. 2004;31(2):390-392.

2. Barut K, Adrovic A, Sahin S, Kasapcopur O. Juvenile Idiopathic Arthritis. Balkan Med J. 2017;34(2):90-101.

3. Koker O, Ayaz NA. Jiivenil idiopatik artrit tedavi ve izlemi. In: S6zeri B, ed. Turkiye Klinikleri. Ankara:16-26.
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CERRAHI ONCESi KARDiYOLOJi KONSULTASYONU

Dr. Ozlem Sarisoy

Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Kardiyoloji Klinigi

Cocuklarda cerrahi 6ncesi en sik istenen yan dal konsiiltasyonu (%40) ¢ocuk kardiyoloji konsiiltasyonudur ve en sik
olmasinin ana nedenlerinden birisi de Gftrimddr.

Tim anestezik ajanlar normal kardiyovaskiiler sistemi olumsuz etkileyebilir, bu nedenle kapsaml kardiyovaskiler
degerlendirme, ameliyat 6ncesi hazirligin kritik bir parcasi olmahdir.

Sinis digimi, iletim sistemi ve miyokard kontraktilitesi anesteziklerle baskilanabilir.
Damar tonusu lzerindeki anestetik etkiler, hem 6n yiiki hem de art yik{ degistirebilir
Pulmoner vazokonstriksiyonu azaltir.
Ventilasyon-perflizyon uyumunu bozarak hipoksemi riski olusturabilir.
Halotan benzeri anestezikler altta yatan iletim bozuklugu olmayan hastalarda bile aritmiye neden olabilir, ayrica
tiim inhalasyon anestezikleri vazodilatasyon ve miyokard depresyonu yapabilir.

* Altta yatan kalp hastaliginin varhgi (6rn. konjestif kalp yetmezligi, aritmiler ve intrakardiyak santlar) anesteziye

0zgl riskleri arttirir.

Uygun preoperatif degerlendirme; ayrintih bir fizik muayene, kan basinci ve oksijen satlirasyonu ol¢imdi,
elektrokardiyogram, akciger grafisi veya telekardiyogrami icerir. Herhangi bir kardiyak anormallikten stipheleniliyorsa,
pediatrik kardiyolog tarafindan degerlendirme ve preoperatif ekokardiyografi gerekir.

Kardiyoloji konsiiltasyonu istenmesi 6énerilen durumlar:
Oykiide;

*  Kardiyolojik bir sorun oldugunu dislindiiren éykiye sahip ve 6ncesinde kardiyolojik muayene yapilmamis hasta
*  KOtu egzersiz toleransi veya beslenirken intolerans
* Siyanotik epizodlar

Fizik muayenede;

e Uftirtim duyulmasi
*  Periferik nabiz anormalligi
* Siyanoz, solukluk, zayif kapiller geri dolum saptanmasi, femoral nabiz alinmamasi veya zayif alinmasi
* Baska sistemlerde konjenital anomali varligi
EKG degisiklikleri;

Yasa uygun olmayan kalp hizi (tasikardi veya bradikardi)
Ritm bozuklugu

Hipertrofi bulgulari

ST-T degisiklikleri

Uzun QT mesafesi

KAYNAKLAR

1. Karakas NM. Perspective of Pediatrician Preoperative Evaluation of Pediatrician. Balikesir Medikal Journal 2020;
4:1-12

2. Maxwell LG, Deshpande JK, Wetzel RC. Preoperative evaluation of children. Pediatric Clinics Of North America
1994:4; 93-110

3. Evaluation and Management of Heart Murmurs in Children. Frank JE, Jacobe KM. American Family Physician
2011; 84:793-800
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YENIiDOGAN TARAMA PROGRAMLARI — PRENSIPLER
Prof. Dr. Pinar Ay

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Halk Sagligi Anabilim Dali

Yenidogana yonelik Ulusal Tarama Programlarinin (UTP) olusturulmasi ve izlenmesinde bilimsel yéntemlerin kullaniimasi
onemlidir. Wilson ve Jungner, 1968 yilinda UTP’lerin hastalik, tarama testi, tedavi ve maliyet ile ilgili ana basliklari igeren
on temel Olgiitle degerlendirilmesi gerektigini belirtmislerdir (1). Bu dl¢ltlere gore; taranacak hastaligin 6nemli bir halk
saghgi sorunu olmasi, taninabilir latent bir déneminin olmasi ve dogal seyrinin anlasiimis olmasi gereklidir. Tarama testi
toplum tarafindan kabul edilmis olmali, gecerliligi (duyarlilik, 6zgillik ve prediktif degerleri) yliksek olmali ve tiim topluma
stiregen olarak sunulmahdir. Ayrica hastaligin gecerli bir tedavisinin olmasi, tedaviye kimlerin alinacaginin net olmasi,
tani/tedavi merkezlerinin ulasilabilir olmasi ve program maliyetinin saglk hizmetleriicinde dengeli olmasi gerekli kosullar
arasinda yer almaktadir (1). Ancak yillar iginde bu 6l¢itlere ek olarak bazi yeni degerlendirmelerin de yapilmasi gerektigi
anlasiimistir. UTP’nin; altyapisinin yeterli olmasi, saglik hizmetleri icinde entegrasyonunun saglanmis olmasi, hem saglik
calisanlari hem de toplum acisindan klinik, sosyal ve etik agidan kabul edilebilir olmasi, yarar ve olasi zararlarinin bilimsel
kanitlarla ortaya konmus olmasi, ekonomik analizinin yapilmis ve performansinin nasil degerlendirileceginin belirlenmis
olmasi degerlendirilecek yeni kriterler arasinda yer almaktadir (2). Ancak farkh Glkelerde yenidogana yonelik UTP’ler
incelendiginde; bu olcitlerin yeterince degerlendirilmedigi anlasiimaktadir.

UTP’leri uygulamaya koymadan once karar analizinin yapilmasi onerilmektedir. Karar analizi, mevcut tim bilimsel
¢alismalarinin incelenmesi, calismalarin kanit diizeyinin dikkate alinmasi ve kanitlarin - belirsizlik diizeyleri de dikkate
alinarak - sentezlenmesini icerir. Boylece UTP’nin yarar ve olasi zararlari dlcllebilir sekilde ortaya konmus olur. Ayrica
pek ¢ok hastalik arasindan hangilerinin UTP’ye dahil edilecegine dnceliklendirme yapilarak karar verilmelidir (3).

UTP’nin uygulamaya koyulduktan sonra performansi sliregen olarak izlenmelidir. Bu izlemde; test pozitif olgularin tani/
tedavi hizmetlerine ne stirede ulastiklari, tani/tedavi hizmetlerine erisim agisindan (lke iginde esitsizliklerin var olup
olmadigi, yanlis negatif olgularin orani ve bu olgularin tani/tedavisinin ne kadar geciktigi, erken tani/tedavi hizmetleri ile
yasam kalitesinin ne kadar arttigi ve erken 6liimlerin ne diizeyde engellenebildigi degerlendirilmelidir.

Kaynaklar:

1. Wilson JMG, Jungner G. Principles and practice of screening for disease. Geneva: WHO; 1968. Available from:
http://www.who.int/bulletin/volumes/86/4/07-050112BP.pdf

2. Dobrow MJ, Hagens V, Chafe R, Sullivan T, Rabeneck L. Consolidated principles for screening based on a
systematic review and consensus process. CMAJ. 2018 Apr 9;190(14):E422-E429. doi: 10.1503/cmaj.171154.
PMID: 29632037; PMCID: PMC5893317.

3. Burlina A, Jones SA, Chakrapani A, Church HJ, Heales S, Wu THY, Morton G, Roberts P, Sluys EF, Cheillan D.
A New Approach to Objectively Evaluate Inherited Metabolic Diseases for Inclusion on Newborn Screening
Programmes. Int J Neonatal Screen. 2022 Mar 25;8(2):25. doi: 10.3390/ijns8020025. PMID: 35466196; PMCID:
PM(C9036245.
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BOY KISALIGI TEDAVIiSINDE YENi UFUKLAR
Dr. Saygin Abali

Acibadem Mehmet Ali Aydinlar Universitesi, Tip Fakiiltesi; Cocuk Saghgi ve Hastaliklari AD, Cocuk Endokrinolojisi BD

Boy kisaligl, cocuklarda bircok saglk sorununun ilk belirtisi olabilir. Tedavi boy kisaliginin etiyolojisine gore
degismektedir. Glinimizde bliylime hormonu (BH) tedavisi tim diinyada yaygin bir tedavi olarak kullaniimaktadir. BH
tedavisi, BH eksikligi olan ¢cocuklarda fizyolojik bir yerine koyma tedavisidir. Ancak, BH eksikligi olmayan boy kisaligi ile
giden hastaliklarda da basaril bir sekilde kullaniimaktadir. Turner sendromu (TS), gestasyon yasina gére kigik (SGA)
dogan ve kisa boylu cocuklar, Prader Willi sendromu (PWS), SHOX eksikligi, kronik bobrek hastaligi (KBH) ve Noonan
sendromu bu hastaliklar arasinda sayilabilir.

BH tedavisinin kullanim alanlari artmakla birlikte, kemik ve kikirdak dokunun proliferasyonu ve farklhlasmasi
ile iliskili iskeletin genetik hastaliklari olarak adlandirilan boy kisaliklarinin bircogunda BH’nin yararinin olmadigi
gosterilmistir. Bu grup hastaliklarda hastaliklarin patofizyolojisine yonelik tedavi arastirmalari sirmektedir. Akondroplazi
(OMIM#100800), bu ¢alismalarin olumlu sonug verdigi ilk hastaliktr.

Akondroplazi, orantisiz agir boy kisaliginin en sik nedenidir. Fibroblast biylime faktéri reseptori 3 geninin
(fibroblast growth factor receptor 3, FGFR3) heterozigot fonksiyon kazandirici mutasyonlari sonucu ortaya ¢ikar. Anormal
FGF sinyal yolagi, akondroplazide enkondral ossifikasyonda bozulmaya yol acgar. FGF inhibisyonuna yol acan ajanlarin
kullanilabilecegine yonelik calismalar devam etmektedir. Bu grupta, FGFR3 reseptoriini veya FGF ligandini hedef alan,
FGFR3’ln tirozin kinaz aktivitesini inhibe eden ajanlar yer almaktadir. FGF aptamer (APT-F2P), FGF2'nin reseptorlerine
(FGF1-4) baglanmasini bloke eder. Recifercept, soluble FGFR3 proteinidir ve bir decoy (tuzak) reseptdr olarak rol oynayip
FGF'nin mutant FGFR3 yerine kendisine baglanmasini saglar. AntiFGFR3 antikoru vofatamab ve FGFR1-3 selektif tirozin
kinaz inhibitori infigratinib de tedavi se¢cenegi olma yolunda

C-natrilretik peptid (CNP) ve reseptori olan natrilretik peptid reseptor B (NPR-B) kemik biylmesinde énemli
rol oynar. NPR-B'yi kodlayan NPR2'de loss-of-function mutasyonlarin akromezomelik displazi yaptigi, NPR2’nin aktive
edici mutasyonlarinin da uzun boy ile iliskisi bilinmektedir. CNP sinyal yolu biylimeyi arttirici etkisini MAPK yolagini
inhibe ederek gosterir. MAPK yolagi da FGFR3 yolagi ile iliskili oldugu icin artmis CNP’nin FGFR3 yolagini da inhibe ettigi
hayvan modellerinde gosterilmistir. Bu mekanizmadan yola cikilarak nétral endopeptidaz direngli CNP analogu olan
vosoritid gelistirilmistir. Vosoritid, iki yas sonrasi akondroplazili ¢ocuklarda Avrupa ve Amerika Birlesik Devletleri'nde
kullanim onayi almistir. Ulkemizde de vosoritide tedavisi alan vakalar bulunmaktadir. Bir baska CNP analogu olan uzun
etkili TransCon CNP ve diger uzun etkili CNP analoglari ile ilgili calismalar da baslanmistir.

CNP analoglarinin akondroplazi disinda kullanim endikasyonlarina yonelik calismalar devam etmektedir.
Bunlar arasinda ilk sirada akondroplazi ile ayni mekanizma sonucu gelisen, hastaligin hafif sekli olarak nitelenebilen
hipokondroplazi yer almaktadir. MAPK yolagi lzerinden boy kisaligl yaptigi bilinen rasopati grubu hastaliklarda da
kullanimt ile ilgili klinik calismalar devam etmektedir.

Intrinsik yolaklar (izerinde etkinligi olan bu tedavilerin BH veya biiylimeyi modifiye edici diger tedavilerle birlikte
kullanimi da daha iyi sonuglar alinabilecegini dislindiirmektedir.

Tum bu tedavilere ek olarak, CRISPR/Cas9 teknolojisinin kullanimi ile mutasyonun diizeltiimesi de hayvan
modellerinde ¢alisiimaktadir.
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HiPOTERMIDE SINIRDAKi ENDiKASYONLAR:
KANIT VAR MI?
Uzm. Dr. Sinem Giilcan Kersin

Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi

Hipoksik iskemik ensefalopati (HIE), siklig1 1-3/1000 canli dogum olup yilda iki milyon bebegi etkileyen dnemli
bir mortalite ve morbidite nedenidir. Terapétik hipoterminin (TH) orta ve agir HiE’de, 18.ayda mortalite ve nérogelisimsel
bozukluklari azaltarak tedavinin temelini olusturdugu kanitlanmistir.

Evre 1 olarak degerlendirilen hafif olgularda ya da TH’nin uygulanma kriterlerinde 36.gebelik haftasindan
blylik bebekler yer alip 34.gebelik haftasindan dnce doganlarda da uygulanmamasi 6nerilmekteyken, 34-35 gebelik
haftasindaki olgularda ya da HiE’den etkilenmis fakat hayatin ilk 6 saatinde olmayan olgularda ne yapilacagina dair
veriler net degildir.

GUnUmuzde hafif olgularda erken donemde Sarnat ve Sarnat skorlamasindaki nérolojik bulgularin subjektif
olmasi, hafif ve orta ensefalopatiyi ayirt etmede zorluk, kranial goérintilemelerinde anormal bulgularin var
oldugunun saptanmasi; ge¢ donemde de ince motor, gelisimsel, dil, dikkat, hafiza, sosyal, davranissal problemlerinin
olmasi, etkilenmemis akranlariyla benzer okul basarilarinin olmamasi ve davalar bu gruptaki olgulara TH uygulanip
uygulanmamasi sorusunu giindeme getirmistir.

HiE’de kanitlanmis tek tedavi secenegi olan TH’nin, dogum haftasi 34-35 olan segilmis bebeklerde aile onami
da alinarak dikkatle kullanilabilecegi fikri yayginlasmaya baslamistir. Net olmayan bu “gri” bolgedeki bebeklere dair
yaklagim ve tartismalarin oldugu bu sunumda, randomize kontrolli ¢alismalarin yetersiz olmasi nedeniyle kesin bir
kaniya varilamamis olup, kanitlar yetersiz olsa da arada kalinan secilmis olgularda konstltan hekim tarafindan TH karari
alinabilir.

Kaynaklar:

1. van Handel M, de Sonneville L, de Vries LS, Jongmans MJ Swaab H. Specific memory impairment following neonatal
encephalopathy in term-born children. Dev Neuropsychol. 2012;37:30-50.

2. Saw CL, Rakshasbhuvankar A, Rao S, Bulsara M, Patole S. Current Practice of Therapeutic Hypothermia for Mild
Hypoxic Ischemic Encephalopathy. J Child Neurol. 2019;34:402-409.

46



iy

L {'
Tip Fakiiltesi “ﬁ='
‘ P *L....

10 MAAR PDTATREKONGRESE 2073 &

'. Sl “CPecﬁatncﬁa Biitiinciil ve '@\ L

J - INISAN 2073 « ELTTE WORLD ASTA HOTEL, ISTANBUL Kanita Dayal Yaklasimlar”

3 , % ’ ‘.‘ o~

COCUKLARDA iSiTME AZLIGI
Dr. Ogr. Gor. Yavuz Giindogdu

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi KBB-BBC ABD

Her 1000 canli dogumda 1 ila 6 arasinda c¢ocuk isitme kaybi ile dogmaktadir. isitme kaybi kongenital olabilecegi gibi
travma, enfeksiyon, timor ve ototoksik ilag kullanimi gibi edinsel olarak da ortaya gikabilmektedir. Cocukluk ¢aginda
isitme kaybi gériilme oranlar %6’ya kadar gikmaktadir.? isitme kayb, isitme yolaklarinda ve primer isitme korteksinde
atrofiye neden olurken isitme rehabilitasyonu yapilmayan olgularda diger duyu yolaklari aktive edilerek bu durum
kompanse edilmeye calisilir. Ayrica ¢cocugun konusma ve dil gelisimini, sosyal gelisimini sekteye ugratir ve akademik
basarisini duslrr.

Ulkemizde ulusal yenidogan isitme tarama programi yiiriitilmektedir. Bebek hastaneden ¢ikmadan ilk 72 saat igerisinde
tarama testleri yapilmaktadir. Tarama programi ile bebeklerin ilk bir ay icerisinde tarama testlerinin tamamlanmasi,
isitme kayipli bebeklerde ilk li¢ ay icerisinde tani testlerinin yapilmasi ve ilk alti ay icerisinde isitme rehabilitasyonun
baslanmasi amaglanmaktadir.

GlnUmuzde ileri ve ¢ok ileri derecede sensorinéral isitme kaybi olan bireylerin duysal néral implantlar (koklear implant/
beyin sapl implanti) sayesinde isitmesi restore edilebilmektedir. Ancak néral plastisitenin yliksek oldugu yasamin
erken donemlerinde (ilk 1,5 yil) isitme rehabilitasyonu alan bireyler almayan bireylere gére konusma ve dil gelisim
basamaklarinda daha ileride oldugu saptanmistir. isitme rehabilitasyonun gecikmesi ayrica ¢cocugun yasitlarini yakalama
suresini uzatmakta ve akademik basarisini azaltmaktadir. Bu nedenle isitme kaybinin erken donemde yakalanmasi ve
uygun tedavi metodu ile tedavi edilmesi hayati 6neme sahiptir.

Konusma ve dil gelisim basamaklarinda gecikmesi olan, isitme taramasindan geg¢se dahi kulak anomalisi (Aurikula
hipoplazisi, dis kulak yolu atrezisi ve kulak kepgesi etrafinda skin tag gibi) olan hastalarda isitme kaybi olabilecegi akilda
tutulmahdir. Bu olgular erken tani ve tedavi icin mutlaka kulak burun bogaz hastaliklari hekimine yonlendirilmelidir.

Referanslar

1. Gifford, K. A, Holmes, M. G., & Bernstein, H. H. (2009). Hearing loss in children. Pediatr Rev, 30(6), 207-215.
2. Torrente, M. C., Tamblay, N., Herrada, J., & Maass, J. C. (2023). Hearing loss in school-aged children. Acta
Oto-Laryngologica, 1-3.
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Pediatri Polikliniginde Kalitsal Metabolik Hastaliklarin Biyokimyasal ipuglari
Yilmaz Yildiz

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Bilim Dali

“Biyokimyasal bir yolaktaki birincil bozuklugun etiyopatogenezde kilit rol oynadigi, iyi tanimlanmis bir genetik nedeni
ve kaliim oriintusi olan hastaliklar,” olarak tanimlanabilen kalitsal metabolik hastaliklarin sayisi, 2021 yilinda yapilan
siniflamaya gore 1500’e yaklasmistir. Tum organlarda ve sistemlerde gesitli belirti ve bulgulara yol agabilen bu hastaliklarin
bu zengin cesitliligi icerisinde hepsinin tanisi icin kullanilabilecek bir klinik ya da laboratuvar yaklasim sablonu ne yazik ki
bulunmamaktadir. Cesitli klinik ipuglarindan yararlanarak kalitsal metabolik hastalik stiphesi olustugunda, akut belirtilerle
acil servise basvuran bir hastada rutin serum biyokimyasi ve tam kan tetkiklerine ek olarak glukoz, amonyak, kan gazlari,
laktat, keton tahlilleri, acil tedavi edilmesi gereken bircok metabolik hastaligin taranmasina yardimci olur. Gelisim
geriligi, zihinsel yetersizlik, epilepsi gibi ¢esitli nérolojik bulgular varhginda klinik olarak bir 6n tani olusturulamiyorsa
amino asit, organik asit, acilkarnitin, homosistein, glikozaminoglikan, kreatin ve guanidinoasetat, seruloplazmin ve
bakir diizeylerinin 6l¢lim, tedavi edilebilir kalitsal metabolik hastaliklarin taranmasi igin ilk basamakta kullanilabilir.
Bu tetkiklerin bircogu, aciklanamayan kas, karaciger, kalp gibi doku ya da organ islev bozukluklarinda da metabolik
hastaliklarin arastirilmasi icin kullanilmaktadir. Saptanan anormallikler, konunun uzmani kisilerle birlikte, klinik 6zellikler
de goz onlinde bulundurularak yorumlanmalidir. Plrin-pirimidinler, ¢ok uzun zincirli yag asitleri, N-glikan profilleme,
porfirin ve protoporfirinler, biyojenik aminler, ve bunlar gibi daha bir¢cok baska karmasik tetkik, klinik endikasyon
varliginda uzman yonlendirmesine gore yapilabilir. Ancak, pediatri polikliniginde her giin istenen ve yorumlanan bazi
“rutin” biyokimya incelemeleri arasinda da kalitsal metabolik hastaliklar icin ipuglari yakalanabilir. Ornegin; serum urik
asit duslklugu (ksantin oksidaz, molibden kofaktor eksiklikleri) ve ylksekligi (Lesch-Nyhan sendromu, glikojen depo
hastalig tip 1), alkalen fosfataz dislikligu (hipofosfatazya) ve yiksekligi (hiperfosfatazya), hipokolesterolemi (Smith-
Lemli-Opitz sendromu ve lipoprotein metabolizmasi bozukluklari), Gre dustklGgu (Gre déngisi bozukluklar), kreatinin
distkligl (kreatin sentez bozukluklari), siyah renk idrar (alkaptoniri) ve plazma glikoprotein diizeylerindeki yaygin
bozukluklar (konjenital glikozilasyon bozukluklari), 6zgiil olmamakla birlikte kalitsal metabolik hastaliklari isaret edebilir.
Aciklanamayan, “tuhaf” laboratuvar bulgularinda kalitsal metabolik hastaliklar akla gelmelidir.

KAYNAKLAR
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KONJENITAL HiPOTiROiIDi TARAMA PROGRAMI
Zehra Yavas Abali

Marmara Universitesi, Pendik E§itim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Endokrinolojisi

Konjenital hipotiroidi (KH), tiroid bezinin gelisimsel veya islevsel bozukluklarina bagl (primer hipotiroidi) veya
hipotalamus-hipofiz-tiroid eksenindeki bozukluklarina bagl (santral hipotiroidi) gelisebilen tiroid hormonlarinin (tiroksin
(T4) ve triiyodotironin (T3)) dogustan yetersizligi durumudur. Siklig: tlkeler arasi farklilik gosterir ve genel olarak 1/3000
olarak bildirilmektedir. Primer hipotiroidi hastaligin en sik gorilen formudur. Primer konjenital hipotiroidi gegici veya
kalici olabilir. Hastalik siklikla izole olmakla birlikte sendromik formlari da bulunmaktadir. Tani ve tedavisinde gecikme,
santral sinir sisteminde ciddi hasara yol agarak zihinsel yetersizlige neden olur.

Hastaligin sik gortilmesi, belirgin belirti ve bulgularin ge¢ ortaya ¢cikmasi, duyarl bir tarama yonteminin ve etkin bir
tedavisinin olmasi nedeniyle 1970’lerden itibaren taranan hastaliklar arasinda yer almaktadir. Ulkemizde 1990’li yillardan
itibaren pilot tarama uygulamalari olmakla birlikte, tim yenidoganlarda tarama Ulusal Yenidogan Tarama Programi
kapsaminda 25.12.2006 tarihinde baslamistir.

Ulkemizde, KH taramasi tiroid stimulan hormon (TSH) 6lciimii ile gerceklestirilmektedir. Bu nedenle taranan hastalik
primer hipotiroididir. Dogumdan sonra fizyolojik artmis TSH salgisi olmasi nedeni ile yalanci pozitif sonuglarin azaltilmasi
icin “kuru kan” 6rneginin ideal olarak 3-5. glinler arasinda alinmasi gereklidir. Ancak, tiim yenidoganlarin taranmasi
icin saglk kurumlarinda dogan bebeklerin bu kurumdan ayrildigi asamada kan 6rnegi alinmaya ¢alisiimalidir. Birinci
basamak hizmetlerinden faydalanmak tzere basvuran her yenidogan bebekte daha 6nce hastanede topuk kani alinip
alinmadigi sorgulanmalidir. Daha 6nce tarama icin 6rnek alinmadiysa veya postnatal 24.saatten 6nce alindiysa mutlaka
tekrar 6rnek alinmalidir.

Preterm veya kritik hastaligi olan yenidoganlarda yogun bakim Unitesine yatisi sirasinda tarama ornegi alinabilir. Ancak,
bu olgularda yalanci negatiflik olabilecegi icin (hasta 6tiroid sendromu, iyot maruziyeti, transflizyon, dopamin kullanimi
gibi) taburculuk 6ncesi TSH degerinin tekrar kontrol edilmesi 6nerilmektedir.

Tarama sonucu anormal olan olgularda venoz serbest T4 (sT4) ve TSH ile tani hemen dogrulanmalidir. KH’de venoz
sT4 dislk ise tedaviye acilen baslanmalidir. Tedavide L-tiroksin kullaniimakta olup, T4 diisiik olgularda baslangi¢c dozu
icin 10-15 pg/kg/doz dnerilmektedir. Tedavi ile en kisa slirede TSH’nin normal diizeye getirilmesi hedeflenmektedir.
Tedaviye uyum hastaligin prognozunda ¢ok dnemlidir.

KH tanisi konulduktan sonra etiyolojinin saptanmasi icin ek tetkikler yapilabilir. Bu tetkikler planlanirken tedavi asla
geciktiriimemelidir.

Kaynaklar

1. Wassner AJ, Brown RS. Congenital hypothyroidism: recent advances. Curr Opin Endocrinol Diabetes Obes.
2015;22:407-12.

2. Effects of neonatal screening for hypothyroidism: prevention of mental retardation by treatment before clinical
manifestations. New England congenital hypothyroidism collaborative. Lancet. 1981;2:1095-8.

3. Stoupa A, Kariyawasam D, Nguyen Quoc A, Polak M, Carré A. Approach to the Patient With Congenital
Hypothyroidism. The Journal of Clinical Endocrinology & Metabolism. 2022;107:3418-27.

4, Deladoéy J, Ruel J, Giguére Y, Van Vliet G. Is the incidence of congenital hypothyroidism really increasing? A 20-
year retrospective population-based study in Québec. J Clin Endocrinol Metab. 2011;96:2422-9.

5. van Trotsenburg P, Stoupa A, Léger J, Rohrer T, Peters C, Fugazzola L, et al. Congenital Hypothyroidism: A 2020-

2021 Consensus Guidelines Update-An ENDO-European Reference Network Initiative Endorsed by the European Society
for Pediatric Endocrinology and the European Society for Endocrinology. Thyroid. 2021;31:387-419.

6. Yordam N, Calikoglu AS, Hatun S, Kandemir N, Oguz H, Tezi¢ T, et al. Screening for congenital hypothyroidism in
Turkey. Eur J Pediatr. 1995;154:614-6.
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COCUKLUK CAGI OBEZITESINDE GUNCEL TEDAVi YAKLASIMLARI

Prof. Dr. Zeynep Atay
istanbul Medipol Universitesi, Tip Fakiiltesi

Cocuk Saghgi ve Hastaliklari ABD, Cocuk Endokrinoloji BD

Cocuklarda obezite tedavisinde hedeflerimizi kisa dénemde enerji alimini azaltmak, enerji harcamasini arttirmak, kilo
alimini azaltmak, viicut kompozisyonunu, fiziksel fonksiyonu ve hayat kalitesini iyilestirmek, komplikasyonlari 6nlemek;
uzun dénemde de obezite iliskili komorbiditeleri azaltmak olarak siralayabiliriz. Bunun icin 6ncelikli olarak aile temelli
davranissal stratejiler uygulanarak yasam tarzi degisikligi yapilmasi gereklidir. Kilo verilmesine odaklaniimadan, saglikli
ve dengeli beslenme, diizenli fiziksel aktivite ve diizenli uyku aliskanhgini kazandirmak ¢cok 6nemlidir. Segilmis olgularda
farmakolojik tedavi ve bariatrik cerrahi tedavisi uygulanabilir. Yasam tarzi degisikligi, hem medikal hem de cerrahi
tedaviye eslik etmelidir.

Farmakolojik tedavi; VKI (Viicut Kitle indeksi) >95.p(persentil) veya VKI 230 kg/m? ve obezite iliskili en az bir komorbiditesi
bulunan olgularda ve dokiimente edilmis basarisiz yasam tarzi degisikligi girisimi varhiginda uygulanabilir. VKI 95.p’in >
%120’si veya VKI 235 kg/m? olan olgularda komorbidite olmaksizin da yasam tarzi degisikligi girisimi basarisizhiginda
medikal tedavi kullanilabilir. Tedavi ile VKI’'nde %5 ve (zeri azalma klinik olarak anlamli kabul edilmektedir.

Orlistat, Phentermine, Phentermine/Topramat kombinasyonu ve Liraglutide gocukluk cagi obezitesinde kullanimi
FDA onayi almis ilaglardir. Kullanimlari etkinlik, gtvenilirlilik, maliyet ve uzun dénem sonuglari konusunda yeterli veri
olmamasi nedeniyle sinirlidir. Tum farmakolojik tedavilerin sonucunda VKI’'nde ortalama 1.3 kg/m? azalma saglandigi
saptanmigstir.

Bariatrik cerrahi; VKI 95.p’in 2%120’si veya VKI =35 kg/m? ve en az bir obezite iliskili komorbiditesi bulunan veya
komorbidite olmaksizin VKI 95.p’in 2%140’si veya VKI 240 kg/m? olan segilmis olgularda uygulanabilir. Vertikal Sleeve
Gastrektomive Roux-en-Y Gastrik Bypass en sik kullanilan ve adolesan donemde kullanimionay almis cerrahiyontemlerdir.
Her ikisinde de VKI’'nde azalma % 30 civarindadir. Etkinlikleri benzer olsa da, daha az komplike olmasi nedeniyle sleeve
gastrektomi tercih edilmektedir. Postoperatif nutrisyonel eksiklikler uzun dénemde en énemli sorunu olusturmaktadir.
Hastalarin %10-15’i uzun dénem takiplerde preoperatif VKI’lerine geri donmektedirler.

KAYNAKLAR
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SOzLU SUNUMLAR
[SS-001]

Otizmli gocuklarin bakimverenlerinin igsellestirilmis damgalanmalarinin,ebeveyn streslerinin ve depresif belirtilerinin
¢ocuklarinin otizm siddeti ile iligkisinin 6n analizi

3 , % ’ '?f_‘!-

Dilara Demirpence Secinti
SBU Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Otizm tekrarlayici davranislar, kisitli ilgi alani ve sosyal alanda zorluklarla karakterize émir boyu devam
eden,68 cocuktan birinde goérilme ihtimali olan noérogelisimsel bir bozukluktur. Otizmli ¢ocuklarin bakimverenleri
otizm belirtilerinin siddetiyle ve onun getirdigi ek psikiyatrik ve noérolojik rahatsizliklar nedeniyle stresli bir
ebeveynlik deneyimlemekte; ayrica cocuklarinin bu farkhligi nedeniyle toplum icinde damgalanmis ve depresif
hissetmektedir. Calismamizdaki amacimiz otizmli ¢ocuklarinin annelerinin depresyon belirtilerinin, ebeveynlik
streslerinin ve igsellestiriimis damgalanmalarinin otizmin siddeti arasinda iliski oldugunu gostermektir.
Gereg-Yontem: Calismamizda 4-15 yas arasinda 46 otizm tanili cocugun annesine Sosyodemografik Veri Formu,
Beck Depresyon Envanteri,Ebeveynlerin Ruhsal Hastaliklarin igsellestiriimis Damgalanma Olcegi(ERHIDO),Ebeveyn
Stres Indeksi ve otizmi siddetini dlcen Otizm Davranis Kontrol Listesi(ABC) verilmistir. Calismamizda 6nce Pearson
korelasyon analizi yapilmis, sonrasinda da otizm siddetini gosteren ABC 6lgeginin toplam puani bagimsiz degisken
olarak girilmis ve diger degiskenler bagimli degiskenler olarak girilmis ve basit linear regresyon analizi yapilmistr.
Bulgular: Calismadaki cocuklarin yas ortalamasi 7.79+3.51 iken, annelerin yas ortalamasi 36.81+6.73’dir. Calisma
orneklemindeki cocuklarin tani aldiklari zaman dilimi 4.45+2.91 yil dncesindedir. Calismamizda otizm siddeti ile sirasiyla
ERHIDO 6lgegindekiigsellestirilmis damgalanma puani(r(46)=.41, p<0.01).,ESI'dakitoplam stres puani(r(46)=.46,p<0.01)
veBDE’'dekidepresifbelirtisiddeti(r(46)=.32,p<0.1)ileortadiizeydekoreleoldugucikmistir. Basitlinearregresyonanalizinde
otizmisiddetininanneninigsellestirilmisdamgalanmasi(F(1,44)=8.842,p=0.05,R2=0.167),ebeveynstressiddeti(F(1,44)=
12.055,p=0.001,R2=0.197)vedepresifbelirtisiddeti(F1,44)=4.958,p=0.03,R2=0.081)icin belirleyicioldugu gosterilmistir.
Sonug: Otizmli ¢ocuklarin otistik belirtilerinin siddetinin artmis olmasi, bakimverenlerinde daha fazla olumsuz duygu
hissetmesine yol agmaktadir. Bakimverenlerin hissettigi bu olumsuz duygular ¢cocuklarin daha fazla 6zel egitim alma
sansinin artmasiyla, otizm tanili bireylerin damgalanmasinin azaltiilmasina yonelik toplum temelli egitimlerle,otizmli
cocuklarin bakimverenlere yonelik bireysel ve grup temelli desteklerin verilebilmesiyle 6nlenebilir.

Anahtar Kelimeler: otizm, damgalanma, depresyon, bakimveren
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[SS-003]
Lambdoid siitiir sinostozlarinda endoskopik siitiirektomi ve diizeltici kask tedavisinin etkinligi

Mustafa Sakar
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi Ana Bilim Dali, istanbul

Amag: Gercek lambdoid sinostoz (GLS) 1/40.000 oran ile en nadir kraniosinostoz tipidir. Nadir olmasindan
otlrld, uzun donem estetik ve norogelisimsel etkilerinin ortaya konulmasi olduk¢a zor olmakla birlikte,
diger kraniosinostoz tipleri ve deformasyonel plagiosefaliler (zerinde vyapilan c¢alismalar norogelisimsel
defisitler ve ciddi kraniyal asimetri bulgularina isaret etmekte ve cerrahi tedavinin endike oldugunu
disliindirmektedir. Bu c¢alismada endoskopik sitirektomi ve postoperatif aktif dogrultucu kask tedavisi
uygulanmis 3 hastanin demografik, radyolojik ve cerrahi bulgulari ile orta-uzun dénem sonuglari bildirilmistir.
Olgu: Hastalar Ocak 2018, Aralik 2020 déneminde ameliyat edildi. Hastalarin hepsi erkekti ve hepsi sag tarafli
GLS idi (Resim 1). Yaslari sirasi ile 3.1, 3.4 ve 4.3 aydi (ortalama 3,56). Cerrahi siresi 50, 70 ve 75 dakika (ortalama
65), postoperatif yatis slresi sirasi ile 1,1 ve 2 giindi. Higbir hastada kan transfiizyonu yapilmadi. Cerrahi sirasinda
veya sonrasinda komplikasyon yasanmadi. Postoperatif birinci hafta sonunda yara iyilesmesini takiben kask tedavisi
baslanan hastalarda, kask kullanim siresi 42, 44 ve 52 hafta idi. Hastalarin ortalama 32,3 aylik takipleri sonunda
(sirasi ile 38, 31 ve 28 ay), volumetrik (posterior hemisfer hacimlerinin birbirine orani, sag posterior hacim/sol
posterior hacim) ve lineer (CVAI, cranial vault asymmetry index) asimetri indekslerinde diizelme gorildi. (Tablo 1)
Sonug: Kalvaryal remodelleme uzun vyillardir kullanilan klasik dizeltme teknigidir ve GLSlar icin de yaygin olarak
kullanilmaktadir. Ote yandan endoskopik siitiirektomi diger sinostoz tipleri igin yaygin sekilde kullaniimis ve arastirilmis
olmakla birlikte, sinirli sayida GLS olgusu bildirilmistir. Bildirilen olgular genellikle tiim sinostoz tipleriniiceren ¢alismalarda
sayl olarak verilmis ve olgularin sonuclari detaylandirilmamistir. Bu calismada elde edilen sonuclar endoskopik
sutlrektomi ve kas uygulamasinin GLS olgularinda kraniyal asimetriyi etkin bir sekilde dizelttigini gdstermektedir.
Cerrahi morbiditenin dislikligi, hastanede kals sliresinin kisa olusu ve kan transfliyonu ihtiyacinin azalmasi (olmamasi)
teknigin avantajlarini olustururken, zuun sireli kask kullanimi gerekliligi dezavantajidir. Nérogelisimsel etkilerinin ortaya
konulmasi icin daha genis kapsamli ve daha uzun takip streli calismalar gereklidir.

Anahtar Kelimeler: lambdoid sinostoz, posterior plagiosefali, endoskopik siitiirektomi, postoperatif kask tedavisi

Resim 1

Hastalarda postoperatif kontrol bilgisayarli beyin tomografisinde, cerrahi ile olusturulmus sag§ tarafli siitiirektomi
defektleri izlenmektedir.
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Tablo 1. Demografik, radyolojik ve cerrahi bulgular

Kask Preoperatif Postoperatif ~ Preoperatif = Postoperatif

L Cerrahi  Yatis . volumetrik volumetrik cranial vault cranial vault
Yas Cinsiyet  Taraf . L Transfizyon  kullanim . . . .
siire slresi siiresi degerlendirme degerlendirme asymmetry asymmetry
(PR/PL) (PR/PL) index index
Hasta 1 ;’/1 E sag  50dakika 1 gilin yok 42 hafta 0,870 0,963 2,13 0,40
Hasta 2 ;’/4 E sag  70dakika 1 giin yok 44 hafta 0,886 0,952 6,76 1,23
Hasta 3 :;13 E sag  75dakika 2 giin yok 52 hafta 0,892 0,944 2,71 0,50
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[SS-004]
Yenidogan Sarihigi Oykiisii Olan Cocuklarin Denver-1l Sonuglari

Ozlem Tezol, Khatuna Makharoblidze
Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Mersin

Amag¢: Yenidogan sarihigi  olan olgularda bilirubin  noérotoksisitesi uzun donemde noérogelisimsel
sekellere yol acabilir  Bu c¢alismada, indirekt hiperbilirubinemi nedeniyle yenidogan Unitesinde
yatma Oykisli olan c¢ocuklarin Denver Gelisimsel Tarama Testi Il sonuglarinin incelenmesi amaclandi.
Gereg¢-Yontem: Butanimlayicigalismada, Ocak 2013—Aralik 2019 tarihleriarasinda gelisimselizlem poliklinigine basvurmus
28 cocugun Denver-ll sonuglari geriye doniik olarak incelendi. Miadinda saglikli dogmus, sarilik disinda perinatal risk
faktorl olmayan ve neonatal indirekt hiperbilirubinemi nedeniyle fototerapi veya kan degisimi + fototerapi uygulanmis
cocuklar dahil edildi. Prematiir veya postmatiir cocuklar, cogul dogumlar, genetik bozuklugu veya dogumsal hastaligi olan
cocuklar dislandi. Calisma Helsinki Bildirgesi Prensipleri’'ne uygun olarak ytratuldu. Veriler sayi/yizde ile degerlendirildi.
Bulgular: 28 cocugun [17 erkek, 11 kiz, ortanca (en kigik-en biyiik) yas 5.0 (1.3-51) ay] 17’sine (%60.7) fototerapi, 11’ine
(%39.3) kan degisimi = fototerapi uygulanmisidi. Yasa gore boy ve agirlik z-skorlariile boya gore agirlik z-skoru ortalama+SD
degerlerisirasiyla-1.2+1.7,-1.0+1.5 ve -0.8+1.7 idi. Denver-Il skoru 2 ¢ocukta (%7.1) normal, 14 cocukta (%50) anormal ve
12 ¢ocukta slipheli (%42.9) idi. Kisisel-sosyal alanda 21 ¢ocuk (%75), ince motor alanda 17 ¢ocuk (%60.7), dil alaninda 20
gocuk (%71.4) ve kaba motor alanda 3 gocuk (%10.7) normal skora sahip idi. 14 ¢ocuk (%50) gelisimsel izleme devam etmis
[izlemde uygulanan Denver-ll test sayisi ortancasi 1.5 (1-9)] ve bu ¢ocuklarin ilk ve son Denver-Il testleri arasinda gecen
ortanca slire 6.3 (2-65.8) ay idi. Son Denver-II'nin yapildigi ortanca yas 15.4 (3.3-70) ay ve son Denver-Il skoru normal olan
cocuk sayisi 2, anormal olan ¢ocuk sayisi 9, stipheli olan ¢ocuk sayisi 3 idi. En son hastane basvurusuna ait kayitlara gére
14 cocukta (%50) norolojik sekel gelismis idi. Tedaviye gore gruplama yapildiginda, fototerapi ve kan degisimi + fototerapi
gruplari yas, cinsiyet, Denver-ll sonuglari, gelisimsel izlem ve prognoz agisindan istatistiksel farklilik géstermedi (p>0.05).
Sonug: Yenidogan doneminde patolojik sarilik 6ykiisii olan ¢ocuklar gelisimsel sorunlar acisindan izlenmelidir.

Anahtar Kelimeler: Denver Il, nérogelisim, yenidogan sarilig
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Tablo 1. Tanimlayici 6zellikler ve Denver-1l sonuglari

Yas, ay

Cinsiyet, erkek
Denver-II
Normal
Anormal
Supheli
Kisisel-Sosyal alan
Normal
Anormal
Supheli

ince Motor alan
Normal
Anormal
Supheli

Dil alani

Normal
Anormal
Supheli

Kaba Motor alan
Normal
Anormal
Supheli
Gelisimsel izlem
Var

Yok

Gelisimsel izlemde uygulanan
Denver-Il test sayisi

Prognoz
Sag ve saglikh
Norolojik sekel

Yenidogan sarihgi oykusd,

tiim grup (n=28)
5.0 (1.3-51)
17 (60.7)

2(7.1)
14 (50.0)
12 (42.9)

21(75.0)
4(14.3)
3(10.7)

17 (60.7)
5(17.9)
6(21.4)

20 (71.4)
5(17.9)
3(10.7)

3(10.7)
10 (35.7)
15 (53.6)

14 (50.0)
14 (50.0)

1.5 (1-9)

14 (50.0)
14 (50.0)

grup (n=17)
7.0(1.3-27)

10 (58.8)

1(5.9)

7(41.2)
9(52.9)

14 (82.3)

1(5.9)

2(11.8)

13 (76.5)

1(5.9)

3(17.6)

13 (76.4)
2(11.8)
2(11.8)

2(11.8)
5(29.4)
10 (58.8)

6 (35.3)
11 (64.7)

1(1-4)

9(52.9)
8(47.1)
Veriler: n (%) veya ortanca (en kiiciik-en bliyiik). *Fototerapi ve Kan Dedisimi + Fototerapi uygulanmis gruplarin

karsilastirilmasi, Ki-kare veya Mann-Whitney U testi.

Tablo 2. Gelisimsel izlem ozellikleri

ilk Denver-l sonucu

Gelisimsel izlem
Yok
Var

Son Denver-ll sonucu

Normal
Anormal
Stpheli
Veriler: n (%).

Normal (n=2)

2 (100.0)
0(0)

Anormal (n=14)

4(28.6)
10 (71.4)

0
9/10
1/10

56

Fototerapi uygulanmis

Supheli (n=12)

8 (66.7)
4(33.3)

2/4
0
2/4
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Kan Degisimi + Fototerapi
uygulanmis grup (n=11)
4.0 (1.5-51)

7 (63.6)

1(9.1)
7 (63.6)
3(27.3)

7 (63.6)
3(27.3)
1(9.1)

4(36.4)
4(36.4)
3(27.3)

7 (63.6)
3(27.3)
1(9.1)

1(9.1)
5 (45.5)
5 (45.5)

8 (72.7)
3(37.3)

2(1-9)

5 (45.5)
6 (54.5)

Toplam (n=28)

14 (50.0)
14 (50.0)

2/14
9/14
3/14

0.540
0.799

0.352

0.306

0.055

0.707

0.745

0.050

0.054

0.699
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[SS-005]
Cogul Gebelik Sonucu Dogan Bebeklerin Tek Merkezli 5 Yillik izlem Verilerinin Retrospektif Degerlendirilmesi ve
Denver-2 Tarama Testi Sonuglari

Emine Genc?, Sukri Kagukoduk?
Marmara Universitesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali Cocuk Metabolizma Bilim Dal
20Ondokuz Mayis Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali Neonatoloji Bilim Dali

Amag: Yardimcr ireme teknigi(YUT) kullaniminin  siklasmasiyla diinyada ¢ogul gebelik sonucu dogan
bebeklerin  sayisi artmaktadir.Cogul gebelik sonucu dogan bebeklerin uzun doénemde norobilissel
gelisimlerini Denver-2 tarama testi ile degerlendirip, bu sonuglara etki eden faktorleri saptamaya calistik.
Gereg¢-Yontem: Hastanemizde 5 yillik siirecte cogul gebelik sonucu canli dogan bebeklerin ve annelerin verileri retrospektif
olarak toplandi.Taburculuk sonrasi problemlerinin 6grenilmesi ve Denver-2 uygulanmasi igin ¢alisma kapsaminda viziti
yapildi.Tanimlayici istatistikler, Ki-Kare, Kolmogorov-Smirnov, Student t-testi, Mann Whitney-U, Tek Yonli Varyans
Analizi, Kruskal Wallis Varyans Analizi, Bonferoni dizeltmeli Mann Whitney-U ve Multivariate Analizi kullanildi.
Bulgular: 5 yillik slirecte cogul gebelik sonucu 470 canli bebek dogmustu.Ortalama gestasyonel yas 33,4+3,5(23-40)
hafta; Ortalama dogum agirligi 2021+649g(520-4040) bulundu.Yogun bakima en sik yatis nedeni prematuriteydi; 410
bebegin yatis ihtiyaci olmustu.Spontan gebelik bebegi 237(%50,4); YUT sonucu dogan bebek 233(%49,6) idi.YUT sonucu
doganlarda prematirite ve siddeti artmakta idi(p=0,00); preterm(0.R:2.29) ve erken preterm(0.R;2,48) dogum icin
artmis risk faktori vardi(p<0,05).Neonatal 6lim hizi %061; bebek 6lim hizi %070 bulundu.151(%32) hastanin viziti ve
Denver-2 testi yapildi.Hastalarin 16’s1(%10,6) 2 yas ve alti, 78’i(%51,6) 2 yas-5 yas arasi(60 ay dahil), 57’si(%37,8) 5
yas Ustlydid.Tum alanlarda yasitlari ile uyumlu becerileri kazanabilmis 84 hasta(%55) vardi, 67(%45) hastanin en az
bir gelisimsel basamakta gecikmesi vardi. En sik gecikme ince motor alandaydi(43, %28), hastalarin 21’inde(%14)
ince motor alan disinda en az bir alanda daha gecikme mevcuttu. Dil alaninda gecikme tespit edilen 30(%20
), kisisel sosyal alanda gerilik tespit edilen 17(%11) ve kaba motor alanda gerilik tespit edilen 16(%11) hasta vardi.
Sonug: Prematire ve disiik dogum agirlikh olanlarda anormal DENVER orani artmakla beraber anormal Denver
orani istatistiksel anlamh bulunan tim degiskenler multivariate analiz ile degerlendirildiginde sadece ROP olanlarda
ve mekanik ventilasyon ihtiyaci olanlardaki anormal Denver oranlarinda bulunan artmis O.R. anlamli bulundu.Bu iki
parametre prematiirlerde sik olmasi nedeniyle uzun dénem nérogelisimsel sonuglar icin prematireligin 6nlenmesi
en énemli ydntem gibi géziikmektedirYUT sonucu doganlarda artmis prematiirite oranlari nedeniyle prematiiritenin
onlenmesi daha da 6nem kazanmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Cogul Gebelik, ikiz, Denver, YUT(yardimci Gireme teknigi)
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Anormal Denver sonucu ve normal Denver sonucu olanlarin morbiditelerinin lojistik regresyon ile analizi

Tablo 3,39; Ancrmadl Denver sonucu ve normal Derver sonucy olenkanm morbiditelerinin [ofistik

___regresyon e analii
[ linkk aoeliikier | Anarmal Narmal Oddsralim | 9500 e
Derrver Denver

1500 g sl 98,5 538 .8 1. 258 0077 ¥0.487 0,872
dogum(¥)
32 hafta altr 62,7 18,5 2,158 0,586 4,901 0,054
dogum()
Apgar < 8 415 20,5 2,861 1389 5894 | 0,004
ol
Yodun bakim 27 43,2 13,8 1,130 1,231~ 9,601 0015
gun intryaci(%]
Iekan ik 462 203 1,394 1.657- 6,951 0,001
vEntilator
ihtryaci%)
IKK(%) 10,4 1,2 9,683 1.161-80,7%0 | 0036
Surfaktan 179 6.0 3447 114910342 | 0027
gereksinimi®{%)
RDS{%) 13,4 1.9 1,148 0,438- 3,011 0,779
BPD(%) 60 23 2602 0,462- 14,667 | 0,278
B-EE_{'H:I 313 6,0 7213 2.547- 20,4324 0,000
YUT kullansmu(%) | 50.7 ta.4 1,183 0,625 2,261 0,538

*“Surfaktan eerekeinimi olenlann héoul 1 ker surfaktan eerexsinimi olantardr, |
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Spontan/Yardimci Ureme Teknigi odds ratio

Table 3.20: 3gpntan/ardime Ureme Teknifi odds ratin

Klinik &zellikler ve eglik eden Creme tekni Dl catio
morbi diteler YOT | spenmn [YUT/Sgsritan) b
Prematire dofum{%) 90,5 | BO,5 2,298* 1,348-3,915
DDA 89 | 734 1,208 0,759-1,828
BED(%) 332 1,2 0,361 0,095-1,378
BDE{%) ¥116 (08 0,826 0,464-1,471
BOB(%) 153 | 10,2 0,627 0,365-1,708
venidofan yodun bakim [htiyace®) g8,4 B2,9 Q, 767 0467-1,258
Anermal Denver|%) %466 | 42,3 0,841 0,442-1,500
TIT5(%) 17 a,1 0,397 0,123-1,2E2
EMR{%) 19,5 | 20,7 0,926 0,595-1,443
ventilator fhtiyac|%) 380 | 301 0,701 0,481-1,022
(KR} 58 3T 0,618 Q631,437
Erken prematiritei<22 haftaj(%) a7z | 192 2,439* 1,591-2,854
122 p=0,05)
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[SS-006] (TAM METIN)
6 Aylik Bebeklerde Demir Eksikligi Anemisi Sikligi ve Demir Profilaksisi

Melda Berber Hamamci?, Tansu Sipahi?
'Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji B.D.,Ankara
2Ufuk Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji B.D.,Ankara

Amag: Demir eksikligi anemisi(DEA) onemli saglk sorunlarindandir. DEA sosyoekonomik yonden geri bolgelerde
ve sit cocuklarinda sik goérilmektedir. DEA prevalansinda; sosyoekonomik dilizey, anne siiti, demirden
zenginlestirilmis mama gibi nedenlerden degisiklikler saptanabilmektedir. Ulkemizin farkh bdlgelerinde
farkl prevalans goriilmektedir. Bu calismayla Ankara ili hastanemiz yerlesim bodlgesinde dogumdan itibaren
sadece anne sitd almis, saglikh 6 aylk bebeklerde demir eksikligi(DE) ve DEA’nin sikligini saptamayi, demir
profilaksisi verilmemis ayni bebeklerde 1 yasinda demir eksikligi gelisip gelismedigini test etmeyi amagladik.
Gereg-Yontem: 2009- 2013 tarihlerinde izlenen anne siiti alan, demir destegi almayan, aylik kontrolleri yapilan
saglikh 560 bebek alinmistir. Olgularin 6. ayda kan tetkiklerine bakilmistir. Bebeklerden DE/DEA saptanmamis,
demir destegide verilmeyenlere 1 yasinda demir durumlarini tekrar degerlendirmek amaciyla kan parametrelerine
bakilmistir. Degerler 6. aydaki kanlariyla karsilastirilarak, demir destegi almamasina ragmen ek gidalar ve anne
sutlyle beslenme sonucunda kan degerlerindeki degisiklikler gdsterilmistir. Veriler istatistiksel olarak analiz edilmistir.
Bulgular: 560 bebegin 6. aydaki hematolojik parametrelerine gére, %6,8 DE, %9,3 DEA saptanmistir. DE/DEA saptanmayip,
profilaksi baslanmayanlarin 43’Gnde 1 yasinda demir durumlarini tekrar degerlendirmek amaciyla hematolojik
parametrelere bakilmistir. Bebeklerin 6 ay ve 1 yas kanlar istatistiksel karsilastirilmistir. Hb,Hct, serum demiri(SD),
serum demir baglama kapasitesi(SDBK), ferritinde anlamh farklilk bulunmamistir. MCV, transferrin saturasyonu(TS) 1
yasinda anlamli yiiksek bulunmustur. ilk 6 ay anne siitii, 6. aydan sonra anne siitii ve yeterli ek gida alan 43 vakada demir
profilaksisi baslanmamasina ragmen 1. yasinda alinan hematolojik parametrelerden tam kan sayimi, SD, SDBK, TS'da
yukselme saptanmis fakat istatistiksel farkhlik saptanmamistir. Ferritindeki azalmaysa istatistiksel anlamli bulunmamistir
Sonug: Demir profilaksisi verilirken, DEA prevalansinin degisiklik gosterebilecegini dikkate almak gerektiginin énemli
oldugu kanisindayiz. Calismalara gore demir profilaksisinin gereksiz verilmesinin yan etkileri vardir. Bu durum
cocuklarin noérobilissel, motor fonksiyonlarini olumsuz etkileyebilmektedir. Bu etkilerden koruyabilmek igin, ilk
altr ay sadece anne siitlyle beslenen, altinci aydan sonra anne siitliyle beraber yeterli ek gida alan bebeklerin belli
araliklarla demir durumunun tespiti igcin hematolojik parametrelerine bakilmasinin faydali olabilecegini diisinmekteyiz

Anahtar Kelimeler: Demir eksikligi anemisi, demir profilaksisi, infant

GiRiS
Cocukluk ¢aginda en sik gorilen anemi demir eksikligi anemisidir ve demir eksikligi anemisi (DEA) diinyada en sik
karsilasilan nitrisyonel anemilerdendir (1). Dlinya genelinde niifusun %30’unda demir eksikligi (DE) gorilirken, bu oran

gelismis Ulkelerde %8'dir. Diinya ¢ocuk niifusunda demir eksikligi gelismis tlkelerde %13, gelismekte olan ulkelerde
%51dir. Ulkemizin bazi bélgelerinde 4 yas alti niifusun %48’inde demir eksikligi oldugu bilinmektedir (2).

Onemli saglik sorunlarindan birisi olan DEA ile ilgili diinyada bircok ¢alisma yapilmis olmasina ragmen, tlkemizde yeterli
ve genis kapsamli ¢alisma sayisi azdir. Yapilan ¢alismalarda DEA'nin sosyoekonomik yénden geri kalmis bolgelerde ve
ozellikle stt ¢cocuklarinda daha sik oldugu goriilmektedir (1, 3, 4). DEA’si prevalansinda; sosyoekonomik diizey, anne
sUti ile beslenme siresi, inek sitiinin beslenmeye eklendigi ay ve demirden zenginlestirilmis mamalarin kullanim siklig
gibi nedenlere bagh olarak ilkeler arasinda degisiklikler saptanabilmektedir (1). Ulkemizde de farkli bolgelerde farkli
prevalans degerleri oldugu gérilmektedir (5-8).
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Diinya Saglik Orgiitii ve Amerikan Pediatri Akademisi DEA’nin fazla olan gelismekte olan ilkelerde bebeklere 4 ayliktan
itibaren demir destegi 6nermektedir (9,10). Fakat diger elementlerin aksine, fazla demir insan viicudundan atilamayip
depolanmaktadir. Bu durum ise demirin viicutta istenmeyen etkilere yol agmasina neden olmaktadir. Demir depolari
yeterli infantlara verilen fazla demir serbest radikallerin olusumuna; biyimede, kognitif gelisimde ve nérobilissel
fonksiyonlarda gerilemeye neden olabilmektedir (11-14). Son yapilan c¢alismalar uyarinca; demir destegi, demir
eksikligi olan bebeklere verildiginde blylimede artisa yol agarken demir depolari yeterli olan bebeklere verildiginde
blylime Uzerine negatif etki gosterebilmektedir. Bu bebeklerin takiplerinde kilo aliminin diisiik oldugu ve gelisimlerinin
durakladigi saptanmistir (15). Enfeksiyon hastaliklarinda da demirin ¢ok dnemli rolii vardir. Biitlin patojenlerin (bakteri,
virlis, protozoa) yasamlari icin demir gerekli bir elementtir. Enfeksiyon sirasinda mikroorganizmalar da demiri kullandigi
icin enfeksiyon gecirmekte olan ¢ocuklarda demir alimina ara verilmektedir. Bu nedenle depolari yeterli olan bebeklerde
demir destegi enfeksiyon riskini artirmaktadir (16).

Son zamanlarda yapilan ¢alismalar, demir fazlaliginin beyin gelisimi lzerine negatif etkisi oldugunu gostermektedir.
Besinle yliksek miktarda demir alan farelerde yapilan deneylerde, Parkinson benzeri ilerleyici beyin dejenerasyonun
gelistigi gérilmustdr (17). Tum bu yan etkilerinden dolayi demir deposu yeterli bebeklerde ek demir desteginin yapilip
yapilmamasinin gerekliligi tartisiilmaktadir.

Bu calisma ile, Ankara ili hastanemiz yerlesim bélgesinde dogumdan itibaren sadece anne sitl almis, saglikh 6 aylik
bebeklerde demir eksikligi ve demir eksikligi anemisinin sikligini saptamayi, demir profilaksisi verilmemis olan ayni
bebeklerde 1 yasinda demir eksikligi gelisip gelismedigini tespit etmeyi amacladik. Bunun sonucunda ulkemizde
sosyoekonomik dtizeyi iyi olan bolgelerde gercekten demir profilaksisinin gerekli olup olmadiginin tartisiimasi gerektigini
onerdik.

GEREC VE YONTEM

Bu calismada Temmuz 2009-Ocak 2013 tarihleri arasi poliklinikte izlenen, sadece anne siitii alan, demir destegi
baslanmamis olan, aylik diizenli kontrolleri yapilan saglikl 560 bebegin; 6. ayda tam kan sayimi, serum demiri, serum
demir baglama kapasitesi, transferrin satlirasyonu ve ferritin degerlerine bakilmistir.

Altinci ayda demir eksikligi ve demir eksikligi anemisi saptanmayan, demir profilaksisi baslanmamis olan bebeklerin bir
grubunda 1 yasinda kanlari alinmis ve demir parametreleri yeniden degerlendirilmistir. Demir eksikligi anemisi tanisi sik
kullanilan hemoglobin, MCV, serum demiri, serum demir baglama kapasitesi, transferrrin satlirasyonu ve ferritin gibi
laboratuvar parametreleri ile konulmustur. Hb degeri yasa gore -2 SD altinda, transferrin satiirasyonu %16’nin altinda,
ferritin 12 ng/ml’nin altinda olan hastalar demir eksikligi anemisi olarak kabul edilmistir

Calismada elde edilen bulgular istatistiksel analizler icin SPSS (Statiscal Package for Social Sciences) Windows 15.0
programi kullanilmistir. Calisma verileri degerlendirilirken tanimlayici istatistiklerden sayi, ylizde, ortalama, standart
sapma, minimum, maksimum ve %95 gilven araligi (alt ve Ust sinir) kullanilmistir. 6 ay ve 1 yas kan degerlerinin
karsilastirllmasinda, normal dagilim gosterenler degiskenler icin parametrik testlerden bagimh t test istatistigi,
normal dagihm gostermeyenlerde ise Wilcoxon testi kullanilmistir. p degeri 0,05’den kicik olanlar anlamh olarak
degerlendirilmistir.Etik kurul onami alinmistir.

BULGULAR

Calisma grubunu olusturan 560 bebegin 280’i (%50) erkek, 280’i (%50) kiz bebekten olusmustur. Altinci ayda arastirilan
hematolojik parametrelere gore %6.8’inde (n=38) demir eksikligi %9.3’tinde (n=52) demir eksikligi anemisi saptanmistir.
Bunlarin 65’i (%72.22) erkek, 25'i (%27.78) kizdir. Bebeklerin 470’inde (%83.93) demir eksikligi ve/veya anemisi
saptanmamis ve demir profilaksisi baslanmamistir. 470 bebegin 215’i (%45.75’i) erkek, 255’i (%54.25) kizdir. Demir
eksikligi veya demir eksikligi anemisi saptanmamis ve profilaksisi baslanmamis bebeklerin 43’Gnden 1. yasinda da ayni
hematolojik parametrelere bakilmis ve her iki grup istatistiksel olarak karsilastirilmistir
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Olgulardan alinan 6. ay kan deger ortalamalari Tablo 1 de 6zetlenmistir.560 olgunun 90'Iinda (%16.1) demir eksikligi
(%6.8) veya demir eksikligi anemisi (%9.3) saptanmistir. Bu 90 olgudan, 6. ayda alinan kan degerleri Tablo 2'de
gosreilmektedir.560 olgunun 470’inde (%83.93) demir eksikligi saptanmamis ve demir tedavisi verilmemistir. Bu olgularin
6. ayinda alinan kan degerler ortalamalari Tablo 3’ de gosterilmektedir.

Tablol: Tum Vakalardaki 6 Aylik Hematolojik Parametreleri Ortalamasi ve Gliven Araliklari

Hemoglobin (g/dl) 11,77 £ 0,93 11,69/ 11,85
Hematokrit (%) 34,7342 56 34,52 /34,94
MCV (i) 75,173 86 74,85 /75,49
Demir (ug/ dI) 51,75£20,11 48.36/55,15
SDBK (ug/ dI) 343.33+71.86 331,19 /355,47
TS (%) 16,0247,7 14,72 /17,32
Ferritin (ng/ml) 37274296 34,75 /39,78

Tablo 2: Demir Tedavisi Baglanan 6 Aylik Vakalari Kan Degerleri Ortalamasi ve Gliven Araliklari

Hemoglobin {gdl) 1,71 50,5 1051 / 10,91
Homatokt (%) I 212 55 3168 /3275
MOV (1T} T zResA07T TOAZ/T2IT
Eremir (g’ di) 31651219 2T.52 3577
SDBEK (ag dl) 392 42T 147 A75,76 424,12
TS (%) #1343, 75 6HT LA
Ferritn {ngfmi) 12,111 46 9.7 14,3

Tablo 3: Demir Tedavisi Almayan 6 Aylik Vakalarin Kan Degerleri Ortalamasi ve Given Araliklari

Hemaoglobin (g/dl) 11,97+ 0,78 11,90/ 12,04
Hematokrit (%) 3521£2.27 35,01/35.42
MCV (fl) 75,91£332 75,61 /76,21
Demir (pg/ dI) 58,92+ 17,33 55,5/ 62,34

SDBK (ug/ dI) 323,15+ 60,58 311,19 /335,1
TS (%) 18,83+ 6,73 17.49 /20,16
Ferritin (ng/ml) 42,35+ 29 54 39,60/ 45,11
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Demir destegi almayan 470 olgunun 43’Gnden (%9.2) 1 yasinda da kan parametrelerine bakilarak 6 ay ve 1 yas degerleri
karsilastirilmistir. Bu olgularin 6 ay ve 1 yas kan parametreleri ortalamalari ve istatistiksel karsilastirilmasi Tablo 4’de
gorilmektedir. Tabloda goriildGgi gibi 6 ay kan parametrelerine gére, 1 yasinda Hb, Hct, MCV, SD, SDBK, TS degerlerinde
artma saptanmistir. Serum ferritin 6. ayda 40.35+26.73 ng/ml (32.13- 48.58), 1 yasinda 35.61+ 19.34 ng/ml (29.26-
41.97) bulunmus ancak bu iki deger arasindaki farklilik istatistiksel olarak anlaml bulunmamistir (p > 0.05) ilk 6 ay
sadece anne siitl, 6. Aydan sonra anne siiti ve yeterli ek gida alan bu 43 vakada demir profilaksisi baslanmamasina
ragmen 1. yasinda alinan hematolojik parametrelerden tam kan sayimi, serum demiri, serum demir baglama kapasitesi
ve transferrin satlirasyonunda yikselme saptanmistir. Ferritindeki azalma ise istatistiksel olarak anlamli bulunmamistir
(p>0.05) (Tablo 4)

Tablo 4. Demir Tedavisi Almayan Vakalarin 6. ay ve 1 yas Kan Degerleri Ortalamasi ve istatistiksel Karsilastiriimasi

#4295 giiven arahig (CI) ¥95 gliven aralig (CI)
Xz 5D Alt Simir /Ust Sirur £ 8D Alt Simur / (st Sinar p
Hemoglobin (g/dl) 11,86 = 0,69 11,65/ 1207 12,0009 11,74/ 1229 0.538
Hematokrit (%) 3914195 34313551 35685219  3501/36.36 0,671
MCY (fl) 75,713 .80 74,54 76,88 76,18+ 4,53 197157 0,000
Dermir (ug/ dI) S68341415  49.56/64.11 63382453  48,55/78.21 0392
SDBE (pg dly 333 37467 247,927 356, Bl 373319173 317.88/428 74 0325
TS (%) 18,55 54,19 16,4/20,71 19,04 7.91 14,27 123 82 0.05
Fernitin (ng/ml) 4035 = 26,73 3213/4858 35,61+ 1934 29 26/41.97 0,081

TARTISMA VE SONUC

Demir dinyada bol bulunan bir element olmasina ragmen demir eksikligi anemisi (DEA), ¢ocukluk ¢aginin en sik
rastlanilan anemilerindendir (1). Demir eksikligi anemisi prevalansinda; sosyoekonomik diizey, anne siti ile beslenme
slresi, inek slitinln beslenmeye eklendigi ay ve demirden zenginlestirilmis mamalarin kullanim sikhgi gibi nedenlere
bagli olarak tilkeler arasinda degisiklikler saptanabilmektedir (1). Ulkemizde de farkli bolgelerde farkli prevalans oldugu
gorulmektedir (5-8). Manisa ilinde 0-14 yas grubunda yapilan bir galismada gocuklarin %44’tinde anemi bulundugu,
bunlarin %17.8’inde demir eksikligi anemisi oldugu saptanmistir. Bu ¢alismada yas gruplarina goére 2-6 ay arasindaki
bebeklerin %7.5’inde, 7-24 ay arasindaki bebeklerin %31.7’sinde ise demir eksikligi anemisi saptanmistir (6). istanbul’un
cesitli semtlerinde oturan saglkli ¢cocuk ve addlesanlarda anemi prevalansi %44.3 olarak bulunmustur. En yilksek
prevalans %75.1ile 6 ay-2 yas grubu ¢ocuklarda saptanmis olup, diger yas gruplarinda yaklasik %30 civarinda bulunmustur
(7). Ankara ilinde Baskent Universitesinde yapilan bir baska ¢alismada ise sadece anne st ile beslenen 115 bebegin 6.
ayinda demir parametrelerine bakilmis %12’sinde demir eksikligi anemisi saptanmistir (18).
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Male ve arkadaslarinin yaptigi, 2001 yilinda yayinlanan Avrupa’nin 11 degisik bolgesini kapsayan, 1 yasindaki 488 infantin
olusturdugu calismada demir eksikligi prevalansi %7.2, demir eksikligi anemisi prevalansi %2.3 bulunmustur. Ayni
¢alismada sosyoekonomik durumu kotii olan bélgelerde demir eksikligi anemisinin prevalansi %5.1 iken, sosyoekonomik
durumun iyi oldugu bolgelerde prevalansin sifir oldugu gorilmustir. Sosyoekonomik durum ile demir eksikligi anemisi
prevalansi arasinda glicli bir iliski saptanmis, sosyoekonomik durumun iyi oldugu bolgelerde prevalans daha distk
bulunmustur (19).

Calisma grubumuzda 6 aylik 560 bebekte demir eksikligi prevalansi arastirilmis, demir eksikligi %6.8, demir eksikligi
anemisi ise %9.3 olarak bulunmustur. Calisma grubumuzu aylk dizenli doktor kontroliine gelebilen bebeklerin
olusturmasi, hastanemizin sosyoekonomik durumu daha iyi olan ailelerin bulundugu boélgede olmasi nedeniyle anemi
prevalansi Turkiye genelinden daha disiik ¢ikmig olabilir diye diisinmekteyiz.

Literatiirde yayinlanmis farkli calismalarda; yasamin ilk 6 ayinda sadece anne siiti ile beslenen term bebekler icin demir
kaynagi yeterli oldugunu, bu bebeklerde demir eksikligi ve demir eksikligi anemisi gelismesi engellendigini belirtmislerdir.
Bundan dolayi bu donemde demirden zenginlestirilmis gidalar ve ek demir destegine ihtiyag yok gibi goriilmektedir. Bizim
calismamizda da 6. ayinda alinan kan degerleri ortalamasi Tablo 1 de gosterilmistir. Bu degerler bize zamaninda dogmus
ve ilk 6 ayda sadece anne siitliyle beslenmis bebeklerde, aneminin daha az siklikta gorilebilecegini diistindirmektedir.
(20-22)

2012 yihinda Lozoff ve arkadaslari 6-12 aylar arasinda demir icerigi yliksek mamalarla beslenen ¢ocuklarin, 10 yasina
geldiklerinde noro-biligsel fonksiyonlarinin azaldigini bildirmistir. Bu ¢alismada 6-12 aylik donemde demir igerigi yliksek
(12.7 mg/l) ve demir icerigi disiik (2.3 mg/l) mamalarla beslenen toplam 835 bebek 10 yil sonra tekrar ¢agrilmistir.
Ulasilabilen ¢ocuklarin norobilissel fonksiyonlari, motor gelisimleri, kognitif gelisimleri, hafizalari, okumaaritmetik
yetenekleri, visual-motor becerileri degerlendirilmistir. Alinci ayda hemoglobin dizeyi dislik olan (10,5 g/dl) cocuklarin,
demirden zengin mama ile beslendiklerinde boyutsal hafiza ve visual motor beceri katsayilarinin arttigi gérilmustar.
Hemoglobin dizeyi 12.8 g/dI’'nin tzerinde olan cocuklarda ise demir icerigi yiksek mamalarla beslenmenin boyutsal
hafiza ve visual motor beceride azalmaya yol actig bildirilmistir. Bu ¢cocuklarda visual ve motor beceride -2 SD ve 15
puan gerileme saptanmistir. Sonug olarak bu makalede hemoglobin degerleri normal ve yiiksek olan bebeklere verilen
demir desteginin uzun donem noro-bilissel fonksiyonlarda zayiflamaya neden oldugu vurgulanmistir. Halbuki distk
hemoglobin seviyesinde verilen demir desteginde bu negatif etki gorilmemektedir. Arastirmada, infanta demir destegi
baslamadan 6nce, hemoglobin seviyesinin erken bebeklik (6. ay) doneminde degerlendirilmesi 6nerilmektedir. (14)

Calismamizda infantlarin 6. ayinda kan parametreleri degerlendirilmis demir depolari yeterli olanlara demir profilaksisi
baslanmamistir. Bu bebeklerin 1. yasinda da kontrol kanlari alinarak demir durumlari yeniden degerlendirilmistir.
Calismamizda 6. ay ve 1. yasinda kan parametrelerine bakilabilen bebeklerin 6. aydaki degerleri ve ayni olgularin 1
yas degerlerine bakilmistir. (Tablo 4). Bu degerlendirmedeki amag, profilaksi baslanmayan bebeklerin, 6. aydan sonra
ortaya ¢ikabilecek demir eksikligini gbzden kagirmamaktir. Bu bebeklerin 1 yasindaki kan degerlerinin ortalamalari 6.
ayindaki degerlerle karsilastirildiginda Hb, Hct, SD, SDBK ve ferritin degerleri acisindan istatistiksel olarak anlamli farklilik
bulunmamistir. Transferrin satiirasyonu ve MCV degerleri ise 1 yasinda anlamli olarak yiiksek bulunmustur (p<0,05). Bu
bebekler 6 ay sadece anne siiti alip, 6. ayda ek gidaya [Fe+2 den zengin (kirmizi et)] baslanan bebeklerdir. Sadece anne
sUtu ile beslenen, 6. ayinda ek gidaya baslanan, demir depolari yeterli olan bebeklere, gereksiz demir destegi vermek
ilerleyen donemlerde noro-bilissel fonksiyonlarda gerilemeye neden olabileceginden, hematolojik parametrelere
bakarak demir destegine karar vermenin daha yararli oldugu kanisindayiz. Bu nedenle (ilke genelinde cesitli bolgelerde
daha genis gruplari iceren ¢alismalar planlanmalidir.
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Sonug olarak demir profilaksisi verilirken, demir eksikligi anemisi prevalansinin bolgelere gore degisiklik gosterebilecegini
dikkate almak gerektiginin 6nemli oldugu kanisindayiz. Clnki{i son zamanlarda yapilan c¢alismalara gore demir
profilaksisinin gereksiz verilmesinin yan etkileri vardir ve bu durum c¢ocuklarin gelecekte nérobilissel ve motor
fonksiyonlarini olumsuz etkileyebilmektedir (14 -17, 23). Bu olumsuz etkilerden bebekleri koruyabilmek igin, ilk alti ay
sadece anne siitl ile beslenen, altinci aydan sonra anne siti ile beraber yeterli ve dengeli ek gida alan bebeklerin belli
araliklarla demir durumunun tespiti icin hematolojik parametrelerine bakilmasinin faydali olabilecegini diisinmekteyiz.
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[SS-009]
Akut romatizmal ates tanili hastalarda antiinflamatuar tedavide kullanilan asetilsalisilik asit ve naproksen sodyum
etkinliginin retrospektif olarak karsilagtiriimasi

Ayca Kayikei, Ozgiir Kizilca
Tekirdag Namik Kemal Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Hastaliklari A.B.D., Tekirdag

Amag: Akut Romatizmal Ates tedavisinde kullanilan Asetilsalisilik Asit (ASA) ve Naproksen Sodyum (NpS) tedavilerinin
etkinligini ve glvenirliligini karsilastiriimakdr.

Yontemler: Ocak 2016-Aralik 2018 tarihleri arasinda Tekirdag Namik Kemal Universitesi Cocuk Kardiyoloji polikliniginden
takipli 2015 Jones Kriterlerine gore, ARA tanisi konulmus 5-17 yas arasi (ortalama 11,82+2,79, K/E orani:1,3) 65
hasta dosyasi geriye donik degerlendirildi. Bu hastalarin anti-inflamatuar tedavisinde kullanilan ASA ve NpS tedavi
etkinligi, tani dncesi ve sonrasi donemde klinik, laboratuvar ve Ekokardiyografi verileri karsilastirilarak degerlendirildi.

Bulgular: Calismamizda ASA ve NpS verilen iki grupta da yas, kilo, boy agisindan anlamli farklilik bulunmadi (p>0,05). Anti-
inflamatuar tedavide hastalarin %52,5 NpS ve %47,5 ASA almistir. iki grup arasinda artrit/artralji tedavi etkinligi ve siiresi
karsilastirildigindaanlamlifarklilikyoktu(p>0,05). Ekokardiyografideensiksaptanankapaktutulumlari%76’imitralyetmezlik
ve %38 oraninda aort yetmezligi idi. Calismamizda, hastalarimiza rutin yapilan Ekokardiyografilerinde kardiyak tutulum
gosteren hastalarin, kapak tutulumlarindaki iyilesmenin ve kontrollerde bakilan akut faz reaktanlarindaki gerilemenin,
NpS ve ASA kullanan hastalarda da benzer oldugu belirlendi (p> 0,05). ASA tedavisi verilen 28 olgunun %50’sinde salisilata
bagli yan etki gézlendi. 10 olguda (%35) hipertransaminezemi, 4 olguda (%14) kulak ¢inlamasi tespit edildi. NpS verilen 4
olguda (%12) (burun kanamasi, bas agrisi, deri dokiintlist, hipertransaminezemi) diisiik bir oranda yan etki profili izlendi.

Sonug: ARA tanili hastalar lizerinde yaptigimiz retrospektif ¢calismamizda NpS'un ARA tedavisinde ASA kadar etkili
oldugu sonucuna vardik. NpS kullaniminin daha kolay olmasi ve daha az yan etki profili ile karsilasmamiz; bir diger
yandan tedavide daha iyi dozlama, daha iyi hasta uyumu, nadir gorilen hepatik toksisite gibi karsilastigimiz avantaj/
dezavantajlarinin lzerinde durmak istedik. Calismamiz sonucunda NpS ARA tedavisinde ASA’ya glvenli ve etkili bir
alternatif oldugunu dislintyoruz.

Anahtar Kelimeler: Akut Romatizmal Ates, Asetil salisilik Asit, NaproksenSodyum

NSAIi kullanimi 6ncesi ve sonrasi mitral kapak tutulum derecesi
tedavi 6ncesi tedavi Oncesi tedavi sonrasi tedavi sonrasi

NpS ASA NpS ASA .
(%) (%) (%) (%) P degeri
normal 8 5 10 13
(%13,60) (%8,50) (%18,90) (%24,50)
. 13 . 11 13
hafif (%22,00) 13 (%22,00) (%45,80) (%54, 20) >0.05
3 . 3 2
orta (%5,10) 6 (%10,20) (%5,70) (%3,80)
. 7 . 1 0
B (%11,90) 4 (%6,80) (%1,90) (%0,00)
25 28
o, o,
toplam 31 (%52,50) 28 (%47,50) (%47,20) (%52,80)
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NSAii’larin akut faz reaktanlari iizerine etkisinin karsilagtiriimasi
OrtalamazStandart

Hasta Sayisi . P degeri
Deviasyon
ASO NpS 30 899,30+795,423 0,844
ASA 28 936,67+631,294
CRP-1 NpS 31 76,24+69,23 0,117
ASA 28 105,67+72,59
CRP-2 NpS 31 21,56+19,95 0,238
ASA 28 28,41+24,09
CRP-3 NpS 29 4,3714,54 0,512
ASA 26 5,29+5,75
ESH-1 NpS 31 88,74+37,46 0,372
ASA 28 79,96+37,39
ESH-2 NpS 31 47,061£24,49 0,246
ASA 28 39,67+23,79
ESH-3 NpS 29 22,24+10,28 0,398
ASA 25 18,92+17,84

ASO: Anti-streptolizin-o, CRP: C reaktif protein ESH: Eritrosit Sedimentasyon Hizi.
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[SS-011]

Hipoplastik sol kalp hastalarinda ift ventrikiil anatomisine gegis: 4 vakalik deneyim

Mehmet Biger
Kog Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Kalp ve Damar Cerrahisi, istanbul

Amag: Hipoplastik sol kalp hastalarinin ¢ift ventrikil anatomisine cevrilmesi, tedavi stratejisi belirlemek anlaminda
tartismasi stirmekte olan bir konudur. Bu hasta spektrumunun bir ucunda tek ventrikiil palyasyonuna yonlendirilecek
hastalar mevcut iken, diger tarafinda ise normal bir hayat beklentisi dngériilen ¢ift ventrikil tamir yollarina gidebilecek
hastalar bulunmaktadir. Bu baglamda tedavi seceneklerinde bu ayrimin yapilmasi ¢ok biliyik 6nem tasimaktadir. Bu
bildiride, cift ventrikil tamiri uygulanmis sinirda hipoplastik sol kalp tanili 4 vakanin takibini sunmayl amaclyoruz.

Yontem: Aralik 2018-Subat 2022 tarihleri arasinda iki ayri merkezde tek cerrah tarafindan ¢ift ventrikll tedavi
yoluna yonlendirilip opere edilen 4 hastanin sonugclari retrospektif olarak derlenmistir. Preoperatif ve post-
operatif en son gergeklestirilen ekokardiyografik parametreler ve Z-skorlari degerlendirmeye alinmistir.

Bulgular: Preoperatif aortik, mitral, sol ventrikiil end-sistolik ve diastolik ¢aplari ve Z-skorlari icin median(IQR(3-1))
degerleri sirasiyla: 4.55(5.25-3.4),Z(-3.05(-2.59-(-5.50))), 8.1(8.72-7.1)Z(-2.5(-1.99-(-367))),8.8(10.9-7)Z(-2.2(-0.24-
(-5.38))), 14.3(16.9-11.25)Z(-2.64(-0.72-(-5.38))) idi. Post-operatif degerler ise sirasiyla 10(11-6.97)Z(-1.79(-1.31-(-
2.94))), 14.5(16.75-11.87)Z(-1.44(1.21-(-1.74))), 15.5(19-12.75)Z(-1.81(0.52-(-2.56))), 27(28.5-22.5)Z(-1.67(0.04(-
2.33))) idi. Bir hastamizda endokardiyal fibroelastozis saptandi. Vaka 1 ilk ameliyatindan sonra herhangi bir operasyon
olmadi. Vaka 2 ilk post-operatif 3.5 yil sonra subaortik stenoz nedeniyle tekrar opere oldu. Vaka 3’e ilk ameliyatindan
1.5 yil sonra norwood stage 2, bundan 1 sene sonra ise biventrikiiler donistiirme operasyonu uygulandi. Hasta, post-
operatif 6. ayda hasta kardiyak olmayan nedenlerle kaybedildi. Vaka 4’e ilk operasyonu sonrasi 9. ayinda norwood 2
operasyonu uygulandi. Hastaya Rastelli tipi operasyon ile biventrikiler donlistiirme operasyonu planlanmaktadir.

Sonug: Beklenen yasam siireleri ve hayat boyu morbiditeleri géz 6niline alindiginda tek ventrikiil palyasyon tedavisine
gidecek hastalarin mimkin oldugunca ¢ift ventrikdl yoluna yonlendirilmeleri 6nem tasimaktadir. Operasyon sonrasi
yogun ve ayrintili takip gerektiren bu tip hastalar icin kisisel cabalardan ¢ok, organize bir takip programi olusturulmalidir.
Bu tecriibemizden yola gikarak tedavi karari agisindan cerrahi ve kardiyolojik anlamda daha zorlayici olan gift ventrikiil
donistiirme operasyonlarinin beklenen yasam siiresi ve morbidite agisindan daha iyi sonuclar verdigini diisinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Sinirda hipoplastik sol kalp, biventrikiler tamir, tek ventrikil palyasyonu

preoperatif degerlendirme
ilk operasyon tarihi /

Cinsiyet Kilo Boy Tani . ilk operasyon Ecmo
yas(giin)
Vakal E 3.6 50 MS,AS,AAH,AK,ASD 11/2018(24) AAR,AKT,ASDd -
Vaka 2 E 3.4 48 MS,AS,AAH,AK 11/2018(27) AAR,AKT,ASDd -
Vaka 3 E 4.2 53 MS,AS,AAH,AKVSD 10/2019(10) Norwood,ASDd -
Vaka 4 K 3.2 50 MS,AAAAH,AKVSD 02/2022(5) Norwood +

MS: Mitral Stenoz AS: Aort Stenozu AA: Aortik Atrezi AK: Aorta Koarktasyonu AAH: Arcus Aorta Hipoplazisi AAR:
Aortik Arkus Rekonstriiksiyonu AKT: Aort Koarktasyon Tamiri ASD: Atriyal Septal Defekt ASDd: ASD Daraltma
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preoperatif ve post-operatif ekokardiyografik degerlendirme

Postoperatif son
. . AA(post- MA LVESd LVEDd

* AA(preo MA(preo LVESd(preo LVEDd(preo ekokardiyografi EFE

(preop) (preop) (preop) (preop) elolar yog op) (post-op)  (post-op)  (post-op)
Vakal 5.3(-2.55) 8.5(-2.27)  7(-3.92) 12(-4.37) 3yas 1lay 11(-1.25) 17(-1.19) 16(-2.04) 27(-2.15)
Vaka2  4(-2.71) 8.8(-1.9) 11(-0.17) 17(-0.66) 3yas 7ay 11(-1.52) 16(-1.76) 15(-2.74) 27(-2.4)
Vaka3 5.1(-3.4)  6.9(-3.96)  7(-4.3) 11(-5.72) 3yas 3ay 9(-2.06)  13(-2.02) 20(1.23)  29(0.46) -
Vaka4 3.2(-6.2) 7.7(-2.8) 10.6(-0.48) 16.6(-0.91) 10ay 6.3(-3.24) 116'55); 12(-1.59) 21(-1.2) +

AA: Aortik Annulus MA: Mitral Annulus LVESd: Sol Ventrikiil End-Sistolik Cap LVEDd: Sol Ventrikiil End-Diastolik Cap
EFE: Endokardiyal Fibroelastozis *Degerler mm olarak ifade edilmistir. Parantez icerisindeki degerler ise Z skorlaridir.

ekokardiyografik degisimlerin grafik goriintiisii

L1 T

rrmm = = -

AA: Aortik Annulus MA: Mitral Annulus LVESd: Sol Ventrikiil End-Sistolik Cap LVEDd: Sol Ventrikiil End-Diastolik Cap
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[SS-012]
Giincel Bilgiler Isiginda CHAPLE Hastaliginin Dogal Oykiisii, Epidemiyolojik Ozellikleri ve Tedavi Yanitlarinin
Degerlendirilmesi

Emine Selva Aydogdu, Simanur Cevahir, Merve Selcuk, Asena Pinar Sefer, Melek Yorgun Altunbas, Nurhan Kasap, Sevgi
Eltan, Dilek Baser, Gamze Akgiin, Safa Baris, Elif Aydiner, Ahmet Oguzhan Ozen
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji ve immunoloji Bilim Dal, istanbul

Amag: Bu calismada CHAPLE hastaliginin diinya kohortunu sunarak hastaligin dogal
oykusiin, epidemiyolojik ozelliklerini ve tedavi seceneklerini degerlendirmeyi amagladik.

Yontem: Dokuz iilkeden primer protein kaybettiren enteropati (PKE) tanisi almis 115 hasta incelendi. Periferik
kan orneklerinde akim sitometri yontemiyle CD55 ifadesi calisildi. CD55 ifadesi distk olanlar CHAPLE grubunu,
normal olanlar ise CHAPLE-disi PKE grubunu olusturdu. CHAPLE grubundan CD55 tiim gen sekanslamasi yapildi,
klinik ozellikleri, kan parametreleri ve geleneksel tedavilerle antikompleman tedavilere yanitlari incelendi.

Bulgular: Bu c¢alismada 42’si yayimlanmamis 66 CHAPLE hastasinin verileri incelendi. 11 vyeni patojenik
mutasyon saptandi. Hipoproteinemi c¢ogu hastada ilk 10 vyasta ortaya cikiyordu, eriskin déneme kadar
semptom gostermeyen veya tamamen asemptomatik olgular mevcuttu. Diinya kohortunda CHAPLE kaba
olim orani %13.7’ydi (11/80). Olen olgular 2 ila 40 yas arasindaydi, bu da 6limin her yasta olabilecegini
gosteriyordu. Olen olgulardan dokuzu antikompleman tedavi alamamisti. Ekulizumab tedavisi altinda 6élen iki
hastada PKE iyilesmisti; 6lim nedeni birinde karaciger kanseri, digerinde 6nceden var olan kalp hastaligiydi.

Hastaligin iki 6nemli komplikasyonu vardir: Barsak tikanikhgi: 23 olgu (%35) toplam 39 kez bagirsak
tikanikhigl vyasadi. 20 olgu 27 kez rezeksiyon operasyonu gecirdi. Hicbir hasta kompleman inhibitorleri
altbnda bagirsak ameliyati gecirmedi. Tromboembolizm: 17 denek (%26) toplam 27 tromboembolik
hadise yasadi. iki olguda Budd Chiari sendromu gelisti; birine karaciger yetmezligi nedeniyle nakil yapildi.

CHAPLE olgularinin aldigi tedaviler incelendi. Oktreotid, orta zincirli trigliseritler ve inflamatuar barsak hastahgi ilaglar
doktorlar tarafindan tedavide yetersiz gorildi, bu tedaviler kan parametrelerinde diizelme saglamadi. Kortikosteroid
tedavisinin doza bagimli olarak belirli hastalarda iyilesme sagladigi ancak bagirsak tikanikhigl ve tromboembolizmi
ortadan kaldirmadigi izlendi. Bagirsak rezeksiyonu gecirenlerde kiglk bir alt grup remisyona girdi. Digerlerinde
bu operasyon sadece kismi bir rahatlama sagladi veya kisa bir iyilesme doneminin ardindan hastalik niksetti.

Sonug¢: CHAPLE hastaligi ciddi ve yasami tehdit edici bir hastaliktir; geleneksel tedavi yaklasimlarina ragmen risk
devam etmektedir. Su anda, antikompleman terapi, hastalik ydonetiminde hastaligin seyrini degistiren tek strateji gibi

gorinmektedir.

Anahtar Kelimeler: CD 55, CHAPLE, ekulizumab, kompleman, PKE
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[SS-013]
Primer immiin Yetersizliklerde COVID-19 hastaligi ya da COVID-19 asilarinin ortaya ¢ikardigi immiin yanitlarin
arastirilmasi

Alper Bulutoglu®, Ahmet Oguzhan Ozen!, Sevgi Bilgic Eltan?, Esra Karabiber?
!Marmara Universitesi Cocuk Alerji immiinoloji Bélimii
2Marmara Universite Hastanesi

Giris-Amag: Primer immiin yetmezlikler etkilenmis bireylerde enfeksiydz patojenlere karsi risk olusturur. Her
bir PIY alt sinifi bagisiklik sisteminin ayri bir elemanini etkiler ve farkli mikroorganizmalara verilen immiin
yanitlar kusurludur. COVID-19 pandemisi PiY hastalarinda normal populasyona goére artmis mortalite ve
morbiditeye yol acar. Bu calismada SARS-CoV-2 asilamasina PiY olgularinin verdigi antikor yaniti arastiriimistir.
Metod: Asilama oncesi, ilk doz asiyi takiben ve sonraki asi dozlari sonrasi hastalardan toplanan ve
dondurulan serum oOrneklerinden SARS-CoV-2'ye karsi 6zgiin antikor miktari enzime bagh imminosorbent
tahlili (ELISA) kitleri ile kantifiye edilmistir. Olgularin antikor yanitlari PiY gruplarina gore karsilastirilmistir.

Bulgular: Bazi olgularda asi 6ncesi 6zglin antikor tespit edildi (dogal karsilasmaya bagh). Genel olarak asi cevabi 2. ve
sonraki dozlari takiben ortaya ¢ikarken bazi olgularda ilk doz sonrasi da antikor titresinde bir artig gériinebilmekteydi.
PiY alt gruplari ve 6zgiin molekiiler bozukluklar degerlendirildiginde farkli PiY gruplarinda yanith ve yanitsiz olgular
vardi. Kombine immiin yetmezliklerden (KiY) GIMAPS ve nakil yapilmis DOCKS olgularinda asi yanitlar yeterli iken
ICOS eksikliginde asi yaniti saptanmadi. Hiimoral iY’lerde bir grup olguda asi sonrasi hi¢ yanit elde edilemezken
digerlerinde orta diizey ya da kuvvetli antikor yaniti gozlendi. Orn. Bruton agamaglobulinemisi olgularda yanit
saptanmazken, yaygin degisken immiin yetmezlik (YDIY) olgularinda az ya da hi¢ yanit elde edilmedi. Ote yandan
APDS Tipl ve Tip2'de ve siniflanmamis hipogamaglobulinemi olgularinda degisken diizeyde olmakla birlikte genellikle
yanit gdzlendi. immiin disregulasyon olgularinda genel olarak asi cevabi vardi. iki CTLA4 eksikligi olgusundan birisinde
asl yaniti varken digerinde yoktu. CARMIL2, IPEX, nakil yapilmis LRBA eksikligi olgularinda yanit saptanmaktaydi.

Sonug: Pek cok PiY olgusunda SARS-COV2 asisi ile 6zgiin antikor yanii elde edilebilmekte olup bu hasta
grubunda genel olarak asilama onerilmelidir. Bruton agamaglobulinemisi ve YDIiY’li olgularda beklendigi
lizere 6zgiin antikor yanti gozlenmemistir. Bulgularimiz PiY olgularinda asilama yaklasimina 1sik tutacaktr.

Bu proje Marmara Universitesi BAPKO tarafindan TYL-2022-10793 nolu proje kapsaminda desteklenmistir.

Anahtar Kelimeler: COVID-19, Primer immiin Yetmezlik, ELISA, Kombine immiin Yetmezlik, Yaygin Degisken immiin
Yetmezlik
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[SS-014]
RASopati tanil olgularin klinik ve molekiiler 6zellikleri: Tek merkez deneyimi

Zehra Yavas Abali?, Bilgen Bilge Gegkinli?, Serap Turan?

Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Endokrinolojisi ve istanbul Universitesi Saglik
Bilimleri Enstitlisli, Genetik Programi

?Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Genetik AD

3Marmara Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD, Cocuk Endokrinolojisi BD

Amag: RASopatiler, RAS/MAPK vyolaginin bilesenlerini kodlayan genlerdeki patojenik degisimler sonucu ortaya
¢ikan ve ortak klinik ozellikleri olan bir hastalik grubudur. Noonan sendromu (NS) en sik goriilen RASopati olmakla
birlikte, Noonan sendromu-multipl lentigines (NS-ML), kardiyofasiyokutandz sendrom (KFKS), Costello sendromu
(CS), norofibromatozis tip 1 (NF1), Legius sendromu (LS) gibi sendromlar bu gruba dahil edilmektedir. Giinimuzde
RAS/MAPK yolaginda RASopati veya Noonan spektrumu bozukluklara yol acan ¢ok sayida gen bildirilmistir. Cocuk
Endokrinolojisi’nde izleme alinan RASopati vakalarinin klinik ve molekdler 6zelliklerinin degerlendirilmesi amaglanmustir.
Gerec¢-Yontem: Calismamizda, klinigimizdeizlemde olan 39 aileden40vakanin (17 kiz) verileriretrospektif, gozlemsel olarak
degerlendirilmistir. Klinik ve/veya molekiler genetik olarak RASopati tanisi alan tiim vakalar calismaya dahil edilmistir.
Bulgular: Vakalarin basvuru ortanca yasi 3.8 yil (aralik: 18 giin — 15.1 yil)idi. Vakalarin %67.5’inde basvuru nedeni
boy kisaligi idi. Dogum agirhg1 SDS 0.2+1.44 idi. Akraba evliligi orani %17.5 ve ailede benzer vaka olma orani %20 idi.
Basvuruda hastalarin boy ve viicut kitle indeksi standart sapma skorlari sirasiyla -2.2+1.6 ve -0.6+1.4 idi ve olgularin
%87.5’i prepubertal idi. Dogumsal kalp anomalisi agisindan degerlendirildiginde %27.5 olguda sag kalp obstruktif
lezyonu, %12.5 olguda ise hipertrofik kardiyomiyopati saptandi. Olgularin %45’inde kardiyak anomali saptanmadi.
Zihinsel yetersizlik orani hafif olgular da dahil edildiginde %47.5 idi. Tim olgular blylime hormonu (BH) eksikligi
acisindan degerlendirildiginde %28.9 olguda BH eksikligi mevcuttu. On dért olguya BH tedavisi baslanmisti (%35).
Olgularin tima klinik ozellikleri ile RASopati tanisi almisti ve 32’sine (%80.0) molekiiler genetik degerlendirme yapilmis
olup %87.5’inde(n=28) tani molekiiler olarak da desteklenmisti. En sik patojenik degisim saptanan gen PTPN11(n=11,
%39.3) idi. Bunu sirasiyla NF1(n=4), MAP2K2(n=3), KRAS(n=2), RIT1(n=2), RAF1(n=2), MAP2K1(n=1), HRAS(n=1), BRA
(n=1) ve LZTR1(n=1) izliyordu. Bes olguda anne ve/veya babada RASopati tanisi molekiler olarak dogrulanmisti. Sonug:
RASopatiler ortak klinik ozellikleri olan ve genetik ve allelik heterojenitesi belirgin bir hastalik grubudur. RASopati
kohortumuzda PTPN11 genindeki degisim orani %39 olup literatir ile benzerdi.

Anahtar Kelimeler: RASopati, PTPN11, Noonan Sendromu
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[SS-015]
Dilate Kardiyomiyopatili Hastalarda Notrofil- Lenfosit Oraninin Prognostik Onemi

Sule Arici, Binnur Saglam, Figen Akalin
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, istanbul

Giris/Amac:

Dilate kardiyomiyopati (DKMP), en sik goriilen kardiyomiyopati tipi olup, sol ventrikil islevlerinde bozukluk ve kalp
yetersizligi ile seyreden ve prognozu kotl olan bir hastaliktir. Notrofil/lenfosit orani (NLO) sistemik enflamasyonun
degerlendirilmesinde kullanilan bir belirtectir. Eriskinlerde kalp yetersizligi ve koroner kalp hastaligini degerlendiren
bazi calismalarda NLO, mortalite i¢in prognostik bir belirte¢ olarak bulunmustur. Calismamizda klinigimizde DKMP
tanisi ile izlenen hastalarda NLO ile mortalite arasindaki iliskiyi incelemeyi amagladik.

Yontem:

Ocak 2000- Haziran 2021 tarihleri arasin DKMP tanisi konulan 52 hasta geriye doniik olarak degerlendirildi. Hastalarin
demografik 6zellikleri, klinik bilgileri, hematolojik ve biyokimyasal parametreleri, ekokardiyografi ve elektrokardiyografi
bulgulari, tedavi ve izlemleri hastane kayitlarindan incelendi.

Bulgular:

Hastalarin ortalama yaslari 58.8 aydi (minimum lay-maksimum 216 ay), erkek/kiz orani ise 1,08 idi. Mortalite

orani %30,8 olarak bulundu. Median sagkalim siiresi 65.5 aydi. Sag kalimi etkileyen prognostik faktorleri incelemek
icin yapilan tek degiskenli analizde tani yasi, anne-baba arasinda akrabalik olmasi ve yliksek NLO anlamli iken, ¢ok
degiskenli analizde etkili tek faktor NLO idi (p=0.039). Sag kalimi belirleyen NLO degeri ROC curve analizinde> 1.9
olarak ( sensitivite 72%) saptandi.

Sonug:

Kolay ve ucuz olarak elde edilebilen NLO’nin yiiksekligi, pediatrik DKMP’li hastalarda mortalitenin bagimsiz bir
prediktori gibi goriinmektedir. Bu hasta grubunda yiksek riskli olgularin ayirt edilmesinde NLO yardimci olabilir ancak
bu bulgulari destekleyecek genis kapsamli randomize galismalara ihtiya¢ duyulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Pediatrik dilate kardiyomiyopati, N6trofil/lenfosit orani, Mortalite
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[SS-016]
Hasimoto Tiroiditli Hastalarda idrar iyot ve Serum Selenyum Diizeyleri

Ayse Yasar!, Gulcan Seymen?, Heves Kirmizibekmez?!, Fatma Dursun?, Zeynep Karakaya Altun?
1Saglik Bilimleri Universitesi istanbul Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi
?Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag:Hasimototiroiditi(HT)gcocuklardaensikgoriilenotoimmunhastaliktirvetiroiddokusununlenfositikinfiltrasyonu,anti-
tiroid antikorlarin Uretimiyle karakterizedir. Genetik ve cevresel faktorler etiyopatogenezde yer almaktadirTiroid
hormonlarininanabileseniolaniyotveviicuttaengoktiroiddebulunanbirantioksidanolanselenyumtiroidmetabolizmasinda
onemliyere sahiptir. Literatlrde iyot eksikligi/fazlaliginin ve selenyum eksikliginin HT ile iliskisi olabilecegini belirtiimis olsa
da, iliski saptamayan galismalar da vardir. Ayrica HT’inin A, E ve B12 vitamini eksikligi ile iliskisi cok kisith sayida ¢calismada
gosterilmistir.Bu ¢alismada, HT’li hastalarda;idrar iyot, selenyum vitamin dizeylerinin degerlendirilmesi planlanmistr.
Yontem: Anti-TPO pozitifligi(> 35 IU/ml) ve/veya anti-TG pozitifligi(> 40 IU/ml) ve tiroidde heterojenite varliginda HT tanisi
alan 10-18 yas arasinda ¢ocuklar ¢alismaya alindi. Benzer yas ve cinsiyette saglikh cocuklardan kontrol grubu olusturuldu.
Her iki grupta, serum anti-TPO, anti-TG, sT4, TSH, selenyum, vitamin(A,E,B12) ve idrar iyot dizeyleri degerlendirildi.
Bulgular: Vaka-kontrolli calisma, HT tanisi alan 43’0 kiz 6’si erkek toplam 49 hasta(ortalama yas, 14,5+1,12 yil) ve
42’si kiz 8 ’i erkek toplam 50 saglikh kontrol(ortalama yas, 14,1+1,85 yil) tizerinde gerceklestirildi. idrar iyotu; HT'li
hastalarda 137,9(72,2-464)ug/L, kontrol grubunda 107(34,21-260,37)ug/L saptandi ve gruplar arasinda anlamli fark
saptanmadi(p=0,321). Serum selenyum duizeyleri hasta ve kontrollerde sirasiyla 67.9(30,2-250,1)ug/L ve 69.25(42,2-
138,6)ug/L saptandi ve gruplar arasinda anlaml fark saptanmadi(p=0,595). Vitamin A,E ve B12 dlizeyleri hasta
grubunda sirasiyla 37,9(0,91-56) pg/dL,0,85 (0,29-5,5) mg/dl, 263,5(172-521)pg/ml saptanirken kontrollerde
36,5(24-57)ug/dL, 0,84(0,34-1,52)mg/dl, 239(158-942)pg/ml saptandi ve gruplar arasinda anlamli farkhlik
bulunmadi. Anti-TPO ve Anti-TG diizeyleri ile idrar iyot ve serum selenyum diizeyleri arasinda korelasyon saptanmadi
Sonug: HT’inin etiyolojisi tam olarak aydinlatilamamustir. Literattirde, HT'li hastalarda iyot eksikligi/ fazlahginin ve
selenyum eksikliginin daha sik goruldigini belirten galismalar olmakla birlikte, boyle olmadigini bildiren ¢alismalar
da vardir. Caismamizda ise HT’li cocuklarda idrar iyot ve selenyum diizeylerinde saglkli cocuklara gére anlamh farkhlik
saptanmamistir. Bu alanda yeni ¢alismalara ihtiyac vardir.

Anahtar Kelimeler: Hasimoto tiroiditi, idrar iyotu, selenyum, vitamin A/E/B12
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[SS-017]
Kisa donem biiyiime hormonu tedavisinin kemik mineral yogunlugu lizerine etkisi

Asli Derya Kardelen Al*, Feyza Darendeliler?
Kanuni Sultan Silleyman Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali, istanbul
?jstanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali, istanbul

Amag: Bilyime hormonu (BH) ve insllin  benzeri blylime faktort-I (IGF-I) kas ve kemik kitlesi
gelisimi  Gzerine etkili anabolik peptidlerdir. Cocuklarda BH eksikliginde BH’yi yerine koyma tedauvisi
boy kazanimi yaninda yeterli kemik mineralizasyonu saglanmasi icin de gereklidir. Calismamizda, 1
yillik BH tedavisinin kemik mineral yogunlugu (KMY) (zerindeki etkilerini incelemek amaglanmistr.
Gereg-Yontem: BH tedavisi alan 78 hasta (32 kiz) retrospektif olarak degerlendirildi. Kronik hastaligi olan ve BH disinda
ilac kullanan hastalar calisma disi birakildi. Hastalarin antropometrik ol¢limleri ve puberte muayeneleri yapildi. Tedavi
oncesive tedavisonrasi L1-L4 arasi KMY 6l¢limU Hologic dansitometre ile degerlendirildi. KMY z skoru boya gore diizeltildi.
Bulgular: Hastalarin %84,6’s1 BH eksikligi, %15,4’U bioinaktif BH eksikligi nedeni ile tedavi almakta idi. Hastalarin
%12,8'si dusik dogum agirlikl idi. Tedavi 6ncesi yas ortalamasi (ort+SD) 11,6%12,6 yil idi; hastalarin %69,2'si
pubertal donemde, %30,8’i prepubertal dénemde idi. Boy SDS -2,5+0,6, agirlik SDS -1,6+1,1, VKi SDS -0,4+1,2 idi.
PTH duzeyi 40+19,7 pg/mL, D vitamini duzeyi 24+12,2 ng/mL idi. KMY (gr/cm2) 0,601+0,122, KMY z skoru -1,7+1,0
idi. Boya gore dizeltilmis KMY z skoru 0,16%1,6 idi. Tum hastalara IGF1 diizeyini normal aralikta tutacak sekilde BH
tedavisi verildi. Birinci yihn sonunda boy SDS -1,9+0,9, agirlik SDS -1,2+1,3, VKi SDS -0,3+1,3 idi. Hastalarin %14,5’i
prepubertal donemde, %73,7'si pubertal dénemde ve %11,8inin pubertesi tamamlanmisti. PTH diizeyi 41,8+19
pg/mL, D vitamini dlzeyi 26,7+11 ng/mL idi. KMY(gr/cm2) 0,678+0,140, dizeltiimemis KMY z skoru -1,5%1,3,
dizeltilmis KMY z skoru 0,4%1,4 idi. Tedavinin basi ile 1.yili degerleri karsilastirildiginda; KMY (gr/cm2) arasinda,
diizeltiimemis ve boya gore dizeltiimis KMY z skorlari arasinda anlamli fark vardi (p<0,001; p=0,037; p=0,049).
Sonug: Pilot galismamizin sonucunda kisa dénem BH tedavisinin KMY {izerindeki etkisinin olumlu yonde oldugu
saptanmistir. Uzun donem etkileriicin izlem slresi uzun ¢alismalar yapilmasi ve kemik sagliginin da takip edilmesi dnerilir.

Anahtar Kelimeler: boy kisaligi, bliyime hormonu, kemik mineral yogunlugu, L1-L4
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[SS-018]
Hashimoto tiroiditi tanili hastalarimizin bagvuru 6zellikleri ve klinik izlemleri

Nurdan Ciftcit, ZUmrit Kocabey Sutci?
!Malatya Egitim ve Arastirma Hastanesi
2Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi

Amag: Hashimoto tiroiditi (HT) tanisi ile izlenen gocuk ve ergenlerin
klinik ve laboratuvar bulgularinin geriye donuk olarak degerlendirilmesi.
Gerec¢-Yontem: Hashimoto tiroiditi tanisi almis, vyaslari 3-17,5 vyil arasinda degisen toplam 161 hasta,
calismaya alindi. Tim olgularin tani ve izlemdeki tiroid islev testleri, tiroid peroksidaz(anti-TPO) ve anti
tiroglobiilin(anti-TG) antikorlari, tiroid ultrasonografileri, fizik muayene bulgulari ve aile oykiileri degerlendirildi.
Bulgular: Hastalarimizin yas ortalamasi 11,77 * 3,37 olup, kiz/erkek orani 3.1 idi. En sk hastane
basvuru sebebinin boyunda sislik oldugu goérildi. Tani aninda %67,7 olguda guatr, hastalarin ¢ogunda
(%35,4) asikar hipotiroidi, %80,7 olguda ise iki tiroid otoantikor pozitifligi saptandi. Basvuru aninda tsh
yuksekligi, hipertiroid ve o6tiroid olan hastalarin bir kisminda da izlemde hipotiroidi gelistigi gozlendi.
Sonug: Hashimoto tiroiditli cocuk ve ergen olgularda tani ve izlem sirasinda klinik ve laboratuvar bulgulari degiskenlik
gosterebilmektedir. Olgularin yakin izlemi 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, ergen, hashimoto, tiroid, tsh

Levotiroksin tedavisi baslanan olgularin dagilimi

Basvuruda levotiroksin tedavisi 6 aylik izlemde levotiroksin tedavisi Tedavisiz
Basvuru Durumu

baslanan baslanan izlem
Hipotiroidi 57
Hipertiroidi 8 8
Otiroidi 5 40
Subklinik )
hipertiroidi
TSH yiksekligi 23 11 7
Toplam 80 24 57

Olgularin basvuru sebepleri

Sikayeti Sayi (n) Yuzde (%)
Tsh yiiksekligi/dusiklugii 45 27.9
Boyunda sislik 33 20.5
Doktor tarafindan farkedilen guatr 22 13.7
Halsizlik 13 8.1
Boy kisalig 11 6.8
Otoimmiin hastaliga sahip olma 11 6.8
Sac¢ dokiilmesi 8 5.0
Ailede tiroid hastaligi 5 3.1
Carpint1 4 2.5
Diger 9 5.6
Toplam 161 100
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[SS-019]
Cocukluk Gag Tiroid Kanserlerinin Retrospektif incelenmesi

Pinar Sahin?, Bisra Gurpinar Tosun?, Ali Cemal Yumusakhuylu?, Serap Turan?

"Marmara  Universitesi Tip  Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari  Anabilim  Dal, istanbul
’Marmara Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali, istanbul
3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Kulak Burun Bogaz Anabilim Dali, istanbul

Amag: Pediatrik tiroid kanserleri insidansi yillar icerisinde artmaktadir. Pediatrik tiroid
kanserleri  eriskin  tiroid  kanserleri ile  karsilastinldiginda daha fazla lenf nodu  metastaz
ve uzak metastaz yapma egilimindedir ancak sag kalm oranlari daha yuksektir.

Bu galismaile tiroid kanseri olan ¢ocuklarin demografik, klinik, patolojik ve laboratuvar 6zelliklerini incelemeyi amagladik.

Gere¢-Yontem:: 2008 ve 2021 yillari arasinda tiroid kanseri tanisi alan 39 c¢ocuk retrospektif
olarak incelendi. Calismaya biri folikiiler tiroid karsinomu (FTK) olmak (izere diferansiye tiroid
kanserli (DTK) 34 hasta (%87,2) ve mediller tiroid kanserli (MTK) 5 hasta dahil edildi (%12,8).

Bulgular: Hastalarin kiz erkek orani 1,2:1 idi ve bu oran pubertal ve prepubertal gruplarda benzerdi. DTK’h
hastalarin %11,8’inde dnceden bilinen tiroid hastaligi (2 Hashimoto tiroiditi, 1 Graves hastaligi, 1 radyasyon iliskili
hipotiroidizm) ve %11,8'inde 6ncesinde bilinen malignite vardi. Radyasyon maruziyeti DTK'lerin %23,5’inde tespit
edildi. DTK'de otoimmun hastalik prevansi %26.6 idi. Ultrason incelemesinde tiroid nodillerinin %81.6's1 solid,
%76.3’Ui hipoekoik ve %57.9'u mikrokalsifiye idi. ince igne aspirasyonunda (FINA) hastalarin %66,6’sinda Bethesda V
veya VI, %18,2’inde Bethesda IV, %6,1'de Bethesda Ill ve %9,1'de Bethesda | veya Il saptandi. Lenf nodu metastazi
hastalarin %58,8’inde, akciger metastazi ise %15,4’linde saptandi. 2 yildan uzun siire takip edilen hastalarin (n=29)
%69,2’sinde hastalik bulgusu bulunmazken, %2,6’sinda tekrarlayan hastalik ve %25,6’sinda persistan hastalik saptandi.
Primer akciger tutulumu ile basvuran bir hasta tani konulduktan 7,5 yil sonra hastalik nedeniyle kaybedildi (%2,6).
MTK’li hastalarin %80’'inde MEN 2 sendromu teshis edildi

Sonug¢: Otoimmun tiroid hastaliklari ve radyasyon maruziyeti DTK’ler icin major risk faktori olarak gorildi. Obezite,
ergenlik ya da cinsiyet risk faktori degildi. Pediatrik tiroid kanserleri sagkalim oranlari yiiksek olmasina ragmen agresiftir
ve ilerlemis hastalik ile basvuran hastalarda 6liim oranlari yiiksek olabilir. Bu nedenle erken tani ve tedavi ¢ocukluk ¢agi
tiroid kanserlerinde mortalite ve morbiditeyi azaltmada en 6nemli faktérdr.

Anahtar Kelimeler: Pediatrik tiroid kanseri, diferansiye tiroid kanseri, meddiller tiroid kanseri, risk faktorleri, radyoaktif
iyot
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[SS-020]

Kizlarda Santral Erken Puberte Tanisinda Bazal Liiteinizan Hormon Seviyesinin Yeterliligi

Didem Helvacioglu, Abdullah Bereket
marmara Universitesi pendik egitim arastirma hastanesi

Amac: Gonadotropin salgilayan hormon stimiilasyon testi (GnRH), santral erken puberte (CPP) tanisinda altin
standarttir. Bu calismanin amaci erken ergenlik 6n tanisi olan kizlarda bazal liteinizan hormon diizeylerinin tanisal
degerinin dogrulugunu arastirmakdr.

Yontem-Bulgular: Erken puberte dusuniilen 150 hastaya GnRH testi yapildi ve >=5 IU/Llik lUteinize edici hormon (LH)
seviyesi pozitif bir yanit olarak kabul edildi. 95 kizda (%63,3) pubertal yanit, 55 kizda (%36,6) prepubertal yanit bulundu.
Prepubertal grupta bazal LH 0,42+ 0,17, pubertal grupta 0,95+0,91 (p<0,0001) idi. Bazal LH ile pik LH arasindaki pozitif
korelasyon bulunmaktaydi r: 0,25 (p: 0,001). ROC analizine dayali olarak, bazal LH’nin pubertal yanitile ilgili optimum cut
off noktasi 0,69 IU/I idi; %96,3 sensitivite ve %53,68 spesifite ile iliskilendirildi (ROC egrisinin altindaki alan 0,77). Lojistik
regresyonanalizinde bazal LH katsayisi 13,74 (P<0,001) idi. Puberte prekoks tanisialan 11 hastada (%11,5) bazal LH<0,3IU/L

Sonug: Yiksek bazal LH seviyesi, GnRH stimulasyon testinde pozitif yanitlari 6ngéren énemli bir faktérdir. Bununla
birlikte, CPP’nin tanisal olarak dogrulanmasi icin GnRH testi gereklidir; clinkii bazal LH seviyesi saptama sinirinin altinda

olan kizlarin %11,5 CPP’ye sahip oldugu gortlmistir.

Anahtar Kelimeler: bazal Liteinizan Hormon, erken puberte, erken puberte tanisi
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[SS-021]

Cocuk endokrin polikliniginden eriskin endokrin poliklinigine gegis yapilan kronik hastalikli adolesanlarin
degerlendirilmesi

Esin Karakilic Ozturan, Feyza Darendeliler
istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklari Anabilim Dali, Biiyiime-Gelisme ve Pediatrik
Endokrinoloji Bilim Dali, istanbul

Amag: Kronik hastaligi olan adolesanlarin erigkin saglik birimlerine gecisi tedaviyi Ustlenecek hekim ve/
veya ekibin tanitilmasini iceren kapsamli bir sirectir ve bu durum hem adolesanlar hem de aileleri
icin ¢cogu zaman endise verici olabilmektedir. Bu slirecin iyi yOnetilememesi bu hastalarin gegis
sirecinde kaybolmasina ve morbidite ve mortalite artisa neden olabilmektedir. Klinigimizde eriskin
birimlerine devredilen adolesanlar igin uygulanan gegis yontemlerinin degerlendirilmesi amaglanmistir.
Gereg-Yontem: Gegis hastalari, 2001-2016 vyillari arasinda birinci model, 2016 sonrasi ikinci model ile eriskin
endokrinolojiye devredildi. Birinci modelde ¢ocuk ve eriskin endokrinoglarla beraber yapilan tek toplantida hasta
ve/veya yakinlarinin katilimi veya katiimi olmaksizin eriskin endokrinolojiye sevk edilmistir. ikinci modelde hastalar
cocuk ve eriskin endokrinologlarin bulundugu “ Gegis Poliklinigi”nde bir kez cocuk kliniginde, bir kez de 4-6 ay sonra
eriskin endokrin polikliniginde gorilip degerlendirildikten sonra eriskin endokrinolojiye devredilmistir. Covid-19
pandemisi doneminde (Mart 2020-Ocak 2022) hastalar toplanti olmaksizin sadece epikriz ile yonlendirilmistir.
Bulgular: Birinci modelde gegis yapilan 374 hastanin (312 Kiz, 161Erkek) tanisinin %28’i glukoz metabolizma
bozuklugu, %27’si tiroid bezi hastaliklar, %9’u adrenal bez hastaliklari, %9’u hipogonadizm-CGB, %9’u kalsiyum-
kemik metabolizmasi bozukluklari, %8’i hipofizer hormon bozukluklari, %10’u diger endokrin hastaliklardi. 2013-
2016 yillar arasinda hastalarin (n= 192), %20’inin eriskin endokrinoloji poliklinigine en az 1 kere basvurmustu.
ikinci modeldeyse 125 hastanin (69 Kiz, 56 Erkek) % 46,4’ Tipl diyabet, %17,6’s1 adrenal bez bozukluklari, %13,6'si
hipofizer hormon eksikligi, %11,2’si cinsiyet gelisim bozuklugu/Turner sendromu, %6,5’u tiroid bezi hastaliklari, %5’
diger endokrin hastaliklardi. ikinci modelde 2016 yili sonrasinda hastalarin tiimiiniin takibi halen devam etmektedir.
Pandemi siirecinde sadece epikriz ile yonlendirilen 150 hastanin ise eriskin endokrinolojiye basvuru orani %25'di.
Sonug: Hasta katilimi olmaksizin yapilan toplantilar, anne-babanin tedavinin disinda kalmasi ve pandemi gibi olagantsti
durumlar hastalarin izlemlerinde yetersizlik ve eriskin donemde, tedaviye uyumsuzlukta artisa neden olabilmektedir.
Hastalarin ¢ocuk ve eriskin endokrinologlar tarafindan beraber bir siire birlikte ortak takip edilerek devredilmesi, gecis
slirecinde morbidite ve mortalite artisinin dnleyebilmektedir.

Anahtar Kelimeler: kronik hastalik, gecis, gecis modelleri
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[SS-022] (TAM METIN)

inflamatuvar bagirsak hastaligi olan ¢ocuklarda biiyiimenin degerlendirilmesi

Ugur Altas?, Burcu Volkan?, Engin Tutar?, Deniz Ertem?
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve

Beslenme Bilim Dali, istanbul

Ozet

Amag:Biiyiimegeriligive malniitrisyon, IBH (inflamatuvar bagirsak hastaligi) olan cocuklardaen énemlikomplikasyonlardir.

iBH olan ¢ocuklarda biiyiime parametrelerinin degerlendirilmesi amaclanmistir.

Gereg-Yontem: 2010-2018 yillari arasinda iBH tanisi konan 5-18 yas arasi 78 hastanin verileri retrospektif olarak
incelendi. Tani ve takipte demografik veriler, antropometrik dlcimler (boy, kilo, VKI (viicut kitle indeksi)) (1.ve 2.yil),
klinik ve laboratuvar verileri degerlendirildi. Hastalarin biiylimesi yasa gére agirlik, boy, VKi ve biiyiime hizi z skorlari
hesaplanarak degerlendirildi. Hastalik aktivitesi siniflamasinda PCDAI (Pediatrik Crohn Hastalik Aktivite indeksi) ve
PUCAI (Pediatrik Ulseratif Kolit Aktivite indeksi) kullanildi.

Bulgular: Katilimcilarin 36’s1 (%46,2) CH (Crohn hastasi), 42’si (%53,8) UK’ydi (ilseratif kolit). Tani yasi ortalama degerleri
Crohn ve UK hastalarinda sirasiyla 12,89 + 3,34 ve 11,51 + 3,21 idi (p=0,038). CH’lerin ¢cogu (%63,9) tani sirasinda orta-
siddetli aktivite gosterirken, takipteki 2. yilin sonunda %88,9’u remisyondaydi. Crohn hastalarinda yasa gore agirlik, boy
ve VKi z skorlari takip siiresince anlamli olarak artt (p <0,05). Crohn hastalarinin biiyiime hizi z skorlari da ikinci yilda,
birinci yila gére anlaml olarak daha yiiksekti (p <0,001). UK hastalarinin yarisinda baslangigta pankolit vardi ve %58,5’i
(n=24) takipteki ikinci yilda remisyondaydi. UK hastalarinda yasa gore agirlik, boy ve VKi z skorlarindaki diizelmeler iki
yillik takipte istatistiksel olarak anlamli degildi (p> 0,05). UK hastalarinda da biiyiime hizi z skorlari ikinci yilda, 1.yila gére
daha yuksekti ancak istatistiksel olarak anlamli degildi (p=0,115). Lojistik regresyon analizine gore; 10 yasindan kiclk
tani alma 1. yil blylme hizi z skorunun -1SD altinda olmasi agisindan (OR: 5,95 (%95 GA 1,05-35,00; p=0,048) bir risk
faktori olarak bulundu.

Sonug: Calismamizda, Crohn ve UK hastalarinda takip déneminde biiyiime parametreleri diizeldi, bu diizelme sadece
CH’da istatistiksel olarak anlamliydi. Erken tani yasi iBH hastalarinda énemli bir risk faktérii olarak bulundu. Bu nedenle,
erken yasta IBH tanisi alan hastalarin beslenme durumunun degerlendirilmesi ve bu hastalarda mimkiin oldugunca

erken beslenme desteginin baslatiimasi 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Blylme geriligi, Crohn hastaligl, malnttrisyon, pediatrik inflamatuvar bagirsak hastalig, llseratif
kolit
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Giris ve Amag

inflamatuvar bagirsak hastaliklari (iBH), relaps ve remisyonlarla seyreden gastrointestinal sistemin kronik inflamatuvar
bir hastaligidir. Cocukluk caginda IBH, biiyiime, gelisme, egitim ve sosyal yasami etkileyen, son yillarda insidansinda
artis gorilen bir hastaliktir (1). Ulseratif kolit (UK) ve Crohn hastaligi (CH) olmak lizere 2 farkli klinik tabloya neden
olmaktadir. Ulseratif kolit kolona sinirli tutulum gosterirken, CH ise gastrointestinal sistemin agizdan aniise kadar
herhangi bir bélimiini etkileyebilir. IBH nin etiyolojisi ve patogenezi heniiz tam olarak bilinmemektedir. Gastrointestinal
mikrobiyotaya karsi distk dereceli, dogal inflamatuvar yanitin cevresel ve genetik faktorlerin de etkisi ile bozularak,
kontrolsiiz hale gelmesi sonucu gelistigi diisiiniilmektedir (2). inflamatuvar bagirsak hastaligi daha ¢ok genc eriskin ve

adolesanlarda goriilmektedir, ancak son yillarda iBH insidansinin pediatrik popiilasyonda artis gésterdigi bildirilmektedir (3).

Biiylime geriligi ve malnitrisyon, iBH (inflamatuvar bagirsak hastaligl) olan gocuklarda en 6nemli ve ciddi
komplikasyonlardir (4,5). Malnitrisyon, sistemik bulgularin 6n planda oldugu Crohn hastaliginda daha belirgindir.
Crohn hastasi ¢cocuklarin yaklasik 1/3’tinde biyime geriligi ve gecikmis puberte gézlenmektedir (4). Fransa’da yapilan
retrospektif bir arastirmada 107 Crohn hastasi ¢ocugun analizinde, ¢ocuklarin %29’unun hedef eriskin boya ulagamadigi
godzlenmistir (6). Yeni tani konulan 783 IBH’li cocugun antropometrik degerlendirmesinin yapildigi baska bir calismada
ise, viicut kitle indeksi (VKi)’'nin CH olan ¢ocuklarin %22-24’(inde, UK hastasi olan ¢ocuklarin ise %7-9'unda 5 persentilin
altinda oldugu bildirilmistir (7). Calismada, iBH olan Crohn ve Ulseratif kolit hastasi ¢cocuklarin tani ve uzun dénem
takiplerindeki bliylime parametrelerinin degerlendirilmesi amaglanmistir.

Gereg ve Yontem

Klinigimizde, 2010-2018 yillari arasinda iBH tanisi konan 5-18 yas arasi 78 hastanin verileri retrospektif olarak incelendi.
Tani ve takipte demografik veriler, antropometrik dlciimler (boy, kilo, VKi (viicut kitle indeksi) (1.ve 2.yil), klinik ve
laboratuvar verileri degerlendirildi. Hastalarin biiylimesi yasa gore agirlik, boy, VKi ve biiyiime hizi z skorlari hesaplanarak
degerlendirildi. Calismaya katilan hastalarin tanidaki, 1. yil ve 2. yil takiplerindeki agirlik ve boy z skorlari, viicut kitle
indeksi (VKi) ve VKi z skoru hesaplandi. Viicut kitle indeksi, [VKI = agirlik (kg) /boy2 (m)] formiilii kullanilarak hesaplandi.
Yasa gore agirlik, yasa gore boy, yasa gére VKi élgiimlerinin z skor degerleri igin Diinya Saglik Orgiitii (DSO) tarafindan
hazirlanan WHO AnthroPlus aplikasyonu kullanildi (8). Z skoru hesabi icin asagidaki formul kullanildi:

Z skoru = (6lclilen antropometrik deger - yasa ve cinsiyete gore ortalama deger) / yasa ve cinsiyete gore standart sapma
[SD])

Bliyime hizi z skor degerlerinin hesaplanmasi icin ise 2014 yilindaki Kelly referans degerlerini kullanan AnthroCalc

aplikasyonu kullanildi (9). Bliyiime hizini hesaplamada asagidaki forml kullanildi:
Biyiime hizi (cm/yil)= Son &l¢iim (cm) - ilk 8lgiim (cm) / Aradan gegen zaman (ay)

Hastalik aktivitesisiniflamasinda PCDAI (Pediatrik Crohn Hastalik Aktivite indeksi) ve PUCAI (Pediatrik Ulseratif Kolit Aktivite

indeksi) kullanildi. Cocuklarda biiyiime geriligi varligi biiyiime hizi degerinin -1SD’nin altinda olmasi olarak tanimlandi.
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Katilimcilarin 36s1 (%46,2) CH (Crohn hastasi), 42’si (%53,8) UK idi ({ilseratif kolit). Tani yasi ortalama degerleri Crohn ve
UK hastalarinda sirasiyla 12,89 + 3,34 ve 11,51 + 3,21 idi (p=0,038).

CH’lerin %63,9’u (n=23) tani sirasinda orta-ciddi aktivite gosterirken, takipteki 2. yilin sonunda %88,9’u (n=32)
remisyondaydi. Tani sirasinda hafif ve orta aktivite gdsteren UK hastalarinin orani her ikisi icin de %38,1 (n=16) idi.

Takipteki ikinci yilda ise UK hastalarinin %58,5’i (n=24) remisyondayd (Tablo 1).

Tablo 1. Crohn ve UK Hastalarinin PCDAI ve PUCAI skorunun tanida, 1. yil ve 2. yil takiplerde degisimi.

Crohn Hastalari Hastalik Tani PCDAI 1. yil PCDAI 2. yil PCDAI
Aktivitesi n (%) n (%) n (%)
Remisyon - 28 (77.8) 32 (88.9)

Hafif 13 (36.1) 7 (19.4) 3(8.3)
Orta-Ciddi 23 (63.9) 1(2.8) 1(2.8)
Ulseratif Kolit Hastalari Tani PUCAI 1. yil PUCAI 2. yil PUCAI
HaSIa|I‘|k Aktivitesi** n (%) n (%) n (%)
emisyon - 20 (47.6) 24 (58.5)
Hafif
@ 16 (38.1) 20 (47.6) 11 (26.8)
Orta 16 (38.1) 1(2.4) 5(12.2)
Ciddi 10 (23.8) 1(2.4) 1(2.4)

Crohn hastalarinda yasa gore agirlik, boy ve VKi z skorlari takip siiresince anlamli olarak artt (p <0,05). UK hastalarinda
yasa gore agirlik, boy ve VKI z skorlarindaki diizelmeler iki yillik takipte istatistiksel olarak anlamli degildi (p> 0,05)
(Tablo 2). Crohn ve UK hastalarinin yasa gore agirlik, boy ve VKi z skorlarinin tani, 1. ve 2. yildaki degerleri Tablo 2’de

gosterilmistir.
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Tablo 2. Crohn hastalarinin tani, 1. ve 2. yil takipteki antropometrik dlgiim z skorlari.

Crohn hastalari

Yaga gore agirhik Z skoru
(OrtalamaxSS)

Yasa gore boy Z skoru

(OrtalamazSS)
VKi Z skoru (OrtalamazSS)

UK hastalari

Yaga gore agirhik
Z skoru

g(OrtaIama+SS)
asa gore boy

Z skoru

(OrtalamaxSS)
VKI Z skoru

(OrtalamazSS)

s
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Tani
(n=36)

-0.79+1.31

-0.47+0.98

-0.82+1.45
Tani
(n=42)
-0.35+0.93

-0.22+1.06

-0.44+1.37

1.yl
(n=36)

-0.06£1.13

-0.37£0.95

0.21+1.10
1.yl
(n=42)
-0.22+0.75

-0.21+0.93

-0.16£1.02
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2.yl
(n=36)

0.24+0.95

-0.06+0.89

0.44+0.97
2.yil
(n=42)
-0.17+0.83

-0.13+0.85

-0.15+1.01

Kanita Dayah Yaklasimlar”

P degeri

<0,05*

<0,05*

<0,05*

P degeri

0,805
0,521

0,462

*yasa gére agirlik z skor degerleri: tani vs 1. yil p<0.001; 1. yil vs 2. yil p=0.036; 2.yil vs tani p<0,001

*yasa gére boy z skor dederleri: tani vs 1. yil p=0.252; 1. yil vs 2. yil p<0.001; 2.yil vs tani p<0,001

*yasa gore VKI z skor dederleri: tani vs 1. yil p<0.001; 1. yil vs 2. yil p=0.321; 2.yil vs tani p<0,001

Crohn hastalarinin 1. yil bayime hizi z-skoru 0.32+1.17 iken, 2. yilda 1.10+0.83 idi. Birinci ve 2. yil bliyiime hizlar

karsilastirildiginda, 2. yil biyime hizi z skoru ortalama degeri 1. yila gore istatistiksel olarak anlamli derecede daha
yuksek saptandi (p<0.001) (Sekil 1).

*Wilcoxon Test

Sekil 1. Crohn hastalarinin 1. yil ve 2. yil biiyiime hizi z skorlari
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UK hastalarinin 1. yil biiyiime hizi z-skoru ortalamazstandart sapma degerleri -0.09+1.86, 2. yil biiyiime hizi z-skoru
ortalamaz+standart sapma degerleri 0.57+1.59 idi. Ulseratif kolit hastalarinin 1. yil ve 2. yil biiyiime hizi z skorlari arasinda
anlamli fark bulunmadi (p=0.115) (Sekil 2).

*Wilcoxon Test

Sekil 2. UK hastalarinin 1. yil ve 2. yil bilyiime hizi z skorlar

Crohnve UK hastalarinin tanidan sonraki 1. yildakibiyiimelerinietkileyen faktorler cok degiskenlianalizile degerlendirildi.
Birinci yil blylme hizi z skoru degerinin -1SD altinda olmasi lojistik regresyon modelinde bagimli degisken olarak kabul
edildi. On yasin altinda tani almanin, 1. yilda biyime hizi z skoru degerinin -1SD altinda olmasi agisindan 10 yasin
Uzerinde tani alanlara gore 5.95 kat daha risk (%95 GA:1.05-35.00, p=0.048) olusturdugu saptandi. Modele dahil edilen
semptom siiresi, tanidaki D vitamini dizeyi, tanidaki CRP degerlerinin 1. yilda bliyime hizi z skoru {izerine istatistiksel
olarak anlamli etkisi bulunmadi (p>0,05) (Tablo 3).

Tablo 3. iBH hastalarinda 1. yil biiyiime hizinin -1SD altinda olmasini etkileyen faktorler

Degiskenler 1.yil biyiime hizizskoru-1 | OR %95 Giliven P degeri
altinda olma Araligi
n (%)
Tani yasi (yil)
>= 10 yas Ulzeri (referans) 53 (71,6) 5,95 1,05-35,0 0,048
<10yas alt 21 (28,4)
Semptom siiresi (ay)
<6 ay alt (referans) 41 (55,4) 1,95 0,33-11,39 0,460
>= 6 ay lzeri 33 (44,6)
Tanida D vitamini
Normal (referans) 22 (29,7) 5,62 0,58-54,38 0,136
Dilisiik 52 (70,3)
Tanida CRP
Negatif (referans) 18 (24,3) 1,49 0.14-15.97 0,740
Pozitif 56 (75.7)
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Tani yasi, semptom siiresi, tanidaki D vitamini diizeyi, tanidaki CRP degerlerinin 2. yilda biiyiime hizi z skorunun -1SD
altinda olmasi ile anlamli iliskisi bulunmadi (p>0,05) (Tablo 4).

Tablo 4. iBH hastalarinda 2. yil biiyiime hizinin -1SD altinda olmasini etkileyen faktérler

Degiskenler 2.yil biiyiime hizi z skoru OR %95 Giiven P degeri
-1 altinda olma Araligi
n (%)
Tani yasi (yil)
>= 10 yas Uzeri (referans) 53 (71,6) 6,02 1,10-35,10 0,055
<10vyas alh 21 (28,4)
Semptom siiresi (ay)
<6 ay alt (referans) 41 (55,4) 1,82 0,38-13,22 0,480
>= 6 ay (zeri 33 (44,6)
Tanida D vitamini
Normal (referans) 22 (29,7) 5,22 0,56-42,23 0,235
Disiik 52 (70,3)
Tanida CRP
Negatif (referans) 18 (24,3) 1,06 0,21-13,22 0,698
Pozitif 56 (75.7)
Sonug

iBH hastasi cocuklarda biiyiime geriligi sik gériilmektedir. Literatiirde iki farkh ¢alismada CH’da biiyiime geriligi orani
%19 ve %27 iken; UK'de ise %5 ve %10 olarak bildirilmistir (10, 11).

iBH tanili gocuklarda biiyiimeyi degerlendirdigimiz galismamizda; Crohn ve UK hastalarinda takip déneminde biiyiime
parametreleri diizeldi, bu diizelme sadece CH’da istatistiksel olarak anlamliydi. Erken tani yasi IBH hastalarinda énemli
bir risk faktori olarak bulundu. Henlz biyiimesi devam eden ve eriskinlere gore hastaligi daha agir seyrettigi pediatrik
iBH hastalarinda, hastalik aktivite ve yayginlig dikkate alinarak, inflamasyonu kontrol altina alacak etkin tedaviye
erken baslanmalidir. Bu nedenle, erken yasta iBH tanisi alan hastalarin beslenme durumunun degerlendirilmesi ve bu
hastalarda mimkiin oldugunca erken beslenme desteginin baslatiimasi dnemlidir. Literatiire gore geg¢ tani konulan veya
peripubertal ddnemde hastalik aktivitesinin kontrol altina alinamadigi hastalarda, biylime geriligi geri donisiimsiz tablo
halini alabilmekte ve hastalar eriskin yaslarda hedef boylarina ulasamayabilmektedir (12). Tedaviye yanitin takibinde
klinik ve laboratuvar belirteclerle birlikte diizenli antropometrik 6lgimlerin de bir gésterge olarak kullanilmasi, en dnemli

komplikasyonlarindanbiriolanbiyimegeriligisikhgininazaltilmasiveoptimumbiylimeninsaglanmasindayardimciolabilir.
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Ulseratif kolit hastalarinin 1. yil ve 2. yil biiyiime hizi z skorlari
IBH hastalarinda 1. yil biiyiime hizinin -1SD altinda olmasini etkileyen faktorler

L.yil blylme hizi z skoru -1 altinda olma

Degiskenler OR %95 Guven Araligi P degeri

n (%)
Tani yasi (yil)
>= 10 yas uzeri (referans) 53(71,6) 5,95 1,05-35,0 0,048
21 (28,4)
<10vyasalt
Semptom siresi (ay)
<6 ay alti (referans) 41(55,4) 1,95 0,33-11,39 0,460
. 33 (44,6)
>= 6 ay uzeri
Tanida D vitamini
Normal (referans) 22(29,7) 5,62 0,58-54,38 0,136
- 52 (70,3)
Daslk
Tanida CRP
Negatif (referans) 18(24,3) 1,49 0.14-15.97 0,740
” 56 (75.7)
Pozitif

Onyasinaltindatanialmanin, 1.yildabliyiimehizizskorudegerinin-1SDaltindaolmasiagisindan 10yasiniizerindetanialanlara
gore 5.95 kat daha risk (%95 GA:1.05-35.00, p=0.048) olusturdugu saptandi. Modele dahil edilen semptom siiresi, tanidaki
Dvitaminidiizeyi, tanidaki CRP dederlerinin 1. yilda biiyiime hizi z skoru lizerine istatistiksel olarak anlamli etkisi bulunmadi.

iBH hastalarinda 2. yil biiylime hizinin -1SD altinda olmasini etkileyen faktorler
2.yil bliyiime hizi z skoru -1 altinda olma

Degiskenler n (%) OR %95 Given Aralig P degeri
(o]
Tani yasi (yil)
>= 10 yas Uzeri (referans) 53(71,6) 6,02 1,10-35,10 0,055
21 (28,4)
<10vyasalt
Semptom siresi (ay)
<6 ay alti (referans) 41(554) 1,82 0,38-13,22 0,480
N 33 (44,6)
>= 6 ay Uzeri
Tanida D vitamini
Normal (referans) 22(29,7) 5,22 0,56-42,23 0,235
- 52 (70,3)
Daslk
Tanida CRP
. 18 (24,3)
Neg.a.‘uf (referans) 56 (75.7) 1,06 0,21-13,22 0,698
Pozitif

Tani yasi, semptom siiresi, tanidaki D vitamini diizeyi, tanidaki CRP dederlerinin 2. yilda bliylime hizi z skorunun -1SD
altinda olmasi ile anlamli iliskisi bulunmadi.
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[SS-023]
Monogenik inflamatuvar Bagirsak Hastaliklarina immiinolojik ve Genomik Yaklasim

Ezgi Yalcin Giingdren?, Asena Pinar Sefer?, Salim Can?, Birkan Ozer?, Sevgi Bilgic Eltan?, Bilge Sahin Akkelle?, Engin
Tutar?, Deniz Ertem?, Elif Karakog Aydiner?, Safa Baris!, Ahmet Oguzhan Ozen?

!Marmara Universitesi Cocuk Alerji ve immiinoloji Bilim Dali

2Marmara Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali

3Marmara Universitesi Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali

Amag: inflamatuvar barsak hastaliginin (iBH) yaygin poligenik formlarinin yani sira erken cocukluk déneminde
baslayan monogenik tipleri mevcuttur. Monogenik iBH (miBH) 100’den fazla gen ile iliskilendirilmis olup
onemli bir kismi primer immiin yetmezlik (PiY) olarak siniflandirilir. Diger bir alt grupta ise gastrointestinal
sistemin yapisal hiicrelerinin  (epitel, endotel, fibroblast) fonksiyonlari bozulmustur (PiY-disi miBH).
Gereg-Yontem: Bu calismada Ulusal miBH agimizda genomik incelemelerle molekiiler etyolojilerini aydinlatilan
olgularin fenotipik ve imminolojik &zellikleri sunulmustur (Protokol No: 09.2022.1080 ve Protokol No:
09.2020.265). Genetik tani, panel sekanslama, egzom veya genom dizileme analizleri ile konulmustur.
Olgularin  klinik ve imminolojik 06zellikleri retrospektif olarak incelenmis ve bulgular analiz edilmistir.
Bulgular: Bu c¢alismada genetik etyolojisi aydinlatilan 106 olgu degerlendirmeye alinmistir. Olgularin Ugte ikisinde
ebeveynler arasinda akraba evliligi bulunmus ve %25’inde ailede iBH &ykiisii tanimlanmistir. Ortalama semptom
baslangi¢ yasi 27,8 ay bulunmustur. ilk basvuru yakinmasi 35 hastada sik enfeksiyon gecirme idi ve siklikla biyiime
gelisme geriligi klinik tabloya eslik etmekte idi (yasa gore vicut agirhgl z-skoru ortalama= -1,7; yasa gore boy
uzunlugu z-skoru = —1,6). Monogenik etyoloji saptanan 106 olgunun 87’si PiY- iliskili genetik bozukluklara sahipken
19’unda PiY-disi gen mutasyonlari saptanmistir. PiY-disi gen mutasyonlarinin dagilimi su sekildedir: DGAT1 (3/19),
TGFB2 (2/19), MIB2 (2/19), IRHOM2 (2/19), ADAMST3 (2/19), STEGALNAC1 (1/19), PMM2 (1/19), PIK3C2A (1/19),
DPGAT1 (1/19), ALB (1/19), SLCO2A1 (1/19), ALG6 (1/19), PIEZO1 (1/19)dir. PiY grubunda degerlendirilen olgularin
tutulan immin sistem kompartmanlarina gore dagihm ise su sekilde idi: 1. Hicresel ve hiimoral bagisiklik sistemi
yetersizligi (N=18), 2. Sendromik bulgular ile giden kombine immin yetmezlik (N=9), 3. Antikor yetersizligi baskin (N=
8), 4. immiindisregiilasyon sendromu (N= 33), 5. Fagositer sistem defekti (N=18), 6. Otoinflamatuar hastalik (N=1).
Sonug: Ulkemizdeki en genis miBH arastirma kohortunda olduk¢a heterojen genetik etyolojiler saptanmistir. PiY ve
PiY-disi miBH’larin klinik yénetimi birbirinden ¢ok farkli olup etyolojik incelemelerin genomik incelemeler kritik rol
oynamaktadir.

Anahtar Kelimeler: inflamatuar barsak hastaligi(iBH), monogenik inflamatuar barsak hastaligi (miBH), primer immiin
yetmezlik
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[SS-024]
Pediatrik inflamatuvar Barsak Hastaliginda Hepatobiliyer Tutulum ve Seyri

Ertug Toroslu', Gamze Titiz?, Eysan Tagal?, Ozlem Mizikoglu Unsal?, Nuray Uslu Kizilkan?, Cigdem Arikan®
Kog¢ Universitesi Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali,istanbul
?Kog Universitesi Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dall, istanbul

Amag:

Pediatrik inflamatuvar barsak hastaliklarinda (PIBH), hepatobiliyer tutulum primer sklerozan kolanjit, otoimmun
hepatit /pankreatit sikligi ve prognozu hakkinda veriler oldukca sinirlidir. Bu ¢calismada, PIBH’ da hepatobiliyer sistem
tutulumlari incelenmektedir.

Gere¢-Yontem:
Merkezimizde 2017-2022 yillari arasinda IBH tanisiyla takip edilen hastalarin verileri elektronik kayitlardan retrospektif
olarak degerlendirildi.

Bulgular:

Calismaya yas ortalamasi 134,62 * 47,2 ay olan, llseratif kolit (UK) n=37 (%75,5), Crohn hastaligi (CH) n=8(%16,3),
ve undetermined IBH n=4(%8,2) olmak Uzere 50 hasta (n=22 kiz) alindi. Baslangi¢ yasina gore c¢ok erken, erken
baslangich PIBH sirasiyla n=9 (%18,4 ve n=6 (%12,2)olup; 34 hasta on yas (zeriydi. Tani aninda ortanca kilo SDS 0(-
2,76- 3,34), boy SDS 0,06(-2,46 -2,24) idi. Basvuruda AST, ALT, ALP ve GGT yiksekligi sirasiyla %4, %4, %14, %2, ve
%4 olarak saptandi. Otoantikorlar agisindan bakildiginda ANA, ASMA, LKM, pANCA ve ASCA pozitifligi sirasiyla
%9, %23, %20, %33, %20 pozitifti. Ortalama IgG 1043,7 + 405 idi. Radyolojik incelemelerde hastalarin %38’inde
hepatomegali, %14’iinde hepatosteatoz, %8’inde periportal lenfadenopati, %8’inde kolelitiazis, %5’inde safra
yollarinda dizensizlik, %5’inde kolesistit, ve %3’linde pankreasta heterojenite gozlendi. Kiiclik safra kanal hastaligi
(n=2) ve PSK (n=3) olmak lizere 5 hasta otoimmun karaciger hastaligi ile prezente olup IBH tarama sonucunda
saptandi. Overlap sendromu olarak izlenen bu hastalardan PSK’li 3 hastaya izlemin ortlama 4. yilinda karaciger nakli
(3/50) yapildi. Bu hastalara posttransplant standart immunsupresyon yanisira biolojik ajan tedavisi verildi. Otoimmun
karaciger hastaligi olanlarda karaciger enzim yukseklikleri ve yas ortalamasinin daha yiliksek oldugu saptandi.

Sonug:
Gerek IBH gerekse de otoimmun karaciger hastaligi tanili cocuklarda sistemlerin tutulumu agisindan dikkatli

olunmalidir.

Anahtar Kelimeler: Pediatrik inflamatuvar Barsak Hastaligi, Hepatobiliyer Sistem, Overlap Sendromu
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[SS-026]
Ferenci skorlamasinin indeks ve kardes taramasiyla tani alan Wilson olgularinda degerlendirilmesi

Raziye Selcik?, Bilge Sahin Akkelle?, Senol Demir?, Esra Polat*, Engin Tutar?, Deniz Ertem?

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari A.B.D., istanbul

?Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji,Hepatoloji ve Beslenme B.D., istanbul

3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik A.B.D., istanbul

45.B.U. Sancaktepe Sehit Prof. Dr. ilhan Varank Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve
Beslenme Klinigi, istanbul

Amac: Wilsonhastaligi(WH) bakirmetabolizmasibozuklugusonucugelisen,dokulardabakirbirikimiyle seyredengenetik bir
hastaliktir. Hastalik erken donemde asemptomatik olabileceginden, cocuklarda tani koymak zordur. Ferenci skorlamasi WH
tanisindakullanilanklinik, biyokimyasal, histolojik,genetikbulgularindegerlendirildigibirskorlamasistemidir.Calismamizda
WH taniliindeks olgular ve kardes taramasiyla tani alan olgularda, Ferenci skorlamasinin taniya katkisi degerlendirilmistir.
Gere¢-Yontem: WH  tanisiyla  takip edilen 1-18 vyas arasi  hastalar c¢alismaya dahil edildi.
indeks olgularin  ve kardes taramasiyla tani alan olgularin  tanidaki klinik ve laboratuvar
bulgulari, Ferenci skorlamasinda kullanilan parametreler esas alinarak degerlendirildi.
Bulgular: Calismaya dahil edilen 29 hastanin 7’si (%24.1) kardes taramasi sonucu tani almisti. Serum seruloplazmin
diizeyi gerek indeks gerekse taramayla tani alan olgularin cogunda normalin altindaydi (sirasiyla %90.9 ve %85.7). indeks
olgularda 24 saatlikidrarda Cuatiimiolgularin %22.7’sinde normalin 1-2 kat (ist sinirindayken (xNUS), %63.6’sinda >2xNUS
diizeyindeydi. Tarama ile tani alanlardan olgulardan sadece 1’'inde idrarda Cu atihmi normalin Ustiindeydi. Karaciger
biyopsisi yapilabilen 17 indeks olgunun 14’tinde, taramayla tani alip biyopsi yapilan 3 olgunun 2’sinde kuru doku Cu
diizeyi >250 mcg/gr saptandi. indeks olgularin %6.8’sinda Kayser-Fleischer halkasi ve coombs negatif hemolitik anemi,
%13.7'sinde noropsikiatrik semptomlar/tipik beyin MR bulgulari saptandi. Taramayla tani alan hicbir olguda ekstrahepatik
tutulum tespit edilmedi. Klinik ve laboratuvar bulgulara dayanarak tani alan indeks olgularla karsilastirildiginda, tarama
ile tani alan olgularda klinik ve laboratuvar bulgularin taniya katkisi oldukga sinirliydi (%86.3 karsi %14.3). Taramayla
tani alanlarin %85.7’sinde genetik mutasyonun gosterilmesiyle Ferenci skorlamasinda tanisal deger elde edilebildi.
Sonug: WH tanili olgularimizin %’Unin taramayla tani almasi, indeks olgularda kardes taramasinin ¢ocukluk ¢agi
WH tanisindaki 6nemi vurgulamaktadir. Disik serum seruloplazmin diizeyi semptomatik bireylerde oldugu kadar,
WH acisindan taranan bireylerde de, tani icin uyarici olmasi gereken bir parametredir. Calismamizin sonuclari, WH
acisindan taranan asemptomatik bireylerde, genetik mutasyon analizinin en 6dnemli non-invazif tani araci oldugunu
disindirmastir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Ferenci, Wilson
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[SS-027]
Bulbusa sinirli ¢dlyak hastaligi olan olgularda klinik ve laboratuvar bulgular farklilik gésterir mi?

Bilge Sahin Akkelle?, Billur Korkmaz?, Cansu Dursun?, Engin Tutar?, Cigdem A. Celikel®, Deniz Ertem?
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme B.D., istanbul
?Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari A.B.D., istanbul

3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji A.B.D., istanbul

Amag: Colyak hastaligi (CH) ince bagirsakta yamasal tutulum yapan, otoimmun bir enteropatidir. Olgularin
%8-15’inde histopatolojik bulgularin  bulbusa sinirli  olabilecegi bilinmektedir. Calismamizda histopatolojik
bulgularin  bulbusta  baskin  oldugu CH olgularinin  Ozelliklerinin  degerlendirilmesi  hedeflenmistir.
Gereg¢-Yontem: Calismamizda 2013-2022 yillarinda klinigimizde CH tanisi alan 0-18 yas arasi olgularin verileri incelendi.
Tanidaduodenum 2. kisimve bulbustanayribiopsilerinalinip, farklisiselere konularak Marsh-Oberhuber siniflamasinagére
degerlendirildigi 203 olgu ¢alismaya dahil edildi. Histopatolojik bulgulari yalnizca bulbus lokalizasyonunda sinirli olan ve/
veya bulbustaki histopatolojik bulgulari duodenum 2.kisimdaki bulgulara gére daha agir olan hastalar Grup 1, bulbusta ve
duodenum2.kisimdabenzeragirliktabulgularinsaptandigihastalarise Grup 2 olarakgruplandirildive bulgularkarsilastirildi.
Bulgular: Calismaya dahil edilen 203 hastanin 38’i (%18.7) Grup 1’e dahil edildi ve bu olgularin tamaminda farkl
derecelerde villoz atrofi mevcutken, 17 hastada (%44.7) total villéz atrofi saptandi. Grup 1'deki 17 hastada bulgular
bulbusa sinirliydi. Grup 1 ve 2 arasinda cinsiyet dagilimi, tani yasi, vicut kitle indeksi z-skoru ve yasa gore boy z-skoru
ortalamalari agisindan istatistiksel fark saptanmadi. Grup 1’de asemptomatik olup, CH igin risk faktéri tasidigindan
tarama yoluyla tani alan hasta orani Grup 2'ye gore belirgin yiksekti (%47.3 karsl %26.8; p=0.01). Tipik/atipik CH
semptomlari bulunan hasta oranlarinin gruplar arasinda dagilimi benzerdi (p=0.83). Grup 2’deki demir eksikligi anemisi
(DEA) (%55.2 karsi %29.7) ve folik asit (FA) eksikligi olanlarin sikhgi (%36.1 karsl %18.1) Grup 1’e gore yiksekti. Grup
2’de Anti tTG-IgA titresi normalin 10 kat Ustlindeki hasta orani Grup 1’e gore yiksekti (%89.3 karsi %67.6; p=0.001).
Sonug: Galismamizda CH iliskili histopatolojik bulgularin bulbusta baskin oldugu olgularda degisik agirlikta villoz atrofi
saptanmasina ragmen, daha disuk titrede ¢olyak seropozitifligi, daha disiik oranda DEA, FA eksikligi bulunmustur. Bu
olgularin yaklasik yarisinin tarama yoluyla tani almis asemptomatik hastalardan olusmasi, bulgularin erken dénem CH’ni
yansitiyor olabilecegini desteklemektedir. Sonuglarimiz, CH’da bulgularin ortaya ¢ikmasinda villéz atrofinin derecesi
yaninda tutulum yayginhginin da etkili oldugunu distindirmustir.

Anahtar Kelimeler: Bulbus, Cocuk, Colyak
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[SS-028]
Ozofagogastroduodenal tutulumu olan pediatrik Crohn hastalarinda fenotipik farklilik var mi?

Bilge Sahin Akkelle!, M. Berfu Tokug Ulgen?, Engin Tutar?, Cigdem A. Celikel®, Deniz Ertem?!
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme B.D., istanbul
?Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari A.B.D., istanbul

3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji A.B.D., istanbul

Amag: Crohn hastalig (CH) gastrointestinal sistemin (GIS) her  segmentini etkileyebilen
kronik  inflamatuvar  bagirsak  hastaligidir.  Pediatrik CH  tanili  olgularin  %30-%60'Inda  tanida
ozofagogastroduodenal tutulum bildirilmektedir. Calismamizda ozofagogastroduodenal
tutulumlu CH tanili olgularimizin fenotipik ozelliklerinin degerlendirilmesi amaglanmistr.

Gereg¢-Yontem: Klinigimizde CH tanisi ile takip edilen 0-18 yas arasindaki olgularin demografik, klinik, laboratuvar,
endoskopik ve histopatolojik 6zellikleri incelendi. Monojenik iBH tanili olgular ¢alismaya dahil edilmedi. Hastalar Paris
siniflamasina goére gruplandirildi, hastalik aktivasyonu pediatrik Crohn hastaligi aktivite indeksi (PCDAI) kullanilarak
degerlendirildi. Ozofagogastroduodenal hastaligi olan ve olmayan olgularin tani ve takip 6zellikleri karsilastirildi.
Bulgular: Calismaya dahil edilen 78 Crohn hastasinin 34’linde (%43.6) tanida 6zofagogastroduodenal hastalik mevcuttu.
Ozofagogastroduodenal hastaligi olan ve olmayan olgular arasinda ortalama tani yasi (165+30 ve 15343 ay) ve
cinsiyet dagilimi acisindan fark saptanmadi. Ozofagogastroduodenal hastaligi olan olgularda en sik tutulan segment
bulbustu (%70.5) ve olgularin %19.1’inde birden fazla lokalizasyonda tutulum saptandi. Ozofagogastroduodenal
tutulumu olan olgularda H.pylori enfeksiyonu sikligi daha ylksek olsa da fark istatistiksel olarak anlamli degildi (%29
ve %18.4). Ozofagogastroduodenal hastalik en sik (%47) ileokolonik tutulumla birliktelik gdstermekteydi ve 2 hastada
izole 6zofagogastroduodenal hastalik saptandi. Ekstraintestinal tutulum o6zofagogastroduodenal hastaligl olan ve
olmayan olgular arasinda farkl degildi (%20.5 ve %18.1; p=0.09). Ozofagogastroduodenal hastaligi olan olgularda
tanida orta-siddetli hastalik sikligi daha yiksekti (%60.6 ve %35.8; p=0.02). Takipte 6zofagogastroduodenal tutulumu
olan ve olmayan olgularda cerrahi midahale sikligi agisindan fark saptanmadi (p=0.56) ancak 6zofagogastroduodenal
hastaligi olan olgularda biyolojik ajan kullanimi sikligi anlamli olarak daha yiksekti (%81.2 ve %55.8; p=0.02).
Sonug: Calisma kohortumuzda 6zofagogastrodudenal CH'nin en sik bulbusta goruldiglu tespit edilmistir.
Ozofagogastroduodenal hastaligi olan CH olgularinda, tanida daha siddetli hastalik, daha yaygin gastrointestinal tutulum
ve takipte daha yiiksek oranda biyolojik ajan tedavisi gerektigi saptanmistir. Bu veriler, pediatrik Crohn hastalarinda st
gastrointestinal sistem tutulumun kotl prognostik gdsterge olabilecegini diisiindlirmektedir.

Anahtar Kelimeler: Crohn, Fenotip, Pediatri
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[SS-029]
Pediatrik Periferik Fasiyal Sinir Paralizilerinin Degerlendirilmesi

Merve Feyza Yiiksel!, Ozben Akinci Goktas?
1Recep Tayyip Erdogan Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatri Ana Bilim Dali, Pediatrik No6roloji Bolimu, Rize
2Atatilirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatri Ana Bilim Dali, Pediatrik N6roloji B6liimU, Ankara

Amag
Cocukluk ¢agi periferik fasiyal paralizilerinin (PFP) demografik ve klinik 6zellikleri, sebepleri, sonuglari ve tekrarlama
durumlarini incelemeyi amacladik.

Yontem ve Geregler

Uglincii basamak iki merkezde 18 ay siireyle takip etmis oldugumuz 41 PFP hastasini geriye donik
olarak degerlendirdik. Yas, cinsiyet, PFP tarafi, sebepleri, aile Oykisli, House-Brackman Fasiyal Sinir
skorlamasi (HBS) kullanilarak yapilan derecelendiriimesi, tekrarlama sikhgi, tedavi ve sonuglarini inceledik.

Bulgular

Calismaya alinan 41 hastanin; 23’0 idiopatik, 14’0 enfeksiyon sonrasi (6 lisye, 3 dental abse, 2 akut otitis media, 2 sinlzit,
1 aftoz stomatit), 2’si travma sonrasi ve 2’si konjenital gruptaydi. Ortalama yas 13.10 + 3.91 olup, cinsiyet dagilimi 25
kiz (%61),16 erkek (%39) seklindeydi. Sol PFP %70 (29) oraniyla daha sik bulunurken, 7 hasta tekrarlayan PFP gecirmisti.
Tekrarlama siiresi 1 ay ile 5 yil arasinda degisiyordu. Sadece 1 hastada sekel degisiklikler kaldi ve bu hasta Melkerson-
Rosenthal sendromu tanisi ile izlenen idiopatik ve tekrarlayan gruptaydi. En sik bagvuru semptomu %51 orani ile agizda
kayma olarak saptandi. idiopatik olan ve olmayan gruplar arasinda yas, cinsiyet, mevsim dagilimi agisindan anlaml fark
saptanmadi. lyilesme siiresi idiopatik grupta ve yasca daha biiyiik cocuklarda daha uzun bulundu, ancak bu fark anlamli
degildi. 2 hasta disinda tiim hastalara oral steroid verildi. (idiopatik gruptan 1, travma grubundan 1 hasta). 29 hastaya
kraniyal gorintiileme yapildi. Bunlardan travma grubundan 1 hastada orbita taban kirigi, bir hastada fasiyal sinirde
kontrastlanmave 1 hastada nonspesifik beyaz cevher lezyonuizlendi. 1. yilin sonundaiyilesme orani %94.8 olarak bulundu.

Sonuglar

Bu ¢alisma etiyolojiden ve yastan bagimsiz olarak PFP’nin ¢ocukluk ¢aginda iyi seyirli oldugunu ve biylik oranda sekelsiz
iyilestigini gostermistir. Ancak 5 yila dek uzayan tekrarlama sireleri de hastalarin uzun dénem izlenmesi gerektigine isaret
etmektedir. Klinik olarak PFP disliniilen ve travma olmayan hastalarda kraniyal gortintiileme icin acele edilmemelidir.

Anahtar Kelimeler: idiopatik, Etiyoloji, Pediatrik, Periferik Fasial Siniri Paralizisi, Sonuclar
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Tablo-1: Hastalarin Demografik Verileri

Periferik Fasiyal Paralizi

Yas 13.10+3.91
Cinsiyet (n=41)
Kiz 26 (%63.4)
Erkek 15 (%36.6)
Mevsim (n=41)
ilkbahar 11 (%26.8)
Yaz 9 (%22)
Sonbahar 12(%29.3)
Kis 9 (%22)
Taraf (n=41)
Sol 28 (%68.3)
Sag 13 (%31.7)

Bell Palsi (idiopatik) (Grup

1)
14.10+£2.78
(n=23)

15 (%65.2)
8 (%34.8)
(n=23)

7 (%30,4)
5(%21.7)
6 (%26.1)
5(%21.7)
(n=23)

16 (%69.6)
7 (%30.4)

Tablo-2: Hastalarin Bagvurudaki Evreleri ve Klinik Sonuglari

Periferik Fasiyal
Paralizi
HBS (n=41)
Grade 2 3 (%7.3)
Grade 3 9 (%22)
Grade 4 25 (%61)
Grade 5 2 (%4.9)
Grade 6 2 (%4.9)
iyilesme siiresi (n=41)
1ay 21 (%51.2)
1-3ay 13 (%31.7)
3-6ay  2(%4.8)

>6 ay 5(%12.2)
Rezidii 3 (%73)
Rekiirrens 7 (%17.1)

Bell Palsi (idiopatik) (Grup Etiyolojisi Belli Olan Grup

1)

(n=23)

2 (%8.7)
5(%21.7)
14 (%60.9)
1 (%4.3)

1 (%4.3)
(n=23)

13 (%56.5)
5(%21.7)
2(%8.7)
3(%13)

1 (%4.3)

5 (%71.4)

@%
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Etiyolojisi Belli Olan Grup

(Grup 2)
11.98 +4.86
(n=18)

11 (%61.1)
7 (%38.9)
(n=18)
4(%22.2
4(%22.2
6 (%33.3
4(%22.2
(n=18)
12 (%66.7)
6 (%33.3)

)
)
)
)

(Grup 2)
(n=18)

1 (%5.6)
4(%22.2)
11 (%61.1)
1 (%5.6)

1 (%5.6)
(n=18)
8(%44.4)
8(%44.4)
0

2(%11.1)
2(%11.1)(Konjenital PFP)
2 (%28.6)

HBS: House-Brackmann Fasiyal Sinir Paralizisi Evrelemesi PFP: Periferik Fasiyal Paralizisi
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P Degeri

0.220
0.786

0.932

0.553

p degeri
0.995

0.498

0.369
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[SS-030]
Cocuklarda fleksibl bronkoskopi: Ne zaman? Kime?

Ecenur Sahin?, Almala Pinar Ergenekon?, Cansu Yilmaz Yegit?, Mirivvet Yanaz?, Aynur Gulieva?, Mine Kalyoncu?, Merve
Selcuk?, Ela Erdem Eralp?, Yasemin Gokdemir?, Bulent Karadag?

Marmara Universitesi Tip  Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, istanbul
?Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali,
Istanbul

Amag: Fleksibl bronkoskopinin (FB) pediatrik hastalarda tani ve/veya tedavi amach kullanimi yeni
endikasyon alanlariyla son vyillarda olduk¢a artis gostermistir Bu c¢alismada amacimiz Cocuk GO6gls
Hastaliklari klinigimizde 5 wyillik siirede gergeklestirdigimiz 732 FB islemi ile ilgili deneyimimizi sunmaktr.

Gere¢-Yontem: 2016-2021 vyillari arasinda FB islemi uygulanan 18 vyas alt c¢ocuklar ¢alismaya dahil
edildi. Hastalarin  tibbi  kayitlari  incelendi ve demografik o6zellikleri, bronkoskopi endikasyonlari,
bronkoskopi  bulgulari,  komplikasyonlar ~ve  bronkoalveoler lavaj (BAL) sonuglari  kayit edildi.

Bulgular: Hastalarin ortanca yasi 5 yil idi. FB’nin en sik endikasyonu tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonu (ASYE)
(29.6%), ikinci en sik neden kronik okstiriik (16.4 %) idi. FB yapilan hastalarin 49’unda (6.7%) immun yetmezlik,
42’sinde (5.7%) malignite mevcuttu. Bronkoskopik degerlendirmeler 250 (34.2 %) hastada normal hava yolu anatomisi
ortaya koyarken, 482 (65.8 %) hastada en az bir patolojik bulgu saptadi. En sik gorilen bulgular 268 (36.6 %) hastada
havayolu sekresyonlari artisi ile 66 (9 %) hastada bronkomalazi idi. Hastalarin 111’inde (20.8 %) mikrobiyolojik lireme
mevcuttu. Haemophilus influenzae en sik bulunan bakteri idi. Hicbir hastada major komplikasyon gozlenmedi.

Sonug: FB, tekrarlayan ASYE’si olan hastalarda BAL kdltlr sonuglari ile uygun antibiyotik tedavisinin verilebilmesi
acisindan ¢ok dnemlidir. Stridoru olan hastalarda laringomalazi veya ikincil hava yolu lezyonlarinin; persistan wheezingi

ve kronik 6kslrgu olan hastalarda bronkomalazinin kesin tanisi icin 6nemli bir aragtir.

Anahtar Kelimeler: bronkoalveoler lavaj, cocuk, fleksibl bronkoskopi
[SS-031]
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Atopik dermatit tanili hastalarin eozinofil ve total IgE degerlerinin alerji test sonuglariyla iligkisi

Ugur Altas . i
Saglik Bilimleri Universitesi, Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk

Alerji ve Immiinoloji Bilim Dali, Istanbul

Amag: Calismada atopik dermatit (AD) hastalarinda spesifik IgE pozitifligini  6ngdérmede; kanda
total IgE, mutlak eozinofil ve eozinofil (%) degerlerinin kesim noktasinin incelenmesi amaclanmistir.
Gereg-Yontem: Ocak 2021- Aralik 2022 tarihleri arasinda AD tanisi olan ve Cocuk Alerji ve Imminoloji
Klinigi'mizde takipli hastalarin dosyalari retrospektif olarak incelendi. Hastalarin vyasi, cinsiyeti, eozinofil,
total IgE degerleri ve spesifik IgE pozitifligi (besin ve aeroalerjenler i¢in) degerlendirildi. Serum total IgE,
eozinofil (mutlak) ve eozinofil (%) degerlerinin besin ve aeroalerjenler igin olan spesifik IgE test pozitifligini
ongérme kapasitesi icin ROC (Receiver Operating Characteristics) egrisi analizi kullanildi. Kesim noktalari igin
sensitivite ve spesifite degerleri hesaplandi. p<0,05 istatistiksel olarak anlamlilik dizeyi olarak kabul edildi.
Bulgular: Calismada AD’li 761 ¢ocuk hastanin verisi degerlendirildi. Hastalarin %53,9’u erkekti. Ortanca yas 2,0 (0-17,0)
idi. Mutlak eozinofil, eozinofil (%) ve total IgE’nin medyan degerleri sirasiyla 310,0 (0-17720,0), 3,6 (0-220,0), 81,5
(0,0-16076,0) idi. Besin ve aeroalerjenler icin olan spesifik IgE’lerin en az biri pozitif olan hastalarin negatif olanlara
gore yas, mutlak, eozinofil (%) ve total IgE degerleri anlamli olarak daha yuksekti (p<0,001). Yapilan ROC analizi ile
total IgE’nin spesifik IgE test pozitifligini 6ngdrmedeki kesim noktasi 100,5 (Egri Altinda Kalan Alan (EAA) (95% GA):
0,808 (0,772-0,843)) olarak bulundu (p<0.001). Kesim noktasi icin bulunan sensitivite ve spesifite degerleri %75,0 ve
%74,8 bulundu. Eozinofil degerleri icin yapilan ROC analizinde EAA diisiik bulundu (sirasiyla 0,643, 0,660). Bu sebeple
mutlak ve % eozinofil degerleri icin kesim noktalari sirasiyla 500,0 ve %5,0 alindi. Mutlak eozinofil ve eozinofil (%)
degerlerinden en az biri kesim noktasinin izerinde olan ve total Ig 100,5 lizerinde olan hastalar kriter pozitif olarak
kabul edildi. Kriter pozitifligini saglayan hastalarin (n=167) %76,0’sinin (n=127) spesifik IgE testi pozitifti (p<0,001).
Sonug: Total IgE ve eozinofil degerleri kesim noktasinin {izerinde olan her 4 AD hastasinin 3’tnln (%76,0) spesifik IgE
testi pozitiftir. Total IgE ve eozinofil degerleri spesifik IgE pozitifligini 6ngérmede basarilidir.

Anahtar Kelimeler: Atopik dermatit, cocuklar, eozinofil, spesifik IgE, total IgE

Atopik dermatit hastalarinda spesifik IgE pozitifligini 6ngérmede total IgE i¢cin ROC egrisi

ROC Cufve

Atopik dermatit hastalarinda spesifik IgE testi pozitifligini (besin ve aeroalerjen)
6ngdérmede total IgE dederi icin kesim degeri ROC analizi ile 100,5 bulunmustur. Egri
altinda kalan alan 0,808 (0,772-0,843)’tir. 100,5 kesim degeri icin sensitivite %75,0,
spesifite 74,8 bulunmustur.

Serainivae

15 Bpariifite

Spesifik IgE pozitifliginin yas, eozinofil ve total IgE ile iligkisi
Spesifik IgE
Negatif Pozitif
Medyan Minimum Maksimum Medyan Minimum Maksimum p degeri
Yas 2,0 0,0 17,0 3,0 0,0 17,0
Eozinofil (mutlak) 250,0 10,0 17720,00 390,0 0,0 3280,00 <0,001
Eozinofil (%) 2,9 0,1 220,00 4,3 0,0 24,40
Total IgE 33,0 0,0 1601,00 223,0 1,0 16076,00

Besin ve aeroalerjenler igin olan spesifik IgE’lerin en az biri pozitif olan hastalarin negatif olanlara gére yas, mutlak,
eozinofil (%) ve total IgE degerleri anlamli olarak daha yiiksekti (p<0,001)

Total IgE degerinin spesifik IgE pozitifligini onhgormede kesim degeri, sensitivite ve spesifite
Sensitivite  Spesifite EAA % 95 GA P
Total IgE
Kesim degeri: 100,5 %75,0 %74,8 0,808 0,772-0,843 <0,001
Atopik dermatit hastalarinda spesifik IgE testi pozitifligini (besin ve aeroalerjen) ngérmede total IgE dederi icin kesim degeri ROC

analizi ile 100,5 bulunmustur. Egri altinda kalan alan 0,808 (0,772-0,843)’tir. 100,5 kesim degeri icin sensitivite %75,0, spesifite
74,8 bulunmustur.
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[SS-032]
Cocuklarda Sistemik immiin-inflamatuar indeks ile Akut Bronsiolit Siddeti Arasindaki iliskinin Degerlendirilmesi

Omer Furkan Kizilsoy!, Muhammet Furkan Korkmaz!, Giilsiim Elif Senkan?, Sefika Elmas Bozdemir?, Merve Korkmaz?
1Saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Tip Fakiiltesi Sehir Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar

2Saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Tip Fakiiltesi Sehir Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari

3Uludag Tip Fakiltesi, Cocuk Goglis Hastaliklari

Amag: Akut bronsiyolit (AB), erken c¢ocukluk doéneminde en sik goriilen solunum yolu hastaliklarindan
biridir ve halen diinya c¢apinda O6nemli bir saglik sorunudur. Sistemik immiin inflamatuar indeksin
(SI1) yeni nesil bir inflamatuar biyobelirte¢ olma potansiyeline sahip oldugu distntlmektedir. Bu
calismada AB’li  ¢ocuklarda siddet degerlendirmesi igcin SII'nin  degerini arastirmak amaglanmistir.
Gereg-Yontem: Prospektif olarak planlanmis kohort calismamiza toplam 74 AB hastasi dahil edildi. Tam kan sayimi,
C-reaktif protein (CRP) ve prokalsitonin (PCT) testleri yapildi. Siddet belirlemesi Modifiye Tal skoru (MTS) ile yapild.
Bulgular: Calismada ortanca yas 8 aydi (min-maks, 1-24 ay). Erkek/kiz orani 1.96 idi. Ortanca MTS 2 puandi
(min-maks, 0-12 puan). Hafif 57 (%77,0), orta 10 (%13,5) ve 7 hasta (%9,5) yiiksek siddette siniflandiriidi.
Notrofil sayisi, noétrofil-lenfosit orani ve Sl degerleri hastalik siddeti ile anlamli olarak artarken, eritrosit dagihm
genisligi degerleri orta AB grubunda daha yliksek saptandi. Alici ¢alisma karakteristigi analizinde hafif-orta grup
kombinasyonu ile yiiksek grup karsilastirmasinda SII'nin egri altinda en yiiksek alana sahip oldugu bulundu.
Sonug: AB tanisi ile yatirilan pediatrik hastalarin Sl degerleri ylksek siddet hasta grubunda anlamli olarak yiksekti. SlI,
AB'li cocuklarda ek siddet siniflandirmasi sunabilir.

Anahtar Kelimeler: akut bronsiyolit, cocuk, siddet, sistemik immun-inflamatuar indeks
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[SS-033]
Duchenne Miiskiiler Distrofi Tanili Hastalara Ait Demografik, Solunumsal veriler ile Polisomnografi-Kapnografi
verilerinin karsilastiriimasi

Mine Kalyoncu?, Yasemin Gokdemir!, Cansu Yilmaz Yegit?, Miirlivvet Yanaz!, Aynur Gulieval, Merve Selguk?, Seyda
Karabulut?, Neval Metin Cakar?, Almala Pinar Ergenekon?, Ela Erdem Eralp?, Giilten Oztiirk?, Olcay Unver?, Dilsad
Turkdogan?, Fazilet Karakog?, Bulent Karadag?

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali, istanbul

2Basaksehlr Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari, istanbul

3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Néroloji Bilim Dali, istanbul

Amag: Duchenne miuskiler distrofi (DMD), progresif kas disfonksiyonu ile karakterize en yaygin goériilen myotonik
distrofidir. Baslangicta motor kas disfonksiyonuna bagli bulgular gésteren DMD’de zamanla solunum kaslari etkilenir.
Bu ¢alismada, son 1 yil igerisinde Cocuk Go6gis hastaliklari (CGH) poliklinigimize basvuran DMD tanili hastalarin
demografik ve solunumsal 6zellikleri ile polisomnografi (PSG) ve kapnografi degerlendirmelerini incelemeyi planladik.

Gereg¢-Yontem: Ocak-Agustos 2022 tarihleri arasinda CGH poliklinigimize basvuran 39 DMD tanili hasta ¢alismaya dahil
edildi. Hastalarin demografik ve klinik dzellikleri, solunum fonksiyon testleri (FVC, FEV1/FVC), maksimal inspiratuar basing
(MIP), maksimal ekspiratuar basing (MEP), nazal sniff inspiratuar basing (SNIP), kapnografi ve PSG verileri analiz edildi.

Bulgular: Hastalarin %94,1'i erkekti. Ortalama yas 103 yil idi. 17 hastaya solunum fonksiyon testi ve PSG
yapildi. Ortalama % FVC 87,9+17,5 ve ortalama MIP 49+16,5 cmH20 idi. PSG sonuclarina goére iki hastada
orta,10 hastada hafif obstriktif uyku apnesi (OUAS) saptandi. Hastalarin tiim gece ortalama Pco2 degeri
41,7+2,6 mmHg idi. Nokturnal hipoventilasyon sadece 1 hastada saptandi. Ambulatuar ve non-ambulatuar
hastalar kapnografi verileri arasinda anlamh farkhlk gostermezken, apne-hipopne indeksi (AHI) ve obstriktif
apne-hipopne indeksi (OAHI) ile SNIP degerleri agisindan iki grup arasinda anlamh farkhihk saptandi (p<0.05).

Sonug: DMD’de solunum komplikasyonlari morbidite ve mortalitenin énemli bir nedenidir. Bu nedenle bu hastalar
uykuda solunum semptomlari ve solunum destegi ihtiyaci agisindan yakin takip edilmeli, gerekirse solunum destegi
erken donemde baslanmalidir.

Anahtar Kelimeler: Duchenne miiskiiler distrofi, kapnografi, polisomnografi, solunum fonksiyon testi

PSG Verileri (n:17)

Normal, n (%) 5(29,4)
Hafif OUAS, n (%) 10 (58,8)
Orta OUAS, n (%) 2(11,8)

Ambulasyon durumuna gore hastalarin karsilagtiriimasi (n:17)

Ambulatuar grup (n:12) Non-ambulatuar grup (n:5) P degeri
FVC (oturur) (ort+ std) 90,4+17,2 82+18,6 0,384
FVC (yatar) (ortt std) 87,2+17,8 74,7+25,5 0,292
MIP (cmH20) (ortt std) 52,6+16,2 39,2+14,8 0,173
SNIP (cmH20) (ort+ std) 54+17,6 32,7+8,7 0,040*
MEP (cmH20) (medyan, 25-75p) 53 (31-58) 41,5 (27-61,2) 0,512
AHI (medyan,25-75p) 1,2 (0,6-1,9) 3,7 (2,2-6,6) 0,015*
OAHI (medyan,25-75p) 0,7 (0,5-1,0) 3,7 (1,0-6,4) 0,013*
CAl (medyan,25-75p) 0,3 (0-0,6) 0,2 (0-1,3) 0,486
Ort.Pco2 (mmHg) (ort+ std) 41,8+2,7 41,5+2,7 0,846
REM Pco2, mmHg (ort+ std) 40,3+1,9 4014 0,868
En yuksek Pco2, mmHg (ortz std) 49,8+2,3 49,6%3,2 0,893
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[SS-035]
Mukopolisakkaridozlu Hastalarda Solunum Yolu Bulgular

Raziye Selcik?, Cansu Yilmaz Yegit?, Merve Selguk?, Mirlvvet Cenk?, Aynur Gulieva?, Mine Kalyoncu?, Seyda Karabulut?,
Neval Metin Cakar?, Emine Genc?, Almala Pinar Ergenekon?, Ela Erdem Eralp?, Yasemin Gokdemir?, Burcu Hismi3, Blilent
Karadag?

Marmara Universitesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dal, istanbul

?Marmara Universitesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali, istanbul

3Marmara Universitesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Bilim Dal, istanbul

Amag:

Mukopolisakkaridoz (MPS) hem Ust, hem alt solunum yollarinda obstruktif ve/veya restriktif komplikasyonlara yol
acabilen 6nemli bir depo hastaligidir. Calismamizda, MPS tanili hastalarimizin klinik ve demografik 6zelliklerinin
arastirilmasi planlanmstir.

Gere¢-Yontem:
Bu ¢alisma, klinigimizde MPS tanisiyla takip edilen 1-18 yas hastalari iceren kesitsel bir ¢calismadir. Hastalarin
demografik verileri, klinik 6zellikleri ve polisomnografi (PSG) sonuglari retrospektif olarak incelendi.

Bulgular:

Calismaya dahil edilen 34 hastanin yas ortalamasi 110,4+53,9 aydi ve %64,7’si erkekti. Takiplerde solunum
yollarina ait ten sik bulgu %23.5 ile persitan Okslrukti. Diger demografik veriler Tablo-1'de sunulmustur.
Hastalarin %79,4’sunda (n:27) obstruktif uyku apne sendromu (OUAS) bulgulari vardi. En sik saptanan bulgu
%96.2 ile horlamaydi. OUAS bulgulari olan 27 hastanin %51,8'ine PSG yapildi. Hastalarin uykuda solunum
bozukluklari bulgulari ve PSG verileri Tablo-2’de sunulmustur. Tim hastalarin %11,7’sinin oksijen ihtiyaci vardi.

Sonug:
MPS basta OUAS olmak lzere agir st ve alt solunum sistemi tutulumuyla birliktelik gosteren bir metabolik hastaliktir.
Solunumsal komplikasyonlarin erken taninmasi ve tedavisi, kalici sekellerin dnlenmesi amaciyla ¢ocuk gogus hastaliklari

takibi oldukca 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: mukopolisakkaridoz, obstruktif uyku apne, solunum
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Tablo 1.Demografik Veriler(n:34)

Erkek, n(%)
Yas ortalamasi(ay) (meanzSD)

Tani anindaki yas ortalamasi(ay)(meanzSD)

Akraba evliligi, n (%)

Aile 6ykusu, n (%)

MPS tipleri; Tip 1, n (%)

Tip 2, n (%)

Tip 3, n (%)

Tip 4, n (%)

Tip 6, n (%)

Persistan 6kslruk, n(%)

Persistan balgam, n(%)

Nefes darligi, n(%)

Pnomoni 6ykis, n(%)
Tekrarlayan pnémoni oykiist, n(%)
Hastane yatisi(son 1 yil), n(%)
Yogun bakim yatisi(en az bir kez), n(%)
GOgls deformitesi, n(%)

-Pectus carinatum, n(%)

-Pectus excavatum, n(%)

Solunum destegi, n(%)
-Noninvaziv ventilasyon destegi, n(%)
-invaziv ventilasyon destegi, n(%)
Spesifik tedavi, n(%)

-Enzim, n(%)

-Kemik iligi transplantasyonu, n(%)

22(64,7)
110,4453,9
43,7+30,7
25(73,5)
12(35,2)
5(14,7)
2(5,7)
10(29,4)
8(23,5)
9(26,4)
8(23,5)
6(17,6)
6(17,6)
10(29,4)
5(14,7)
6(17,6)
12(35,2)
24(70,5)
20(58,2)
4(11,7)
6(17.6)
4(5,7)
2(11,7)
24(70,5)
19(55,8)
5(14,7)

Tablo 2.0UAS bulgulari olan hasta verileri(n:27)

OUAS bulgulari gosteren MPS alt tipleri
MPS Tip 1, n (%)

MPS Tip 2, n (%)

MPS Tip 3, n (%)

MPS Tip 4, n (%)

MPS Tip 6, n (%)

Uyku ile iliskili solunum semptomlari
Uykuda horlama, n (%)

Uykuda terleme, n (%)

Agzi agtk uyuma, n (%)

Solunum eforu, n (%)

Tanikli apne, n (%)

Uykunun boéltnmesi, n (%)
Glinduiz uyuklama, n (%)
Konsantrasyon bozuklugu, n (%)
Sabah bulantisi, n (%)

Sabah bas agrisi, n (%)
Adenotonsiller hipertrofi, n (%)
Adenotonsillektomi, n (%)
Polisomnografi, n (%)

-Agir uyku apne, n (%)

-Orta dereceli uyku apne, n (%)
-Hafif uyku apne, n (%)
-Normal, n (%)

4(14,8)
2(7,4)

9(33,3)
3(11,1)
9(33,3)

26(96,2)
25(92,5)
22(81,4)
16(59,2)
16(59,2)
15(55,5)
9(33,3)
8(29,9)
7(25,9)
7(25,9)
20(74)
6(22,2)
14(51,8)
7(25,9)
1(3,7)
3(11,1)
3(11,1)
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[SS-036]
Giindiiz idrar kagirma yakinmasi olan gocuklarda lirodinami bulgulari

Yurda Simsek!, Fatma inci Arikan’, Riistii Cankon Germiyanoglu?, Yildiz Dallar!
1Saglik Bakanhgi Ankara Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari Klinigi, Ankara
2Saglik Bakanligi Ankara Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Uroloji Klinigi, Ankara

Amag: idrar depolama ve bosaltma fonksiyonlarindaki bozukluklar alt driner sistem disfonksiyonu olarak
adlandirilir. Bu durum, tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu ve vezikolireteral refli ile birliktelik gosterip
uzun doénemde renal fonksiyonlarda kayba neden oldugu icin klinik ©6neme sahiptir. Uygun tedavi
yaklasimlarinin erken dénemde uygulanmasi igin dogru tani yontemlerinin belirlenmesi gerekmektedir.
Calismamizda, dogru tani yontemleri ile ilgili yazina katki saglamak amaciyla giindiz idrar kagirma olan
hastalarin  klinik ve laboratuvar 6zelliklerinde UGrodinamik degerlendirmenin katkisini incelemeyi amagladik.
Gereg¢-Yontem: Calismamiza hastanemizin c¢ocuk nefroloji poliklinigine gilindliz idrar kagirma yakinmasi
ile basvuranan 65 hasta (22 erkek) prospektif olarak basvuru sirasiyla alindi. Calismaya alinan hastalara
anamnez formu dolduruldu ve ayrintili fizik muayene yapildi. Hastalarin tam idrar tetkiki, idrar kaltirl, serum
glukoz diizeyi, elektrolit diizeyleri, Uriner sistem ultrasonografisi ve Urodinamik incelemesi degerlendirildi.
Bulgular: Calismaya alinan 65 hastanin 52’sinde (irodinamik incelemede anormallik (artan mesane aktivitesi,
disfonksiyonel iseme ve azalan mesane aktivitesi sirasiyla %72.3, % 3.1, % 4.6) saptandi. Bu hastalarda glindiiz
semptomlarindan sik idrara ¢ikma %78.8, seyrek idrara ¢ikma %34.6, acil iseme hissi %69.2, idrar tutma manevralarinin
kullanimi %75 siklikla mevcuttu. Azalmig mesane aktivitesi saptanan hastalarin tamami kiz cinsiyetindeydi.
Sonug: Iseme bozukluklari spontan diizelebilmesine ragmen renal yetmezlik ve hipertansiyon gibi kronik hastaliklara
neden olabilir. Tani ve tedavide dncelikle birinci basamak yaklasimlarin uygulanmasi, Grodinami gibi invaziv incelemelere
secilmis hastalarda basvurulmasi uygundur.

Anahtar Kelimeler: idrar kacirma, iseme disfonksiyonu, Urodinami

Resim 1

Urodinami bulgulari ile giindiiz semptomlarinin iliskisi

= 78,5 7R.8 765 7%
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- 40
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sikidrarapkma  seyrek wdrara acl iyeme hissi idrar lutma
alkma f“d'l::;r“]::::ll m
= tum hastalar urodinamik incelemede anormallik saptanan hastalar
Tablo 1
Urodinami bulgulari n (%)
normal 13 (20)
artmis mesane aktivitesl 47 (72,3)
disfonksiyonel iseme 2(3,1)

azalmig mesane aktivitesi 3 (4,6)
Urodinami bulgularinin dagilimi
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[SS-037]
Antenatal hidronefrozun epidemiyolojik ve klinik 6zellikleri, ydnetimi ve sonuglari: 229 olgunun tek merkezli deneyimi

Hiilya Gozde Onal®, Mesut Onal?
'0Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Nefroloji Bilim Dali,Samsun
20Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi,Kadin Hastaliklari ve Dogum Anabilim Dali,Samsun

Amag: USG’nin antenatal rutin takipte kullanimindaki ilerlemeler, antenatal hidronefroz
(ANH)  tanisinin  artmasina neden  olmustur. Bu ¢alisma, ANH’nin  epidemiyolojik ve  klinik
ozelliklerini, yonetimini, sonuglarini  ve olasi risk faktorlerini detaylandirmak amaciyla yapilmistir.
Gereg-Yontem: Ondokuz Mayis Universitesi Kadin Hastaliklari ve Dogum Anabilim Dal’’nda 2004-2022 tarihleri arasinda
yapilan antenatal takipte ANH tanisi alan toplam 229 olgu ¢alismaya dahil edildi. ANH, 28. Gebelik haftasindan énce
>4 mm, 28. Gebelik haftasindan sonra >=7 mm’lik hidronefrozu diisiindiiren USG bulgusu olarak tanimlandi. Postnatal
donemde epidemiyolojik ve klinik 6zellikler, risk faktorleri, tedavi ve sonuglar retrospektif olarak degerlendirildi.
Bulgular: Olgularin yaklasik %75’i erkek, %8’i prematiire dogumdu ve ortalama gebelik haftasi 22+3 haftaydi. Annelerin
gebelikdoneminde yaklasik % 43.7’sinde idrar yolu enfeksiyonuvardive annelerin % 24.5’inde ve babalarin % 20.5’inde aile
oykusiindebobrekhastaligidykisiimevcuttu. Olgularin %38.7’siameliyatedildi. Postnatal 6 ayliktakipsonunda %37.3’Gnde
hidronefrozda gerileme, %38.7’sinde hidronefrozu stabil seyrederken, %18.9’unda USG’de normal bulgular saptandi.
Sonug: Erkek cinsiyet, artmis gestasyonel Uriner sistem enfeksiyonlari ve ebeveynlerin ailelerinde bobrek hastaligi 6ykiisu
ANH gelisimi icin olasi risk faktorleri olarak bulunmustur. Bu olgularda yakin takip ve cerrahi gerektiren durumlarda
zamaninda midahale olumlu sonuglar vermektedir.

Anahtar Kelimeler: Antenatal hidronefroz, antenatal ultrasonografi, ANH epidemiyolojisi, ANH risk faktorleri

ANH vakalarinin ebeveynlerinin genel 6zellikleri
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[SS-039]
izole kronik proteiniirili gocuk hastalarda Cubilin mutasyonu

Neslihan Cicek?, Harika Alpay?, Ceren Alavanda?, Sergin Giiven?, Ozde Nisa Tiirkkan®, Serim Pul?, Ece Demirci Bodur?,
Nurdan Yildiz}, Pinar Ata?, ibrahim Gokge!

!Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, istanbul

?Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik Bilim Dall, istanbul

Amag: Cubilin, albiminin proksimal tibilde geri emiliminden sorumlu reseptor proteinlerinden biridir ve
CUBN geni tarafindan kodlanir. Bu gen ayrica megaloblastik anemi ve siklikla nefritik diizeyde proteiniri ile
sonuclanan B12 vitamini malabsorpsiyonu ile karakterize Imerslund-Grasbeck sendromunun (IGS) nedeni
olarak bilinir. 1GS’deki c¢ogu patojenik CUBN mutasyonu, N-terminal vyarisinda bulunurken, son zamanlarda
izole proteinirisi olan hastalarda C-terminalindeki mutasyonlar bildirilmistir. Bu calismada, CUBN geninde
mutasyon olan proteinlrili dokuz hastanin  klinik ve genetik Ozelliklerini degerlendirmeyi amagladik.
Gerec¢-Yontem: Hastalarin klinik 6zellikleri, serum kreatinin, alblimin, vitamin-B12 seviyeleri, idrar analizleri,
spot idrarda protein/kreatinin, mikroalbumin/kreatinin, beta-2 mikroglobulin/kreatinin oranlari, tahmini
glomertler filtrasyon hizlari (eGFR), aldiklari tedavileri, bobrek biyopsileri ve genetik analizleri degerlendirildi.
Bulgular: Tesadifen protendirisi saptanan dokuz hasta (4 kiz, 5 erkek) degerlendirildi. Ortalama basvuru yasi ve takip stiresi
sirasiyla8.2+4.8ve 745.5yildi. Serumalbiimin, kreatinin, eGFR degerlerinormaldi, idrartahlillerinde hematiriyoktuvetim
hastalarda C3, C4, ANA, anti-DNA negatif, bébrek ultrasonografisi normaldi. idrar protein/kreatinin orani 0.9+0.3 mg/mg
ve tim hastalarda mikroalblimin ylksekti. Serum vitamin B12 {i¢ hastada dusik, alti hastada normaldi. Bes hastaya bobrek
biyopsisi yapildi, dordiinde 1sik mikroskopi bulgulari normal iken, bir hastada fokal segmental glomertloskleroz (FSGS)
saptandi. Genetik analizlerinde, genin C-terminal kisminda alti homozigot ve (i¢ bilesik-heterozigot mutasyon saptandi.
FSGS tanisi alan hastaya immunsupresif tedaviler uygulanmisti ve diger 7 hasta ACE inhibitori tedavisi almakta idi. Tim
hastalarin aldiklari tedaviler kesildi, 6. aylarinda proteiniiri miktarlarinda artis saptanmadi ve son eGFR’ leri normaldi.
Sonug: CUBN gen mutasyonlari, izole nefritik diizeyde proteinirisi ve normal bdbrek fonksiyonu olan hastalarda
disindlmelidir. CUBN gen mutasyonlari bazen patolojik degerlendirmede FSGS ile presente olabilir. Prognozunun
daha iyi oldugu duslintlen bu hastalara tani konulmasi gereksiz tedaviden kaginmak ve prognozu dngérmek agisindan
onemlidir.

Anahtar Kelimeler: ¢ocuk, cubilin, proteiniri
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[SS-040]
Pediatrik Katekolamin Direngli Sokta Anjiyotensin Il Kullanimi: Tek Merkez Tanimlayici Vaka Serisi

Oguzhan Tezel?, Kelli A Krallman?, Naomi Pode Shakked?, Stuart L Goldstein?, Natalja L Stanski?
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri Ana Bilim Dal, Istanbul
2Cincinnati Children’s Hospital Medical Center, Critical Care Nephrology, OHIO

Amag: Katekolamin direngli sok (KDS) ¢ocuklarda artmis mortalite ve morbitide ile iliskilendirilmistir ve yonetimi
icin kanita dayali 6neri bulunmamaktadir. Anjiyotensin 1l (Anjll), renin anjiyotensin-aldosteron sistemi (RAS)
disregulasyonu oldugu dastnulen, 6zellikle akut renal hasara (ARH) sahip eriskin hastalarda etkili oldugu gosterilen
yeni bir vazoaktif ajandir. Cocuklarda KDS durumunda Anjll kullanimi ile iliskili yayinlanmis bir ¢alisma yoktur.
CGalismamizda ¢ocuklarda KDS durumunda Anjll kullaniminin klinik 6zellikleri ve sonuglarini incelemeyi hedefledik.

Gereg-Yontem: Cincinnati Cocuk Hastanesi’'nde tek merkezli olarak 0-25 yas grubunda ve Ocak 2018-Kasim 2022
tarihleri arasinda Anjll almis olan hastalar retrospektif olarak incelendi. Demografik, klinik 6zellikler ve tedaviye
cevaplari her hasta icin ayri degerlendirildi. Vazoaktif inotropik skorlama (VIS) Anjll 6ncesi ve sonrasinda hesaplandi.

Bulgular: Toplam 20 hastadan 19’unda (%95) Anjll baslangicinda sepsis mevcuttu. Hastalarin 18’inde (%90) ciddi ARH
mevcuttu ve 15’i (%75) surekli renal replasman terapisi alindaydi. Median yas 10.2 yildi. Vazoaktif tedavi basladiktan
sonra Anjll baslangicina kadar gegen siirenin median zamani 142 saat ve Anjll baslangicindaki VIS mediani 64 idi. Anjll
tedavisinin median devam etme siiresi 26.9 saat saptandi, baslangictan sonra 6.Saatte VIS median %24 oraninda, Anjll
kesiminde %19,6 dustugu gorildi. Anjll ye median baslangic zamani olan 142 saatten erken baslanan hastalarda (-%50)
daha geg¢ baslananlara(-%3,7) gore VIS dislsl daha belirgindi (p=0.15). Toplam 8 hastadan Anjll baslanmadan 6nce
gonderilen renin seviyeleri degerlendirildi (median 3527 pg/ml, aralig1 918-6000). Toplam 14 hasta vefat etti. Bu hastalara,
sagkalanlara gore Anjll’nin daha geg baslandigi gorildi (Anjll baslangic median zamani 161 saate karsi 109 saati (p=0,36).

Sonug: Anjll’nin KDS'de olan pediatrik hastalarda, sagkalim diisiik olmasina ragmen vazoaktif yiki azalthgi goriilmektedir.
Bu calismada, vazoaktif terapi siirecinde Anjll tedavisinin ge¢ baslandigi ve cogunlukla ciddi ARH ve renin seviyesi artisl
ile RAS bozuklugu olan hastalarda uygulandigi gérilmiustir. Anjll'nin erken uygulanmasinin yararli oldugu gorilmekle
birlikte hangi hastada ve ne zaman uygulanmasi gerektigi konusunda daha fazla galisma yapilmasi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: anjiyotensin 2, sepsis, sok
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Tablo 1
! Kohort Verisi (n=20)
Demografik Ozellikler
| Was, yil | 102 {1.6-18)

Cinsiyat (% kor) f 13 (65)
Y EfIS Tamsi

- SokEnfeksyondajl Travma d {300

- Balunum Yetmezbg (400

- Post-op/Minor Travma 14i5)

- Bantral Sinir Sistemi esfon ksipanu F{15)

Pnmer Kardiyak Hastalik (Konenital Kalp Hastalgn) | 201

Imim OnsOpiesa, gwat (%) ' 10 (50
Transplani dykiso, avat (%] | i (40
Tremboembobk olay cykusu, avel (%) A0 {50)
Pra-An| Il Verileri [Baglangictan 24 Saat Onee)
Sepsis, swel (2] | 18 (85)
Vazroakhf fedew bagkadikian sonra Anjll baslayana kadar gecen sine, 142 (18.1,350)
5aat |
PELOD-Z ' 257311
Serum Renin_pgml® ' 3527 (1097 557 1)
Icrar MGAL, nglmi** ! 3456 (PE3 15000)
VIS Skoru ! G4 (38,50)
Anjll baglangicinda Ekstrakorporeal Destek alivor olmeak, evet (%) 15 (Th)

- Ekstrakorporsal Membran Oks)jenizasyonu 2010

- Devaml Renal Replasman Tedavisi 15 (T}
Cicedi Akut Rznal Hasar, evel (%) ' 16 (80}
Sonugiar
Anjll terapi sires, saot : 26.9 [4.0-73.3)
VIS dueizaklik yides [

- B zaal P4 A4 (A5 T o1 d)

- Hegmingde | -18.6 (-31.6,14.4)
Anijll sltinda yem fromboembolik okay, evel (M) | 145}
Yodurn Bakim moraldes), evel (%) | 18 {0}

Diewam cden wen madyan alorak belickildi (IK2H)

Anill- anjiotensin |1, VIS- vazoaklif-ingiropik ko

*B hastamn renin defen klinik endikasyon sebebivle Anjll baglamadan dnce alinmigbir
=T hestamn drar MGEAL seviyes! kinik endikasyon sebabiyls Anjll onces: clgaimostur
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[SS-041]
idiyopatik Nefrotik Sendrom Tanili Cocuk Hastalarda Biiyiime ve Obezite

Esra Karabag Yilmaz, Ayse Agbas, Riiveyda Glilmez, Seha Kamil Saygil
istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahapasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, istanbul

Amag:

Cocukluk ¢agi idiyopatik nefrotik sendrom (NS) tanili hastalarin %85’i steroide yanith (SSNS), %10-15’i steroide direngli
(SRNS)'dir. Bununla birlikte SSNS tanisi ile izlenen hastalarin %50’si sik relapsl ya da steroid bagimlidir. Kalsindrin
inhibitorleri (KNi), mikofenolat mofetil (MMF) ve rituksimab gibi steroidden koruyucu ilaglar hastalik kontroliinii
saglamak ve steroidin yan etkilerini azaltmak icin kullaniimaktadir. Bu ¢alismada, idiyopatik NS tanili cocuklarda steroid
yan etkisi olarak blylimeyi ve obeziteyi degerlendirmek amagclandi.

Gereg-Yontem:

Bu tek merkezli calismaya en az bir yil merkezimizde izlenmis 56 NS tanili hasta (yas arahigi 1-21 yil) alindi. Klinik veriler
ve antropometrik dlciimler hasta dosyalarindan kaydedildi. Nefrotik sendrom tanili hastalar, SSNS (n=15) ve zor NS
(n=41) (15 SRNS, 26 sik relapsli veya steroide bagimli NS) olarak iki gruba ayirildi. Zor NS grubundaki hastalarin hepsi
giin asir prednizolon ve KNi almaktaydi, 3 hastaya MMF, 13 hastaya rituksimab tedavisi verilmisti.

Bulgular:

iki grup arasinda yas, cinsiyet ya da hastalik baslangic yasi agisindan anlaml fark yoktu ancak izlem siiresi zor NS
grubunda daha uzundu (p=0.007). SSNS grubunda hicbir hastada boy kisaligi veya obezite yoktu, ancak zor NS
grubundaki hastalarin %6’sinda (n=3) boy kisaligi (boy SDS <-1.88) ve %17’sinde (n=7) obezite [viicut kitle indeksi (VKi)-
SDS >1.88] saptandi. Zor NS grubunun ortanca boy-SDS’si SSNS grubundan anlamli diistikti (p<0.001) ancak her iki
grup arasinda VKI-SDS agisindan anlamli fark yoktu (p=0.91). Zor NS grubunun boy-SDS’si, basvuru boy-SDS (p=0,002),
KNi tedavisi baslangicindaki boy-SDS (p<0,001) ile pozitif, takip siiresi (p=0,003) ve relaps sayisi (p=0,07) ile negatif
korelasyon gosterdi. Cok degiskenli regresyon analizinde KNi baslandigindaki boy-SDS diisiikliigii, son vizit boy SDS
disukliginin bagimsiz belirleyicisi olarak saptandi (p<0,001).

Sonug:

Calismamiz, zor NS’lu hastalarin boylarinin SSNS hastalarindan daha kisa oldugunu ve bunu etkileyen en 6nemli
faktdriin KNi baslangicindaki boy oldugunu gésterdi. Calismamiz steroidden koruyucu tedavilerin bu grup hastalarda
erken baslanmasinin boy Gzerine olumlu etkileri olacagini ortaya koymaktadir.

Anahtar Kelimeler: Biiyiime, Cocuk, idiyopatik Nefrotik Sendrom, Obezite
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[SS-042]
Cocuk Yogun Bakim Unitesinde Terapotik Plazma Degisimi Uygulanan Hastalarin Degerlendirilmesi Ve Prognoza Etki
Eden Faktorlerin Belirlenmesi

Hatice Yazar!, Seher Erdogan?

1Sehit Prof Dr ilhan Varank Sancaktepe Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, istanbul
25.B.U Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Yogun Bakim Unitesi,
istanbul

Amac: Terapoétik Plazma Degisimi (TPD);immunkompleksler,kriyoglobulinler,otoantikorlar,endotoksinler gibi blylk
molekil agirlikli patojen maddelerin tedavi amaciyla viicuttan uzaklastirilmasi icin uygulanan ekstrakorporeal
bir islemdir.Bu tedavi yontemi ile ilgili veriler genellikle eriskin temellidir ve pediatrik veriler yetersizdir.
Bu arastirmanin amaci,TPD uygulanan c¢ocuk hastalarda endikasyon,komplikasyon,prognoz,prognoza etki
eden risk faktorlerinin incelenmesi ve islemin ¢ocuklar {izerinde givenligi ve etkinliginin degerlendirilmesidir.
Gereg-Yontem: Ocak 2017-Ekim 2020 arasinda S.B.U Umraniye EAH cocuk yogun bakim iinitesinde TPD uygulanan
hastalara ait demografik,klinik ve laboratuvar verileri,hasta dosyalarinin retrospektif olarak incelenmesi ile elde edildi.
Bulgular: 57 hastaya toplam 334 seans TPD uygulandi.Erkek/kiz orani:1/1.19,yas araligi 1-215 aydi.Endikasyonlarin
American Society for Apheresis (ASFA) kriterlerine goére %24.6’si(n=14) kategori 1,%14’li(n=8) kategori I1,%50.9'u(n=29)
kategori IllI'te yer almaktaydi.En sik endikasyon sepsis iliskili multiorgan disfonksiyon sendromu (MODS) (n=16, %28.1)
idi.islem sirasinda %33.2 oraninda komplikasyon gériildii,en sik komplikasyonun kateter iliskili oldugu saptandi(%17.5).
Komplikasyonlar hafif-orta siddetteydi, hayati tehdit eden bir komplikasyon gelismedi.Yalniz TPD uygulanan hasta
sayisi 28(%49.1),strekli renal replasman tedavisi (SRRT) ile birlikte uygulanan hasta sayisi 22(%38.6),hem SRRT
hem de ekstrakorporeal membran oksijenasyonu (ECMO) ile birlikte uygulanan hasta sayisi 7(%12.3) idi.Sagkalim
oranlari;tek basina TPD uygulanan hastalarda %92.9,SRRT ile birlikte uygulanan hastalarda %22.7,hem SRRT hem
de ECMO ile birlikte uygulanan hastalarda ise %28.6 saptandi.SRRT uygulanan hastalarda mortalite riskinin 16.06
kat arthigl tespit edildi.Sepsis iliskili MODS olan hasta grubunun en c¢ok mekanik ventilasyon ihtiyaci olan,organ
yetmezligi sayisi en yiksek olan ve mortalite oraninin en yiksek oldugu hastalardan olustugu saptandi.Genel
sagkalim orani %42.1'di.Kaybedilen hastalarda komorbid hastalik varlig,mekanik ventilasyon ihtiyaci,mekanik
ventilator glin sayisi,inotrop ilag ihtiyaci,organ yetmezIligi sayisi ve PRISM skorunun daha yiiksek oldugu tespit edildi.
Sonug¢: TPD uygun endikasyonla ve deneyimli bir ekip tarafindan uygulandiginda tedavi sonuclari yiiz gildirici
olabilmekte, etkinligi artmakta ve komplikasyon orani azalmaktadir.Calismamizda islemin en sik uygulandigi grup
olan sepsis iliskili MODS hastalarinda TPD’nin geleneksel tedavi seceneklerine ek olarak erken donemde uygulanmasi
gerektigini dislinmekteyiz.Pediatrik hastalarda endikasyonlarin ve prosedir uygulamalarinin standardize edilmesi
gerekmektedir.Bu konuda ¢ok merkezli,prospektif,randomize kontrollli calismalara ihtiyacg vardir.

Anahtar Kelimeler: Terapotik plazma degisimi, cocuk yogun bakim, kritik cocuk hasta
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Tablo 1.Terapotik Plazma Degisimi Endikasyonlarinin Hastalik Gruplarina Gére Dagilimi

Hasta Seang i
Endikasvorilar sayis (%) Sayist ﬁ‘:‘ﬁl

Sepsls iligkill MODS 16 (%28.1) ] 28
Romatolajik Hastaliklar 14 (%24.5)

Makrofaj sktivasyon Sendromu 4 (%6.9) 24 mze

SLE Aktivasyon 7 (%12.3) a3 Ijac

MIS-C 3(%65.3) 11 i
Warolojik Hastahklar 15 [%26.3)

Otesirnmun Ensafalit 9{%15.8) 61 I¥1C

Gulllain-Barre Sendromu 5 [%8.8) 6 114

Akut Demiyelinizan Ensefalomyelit 1(%1.8) 10 12
Hematolojik Hastallar a(%14)

Hemaolitik Uremik Sendrom 2[5%43.5) 10 e

Hemofagositik Lenfohistiyositoz 6 (%10.6) 35 wze
Diger 4[%7)

Karaciger Yetmezligi 1(%1.3) 1 /28

Alout Miyokardit 3 [%5.3) 14 %
Tatal 57 (%100) 334

MIS-C: {ocuklarda multisistersik infilamatuor ;endrom, SLE: Sistem ik lupes evitemetorus
"ASFA Kotegorizing gare siniflandirdmas) bulurma mokeo.

Tablo 2.Sepsis iliskili MODS Tanisi Alan ve Almayan Hastalarin Klinik ve Demografik Verilerinin Karsilastiriimasi

Sepsis iligkili MODS
Yok Nar 4
Cinsiyet i %) Kz 22(%55.7) 5{%56.9]
0.860"
Erkek 19(%45 3) T[4%3.8)
Yag (ay] (medvan, GR) 148{81,5-171,5) LO4[38 75-165,75] poap
vilcut affirlif) (medvee, 1057 40(21-50) 18,50(12,25-51,25] g i3p?
Komorbidite m.% Yok 21(%51.2) 1%6.3)
0002
Var 200%44 1) 15i%33 8}
TOD seans saywst (medyan, K 6i4-2.5) 4{2,25-5) no7t
PIRISM skoru fmedyon, iGA) 15(5,5-20,5) 26(17,75-32) 0.001°
THTPETAY 201-5) 6i56] 0.000"
{medvan, (07}
Tmcytrom il ihtiyacs o, %) Yok 35([%61) a[%o)
. D!
Var 16(%33) 16{3%100|
MV htiyaci jn, %) vok 16(338) o[%0)
NIV 4(%5.5) QI%o) B.000%
Ny Z1(%51.2) 16{%100|
MV gilin sayas) fmedyan, JOR) 3(0-18] 23085375 D.001"
VBl giin sayis imeavan, 108 17{8,%-28,5| 2824353873 pme
Prognoz %) Saf kalan WIS E) %12 5)
—— R
Kaybedilen 10(%24.4) 140%87 5)

TPD: Teropdrik Plazma Dedizimi PRISAM: Peciorri maralics risk siory, YU Coruk yodun bokm dnivesi,
MVeMekanii ventilasyon, IM Vsimvaziv mekanik ventilos.en MM¥mon-iaveziv mekenik venmiasyen
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[SS-043]
IgA Vaskiliti Tanih Hastalarda Farkh Sistem Tutulumlarinin Degerlendirilmesi: Tek Merkez Deneyimi

Ahmed Mahmud Cirakoglu®, Emel Eksi Alp?, Oya Koéker Turan®

Marmara Universitesi, Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, istanbul
2Marmara Universitesi, Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Acil Bilim Dali, istanbul

3Marmara Universitesi, Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Romatoloji Bilim Dali, istanbul

Amag: Imminglobilin A vaskiliti (IgAv), kiclk damarlari etkileyen, basta cilt, eklem, gastrointestinal sistem,
bobrekler olmak Uzere farkli organ ve sistem tutulumlariyla karsimiza cikabilen, c¢ocukluk caginin en sik
goriilen sistemik vaskdlitidir. Alt ekstremitelerin distal ve ekstansor vylzleri ve gluteal bolgede yogunlasan
purpura karakterinde dokiintii ana tani kriteriyken, bodbrek tutulumu hastaligin prognozunu belirler. Ozellikle
sonbahar kis doneminde siklikla karsimiza ¢ikan bu hastalikla ilgili tek merkez deneyimlerimizi sunmak istedik.
Gereg¢-Yontem: Ocak 2022 ve Ocak 2023 tarih araliginda merkezimize basvuran ve IgA vaskiliti tanisiyla
Cocuk Romatoloji Poliklinigimiz izlemine alinan hastalarin gelis muayene bulgulari ve tani anindaki
laboratuar degerleri (beyaz kan hicresi, lenfosit, noétrofil ve trombosit sayisi, C-reaktif protein,
antinikleer antikor) kaydedildi. Aylk vizitlerinde farkh sistem tutulumu yoninden degerlendirildi.
Bulgular: Calismamiza IgA vaskiliti tanisiyla izlenmis 37 hasta dahil edildi. Hastalarin yasi 1-16 (yil)
araligindaydi. Cinsiyet dagilimi (K/E) 15/22 olarak gozlendi. Ortanca tani yasi 6 yildi. Hastalkla ilgili yakinmalar
baslamadan son bir ay icerisinde hastalarin %67,6’sinda (n=25) Ust solunum vyolu veya gastrointestinal
sistem enfeksiyonu, %5,4’inde (n=2) bocek ising, %1’inde ise travma Oykilsl s6z konusuydu. Niiks %8,1
oraninda gozlendi. Hastalarin tani sirecindeki klinik ve laboratuar bulgulari Tablo 1'de sunulmustur. Hastalarin
%21,6'sinda (n=8) vyiiksek doz olmak Uzere %40,5 oraninda (n=15) steroid tedavisi endikasyonu vardi.
Sonug: Hastalarimizda 6zellikle gastrointestinal sistem tutulumu, karin agrisindan perforasyona kadar genis bir klinik
spektrum gostermistir. Genitolriner sistem tutulumu yoniinden idrar bakisinin yani sira erkek hastalarda orsit varlig
degerlendirilmelidir. IgAv kendisini sinirlayabilen ancak 6zellikle ilk 6 ay icerisinde rekiirrens ve tani siireci sonrasi farkli
organ tutulumlari gésterebilen bir hastaliktir. Bu nedenle hastalarin uzun dénem diizenli araliklarla izlemi 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: igA vaskiiliti, Idkositoklastik vaskdilit, purpura
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IgA vaskiiliti tanili hastalarimizin klinik 6zellikleri

Tablo 1. IgA vazkiiliti tanih hastalarmmezm klinik Szellikleri

Klinik Bulgular o {*)

Dokianma 37 (100)

Antralii 23 (62.9)

Artrit 15 [40.5)

Penferik odem 16 (43.0)

Foarin apns 13 (35,1)

Knsma 5(13.5)
Imaimasvon 2054

Maeif 515 Kanama 381

GI5 perforasyon 127

Hzus 127

Hexmatin Bi{21,6)

Eroteiaun, 9(243)
Hipertanzay on 3(8.1)

[ 2(5.4)

Laburatuar Bulgulan Mlin-mak (ortanca)
Beyar kan Ieresi (103 gL 2200-23700 (11400
Lenfosrt =10 3 gl 1500-10100 (3200)
Nocrofil (x10°3,mL) L100- 18000 (6600)
Plateles {1073 L) 150:00-3GTO00 (373000
CRP (mgTL) 1-294(5,3)

ANA portifli 3(8.1)

GIS: gastrointestinal sistem, CRP: C-reaktif protein, ANA: antiniikleer antikor

IgA vaskiiliti tanisi almig bir hastanin purpura karakterinde ve nekrotik goriiniimdeki dokiintiileri
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[SS-044]
Anorektal Malformasyonlu Olgularda Eslik Eden Urolojik Sorunlarla ilgili 11 Yillik Klinik Deneyimimiz

Kivilcim Karadeniz Cerit, Ahsen Karagozli Akgul, Sadik Abidoglu, Khalil Guliyev, Girsu Kiyan
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Ana Bilim Dall, istanbul

Amag: Anorektal malformasyonu (ARM) olan hastalara eslik eden (rolojik anomaliler agisindan
tarama yapilmasi Onerilmektedir. Calismamizda klinigimizde opere olan ARM hastalarinda
gorilen Grolojik anomalilerin insidansinin, hastalarin tanisinda kullanilan gorintileme
yontemlerinin  ve  Urolojik  sorunlara olan tedavi vyaklasiminin  degerlendirilmesi  amacglanmistr.
Gereg-Yontem: Ocak 2012 ile Ocak 2023 tarihleri arasinda ARM tanisiyla opere edilen hastalarin verileri
geriye donlik olarak analiz edilmistir ARM tipinin siniflandirilmasi, eslik eden (rolojik anomalinin
tipi, tanisinda  kullanilan  goérintileme  yontemleri ve uygulanan tedavi yontemleri kaydedildi.
Bulgular: Klinigimizde Ocak 2012 ile Ocak 2023 tarihleri arasinda ARM tanisiyla 45 hasta opere edilmistir.
Hastalarin 22’si kiz, 23’'G erkek idi. 6 hastada perineal fistiil, 3 hastada rektoiretral fistlil, 4 hastada rektovezikal
fisttl, 7 hastada anovestibller fistil, 8 hastada fistlilsiiz atrezi, 1 hastada anokutanoz fisttl, 9 hastada kloaka, 3
hastada rektovajinal fistlil, 2 hastada anterior ektopik aniis vardi. Hastalarin 17’sinde Ust Uriner sistem patolojileri
(hidronefroz, vezikolireteral refll, renal agenezi, renal tas), hastalarin 8’inde alt Uriner sistem patolojileri (lUreterosel,
inmemis testis, hipospadias, Uretral darlk) eslik ediyordu. 11 bébrek Unitesinde ultrasonda hidronefroz, 11 bobrek
Unitesinde iseme sistoliretrografisinde vezikolretral reflli, 7 bobrek linitesinde DMSA sintigrafisinde skar saptanmisti.
izlemde 15 hasta irolojik cerrahi gecirmisti. 11 hasta idrar yolu enfeksiyonu gegirmisti. 9 hasta TAK yapiyordu.
Sonug: ARM hastalarinin % 55’inde eslik eden rolojik anomaliler izlenmektedir. Bu hastalarin uzun dénem takiplerinde
Urolojik degerlendirmenin eksiksiz yapilmasi dnemlidir.

Anahtar Kelimeler: Anal atrezi, hidronefroz, tiroloji
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[SS-045]
Zonisamid kullaniminin eritrosit deformabilite ve oksidan sistem lizerine etkisi

Rohat Oztepeli', Gamze Gok?, Sevtap Kiling?, Pelin Aslan?, Ayse Meltem Sevgili*, Salim Neselioglu?, Hamit Ozyiirek®
T.C. Saghk Bakanlig: Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Noroloji Klinigi

2Ankara Yildirim Beyazit Universitesi Tip Fakiiltesi Biyokimya ABD

3Baskent Universitesi Tip Fakdiltesi Fizyoloji ABD

“Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Fizyoloji ABD

Amac: Zonisamid karbonik anhidraz (KA) izoenzimleri Uzerine inhibitor etkisi olan yeni jenerasyon bir
antiepileptiktir. Eritrositlerde KA | ve Il agirlikli olarak bulunur ve eritrosit membraninda yer alan Band-3 proteini
ile fiziksel baglantiya sahiptir. Band-3 proteininin eritrositin seklinin verilmesi ve deformabilitesinde 6nemli
rolii vardir. Dolayisi ile bir KA inhibitori olan zonisamidin eritrosit deformabilite yetenegi Uzerine olumsuz
etkisi olabilecegi disindlebilir. Bu g¢alismada kronik zonisamid kullaniminin, eritrosit KA enzim inhibisyonu
Gzerinden eritrosit deformabilite ve kan vizkositesi (zerine etkisinin belirlenmesi amaglandi. Ayrica eritrosit
deformabilite yeteneginde olasi bir bozulmanin neden olabilecegi iskemiye ikincil oksidatif stres degerlendirildi.
Yontem: Prepubertal donemdeki 24 adet disi Wistar albino sican her grupta 6 hayvan olacak sekilde 4 gruba ayrildi.
Zonisamid deneysel kronik kullanim kabul edilen 21 giin boyunca glinde tek doz (50, 100 ve 150mg/kg) halinde
oral gavaj ile verildi. Kontrol grubuna ayni siirecte 1 ml su verildi. Sicanlardan 22. giinde kan alinarak hematokrit
seviyesi, eritrosit osmotik frajilitesi, tam kan viskozitesi belirlendi. Oksidatif stres parametreleri olan; dinamik tiyol—
distilfid dengesi parametreleri, iskemi modifiye albumin ve eritrosit ici glutatyon ve disiilfid ol¢cimleri yapildi.
Bulgular: Zonisamid 50 ve 100 mg/kg dozlarida hicbir parametrede istatistiksel olarak anlamh duzeyde
degisiklige neden olmadi. Ancak 150 mg/kg dozda hematokrit degerini tiim gruplara gore belirgin sekilde
artirdigr  goralda (kontrol: %37.612.08; 150ZON: %42+0.86, P=0.02). Benzer sekilde 150 mg/kg zonisamid
grubu, kontrol ile karsilastirildiginda ( kontrol: 6.274+0.51; 150ZON: 7.21+0.6, P=0.009) tam kan viskozitesini
de artirdi. Osmotik frajilite ve oksidatif stres parametreleri (zerine ise istatiksel anlamli etki gostermedi.
Sonug: Yiiksek dozda zonisamid hematokrit dlizeyini artirmistir. Bu degisiklik tam kan viskozitesindeki artisi agiklayabilir ki,
hematokrite gore normalizasyon yapildiginda viskozitedeki anlamli farkin ortadan kalkmasi da bunu distindirmektedir.
Tam kan viskozitesinindeki artis mikrosirkilasyonu bozarak zonisamid gibi KA inhibitori olan ilaglarin kullanimina
bagli periferik parestezinin patogenezinden sorumlu olabilir. Bununla birlikte oksidatif stres parametrelerinde belirgin
farklihgin olmamasi viskozitedeki artisin ciddi iskemiye neden olmadigini da disiindirmektedir.

Anahtar Kelimeler: Zonisamid, Karbonik anhidraz, Eritrosit deformabilitesi, Eritrosit osmotik frajilitesi, Tam kan viskozitesi
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[SS-046]
Bir Uiniversite hastanesi ¢ocuk acil servisinden istenen konsiiltasyonlarin degerlendirilmesi

Ozge Giinal', Burak Utiik!, Merve Vatan Giingdr?, Aysen Arif Tutus?, Emel Eksi Alp?
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dall, istanbul
?Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Acil Bilim Dali, istanbul

Amag: Cocuk acil servisleri pediatri kliniklerinin en yogun ¢alisan birimleridir. Acile basvuran hastalarin bir kismi
pediatri disi branslarin uzman gorlsiine ihtiyag duymakta ve pediatri hekimleri tarafindan ilgili branslardan
her giin ¢ok sayida konsiltasyon istenmektedir. Calismamizin amaci branslara goére konsiltasyon istenme
sikhgini ve etiyolojisini arastirmak, pediatri hekimlerinin destege ihtiyaci oldugu konulari belirlemektir.
Gere¢-Yontem:  Universitemiz  Cocuk  Acil Bilim Dal’na Subat-Haziran 2022 arasinda  basvuran
48.754 hasta retrospektif olarak incelendi. Dis branslardan istenen 3.751 konsiiltasyon calismaya
dahil edildi. Her ay istenen konsiltasyonlar cinsiyete ve branslara gore gruplandi. Bes aylik
sirecte en c¢ok konsilltasyon istenen ilk (¢ bransin konsiltasyonlari etiyolojik olarak siniflandirildi.
Bulgular: Cocuk acil servislerine yapilan 48.754 basvurudan 3.751’ine (%7.69) konsiiltasyon istenmisti. En ¢ok
acil basvurusu olan ay Mayis'ti (n:10.848). En ¢ok konsiltasyon ise Haziran’da istenmisti (%9.01). Konsiiltasyon
istenen basvurularin K/E: 1665/2086’ydi. Bes aylik sirecte en cok konsiltasyon istenen branslar sirasiyla cocuk
cerrahisi (n:1114, %29.69), g6z hastaliklari (n:679, %18.1) ve kulak burun bogaz hastaliklari(n:591, %15.75)
idi. Etiyolojik olarak degerlendirildiklerinde Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali (AD)’'na en sik konsiilte edilen (¢
hastalik grubu sirasiyla akut apandisit(n:215,%19.29), testis/penis patolojileri(n:199,%17.86) ve karin agrisi/ileus
stphesi(n:182,%16.33); Goz Hastaliklari AD’ye en sik konsiilte edilen ti¢ hastalik grubu sirasiyla konjonktivit(n:171,
%25.18), sant disi gbz dibi degerlendirme(hipertansiyon, nobet, bas agrisi vb. sebeplerle)(n:170, %25.03) ve santogram
degerlendirme(n:110, %16.2) ile Kulak Burun Bogaz Hastaliklari AD’ye en sik konsiilte edilen hastalik gruplari sirasiyla
kulak/burunda yabanci cisim(n:243, %41.1), kulak agrisi/kulakta akinti(n:62, %10.4) ve epistaksis(n:49, %8.2) idi.
Sonug: incelenen hasta kayitlari pediatri hekimlerinin konjonktivit ve otit gibi pediatri hekimince tedavi edilebilecek
etiyolojilerde halen konsiltasyon istedigini gostermektedir. Cocuk acil servislerinden yapilan diger brans konsultasyonlari,
cocuk acillerde calisan hekimlerin mezuniyet sonrasi donemde hangi konularda daha detayli egitime ihtiya¢ duyduklari
hakkinda bir éngéri olusturmaktadir. Ozellikle sik rastlanan sorunlara yonelik hekimlerin egitimlerine agirlik vermek,
hastalarin acil serviste kalis sliresini azaltmak ve gereksiz konsiltasyonlarin 6niine gecebilmek adina da 6nem arz
etmektedir.

Anahtar Kelimeler: ¢ocuk acil, cocuk cerrahisi, gz hastaliklari, konsiltasyon, kulak burun bogaz hastaliklari
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[SS-047]
Cocuk Acil Servisine Karin Agrisi Sikayeti ile Bagvuran Hastalarin Degerlendirilmesi

Nihal Cankir!, Abdulkadir Bozaykut?

1Saglik Bilimleri Universitesi Kartal Dr. Litfi Kirdar Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dall, istanbul
2Saglik Bilimleri Universitesi Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklari Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim
Dali, istanbul

Giris: Cocuk acil servislerinde bulunan goézlem birimleri hastalarin servislere gereksiz yatislarini engellemekte
ve hastalari olusabilecek risklerden korumaktadir. Bu nedenlerle acil gézlem birimleri ¢cocuk acil servisleri icinde
bulundurulmasi gereken alanlardir. Cocukluk caginda karin agrisi ¢ogunlukla kendiliginden dizelen sebeplerden
kaynaklanmakla birlikte kiiclik bir kisminda acil tani ve tedavi gerektiren sorunlar saptanmaktadir. Bunlarin iginde
hayati tehdit eden durumlarda s6z konusu olabilir. Ayrintili 6ykd, dikkatli fizik baki ve gerekli laboratuar tetkiklerinin
yardimiyla cerrahi girisim, medikal tedavi veya tedavisiz izlem gerektiren hastaliklar ayirt edilmeye c¢alisilmalidir.
Amac: Calismamizin amaci; hastanemizin ¢ocuk acil servisine karin agrisi sikayetiyle basvuran hastalarin yas, cinsiyet,
karin agrisina eslik eden semptomlar, karin agrisi siiresi, karin agrisi bolgesi, en sik karin agrisi nedenlerini belirlemek
ve cocuk acilde zamaninda acil midahale yapilabilmesi icin diizenlenecek etkin acil planina katkida bulunmaktr.
Yéontem: Karin agrisi sikayeti ile Ocak-Aralik 2015 tarihleri arasinda Istanbul Zeynep Kamil Kadin ve
Cocuk Hastaliklari Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Acil Servisine basvuran ve acil serviste gozlem
altna alinan 0-18 vyas arasindaki 810 olgunun acil servis gozlem dosyalari retrospektif olarak incelendi.
Bulgular: Olgularin %49,4 kiz % 50,6 si erkekti. En sik karin agrisi nedeni olarak % 46 oraninda akut gastroenterit saptandi.
Bunu kabizhk % 21,9, idrar yolu enfeksiyonu % 11 ve Ust solunum yolu enfeksiyonu % 5,2 oraninda takip etti. Cerrahi
tedavi gerektiren nedenler % 4,6 oraninda saptanirken, en sik cerrahi sebep % 2,8 oraninda akut apandisit saptandi. Karin
agrisina en sik eslik eden semptomlar; kusma (% 46,8 ), ates (% 10,6), ishal (% 9,4), kabizlik (% 8,3) ve bulanti1 (% 3,1) idi.
Sonug: Karin agrisi sikayeti, cok genis bir hastalik tablosunun semptomu olarak ortaya ¢ikabilir. Akut karin agrisi
etiyolojisinde gastroenteritlerin en sik neden olarak saptanmasi yaninda, akut batin, akut piyelonefrit, diyabetik
ketoasidoz, pndmoni gibi acil tani ve tedavisi gereken dahili ve cerrahi sebeplerin acil ¢ocuk servislerinde calisan
hekimlerin atlamamasi gereken durumlar oldugu unutulmamaldir.

Anahtar Kelimeler: Acil Servis, Cocuk, Karin Agrisi

Hastalarin Karin Agrisi Sebepleri ve Dagilimlari

Tani Sayisi  Ylzdesi
Akut gastroenterit 373 46,0
Kabizlik 177 21,9
Uriner sistem yolu enfeksiyonu 89 11,0
Ust solunum yolu enfeksiyonu 42 5,22
Akut gastrit/Peptik Glser 23 2,8
Apandisit 23 2,8
Pnomoni 18 2,2
Mezenterik lenfadenopati 18 2,2
Dismenore 11 1,4
invasjinasyon 8 1,0
Over/Testis torsiyonu 6 0,7
Diger 22 2,7
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[SS-048]
Bronsektazi ve Kalp Hastaligi Olmayan Gocuklarda Hemoptizi Nedenlerinin incelenmesi

Merve Selgcuk, Mirivvet Cenk Yanaz, Aynur Gulieva, Mine Kalyoncu, Seyda Karabulut, Neval Metin Cakar, Almala Pinar
Ergenekon, Ela Erdem Eralp, Yasemin Gokdemir, Fazilet Karakog, Blilent Karadag
Marmara Universitesi, Cocuk G6giis Hastaliklari Bilim Dali, istanbul

Amag: Hemoptizi ile basvuran ve altta yatan bronsektazi ve konjenital kalp hastaligi olmayan ¢ocuklarin etiyolojilerinin
arastirilmasi amaglanmistr.

Gereg ve Yontemler: Ocak 2017 ve Ocak 2022 tarihleri arasinda Marmara Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklari
poliklinigine hemoptizi sikayetiyle basvuran hasta sayisi 78’di. Kistik fibrozis ve diger nedenlerle bronsektazi tanisi olan 34
hasta ¢alisma disi birakildi. Geri kalan hastalarin demografik bilgileri ve etiyolojik 6zellikleri retrospektif olarak incelendi.
Bulgular: Toplam 44 hasta (12 erkek ve 32 kadin) tespit edildi. Hastalarin basvuru aninda ortanca yasi 13 yas idi. 24
hastada hafif hemoptizi, 15 hastada submasif, 5 hastada masif hemoptizi saptandi. Hastalarin %65,1’inde hemoptizi
tekrarladi. Hemoptizinin en sik nedeni solunum yolu enfeksiyonuydu (%23,3). Hastalarin %21’inde psédohemoptizi
tespit edildi (sirasiyla 7 hastada gastrointestinal sistem kanamalari, 1 hastada burun kanamasi ve 1 hastada
gingivostomatit). Hastalarin %68,1’'ine akciger bilgisayarli tomografisi ¢ekildi, %95,5’'ine fleksible bronkoskopi,
%72,1 ‘sine ise gastrointestinal endoskopik inceleme vyapildi. 3 hastanin bronkoalveoler lavaj materyalinde
hemosiderin yukli makrofaj saptandi ve pulmoner hemosiderozis tanisi aldi. Cogunlukla hastalarda (n=30, %70),
medikal tedavi sirasinda hemoptizi kayboldu. Endobronsial lezyon nedeniyle hemoptizi ataklari yasayan 2 hastada
ve trakeal granilasyon dokusundan kanamasi olan 2 trakeostomili hastada cerrahi girisim gerekti. Pre-B-ALL ve
invaviz pulmoner aspergillozis tanisiyla izlenen bir hasta intravendz transanemik asit ve kan {rlini transflizyonu
uygulandi, tedavinin 48. saatinde kanama durdu, intravendz antifungal tedavi sonrasinda hemoptizi atagl yasanmad..
Tekrarlayan hemoptizi ataklari yasayan pulmoner hemosiderozisli iki hastadan birine kortikosteroid tedavisi
baslandi, steroid tedavisine yanit alinamayan bir hastaya ise hidroksiklorokin siilfat tedavisi baslandi. Takip sirasinda
trakeostomili bir hasta hemoptizi disi septik sok nedeniyle kaybedildi. Hemoptizi nedeni saptanamayan 14 hastanin
13’0 kiz hastaydi ve ortalama yas 13,7 (£3,8) idi ve %64’iiniin hemoptizisi kendiliginden kayboldu. tedavisiz geriledi.
Sonuglar: Ucilincii basamak kliniklerde pediatrik hasta grubunda hemoptizinin en sik nedeni kistik fibrozis ve konjenital
kalp cerrahisine geciren hasta grubu disinda tespit edilebilen neden siklikla solunum yolu enfeksiyonlaridir.

Anahtar Kelimeler: hemoptizi, intertisyel, trakeostomi, bronsektazi
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[SS-049]
Cocukluk Cagi Kanserlerinde Epstein-Barr Viriis Enfeksiyonunun Rolii

Seda Aras, Nursah Eker, Baris Yilmaz, Ayse Gilnur Tokug
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji Bilim Dali, istanbul

Giris-Amag: Epstein-Barr virlisi (EBV), human herpes virlis grubunda yer alan ve maligniteler ile iliskisi gosterilen ilk
virlistir. Cocukluk ¢caginda ilk alt1 yasta %90 oraninda seropozitiflik saptanir. Tikirik ve bogaz salgilari ile yakin temasla,
kan yoluyla ve bunlarla kontamine esyalarla bulasir. Cogu kisi, enfeksiyonu asemptomatik gecirir ve viris konakgida
omir boyu kalir. Enfeksiy6z mononikleoz (EMN) gibi kendini sinirlayan benign bir hastalk klinigi beklenmekte iken
epitel-lenfoid hiicre kdkenli malignitelere de neden olabilmektedir. Cocukluk caginda, EBV iliskili kanserler arasinda Non-
Hodgkin lenfoma(NHL), Hodgkin Lenfoma(HL) ve Nazofarengeal Karsinom(NFK) yer almaktadir. Bu ¢calismada klinigimizde
NFK, HL ve NHL tanisi ile izlenmekte olan hastalarin EBV durumlari ve hastalik prognozu ile iliskileri incelenmistir.
Yontem: 2011-2021 yillant  arasinda  merkezimizde Non-Hodgkin lenfoma, Hodgkin Lenfoma ve
Nazofarengeal Karsinom tanisi alan olgularin  dosya verileri retrospektif olarak incelenmistir.

Bulgular: YUz yirmi doért olgu geriye doénik olarak incelendi. Kiz:Erkek orani 2/5(n=35:89)idi. Median yas: 13 yas
idi. Ortalama izlem siiresi 147 aydi. Olgularin %48’i(n=60) NHL,%42'si (n= 53)HL,%8’i(n=11) NFK olgusundan
olusuyordu. Olgularin %21’sinde(n=26) tani ani primer timor dokusu patolojik incelemesinde EBER pozitif saptandi.
EBER pozitif saptanan olgularin %34’tinde(n=9) tani aninda EBV PCR pozitifligi mevcuttu. Niks ya da progresyon
saptanan 5 olgunun 2’si NFK,3’G HL idi. Nuks olan NFK olgularinin hepsinde niks/progresyon aninda tedavi ile
negatiflesen EBV titrelerinin tekrar yikseldigi saptandi. Remisyonda izlenen olgularda ise yeniden pozitif EBV
PCR titresi saptanmadi. Eber pozitif olan olgularin % 19’unda(n=5) relaps meydana gelmistir. Bu hastalardan
4’0 tedavi sirasinda kaybedilmistir. Relaps olan bir NFK olgumuz ise tedavi sonrasi yeniden remisyona girmistir.
Eber pozitif olan olgularin %65’i(n=17) remisyonda izlenmekte, 2 hastanin tedavisi ise devam etmektedir.
Sonug: Cocukluk ¢aginda sik goriilen EBV enfeksiyonlari maligniteye yatkinlik yaratabilmektedir. Ozellikle nazofarenks
karsinomu olgulari EBV enfeksiyonu ile iliskilendirilmis olup hastaligin prognozunu belirlemede etkisi vardir. Biz bu
¢alisma ile basta nazofarenks karsinomu olmak tizere tim EBV iliskili kanser olgularinda EBV PCR takiplerinin diizenli
yapilmasi gerekliligini vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: ebstein-barr viriis, cocuk, lenfoma, nazofarenks kanseri
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[SS-050]
Human Boca Viriis Enfeksiyonu Tek Merkez Cocuk Yogun Bakim Deneyimi
Mehmet Emin Menentoglu?, Nihal Akgay?, Mustafa Ogur’, Hasan Serdar Kihtir?, Esra Sevketoglu®

1S.B.U. Bakirkdy Dr. Sadi Konuk E.A.H
2Antalya E.A.H

Parvoviridae familyasina ait human bocavirusl (HBoV1),2005 vyilinda solunum yolu enfeksiyonu olan
¢ocuklardan alinan nazofarengial o6rneklerden kesfedilmistir HBoV1 ile indiklenen bronsiolit,respiratuvar
sinsityal virls ve rinovirls ile indiiklenen bronsiolitten sonra 3. sirada yer almaktadir. Siddetli HBoV1 ile
iliskili hastahlklar icin risk faktorleri kronik akciger hastaliklari, prematire dogum oykisl, 1 yasindan kiglk
olma, annede sigara Oykusl,ailede astim Oyklsi ve immunsupresyon vyapilan c¢alismalarda gosterilmistir.
Bugalismamizda linitemizdetedaviolan 2019-2022yillariarasindahuman bocavirus etkenini nazofarengeal siiriintide tani
koydugumuz hastalariretrospektif olarak inceledik. Unitemizde 23 kiz, 27 si erkek olan toplam 50 hastada human bocavirus
etkenini saptadik. Unitemizde yatan hastalarin yas ortalamasi 13,8 ay idi. Bu hastalarin %58 pndmoni, %40 bronsiolit tanisi
ile takip edildi. Hastalarin %44 (i 1 yas altindaydidi. En stk semptom % 88 oraninda oksiriikti. Solunum sikintisi hastalarin
%98 inde mevcuttu, en sik bulgu ise takipne ve ekspiyum uzunluguydu. Hipoksi hastalarin % 82 sinde eslik etmekteydi.
Gorintilemelerde en sik konsolidasyon alanlariizlenirken, hastalarin % 28 inde atelektazi alanlariizlendi. Hastalarin kan
tetkiklerinde nétrofilik lokositoz izlenirken, %16 eozinofili belirgindi. Yatis stireleri boyunca 37 (%74) hasta bin invaziv
mekanik ventilasyon destegi alirken,%36 hasta invaziv mekanik ventilasyon destegi ihtiyag olustu. Bu hastalarin %54 inde
kronik hastalik hikayesi mevcuttu. Rinoviriis bu hastalarin % 20 sinde ikinci etken olarak saptandi. Yogun bakim da yatis
sureleriortalama5gilinken, hastanetoplamyatissiireleriortalamasini9giinolarakizlerken, prism skoru ortalamalarialtiyd.
HBoV1 patogenezi kismen ¢eliskilidir. Hiicre tropizmi, sitokin yanitlari, doku kaliciligr ve astim gelisimindeki rolu ney
degildir. HBoV1 ciddi 6limcil alt solunum yolu neden olabiliimekte, spesifik tedavi yada profilaksi mevcut degildir.
Bu calismamizda ozellikle kronik hastaligi olan gocuklarda human bocavirusiin yogun bakimlarda énemli bir etken
oldugunu, hayati tehdit eden bir ajan olabilecegini vurgulamak istedik. Human bocavirus ile ilgili daha ¢ok ¢alismaya
ihtiyac¢ oldugunu bilinmeyen bir cok mekanizmanizma ile immiinolojik sistemi bozdugunu diisinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Cocuk yogun bakim, Human Bocavirus, Kronik hastalik
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[SS-051] (TAM METIN)

COCUKLARDA DEMIR EKSiKLiGi ANEMiSiNiN KORNEA DANSITESi veKALINLIGINA ETKiSi
Abdulhakim Tekge!, Mustafa Aksoy?, Murat Ozer? 'Ozel Lazer Goz Merkezi, Géz Hastaliklari, Kayseri

%Yiiksek Ihtisas Universitesi Tip Fakiiltesi, G6z Hastaliklari Ana Bilim Dali, Ankara
3Dr. Nafiz Kérez Sincan Devlet Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Béliimii, Ankara

GiRiS

Anemi, diinya ¢apinda yaygin bir halk saghgi sorunudur. Yas ve cinsiyete gore belirlenmis olan hemoglobin (Hb)
veya hematokrit degerinin 2 standart sapma veya daha fazla azalmis oldugu durum anemi olarak tanimlanmaktadir.
Cocuklarda en sik goriilen anemi tiri demir eksikligi anemisidir (DEA) (1). Demir, biyime ve gelismede, merkezi sinir
sisteminin miyelinasyonunda, nérotransmitter sentez ve saliniminda, DNA sentezi ve pek ¢ok yasamsal dnemi olan
enzimin yapi ve fonksiyonu icin gereklidir (2).

Eriskinlerde yapilan bazi arastirmalarda, demir eksikligi anemisinde korneanin da dahil oldugu goziin 6n segment
anatomisinde dnemli degisiklikler olustugu gosterilmistir (3). ileri yasta demir eksikiginin katarakt gelisimi icin bir risk
faktorl oldugu gosterilmistir (4). Demir eksikliginde, kanin oksijeni tasima kapasitesi azalmakta ve doku dizeyinde
hipoksi gelismektedir. Kornea ve mercegi besleyen dogrudan bir damar sistemi olmayip, akdz vitrozden diflizyonla
beslenmektedir. Bu nedenlerle bu dokular diger dokulara gore iskemik degisikliklere daha yatkindir. Hipoksinin bir
sonucu olarak gelisen iskemi okiiler yapilar dahilolmak tizere viicudun gesitli sistemlerinde zararli etkiler olusturabilir

(5).

Demir eksikligi anemisinin, cocuklarda g6z sagligini nasil etkiledigine yonelik literatlirde ¢ok az sayida galisma var ve
net bir veri yoktur. Bu ¢alismanin amaci, cocuklarda demir eksikligi anemisinin kornea dansitesine ve kalinligina etkisini
arastirmaktr.

MATERYAL METOD

12-18 yas araliginda olup, 6nceden bilinen kornea ve lentikller degisiklik olmayan yeni tani konan (son 1 ay) DEA
disinda sistemik hastalik olmayan olgular ¢alismaya dahil edildi.

Glokom, keratokonus, kornea distrofisi, lentikiiler veya diger okiiler opasiteler, katarakt,kontakt lens kullanimi, okiiler
travma, okiiler cerrahi, herhangi bir kronik hastalik veya tiveit, ambliyopi, g6z muayenesinde saptanan sasilik 6ykisi; 1.0
D’den blyik miyop ve hipermetrop ve astigmatik kirma kusurlari. Scheimpflug sistemi incelemelerinde kooperasyon
gostermeyen hastalar ve géz bulgusuna neden olabilecek sistemik hastaligi bulunanlar ¢calismadisi birakildi.

Dahil edilme ve hari¢ tutulma kriterlerine gore, hasta ve kontrol grubu olmak lizere 2 grup olusturuldu. Hasta grubunda
demir eksikligi anemisi olan 41 olgu yer aldi. Kontrol grubunda demir eksikligi anemisi olmayan 41 olgu yer ald1.

Hemoglobin ve ortalama eritrosit volim diizeyleri yasa ve cinsiyete gore referans degerlerin altinda ve ferritin seviyesi
12 ng/mlden dusik oldugunda DEA tanisi koyuldu. Hemoglobin ve MCV diizeyleri yasa ve cinsiyete gore referans
degerlerin altinda olup, ferritin degerleri yliksek, ancak transferrin saturasyonu %10’un altinda hesaplananlar da
demir eksikligi grubuna kabul edildi. Pentacam HR goriintlileme sistemi (OculusOptikgerdateGmbH, Wetzlar, Almanya)
ile kornea dansitometri ve korneal kalinliklarin 6lcimi yapildi. G6z muayene bulgulari, demir eksikligi ve kan sayimi
parametreleri kayit edildi. Calismadan elde edilen veriler Statistical Package for the Social Sciences (SPSS), Windows
22.0 versiyonu (SPSS Inc., Chicago, IL) kullanilarak analiz edildi.
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BULGULAR

Hasta ve kontrol grubunda esit sayida kiz ve erkek olgu yer aldi (28 kiz, 13 erkek). Hasta grubunun ortalama yasi 14.5
sene olurken, kontrol grubunun ortalama yasi 14.1 sene oldu. Her iki grubun yaslari arasinda istatiksel anlamli fark
saptanmadi (p=0.28). Hemoglobin, MCV, serum demir ve ferritin degerleri hasta grubunda istatiksel olarak anlaml
derecede daha dusik saptandi. Kornea dansitesi hasta grubunda 13.5+2.23, kontrol grubunda 11.9+1.73saptanirken
aralarinda istatiksel anlamli fark saptandi (p=0.013). Kornea kalinligi hasta grubunda 539.5+20.23, kontrol grubunda
543.6+19.3 saptand, iki grup arasinda istatiksel anlamli fark saptanmadi (Tablo 1).

SONUC

Cocuk sagligi ve hastaliklari hekimlerinin DEA bulunan ¢ocuklari eger gorme ile ilgili bir yakinmasi varsa goz hastaliklari
uzmanina yonlendirmesi ve goz hastaliklari hekimlerinin korneal dansitometri dlgciimlerinde artis saptanan ¢ocuklari
anemi acisindan cocuk saghgi ve hastaliklari hekimlerine yénlendirmesi ve iki farkli uzmanlik alaninin koordineli
olmasi; geg kalinmasi halinde agir morbiditelere neden olabilecek, anemi ve goz patolojilerinin erken tani ve tedavisini
saglayabilir.

REFERANSLAR

1.) Suchdev PS, Namaste SM, Aaron GJ, et al. Overview of the biomarkers reflecting inflammation and nutritional
determinants of anemia (BRINDA) project. Advances in Nutrition. 2016;7(2):349-56.

2.) Beard JL, Connor JR. Iron status and neural functioning. Annu Rev Nutr. 2003;23:41-58.

3.) Coskun M, Sevencan NO. The evaluation of ophthalmic findings in women patients with iron and vitamin B12
deficiency anemia. Transl Vis Sci Technol. 2018;7:16.]

4.) Nam SW, Lim DH, Cho KY, Kim HS, Kim K, Chung TY. Risk factors of presenile nuclear cataract in health screening
study. BMC Ophthalmol. 2018;18:263.

5.) Charlot K, Antoine-Jonville S, Moeckesch B, Jumet S, Romana M, Waltz X, et al. Cerebral and muscle microvascular
oxygenation in children with sickle cell disease: influenceof hematology, hemorheology and vasomotion. Blood Cells
Mol Dis. 2017;65:23-8

Tablo 1: Gruplarin Demografik, Laboratuvar ve Okiiler Ozellikleri

Hasta grubu Calisma grubu p
Kiz/Erkek 28/13 28/13 -
Yas, yil 14.5 14.1 0.28
Hemoglobin, g/dI 8.9+1.7 13.1+0.8 p<0.001*
MCV, fl 6818.3 82.816.3 p<0.001*
Demir, mcg/dL 22.816.4 90.4+18.8 p<0.001*
Ferritin, ng/mL 8.411.8 18.3+2.8 p<0.001*
Kornea dansitesi 13.51£2.23 11.9+1.73 p=0.013
Kornea kalinhgi 539.5+20.23 543.6+£19.3 p =0.09
*p<0.05
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POSTER SUNUMLARI
[PS-001]

Pediatrik Meme Kitlelerinde 11 Yillik Klinik Deneyimimiz

Kivilcim Karadeniz Cerit, Ayten Ceren Bakir, Mert Berke Giir, Mecit Turkoglu, Glrsu Kiyan
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi AD, istanbul

Amag:

Pediatrik hastalarda meme kitleleri nadir gorilmekle beraber c¢ogunlugu iyi huyludur. Bu hastalara
takip ve cerrahi karari icin standart bir algoritma bulunmamakla beraber klinikler arasi yaklasim
farkhliklari gbzlenmektedir. Calismamizin amaci klinigimizin yaklasimini ortaya koymaktr.

Gere¢-Yontem:

Kasim 2011’den Kasim 2022’ye dek merkezimizde opere edilmis 28 hasta retrospektif olarak incelendi. Yas,
basvuru semptomlari, USG bulgulari, yapilan islem, patoloji sonuglari, takip sireleri, eslik eden patolojiler ve
aile 6yklsu incelendi. Jinekomastili erkek hastalar ve lenfanjiom tanisi olan bir erkek hasta ¢alisma disi birakildi.

Bulgular:

Yirmi sekiz hastanin %59’unda lezyon sol memede idi. Ortalama hasta yasi 174 ay olarak bulundu, 3 hastanin
ailesinde meme kanseri oykisi vardi. Hastalarin hepsine ameliyat 6ncesi ultrason yapildi ve postoperatif donemde
ultrason kontrolleri yapildi. Kitlelerin gogunlugu iyi huyluydu ve %82.1 oran ile en yaygin histopatoloji fibroadenomdu.

Sonug:

Merkezimizde 11 yillik slirecte opere edilen meme kitlesi olan hastalarin sadece birinde malignite saptandi. Rezeksiyon
icin en yaygin endikasyon boyut artisi olarak saptandi. En yaygin patoloji olarak fiboroadenom saptandi. Ultrason, boyutun
dogru bir gostergesiydi ancak lezyonlarin blylklGgi ile malignite riski arasinda anlamli baglanti saptanmadi. Cocuklarda
asemptomatik meme kitleleri icin gbzlem yapilabilir. Bu nedenle hastalarda ameliyat karari bireysellestirilmeli ve yalnizca
boyuta gore olmamalidir.

Anahtar Kelimeler: pediatrik meme, meme, fibroadenoma, meme kanseri

Memede kitle nedeni ile opere edilen hastalar
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[PS-002]
Bilier atrezi sonuglarimiz

Kivileim Karadeniz Cerit!, Ozge Kili¢ Bayar', Muhammed Jafarov’, Bilge Sahin Akkelle?, Giirsu Kiyan!
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi AD, istanbul
?Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri AD, Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme BD, istanbul

Amag: Bilier atrezi (BA) safra yollarinin inflamasyonu ve fibrozisi ile karekterize nadir goérilen bir konjenital
anomalidir. Kasai portoenterostomi (KPE), safranin drenajinin saglanmasi ve sariligin azalmasi igin yapilan bir
cerrahi prosedirdir. Bu calismada klinigimizde BA tanisiyla KPE uygulanan hastalarin sonuglari irdelenmistir.
Gereg¢-Yontem: 15.01.2011-15.01.2023 tarihleri arasinda klinigimizde BA 6n tanisiyla KPE uygulanan hastalarin verileri
geriyedoniikolarakanaliz edilmistir. Hastalarinbasvuruanindakibilluribin seviyesi, AST, ALT, ALP, GGT degerleri, akolik gaita
varligi, hepatobilier ultrasonografi bulgulari, operasyon yasi, operasyon bulgulari/BA tipi, eslik eden anomaliler, patoloji
sonucu, ameliyat sonrasi 6. aydaki billuribin degerleri, komplikasyonlar ve uzun dénem sonuglari degerlendirilmistir.
Bulgular: 13 hastaya BA tanisiyla KPE operasyonu uygulanmistir. Hastalarin basvuru anindaki billuribin degerleri
7-14 arasinda olup, tim hastalarda direkt hiperbilluribinemi izlenmistir. Tum hastalarda akolik gaita gortlmustar.
Hastalarin operasyon anindaki yasi 26-94 giin arasinda izlenmistir. 3 hasta sendromik tip BA, 1 hasta kistik tip
BA, 9 hasta izole tip BA olarak belirlenmistir. 3 hastada situs inversus, 1 hastada hepatopulmoner sendrom, 1
hastada polispleni, 1 hastada katarakt eslik etmekte oldugu goriilmustir. 1 hasta tekrarlayan koloanijit ataklari ve
karaciger yetmezligi nedeniyle kaybedilmistir. 1 hasta karaciger yetmezligi nedeniyle karaciger nakli beklemektedir.
Sonug: BA tedavisi ve uzun dénemde takibinde multidisipliner yaklasimin énemli oldugu, nadir goriilen bir konjenital
anomalidir.

Anahtar Kelimeler: bilier atrezi, safra yollari, kasai

Tablo

»  Demografi

= (Cinsiyet (E/K) n=5/n=8
®  QOperasyon yas (ortanca gin) 56 (26-97)
* Kan degerleri Ortanca degerler |
|
= T.Bil/D.Bil 9,55 (6.34-14.64) / 5.51 (2.37-10.14)
" ALT/AST 87.6 (10.2-222) / 208 (25-431)
= GGT

543.8(111.8-1651)

= POG. Ay T.Bil
¥ 0.63 (0.33-13.67)

»  USG bulgulan

= Triangular kord isareti (var/yok) n=4/n=9
= Safra kesesi (var/yok) . n—?!ﬂ 6 N
 Akalik, galta “Hastalann tuminde preop dénemde rastlanmlstlr
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[PS-006]
Hastanemizde Dogum Yapan Ebeveynlerin Asilanma Oranlari

Nicel Yildiz Silahli
istanbul Medipol Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri ABD

Amacg:

Asi karasizligi 6nemli ve yaygin bir halk saghgi sorunu haline gelmistir. Sosyokiiltirel, felsefi, dini nedenlerden
kaynaklanmaktadir. Mevcut durumun tespiti ve 6nlem amacli stratejiler gelistirilmesi 6nem arz etmektedir. Calismada
hastanemizde asi kabul oranlarinin tespiti ve mevcut durumun degerlendirilmesi amaclandi.

Gere¢-Yontem:

Hastanemizde 2021 vyilinda dogum vyapan (n:3992) anne ve bebek epikrizleri retrospektif olarak
incelendi. Sosyodemografik veriler, prenatal, natal ve postnatal o6ykii, dogum tartisi degerlendirildi.
Calisma izni Istanbul Medipol Universitesi Etik Kurulundan 05.05.2022 tarih ve 2753 sayi ile alindi.
Bulgular:

Bebek dogum kayitlarinda asi uygulamasini kabul etmedigi kayith olan 45 olgu saptandi. Hastanemizde dogum
yapmis ebeveynlerin asi kabul orani %98.8 idi. Asi red formu dolduran annelerin ortalama yasi 30.8 (min:20; max:43).
Ortalama gebelik haftasi 37.7 hafta (min: 32; max:42; miss: 21). Gestasyon haftasi ortalama 35.04 (min:37; max:
40). Bebeklerin ortalama dogum tartisi 3279 gr (min: 2460 gr; max: 4120 gr) saptandi. Kiz ve erkek orani 19/26 idi.
Olgularin K vitamini kabullne iliskin durumlarina bakildiginda 18 olgunun K vitamini yaptirmayi kabul ettigi géralda.
Sonug:

Asi kararsizligi glincel ve global bir sorundur. Mevcut durumun tespiti ve yerel dnlemler alinmasi 6nerilmektedir. Uygun
aile gorlismeleri ile saglik galisanlarinin slireci yonetmesi asi kabulliini arttiracaktir. Saghk ¢alisanlarinin bagisiklamanin
yararlari hakkinda dogru ve zamaninda bilgi vermede aktif rol almalari ve toplumun asilara yonelik korkularini ve
glvensizliklerini yatistirmada aktif rol almalari gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Asi, Asi Kararsizlig), iletisim

Sekil 1. Asilanma Oranlan Sekil 2. Olgularin K Vitamini Uygulanma Durumlari
$EKIL 1. ASILANMA ORANLARI Sekil 2. Olgularin K Vitamini Uygulanma
Ap Red Formu Durumlan

Sy
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[PS-008]
Santral Sinir Sistemi Enfeksiyonlarinin Nadir Bir Nedeni: Streptococcus pyogenes

Mert Altintas?, Mirag Yildirnm?, Omer Bektas?, Serap Teber?
!Ankara Universitesi Tip Fakltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali
2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk N&roloji Bilim Dali

Amag: Serebrit, beyinde basta enfeksiyonlarolmak lizere gesitli etiyolojik faktérlerden kaynaklanabilen ve tedaviedilmezse
beyin apsesineilerleyebilen akut lokalize birinflamasyon alanidir. Grup A Streptokok (GAS) olarak da bilinen Streptococcus
pyogenes,ciltflorasininnadirbirlyesiolanGram-pozitifbirbeta-hemolitikbakteridir. GAS'Innedenoldugusantralsinirsistemi
enfeksiyonlari oldukga nadirdir ve sinlizit, orta kulak iltihabi ve kafa travmasi gibi predispozan faktérlerle iliskilidir. Burada,
santral sinir sistemi enfeksiyonlarinin nadir bir nedeni olan GAS’in neden oldugu bir serebrit olgusunu sunmayiamagladik.

Olgu: Daha 6ncesinde bilinen hastaligi olmayan 10 yasinda erkek hasta, kafa travmasindan g giin sonra baslayan
ates, konflizyon ve jeneralize tonik-klonik ndbet sikayeti ile merkezimize basvurdu. Basvurusunda Glasgow koma
skoru 13 olan hastanin fizik muayenesinde; sag alt ve Ust ekstremitelerinde kuvvet kaybi, sag fasiyal paralizi ve
ense sertligi mevcut olup hastaya menenijit ve ensefalit 6n tanilari ile lomber ponksiyon uygulanarak seftriakson,
vankomisin ve asiklovir tedavileri baslandi. Ayrica nébet igin levetirasetam baslandi. Hastanin gekilen kranial MR
goriintilemesi sol frontal lobda serebrit ve sinlizit olarak degerlendirildi. Hastanin BOS kiiltiiriinde S. pyogenes iremesi
olmasi nedeniyle antiviral tedavi kesildi ve antibiyoterapisi amikasin ve klindamisin olarak diizenlendi. izleminde
klinik bulgulari gerileyen ve nobeti tekrarlamayan hasta herhangi bir norolojik sekel olmaksizin taburcu edildi.

Sonug: Streptococcus pyogenes, merkezi sinir sistemi enfeksiyonlarinin son derece nadir bir nedeni olmakla birlikte
Ozellikle predispozan faktorlerin varliginda etken olarak akilda bulundurulmahdir.

Anahtar Kelimeler: grup A streptokok, santral sinir sistemi enfeksiyonu, serebrit

Tani ve tedavinin birinci haftasi MR goriintiileri

Tanida Tedavinin 1. haftasinda
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[PS-010]
Cocukluk ¢aginda presente olan Posterior Fasikiiler Ventrikiiler Tasikardi olgusu

Sule Arici, Selen Karagozli, Elif Erolu, Figen Akalin
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, istanbul

Amag

Posterior fasikiler ventrikiler tasikardi (PFVT) sag dal blogu ve sol aks deviyasyonu ile karakterize 6nemli bir kardiyak
aritmidir. Kisa sireli tasikardilerde carpinti ve bas donmesi gibi semptomlar goriilmekle birlikte tedavi edilmeyen
“sustained” tasikardi durumunda kardiyomiyopati ile sonuglanabilir. Bu yazida klinigimize ¢arpinti nedeniyle basvuran
ve yapisal kalp hastaliginin eslik etmedigi posterior fasikiiler VT tanisi alan 5 yasindaki kiz hastamizi sunuyoruz.

Olgu

5 yasinda kiz hasta hastanemiz acil poliklinigine son 1 saattir devam eden carpinti nedeniyle basvurdu. Hikayesinde
godgls agrisi, nefes darligi ve senkop yoktu. Ozgecmis ve soygegmisinde bir dzellik yoktu. Fizik incelemede kan basinci
110/60 mmHg, kalp hizi 198/dk o6l¢lldi. Kardiyak muayenesinde S1 ve S2 normal, Gftrim ve ek ses duyulmadi.
Elektrokardiyografisinde (EKG) tasikardi olmasi nedeniyle 2 kez intravendz adenozin uygulamasi yapildi tasikardi
sonlanmadi, izleminde hipotansiyon gelisen ve periferik dolasimi da bozulan hastaya 2 kez kardiyoversiyon yapildi
fakat tasikardi devam etti, hastaya serum fizyolojik yiklemesi yapildi tansiyonu diizelen hastaya amiodaron iv
yukleme baslandi ve yogunbakima alindi. Adenozin, amiodaron ve kardiyoversiyona yanit vermemesi, sol aks
deviasyonu ve sag dal blogu morfolojisi izlenmesi Uizerine hastada fasikiler VT diisiintldi. intravendz kalsiyum
kanal blokérii (diltiazem) uygulandiktan sonra tasikardinin ani olarak sonlandigi goriildii. inflizyon sonrasi EKG’de
sinus ritmi izlendi. Hastanin basvusunda yapilan tetkikleri normal olarak degerlendirildi. Normal sinis ritmindeyken
transtorasik ekokardiyografisinde normal yapisal bulgular mevcuttu ve sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu
%68 olarak degerlendirildi. izleminde aritmisi olmayan hastanin propranolol tedavisi ile taburculugu yapild.

Sonug

Normal kardiyak anatomiye sahip cocuklarda monomorfik tasikardiler daha cok RVOT ve interventrikiiler septum kaynakli
olmaktadir. Posterior fasikiler Ventrikiiler tasikardilerin tanisi ve yonetimi zor olabilmektedir. Hastanin genel durumunun
iyi olmasi, nispeten dar QRS'li tasikardi olmasi nedeniyle baslangicta aberan iletili SVT olarak degerlendirilebilmektedir;
adenozine yanit vermemesi, sol aks deviasyonu olmasi ve sag dal blogu paterni icermesi uyarici olmali ve SVT ve diger
VT tipleri ile ayrimi yapilmaldir. Verapamile iyi yanit vermesi 6nemli bir 6zelligidir.

Anahtar Kelimeler: Kardiyomiyopati, Posterior Fasikiiler Ventrikiler Tasikardi, Cocukluk Cagi
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Kalsiyum kanal bloker infiizyonu sonrasinda normal siniis ritmi izlenen elektrokardiyografi
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[PS-011]
“Permanent Junctional Resiprocating” Tasikardiye bagh Kardiyomiyopati Olgusu

Sule Arici, Selen Karagozli, Elif Erolu, Figen Akalin
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, istanbul

Amacg

Supraventrikiiler tasikardi infant ve cocuklarda semptomatik tasikardinin en sik nedenidir. Permanent junctional
resiprocating tasikardi (PJRT) kronik ve sirekli seyirli olup, ender bir re-entran supraventrikiler tasikardi tipidir. PJRT’li
hastalardadisritmiatagigiiniin %80'nindenfazlasindaizlendigidurumlarda sol ventrikil dilatasyonuve sol ventrikiil sistolik
disfonksiyonu gelisebilmektedir. Bu yazida kalp yetersizligi klinigi ile basvuran ve PJRT tanisi alan bir olgu sunulmaktadir.

Olgu

2 aylik kiz hasta acile huzursuzluk, emmede azalma sikayeti ile basvurdu. Fizik muayenede tasipne, hepatomegali ve
tasikardi saptandi. EKG incelemesinde 200/dk hizinda dar QRS'li tasikardi ve DII, DIll, aVF'de negatif p dalgalari izlendi,
RP arahginin PR araligindan uzun oldugu gorildi. Ekokardiyografik incelemede sol kalp bosluklarinda dilatasyon,
sistolik disfonksiyon ve orta derecede mitral yetersizligi saptandi. Kan gazinda asidozu mevcuttu. Hasta yogun bakim
Unitesine alindi. Milrinon, adrenalin ve furosemid inflizyonu baslandi, Adenozin 0,2 mg/kg ve daha sonra 0,4 mg/kg
intraven6z uygulandi. Adenozine yanit alinamamasi tzerine 5 mg/kg/saat Amiodaron yiklenmesi yapildi. Tasikardinin
devam etmesi Uzerine 5 mg/kg/saat ikinci amiodaron i.v. yiklemesi yapildi. Amiodaron tedavisi sonrasinda hastanin
ritmi sinls ritmine déndi ve 10 mikrogr/kg/dk i.v idame tedaviye devam edildi. izlemde 5-10 sn siiren aritmi
ataklarinin devam etmesi Uizerine tedavisine propranolol 2 mg/kg/gin eklendi. Kisa sureli aritmi ataklari devam etti.
Bunun Uzerine 50 mg/m? flekanid tedaviye eklendi, sonrasinda aritmi izlenmedi. Kalp yetersizligi semptomlari geriledi,
kademeli olarak inotroplari ve diliretigi kesildi. izleminde QTc uzun saptandi (0,48sn), amiodaron kesildi. Flekanid ve
propranolol tedavisi altinda stabil olan hastanin izleminde bradikardisi gelisti(70/dk), AV disosiasyon tespit edildi,
Flekainidin kesilmesi ile ritim normale déndi. izleminde aritmisi olmayan hasta propranolol tedavisi ile taburcu edildi.

Sonug

infantil ddnemde supraventrikiiler tasikardiler huzursuzluk ve emmede bozukluk gibi non-spesifik bulgularla gelebilirler.
PJRT sinsi seyirli, “incessant” tasikardi yapabilen ve tasikardiyomiyopatiye neden olabilen re-entran bir SVT tiriddr,
taninip tedavi edilmesi sol ventrikil fonksiyonlarinin ve kardiyomiyopatinin diizelmesini saglar. Uzun RP intervalinin ve
retrograd iletilen P dalgalarinin goriilmesi tanida yardimcidir.

Anahtar Kelimeler: infant, PJRT, Tasikardiyomiyopati
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Dar QRS’li, DIl, DIll, aVF'de negatif p dalgalari mevcut, RP ara//g/ > PR araligi
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Flekainid sonrasi gelisen bradikardisi, dal bloklu genis QRS’li, AV disosiasyon bozuklugu olan ritm
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[PS-013]
Azerbaycandan 1 grup gocukta akut gastroenteritlerin etiolojisi

Aygil Sahbazova?, Nigar Bayramova?, Adil Bayramov?
lGerman Hospital
2Azerbaycan Tip Universitesi

Amag: Akut gastroenteritler her yil diinyada 2-3 milyon ¢ocugun 6liimiine sebep olmaktadir. Gelismekte olan ulkelerde
3 yasa kadar cocuklar 6zellikle risk grupunu olusturmaktadir. Gastroenteritlerin baslica etkeni: Campylobacter jejuni,
Escherichia coli, Salmonella spp., Vibrio cholerae, Yersinia enterocolitica va viruslar (Rotaviris, Adenoviris, Astroviris,
Calcivirls) vo parazitlordir( Criptosporidium spp, Giardia lamblia vo Entamoeba histolytica). Rotaviriis enfeksiyonu
thmli iklim sartlarindaki UGlkelerde kis mevsiminde goriilmektedir. Rotavirlis enfeksiyonu na bagl ishaller diinyada 25
milyon cocugun poliknik bas vurusuna, 2 milyon hastane yatisina, 600-850 bin ¢cocugun oliimiine sebep oldugu bellidir.
Gereg¢-Yontem: diskinin mikroskopik incelenmesi, gaita kdltiir, diskida rota-adenovirlis Antijenin saptanmasi.
Bulgular: Bir yil boyunca Azerbaycan Tip Universitesi hastanesinde gastroenterit tanisi ile tedavi goren 0-3
yasindaki 827 hastanin diskisinin mikroskopik incelenmesi, gaita kiltir tahlillerinin istatiksel tahlili incelenmis,
rotavirlis asisi olunmayan c¢ocuklarda diskida rota-adenovirlis antijenin saptanmasi tahlileri olunmusdur.
Hastalar yas araligina gore: 4 haftaya kadar, 4 hafta- 1lyas, 1-2 yas, 2-3 yas grubu olmagla bollinmisdir.
Sonug:Brezilyada0-19yasgrublugocuklardarotavirlispozitivhastalarintahlilizamani%72—nin2yasindaoldugunotedilmisdir.
Turkiyedeki tahlillerin sonuglariilk 1 yasda rotaviris enfeksiyonun %26.3-65.4, ilk2 yasda %46-88.9 oldugu gorilmektedir.
Bizim arasdirmamizda 2-3 yas grubunda rotaviris enfeksiyonu ¢ogunlugu olusturmaktadir. Rotavirls enfeksiyonunun
sikligi yas, cins, mevsimle bagli degismektedir. Ozellikle, 2 yasindaki ¢ocuklarda klinik 6zelligini belirlemek, tedavisini
planlamak, gereksiz antibiyotik kullanimindan kaginmak tgtin diski nimunelerinde virls antijenine bakilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, akut gastroenteriit, rotavirls
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(PS-014]
Karakteristik cilt bulgulariyla bir dermatomiyozit olgusu

Salih Karaoglu, Oya Koker Turan
Marmara Un|ver5|te5| Tip Fakultesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari

Amac: Juvenil Dermatomiyozit (JDM), tipik cilt bulgulari olan inflamatuar bir miyopatidir. Kaslarda gligsuzlik,
Ozellikle gbz cevresinde belirgin olarak ekstremitelerde deri dokintileri ile karakterizedir.Baslangic ortalama
7'dir.Cilt bulgularinin taninmamasi yanlis taniya yol acabilmekte ve tedavi sirecini geciktirebilmektedir.
Hastaligin klinik bulgulari ve tani sirecine dikkat ¢ekmek amaciyla 6 yasinda bir erkek hasta sunulmustur
Olgu: 8 haftadir araliklarla alevlenme gésteren yiiz ve ellerde kizariklik ve kasintili lezyonlari olan hastanin bulgulari farkl
merkezlerde alerjik reaksiyon ile iliskilendirilmis. Antihistaminik tedaviye yanit alinamamis.Ug hafta sonrasinda halsizlik,
¢abuk yorulma, merdiven gikarken zorlanma yakinmalari baslamis. Ozge¢mis ve soygegcmisinde 6zellik yoktu. FM’de
genel durumu orta, viicut 1sisi 36.6 °C, kardiyak ve solunum sistemi muayeneleri dogaldi. Yiizde bilateral yanaklara
dogru uzanan ras, periorbital 6dem ve eritem gozlendi. Eklem muayenesi dogal, artriti yoktu. Her iki el dorsal yiiz 2., 3.
ve 4. metakarpofalangeal ve proksimal interfalangeal eklemler (izerinde, diz ve dirseklerin ekstansor ylizlerinde pembe-
morumsu eritematoz paplller dikkat ¢cekmekteydi. Kas glict alt ekstremitede 4/5, Gowers bulgusu mevcuttu. Batin
muayenesi dogaldi. Laboratuvada; lI6kosit sayisi 11800/mm3 (%58 notrofil, % 25 lenfosit, % 12 monosit, % 2.8 eozinofil,
% 0.8 bazofil), hematokrit %$35.4, hemoglobin 11.7 gr/dl, trombosit sayisi 425.000/mm3, C reaktif protein (CRP): 8,4 mg/
dl, sedimentasyon:9 mm/saat idi. ALT: 31 U/L, AST: 86 U/L, LDH:396 U/L, CK degeri 554 U/L idi. ANA titresi 1/160 titrede
pozitif saptandi. Tam idrar tetkikinde hematdri veya proteiniiri saptanmadi. Periferik yaymasi inflamatuar sireclerle
uyumlu bulundu, atipik hicre gézlenmedi. Tirnak yatagi kapilleroskopi bulgularinda kapiller diizensizlik ve avaskdiler
alanlar izlendi. Bulgulari dogrultusunda JDM tanisi alan olgumuz steroid ve metotreksat tedavileriyle izleme alind.
Sonug: JDM cilt bulgulari yoniinden diger bag dokusu hastaliklari ve cilt hastaliklariyla; kas bulgulari yéniinden ise
enfeksiydz miyozitler basta olmak Uzere, nérolojik ve metabolik kas hastaliklariyla ayirici taniya giren, eriskin hastaliga
gore daha benign seyirli ancak tedavi edilmezse kalsinozis, yutma ve solunum problemleri gibi 6nemli komplikasyonlara
yol acabilen pediatristler tarafindan taninmasi gereken bir hastaliktir.

Anahtar Kelimeler: dermatomiyozit, inflamatuvar kas hastaligi, ras, vaskiilit

gottron papiilii gottron papiilii

hastamizin dirsedindeki lezyonlar hastamizin distal ekstremitelerindeki lezyonlar
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[PS-015]

Acil serviste nedeni bilinmeyen atesten malignite tanisina: Olgu sunumu

Raziye Selcik!, Emel Eksi Alp?, Ahmet Kog®

Marmara Universitesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dall, istanbul
2Marmara Universitesi, Cocuk Acil Bilim Dall, istanbul

3Marmara Universitesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali, istanbul

Amag: Nedeni bilinmeyen ates (NBA) en az 8 giin, 38,3°C’'nin Uzerinde atesi olan g¢ocuklarda oyku, fizik
muayene ve laboratuvar testleriyle herhangi bir taninin 6ngorilemedigi durumdur. Etiyolojide en sik
enfeksiy6z nedenler, bag dokusu hastaliklari ve maligniteler vardir. Bu olgumuz acil servislere en sik basvuru
sikayetlerinden biri olan uzamis ates etiyolojisinde maligniteleri ayirici tanida vurgulamak amaciyla sunulmustur.

Olgu: 10 yasinda erkek hasta 1 haftadir her giin 39°C’ye yiikselen ates sikayetiyle basvurdugu dis merkezdeki
tetkiklerinde pansitopeni saptanmasi lzerine tarafimiza yonlendirilmisti. Hikayesinde atesine ek olarak ishal, bulant
ve ara ara kusma sikayetleri oldugu 6grenildi. Son 5 giindir antibiyoterapi almasina ragmen atesi devam etmekteydi.
1 ayda 4 kilo kaybi ve gece terlemesi vardi. Tiiberkiiloz temasi, ¢ig sit Uriinleri tiikketme 6ykiisii yoktu. Ozgegmis
ve soygecmisinde 6zellik yoktu, asilari tamdi. Basvuru aninda kalp tepe atimi 132/dk olup diger vital parametreleri
normal sinirlardaydi. Fizik muayenesinde sol timpanik membran hiperemisi disinda 6zellik yoktu. Tam kan sayiminda
I6kosit:1500 mm3/mcl, notrofil:600 mm3/mcl, hemoglobin:10,7 g/dl, trombosit:146.000 mm3/mcl idi. Biyokimya
ve kan gazi parametereleri normal, CRP:73 mg/L, interlokin-6: 93 pg/ml, ferritin:1052 mcg/L olarak saptandi.
Notropenik atesi olan hastamiz ¢ocuk acilde gozleme alinarak seftriakson tedavisi baslandi. NBA'ya yonelik yapilan
tetkiklerinden viral serolojisi, genis solunum yolu patojen paneli ve COVID-19 PCR’si negatif, akciger grafisi normal
olup; kan, idrar ve diski kiiltlrleri steril sonuglandi. Batin USG normaldi. Cocuk Hematoloji Bilim Dali ile birlikte hasta
degerlendirildi, periferik yaymasinda bir tane siipheli atipik hiicre goriildi. Atesi direncli seyreden hastaya akut [6semi
ve hemofagositik lenfohistiyositoz (HLH) 6én tanilariyla acil servisimizde kemik iligi aspirasyonu(KiA) yapildi. KiA'da %65
oraninda blast hicreleri goriildi. Akut lenfoblastik 16semi tanisi alan hasta Cocuk Hematoloji Klinigi’'ne devredildi.

Sonug: NBA olgularinda etiyoloji, hizli tani ve tedavinin énemli oldugu maligniteler gibi mortal nedenler olabilir. Acil
servise odagi belirlenemeyen, uzamis ates nedeniyle basvuran olgularda maligniteler her zaman akilda tutulmali, gerekli

tetkikler vakit kaybetmeden yapilmali ve periferik yaymanin incelemesinde dikkatli olunmalidir.

Anahtar Kelimeler: L6semi, Malignite, Nedeni bilinmeyen ates
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[PS-016]
Farkh Semptomlarla Basvuran Otoimmiin Ensefalitli iki Olgu

Bilgi Saygi®, Fatma Hanci?, Aysegul Danis?
1Abant izzet Baysal Universitesi Tip Fakiiltesi
?Bolu izzet Baysal Egitim Arastirma Hastanesi

Amag: Otoimmin ensefalit hizla ilerleyen bilissel ve davranissal degisiklikler, hafiza kaybi, kisilik
degisiklikleri, depresyon, zihinsel degisiklikler, motor defisit ve nobet gibi ¢ok genis semptomatolojiye
sahiptir. Bilissel ve davranissal degisiklikler, motor defisit ve nobet ile basvuran 2 ayri vakayl sunacagiz.

Olgu 1:15 yas erkek hasta halsizlik, dalginlik, uykuya meyil, biling degisikligi sikayeti ile basvurdu. Oykiisiinde son 3
glindir Gst solunum yolu enfeksiyonu bulgulari oldugu 6grenildi. Fizik ve norolojik muayenesinde bilin¢ uykulu, sorulara
ve komutlara ge¢ cevap veriyordu, diger muayene bulgulari normaldi. EEG’de zemin ritminde belirgin yavaslama,
kraniyal MRG normaldi. BOS basinci 30 cmh20,BOS proteini yiksekti. Klinik, elektrofizyolojik ve laboratuar bulgulari
otoimmiin ensefalit lehine degerlendirildi. IVIG tedavisine 2. giin klinik 1. haftada elektrofizyolojik yanit verdi.

Olgu 2: Daha oncesinde saglikh olan 9 yas kiz hasta, yiriyememe, konusamama ve nobet sikayetleri ile basvurdu.
Oykusiinde 1 hafta 6nce atesli tGist solunum yolu enfeksiyonu gecirdigi 6grenildi. Fizik ve nérolojik muayenesinde genel
durumu ko6t biling konflize, komutlara kismen uyuyor, konusamiyor, gz temasivar, yiriyis yok. DTR’leri bilateral canliydi,
kas guicli Ust ekstremite bilateal 2-3/5, bilateral alt ekstremite 2/5 idi. Kraniyel MRG’de solda medial temporal lobta hacim
artisi ve sol lateral ventrikiil temporal hornunda asimetrik daralma izlendi. EEG’de sol temporal zemin ritmi disfonksiyonu
ile uyumlu olarak gorildi. BOS basinci 34cmH20 ve Bos proteini yiiksekti. Hastada klinik, elektrofizyolojik ve radyolojik
bulgularla motor, bilissel fonksiyon kaybi ile giden otoimmiin ensefalit diislindiik ve hastaya IVIG verdik. Fizik tedaviye
erken donemde baslandi. IVIG tedavisine kismi yanit veren hastaya pulse metilprednizolon verdik. Klinik diizelme goriild.

Sonug: Davranis degisikligi, bellek sorunlari, konusma bozuklugu, hareket bozuklugu, nébet varliginda otoimmin
ensefalit akla gelmeli, erken tani ve tedavideki gecikmenin, kognitif hasara neden olabilecegi unutulmamaldir.

Anahtar Kelimeler: otoimmiin ensefalit, bilissel disfonksiyon, motor defisit, nobet
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Olgularin Ozellikleri

Yay, cinsiyed
Bagwuru sermptomlan

Muapene bulgulan

Ebektrolizyoloji
baslguikan

Niroginintileme
bulgulan

Laboratuvar bulgulan

Tediavi

Olgul
15 yay, erkek

Danisk ifade, konugmada arsima
Artmay uylu sdrest, wylu-uypanikik sikius kit
Prodromal viral enfeksiyon

Uykuya meyilli

Zemin ritmande delta-teta ritminde yavaglama

Normal brankal MRG

[l
Basing: 30 cm M0
Glukoz: 82 mg/di
Proten: 268 mg/l
= Hiore gorolmedi
= PCR negatf
Oligaklonal bant negatif, ig G indeksi 0,23

Wankomiln, Seftriakson, Asikhown, Kamtromisin
Lavatiretétarm
W Ig. Pulse metil prednizolan

Olgu 2 ‘nin MRG Ozellikleri

WORLD ASTA HOTEL, ISTANBUL

Olgu 2
9 yag, kadin

Dok ifade, kenuigmada araima

Artmey uyly sorest, uybu-uyamikisk siklus kayts
Prodromal viral enfeksiyon

Epdlegtik nobet

Motor etkilenim

Bilng konti
DTR'ler bilateral cank
Kas gicl dort ekstremitede de 2/5

Zemin ritrinde delta-tets ritminde yavagiama
Sol tempossl balgede keskin dalga degarjlar

5ol medial temporal lob alanda hacim artig

Sol kateral ventrikdl temporal homunda asimetrik darabma

BOS
Baging: 34 om H2O0
Glukoeu-67 mg/dL
Froteint; 736 mg/L
*  Hikcre girdimedi
*  PCR negatf
Oligoklonal bant negatif, Ig G ndeksi 0,33

Wankomesin, Sefataksim, Asiklovin, Klarfromisin
Lawatiretetam
W Ig, Pulsa maetil prednizolon
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[PS-018]
Duchenne Miiskiiler Distrofi Tanili Hastalara Ait Demografik ve Solunumsal Veriler

Mine Kalyoncu', Yasemin Gékdemir', Cansu Yilmaz Yegit?, Miriivvet Yanaz', Aynur Gulieva', Merve Selcuk’, Seyda
Karabulut?, Neval Metin Cakar?, Almala Pinar Ergenekon?, Ela Erdem Eralp?, Giilten Oztlrk?, Olcay Unver?, Dilsad
Turkdogan®, Yavuz $ahbat?, Ahmet Hamdi Akgille*, Ali Cemal Yumu5akhuylu5 Fazilet Karakog?!, Bilent Karadag?
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Goégiis Hastaliklar Bilim Dall, istanbul

*Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Cocuk Gogls Hastaliklari, istanbul

3Marmara Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk NoroIOJl Bilim Dall, Istanbul

*Marmara gnlver5|te5| Tip Fakiiltesi, Ortopedi Anabilim Dali, istanbul )

>Marmara Universitesi Tip Fakiltesi, Kulak Burun Bogaz Anabilim Dali, Istanbul

Amac: Duchennemiskilerdistrofi(DMD), progresif kas disfonksiyonuile karakterize enyaygin gériillen myotonik distrofidir.
Bucalismada, son 1yilicerisinde Cocuk G6gis hastaliklari (CGH) poliklinigimize basvuran DMD tanili hastalarin demografik
ve solunumsal 6zellikleri, kas-iskelet sistemi muayeneleri ve Ust hava yolu degerlendirmelerini incelemeyi planladik.
Gerec¢-Yontem: Ocak-Agustos 2022 tarihleri arasinda CGH poliklinigimize basvuran 39 DMD tanili hasta
calismaya dahil edildi. Hastalarin demografik ve klinik ozellikleri, solunum sistemi, kas-iskelet sistemi
ve kulak burun bogaz (KBB) muayeneleri yapildi. Solunum fonksiyon testi olarak vyatarak ve oturarak
spirometri, maksimum inspiratuar basing (MIP), maksimum ekspiratuar basing (MEP) ve sniff nazal
inspiratuar basing (SNIP) degerleri 6lcildii. istatistiksel analizler SPSS 21.0 programi aracihgiyla vyapildi.
Bulgular: Calisma solunum fonksiyon testi yapabilen 29 hasta ile tamamlandi. Hastalarin %93,1’i erkekti. Ortalama
yas 10,0+3,0 yil idi. Hastalarin 18’i (%62,1) ambulatuar ve 3’tinde (10,3) skolyoz mevcuttu. Bir (%3,4) hastada tonsiller
hipertrofi, 3 hastada (%10,3) adenoid hipertrofisi mevcuttu. Oturur pozisyon ortalama % FVC 87,2+20,5 ve ortalama %
FEV194,4+19,6idi. Ortalama MIP 47,1+16,4 cmH20, MEP median (25-75p) 49 (31-58) cmH20 ve ortalama SNIP 46,6+16,8
c¢cmH20 idi. Ambulatuar ve non-ambulatuar grup FVC ve SNIP o6l¢limleri anlamh olarak birbirinden farkh idi (p<0.05).
Sonug¢: DMD’de solunum komplikasyonlari morbidite ve mortalitenin dnemli bir nedenidir. Bu nedenle bu hastalarin
solunum semptomlari ve solunum fonksiyon testleri yakin takip edilmelidir. Solunum fonksiyonunun diismesine neden
olan; DMD’ye eslik edebilecek komorbid hastaliklar agisindan da hastalarin ilgili bolimlerce yakin takibi dnemlidir.

Anahtar Kelimeler: Duchenne miuskiler distrofi, maksimum ekspiratuar basing, maksimum inspiratuar basing, sniff
nazal inspiratuar basing

Tablo 1: Demografik veriler

Yas (yil), (ortt std) 10,0+3,0
Erkek, n (%) 36 (94,7)
BMI (kg/m2) (ort+ std) 18,7%4,8
Akraba evliligi, n (%) 9(23,7)

Aile 6ykisu, n (%) 13 (34,2)
Ambulatuar hasta, n (%) 21 (55,3)
Non-ambulatuar hasta, n (%) 17 (44,7)
Ambulasyon kayip yasi(yil) (ortt std) 10,0£2,0
Komorbid hastalik, n (%) 29 (76,4)

Tablo 2:Ambulasyon durumuna gore hastalarin SFT degerlendirmesi
Ambulatuar grup (n:19) Non-ambulatuar grup (n:12) P degeri

FVC (%) (oturur) (ort+ std) 94+18,23 77,58+19,13 0,023*
FVC (%) (yatar) (ort std) 89,26+19,09 73,63+21,46 0,048*
FEV1 (oturur) (%) (ortt std) 100,26+17,21 85,67+19,11 0,036*
MIP (cmH20) (ort std) 51,39+15,06 46,08+20,12 0,416
SNIP (cmH20) (ortt std) 52,67+15,62 44,83+23,02 0,275
MEP (cmH20) (medyan, 25-75p) 52,50 (34-66,75) 43,50 (30,75-53,75) 0,244
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[PS-020]
Kazanilmig bir konugma bozuklugu:Landau-Kleffner Sendromu

Mehmet Giindiizalp, Rohat Oztepeli, Hamit Ozyiirek
Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Noroloji Klinigi

Giris: Landau-Kleffner Sendromu (LKS), ¢ocukluk c¢aginin nadir goriilen bir epileptiform bozuklugudur. Prevelansi
tam bilinmemekle beraber 350.000 ¢ocukta bir gorildiglu tahmin edilmektedir. En belirgin klinik 6zelligi, dil ve
sosyal gelisimi normal olan g¢ocuklarda dil alaninda regresyondur. Baslangi¢ yasi 2-8, pik yaptigl aralik ise 5-7 yastr.
Oncelikle alici dilde bir kayip bunun sonucunda da ifade edici dilde bozulma ortaya ¢ikmakta ve hasta konusmasini
kaybedebilmektedir. Olgularin %70-80’inde epileptik ndbetler vardir. Nobetlerin ¢ogunlugu nokturnal basit parsiyel
motor ndbetlerdir. Burada bir LKS olgusu sunularak 6zellikle ayirici tani ve tedavi segenekleri tartisiimak istenmistir.
Olgu: Sekiz yasinda erkek cocuk, cocuk noéroloji poliklinigine konusmada bozulma ve asiri hareketlilik nedeniyle
getirildi. Alth ay Oncesine kadar gelisimi normal olan olgunun epilepsi tanisi ile izlendigi ve klinik nébetlerinin
kontrol altinda oldugu, zamanla konusmasinin bozuldugu, konusulanlari anlamadigi, okul basarisinin distgu
ve asirt hareketliliginin basladigi 6grenildi. Norolojik muayenesinde komutlara uymadigl ve anlamli kelimesinin
olmadig1 gorildi. Nedene yonelik yapilan tetkiklerinde; isitme degerlendirmesi, metabolik taramalari ve kraniyal
gorintileme normal bulunurken uyku elektroensefalografisinde (EEG) bilateral diken ve yavas dalga gorinimu
yaygin ve yogun sekilde izlendi. Olgu hikaye, ndrolojik muayene ve laboratuar bulgulari ile LKS olarak degerlendirildi.
Almakta oldugu antindbet ilaglarina, aylik ardisik 3 glin verilmek tizere 20mg/kg/giin metilprednizolon eklendi ve
bu tedavi 6 ay boyunca tekrarlandi. Tedavinin 3 ve 6, sonrasinda da 9. ay EEG kontrollerinde epileptik desarjlarda
belirgin azalma oldugu ve son EEG'de de tamamen kayboldugu gorildi. Olgunun konusmasi ve davranislarinda
6. aydan itibaren belirgin bir diizelme gozlemlendi. Olgu halen ikili antindbet ilaci ile nobetsiz takip edilmektedir.
Sonug: LKS olgularinin énemli bir kisminda kalici bir afazi veya kismi bir iyilesme olmasi nedeniyle agir vakalarda klasik
antindbet ilaglari yerine bizim olgumuzda da oldugu gibi steroid ilk tercih olarak denenmelidir. Buna ragmen steroid
tedavisi de her zaman yiiz glildlrici olamamakta ve cerrahi de olmak Uzere farkh tedavi segenekleri denenmektedir.

Anahtar Kelimeler: Landau-Kleffner Sendromu, steroid, EEG
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[PS-023]
Purivat Dehidrogenaz Enzim Eksikligi Saptanan Olguda Tanimlanmamigs PDHA1 Mutasyonu

Cansu Badem?, Hasan Onal?, Alper Gezdirici? _

'Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari, Istanbul
’Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Klinigi, Istanbul
3Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Tibbi Genetik, Istanbul

Amac: Purivat dehidrojenaz (PDH) enzimi plrivatin irreversible oksidatif dekarboksilasyon yoluyla asetilCoA’ya
dontisiminive enerjiolusumunusaglar. PDHenzim kompleksi 3 fonksiyonel(E1:pirlivat dehidrojenaz,E2:Dihidrolipoamid
asetiltransferaz,E3:Dihidrolipoamid dehidrojenaz) ve 1 yapisal (E3BP) altbirimden olusur(3). E1 subuniti 2a and 2 alt
birimden olusur. a subuniti X kromozomu Xp22.12 lokasyonunda PDHA1 geni ile kodlanir(1). Eksikliginde norolojik
bulgular,yiiz anomalileri,gbz bulgulari gérilebilir.Serum laktat seviyeleri yiksek ancak laktat/piriivat oranlari normaldir.
Plazma alanin ve prolin seviyleri yiiksek saptanabilir(2). Néromotor gerilik, atipik ylz ve laktat seviyelerinde yukseklik
saptanan genetik analizinde PDH geninde daha 6nceden tanimlanmayan varyant gosterilen vakamizi sunmayi amacladik.
Olgu: Bilinen hastaligi olmayan,birbirine yakin kdylerde yasayan ebeveynlerden 4.cocuk olarak term NSVD ile dogan 2
yas erkek hasta febril konvilsiyon ile acil servis basvurusunda amonyak:55 umol/I ve laktat:7,8 saptanmasi,néromotor
retardasyon olmasi lizerine ¢ocuk metabolizma hastaliklarina yonlendirildi. Atipik yliz gériiniimu,yiksek damak,disik
kulak cizgisi mevcuttu. Bir yasina kadar emekleyememis,iki yasinda esteksiz oturabiliyor,6rdek vari ylriiyebiliyor,sadece
anne—baba kelimelerini kullaniyordu. Glikoz uyari testiyle hastanin laktat degerlerinde artis izlendi. Plazma
aminoasitlerinde alanin:710 pmol/l, Prolin:333 umol/l; Mukopolisakkarit:10.0; uzun zincirli yagasitleri normal olarak
sonuclandi. PDH enzim eksikligi diisiinilerek genetik analiz gonderildi. Kranial MRI‘Sol kranial fossa diizeyinde temporal
lob medial kesiminde 25x13mm boyutlu araknoid kist ve kavum septum pellicidum varyasyonu’raporlandi. Karbonhidrat
kisith diyet,koenzim Q10,vitamin B komplexi,tiamin baslandi ve laktat degerlerinde disme gozlendi. Desteksiz
ylirime mesafesi uzadi, ajitasyonu ve sik aglamasi geriledi. Hastanin genetik analizinde: PDHA1 geninde c.818G>T
(p.Arg273lle) varyanti hemizigot olarak saptandi. Bu varyant daha once literatiirde ve ClinVar’da tanimlanmamisti
Sonug: Hicrelerin temel enerji kaynagi glikoz; pirtivata donlserek enerji iretimi igin TCA siklusuna girmeden pirivat
dehidrogenaz enzim kompleksiyle asetilCoA’ya donislir. Karbonhidratli beslenme sonrasinda serum laktat seviyelerinde
artis olan hastalarda purivat dehidrojenaz enzim eksikligi akla gelmeli. Primer PDH enzim kompleksi eksikliklerinde
PDHA1,PDHB, PDHX,DLD,DLAT,PDP1,PDK3 genlerinde mutasyon saptanir. En sik goriilen %76-%85 oraninda PDHA1 gen
mutasyonudur. Bizim vakamizda da genetik analiz ile PDHA1 geninde saptadigimiz c.818G>T (p.Arg273lle) varyanti daha
once literatlirde tanimlanmamis bir varyanttir.

Anahtar Kelimeler: Purivat dehidrojenaz enzim kompleksi, Purivat dehidrojenaz, laktat, metabolik hastalik, enerji

Sol Orta Kranial Fossada Araknoid Kist

Sol orta kranial fossa diizeyinde temporal lob medial kesiminde
yaklasik aksiyel planda 25x13 mm boyutunda 6l¢iilen araknoid
kistle uyumlu gériiniim
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[PS-026]

Yeni tani almis iki Wilson hastamizda D-penisilamine bagli iki farkli yan etki nedeniyle Trientin tedavisine gegis

Aliya ismayilova!, Nergiz Garazade?, Birol Oztiirk?
Prof Dr Cemil Tascioglu Sehir Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, istanbul
2prof Dr Cemil Tascioglu Sehir Hastanesi Cocuk Gastroenteroloji Hepatoloji ve Beslenme Bolimii istanbul

Amac: Wilson hastaligr (WH) 13. kromozom Uzerinde bulunan ATP7B genindeki mutasyon sonucu dokularda bakir
birikimi ile seyreden genetik bir hastaliktir. Bu sunumda Wilson hastaligi tanisi konularak D-penisilamin tedavisi
baslanan ve iki farkli yan etkiye bagh olarak Trientine tedavisine gecis yapilan iki Wilson hastasi sunulmustur.
Olgu: 10 yasindaki 1. olgu, poliklinigimize Anti-HCV pozitifligi nedeniyle yonlendirilen ve son 3 aydir transaminaz
degerleri normalin 3 kati (izerinde seyrettigi saptanan erkek hasta idi. Hastanin tetkiklerinde ALT: 288 U/I, AST: 135 U/L,
seruplazmin seviyesinin 0.096mg/L, 24 saatlik idrarda bakir atihmi: 192 pgr/24 saat, karaciger biopsisinde kuru bakir
diizeyi: 837 ug/gr, olmasi nedeniyle WH tanisi alarak D- penisilamin baslandi. D-pensiliamin tedavisinin 10. giininde anti-
alerjik medikasyonlara direncli seyreden yaygin lrtikerleri gelisdi. Hastanin Trientin tedavisine gegildikten sonra Urtikeri
geriledi.12 yasindaki 2. olgu poliklinigimize transaminaz degerlerinin son 1 yildir yliksek saptanmasi tizerine yonlendirilen
erkek hasta idi. Hastanin kan tetkiklerinde ALT: 192 U/I, AST: 241 U/L, seruplazmin:0.183 mg/L, 24 saatlik idrarda bakir
atihmi: 266 pugr/24 saat, karaciger biopsisinde kuru bakir diizeyi:500 pug/gr, olmasinedeniyle WH tanisi alarak D-penisilamin
baslandi. D-penisilamin tedavisinin 6.ayinda hastanin burun kanamasi sikayeti ile bagsvurmasi tizerine tetkiklerinde ciddi
pansitopeni (PLT:16 000/mm?3, WBC: 3100/mm? ve Hb: 7.1 gr/dl) saptanmasi izerine Eritrosit ve Trombosit transfiizyonu
yapilarak D-pensiliamin tedavisi kesilip Trientine gecildi,tedavisinin 4. ayinda trombositopenisi ve |0kopenisi diizeldi.
Sonug: Wilson hastaliginin tedaviside amac bakirdan fakir diyet ve selator ajanlarla serumda dolasan ve dokulara
¢6kmis halde bulunan bakirin idrarla atilmasidir. Wilson hastaliginin tedavisinde D-penisilamin tedavisi ilk tedavi
basamagidir. Yan etkileri ates, Urtiker, proteindiri, Idkopeni, trombositopeni, nefrotik sendromdur. Trientin yan etkilerinin
penisilamine goére daha az olmasi nedeniyle son yillarda ilk tedavi segenegi haline gelmistir. Diger tedavilere gore yeni bir
tedavi olan Amonyum tetrathiomolibdat besinlerdeki bakir kompleksini baglar ve bagirsaktan emilimini engeller.Hedef,
koruma fazinda serbest bakir diizeyini 25 mg/ glin’lin altinda tutmak, ilacin yan etkilerini ve kan serbest bakir diizeylerini
yakindan takip etmektir.

Anahtar Kelimeler: Wilson Hastaligi, D-penisilamin, trientin

Tablo 1
Yapilan tetkikler OoLGU 1 OLGU 2
- . . ALT: 288 U/L AST: 135 U/L GGT: 98 U/L ALT: 192 U/L AST: 241 U/L GGT: 73 U/L INR:
Karaciger fonksiyon testleri
INR: N 1,28
24 SAATLIK iDRARDA BAKIR  192pgr (<40ug) 266pgr (<40ug)
SERULOPLAZMIN 0,096(0,2-0,6 g/1) 0,183(0,2-0,6 g/1)
Karaciger kuru bakir dizeyi 500ug/gr 835 ug/gr
BEYIN MR Normal Normal
kayser fleischer yok yok

d-penisilamin tedavisinin 6.ayinda
pansitopeni olustuktan sonra trientine
gecildi

d-penisilamin tedavisinin 10.gliniinde
Urtiker sonrasi trientine gecildi.

OLGU 1:E.P 10yas OLGU 2:B.U. 12 yas

TEDAViI
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[PS-028]
Cocukluk Caginda Feokromasitoma

Busra Gurpinar Tosun?, Hazal Arikan Gacemer?, Tuba Seven Menevse?, Tulay Glrant!
"Marmara  Universitesi Tip  Fakiltesi,  Cocuk  Endokrinoloji ve Diyabet Bilim  Dali, istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, istanbul

Giris: Cocukluk ¢aginda feokromasitoma cok nadir olup, sekonder hipertansiyonun da
¢ok nadir bir nedenidir.  Cocukluk ¢aginda tami alan  feokromasitomlar  genellikle ailesel
olup, bas agnsi, yorgunluk, gogls, karin agrisi gibi 6zglin olmayan belirtiler eslik edebilir.
Metod: Eylal 2020- Subat 2022 yillari arasinda klinigimizde
feokromasitoma tanisi alan hastalarin klinik ve genetik ozellikleri sunuldu.
Bulgular: Toplam 5 hastanin (4 erkek, %80) basvuru vyasi 10t4.4 vyl (min:7.4-max:17), en sik
basvuru sikayeti bas agrisi (%60) idi. Olgu 1; direngli ates, tarti kaybi sikayetiyle basvurusunda
malignite  sliphesiyle, olgu 2; karin agrisi  tetkik amaciyla ¢ekilen batin  ultrasonografisinde
surrenal kitle saptanmasi tzerine dis merkezden yénlendirildi. Olgu 4’e gérme bulanikhgiyla basvurusunda papilédem
ve LP’de BOS basinci ylksek saptanmasi (izerine psddotiimoér serebri tanisi ile asetazolamid baslanildigi 6grenildi.
Olgu 3’lin 6zgecmisinde 3 yil 6nce dikkat eksikligi tanisi ile metilfenidat baslanildigl, soygecmisinde annesinin
surrenal kitle nedeniyle tetkik edildigi, 27 yasinda teyzenin ve 17 yasinda kuzeninin hipertansiyon nedeniyle
ani kaybedildigi ogrenildi. Tum olgularin basvuru fizik muayenesinde kan basinci yiksek saptandi. Hastalarin
hepsinde 24 saatlik idrarda normetanefrin dizeyi yliksek iken bir hastada metanefrin dizeyleri de yliksek saptandi.
Hastalara metastaz varligi arastirmak amaciyla Ga68DOTATATE PET/BT, 1123MIBG SPECT/BT ya da F18FDG PET/BT
biri cekildi. Olgu 1’de bilateral kitle saptandi. Perioperatif hazirliklari anti hipertansif tedavi (doksazosin, nifedipin,
proporonolol) ile kan basinci kontrol altina alinan hastalar elektif sartlarda opere edildi. Tum hastalarda RET,
MEN1, VHL, SDHB genlerini iceren yeni nesil dizileme analizi yapildi. Hastalarin lglinde VHL geninde heterozigot
mutasyon saptandi. RET geninde p.C634Y heterozigot mutasyon saptanan Olgu 3’e profilaktik tiroidektomi yapild.
Sonug: Cocuklarda hipertansiyonun ayirici tanisinda feokromasitoma disiiniilmeli, aile 6ykiisi sorgulanmalidir.Genetik
tani konulmasi ve aile taramasi, klinik seyri 6n gérmeye ve eslik edebilecek diger tiimorlerin erken tani ve tedavisine
olanak saglar.

Anahtar Kelimeler: hipertansiyon, feokromasitoma, slrrenal kitle

Tablo 1. Olgularin bagvuru 24 saatlik idrar metabolitleri degerleri

24 SAAT IDRAR REFERANS

S ETABOLITLER OlGU1 OLGU2 OlGU3 OLGU4 OLGUS e

METANEFRIN 87.3pg/ 605/ 3715ug/ 43.5ug/ 8925/ 54 a0 0 ron
gun gun gun gun gun

NORMETANEFRIN 8121 g/ 4472 g/ 2998 g/ 5040 g/ 10374Mg/ o cof o roin
glin glin glin glin glin
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Sekil 2. Olgu 1’in Batin MR Goriintiilemesi

Sekil 1. Olgu 3’iin Ga68DOTATATE PET/BT Goriintiilemesi
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[PS-029]
Yenidogan Doneminde Ortaya Cikan Restriktif Kardiyomiyopati

Sule Arici, Selen Karagézlu, Elif Erolu, Figen Akalin _
Marmara Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, Istanbul

Giris

Restriktif kardiyomiyopati (KMP), ventrikiler dolum kisithhg, diyastolik disfonksiyon, normal veya hafif azalmis ejeksiyon
fraksiyonu ile karakterize kalp hastaligidir. Ventrikil duvar kalhinligi normaldir. Cok cesitli hastaliklar (en yaygin olarak
amiloidoz ve sarkoidoz), radyasyon gibi tibbi tedaviler ve genetik mutasyonlar nedeni ile gelisir. Tanimlanabilir bir nedeni
olmayan hastalarda idiyopatik tip Restriktif KMP olarak adlandirilir. Cocuklarda genel olarak nadirdir, en sik 12-19 yas
(ortalamal6yas)arahigindagorilir.IntrauterindénemdeYenidogandénemindegoknadirgorilmesinedeniilesunulmustur.

Olgu

36 yasindaki annenin 5. gebeliginden 3.yasayan olarak miadinda 3470 gr agirhiginda dogan erkek bebek postnatal
muayenesinde (ifirim saptanmasi nedeniyle tarafimiza konsilte edildi. Annenin 1 abortus Oykisi mevcut, 1
tane 6 aylikken kardiyak nedenli (tanisi bilinmiyor) 6lim mevcut. Fizik muayenesinde takipnesi, tasikardisi ve
hepatomegalisi yoktu. Kardiyak muayenesinde sol 3-4. interkostal aralikta daha belirgin 3/6 sistolik Gfirimi mevcuttu.
Elektrokardiyografide p dalgalari sivri ve genis (biatriyal hipertrofi bulgusu) idi. Ekokardiyografide kalp kontraksiyonlari
iyi (ejeksiyon fraksiyonu %65), biatriyal genisleme, 6nemli derecede triklspit yetersizligi mevcuttu. Triklspit kapak
yoluyla bakilan sag ventrikll basinci 40 mmHg idi. Doku Doppler incelemesi de restriktif dolus paterni ile uyumlu
idi. Etyolojiye yonelik metabolik, genetik ve enfeksiydz tetkikleri normal olan hasta idiyopatik restriktif KMP olarak
degerlendirildi. Asemptomatik olmasi ve sistolik fonksiyonlarinin normal olmasi sebebiyle tedavi baslanmadi. Birinci ay
poliklinik kontrolliinde biatriyal dilatasyonun devam ettigi ve ventrikdl sistolik fonksiyonlarinin normal oldugu gorildi.

Tartisma/Sonug

idiyopatik RKMP, cocuklarda en nadir gériillen KMP tiiriidir. Ventrikillerin sistolik fonksiyonlari normalken, diyastolik
fonksiyonlarin bozulmasi sonucu ventrikiliin diyastol sonu basincinin yiikselmesi ve diyastol sonu volimiin azalmasi
ile karakterizedir. Hastaligin amiloidoz, sarkoidoz, skleroderma, hemokromatozis, metabolik hastaliklar, hipereozinofilik
sendrom, radyoterapi ve kemoterapi gibi bircok sebebi olabilecegi gibi idiyopatik ve ailesel olarak da gorilebilmektedir,
yenidogan doneminde bildiriimemistir. Kesin bir tedavisi yoktur. Hastaligin, tedavi edilebilir bir durum olan konstriktif
perikarditle ayirici tanisinin yapiimasi 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Restriktif kardiyomiyopati, diyastolik disfonksiyon, yenidogan

1

Ekokardiyografide dilate atriyumlar dikkati cekmektedir.
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[PS-030]
Agir santral apne ile presente olan Joubert Sendromu: olgu sunumu

Selin Ozcan?, Duygu Ozer!, Merve Selcuk?, Miriivet Cenk?, Aynur Gulieva?, Mine Kalyoncu?, Seyda Karabulut?, Neval
Metin?, Almala Pinar Ergenekon?, Ela Erdem Eralp?, Yasemin Gokdemir?, Bulent Karadag?

"Marmara  Universitesi Tip  Fakiiltesi Cocuk Saghg ve Hastaliklari Ana  Bilim Dali, istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali, istanbul

Giris- Amag: Joubert sendromu (JS), 100.000 dogumdan 1’inde goriilen otozomal resesif bir hastaliktir. Sendrom
epizodik solunum bozuklugu, anormal goéz haraketleri,vermis agenezi/hipoplazi, gelisimsel gecikme, hipotoni
bulgularindan bes tanesinin olmasi ile tanimlanmistir. Patognomonik bulgusu kraniyal manyetik rezonans (MR)’da
serebellar vermis hipoplazisi, superior serebellar pedinkil kalinlasmasi ve interpedinkiler fossa derinlesmesi sonucu
izlenen “molar dis belirtisi” dir. JS’de anormal solunum paterninin 6zellikle solunumu kontrol eden pons ve mediiller
merkezleri iceren beyin sapi tutulumunun bir sonucu oldugu dislinilmektedir.Olgumuzda yenidogan déneminden
itibaren sik apne ataklariyla tarafimiza basvuran bir JS olgusunun tani ve tedavi siirecini sunmayr amacladik.
Yontem: Hastanin klinik ve demografik verileri hasta dosyasindan elde edildi.
Olgu: Kirkikinci gestasyon haftasinda 3300 gr olarak dogan hasta, postnatal 16. saatinde morarmasi olmasi (izerine
39 giin yenidogan yogun bakim (YBU) {initesinde takip edilmis, ardindan taburculuktan 48 saat sonra tekrar morarma
sikayetiyle cocuk YBU’de 10 giin noninvaziv mekanik ventilator (NiV) ile izlenerek taburcu edilmis. Taburculuktan
5 glin sonra morarma sikayetiyle hastanemiz acil servisine basvuran olgu tetkik amaciyla yatirildi. Aile 6ykiisiinde
anne ve baba arasinda 2.dereceden akrabalik dykiisii mevcuttu ve daha 6nce JS tanisiyla kaybedilen kardes 6ykisi
olmasi nedeni ile yapilan antenatal incelemelerde JS tanisi almisti. Elektroensefalogram incelemesi normal
saptanan hastaya servis izleminde gozlerde kayma ve konviilziyon siliphesiyle levetirasetam tedavisi baslandi.
Ekokardiografisinde sol periferik pulmoner stenoz (cok hafif), patent foromen ovale disinda patoloji izlenmedi.
Hastanin gdz muayenesinde bilateral iris klobomu saptandi. Kranial MR’da molar dis belirtisi izlendi. Yapilan
polisomnografisinde apne-hipopne indeksi (AHI):19,6, santral apne indeksi (CAI):13.7 idi. Hastaya agir santral
apne tanisiyla NIV destegi baslandi. 24 saat NiV destegi alinda apneleri sebat eden hastaya 3. ayinda trakeostomi
acildi. Hastanin trakeostomi sonrasinda apneleri tekrarlamadi ve solunum destegi olmadan eve taburcu edildi.
Sonug: Santral apne ataklari JS’na mortalite ve morbidite ile dnemli 6lglde iliskilidir.

Anahtar Kelimeler: joubert sendromu, polisonografi, santral apne

147



Tip Fakiil {-""B\
E 1p Fakiiltesi e
p q___..

0 MARMARAP [ATRT KONGAESE 203

J - INISAN 2073 « ELTTE WORLD ASTA HOTEL, ISTANBUL

resiml

Resim1: kranial mr da; vermis molar dis gériiniimii

resim2

Resim2: kranial mr da ventrikiiler dilatasyon
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[PS-031]
Ulseratif Kolitin nadir Extraintestinal bulgularindan biri: PYODERMA GANGRENOZUM

Nargiz Gara Zada', Aliya Ismayilova?, Birol Oztiirk?
prof Dr Cemil Tascioglu Sehir Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, istanbul
22prof Dr Cemil Tascioglu Sehir Hastanesi Cocuk Gastroenteroloji Hepatoloji ve Beslenme Béliimii istanbul

Amag: inflamatuar  bagirsak  hastaligi(iBH)olan  ¢ocuklarin  %25-30’'unda  ekstraintestinal  semptomlar
gorilmektedir.Bu semptomlar bagirsak semptomlarinin  baslamasindan 6nce gorilebildigi gibi,beraberinde
veya sonrasinda da c¢ikabilmektedir.Ayrica bagirsak hastaliginin aktivitesiyle birlikte olabilecegi gibi,hastalik
aktivitesinden bagimsiz da seyredebilir.Ekstraintestinal tutulum en sik%5-20 ile eklem iken,bunu ikinci
sirada  cilt  tutulumu(%1-5)izler.Extraintestinal  bulgulardan  cilt  bulgulari:Eritema  Nodozum,Pyoderma
Gangrenozum ve Sweet sendromudur.Bu sunumda tedavisini diizensiz yapan ve kanl diskilama ve yizinde
derin dlserler ile basvuran ve Pyoderma Gangrenozum tanisini alan bir Ulseratif kolitli hasta sunulmustur.
Olgu: Dis merkezde sonlyildir Ulseratif Kolit tanisi almis olan ve Azathiopurin ve Mesalazin tedavisi altinda olan
hasta,lgyll 6nce tarafimiza kanli diskilama ve akut faz reaktan yiksekligi(Crp:173mg/dl,sediamantasyon:48mm/
saat,hgb:7.8g/dl) ile basvurmus; endoskopisinde Pankolit (ileum normal) saptanan hastaya infliximab(Tnf alfa
inhibitdrii)tedavisi baslanmisti.Hastanin infliksimab tedavisi ile 1yil siiresince klinik ve laboratuar parametreleri
dizelme saptandi.Son 1.5yildir takiplerine gelmeyen hasta kanl diskilama,diz ve kalca eklemlerinde agri ve yizde
yara ve ile acil birimimize basvurdu.Alinan kanlarinda crp:115mg/dl,sedimentasyon:54mm/saat,hgb:8,2g/dl olarak
bulundu.Hastanin kolonoskopisinde tiim kolon boyunca yaygin frajil mukozada psddopoliplerin oldugu kesintisiz
yuzeyel ulserler(pankolit)saptandi.Alinan biyopside kriptit,diffuze kronik inflammasyon,kript abseleri gérildi.Purtlan
cilt akintisindan génderilen kultiir steril kaldi.Paterji testi pozitif bulundu.lntravendz genis spektrumlu antibiyotiklere
ragmen ylzdeki Ulserlerin gerilemedigi goruldi.Yuzdeki purilan akintih doékiintliiden biyopsi alindi.Cilt biopsisinde
ylzeyde ortokeratoz,epidermiste belirgin akantoz,fokal sinlis formasyonu,fistll trakt alani ve nétrofilleri de iceren
inflammasyon bulgular saptandi.Hastanin yiiziindeki Glserlerin biopsi tanisi da Ulseratif Kolitin nadir extraintestinal
bulgularindan olan Pyoderma Gangrenozum ile uyumlu oldugu ispatlanarak;hastanin 1.5yildir kesmis oldugu infliksimab
tedavisi yiikleme dozuyla bastan baslatildi.infliximab tedavisinin 3.dozu(6.hafta) sonrasi hastanin kanli diskilamasi
kayboldu,Akut fazlari normale dondu,ylzindeki acik Glserlerin kapandigl ve lezyonlarin belirgin geriledigi goralda.
Sonug: Pyoderma Gangrenosum IBH olan ¢ocuklarin %1-5’inde gériilen ve hastalik aktivitesi ile siklikla korrele seyreden
ekstraintetinal hastaliktir.Genellikle eritemli pUstil veya nodil ile baslayip,pirilan akintili derin (lserlerle seyreder.
Bakteriyel kiiltiirleri steril kalir.Siklikla bacaklarda,bas-boyunda veya gévdede gézlenirTedavisi altta yatan iBH tedavisi
ile birliktedir.Oral steroidler,tacrolimus,siklosporin veya TNF alfa inhibitérleri(infliksimab,Adalimumab)ile tedavi yiiz
gildiiriicidiir.Bizim hastamizda da infliksimab tedavisi ile hastanin kanli diskilamasi diizelmis,cilt bulgulari belirgin
iyilesmistir.

Anahtar Kelimeler: Ulseratif kolit, Pyoderma Gangrenozum, infliksimab
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[PS-032]
Erken Cocukluk Déneminde interstisyel Akciger Hastaligi ile Prezente Olan Nadir Bir Olgu: Niemann Pick Tip B
Hastaligi

Duygu Ozer?, Merve Selcuk?, Miiriivvet Cenk Yanaz?, Aynur Gulieva?, Mine KaIyoncu2 Seyda Karabulut?, Neval Metin
Cakar?, Almala Pinar Ergenekon?, N|Iay Bas Ik|zoglu3 Emel Yilmaz Gumu5 Burcu Oztiirk Hismi*, Ela Erdem Eralp?,
Yasemin Gokdemir?, Bllent Karadag

1MarmaraUnlver5|teS|T|pFakuIteS| PendikEgitimveArastirmaHastanesi,CocukSagligiveHastaliklariAnaBilimDali, istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali, istanbul
3Sureyyapa§aGogusHastal|kIar|veGogusCerrah|S|EgltlmveArastlrmaHastaneS| CocukGoglsHastaliklariBilim DaI| istanbul
4Marlronalra Universitesi Tip Fakdltesi, Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Bilim Dali,
Istanbu

Giris: Niemann-Pick hastaligi (NPH), asit sfingomiyelinaz eksikligi sonucu retikiloendotelyal hiicrelerde sfingolipidlerin
biriktigi, nadir goriilen, otozomal resesif gecisli bir lipid depo hastaligidir. NPH-A hizli ilerleyici nérodejeneratif tiptir ve
hastalar siklikla bebeklik doneminde kaybedilirler. NPH-B hastalarinda ise lipid depolanmasi daha yavastir, coklu organ
tutulumugozlenebilir. Interstisyelakcigerhastaligiyavasve progresifgidislidirve dnemlibirmorbiditeve mortalitenedenidir.

Amag: Sik akciger enfeksiyonu nedeniyle Cocuk Go6glis Hastaliklari klinigine basvuran ve diger sistemik semptomlari
ortaya ¢ikmadan solunum bulgulari ile Nieman Pick hastaligi tanisi alan nadir bir vakayr sunmayi amacladi

Olgu:

5 yas kiz hasta, 2 aydir devam eden 6ksliriik, burun akintisi, eforla yorulma ve sik solunum yolu enfeksiyonu gegirme
sikayetleriyle ileri tetkik edilmesi amaciyla Cocuk Gogis Hastaliklar klinigimize sevk edildi. 1 yasina kadar sikayetsiz
seyreden hastanin 1 yasindan itibaren sik solunum yolu enfeksiyonu gegirme Oykiisii mevcuttu. Basvurusundan
onceki son 2 ayda inhale steroid ve ¢oklu antibiyotik tedavisine ragmen persiste eden 6ksiirik ve eforla yorulma
tarifliyordu. Yabanci cisim aspirasyon oykisl yoktu. Gelisme geriligi ve yagh diskilama mevcut degildi. Ebeveynler
arasinda akrabalik iliskisi yoktu. Fizik muayenesinde akciger sesleri normal, karaciger kot alti 2 cm palpable ve
dalak nonpalpable saptandi. lleri tetkik amaciyla yapilan immunglobulin degerleri, tam kan sayimi, biyokimyasal
tetkikleri, sedimentasyon hizi, PPD, ter testi ve diskida fekal elastaz normaldi. Akciger grafisinde perivaskiler
bronsial kalinlasma mevcuttu. Cekilen toraks bilgisayarli tomografi (BT) incelemesinde yaygin parankimal fibrotik
bantlar ve bronsial kalinlagmalar izlendi (Resim 1). Fleksible bronkoskopisinde anatomik yapi normal saptandi,
bronkoalveoler lavajda Gireme olmadi. Interstisyel akciger hastaligl acisindan genetik panel gonderildi. Klinik ekzom
dizileme sonucunda SMPD1 geninde homozigot patojenik mutasyon saptanan hastanin l6kosit sfingomiyelinaz
aktivitesi duslik, plazma kitotriozidaz aktivitesinin ise yilksek bulunmasi Uzerine hasta NPH-B tanisi aldi.

Sonug

:NPH-B hastaligi cocukluk ¢aginda tekrarlayan akciger enfeksiyonlari ile prezente olabilir. Interstisyel akciger
hastaliklari ayirici tanisinda mutlaka dustintlmelidir.

Anahtar Kelimeler: interstisyel Akciger Hastalig), Lipid Depo Hastaligi, Niemann Pick

resim1 resim 2
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[PS-034]
Cocukluk Caginda Nadir Goriilen Bir Akciger Hastaligi: Pulmoner Alveolar Proteinozis Olgusu

Yasemin Akgilin, Merve Selcuk, Mirivvet Cenk Yanaz, Aynur Gulieva, Mine Kalyoncu, Seyda Karabulut, Neval Metin
Cakar, Almala Pinar Ergenekon, Feyza incekdy Girgin, Ayten Ceren Bakir, Giirsu Kiyan, Ela Erdem Eralp, Yasemin Gokdemir,
Billent Karadag

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana bilim Dali,istanbul

Giris: Pulmoner alveolar proteinozis (PAP); alveollerde surfaktan birikimiyle karakterize, nadir gérilen diffiiz bir akciger
hastaligidir. Cocuklarda primer olarak siirfaktan metabolizmasindaki kalitsal bozukluklara bagh gorilmekle beraber
otoimmunite ve sekonder sebepler de etiyolojide rol oynayabilir. Siklikla 6kslriik, dispne, blylime gelisme geriligi, kilo
kaybi ve sekonder enfeksiyonlara baglh ates ile bulgu verir. Bronkoalveolar lavaj (BAL) sivisinin bulanik, sit renginde
olmasi ve radyolojik incelemelerde buzlu cam dansiteli alanlar, septal kalinlasma ve kaldirim tasi gorinima tipiktir.
Amag: Yenidogan déneminden itibaren sik alt solunum yolu enfeksiyonu gecirme
sikayeti ile  basvuran  bir PAP  olgusunun tani ve tedavi slUrecini sunmayl  amagladik.
Yontem: Hastanin klinik, demografik bilgileri ve laboratuvar verileri hasta dosyasindan elde edildi.
Olgu: Uc¢ yas 9 aylik erkek hasta, yenidogan ddneminden itibaren sik alt solunum yolu enfeksiyonu gecirme
sikayeti ile basvurdugu dis merkezden ileri tetkik amaciyla tarafimiza yonlendirildi. Akciger grafisinde yaygin
bilateral infiltrasyonu olan hastanin oda havasinda saturasyonu %89 idi (Figure 1). Hasta IV antibiyoterapi ve
oksijen destegi verilmek ve ileri tetkik edilmek icin interne edildi. Hasta yagh diskilama tariflemiyordu. Ter testi
normal aralikta olan hastada immun yetmezlik saptanmadi. Hastanin genis spektrumlu antibiyotik ve steroid
tedavisi ile oksijen ihtiyaci gerilemedi. Toraks bilgisayarli tomografide bilateral fibrotik degisiklikler,interlobiler
septalarda kalinlasma ve bilateral buzlu cam gorinimi saptandi. Fleksibl bronkoskopi ile 6rnekleme yapilan
hastanin bronkoalveoler lavaj sivisinin goériinimi bulanik, siit rengindeydi. Histokimyasal boyamada PAS boyasi
ile eozinofilik materyal pozitif boyandi ve hasta PAP tanisi aldi. Takipte rigid bronkoskopi ile lavaj tedavisi uygulandi.
Sonug: PAP hastaligi, sik alt solunum yolu enfeksiyonu gecirme 6ykisi olan, antibiyotik tedavisine yanitsiz vakalarda,
diffiz radyolojik bulgular varliginda ayirici tanida disinilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Pulmoner AlveolarProteinozis, Siirfaktan, Oksiiriik

Figure 1: Bagvuru anindaki PA akciger grafisi

Basvuru Anindaki PA Akciger Grdfisi
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Figure 2: Lavaj 6ncesi Akciger BT goériintiisii kesiti
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[PS-036]
Cilt bulgulari ile prezente olan nadir bir metabolik hastalik fukosidoz

Harun Furkan Yilmaz!, Emine Geng?, Emel Yilmaz Glimus?, Burcu Karakayali}, Hamza Polat*, Bilge Sahin Akkale®, Esra
Biberoglu Ceviké, Eda Almus’, Giilten Oztiirk?, Pinar Ata*, Engin Tutar®, Burcu Oztiirk Hismi2

Marmara Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, istanbul

?Marmara Universitesi Cocuk Saglig ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Metabolizma Bilim Dali, istanbul
3Marmara Universitesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Néroloji Bilim Dali, istanbul

“Marmara Universitesi Tibbi Genetik Ana Bilim Dali, istanbul

SMarmara Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Gastroenteroloji ve Hepatoloji Bilim Dall,
istanbul

®Marmara Universitesi Goz Hastaliklari Ana Bilim Dali, istanbul

’Marmara Universitesi Radyoloji Ana Bilim Dall, istanbul

Amag: Fukosidoz, “FUCA1” mutasyonlarisonucu a-L-fukosidaz eksikliginedeniyle ortaya ¢cikan nérodejeneratifbir lizozomal
depo hastaligidir. Kaba ylz, biyime geriligi, tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlari, dizostozis multipleks gibi lizozomal
depo hastaliklarinin ortak bulgulariyaninda anjiokeratoma corporis diffusum ve gbzde vaskiiler tortiosite ayirici 6zelligidir.
Serebral palsi(CP) tanisi ile izlenirken néromotor regresyon baslamasiyla fukosidoz tanisi alan bir olguyu sunuyoruz.
Olgu: Antenatal fetal hareketlerin azhgi, neonatal solunum sikintisi ve hiperbilirubinemi nedeniyle yenidogan yogun
bakimda 12 giin izlenen hastada 3 aylikken sag ekstremitelerinde hareket kisitliligi, 7 aylikken orta derece bilateral
sensorindral isitme kaybi(SNiK) nedenli isitme cihazi ihtiyaci, 6 ay-1 yas arasinda tekrarlayan pnémoni éykiisii olan hasta
1 yasinda lateralizasyon bulgulari fark edilerek CP tanisi almis. 2 yasinda desteksiz oturabilen, kasik tutabilen ve yirutecle
ylrlyebilen hastanin 2 yasindan sonra nérogelisimsel kazanimlari durmus, 3 yasinda néromotor regresyon ve jeneralize
tonik nobet baslamis. Hasta 4 yasina geldiginde biberon tutamaz, destekli oturamaz hale gelmis. Beyin MR’da bilateral
periventrikiler-supraventrikiilerbeyazcevherdeveinternalkapsiildesinyaldegisiklikleriolanhastayahepatosplenomegali,
néromotor regresyon, SNiK bulgulariyla nérodejeneratif lizozomal hastaliklar agisindan lizozomal enzim taramasiyapilmis.
o-L-fukosidaz:0.82umol/I/st(N:50-250umol/I/st) saptanarak 4,5 yasinda Fukosidoz tanisi alan hastada 5.5 yasinda
norojenik mesane, 6.5 yasinda yutma disfonksiyonu eklenmis. Klinigimize 8 yasinda basvurdugunda hemipleji, hipotoni,
spastisite, eklem kontraktirleri, hepatosplenomegali, anjiokeratoma corporis diffusum ve sol gbzde tortiosite artisi, sag
goz periferinde yeryer pigment epitel hipertrofilerimevcuttu. FUCA1 compund heterozigot mutasyonu saptanarak genetik
konfirmasyonu saglandi. Hasta norolojik olarak progrese oldugu icin hematopoetik kdk hiicre nakline yonlendirilemedi.

Sonug:

e Erken baslangicl SNiK ayirici tanisinda fukosidoz akilda tutulmalidir

¢ Spastisite, santral hipotonisite, neonatal solunum sikintisi ve NICU yatis 6ykiist nedeniyle CP tanisiyla izlenen
hastalarda norolojik ya da radyolojik olarak progresyon goriilmesi nérodejeneratif hastaliklari akla getirmelidir

¢ CP klinigi ya da lizozomal hastalik fenotipi(HSM, kabayiiz..) ile ayirici tani yapilan hastalarda detayli fizik muayene
yapilip 6zellikle genital yerlesimi seven anjiokeratom ya da gozde vaskiiler tortiosite olmasi fukosidoz icin ipucu olabilir.

Anahtar Kelimeler: Anjiokeratoma corporis difftusum, Fukosidoz, Lizozomal depo hastaliklari, N6romotor regreyon
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anjiokeratoma corporis diffusum:

hastalarin %51 bulunmaktadir. Papiller dermis icindeki anjiyokeratomlar, icinde eritrosit bulduran endotelyum
tarafindan sinirlanan proliferatif ektazik kan damarlaridir.

Retinal vaskiiler tortiosite:

Hastalarin %54’(linde gériilmektedir.
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[PS-037]
Takiplerinde hidrosefali gelisen ohtahara sendromlu hasta: olgu sunumu

Suat Demir, Firat Demir, Fikret Baskan
Saglik Bilimleri Universitesi, Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi Anabilim Dali, istanbul,
Turkiye

Giris: Ohtahara sendromu (erken infantil epileptik ensefalopati), hayatin ilk aylarinda siklikla yenidogan déneminde
ortaya ¢lkan ve sik tekrarlayan tonik nobetlerle kendini gosteren nadir goriilen epileptik ensefalopatidir. Spazmlar
hem uyku hem de uyaniklik déneminde olusmakta ve glnlik nobet sikhg 10-300 arasinda degismektedir.
En onemli interiktal elektroensefalografi(EEG) bulgusu, uyku ve wuyaniklikta ortaya cikan borst-siipresyon
paternidir. Hastaligin prognozu kotl olup vakalarin doértte biri ilk iki yilda kaybedilmektedir. Yasayan vakalarda
nobetlerin sikligl giderek azalsa da agir derecede mental ve motor yikim meydana gelmektedir. Burada
yenidogan doneminde ohtahara sendromu tanisi alan ve izleminde hidrosefali gelisen bir olgu sunulmaktadir.

Olgu: 3 ayhk erkek hasta, 6n fontanel gerginligi nedeniyle takipli oldugu ¢ocuk nérolojisi tarafindan yonlendirildi.
Ozgecmisinde, anne-baba akraba, hipotiroidili 38 yas annenin dérdiincii gebeliginden 38+5 gebelik haftasinda
C/S yolla 8-9 apgar skoru ile dogan hasta, postnatal 24-48. saatlerinde tekrarlayan, uzun sireli kasilmalari
nedeniyle on yedi giin yenidogan yogun bakim vyatis Oykisli mevcuttu. EEG’sinde borst-supresyon paterni
ile birlikte desenkronizasyon gosteren tonik spazmlar saptanmasiyla ohtahara sendromu tanisi aldi. Fizik
muayenesinde 4100 g (<%3 p) bas cevresi 41.2 cm (%50-75 p) ve On fontaneli gergindi. Diger sistem muayene
bulgulari normaldi. Olgumuzda hidrosefali saptanmasi (zerine ventrikilo-peritoneal sant cerrahisi uygulandi.

Sonug: Olgumuz 1 aylik iken bilgisayarli beyin tomografisinde(BBT) bifrontal indeks %37.1, ayni kesit BBT'de frontalde
parankim kalinhgi(fpk) 20 mm iken, 3 ayhk oldugunda BBT’de bifrontal indeks %73, fpk 11.96 mm 6l¢ildi. Sant cerrahisi
sonrasi 1. ay kontrol BBT’de bifrontal indeks %70, fpk 12.06 mm olarak 6l¢uldii. Postoperatif donemde antiepileptik
tedaviyedevam edenolgumuzdanébetlerindurdugu gézlendi. Ohtaharasendromu nadir goriilen epileptik ensefalopatidir
ve siklikla beyin anomalileri eglik eder. Hastalarin bas cevresi ve fontanel muayene takibi yapilmali, hidrosefali agisindan
yakin takip edilmelidir. Prognozu kot olan bu hastalarda hidrosefali tedavisi hastalarin surveyine katki saglayacagini
dusliinmekteyiz. Olgumuz postoperatif 2. ayinda olup tarafimizca takip edilmeye devam edilmektedir.

Anahtar Kelimeler: hidrosefali, ohtahara sendromu, pediatrik néroloji, pediatrik norosirurji, ventrikilo-peritoneal sant
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Olgumuz 1 ayhk iken, Bilgisayarl beyin tomografisi, axial kesitte, bifrontal indeks %37.1, frontal parankim kalinligi 20
mm ve evans skoru %33.7 olarak él¢iildii.

Sekil 2

Olgumuz 3 aylik iken, Bilgisayarl beyin tomogrdfisi, axial kesitte, lateral ventrikiillerin olduk¢a genisledigi ve parankim
boyutunun kiigildigii gériilmektedir. Bifrontal indeks %73, frontal parankim kalinligi 11.96 ve evans skoru %63.3
olarak él¢iildii.

“w
)
=
w

Postoperatif 1. ayda, Bilgisayarl beyin tomografisi, axial kesitte, bifrontal indeks %70, frontal parankim kalinlig1 12.06
ve evans skoru %59.8 olarak 6l¢iildii.
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[PS-040]
K Vitamini Profilaksisinin Onemi intrakranial Kanama ile Sonuglanan Bir Olgu

Abdurrahman Zarif Gliney, Selguk Uzuner
Bezmialem Vakif Universitesi

Amag:

Yenidoganin hemorajik hastaligi; K vitamini bagimli pihtilasma faktorlerindeki eksiklik nedeniyle olusan ve kanamalar
ile seyreden klinik tablodur. Erken (0-24 saatlerde), klasik (2-7. glinlerde), ge¢ baslayan (1-6. aylarda) tipleri mevcuttur.
Bu yazida, ailesi tarafindan dogum sonrasi K vitamini proflaksisine izin verilmedigi icin intrakranial kanamasi olan st
cocugu olgusu sunulmustur.

Olgu:

32 giinlik erkek bebek, 2 gindir olan uykuya meyil, emmede azalma, kusma, sarilik sikdyetleriyle basvurdu.
G1P1A0Y1 anneden 40.gebelik haftasinda, 3190 gr, normal spontan dogum ile diinyaya gelmis. Dogum sonrasinda
hepatit B asisi ve K vitamini ailenin talebi lGzerine uygulanmamis. Yalniz anne siti ile beslenmis. Fizik muayenesinde
saptanan patolojik bulgular; genel durumu kétd, cilt soluk ve ikterik, dékiinti yok. Viicut sicakhgr 36,9 C°, KTA 165/
dk, TA: 78/48 mmHg. Boy 55cm, bas cevresi 37,5 cm, tarti 4100 gr. Uykuya meyilli, YDR hiperaktif, uyandinldiginda
tiz sesli aglamasi mevcut. Fontanel asiri derecede gergin ve bombe. Tetkiklerinde; WBC 3400, HGB 11, HCT 30, PLT
613000. CRP <0.02, PRC negatif. PT, aPTT ve INR asiri ylksek oldugundan okunamadi. Uygulanan K vitamini ve TDP’nin
ardindan alinan kontrol tetkiklerinde INR:1.27 aPTT:72.4 PT:16 olarak saptandi. Kranial gorintilemede lateral ve 3.
ventrikiller belirgin dilate ve lateral ventrikil atriya diizeyinde intraventrikiler kanamaya bagli hiperdens goriniimler
ve interhemisferik diizeyde SAK ile uyumlu hiperdens gériiniim izlendi. 4. ventrikil hafif dilate saptandi. intrakranial
kanama nedeniyle Beyin Cerrahisi tarafindan acil olarak EVD takildi. Ardindan ¢ocuk yogun bakim initesinde takibe alindi.

Sonug:

Yenidoganin ge¢ hemorajik hastaligi 4-10/10.000 sikhginda gorulur. Buytk oranda inrakranial kanama seklinde ortaya
¢tkan mortalite ve morbiditesi ¢ok yliksek bir hastaliktir. Hemorajik hastaligi dnlemek igin tiim diinyada ve Ulkemizde
her yenidogan bebege K vitamini proflaksisi rutin olarak yapilmaktadir. Son zamanlarda asi karsithgina paralel olarak
K vitamini proflaksisini de reddeden aile sayilarinda anlamli derecede artis mevcuttur. Bu olgu, potansiyel olarak
blylmekte olan bir halk saghgi sorununa dikkat cekmek icin sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: K Vitamini, Yenidoganin Hemorajik Hastaligi, Asi karsithgi, intrakranial Kanama
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[PS-041]
Kardiyak Tamponad ile Bagvuran CHAPLE Hastaligi Olgusu

Kevser Nur Yalciner?, Sule Arici?2, Emel Eksi Alp3, Elif Erolu?, Salim Can?, Bilge Sahin Akkelle®, Engin Tutar®, Ahmet
Oguzhan Ozen*, Figen Akalin?

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, istanbul

?Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, istanbul

3Marmara Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Acil Bilim Dal, istanbul

*Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Allerji ve immunoloji Bilim Dali, istanbul

SMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, istanbul

Giris: CHAPLE hastaligi kaltsal CD55 eksikligine bagli protein kaybettiren enteropati (PKE) hastahgidir.
Kompleman aracih endotel hasari, tromboembolik olaylar ve hipoalbuminemiyle iliskili UGclinci bosluga
sivi ekstravazasyonu kardiyak bozukluklara yol acabilmektedir. Perikardiyal tamponad saptanarak acil
perikardiyosentez yapilan bir olgu nedeniyle CHAPLE hastaliginin atipik akut prezentasyonu sunulmustur.

Olgu: Sekiz yasinda erkek hasta, son bir aydir karinda sislik, géz cevresinde 6dem nedeniyle basvurdu. Fizik incelemede
akciger bazalinde solunum sesleri azalmig ve kalp sesleri derinden geliyordu. Hepatomegalisi ve asiti mevcuttu. Pretibial
gode birakan 6dem ve bufissiir 6dem saptandi. Akciger grafisinde kardiyotorasik indeksi 0.60 bulundu ve cadir kalp
gorinimd ile plevral eflizyon mevcuttu. Elektrokardiyografide diisiik QRS voltaji ve V5-V6'da T negatifligi vardi. Batin
bilgisayarli tomografi (BT) anjiyografi incelemesinde sag hepatik ven kapali ve portal ven trombozeydi. Ekokardiyografik
incelemesinde sag ventrikiil komsulugunda 14 mm, sol ventrikiil komsulugunda 10 mm o6lgllen perikardiyal sivi ve
onemli trikUspit yetersizligi saptandi. Laboratuvar incelemesinde hipoalbuminemi (2,1 g/dl) saptanan olguda proteinuri
ya da karaciger sentez problemi saptanmadi. Hastaya albumin inflizyonu verildi ancak hipotansiyon (82/68 mmHg),
takipne ve tasikardisi gelisti. Ekokardiyografide perikardiyal sivida artis ve sag atriyumun diyastolik kollapsi saptandi.
Tamponad disinilen hastaya perikardiyosentez uygulandi ve 650 mL transuda karakterinde sivi bosaltildi. Kiltiiriinde
Ureme olmadi. Perikardiyosentez sonrasi hastanin vital bulgulari stabil seyretti, aralikli albimin replasmani replasmani
gereksinimi oldu. Oykiide tekrarlayici hipoalbuminemi ve ishal ataklari olmasi nedeniyle PKE ve etiyolojide CHAPLE
hastaligi distiniildii. CD55 ekspresyonu diisiik bulunmasi ile tani dogrulandi. C5-inhibitor tedavi (eculizumab) baslandi.
Tedavi sonrasi hipoalbuminemi, perikardiyal eflizyon ve asiti kaybolan hasta semptomsuz olarak izlenmektedir.

Sonug: Protein kaybettirici enteropati perikardiyal effiizyon ve tamponad gibi hayati tehdit eden komplikasyonlara neden
olabilir, etiyolojisinde CHAPLE Hastaligi diistintlmeli ve arastiriimalidir. Uygun kompleman inhibitor tedavi ile hastanin

prognozunda 6nemli iyilesme saglanabilir.

Anahtar Kelimeler: Hipoalbuminemi, Kardiyak Tamponad, Protein Kaybettiren Enteropati
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Resim-1

Akcidger grafisinde kardiyomegali

Resim-2

Kalbi cepecevre saran, sag ventrikiile basi yapan, en kalin yerinde 25 mm olan perikardiyal efiizyon
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[PS-042]
Progresif familyal intrahepatik kolestaz: nasil bagvurur? nasil seyreder?

Gizem Sengdl', Bilge Sahin Akkelle?, Engin Tutar?, Deniz Ertem?
Marmara Unlver5|te5| Tip Fakulte5| Cocuk Sagllgl ve Hastaliklari A.B.D., istanbul _
2Marmara Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Gastroenteroloji,Hepatoloji ve Beslenme B.D., istanbul

Amac: Progresif familyal intrahepatik kolestaz (PFIC), kronik kolestaz tablosuyla seyreden ve genellikle ilk dekatta
siroza ilerleyen heterojen bir hastalik grubudur. Otozomal resesif gecisli olup, prevelans 1/50.000-1/100.000
arasinda bildirilmektedir. Safra liretim ve atthmindaki bozuklukla karakterize hastalikta ekstrahepatik bulgular da
gorilebilmektedir. Calismamizda PFIC tanisiyla takip edilen olgularimizin 6zelliklerinin degerlendirilmesi hedeflenmistir.
Gereg-Yontem: Klinigimizde 2015-2022 yillari arasinda PFIC tanisi ile takip edilen 1-18 yas arasi olgularin dosya verileri
gbzden gegirildi. Hastalarin demografik 6zellikleri, basvurudakiklinik ve laboratuvar bulgulari, takip verileri degerlendirildi
Bulgular: Calismaya dahil edilen 16 hastanin tanidaki yas ortalamasi 168 (2-60) aydi ve hastalarin %56.2’si kizdi.
Hastalarin %75’inin ebeveynleri arasinda akraba evliligi (AE) mevcuttu. Hastalarin %25’ine, ailede indeks vaka olmasi
nedeniyle yapilan tarama sonucu tani koyulmustu. Hastalarin en sik basvuru nedenleri sarilik (%85), karin sisligi
(%75) ve kasinti (%60) idi. Stit cocuklugu déneminde tani alan 1 hasta viicutta morluklarla basvurmustu. Hastalarda
en sik gorilen ekstrahepatik bulgular dis-dis eti problemleri (%18.7) ve ¢omak parmakti (%18.7). Genetik analizle
10 hasta (%62.5) PFIC 3, 4 hasta PFIC 2, 1 hasta PFIC 1 ve 1 hasta PFIC 4 tanisi almisti. PFIC 3 tanili olgularimizdan
birinde agir rikets tablosuna sekonder femur saft kirigi saptandi. PFIC 1 tanili hastamizda hepatik bulgulara ilave ishal
ve pankreatik enzim yiksekligi gbzlendi. PFIC 4 tanili olgumuzda ise kronik akciger hastaligl ve hidrosefali saptandi.
Takipte, 1 hastaya biliyer diversiyon, 5 hastaya karaciger nakli yapildi ve bunlardan biri nakil sonrasi kaybedildi..
Erken donemde siroz ve komplikasyonlari gelisen 2 hasta, canli verici uygunsuzlugu nedeniyle kadavra nakli
beklemekteyken kaybedildi. Hastalarimizdan 9’u karaciger nakli adayi olarak destek tedavisi altinda hala izlenmektedir.
Sonug: PFIC kohortumuzda saptanan gok ylksek akraba evliligi orani, genetik gegisli bu hastalik sikliginin, tGlkemizde
diinyada bildirilenden daha yliksek olabilecegini dislindiirmustir. Karaciger disi farkh klinik tablolarla da bulgu veren,
ciddi morbidite/mortalite nedeni olabilen PFIC ile ilgili farkindaligin artmasi, indeks vakalarda taramayla erken tani
konulabilmesi olasi komplikasyonlarin dnlenmesi agisindan 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Genetik, Kolestaz

TABLO 1: BASVURU BULGULARI

SARILIK ¥85
KARIN 5I5LIGI W75
KASINTI %60
CILTTE EKIMOZ n=1
EXTRAHEPATIK . Dis-dis eti problemleri : %18,7
BULGULAR . Comak parmak: %18,7
. Rikets{fermur saft kingi): n=1
. Pankreatik enzim
ylksekligi:n=1
« Ishal:n=1
. Hidrosefali: n=1

GRAFIK 1: PFIC ALT TiPLERI
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[PS-043]
Liziniirik protein intoleransi tanili hastalarimiz: tek merkez deneyimi

Ahmet Omer Altan?, Emel Yilmaz Giimiis?, Emine Geng?, Burcu Oztiirk Hismi?
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali
?Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Bilim Dali

Giris: Lizinlirik protein intoleransi (LPl); katyonik aminoasitlerin transport bozukluguna bagh gorilen
multisistem tutulumuyla giden kalitsal bir metabolik hastaliktir. ilk semptom genellikle, ek gida dénemiyle
baslayan kusma ataklandir. Akut hiperamonyemi atagiyla prezente olabilecegi gibi kronik diger sistem
tutulumlart da gorilebilir. Hepatosplenomegali, blylime-gelisme geriligi, hipotoni, osteoporoz, interstisyel
akciger hastaligl, hemofagositik lenfohistiyositoz, renal tlbiler hasar gorilebilen diger bulgulardir.

Amag: Biz burada, klinigimizde takip edilen 5 LPI tanili hastanin dosyalarini retrospektif olarak inceleyerek bu hastaliga
dikkat cekmeyi amacladik.

Bulgular: Hastalarin 4G (%80) erkekti. Rutin yapilan kan tetkiki sirasinda hipertrigliseridemisi saptanmasi Uzerine
tarafimiza refere edilen hasta disinda hepsinin ilk basvuru sebebi ek gida doneminde baslayan kusma ataklariydi.
Semptomatik olan bu 4 hastanin tani konulana kadar olan takibinde; 3 hastada biylme geriligi, 2 hastada gelisme
geriligi, 3 hastada splenomegali ve hepsinde hepatomegali tespit edildi. Asemptomatik hastanin basvuru aninda
hepatosplenomegalisi tespit edildi. 1 (%20) hastada akut ensefalopati klinigi gelismesi Uzerine hiperamonyemi
tespit edilirken, diger 4 (%80) hastanin ilimli amonyak yiksekligi mevcuttu. 1 (%20) hasta ileri genetik inceleme ile
tani alirken, diger 4 (%80) hastanin tanisi plazma ve eszamanl idrar aminoasitleri ile konuldu. Hastalarin hepsinin
SLC7A7 geninde patolojik varyantlar tespit edildi. 2 (%40) hastanin izlemde karaciger fibrozisi ve interstisyel akciger
hastaligi gelisti. Hastalarin tamamina tani sonrasi protein kisith diyet baslandi. Ayrica sodyum benzoat tedavisi;
sitrlilin, karnitin ve lizin destegi baslandi. Hastalarin tedavi altinda amonyak seviyeleri normal aralikta seyretti.

Sonug¢: Kusma, bilylime gelisme geriligi, hepatosplenomegali gibi pediatri pratiginde karsimiza ¢ok sik ¢ikan bu
semptomlar nadir bir kalitsal hastaligin ilk bulgusu olabilir. A¢iklanamayan kusma ve her tiirlii nérolojik bulguda
amonyak unutulmamasi gereken bir tetkiktir. Hiperamonyemi ayirici tanisinda olan LPI igin, plazma ve eszamanli idrar
aminoasitleri tani koydurucudur.

Anahtar Kelimeler: hiperamonyemi, lizinurik protein intoleransi, idrar aminoasitleri
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[PS-044]
influenza A virus Enfeksiyonunda Renal Komplikasyonlar: Akut Glomeriilonefrit Olgusu

Vedat Akkurt?, Ozde Nisa Tiirkkan?, Neslihan Cicek?, Sercin Giiven?, Nurdan Yildiz?, ibrahim Gékge?, Harika Alpay?
Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Saglig Ve Hastaliklari Anabilim Dali
?Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk
Saghg Ve Hastaliklari Anabilim DaliHastanesi Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari Anabilim Dal

Amag: influenza A virus enfeksiyonunda bobrek komplikasyonlari nadir goériliir ancak hastanin morbiditesi
ve mortalitesini etkilemesi agisindan oOnemlidir. Bobrek komplikasyonlari arasinda akut bobrek hasari,
akut glomerilonefrit, hemolitik Gremik sendrom, akut tlbUlointerstisyel nefrit, Goodpasture’s sendromu,
rabdomiyoliz bulunur. Bu bildiride influenza A virus enfeksiyonu sonrasi akut glomerilonefrit gelisen br olgu
sunularak sik goriilen influenza A virus enfeksiyonlarinin bobrek komplikasyonlarinin tartisiimasi amaglandi
Olgu: Oncesinde bilinen bir hastaligi olmayan 8 yasindaki kiz hasta iki giin énce baglayan kanli idrar, 6dem, ates
sikayetleri ile basvurdu. Oykiisiinde bes giin 6nce ates, burun akintisi ve 6ksiiriik basladigi ve oral amoksisilin/klavulanik
asit tedavisi baslandig1 6grenildi. Fizik muayenesinde pretibial 6demi mevcuttu, diger sistem muayeneleri dogaldi, kan
basinci:137/97 olup 95p iizerindeydi. idrarin makroskopik gériiniimii kahverengi renkteydi. Tam idrar analizinde 3+ her
alanda 649 eritrosit gériildi. idrarin mikroskobik incelemesinde her alanda yaygin dismorfik eritrositler ve eritrosit
silendirleri goruldi. Laboratuvar incelemelerinde serum kreatinin: 2.56 mg/d|, fosfor: 6.3mg/dl urik asit: 16mg/
dl, C3 dizeyi disiik C4 normal saptandi. Antinlkleer antikor ve anti-dsDNA negatif, ASO normal sinirlardaydi. Viral
nazofarengeal slrlintl 6rneginde Influenza A pozitif bulundu. Yatirilarak takibe alinan hastaya furosemid, allopurinol ve
fosfor diistrici tedaviler baslandi. Hastanin bogaz kiiltiiriinde ve idrar kiltiriinde patojen bakteri Gremedi. Takibinde
hastanin serum kreatinin degeri 3.93 mg/d| diizeyine kadar ytkseldi, idrarda protein atilimi 46 mg/m2/saat saptandi.
Basvurusunun 5. glinlinden itibaren hipertansiyonu ve laboratuvar degerleri spontan gerilemeye basladi. Semptomlarin
baslamasindan yaklasik 2 hafta sonra hastanin serum kreatinin dizeyleri 0.4 mg/dl diizeyinde izlendi, 6demi geriledi ve
kan basinci normal degerlerine indi. Hastanin mevcut tedavileri kesilerek cocuk nefrolojisi polikliniginde izleme alind..
Sonug: Postenfeksiyoz AGN ¢ocukluk ¢caginda en sik akut bébrek yetmezligi tablosunun sebeplerinden biridir. Cogunlukla
bakteriyel enfeksiyonlar sonrasi gelistigi bilinmekle birlikte AGN ve akut bobrek yetersizligi ile basvuran hastalarda ayirici
tanida influenza A viris enfeksiyonlari da akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Akut Glomerulonefrit, Influenza, makroskopik hematdri

Grafik: Laboratuvar Degerlerinin Seyri

Grafik: Laboratuvar Degerlerinin Sayri
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[PS-046]
Akut lenfoblastik I6semi (ALL) hastasinda masif hemoptiziye yol a¢an invaziv pulmoner aspergillosis olgusu

Muhammet Terzioglu?, Orkun Ding?, Rabia Emel Senay?, Ahmet Kog¢?, Sevgi Aslan3, Merve Selcuk®, Eda Kepenekli,
Almala Pinar Ergenekon’ )

Marmara Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Istanbul

?Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji-Onkoloji Bilim Dali, istanbul

3SMarmara Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Bilim Dali, istanbu'l

4Marmara Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Gogus Hastaliklari Bilim Dali, Istanbul

Amag: invaziv Pulmoner Aspergilloz (IPA), bagisikligi baskilanmig hastalarda dnemli bir morbidite ve mortalite nedeniolup,
teshis ve tedavisi oldukea glic bir hastaliktir.Bu olguda ALL tanisiile takip edilen hastada gelisen IPA’yiincelemeyiamacladik.
Olgu: Ozgecmisinde ve laboratuvar tetkiklerinde immunyetmezlik distndirecek bir bulgusu ve/veya semptomu
olmayan 3 yasindaki kiz hasta, indiksiyon tedavisinin 15. Glniinde servisimize febril nétropeni tanisiyla yatirildi.
Tedavisine ampirik antibiyoterapi ile baslanan hasta; tedavisinin 7. gliniinde ates, solunum zorlugu sikayeti ile yapilan
toraks bilgisayarli tomografisinde bilateral yaygin infiltrasyonlar, cok sayida pulmoner nodiller saptanmasi Uzerine
akcigerde mantar enfeksiyonu sliphesiyle tedavisine ampirik olarak lipozomal amfoterisin-B (AMP-B) eklendi. AMP-B’ye
klinik olarak yanit alinamamasi lizerine 8 gilin sonra tedaviye vorikonazol eklendi. Ikili antifungal tedaviye ragmen klinik
olarak dlizelmeyen hastaya tedavisinin 20. giiniinde rijid bronkoskopi yapildi. Bronkoalveolar lavaj (BAL) kiilttrlerinde
Ureme saptanamadi. BAL 6érneklerinde Aspergillus fumigatus ve Aspergillus flavus PCR (polymerase chain reaction)
pozitifligi saptandi. Serum vorikonazol dizeyi tedavinin 19.gliniinde terapotik aralikta saptandi. Antifungal tedavinin
30. Guniinde masif hemoptizisi oldu. Intravenoz yol ile traneksamik asit, solunum yolu ile adrenalin verildi, kanama
durduruldu. Pulmoner anjiografisinde sol bronsial arterin sol ana bronsa basi yapan fungus topunun iginde seyrettigi
saptandi. Bunun Uzerine hemoptizinin tekrarlamasi durumunda mortal seyredeceginden 6tiirli arterial embolizasyon
acisindan degerlendirildi ancak teknik sebeplerden o6tiirl islem gerceklestirilemedi. Tam kan sayiminda platelet degeri
100 000/ul ve koagulasyon parametreleri yasa gére normal aralikta tutuldu. Antifungal tedavinin 45. gliniinde tekrardan
hemoptizisi oldu. Embolizasyon ag¢isindan tekrar degerlendirildi, ancak teknik sebeplerden 6tiri gerceklestirilemedi.
Hastanin hemoptizisi bir daha tekrarlamadi. Klinik ve radyolojik olarak bulgularinda da regresyon olan hasta, tedavisinin
85. gilinlinde oda havasinda ikili antifungal tedavi ve BPAP (Bi-level Positive Airway Pressure) ile takip ediliyor.
Sonug: ALL tanili hastalarda kemoterapiye bagl gelisen sekonder immin yetmezlik nedeniyle IPA icin riskli grupta
ver almaktadir.IPA olgularinda, masif hemoptizi olmasi durumunda bu hastalarin mortal seyrettigi bilinmektedir. Bu
hastalarin multidisipliner yaklasimla takip ve tedavisi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: aspergillosis, hemoptizi, |6semi

Bilgisayarli Tomografi goriintiisii

Hemoptizi sonrasi BT (bilgisayarli tomografi) gériintiisii
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[PS-047]
Enerji Metabolizmasinda Hayati Onem Tasiyan Karnitin ve Primer Karnitin Eksikligi Hasta Deneyimleri

Dilber Betiil Bestil, Emine Geng
Marmara Universitesi

Giris:

Enerji Uretimi icin hayati 6nem tasiyan uzun zincirli yag asitlerinin beta-oksidasyonu mitokondride gergeklesir.
Karnitin ise; uzun zincirli yag asitlerinin sitozolden mitokondriye tasinmasi icin gerekli bir molekildir.
Primer karnitin eksikligi otozomal resesif olarak kaltilir ve karnitin tasiyici organik katyon tasiyici-2(OCTN-2),
SLC22A5" teki kusurla ortaya c¢ikar.Karnitin doglslndeki bilesenlerin, beta oksidasyonunun eksikligine
sebep olur. Eksikliginde ortaya cikabilecek semptomlara kardiyomiyopati, aritmi, akut miyokardit, karaciger
yetmezligi, hepatik ensefalopati,hipoketotik hipoglisemi, rabdomyoliz,erken vyasta, ani bebek o6limi
ornek verilebilirBunun yaninda erken teshis konularak Karnitin replasmani ile saghkli bir hayat yasayabilir.

Olgu:

Bulgularini klinigimizde izledigimiz 5 hastanin biri merkezimizde tani almis olup digerleri devir alinmistir.Glincel
yaslari ED*1yas-EB*4 yas-ED*5 yas -MHA*9 yas -BK*10yas arasinda olan hastalarimizin tanidaki yaslari ED* 6 ay -
EB* 4 yas - ED* 5 yas - MHA* 6 ay — BK* 8 yas idi. Basvuru sikayetleri: ED* tart kaybi, kilo alamama, kusma; EB*
hipoglisemi, rabdomiyoliz,akut miyokardit; ED*kardes taramasi; MHA*hipoglisemi,nébet; BK* kalp yetmezligi idi
Basvuruda patolojik muayene bulgulari ED* persentil kaybi; EB* 2/6 sistolik Gftiriim, dtr hiperaktif, bilin kaybi
ED*normal, BK*hepatomegali, bilateral klonus+ alt ekstremite gode birakan 06dem,dilate kardiyomyopati
Metabolik tetkiklerde CO ¢ok duslik saptanan hastalar genetik ile de konfirme edilip tani almistir

Sonug:

Primer Karnitin Eksikligi stirekli replasman ile saglkli bir birey gibi bir yasam sansi sunmasina ragmen baslangic yasi ve
semptomlari degiskenlik gostermektedir ve llkemizde yenidogan tarama programina dahil degildir. Ulusal tarama ile
tani alma sanslari olmayan bu hastalik grubu icin,kilo alamama,halsizlik,gli¢cstizliik gibi genel semptomlar, CK yiiksekligi,
Kardiyomyopati,myokardit atagi,hipoglisemi, nébet gibi semptomlarla gelen hastalarda ayirici tanida mutlaka yer almal
ve Tandem mass bakilarak tetkik edilmelidir.Ayrica tedavide karnitin ve diyet (sik beslenme yiiksek proteinli ve egzersiz
oncesi extra kalori alimi) ile cO dizeyleri artan kas gli¢slzliglu toparlayan hastalarda kardiyak bulgularda iyilesme
olmustur fakat norolojik sekeli olan hastanin eski nérolojik bulgulari devam etmektedir.N6rolojik bir etkilenme (6zellikle
hipoglisemi sekeli) olmadan tani almak bu ylizden 6nem arz etmektedir

Anahtar Kelimeler: enerji metabolizmasi, karnitin eksikligi, uzun zincirli yag asitleri
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OLGULAR

YASI
DOGUM TARiHi
TANI TARIHI
GENETIK
MUTASYON

BASVURU
SEMPTOMU

TEDAViI

AKRABALIK iLiSKiSi
BULGULAR
TANI ANINDAKI

Fizik muayene

Persentil
Ultrasonografi

EKO bulgusu

Cco
Cc2

Plazma aminoasit

Glukoz
Amonyak
Kreatin Kinaz CK
AST

ALT

Urik asit

GUNCEL

Fizik muayene
Persentil
EKO bulgusu

Ultrasonografi

co

Cc2

Plazma aminoasit
Glukoz

Amonyak

Kreatin Kinaz CK
AST

ALT

Urik asit

ED1 ED2

1 YAS 11 AYLIK 5 YAS 7 AYLIK

19.01.2021 6.06.2017

8.06.2022 24.06.2022

SCL22A5-

missense

homozigot

Tarti kaybi, .
Kardesinin

lléldgnalaamama taram%sn

L-Karnitin L-Karnitin

Fantomalt Fantomalt

destegi destegi

2. derece 2. derece

Normal Normal

kilo 50-25p kilo 50-75p boy

boy 75p >97p

Normal Normal

PFO Normal

1.63 (8-90) 1.04

2.14 (7.5-85) 1.17

arjinin 4,34

(51_70) Normal

90 105

152 66

126 374

33 32

14 21

4.4 3.3

Normal Normal

kilo 50 kilo 50-75p bo

boy 75?) >97p phoy

Normal Normal

Normal Normal

30,08 33

16 21

Normal Normal

93 116

52 35

86 805

27 34

11 24

BK

10 YAS 2 AYLIK
26.11.2012
15.06.2021

SCL22A5 c.254_264dup
mut

Odem- kalp yetmezligi

L-Karnitin Enarapril,
Furosemid

ayni kéyden

Minimal Serebral ve
Serebellar Atrofi

Hepatomegali, Soluk,
bilateral kionus alt
ekstremite gdoe birakan
+3 6dem

kilo 25p
boy 75p

Hepatomegali
EF %31 KF %15 Dilate
kmp

1.03

0.81

alanin 131(160-530)
sitrulin 53(10- 451
ornitin 126(25-110)

157
40
110
99
41
9.9

armak burun testinde
remor

kilo 10-25p boy 50p

Diizelmis LVsistolik
MY(minimal)

Normal

25

25
Normal
87

22

73

19

13

5.5
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EB
4YAS
15.01.2019
3.01.2022

Kusma, hipoglisemi,
hipotansiyon, biling
kaybi Rabdomyollz

Akut myokardit

L-Karnitin

yok

2/6 sistolik Gfuram
DTR hiperaktif

kilo 25p
boy 75p
Normal

Hafif MY

MHA
9YAS 7 AY
17.05.2013
1.11.2013

SCL22A5
ﬁ .Arg169GIn
omozigot

Nébet,
hipohglisemi

L-Karnitin Folik asit

ayni kéyden

(gecirilmis myokardit)

0.58
1.02

Normal

5
224
2237

Normal

kilo 25p
boy 75p

Hafif MY

Normal

13
17
Normal
94
25

35
9
3.4

disuk saptanmis -
dismerkez

Normal

kilo 75p
boy 75-90p

Normal

11 mm aksesuar
dalak
15

19
Normal
80

31

16

17

10

4
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[PS-049]
Cocukluk Cagi Moya moya Hastaligi ve izlemde Yasanan Giigliikler

Billur Korkmaz', Seda irem inan?, Feyza incekdy Girgin?, Niliifer Yalindag Oztiirk?, Zeynep Yilmaz?, Sermin Ozcan?,
Gulten Thomas Oztirk3, Oya Kéker Turan®

!Marmara Qniversitesi Tip Fakultesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD, istanbul

*Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Yogun Bakim BD, Istanbul

*Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Néroloji BD, Istanbul

4Marmara Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Romatoloji BD, Istanbul

Amac: Moya moya hastaligl 6n ve orta serebral arterler ile internal karotid arterler arasindaki sahada obstriksiyon veya
stenozabagliolusan, etiyolojisitam bilinmeyenve anjiyografik birtanimlamadir.Beraberinde komorbid durumolmadiginda
tanimlamada Moya moya hastaligi; altta yatan baska bir hastaligin varliginda ise Moya moya sendromu ifadesi kullanilir.

Olgu: 16 vyasindaki kiz olgu yaklasik bir yil 6nce baslayan bulanik goérme sikayetiyle basvurdugu goz
hastaliklari tarafindan iskemik optik norit 6n tanisi ile gocuk noroloji klinigine refere edilmistir. Perinatal
sorunsuz, dlzenli kullandigi ilaci yoktu ve akraba evliliginin ve ailesinde bir hastaligin olmadigi belirtildi.
Muayenesinde bilateral gozlerde azalmis gérme keskinligi disinda patoloji yoktu, hipertansiyonu ve
hiperglisemisi saptanarak tedavileri dizenlendi. Kraniyal ve orbita manyetik rezonans goérintilemede (MRG)
yaygin iskemik bulgular, MR anjiografi (MRA) ile radyolojik olarak Moya moya arteriyopatisi tanisi aldi.
Etiyolojik acidan; bag dokusu hastaliklari ve Sistemik lupus eritematozus yoninden bakilan ANA ve ENA paneli ile
antifosfolipid antikorlari negatif sonuglandi. Lomber ponksiyon yapildi; BOS basinci, biyokimyasi, ve mikrobiyolojik
tetkiklerinormalolarak sonuclandi. Nérolojik diger hastaliklaragisindan dabakilan BOSbulgularinormalolarak sonuclandi.
Hastaya geciktirilmeden immunsupresif pulse metilprednizolon (PMP), azatiopirin ve antiplatelet tedaviye baslandi.
Izleminin birinci ayinda bacaklarda ve sag kolda glgsltzlik gelisti, norogoriintileme ile akut iskemi
saptandi. Yeniden PMP baslandi, tedaviye anti-koagiilan eklendi ancak akut biling degisikligi gelismesi
Uzerine izlemine c¢ocuk yogun bakim kliniginde entliibe ve mekanik ventilator desteginde devam edildi.

Koétiilesme slirecinde gram negatif trosepsis gelismesi nedeniyle immiinsipresif tedaviye ara verildi. K&t progresyon
ile cekilen kontrol gérintilemelerinde subaraknoid kanama gelistigi gorilerek beyin 6demi tedavisi baslandi ve
antikoagtilan tedavi kesildi.

Tum destek tedavilere ragmen hasta beyin 6limi degerlendirmesi ile exitus kabul edildi.

Sonug:
Tani yasi gecikmis olgumuzun hipertansiyon ve diyabetinin olmasiyla da tanidaki kafa karisikligi ve tedavi uyumsuzluguyla
klinik k6t gidisatini anlatarak tani ve tedavinin ne denli zorlayici olduguna vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: moya moya hastaligi, arteriopatiler, akut iskemi

Tani aninda Kranial MR anjiografi goriintiisi
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