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Cocuk Kardiyoloji Bilim Dalina Kardiyak Ufiiriim
Nedeniyle Basvuran 1 Yas Alti Bebeklerde Arastirma
Gorevlisi Dinleme Bulgulari ile Cocuk Kardiyolojisi Uzmani
Dinleme Bulgularinin ve Ekokardiyografi Sonuclarinin
Karsilastiriimasi

Merve Naz inan Osan', Selen Karagdzlii2, Jeyhun Bakhtiyarzada2,
Ozlem Karatasoglu Bayram2, Alperen Aydin2, Begiim Murt2,
Mustafa Yilmaz2, Mehmet Gokhan Ramoglu2, Hasan Ercan Tutar?,
Tayfun Ucar?

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

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali, Ankara
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Giris: Uftirimlerin en sik nedeni asemptomatik ¢ocuklarda masum
ufartimlerdir. Masum Gftrimlerin sikhgr yapisal kalp hastaliklarina
bagli tftirimlerden 100 kat daha fazladir. Cocukluk caginda duyulan
tfarimlerin %1'inden azi dogustan kalp hastaligina baglidir (DKH).

Gere¢ ve Yontem: Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi (AUTF) Cocuk
Kardiyoloji Poliklinigi'ne 14.01.21 ile 04.07.22 tarihleri arasinda
basvuran 1 vyas altindaki 118 bebek prospektif degerlendirildi. Her
bebek icin demografik, 6z ve soy gecmis verilerinin, fizik bulgularinin ve
ekokardiyografi tanisinin oldugu form dolduruldu. Arastirma gorevlisi
ve cocuk kardiyolojisi uzmani birbirinden bagimsiz olarak hastanin
kardiyak dinleme bulgularinin oldugu formu doldurdu. Calismadaki
118 bebekten 105’ine EKO uygulandi. Degerlendirmelerde IBM SPSS
Statistics 20 programi kullanildi, istatistiksel anlamlilik sinir olarak
p<0,05 kabul edildi.

Bulgular: EKO yapilan 105 olgudan %29,5 ine DKH tanisi konulmustur.
EKO normal olan olgu %24,8'i olusturmaktadir. Olgularin %45,7'sinde
minor kardiyak bulgu saptanmistir. 118 olgudan %51,7 si kiz,
%48,3'ti erkek bebektir. Patolojik tflirim ve cinsiyet iliskisi acisindan
fark saptanmistir, kiz bebeklerde patolojik EKO orani daha fazla
bulunmustur (p<0,05). 0-1 ay yas grubunda patolojik EKO bulgu
orani diger yas gruplarina gore anlamli derecede yiiksek saptanmistir
(p<0,05). EKO sonuglarimizda masum uftirim olarak kabul edilen en
stk goriilen bulgu %28,6 ile PFO ve %28,6 IAN'dir. EKO bulgusu olarak en
sik goriilen 3 patoloji %16,2 ile ASD, %14,3 ile VSD, %5,7 ile PD olmustur.
Arastirma gorevlilerinde masum/patolojik tftirim ayriminda duyarhlik
%56,7, ozglllik %83,5, pozitif prediktif deger (PPD) %60,7, negatif
prediktif deger (NPD) %81,1, tanisal dogruluk %75,2 bulunmustur.
Cocuk kardiyoloji uzmaninda ise duyarlilik %67,7, 6zgullik %92,8, PPD
%80,7, NPD %86,6, tanisal dogruluk %85,1 bulunmustur.

Sonug: Cocuk kardiyoloji uzmanin patolojik/masum tfirimi ayirt
etmede arastirma gorevlisine gore yliksek 6zgulliik ve tanisal dogruluga
sahip oldugu gosterilmistir. Arastirma gorevlilerinin oskdltasyon
yeteneklerinin gelistirilmesi icin kardiyoloji egitimlerinde oskiiltasyon
programindan gecmelerinin dogru olacagini diisiinmekteyiz. Yenidogan
yas grubunda patolojik EKO olma ihtimali daha fazla oldugu icin
uftrimlerin tanisinda EKO énemli bir aragtir.

Anahtar Kelimeler: Masum Ufiiriim, Ekokardiyografi, Tanisal Dogruluk

Giris

Bebeklik ve cocukluk yas grubunda kardiyak uftirtimler pratisyen hekim
muayenesinde sik saptanan fizik muayene bulgusudur. Ufiirimlerin en
sik nedeni asemptomatik cocuklarda masum ftrimlerdir. Cocukluk
caginda duyulan ufurimlerin %71'den azi dogustan kalp hastaligina
baglidir (DKH) (1). Genelde nifusun %85'inde cocukluk doneminde
bir Gfurim vardir (2). Bu uftrtimler genellikle masumdur. Bununla
birlikte, kardiyak tftrim yapisal kalp hastaligi olan cocuklarda tek
bulgu olabilir; bu nedenle, kapsamli bir degerlendirme gereklidir (3).

Bu calismanm birincil amaca, AUTF Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali
poliklinigine 1 yas altinda ufiirim tanisiyla sevk veya konsiiltasyon
ile basvuran hastalarin arastirma gorevlisi oyku, fizik muayene ve on
tani bulgusuyla cocuk kardiyolojisi uzmani oyki, fizik muayene ve
on tani bulgusunun Kkarsilastirilarak patolojik ve patolojik olmayan
uftram ayirt etme yeteneginde anlamli fark olup olmadigini bulmak,
bu sonuglar altin standart tani yontemi olan ekokardiyografi ile
degerlendirmektir. ikincil amaci, ifiiriim saptanan 1yas alti her bebekte
rutin ekokardiyografi yapilmasi uygulamasinin tanisal verimliliginin
belirlenmesi olacaktir.

Gere¢ ve Yontem

Bu calismada Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve
Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Kardiyoloji Poliklinigi'ne 14.01.21
ile 04.07.22 tarihleri arasinda basvuran 1 yas altindaki 118 bebek
prospektif degerlendirildi. Daha onceden dogustan ya da edinsel bir
kalp hastaligi tanisi almamis ve kardiyak degerlendirme amaciyla Cocuk
Kardiyolojisi Bilim Dali Poliklinigine yonlendirilmis ve ailelerinden
bilgilendirilmis onam alinmis 0-1 yas arasi tim bebekler calismaya
alindi. Calismaya alinan her bebek o sirada Cocuk Kardiyolojisi
Polikliniginde gorevli arastirma gorevlisi ve calismaya katilan 3 ¢ocuk
kardiyolojisi uzmanindan biri tarafindan ayri ayri muayene edildi.
Her bebek icin demografik, 6z ve soy gecmise ait verilerinin, fizik
inceleme bulgularinin ve ekokardiyografi tanisinin oldugu bir form
dolduruldu. Bu form disinda arastirma gorevlisi ve cocuk kardiyolojisi
uzmani birbirinden bagimsiz olarak hastanin ayrintili kardiyak
dinleme bulgularinin oldugu formu doldurdu. Calismaya alinacak tiim
bebeklerde ekokardiyografik inceleme yapiimasi planlandi.

istatistiksel Analiz

Surekli verilere iliskin tanimlayici istatistiklerde Ortalama Standart
Sapma, Ortanca, Minimum, Maksimum degerleri, kesikli verilerde
ise yizde degerleri verildi. Verilerin normal dagilima uygunlugunun
incelenmesinde Kolmogorov-Smirnov testinden yararlanildi. Sirekli
verilerin EKO sonuclari ile karsilastirilmasinda Mann-Whitney U testi
kullanildi. Nominal degiskenlerin EKO sonuglari ile karsilastirmalarinda
(capraz tablolarda) ki-kare ve Fisher’s Exact test kullanildi Arastirma
gorevlisi ile cocuk kardiyoloji uzmani ve EKO sonuclarinin uyumu
Kappa analizi ile degerlendirildi. Degerlendirmelerde IBM SPSS Statistics
20 programi kullanildi ve istatistiksel anlamhlik siniri olarak p<0,05
kabul edildi.

Bulgular

Calismamiza katilan bebeklerin %41,5'i 1-3 ay yas araligindadir (Resim
1). Hastalarin %51,7’si kiz bebek, %48,3" i erkek bebektir. Calismamizda
118 olgudan 105’ine altin standart tani yontemi EKO yapilabilmistir.
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EKO yapilan olgularin %70,5'i normal EKO olarak, %29,5'i patolojik EKO
bulgusu olarak saptanmistir. EKO uygulamasinin sonuglari patolojik
bulgu degilse normal olarak alinmistir. EKO’da saptanan minor bulgular
(PFO, Periferik PD, minimal MY, LV'de aberran bant ve iA aciklik) Normal
kategorisinde incelenmistir. EKO da tamamen normal bulgular olan
olgu %24,8'ini olusturmaktadir. IA aciklik ve ASD ayrimi ise sag kalp
bosluklarini genisletmeyen, pulmoner kan akim hizini artirmayan
aciklik ya da <5 mm olan aciklik iA agikhk olarak kabul edilmistir. PFO
ve IAA ayriminda ise <2 mm altindaki agikhiklar PFO kabul edilmistir.
Calismamizda patolojik EKO bulgular sirsiyla %16,2 ASD, %14,3 VSD,
%5,7 PD, %3,8 PDA, %1,9 Bikuspit aorta olarak saptanmistir. EKO da
minor bulgu olarak kabul edilen ama patolojik olmayan durumlarda
en sik goriilen PFO (%28,6) ve IA acikliktir (%28,6). Sirasiyla diger
bulgular ise %21 LV'de aberran bant, %16,2 periferik PD, %7,6 minimal
MY olarak saptanmistir. EKO'da hicbir bulgu saptanmayan olgular ise
%24,8'dir (Resim 2).

Yas gruplar arasinda EKO sonucuna gore Normal/Patolojik olma
oranlari bakimindan fark saptanmistir (p<0,05). Yasi 6-12 ay arasinda
olan hastalarda EKO sonucunun patolojik olma oranlar diger yas
gruplarina gore anlamli dizeyde disik bulunmustur (p<0,05). 0-1ay
arasinda olan hastalarda EKO sonucunun patolojik olma oranlari diger
yas gruplarina gore anlamli diizeyde yiksek bulunmustur (p<0,05). Kiz
cocuklarla ve erkek cocuklarda EKO sonucuna gére Normal/Patolojik
olma oranlari arasinda fark saptanmistir (p=0,041). Kiz cocuklarinda
EKO sonucunun patolojik olma orani daha fazladir (Tablo 1).

Arastirma gorevlisi ve cocuk kardiyoloji uzmani arasinda uftirtim
tanimlamasi acisindan yapilan Kappa analizinde uyum saptanmistir
(p<0,001) (Tablo 2).

Arastirma gorevlisi ve Cocuk Kardiyoloji Uzmani Gftirim tanimlamasi
ayri ayri EKO ile degerlendirilerek ufiirim tanimlamasinda Kappa
analizinde uyum saptanmistir (p<0,01) (Tablo 3).

Calismamizda arastirma gorevlisi ve cocuk kardiyoloji uzmani igin
tani performansi hesaplandiginda (Tablo 4) arastirma gorevlisinin
tani duyarhhgr %55,5, ozgilligi %85, tani dogrulugu ise %74,2 olarak
saptanmistir. Cocuk kardiyoloji uzmaninin ise tani duyarliigl %63,2,
ozglllugl %98,3, tani dogrulugu %84,5 olarak saptanmistir.

Sonug

Kardiyak wftirim saptandiginda optimal tercih, cocuk kardiyoloji
uzmanina sevk ya da EKO yapilmasina indirgenebilir. Genel fikir
birligi, kardiyologlarin tanisal zekasi, deneyimi ve EKO’nun nispeten
yuksek “maliyetleri” nedeniyle cocuk kardiyoloji uzmanina sevki
yonindedir (4-6). Bircok calismada cocuk kardiyoloji uzmanlarinin
fizik muayeneyle masum ve patolojik tftrimu yiksek duyarlilik ve
ozglllukte ayirabilecegi gosterilmistir (7-10).

Calismamizda cocuk kardiyoloji uzmanin patolojik/masum tftirima
ayirt etmede arastirma gorevlisine gore yiiksek ozgillik ve tanisal
dogruluga sahip oldugu gosterilmistir. Arastirma gorevlilerinin
oskiiltasyon yeteneklerinin gelistirilmesi icin kardiyoloji egitimlerinde
oskiiltasyon  programindan  gecmelerinin  dogru  olacagini
distinmekteyiz.

Kardiyak wftrim saptanan hastalarin ebeveynlerine konsiiltasyon
oncesi Gftirim saptayan hekim, daha sonra da ¢cocuk kardiyoloji uzmani
tarafindan masum/patolojik tfirimler hakkinda bilgi verilmesinin;
aile anksiyetesini azaltmak ve EKO yapilmasi beklentisini azaltmak
acisindan yararh olacagini distinmekteyiz.

Teknolojideki ilerlemeler nedeniyle giintimizde fizik muayenenin giicii
azalmakta ve gereksiz ileri tetkikler yapiimaktadir. Kontraendikasyonu
olmayan, altin standart tani yontemi EKO da hem malpraktis korkusu
hem de fizik muayeneye glivenmeyen hekimlerce tercih edilmektedir.
Her hastaya EKO uygulandiginda ise minor bulgular olarak saptanan
PFO, IAA, Periferik PD gibi tanilar kondugunda EKO ile takip ailenin
anksiyetesinin artisina neden olmaktadir.

Yenidogan yas grubunda patolojik EKO olma ihtimali daha fazla oldugu
icin uftirimlerin tanisinda EKO 6nemli bir aractir. ileri arastirma
yontemi olan EKO’nun Ulkemizdeki maddi kilfeti de dustntlecek
olursa diger yas gruplarinda EKO kararinin ¢ocuk kardiyoloji uzmanina
birakilmasi gerektigine inanmaktayiz.

Kaynaklar

1. Etoom Y, Ratnapalan S. Evaluation of children with heart murmurs. Clin
Pediatr (Phila). 2014;53:111-117.

2. Kliegman RM, Lye PS. Nelson Pediatric Symptom-Based Diagnosis. 2018;116-
143.

3. Frank JE, Jacobe KM. Evaluation and management of heart murmurs in
children. Am Fam Physician. 2011;84:793-800.

4. Danford DA, Nasir A, Gumbiner C. Cost assessment of the evaluation of heart
murmurs in children. Pediatrics. 1993;91:365-368.

5. Bensky AS, Covitz W, DuRant RH. Primary care physicians’ use of screening
echocardiography. Pediatrics. 1999;103:e40.

6. Wong JA, Meyer RA. Cost-effective evaluation of heart murmurs in children.
Arch Fam Med. 1996;5:381.

7. McCrindle BW, Shaffer KM, Kan JS, et al. Cardinal clinical signs in the
differentiation of heart murmurs in children. Arch Pediatr Adolesc Med.
1996;150:169-174.

8. Smythe JF, Teixeira OH, Vlad P, et al. Initial evaluation of heart murmurs: are
laboratory tests necessary? Pediatrics. 1990;86:497-500.

9. Newburger JW, Rosenthal A, Williams RG, et al. Noninvasive tests in the
initial evaluation of heart murmurs in children. N Engl ] Med. 1983;308:61-
64.

10. Geva T, Hegesh |, Frand M. Reappraisal of the approach to the child with

heart murmurs: is echocardiography mandatory? Int | Cardiol. 1988;19:107-
113.



Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Mecmuasi 2023;76(Suppl 1):1-88

ANKARA PEDIATRI KONGRES| 9-11 KASIM 2023
SOZEL SUNUMLAR

Yas dagilhimlari EKO
40
50 41,5 286 28,6
30
40 28,8 21
30 - 20 162 162 .
© 7
. ' 1 I
10 57
38
: . Bose
o =
) D & Q H Q N o \e >
0-1ay 1-3ay 3-6 ay 6-12 ay € T & ¥ @&Q N T e F
. N & &
Resim 1: Hastalarin yas dagilimlari IAA &
Resim 2: Hastalarin EKO bulgularinin dagilimlari
Tablo 1: Bagimsiz degiskenlerin EKO sonuglar ile karsilastirilmasi
Toplam EKO normal EKO patolojik R .
Test istatistigi | p-degeri
n % N % n %
Yas
0-1 ay 26 24,8 13 50 13 50
1-3 ay 46 43,8 35 76,1 I 23,9
¥? =9.344 0,025
3-6ay 19 18,1 13 68,4 6 31,6
6-12 ay 14 13,3 13 929 1 7,1
Cinsiyet
Kiz 55 52,4 34 61,8 21 38,2
¥2 =4.161 0,041
Erkek 50 47,6 40 80 10 20
*Ki-kare/Fisher's Exact test
Tablo 2: Arastirma gorevlisi ile cocuk kardiyoloji uzmani arasinda iifiiriim tanimlamasi uyum sonuglar
Cocuk Kardiyoloji Uzmani
Normal Patolojik Toplam
Arastirma Gorevlisi
Normal 63 11 74
Patolojik 12 15 27
Toplam 75 26 101
Kappa 0,412
p-degeri <0,001
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Tablo 3: Arastirma gorevlisi ve cocuk kardiyoloji uzmani EKO sonuglarina gore ifiiriim tanimlamasi uyum sonuglar

EKO
Normal Patolojik Toplam
Arastirma Gorevlisi
Normal 56 13 69
Patolojik 1 17 28
Toplam 67 30 97
Kappa 0.410
p-degeri <0.001
Cocuk Kardiyoloji Uzmani
Normal 65 10 75
Patolojik 5 21 26
Toplam 70 31 101
Kappa 0,634
p-degeri <0,001

Tablo 4: Arastirma gorevlisi ve cocuk kardiyoloji uzmani tani performansi

EKO Duyarhlik Ozgiilliik PPD NPD Dogruluk
95% CI 95% CI 95% CI 95% CI 95% CI
Arastira Garevlisi %56,7 %83,5 %60,7 %81,1 %75,2
; (39,2-72,6) (72,9-90,6) (50,2-70,3) (71,6-88,1) (66,6-83,8)
Cocuk Kardiyoloji Uzman %67,7 %92,8 %80,7 %836,6 %85,1
yolo] (50,1-81,4) (84,3-96,9) (71,4-87,6) (78,1-92,3) (78,2:92,1)

PPD: pozitif prediktif deger, NPD: negatif prediktif deger
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Yapisal Normal Kalbi Olan Cocuklarda Ventrikiiler Ekstra
Sistollerin Tedavi Gereksinimi ve izlemi
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Giris: Ventrikiler ekstra sistoller (VES), ventrikilden kaynaklanan
ektopik atimlardir. Cocuklarda prevalansi %20-40 arasi olup sik
gorulmektedir. Bu calismada saglikli kalpte saptanan ventrikiler ekstra
sistollerin prognozunu, medikal veya girisimsel tedavi ihtiyaci gerekip
gerekmedigini ortaya koymak istedik.

Gere¢ ve Yontem: Poliklinigimizde 2008-2023 vyillari arasinda, 24
saatlik holter incelemesiyle VES saptanan 0-18 yas arasi cocuklar
calismaya dahil edildi. Yapisal normal kalbi olan cocuklarda 24 saatte
gorilen VES oranlarina gore etyolojiye yonelik ileri degerlendirme
yontemleri kullanildi.

Bulgular: Son 15 yilda holter kayitlarinda VES saptanan 880 olgu alindi.
Calismadan haric¢ birakilan olgular sonrasi 304 ¢ocuk ¢alismaya dahil
edildi. Cocuklarin %55,6'si erkek, %44,4’u kizdi. Calismadaki cocuklarin
yas ortancasi 154 aydi (15 giin-216 ay). %21,1 cocuk gogiis agrisi, %53,6
cocuk carpinti, %9,2 cocuk senkop sikayeti ile basvurdu. %4,7 cocukta
ailede kardiyak hikaye, %2’sinde ailede ani 6liim vardi. %4,2 cocukta
ani kardiyak olay (SVT, VT, Ani kardiyak arrest) meydana geldi. 7 cocuga
elektrofizyolojik calisma, 5 ¢ocuga ablasyon (4 SVT, 1 VT) vapildi.
Kanalopatisi olan 3 ¢ocuga ICD takildi. Holterinde VES yiizdesi %0-5
olan 247, %5-10 arasinda olan 18, %10-15 arasinda olan 10, %15'in
tizerinde olan 12 cocuk vardi. VES ylizdesi %5'in altinda olan ¢ocuklara
holterinde couplet saptandiysa veya sikayetleri devam ediyorsa kontrol
bakildi. VES ytizdesi yiiksek olan hastalarin medikal tedavi ile takibinde
VES sayisi azaldi. %25,5 ¢ocuga efor testi yapildi. 24 cocuga (%7,8)
kardiyak MR cekildi. 41 cocuga (%13,4) takipte ila¢ baslandi.

Sonug: Calismamizin sonuclari yapisal kalp hastaligi olmayanlarda
VESlerin prognozunun iyi oldugunu destekledi. Bazi calismalar
saglikli bireylerde VESlerin olumsuz prognostik etkisini soylese de
bu calismalarin yapisal kalp hastahgini dislamak icin yeterince kati
dislama kriterlerine sahip olmadig dustnilda. Literatlire benzer
olarak saglikli kalplerde VES oraninin ¢ok ytiksek oldugu az sayida
cocuga ileri tetkik ve tedavi gereksinimi oldugu ortaya konuldu.

Anahtar Kelimeler: Ventrikiler Erken Vuru, Aritmi, Kalp

Giris

Ventrikiiler ekstra sistoller (VES), ventrikiilden kaynaklanan ektopik
bir atim olup, EKG'de P dalgasi yoklugu ve zamanindan 6nce gelen
genis ve yiiksek amlitudlii QRS kompleksiyle karakterize bir kalp
atimidir. Cocuklarda prevalansi %20-40 arasi olup sik gortlmektedir
(1,2). Bu kadar sik olmasina ragmen ventrikiiler ekstra sistollerin

yonetimi icin standart tek bir yaklasim bulunmamaktadir. Yapisal kalp
hastaligi olmayan c¢ocuklarda, asemptomatik olanlarda ve egzersizle
baskilananlarda genellikle selim seyirli olup zamanla kendiliginden
gecer (3). Yetiskinlerde ventrikiler ekstra sistollerin miktari, ciddi
formlari ile sol ventrikil (LV) disfonksiyonu arasinda bir korelasyon
bildirilmistir (4). Baman ve ark. (5) ventrikiiler ekstra sistollerin
%24 ve fazla sayida olmasinin azalmis LV sistolik fonksiyonu ile
iliskisi oldugunu ve kateter ablasyon sonrasi bu fonksiyonlarin geri
dontsumli oldugunu gostermistir. Fakat ventrikiiler ektopinin belirli
bir ytizdesinin ventrikiler disfonksiyon ile iliskili oldugunu gosteren
prospektif pediyatrik calisma bulunmamaktadir. Biz de bu calismada
saglikli kalpte saptanan ventrikiiler ekstra sistollerin prognozunu
medikal veya girisimsel tedavi ihtiyaci gerekip gerekmedigi ile ilgili
oneriler sunmak istedik.

Gereg ve Yontem

Cocuk kardiyoloji polikliniginde 2008-2023 yillari arasinda, 24 saatlik
holter incelemesiyle VES saptanan 0-18 yas arasi cocuklari calismaya
dahil edildi. Bu hastalarin demografik ozellikleri, basvuru sikayetleri,
ekokardiyografik bulgulari, ilk basvuru EKG bulgulari kayit altina
alindi. 24 saatte goriilen VES oranlarina gore etiyolojiye yonelik ileri
degerlendirme yontemleri kullanildi. Onceden bilinen kardiyovaskiiler
hastaligi olanlar, yapisal kalp hastaligi olanlar, kalp cerrahisi gecirenler,
18 yasindan buiyiik olanlar, verisi kayip olanlar ¢alisma disi birakildi.

Ventrikiiler ektopik atimlarin tedavi onerilerini ve izlem semasini su
kriterlere gore belirledik:

1. Elektrokardiyograminda ventrikiiler ekstra sistolii olan tiim hastalar
ayrintili bir klinik oykiye, ani kardiyak olimi veya aciklanamayan
senkop, nobetleri dislamak icin aile dykisiine, fizik muayeneye ve 24
saatlik bir holter monitoriine tabi tutulmalidir.

2. Normal ventrikiler fonksiyonu olan asemptomatik cocuklarin
ventrikiler ekstra sistolli %5-10'dan fazlaysa bidireksiyonel ektopi
ve CPVT ekartasyonu icin ylksek adrenerjik seviyelerde ektopiyi
degerlendirmek icin efor testi yapilir.

3. Normal ventrikiiler fonksiyonu olan ve %15'ten az VES'i olan, efor
testi ile VES'te artis olmayan aritmi olmayan, yiiksek kalp atis hizlarinda
ektopi seviyelerinde iyilesme olan asemptomatik cocuklar mutlak
tedavi gerektirmez. Hastalar 6-12 ayda bir holter monitori ve 1-2 yilda
bir ekokardiyografi ile takip edilmelidir. Kompleks ventrikiler ektopi ve
ventrikiler tasikardi gelisen hastalarda tedavi dustntlmelidir

4. Normal ventrikiler fonksiyonu olan ve %30'dan fazla VES yiku
olan cocuklarda ventrikiiler disfonksiyon gelisme riski daha fazla
olup bu ¢ocuklar daha sik izlenmelidir. Her 3-6 ayda bir tekrarlayan
ekokardiyografi ve holter planlamasi yapiimalidir.

5. VES yiizdesi %15'in tizerinde devam ederse aritmojenik sag ventrikiil
kardiyomiyopatisi icin bir risk faktord, aile hikayesi de varsa kardiyak
MR planlanmalidir.

6. Semptomlari olan ve egzersizle birlikte kotiilesen ektopi yiikii artan
hastalarda beta blokerler ilk tercih edilecek tedavidir. B blokerlere
yanit yoksa kalsiyum kanal blokerkerleri veya amiodoron kullanilabilir.
Flekainid de baslanabilecek tedavilerdendir. Antiaritmik ilaglarin yan
etkileri goz oniine alindiginda yasi biyik cocuklarda elektrofizyolojik
calisma da dustndlebilir.
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7. Tek basina veya kombinasyon halinde antiaritmik ilaclara ragmen
yuksek VES yiki olan, takipte LV disfonksiyonu olusabilecek, kalici
semptomlari olan cocuklarda kateter ablasyon distintlebilir.

Bulgular

Son 15 vyilda holter kayitlarinda VES saptanan 880 olgu alindi.
Calismadan haric birakilan olgular sonrasi 304 ¢ocuk calismaya dahil
edildi. Cocuklarin %55,6'si erkekti, %44,4’t kizdi. Cahismadaki cocuklarin
yas ortancasi 154 aydi (15 glin-216 ay). Cocuklarin %21,1’i gogus agris,
%53,6'sl carpintl, %9,2'si senkop sikayeti ile basvurdu. Kalp disi ek
kronik hastaligi olanlar cocuklarin %20’siydi. Cocuklarin %4,7’sinde
aile hikayesi, %2’sinde ailede ani 6liim vardi. Cocuklarin %11,3’tiniin
hastane yatisi mevcuttu. %4,2’sinde ani kardiyak olay meydana geldi.
Bu ani kardiyak olaylar SVT, VT, kardiyak arrest idi. Yedi cocuga
elektrofizyolojik calisma, 5'ine ablasyon yapildi. 3 ¢ocuga ICD takildi.
Ugiinde de kanalopati mevcuttu (2 uzun QT, 1 kisa QT) (Tablo 1).

Cocuklar holter kayitlarinda saptanan VES ylzdelerine gore
kategorilendirildi. Holterinde VES yiizdesi %0-5 olan 265 ¢ocuk, %5-10
olan 18 cocuk, %10-15 arasinda olan 11 cocuk, >%15 olan 10
cocuk vardi. VES yizdesi %5'in altinda olan c¢ocuklara holterinde
couplet saptandiysa veya sikayetleri devam ediyorsa kontrol bakildi.
Antiaritmik ilag en cok %10 ve (izeri VES olan ¢ocuklara baslanmis ve bu
cocuklarda ilaca yanit biytk ol¢ide alinmistir (%70). Hastalara en ¢ok
beta bloker (metaprolol, propronalol), onu takiben amiodoron, sotalol,
flekainid baslanmistir. Hichir grupta VESlere bagh LV disfonksiyonu
saptanmamistir. Hastalarin sikayetlerine ve holterdeki VES oranina
gore efor testi planlanmis. Holterinde yiizde 15 tizeri VES saptanan
cocuklarin tamaminda eforla VES miktari azalmistir. Holterinde %10 ve
lizeri VES saptanan ¢ocuklarin VES prognozu Grafik 1’de gosterilmistir.
Bu cocuklarin hemen hepsinde zamanla VES miktari azalmistir. Bes
(%1,6) cocugun ise ablasyon ihtiyaci olmustur. Tum cocuklarin sadece
%8'ine kardiyak MR planlanmistir.

VESLERIN PROGNOZU
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Grafik 1: Yirmi dort saatlik holter kaydinda %10 (zeri VES saptanan
hastalarda VES'lerin prognozu

Sonug

Genel olarak yapisal normal kalbi olan kanalopati kaniti olmayan
disik VES yiki olan asemptomatik hastalarda ani kardiyak 6lim
riski yok denebilir. Calismamizin sonuclar yapisal kalp hastalig
olmayanlarda ventrikiiler ekstra sistollerin prognozunun iyi oldugunu
destekledi.

Ektopi yukiu %30’dan fazla olan asemptomatik pediatrik hastalarin
LV disfonksiyonu gelistirebilecegine dair bazi yeni calismalar vardir.
VES yiiki yiksek olan ¢ocuklarda prognozu izleyen prospektif calisma
azhg bulunmasi sebebi ile VES siiresinin VES yiikii kadar onemli olup
olmadigina dair daha c¢ok calismaya ihtiya¢ vardir. Cocuklarda bu
VES'lerin kendiliginden kaybolduguna dair veriler de bulundugu icin
medikal tedavi, kateter ablasyon ve klinik izlem ile ilgili net bir goris
birligi olusmamistir. Biz de literatiirle benzer olarak saglkh kalplerde
VES oraninin ¢ok yiiksek oldugu az sayida cocuga ileri tetkik ve tedavi
gereksinimi oldugunu ortaya koyduk.

Kaynaklar
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Tablo 1: Holterinde VES saptanan hastalarin demografik
ozellikleri

n=304 (%)
Cinsiyet
Erkek 169 (55,6)
Kiz 135 (44,4)
Yas (Ay)
Medyan (min-maks) 154 (0,5-216)
Gogus Agris 64 (21,1)
Carpinti 163 (53,6)
Senkop 28(9,2)
Primer Kardiyolojik Hastalk 15 (4,9)
Kalp disi ek hastalik 61(20,1)
Ailede kardiyak hastalik 14(4,7)
Ani oltim 6(2)
Holterde VES yuzde dagilimi
0 < VES £5 265 (87,1)
5< VES £10 18 (5,9)
10< VES £15 11 (3,6)
VES >15 10 (3,2)
Ani kardiyak olay 12 (4,2)
EPS 7(42)
Ablasyon 5(2)
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Uzun Siireli izlem ile Bikiispit Aort Kapakli Cocuklarin
Aort Kokii ve Cikan Aorta Genislemelerinin Seyri ve Diger
Komplikasyonlarin Degerlendirilmesi

Begiim Murt, Mehmet Mustafa Yilmaz, Alperen Aydin,
Jeyhun Bakhtiyarzade, Ozlem Bayram, Selen Karagozlii,
Mehmet Gokhan Ramoglu, Ercan Tutar, Tayfun Ucar

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali, Ankara
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Giris: Bikuspit aort kapagl cocuklarda %1-3 oraninda sik gorilen
dogustan kalp hastaligidir. Progresif aort stenozu, aort yetersizligi, aort
dilatasyonu ve aort diseksiyonu riski sebebi ile yakin takip gerektirir.
Klinigimizde izlenen bikuspid aort kapagi olan olgularin uzun dénem
ozelliklerini ve aort anevrizma gelisim risklerini belirlemeye calistik.

Gereg ve Yontem: Klinigimizde son 15 yilda bikuspid aort kapagi olan
olgular retrospektif olarak tarandi. Olgularin demografik verileri, klinik
gidisati, aorta koki-gikan aorta olcimleri raporlandi. Kontroller 3,6
veya en uzun 12 ay ara ile yapildi.

Bulgular: Calismaya 530 olgu dahil edildi. Olgularin %69,4’G erkekti.
Tani yasi (3 giin-216 ay) medyan 72 aydi. izlem siiresi (6 ay-15 yil)
medyan 4 yildi. 315 olguda (%59,7) sag koroner kasp sol koroner kasp
flizyonu mevcuttu. 210 olguda (%39,6) aort kapak yetersizligi, 160
olguda %30,1 aort kapak darhigi vardi. En sik eslik eden dogustan kalp
hastaligi aort koarktasyonu (%14,7) ve VSD (%10,3) idi. Olgularin eslik
eden patolojiler dahil olarak 70’ine (%13,2) cerrahi islem, 100’tine
(%18,8) kalp kateterizasyonu yapilmistir. 30 olguya (%5,6) aort kapak
balon valvuloplasti yapilirken 8'inde (%1,5) aort kapak kapak replasmani
olup bunlarin 4tinde cikan aorta rekonstriiksiyonu ihtiyaci olmustur
(Tablo 1). Yedi olguda (%1,3) agir kapak yetersizligi, 4 olguda (%0,7) agir
kapak darligi vardi. Kapak yetersizligi ve darligi olan olgularin cogunda
sag koroner kasp ile non koroner kusp fiizyonu vardi (Tablo2). Tani
aninda 135 (%25,4) olgunun ¢ikan aorta Z skoru 2'nin tzerindeydi.
Senelik bliyime hizi 1,4 +/-0,06 mm olup, bu hiz istatistiksel olarak
anlamsizdi. Kirk (%7,5) olgunun aort anulusu, 144 (%27) olgunun sintis
valsalva 6l¢limii, 24 (%4,5) olgunun da sinottibiler bolge 6lciim Z skoru
tani aninda 2'nin tizerindeydi (Tablo 3).

Sonug: Calismamizda bikispid aort kapagi olan olgularda yillar icinde
aort kokiinde ve ¢ikan aortada ilimh genislemeler oldugu ve Z skorunda
minimal degisiklikler gorildu. Kapak disfonksiyonu az goriilse de kapak
replasmanina kadar giden olgularin bulundugu da akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Bikispit Aorta, Aort Anevrizmasi, Aort Darligi, Aort
Yetersizligi

Giris

Bikuspit aort kapag (BAK) olan c¢ocuklarda %0,5-2 oraninda sik
gorilen dogustan kalp hastahigidir (1). BAK'li cocuklarda aort darlig
ve aort yetersizligi gorilebilir. Progresif aort stenozu, aort yetersizligi,
aort dilatasyonu ve aort diseksiyonu riski sebebi ile yakin takip
gerektirir (2,3). Aort dilatasyonu, aort darligi ve yetersizligi BAK liflet
fiizyonlarinin tipine gore farklihk gosterebilir (4,5). BAK'l ¢ocuklarda

aort anevrizmasi gelisimi yavas olsa da bu hastalarin yonetimi ile ilgili
bir rehber bulunmamaktadir (6). Biz de klinigimizde izlenen BAK olan
olgularin uzun donem ozelliklerini ve aort anevrizma gelisim risklerini
belirlemeye calistik.

Gereg ve Yontem

Klinigimizde son 15 yilda BAK olan olgular retrospektif olarak tarandi.
Olgularin demografik verileri, klinik gidisati, aorta koku, cikan aorta
olctimleri raporlandi. Kontroller 3,6 veya en uzun 12 ay ara ile yapildi.
Ekokardiyografik degerlendirmede; parasternal kisa eksende BAK
lifletleri degerlendirildi. Sievers ve Schmidtke’nin siniflandiriimasi
kullanilarak olgular tip 0, 1 (sag-sol, sag-non koroner, sol-non koroner)
ve 2 (monokasp) olacak sekilde gruplara ayrildi. ESCnin 2021 kalp
kapak hastaliklari rehberine gore aort darhigr ve yetersizligi hafif,
orta, agir olarak siniflandinldi. Gruplarin birbiri ile karsilastiriimasi
yapildi. Parasternal uzun eksende aort ol¢limleri icten ice olculerek
tamamlandi. Gautier'in calismasina gore tim aort oOlciimlerinin z
skorlarina bakildi. Z skoru 2'nin Uzerinde olanlar genislemis kabul
edildi.

Bulgular

Calismaya 530 olgu dahil edildi. Olgularin %69,4’u erkekti. Tani yasi
(3 giin-216 ay) medyan 72 aydi. izlem siiresi (6 ay-15 yil) medyan 4
yildi. 315 olguda (%59,7) sag koroner kasp non koroner kasp flizyonu
mevcuttu. 210 olguda (%39,6) aort kapak yetersizligi, 160 olguda
%30,1 aort kapak darhign vardi. En sik eslik eden dogustan kalp
hastalig aort koarktasyonu (%14,7) ve VSD (%10,3) idi. Olgularin eslik
eden patolojiler dahil olarak 70’ine (%13,2) cerrahi islem, 100’tine
(%18,8) kalp kateterizasyonu yapilmistir. Otuz olguya (%5,6) aort kapak
balon valvuloplasti yapilirken 8'i (%1,5) aort kapak kapak replasmani
olup bunlarin 4’tiinde cikan aorta rekonstriiksiyonu ihtiyaci olmustur
(Tablo 1). Yedi olguda (%1,3) agir kapak yetersizligi, 4 olguda (%0,7)
agir kapak darhgr vardi. Kapak yetersizligi ve darligi olan olgularin
cogunda sag koroner kasp ile non koroner kasp flizyonu vardi.
Hastalarin ¢ok biyik kisminin kapak yetersizligi (%27,1) ve darligi
(%25,8) hafifti (Tablo 2). Tani aninda 135 (%25,4) olgunun ¢ikan aorta
Z skoru 2’nin uzerindeydi. Senelik buyime hizi 1,4 +/-0,06 mm
olup, bu hiz istatistiksel olarak anlamsizdi. Kirk (%7,5) olgunun aort
anulusu, 144 (%27) olgunun sinis valsalva ol¢imii, 24 (%4,5) olgunun
da sinotubtiler bolge olcim Z skoru tani aninda 2'nin tzerindeydi
(Tablo 3). Aort olciimlerinin seneler icerisindeki gidisati genellikle
selim seyirli olup Grafik 1'de verilmistir.

Sonug

Cocuklarla ilgili literatiirde bilgi sinirli olmasina ragmen genellikle iyi
seyirli oldugu calismalarda gosterilmistir. Biz de calismamizda bikispid
aort kapagi olan olgularda yillar icinde aort kokiinde ve ¢ikan aortada
ihmli genislemeler oldu ve Z skorunda minimal degisiklikler gorildi.
Ancak kapak disfonksiyonu az goriilse de kapak replasmanina kadar
giden olgularin bulundugu da akilda tutulmalidir.
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Tablo 1: Olgularin demografik ve klinik bulgular

n=530 (%)
Cinsiyet
Erkek 368 (69,4)
Kiz 162 (30,6)
Aort Kapak Darligi 160 (30,1)
Hafif 144 (27,1)
Orta 13(2,4)
Agir 4(0,7)
Aort Kapak Yetersizligi 210 (39,6)
Hafif 137 (25,8)
Orta 66 (12,4)
AZIr 7(13)
Rafe flizyon tipi
R-L 197 (37)
R-N 315 (59,7)
L-N 10 (1,8)
Monokasp 8(1,5)
Eslik eden patolojiler
Aort Koarktasyonu 78 (14,7)
Ventrikiiler septal defekt 55 (10,3)
Patent duktus arteriosus 45 (8,4)
Atriyal septal defekt 30 (5,6)
Aort Kapak Replasmani 8(1,5)
Cikan Aorta Rekonstruksiyonu 4(0,7)
Aort Valvuloplasti 30 (5,6)
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Tablo 2: Kasp fiizyon tipleri Aort kapak patolojisi ve Cikan aortada genisleme arasindaki iliski
K . Sag koroner- sol-koroner | Sag koroner non-koroner | Sol koroner non-koroner
asp Fiizyonu (R-1) (n) (R-N) (n) (LN) (n) Monokasp (n)
Cikan Aortada Genisleme 48 80 3 4
Aort kapak darligi
Hafif 37 100 2 5
Orta 4 9
AZIr 2 2
Aort Kapak Yetersizligi
Hafif 50 79 5 3
Orta 26 40
AgIr 3 4
Tablo 3: Aort dlgiimlerinde z skoru 2’nin iizerinde olan hasta sayisi ve seneler icindeki progresyonu
Lanl aninda z skoru >2 olan Yillik tahmini bilyiime hizi (mm) | Z skorunun + SD p-degeri
asta sayisi
Aort anulusu 40 (%7,5) 0,41 +/-0,05 >0,05
Sinus valsalva 144 (%27) 0,01 +/-0,08 >0,05
Sinotubuler bileske 24 (%4,5) 0,21 +/-0,09 >0,05
Cikan Aorta 135 (%25,4) 1,4 +/-0,06 >0,05
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Giris: Morfea (lokalize skleroderma), deri ve altindaki dokularda
fibrozis ile karakterli, sikhkla kozmetik sorunlara ve fonksiyonel
morbiditeye neden olan idiyopatik bir hastaliktir. Tedavide topikal ve
imminostpresif tedaviler yer almaktadir. Bu ¢alismamizda morfea
tanili hastalarin demografik ve klinik ozellikleri ile tedavi yanitlarinin
incelenmesi amaclandi.

Gereg ve Yontem: Ocak 2017- Ocak 2023 tarihleri arasinda Sami Ulus
Cocuk Hastanesi ve Ankara Etlik Sehir Hastanesi'nde morfea tanisi ile
en az 6 ay sire ile takip edilen, 13 pediatrik hasta calismaya dahil
edildi. Hastalarin demografik ve klinik ozellikleri ile tedavi yanitlari
retrospektif olarak degerlendirildi.

Bulgular: Hastalarin 10'u (%77) kiz, 3’ (%23) erkekti. Ortalama sikayet
baslangic yasi 100 ay, tani yasi 112 aydi. Hastalarin yaklasik dortte
birinde komorbid hastalik (FMF, ¢olyak ve siklik notropeni) hastalik
vardi. Morfea tipine gore degerlendirildiginde, hastalarda en sik plak
morfea (%54), ardindan jeneralize morfea (%23), lineer (%15) ve karisik
tip morfea (%8) gortilmekteydi. Lezyonlar, hastalarin yaklasik yarisinda

tek lezyon (%54), yarisinda (%46) ise multipl lezyon seklindeydi. Bu
lezyonlar, hastalarin %62’sinde tek tarafli, %38’inde ¢ift tarafliydi (Tablo
1). Ekstrakitanoz bulgu olarak 1 hastada artrit, 1 hastada ise bas
agrisi ve nobet sikayeti vardi. Sistemik tedavi siiresi ortalama 24 aydi.
Hastalarin 12'sine sistemik, 3'tne topikal tedavi uygulandi. Sistemik
tedavi verilen hastalarin 9'una 12 ay sire ile oral steroid, 12’sine ise 24
ay siire ile metotreksat tedavisi verildi. Mikofenolat mofetil ise yalniz
1 hastada kullanildi. Hastalarin 1'ine kalsipotriol, 2’sine steroid olmak
lizere 3 hastaya topikal tedavi verildi. Hastalarin 9'unun tedavisine
devam edilirken, 4’tiniin tedavisi kesildi. Tedavi altinda 11 hastanin
lezyonlarinda artis ya da azalma olmadi. Takipte 2 hastada 6. ve 21.
aylarda yeni lezyonlar saptandi. Tedavinin 5. yilinda hastalarin yaklasik
yarisinin lezyonlari degismedi. Dortte bir hastanin lezyonlari azalirken,
1 hastanin lezyonlarinda ise artis saptandi (Tablo 2).

Sonug: Morfea; atrofi, eklem agrisi veya kontraktiirler dahil olmak
lizere uzun vadede sekel potansiyeli olan lezyonlardir. Bazi hastalarda
morfea oldukea siddetli ve progresif olabilmekte ve sonuclari hakkinda
cok az sey bilinmektedir. Hastalarin tani, tedavi ve izleminde giincel
kilavuzlar gelistirilmesi icin daha cok calismaya ihtiya¢ bulunmaktadir.

Kaynaklar
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Tablo 1: Morfea lezyonlu hastalarin demografik 6zellikleri ve lezyonlarin yerlesimi

n=13
Cinsiyet, Kiz, n (%) 10 (76,9) Morfea tipi, n (%)
Sikayet baslangic yasi, ay* 100 (26-186) Plak 7(53,8)
Tani yasl, ay* 112 (26-187) Jeneralize 3(23,1)
izlem siiresi, ay* 30 (1-164) Lineer 2 (15,4)
Morfea yerlesim yeri, n (%) Karisik 1(7,7)
Alt ekstremite 8(61,5) Lezyon sayisi
Ust ekstremite 5(38,5) Tek 7 (53,8)
Sirt 3(23,1) Coklu 6(46,2)
Gogus 3(23,1) Lezyon tarafi
Yiiz 3(23,1) Tek 8 (61,5)
Karin 1(7,7) Cift 5(38,5)

*Qrtanca (min-maks)
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Tablo 2: Morfea lezyonlarina verilen tedaviler ve tedavi yanitlar

Sistemik Tedavi

Oral steroid kullanimi, n (%) 9(69,2)
Oral steroid kullanim siiresi, ay* 12 (3-29)
Oral steroid doz, mg/kg* 10 (10-16)
Metotreksat kullanimi, n (%) 12(92,3)
Metotreksat kullanim stiresi, ay* 24 (12-156)
Mikofenolat mofetil kullanimi, n (%) 1(7,7)
Toplam sistemik tedavi siresi, ay * 24 (0-156)
Topikal Tedavi

Topikal kalsipotriol, n (%) 2(15,4)
Topikal steroid, n (%) 1(7,7)
Topikal tedavi suresi, ay* 22 (14-29)
Tedavi Devam Durumu, n (%)

Tedavi devam eden hasta, 9(69,2)
Tedavi kesilen hasta, (30,8)
Tedavi Kesilme Nedeni, n (%)

Efektif tedavi yaniti 2(15,4)
Ailenin tedaviyi istememesi A4)
Tedavi Yaniti, n (%)

Tedavi altinda yeni lezyon ¢ikmasi 2 (15,4)
Tedavi altinda lezyonlarin azalmasi ya da degismemesi 11 (84,6)
Tedavi altinda lezyonlarin seyri, 5. yil, n (%)

Degismeyen lezyon (53,8)
Gerileyen lezyon (23,1)
Artan lezyon 1(7,7)

*Ortanca (min-maks)
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Giris: Ailevi Akdeniz atesi (AAA), tekrarlayan, kendi kendini sinirlayan
ates ataklari ve steril serozit ile karakterize monojenik otoenflamatuvar
bir hastaliktir. Kolsisin tedavinin temel dayanagidir. Tolere edilebilen
maksimum  kolsisin dozlarina ragmen, hastalarin yaklasik %5-10u
kolsisine yetersiz yanit verebilir. Anti-IL-1 ajanlari bu hastalarda onemli
tedavi secenekleridir.

Gere¢ ve Yontem: iki referans merkezinde anti-IL-1 tedavisi alan
kolsisine direncli AAA hastalarinin elektronik tibbi kayitlar retrospektif
olarak degerlendirildi. Anti-IL-1 tedavisine devam edilen ve kesilen
hastalarin demografik, klinik 6zellikleri ve hastalik siddeti karsilastirildi.
Hastalik siddeti uluslararasi AAA siddet skorlama sistemi (ISSF) ile
degerlendirildi.

Bulgular: Kolsisine direncli 64 FMF hastasinin 39'u (%61) kadindi.
Ortalama semptom baslangic yasi 3 yil (6 ay-15 yil), tani yasi 5 yil (6
ay-16 yil), ortalama takip stresi 117,05+£53,80 ay ve ortalama biyolojik
kullanim siiresi 44,65+30,53 aydi. Tim hastalar anti-IL- 1 ajan ile
birlikte kolsisin tedavisi aldi. Hastalarin 26’sinin (%40,6) tedavisine
anakinra, 38inin (%59,4) tedavisine kanakinumab ile baslanmistir.
Anakinra alan hastalarin 18'inde kanakinumab tedavisine gecilmistir.
Takip sirasinda 23 (%35,9) hastada anti-1L.-1 tedavisi kesilmistir. Bu
hastalarda ortalama biyolojik kullanim siresi 35,39+24,18 aydi ve
ilac kesildikten sonra ortanca takip siiresi 40 aydi (6-81). iki hastada
yeniden tedaviye baslanmistir. Her iki grubun tiim klinik ve demografik
ozellikleri, kolsisin dozlari, biyolojik tedavi oncesi ve sonrasi ISSF skorlari
karsilastirildi. Biyolojik tedavi oncesi ISSF skorlari biyolojik tedavisi
kesilemeyenlerde (ortalama 4,03+1,59) kesilebilenlere gore (ortalama
3,13£1,10) anlamli olarak daha yiiksekti (p<0,009). istatistiksel olarak
anlamli olmasa da, biyolojik tedavinin kesilebildigi hasta grubunda
hastalik baslangic yasi daha disiik ve bacak agrisi daha azdi (p=0,06).

Sonug: Kolsisine direncli AAA hastalarinda biyolojik tedavinin optimal
stiresi ve kesilmesi icin kesin bir oneri yoktur. Biyolojik tedavi oncesi
dustik ISSF skorlari, kolsisine direncli pediatrik FMF hastalarinda
biyolojik ajanlarin kesilmesini ongorebilir.

Anahtar Kelimeler: Ailesel Akdeniz Atesi, Anakinra, Kanakinumab,
Kolsisin

Giris

Ailevi Akdeniz Atesi (AAA); en sik goriilen monogenik otoenflamatuvar
hastaliktir. Tekrarlayan, kendini sinirlayan ates ve steril serozit ataklari,
karin agrisi, gogls agrisi, erizipel benzeri eritem, miyalji ve artralji
ile karakterizedir. Kolsisin ana tedavi secenegidir. Hastalarin %10’u
kolsisin tedavisine direnclidir, diger bir deyisle bu hastalarda atak siklig
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kolsisinin tolere edilebilen maksimum dozda kullaniimasina ragmen
ayda 7in altina dismemektedir. Kolsisin direnci; tolere edilebilen
en vyiiksek kolsisin dozuna ragmen yilda >6 atak veya 4-6 aylik bir
donemde >3 atak veya ataklar arasinda akut faz reaktanlarinin (AFR)
yiiksek seyretmesi ile subklinik enflamasyon olarak tanimlanmaktadir.
Ayrica hastalarin bir kisminda uygun dozda kolsisin kullanimi ishal
gibi gastrointestinal yan etkiler veya eslik eden hastaliklar nedeniyle
tolere edilememektedir. Bu durumda yeni tedavi secenekleri giindeme
gelmektedir.

Gunumizde, FMFde enflamatuvar sitokin rolii oynayan IL-1f sitokinine
karsi gelistirilen IL1 bloke edici ajanlarin kolsisine direncli veya refrakter
olgularda kullaniimasi onerilmektedir. IL-1'i hedef alan ajanlardan biri
olan anakinra, IL-1 reseptor antagonistinin rekombinant, glikozile
olmayan bir homologudur ve IL-1o. ve IL-1p'nin IL-1 reseptoriine
baglanmasini inhibe eder. Daha uzun sire aktif formda kalan
kanakinumab, dogrudan IL-1f’ya ve IL-1c ve IL-1B’y1 baglayan protein
reseptoriine karsi etki eden bir insan monoklonal antikorudur.

Anti-IL-1 ajanlari, kolsisine direncli veya intoleransi olan vyetiskin
ve cocuk hastalarda yasam kalitesini olumlu yonde etkileyen ve
morbiditeyi azaltan onemli tedavi secenekleridir. Ancak, hastalk
kontroli saglandiktan sonra bu ajanlara ne kadar sireyle devam
edilmesi gerektigi konusunda net bir veri bulunmamaktadir. Bu
calismada, biyolojik ajan ihtiyaci olan kolsisine direncli hastalarimizin
ozelliklerini gormeyi ve takip sirasinda biyolojik tedavisi kesilebilen
ve kesilemeyen hastalarin bulgularini arastirmaylr amacladik. Ayrica
kolsisine direncli pediatrik AAA hastalarinda biyolojik ajanlarin
kesilmesini ongoren bir bulgu olup olmadigini gérmeyi amacladik.

Gere¢ ve Yontem

iki referans merkezinde anti-IL-1 tedavisi alan kolsisine direngli AAA
hastalarinin elektronik tibbi kayitlari retrospektif olarak degerlendirildi.
Anti-IL-1 tedavisine devam edilen ve kesilen hastalarin demografik,
klinik ozellikleri ve hastalik siddeti karsilastirildi. Hastalik siddeti
uluslararasi AAA siddet skorlama sistemi (ISSF) ile degerlendirildi.
ISSF, tim maddelerin karsilanmasi halinde maksimum 10 puana
ulasabilmektedir. ISSF >6 puan siddetli hastalari tanimlarken (pozitif
ongorii degeri %100), 3 ile 5 puan arasindaki toplam puan orta
siddette hastalari tanimlamis ve <2 hafif hastalik olarak tanimlanmistir.
Hastalar icin net bir biyolojik ajan tedavi protokolii izlenmemis olsa
da, baslangicta anakinra icin gtinliik tedavi verilmistir. Bir yil boyunca
remisyon (atak veya enflamasyon belirtisi olmamasi) saglandiginda,
tedavi araliklari uzatilmistir (3 ay boyunca giin asiri, daha sonra ¢
giinde bir vb.). Bir yil icinde remisyon devam ederse tedavi kesilmistir.
Kanakinumab icin, baslangicta tim hastalara aylik tedavi baslanmistir.
Bir yil icinde remisyon devam ederse, tedavi araliklari uzatildi (alti
ay boyunca 6 haftada bir, daha sonra alti ay boyunca iki ayda bir) ve
remisyonu olan hastalarda kanakinumab bir yil icinde kesildi. Devam
eden ataklar veya inat¢i enflamasyonu olan hastalarda ilag araliklari
acilmadan tedaviye devam edilmistir.

Sonug

2012-2022 yillar arasinda toplam 1500 FMF hastasi takip edilmis ve
%60,9'u kadin olmak tizere biyolojik tedavi alan 64 (%4,2) kolsisine
direncli hasta calismaya dahil edilmistir. Bir hasta ne yazik ki takip
sirasinda renal amiloidoz ve bobrek yetmezligi nedeniyle hayatini
kaybetmistir. Semptom baslangic yasi ortanca 3 yil (0,5-15) ve tani yasi
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ortanca 5 yil (0,5-16) idi (Tablo 1). En sik gorilen klinik bulgu karin
agrisi olup hastalar arasinda en sik gortilen MEFV mutasyonu M694V/
M694V'dir (n=46, %71,9) (Tablo 2). Hastalarin ortanca takip siiresi 120
ay (19-336) idi (Tablo 3). Biyolojik tedaviden 6nce ortanca yillik atak
sikligi 12 (0-120) iken biyolojik tedaviden sonra ortanca yillik atak
sikligi 0 (0-24) olarak saptandi. Tedavide 8 hastaya (%12,5) anakinra,
38 hastaya (%59,4) kanakinumab, 18 hastaya (%28,1) anakinra ve
sonrasinda kanakinumab tedavisi verildigi goruldi. Biyolojik ajan
degisikligi nedenleri; anakinranin gtinltik olarak uygulanma guicligu,
lokal alerjik reaksiyonlar, sik tst solunum yolu enfeksiyonlari veya
ataklarin devam etmesi olarak saptandi.

Ortanca biyolojik ajan tedavi stresi 39 (3-128) aydi. Anakinra kullanan
4 hastada (%50), kanakinumab kullanan 13 hastada (%60,5), once
anakinra sonra kanakinumab alan 23 hastada (%72,2) biyolojik tedavisi
kesilemedi. 23 (%35,9) hastada ortanca 33 (3-89) ay sonra biyolojik
tedavi kesilebildi. Biyolojik tedavinin kesilmesinden sonra ortanca
toplam takip stiresi 40 ay (6-81) idi. Tedavinin kesilmesinden sonraki
ilk 12 ay icinde sadece 2 hastada ataklarin tekrarlamasi nedeniyle
biyolojik tedavi yeniden baslatiimistir. Biyolojik tedavinin kesilebildigi
ve kesilemedigi gruplarla ilgili klinik ozellikler Tablo 3’te verilmistir.

Biyolojik tedavi oncesi ISSF skorlari biyolojik tedavisi kesilemeyenlerde
(ortalama 4,03£1,59) kesilebilenlere gore (ortalama 3,13£1,10) anlamli
olarak daha yiiksekti (p<0,009) (Tablo 4). istatistiksel olarak anlamli
olmasa da, biyolojik tedavinin kesilebildigi hasta grubunda hastalk
baslangic yasi daha dsiik ve bacak agrisi daha azdi (p=0,06) (Tablo 3).

Tartisma

Kolsisine direncli AAA hastalarinda biyolojik tedavinin optimal stiresi ve
kesilmesi icin kesin bir 6neri yoktur. Biyolojik tedavi 6ncesi dusiik 1SSF
skorlari, kolsisine direncli pediatrik FMF hastalarinda biyolojik ajanlarin
kesilmesini ongorebilir.

Kaynaklar

1. Hentgen V, Grateau G, Kone-Paut |, et al. Evidence-based recommendations
for the practical management of Familial Mediterranean Fever. Semin
Arthritis Rheum. 2013;43:387-391.

2. Kavrul Kayaalp G, Sozeri B, Sonmez HE, et al. PeRA-Research Group.
Adherence to best practice consensus guidelines for familial Mediterranean
fever: a modified Delphi study among paediatric rheumatologists in Turkey.
Rheumatol Int. 2022;42:87-94.

3. adeh S, Berkun Y. Familial Mediterranean fever. Curr Opin Rheumatol.
2016;28:523-529.

4. Ozen S, Demirkaya E, Erer B, et al. EULAR recommendations for the
management of familial Mediterranean fever. Ann Rheum Dis. 2016;75:644-
651.

5. Giat E, Ben-Zvi |, Lidar M, Livneh A. The Preferential Use of Anakinra in
Various Settings of FMF: A Review Applied to an Updated Treatment-Related
Perspective of the Disease. Int ] Mol Sci. 2022;23:3956.

6. Ozcakar ZB, Ozdel S, Yimaz S, et al. Anti-IL-1 treatment in familial
Mediterranean fever and related amyloidosis. Clin Rheumatol. 2016;35:441-
446

7. Demirkaya E, Acikel C, Hashkes P, et al. Development and initial validation

of international severity scoring system for familial Mediterranean fever
(ISSF). Ann Rheum Dis. 2016;75:1051-1056.

Tablo 1: Hastalarin klinik bulgulari, demografik ozellikleri

E S . -

n=04 (), ortanca (mi

Erkek 25(38.0)
Yag (y11) 17 (4-33)
Semptom baglangi; yagm (Fil) 30.3-15)

s

55 (85.9)

28 (43.8)

28 (43.8)

| 44 (66.5)
tara

2122

......... 8125
......... Ll
463

Tablo 2: Hastalarin MEFV mutasyonlari

=64 (%)

46 (719)

9(14.1)

(M694V/M694V diginda)

15



ANKARA PEDIATRI KONGRESI 9-11 KASIM 2023
SOZEL SUNUMLAR Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Mecmuasi 2023;76(Suppl 1):1-88

Tablo 3: Biyolojik tedavisin kesilebildigi ve kesilemedigi hastalarda klinik
bulgularin karsilastiriimasi

Grup 2
n=40 (%)

13 (56.5) 25 (62.5)
2.0 (0.5-7.0) 3.0 (0.5-15.0) 0.532

Tam yas (711) 5.0 (0.5-12.0)

Klinik bulgular

6.0 (1.5-16.0)

22 (92.7) 36 (90) 043
22 (95.7) 32 (80) 0.08
B(34.8) 19 (475) 0.33
3 (13.0) 5(12.5) 0.95
13 (56.5) 14 (35.0) 0.10
19(32.6) 25 (62.5) 0.10
Td_:b_]:_i_uk .'._1;-‘__1'151 3(13.0) 8(20) 0.49
Bacak agria1 5(21.7) 99 (55.0) 0.006*
il 1(4.3) 0(0.0) 0.90
0(0.0) 4(10.0) 0.12
287 13 (32.5) 0.026*
5(21.7) 26 (65.0) 0.001*
............. 11(0.6-1.5) 13(0.7-1.6) 0.17

Tablo 4: Biyolojik tedavisin kesilebildigi ve kesilemedigi hastalarda ISSF
skorlarinin ve atak durumlarinin karsilastiriimasi
Grup 1 Grup 2

Ozellikler =23 (%) n=40 (%)

Ortanca(min.max)
Biyolojik tedavi oneesi yillik atak sikliga GHEHED,

Biyolojik tedavi oneesi ylhik atak sikhigh 1(0-13) 0(0-249) 010

Biyolojik tedavi oneesi ISSF skoru 3(1-5) 4(0-8) 0.009*

Biyolojik tedavi sonras: ISSF skoru 103

Biyolojik tedavisi oneesi ISSF ye gore hastalik giddeti
Siddetli 0(0.0) 4(10.00
Orta 18(73.2) 26 (65.0)
Hafif 5(21.8) 8(20.0)

Biyolojik tedavisi sonras1 ISSF ye gore hastahk giddeti

Siddetli 0(0.0)
Orta 3 (13.0) 8 (20.0)
Hafif 20 (87.0) 30 (75.0)
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Giris: Ailevi Akdeniz atesi (AAA) cocukluk caginin en sik goriilen
otoinflamatuar hastaligidir. Ana tedavi kolsisin olmakla beraber
hastalarin %5-10'u kolsisine yanitsizdir. Calismamizda kolsisin direncli
AAA tanisi ile biyolojik tedavi baslanan ve izlemde tedavi degisikligi
yapilan hastalarin ozelliklerinin verilmesi amaclanmistir.

Gereg ve Yontem: Kolsisin direncli AAA hastalarinin verileri retrospektif
olarak incelenmis, kullanilan biyolojik ajan secim nedeni, kullanim
siireleri, tedavi oncesi ve sonrasi iSSF(International severity scoring
system for familial Mediterranean Fever) skorlari kaydedilmistir.
Kolsisin direnci 3 aylik stire boyunca ayda >1 atak gecirilmesi ya da
ataklar arasinda akut faz belirteclerinde yiiksekligin devam etmesi
olarak tamimlanmistir. AAA hastalik siddeti ISSF skorlama sistemi
kullanilarak hesaplanmis, skoru >6 olanlar agir, 3-5 olanlar orta, <2
olanlar hafif siddette hastaliga sahip olarak degerlendirilmistir.

Bulgular: Calismaya 2013-2022 yillarinda AAA tanisiyla takipli
1062 hastanin 38'i dahil edildi. Hastalarin ortanca tani yasi 5 (min
2-maks 16) yildi. MEFV gen analizinde 28 hastada M694V homozigot,
7 hastada 10.ekzonda bilesik heterozigot, 1 hastada 2. ekzonda
heterozigot mutasyon saptanirken 2 hastanin gen analizi normal
sonuclandi. Biyolojik ajan baslanma yasinin ortalamasi 13+3,8 vyil
olarak hesaplandi. Baslangicta 15 hastanin tedavisinde anakinra,
23 hastada kanakinumab, 1 hastada etanersept kullanildi. Anakinra
baslanan hastalarin 2’sinde ila¢c uyumsuzlugu, 3'tinde genis lokal ilag
reaksiyonu, 1'inde karaciger fonksiyon testlerinde bozulma, 4’Ginde

tedavi yanitsizigi sebebiyle anakinra kesilerek kanakinumaba gecildi.
izlemde sakroileit gelisen 3 hastada kanakinumab kesilerek eklem
sikayetlerine yonelik etanersept baslandi. Amiloidoz ile izlenen 1
hastada, kanakinumab altinda proteiniirinin devam etmesi sebebiyle
tosilizumaba gecildi. Sakroileiti olan ve eklem sikayetleri 6n planda
oldugu icin etanersept baslanan hastada, sistemik enflamasyonun
devam etmesi nedeniyle tedavi kanakinumab olarak degistirildi. Klinik
ve laboratuvar tedavi yaniti alinan 19 hastanin biyolojik ajani kesildi.
Tedavisi sonlanan hastalarda biyolojik ajan kullanim siiresi ortalama
32£17,5 (min 8-maks 60) aydi. Tedavi oncesi 50,5 olan ISSF skoru,
tedavi sonrasi 0+0,6 (p=0,005) bulundu.

Sonug: Kolsisin direncli AAA hastalarinin tedavisinde biyolojik ajanlar
basariyla kullaniimakta olup hastanin eslik eden diger sistem bulgulari,
ilac uyumu, tedavi yaniti goz oniinde bulundurularak tedavi secimi
yapilmahdir. Hastalarin yakin takip edilmesi tedavideki temel unsurdur.

Anahtar Kelimeler: Ailevi Akdeniz Atesi, Kolsisin Direnci, Biyolojik
Tedavi, Cocukluk Cag
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[$S-007]
Jiivenil Skleroderma: Tek Merkez Deneyimi

Didem Oztiirk, Vildan Giingorer

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

0z

Giris: Juvenil skleroderma tanisiyla izlenen hastalarin demografik, klinik,
tedavi ve prognoza iliskin verilerini retrospektif olarak degerlendirmek.

Gereg ve Yontem: Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Romatolojisi
Klinigi'nde Haziran 2019-Eylal 2023 tarihleri arasinda juvenil
skleroderma tanisi ile izlenen hastalarin dosya verileri retrospektif
olarak incelendi.

Bulgular: Jivenil skleroderma ile takipli hastalarin 20si (%76,9) juvenil
lokalize skleroderma (JLS), 6'si (%23,1) juvenil sistemik skleroz (JSSc)
idi. JSSc’de tani aninda Raynaud fenomeni 3 hastada, deride sertlesme
ve 0dem 3 hastada saptandi. Hastalarin 4’linde solunum sistemi,
2’sinde gastrointestinal sistem tutulumu gelisti. Hastalarin hichirinde
tam remisyon saglanamadi. JLS'li hastalarda 9 (%45) hastayla plak
morfea en sik alt tipti. Basvurudaki en sik bulgu deride renk degisikligi
(%50), ardindan deride sertlesmeydi (%30). Hastalarin 15'inde (%75)
kozmetik, 4'tinde (%20) hem fonksiyonel hem de kozmetik sekel vardi.
Sistemik tedavi 17 hasta (%85) almisti ve metotreksat (MTX) (%80) en sik
kullanilan ilacti. Lokal tedavide en cok tercih edilen ilag steroidlerdi.
Kismi remisyona 12 hastada (%63,2), tam remisyona 2 hastada (%10,5)
ulasildi.

Sonug: Jivenil skleroderma gerek sistemik gerek lokalize formuyla
tedavisi zor ve remisyon orani diistik bir hastahktir.

Anahtar Kelimeler: Jivenil Skleroderma, Lokalize Skleroderma,
Sistemik Skleroz

Giris

Juvenil skleroderma oldukga nadir gortilmekle birlikte sekel riski yiiksek
olan kronik bag doku hastaligidir. JSSc ve JLS diger adiyla morfea olmak
lizere iki alt tipi bulunmaktadir. JSSc tim skleroderma olgularinin
%10’undan azini olusturur (1). Jivenil sklerodermanin etiyolojisi tam
olarak bilinmemektedir. Temel histopatoloji mikrovaskiiler hasar ile
baslayan, kollajen depolanmasi ve deri-deri alti dokunun atrofisi ile
seyreden deride sertlesmedir (1,2). JSSc prevelansi bir milyonda 3 hasta
olup, insidansi 15 yasindan sonra 100.000'de 2,3’tlr (1,3). JSSC'de en
sik etkilenen organlar vaskiler, deri, gastrointestinal, pulmoner ve
kas iskelet sistemidir. Deride 6dem, endurasyon, sertlesme ve atrofiye
neden olan hastaliklar ayirici tanida dustintlmelidir. Hastalar heterojen
ve karmasik oldugu icin tedavi farkhiliklar icermektedir (1).

Juvenil sklerodermanin en sik alt tipi JLS olup, kizlarda yaklasik 2
kat daha fazla gorilir (4). JLSnin pediyatrik prevelansi 100.000'de
50'dir ve hayatin ilk 10 yilinda gorilme sikhgr artar. JLSde 6n planda
deri ve deri alti doku etkilenmesine ragmen, lezyon fasya veya kasa
kadar ilerleyebilir. Avrupa Pediyatri Romatoloji Toplulugu (PReS)
tarafindan plak, lineer, pansklerotik, jeneralize ve miks tip olmak
izere 5 gruba ayrilmaktadir. Lezyonun tipine gore hastaligin siddeti
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ve klinik bulgular degismektedir (5). JLSde deri disinda, kas-iskelet,
norolojik, okiler ve oral tutulum olabilmektedir. Tanida kullanilan
spesifik laboratuvar bulgusu olmasa da antintikleer antikor (ANA)
varliginda eklem kontraktiirii, kas atrofisi, ekstremite kisaligi ve relaps
riski artmaktadir (6). Tedavide fototerapi, lokal ve sistemik tedavi
kullanilmaktadir. Lokal tedavide steroid, kalsipotriol ve takrolimus;
sistemik tedavide ise siklikla kortikosteroidler, MTX, mikofenolat mofetil
(MMF) onerilmektdir. Mortalitesi oldukca disiik olup, deri tlserlerinin
komplikasyonlari sonucu olusur (5). JLS'den JSSc gelisimi nadirdir, ancak
diger otoimmiin hastaliklar ile birlikte gorulebilir (7).

Bu calismada jivenil skleroderma tanisi ile izlenen hastalarin
demografik ozelliklerinin, klinik bulgularinin, tedavi seceneklerinin ve
prognozlarinin sunulmasi amaglanmistir.

Gere¢ ve Yontem

Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Romatolojisi Klinigi'nde Haziran
2019-Eylil 2023 tarihleri arasinda jivenil skleroderma tanisi ile izlenen
hastalarin dosya verileri retrospektif olarak incelendi. Hastalarin
demografik, klinik, laboratuvar, tedavi ve prognostik verileri kaydedildi.

Bulgular

Juvenil skleroderma ile takipli hastalarin 20’si (%76,9) JLS, 6'si (%23,1)
JSSc idi. Hastalarin 13’ (%50) kiz, 13’t (%50) erkekti. Juvenil sistemik
sklerozlu 6 hastadan 4t erkek (%66,7), 2'si (%33,4) kizdi. JSSCli
hastalarin medyan tani yasi 14,7 (12,95-15) yildi. Hastalarin 1'i diffiiz
kiitanoz, 1i sinirli kiitandz, 4°U i¢ organ tutulumunun oldugu sistemik
sklerozdu. Tani aninda Raynaud fenomeni 3 hastada, deride sertlesme
ve odem 2 hastada saptandi. Hastalarin 4’Gnde solunum sistemi,
2’sinde gastrointestinal sistem tutulumu gelisti. Kapilleroskopi yapilan
6 hastada skleroderma ile uyumlu kapiller anormallik tespit edilmisti.
Dort hastada ANA, 3’iinde antiScl70, 1’inde antiRo52 pozitifti. MTX
(n=3), MMF ve hidroksiklorokin (n=2), siklofosfomid (n=1), dustik doz
steroid (n=4) ve amlodipin (n=5) kullanilan tedavilerdi. Hastalarin
hichirinde tam remisyon saglanamadi.

Lokalize sklerodermali hastalarin %55'i kiz (n=11), %45'i erkekti (n=9).
Hastalarin medyan tani yasi 8,1 (4,25-13,02) yildi. Dokuzu (%45) plak,
7'si (%35) lineer, 2’si (%10) en coup de sabre, 2’si (%10) jeneralize tipteydi.
Basvurudaki en sik bulgu deride renk degisikligi (%50) ardindan deride
sertlesmeydi (%30). Hastalarin 15'inde (%75) kozmetik, 5'inde (%25)
hem fonksiyonel hem de kozmetik sekel vardi. Bir hastada ekstremite
kisaligl, 4 hastada hareket kisithligi izlenmisti. Hastalarin %35’inin
(n=7) ailesinde en sik romatoid artrit (RA) olmak tzere romatizmal
hastalik bulunmaktaydi. ANA pozitifligi 11 (%55) hastada saptanmistir.
Deri biyopsisi 17 hastada yapildi ve 15 hastada morfea ile uyumluydu.
Sistemik tedavi 17 hasta (%85) almisti ve MTX (%80) en sik kullanilan
ilacti. U¢ hastaya (%15) yalnizca lokal tedavi uygulandi. Lokal tedavide
en cok tercih edilen ilag steroidlerdi. Kismi remisyona 12 hastada
(%63,2), tam remisyona 2 hastada (%10,5) ulasildi.

Tartisma

Bu calismada merkezimizde izledigimiz JLS ve JSSc hastalarini derledik.
JSSc hastalarimizin %66,7'sini erkek hastalar olusturuyordu ve tani yasi
ortalama 14,7 yildi. Nadir goriilmesine ragmen mortalite ve morbiditesi
yiiksek olan bu hastalikta, hastalarimizin 4’tinde pulmoner 2’sinde
gastrointestinal tutulum olup, hastalarimizin hicbiri tam remisyona
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ulasamamistir. JLS cocukluk caginda sik gorilen, mortalitesi nadir
olmakla hirlikte yliksek morbiditesi nedeniyle onemli bir hastaliktir.
Calismamizda hastalarda en sik plak morfea tipi gorilmistir. JLS
hastalarimizda %75 kozmetik, %25’inde hem kozmetik hem fonksiyonel
sekel saptanmistir. Hastalarin ¢ogu dermatoloji kliniklerinde takip
edildigi icin genellikle sadece sistemik tedavi gerektiren hastalar
tarafimiza yonlendirilmektedir. Bu da morbidite oranimizin yiiksekligini
aciklamaktadir.

Literatlirde JSScde tani yasi 8-10,5 yas olarak bildirilmekte olup kiz
cocuklarin erkeklere gore hastalik oraninin daha yiiksek oldugu
bilinmektedir (1,8). Calismamizda median tani yasi literatlire gore
ylksektir. Ayrica erkek hasta sayimizda kizlara gore fazla bulunmustur.
Hasta sayimiz kisitli oldugu icin bu verileri literattrle karsilastirmak
saglikl olmayacaktir. JSSc hastalarinda genellikle ilk semptom Raynaud
fenomeni olarak bildirilmistir. Raynaud fenomeni Scalapino”ya gore
hastalarin %74-100’de, Androvic'e gore %93’tinde ve Foeldvari'ye gore
%91'inde ortaya cikmistir (8-10). Calismamizda Raynaud fenomeni
hastalarin %50’sinde saptanmistir. Bu oran literatiire gore dusukttr
bu durum ile kiz hasta sayisinin dustkligi arasinda baglanti olup
olmadig konusunda arastirmalara ihtiyac vardir.

ic organ tutulumu olan JSSCli hastalarda tam remisyona ulasmak
oldukca glctiir. Foeldvari'nin calismasinda 46 merkezden 135 hasta
degerlendirilmistir. Hastalarin sadece 16'sinda remisyon izlenmis
olup, 82 hastada tedavi altindayken hastalik aktif bulunmustur (10).
Klinigimizde takip ettigimiz JSSC'li 6 hastanin hichirinde tam remisyon
saglayamadik. JSSCli hastalarda mortalite kardiak tutulum ve akciger
tutulumu ile iliskilidir (1). Martini ve ark. (11) cok merkezli calismasinda
gogls grafisinde fibrozis olmasi, serum kreatinin diizeyinde artis ve
perikarditin kot seyri gosterdigini bulmustur. Hastalarimizda kardiyak
tutulum olmayip, higcbir hastamizda mortalite gozlenmemistir. Bu
durum cocuk hastalarda takip stiresinin kisa olmast ile iliskilendirilebilir.

Lokalize skleroderma mortalitesi dusiik olmasina ragmen morbiditesi
yuksek olan bir hastaliktir. JLS kozmetik, fonksiyonel ve psikolojik
sorunlara yola acabilir. Hastalarimizda siklikla kozmetik sekel
gelismis olup, eklem kisahgi ve eklem kontrakttrleri fonksiyonel
sekel olarak degerlendirilmistir. JLS tanisi ve ayirici tanisi icin deri
biyopsisi, hastaligin evresine gore histolojisi degiskenlik gosterdigi
icin tartismalidir (12). Hastalarimizin 17’sine deri biyopsisi yapilmis,
15'inde lezyonun histopatolojisi morfea ile uyumlu raporlanmistir.
Eriskin ve cocuk hastalarda JLS ve otoimmiin hastaliklar arasinda iliski
arastirilmis, miks ve jeneralize JLS'de ANA pozitifliginin daha yiksek
oldugu, JLS'li cocuklarin yakinlarinda otoimmiin hastaliklarin daha
yaygin goruldigu bildirilmistir (4,13). Zulian’in calismasinda jLSli
hastalarin yakinlarinda otoimmiin hastalik goriilme sikhgr ytiksekti. RA
(%63,6) en sik gortilen romatolojik hastalik olup, calismamizda benzer
sonug (%62,5) elde ettik (4). Lokalize sklerodermada sistemik tedavide
en cok kullanilan ilaglar MTX ve kortikosteroidlerdir. Hastalarimizin
%45'inde MTX ve kortikosteroid birlikte kullaniimistir. Lythgoe ve
ark. (14) sistemik tedavide 2 veya daha fazla ila¢ kullaniminin
%34 oldugunu bildirmistir. Literatiirde belirtilen D-penisilamin,
ultraviyole-A, lokal tedaviler dermatologlar tarafindan onerilmektedir
(15). MTX ve kortikosteroid tedavileri icin optimal doz ve tedavi stresini
belirlemek icin randomize kontrolli calismalar bulunmamaktadir.

Farkli uygulamalar ve hastalarin dermatologlar tarafindan da
takip edilmeleri nedeniyle ozellikle tedavi acisindan deneyimimiz
kisithdir. JLS'li hastalarin en uygun yonetimi dermatolog ve cocuk
romatologlarinin is birligini gerektirir.

Bu calismanin en o6nemli kisithhgr tek merkez deneyimi olmasi
nedeniyle hasta sayisinin az olmasidir. Ayrica JLS'de sadece sistemik
tedavi gereken hastalarin tarafimiza yonlendirilmesi hasta sayimizi
kisitlandirmaktadir.

Sonug

Juvenil skleroderma gerek sistemik gerek lokalize tipiyle tedavinin zor
ve tam remisyon oranlarinin distik oldugu bir hastaliktir. Bu bakimdan
genis serilerle daha cok calisma yapilip hastalik prognozu icin daha yiiz
gllduriici sonuclar elde etmenin yollart aranmalidir.

Kaynaklar

1. Torok KathrynS, Stevens Anne M. In: Petty R, Laxer R, Lindsley C, Wedderburn
L, editors. Textbook of pediatric rheumatology. 8th ed. Elsevier; 2021;377-
415.

2. Rongioletti F, Ferreli C, Zori, et al. Scleroderma with an update about clinico-
pathological correlation. G Ital Dermatol Venereol. 2018;153:208-215.

3. Foeldvari I. Current Developments in Pediatric Systemic Sclerosis. Current
Rheumatology Reports. 2009;11:97-102

4. Zulian F, Athreya BH, Laxer R, et al. Juvenile Scleroderma Working Group
of the Pediatric Rheumatology European Society (PRES). Juvenile localized
scleroderma: clinical and epidemiological features in 750 children. An
international study. Rheumatology (Oxford). 2006;45:614-620.

5. Li SC, Pope E. Localized Scleroderma and Eosinophilic Fasciitis. In: Petty
R, Laxer R, Lindsley C, Wedderburn L, editors. Textbook of pediatric
rheumatology. 8th ed. Elsevier; 2021;402-414.

6. Wu E Li S, Torok K, et al. Baseline description of the juvenile localized
scleroderma subgroup from the childhood arthritis and rheumatology
research alliance legacy registry. ACR Open Rheumatol. 2019;1:119-124.

7. Dilia G, Michele C. From localized scleroderma to systemic sclerosis.
Dermatol Res Pract. 2018;2018:1284687.

8. Scalapino K, Arkachaisri T, Lucas M, et al. Childhood onset systemic sclerosis:
classification, clinical and serologic features, and survival in comparison
with adult onset disease. ] Rheumatol. 2006;33:1004-1013.

9. Adrovic A, Sahin S, Barut K, et al. Juvenile scleroderma: a referral center
experience. Arch Reumatol 2018;33:344-351.

10. Foeldvari I, Zhavania M, Birdi N, et al. Favourable outcome in 135
children with juvenile systemic sclerosis: results of a multi-national survey.
Rheumatology (Oxford). 2000;39:556-569.

11. Martini G, Vittadello F, Kasapcopur O, et al. Factors affecting survival in
juvenile systemic sclerosis; Rheumatology (Oxford). 2009;48:119-122.

12. Asano Y, Fujimoto M, Ishikawa O, et al. Diagnostic criteria, severity
classification and guidelines of localized scleroderma. ] Dermatol.
2018;45:755-780.

13. Leitenberger ], Cayce R, Haley RW, et al. Morphea subtypes are distinct
autoimmune syndromes: A review of 245 adult and pediatric cases. Arch
Dermatol. 2009;145:545-550.

14. Lythgoe H, Almeida B, Bennett J, et al. Multi-centre national audit of juvenile
localised scleroderma: describing current UK practice in disease assessment
and management; Pediatr Rheumatol Online J. 2018;16:80.

15. Akbas A, Kiling F. Clinical and Demographic Characteristics of Pediatric
Patients Diagnosed with Localized Scleroderma: A Retrospective Analysis.
Turkish ] Pediatr Dis. 2022;16:25-31.

19



ANKARA PEDIATRI KONGRESI 9-11 KASIM 2023
SOZEL SUNUMLAR Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Mecmuasi 2023;76(Suppl 1):1-88

Cinsiyet Hastaligin | ik bulgu ANA Profil | Kapilleroskopi Bulgularn | Tutulum
baslama
yast (yil)
1 Erkek Ciltte dem,
12 9renk degisikligi Pozitif  Anti-scl 70 3+ Azalma, diizensizlik Cilt,vaskiler,solunum MTX+amlodipin+steroid
2 Kiz
15 14 Ciltte 6dem Negatif Diizensizlik Cilt,vaskiler,solunum MTX+amlodipin
2 Erkek
11,7 9,7 Raynaud Pozitif  Anti-scl 70 3+ Azalma, mikrohemoraji Cilt,vaskiler, solunum, GIS Siklofosfomid+amlodipin+steroid
4 Erkek
14,7 14,4 Raynaud Pozitif  AntiRO52 + Dallanma Cilt,vaskiler MTX+amlodipin+steroid
5 Erkek
14,2 13,2 Ciltte sertlesme Pozitif  AntiScl 70 3+ Uzama, mikrohemaraji Cilt,vaskiler,GIS, solunum  MMF+plaquanil id+amlodipin
6 Kiz
15 14 Raynaud Negatif Uzama, genigeme, dallanma Cilt,vaskiler Steroid+plaquanil+MMF

ANA: Antiniikleer antikor, MTX: Metotreksat, MMF: Mikofenolat mofetil

Cinsiyet Baglama Tam ik bulgu Tutulan bdlge Ailede Lokal tedavi Sistemik tedavi
yasi (yil) | yag (yil) Romatizmal
Hastahk
1 Erkek En coup de RA, ANA
12,0 14,0 Kizanklik-morarma sabre 1 Bas-boyun pozitifligi Kozmetik  Pouzitif - Steroid+ MTX
2 Kadin 0,5 5,0 Kizanklik-morarma Lineer 1 Alt ekstremite Behget Kozmetik  Pozitif Takrolimus MTX
| Erkek Ciltte kuruluk- Fonksiyonelve
2,2 2,7 incelme Miks 6 Alt ve iist ekstremite - kozmetik  Pozitif - Steroid+ MTX
4 Kadin En coup de
25 7,6 Sag dokilmesi sabre 1 Bag-boyun - Kozmetik  Negatif - MTX+kolgisin
5 Kadin 17,0 17,3 Ciltte beyazlasma Plak 1 Ust ekstremite . Kozmetik  Negatif Steroid
6 Kadin Fonskiyonelve
3,0 4,0 Ciltte sertlesme Lineer 1 Ust ekstremite - kozmetik  Negatif Steroid Steroid+ MTX
7 Erkek 14,6 15,0 Ciltte koyu leke Plak 1 Govde - Kozmetik  Negatif Steroid+Kalsipotriol
8 Kadin Alt ekstremite, Steroid-+kalsipotriol
111 11,3 Ciltte koyu leke Plak 1 govde RA Kozmetik  Negatif Kantaron yag Steroid+ MTX
9 Erkek Alt ekstremite,
7.5 7,7 Kizanklik-morarma Lineer 3 govde RA Kozmetik  Pozitif - Steroid+ MTX
10 Kadin Alt ekstremite, Fonskiyonel ve
8,5 9,0 Ciltte koyu leke Plak 1 govde - kozmetik Pozitif Takrolimus Steroid
1 Kadin 08 2,5 Ciltte sertlesme Plak 2 Alt esktemite govde - Kozmetik  Pozitif Steroid MTX
12 Erkek Kozmetik ve
13,0 13,6 Ciltte sertlesme Lineer 1 Ust ekstremite - fonksiyonel Pozitif - Steroid+ MTX
13 Erkek 6,0 6,1 Ciltte sertlesme Plak 2 st ve alt ekstemite - Kozmetik  Negatif Takrolimus MTX
14 Kadin 2,2 4,0 Kizankhk-morarma Miks 5 Alt ekstremite - Kozmetik  Pozitif Steroid+ MTX
15 Kadin 73 7,6 Ciltte koyu leke Lineer 5 Ust ve alt ekstremite - Kozmetik  Negatif - steroid+ MTX
16 Erkek 14,2 14,5 Ciltte beyazhk Plak 1 Bas-boyun Behget Kozmetik  Negatif Steroid steroid+ MTX
17 Kadin Steroid, kantaron
5,6 6,0 Ciltte sertlesme Lineer 1 Alt ekstremite - Kozmetik  Pozitif yag MTX
18 Erkek 1,0 1,4 Ciltte koyu leke Plak 1 Alt ekstremite Kozmetik  Negatif Steroid+kalsipotriol MTX
19 Kadin Fonksiyonel ve
4,0 7,0 Ciltte sertlesme Lineer 1 Alt ekstremite Morfea kozmetik  Pozitif -
20 erkek 6,2 6,8 Kizaniklik-morarma Plak 1, Govde RA kozmetik Negatif - MTX

ANA: antiniikleer antikor, MTX: metotreksat, RA: Romatoid artrit
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[SS-008]
Ailevi Akdeniz Atesi: Atessiz Olur Mu?

Hatice Dilara Karakas, Fatma Aydin, Nilgiin Cakar, Zeynep Birsin Oz¢akar

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Romatoloji Bilim Dali, Ankara
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Giris: Cocukluk ¢aginin en sik goriilen periyodik ates sendromlarindan
biri olan ailevi Akdeniz atesi (AAA); tekrarlayici atese eslik eden
poliserozit, artrit veya erizipel benzeri eritem bulgulari ile karakterize,
otozomal resesif kalitilan otoenflamatuvar bir hastaliktir. Patofizyolojisi,
pirin proteinini kodlayan MEFV gen mutasyonlarinin basta IL-18 olmak
lizere proenflamatuvar ve pirojen sitokinlerin kontrolsiiz salinimina
dayanmaktadir. Calismada ates yakinmasi olmadan AAA tanisi alan
hastalarin demografik, klinik ve laboratuvar bulgularinin incelenmesi
amaclanmistir. Ek olarak, calisma grubundaki atesi olmayan diger
hastalarla farkliliklarr degerlendirilmistir.

Gerec ve Yontem: Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Romatoloji
Bilim Dal’nda son 10 yilda (2011-2021) AAA tanisi ile en az 6 ay takip
edilmis olan hastalar calismaya alindi. Ailevi Akdeniz atesi tanisi
“Yalcinkaya” pediatrik tani olgitlerine gore konuldu. Veriler elektronik
hasta dosyalarindan alinarak retrospektif olarak analiz edildi.

Bulgular: Klinigimizde AAA tanisiyla son 10 yilda 576 hasta (%52,3'u
kiz) izlenmistir. Bu hastalarin %7,1'inde (n=41) atesin AAA ataklarinin
bir bulgusu olmadigi saptandi. Atesi olan ve olmayan gruplarda
cinsiyet dagilimi acisindan bir fark saptanmadi (p>0,05). Atesi olmayan
hastalarin atesi olan hastalara gore; sikayet baslangic ve tani yaslarinin
istatiksel anlaml olarak daha gec¢ oldugu (p<0,001) ve ayrica tani
gecikme stresinin atesli olmayanlarda daha kisa oldugu bulundu
(p=0,039). Bu hastalarda AAA klinik yakinmalarindan karin agrisinin
daha nadir (p<0,001) ancak tekrarlayan akut artritin daha sik (p=0,020)
goruldigu belirlendi. Yine bu hastalarda AAA iliskili hastaliklarin daha
stk (p<0,001) ve ailede AAA sikhginin daha nadir oldugu saptandi
(p=0,040). Bu grubun IL-1 karsiti tedaviye hi¢ gereksinim gostermedigi
tespit edildi.

Sonug: Ates AAA hastalarinin cok az bir boliminde klinik yakinma
olarak ataklara eslik etmeyebilir. Tekrarlayan kisa sireli karin agris,
gogus agrisi, artrit gibi enflamatuvar yakinmalari ve aile oykist olan
hastalarda atesin olmadigi durumlarda da AAA ayirici tanida mutlaka
dastnalmelidir.

Anahtar Kelimeler: Ailevi Akdeniz Atesi, Atessiz Atak, Pediatrik

[$S-009]

Hipertansiyon Tanisi ile Takip Edilen Obez Cocuklarda
Kardiyovaskiiler Hedef Organ Hasari ile iliskili Faktorler

Emine Giilsah Ozdemir!, Seyma Kayali2, Ayse Derya Bulus3
TAnkara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi
Klinigi, Ankara

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

3Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Endokrinolojisi Klinigi, Ankara
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Giris: Obezite, hipertansiyon (HT) icin iyi bilinen bir risk faktorudar.
Cocuklarda HT'ye ikincil gelisen kardiyovaskiiler hedef organ hasari
(HOH) uzun dénem mortalite ve morbidite ile iliskilidir. Bu calismada
obezite ve HT tanilari ile takipli cocuklarda kardiyovaskiiler HOH ile
iliskili faktorleri arastirmak amaclanmistir.

Gereg¢ ve Yontem: Calismaya Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve
Arastirma Hastanesi'nde 1 Kasim 2022-1 Eylil 2023 tarihleri arasinda
Cocuk Nefrolojisi Poliklinigi’'nde ayaktan kan basinci monitorizasyonu
(AKBM) ile degerlendirilerek hipertansiyon tanisi konulan 55 obez (VKi
>95 p) hasta dahil edildi. Hastalarin demografik ve antropometrik
ozellikleri, laboratuvar sonuglari ve transtorasik ekokardiyografi (EKO)
bulgular retrospektif olarak incelendi. istatistiksel analizler igin SPSS
22.0 kullanild.

Bulgular: HT tanisi alan 55 obez hastanin (21 kiz, 34 erkek) ortanca
yas 13,9 (IQR 11,4-16,1) ve ortanca VKI-SDS 242 (IQR 1,99-3,02)
bulundu. AKBM sonuglarina gore 28 (%50,9) hastada ambulatuar HT,
27 (%49,1) hastada maskeli HT mevcuttu. Hastalarin 17’inde (%20)
sol ventrikil hipertrofisi ve/veya ventrikiler septal hipertrofi tespit
edildi. Otuz t¢ (%60) hastada hipertansiyona dislipidemi eslik ettigi
goruldi. Ventrikiler hipertrofi oranlari ambulatuar HT ve maskeli HT
olan hastalar arasinda benzerdi (%21,4 vs %18,5, p=0,47) ve erkeklerde
kizlara gore anlamh olarak daha yiiksek bulundu (%29,4 vs %4,7,
p=0,02). Ventrikiiler hipertrofi saptanan hastalarda saptanmayanlara
gore trigliserid (Tg) dizeyi ve Tg/HDL orani anlamli olarak yuksek
bulunurken (p=0,003, p=0,01, sirasiyla); yas, VKI-SDS, eGFR, aclik kan
sekeri, trik asit, total kolesterol, LDL, HDL ve 25-OH-D vit diizeylerinde
anlamli bir fark yoktu (p=0,06, p=0,14, p=0,49, p=0,31, p=0,07,
p=0,29, p=0,83, p=0,85, p=0,17, sirasiyla).

Sonug: Obezite ve hipertansiyon ile takipli ¢ocuklarda, ventrikiler
hipertrofi prognozu belirleyen onemli bir komplikasyon olup maskeli
HT ve ambulatuar HT'de benzer oranlarda saptanmistir. Erkek cinsiyet,
yiksek Tg diizeyi, yliksek Tg/HDL orani ventrikiler hipertrofi ile iliskili
saptanmistir. Obez cocuklarin yonetiminde dislipidemi kontroliine
odaklanmak hipertansiyon yonetimi ve kardiyovaskiiler sistem
sagkalimi icin 6nem arz eder.

Anahtar Kelimeler: Ayaktan Kan Basinci Monitorizasyonu, Dislipidemi,
Hipertansiyon, Obezite, Sol Ventrikiil Hipertrofisi
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Dogumdan Hemen Sonra Yapilan Boy Olciim isleminin ikinci
Ayda Gerceklestirilen Ultrasonografik incelemedeki Aci
Olgiimlerine ve Gelisimsel Kalca Displazisi Gelisim Sikligina
Etkisinin Arastirilmasi

Lutfive idil Emral?, Serdar Umit Sarici2

1Ufuk Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Ankara
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Giris: Bu calismada hemen dogum sonrasi fizik muayenenin bir
parcasi olarak yapilmasi gereken boy 6lcme isleminin kalca ekleminin
gelisiminde herhangi bir olumsuz etkiye sahip olup olmadiginin; 8-12.
haftalarda gerceklestirilen kalca ultrasonografisinde olciilen alfa ve
beta acilarinin ve gelisimsel kalca displazisi (GKD) gelisim sikliginin
karsilastirilarak belirlenmesi ve dolayisiyla GKD gelisiminde bir risk
olusturup olusturmadiginin saptanmasi amaclanmistir.

Gere¢ ve Yontem: Dogumdan hemen sonra boy olgme islemi
yapilmayan olgular Grup I'i (n=52), yapilan olgular Grup Il'yi (n=49)
olusturmustur. Tiim olgulara 8-12. haftalarda kalca ultrasonografisi ile
alfa ve beta acilarinin él¢timu yapilmis, iki grup radyolojik olarak GKD
sikhigl, demografik parametreler ve ultrasonografik veriler agisindan
karsilastiriimistir.

Bulgular: Calisma gruplarindaki olgularin timinde (n=101) GKD
sikhgr %9,9 olarak bulunmustur. Dogumdan hemen sonra yapilan
boy 6lgme islemi; 8-12. haftalarda degerlendirilen hastalarda hem
radyolojik alfa ve beta acilarinda herhangi bir olumsuz etkilenmeye
hem de GKD gelisim sikhiginda (boy 6lcme islemi yapilan grupta %10,2,
yapilmayan grupta %9,6, p=0,921) bir artisa neden olmamistir. Gruplar
arasinda demografik parametreler acisindan istatistiksel olarak anlamh
farklihk saptanmamistir. Dogum sonrasi 8-12. haftalarda yapilan
degerlendirmede GKD gelisimi saptanan (n=10) ve saptanmayan (n=91)
olgular karsilastirildiginda GKD saptanan olgularda kiz cinsiyetin daha
fazla oranda goruldigi (%16,4’e karsilik %0, p=0,006) belirlenmistir.

Sonu¢: Calismamiz sonuglarina gore kiz cinsiyetin GKD gelisimi icin
anlamli bir risk faktort oldugu sonucuna varilmistir. Boy ol¢timi
yapilan yenidoganlar ile yapilmayan yenidoganlar arasinda GKD
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gelisim sikhgr acisindan farklihk saptanmamistir. Dogum sonrasi ilk
fizik muayenenin bir parcasi olarak yapilmasi gereken boy dl¢me islemi
GKD gelisiminde bir risk faktorti olabilir kaygisi ile ertelenmemelidir.

Anahtar Kelimeler: Boy Olcme islemi, Gelisimsel Kalca Displazisi, Kalca
Ultrasonografisi, Yenidogan

Giris

Gelisimsel kalca displazisi (GKD) risk faktorleri; pozitif aile oykisi, makat
gelisi, ilk gebelikten dogan kiz cocuk, sezaryen, oligohidroamniyoz
varhgi, cogul gebelik, kundak yapilmasi, dogumda tespit edilen
tortikollis, kalkaneovalgus, dizde ekstansiyon kontraktiirii, metatarsus
varus gibi deformitelerin olmasidir.

Yenidogan doneminde kalcalarin fizik muayenesi GKD tanisinda
altin standarttir. GKD tanisinda asetabulum ile femur basi iliskisini
goruintilemede kalca ultrasonografisi (USG) yaygin olarak kullanilan
yontemdir.

Boy ol¢me islemi, diger bliylime parametreleri ile beraber yenidogan
doneminden itibaren fiziksel biiyimenin degerlendirilmesinde énemli
bir parametre olan boy uzunlugunu saptamak icin yapilan bir islemdir.
Boy olciimi yapilirken kalga eklemleri addiiksiyon ve ekstansiyon
pozisyonuna zorlanmaktadir. Bu islemin kalca ve diz eklemleri tizerinde
gosterilmis olumsuz bir etkisi bulunmasa da dogumdan hemen
sonra yapilan boy ol¢me isleminin kalca eklemi (zerinde instabilite
olusturacag ongoristyle dogumdan hemen sonra ve hatta en az ilk bir
ay boyunca boy ol¢me isleminden kaginilmaktadir. Cocukluk caginin
herhangi bir doneminde degerlendirilen pek cok cocuk hastada geriye
dontik olarak yenidogan donemine bakildiginda bu antropometrik
parametrenin kaydinin bulunamadigi dikkat cekmektedir.

Calismamizda hemen dogum sonrasi yapilan boy 6lgme isleminin
kalca ekleminin gelisiminde herhangi bir olumsuz etkiye sahip olup
olmadiginin; 8-12. haftalarda gerceklestirilen kalca USG'sinde o6lctlen
alfa (o) ve beta (B) acilarinin ve GKD gelisim sikliginin karsilastirilarak
belirlenmesi ve GKD gelisiminde bir risk olusturup olusturmadiginin
saptanmasi amacglanmistir.

Gerec ve Yontem

Ufuk Oniversitesi Tip Fakiiltesi Etik Kurulu’nun onayi ile Agustos
2020-Agustos 2021 tarihleri arasinda dogan saglikh bebeklerin
dosyalari taranmistir. Calismaya gebelik haftasi >35 hafta olan saglikli
yenidoganlar dahil edilmistir. Takiplerinde konjenital anormallik
veya noromuskiler hastalik distindiiren herhangi bir bulgu tespit
edilen hastalar ile kronik hastalik saptanan yenidoganlar ¢alisma disi
birakilmistir. Calismaya dahil edilen ancak kalca USG cekilene kadarki
stirecte kontrollerine devam etmeyen hastalar, kalca USG gortinttilemesi
8-12. haftada yapilmamis hastalar ¢alismadan gikarilmistir.

Dogum sonrasinda, birinci ay sonuna kadar boy lgme islemi yapiimayan
yenidoganlar Grup I'i, yapilan olgular Grup II'yi olusturmustur.

Olgularin cinsiyetleri, gebelik haftalari, dogum sekilleri, cogul gebelik
olup olmadigi, oligohidroamniyoz varhgi, dogum agirliklari, anne
yaslari, anne ve baba arasinda akrabalik olup olmadigi, dogumda
saptanan ve GKD risk faktorti olabilecek muayene bulgulari, ailede
GKD oykusu, kundak yapilmasi, rutin muayenelerde saptanan ve GKD
ile iliskili olabilecek fizik muayene bulgulari ve 8-12. haftalarda yapilan
USG sonuglari kaydedilmistir.
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Kalca USG her hastaya Ufuk Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji
Anabilim Dali’'nda General Electrics LOGIQ7 cihazi ile 10000 Mhz lineer
prob kullanilarak yapilmis, Graf yontemi esas alinmistir. Tip lla ve ileri
evreler GKD olarak kabul edilmis, Ortopedi ve Travmatoloji Bolimi'ne
konsiilte edilmistir.

Calismada vyer alan gruplar demografik veriler, risk faktorleri, fizik
muayene bulgulari, radyolojik bulgular ve GKD gelisim sikligi acisindan
karsilastiriimistir.

Verilerin istatistiksel analizinde Statistical Package for Social Sciences
“SPSS” 22.0 paket programi kullaniimistir. Parametrelerin normal
dagilimi olup olmadiginin arastirlmasinda Shapiro-Wilk testi
uygulanmistir. Anne yasi, gebelik haftasi, dogum agirhgi, ultrasonografik
ave B agiolcim degerleri “independent samples t-test” testi ile, cinsiyet,
ilk gebelik olup olmadigi, akrabalik oykusu, cogul gebelik, makat gelis,
oligohidroamniyoz varhigi, dogum sekli, ekstremite anomalisi, ailede
GKD oykusi, kundak yapimi ve GKD varligi ise “chi-square” testi ile
karsilastiriimistir.

Sonuclar ortalama £ standart sapma ve ortanca %25-75 aralik olarak
sunulmustur. Testlerde 6nem dizeyi 0,05 olarak alinmistir (p<0,05
anlamli kabul edilmistir).

Bulgular

Calismamizda 144 olgunun dosyalari incelenmis, 43'U cesitli sebeplerle
calisma disi birakilmistir. Dogumdan hemen sonra yapilan ilk fizik
muayenede boy ol¢me islemi yapilmayan olgular (n=52) Grup I,
yapilan olgular (n=49) ise Grup II'yi olusturmustur. Gruplar arasinda
kiz cinsiyet, ilk gebelikten ilk dogan c¢ocuk olmasi, makat gelisi
olmasi, oligohidroamniyoz varligi, dogumda tespit edilen muayene
bulgusu, anne yasi, gebelik haftasi, dogum kilosu, sezaryen ile dogum,
kundak uygulamasi, ailede GKD oykist pozitifligi ve hastalarin anne/
babalari arasinda akrabalik oykist incelendiginde istatistiksel olarak
anlamli farkliliklar saptanmamustir. Gruplara ait demografik verilerin
karsilastirilmasi Tablo 1'de sunulmustur.

Graf siniflamasina gore Grup I'de 5 olguda, 6 kalcada (sag kalca=4, sol
kalca=2) Grup IlI'de ise 5 olguda, 5 kalcada (sag kalca=2, sol kalca=3)
GKD tespit edilmistir. GKD sikligi %9,9 olarak belirlenmistir.

Grup | ve II'ye dahil edilen olgularin kalca ultrasonografik gortintiileme
ile elde edilen o ve B aci 6lcim degerleri karsilastirildiginda anlamh
farkliliklar saptanmamustir, istatistik analize ait veriler Tablo 2'de
sunulmustur.

Ultrasonografik olarak GKD saptanan (n=10) ve saptanmayan olgularda
(n=91) boy ol¢cme islemi, ilk gebelikten ilk dogan cocuk olmasi,
makat gelisi olmasi, oligohidroamniyoz varhigi, dogumda tespit
edilen muayene bulgusu gibi parametreler agisindan istatistiksel
olarak anlamli farklihklar saptanmamistir. Cinsiyet agisindan
karsilastinldiginda GKD saptanan olgularda kiz cinsiyetin daha fazla
oranda gorildugii (p=0,006) saptanmistir. istatistik analize ait veriler
Tablo 3’te sunulmustur.

Tartisma

Mekanik teoriye dayanan cogul gebelik, oligohidroamniyoz varlig,
kundaklama gibi GKD olusumu risk faktorleriyle benzer sekilde,
dogumdan hemen sonra kalcalar hentiz instabil iken yapilan boy

olgme isleminin de risk faktori olabilecegi savi mevcuttur. Bu savdan
yola cikarak boy olcme isleminde kalcalarin addiiksiyon, ekstansiyon
pozisyonuna zorlanmasinin kalcalari GKD gelisimi acisindan artmis
risk altina sokabilecegi dustincesiyle dogumdan hemen sonra boy
olgme isleminin hi¢ yapilmadigi gozlenmektedir. Amerikan Pediatri
Akademisi fetal biyime ve gelismenin degerlendirilmesinde
cok onemli olan yenidoganin antropometrik olctiimlerin ilk fizik
muayenede yapilmasini onermektedir. Mekanik teoriye dayanan diger
risk faktorlerinde streklilik hali mevcuttur, boy olcme isleminde
ise kalca, diz eklemlerine anlik olarak kuvvet uygulanmaktadir.
Yetmis lic-76 boy 6lcme isleminin kalca ekleminin gelisiminin gostergesi
olan ultrasonografik o ve B agilarina olan etkisinin 8-12 hafta
sonra degerlendirildigi calismamizda gruplar arasinda GKD olusum
sikligi agisindan istatistiksel olarak anlaml farklilik bulunmamistir
(p=0,921). Dogumdan hemen sonra yapilan boy 6l¢me isleminin GKD
risk faktorti olarak incelendigi, USG goruintilemede o ve f acilarina
etkisinin arastirildigi calismaya literattirde rastlanmamistir. Bu veriler
1siginda dogumdan hemen sonra boy 6l¢me islemi yapilmasinin kalca
ekleminin displazi yoniinde gelisimine olumsuz bir etkisinin olmadigi
dustunulmektedir. Calismamizin dogumdan hemen sonra boy 6lcme
isleminin yapilmamasi veya ertelenmesi yontindeki uygulamalara bakis
acisini degistirmede katkisinin olacagi distunulmektedir.

Calismamizda literattirle uyumlu olarak ultrasonografik gortintiilemede
GKD saptanan olgular ile saptanmayan olgular arasinda kiz cinsiyette
istatistiksel analizde anlamli farklilik bulunmustur (p=0,006).

Sonuc¢

Calismamiz sinirh sayida hasta ile yapilmistir. Benzeri calismalarin
daha genis poptilasyonda ve prospektif olarak tekrarlanmasinin faydali
olabilecegini disinmekteyiz. Ayrica USG incelemesinin boy dlcme islemi
oncesinde ve sonrasinda karsilastirmali olarak yapilmasinin metodoloji
ve istatistiksel karsilastirma acisindan daha dogru bilgi verebilecegi
dustntlmektedir. Calismamizda boy ol¢cme isleminin sadece 8-12.
haftalarda ultrasonografik olarak o ve B acilarina etkisi arastiniimistir,
boy ol¢me isleminin bu dénem sonrasinda aci 6l¢limlerine etkisi veya
yuriime donemine etkisi ile ilgili bir bilgi verememektedir.
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Tablo 1: Galisma gruplarinin demografik veriler
kargilastiriimasi
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ve risk faktorleri acgisindan

Parametre Grup | (n=52)
Cinsiyet (Kiz/Erkek) * 34/18

ilk gebelik (Var/Yok) * 34/18
Akrabalik (Var/Yok) *** 1/51
Anne yasi (Yil) ** 29.92+5.15

Gebelik haftasi (Giin) **

Dogum kilosu (Gram) **

Sezaryen ile dogum (Var/Yok) * 17/35
Makat gelis (Var/Yok) * 6/46
Oligohidroamniyoz (Var/Yok) * 6/46
Dogumda muayene bulgusu (Var/Yok) * 3/49
Ailede GKD oykiisii (Var/Yok) *** 8/44
Kundak yapimi (Var/Yok) * 5/47
Gelisi | kalga di isi (Var/Yok) *** 5/47

265.63 + 11.09
3040.19 + 490.36

Grup Il (n=49) p degeri
27/22 0.315
26/23 0.229

5/44 0.078
29.75 +5.01 0.869
268.97 +7.12 0.073
3169.59 + 385.11 0.142
25/24 0.072
1/48 0.113
7/42 0.771
7/42 0.192

8/41 0.897
6/43 0.756
5/44 0.921

*: Degerler Fisher exact testi ile kargilastirilmigtir.
**: Degerler or tandart sapma olarak

ir ve t testiile
***: Degerler Chi-square testi ile karsilagtirimigtir.

imistir.

Tablo 2: Calisma gruplarinin ultrasonografik a ve B acilari degerleri agisindan

karsilagtiriimasi

Parametre Grup | (n=52) Grup Il (n=49) p degeri
Sag kalga a agis1 * 64.05+6.01 63.06+3.59 0.312
Sol kalga a agis1 * 62.78+4.8 63.243.61 0.623
Sag kalga B acisi * 47.3618.79 46.8916.38 0.76
Sol kalga B agis1 * 47.919.12 46.7316.51 0.458

*: Degerler (derece) ortalamatstandart sapma olarak verilmistir ve t testi ile karsilastinimigtir.

Tablo 3: GKD saptanan (n=10) ve saptanmayan olgularin (n=91) demografik veriler ve risk

faktorleri agisindan karsilastiriimasi

Parametre Ly r‘_ CKDsapt —a4) p degeri
olgular (n=10) olgular (n=91)
Cinsiyet (Kiz/Erkek) * 10/0 51/40 0.006
ilk gebelik (Var/Yok) * 5/5 55/36 0.522
Akrabalik (Var/Yok) *** 0/10 6/85 0.402
Anne yasi (Yil) * 31.3+3.26 29.6815.21 0.077
Gebelik haftasi (Giin) ** 268.8+12.44 267.08+9.17 0.348
Dogum kilosu (Gram) ** 3134.5+541.01 3099.5+45.77 0.788
Sezaryen ile dogum (Var/Yok) * 5/5 37/54 0.738
Makat gelis (Var/Yok) * 19 6/85 0.529
Oligohidroamniyoz (Var/Yok) * 3/7 10/81 0.118
Pogumda muayene bulgusu (Var/Yok) 2/8 8/83 0.258
Ailede GKD &ykiisii (Var/Yok) *** 0/10 16/75 0.148
Kundak yapimi (Var/Yok) * 2/8 9/82 0.298
E?y olgme iglemi (Yapildi/Yapiimadi) 5/5 44/47 0.921

*: Degerler Fisher exact testi ile karsilagtirimistir.

**: Degerler ortalamazstandart sapma olarak verilmistir ve t testi ile kargilastiriimistir.

***: Degerler Chi-square testi ile kargilagtiriimigtir.
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Kronik Hastalikli Cocuklarin Annelerinin Ebeveyn Tutumlari
ve Psikopatolojik Durumlarinin Degerlendirilmesi
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Giris: Kronik hastaliklar cocuklari uzun siire etkileyen fiziksel, duygusal
veya gelisimsel kosullar olusturur. Cocugun kronik durumu tim aile
tyelerini de onemli sekilde etkiler. Durumun ciddiyeti, prognozu,
norolojik etkileri, zaman icindeki istikrari, ek bakim ihtiyaci ve
maliyeti bu etkilerin derecesini belirler. Cocugun kronik hastaliginin
ebeveynlerin refahi, 6zellikle de psikolojik durumu ve is gliciine katilimi
tizerinde onemli etkisi oldugu bilinmektedir. Bu arastirmanin amaci
kronik hastaligi olan cocuklarin ve herhangi bir saglik sorunu olmayan
cocuklarin annelerinin otoriterlik, asiri koruyuculuk, demokratiklik gibi
ebeveynlik tutumlari ve depresyon, anksiyete ve stres gibi psikopatolojik
durumlarr arasindaki iliskinin arastiriimasidir.

Gerec ve Yontem: Bir devlet Universitesi, bir 6zel tniversite ve bir
Saglik Bakanligi Egitim Arastirma Hastanesi'ne basvuran, 2-6 yas
arasindaki 113 kronik hastalikh, 113 saglikli cocugu olan anneye 27
soruluk tanimlayici form, Tiirkce validasyonlari yapilmis olan “Ebeveyn
Tutum Olgegi (ETO)” ve “Depresyon, Anksiyete ve Stres Olcegi (DASO)”
uygulandi.

Bulgular: Calismaya alinan cocuklar sirasiyla astim-alerjik hastaliklar
(%36,2), norogelisimsel hastaliklar (%16,7), malignansiler (%15,9)
ve imminolojik hastaliklara (%10,1) sahipti. Demografik ozellikler
acisindan hasta ve saglikli anne-cocuk ciftleri arasinda anlamli fark
yoktu. ETO'ye gore, kronik hastalikli ¢ocuklarin annelerinde asiri
koruyuculuk tutumunun saghkl cocuklarin annelerine gore istatistiksel
anlamli olarak daha yiiksek oranda oldugu bulundu (sirasiyla %49,6
ve %29,2, p=0,002). Otoriterlik ve izin vericilik tutumlari agisindan
anlamli fark bulunmamistir (sirasiyla p=0,533, p=0,152). DASO
degerlendirmesinde, hasta cocuklarin annelerinin saglikli cocuklarin
annelerine gore anormal depresyon skoru oranlari daha yuksek
bulunmustur (sirasiyla %13,3 ve %56,2), ancak fark istatistiksel olarak
anlamli degildir (p=0,073). Anksiyete ve stres skorlar agisindan fark
bulunmamistir.

Sonuc¢: Bu calismada, kronik hastalikli cocuklari olan annelerin
ebeveynlik tutumlarinda asir  koruyuculugun otoriterlik ve
demokratiklikten daha fazla oldugu ve mevcut kronik hastaligin
psikolojik etkileri nedeniyle depresyon durumunun one ¢iktigi
gozlenmistir. Kronik hastalikli cocuklari izleyen hekimlerin bu
cocuklarin annelerini de ebeveynlik tutumlar ve depresyon gibi
psikopatolojik durumlar agisindan da degerlendirmesi ve gerektiginde
psikiyatrik yardim almalari icin yonlendirmesi tedavi uyumu ve takip
acisindan faydali olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Anksiyete, Depresyon, Ebeveyn Tutumlari, Kronik
Hastalik, Stres

Giris

Kronik hastaliklar cocuklari uzun siire etkileyen fiziksel, duygusal veya
gelisimsel kosullara yol acar. Cocugun kronik hastaligi tiim aile tyelerini
de onemli sekilde etkileme potansiyeline sahiptir. Durumun ciddiyeti,
prognozu, norolojik etkileri, zaman icindeki istikrari, ebeveynin ek
bakimina ihtiyaci ve maliyeti bu etkilerin derecesini belirler. Cocugun
kronik hastaliginin ebeveynlerin refahi, ozellikle de psikolojik durumu
ve is gliciine katilimi tizerinde 6nemli etkisi oldugu bilinmektedir (1).

Stres ve basa ¢ikma teorisi, ebeveynin yeterli bas etme kaynaklarinin
bulunmamasinin ebeveyn stresine neden olabilecegini ve bunun da
etkisiz ebeveynlik davranisina yol acabilecegini belirtmektedir. Ttim
cocuklarda aile, ozellikle kronik hastaliklar gibi zorluklarla karsi karsiya
kalindiginda, yasam olaylarinin aracilik ettigi birincil sistem gorevi
gortr. Kronik hastaliklarda aile ortami, stres etkenlerinin cocugun
psikolojik uyumu tizerindeki etkilerini azaltmak icin tampon gorevi
gorir (2). Bu nedenle, ebeveynlerin stres diizeyinin, ozellikle kronik
hastaligi olan cocuklar icin olumlu tutumun gelistirilmesinde onemli
oldugu gortlmektedir (3).

Bu arastirmanin amaci kronik hastaligi olan ¢ocuklarin ve herhangi
bir saglik sorunu olmayan cocuklarin annelerinin otoriterlik, asiri
koruyuculuk, demokratiklik gibi ebeveynlik tutumlari ve depresyon,
anksiyete ve stres gibi psikopatolojik durumlari arasindaki iliskinin
arastiriimasidir.

Gere¢ ve Yontem

Bir devlet Universitesi, bir 6zel universite ve bir Saghk Bakanhg
Egitim Arastirma Hastanesi Pediatri kliniklerine basvuran, 2-6 yas
arasindaki 113 kronik hastalikh, 113 saglikli ¢ocugu olan anneye 27
soruluk tanimlayici form, Tiirkge validasyonlari yapilmis olan “Ebeveyn
Tutum Olgegi (ETO)” ve “Depresyon, Anksiyete ve Stres Olcegi (DASO)”
uygulanarak bir 6n calisma yapildi.

ETO, Demir ve Sendil tarafindan 2008 yilinda gelistirilmis ve gecerliligi
yapilmistir (4). Olgek, 46 maddeden ve Demokratik, Otoriter, Asiri
Korumaci ve izin Verici Tutumlar olmak iizere 4 boyuttan olusmaktadir.
Demokratik, otoriter, asiri korumaci ve izin verici alt boyutlarmin ic
tutarlihgina iliskin Cronbach alfa degerleri sirasiyla 0,83, 0,76, 0,75 ve
0,74 olarak rapor edilmistir (4).

Lovibond ve Lovibond tarafindan gelistirilen Depresyon Anksiyete Stres
Olcegi (DASO) 42 maddeden olusmaktadir (5). Henry ve Crawford (2005)
(6) tarafindan hazirlanan 21 maddelik kisaltilmis DASO’niin Tiirkceye
cevrilerek gecerlilik calismalari yapilmistir (7). DASO, depresyon,
anksiyete ve stres icin her biri yedi maddeden olusan (¢ alt 6lcege
sahip, 21 maddelik, kendi kendine uygulanan bir ankettir. Olcek 4'lii
Likert Tipi bir olcektir; 0 “Bana uygun degil”, 1 “Bana biraz uygun”,
2 “Genellikle bana uygun” ve 3 “Bana tamamen uygun” seklindedir.
Anormal DASS Puan limitleri depresyon alt olgekleri icin 9, kaygr alt
olcekleri icin 7 ve stres alt olcekleri icin 14 olarak tanimlanmistir.
Cronbach alfa degerleri Depresyon olcegi icin 0,82, kayg olcegi icin
0,81, stres 6lcegi icin 0,76 olarak rapor edilmistir (7).

Daha once yapilan benzer bir calismanin ceyreklik (25-75 p) degerleri
temel alinarak ETO’ye gore =78 puan demokratik, >23 puan otoriterlik,
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>37 puan asir koruyuculuk ve >27 puan hosgorililiik tutumlari icin
yiiksek diizey olarak alinmustir (8). Ayni sekilde DASO’ve gore yiiksek
depresyon puani >9, yiiksek anksiyete puani >7 ve yiiksek stres puani
>14 olarak belirlenmistir (8).

Bulgular

Calismaya alinan cocuklar sirasiyla astim-alerjik hastaliklar (%36,2),
norogelisimsel hastaliklar (%16,7), malignansiler (%15,9) ve immunolojik
hastaliklara (%10,1) sahipti. Demografik ozellikler acisindan hasta ve
saglikli anne-cocuk ciftleri arasinda hasta grubundaki anlamh sekilde
daha yiiksek prematirite ve <2500 gr viicut agirligi oranlari disinda
anlamli fark yoktu (Tablo 1).

ETO’'ye gore, kronik hastaligi olan cocuklarin annelerinde asiri
koruyuculuk tutumunun saghkl cocuklarin annelerine gore istatistiksel
anlamli olarak daha yiiksek oranda oldugu bulundu (sirasiyla %49,6
ve %29,2, p=0,002) (Tablo 2). Otoriterlik ve izin vericilik tutumlan
acisindan anlamh fark bulunmamistir (sirasiyla p=0,533, p=0,152).
DASO degerlendirmesinde, hasta cocuklarin annelerinin saglikl
cocuklarin annelerine gére anormal depresyon skoru oranlar daha
yiiksek bulunmustur (sirasiyla %13,3 ve %56,2), ancak fark istatistiksel
olarak anlamh degildir (p=0,073). Anksiyete ve stres skorlari agisindan
fark bulunmamistir (Tablo 2).

Tartisma

Calismamiz bazi kronik hastaliklari olan cocuklarin annelerinin
ebeveynlik tutumlarinin ve depresyon, anksiyete ve stres gibi
psikopatolojik durumlarinin  saghkli cocuklarin ebeveynleriyle
karsilastirildigi bir on calisma olarak planlanmistir. Literattirde astim (9),
konjenital kalp hastaliklar (10), epilepsi (11), hemofili (12), organ nakli
(13) gibi kronik hastaliklari olan c¢ocuklarin ebeveynlerinin tutumlar
veya anksiyete diizeyleriyle ilgili bazi calismalar bulunmaktadir. Ancak
bu calismalarda farkh olgekler kullanilmis ve tek bir hasta grubu
incelenmistir. Bizim ¢alismamizda bir on ¢alisma olarak farkli hastalik
gruplarinin ebeveyn tutumlari ve psikopatolojileri incelenmistir.

Astimli cocuklar ve anneleriyle yapilan ancak farkh olcekler
kullanilarak yapilan bir calismada astimli cocuklarin annelerinde
depresyon ve anksiyete puanlarinin, asiri koruyuculuk ve otoriter
tutum puanlarinin kontrollere gore anlamli derecede daha yiiksek
oldugu bulunmus (9). Bizim calismamizda da astim-alerjik hastalikli
cocuklarin orani diger kronik hastalik gruplarina gore daha fazlaydi
ve bu cocuklarin ebeveynlerinde asiri koruyuculuk ve depresyon
oranlar da diger calismaya benzer sekilde daha yiiksekti. Sistematik
bir derlemede ise epilepsili cocuklarin annelerinin %50’ye yakininin
depresyon riski altinda oldugu tahmin edilmistir ve epilepsili
cocuklarin ebeveynlerinin en sik gortlen ruh sagligi hastaliklarindan
olan anksiyete bozukluklar belirtileri acisindan da yuiksek risk altinda
olabildigi one strdlmustir (14).

Yaptigimiz on calismanin sonuclarindan yola cikilarak, farkh hastalik
gruplarini temsil eden sonuglar elde etmek icin daha fazla sayida
olguyla daha genis capli bir arastirma planlanacaktir.
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Sonug

Bu calismada, beklenebilecegi gibi kronik hastaligi olan cocuklarin
annelerinde cocuklarina yonelik bir ebeveynlik tutumu olarak asiri
koruyuculugun otoriterlik ve demokratiklikten daha sik gorildugu
gozlenmistir. Ayrica mevcut kronik hastaligin muhtemel psikolojik
etkileri nedeniyle depresyon durumunun da anksiyete ve stres gibi
duygu durumlarina gore daha 6n planda oldugu bulunmustur. Kronik
hastaligi olan cocuklari yakin bir sekilde izleyen hekimlerin bu
cocuklarin annelerini de ebeveynlik tutumlar ve depresyon gibi
psikopatolojik durumlar acgisindan da degerlendirmesi ve gerektiginde
psikiyatrik yardim almalari icin yonlendirmesi tedavi uyumu ve takip
acisindan faydali olacaktir.
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Tablo 1: Hasta ve kontrol gruplarinin demografik ozellikleri
Demografik ozellikler Hasta (%) Kontrol (%) p-degeri

n=113 n=113

Anne yasi >35 yil 36,3 34,5 0,781
Annenin egitim diizeyi 0,905
Ortaokul ve alti 25,7 23,9
Lise 32,7 354
Universite 41,6 40,7
Annenin calisma durumu 38,1 46,9 0,178
Babanin egitim durumu
Ortaokul ve alti 17,7 16,8 0,606
Lise 30,1 36,3
Universite 52,2 46,9
Babanin calisma durumu 96,4 98,2 0,402
Hane halki sayisi 0,527
<5 75,2 78,8
>5 248 21,2
Aile tipi 0,710
Cekirdek 84,1 85,8
Genis 15,9 14,2
Cocuk bakiminda sosyal destek varligi 35,4 29,2 0,319
Tek cocuk olma durumu 442 31,9 0,055
Cocugun yas grubu
2-3 yas 58,9 58,9 1,000
4-5 yas 41,1 41,1
Dogum zamani 0,012
Zamaninda 83,2 93,8
Erken (Prematiire) 16,8 6,2
Dogum agirhgi 0,001
<2500 gr 17,7 3,5
>2500 gr 82,3 96,5
Krese/okula gitme durumu 0,686
Evet 40,7 43,4
Hayir 59,3 56,6
Olen cocuk dykiisii 0,044
Evet 96,5 100,0
Hayir 3,5 0,0

Tablo 2: Hasta ve kontrol gruplarinin ETO ve DASO puanlarinin yiiksek (en yiiksek ceyreklikte) olma durumlar acisindan karsilastiriimasi

ETO puanlan (Yiiksek diizey) :251? 3(%) E(;T{; 104) p-degeri
Demokratik >78 36,3 37,2 0,890
Otoriter >23 25,7 221 0,533
Asiri koruyucu >37 49,6 29,2 0,002
izin verici 227 18,6 26,5 0,152
DASO Puanlan (Patolojik diizey)

Depresyon >9 13,3 6,2 0,073
Anksiyete >7 12,4 15,9 0,445
Stres >14 6,2 4,4 0,553
DASO patolojik (total) 23,9 16,8 0,186
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Cocuklarda Araknoid Kistler: Tek Merkez Deneyimi

Ozben Akinci Goktas, Ayse Nur Coskun

Ankara Atatiirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Norolojisi
Klinigi, Ankara

0z

Giris: Cocuk Norolojisi polikliniklerine basvuru nedenlerinden biri de
araknoid kistlerdir. Araknoid kistler, beyin korteksi ile kafatasi kaidesi
arasinda veya araknoid aralikta yerlesim gosteren, araknoidal hiicreler
ile kaph beyin omurilik sivisi iceren kistik yapilardir. Araknoid kisti olan
hastalarda yapilmasi gereken tetkikler, takip sikligi ve tedavi konusunda
heniiz bir fikir birligi bulunmamaktadir. Bu ¢alisma ile araknoid kist
tanisi ile takipli hastalarin tani, takip ve tedavisi ile ilgili deneyimlerin
bildirilmesi ve araknoid kistler ile ilgili farkindaliginin artiriimasi
amaclandi.

Gereg ve Yontem: Calisma Mart 2022 ile Agustos 2023 tarihleri arasinda
18 ayhk siirede Ankara Atatlirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma
Hastanesi Cocuk Norolojisi Poliklinigi'ne basvuran 18 yasindan kuciik
kranial manyetik rezonans goriintilemesinde (MRG) araknoid Kkisti
olan 63 hasta dahil edildi. Hastalarin verileri hastane bilgi sisteminden
alindi.

Bulgular: Hastalarin 41'i (%65,1) erkek, 22i ise (%34,9) kizdi. Hastalarin
33'line (%52,4) bas agrisi, 8'ine (%12,7) senkop, 7’sine nobet ve 15'ine
(%23,8) diger nedenler nedeniyle kranial MRG tetkiki yapilmisti.
Hastalarin 19'unda (%30,2) kist temporal lobda, 7'sinde (%11,1)
serebellumda, 26'sinda (%41,3) retrosebellar alanda, 2'sinde (%3,2)
frontal lobda, 2'sinde (%3,2) oksipital lobda ve 7’sinde ise (%11,1) diger
bolgelerde lokalizeydi. Hastalarin 55'ine (%87,3) elektroensefalografi
(EEG) cekilmis, 8ine ise (%12,7) cekilmemisti. Hastalarin 47’sinin
(%85,5) EEG’si normalken, 8'inin (%14,5) EEG'sinde epileptik aktivite
gozlenmisti. Bu 8 hastanin 5'inde fokal, 3’tinde ise jeneralize epileptik
aktivite mevcuttu. Hastalarin 5'ine (%7,9) epilepsi tanisi ile anti-nobet
ilac tedavisi baslandi. Jeneralize epileptik bozuklugu olan 2 hastada
retroserebellar araknoid kist vardi ve epilepsileri araknoid kist ile
iliskilendirilemedi. Fokal epileptik bozuklugu olan 3 hastada temporal
araknoid kist vardi ve EEG bulgulari lezyon vyeri ile uyumluydu. Bir
hastaya bas agrisi ve kusma yakinmalari nedeniyle gortintiileme yapildi
ve hastada posterior fossada 11x5 cm. hidrosefaliye yol acan araknoid
kist saptand.

Sonug: Araknoid kist tanisi ile takipli hastalarda, kist temporal lobda
degilse EEG ¢cekilmemelidir. Temporal lobda araknoid kisti olanlarda da
rutin olarak EEG cekilmesinin gerekliligi tartismalidir.

Anahtar Kelimeler: Araknoid kist, epilepsi, pediatrik epilepsi

Giris

Cocuk Norolojisi polikliniklerine basvuru nedenlerinden biri de
araknoid kistlerdir. Araknoid kistler, beyin korteksi ile kafatasi kaidesi
arasinda veya araknoid aralikta yerlesim gosteren, araknoidal hticreler
ile kaph beyin omurilik sivisi iceren kistik yapilardir (1). Araknoid kisti
olan hastalarda yapilmasi gereken tetkikler, takip sikhg ve tedavi
konusunda heniiz bir fikir birligi bulunmamaktadir. Bu calisma ile
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araknoid kist tanisi ile takipli hastalarin tani, takip ve tedavisi ile ilgili
deneyimlerin bildirilmesi ve araknoid kistler ile ilgili farkindaliginin
artirilmasi amaclandi.

Gere¢ ve Yontem

Mart 2022 ile Agustos 2023 tarihleri arasinda 18 aylik siirede Ankara
Atatirk Sanatoryum Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Norolojisi
Poliklinigi’ne basvuran 18 yasindan kiiciik kraniyal manyetik rezonans
gortintiilemesinde (MRG) araknoid kisti olan 63 hasta ¢alismaya dahil
edildi. Hastalarin verileri hastane bilgi sisteminden alindi. Demografik
veriler, kist lokalizasyonu, kist boyutu, izlem siresi, izlem sikhg,
goruntuleme sikhig, kist boyutunda artis, EEG bulgulari, epilepsi sikligi
ve tedavileri retrospektif olarak incelendi.

Bulgular

Hastalarin 4711 (%65,1) erkek, 22’si ise (%34,9) kizdi. Hastalarin yas
ortalamasi 11 (£4,2), ortalama takip siresi ise 1,5 (+1,4) yildi.
Hastalarin 33’iine (%52,4) bas agrisi, 8'ine (%12,7) senkop, 7sine
(%11,1) nobet ve 15'ine (%23,8) diger nedenlerle kranial MRG tetkiki
yapilmisti. Hastalarin 19unda (%30,2) kist temporal lobda, 7'sinde
(%11,1) serebellumda, 26'sinda (%41,3) retrosebellar alanda, 2’sinde
(%3,2) frontal lobda, 2'sinde (%3,2) oksipital lobda ve 7’sinde ise (%11,1)
diger bolgelerde lokalizeydi. Boyutlari ortalama 25,5 (+18,8) mm. x 19
(£12,9) mm. olarak rapor edilmisti (Tablo 1 ve 2).

Hastalarin  55’ine (%87,3) elektroensefalografi (EEG) cekilmis,
8'ine ise (%12,7) cekilmemisti. Hastalarin 47’sinin (%85,5) EEG'si
normalken, 8'inin (%14,5) EEG'sinde epileptik aktivite gozlenmisti.
Bu 8 hastanin 5'inde fokal, 3’inde ise jeneralize epileptik aktivite
mevcuttu. Hastalarin 5'ine (%7,9) epilepsi tanisi ile anti-nobet ilag
tedavisi baslandi. Bu bes hastanin tamami kizdi (p=0,002) ve yas
ortalamalari 5,5 (£3,7) yildi (p=0,007). Jeneralize epileptik bozuklugu
olan 2 hastada retroserebellar araknoid kist vardi ve epilepsileri
araknoid kist ile iliskilendirilemedi. Fokal epileptik bozuklugu olan 3
hastada temporal araknoid kist vardi ve EEG bulgulari lezyon yeri ile
uyumluydu. Bu hastalardan ikisine anti-nobet ila¢ tedavisi baslandi.
Fokal epileptik bozuklugu olan diger iki hastanin birinde serebellar
kist vardi ve oksipital bolgede epileptik aktivite mevcuttu. Diger
hastanin ise sol temporalde kisti vardi fakat sol santrotemporalde
ve sag temporooksipitalde epileptik aktivitesi vardi. Bu iki hastanin
epileptik desarjlari araknoid kistleri ile tam olarak iliskilendirilemedi
(Tablo 3 ve 4). Bir hastaya bas agrisi ve kusma yakinmalari nedeniyle
goruintileme yapildi ve hastada 110x50 mm. hidrosefaliye yol acan
araknoid kist saptandi (Sekil 1). Hasta cerrahi tedaviye yonlendirildi.
Hastalarin 13’tine (%20,6) kontrol kraniyal MRG tetkiki yapildi ve bu
hastalarin sadece 2’sinde (%15,4) kist boyutunda oncekine gore artis
mevcuttu, bir hastanin da kistinde belirgin kiictilme vardi.

Tartisma

Calismamizda hastalarin yarisina bas agrisi yakinmasiyla yapilan beyin
MRG tetkikinde araknoid kist saptandi ve hidrosefali gelisen bir hasta
haricinde bu hastalarin bas agrilari araknoid kist ile iliskilendirilemedi.
Hastalarin biytk bir kisminda herhangi bir yakinma nedeniyle yapilan
gortintilemede tesadiifi olarak araknoid kist tespit edildi. Hastalarin
biyik cogunluguna EEG cekilmis olmasina ragmen bu hastalarin
sadece %14,5'inde epileptik bozukluk saptandi ve hastalarin sadece
3'tinde epileptik bozukluk araknoid kist ile iliskilendirilebildi. Huang
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ve arkadaslar tarafindan 488 pediatrik araknoid kist hastasinin klinik
ozelliklerinin incelendigi bir ¢alismada c¢alismamiza benzer sekilde
erkeklerde daha sik goriildiigi, bunlarin sadece yarisinin bir yakinmasi
oldugu ve tiim hastalarin sadece %25'nin yakinmasinin araknoid kist ile
iliskilendirilebildigi rapor edilmisti (2). Bizim ¢alismamizda da benzer
sekilde yakinma ile araknoid kist arasindaki iliski dustkti. Calismada
hastalarin %72,8’inde araknoid kist orta kranial fossada tespit edilmisti,
fakat bizim calismamizda farkli olarak en sik araknoid kist lokalizasyonu
posterior fossadaydi. Calismada izlemde hastalarin %98,8’inde araknoid
kist boyutlarinin stabil olarak seyrettigi, kistte blylime saptanan
hastalarda da belirgin yakinma oldugu rapor edilmisti. Calismamizda
da benzer sekilde hastalarin sadece %3,2’sinde kistte biiylime saptandi.
Nikoli¢ ve arkadaslari tarafindan yapilan araknoid kistler ve fokal
epilepsi iliskisinin degerlendirildigi bir calismada fokal epilepsisi
olan hastalarda araknoid kistlerin saglkli gruba gore daha sik olarak
goruldigu, kistlerin siklikla retroserebellar/pontoserebellar bolgelerde
bulundugu ancak genel olarak epileptik odakla iliskili olmadigi rapor
edilmistir (3).

Sonug

Araknoid kistler genelde tesadiifen saptanan, stabil lezyonlardir ve
cogunlukla herhangi bir yakinmaya sebep olmazlar. Araknoid kist tanisi
ile takipli hastalarda, kist temporal lobda degilse veya nobet yakinmasi
yoksa EEG ¢ekilmemelidir. Temporal lobda araknoid kisti olanlarda da
rutin olarak EEG cekilmesinin gerekliligi tartismalidir. Ayrica yakinmasi
olmayan hastalarda gortinttileme tekrarinin gerekliligi de tartismalidir.

Kaynaklar

1. Lim JW, Choi SW, Song SH, et al. Is arachnoid cyst a static disease? A case
report and literature review. Childs Nerv Syst. 2019;35:385-388.

2. Huang JH, Mei WZ, Chen Y, et al. Analysis on clinical characteristics of
intracranial Arachnoid Cysts in 488 pediatric cases. Int | Clin Exp Med.
201515;8:18343-18350.

3. Nikoli¢ I, Risti¢ A, Vojvodi¢ N, et al. The association of arachnoid cysts and
focal epilepsy: Hospital based case control study. Clin Neurol Neurosurg.
2017;159:39-41.

Sekil 1: Posterior fossada hidrosefaliye (A) yol agan 10x5 cm. boyutunda (B, C) araknoid kist.

verileri

Tablo 1: Araknoid kist tanisi ile takipli hastalarin demografik

Yas (yil £ SS)

| 1144,2

Cinsiyet, n (%)

Erkek

Kiz

Yakinma, n (%)

Bas agrisi

33 (52,4)

Nobet

7(11,1)

Bayillma

8(12,7)

Diger

15 (23,8)

Travma oykiisii, n (%)

2(32)

Basvuru sayisi, med (min-maks)

2 (1-15)

MRG sayisi, med (min-maks)

1(1-4)

BT tetkiki, n (%)

7(11,1)

MRG tekrari, n (%)

13 (20,6)

Takip siiresi (y1l £ SS)

1,514

29



ANKARA PEDIATRI KONGRESI 9-11 KASIM 2023
SOZEL SUNUMLAR

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Mecmuasi 2023;76(Suppl 1):1-88

Tablo 2: Araknoid kist tanisi ile takipli hastalarin demografik

Tablo 4: Araknoid kisti olan hastalarda EEG’de epileptik aktivite

Tablo 3: Araknoid kist tanisi ile takipli hastalarin demografik

verileri

EEG tetkiki, n (%) | 55(87,3)
EEG raporu, n (%)

Normal 47 (85,5)
Anormal 8(14,5)
Epileptik aktivite, n (%)

Fokal 5 (62,5)
Jeneralize 3(37,5)
Epilepsi, n (%) 5(7,9)
Fokal 3(4,8)
Jeneralize 2(3,2)
Medikal tedavi, n (%) 5(7,9)
Levetirasetam 3(4,8)
Karbamezepin 1(1,6)
Okskarbazepin 1(1,6)

30

verileri ile iliskili faktorler

Kist lokalizasyonu, n (%) EEG Raporu

Temporal 19(30,2) Normal | Anormal p-degeri
Frontal 2(3,2) Cinsiyet, n (%)

Oksipital 2(3,2) Erkek 32(58,2) 3(5,5) 0096
Serebellar 7(11,1) Kiz 15 (27,3) 5(9,1)
Retroserebellar 26 (41,3) Yas (yil + SS) 11,3%4,3 7,9%3,4 0,037
Diger 7(11,1) Yakinma, n (%)

Kist lateralizasyonu, n (%) Bas agrisi 25 (45,5) 2(3,6)

Sol 40 (63,5) Bayilma 7(12,7) 1(1,8)

Sag 12 (19,0) Nobet 3(5,5) 4(73) .
Orta hat 10 (15,9) Diger 12 (21,8) 1(1,8)

Bilateral 1(1,6) Kist lokalizasyonu, n (%)

Kist boyutu (ortalama * SS) Temporal 14 (25,5) 4(73

En 25,5+18,8 Retroserebellar 18 (32,7) (5,5) 0,724
Boy 19,0+12,9 Diger 4(7,3) 101,8

Kist boyutlarinda degisim, n (%)

Kist boyutlarinda biyiime 2 (3,

Kist boyutlarinda kiictilme 1(1,6)
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[$5-013]

Gec Preterm, Erken Term ve Term Bebeklerdeki Tiroid
Hormon Diizeylerinin Karsilastiriimasi ve Referans
Degerlerinin Olusturulmasi

Umit Ayse Tandircioglu’, Sevde Nur Vural2, Serkan Tursun2, Serdar Alan’

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

2Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Kirikkale
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Giris: Prematiire bebeklerin hipotalamo-hipofiz-tiroid immatiiritesi
olmasi ve maternal problemler nedeniyle konjenital hipotiroidizm (KH),
prematirenin gecici hipotiroksinemisi ve gecikmis TSH yiikselmesi gibi
tiroid disfonksiyonlarini gelistirmeye term dogan bebeklere gore daha
aciktirlar, gebelik yasi 32 hafta altinda olanlara gore tiroid disfonksiyonu
acisindan daha az riskli goriilen 34 hafta Gsti ge¢ pretermler ve
erken termlerin tiroid fonksiyon testlerinin degerlendirildigi calismalar
oldukca sinirlidir. Poliklinige basvuran ge¢ preterm, erken term ve
term bebeklerin TSH ve serbest T4 degerlerinin karsilastiriimasini ve bu
gruplar icin ayri ayri nomogramlarin olusturulmasini amacladik.

Gere¢ ve Yontem: Neonatoloji takip poliklinigine Ekim 2022-Eylil
2023 tarihleri arasi rutin yenidogan izlemi i¢in basvuran ge¢ prematiire
(34-36°7, Grup 1), erken term (37-38%7 hafta Grup 2) ve term (39-42°7
hafta, Grup 3) yenidoganlar calismaya dahil edildi. Poliklinigimizde
rutin olarak yapilan antropometrik él¢limler, muayene bulgulari, sT4 ve
TSH degerleri retrospektif olarak elektronik dosyalarindan kayit edildi.
Ug grubun sT4 ve TSH nomogramlari olusturularak bu parametreler
karsilastirildr.

Bulgular: 486 yenidoganin verileri incelendi. Bebeklerin 87’si (%18)
Grup 1i, 2571 (%52) Grup 2yi, 148’ (%30) Grup 3’ olusturdu. Grup 1'in
dogum haftasi ve agirligi ortancalari sirasiyla 36 hafta (34-36) ve 2610 gr
(1180-3800), basvuru giint ortancasi 6 (2-74) idi. Grup 2'deki bebeklerin
ortanca dogum haftasi ve agirligi sirasiyla 38 hafta (37-38) ve 3080 gr
(2030-4260), basvuru glinii ortancasi 5 (2-34) idi. Grup 3’in ortanca
dogum haftasi ve agirligi sirasiyla 39 hafta (39-41) 3410 gr (2500-4400),
basvuru giinii ortancasi 5 (2-33) idi. Grup 1, 2 ve 3'teki bebeklerin sT4
ve TSH degerlerinden elde edilen persentil nomogramlari Tablo 1'de
goriilmektedir. Gruplarin postnatal ilk ay icerisindeki haftalik persentil
nomogrami Tablo 2'de gosterilmistir. Uc grup arasinda sT4 ortancalari
(1,65 ng/dL, 1,64 ng/dL, 1,76 ng/dL) ve TSH ortancalari (4,22 ulu/mL,
5,34 ulU/mL, 4,74 ulU/mL) karsilastiridiginda anlamli fark saptanmistir
(sirastyla, p=0,001, p=0,019).

Sonug: Geg preterm ve erken term bebeklerde tiroid fonksiyon testlerini
degerlendirirken term bebekler icin kullanilan nomogramlardan
farkh gestasyon yasina ve postnatal giiniine uygun nomogramlarin
kullanilmasi tiroid disfonksiyonlarina daha dogru yaklasmamizi
saglayabilir. Cok merkezli ve daha genis veri saglanmasi ile ulusal ve
uluslararasi nomogramlar olusturulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Term, Prematiire, Tiroid Fonksiyon Testleri,
Konjenital Hipotroidi

Kaynaklar

1. Kaluarachchi DC, Allen DB, Eickhoff JC, Dawe S|, Baker MW. Thyroid-
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infants. ] Perinatol. 2021;41:2664-2667.

Tablo 1: TFT persentil nomogramlari

Grup 1 (n=87) Grup 2 (n=250) Grup 3 (n=147)
sT4 TSH sT4 TSH sT4 TSH
10. persentil 1,20 1,48 1,26 2,29 1,40 1,98
25. persentil 1,48 2,56 1,47 3,27 1,58 3,02
50. persentil 1,65 4,22 1,64 5,34 1,76 4,74
75. persentil 1,94 6,4 1,86 7,72 1,99 7,10
95. persentil 2,43 15,68 2,10 17,98 2,36 12,54
Medyan (min-maks) 1,65 (0,66-3,99) 4,22 (0,28-68,2) | 1,64 (0,16-3,12) 5,34 (0,71-100) 1,76 (0,39-3,34) | 4,74 (0,49-28,50)

P: sT4: 0,001, TSH: 0,019
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Tablo 2: Haftalik persentil nomogramlan

Grup 1 Grup 2 Grup 3

O:7 8:14 1?-21 2%—30 31- 0:7 8:14 ;? 2%—30 31- 0-7 giin 8:14 1?-21 2%-30 31-

giin giin giin | giin sonrasi | giin giin N giin | sonrasi _ giin giin | giin sonrasi

n=57 |n=18 |[n=4 |[n=3 |n=5 n=188 [ n=46 ﬁi‘; n=2 |n=4 n=105 n=32 n=6 |n=4 n=1
10. sT4 (1,40 (1,09 123 1,01 1,09 1,32 1,06 121 [135 (0,40 1,47 1,37 1,06 |1,19 1,28
persentil | TSH | 1,56 [1,33 2,16 [2,91 1,15 2,13 296 2,03 |486 |1,15 1,81 2,11 260 |238 |3,67
25, sT4 (1,53 (138 127 1,01 1,17 1,52 1,41 133 1,35 |0,61 1,65 1,50 1,19 (1,30 1,28
persentil |TSH | 2,89 |[2,12 235 (291 1,16 3,30 326 [243 |486 |1,30 3,08 2,57 3,70 12,38 |3,67
50. sT4 (1,74 [1,60 1,75 | 1,16 | 1,44 1,68 1,61 1,52 11,50 |1,25 1,83 1,66 139 (1,75 [1,28
persentil | TSH | 4,69 [4,20 438 (399 (2,19 5,35 528 |516 [6,30 (2,78 5,00 5,69 529 |246 |3,67
75. sT4 195 |1,88 225 |- 3,00 1,90 1,81 1,64 |- 1,33 2,04 1,82 2,04 1,87 1,28
persentil | TSH | 7,11 55,38 [828 |- 3585 [7,73 829 |647 |- 4,99 7,30 7,36 6,39 |- 3,67
95. sT4 | 2,31 - 2,18 2,00 - - 2,32 2,70 - - 1,28
persentil | TSH | 16,8 - 16,43 |27,80 - - 12,58 23,00 - - 3,67
[SS-014] %85 duyarlilik ve %48 ozgllik ile 1,5 saat olarak saptandi (OR: 3,611

Yenidogan Yogun Bakim Unitesi'nde Hipoksik iskemik
Ensefalopati Nedeni ile Terapotik Hipotermi Uygulanan
Hastalarin Degerlendirilmesi

Giilay irem Parlak Ozel', Emel Okulu2, Omer Erdeve?, Begiim Atasay?,
Saadet Arsan?

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

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Neonatoloji Anabilim Dali, Ankara
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Giris: Hipoksik iskemik ensefalopati (HIE), antepartum, intrapartum,
postpartum risk faktorleri nedeniyle ortaya ¢ikan, basta santral sinir
sistemi olmak lzere multisistemik etkilenmeye yol acan, yenidogan
morbidite ve mortalitesinin 6nemli nedenlerinden biridir. Bu
calismada Yenidogan Yogun Bakim Unitesi'nde Evre 2 ve 3 HIE tanisi ile
terapotik hipotermi (TH) uygulanan yenidoganlarin degerlendirilmesi
amaclanmistir.

Gerec ve Yontem: Calismaya Ocak 2015-Aralik 2019 tarihleri arasinda
yatirilan 53 hasta dahil edildi. Hastalarin demografik, etiyolojik ve klinik
ozellikleri, laboratuvar ve gortntileme bulgular, TH uygulamalari,
norolojik durumlari ve sagkalim oranlari retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: Hastalarin %71,7'si Evre 2, %28,3’ii Evre 3 HIE olup,
antepartum, intrapartum, postpartum etiyolojik faktorlerin dagihmi
ve TH baslama zamanlari benzerdi (p>0,05). Evre 3 HIE hastalarinda
anormal yatis amplitid elektroensefalografi orani daha fazla; yatis,
24. saat, 48. saat ve 72. saat Thompson skorlari daha yiiksek; asidoz,
hipotansiyon, yaygin damar ici pihtilasma, trombositopeni, kan sekeri
bozuklugu, elektrolit dengesizligi, enfeksiyon sikligi ve 6lim oranlari
daha yuksek; anormal magnetik rezonans goriintileme (MRG) orani
daha fazla (p<0,05), klinik nobet sikligi benzerdi. Olen hastalarin %80’
Evre 3 HIE olup, yatis, 24. saat, 48. saat ve 72. saat Thompson skorlari
ve anormal MRG bulgusu orani daha yiksekti (p<0,05). Anormal
MRG bulgusu olan hastalarin yatis, 24. Saat, 48. saat ve 72. saatlerde
Thompson skorlari daha yiksek, TH baslama zamani daha gecti
(p<0,05). Anormal MRG bulgusu icin cut-off hipotermi baslama zamani

32

%95 Cl: 1,379-9,455, p=0,011).

Sonug: Cahismamizda, Evre 3 HIE tanili yenidoganlarin Evre 2 HIE
tanihilara gore, klinik ve goriintileme bulgularinin daha kotd,
karsilasilan sorunlar, 6lim oranlarinin daha fazla oldugu, hastalarda
gozlenen norolojik ve sistem sorunlarinin olim ve anormal MRG
bulgularrile iliskili oldugu, etkinligi kanitlanmis tek tedavi yontemi olan
TH’nin en erken zamanda baslanmasinin 6nemli oldugu saptanmistir.

Anahtar Kelimeler: Hipoksik iskemik Ensefalopati, Yenidogan,
Terapotik Hipotermi, MRG

Giris

Hipoksik iskemik ensefalopati (HIE), antepartum, intrapartum,
postpartum pek cok risk faktorii nedeniyle ortaya cikan, yenidoganda
basta santral sinir sistemi olmak tzere multisistemik etkilenmeye yol
acan, yenidogan morbidite ve mortalitesinin onde gelen nedenlerinden
biridir. HIE, multisistemik etkilenme ile cesitli organ disfonksiyonlarina
yol acar, ve tam iyilesme, norogelisimsel olumsuz sonuglar veya bebegin
olimine kadar gidebilen genis bir yelpaze ile sonuclanabilmektedir.
Terapotik hipotermi (TH) noroprotektif etkisi kanitlanmis tek yontemdir.
HIE igin belirlenen tani kriterleri Tablo 1'de verilmistir. Giinimiizde
modifiye Sarnat evrelemesi ve Thompson skorlama sistemi HiE
olgularini tanimlamak ve ozellikle terapotik hipotermi uygulamasinin
uygun olacagi olgulari belirlemek icin yaygin kullanilan araclardir. Bu
calismanin amaci, terapotik hipotermi uygulanan Evre 2 ve Evre 3 HIE
tanili yenidoganlarin degerlendirilmesidir.

Gereg ve Yontem

1 Ocak 2015-31 Aralik 2019 tarihleri arasinda Ankara Universitesi Tip
Fakiiltesi, Yenidogan Yogun Bakim Unitesi’nde Evre 2 ve 3 HIE olarak
degerlendirilip TH uygulanan 53 hasta retrospektif olarak incelendi.
Hipotermi tedavisine uygun gorilecek hastalar icin 2014 yilinda
Amerikan Pediatri Akademisi tarafindan belirlenen kriterler Tablo 2’'de
belirtilmistir.

Hastalar modifiye Sarnat evrelemesine gore Evre 2 ve Evre 3 HIE olarak
gruplara ayrildi. Hastalar dogum haftasi, dogum agirligi, cinsiyeti,
dogum yerleri, dogum sekli, anne yasi, annenin gebelik sayisi, APGAR
skorlari, dogum salonunda canlandirma gereksinimleri, antepartum-
intrapartum-postpartum dénemde HIE nedeni olabilecek etiyolojiler,
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varsa kord kan gazi ve dogumdan sonraki 1. saatteki kan gazi
degerleri, yatis Thompson skorlamalari, modifiye Sarnat evrelemeleri,
hipotermi baslama zamani, hipotermi sirasindaki en diisik ve en
yuksek viicut isisi sicakliklari, yatis amplittid elektroensefalografi (AEEG)
bulgulari, dogum sonrasi solunum destegi, klinik nobet, yatis sirasinda
karsilasilan sorunlar, EEG, MRG sonuglari, isitme testi sonuclari ve 6ltim
oranlari agisindan incelenmistir.

Bulgular

Hastalarin gebelik haftasi ortalamasi 38,9+1,5 hafta, dogum
agirhig ortalamasi 32104547 g ve %73,6'si erkekti. Modifiye Sarnat
evrelemesine gore hastalarin %71,7'si Evre 2 HIE, %28,3’li Evre 3 HIE
olarak degerlendirildi. Etiyolojide antepartum maternal faktorler %30,
antepartum fetal faktorler %26, intrapartum faktorler %43, postpartum
faktorler %24 oraninda rol oynamaktaydi, Evre 2 ve 3 HIE grubunda bu
faktorlerin dagilimi benzerdi. Hipotermi baslama zamani ortancasi 2
saat (1-12 saat) olup gruplar arasinda benzerdi. Evre 3 HIE hastalarinin
yatista anormal AEEG sikhgi daha fazla, yatis, 24. Saat, 48. Saat ve 72.
Saat Thompson skoru ortancalar ile 24. Saat, 48. Saat ve 72. Saatte
anormal norolojik muayene orani daha yiiksekti. Yatista hastalarin
%81,7’inde en az bir sorunla karsilasildi. Evre 3 HiE hastalarinda Evre 2
HIE hastalarina gore daha fazla sorunla karsilasildi (p<0,046). Evre 3 HIE
hastalarinda Evre 2 HIE hastalarina gore asidoz, hipotansiyon, yaygin
damar ic¢i pthtilasma (YDP), trombositopeni, kan sekeri bozuklugu,
elektrolit dengesizligi, enfeksiyon gelisme sikligi daha yiksek saptandi
(p<0,05). Her iki grup arasinda klinik nobet sikhigi benzerdi (p=0,074).
Sag kalan hastalarin %16,7'sinde taburculukta anormal nérolojik
muayene bulgulari mevcuttu, bu oran Evre 3 HIE hastalarinda daha
yuksekti. Calisma grubunun %81,7ine taburculukta veya izlemde
konvansiyel EEG cekilmis, %67,4't normal olarak raporlanmisti. Evre 3
HIE hastalarinda anormal EEG bulgusu saptanma orani daha yiiksekti
(%70 vs. %21,3, p=0,001). Hastalarin timine manyetik rezonans
goruintileme (MRG) yapilmis olup hastalarin %49,7'inde anormal
MRG bulgusu saptanmisti. Bu oran Evre 3 HIE grubunda %100, Evre 2
HIE grubunda %28,9’du. Calisma grubunda 6len hasta sayisi 5 (%9,4)
olup, mortalite orani Evre 3 HIE grubunda daha yiiksekti (%26,7 vs.
%2,6, p=0,005). Olen hastalarin %80’i Evre 3 HIE grubunda olup, dlen
hastalarin vyatis, 24. saat, 48. saat ve 72. saat Thompson skorlari, 72.
Saatte anormal norolojik muayene orani, yatis sirasinda karsilasilan
sorun sikhigi ve anormal MRG bulgu orani sag kalanlara gore daha
yiiksekti (p<0,05). Anormal MRG bulgusu olan hastalarin yatis, 24.
saat, 48. saat ve 72. saat Thompson skorlari ile 24. saat, 48. saat ve
72. saatte anormal norolojik muayene sikligi normal MRG bulgusu
olan hastalara gore daha yiiksekti (p<0,05). Anormal MRG bulgusu
olan hastalarin hipotermi baslama zamani normal MRG bulgusu olan
hastalara gore daha gec idi. Anormal MRG bulgusu riski agisindan cut-
off hipotermi baslama zamani 1,5 saat olarak saptandi. Anormal MRG
bulgusu riski icin hipotermi baslama zamani cut-off degeri 2,5 saat
olarak alindiginda ise duyarlilik %54 ve ozgiilliik %78 olarak hesaplandi.
Hipotermi baslama zamani >1,5 saat olmasinin anormal MRG bulgusu
riskini 3,61 kat artirdigl, >2,5 saat olmasinin ise 1,68 kat artirdig
bulundu.

Sonug

Dogum salonundan itibaren uygun ve vyeterli destek tedavilerinin
uygulanmasi, etkinligi kanitlanmis tek tedavi yontemi olan hipoterminin
en kisa zamanda baslanmasi ve vyatis sirasinda norolojik ve sistemik
sorunlarin yakin takibi ve yonetimi onemlidir. Calismamizda, Evre 3
HIE tamil yenidoganlarin Evre 2 HIE tanili yenidoganlara gore, klinik
ve goriintiileme bulgularinin daha koétd, karsilasilan sorunlar ile 6lim
oranlarinin daha fazla oldugu, hastalarda gozlenen norolojik ve sistem

sorunlarinin 6lim ve anormal MRG bulgulari ile iliskili oldugu, iyi
noroprotektif sonuglari elde etmek icin etkinligi kanitlanmis tek tedavi
yontemi olan hipoterminin en erken zamanda baslanmasinin onemli
oldugu saptanmistir.

Kaynaklar

1. Volpe]], Inder TE. Volpe’s Neurology of the Newborn, 6 ed. Hypoxic-Ischemic
Injury in the Term Infant: Clinical Neurological Features, Diagnosis, Imaging,
Prognosis, Therapy. Elsevier, 2018;510-563.

2. Akisu M, Kumral A, Canpolat FE. Turk Neonatoloji Dernegi yenidogan
ensefalopati rehberi. Tiirk Pediatri Arsivi. 2018;53:32-44.

3. Volpe J). Volpe’s Neurology of the Newborn, Sixth Edition. 6 ed. Hypoxic-
Ischemic Injury in the Term Infant: Pathophysiology. 2018;500-509.

4. Mrelashvili A, Russ |B, Ferriero, DM, Wusthoff (). The Sarnat score for
neonatal encephalopathy: looking back and moving forward. 2020, Nature
Publishing Group.

5. Executive summary: Neonatal Encephalopathy, Neurologic Outcome, Second
edition Report of the American College of Obstetricians and Gynecologists’
Task Force on Neonatal Encephalopathy. Obstet Gynecol. 2014;123:896-901.

6. Merhar SL, Thomas CW. Nelson Textbook of Pediatrics. Nervous System
Disorders. 21 ed. Hypoxic-Ischemic Encephalopathy. 2020;913-925.

7. Lemyre B, Chau V. Hypothermia for newborns with hypoxic-ischemic
encephalopathy. Paediatrics & Child Health. 2018;23:285-291.

8. Douglas-Escobar M, Weiss MD. Hypoxic-ischemic encephalopathy: a review
for the clinician. JAMA Pediatrics. 2015;169:397-403.

9. (asey BM, MclIntire DD, Leveno K]. The continuing value of the Apgar score
for the assessment of newborn infants. New England Journal of Medicine.
2001;344:467-471.

10. Kurinczuk JJ, White-Koning M, Badawi N. Epidemiology of neonatal
encephalopathy and hypoxic—ischaemic encephalopathy. Early Hum Dev.
2010;86:329-338.

11. Thorsen P, Jansen-van der Weide MC, Groenendaal F, et al. The Thompson

encephalopathy score and short-term outcomes in asphyxiated newborns
treated with therapeutic hypothermia. Pediatr Neurol. 2016;60:49-53.

Tablo 1: HIE igin belirtilen tani kriterleri
A. Asagidaki bulgularin olmasi:

1. Apgar skorunun 5. ve 10. Dakikada <5 olmasi

2. Fetal umblikal kan gazinda asidoz pH <7 ve baz eksisi <-12 mmol/L

3. Magnetik Rezonans Goruntiileme (MRG) veya Magnetik Rezonans
Spektroskopi (MRS) 'de HIE ile uyumlu beyin hasarinin goriilmesi

4. Coklu organ yetmezligi ya da etkilenmesinin olmasi
B. Akut peripartum, intrapartum olayin eslik etmesi:

1. Dogumda uterus riptird, kord prolapsusu, maternal
hipotansiyon, ablasyo plasenta, amniyon sivi embolisi, maternal
kardiyovaskiiler kollaps, maternal hipoksemi, fetomaternal kanama
olmasi

2. Goruintlilemede tipik bulgularin olmasi, derin gri cevherde
zedelenmeler, kortikal hasar

C. Su durumlarin olmamasi; maternal enfeksiyonlar, anormal
fetal biiyiime, neonatal sepsis, fetomaternal kanama, kronik
plasental lezyonlar

Tablo 2: HIE terapotik hipotermi uygulama kriterleri
1. Gebelik yasi >36 hafta ve <6 saatten kiictik bebekler

2. Kord kan gazinda veya dogumdan sonraki ilk bir saat icerisinde
bakilan kan gazinda pH<7.00 ya da BE <-16 mmol/L olmasi

3. 10. dakika APGAR skoru <5 veya devam eden resusitasyon
gereksinimi

4. Klinik degerlendirmede orta ya da agir ensefalopati bulgularinin
olmasi

5. pH veya BE degeri uygun olmayan bebeklere ek iki bulgu varligi
(APGAR skorunun diisiik olmasi ve ensefalopati bulgusunun olmasi)
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Giris: Prematiire retinopatisi tarama kriterlerini degerlendiren tim
calismalarin hedefi tedavi gerektiren retinopati hastalarini kagirmadan
taranacak hasta sayisini azaltmaktir. Bu calisma (nitemizde
yatan <32-34 hafta olan prematiire bebeklerde retinopati tarama
gereksinimi arastirmayi, elde ettigimiz sonuclari belirlenmis tarama
rehberleri ile karsilastirmayi ve tarama programinin muhtemel riskini
degerlendirmek amaciyla yapildi.

Gereg ve Yontem: 2017-2021 tarihleri arasinda, Ankara Universitesi Tip
Fakiiltesi Yenidogan Yogun Bakim Unitesi’'nde izlenen, <32-34 haftanin
altinda ve ROP taramasi yapilmis 425 bebegin dosyalari incelenerek risk
faktorleri ve ROP muayene sonuglari kaydedildi. Hastalar ROP gelisip
gelismemesine ve tedavi ozelliklerine gore gruplandirildi. Bu gruplarda,
hastalarin ROP ile iliskili olabilecek faktorleri prenatal, natal, postnatal
evreye ait olacak sekilde degerlendirildi. iliskili ¢ikan faktorlere ok
degiskenli lojistik regresyon analizi yapildi.

Bulgular: Calismamizda 90 bebekte (%21,2) herhangi bir evre ROP
(Grup 2) saptanirken 335 bebekte (%78,8) ise ROP (Grup 1) goriilmedi.
ROP taramasi yapilan 425 hastanin 10'unun (%2,3) tamamina lazer
fotokoagtilasyon tedavisi uygulanirken, bir hastaya ek olarak vitrektomi
(%0,2) tedavisi uygulandi. Tedavi gerektiren ROP hastalarinin tamami
<30 gestasyon haftasina sahipti. Tum hastalarin cok degiskenli lojistik
regresyon analizinde DA (OR=7,291), PDA (OR=2,619), invaziv MV
(OR=3,891) ROP icin etkili bagimsiz risk faktorleri olarak saptandi.
<32 hafta hastalarin cok degiskenli lojistik regresyon analizinde ise
DA (OR=7,727), erken membran ripttri (EMR) (OR=6,039), invaziv MV
(OR=7,757) ROP icin bagimsiz risk faktorleri olarak saptand.

Sonug: Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Yenidogan Yogun Bakim
Unitemizde son 5 yil icinde (2017-2021) ROP insidansi ve tedavi
gerektiren ROP orani daha onceki yillara gore daha dusik olarak
gozlemlendi. Calismamizin sonuclarina gére TR-ROP tarama rehberinin
kilavuzunda gosterildigi gibi 34 haftalik GH veya 1700 g DA'dan kiicuk
bebeklerin taranmasi herhangi bir evre ROP hastasini kacirmazken,
ciddi ROP acisindan tinitemizde ek bir kazanim saglamamaktadir. Daha
biyiik prematiire bebeklerde ROP taranirken; PDA, EMR ve invaziv MV
varhgi dikkate alinmahdir.

Anahtar Kelimeler: Prematiire Retinopatisi, Tarama Kriterleri, Dogum
Agirhgl, Dogum Haftasi

Giris
Prematiire retinopatisi (ROP), retinal damarlarin anormal proliferasyonu
ile karakterize ve cocukluk cagi korltginin en sik nedenlerinden

biri olan fizyopatolojik bir durumdur. Diinya capinda yilda yaklasik
32.300 bebege ROP nedeniyle geri donusimsiiz gorme bozuklugu
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teshisi konmakta ve bunlarin yaklasik 20.000'i kor veya ciddi gorme
engelli hale gelmektedir (1). ROP’ye bagli gorme kaybinin oniine
gecebilmenin en iyi yolu, iyi bir tarama programi olusturmaktir.
Tarama kilavuzlari, prematiire poptlasyonun ozelliklerine ve farkli
ortamlardaki yenidogan yogun bakim uygulamalarina gore degisir.
Tarama kesintileri, dogumda 30 ila 35 haftalik gebelik yasi ve 1500 ila
2000 gram dogum agirligi arasinda degisir ve mevcut yenidogan yogun
bakiminin kapsamina ve kalitesine baghdir. Ne yazik ki, diinyanin
bazi bolgelerinde (6rnegin, bazi gelismekte olan (lkelerde) tarama
yonergeleri mevcut degildir. Kilavuzlar, risk altindaki yerel erken dogmus
popiilasyondaki degisikliklere gore gelistirilmelidir (2). Bizim calismada
Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Yenidogan Yogun Bakim Unitesi'nde
(YYBU) izlenen, <32-34 hafta olan prematiire bebeklerde ROP tarama
gereksinimi arastirmak, elde ettig§imiz sonuclari belirlenmis tarama
rehberleri ile karsilastirmak, uygun tarama kriterlerini belirlemek
amaclanmistir.

Gerec ve Yontem

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi YYBU'de 1 Ocak 2017-31 Aralik 2021
tarihleri arasinda yatarak izlenmis, gestasyon haftasi <32-34 hafta
olan bebeklerin ulasilabilen dosyalarindan verileri, etik kurul onayi
alindiktan sonra retrospektif olarak toplandi.

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi YYBU’de; 1 Ocak 2017-31 Aralik 2021
tarihleri arasinda Kadin Dogum Klinigi'nde dogan ya da postnatal ilk
24 saatinde sevk edilen <32-34 haftanin altinda, ROP taramasi yapiimis
bebekler calismaya dahil edildiler. Dosyalarindaki arastirma verileri
calisma igin yetersiz olan hastalar ve yatisi sirasinda ROP taramasi
yapilamadan kaybedilmis olgular calismaya dahil edilmediler.

Calismaya dahil edilen hastalarin ROP ile iliskili olabilecek prenatal
ozellikleri (anne yasl, gebelik sekli (dogal veya yardimc Greme teknigi
ile), eklampsi/preeklampsi varligi, gestasyonel diyabetes mellitus (GDM),
gebelikte ila¢ kullanimi, erken membran riptiri, koryamniyonit
varligi, antenatal steroid uygulanmasi, antepartum kanama, cogul
gebelik), natal ozellikleri (cinsiyet, DA, GH, boy, bas cevresi, dogum
sekli, Tve 5. dakika APGAR, dogumda resusitasyon ihtiyaci, asfiktik
dogum o6ykiisii) ve postnatal ozellikleri (RDS, PDA, sepsis, NEK, TPN, IVK,
fototerapi, kan degisimi, kan transfiizyonu oykisi, oksijen ve mekanik
ventilasyon ihtiyac) kaydedildi. iliskili ¢ikan faktorlere cok degiskenli
lojistik regresyon analizi yapildi. Ayrica hastalarda ROP evresi, zonu ve
uygulanan tedavi yontemi kaydedildi. Hastalar ROP olan ve olmayan,
tedavi alan ve almayanlar olarak gruplara ayrilarak prenatal, natal ve
postnatal 6zellikleri karsilastirildi.

Tarama kriteri olarak, Tirkiye Prematiire Retinopatisi 2016 rehberine
gore <32 GH veya DA <1500 gram dogan tiim bebekler ile >32 GH ve ya
DA >1500 gram olup kardiyopulmoner destek tedavisi uygulanmis ve
ya “bebegi takip eden klinisyenin ROP gelisimi acisindan riskli gordigu”
seklindeki kriter kullanildi. Unitemizdeki hastalarin tarama kriterlerine
gore genel sonuclari, gtincel ulusal ve uluslararasi tilke rehberleri ile
kiyaslandi.

Verilerin analizinde IBM SPSS 20 programi kullaniimistir. Sarekli
verilerde, ROP alanlarla almayanlarin ve tedavi alanlarla almayanlarin
karsilastirmalarinda Mann-Whitney U testi kullanildi. Tim yapilan
testlerde anlamlilik siniri olan p degeri <0,05 olarak kabul edilmistir.
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Bulgular

Calismaya ROP acisindan taranan 425 prematiire bebek dahil edildi.
ROP taramasi yapilan hastalarin ortalama DA 1560 (450-3445) ve GH
31,3 (23-34) idi. Calismamizda ROP tanimlanmayan 335 (%78,8) hasta
Grup 1; ROP gelisen 90 (%21,2) hasta ise Grup 2 olarak tanimlandi. ROP
gelisen 90 hastanin %901 GH 32 haftanin altinda, %10 hasta ise GH 32-34
hafta arasinda oldugu tespit edildi. ROP saptananan (Grup 2) hastalar
kendi icinde tedavi gerektirmeyen toplam 80 hasta (%88,9) (Grup 2a)
ve tedavi gerektiren toplam 10 hasta (%11,1) (Grup 2b) olarak ikiye
ayrildi. ROP taramasi yapilan hastalarin 10’unun (%2,3) tamamina lazer
fotokoagiilasyon tedavisi uygulanirken, bir hastaya ek olarak vitrektomi
(%0,2) tedavisi uygulandi (Sekil 1). Tedavi edilen bebeklerin ortanca GH
25,3 (23,1-29,0) olup ortanca DA 727 (525-1080 g) gramdi. Ciddi ROP
gelisip tedavi alan hastalarin biri hari¢ (1080 g) digerlerinin tamami
<1000 g DA sahipti. Tedavi gerektiren ciddi ROP hastalarinin tamami
GH <30 hafta idi. En btytk lazer fotokoagtlasyon olan hastanin DA 29
5/7 hafta ve DA 1080 g idi. Herhangi bir evre ROP saptanan en biyiik
hasta ise DA 2170 g ve GH 33 3/7 hafta idi. 32-34 hafta arasi ve >1500 g
tsti ciddi ROP hastasi yoktu, ancak 9 (%5) hastada tarama ile herhangi
bir evre ROP saptandi.

ROP gelismeyen (Grup 1) ve ROP gelisen (Grup 2) olgular perinatal
ozellikleri agisindan karsilastirildiginda erken membran riiptiiri varhg,
patent duktus arteriosus, respiratuvar distres sendromu, mekanik
ventilasyon ihtiyaci Grup 2’de daha fazla bulundu ve istatiksel olarak
anlamliydi (p<0,05) (Tablo 1). Tedavi gerektirmeyen (Grup 2a) ve
tedavi gerektiren (Grup 2b) olgular perinatal ozellikleri agisindan
karsilastirldiginda ise erken membran riiptiri varhgi, patent duktus
arteriosus, respiratuvar distres sendromu, mekanik ventilasyon ihtiyaci
acisindan istatistiksel farklilik yoktu (p>0,05) (Tablo 2).

GH <34 hafta hastalarin ¢ok degiskenli lojistik regresyon analizinde
CDDA, PDA ve invaziv MV ROP icin bhagimsiz risk faktorleri olarak
saptandi (p<0,05). DA 1500 gramin altinda olmasi ROP gelisimini 7.291
kat, PDA varligi 2.169 kat, invaziv MV ihtiyaci ROP gelisimini 3.891 kat
artinyordu. GH <32 hafta hastalarin cok degiskenli lojistik regresyon
analizinde CDDA, EMR ve invaziv MV ROP i¢in bagimsiz risk faktorleri
olarak saptandi. <32 hafta hastalarda DA 1500 gramin altinda olmasi
ROP gelisimini 7,72 kat, EMR varligi 6,04 kat, invaziv MV ihtiyaci ROP
gelisimini 7,75 kat artirdigi gortld (Tablo 3).

Sonug

Unitemizin tarama protokoliinii degerlendirmeye cahstigimiz bu
calismada, taranan bebeklerin %21,7'inde ROP saptanirken, bunlarin
sadece %2,3’linde tedavi gerektigi gozlemledik. Ulkemizde son donemde
yapilan calismalar ile kiyaslandiginda ROP insidansi ve tedavi ihtiyaci
genel olarak daha disiikti (Tablo 4).

2000-2005 yillar arasinda Ankara Universitesi YYBU'de Erdeve ve ark.
tarafindan yapilan calisma ile donemsel olarak karsilastirildiginda ROP
tedavi insidansini 2017-2021 yillarinda tinitemizde daha diisiik saptadik.
2000-2005 vyillari arasinda yenidogan yogun bakim Gnitemizde ROP
tedavi insidansi %22,5 goriltrken bizim calismada 2017-2021 yillan
arasinda %2,3 olarak saptandi. Ayni zamanda bizim calismada lazer
olan hastalarin GH daha kiigtiktii. Daha 6nceden tnitemizde yapiimis
bu calismada 32 haftadan biyik lazer tedavisi alan hasta olmasina
ragmen bizim calismada 30 haftanin zeri lazer tedavisi alan hasta
yoktu. Gelismis iilkelerden ingiltere ve ABDye giincel durumumuzu

degerlendirdigimizde; Birlesik Krallik (yani, DA <1501 g ve/veya GH
<31 hafta) ve ya ABD tarama kriterlerini kullansaydik (DA <1500 g veya
GH <30 hafta) siddetli ROP’lu olgularin higbiri kacirilmiyordu (12,13)
(Sekil 2).

Bildigimiz kadariyla, caismamiz tilkemizde ROP icin bagimsiz bir risk
faktori olarak PDAyi bildiren ikinci ¢alismadir. Daha once Tirkiye'de
Sarikabadayr ve ark. tarafindan yapilan calismada PDA'nin ROP
icin bagimsiz bir risk faktorti olarak gosterilmistir (6). 2003-2008
tarihleri arasinda Hindistan’da yapilan calismada da PDA'nin ROP ile
iliskisi gosterilmistir. PDA'll bebeklerde, sistemik kan akisinin bypass
edilmesi nedeniyle azalan perflizyon, ROP gelisimini veya ilerlemesini
etkileyebilecek retina hipoksisine neden olabilir. Yine PDA, MV siiresinin
uzamasina ve oksijen desteginin sebat etmesinde rol oynayabilen bir
risk faktorudur (14).

Calismamizda 32 hafta ve alti hastalarin lojistik regresyon analizinde
EMR ile ROP gelisimi arasinda anlamli fark saptandi. EMR ve ROP riski ile
ilgili yayinlarda celiskili sonuclar bildirilmistir. Ozdemir ve ark. yaptigi
tek merkezli calismada EMR’yi tedavi gerektiren ROP icin bagimsiz risk
faktorii olarak saptanmustir (15). isvec’te yapilan ¢alismada ise EMR'nin
ROP icin koruyucu etkisi oldugu saptanmistir (16). Amerika’'da yapilan
iki farkli calismada; prematiire bebeklerde EMR'li gruptaki bebeklerde
ileri evre ROP sikliginin azaldig gosterilmistir (17,18).

Sonu¢ olarak, bu calismanin sonuclart GH 34 hafta ve altinda
olan bebeklerde ROP gelisiminde MV ihtiyaci ve PDA'nin bagimsiz
risk faktorleri oldugunu dustindirmekteyken, 32 haftanin altinda
bebeklerde PDA yerine EMR bagimsiz risk faktort olarak saptanmistir.
ROP taramasi CDDA, PDA, EMR, invaziv MV varliginda tedavi riski
acisindan dikkate alinmalidir. Son 5 yillik déneme ait verilerimiz,
Turkiye'den daha once bildirilen siddetli ROP insidansina gore
Gnitemizin c¢cok daha iyi konumda oldugunu gostermistir. Bu
sonuclara gore TR-ROP tarama rehberinin kilavuzunda gosterildigi
gibi 34 haftalik GH veya 2000 g DA'dan kiiciik bebeklerin taranmasi
tinitemizde herhangi bir evre ROP hastasini kacirmazken, tedavi
gerektiren ciddi ROP acisindan daha fazla hastanin taranmasina
neden olmaktadir.
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Tablo 1: Grup 1 ve Grup 2 hastalarinin perinatal 6zelliklerinin karsilastiriimasi

Klinik ozellikleri ve ya risk faktorleri Grup 1 (n=335) Grup 2 (n=90) p-degeri
Ortalama dogum agirhg (g) 1661+534 (460-3445) 1133+382 (450-2170) <0,001
Ortalama gestasyon yasi (hafta) 31,342,2 (24-34) 28,3124 (23,1-33,3) <0,001
Cinsiyet (erkek/kadin) 190/145 56/34 >0,05
Erken membran riiptiirii (n, %) 26 (%7,8) 13 (%14,4) <0,001
Patent dukrus arteriosus (n, %) 69 (%20,5) 50 (%55,6) <0,001
Respiratuvar distres sendromu (n, %) 69 (%20,5) 60 (%66,7) <0,01
Non inaviz solunum destegi (n, %) 157 (%46,9) 79 (%87,8) <0,01
ileri solunum destegi (n, %) 34 (%10) 53 (%58,9) <0,01

Tablo 2: Grup 2a ve Grup 2b hastalarinin perinatal 6zelliklerinin karsilastirilmasi

Klinik ozellikleri ve ya risk faktorleri Grup 2a (n=80) Grup 2b (n=10) p-degeri
Ortalama dogum agirhg (g) 1182+374 (760-1245) 747+158 (525-1080) <0,001
Ortalama gestasyon yasi (hafta) 28,6123 (24-333) 25,5+1,8 (23,1-29) <0,001
Cinsiyet (erkek/kadin) 49/31 713 >0,05
Erken membran riptiri (n, %) 11 (%13,8) 2 (%20) >0,05
Patent dukrus arteriosus (n, %) 44 (%55) 6 (%60) >0,05
Respiratuvar distres sendromu (n, %) 40 (%50) 8 (%80) >0,05
Non inaviz solunum destegi (n, %) 69 (%86,2) 10 (%100) >0,05
ileri solunum destegi (n, %) 45 (%56,2) 8 (%80) >0,05
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Tablo 3: ROP gelismesine etkili risk faktorleri icin cok degiskenli lojistik regresyon analizi
<34 hafta 0dds orani (OR) %95 CI p-degeri
Dogum agirhgi (<1500 g) 7.291 2.807-18.941 <0,001
Patent dukrus arteriosus 2.619 1.080-6.353 0,033
invaziv MV 3.891 1.524-9.936 <0,001
<32 hafta
Dogum agirhg (<1500 g) 7.727 1.864-32.030 0,005
Erken membran riiptiiri 6.039 1.240-29.401 0,026
invaziv MV 7.757 2.678-22.471 <0,001
Tablo 4: Ulkemizdeki farkli merkezlerin ve calismamizin ROP ve ileri evre ROP siklik verileri
Taramaya katilan Oftalilma dogum | Ortalama dogum ROP siklig; ileriwevre ROP
bebek sayisi agirhigi (g) haftasi sikhig
Mutlu ve ark. (3) 318 %443 %16,1
Akman ve ark. (4) 801 %33,4 %6,5
Oner ve ark. (5) 306 %20,9
Sarikabadayi ve ark. (6) 700 1571£381 31,1+2,6 %32,7 %3,1
Akcaya ve ark. (7) 1043 %30,8 %22,7
Gorkem ve ark. (8) 1720 18171594 32,1129 %25 %9
Ugurlu (9) 729 2120+ 231 33,4423 %16,7 %0,9
TR-ROP calismasi (10) 6115 1,457+479 28,916,3 %27 %6.7
Erdeve ve ark. (11) 226 %22,5
Bizim calismamiz 425 1550,09+549,77 | 30,7142,54 %21,1 %2,3
ROP
3000
2300 %2,3
1500 & - 3
. 3 :
L, e L e

500 . L8
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Sekil 1: Taranan hastalarin prematiire retinopatisi agisindan dagilimlari
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Giris: Yenidoganlarda pulmoner hipertansiyon (PHT) normal fetal-
neonatal gecisin gerceklesememesi sonucu genellikle hipoksemik
solunum vyetmezligi tablosu olarak ortaya cikan klinik durumdur.
Cogu dogumdan hemen sonra, akciger patolojisine sekonder ortaya
ctkmakta olup risk faktorleri ve tedavi ilkeleri term ve ge¢ prematiire
bebeklerde farklilik gostermektedir. Prematiirelerde erken donemde
gelisen PHT verileri kisithdir. Bu arastirmada, prematiire bebeklerde
erken baslangicli PHT icin risk faktorleri ve kisa donem sonuglarin
degerlendirilmesi amaclanmistir.

Gere¢ ve Yontem: Olgu-kontrol calismasi olarak planlanan
arastirmaya Ocak 2017-Aralik 2022 arasinda, Yenidogan Yogun Bakim
Unitesi'nde 32. gebelik haftasindan 6nce dogan, PHT gelisen ve
gelismeyen bebekler dahil edilmistir. Kontrol grubuna, PHT gelisen her
bir olgu icin gebelik haftasi =1 hafta, dogum agirhg +100 g olmak
lizere PHT gelismeyen iki olgu secilmistir.

Bulgular: Calismaya PHT gelisen 41 ve gelismeyen 82 prematiire
dahil edildi. Ortalama gebelik haftasi PHT grubunda 26,9 (+2,2) hafta,
kontrol grubunda 27,0 (£2,2) hafta idi. Dogum agirligi ortalamasi PHT
grubunda 895 (£291) g iken, kontrol grubunda 894 (£289) g idi. Erken
baslangich PHT gelisenlerde maternal sigara kullanimi orani daha
yiiksek, tokolitik maruziyeti daha dustkti (sirasiyla %12,2 vs. %1,2,
p=0,016 ve %7,3 vs. %23,2, p=0,031). Antenatal magnezyum siilfat
kullanim oranlari benzerdi (p=0,077). PHT grubunda strfaktan orani
daha yuiksek (%80,5 vs. %41,5, p<0,001), ancak yanit alma orani daha
dusukti (p=0,004). PHT olan hastalarin 35'ine (%85) inhale nitrik oksit,
19'una (%46,3) sildenafil tedavileri uygulanmisti. PHT grubunda inotrop
gereksinimi, orta-agir bronkopulmoner displazi veya 6lim, nekrotizan
enterokolit ve mortalite oranlari daha yiiksekti (sirasiyla %78 vs. %32,
p<0,001; %92,7 vs. %57,3, p<0,001; %7,3 vs. %2, p=0,042 ve %68,3 vs.
%32,9, p<0,001). Hastane yatis siiresi her iki grupta benzerdi (Tablo 1).

Sonug: Prematiire bebeklerde erken baslangigli PHT mortalite ve
morbiditelere neden olan klinik bir durumdur. Risk faktorlerinin
bilinmesi tedavi planlamasi ve zamanlamasi agisindan 6nemlidir.

Tablo 1: Maternal ve neonatal 6zellikler

Ozellik Hasta, n=41 Kontrol, n=82 p-degeri
Maternal Ozellikler

Yas, ortalama (£ SS) 29,9 (£5,6) 30,3 (£6,0) 0,721
Hipertansiyon, n (%) 13 (31,7) 30 (36,6) 0,593
Diyabet, n (%) 12,4 7 (8,5) 0,267
Sigara kullanimi, n (%) 5(12,2) 1(1,2) 0,016
Antenatal steroid, n (%) 36 (87,8) 66 (80,5) 0,309
Antenatal doppler akim kaybi, n (% 10 (24,4) 22 (26,8) 0,771
Erken membran ruptird, n (%) 18 (43,9) 46 (56,1) 0,202
Uzamis membran ruptird, n (%) 14 (34,1) 29 (35,4) 0,894
Oligo/Anhidramniyoz, n (%) 10 (24,4) 13 (15,9) 0,252
Dogumda antibiyotik kullanimi, n (%) 13(31,7) 36 (43,9) 0,193
Tokolitik Kullanimi, n (%) 3(7,3) 19 (23,2) 0,031
Antenatal magnezyum kullanimi, n (%) 9(22,0) 31(37,8) 0,077
Sezaryen dogum, n (%) 34 (82,9) 62 (75,6) 0,355
Neonatal Ozellikler

Gebelik haftasi, ortalama (& SS) 26,9 (£2,2) 27,0 (£2,2) 0,823
Dogum agirhigi, ortalama (£ S9) 895 (£291) 894 (£289) 0,985
SGA, n (%) 7(17,1) 13 (15,9) 0,863
Cinsiyet (Erkek), n (%) 23 (56,1) 44 (53,7) 0,798
Cogul gebelik, n (%) 17 (41,5) 22(26,8) 0,100
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Tablo 1: Devami
Ozellik Hasta, n=41 Kontrol, n=82 p-degeri
5. dakika APGAR, medyan (min-maks) 7 (0-10) 7 (0-10) 0,494
Kord kan gazi pH, ortalama (% SS) 7,24 (£0,16) 7,31 (£0,09) 0,025
Kord kan gazi pCO,, ortalama (& ) 44,99 (£16,33) 38,05 (+12,32) 0,041
Kord kan gazi HCO, ortalama (+ SS) 19,16 (+4,13) 19,54 (£3,95) 0,684
Kord kan gazi laktat, ortalama (& SS) 3,2(1,1-16,1) 2,3(0,9-17,0) 0,283
Erken neonatal sepsis, n (%) 32 (78,0) 2 (63,4) 0,102
Geg neonatal sepsis, n (%) 20 (52,6) 48 (66,7) 0,150
Respiratuvar distres sendromu, n (%) 32(78,0) 1(37,8) p<0,001
Surfaktan kullanimi, n (%) 33(80,5) 34 (41,5) p<0,001
Surfaktana yanit, n (%) 17 (51,5) 28 (84,8) 0,004
inotrop kullanimi, n (%) 32(78,0) 26 (31,7) p<0,001
Mekanik ventilasyon, n (%) 41 (100) 78 (95,1) 0,300
Non-invaziv mekanik ventilasyon siresi (sa), medyan (min-maks) 48 (0-2256) 120 (0-3096) 0,402
invaziv mekanik ventilasyon siiresi (sa), medyan (min-maks) 106 (10-1041) 24 (0-2986) <0,001
HFO Siiresi (sa), medyan (min-maks) 34 (0-455) 0(0-108) <0,001
Pulmoner Hipoplazi, n (%) 9(22,0) 11(13,4) 0,226
Pnomotoraks, n (%) 4(9,8) 0(12,2) 0,772
Bronkopulmoner displazi, n (%) 38(92,7) 7(57,3) p<0,001
intrakranyial kanama, n (%) 8(20,0) 1(13,4) 0,346
Prematiire retinopatisi, n (%) 8(21,6) 20 (35,1) 0,163
Nekrotizan enterokolit, n (%) 3(7,3) 8(22,0) 0,042
Tedavi gerektiren PDA, n (%) 13 (35,1) 0(39,5) 0,656
Taburculukta O, ihtiyaci, n (%) 6 (46,2) 1(20,0) 0,074
Mortalite, n (%) 28(68,3) 27(32,9) p<0,001
Yatis giin sayisi, medyan (min-maks) 16 (1-189) 38,5 (1-182) 0,489
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Giris: Yenidogan doneminde konviilziyonlarin, gelismekte olan beyin
tizerine olumsuz etkileri olmaktadir, bu nedenle hizli degerlendirme
ve tedavisi onemlidir. Antiepileptikler, konviilziyon tedavisinde
kullanilmakta, ancak bu ilaglarin potansiyel norotoksik etkileri ve uzun
stireli kullanimda dusuk bilissel skorlarla iliskili oldugu bilinmektedir.
Bu c¢alismada, yenidogan doneminde konviilziyon nedeniyle
antiepileptik tedavi baslanan bebeklerin tani ve tedavi o6zelliklerinin
degerlendirilmesi, tedavi siresinin kisa donem norolojik sonuglar
tizerine etkisinin degerlendirilmesi amaclanmistir.

Gere¢ ve Yontem: Ankara Universitesi Yenidogan Yogun Bakim
Unitesi'nde (YYBU) Ocak 2017-Arahk 2022 arasinda konviilziyon
tanisiyla izlenen bebeklerin demografik ve klinik ozellikleri geriye
donik degerlendirilmistir. Norogelisimsel degerlendirmeler, Cocuk
Noroloji Poliklinigi'nde 6. ve 12. aylarda yapilan muayeneler, baska

hastanede takip edilen olgular icin telefon gortismesi ile edinilen
bilgiler dogrultusunda yapilmistir.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 101 yenidoganin ortalama gebelik
haftasi 36,6 (£4,2) hafta, dogum agirhgr 2795 (£890) g ve %63,4’U
erkekti. Hastalarin %35,6'sinda sadece klinik nobet, %13,9'unda sadece
elektriksel nobet, %50,5unda elektriksel ve klinik nobet birlikte
gozlendi. Hastalarin %40,6'sinda elektroensefalografide (EEG) epileptik
aktivite, %58,4’inde anormal magnetik rezonans goriintiileme (MRG)
bulgusu saptandi. Nobet etiyolojisi olarak %37,6 HIE, %20,8'inde
intrakraniyal kanama ve tromboz mevcuttu. ILAE siniflamasina gore
en sik saptanan nobet tipi, %24,8 motor myoklonik, %20,8 motor
tonik nobetlerdi. Altinci ay degerlendirmesinde, hastalarin %49,5'unda
nobetin devam etmedigi, %26,7'sinde devam ettigi, %16,8 hastanin
kaybedildigi saptanirken, %6,9 hastanin takip bilgilerine ulasilamadi
(Tablo 1). Altina ayda nobeti devam etmeyen bebeklerde, 6. aya
kadar antiepileptik tedavinin strdtrtlmesinin, tedavinin ilk alti ayda
kesilmesine gore 6 ve 12. aylardaki norolojik muayene, MRG ve EEG ve
bulgulari tizerine olumlu etkisi olmadigi saptandi (sirasiyla OR: 0,501,
%95 GA: 0,085-2.964, p=0,446 ve OR: 0,727, %95 GA: 0,135-3.906,
p=0,710).

Sonug: Calismamiz, yenidogan doneminde konviilziyon nedeniyle
izlenmis secilmis hasta grubunda, olumsuz ilac etkilerinden kaginmak
icin daha erken donemde antiepileptik tedavinin sonlandirilabilecegini
dustuindirmektedir. Uygun tedavi siresinin belirlenebilmesi icin ileri
calismalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Yenidogan Konviilziyonu, Antiepileptik ilaglar,
Norogelisimsel Bozukluklar

Tablo 1: Yenidogan donemi klinik ozellikleri ve 6. aydaki nobet devamliliklarinin karsilastirilmasi

6. ayda nobeti devam eden 6. ayda nobeti devam etmeyen o

(n=27) (n=50) p-degeri
ELEZ'IZ et 18 (66,7) 33 (66) 0,953
E\{I(gtrf/g;ilw:iays(:?]liltlfpreeklampsi vb.) 7(259) 6(12) 000
intrapartum olay (Fetal distres vb.) 11 (40,7) 18 (36) 0,682
Dogum salonu canlandirma 13 (48,1) 20 (40) 0,491
Elektriksel nobet varlig 21(77,9) 33 (66) 0,281
Klinik nébet varligi 24 (88,9) 40 (80) 0,525
Elektroklinik nobet varligi 18 (66,7) 23 (46) 0,083
Nobet kontrolii icin ikinci ila¢ gereksinimi 19 (73,1) 23 (46) 0,024
NGbet kontroli igin l¢ veya daha fazla ilag 12 (24) 12 (46,2) 0,049
Anormal MR 18 (78,3) 27 (62,8) 0,199
Anormal EEG 20 (76,9) 17 (34,7) <0,001
Anormal nérolojik muayene 21(77,9) 25 (50) 0,018
Anormal nérolojik degerlendirme (6. ay) 18 (66,7) 10 (20) <0,001
Anormal norolojik degerlendirme (12. ay) 20 (74,1) 10 (20,8) <0,001
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Giris: Santral venoz kateterler, hematolojik maligniteli cocuk
hastalarda kemoterapi, antibiyoterapi, kan uriinleri, sivi ve parenteral
nutrisyon desteklerinin verilmesini kolaylastiran araclardir. Port
kateterler cocuk hastalarda en yaygin kullanilan santral venoz
kateterlerdir. Ancak kullaniminin yayginlasmasiyla beraber kateter
enfeksiyonlari ve kateter iliskili sistemik enfeksiyonlar onemli bir
morbidite ve mortalite nedeni olarak ortaya ¢ikmistir. Enfeksiyon etkeni
mikroorganizmanin tiiriine gore sistemik antibiyoterapi yaninda kateter
cikarilmasi veya antimikrobiyal kilit tedavileri giindeme gelmektedir.
Bununla beraber pediatrik hastalarda kilit tedavisi etkinligini gosteren
cahsmalar sinirhdir. Calismamizda akut losemi ile takipli cocuk
hastalarin port kateter enfeksiyonlarinda antibiyotik kilit tedavisinin
kateter kurtarilmasindaki basarisini degerlendirmeyi amacladik.

Gereg ve Yontem: Ankara Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji Klinigi'nde
Agustos 2019-Agustos 2023 tarihleri arasinda akut lenfoblastik/
myeloblastik losemi ile takipli toplam 182 cocuk hastanin 1569
febril notropeni ataginda alinan port kateter kiiltirleri retrospektif
olarak degerlendirildi. Hastalarin demografik, klinik ve mikrobiyolojik
verileri incelendi. Klinik olarak; port kateterin kurtariimasi, kateterin
cikarilmasi ve enfeksiyonun tekrarlamasi olmak tizere l¢ sonuc
tamimlandi. S. aureus, Pseudomonas spp., mantar ve mikobakterilerle
iliskili kateter enfeksiyonlari, tiinel enfeksiyonlari, komplike kateter
enfeksiyonlari ve septik hastalarda katater kapama yapilmadan
cikartildi. Antibiyotik kilit stresi; Enterococcus spp. igin 7-14 gin,
Koagiilaz negatif stafilokok 10-14 giin, gram negatif basil 10-14 giin
olarak uygulandi. Kilit tedavisi baslandiktan 72 saat sonra kontrol port/
kateter ve periferik kan kilttrleri alindi. Atesin strekli olmasi ve steril
kan kiltirt elde edilememesi durumunda kateter cekildi.

Bulgular: Yiz seksen iki hastanin 1569 febril notropeni epizodunda
739 port kateter kultiirii tiremesi saptandi. Doksan bir hastanin port
kateter Gremesi nedeniyle port kapama veya cikarilma gereksinimi
oldu. Kirk dokuz hastanin port kateteri ¢ikarildi. Port ¢ikariimasina
en sik neden olan etken Klebsiella pneumonia (n=12) ve Stafilokok
spp. (n=12) idi. Port kateterde tiremesi olan 56 hastaya ise antibiyotik
kilit tedavisi baslandi. Antibiyotik kilit tedavisi siklikla Staphylococcus
epidermidis, Staphylococcus hominis, Klebsiella pneumonia vb.
etkenlerin tGremelerinde sistemik antibiyotik tedavisi ile birlikte
verildi. Gram-pozitif etkenlere karsi en c¢ok vankomisin kapama
(n=27) tedavisi kullanilirken, Gram-negatif (n=22) etkenlerde en cok
amikasin kapama tedavisi uygulandi. Kirk iki hastanin antibiyotik
kilit tedavisi ile port kateter tremeleri negatiflesti ve kateterleri
tekrar kullanilmaya baslandi. Bu hastalardan birinin takibinde port
kateterinde ayni etken iremesi nedeni ile port kateteri ¢ikarildi.

Toplamda 14 kapama tedavisi yapilan katater devam eden treme ve
hastalardaki klinik bozulma nedeniyle cikartilmak zorunda kaldi. 12
hastada hemodinamik instabilite nedeniyle yogun bakim ihtiyacioldu.
Bu hastalarda Klebsiella pneumonia (n=5), Stafilokok spp. (n=3),
Psadomonas (n=2), Achromobacter (n=1), E. coli (n=1) saptandi ve 7
hasta sepsis nedeni ile kaybedildi.

Sonuc olarak sistemik tedavi yani sira kapama tedavisi yapilan 56
hastanin 42 sinin port kateterleri kurtarildi (%75) ve enfeksiyon tekrari
gozlenmedi.

Sonug: Pediatrik hastalarda sistemik antibiyotige antimikrobiyal kilit
tedavisinin eklenmesi treyen etkene bagl olarak kateter kurtarma
acisindan faydali olabilir.

Anahtar Kelimeler: Port Katater, Antibiyotik Kilit, Cocukluk Cagi Akut
Losemisi

Giris

Kan dolasimi enfeksiyonlari (KSE), losemi tanisi alan cocuklarda
onemli bir sorundur. Son yillarda laboratuvar degerlendirmesi icin kan
alinmasi, total parenteral beslenme ve kemoterapotik ilaglarin, kan
Urtinlerinin ve sivilarin uygulanmasi nedeniyle santral venoz kateter
(SVK) kullanimi artmistir (1). Santral hatla iliskili enfeksiyonlar, CVCli
cocuklarda artan morbidite ve mortaliteye, daha uzun hastanede
kalis stresine ve daha yiiksek maliyetlere neden olan onemli bir
sorun haline gelmistir (2,3). Koagtilaz negatif Stafilokoklar (CoNS),
Staphylococcus aureus, Enterococcus spp., Klebsiella spp. c¢ocuklarda
kateterle iliskili kan dolasimi enfeksiyonundan (CRBSI) sorumlu en
yaygin patojenlerdir (4). Mikroorganizmalar kateter yerlestirilmesi
sirasinda deriden bulasabilir, yakin komsulardan enfekte olabilir
veya hematolojik yollardan bulasabilir (5). Yogun kemoterapi alan
cocuklarda ve eksternal veya cift lumenli kateteri olan cocuklarda
CRBSI riski yuiksektir (6). CRBSI icin kateterin cikarilmasi tercih edilse
de alternatif venoz erisimin zor oldugu ve inflizyon icin kateter ihtiyaci
devam eden hastalarda kateter kurtarma denenebilir.

Antibiyotik kilit tedavisi (ALT), kateterin lumenine vyiiksek
konsantrasyonda antibiyotigin yerlestirildigi bir tedavi yontemidir
(3). Mikroorganizmalar intraliminal bosluga go¢ ederek patojenik
bir biyofilm olusturabilir ve CRBSI'ye neden olabilir. ALT'de, bakteri
yok edici aktiviteyi en Ust dizeye cikarmak ve biyofilme niifuz etmek
icin kateter limeni yiiksek konsantrasyonda antibiyotikle doldurulur.
Kateter kullaniimadigi stirece bir siireligine ayrilir. Kateter limenindeki
etken mikroorganizmalari yok etmek icin gereken antibiyotik
konsantrasyonu, minimum inhibitor konsantrasyonunun 100-1000 kati
olmalidir (7). intravenoz antibiyotik tedavisi mikroorganizmalari yok
etmede yetersiz kaldiginda CRBSI'yi ortadan kaldirmak icin kateterin
cikarilmasi gerekir. Bu durumda maliyetleri ve yeniden kateterizasyon
komplikasyonlarini onlemek amaciyla secenek olarak antibiyotik kilit
tedavisi uygulanabilir (2,8).

Cocuklarda ALT'nin etkinligi ve givenligine iliskin veriler sinirlidir.
Bu calismada losemili cocuklarda ALT’nin etkinligini belirlemeyi ve
sonucunu etkileyen faktorleri belirlemeyi amacladik.

Gere¢ ve Yontem

Bu retrospektif calismada, Agustos 2019 ile Agustos 2023 tarihleri
arasinda Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Hematoloji Klinigi'nde
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tedavi goren 182 akut losemi hastasi cocuk degerlendirildi. Hastalarin
demografik ve klinik ozellikleri, izole edilen mikroorganizmalar ve kilit
tedavilerinde kullanilan antibiyotikler incelendi. ALT siiresi, ALT basarisi
veya basarisizligi, kateter yeniden enfeksiyonu, kateterin ¢ikarilmasi
ihtiyact ve mortalite verileri hastalarin elektronik tibbi dosyalarindan
toplandi.

Febril notropeni (FN) durumunda (viicut sicakhginin en az 2 saat
stireyle >37,5 °C veya bir kez >38 °() periferik ven ve port kateter
|iimen setinden kaltir icin kan 6rnegi alinarak ampirik antimikrobiyal
tedaviye baslandi. Sistemik ampirik antibiyotik tedavisi, piperasilin,
tazobaktam veya sefepim gibi antipsodomonal genis spektrumlu
beta-laktamaz antibiyotikleri gibi Amerika Enfeksiyon Hastaliklari
Dernegi (IDSA) kilavuzlarina gore uygulandi (9). Etken mikroorganizma
belirlendikten sonra gerekirse tedavide degisiklik yapilabilir. Siddetli
mukozit, pnomoni, yumusak doku enfeksiyonlari ve metisiline direncli
S.aureus kolonizasyonu olan hastalara glikopeptitler eklendi.

CRBSI tanisi, intravaskiler kateterle iliskili enfeksiyonlarin tani ve
tedavisineyonelik IDSA Klinik ve Uygulama kilavuzlarina dayanmaktadir:
2009 giincellenmis versiyonu (9). Kateter ve periferik kan kilturiinde
ayni mikroorganizmanin saptanmasi ve kateter kan kiltirinde
mikroorganizma tiremesinin en az iki saat 6nce gortlmesi durumunda
CRBSI olarak kabul edildi. En az iki kan kiltirinden normal deri
florasina ait patojen olmayan mikroorganizmalar (CoNS, Streptococcus
viridans, Propionibacterium spp., Bacillus spp.) izole edilmisse CRBSI
olarak kabul edildi. Kan kulturt 6rnegi alinirken enfeksiyonun klinik
belirtileri es zamanli olarak not edildi.

S. aureus, Pseudomonas spp., mantar ve mikobakterilerin neden oldugu
kateter enfeksiyonlarinda, tim tiinel enfeksiyonlarinda, komplike
kateter enfeksiyonlarinda ve ciddi septik hastalarda kateter cikariimasi
uygulandi. Hastanin klinik olarak stabil olmasi ve kateterin cikariimasi
gerekmemesi durumunda sistemik intravenoz antibiyotiklerle birlikte
ALT kullanildi. ALT'de heparin (100 U/mL) ile salin ve vankomisin (5 mg/
mL), gentamisin (1 mg/mL), amikasin (2 mg/mL), kolistin (0,1 mg/mL)
veya trimetoprim-siilfametoksazol (10 mg/mL) kullanildi (9,10). Kateter
limenine kilitleme soltisyonu (genellikle 3 mL) verildi ve ardindan
kateter kilitlendi. Bu ¢coziim her 24 saatte bir yenilendi. ALT siiresi etken
mikroorganizmalara bagli olarak degisiyordu; Enterococcus tiirleri igin.
7-14 gln, CNS 10-14 gln, gram negatif basil 10-14 giin (9). Kontrol
kateteri ve periferik ALT'den 72 saat sonra kan kiilttrleri alindi. Hastalar
klinik bulgulara gore takip edildi.

Tedavi basarisizhgl, ALT'den sonraki 72 saat icinde kan kiltirinde
ayni mikroorganizmanin kalici bakteri tremesi olarak tanimlandi.
Kan kilturinden 3 ay icerisinde ayni patojen izole edilirse niks
olarak kabul edildi (10). Atesin devam etmesi veya steril kan kiltirt
alinamamasi durumunda kateter c¢ikarildi. Tim hastalar CRBSI tanisi
konulduktan sonra en az alti ay takip edildi.

istatistiksel Analiz

istatistiksel analizler SPSS for Windows 16 kullanilarak yapildi.
Kategorik degiskenler sayi ve yiizde olarak, sayisal degiskenler ise
ortalamazstandart sapma, minimum-maksimum ve medyan
degerleri kullanilarak tanimlandi. Hayatta kalma egrileri Kaplan-Meier
yontemine gore tahmin edildi. Hayatta kalmayi tahmin etmek icin
diizeltilmis tehlike orani ve %95 giiven araligi kullanild. istatistiksel
anlamlilik p<0,05 olarak belirlendi.
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Bulgular

Akut l6semili 182 cocugun febril notropeni ataklari incelendi. Yetmis
dokuz hastanin 91 FN ataginda port kateter kiiltiirlerinde bakteri
tiremesi saptandi; 14

akut miyeloid l6semi (AML) ve 65'i akut lenfoblastik Iosemi (ALL) idi.
Hastalarin demografik ve klinik ozellikleri Tablo 1’de ozetlenmistir.
CRBSI saptanan hastalarin 34’ kadin, 45’i erkekti. CRBSI hastalarinin
ortalama yasi 6,8 (min-maks: 0,1-17 yil) idi. Hasta yonetimi, etken
mikroorganizmaya bagl olarak bireysellestirildi. Klinik durum ve
kateter tipi. Hastanin stabil olmayan durumu, komplike kateter
enfeksiyonlari ve ALT'nin 72. saatinden sonra da devam eden bakteri
tremesi nedeniyle 35 hastanin (%44,3) kateterleri ALT yapilmadan en
kisa siirede cekildi. Kateterlerde bliytiyen mikroorganizmalar Tablo II'de
ozetlenmistir. En sik izole edilen patojenler Stafilokok (%46), Escherichia
coli (%19,6), Klebsiella (%19,6) idi, spp. (%14,2). Antibiyograma gore
duyarh antibiyotik kullanilarak 56 katetere kilit tedavisi baslandi.
Yirmi sekiz kateterde Gram pozitif bakteri bulunmasi tizerine ve ALT
icin 28 kateterde gram negatif bakteri, vankomisin (n=28), amikasin
(n=21), gentamisin (n=5), kolistin (n=1), TMP-SMX (n=1) kullanildi.
Tum hastalara ayrica ALT ile kombinasyon halinde uygun sistemik
intravenoz antibiyotik verildi.

ALT tedavisinin 72. saatinden sonra inatci bakteri tiremesi ya da ALT
tedavisi sirasinda klinik tablonun kotiilesmesi nedeniyle 14 kateter
(%25) cikanldi. Klebsiella pneumonia (n=5), Staphylococcus spp.
(n=3), Pseudomonas aeruginosa (n=2), Achromobacter (n=1), E. coli
(n=1) enfeksiyonu olan 12 hastada (%13), hemodinamik dengesizlik
nedeniyle yogun bakimin gelistirilmesi gerekmektedir. Bu hastalardan
yedisi sepsis nedeniyle 6ldi. ALT'li 42 kateterde port kateter kan kiltiiri
negatiflesti ve kateterler tekrar kullanildi. Bir (%1,7) epizodda niiks
gozlendi. Her iki epizodda da S. epidermidis tespit edildi. Sonug olarak
ALT’nin basari orani %75 oldu.

Tartisma

Antibiyotik kilit tedavisi, kateter luimenini sterilize etmek ve
cikariimasini 6nlemek icin CRBSI onleme ve tedavi kilavuzlarinda
actklanmistir (11). Ancak losemili ¢ocuklarda ALT'nin etkinligini ve
guivenligini inceleyen calismalar sinirhdir (12). Cogu kilavuzda, 72
saatlik uygun antimikrobiyal tedaviye ragmen devam eden CRBSI,
S. aureus, P. aeruginosa, mantar veya mikobakteri enfeksiyonlari
ve tiinel enfeksiyonlari, port apselerinin ¢ikarilmasi onerilmektedir.
Stirekli intravenoz kemoterapiye, antibiyotiklere ve sivilara ihtiyac
duyan ve yeni bir periferik venoz erisim saglamanin zor oldugu bircok
cocukta kateterin kurtarilmasi onemlidir.

Calismamizda CNS, E. coli ve Klebsiella spp. en sik izole edilen
patojenlerdir. ALT alan hastalarda gelisen mikroorganizmalarin %50’si
gram pozitif, %50'si ise gram negatifti. Kateter maniptlasyonlar
sirasinda cilt kontaminasyonu nedeniyle S. epidermidis ve diger
CNS'lerin CRBSI'ye en sik neden olan mikroorganizmalar oldugu rapor
edilmistir (2,3,10,13). CRBSI'li yetiskin ve pediatrik hastalar iceren
bir meta-analizde, birlikte uygulama sistemik antibiyotik tedavisi ve
ALT ile tek sistemik antibiyotik tedavisine gére daha iyi sonuclar elde
edilmistir. ALT grubundaki hastalarda oran, ALT olmayan gruba gore
anlamli derecede dusikti (%30'a karsilik %20). Pediatrik bir calismada
Kara ve ark. (15) en sik goriilen organizmanin CNS oldugunu ve ALT
basari oraninin %81 oldugunu bildirmistir.
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Calismamizda ALT alan 56 kateterden 42’si tekrar kullanildi ve basari
oranimiz %75 oldu. Her ne kadar MSS ile birlikte coklu pozitif kateter
kan kalturu ve es zamanh negatif periferik kan kalttri olan hastalar
icin sistemik antibiyotik olmadan ALT verilse de (16), MSS enfeksiyonu
olan hastalarimizda ALT sistemik antibiyotiklerle birlikte kullanildi ve
ALT basari orani %70 idi. CNS enfeksiyonu.

Calismamizda kateter ¢ikarilma orani %53,8 (49/91) idi. Adler ve ark.’nin
(3) calismasinda 112 pediatrik hematoloji ve onkoloji hastasi analiz
edildi. iki yiiz yedi CRBSI atag sirasinda hastalarin %46’sinda kateterin
cikarildigini bulmuslardir. Kara ve ark. (12), 78 CRBSI saldirisinda
bu oranin %56,4 oldugunu belirtmislerdir. CRBSI'li ¢ocuklarda oltim
oraninin %1,9 ile %11 arasinda degistigi rapor edilmistir (3,14,15).

Calismamizda kateter ¢ikarilma orani %53,8 (49/91) idi. Adler ve ark.’nin
(3) calismasinda 112 pediatrik hematoloji ve onkoloji hastasi analiz
edildi. 207 CRBSI atagl sirasinda kateterin cikariimasinin hastalarin
%46'st oldugunu buldular. T.Kara ve ark. (15) tarafindan yapilan
calismada ise 78 CRBSI saldirisinda oran %56,4 olarak bulunmustur.

CABSI'li cocuklarda mortalite oraninin %1,9 ile %11 arasinda degistigi
rapor edilmistir (3,17,18). Bu calismada olim orani %7,6 olarak
bulunmustur.

Calismamizin kisithhgr retrospektif olmasi ve érneklem biytkligtnin
kiictik olmasiydi. Bu calismanin en giiclii yonii, hasta popiilasyonunun
cocuklarda hematolojik malignitesi olan tiim hastalarla ayni olmasidir.

Sonug

CRBSI pediatrik hastalarda onemli bir morbidite ve mortalite nedenidir.
Akut l6semi hastalari. ALT giivenli bir stratejidir ve pediatrik akut
|6semi hastalarinda sistemik tedavi ile birlikte uygulandiginda gereksiz
kateter cikarilmasinin onlenmesine yardimci olur. Mevcut verilerin
desteklenmesi icin randomize kontrollii calismalara ihtiyac vardir.
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0z

Giris: Cocukluk doneminde lenfadenopati sik goriilen bir yakinma ve
bulgudur. Hem lokalize hem de jeneralize ¢ogu lenfadenopati benign,
kendi kendini sinirlayan etiyolojiye sahip olmakla birlikte, enfeksiyoz,
enflamatuvar, immiinolojik, metabolik ve malign ciddi hastalik tanilari
her zaman goz ontinde bulundurulmalidir. Bu calismada son 2
yilda lenfadenopati nedeniyle AUTF Cocuk Onkoloji polikliniginde
degerlendirilen ve romatolojik hastalk tanisi alan olgularin ozellikleri
sunulmustur.

Gere¢ ve Yontem: AUTF Cocuk Onkoloji Poliklinigi'nde Ocak 2021-
Eyliil 2023 tarihleri arasinda lenfadenopati nedeniyle degerlendirilen
hastalardan romatolojik tani alanlar calismaya dahil edildi. Hastane
veri tabani ve hasta dosyalarindan retrospektif olarak bilgilere ulasildi.
Yas, cinsiyet, yakinma siresi, sistemik belirti ve bulgular, lenf nodunun
ozellikleri, laboratuvar sonuglari kaydedildi.

Bulgular: Arastirma donemi icerisinde toplam lenfadenopati nedeniyle
cocuk onkoloji polikliniginde degerlendirilen hastalarin 5'i romatolojik
hastalik on tanisi ile Cocuk Romatoloji Bilim Dali’na konsiilte edilmis ve
tanisal degerlendirmeleri tamamlanmustir. Kiz/erkek orani 3/2, ortanca
yasi 10 yil (9-17) olan olgular bolimimize genel pediatri ve diger yan
dal kliniklerinden konsiiltasyon istenerek gonderilmistir. Lenf nodlari
2 hastada aile tarafindan, 3 hastada ise baska bir yakinmayla gittikleri
doktor tarafindan fark edilmisti. Lenf bezlerinin yerlesim bolgeleri 3
hastada karin igi, iki hastada servikal bolgeydi. Lenf bezlerinin boyutu
3-8 ¢m arasinda idi. Tum hastalarda eslik eden sistemik semptomlar
vardl. Birinci basamak tetkiklerinde; 1 hastada anemi, 1 hastada
sinirda LDH yiiksekligi, 1 hastada anemi ve AST yiiksekligi, 1 hastada
AST, ALT, LDH ve sedimentasyon ytiksekligi, anemi ve lenfopeni vardi,
1 hastanin ise birinci basamak tetkikleri normaldi. ilk basvuru ile tan
arasinda gecen siire medyan 2 aydi (1 hafta-7 ay). iki hasta sistemik
lupus eritematozus, 2 hasta sarkoidoz ve 1 hasta Sjogren sendromu
tanisi almistir.

Sonug: Lenfadenopati ile basvuran hastalarda enfeksiyonlar ve
maligniteler endise yaratan ilk on tanilar olmaktadir. Bu tanilara
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yonelik degerlendirmeler ile tani alamayan ve sistemik semptom
ve bulgulart olan hastalarda romatolojik hastaliklar ayirici tanida
dastnalmelidir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk Hasta, Pediatrik Hasta, Lenfadenopati
Etyoloji, Romatolojik Hastaliklar

Giris

Lenfadenopati cocukluk doneminde sik goriilen bir yakinma ve
bulgudur. Aile ve hekimde anksiyeteye sebep olabilen lenfadenopatinin,
enfeksiyondan malignitelere ¢esitli nedenleri bulunmaktadir.
Romatolojik hastaliklar ozellikle sistemik semptomlari bulunan
hastalarda ayirici tanida unutulmamasi gereken hastalik grubunu
olusturmaktadir.

Lenf bezinin boyutunun arttigi, yapisinin bozuldugu tim durumlarda
lenfadenopati tanimi kullaniimaktadir. Cocuklarda sik hastane basvuru
nedenidir ve bircok durumda fizik muayenede saptanabilmektedir.
Lenfadenopati, etiyolojisi icinde malign hastaliklar daha az karsilasilan
nedenler olmalarina karsin ailede ve hekimde kanser endisesiyle ileri
incelemelere ve tekrarlayan basvurulara siklikla neden olabilen bir
nedendir. Patolojik nedenler disinda lenfadenopati saglikli cocuklarda
da saptanabilmektedir. Lenfadenopati etiyolojik incelemesinde
dikkatli alinacak bir anamnez ve detayl fizik muayene 6nemli yol
gosterici olacaktir. Sonraki asamada gerekli laboratuvar incelemeleri,
gortintileme yontemleri kullanilmaktadir. Daha sonra ise ayirici taniya
yonelik biyopsi gibi ileri incelemeler yapilmahdir. Lenfadenopati
nedenleri incelendiginde; Staphylococcus aureus, Streptococcus
pyogenes, Tularemi, Tiberkiiloz, Brusella ve kedi tirmig hastahg
gibi bakteriyel enfeksiyonlar; EBV, CMV, HIV ve kizamik gibi viral
enfeksiyonlar; Toxoplasma, sitma ve leishmania gibi protozoal
enfeksiyonlar; histoplazmoz ve aspergilloz gibi mantar enfeksiyonlari;
Gaucher, Nieman Pick ve Sistinoz gibi depo hastaliklari; sarkoidoz gibi
graniilomatoz hastaliklar; romatoid artrit, sistemik lupus eritematozus,
Kawasaki Hastaligi ve Sjogren Sendromu gibi bag dokusu hastaliklari,
lenfoma, l6semi, solid tlimor metastazlari ve histiyositozlar gibi
malign hastaliklar bazi nedenler olarak sayilabilir. Hem lokalize
hem de jeneralize cogu lenfadenopati benign, kendi kendini
sinirlayan etiyolojiye sahip olmakla birlikte, enfeksiyoz, enflamatuvar,
immiinolojik, metabolik ve malignite gibi ciddi hastalik tanilari her
zaman goz oninde bulundurulmalidir. Hastalik nedenleri arasinda
diger nedenlere gore sik olmasa da romatolojik hastaliklar da ayirici
tanida unutulmamalidir.

Calismamizda Ocak 2021-Eylul 2023 tarihleri arasinda, Ankara
Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Onkoloji Anabilim Dali Poliklinigi’nde
lenfadenopati nedeniyle degerlendirilen hastalardan romatolojik tani
alan olgularin ozellikleri incelenmistir.

Gereg ve Yontem

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Onkoloji Poliklinigi’nde
Ocak 2021-Eylul 2023 tarihleri arasinda lenfadenopati nedeniyle
degerlendirilen hastalardan romatolojik tani alanlar calismaya dahil
edildi. Hastane veri tabani ve hasta dosyalarindan retrospektif olarak
bilgilere ulasildi. Yas, cinsiyet, yakinma siresi, sistemik belirti ve
bulgular, lenf nodunun ozellikleri, laboratuvar sonuclari kaydedildi.
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Bulgular

Ocak 2021-Eylil 2023 tarihleri arasinda Ankara Universitesi Tip
Fakiltesi, Cocuk Onkoloji Bilim Dali Poliklinigi'nde, lenfadenopati
nedeniyle toplam 172 hasta degerlendirildigi saptandi. Arastirma
donemi icerisinde toplam lenfadenopati nedeniyle c¢ocuk onkoloji
polikliniginde degerlendirilen hastalarin 5'i romatolojik hastalik on
tanisi ile Cocuk Romatoloji Bilim Dali’na konsiilte edilmis ve tanisal
degerlendirmeleri tamamlanmistir. Hastalarin %0,29'u romatolojik
hastahk tanisi aldr.

Kiz/erkek orani 3/2’dir. Ortanca yast 10 yil (9-17) olarak saptanmistir.
incelenen olgular bolimiimiize genel pediatri ve diger yan dal
kliniklerinden konsiiltasyon istenerek gonderilmistir. Lenf nodlari 2
hastada aile tarafindan, 3 hastada ise baska bir yakinmayla gittikleri
doktor tarafindan fark edilmisti. Lenf bezlerinin yerlesim bolgelerinin
3 hastada karin ici, iki hastada servikal bolge oldugu izlenmistir. Lenf
bezlerinin boyutu 3-8 ¢cm arasinda idi. Tim hastalarda eslik eden
sistemik semptomlar vardi. Birinci basamak tetkiklerinde; 1 hastada
anemi, 1 hastada sinirda LDH ytiksekligi, 1 hastada anemi ve AST
yuiksekligi, 1 hastada AST, ALT, LDH ve sedimentasyon yiiksekligi, anemi
ve lenfopeni vardi, 1 hastanin ise birinci basamak tetkikleri normaldi.
ilk basvuru ile tani arasinda gegen siire medyan 2 aydi (1 hafta-7 ay). iki
hasta sistemik lupus eritematozus, 2 hasta sarkoidoz ve 1 hasta Sjogren
sendromu tanisi almistir.

Tartisma

Lenfadenopati genis bir etiyoloji yelpazesine sahiptir.
Lenfadenopatinin nedenini tanimlamaya yonelik ilk yaklasim,
uygun oykinin alinmasi ve fizik muayene ile baslar. Enfeksiyonlara,
malignitelere ve imminolojik nedenlere odaklanan laboratuvar
arastirmalari buyiik 6nem tasir.

Romatolojik hastaliklar olgularimizda %3’e yakin oranda saptanmistir.
Literatiir verileri bu acidan incelendiginde; periferik lenfanopati
nedeniyle incelenen 1401 eriskin hastanin degerlendirildigi Yenilmez
ve ve ark.’nin calismasinda otoimmin otoenflamatuvar hastalik
orani %0,3 olarak saptandigi gortilmektedir (1). Cesitli calismalarda
ise lenfadenopatinin benign ve malign nedenleri incelenmis fakat
romatolojik nedenler belirtilmemistir (2,3). Romatolojik hastaliklarin
lenfadenopati ayirici tanisindaki yeri ile ilgili yeni ¢alismalara ihtiyac
oldugu ve bu calismalarin romatoloji bélimleri ile multidisipliner
olarak vyurutilmesi gerektiginin  onemi ortaya ¢ikmaktadir.
Romatolojik hastaliklar; genis spektrumlari nedeniyle, lenfadenopatiye

yaklasimin tanisal asamalarinda atlanabilmektedirler. Hastahk
ozelinde lenfadenopatinin yerini bilerek ayirici tanida bu hastaliklari
dustinmek gerekmektedir. Olgularimiz sistemik lupus eritematozus,
sarkoidoz ve sjogren sendromu tanilarini almislardir. Sistemik lupus
eritematozus tani kriterleri icinde lenfadenopati olmasa da cesitli
olgu ve serilerde hastaligin parcasi olabilecegi bildirilmistir (4,5).
Sarkoidoz graniilomatoz ozellikleri geregi lenfadenopati ayirici
tanisinda bulunmaktadir. Malign hastaliklarla ayirici tanisinda biyopsi
ve romatoloji bolumuyle multidisipliner izlenmesi 6nem tasimaktadir
(6). Sjogren sendromunda da tani ve izlemde lenfadenopati 6nemli
ozellik tasimaktadir (7,8). Hastaliga spesifik ozelliklerin ayirici tani
asamasinda akilda tutulmasi ve uyarici olmasi 6nem arz etmektedir.

Sonug

Lenfadenopati ile basvuran hastalarda enfeksiyonlar ve
maligniteler endise yaratan ilk on tanilar olmaktadir. Bu tanilara
yonelik degerlendirmeler ile tani alamayan ve sistemik semptom
ve bulgulart olan hastalarda romatolojik hastaliklar ayirici tanida
dustunulmelidir. Ayirici tani asamalarinda batiincil ve multidisipliner
yaklasim romatolojik hastaliklar gibi lenfadenopatinin nispeten nadir
nedenlerinin taninmasinda fayda saglayacaktir.
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Noroblastomda Klinik ve Laboratuvar Bulgular: 20 Yillik Tek
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Giris: Noroblastom, biyolojik 6zelliklerine ve yasa bagl farkli davranislar
gostermesi nedeniyle genis yelpazede klinik prezentasyona sahiptir. Bu
calismada klinigimizde noroblastom tanisiyla izlenen hastalarin klinik
ozellikleri ve yasam hizlarinin analiz edilmesi amaclanmistir.

Gerec ve Yontem: AUTF Cocuk Onkoloji Bilim Dali tarafindan 2003-2023
yillari arasinda noroblastom tanisi ile izlenen hastalar calismaya dahil
edilerek, tani sirasindaki demografik ve klinik ozellikleri, laboratuvar
bulgulari, uygulanan tedavi yontemleri ve yasam hizlari retrospektif
olarak degerlendirilmistir.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 71 hastada (33 kiz, 38 erkek)
histopatolojik alt tipler 57 (80.2%) hastada noroblastom (NBL), 16
hastada (22,5%) ganglionoroblastom olup ortanca tani yasi 2,5 (0,03-
13,5) yildir. En sik basvuru yakinmalari 24 hastada (%33,8) karinda
kitle ve karin agrisi, 14’inde (%19,7) solunum sikintisi, 5'inde (%7)
kabizlik, 4’tinde (%5,6) periorbital ekimozdur. 9 hastada (%12,6)
ailede kanser oykist, 4 hastada (%5,6) akraba evliligi oykisu vard.
Laboratuvar tetkiklerinde, ortanca hemoglobin degeri 11,2 g/dL (5,9-
13,3 g/dL), beyaz kiire sayisi 8785/mm? (220-36900/mm?), trombosit
sayisi 340.000/mm? (29.000-694.000/mm?), laktat dehidrogenaz (LDH)
327 U/L (181-4416 U/L), noron spesifik enolaz (NSE) 56,5 ug/L (14-419
ug/L), idrarda vanilmandelik asit (VMA) 6,06 mg/giin (0,4-600) idi.
Primer tiimor, en sik stirrenal bez yerlesimli olup (%46,5), takiben ikinci
en sik yerlesim yeri torakal (%19,7) ve retroperitoneal bolge (%9,8) idi.
Hastalarin 33’Ginde (%46,5) metastaz saptanmistir. En sik metastaz
yerleri sirasiyla 18 hastada (%54,5) lenf nodu, 14 hastada (%42,4) kemik,
13 hastada (%39,3) kemik iligidir. Hastalarin %32,3'G disiik, %5,6's orta,
%57,7’si yiiksek risk grubundadir. Toplam 7 hasta (%9,8) kaybedilmistir.

Sonug¢: Calismamiza dahil edilen hastalarin biiytik oranda ytksek risk
grubunda ve metastatik hastaliga sahip oldugunu saptadik. Lokalize
hastaligi olan cocuklarda hayatta kalma oranlari gelismis ulkelerin
sonuclariyla karsilastirilabilir diizeydedir; ancak ileri evre hastaligi olan
cocuklarda sonuglar hala tatmin edici degildir.

Anahtar Kelimeler: Noroblastom, Prognoz, Sagkalim

46

[SS-021]
Cocuk Acilde Adodlesan Gebeler: Tek Merkez Deneyimi

Leman Akcan Yildiz!, Halise Ak¢a2, Funda Kurt3, Ayla Ak¢a Caglart

TAnkara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Acil Klinigi, Ankara

2Ankara Yildirim Beyazit Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Acil Anabilim Dall,
Ankara

3Ankara Sehir Saglik Uygulama ve Arastirma Merkezi, Cocuk Acil Bilim Dali,
Ankara

4Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Acil Anabilim Dali, Ankara

0z

Giris: Bu calismanin amaci, klinigimize basvuran adolesan gebe
hastalarin demografik, sosyal ve klinik ozelliklerinin degerlendirerek
bu ozel hasta grubu hakkinda deneyimlerimizi ortaya koymaktir.
Gereg ve Yontem: Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Acil Klinigi'ne
1 Ocak 2020-1 Ocak 2023 tarihleri arasindaki 3 yillik siirede basvuran
tim adolesan gebe hastalarin demografik ve klinik verileri toplandi.

Bulgular: Calismaya alinan 27 hastanin, ortalama yasi 16,7£0,8
yil ve 19'u Turkiye Cumhuriyeti uyruklu idi. Hastalardan hichirinin
resmi nikahi yoktu. Basvuru yakinmalar karin agrisi (n=9), gebelik
dogrulanmasi (n=5), okstrik, senkop ve kusma (3’er hasta) olarak
siralanmakta idi. Diger basvuru yakinmalari halsizlik, 6zkiyim girisimi,
bas agrisi ve yabanc cisim aspirasyonu idi. Basvuru aninda ortalama
gebelik yasi 16,8 + 9,2 hafta idi. Hastalarin barindiklari yerler erkek
arkadasinin yani (n=15), anne-babasinin yani (n=10) ve sosyal bakim
kurumlart (n=2) idi. Basvuru tanilarinda normal gebelik (n=15)
disinda USYE (n=4), zehirlenme (n=2), inme (n=3), yabanc cisim
aspirasyonu (n=1), AGE (n=1), akut apandisit (n=1) bulunuyordu.
Sosyal ozelliklerden cinsel istismar sonucu olusmus gebelik (n=3) ve
mevcut gebeliklerinden 6nce veya sonra baska gebelikler nedeniyle
hastane kaydi (n=5) bulunmasi 6nem arz ediyordu. inme tanisi alan 3
hastada antikoagtlan faktor eksikliklerine bagl intrakraniya trombis
ve kanama saptandi. Bu hastalardan ikisi az oranda sekel ile izlenirken
1 hasta trakeostomi ve gastrostomi gereksinimi ortaya cikti. Gebelik
sonuglarinda 3 hastaya yasal tahliye uygulandigi; 3 gebeligin ise abortus
ile sonuclandigi goriildi. 4 hastanin gebelik ve dogum sireclerini
iceren zaman dilimlerinde 6zkiyim girisimleri oldugu saptandi.

Sonug: Adolesan gebeler cok genis dagilimda bir yakinma yelpazesi ile
acile basvurabilir ve bu hastalarda hayati tehdit etme olasiligi tasiyan
ciddi komplikasyonlar goriilebilir. Cocuk Acilde gorev yapan hekimler
“adolesan gebeligi” olgusunu akilda tutmali, bu hastalara diger
disiplinler ile isbirligi yaparak etkin dogru yaklasimlari sergileyebilecek
tibbi donanima sahip olmalidir.

Anahtar Kelimeler: Acil, Adélesan, Gebe
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Giris: Cocuk oto givenlik koltugu kullanimi; gelismis ulkelerde
adeta bir yasam bicimi haline gelmis iken gelismekte olan tlkelerde
pek yaygin degildir. Bu arastirmanin amac Ankara Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Hastanesi'ne basvuran ailelerin ¢cocuk oto giivenlik
koltugu kullanimu ile ilgili 6zelliklerini saptamaktir.

Gere¢ ve Yontem: Arastirmamiza Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Hastanesi'ne 1 Kasim 2014-15 Ocak 2015 tarihleri arasinda
basvuran 10 yasindan kiciik cocugu olan ve calismaya katilmayi kabul
eden toplam 760 aile dahil edilmistir. Ailelere 45 sorudan olusan bir
anket formu uygulanmistir.

Bulgular: Calismaya katilan ailelerin cocuklarinin %46,2’si kiz, %53,8'i
erkek idi. Hastalarin yaslari 1-117 ay arasinda, ortalama 22,49+2,8 ay
idi. Ailelerin %85,8’inin cocuk oto gilivenlik koltugu hakkinda bilgisi
vardi ve bunlarin %45,8’i kendi arastirmalari ile bilgi edinmisti. Ailelerin
%54,1i cocuk oto giivenlik koltugu kullanmazken %45,9'u cocuk oto
koltugu kullaniyordu. Cocuk oto koltugu kullanmayan ailelerin %28’i
ekonomik nedenlerle kullanmazken; %20’si cocuk oto koltugunu
gerekli gormedigini belirtmistir. Cocuk oto giivenlik koltugu kullanimi
anne ve babanin egitim diizeyi ile dogru orantil bulunmustur. Anne ve
babanin egitim dizeyi arttikca cocuk oto koltugu kullanim orani arttig
saptanmistir. COGK kullanimi ile aylik kisi basina diisen gelir arasinda
anlamli bir iliski saptanmistir.

Sonu¢: Cocuk oto giivenlik koltugu kullanimi konusunda aileleri
bilinclendirmek icin tim saglik calisanlarina ozelliklede pediatri
hekimlerine btyk rol diismektedir. Ayrica cocuk oto giivenlik koltugu
ile ilgili basin yayin organlarinda daha fazla bilgilendirme yapilmali,
kamu kurum ve kuruluslarinca caydirict onlemler alinmalidir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk Oto Giivenlik Koltugu, Koruyucu Hekimlik,
Trafik Kazalar

Abstract

Objectives: Child car safety seat usage has become a lifestyle in
developed countries, whereas it is not common in developing countries.
The aim of this study is to determine the characteristics of families
admitted to Ankara University Faculty of Medicine Children’s Hospital
regarding the use of child safety seats.

Materials and Methods: A total of 760 families with children younger
than 10 years of age who applied to Ankara University Faculty of
Medicine Children’s Hospital between November 1, 2014 and January
15, 2015 and who agreed to participate in the study were included in

our study. A questionnaire form consisting of 45 questions was applied
to the families.

Results: Among the children of the families who participated in the
study, 46.2% were girls and 53.8% were boys. The mean age of the
patients was 22.49+2.8 months, ranging from 1 to 17 months. 85.8%
of the families had knowledge about child safety seats and 45.8% of
them had obtained information through their own research. While
54.1% of the families did not use child car safety seats, 45.9% used child
car safety seats. While 28.0% of the families who did not use child car
seats did not use them for economic reasons, 20% stated that they did
not consider child car safety seats necessary. The use of child car safety
seats was found to be directly proportional to the educational level of
the mother and father. As the education level of the mother and father
increased, the rate of child car safety seat use increased. A significant
relationship was found between child car safety seat use and monthly
income per person.

Conclusion: All healthcare professionals, especially pediatricians, have
a great role in raising awareness of families about the use of child
safety seats. In addition, more information about child safety seats
should be provided in the media and deterrent measures should be
taken by public institutions and organizations.

Key Words: Child Safety Seat, Preventive Medicine, Traffic Accidents

Giris

Son vyillarda alinan onlemlerle motorlu trafik kazalarinda hayatini
kaybeden cocuk sayisi giderek azalsa da gelismis tilkelerde trafik kazalari;
cocuklarda olimiin en sik nedenlerindendir (1,2). Bu yiizden Amerikan
Pediatri Akademisi (APA) cocuklarin hastaneye her basvurusunda trafik
guvenligi ile ilgili ailelere bilgi verilmesini onermektedir (3). Ailelere
ve doktorlara diisen en onemli gorev; cocuklara yaslarina uygun
koruma sistemleri kullanilarak olasi bir kazada siddetli yaralanma
olasiligini azaltarak cocuklar giivence altina almaktir (4). Bu koruma
sistemlerinin basinda ¢ocugun yasina ve kilosuna uygun cocuk oto
guivenlik koltugu (COGK) kullanimi gelmektedir. COGK kullanimi bir
ihtiyac degil bir zorunluluktur. 1 Haziran 2010 tarihinden itibaren
tilkemizde COGK kullanimi yasal olarak zorunlu hale gelmistir. 2918
sayill Karayollar Trafik Kanunu’nun 150'nci maddesinde belirtilen
koruyucu tertibat mevzuatina gore sehiricinde otomobil, kamyonet
ve arazi tasiti tird araglarda boyu 150 cm’den kisa ve viicut agirligi 36
kg'in altindaki cocuklarin tasinmasi sirasinda cocuklarin agirliklarina
uygun COGK kullanimi zorunludur. Ailelerin COGK'yi kullanmalari
icin onu tanimalari, ¢ocuklarini koruyacaklarina emin olmalari, bir
gereklilik olduguna inanmalari gerekmektedir. COGK kullanimi; gelismis
tlkelerde adeta bir yasam bicimi haline gelmisken gelismekte olan
tlkelerde pek yaygin degildir. COGK kullaniminin yayginlasmasi icin
hekimlere ozellikle pediatri hekimlerine btytk gorevler dismektedir
(2,5,6).

Cocuk oto giivenlik koltuklari; cocugun yasina ve kilosuna gore
farklihk gostermektedir. Ayrica arkaya dontik COGK, one dontik COGK
ve ylkseltici tip COGK olmak Uzere cesitli tipleri vardir. APA; 1 yas alti
tim cocuklarin arkaya dontik COGK'da seyahat etmesini onermektedir.
Ancak cocuklarin miumkin oldugu kadar uzun siire (koltugun agirhk
ve boy limitlerine ulasana kadar) arkaya doniik COGK'da oturtulmasi
tavsiye edilmektedir. Bu limitlere ulastiktan sonra 6ne doniik COGK'da
seyahat etmesi gerekmektedir. Sonrasinda yukseltici tip COGK; kucak
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ve omuz kemeri ile kullanilmahdir. Cocugun boyu 145 cm uzunluga
ulasana kadar yiikseltici tip COGK mutlaka kullaniimalidir. On (i¢ yasina
gelene kadar hichir cocuk 6n koltukta seyahat ettirilmemelidir (3).

COGK ile otomobil arasinda sabit ve siki bir baglanti yapmak icin
tasarlanmis Isofix (“International Standart Organisation Fix” teriminin
kisaltmasidir) sistemi ile cocuklar icin maksimum giivenligin saglanmasi
amaclanmistir (7).

Tiim bu bilgiler 1siinda bu arastirmanin amac Ankara Universitesi
Tip Fakiltesi Cocuk Hastanesi’ne basvuran ailelerin COGK kullanimi
ile ilgili ozelliklerini saptamak, COGK kullaniminin artiriimasi icin
yapilabilecekleri belirlemektir.

Gere¢ ve Yontem

Arastirmamiza Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hastanesi'ne
1 Kasim 2014 -15 Ocak 2015 tarihleri arasinda basvuran 10 yasindan
kiicik cocugu olan ve calismaya katilmayi kabul eden toplam 760
aile dahil edilmistir. Ailelere 45 sorudan olusan bir anket formu
uygulanmistir. Cocuklari 10 yas ve tizerinde olan aileler calismaya dahil
edilmedi. Her ailenin yalnizca 1 ¢ocugu icin anket formu doldurmasina
izin verildi.

Verilerin istatistiksel degerlendirilmesi “Statistical Package for Social
Sciences (SPSS 11.5)” paket programi kullanilarak yapilmistir. Elde edilen
veriler, anketin her sorusu ve maddesi dikkate alinarak istatistiksel
incelemeye alinmistir. Calisma verileri degerlendirilirken tanimlayici
istatistiksel metodlarin (Ortalama, Standart sapma, frekans) yani sira
verilerin karsilastirnlmasinda ki-kare testi kullanilmistir. Cocuk oto
gtivenlik koltugu kullanma durumunun diger parametrelere gore farklh
olup olmadigina ki-kare testi ve Kruskal-Wallis Testi ile bakilmistir.
Sonuglar %95'lik given arahiginda, anlamhlk p-degeri 0,05'in altinda
oldugu durumlarda gruplar arasinda farkllik oldugu kabul edilmistir.

Bulgular

Calismaya katilan ailelerin cocuklarinin demografik ozellikleri Tablo
1'de verilmistir. Cocuklarin %46,2’si kiz, %53,8'i erkek idi. Hastalarin
yaslari 1-117 ay arasinda degismekte, yas ortalamasi 22,49+2,8 ay idi.
Annelerin %79,7'i lise veya tiniversite mezunu iken; bu oran babalarda
%84,9 idi.

Ailelerin COGK kullanim ve bilgi duizeyleri ile emniyet kemeri kullanim
duzeyleri Tablo 2'de gosterilmektedir. Calismamizda COGK kullanim
orani %45,9 olarak saptandi. Ailelerin %54,1’i COGK kullanmiyordu.
COGK kullanan ailelerin %94,8'i cocugunun giivenligi icin kullandigini
belirtmisti.

Tum ailelerin %85,8'inin COGK hakkinda bilgisi vardi ve ailelerin
%48,8'i bilgiyi kendi arastirmalari ile edinmisti. Ailelerin %30,4’ti medya
aracihgr ile bilgi edinirken; sadece %1,7’si doktor aracihg ile bilgi
edinmisti.

Ailelerin emniyet kemeri kullanim ozelliklerine baktigimizda ise %63,3
aile her zaman emniyet kemeri taktigini belirtmistir. Emniyet kemeri
kullanma nedenine baktigimizda ise ilk sirayi gtivenligi icin kullananlar
%88,5 orani ile almaktadir.

Ailelerin COGK'nu nasil temin ettiklerini sorguladigimizda %82,2’si
kendisi satin almis, %17,8’i ise bir yakininin COGK kullandigini
belirtmistir. COGK satin alanlarin %57'si hem uygun fiyatl hem kaliteli
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olmasina dikkat ettigini belirtmistir. COGK ne zaman aldiklarini
sorguladigimizda ailelerin %38,4’ti cocugu dogmadan once; %26,6's! ilk
6 ayda; %23,3’l ise 7-12 ay arasinda, %11,4’U ise 1 yasindan sonra temin
etmistir. COGK kullanan ailelerin; %64,6'si one dogru bakacak sekilde,
%10,9'u arkaya bakacak sekilde, %24,6'si ise 2 yasa kadar arkaya sonra
one bakacak sekilde kullandigini belirtmistir.

COGK kullanmayan ailelerin neden kullanmadigini sorguladigimizda
ise ilk sirayr ekonomik nedenler almakta; bunu ailenin aracinin
olmamasi, ailenin COGK'nu gerekli gormemesi takip etmektedir. Diger
nedenler arasinda ailenin bilgisinin olmamasi, cocugunun buyudugini
dustinmesi, glivenli olduguna inanmamasi, cocugun oturmamasi gibi
nedenler yer almaktadir. Tim nedenler Tablo 3’te belirtilmektedir.

COGK kullanimini etkileyen faktorlere baktigimizda; cocuk cinsiyeti ile
COGK kullanimi arasinda anlamh bir iliski saptanmamistir (p>0,05).
Anne ve babanin egitim diizeyi arttikca COGK kullanim oraninin arttig
ve bunun istatistiksel olarak anlamli oldugu izlenmistir (p<0,001).

Yine COGK kullanimi ile aylik kisi basina diisen gelir arasinda anlamli
bir iliski saptanmistir (p<0,05). Calismamizda ailelerin emniyet kemeri
kullanimi ile COGK kullanimi arasinda anlamli bir iliski saptanmamistir
(p>0,05). Son bir yil icerisinde trafik cezasi alan ailelerin %68,7’si COGK
kullanirken %31,3’G kullanmamaktadir. Bu durum istatistiksel olarak
anlamli saptanmistir (p<0,05).

Tartisma

Motorlu arag¢ kazalari ¢ocuklarda oltimlerin baslica sebepleri arasinda
yer almaktadir. Risk etmenleri belirlendiginde trafik kazalarinin buyik
cogunlugu ongoriilebilir ve onlenebilir kazalardir. Son yillarda gelismis
ulkelerde alinan onlemler sayesinde trafik kazalarinin sayisi goreceli
olarak azalmistir (8,9). Trafik kazalarina bagli 6ltimlerin %90’ dustk
ve orta gelirli dlkelerde meydana gelmektedir. Bu oltimlerin en
az yarisinin emniyet kemeri ve COGK kullanimi gibi oldukca basit
onlemlerle onlenebilecegi tahmin edilmektedir (3,10).

A.B.D.’de 1990’li yillarin basinda cocuk yolcu olumleri cok fazla
iken yolcu gtivenligini artirmaya yonelik calismalar (COGK kullanimi,
arka koltukta oturmanin artiriimasi vb.) sayesinde 6lim ve ciddi
yaralanmalarda belirgin azalma izlenmistir (1,9,11-13). Yolcu glivenligi
icin yasalarin uygulamaya konulmasi ve cezalarin yaptirimlarin
artirilmast ile 6ltim oranlarindaki azalma artmistir (14-16).

COGK; olasi bir kaza aninda darbe gliciinii emerek enerji yikind
yumusak dokular yerine daha giiclii olan kemiklere dagitarak yolcu
tarafindan hissedilen kaza kuvvetlerini deselerasyon zamanini uzatarak
azaltmak ve yolcunun arag icinde savrularak ¢arpmasini 6nlemek icin
tasarlanmistir (17,18). Yapilan bir calismada COGK’nin bir kaza aninda
yolcu olim oranlarini infantlarda %71, daha biylk cocuklarda %54
oraninda azalttigini gostermistir (1,2,9,12).

Bizim calismamizin amaci tilkemizin baskenti olan Ankara merkezinde
olan hastanemize basvuran ailelerin COGK kullanim oranlarini
saptamak ve bilgi dizeyini olgmektir. Calismamizda COGK kullanim
orani %45,9 olarak saptanmistir. Ancak ailelerin bir kismi COGK'nu
her yolculukta kullanmadigini belirtmistir. Kullanan ailelerin de bir
kisminda kullanim hatalari oldugunu dustintrsek COGK dogru kullanim
oraninin ¢ok disik oldugunu tahmin etmekteyiz. Oysa ki ailelerin
%85,8'i COGK hakkinda bilgisi oldugunu belirtmistir. Yani bilgisi
oldugu halde ailelerin yariya yakin bir kismi COGK kullanmamaktadir.
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Bu da bize ailelerin COGK'nin 6nemini ve faydasini kavrayamadigini
distindurmastir. Kulaktan dolma bilgiler ne yazik ki aileleri COGK
kullanmaya ikna etmeye yetmemistir. Ailelerin profesyonel saglik
calisanlari tarafindan ayrintih olarak bilgilendirilmesi, ikna edilmesi
gereklidir. Kisa kamu spotlari hazirlanarak daha cok aileye ulasiimaya
calisilabilir.

A.B.D’de yapilan bir arastirmada COGK kullanim orant ilk 1 yasta %99, 1
ile 3 yas arasinda %92; 4 ile 7 yas arasinda %89'dur (19). Yani A.B.D."de
COGK adeta bir yasam bicimi haline gelmistir (20). Bu oranlar ne yazik
ki bizim ¢alismamizda saptadigimiz oranin da daha once ilkemizde
yapilan diger ¢alismalarin oranlarinin da cok tstiindedir (21,22).

Belcika'da 2011 yilinda yapilan bir calismada 1461 arac yol kenarinda
tek tek durdurulmus ve COGK kullanimi kontrol edilmistir. Cocuklarin
%90'Inin  COGK’'na bagh oldugu ancak bunlarin %50’sinin yanls
baglandigi saptanmistir. Ayrica Isofix kullaniminin yanhs baglanma
ihtimalini ¢ok azalttigi gozlenmis. COGK kullanimi ile strticiinin
emniyet kemeri kullanimi arasinda anlamli iliski tespit edilmistir (23).
Bizim calismamizda ise emniyet kemeri kullanimi ile COGK kullanimi
arasinda anlamli bir iliski saptanmamistir.

COGK kullanimi tlkeler, irklar, bolgeler arasinda, ailelerin egitim
duizeyine gore, gelir duizeylerine gore farklilik gostermektedir (24).
Bizim calismamizda da literatir ile uyumlu olarak anne ve babanin
egitim duzeyi arttikca COGK kullaniminin arttigi saptanmistir. Yani
toplumun egitimi COGK kullaniminin artirilmasinda esas etmenlerden
biridir (17).

Ayrica caydirici yasal onlemlerin artirilmasi COGK  kullanimini
oldukca artirmaktadir (25-27). Bizim ulkemizde de kolluk kuvvetleri
tarafindan gerekli denetimleri yapilip caydirici onlemler, para cezalan
uygulanmahdir.

Calismamizin kisithliklari sadece anket yapmamizdir. Cocuklarin
aracglarda COGK kullanirken gozlemlenmesi; hem kullanim ile ilgili
hatalarin saptanmasi ve ailelere yol gosterilmesinde yardimci olacaktir.

Sonug

COGK kullanimi konusunda aileleri bilinclendirmek icin tim saghk
calisanlarina ozelliklede pediatri hekimlerine biyik rol dismektedir.
Ayrica COGK ile ilgili basin yayin organlarinda daha fazla bilgilendirme
yapilmal, kamu kurum ve kuruluslarinca caydirici onlemler alinmalidir.
Ekonomik kisithhiklar nedeni ile COGK temin edemeyen aileler icin
gerekli sosyal destekler saglanmalidir.
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Tablo 1: Orneklemi olusturan cocuklarin ve ailelerinin sosyo- Tablo 2: Ailelerin COGK kullanim ve bilgi diizeyleri; emniyet
demografik ozellikleri kemeri kullanim diizeyleri
Cinsiyet n (%) | n (%)
Kiz 351 (46,2) Ailelerin ¢ocuk oto koltugu kullanim durumu (n=760)
Erkek 409 (53,8) Her zaman kullaniyorum. 288 (37,9)
Yas dagilimi (ay) Bazen kullaniyorum. 61 (8,0)
Minimum-Maksimum 1ay-117 ay Hayir kullanmiyorum. 411 (54,1)
Ortalama yas 22,49+2,8 ay Cocuk oto giivenlik koltugu kullanan ailelerin kullanma nedeni
Annenin 6grenim durumu (n=349)
Okuma yazma bilmeyen 2(03) Cocugumun givenligi icin kullantyorum. 331 (94,8)
ilkokul mezunu 61 (8,0) Yasal olarak zorunlu oldugu icin kullaniyorum. 8(2,3)
Ortaokul mezunu 96 (12,6) Trafik cezasi oldugu icin kullantyorum. 4(1,1)
Lise mezunu 288 (37,9) Cocugumun rahathigi icin kullaniyorum. 6(0,8)
Universite mezunu 313 (41,2) Cocuk oto giivenlik koltugu ile ilgili bir bilgiye sahip mi? (n=760)
Babanin 6grenim durumu Evet 652 (85,8)
Okuma yazma bilmeyen 0(0) Hayir 108 (14,2)
ilkokul mezunu 42(5,5) Bilgisi planlar cocuk oto giivenlik koltugu ile ilgili bilgiyi nasil
edinmis? (n=652)
Ortaokul mezunu 73 (9,6) Kendim arastirdim. 318 (48,8)
Fise mezuny 304 (40,0) Televizyon, gazete, dergi ve reklamlardan gordim. 198 (30,4)
Universite mezunu 341 (44,9) Baskasindan gordiim. 108 (16,6)
Doktor tavsiye etti. 11(1,7)
Diger 17 (2,5)
Cocuk oto giivenlik koltugu kullanan aileler yasal olarak zorunlu
olmasa bile kullanir miydi? (n=349)
Evet kullanirdim. 332(95,1)
Hayir kullanmazdim. 4(1,1)
Kararsizim. 13 (3,7)
Araba kullanirken emniyet kemeri kullanma durumu
Evet, her zaman takarim. 481 (63,3)
Araba kullanmiyorum. 145 (19,1)
Bazen takarim. 108 (14,2)
Higbir zaman takmam. 26 (3,4)
Tablo 3: COGK kullanmayan ailelerin nedenleri
n=411 | n (%)
Cocuk oto giivenlik koltugunu kullanmama nedenleri
Ekonomik nedenlerle kullanmiyorum. 115 (28,0)
Aracim yok. 103 (25,1)
Gerekli gormuyorum. 83 (20,3)
Bilgim olmadigi icin kullanmiyorum. 34 (8,2)
Cocuk buyudugu icin kullanmiyorum. 31(7,5)
Guvenli olduguna inanmiyorum. 20 (4,8)
Cocuk oturmuyor. 7 (1,7)
Yasal olarak zorunlu, ama hig ceza almadim. 5(1,2)
Yakin zamanda alacagiz. 5(1,2)
Yasal olarak zorunlu oldugunu bilmiyorum. 4 (1,0)
Cok yer kapliyor. 4(1,0)
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Kizamik Geri Dondii: Tek Merkez Deneyimi

Zeynep Savas Sen, Pinar Yiikkaldiran, Fatma Nur Oz

Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Klinigi, Ankara

0z

Giris: Kizamik, asilama ile basarili sekilde kontrol edilebilen 6nemli bir
enfeksiyoz cocuk 6ltim nedenidir. Gelismis tlkeler de dahil olmak tizere
tim dinyada halen goriilmeye devam etmektedir. Diinya ¢apinda,
2000-2018 yillar arasinda asilama ile yaklasik 23,2 milyon 6lim
onlenmistir. Ulkemizde 2022 yilinda Diinya Saglik Orgiitii’'ne bildirilen
olgu sayisi 103 olarak kayitlara ge¢cmistir. Bu calismada, 2023 yilinda
hastanemizde tani alan kizamik olgulari incelenerek komplikasyonlarin
ve asilamanin énemini bir kez daha vurgulamayr amacladik.

Gere¢ ve Yontem: Calismaya Subat 2023-Agustos 2023 tarihlerinde
kizamik tanisi alan hastalar dahil edildi. Hastalarin dosya kayitlarindan
demografik bulgulari, gogmen olup olmadiklan, kizamik-kizamikgik-
kabakulak (KKK) asi oykusi, hastaneye yatis/komplikasyon durumlari
ve tedavi uygulamalari kaydedildi.

Bulgular: Kizamik tanisi alan 29 hastanin 18’i kiz (%62,1) olup ortanca
yas 43,6 ay (min. 3,88-maks. 198,6 ay) idi. Hastalar yas gruplarina gore
<1 yas, 1-4 yas ve >4 yas olarak siniflandirildi. Yedi (%24,1) hasta <1
yas, 8 (%27,6) hasta 1-4 yas ve 14 (%48,3) hasta >4 yas idi. Dokuz (%31)
hasta Suriye kokenli idi. Hastalarin 24’tintin (%82,8) hic KKK asisi yoktu.
Dort (%13,8) hastada ise tek doz KKK asisi yapilma 6ykiisii vardr. iki doz
KKK asisi yapilmis hasta yoktu. Suriye kokenli hastalarin ailelerinin asi
yaptirmama nedeni ihmal iken, Tirk kokenli hastalarin 8'inin (%27,6)
ailelerinde asi reddi durumu mevcuttu. On (%34,5) hasta hastaneye
yatirilarak izlendi. Bir (%3,4) hastada pnomoni tablosu gelisti, cocuk
yogun bakim unitesinde ytksek akimli nazal kanil ile oksijen destegi
verildi. Bir (%3,44) hastada ise pankreatit tablosu gelisti. Dort (%13,8)
hastada trombositopeni (ortanca deger 224.000; Q1-Q3 153.000-
301.000/mm3), 8 (%27,6) hastada lenfopeni (ortanca deger 2,23; Q1-Q3
1,0-5,8/mm?) saptandi. Tim hastalara A vitamini verildi. Mortalite
gozlenmedi.

Sonug: Asi ile onlenebilir hastaliklarin basinda gelen kizamik,
asilama oranlarinin dismesi ile tekrar artisa gecebilir. Astlamanin
aileler tarafindan reddedilmesi tlkemizde de sik gorilmektedir.
Kizamik asisinin 6nemi ve givenilirliginin tim dinyada hekimlerce
vurgulanmasi ve asiya olan giivenin artirilmasi, hastaligin en iyi kontrol
yontemi olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Kizamik, Kizamik-Kizamikgik-Kabakulak
AsIsI

Giris

Kizamik akut, oldukca bulasici, asiyla onlenebilir viral bir
enfeksiyondur (1). Otitis media, laringotrakeobronsit, pnomoni,
ishal gibi tipik komplikasyonlarinin yani sira latent tiiberkiilozun
reaktivasyonu, sekonder bakteriyel pnomoni, postviral ensefalit ve
subakut sklerozan panensefalit gibi agir komplikasyonlarin da nedeni
olabilir (2,3). Bulastiricihgr oldukca yiiksek olan bu hastalikta salginlarin
oniine gecilmesi icin en az %95 oraninda toplumsal bagisiklik gerekir (2).

Bu calismada, 2023 yilinda hastanemizde tani alan kizamik olgulari
incelenerek astlamanin 6neminin bir kez daha vurgulanmasi
amaclanmistir.

Gere¢ ve Yontem

Calismaya Subat 2023-Agustos 2023 tarihlerinde kizamik tanisi alan
hastalar dahil edildi. Kizamik tanisi ates (>38 °C) ve makiilopapiiler
dokiinti ve okstrtik veya burun akintisi veya konjonktivit ile karakterize
klinigi olan veya makiilopaptler dokiintiiyle seyreden herhangi bir
hastalik durumu olan veya kesin kizamik olgusu ile epidemiyolojik
iliskili [maruziyet ve inkiibasyon donemi acisindan yer ve zaman
(semptomlarin baslamasindan 7-18 giin dnce temas) iliskisi bulunma
durumu olan] hastalardan génderilen serum 6rneginde kizamiga 6zgi
IgM antikoru saptanmasi veya serum, idrar, nazofarenks orneklerinden
herhangi birinde revers transkriptaz-polimeraz zincir reaksiyonu
(RT-PZR) ile kizamik viral RNA saptanmasi ile konuldu (4). Hastalarin
demografik bulgulari, gogmen olup olmadiklar, kizamik-kizamikgik-
kabakulak (KKK) asi oykiisii, hastaneye yatis/komplikasyon durumlari
ve tedavi uygulamalar kaydedildi.

Bulgular

Kizamik tanisi alan 29 hastanin 18’ kiz (%62,1) olup ortanca yas 43,6 ay
(min. 3,88-maks. 198,6 ay) idi. Hastalar yas gruplarina gore <1 yas, 1-4
yas ve >4 yas olarak siniflandirildi. Yedi (%24,1) hasta <1 yas, 8 (%27,6)
hasta 1-4 yas ve 14 (%48,3) hasta >4 yas idi. ikisi (%22,2) 1-4 yas, 7'si
(%77,8) >4 yas olmak Ulzere toplam 9 (%31) hasta Suriye kokenli idi.
Hastalarin 24’tintin (%82,8) hi¢ KKK asisi yoktu. Bes (%17,2) hastada ise
tek doz KKK asisi yapilma oykiisii vardi. iki doz KKK asisi yapilmis hasta
yoktu. Suriye kokenli hastalarin ailelerinin asi yaptirmama nedeni
ihmal iken, Tirk kokenli hastalarin 8'inin (%27,6) ailelerinde asi reddi
durumu mevcuttu. On (%34,5) hasta hastaneye yatirilarak izlendi.
Hastalarin yas gruplarina gore demografik 6zellikleri ve hastaneye yatis
durumu Tablo 1’de, laboratuvar bulgulari da Tablo 2'de gosterildi. Dort
yasindan buyuk hastalarin lokosit ve mutlak lenfosit sayilarinin daha
dusuk oldugu bulundu (sirastyla p=0,007, 0,004). Dort (%13,8) hastada
trombositopeni (ortanca deger 224.000; ceyrekler 153.000-301.000/
mm?3), 8 (%27,6) hastada lenfopeni (ortanca deger 2,23; ceyrekler 1,0-
5,8/mm?) saptandi. Bir (%3,4) hastada pnomoni tablosu gelisti ve cocuk
yogun bakim tnitesinde (CYBU) yiiksek akiml nazal kaniil (YANK) ile
oksijen destegi verildi. Bir (%3,4) hastada ise pankreatit tablosu gelisti,
proton pompa inhibitori ve sivi destegi verildi. Tim hastalara A
vitamini verildi. Mortalite gozlenmedi.

Tartisma

iki doz KKK asisi kizamigi énlemede %97 etkilidir. Hastalik 6nlem ve
kontrol merkezi (CDC) 12-15 aylikken ilk dozun ve 4-6 yaslarda da ikinci
dozun yapilmasini énermektedir (5). 2000-2021 yillari arasinda yillik
tahmini kizamik olim sayisi 761000'den 128000’e gerileyerek %83
azalmis olup, kizamik asisi ile tahmini 56 milyon 6liim engellenmistir
(6). Kiiresel kizamik kontroliinde kaydedilen onemli ilerlemeye ragmen,
dusuk asilama oranlar nedeniyle diinya capinda biytk salginlar
meydana gelmeye devam etmektedir (1,7). Ulkemizden 2022 yilinda
Diinya Saghk Orgiiti’'ne (DSO) bildirilen olgu sayisi toplam 103 iken
2023 yilinda ekim ayina kadar bu sayi 4058'dir. Diinya capinda 541401
olgunun bildirildigi 2019 yilindaki son salginda tilkemizden bildirilen
olgu sayisi 2904 iken DSO ekim 2023 raporunda tiim diinyada toplam
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197859, tilkemizde ise 4058 olgu bildirilmistir (8,9). Bu oran 2019°da
bildirilen 2904 olgunun c¢ok tzerindedir. Yalnizca hastanemizde
goriilen olgu sayisi 29 olmasi bu olgu sayisindaki artisin bir yansimasi
olarak dustnilebilir. Kizamik virtistiniin diinyada dolasiminin devam
etmesinin nedenleri olarak diinya genelinde asi kapsayiciigindaki
dususler, kizamik surveyansinda zayiflama ve COVID-19 nedeni ile
asi faaliyetlerinin kesintiye ugramasi ve gecikmesi gosterilmis olup
DSO tarafindan kizamigin diinyanin her bolgesi icin tehdit olabilecegi
bildirilmistir (10). Asi teredduti veya reddi bu durumun onemli bir
nedeni olarak yer almaya baslamistir (2). Ulkemizde son yillarda
baslayan asi karsithgr hareketi sonucunda cocuklarina asi yaptirmak
istemeyen ailelerin sayisi 2011'de 183 iken giderek artis gostererek 2018
yilinda 23 bin dizeyine ulasmistir (11). Calismamizda asi reddi orani
%27,6 olarak saptanmistir. 2019 yilinda ¢ocuk enfeksiyon hastaliklari
klinigimizde takip ettigimiz 20 olguluk serimizde 8 (%50) hasta 1
yasin altinda, 6 (%30) hasta 1-4 yas arasinda, 6 (%30) hasta 4 yasindan
biiyiiktii. ik doz asinin yapilamadigi 1 yas altindaki 8 hasta haricinde
iki asinin yapilmadigi ve asi reddi olan hasta yoktu. 2019 yilindaki
calismada pnomoni %5 ile bu calismadaki orana benzerdi. Mevcut
calismamizda pnomoni goriilen hasta 3,88 aylik kiz hasta iken 2019
yihindaki calismamizda 10 yasinda erkek olgu idi. Trombositopeni
sikhgr da %5 olan 2019 yilindaki olgulara gore daha yiiksek oranda
saptandi (2).

Kizamik salginina karsi midahaleler sirasinda mevcut halk
saghg@l kapasiteleri hizla asilabilir. Asilama kapasitesi saglamak ve
topluluk katilimini kolaylastirmak da dahil olmak uzere, etkilenen
topluluklardaki guvenilir liderler ve kuruluslarla erken ve etkili
koordinasyon kritik onem tasimaktadir. Diinya genelinde dar goruslu
topluluklardaki salginlarin ontine gecmek icin medyanin artan ilgisi ve
asi karsiti faaliyetler de gozoniine alindiginda kizamik asilarina karsi
olan tereddutu gidermek ve guvenilirligi artirmada ek kaynaklarin
gerekliligi vurgulanmistir (12). Tim diinyada oldugu gibi tlkemizde de
aslya glivenin artirilmasi icin calismalar yuratilmelidir.

Sonug

Asi ile onlenebilir hastaliklarin basinda gelen kizamik, asilama
oranlarinin diismesi ile tekrar artisa gecebilir. Asilamanin aileler
tarafindan reddedilmesi tilkemizde de sik goriilmektedir. Kizamik
asisinin - onemi ve givenilirliginin  tim dinyada hekimlerce
vurgulanmasi ve aslya olan giivenin artirilmasi, hastaligin en iyi kontrol
yontemi olacaktir.
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Tablo 1: Hastalarin yas gruplarina gore demografik ozellikleri ve hastaneye yatis durumlari

Ozellikler <1yas (n=7) 1-4 yas (n=8) >4 yas (n=14) p-degeri
Kiz cinsiyet, n (%) 6(85,7) 4 (50) 8(57,1) 0,372
Uyruk, n (%)

Turkiye 7 (100) (75) 7 (50) 0.061
Suriye 0(0) (25) 7 (50) ’

Asi durumu, n (%)

g o3 B
Asi reddi, n (%) 0(0) (50) 4 (30,8) 0,125
Hastaneye yatis, n (%) 3(43) (25) 5(35,7) 0,882
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Tablo 2: Hastalarin yas gruplarina laboratuvar bulgulari
Bulgular* (711:‘;;5 (1n1§)a > (>n4=)1[?1§ p-degeri
Lokosit (x10°/mm’) ?7',5313-10,88) (75,2(;5-9,27) ?3'?082-5,93) 0,007
MNS (x10*/mm’) (1(;,17%1-6,1 6 ?2,14()1 -4,46) ?1'?972-4,49) 0,527
MLS (x10°/mm’) (53',9111 6,64) (21’?079-5,04) ?d,g782-1 18) 0,004
PLT (x10*/mn’) (321714:5705-396,75) (11731é,()000—267,50) 21%%?000-244,00) 0,010
AST (U ?;4?500-95,00) ?4%,550-51 ,50) (5456,5;)0-62,50) 0,128
ALT (U/L) (252?500-50,00) (114§,()000-1 575) (2153;,5000-28,00) 0,078
*Ortanca (Q1-Q3)
ALT: Alanin aminotransferaz; AST: Aspartat aminotransferaz; MLS: Mutlak lenfosit sayisi; MNS: Mutlak notrofil sayisi; PLT: Platelet
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MIS-C Tanisinda Hematolojik Parametrelerin ve Yeni
Belirte¢ Olarak Sistemik immiin-Enflamasyon indeksin
Degerlendirilmesi

Hilal Koyuncu, ibrahim Eker, Aysegiil Biikiilmez, Ayhan Pektas
Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve

Hastaliklar Anabilim Dali, Afyonkarahisar

0z

Giris: MIS-C, hayati tehdit edebildiginden erken tani ve tedavi, morbidite
ve mortaliteyi azaltmada onemlidir. Bu calismanin amaci MIS-C
tanisinda ve klinik siddeti on gormede hematolojik parametrelerin ve
yeni tanimlanan enflamasyon belirteci sistemik immin-enflamasyon
indeksi'nin (SII) etkinligini arastirmaktr.

Gere¢ ve Yontem: Bu retrospektif gozlemsel calisma Afyonkarahisar
Saglik Bilimleri Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklari
Anabilim Dalr'nda yapildi (02.12.2022, 2022/16). Calismaya MIS-C tanisi
almis 43 hasta ve 50 saglikli cocuktan olusan kontrol grubu dabhil
edildi. Elektronik dosya kayitlarindan klinik ve laboratuvar bulgulari
incelendi. Hastalar klinik bulgulara gore; hafif, orta ve siddetli olarak ti¢
gruba ayrildi. Tam kan sayimindan NLR (N&trofil/Lenfosit orani), NMR
(Notrofil/ Monosit orani), LMR (Lenfosit/ Monosit orani) PLR (Paltelet/
Lenfosit orani), SII (trombosit sayisi x nétrofil sayisi/lenfosit) hesaplandi.
MIS-C hastalarinin hematolojik enflamatuvar belirtecleri ve SII degeri
kontrol grubu ile ve klinik siddetine gore gruplar arasi karsilastirildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 43 MIS-C tanili olgunun ortalama
yasi 7,3%3,8 yas (6 ay-17 yas) ve %53,4’tU erkekti. Kontrol grubu ile
anlamli fark saptanmadi. Basvuruda en sik ates (%100), gastrointestinal
sistem yakinmalari (karin agrisi %65, ishal %44,1) oldugu saptandi.
Laboratuvar verileri incelendiginde medyan CRP 19,2 mg/dL (1,9-290),
ferritin 594,88 (33-2000) saptandi. MIS-C hasta grubunda enflamatuvar
belirtecler kontrol grubuna gore anlamli olarak yiiksekti (p<0,001).
Hematolojik parametreler degerlendirildiginde MIS-C grubunda beyaz
kiire, notrofil ve immatir granilosit sayisinin kontrol grubuna gore
anlamli olarak arttigi (p<0,001); lenfosit, monosit ve trombosit sayisinin
anlamli olarak azaldigi (p<0,001) saptandi (Tablo 1). Hematolojik
enflamatuar belirteclerden NLR, NMR ve SII; MIS-C grubunda anlamli
olarak yuksekti (p=0,000) (Tablo 2). Tanisal duyarhlik %70,5, ozgllik
%72,4 saptandi (Tablo 3). Ancak klinik siddetine gore bakildiginda
hematolojik parametreler ve enflamatuvar belirteclerde anlamh fark
tespit edilmedi.

Sonug: MIS-C tani ve takibinde enflamatuvar belirtecler 6nemli yer
tutar. Her ne kadar klinik siddeti 6n gérmede tanisal degeri anlamli
bulunmadiysa da SII, NLR ve NMR’nin MIS-C tanisinda kullanilan
enflamatuvar belirtecler arasinda yer alahilecegi soylenebilir.

Anahtar Kelimeler: MIS-C, Enflamasyon Belirteci, Hematolojik
Parametreler, Sistemik immiin-Enflamasyon indeksi

Giris
Cocuklarda Coklu Sistem inflamatuar Sendrom (MIS-C), SARS-CoV-2'ye

bagli postenfeksiyoz immindisregiilasyon olarak tanimlanmaktadir.
Direngli ates, coklu organ tutulumu, enflamatuar belirteclerde
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yikseklik ile karakterize olan MIS-C, COVID-19 enfeksiyonundan 3-5
hafta sonra gelismesi ve yiiksek SARS-CoV-2 1gG seropozitifligi nedeni
ile SARS-CoV-2 ile iliskilendirilmistir. Bu yeni klinik tablo Mayis 2020'de
CDC tarafindan cocuklarda multisistem enflamatuvar sendrom (MIS-C)
olarak tanimlanmistir (1).

Agir hastalik tablosu ve klinigi hizla kotilesebileceginden hayati
tehdit edebilmektedir. Erken tani klinik seyrinde onemlidir. Kesin tani
belirteci hentiz tanimlanmamis olup arastirmalar devam etmektedir.
Tanida hiperferritinemi, sitopeni, koagiilopati ve organ hasari nedeni
ile Kawasaki hastalig, toksik sok sendromu, makrofaj aktivasyon
sendromu veya sekonder hemofagositik lenfohistiositoz ile ayirici
taniya girmektedir (2). Tum bu sitokin firtinasi sendromlarinda oldugu
gibi MIS-Cde de hematolojik, biokimyasal enflamatuvar belirteclerde
anormal degisiklikler goriilmektedir. Biyobelirtecler enflamasyonun
durumunu temsil ettiklerinden tanida ve hastalik siddetini ngérmede
kullanilabilirler.

Tam kan sayimi, enflamasyon durumunu belirlemek icin en kolay ve
dusuk maliyetli laboratuvar testlerinden biridir. Tam kan sayimindan
notrofil-lenfosit orani (NLR) ve notrofil-monosit orani (NMR) gibi
enflamatuar belirtecler kolaylikla hesaplanabilir. Bu belirtegler sistemik
enflamasyonu gosteren ve malignite, kardiyovaskiiler hastalik ve
COVID-19 da mortalite artisi ile iliskilendirilmis belirteclerdir (3,4). Yeni
tanimlanan sistemik enflamatuvar indeks (SII) de tam kan sayiminda
mevcut olan trombosit, notrofil, ve lenfosit sayilarinin kombinasyonu
(trombosit x notrofil/lenfosit sayisi) ile hesaplanan bir enflamasyon
belirtecidir (5). Akut apandisit, miyokardit ve malignite gibi enflamayon
durumlarinda yukseldigi bildirilmistir (5,6). Ancak ¢cocuk COVID-19 ve
MIS-C olgularinda tanisal degeri hakkindaki veriler oldukca kisithdir.
Bu calismanin amaci ucuz ve kolay ulasilabilir bir belirtec olan SII'nin
ve tam kan sayimindan hesaplanabilen diger enflamatuar belirteclerin
MIS-C tanisinda ve siddetinin belirlenmesinde etkinligini arastirmaktir.

Gerec ve Yontem

Calisma Tasarimi ve Katilimcilar

Bu retrospektif gozlemsel calisma Afyonkarahisar Saglk Bilimleri
Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastalklari Anabilim
Dal’'nda yapilmis olup lokal etik kurulundan izin alindi (02.12.2022,
2022/16). Calisma Helsinki Bildirgesine uygun olarak yurittlmiustr.

Calismaya merkezimizde Mart 2019-Aralik 2022 tarihleri arasinda
MIS-C tanisi almis 43 hasta ve 50 saglikh c¢ocuktan olusan kontrol
grubu dahil edildi. MIS-C tanisi CDC olgu tanimina gore kondu: < 21
yas, >24 saat siireyle >38 °C ates, enflamasyonun laboratuvar kanitlari,
hastaneye yatmayi gerektiren ciddi hastalik, iki veya daha fazla
sistemin tutulumu, pozitif PCR, seroloji veya antijen testleri, belirtilerin
baslamasindan onceki 4 hafta icinde COVID-19 maruziyeti ve baska
herhangi bir olasi nedenin yoklugu. Hastalar organ hasari varlig,
vazoaktif inotrop ihtiyaci, solunum destegine gore hafif, orta ve agir
olarak ti¢ gruba ayrildi.

Veri Toplama

Hastalarin elektronik dosya kayitlarindan demografik, klinik,
laboratuvar ve goriintiileme bulgulari incelendi. Yas, cinsiyet, COVID-
19 gecirme ve/veya temas oykusu, altta yatan hastalik olup olmadig,
basvuru sikayetleri, fizik muayene bulgular kaydedildi. Enflamasyon
belirteclerinden CRP, ESR, ferritin, tam kan sayimi parametreleri
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kayit altina alindi. Tam kan sayimindan NLR (N&trofil/Lenfosit orani),
NMR (No6trofil/ Monosit orani) ve SII (trombosit sayisi x notrofil sayisi/
lenfosit) hesaplandi. MIS-C hasta gruplarinin kendi icinde ve tim MIS-C
hastalari ile kontrol grubunun hematolojik enflamatuar belirtecleri ve
SIl degerleri karsilastirildi.

istatistiksel Analiz

istatistiksel degerlendirme icin SPSS 22.versiyonu kullanildi. Verilerin
analizi tamimlayici istatistiksel yontemlerle yapilmistir. Veri dagiliminin
belirlenmesind Kolmogorov-Smirnov ve Shapiro-Wilk testlerini iceren
normallik testleri tercih edilmistir. Normal dagilan veriler ortalama +
standart sapma olarak, normal dagilmayan veriler ortanca (ceyrekler
arasi aralik) olarak ifade edildi. Kategorik degiskenler ytizde (%) ve sayi
(n) olarak belirtildi. Gruplar arasi sayisal veriler karsilastirilirken Mann-
Whitney U testi, Independent samples t-testi, Kruskal-Wallis ve ANOVA
testlerinden uygun olani secilerek kullanildi. Kategorik degiskenler
icin ki-kare ve Fisher testi kullanildi. MIS-C tanisinda beyaz kiire,
CRP, Ferritin, NLR, NMR and SII in duyarhlik ve ozgiillik degerlerini
belirlemek icin alici calisma karakteristigi (ROC) egrisi analizi kullanildi.
0,05'ten kiictik p-degeri istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.

Bulgular

Calismaya dahil edilen 43 MIS-C tanili olgunun ortalama yasi 7,3+3,8
yas (6 ay-17 yas) ve %53,4’u erkekti. Kontrol grubundan yas ortalamasi
8,7+4,3 olup anlamli fark saptanmadi. Ozge¢mislerinde kronik hastalik
oykisu yoktu. Olgularin %82,4’tinde (n=30) temas oykiisi, %11,8'inde
(n=4) nazal sirtntide SARS CoV-2 PCR pozitif saptandi. Olgularin
%35,3’inde (n=15) SARS CoV-2 serolojisi pozitifti. Sikayetlerinin
baslamasi ile basvuru arasindaki siire ortalama 4 (1-7) giind.

Basvuruda en sik ates (%100), gastrointestinal sistem yakinmalari
(karin agrisi %65, ishal %44,1) ve mukokitanoz (dokuntu %46,5, cilek
dili %39,5) bulgular tespit edildi. Kardiyovaskiiler (tasikardi %20,9) ve
norolojik sistem (bas agrisi %11,6) bulgulari daha az oranda saptandi.
Klinik 6zellikler Tablo 1’de gosterilmistir. Solunum veya inotrop destegi
gerektirmeyen MIS-C olgularinin %76,7'si (n=33) hafif, VIS <10 olan
%16,2’si (n=7) orta ve VIS >10 ve ciddi organ tutulumu olan %6,9'u
(n=3) agir olarak siniflandirildi.

Olgularin laboratuvar verileri incelendiginde medyan CRP 19,2 mg/
dL (1,9-290), ferritin 594,88 (33-2000) saptandi. Kontrol grubunda
ise medyan CRP 0,1 mg/dL, ferritin 40 idi. MIS-C hasta grubunda
enflamatuar belirtecler anlamli olarak yiiksekti (p=0,000). Hematolojik
parametreler degerlendirildiginde MIS-C grubunda beyaz kiire, nétrofil
ve immatiir granilosit sayisinin kontrol grubuna gére anlamli olarak
arttigi (p=0,000); lenfosit, monosit ve trombosit sayisinin anlamli
olarak azaldigi (p=0,000) saptandi. MIS-C grubu ile kontrol grubu
hematolojik parametrelerin karsilastiriimasi Tablo 2'de gosterilmistr.
MIS-C grubunun hematolojik parametreleri klinik siddetine gore kendi
icinde karsilastirildiginda anlamh fark tespit edilmedi.

Her iki grupta hematolojik enflamatuvar belirtec olan NLR, NMR ve
SIl galisildi. MIS-C grubunda NLR, NMR ve SII anlamli olarak ytksekti
(p=0,000), ancak klinik siddetine gore bakildiginda anlamh fark
tespit edilmedi (Tablo 3). MIS-C hastalarinda SII'nin tanisal degeri
incelendiginde esik degeri 617,10% (Sekil 1); duyarlilik %67 ve 6zgtlluk
%78 saptandi. NLR esik deger 2,23 ile duyarlilik %86 ve ozgilliik %84
tespit edildi (Tablo 4).

Tartisma

MIS-C hayati tehdit edebildiginden erken tani ve tedavi morbidite ve
mortaliteyi azaltmada onemlidir. Erken tani ve tedavi, ozellikle daha
biytk cocuklarda inotrop kullanimindan kaginmak ve morbiditeyi
sinirlamak icin cok onemlidir. Direncli ates, enflamasyon belirteclerinde
artis ve klinik bulgular iceren tani kriterleri ile tani konulmaktadir.
MIS-C tanisinda kullanilabilecek testler tizerine calismalar devam
etmektedir (7). Bu calisma, MIS-Cde hematolojik parametrelerin ve
yeni tanimlanan enflamasyon belirteci SII'nin tanida ve klinik siddetini
belirlemede etkinligini arastiran ender ¢alismalardan biridir.

Klinik bulgular tani kriterlerinin temelini olusturmaktadir. Ates tim
olgularda olmasi gerekir. Gastrointestinal bulgular (karin agrisi, kusma,
ishal), mukokiitanoz bulgular (dokinti, konjonktivit, kirmizi/catlak
dudaklar), kardiyak bulgular (tasikardi, hipotansiyon) sik gorilen
bulgulardir (8). Bu calismada demografik ve klinik bulgular literatiirle
uyumlu olup; en sik gastrointestinal sistem bulgularinin gortlduga,
cilt bulgularinin ve kardiyak bulgularin farkl oranlarda eslik ettigi
en az norolojik tutulumun oldugu saptandi. COVID-19 solunum yolu
enfeksiyon hastaligi olarak bilinmesine ragmen &zellikle cocukluk yas
grubunda siklikla gastrointestinal sistemi etkilemektedir (8).

MIS-C end organ hasari ile sonuclanabilen hiperenflamatuvar yaniti
icerir. Bir cok calismada enflamasyon belirteclerinde artis bildirilmistir
(4,8). Yan Zhao ve arkadaslarinin MIS-Cde enflamatuvar belirtecleri
inceledigi metaanalizde agir MIS-C olgularinda WBC, CRP, D-dimer,
ferritin degerlerinin hafif olgulardan daha yiiksek oldugu saptanmis.
MIS-C hastalarinin izleminde enflamatuvar belirteclerin yakin takibi
ile klinigi agirlasan olgularin erken tespit edilecegini belirtmislerdir
(4). Literattirle uyumlu olarak bu ¢alismada MIS-C hasta grubunda
WBC, CRP, ferritin degerlerinin kontrol grubuna gore yiiksek oldugu,
lenfosit ve trombosit degerlerinin anlamli olarak daha dusik oldugu
tespit edildi. Yuksek enflamatuvar belirteclerle beraber lenfopeni ve
trombositopenin MIS-Cnin belirgin ozelliklerinden biri oldugu bir ¢ok
calismada bildirilmistir (8,9).

Amerikan romatoloji komitesi, agir klinik bulgulari olmayan MIS-C
hastalarinda atesin ayirici tanisi icin testlerin kademeli yapilmasini
onermektedir (2). Tam kan sayimi, onerilen ilk basamak testler
arasindadir ve enflamasyon durumunu belirlemek icin en kolay ve
en disik maliyetli testlerden biridir. Tam kan sayimindan kolaylikla
sistemik enflamasyonu gosteren NLR, NMR, SII gibi enflamasyon
belirtecleri hesaplanabilir. Eriskinlerde yapilan calismalarda NLR ve
SI'nin kardiyovaskiler hastalik, maligniteler ve COVID-19 ‘da kot
prognoz ve artan mortalite ile iliskili oldugu gosterilmistir (10).
Cocuklarda COVID-19 ve MIS-C olgularinda hematolojik parametrelerin
incelendigi calismalar oldukca azdir. Demir ve arkadaslarinin COVID-
19'lu cocuklarda, Feldstein ve arkadaslarinin calismasinda ise MIS-C
olgularinda NLR degerinin ytkseldigi bildirilmistir (8,11). Roberts
ve arkadaslarinin MIS-C ile ayirici taniya giren diger atesli hastalari
karsilastirdiklar calismada da NLR, MIS-C olgularinda daha yiiksek
saptanmistir (9). Literattirle uyumlu olarak calisma grubumuzda NLR
degeri MIS-C olgularinda kontrol grubuna gore yiiksek saptandi, ancak
klinik siddetine gore incelendiginde anlamli fark tespit edilmedi.

Bu calismada rutinde kullanilan enflamatuvar belirteclere ek olarak
yeni tanimlanan SI'nin MIS-C tanisinda ve klinik siddetinde etkinligi
arastirilmistir. Eriskinlerde yapilan ¢alismalarda enflamatuvar belirteg
olarak kullanilabilecegi bilinmektedir. Cocuklarda ise calismalar
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oldukca kisithidir. Eriskinlerde SII'nin COVID-19'da kotli prognoz ve
mortalite ile iliskili oldugu gosterilmistir (10). Cocuklarda COVID-19
ve MIS-C olgularinda ise SIl degerinin arttigi ancak klinik siddete gore
degismedigi bildirilmistir (12). Literatirle uyumlu olarak calisma
grubumuzda SIl'in MIS-C hasta grubunda arttigi ancak klinik siddetine
gore anlamli fark olmadigi tespit edildi. Her ne kadar klinik siddeti
on gormede tanisal degeri anlamli bulunmadiysa da SII, NLR ve
NMR’nin MIS-C tanisinda kullanilan enflamatuvar belirtecler arasinda
yer alabilecegi soylenebilir.

Cahsmamizin kisithhklan tek merkezli, retrospektif olmasi ve MIS-C
hasta sayisinin ozellikle de agir MIS-C hasta sayisinin az olmasi idi.

Sonug

MIS-C hiperenflamatuvar yanita neden olan postenfeksiyoz
immindisregilasyon olarak tanimlanmaktadir. Tani ve takipte
enflamatuvar belirtecler onemli yer tutar. Gilincel bir belirte¢ olan
SI’in ve hematolojik enflamatuar belirteclerin MIS-C tanisinda
kullanilabilecegi soylenebilir. Klinik siddeti on gormede anlamli
bulunmamistir. Ancak daha genis olgu serilerinde cahsilabilir.
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Tablo 1: MIS-C Hastalarinin Klinik Ozellikleri
Klinik Ozellikleri Sayi- Yiizde
Ates 43- %10
Mukokiitonoz Bulgular

Deri dokiinttsu 20- %46.5
Cilek dili 17-%39.5
Konjuktivit 18- %41.8
Extremitelerde odem 10 -%23.2
Gastrointestinal Bulgular

Karin agrisi 28- %65.1
ishal 19- %441
Kusma 9- %20.9
Kardiyovaskiiler Bulgular

Tasikardi 9- %20.9
Hipotansiyon 3-%6.9
Norolojik Bulgular

Bas agrsi 5-%11.6
Febril konvulzyon 3-%6.9
Biling degisikligi/irritabilite 4-%9.3
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Tablo 2: MIS-C Grubu ile Kontrol Grubunun Hematolojik
Parametrelerinin Karsilastiriimasi

MIS-C Grubu Kontrol Grubu | P

(n=44) (n=58) degeri
Beyaz kiire (x10%/L) | 11(7,9) 6,9(2,3) <0,001
Notrofil (x103/L) 7.3(7,8) 3,4(1.4) <0,001
Lenfosit (x10%/L) 1.3(1,5) 2,6(0.8) <0,001
Monosit (x10°/L) 0,3(460) 0,5(0,1) 0,032
Trombosit (x103/L) | 189(224) 313(107) <0,001
1G say1 (x10°%/L) 0,04(0,1) 0,02(0,01) <0,001
IG yiizdesi 0,5(0,5) 0,2(0,1) <0,001
NLR 5,9(9) 1,36(0,97) <0,001
SH(x10°/L) 1222,25(1815,7) | 431,79(281,7) | <0,001
NMR 25,6(30,81) 6,385(2,99) <0,001
MPV fL 10,3359+ 1,8 9,95(1,05) 0,188
Hgb g/dL 11,67 £ 1,22 13,7 (£1,1) <0,001
Ferritin pg/L) 594,8(+568,9) 40 <0,001
CRP (mg/L) 19,25(102,85) 0.1 <0,001
Parametreler n (%), ortalama + standart sapma ve medyan (ceyrekler arasi aralik)
olarak ifade edildi. WBC: beyaz kan hiicresi, NLR: notrofil-lenfosit orani, SII:
Sistemik immiin enflamasyon indeksi
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Sekil 1: SII, NLR, NMR, CRP, Ferritin ve WBC icin ROC egrileri
Table 3: Comparison of Inflammation Markers Based on Clinical Severity in MIS-C Group
Hafif _ o o
(n=28) Orta (n=7) Agir (n=3) p-degeri
Beyaz kiire (x103/L) 10.0(92) 9.5(6.8) 12.8 0.519
Notrofil (x103/L) 6.7(8.4) 7.3(7.5) 11.9 0.635
Lenfosit (x10%/L) 1.3(1.6) 1.5(1.1) 0.81 0.134
Monosit (x10°/L) 0.45(0.44) 0.2(0.34) 0.12 0.019
Trombosit (x10%/L) 206(216) 179(190) 188 0.184
1G say1 (x10°/L) 0,04(0.15) 0.04(0.06) 0,07 0.791
1G yiizdesi 0.5(0.73) 0.5(0.5) 0.60 0.918
NLR 5.52(6.05) 4.49(11.37) 14.7 0.068
SH(x10%/L) 1332(1525) 9974(4245) 2444 0.521
NMR 25.15(22.06) 18.7(26.95) 81.25 0.031
MPV fL 10.36 £ 1.12 95+t14 11.96 = 1.02 0.011
Hgb g/dL 11.67 £1.22 11.34 +1.82 11.96 £ 0.92 0.782
Ferritin ug/L) 378.5(397.5) 322(357) 842 0.129
CRP (mg/L) 19.25(102.85) 84(238.7) 25.2 0.273
Parametreler n (%), ortalama + standart sapma ve medyan (ceyrekler arasi aralik) olarak ifade edildi.
WBC: beyaz kan hiicresi, NLR: nétrofil-lenfosit orani, SII: Sistemik immiin enflamasyon indeksi
Tablo 4: MIS-C tanisinda SII,NLR, NMR, CRP laboratuvar belirteglerinin tanisal degeri
itivi ifi AUC(%95GA]
Parametreler AuUC SE* Cutoff OSen5|t|V|te Epesmte p-degeri e )
% % LL uL
Sl ,754 ,057 617140,6550 67 78 ,000 ,642 ,867
NLR ,894 ,038 2,2350 86 84 ,000 ,820 ,969
CRP ,999 ,001 0,5500 100 97 ,000 ,997 1,000
Ferritin 972 ,019 88 95 97 ,000 ,935 1,000
Beyaz kiire ,699 ,062 7935 67 70 ,002 577 ,821
NMR ,838 ,048 9,0250 76 84 ,000 744 ,933

Kisaltmalar: AUC, alici calisma karakteristigi (ROC) egrisi altindaki alan; SII, sistemik immiin enflamasyon indeksi, NLR, nétrofil-lenfosit orani; NMR, nétrofil-monosit orani,
Not: AUC>0,600 ve p<0,05 anlamli kabul edildi.
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Giris: Calismamizda toplumumuzda giderek daha sik goriilen bir
saglik sorunu olan obezitenin cocuklarda prevalansini ve modifiye
edilebilecek risk faktorlerini tespit etmeyi amacladik. Cocuklarda
obezite prevalansini, cinsiyete gore dagilimini, aile dykisiiniin, dogum
tartisinin, dogum haftasinin ve anne sitt kullanim stresinin obezite
ile iliskisini saptamayi hedefledik.Obezite icin risk faktorii olusturan
beslenme aliskanhigl, ekran basinda gecirilen zamanin ve fiziksel
aktivitenin obezite ile korelasyonunu inceledik.

Gerec ve Yontem: Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve
Hastaliklari Genel Poliklinigi’ne basvuran 6-18 yas arasindaki cocuklar
alinarak prospektif olarak yapildi.

Bulgular: Calismamiza kronik hastaligi bulunmayan 1949 cocuk dahil
edildi. Ortalama yas 11.1 £3.8yil saptandi. Olgularin 1122’si kiz(%57.6),
827'si erkekti (%42,4). Olgularimizin %12,5'inin fazla kilolu, %17,9’'unun
ise obez saptandi. Erkeklerin %17,3’ti obez iken kizlarin %18,4’t obezdi.
Cinsiyete gore obezite acisindan anlamh fark gorilmedi(p=0,261).
Hastalar dogum haftasina ve dogum tartisina gore gruplandirildiginda
obezite oranlarinda anlaml bir fark saptanmadi(sirasiyla p= 0.82,
p=0.52). Anne sutt kullanim sireleriyle anlaml iliski saptandi(p
<0,05). Ailesinde obez birey olan hastalarin obezite oranlari ailesinde
obez birey olmayanlarla karsilastirildiginda anlamli ¢ikti(p<0,05).
Olgularimizin fiziksel aktivitesinin az olmasi, abur cubur yeme
aliskanhginin olmasi ve ekran basinda gecirilen siirenin fazla olmasi
ile obezite arasinda anlamli iliski saptandi(p<0,05). Uyumadan 6nce
yemek yemenin obezite icin risk faktori oldugunu saptadik(p:0,01).
Gece 22:00’dan 6nce uyuyanlarla, 22:00’'dan sonra uyuyanlar arasinda
obezite karsilastirildiginda anlamli bir sonug saptamadik (p:0,82).

Sonug: Calismamizda yaklasik olarak her ti¢ cocuktan birini fazla kilolu
ya da obez olarak saptadik. Ekran basinda gecirilen zaman obezite icin
2 kat risk faktortdir. Obezite icin risk faktori oldugunu saptadigimiz
diger nedenlerden olmasi nedeniyle; cocuklarin uyku saatine dikkat
edilmeli ve uyumadan once yemek yenilmemelidir. Prematiir dogum
ve SGA dogum oykisi olanlarin ileriki yasantilarinda obez olma
riskinin daha fazla oldugu gosterdik. Anne siiti kullanimi ile obeziteyle
negatif iliskilidir. Caismamiz tilkemizde cocuklarda yapilmis en yiiksek
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katilimli obezite calismalarindan biridir. Ozellikle modifiye edilebilir
risk faktorlerini belirlemede rol alacagini distinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Anne Siitli, Beslenme Aliskanligi, Cocuklarda
Obezite, Fiziksel Aktivite, Uyku Sagligi

Giris

Cocukluk donemindeki obezite gelismis tilkelerde ve gelismekte olan
tlkelerde, bulasici olmayan kronik hastaliklarin yikint artirarak
onemli bir halk sagligi sorunu yaratmaktadir. Cocukluk ve ergenlik
donemi obezitesi eriskin obezitesi ile sonuclanir. Obezitenin
stiresi daha uzun olacagindan, vyetiskinlikte baslayan obezite ile
karsilastirildiginda morbidite ve mortalite orani daha fazladir. Obezite
ile iliskili komorbiditelerin prevelansi, cocukluk yas grubundaki
obezitenin yayginliginin artmasina paralel olarak artmaktadir. Cocukluk
cagl obezitesi acilen coziilmesi gereken ciddi bir konudur. Obezite
tedavisinde amac, obeziteye iliskin morbidite ve mortalite risklerini
azaltmak, bireye yeterli ve dengeli beslenme aliskanhgl kazandirmak
ve yasam kalitesini yikseltmektir. Obezitenin olusumunu énlemek,
obezite ortaya ciktiktan sonra yapilacak miidahaleden daha kolaydir.
Cocukluk cagi obezitesinin tedavi edilmesi, cocugun fiziksel, sosyal ve
psikolojik saghgini olumlu yonde etkileyecegi gibi, yetiskin doneme
yansiyan etkileri nedeni ile de halk saghgi acisindan 6nemlidir. Obez
cocuk ve adolesanlari yetiskin donemde bekleyen saglik sorunlari
disunildiginde, sorunun cocukluk cagindan baslayarak onlenmesi
zorunluluk kazanmistir. Diinyada oldugu gibi tilkemizde de obezite ve
fazla kilolu cocuk ve eriskinlerin oranlari artmaktadir. Tiirk cocuklarinin
obezite egilimlerini arastiran ulusal capta bir sistematik calisma
bulunmamasina ragmen yapilmis olan bolgesel calismalarda tilkemizde
obezite sikhiginin giderek arttigi gorilmektedir. Bu rakamlarin
onumizdeki yillarda daha da artacagi ongoriilmektedir.

Gere¢ ve Yontem

Bu calismamizda toplumumuzda giderek daha sik goriilen bir saghk
sorunu olan obezitenin prevalansini ve modifiye edilebilecek risk
faktorlerini tespit etmeyi amacladik. Cocuklarda obezite prevalansini,
cinsiyete gore dagilimini, aile oykustuntn, dogum tartisinin, dogum
haftasinin ve anne sitti kullanim siiresinin obezite ile iliskisini saptamayi
hedefledik. Ozellikle obezite icin risk faktorii olusturan beslenme
aliskanhgi, ekran basinda gecirilen zamanin ve fiziksel aktivitenin
obezite ile korelasyonunu inceledik. Uyku saatinin ve uyumadan once
yemek yemenin obezite ile iliskisini saptamayi hedefledik. Bu nedenle
calismamiz Temmuz 2017 ile Kasim 2017 tarihleri arasinda Ankara
Universitesi Tip Fakiiltesi (AUTF) Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Genel
Poliklinigi’ne basvuran 6-18 yas arasindaki cocuklar alinarak prospektif
olarak yapildi.

Bulgular

Calismamiza herhangi bir kronik hastaligi bulunmayan ve yaslari
6,0 ile 17,9 yil arasinda degisen, 1949 cocuk dahil edildi. 1949
cocugun desimal yaslari 6,0-17,9 yil arasinda olup ortalama yasi
11,1£3,8 yil olarak saptandi. Olgularin 1122si kiz (%57,6), 827’si
erkekti (%42,4). Olgularimizi boya gore agirhga (rolatif agirlik) gore
degerlendirildigimizde; %12,5'inin fazla kilolu, %17,9'unun ise obez
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oldugu saptandi. Erkeklerin %17,3’ti obez iken kizlarin %18,4’U obezdi.
Cinsiyete gore hastalar gruplandiriidiginda obezite agisindan anlamh
fark gorilmedi (p=0,261). Hastalar dogum haftasina (preterm, term
ve postterm) ve dogum tartisina gore (AGA, SGA ve LGA) gruplandirilip
obezite oranlarina bakildiginda anlamli bir fark saptanmadi (sirasiyla
p=0,82, p=0,52). Anne situ kullanim streleri ile ortalama BGA
arasinda istatistiksel olarak anlamli fark oldugu saptandi (p<0,05).
Ailesinde obez birey olan hastalarin obezite oranlari ailesinde obez
birey olmayanlarla karsilastirildiginda anlaml derece yiiksek cikti
(p<0,05). Olgularimizin fiziksel aktivitesinin az olmasi, abur cubur
yeme aliskanhginin olmasi ve ekran basinda gecirilen sirenin fazla
olmasi ile obezite arasinda anlamli iliski saptandi (p<0,5). Uyumadan
once yemek yeme aliskanhgini degerlendirdik. Uyumadan énce yemek
yemenin obezite icin risk faktori oldugunu saptadik (p=0,01). Gece
22:00'dan once uyuyanlarla, 22:00'dan sonra uyuyanlar arasinda
obezite karsilastirildiginda anlamh bir sonu¢ saptamadik (p=0,82).

Sonug

Tum dinyada oldugu gibi tlkemizde de cocuklarda fazla kilolu ve
obezite prevelansi artmaktadir. Calismamizda yaklasik olarak her
ic cocuktan birini fazla kilolu ya da obez olarak saptadik. Ailede
obezite varligi cocuklardaki obeziteyi artirdirdigindan oncelikle aileyi
bilingclendirmek ve bununla micadelede onlari katmak gerektigi

dustincesindeyiz. Aile ortamindan baslanarak fiziksel aktivitenin 6nemi
vurgulanmali, tesvik edilmelidir. Beslenme aliskanligi diizenlenmeli
ve evde abur-cubur bulunmamalidir. Giinimiizde ¢ocuklari bekleyen
en buyik risklerden biri de sedanter yasamin artmasidir. Ekran
basinda gecirilen zaman obezite icin 2 kat risk faktorudir. Bu nedenle
cocuklarin ekran basinda gecirdikleri stire kisitlanmahdir. Obezite
icin risk faktorii oldugunu saptadigimiz diger nedenlerden olmasi
nedeniyle; cocuklarin uyku saatine dikkat edilmeli ve uyumadan
once yemek yenilmemelidir. Prematiir dogum ve SGA dogum Gykusi
olanlarm ileriki yasantilarinda obez olma riskinin daha fazla oldugu
gosterdik. Teknolojinin ilerlemesiyle prematiir doganlarin hayatta
kalma oranlarinin arttigi goz ontinde tutulacak olursa ontimuzdeki
yillarda obezite riskine etkisi daha da onem kazanacaktir. Anne siiti
kullaniminin bircok kronik hastaliktan koruyucu etkisinin oldugunu
bilindigi gibi obeziteyi de azaltti§indan emzirmenin énemi lzerinde
durulmasinin gerekli oldugu distintyoruz. Anne sttt kullanimi ile
obezite arasindaki iliski nedeniyle bebeklik doneminde anne siti
kullanimin ve kullanim siresinin artirilmasi agisindan ebveynlerin
bilgilendirilmesinin cocukluk ve eriskin donemde olasabilecek
obeziteye bagli kronik hastaliklari onleme acisindan onemi buyuktir.
Calismamiz tilkemizde cocuklarda yapilmis en yiiksek katihmli obezite
calismalarindan biridir. Ozellikle modifiye edilebilir risk faktorlerini
belirlemede rol alacagini disinmekteyiz.

59



ANKARA PEDIATRI KONGRESI 9-11 KASIM 2023
SOZEL SUNUMLAR

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Mecmuasi 2023;76(Suppl 1):1-88

[$5-026]
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Giris: Tip 1 diabetes mellituslu (T1DM) cocuklarda glisemik kontroliin
daha iyi olmasi agir hipoglisemi riskini, diyabetik ketoasidoz sikligini
ve diyabetin uzun donem komplikasyonlarini azaltir. iyi glisemik
kontroliin en onemli basamagi kan sekeri monitorizasyonudur.
Gunumduzde interstisyel glukoz degerini 6lgmek icin subkiitanodz bir
sensor kullanan minimal invaziv ve kesin sonug veren strekli glikoz
monitord (SGM) T1IDM’li olgularin izleminde standart yontemdir.
SGM’nin TIDM’li olgularda hem psikososyal hem de glisemik kontrol
tizerine olumlu etkileri bilinmektedir. Ancak ekonomik nedenlerle her
T1DM’li SGM’ye ulasamamaktadir. Bu nedenle tilkemizde ilk kez Ocak
2023'te once ihtiyag sahibi TIDM’li cocuklara daha sonra Mart 2023'de
0-22 yasindaki T1IDM’lilere SGM destegi verilmistir.Bu ¢alismada, T1IDM
ile izlenen cocuklarda SGM'nin glisemik kontrole etkisini HbA1c
degisimini degerlendirerek belirlemeyi amacladik.

Gere¢ ve Yontem: Calismaya en az 1 yildir TIDM ile izlenen, 6 aydir
SGM kullanan 23 (E/K: 10/13) olgu dahil edildi. Eslik eden hastalig
olan, balayr doneminde olan veya diizenli SGM kullanmayanlar calisma
grubuna alinmadi. Klinik ve laboratuvar ozellikleri SGM’den once
(glukometre kullanirken), SGM’den 3 ay ve 6 ay sonra degerlendirildi.

Bulgular: Olgular ortalama 10,4%3,8 (3-14,5) yasinda T1DM tanisi
almisti. Tamami bazal bolus insiilin tedavisi kullanan olgular ortalama
12,4143 (4,1-16,6) yasinda SGM kullanmaya basladiginda %47,8'i
pubertaldi. Biri dislipidemi ile, 5'i mikroalbumindri ile izleniyor,
enalapril kullaniyordu, ortanca 2 (0-4) kez/yil diyabetik ketoasidoz icin
hastaneye yatirlarak izlenmisti. SGM kullanimindan once ve sonra
ortalama boy, kilo ve viicut kitle indeksi SDS'de degisim yoktu (p=0,076,
0,091, 0,085). SGM’den 6nce ortalama HbA1c %11,243,2 iken 3 ayda
%9,7£2,5, 6 ayda %8,4+1,3 olup 3. ayda degismemis, 6. ayda anlamh
azalmisti (p=0,022). HbA1c diizeyi 8 olanlar SGM 6ncesinde olgularin
%65,2 iken 6. ayda %34,7ye dismisti (p=0,019). HbA1c degisimi
pubertal olgularda olmayanlara gore daha fazlaydi (HbA1c: %4,3+1,9
/ %2,2+1,1 p=0,023). SGM kullanan 2 olgu diyabetik ketoasidoz icin
hastaneye yatiriimisti.

Sonug¢: Bazal bolus insilin tedavisi kullanan T1IDM’li cocuklarda kisa
donem SGM kullanimi, glukometreye gore daha iyi glisemik kontrol
saglar, diyabetik ketoasidoz ile tekrarlayan hastane yatislarini azaltir.
Glisemik kontroldeki iyilesme, adolesanlarda daha belirgindir.

Anahtar Kelimeler: Tip diabetes mellitus, sirekli glikoz monitori
(SGM), glisemik kontrol, HbA1c

Abstract

Objectives: Improved glycemic control in patients with type 1 diabetes
mellitus (T1DM), is associated with decreased frequency of diabetic
ketoacidosis, severe hypoglycemia, and risk of long-term complications.
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Blood glucose monitorization is the most important step towards
improved glycemic control. Continuous glucose monitors (CGMs),
which are minimally invasive devices that use a subcutaneous sensor
to measure changes in interstitial glucose values, are the standard of
care for TIDM. In addition to that, CGMs reportedly improve glycemic
control as well as psychosocial outcome in children with T1DM.
However, mostly due to economic reasons, CGMs are not available to
every child with TIDM. Regarding this, our government have provided
CGMs firstly to TIDM patients in need on January 2023 then to all
patients with T1DM between 0-22 years of age.

Objective: We aimed to evaluate the impact of CGMs on glycemic
control in children with T1DM via investigating change in HbA1c.

Results: Patients were diagnosed with T1IDM at a mean age of 10.4+3.8
(3-14.5) years. All of the patients were receiving basal and bolus insulin
injections. One had dyslipidemia while five had microalouminuria
and were receiving enalapril. Prior to CGM, they were hospitalized due
to diabetic ketoacidosis at a median of 2 (0-4) times/year. CGM was
initiated at a mean age of 12.4+4.3 (4.1-16.6) years where 47.8% of the
patients were pubertal. Mean bodyweight, height, and body mass index
standard deviation score of patients prior to CGM, and 3" and 6" month
of CGM remained the same (p=0.076, 0.091, 0.085). Mean HbA1c
prior to CGM was 11.2%%3.2 while it was 9.7%%2.5 at the 3 month
and 8.4%+1.3 at the 6" month. HbA1c was found to have decreased
significantly after 6 months of CGM use (p=0.022).

Prior to CGM, 65.2% of patients’ HbA1c was 8 while it decreased to
34.7% after 6 months of CGM use (p=0.019). Change in HbA1c was more
prominent in pubertal patients with TIDM than in prepubertal ones
(HbA1C: 4.3%+1.9 / 2.2%+1.1, p=0.023). Two patients using CGM were
admitted to the hospital due to diabetic ketoacidosis.

Conclusion: Short-term CGM use in children with TIDM who are
receiving basal, bolus insulin injections provide better glycemic control
than blood glucose monitorization with glucometer as well as decreasing
hospital admissions due to diabetic ketoacidosis. Improvement in
glycemic control is more prominent in adolescents with TIDM.

Key Words: Type 1 diabetes mellitus, continuous glucose monitor
(CGM), glycemic control, HbA1c

Giris

Tip 1 diabetes mellituslu (T1DM) olgularda HbA1c ile 6lgtilen glisemik
kontroltin iyilesmesi agir hipoglisemi riskini, diyabetik ketoasidoz
sikhgini ve mikrovaskiler hastalik ve noropati gibi diyabetin uzun
donem komplikasyonlarini azaltir (1,2). Iyi glisemik kontroliin en 6nemli
basamagl kan sekeri izlemidir. ilk kez 1970’de evde kullanilabilen
glukometreler gelistirilmis, TIDM izleminde olgularin kan sekerini
glukometre ile izlemesi standart yontem olarak benimsenmistir. Zaman
icinde glukometrelerin boyutu, hizi, dogrulugu gelismis ve 6l¢im
icin gerekli kan miktari azalmis, kullanimi kolaylasmistir. Yine de
glukometre kullanan T1DM’li olgularin insilin dozlarini diizenlemek,
hipoglisemiyi dogrulamak ve diizeltmek, hiperglisemiyi zamaninda
duizeltmek, besinlerin postprandiyal glisemik duruma etkisinin
degerlendirmek icin giinde 6-10 kez parmak ucu kan sekeri 6lcimi
yapmasi gerekmektedir.

1999'da interstisyel glukoz degerini 6lgmek icin subkiitanoz bir sensor
kullanan minimal invaziv ve kesin sonu¢ veren gercek zamanli
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stirekli glikoz monitoriiniin (SGM) gelistirilmesi ile evde kan sekeri
izlemi konusunda cok onemli ilerleme kaydedilmistir. SGM’lerin bir
kismi cihazin kalibrasyonu icin gtinde iki kez parmak ucu kan sekeri
Olcumi gerektirmekte, bir kismi da parmak ucu kan sekeri ol¢ciimi
yapmadan sadece SGM olcuimleri ile tedavi karari verebilmesini
olanakli kilmaktadir. Glintimiizde daha yaygin olarak kullanilan SGM’ler
kan sekeri izleminde standard yontem kabul edilmektedir (3,4).

SGM’'nin T1IDM’li  ¢ocuklarda glisemik kontrole olumlu etkileri
bilinmektedir. Bunun yani sira SGM kullaniminin T1DM cocuklarin ve
ailelerinin hastalik yiikiinu azalttigi ve psikososyal sonuclari olumlu
etkiledigi bildirilmistir (5,6). Ancak ¢ogunlukla ekonomik nedenlerle
tlkemizde her TIDM’li olgu SGM’ye ulasamamaktaydi (7). Bu nedenle
tlkemizde ilk kez Ocak 2023’de once ihtiyac sahibi TIDM’li cocuklara
daha sonra Mart 2023’de 0-22 vyasindaki T1DM’lilere SGM destegi
verilmistir.

TIDM’li cocuklarda SGM kullaniminin hem glisemik kontrole hem
de psikososyal sonuclara olumlu etkileri bilinmektedir. Ulkemizde
yaygin kullanimina yeni baslanan SGM’nin T1DM izlemine etkisini
degerlendiren ¢alisma azdir. Bu nedenle ¢calismada, T1DM ile izlenen
cocuklarda SGM’nin glisemik kontrole etkisini HbA1c degisimini
degerlendirilerek belirlemeyi amacladik.

Gerec¢ ve Yontem

Calismaya 01.01.2023-01.09.2023 arasinda hastanemiz ¢ocuk
endokrinoloji polikliniginde izlenen, en az 1 yildir TIDM olan, 6 aydir
SGM kullanan 23 olgu dahil edildi. Eslik eden hastaligi olan, balayi
doneminde olan veya diizenli SGM kullanmayanlar ¢alisma grubuna
alinmadi. Olgularin demografik ozellikleri, fizik muayene bulgulari,
laboratuvar incelemeleri, kullandigi insiilin rejimi ve ilaclari, diyabetik
ketoasidoz sikligi retrospektif olarak tibbi kayitlarindan incelendi ve
kaydedildi. Antropometrik olgtimler yasa ve cinsiyete gore incelendi,
standart sapma skoru kaydedildi. Olgular, Marshall ve Tanner kriterleri
kullanilarak puberte evlerine gore siniflandirildi (8). Puberte evresi
Tanner evre 2 olgular pubertal olarak degerlendirildi. Klinik ve
laboratuvar 6zellikler SGM’den once (glukometre kullanirken), SGM’den
3 ay ve 6 ay sonra degerlendirildi ve karsilastinldi. HbA1c diizeyi 9,5
olan olgular kotu kontrollii olarak tanimlandi. HbA1c, glukometre
kullanirken olciilen son HbA1c degerinden SGM kullaniminin 6. ayinda
olctilen HbA1c degerinin ¢ikarilmasi ile hesaplandi.

Arastirma verisi “SPSS (Statistical Package for Social Sciences) for Windows
22.0 (SPSS Inc, Chicago, IL)” kullanilarak degerlendirildi. Verilerin
normal dagilip dagiimadigi Shapiro-Wilk testi ile degerlendirildi.
Tanimlayicr istatistikler normal dagiliyorsa ortalama * standart
sapma, dagiimiyorsa ortanca (minimum-maksimum), frekans dagihmi
ve ylizde olarak sunuldu. Normal dagilan veriler One-Way ANOVA
ve Student’s t-testi kullanilarak degerlendirildi. SGM’nin HbA1c ve
diyabetik ketoasidoz sikhigina olan etkisinin degerlendirilmesi icin
Repeated Measures ANOVA kullanildi. P<0,05 istatistiksel anlamli kabul
edildi.

Bulgular

Calismaya >1 yildir TIDM ile izlenen, 6 aydir SGM kullanan 23 (E/K:
10/13) olgu dahil edildi. Olgular ortalama 10,4+3,8 (3-14,5) yasinda
T1DM tanisi almisti. Antropometrik ol¢limleri yasa ve cinsiyete gore
normal araliktaydi (Tablo 1). Tamami bazal/bolus insilin enjeksiyonu

kullaniyordu. Glukometre kullandiklari son yilda ortanca 2 (0-4) kez/
yil diyabetik ketoasidoz icin hastaneye yatiriimisti. Kiz ve erkek TIDM’li
olgular karsilastirildiginda antropometrik olciimler, HbA1c ve diyabetik
ketoasidoz ile hastaneye vyatis sayisi bakimindan fark saptanmadi
(p>0,05).

Ortalama 12,4+4,3 (4,1-16,6) yasinda SGM kullanmaya basladiginda
olgularin antropometrik olctimleri yasa ve cinsiyete gére normal
araliktaydi, %47,8'i pubertaldi (Tablo 1). SGM kullanimindan 6énce ve
SGM kullaniminin 3. ve 6. ayi karsilastirildiginda ortalama boy, kilo ve
viicut kitle indeksi SDS'de degisim yoktu (p=0,076, 0,091, 0,085) (Tablo
1). TIDM’li olgularin biri dislipidemi, 5’i mikroalbumindiri ile izleniyor,
enalapril kullaniyordu.

SGM’den once ortalama HbA1c %11,243,2 iken 3. ayda %9,7%2,5,
6. ayda %8,4%1,3'idi, 3. ayda degismemis, 6. ayda anlamli azalmisti
(p=0,022). HbA1c8 olanlar SGM dncesinde olgularin %65,2 iken 6. ayda
%34,7'ye diismisti (p=0,019). HbA1c diizeyi 9,5 olanlar SGM 6ncesinde
olgularin %44,5 iken 6. ayda %22,7'ye dismusti (p=0,009). HbA1c
degisimi pubertal olgularda olmayanlara gore daha fazlaydi (HbA1c:
%4,3£1,9/%2,2+1,1 p=0,023). Olgularin kan sekerini SGM kullanarak
izledigi 6 ayda 2 olgu birer kez diyabetik ketoasidoz icin hastaneye
yatirilmisti.

Tartisma

Bazal bolus insilin enjeksiyonu kullanan 23 TI1DM’li ¢ocuk
degerlendirildiginde kisa donem SGM kullanimi HbA1cyi azaltarak
daha iyi glisemik kontrol saglamis, diyabetik ketoasidoz ile tekrarlayan
hastane vyatislarini azalmistir. Glisemik kontroldeki bu iyilesme,
adolesanlarda daha belirgindir.

SGM’lerin T1DM’lilerde glisemik kontrole olumlu etkileri bilinmektedir
(9). Bu calismada oldugu gibi bazal bolus instilin enjeksiyonu kullanan
<13 yasindaki T1IDM’li cocuklarin degerlendirildigi bir calismada SGM
kullaniminin HbA1cyi %9'dan %8’e dustrdugi bildirilmistir (10). 13-18
yas arasindaki adolesanlardan insiilin enjeksiyonu ve SGM kullananlar
ile instlin enjeksiyonu ve glukometre kullananlar karsilastirildiginda
instlin enjeksiyonu ve SGM kullananlarin HbA1c diizeyinin daha
dustik oldugu kaydedilmistir (%8,8, %9,6) (3). Calismamizda
degerlendirilmemis olsa da son donemde vyiritilen calismalarda
SGM kullaniminin T1IDM cocuklarin ve ailelerinin hastalik ytkinu
azalttigl ve psikososyal sonuclari da olumlu etkiledigi bildirilmistir
(5,6). Karakus ve ark.’nin en az 6 ay SGM kullanan TIDM’li cocuklarin
aileleri ile yurattigu calismada, aileler SGM’yi glukometreye gore
daha avantajli bulmustur. SGM’nin tstiinliikleri arasinda okulda ve
geceleri parmak ucu kan sekeri 6l¢limiintin yani sira agri ve anksiyeteyi
azaltmasi sayilmistir. SGM'nin devlet destegi ile yayginlasmasindan
once yurutulen calismada tim aileler izlemin ekonomik yukiinden
bahsetmistir (7). SGM’nin bir baska katkisi da hipoglisemi sikhgini ve
agir hipoglisemiyi azaltmasidir (11).

TIDM’li ¢ocuklarda ozellikle adolesan donemde glisemik kontrolii
zorlastiran pek c¢ok etmen vardir. Fizyolojik instlin direnci puberte
doneminde biyime patlamasinin diizenleyicisidir. Bu evrimsel adaptif
yanmit, TIDM’li genclerde abartili ve orantisizdir. insiilin yanitinin
pubertal T1DM’lilerde prepubertal vyasitlarina gore %30 daha az
oldugu kaydedilmistir (12). Puberte doneminde glisemik kontroliin
bozulmasina neden olan diger etmenler kan sekeri izlemine ve
instlin kullanimina uyumun azalmasi ve psikososyal stresorlerdir (13).
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Bu nedenlerle TIDM’li adolesanlarda ogliseminin devamli olarak
saglanmasi zordur (13). SEARCH for Diabetes in Youth calismasinda
TIDM’li adolesanlarin %17’sinin glisemik kontroliiniin kéti oldugu
(HbA1c>%9,5) belirlenmistir (14). Baska bir calismada T1DM’li genclerin
%21inden azinin hedef HbA1c diizeyine (<%7,5) ulastigi bildirilmistir
(12). Calismamiza benzer sekilde Nwosu ve ark. calismasinda SGM
kullanan pubertal T1IDM’lilerde HbA1c degisimi pubertal olmayanlara
gore daha fazladir. TIDM'lilerde glisemik kontroldeki iyilesmenin
davranis degisikligi veya gercek zamanli kan sekeri olcimiini devamli
gormenin hiperglisemiye midahaleyi tesvik etmesi/kolaylastirmasi
ile acgiklanabilecegi distntlmektedir. Ancak bu hipotezi konu alan
calismalara ihtiyac vardir.

Calismanin  gucli yont c¢alisma grubunda miidahale oOncesi
(glukometre kullanimi) ve sonrasi (SGM kullanimi) glisemik kontroliin
degisimini degerlendirmesidir. Boylece kisisel ve cevresel ozelliklerin
glisemik kontrole olan etkilerinin en aza indirildigi ve sonuglarin
gecerliliginin artinldigi dustintlmektedir. Kisitliliklar ise retrospektif
olmasi nedeniyle bazi verilere ulasilamamasi ve HbA1c sonuclarina
etki edebilecek bir baska faktor olan hipoglisemik olay sikliginin
SGM verilerine gore degerlendirilememis olmasidir. Herbir Tanner
evresindeki olgu sayisi yeterli olmadigi icin olgular prepubertal ve
pubertal olarak karsilastiriimistir. Daha genis kapsamli calismalarda
SGM’nin pubertenin farkli evrelerinde olan TIDM’li cocuklarda glisemik
kontrole etkisi incelenebilir. Bu ¢alismada kisa donem SGM kullanimi
ile antropometrik 6l¢timlerde degisiklik saptanmamistir. Ancak 6zellikle
kotl kontrolli TIDM’li cocuklarda daha uzun izlem sireli calismalarda
SGM kullaniminin antropometrik olciimlere etkisi degerlendirilebilir.

Sonug

Turkiye’de Ocak 2023’ten 6nce SGM kullanim orani bilinmemektedir (7).
Ancak distk sosyoekonomik gruplarda diyabet izlemini kolaylastiran
ve glisemik kontrolii diizelten teknolojilere ulasim konusunda zorluk
yasandigl bilinmektedir. Bu nedenle devlet destegi ile tim T1DM’li
cocuklara SGM saglanmadan once kullanim oraninin disiik oldugu
varsayllmaktadir. SGM kullanan T1DM’li cocuklarda glukometre ile
karsilastinldiginda glisemik kontroliin daha iyi olmasi ve diyabetik
ketoasidoz sikhginin azalmasinin diyabet iliskili kisa ve uzun dénem
komplikasyonlari ve saglk harcamalarini azaltacagi, olgularin yasam
kalitesini artiracagl ongoriilmektedir.
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Tablo 1: Glukometre kullanirken ve siirekli glikoz monitori kullaniminin 3. ve 6. ayinda klinik ve laboratuvar ozellikler

SGM kullanimi
Glukometre kullanimi 3.ay 6. ay p-degeri

Antropometrik dl¢ciimler

VA SDS -0,72+0,37 -0,64%0,45 -0,52+1,11 0,076
Boy SDS -0,88+0,74 -0,63+0,65 -0,62+ 0,091
VKi SDS -0,51+0,44 0,33%+0,52 -0,37+0,32 0,085
Laboratuvar incelemeleri

HbA1c (%) 11,2132 9,712,5 8,4+1,3 0,022*

*: |statistiksel anlamli

SDS: Standart sapma skoru, SGM: siirekli glikoz monitorii, VA: viicut agirhg, VKi: Viicut kitle indeksi
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Otizm Spektrum Bozuklugu Tanisi ve Otizm Bulgulari Olan
Cocuklarin ve Ailelerinin Damgalanma Deneyimleri ve
Farkliliklan

Kezban Karabag, Ezgi Ozalp Akin

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

0z

Giris: Otizm spektrum bozuklugu olan biyik yaslardaki cocuklarin ve
ailelerinin damgalanma (stigma) yasadigi bilinmektedir. Bebeklik ve
erken cocukluk doneminde otizm bulgusu ve tanisi olan ¢ocuklarin
ailelerinin yasadigi damgalanma ve bu gruplar arasinda fark olup
olmadigl alanyazinda bilinmemektedir. Arastirmada erken yillarda
Otizm Spektrum Bozuklugu (OSB) ve otizm tani kriterlerini tam
karsilamadan Erken Atipik Otizm Spektrum Bozuklugu (EA-OSB) tanisi
alan cocuklarin ailelerinin damgalanma durumunun ve aradaki farkin
belirlenmesi amaclanmistir.

Gere¢ ve Yontem: Olgu-kontrollii kesitsel desendeki arastirmamiza
1 Ocak 2019- 1 Ocak 2020 tarihleri arasinda Ankara Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali Gelisimsel Pediatri
Bilim Dal'na basvurarak OSB ve EA-OSB tanisi alan ilk 5 yastaki
cocuklar ve ailelerinden onam verenler dahil edilmistir. Damgalanma
ve cevresel etmenler Genisletilmis Gelisimi izleme Destekleme Rehberi
(G-GIDR) ile degerlendirilmistir.

Bulgular: Arastirmanin orneklemini 113'i (%82,5) erkek olan 137 ¢cocuk
olusturmustur (yas ortalamasi: 33+8 ay). Orneklemdeki cocuklarm
117inin (%81,0) annesinin egitimi lise ve izerindedir. Orneklemin
93’ (%67,9) 0SB ve 44’i (%32,1) EA-OSB tanilidir. Orneklemdeki
cocuklarin 38’inin (%27,7) ailesi kendini farkli hissetme, yargilanma,
cocugun durumuyla ilgili distincesiz sorular sorulmasi ve dislanma
temalarinda damgalanma deneyimi bildirmistir. Orneklemdeki
cocuklarin 33'i (%24,1) ise aile ve arkadaslarindan destek almak,
cocuklarinin sagligina ve gelisimine odaklanmak, dine yonelmek,
psikolojik destek almak, olumlu diisinmek gibi uyum mekanizmalarini
kullanarak damgalanmayla basa ciktigini belirtmistir. OSB tanili
cocuklarin ailelerinin %31,2’si, EA-OSB tanili cocuklarin ailelerinin
%20,5'i damgalanma bildirmis olup, fark istatistiksel olarak anlamli
bulunmamistir (p=0,224). 0SB tanili cocuklarin aileleri %28,0, EA-OSB
tanilh cocuklarin aileleri %15,9 oranda damgalanma ile bas etme
yontemi bildirmis olup, fark istatistiksel olarak anlamhdir (p=0,002).

Sonug: Bulgularimiz Tirkiye’de erken cocukluk doneminde otizm
spektrum bozuklugu olan cocuklarin ailelerinin siklikla damgalandigini,
bu durumun ¢ocugun bulgularinin sayisindan ve agirligindan bagimsiz
oldugunu, ailelerin bas etme yontemlerini gostererek klinik hizmetlere
ve savunuculuk hizmetlerine 1sik tutmaktadir. Aile merkezli, buttincl
yontemlerle damgalanmayi onleyecek, erken taniyacak ve azaltacak
girisimlerin hizla gelistirilmesi ve uygulanmasi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Bas Etme, Erken Cocukluk Gelisimi, Damgalanma,
Otizm Spektrum Bozuklugu, Stigma

Giris

Otizm spektrum bozuklugu olan cocuklarin ve ailelerinin siklikla
damgalanma (stigma) yasadigi bilinmektedir. Damgalanma, bir kisinin
toplumdan farkli olarak algilandigi, “glicli” grubun “glicsiiz” gruba
uyguladigl olumsuz sosyal yargilar, stereotipik yargilar, ayrimci davranis
ve tutumlara denir (1,2). Birlesmis Milletler Engelli Haklari Sozlesmesi
damgalamayi gelisimsel zorluklari olan ¢ocuk ve eriskinlerin éniindeki
en onemli bariyerlerden biri olarak tanimlamaktadir. Bebeklik ve erken
cocukluk doneminde otizm bulgusu ve tanisi olan cocuklarin ailelerinin
yasadigi damgalanma ve bu gruplar arasinda fark olup olmadig
alanyazinda bilinmemektedir.

Otizm spektrum bozuklugu (0SB), sosyal iletisim ve etkilesimde
zorluklar, kisith ve tekrarlayici davranislarla seyreden siiregen, sik
(1/36) bir gelisimsel zorluktur (3,4). En iyi sonuglar icin erken tani
biyik onem tasimaktadir. Otizm bulgusu olan cocuklarin erken tanisi
icin Zero-Three DC-05 (Bebeklik ve Erken Cocukluk Donemi Ruh Saglig
ve Gelisimsel Bozukluklarin Tanisal Siniflandirmasi) siniflandirmasina
Erken Atipik Otizm Spektrum Bozuklugu (EA-OSB) tanisi eklenmis,
otizmin tim bulgular yerlesmeden ©nce tani koyup erken destek
hizmetlerine erisim saglanmasi hedeflenmistir (5). Erken Atipik Otizm
Spektrum Bozuklugu'nun uzun donemdeki seyri ve damgalanmaya yol
acip agmadig heniiz bilinmemektedir.

Alanyazinda, OSB tanisi olan okul cagindaki cocuklar ve ailelerinin
sikhkla damgalanma hissettigi bilinmektedir (6,7). Damgalanmaya
maruz kalan gelisimsel zorluklari olan cocuk ve ailelerinin hissettigi
yiik artmakta (8), ruh sagligi sorunlari (9) ve toplumdan izolasyon (10)
gorilebilmektedir. Ailelerin kendini sugladigi (11), hatta damgalanma
nedeniyle kendilerinin ve cocuklarinin yasamlarina son vermeyi bile
dastndukleri bildirilmistir (12).

Bu arastirmanin amaci bebeklik ve erken cocukluk doneminde OSB ve
otizm tani kriterlerini tam karsilamadan EA-OSB tanisi alan cocuklarin
ailelerinin damgalanma durumunun ve aradaki farkin belirlenmesidir.

Gere¢ ve Yontem

Olgu-kontrolli kesitsel desendeki arastirmamiza 01.01.2019- 01.01.2020
tarihleri arasinda Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg ve
Hastaliklari Anabilim Dali Gelisimsel Pediatri Bilim Dal’'na (AUGPBD)
herhangi bir nedenle basvurup OSB ve EA-OSB tanisi alan ilk 5 yastaki
cocuklar ve ailelerinden onam verenler dahil edilmistir.

Cocuklarin gelisimsel degerlendirmesi aile merkezli bittincil
degerlendirme ilkeleriyle G-GIDR (13), Gelisimi izleme ve Destekleme
Rehberi (14,15), Bayley Bebekler icin Gelisimi Degerlendirme Olcegi-ll1,
Cocukluk Otizmi Derecelendirme Olgegi-2 (CARS-1), aile cocuk iliskisinin
oyun ortaminda gozlemlenmesi ile yapilmistir. Yaklasik 90-120 dakika
stiren bu degerlendirmenin ardindan gerekirse ek bir degerlendirme
yapilarak OSB ve EA-OSB tanilari konmustur. Bu arastirma icin etik
kurul onayr alinmistir.

Genisletilmis Gelisimi izleme ve Destekleme Rehberi (G-GIDR)
AUGPBD'da gelistirilmis, Diinya Saglik Orguiti Islevsellik Yetiyitimi
ve Saghgin Uluslararasi Siniflandirmasi (ICF) ve Gelistiren Bakim
Cercevelerini kapsayan, acik uglu sorulara dayanan, yazil bir aractir
(13). Arastirma kapsaminda G-GIDR ile ailelerin bildirdigi damgalanma
deneyimleri ve basa ¢cikma yollari ile cevresel etmenler belirlenmistir.
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Arastirma icin kalitatif ve kantitatif analizler kullanilmis, istatistiksel
anlamlilik icin p<0,05 olarak alinmistir.

Bulgular

Orneklemi 113’ (%82,5) erkek olan 137 ¢ocuk olusturmustur (yas
ortalamasi: 3348 ay), 93'li (%67,9) OSB ve 44’li (%32,1) EA-OSB tanilidir.
Orneklemdeki ¢ocuklarin ICF kapsamindaki ozellikleri ve her iki
tani grubu arasindaki farklihklar Tablo 1'de verilmistir. Yasi 24-36 ay
arasinda olan cocuklarin EA-OSB tani sikhigl OSB tanisindan anlamh
olarak daha yiiksek bulunmustur (p=0,001). OSB tanisi olan cocuklarin
dil (p=0,001) ve bilissel islevlerde (p=0,001) belirgin gecikme, ailenin
bildirdigi maddi zorluklar (p=0,03) ve cevreden destek alamama
(p=0,027) EA-OSB tanisi olan c¢ocuklardan anlamh olarak daha
yiiksek bulunmustur. Orneklemdeki ¢ocuklarin 38'inin (%27,7) aileleri
damgalanma bildirmis; 33 (%24,1) cocugun ailesi damgalanmayla
bas etme yontemlerini bildirmistir. Ailelerin OSB bulgulari olan ve
tanisi olan iki guruptaki damgalanma deneyimleri ve bas etme yollar
Tablo 2’de verilmistir. Damgalanmaya iliskin temalar kendini farkli
hissetme, yargilanma, cocugun durumuyla ilgili distincesiz sorular
sorulmasi, sosyal etkinliklere davet edilmeme ve dislanma olarak
bulunmustur. EA-OSB tanili cocuklarin ailelerinin OSB tanisi olanlardan
daha az damgalanma deneyimi bildirdigi (sirasi ile %20,5 ve %31,2)
ancak aradaki farkin istatistiksel olarak anlamli olmadigi saptanmistir
(p=0,224). OSB tanisi olan ¢ocuklarin aileleri %28,0; EA-OSB tanisi olan
cocuklarin ailelerinden (%15,9) anlamh olarak daha yiiksek oranda
oraninda damgalanma ile bas ettiklerini bildirmistir (p=0,002).

Tartisma

Bu arastirma, Tiirkiye’de otizm tanisi alan erken cocukluk donemindeki
cocuklarin tani aninda ailelerinin bildirdigi damgalanma ve bas
etme yontemlerini, ayrica erken cocuklukta otizmin iki alt tanisi
olan OSB ve EA-OSB arasinda damgalanma deneyimlerinin farkini
ortaya koymustur. Bulgularimiz otizmi olan cocuklarin ailelerinin
en erken donemde dahi yaklasik dortte bir oranda damgalandigini
gostermekte, damgalanmanin onlenmesi ve erken tanimlanmasini ele
alacak mudahaleler agisindan yol gostermektedir.

Bulgularimiz damgalanmanin OSB aileleri icin yaygin bir deneyim
oldugunu gosteren onceki arastirmalarla uyumlu olup (6,16,17),
EA-OSB tanisi olan ¢ocuklarin ailelerinin damgalanma deneyimini
arastiran ilk arastirmadir. EA-OSB tanili cocuklarin hem daha az
iliski ve iletisim alaninda otizm bulgusu oldugu, hem de daha az
tekrarlayici davranislari, farkli hassasiyetleri olmasina ragmen (5),
damgalanmanin OSB tanisi olanlarla benzer siklikta gorilduguni
gorulmektedir. Paralel olarak erken cocukluk doneminde gelisimsel
zorluklar olan ¢ocuklarin ailelerinin damgalanmasini arastiran benzer
bir arastirmada (17), otizm, izole konusma gecikmesi, serebral palsi,
kronik hastalk gibi farkli gelisimsel zorluklari cocugun ailelerinin
damgalanmasi tanidan ve ¢ocugun durumunun agirligindan bagimsiz
bulunmustur. Bulgularimiz alanyazina benzer olarak damgalanmanin
cocugun durumun agirhgindan ve cesitliliginden bagimsiz olarak
yalnizca “farkli” olmaktan kaynaklanabilecegini gostermektedir.

Arastirmamiz OSB tanisi olan cocuklarin ailelerinin, EA-OSB tanisina
gore daha yiiksek oranda damgalanma ile bas ettiklerini gostermistir.
Alanyazinda benzer arastirma bulunmamaktadir. Bu durumun nedeni
EA-OSB durumunda aileye verilen geribildirimin farkli olmasi olabilir.
0SB tanisi olan cocuklarin aileleri cogunlukla cocuklarinin saghgina
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ve gelisimine odaklanarak, EA-OSB tanisi olan cocuklarin aileleri
ise cogunlukla cevrelerinden destek alarak damgalanma ile basa
ciktiklarini bildirmislerdir. Bu durum heniiz bazi otizm bulgulari oldugu
bilgisi verilen EA-OSB tanili cocuklarin ailelerinin daha rahatlikla sosyal
destek arayabildigini diistindiirmektedir. Etiyopya, Endonezya, Urdiin,
Malavi, Amerika Birlesik Devletleri gibi farkli dlkelerde gelisimsel
zorluklar olan ¢ocuklarin ailelerinin damgalanmayla basa ¢cikmak icin
dini inanislar, sosyal destek arama, cocugun sagligina odaklanma, icine
kapanma gibi bulgularimiza benzer temalarda basa ¢ikma yontemleri
oldugu gortlmektedir (12,18-20).

Arastirmanin sinirhliklari kesitsel desenin neden-sonuc iliskilerine
olanak vermemesi ve orneklemin vyapisi nedeniyle sonuglarin
genellenebilirligidir.

Sonug

Bu arastirma, Tirkiye'de otizm bulgular olan ya da otizm spektrum
bozuklugu tanisi olan ¢ocuklarin ailelerinin en kiigiik yastan itibaren
damgalanma hissettigini gostermektedir. Bulgularimiz Ttrkiye'de erken
cocukluk doneminde otizm spektrum bozuklugu olan cocuklarin
ailelerin en erken dénemden baslayarak damgalanma bildirdigini,
bu durumun ¢ocugun bulgularinin cesitliliginden bagimsiz oldugunu
ve ailelerin bas etme yontemlerini gostererek klinik hizmetlere ve
savunuculuk hizmetlerine 1sik tutmaktadir. Aile merkezli, bittincil
yontemlerle damgalanmayi onleyecek, erken taniyacak ve azaltacak
girisimlerin hizla gelistirilmesi ve uygulanmasi gerekmektedir.
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Tablo 1: Orneklemin ICF* kapsaminda ézellikleri (n=137)
Otizm Erken atipik otizm
n=93 (%67,9) n=44 (%32,1) p-degeri
(%67,9) (%32,1)
Cocuk
Cinsiyet
Erkek 73 (78,5) 40 (90,9) 0,093
Kiz 20 (21,5) 49,1
Yas (ay)
24-36 61 (65,6) 42 (95,5) 0,001
36-42 32(34,4) 2 (4,5)
Aile ve cevre
Anne egitimi
ilkokul ya da alti 11(11,8) 3 (6,8)
Ortaokul 8 (8,6) 4(9,1) 0,846
Lise 25 (26,9) 16 (36,4)
Universite ve st 49 (52,7) 21(47,7)
Baba egitimi
ilkokul ya da alti 10 (10,7) 4(9,1)
Ortaokul 9(9,7) 4(9,1) 0,870
Lise 30 (32,3) 14 (31,8)
Universite ve (st 44 (47,3) 22 (50)
Birden fazla ¢ocuklu aile 52 (55,9) 29 (65,9) 0,352
Psikososyal risk etmenleri
Anne depresyonu 23 (24,7) 9 (20,5) 0,669
Baba depresyonu 15 (16,1) 2(4,5) 0,093
Asgari tcret alti ayhk gelir 15(16,1) 2 (4,5) 0,003
Arkadaslardan/aileden destek alamama 32 (34,4) 7(15,9) 0,027
Ailede hasta birey varligi 11(11,8) 1(2,3) 0,103
Bosanma ya da aile ici catisma 7(7,5) 1(2,3) 0,436
is/yer degisikligi 13 (14) 3(6,9) 0,268
Baba egitimi <Lise 19 (20,4) 8 (18,0) 0,822
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Tablo 1: Devami

Otizm Erken atipik otizm

n=93 (%67,9) n=44 (%32,1) p-degeri

(%67,9) (%32,1)
Anne egitimi <Lise 19 (20,4) 7(15,9) 0,644
issizlik 11 (11,8) 3 (6,9) 0,548
Kardes catismasi 14 (15,4) 4(9,1) 0,422
Anne ve baba arasinda siddet 4(4,3) 1(2,3) 0,554
Risk etmeni sayisi
Risk etmeni yok 25(26,9) 19 (43,2)

0,047

<3 risk etmeni 36(38,7) 18 (40,9)
>3 risk etmeni 32 (34,4) 7(15,9)
Gelisimsel islevler
Belirgin bilissel gecikme 41 (44,1) 3(6,9) 0,001
ifade edici dilde belirgin gecikme 79 (84,9) 20 (45,5) 0,001
Alici dilde belirgin gecikme 52 (55,9) 8(18,2) 0,001
isitme sorunu 2(2,2) 2 (4,5 0,593
Gorme sorunu 0(0,0) 1(2,3) 0,321
Yasama katilim (Son 6 ay icinde bir hafta icindeki siklik)
Akraba/arkadas ziyareti
Hic 27 (29) 6 (13,6)
Haftada bir kez 37(39,8) 17 (38,6) 0,152
Haftada iki kez 15(16,1) 10 (22,7)
Haftada (¢ kez ya da daha fazla 14 (15,1) 11 (25)
Diger cocuklarla oyun oynama
Hi¢ 56 (60,2) 10 (22,7)
Haftada bir kez 16 (17,2) 6(13,6) 0,001
Haftada iki kez 10 (10,8) 9(20,5)
Haftada (¢ kez ya da daha fazla 11(11,8) 19 (43,2)
Hayvanlarla ya da dogada oyun oynama
Hig 46 (49.5) 21(47,7)
Haftada bir kez 16 (17,2) 8(18,2) 0,955
Haftada iki kez 15(16,1) 6(13,6)
Haftada (¢ kez ya da daha fazla 16 (17,2) 9 (20,5)
Oyun parkina gitme
Hig 6 (6,5) 2 (4,5)
Haftada bir kez 17 (18,3) 6(13,6) 0,862
Haftada iki kez 28 (30,1) 14 (31,8)
Haftada lc kez ya da daha fazla 42 (45,2) 22 (50)
Krese gitme 27 (29) 18 (40) 0,198
Spor yapma ya da hobi
Hi¢ 84 (90,3) 42(95,5)
Haftada bir kez 4(4,3) 1(23) 0,745
Haftada iki kez 4(43) 1(2,3)
Haftada ti¢ kez ya da daha fazla 1(1,1) 0(0,0)
*|CF: Diinya Saglk Orgiitii Islevsellik Yetiyitimi ve Sagligin Uluslararasi Siniflandirmasi
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Tablo 2: Orneklemdeki damgalama oranlarn (n=137)
=03 14679 Erken atipk otz

Damgalanma 29 (31,2) 9(20,5)
Farkli hissetme 4(13,9) 1(11,1)
Yargilanma 9(31) 6 (66,7)
Cocugunun durumu hakkinda duyarsiz sorularla karsilasma 15(51,7) 2(22,2)
Sosyal dislanma 1(3,4) 0(0,0)
Damgalanma ile basa ¢ikma stratejileri 26 (28) 7(15,9)
Arkadaslardan/aileden destek alma 2(7,7) 4 (57,1)
Cocugunun saghgi ve gelisimine odaklanma 21 (80,8) 1(14,3)
Dini inanglara yonelme 2(7,7) 0(0,0)
Psikolojik destek alma 1(3,8) 1(14,3)
Olumlu distinme 0(0,0) 1(14,3)

[$5-028]

Gebelikteki D Vitamini Diizeyi ile Cocugun Davranis
Sorunlari Arasindaki iliskinin Degerlendirilmesi

Ebru Cihan Cam?, Mustafa Senol Akin2, Hatice Ceren iskender!, Seyma
King?, Ayse Mete Yesil', Ece Naz Mert Karakaya®, Emel Omercioglu?, Fuat
Emre Canpolat?, Elif Nursel Ozmert!

THacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Gelisimsel Pediatri Bilim Dali, Ankara
2Ankara Sehir Hastanesi, Neonatoloji, Ankara

0z

Giris: D vitamini beyin gelisimi Gzerinde ve buna bagh olarak bilissel,
davranissal diizenleme icin 6onem tasimaktadir. Gebelikteki 25(0H)D
vitamini diizeyi davranis sorunlariile iliskilendirilmistir. Etkinin cinsiyete
gore degerlendirildigi calismada; erkeklerin zeka puani, gebelikteki D
vitamini dizeyi ile iliskili bulunurken kizlarda iliski saptanmamistir.
Bu durum erkeklerin beyin gelisimindeki duyarlihigin fazla olmasi
ile aciklanmistir. Yapilan calismalarda D vitamini eksikliginin yaygin
oldugu bolgelerde calisma yapilmasina ihtiya¢ oldugu belirtilmistir.
D vitamini eksikliginin bir halk sagligi sorunu oldugu ulkemizde
gelisimsel ve davranissal ozelliklerin degerlendirilmesi bu nedenle
biytk onem tasimaktadir.

Gere¢ ve Yontem: Haziran 2013-Aralik 2013 tarihleri arasinda D
vitamini diizeylerine bakilmis gebelerden diinyaya gelen cocuklar
ve aileleri calismaya dahil edildi. Aileler sosyodemografik veriler ve
gelisimle ilgili bilgilerin sorgulandigi anket formunu ve Cocuklarin
Davranislarini Degerlendirme Olcegini (CDDO-Child Behavior Checlist
CBCL) doldurdu.

Bulgular: Calismaya katilan 90 hastanin 47'si (%52,2) erkekti.Ortanca
yas 112,5 ay (110-115), dogum haftalari ortalama 38,46+2,58'di.
Annelerin D vitamini dlzeyi ortanca 16,4 (10,9-24,2) ng/mL iken;
%45,6's1 (n=41) gebelik doneminde D vitamini kullanmisti. 25(0H)
D vitamini duzeyleri eksik (<12), yetersiz (12-20) ve normal (>20)
olmak tizere ii¢ gruba ayrildi.Bu ii¢c grup arasinda cocuklarin CDDO
toplam skoru, ice yonelim sorunlari,disa yonelim sorunlari, sosyal
ice donukliik, somatik yakinmalar,anksiyete/depresyon, karsi gelme,
saldirgan davranislar, sosyal sorunlar, diisiince ve dikkat sorunlan
skorlari arasinda anlamli farklilik olmadig gorildi (sirasiyla p=0,55-
0,20-0,57-0,70-0,69-0,53-0,29-0,72-0,87-0,54-0,66-0,9-0,25). Annenin D
vitamini dizeyi ile cocuklarin somatik yakinmalar puani arasinda ters
yonde anlamli iliski bulundu (p=0,03; r=-0,23). Annelerin %13,3’tintin
(n=12) D vitamini dizeyine 1.trimesterda,%26,7'sinin (n=24) 2.
trimesterda,%60'inin (n=54) 3.trimesterda bakilmisti. 3. trimesterda
bakilan D vitamini diizeyleri degerlendirildiginde; saldirgan davranisla
r (p=0,04; r=-0,28) ve dikkat sorunlari (p=0,02; r=-0,30)ile anlamli iliski
saptandi. Erkeklerin anne D vitamini diizeyi ile ice yonelim sorunlari
(p=0,039 r=-0,302), dikkat sorunlari (p=0,045; r=-0,294), anksiyete/
depresyon (p=0,032; r=-313) arasinda ters yonde iliski oldugu goruld.
CDDO’nin diger alt gruplari ile iliskili saptanmadi. Kizlardaysa anlamli
herhangi bir iliski olmadigi gortldi.

Sonug: Maternal Dvitamini diizeyi gebelign donemine ve cinsiyete bagli
olarak davranis sorunlaryla iliski gostermektedir. Dvitamini eksikliginin
yaygin oldugu tkemizde D vitamini eksikliginin anne ve bebek icin
ortaya c¢ikaracagl tum diger sorunlarin yani sira cocuklarin daha ileri
yaslardaki davranis sorunlarinin da onlenmesinde gebelerde D vitamini
profilaksisinin uygun ve yeterli yapilmasi biylk 6nem tasimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Cocuklarda Davranis Degerlendirme Olgegi,
Davranis Sorunlari, Dikkat Sorunlari, Gebelikte D Vitamini Eksikligi
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ilk Bes Yasta Yeme Sorunu Tanisi Alan Cocuklarin
Gelisiminin Biyoekolojik Kuram Kapsaminda
Degerlendirilmesi

Zeliha Yanginlar Brohi, Ezgi Ozalp Akin, Hale Sandikgi iskenderli,
Azize Buyiikkog, Zehra Vatansever, Ayse Akkus, Merve Betiil Solmaz,
Esin Onarici, Bahar Bingoler Pekcici

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Gelisimsel Pediatri Bilim Dali, Ankara
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Giris: Erken cocukluk doneminde sikca goriilen yeme sorunlarinin
bedensel, gelisimsel ve ruhsal nedenlerin yaninda cevresel nedenlere
bagli olarak gelisebilmesi, tanisi ve yonetiminde bitinctl yaklasim
kullaniimasini gerektirmektedir. Bu arastirmada yeme sorunu tanisi
olan cocuklarin gelisimsel risk etmenlerinin biyoekolojik kuram
kapsaminda degerlendirilmesi hedeflenmistir.

Gereg ve Yontem: Kesitsel-gozlemsel desendeki arastirmaya, Ankara
Universitesi Tip Fakiiltesi Gelisimsel Pediatri Bilim Dal’'nda 01.01.2022-
01.07.2023 tarihleri arasinda yapilan ilk degerlendirmesinde yeme
sorunu tanisi ile izleme alinan 6-60 ay arasindaki cocuklar dahil
edilmistir. Degerlendirme bulgulari Genisletilmis Gelisimi izleme ve
Destekleme Rehberi (G-GIDR), cocugun gereksinimine gore secilen
standart araclar ve kapsamli gelisimsel degerlendirme ile elde edilmistir.
iliskili etmenlerin belirlenmesi amaciyla Pearson ki-kare ya da Fisher's
exact testi kullanilmistir,

Bulgular: Orneklemde 70'i (%51,1) erkek ve ortanca yaslari 21,7 ay (IQR:
12,8-35,8) olan 137 cocuk bulunmaktadir. Taniya olgularin 66'sinda
(%48,2) en az bir kronik hastalik, 77'sinde (%56,2) en az bir gelisimsel
psikososyal risk etmeninin, 64’tinde (%46,7) en az bir gelisim alaninda
gelisimsel gecikmenin eslik ettigi bulunmustur. Cocugun yasinin 24 ay
ve Uzerinde olmasi ile en az bir alanda eslik eden gelisimsel gecikme
varligi anlamli olarak (OR: 2,64, %95 GA: 1,32-5,27, p=0,005) iliskili
bulunmustur. Yeme sorunu nedeniyle basvurmayip yeme sorunu tanisi
alan cocuklarda, yeme sorunu nedeniyle basvuranlara gore daha sik
kronik hastalik (OR: 3,84, %95 GA: 1,75-8,33, p=0,001), otizm spektrum
bozuklugu (OR: 1,4, %95 GA:1,8-111, p=0,001) ve gelisimsel gecikme
(OR:10,0, %95 GA:4-25, p=0,001) saptanmistir.

Sonug: Bulgularimiz yeme sorunu olan erken yaslardaki ¢ocuklarda
yalnizca yeme sorununa odaklanmanin kisitliligini ve gelisimi bittincl
olarak biyoekolojik kuram kapsaminda cocuk, aile ve cevre ile
degerlendirmenin onemini vurgulamaktadir. Yeme sorununa kronik
hastaliklar, gelisimsel gecikmeler, otizm spektrum bozuklugu gibi
gelisimsel zorluklar eslik edebilmektedir.

Anahtar Sozciikler: Biyoekolojik Kuram, Erken Cocukluk Donemi,
Gelisim, Gelisimsel Gecikme, Yeme Sorunu

Giris
Yeme sorunu erken cocukluk donemindeki cocuklarin ve ailelerinin

cocuk hekimine en sik basvuru nedenlerinden biri olup bitinctl
degerlendirme esastir (1-3). Erken ¢ocukluk doneminde yeme sorunu
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olan c¢ocuklarin biyoekolojik kuram kapsaminda gelisimsel risk
etmenleri calisiimamistir. Yeme sorunu, cocugun vyasi ile uyumlu
olmayan beslenme davranisi, yemegi istememesi, yemekten korkmasi
ve yemegi reddetmesi olarak tanimlanmaktadir (4). Ailelerin %25-
40’1 yeme zorluklari ile ilgili cocuk hekiminden yardim istemektedir,
ailelerin yeme zorlugu bildirdigi her durum yeme sorunu agisindan
ele alinmalidir. Her yeme zorlugu ya da istahsizlik yakinmasi “yeme
sorunu” olmayip, yeme sorununun sikhigi %1-5 olarak bildirilmistir.
Yapilan arastirmalarda gelisimsel zorluklari olan c¢ocuklarda yeme
sorunu sikhgr cok daha yiksektir (1,5-7). Yeme davranisinin dogal
olarak hizla degistigi ve gelistigi bebeklik ve erken cocukluk doneminde
yeme sorunu biyoekolojik kuram cercevisinde ele alindiginda ¢ocugun
saglik durumu, mizaci, gelisimi, secimleri yaninda, ailenin ruh saghg,
cocuk ve aile arasindaki iliski ve toplumun bebegin yemesine bakisi,
kalttrd, ailenin sosyoekonomik durumu gibi pek cok etmenin karmasik
iliskisi icinde sekillenir (8,9). Bu arastirmanin amaci, bebeklik ve erken
cocukluk doneminde yeme sorunu tanisi alan ¢ocuklarin gelisimsel risk
etmenlerinin biyoekolojik kuram cercevesinde degerlendirilmesidir.

Gere¢ ve Yontem

Kesitsel ve gozlemsel desende yapilan arastirmanin orneklemine,
01.01.2022-01.07.2023 tarihleri arasinda Ankara Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali Gelisimsel Pediatri
Bilim Dal’'na (AUGPBD) 6-60 ay arasinda ilk defa basvuran, yapilan
degerlendirmede yeme sorunu saptanan ve aileleri onam veren
cocuklar ve aileleri secilmistir.

Cocuklar, Diinya Saghk Orgiiti, Islevsellik Yetiyitimi ve Sagligin
Uluslararasi Siniflandirmasi(ICF) temelli, aile merkezli, guicliliik temelli
bitincil degerlendirme ilkeleri kapsaminda Uluslararasi Gelisimi
izleme ve Destekleme Rehberi(GIDR), Genisletilmis Gelisimi izleme
ve Destekleme Rehberi (G-GIDR), Bayley Bebeklik ve Erken Cocukluk
Donemi Gelisim Degerlendirme Olcegi-lll, Vineland Uyum Davranis
Olcegi I, aile cocuk iliskisinin oyun ortaminda gozlenmesi ve yeme
gozlemiyontemleri kullanilarak degerlendirilmistir (10-14). Bu arastirma
kapsaminda yeme sorunu tanisinda DC:0-5 Erken Cocukluk ve Bebeklik
donemindeki Gelisimsel ve Ruhsal Bozukluklar Tanisal Siniflandirmasi
“Erken Cocukluk Donemi Yeme Sorunu” (Eating Disorders of Infancy/
Early Childhood) tani kriterleri kullanilmis, arastirma icinde ise “yeme
sorunu” terminolojisi genel terminoloji olarak kullanilmistir (1). Bu
kriterlere gore cocuk stiregen sekilde, yasindan beklenenden daha az
yeme, yeme konusunda ilgisizlik, yemekten korkarak kacma, yeme
sirasinda kendini dizenleyememe, sadece uyurken veya cocugun
kendisi tarafindan belirlenen kosullarda yeme, belirli renk ve dokudaki
gidalari yeme gibi secicilik gosterme, beslenme sirasinda besinleri
agizda uzun siire tutma, kati gidalara gegis stirecinde zorluk yasama
bulgularindan en azindan birini géstermektedir. Bu bulgularin varligina
cocukta sikintiya yol agma, cocugun iliskilerini engelleme, cocugun ve
ailenin aktivitelere ve rutinlere katihmini engelleme, cocugun yeni
beceriler 6grenmesini ve onlari gelistirmesini kisitlama, gelisimsel
ilerlemeyi engelleme ya da cocugun yasina uygun biytime egrilerini
takip edememesi durumlarindan biri eslik ederse “yeme sorunu” ortaya
cikar (1).

Bu arastirma kapsaminda gelisimsel risk etmenlerinin belirlenmesi
icin G-GIDR ve gelisimsel degerlendirme bulgulari kullaniimistir (15).
Ayrica cocugun saghk durumu, tanilari ve gelisimsel degerlendirme ile
saptanan gelisim durumu dosya verilerinden kodlanmistir.
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Veri analizi IBM SPSS 26.0 paket programi ile yapiimistir. Tanimlayici
istatistikler, yaninda basvuru nedeni ile yeme sorunu arasindaki
iliskinin belirlenmesi icin Pearson ki-kare ya da Fisher's exact testi
kullanilmistir. Verilerinin analizinde ise p<0,05 degerindeki sonuglar
istatistiksel olarak anlamli kabul edilmistir.

Bulgular

Orneklemi 70’1 (%51,1) erkek, 137 c¢ocuk ve ailesi olusturmustur.
Cocuklarin ortanca yaslari 21,7 (IQR: 12,8-35,8) aydir. Dogum haftasi
ortanca degeri 38 (IQR:37-39) hafta, dogum agirligi 3040 (IQR: 2475-
3410) gram olarak saptanmistir.

Ailelerin 47'sinin (%34,3) yeme sorunu nedeni ile AUGPBD'ye basvuru
yaptiklari, 90’ inin (%65,7) ise baska sikayetle basvurup bitincil
degerlendirme sonucunda yeme sorunu tanisi aldiklari belirlenmistir.
Orneklemdeki cocuklarin biyoekolojik kuram kapsaminda gelisimsel
risk etmenlerinin degerlendirilmesi Tablo-1'de ozetlenmistir. Yapilan
degerlendirmede cocuklarin 64’tiinde (%46,7) ahc dil, ifade edici
dil, bilissel, ince hareket, kaba hareket, iliski, oyun ve o6zbakim
alanlarindan en az birinde gelisimsel gecikme, 66'sinda (%48,1) eslik
eden en az bir kronik saglik sorunu saptanmistir. ikincil bir bulgu olarak
cocugun yasinin 24 ay ve tizerinde olmasi ile en az bir alanda eslik eden
gelisimsel gecikme varligi anlamli olarak (OR: 2,64, %95 GA: 1,32-5,27,
p=0,005) iliskili bulunmustur. Ailelerin 77’sinde (%56,2) aile ve cevre ile
ilgili en az bir psikososyal gelisimsel risk etmeni bulunmaktadir.

Yeme sorunu nedeniyle basvurmayip yeme sorunu tanisi alan
cocuklarda, yeme sorunu nedeniyle basvuranlara gore daha sik kronik
hastalik (OR: 3,84, %95 GA: 1,75-8,33, p=0,001), OSB (OR: 1,4, %95
GA: 1,8-111, p=0,001) ve gelisimsel gecikme (OR: 10,0, %95 GA: 4-25,
p=0,001) saptanmistir.

Tartisma

Arastirmamiz erken cocukluk doneminde bir gelisimsel pediatri
kliniginde “yeme sorunu” tanisi olan cocuklarin biyoekolojik kuram
kapsaminda gelisimsel risk etmenlerini degerlendirmistir. Yeme
sorunun yalnizca yeme ile ilgili sikayeti olan cocuklarda goriilmedigi ve
cocuk, aile ve cevre kapsaminda pek cok gelisimsel risk etmeninin bu
duruma eslik ettigi gortilmektedir.

Alanyazinda erken cocuklukta yeme sorununun tek tek yoksulluk
(16,17), gelisimsel gecikmeler (18), otizm spektrum bozuklugu (7),
kronik saglik sorunlari (19), anne depresyonu (20) ile iliskisini gosteren
arastirmalar olmakla birlikte gelisimsel risk etmenlerinin biyoekolojik
kuram kapsaminda bitincil degerlendirmesine iliskin benzer
arastirmaya rastlanmamistir. Arastirmamiz, yeme sorunu tanisi alan
kuicuk vyaslardaki cocuklarin yaklasik yarisinda en az bir gelisim
alaninda gelisimsel gecikme ve eslik eden en az bir kronik hastalik,
cogunda ise anne depresyonu, yoksulluk gibi bir psikososyal risk etmeni
oldugunu ortaya koymaktadir. Bu durum cocuk hekiminin siklikla
karsilastigi erken cocukluk donemindeki cocuklarin yeme sorunu
durumunda battincil degerlendirmenin 6nemini ortaya koymaktadir.

Arastirmamizin diger bir ayirt edici ozelligi yememe sikayetine
odaklanmamasi, tim gelisimsel zorluklar icerisinde “yeme sorunu”
tanisina odaklanmasidir. Ornegin konusmasi geciktigi icin basvuran ve
OSBtanisialan bir cocuktaki yeme sorunu da érneklemde yer almaktadir.
Orneklemin yaklasik ticte ikisinin ana sikayetinin yeme sorunu olmayan

cocuklardan olusuyor olmasi cocugun yeme davranisinin her durumda
cocuk hekimi tarafindan degerlendirilmesinin onemine dikkat
cekmektedir. Benzer sekilde Galai ve arkadaslan (16) israil'de, 0-60 ay
arasinda ortanca yaslari 16 ay olan 254 yeme sorunu tanisi alan cocukta
yaptiklari arastirmada, cocuklarin %30'unun yeme sorunu ile ilgili
olmayan basvurular sonunda tani aldigini bulmustur.

Arastirmamiz Turkiye'nin baskentinde Gctinci basamak bir hastanede
izlenen cocuklari icerdigi icin genellenebilirligi kisithdir. Calismamizin
gliclii yanlarn olarak yeme sorunu olan erken cocukluk donemindeki
cocuklarin gelisimsel risk etmenlerini biyoekolojik kuram kapsaminda
degerlendiren bir arastirma olmasi ve tictincii basamak bir merkezdeki
cocuk hastanesinde buyiik bir ornekleme ulasilabilmesi siralanabilir.

Sonug

Bulgularimiz yeme sorunu olan erken yaslardaki ¢ocuklarda yalnizca
yeme sorununa odaklanmanin kisithligini ve gelisimi buttuncil
olarak biyoekolojik kuram kapsaminda cocuk, aile ve cevre ile
degerlendirmenin onemini vurgulamaktadir. Biyoekolojik kuram
kapsaminda yapilan degerlendirme, yeme zorluklari disi nedenlerle
basvuran ¢ocuklarda var olan olasi yeme sorunlarinin tani ve tedavisine
olanak saglamaktadir.
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Tablo 1: Biyoekolojik kuram kapsaminda gelisimsel risk etmenlerinin degerlendirilmesi

Orneklem (n=137)

Cocuk ile ilgili gelisimsel risk etmenleri n %
Saghk durumu

En az bir saglk sorunu varlig 66 48,1
Malniitrisyon 22 16,1
0SB* 22 16,1
Norolojik hastaliklar 21 15,3
Gastroenterolojik hastaliklar 19 13,8
Az gorme 6 4,4
Serebral palsi 5 3,6
Metabolik hastaliklar 5 3,6
isitme kaybi 4 2,9
Gelisimsel durum

Gelisimsel gecikme(en az bir alanda) 64 46,7
Bilissel gecikme 41 29,9
Alia dilde gecikme 40 29,1
Anlatim dilinde gecikme 61 445
ince hareket alaninda gecikme 28 20,4
Kaba hareket alaninda gecikme 26 18,9
iliski alaninda gecikme 42 30,6
Oyun alaninda gecikme 41 29,9
Ozbakim alaninda gecikme 46 45,5
Uyku sorunu 25 18,4
Davranis sorunu 15 10,9
Gelistirici bakim yetersizligi 12 8,7
Aile ile ilgili gelisimsel risk etmenleri

Anne egitimi <8 yil 43 31,3
Baba egitimi <8 yil 28 20,4
Anne depresyonu 25 18,2
Baba depresyonu 17 12,4
Aile ici gecimsizlik 13 9,5
Bosanma 9 9,9
Kardeslerle ilgili sorunlar 6 4,4
Aile geliri < asgari tcret 40 29,2
Maddi zorluk 37 27,0
Cevre ile ilgili gelisimsel risk etmenleri

Aile, akraba ve arkadaslardan destek alamama 28 20,4
issizlik 9 9,9

*0SB: Otizm Spektrum Bozuklugu
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Akut intoksikasyon Tipi ve Protein Kisith Diyet Alan
Nadir Metabolik Hastaliklari Olan Cocuklarin Gelisimsel
Durumlarinin Degerlendirilmesi

Tugce Giizelkas', Ezgi Ozalp Akin', Kezban Karabag!, Zehra Vatansever?,
Rukiye Tas?, ilknur Siiriicii Kara2, Bahar Bingdler Pekcicit,
Fatma Tuba Eminoglu2

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Gelisimsel Pediatri Bilim Dali, Ankara

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

0z

Giris: Akutintoksikasyontipi nadir metabolik hastaliklariolan cocuklarda
farkh gelisim alanlarinda gelisimsel zorluklar goriilebilmektedir. Bu
arastirmanin amaci tlkemizde akut ataklar ile seyreden ve protein
kisith diyet alan nadir metabolik hastaliklari olan ¢ocuklarin bittnctl
yaklasimla gelisim durumlarini belirlemektir.

Gere¢ ve Yontem: Kesitsel-gozlemsel desendeki arastirmaya
01.02.2023-01.08.2023 tarihleri arasinda Ankara Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Saghg ve Hastaliklari Anabilim Dali (AUC) Cocuk
Metabolizma Bilim Dalr’'nda izlenen, akut intoksikasyon tipi metabolik
hastaligi olan ve bu nedenle protein kisith diyet almakta olan 6 ay-18
yas araligindaki cocuklar ve aileleri secilmistir. Bu cocuklardan aileleri
arastirma i¢in onam verenler AUC Gelisimsel Pediatri Bilim Dal’nda
arastirma kapsaminda degerlendirilmistir. Gelisimsel degerlendirme
aile merkezli, giiclilik temelli ve islevsellik, Yetiyitimi ve Saghgin
Uluslararasi Siniflandirmasi (ICF) temelli ilkelerle, anamnez, fizik
muayene, oyun ve cocuk-aile iliskisi gozlemi yaninda cocugun yas
ve gereksinimine gore Genisletilmis Gelisimi izleme ve Destekleme
Rehberi (G-GIDR), Gelisimi izleme ve Destekleme Rehberi (GIDR), Bayley
Bebekler icin Gelisimi Degerlendirme Olcegi-Ill (BSID-II), Vineland
Uyum Davranis Olcegi-1l (VABS-11) araclari kullanilarak yapiimistir.,

Bulgular: Orneklemi %67,7'si erkek 31 cocuk olusturmustur (Ortalama
yas 83,6151,6 ay). Yirmi bes (%80,6) cocuk organik asidemi (OA), 6si
(%19,4) iire siklus defekti (USD) tanisi ile izlenmekteydi. Yapilan ayrintili
degerlendirmede 26 (%83,9) cocugun en az hir gelisim alaninda
gecikme, gecikmesi olanlarin19’unda ise (%61,3) en az bir gelisim
alaninda belirgin gecikme saptandi. Yirmi dort cocukta (%77,4) bilissel,
23 ¢ocukta (%74,2) ifade edici dil, 20 cocukta (%64,5) alici dil, 21 (%67,7)
cocukta ince hareket, 20 cocukta (%64,5) kaba hareket alaninda gecikme
saptanmis olup; 12 cocukta (%38,7) davranis sorunu da bulunmaktaydi.
Bir cocukta (%3,2) otizm spektrum bozuklugu eslik etmekteydi.

Sonugc: Arastirmamiz akut intoksikasyon tipi nadir metabolik hastalig
olan ve protein kisitl diyet kullanan c¢ocuklarda yiiksek oranda
gelisimsel gecikme oldugunu gostermekte olup bu cocuklarin
gelisiminin butunctl olarak anlasiimasi ve desteklenmesi icin en
erken donemden baslayarak, belirgin gelisimsel gecikme ya da ataklar
beklenmeden cocukluk ¢agi boyunca gelisimsel pediatri izlemi 6nem
tasimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Gelisim, Gelisimsel Gecikme, Nadir
Metabolik Hastalik, Organik Asidemi, Protein Kisitli Diyet

Giris

Nadir metabolik hastaliklardan olan akut intoksikasyonla giden ve
protein kisith diyetle tedavi edilen hastaliklar, cocuklarin gelisiminin
izlenmesi yasam boyu akut atak gecirme riski (1), bu ataklarla gelisimsel
gecikme ve ani engellilik riski bulunmasi (2) ve hastaligin ve ozel diyetle
beslenmenin cocuk ve aile i¢in olusturdugu zorluklar (3) nedeniyle
onemlidir. Ulkemizde akut intoksikasyonla giden ve protein kisith
diyetle tedavi edilen cocuklarin bitiincil gelisimsel degerlendirme
sonuglart bilinmemektedir.

Cogu akut intoksikasyonla giden nadir metabolik hastalikta semptomlar
akut ya da kronik ortaya cikabilir, coklu organ ve sistem tutulumlariyla
gidebilir (4). Diyet, tedavi uyumsuzlugu, stres ya da araya giren
enfeksiyonlar ile ataklar tetiklenebilir ve ataklarla dil, bilissel ve
hareket alanlarinda gelisimsel zorluklar ve engeller ortaya cikabilir (5).
Tedavide ana amaglar merkezi sinir sisteminin korunmasi, biyokimyasal
parametrelerin duzeltilmesi, diyetle gerekli miktarda protein, enerji,
vitamin, mineral ve eser elementlerin saglanarak en iyi biylimenin
yaninda ¢ocugun en iyi gelisimsel potansiyeline ulasmasidir (6).

Bu arastirmanin amaci llkemizde akut ataklar ile seyreden protein
kisitl diyet alan nadir metabolik hastaliklari olan ¢ocuklarin gelisim
durumlarini belirlemektir.

Gere¢ ve Yontem

Kesitsel-gozlemsel desende 01.02.2023-01.08.2023 tarihleri arasinda
Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastahklar
Anabilim Dali (AUC) Cocuk Metabolizma Bilim Dal’nda izlenen, akut
intoksikasyon tipi metabolik hastaligi olan ve protein kisitl diyet
almakta olan 6 ay-18 yas araligindaki cocuklar ve aileleri secilmis, yazih
bilgilendirilmis onam verenler AUC Gelisimsel Pediatri Bilim Dali'nda
arastirma kapsaminda degerlendirilmistir.

Gelisimsel degerlendirme aile merkezli, gticltiliik temelli ve Diinya Saghk
Orgiitti Islevsellik, Yetiyitimi ve Saghgin Uluslararasi Siniflandirmasi
(ICF) Cercevesi temelli ilkelerle, anamnez, fizik muayene, oyun ve
cocuk-aile iliskisi gozlemi yaninda cocugun yas ve gereksinimine gore
Genisletilmis Gelisimi izleme ve Destekleme Rehberi (G-GIDR), Gelisimi
izleme ve Destekleme Rehberi (GIDR), Bayley Bebekler iin Gelisimi
Degerlendirme Olcegi-ll (BSID-11), Vineland Uyum Davranis Olgegi-
Il (VABS-1I) araglari kullanilarak yapilmis, yaklasik 2 saat stirmastiir.
Cocugun saglik durumuna iliskin bilgiler tibbi kayitlardan edinilmistir.
Bu arastirma kapsaminda 42 ayin altindaki cocuklarin bilissel, alici dil,
ifade edici dil, ince ve kaba hareket alanlarinda BSID-III (7); 42 ayin
uzerindeki cocuklar iginse VABS-II (8) kullaniimistir. Her bir alanda
birlesik puan 70-85 arasinda ise o alanda “gelisimsel gecikme”; <70 ise
“belirgin gelisimsel gecikme” olarak yorumlanmistir. Arastirma icin etik
kurul onayr alinmistir,

istatistiksel analizler, IBM SPSS 26.0 (SPSS Inc., Armonk, NY: IBM Corp.,
USA) paket programi ile tanimlayic istatistikler kullanilarak ayrica
iki grup arasindaki farklar icin ki-kare testi kullanilarak yapilmistir.
istatistiksel anlamlilik icin p degeri <0,05 kabul edilmistir.
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Bulgular

Orneklemi 31 ¢ocuk olusturmakta olup cogu erkekti (n=21, %67,7),
ortalama yas 83,651,6 aydi. Yirmi bes cocuk (%80,6) organik asidemi
(OA), 6 cocuk (%19,4) iire siklus defekti (USD) tanisi ile izlenmekteydi.
Organik asidemi tanili cocuklarin %60’ (n=15), USD olanlarin tamami
erkekti. On yedi aile (%54,8) G-GiIDR'de maddi zorluk yasadigini
bildirmekteydi. Orneklemdeki cocuklar ortalama 6,3+4,4 kez gelisimsel
pediatri bilim dalinda, 38,7+29,7 kez cocuk metabolizma bilim dalinda
izlenmistir. Metabolizma boltiminde izlem sayisi OA tanili cocuklarda
35,2+27,7 iken, USD olan ¢ocuklarda 53,3£35,6 idi. Toplam atak sayisi
ortanca degerleri OA olan ¢cocuklarda 3 (IQR:1,5-5), USD olan cocuklarda
2,5 (IQR:1-3) olup, son hir yilda atak sayisi OA olan cocuklarda 0 (IQR:
0-1), USD olan ¢ocuklarda ise 1 (IQR: 0-1,25) idi.

Yapilan ayrintili gelisimsel degerlendirmede 26 cocugun (%83,9) en az
bir gelisim alaninda “gecikme”, 19 cocukta (%61,3) en az bir gelisim
alaninda “belirgin gecikme” saptandi. Cocuklarin ayrintili gelisimsel
degerlendirme sonuclari Tablo 1'de verilmistir. Ek olarak 9 cocukta
(%29,0) epilepsi, 4 cocukta (%12,9) gorme kaybi ve 1 cocukta (%3,2)
otizm spektrum bozuklugu eslik etmekteydi. isitme sorunu olan ¢ocuk
yoktu. Yapilan degerlendirmede 5 cocukta (%16,1) ofke nobeti, 9
cocukta (%29,0) yeme sorunu olmak tzere toplam 12 ¢ocukta (%38,7)
davranis sorunu saptandi. Tanisi OA olan cocuklarin belirgin gelisimsel
gecikme orani (%68), USD olan c¢ocuklardan (%33,3) daha yiiksek olup
aradaki fark anlamli saptanmamistir (OR=4,25, %95GA=0,64-28,25,
p=0,14).

Tartisma

Arastirmamizda Turkiye'de t¢lincti basamak bir cocuk metabolizma ve
gelisimsel pediatri kliniklerinde izlenen akut intoksikasyon tipi protein
kisith diyet alan nadir metabolik hastaliklari olan ¢ocuklarin her alanda
gelisim durumlari incelenmis ve ¢ogunlugunda alici dil, ifade edici dil,
bilissel, ince hareket, kaba hareket, iliski alanlarindan en az birinde,
siklikla birden fazla alanda gelisimsel gecikme saptanmistir.

Arastirmamizda akut intoksikasyon tipi nadir metabolik hastaligi olan
ve protein kisith diyet alan izlemdeki cocuklarin yaklasik %84’tinde en az
bir alanda gelisimsel gecikme, %671’inde ise belirgin gelisimsel gecikme
saptanmustir. Ulkemizden yapilan bir baska giincel arastirmada OA
tanili 22 ¢ocugun belirgin gecikme sikligi %74 (9); Hindistan’da ise OA
tanisi olan 15 ¢ocugun belirgin gelisimsel gecikme sikligi %73 (10) olarak
benzer sikliklarda bulunmustur. Bizim arastirmamizda “gelisimsel
gecikme” olarak adlandirdigimiz daha hafif diizeydeki zorluklarin
sikhgi ile ilgili Japonya’dan bir arastirmada 92 neonatal baslangich
116 ge¢ baslangich USD tanisi olan ¢ocuklarin neonatal baslangicli
olanlarin %90'inda ve gec¢ baslangich olanlarin %28'inde gelisimsel
gecikme oldugu saptanmistir (5). Bu veriler farkli kesim noktalarinda
farkh metabolik hastaliklari olan cocuklarda farkli oranlarda gelisimsel
gecikme saptandigini gostermektedir, ancak arastirmamiz bu cocuklarin
her bir gelisim alaninin degerlendirilmesi gerekliligine ve 6zel destek
gereksinimlerinin cesitliligine 1sik tutmaktadir.

Bu arastirmamizin verilerinin farki orneklemimizdeki cocuklarin
ortalama 6 kez gelisimsel pediatri izlemi olmasi nedeniyle gelisimi
halihazirda desteklenmekte ve gelisimsel gereksinimleri karsilanmakta
olmasi; ayrica gelisimsel destekten daha fazla yarar goren hafif diizeydeki
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gelisimsel gecikme durumuna da dikkat ¢ekmesidir. Merkezimizde
bilimsel verilere uygun olarak (11) cocuklarin desteklenmesi icin
belirgin gelisimsel gecikme yasamalari beklenmemektedir. Nadir
metabolik hastaligi olan ¢ocuklarin en iyi gelisimsel potansiyeline
ulasmasi icin ataklarin ve atak iliskili gelisimsel regresyonun mimkiin
oldugunda onlenmesi, uygun diyet ve tedavilerin yaninda gelisimin en
erken dénemden itibaren tim alanlarda izlenmesi ve desteklenmesi
gerekmektedir.

Bu arastirmanin temel kisithhg kesitsel desende oldugu icin
neden sonug iliskilerine olanak vermemesidir. Cocuklarin izlem
stiresinin, gecirdikleri metabolik atak sayisinin ve agirliginin, almis
olduklari gelisimsel destek ve cevresel etmenlerin gelisime etkisinin
gosterilebilmesi icin uzunlamasina izlem arastirmalari gerekmektedir.
Arastirmamizin giiclti yonu nadir bir hastalik grubunun her alanda
gelisimsel durumunu sunmamizdir.

Sonug

Arastirmamiz akut intoksikasyon tipi nadir metabolik hastaligi olan ve
protein kisitli diyet alan ¢ocuklarda yiiksek oranda gelisimsel gecikme
oldugunu gostermekte olup, bu cocuklarin en erken donemden
baslayarak, belirgin gelisimsel gecikme ya da ataklar beklenmeden,
gelisimlerinin bitiincil olarak anlasiimasi ve aile merkezli, ICF temelli,
gliclilik temelli yontemlerle desteklenmesi icin cocukluk ¢agi boyunca
gelisimsel pediatri izlemi onem tasimaktadir.
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Gelisimsel gecikme orani (n, %)

. o Belirgin OA tanili UsD tanili
Gelisim alanlari | Gelisimsel OA tamih ocuklarda | USD tanih gelisimsel cocuklarda cocuklarda
. _ gecikme cocuklarda . A . S .
gecikme (n=31) (n=25) ecikme (n=6) gecikme belirgin gecikme | belirgin gecikme
8 (n=31) (n=25) (n=6)
Bilissel 24 (77 ,4) 21 (84,0) 3(50,0) 17 (54,8) 15 (60,0) 2(333)
ifade edici dil 23 (74,2) 20 (80,0) 3(50,0) 15 (48,4) 13 (52,0) 2(333)
Alicr dil 20 (64,5) 16 (64,0) 4 (66,6) 9(29,0) 7 (28,0) 2(333)
ince hareket 21(67,7) 17 (68,0) 4 (66,6) 12 (38,7) 10 (40,0) 2(33,3)
Kaba hareket 20 (64,5) 17 (68,0) 3(50,0) 13 (41,9) 11 (44,0 2(333)
iliski 13 (41,9) 12 (48,0) 1(16,7) 7(22,6) 6 (24,0) 1(16,7)
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Kalitsal Metabolik Hastaliklarda Katarakt: 12 Yilhk Tek
Merkez Deneyimi

Merve Koc Yekediiz!, Fatma Tuba Eminoglu'.2

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Anabilim Dali, Ankara

2Ankara Universitesi, Nadir Hastaliklar Uygulama ve Arastirma Merkezi, Ankara

Giris: Katarakt, diinyadaki en sik gorme kaybina yol acan, genelde
eriskinde gortlen, cerrahi midahale ile tedavi edilebilen bir goz
hastaligidir. Cocukluk doneminde saptanan kataraktin genetik,
travmatik, enfektif ve metabolik bircok sebebi olabilir. Kalitsal
metabolik hastaliklar icerisinde en cok galaktozemi, serebrotendinoz
ksantamatozis, mitokondrial sitopatiler, lizintirik protein intoleransi,
Smith-Lemni Opitz sendromu, homosistiniiri katarakta yol acmaktadir.
On iki yilhk tek merkez deneyimi ile katarakt bulgusu olan kalitsal
metabolik hastaliklarin (KMH) arastiriimasi amaglanmistir.

Gerec ve Yontem: 2012-2023 yillari arasinda AUTF Cocuk Metabolizma
Bilim Dali’nda KMH tanisiyla izlenen 1458 hastanin dosyasi retrospektif
olarak taranmis ve katarakti olan hastalar klinik ozellikler agisindan
incelenmistir.

Bulgular: Kalitsal metabolik hastalik tanisiyla izlenen 1458 hastanin
37sinde (%2,5) katarakt saptandi. Hastalarin 19'u (%51,4) kiz, 18'i
(%48,6) erkekti. Hastalarin median yasi 10 yildi (min-max:0.5-45).
Hastalarin dogum haftasi ortalama 37,8+1,32 hafta, median dogum
tartist 3000 gramdi (min-max:1270-4080). Hastalarin 24’tinde (%64.9)
ebeveynleri arasinda akrabalk oykusu vardi.

Hastalarin 15'inde (%40,5) organomegali, 14’tinde (%37,8) mikrosefali,
14’tinde (%37,8) nobet oykisi, 10'unda (%27) hipoglisemi oykus,
9unda (%24,3) dismorfik yiiz bulgularn 4’tinde (%10,8) makrosefali,
4’linde (%10,8) tendonda ksantom bulgusu ve vyiriyis problemleri
vardi. Hastalarin 32’sinde (%86,5) norogelisimsel alanlarda gecikme ve
zorlayici etmenlere bagli 6zel gereksinim mevcuttu.

Hastalarin 8'i (%21,6) galaktozemi, 7'si (%18,9) mitokondrial hastalk,
51 (%13,5) serebrotendinoz ksantamatozis, 5'i (%13,5) peroksizomal/
lizozomal hastalik taniliydi. Katarakti olan hastalar icerisinde ayrica 1
(%2,7) Chanarin-Dorfman sendromu, 1 (%2,7) Lowe sendromu, 1 (%2,7)
homosistiniiri, 1 (%2,7) konjenital glikozilasyon (CDG)-1k tanili hastalar
vardi. Ozel egitim ve rehabilitasyona en cok ihtiyac duyan tani gruplar
mitokondrial hastaliklar (%100) ve galaktozemiydi (%75).
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Sonug

Erken yasta ortaya ¢ikan katarakt ve eslik eden birden cok sistem
tutulumlarinda kalitsal metabolik hastaliklarin mutlaka akla gelmesi
gerekir. Ayrica katarakta neden olabilecek KMH agisindan arastirilan ve
takip edilen hastalarin da diizenli sekilde goz muayenelerinin yapiimasi
onem arz etmektedir.

Anahtar Kelimeler: Katarakt, Kalitsal metabolik hastalik, Multisistem
tutulum
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Tablo 1: Katarakt bulgusu olan hastalarin tani alt gruplan
Hastaliklar (n=37) n (%)
Galaktozemi 8 (%21,6)
Mitokondrial hastaliklar 7 (%18,9)
Serebrotendinoz ksantamatozis 5%13,5)
Peroksizomal/lizozomal hastalik 5 (%13,5)
Chanarin-Dorfman sendromu 1 (%2,7)
Lowe sendromu 1(%2,7)
Homosistiniri 1(%2,7)
Konjenital glikozilasyon (CDG)-1k 1(%2,7)
Diger 8 (%21,6)
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Cocukluk Caginda Kalitsal Metabolik Hastaliklarda
Kardiyolojik Tutulumun Degerlendirilmesi

Sena Tiirk, Halil ibrahim Yakut, Cigdem Seher Kasapkara,
Ayse Esin Kibar Gl

Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Sagligi ve
Hastaliklar Klinigi, Ankara

0z

Amag: Kalitsal metabolik hastaliklarda (KMH) kardiyak tutulum
izlenebilmekte olup, prognozu belirleyen onemli etkenlerdendir.
Kardiyak tutulum kardiyomiyopati, ritim bozukluklari, valvilopatiler,
vaskulopatiler, perikardiyal efiizyon ve konjenital kalp hastaliklar
seklinde gorulebilmektedir. Calismamizda KMH’da genis hasta
grubunda, tek merkezli ve retrospektif olarak kardiyak tutulumlarin
degerlendirilmesi amaclandi.

Gereg ve Yontem: 1 Mayis 2021-1 Mayis 2023 tarihleri arasinda Ankara
Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Poliklinigi'nde
0-18 yas arasi KMH tanili kardiyak degerlendirmesi yapilmis olan 306
hasta retrospektif olarak incelenmistir.

Bulgular: Ug yiiz alti hastadan 107’sinde kardiyak tutulum izlendi.
Hastalarin tani gruplar degerlendirildiginde %27,7’'inde lizozomal
depo hastaligl (LDH), %16,3’iinde aminoasit metabolizma ve transport
bozuklugu, %14’tinde glikojen depo hastaligi, %11,1'inde vitamin yanitli
metabolizma hastaligl, %10,7’inde lipoprotein metabolizma bozuklugu
tespit edildi. Hastalarin %1,9’unda kardiyomiyopati saptandi. Hastalarin
%2,6'sinda miyokardiyal degisiklik, %1’inde aorta anomalisi gozlendi.
Eklenen kardiyak bulgularin ortalama cikis siiresi 36,6+29,6 aydi. 3
hastada pulmoner hipertansiyon, 2 hastada hafif perikardiyal eflizyon
ve 1 hastada uzun QT gorildi. Hastalarin %25,2’sinde kapak patolojileri
tespit edildi. Bunlardan %6,51 hemodinamik acidan anlamli kapak
yetmezligi olarak gorildi. Tani gruplar arasinda kardiyak tutulum
ve kalp kapak bozuklugu varligi acisindan anlamli bir fark vardi
(p<0,001) ve bu farki olusturan grup LDH grubuydu. Lizozomal depo
hastaligi olanlarin %61,4'tinde kardiyak tutulum, %56,6'sinda kalp
kapak bozukluklar goriildi. Yas gruplari arasinda kardiyak tutulum
varligi acisindan anlamli bir fark bulunamamisti. <2 yas grubunun
%17,7inde, 2-6 yas grubunun %10,4’inde, >6 yas grubunun %34,3’tinde
kalp kapak tutulumu vardi ve yas gruplari arasinda kalp kapak tutulum
varligi agisindan anlamli bir fark vardi (p<0,001).

Sonug: Calismamizda %34,9 oraninda (107/306) kardiyak tutulum olup
KMH'da kardiyak tutulum her yasta izlenebilmektedir. Calismamizda
LDH hasta grubunun buytk kismini olusturmakta olup kardiyak
etkilenmenin depo substratlarin progresif birikimi sonucunda olusumu
ile >6 yas grubunda kapak tutulumu daha sik izlenmistir. Kalitsal
metabolik hastalik tanisi almis olan hastalarin mutlaka kardiyolojik
degerlendirmesi yapilmis olmalidir. Hastalarin multidisipliner olarak
takip ve tedavilerinin yapilmasi prognozlari tizerinde olumlu sonuglar
saglayacaktir.

Anahtar Kelimeler: Kalitsal Metabolik Hastalk, Kardiyomiyopati,
Kapak Disfonsiyonu, Ritim Bozuklugu, Cocuk Kardiyoloji

Abstract

Objectives: Cardiac involvement can be observed in inherited
metabolic diseases, and it is one of the important factors determining
the prognosis. Cardiac involvement can be seen as cardiomyopathy,
rhythm disorders, valvulopathies, vasculopathies, pericardial effusion
and congenital heart diseases. In our study, it was aimed to evaluate
cardiac involvement in a large patient group in hereditary metabolic
diseases, in a single-center and retrospectively.

Materials and Methods: Between 15t of May 2021 and 1 of May 2023,
306 patients aged 0-18 years who underwent cardiac evaluation with
a diagnosis of hereditary metabolic disease in Ankara Bilkent City
Hospital Department of Pediatric Metabolism and Nutrition were
retrospectively analyzed.

Results: Cardiac involvement was observed in 107 of 306 patients.
When the diagnostic groups of the patients were evaluated, lysosomal
storage disease was found in 27.1%, amino acid metabolism and
transport disorder in 16.3%, glycogen storage disease in 14%, metabolic
diseases with vitamin response in 11.1%, and lipoprotein metabolism
disorder in 10.1%. Cardiomyopathy was detected in 1.9% of the
patients. Myocardial changes were observed in 2.6% of the patients,
and aortic anomaly was observed in 1% of the patients. The mean time
to emergence of the added cardiac findings was 36.6+29.6 months.
Pulmonary hypertension was seen in 3 patients, mild pericardial
effusion in 2 patients, and long QT in 1 patient. Valve pathologies
were detected in 25.2% of the patients. Of these, 6.5% were seen
as hemodynamically significant valve insufficiency. There was a
significant difference between the diagnostic groups in terms of cardiac
involvement and cardiac valve disorder (p<0.001), and the group that
made up this difference was the LSDs group. Cardiac involvement was
observed in 61.4% of patients with LSDs, and heart valve disorders
were observed in 56.6%. There was no significant difference between
age groups in terms of presence of cardiac involvement. There was
heart valve involvement in 17.1% of the <2 age group, 10.4% of the 2-6
age group, and 34.3% of the >6 age group, and there was a significant
difference between the age groups in terms of the presence of heart
valve involvement (p<0.001).

Conclusion: In our study, cardiac involvement was 34.9% (107/306) and
cardiac involvement in hereditary metabolic diseases can be observed
at any age. In our study, lysosomal storage diseases constitute the
majority of the patient group, and valve involvement was observed
more frequently in the >6 age group, with cardiac involvement as a
result of progressive accumulation of storage substrates. Patients who
have been diagnosed with a hereditary metabolic disease must have a
cardiological evaluation. Multidisciplinary follow-up and treatment of
patients will provide positive results on their prognosis.

Key Words: Inborn Errors of Metabolism, Cardiomyopathy, Valve
Dysfunction, Arrhythmia, Pediatric Cardiology

Giris

Kalitsal metabolik hastaliklar (KMH) kalitimsal olarak veya kendiliginden
bir mutasyon sonucu ortaya cikabilen, ilerleyici klinik seyir gosteren
akut dekompanzasyon riski bulunan multisistemik bozukluklardir
(1). Kahtsal metabolik hastaliklarda kardiyak tutulum KMH’larin
prognozunu belirleyen onemli etkenlerdendir. Kardiyak tutulum
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kardiyomiyopati (KMP), ritim bozukluklar (RB), kalp kapak bozukluklari
(KKB) vaskiilopatiler, perikardiyal efiizyon ve konjenital kardiyak
hastaliklar (KKH) seklinde goralebillir. Kaltsal metabolik hastaliklarda
KMP goriilme orani yaklasik %5 olup KMP nedenlerinin yaklasik
%30’'unu KMH’larin olusturdugu tahmin edilmektedir (2-4). Kalbin
yiksek metabolik aktiviteye sahip olmasindan kaynakli KMH’larda
kardiyak tutulum orani %15-60 arasinda bildirilmektedir (5-7). Sekil
1'de KMH’da kardiyovaskiiler tutulum fenotipleri gosterilmistir (8).

Calismamizda KMH'da genis hasta grubunda, tek merkezli ve
retrospektif olarak kardiyak tutulumlarin degerlendirilmesi amaglandi.

Gere¢ ve Yontem

1 Mayis 2021-1 Mayis 2023 tarihleri arasinda Ankara Bilkent Sehir
Hastanesi Cocuk Metabolizma Hastaliklari Poliklinigi'nde 0-18 vyas
arasi KMH tanili kardiyak degerlendirmesi yapilmis olan 306 hasta
retrospektif olarak incelenmistir. Telekardiyografi ve elektrokardiyografi
(EKG), iki boyutlu ve Doppler ekokardiyografi (EKO) verileri kaydedildi.
Bu calismada istatistik anlamlilik diizeyi p<0,05 olarak kabul edilmistir.

Bulgular

Calismaya toplam 306 hasta dahil edilmis olup hastalarin %53,3’ti erkek
ve yas ortalamasi 95,1£60,7 aydir. Ortalama basvuru yasi 63,8%58,7 ay,
tani yasi 40,9+49,4 ay ve izlem stiresi 31,3£13,4 aydir.

Tani gruplari, siklik sirasina gore Sekil 2’de gosterilmistir.

Sekil 3'te KMH gruplarina gore kardiyak tutulum tipleri matriks
sekilde gosterilmistir. Diger kategorisi icinde konjenital kalp hastalig,
miyokardiyal degisiklik, aort anomalisi, pulmoner hipertansiyon, Uzun
OT, perikardiyal eftizyon izlenmistir.

Sekil 4'te KMH patofizyoloji ve kardiyak tutulum yaslari arasindaki iliski
matrikste gosterilmistir.

Tablo 1’de hastalarin tani ve yas gruplarina gore kardiyak tutulumlan
karsilastirilmistir. Tani gruplari arasinda kardiyak tutulum varligi
acisindan anlamh bir fark vardir (p<0,001) ve bu farki olusturan grup
lizozomal depo hastaligi (LDH) grubudur. Lizozomal depo hastalig
olanlarin %61,4’tinde kardiyak tutulum gortlmasttr.

<2 yas grubunun %34,3’inde, 2-6 yas grubunun %28,1’inde, >6 yas
grubunun %38,9'unda kardiyak tutulum vardir ve yas gruplari arasinda
kardiyak tutulum varhgi acisindan anlamli bir fark bulunamamistir.

Tablo 2’de hastalarin tani ve yas gruplarina gore kapak tutulumlan
karstlastirllmistir. Tani gruplari arasinda kapak tutulum varhg
acisindan anlamli bir fark vardir (p<0,001) ve bu farki olusturan grup
LDH grubudur. Lizozomal depo hastaligi olanlarin %56,6'sinda kapak
tutulumu gortlmastar.

<2 yas grubunun %17,7inde 2-6 yas grubunun %10,4’iinde, >6 yas
grubunun %34,3’'tinde kalp kapak tutulumu vardir ve yas gruplan
arasinda kalp kapak tutulum varligi acisindan anlamli bir fark vardir
(p<0,001).
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Sonug

Calismamizda %34,9 oraninda (107/306) kardiyak tutulum olup
KMH'da kardiyak tutulum her yasta izlenebilmektedir. Tani gruplar
arasinda kardiyak tutulum varhigi acisindan anlamh bir fark vard
(p<0,001) ve bu farki olusturan grup LDH grubuydu. Lizozomal
depo hastaligi olanlarin %61,4’inde kardiyak tutulum gorildi. Tani
gruplar arasinda <2 yas grubunun %34,3’linde, 2-6 yas grubunun
%28,1inde, >6 yas grubunun %38,9'unda kardiyak tutulum vardi ve
yas gruplan arasinda kardiyak tutulum varhgr acisindan anlaml bir
fark bulunamamisti. Tani gruplari arasinda kapak tutulum varligi
acisindan anlamli bir fark vardir (p<0,001) ve bu farki olusturan grup
LDH grubuydu. Lizozomal depo hastaligi olanlarin %56,6'sinda kapak
tutulumu gorildiu. <2 yas grubunun %17,7inde 2-6 yas grubunun
%10,4’inde, >6 yas grubunun %34,3’inde kalp kapak tutulumu
vardl ve yas gruplari arasinda kalp kapak tutulum varligi agisindan
anlamli bir fark vardi (p<0,001). Kardiyak tutulumun KMH’da prognoz,
morbidite ve mortalite tizerine ciddi etkileri olmasi nedeniyle hastalarin
kardiyovaskiiler degerlendirmelerinin yapilmasi gereklidir. Hastalarin
kardiyolojik degerlendirmelerinin yillik olarak ihtiya¢ olmasi halinde
daha sik olacak sekilde EKG ve EKO degerlendirme ile yapilmasi
gereklidir. Kardiyak ritim bozukluklari acgisindan risk tasiyan KMH
gruplarinda 24 saatlik holter izleminin mutlaka yapilmis olmasi
gereklidir. Calismamiz sonucunda elde edilen bulgular literatirle genel
olarak uyumlu bulunmustur. Sonu¢ olarak Cocuk Metabolizma ve
Cocuk Kardiyoloji Kliniklerinin multidisipliner olarak birlikte hastalarin
takip ve tedavilerini yapmasi hastalarin prognozlar tizerinde olumlu
sonuglar saglayacaktir.
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Tablo 1: Hastalarin tani ve yas gruplarina gore kardiyak tutulumlarinin karsilastiriimasi
Kardiyak Tutulum Kardiyak Tutulum degeri
Yok Var p-degert
Tani Gruplarn
Lizozomal Depo Hastaliklari* 32 (38,6) 51 (61,4)
Glikojen Depo Hastaliklar 31(73,8) 11(26,2)
Vitamin Yanith Metabolizma Hastaliklari 23 (69,7) 10 (30,3)
AA. Metabolizma ve Transport Bozukluklari 40 (81,6) 9(18,4)
Lipoprotein Metabolizma Bozukluklari 22 (71,0) 9(29,0)
Organik Asidemiler 14 (70,0) 6(30,0) <0,001"
Yag Asidi Oksidasyon Defektleri 10 (76,9) 3(23,1)
Konjenital Glikolizasyon Defekti 5(71,4) 2 (28,6)
Mitokondriyal Hastaliklar 6 (75,0) 2 (25,0)
Galaktoz Metabolizma Bozukluklari 4 (66,7) 2(33.3)
Fruktoz Metabolizma Bozukluklari 8(100,0) 0
Ure Siklus Defektleri 3(100,0) 0
Yas, yil
<2 yas 23 (65,7) 12 (34,3) 0207
2-6yas 69 (71,9) 27 (28,1) ’
>6 yas 107 (61,1) 68 (38,9)
*: Satir ylizdesi
': Pearson ki-kare test
*Farki olusturan grup lizozomal depo hastaliklari grubudur
AA. Metabolizma ve Transport Bozukluklari: Aminoasit Metabolizma ve Transport Bozukluklari
Tablo 2: Hastalarin tani ve yas gruplarina gore kapak tutulumlarinin karsilastiriimasi
535“ Tutulumu Kapak Tutulum Var p
Tani Gruplan
Lizozomal Depo Hastaliklar® 36 (43,4) 47 (56,6)
Glikojen Depo Hastaliklar 34 (81,0) 8(19,0)
Lipoprotein Metabolizma Bozukluklari 23 (74,2) 8(25,9)
Vitamin Yanith Metabolizma Hastaliklari 29 (87,9) 4(12,1)
AA. Metabolizma ve Transport Bozukluklari 46 (93,9) 3(6,1)
Organik Asidemiler 18 (90,0) 2(10,0) <0.001"
Mitokondriyal Hastaliklar 6 (75,0 2 (25,0) ’
Yag Asidi Oksidasyon Defektleri 12(92,3) 1(7,7)
Galaktoz Metabolizma Bozukluklari 5(83,3) 1(16,7)
Fruktoz Metabolizma Bozukluklari 8(100,0) 0
Konjenital Glikolizasyon Defekti 7(100,0) 0
Ure Siklus Defektleri 3(100,0) 0
Yas, yil
<2vyas 29 (82,9) 6(17,1)
2-6 yas 86 (89,6) 10 (10,4) <0,001"
>6 yag** 115 (65,7) 60 (34,3)

*:Satir Yuzdesi
': Pearson Ki-kare Test

** Farki olusturan grup >6 yas grubudur.

*Farki olusturan grup Lizozomal Depo Hastaliklari Grubudur.

AA. Metabolizma ve Transport Bozukluklari: Aminoasit Metabolizma ve Transport Bozukluklari
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Normal DKMP HKMP LVNC Aritmi Valviilopati Vaskiilopati
Propiyonik asidemi Fabry hastalig Barth sendromu Propiyonik asidemi Gaucher hastahi tip 3¢ Morquio sendromu
tip A
Malonik asidiiri Pompe hastalign DNAJCI19 eksikligi Danon hastahg Mukolipidozis tip I Familyal
hiperkolesterolemi
FSS eksikligi PMM2-CDG MIPEP eksikligi CPT2 eksikligi Hurler hastalig ENPP1 eksikligi
Juvenil hemakromatozis | HSD10 hastahgt COQY eksikligi 'NCL2 hastalig Maroteaux-Lamy CD73 eksikligi
hastaligi
HOILI eksikligi NDUFAF1 eksikligi SDHD eksikligi PRKAG?2 eksikligi Sly sendormu ABCC6 eksikligi
D2HGA tip 2 UQCREFSL eksikligi SDHA eksikligi NDUFB11 eksikligi Alkaptonuri Etilmalonik
enscfalopati
Dolk-cdg Elac2 eksikligi Cble hastaligi Tango?2 eksikligi Xylt2-cdg Menkes hastaligt
Pgml-cdg Coa5 eksikligi Mt-nd1 eksikligi Hepatik porfiri B3gat3-cdg Sistatiyonin beta-
sentaz eksikligi
ANT1 eksikligi MRPL4/33, MRPS 14/22 COAS® eksikligi Mitokondriyal FIH1-superaktivitesi Arteriyal tortuozite
cksikligi inorganik pirofosfataz (Singleton-Merten sendromu
eksikligi sendromu)
Sekil 1: Kalitsal Metabolik Hastaliklarda Kardiyovaskiiler Tutulum Fenotipleri
HKMP: Hipertrofik Kardiyomiyopati; DKMP: Dilate Kardiyomiyopati; LVNC: Sol Ventrikiil Non-Compaction Kardiyomiyopati
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Sekil 2: Tani Gruplar
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)
——— 2 1 6 @y 4 5 2 1 )
Glkojen - 8 1 4
"
Lipoprotein MD- 8 0 0
| 0 0 i
— 0 0 1 263es- 19 7 1 0
Aminoasit MTD- 4 0 3 120
cne- 0 1 1
Vitamin Yanil MD- 5 1 6 0 5
PPMD- 0 0 1 63 8 6 7
YAOD- 1 2 2
os0- 0 0 0
ezl 1 0 1 Sekil 4: Kalitsal Metabolik Hastalik Patofizyoloji ve Kardiyak Tutulum
g & ! * Yaslari

Sekil 3: Kaltsal Metabolik Hastalik Gruplarina Gore Kardiyak Tutulum

Tipleri

DH: Depo Hastaligi; MD: Metabolizma Defekti; TD: Transport Defekti; CDG:

Konjenital Glikolizasyon Defekti;

PPNMD: Piirin,

Pirimidin Ve Niukleotid

Metabolizma Defektleri; YAOD: Yag Asidi Oksidasyon Defektleri; Mitokondriyal H:
Mitokondriyal Hastalik; USD: Ure Siklus Defektleri; KKB: Kalp Kapak Bozukluklari;
KMP: Kardiyomiyopati

Bozulmus Enerji U: Bozulmus Enerji Uretimi; Lipoprotein Mb: Lipoprotein

Metabolizma Bozuklugu
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Mitokondriyal DNA Deplesyon Sendromlari Paneli ve Klinik
Ekzom Dizileme Karsilastiriimasi
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0z

Giris: Mitokondriyal DNA deplesyon sendromlari (MDDS), otozomal
resesif kalitilan ve niikleer DNA'daki mutasyonlar sonucu ortaya
cikan, genetik ve klinik olarak heterojen bir grup hastaliktir. Bu grup
hastaliklarda genetik tani nemli bir yere sahiptir.

Gereg ve Yontem: Klinik olarak mitokondriyal hepatopati dustntlen
ve transaminaz yiiksekligi, koagiilopati ve akut karaciger yetmezligi ve
kolestaz laboratuvar bulgularindan en az biri bulunan 5 yas altinda
hastalar dahil edildi. Tum hastalarda MDDS paneli ve CES (klinik
ekzom dizileme) yapildi. Hastalarin demografik, klinik, laboratuvar ve
gortintiileme verileri ile genetik sonuglari birlikte degerlendirildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 44 hastanin 22’si (%50) erkekti. Ortanca
yas 98 (48,5-263,8) glindu. Hastalarin 37'inde (%70,5) ikterik gortintim,
37'inde (%70,5) hepatomegali, 12'sinde (%27,3) splenomegali, 11’'inde
(%25) hipotonisite; %75’inde INR vyiiksekligi, %77,3'iinde kolestaz,
%75'inde alfa-fetoprotein yiiksekligi ve %63,6'sinda laktat yiiksekligi
saptandi. MDDS gen paneli ile 9 (%20,5), CES analizi ile 21 hastaya
molekiiler genetik tani konuldu. MDDS tanisi alan hastalarin hepsinde
anne-baba akrabalik oykusti mevcutken, MDDS saptanmayanlarda
anne-baba akrabalik orani %54,3'tli (p=0,016). Ailede benzer klinik
bulgu MDDS saptanan hastalarin %55,6'sinda mevcuttu (p=0,018).
MDDS tanisi alan hastalarin timiinde laktat duizeyi yliksek bulunurken,
MDDS tanisi almayan hastalarin yalnizca %54,3’inde laktat dizeyi
yuksekti (p=0,016). Medyan laktat MDDS tanisi alan hastalarda
[4,2 (3,5-6,6) mmol/L], MDDS tanisi almayan hastalara gore daha
yuksekti (p=0,011). CES analizi ile tani konulan hastalarin 8'inde (%38,1)
ailede benzer klinik bulgu mevcutken, CES analizi ile tani konulamayan
hastalarda ailede benzer klinik bulgu sikhiginin %8,7 (n=2) oldugu
gorildu (p=0,031).

Sonug: Calismamizda, mitokondriyal hepatopati siiphesi olan hastalarin
beste biri MDDS tanisi almistir ve hastalarin yaklasik yarisinda genetik
analizle kalitsal bozukluklar teshis edilebilmistir. Calismamiz, bu grup
hastalarda MDDS disinda veya ek kalitsal metabolik hastaliklarin
belirlenmesi acisindan CES analizinin daha etkin oldugunu gostermistir.

Anahtar Kelimeler: Mitokondriyal, Hepatopati, Mitokondriyal DNA
Deplesyon Sendromu, CES
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Giris

Mitokondriyal hastaliklar her yas grubunda ortaya cikan ve karaciger
yetmezligi ile seyredebilen hastaliklardir. Mitokondriyal DNA deplesyon
sendromlari (MDDS), otozomal resesif kalitilan ve niikleer DNA'daki
mutasyonlar sonucu ortaya cikan mitokondriyal DNA bozukluklari
ile iliskili genetik ve klinik olarak heterojen bir grup hastaliktir.
Tanida genetik analiz 6nemli bir yere sahiptir. Calismamizda 5
yas alti mitokondriyal hepatopati dustiniilen cocuklarda MDDS
sikhginin belirlenmesi ve bu grup hastalarin MDDS paneli ve klinik
ekzom dizileme (CES) genetik analiz yontemleri ile degerlendirilmesi
amaclanmistir.

Gere¢ ve Yontem

Calismaya klinik olarak mitokondriyal hepatopati dustinilen ve
transaminaz yuksekligi, koagiilopati ve akut karaciger yetmezligi ve
kolestaz laboratuvar bulgularindan en az biri bulunan 5 yas altinda 44
hasta dahil edildi. Calismaya dahil edilen tiim hastalarda mitokondriyal
DNA deplesyon sendromlari (MDDS) paneli (DGUOK, FBXL4, MGMET,
MPV17, OPA1, POLG, RRM2B, SLC25A4, SUCLAZ2, SUCLGT, TFAM, TK2,
TWNK, TYMP) ve CES analizi yapildi. Hastalarin demografik, klinik,
laboratuvar ve gortintiileme verileri ile genetik sonuclari birlikte
degerlendirildi.

Bulgular

Calismaya 44 hasta dahil edildi. Hastalarin 22’si (%50) erkekti. Hastalarin
ortanca yasi 98 (48,5-263,8) giindii. Anne-baba akrabaligi siklig %63,6
idi. Hastalarin %22,7’sinde akrabalarda benzer klinik bulgu oykisu
mevcuttu. Hastalarin muayene ve klinik bulgulari incelendiginde,
37inde (%70,5) ikterik gorinim, 371inde (%70,5) hepatomegali,
12'sinde (%27,3) splenomegali, 11'inde (%25) hipotonisite saptandi.
Tum hastalarda transaminaz yiiksekligi mevcuttu ve %75inde INR
yuksekligi, %77,3'tinde kolestaz, %75'inde alfa-fetoprotein yiiksekligi
ve %63,6'sinda laktat yiiksekligi saptandi. MDDS gen paneli ile 9 (%20
,5) hastaya tani konuldu. Bes hastada DGUOK geninde, 2’'sinde TWNK
geninde, birer hastada da MPV17 ve POLG genlerinde bialelik varyantlar
tespit edildi. CES analizi ile 21 hastada molekdler genetik tani konuldu
(Tablo 1). Bu tanilarin 9'u MDDS paneli ile de tespit edilmis tanilardi.
Ayrica iki hastada GALT geninde, iki hastada ABCB71 geninde ve geri
kalan hastalarda F11, NPC1, SLC25A20, ATP8B1, LRP5, AGL, PC ve SRD5A3
genlerinde bialelik varyantlar saptandi ve hastalara klasik galaktozemi,
progresif ailesel intrahepatik kolestaz tip 2, faktor XI eksikligi, Niemann-
Pick tip C, karnitin-acilkarnitin translokaz eksikligi, ilerleyici ailesel
intrahepatik kolestaz tip 1, polikistik karaciger hastaligi 4, glikojen depo
hastahg tip lllb, piruvat karboksilaz eksikligi ve konjenital glikozilasyon
bozuklugu tip Iq tanilari konuldu. MDDS tanisi alan ve almayan
olgular karsilastinldiginda MDDS tanisi alan hastalarin hepsinde anne-
baba akrabahk oykusi mevcutken, MDDS saptanmayanlarda anne-
baba akrabalik orani %54,3'ti (p=0.016). Ailede benzer klinik bulgu
oykisii MDDS saptanan hastalarin %55,6'sinda mevcutken, MDDS
saptanmayan hastalarin yalnizca %14,3’tinde mevcuttu (p=0,018).
iki grup laboratuvar bulgular agisindan karsilastirldiginda MDDS
tanisi alan hastalarin timinde laktat diizeyi yuksek bulunurken,
MDDS tanisi almayan hastalarin yalnizca %54,3'tinde laktat diizeyi
yuksekti (p=0,016). Medyan serum laktat seviyesi MDDS tanisi alan
hastalarda [4,2 (3,5-6,6) mmol/L], MDDS tanisi almayan hastalara gore
[2,8 (1,8-4,6) mmol/L] daha yiiksekti (p=0,011).
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CES analizi ile tani alan ve almayan hastalar demografik, klinik ve
laboratuvar bulgular agisindan karsilastirildiginda CES analizi ile tani
alan hastalxarda anne-baba akrabaligi sikhgi (%76,2), CES analizi ile
tani almayan hastalara (%52,2) gore daha yiiksek bulundu ancak bu
fark istatistiksel olarak anlaml degildi (p=0,098). CES analizi ile tani
konulan hastalarin 8'inde (%38,1) ailede benzer klinik bulgu oykisi
mevcutken, CES analizi ile tani konulamayan hastalarda ailede benzer
klinik bulgu sikliginin %8,7 (n=2) oldugu gorildu (p=0,031).

Tartisma ve Sonug

Mitokondriyal hepatopatiler, ozellikle mitokondriyal DNA deplesyon
sendromlari infantlarda akut karaciger yetmezligi etiyolojisinde onemli
bir yere sahiptir. Calismamizda, mitokondriyal hepatopati stiphesi
olan hastalarin beste biri MDDS tanisi almistir. Literatiirde en sik
MPV17 geninde mutasyonlar bildirilen calismalar bulunmakla birlikte
calismamizda en sik DGUOK geninde mutasyon saptanmistir. MDDS
sikhiginin belirlenmesi icin cok merkezli kapsamli bolgesel calismalara
ihtiyac vardir. MDDS tanili hastalarda akraba evliligi ve ailede benzer
oyku sikhgr ve serum laktat duzeyleri literatiirle uyumlu sekilde
yuksek bulunmustur. MDDS gen paneli ile birlikte hastalara CES
analizinin de yapildigi calismamizda hastalarin yaklasik yarisinda
genetik analizle kalitsal bozukluklar teshis edilebilmistir. Klinik olarak
mitokondriyal hepatopati dustintlen hastalarda mitokondriyal DNA
deplesyon sendromlari basta olmak tizere genetik gecisli hastaliklar
akilda tutulmahdir. Caismamiz, karaciger tutulumu ve mitokondriyal
hepatopati stiphesi olan pediatrik hastalarda genetik analiz yapilarak
MDDS sikligini ortaya koyan ilk calismadir.
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Tablo 1: Mitokondriyal hepatopati siiphesi olan hastalarda MDDS gen paneli ve CES sonuglari
Gen Kalitim tipi Alel 1 Alel 2 Tani
Mitokondriyal DNA deplesyon
MPV17 OR .278A>C (p.Q93P) .278A>C (p.Q93P) sendromu & (hepatoserebral tip)
POLG OR 752C>T (p.T2511) 1760C>T (p.P5871) Mitokondriyal DNA deplesyon
sendromu 4b
TWNK OR €.1593-5_1593-3delGGTinsTGC (IVS3- €.1593-5_1593-3delGGTinsTGC | Mitokondriyal DNA deplesyon
5delCGTinsTGC) (IVS3-5delCGTinsTGC) sendromu 7 (hepatoserebral tip)
TWNK OR €.1593-5_1593-3delCGTinsTGC (IVS3- €.1593-5_1593-3delCGTinsTGC | Mitokondriyal DNA deplesyon
5_3delCGTinsTGC) (IVS3-5_3delCGTinsTGC) sendromu 7 (hepatoserebral tip)
Mitokondriyal DNA deplesyon
DGUOK OR . 137A>G (p.N465) . 137A>G (p.N465) sendromu 3 (hepatoserebral tip)
Mitokondriyal DNA deplesyon
DGUOK OR . 130G>A (p.E44K) . 130G>A (p.E44K) sendromu 3 (hepatoserebral tip)
Mitokondriyal DNA deplesyon
* *
DGUOK OR €.313C>T (p.R105%) €.313C>T (p.R105%) sendromu 3 (hepatoserebral tip)
Mitokondriyal DNA deplesyon
DGUOK OR C.137A>G (p.N465) .137A>G (p.N46S) sendromu 3 (hepatoserebral tip)
Mitokondriyal DNA deplesyon
DGUOK OR C.437G>A (p.5146N) C.437G>A (p.S146N) sendromu 3 (hepatoserebral tip)
Gen Kalitim tipi Alel 1 Alel 2 Tani
€.563A>G chr9-34648170 A>G €.563A>G chr9-34648170 A>G . .
GALT OR (p.GIn188Arg) (p.GIn188Arg) Klasik galaktozemi
€.563A>G chr9-34648170 A>G €.563A>G chr9-34648170 A>G . .
GALT OR (p.GIn188Arg) (p.GIn188Arg) Klasik galaktozemi
ABCB11 | OR €3457C>T (pArg1153Cys) €3457C>T (p.Arg1153Cys) Eg’%res'f ailesel intrahepatik kolestaz
ABCB11 OR €.3904G>T chr2-168923684 C>A €.3904G>T chr2-168923684 Progresif ailesel intrahepatik kolestaz
(p.Glu1302%) C>A (p.Glu1302%) tip 2
€.1718G>A chr4-186288454 G>A R
F11 oD (p.Gly573Glu) - Factor XI eksikligi
€.1055_1056insAACCCTGGCT €.1055_1056insAACCCTGGCT . D g
NPC1 OR (p.Cys352Ter) (p.Cys352Ter) Niemann-Pick tip C
SLC25A20 | OR C.826>T (p.Gly28Cys) .826>T (p.Gly28Cys) Es;rl‘('lti'g?'ag”kam'“” translokaz
ATP8BT | OR C11136>A (p.Trp371Ter) C11136>A (p.Trp371Ten) Elroo%res'f ailesel intrahepatik kolestaz
LRPS oD €.1316G>A chr11-68386616 G>A i Polikistik karaciger hastalig 4
(p.Arg439His) (Bobrek kisti olan veya olmayan)
AGL OR €.4260-12A>G €.4260-12A>G Glikojen depo hastaligi tip I11ib
€.2723C>T chr11-66850112 G>A €.2156C>A chr11-66851107 . . s
PC OR p.Thro08Met G>T pSer719* Piruvat karboksilaz eksikligi
SRD5A3 OR CA24C>T (p.Arg142Ter) CA24C>T (p.Arg142Ter) Eg'}’;”'ta' glikozilasyon bozuklugu,
*Daha once MDDS paneliyle tespit edilen DGUOK, TWNK, MPV17 ve POLG genlerindeki bi-alelik varyantlar CES analizinde de saptandi.
AFP: alfa fetoprotein, GGT: gama-glutamil transferaz, OD: otozomal dominant, OR: otozomal resesif, INR: international normalized ratio
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Amac: Kalitsal metabolik hastaliklar, cocuk sagligini tehdit eden
onemli bir hastalik grubunu olusturur. Calismamiz, cocuk saghg ve
hastaliklar asistanlarinin metabolik hastaliklar hakkinda farkindahgini
artirmalarinin = kritik roliine odaklanmaktadir. Bu hastaliklarin
inceliklerini anlamak, erken uyari isaretlerini tanimak, uygun bakim
saglamak ve etkilenen cocuklar icin daha iyi bir yasam kalitesi saglama
acisindan buyik onem tasir. Calismamiz, T.C.S.B. Ankara Etlik Sehir
Hastanesi Pediatri Asistanlari temel alinarak gerceklestirilmis olup,
pediatri asistanlarinin metabolik hastaliklar hakkindaki farkindahgini
degerlendirmeyi amaclar.

Gereg ve Yontem: Calisma, 6 aylik bir stirecte online anket yontemiyle
gerceklestirilmistir. Katiimailar, yas, cinsiyet, egitim durumu, pediatri
asistanliginda gecirdikleri stire, metabolik hastaliklari klinigi deneyimi
gibi demografik bilgileri saglamis ve metabolik hastaliklarla ilgili
algilari, yonetim ve gorusleri degerlendirilmistir. Asistanhk yillar ve
metabolik hastalik bilgisi arasinda puan bakimindan istatistiksel olarak
anlamli fark saptanmistir (p<0,001).

Bulgular: Calismaya 115 katihmar dahil olmus, ¢ogunlugunu kadinlar
olusturmustur. Katihmcilarin yas ortalamasi 28,48'dir. Katilimcilarin
cogu Ankara Etlik Sehir Hastanesi’nde pediatri asistanhgl yapmaktadir
ve cogunlugu ytiz yiize pediatri staji almistir. Ayrica, katilimcilarin biyik
bir kismi meslek hayatlarinin herhangi bir evresinde kalitsal metabolik
hastalik tanisi olan bir hastayi degerlendirmis veya tartismistir.

Tartisma: Metabolik hastaliklarin farkindaligi, erken tani ve tedavi igin
kritik bir 6neme sahiptir. Calismanin sonuglari, pediatri asistanlarinin
egitim programlarinin ve klinik deneyimlerinin metabolik hastaliklarin
taninmasi ve yonetimi konusundaki vyeterliliklerini artirmak icin
degerlendirilmesi  gerektigini gostermektedir. Ayrica, pediatri
asistanlarinin bu konuda daha fazla egitim almak istediklerini
belirtmeleri, egitim programlarinin gozden gecirilmesini tesvik
etmektedir.

Anahtar Kelimeler: Kalitsal Metabolik Hastaliklar, Pediatri Egitimi,
Yenidogan Taramasi

Abstract

Objectives: Hereditary metabolic diseases constitute an important
group of diseases that threaten children’s health. Our study focuses
on the critical role of increasing pediatric residents’ awareness of
metabolic diseases. Understanding the intricacies of these diseases is
crucial to recognizing early warning signs, providing appropriate care,
and ensuring a better quality of life for affected children. Our study,
T.C.S.B. It was conducted based on Ankara Etlik City Hospital Pediatric

Assistants and aims to evaluate the awareness of pediatric assistants
about metabolic diseases.

Materials and Methods: The study was conducted using the online
survey method over a 6-month period. Participants provided
demographic information such as age, gender, educational status, time
spent as a pediatric assistant, and metabolic diseases clinic experience,
and their perceptions, management, and opinions regarding metabolic
diseases were evaluated. A statistically significant difference was found
between the years of residency and metabolic disease knowledge in
terms of score (p<0.001).

Results: One hundred and fifteen participants were included in
the study, the majority of whom were women. The average age
of the participants is 28.48. Most of the participants are pediatric
assistants at Ankara Etlik City Hospital and the majority of them have
received a face-to-face pediatric internship. Additionally, the majority
of participants had evaluated or discussed a patient with a diagnosis
of inherited metabolic disease at some point in their professional lives.

Discussion: Awareness of metabolic diseases is of critical importance
for early diagnosis and treatment. The results of the study indicate
that the educational programs and clinical experiences of pediatric
residents should be evaluated to increase their competence in the
recognition and management of metabolic diseases. Additionally,
pediatric assistants’ stated that they want to receive more training on
this subject encourages the review of training programs.

Key Words: Inborn Errors Of Metabolism, Pediatric Training, Newborn
Screening

Giris

Cocuk saghgi, biyik oneme sahip bir konudur ve en genc neslin
refahi, diinya genelindeki toplumlarin ortak sorumlulugudur. Cocuklar
yalnizca gelecegin degil ayni zamanda toplumumuzun en savunmasiz
tyeleridir (1). Cocuk sagligini tehdit eden kritik hastalik gruplarindan
biri de kalitsal metabolik hastaliklardir (2). Kalitsal metabolik
hastaliklar (KMH) viicuttaki biyokimyasal stireglerin genetik degisiklikler
sonucu bozulmasi ile ortaya c¢ikan hastaliklar olarak tanimlanir (3).
Bu hastaliklarin ¢cogu nadir ya da asiri nadir olsa da tanimlanmis
1000'in uzerinde kalitsal metabolik hastalik olmasi nedeniyle toplam
insidanslari yiiksek olabilmektedir. Oziinde bir halk sagligi sorunu olan
kalitsal metabolik hastaliklar siklikla pediatrik yasta goriilmektedir (4).

Bu calisma, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari asistanlarinin, cocuklardaki
metabolik hastaliklarin farkindaligini ve anlayisini artirma konusundaki
kilit roltine odaklanmaktadir. Metabolik hastaliklar genis bir yelpazeyi
kapsar ve her yas grubunda gorilebilir (5-7). Bu kosullarin inceliklerini
anlamak, erken uyar isaretlerini tanimlamak, uygun bakim saglamak
ve etkilenen cocuklar icin daha iyi bir yasam kalitesi saglamada kritik
bir oneme sahiptir (8).

Calismalar sirasinda, gelecegin pediatri hekimlerine genellikle bir
hastayi degerlendirirken nadir goriilen bir taniyr degil, yaygin bir taniyi
goz onunde bulundurmalarn gerektigi o6gretilir. Sonuc olarak, cogu
hekim meslek yasamlarinin bir noktasinda nadir goriilen bir kalitsal
metabolik teshisi veya tedavisiyle karsi karsiya kalacak olsa da, bircogu
belirli bir metabolik bir hastayla asla karsilasamayacaklarini varsayar.
Bu nedenle pediatri hekimlerinin farkindalgr erken tani ve tedavi igin
onem arz etmektedir (9).
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Bu calisma, metabolik hastaliklarin ana hilesenlerine, cocuk saghgi
izerindeki etkilerine ve Cocuk Saghg ve Hastaliklari asistanlarinin
metabolik hastaliklarin ~ farkindahigini  artirmanin =~ 6nemine
odaklanmaktadir. Bu saglik profesyonellerini, metabolik hastaliklari
tanima, yonetme ve ebeveynleri ve bakicilari metabolik hastalklar
hakkinda egitme konusunda bilgi ve araglarla donatarak, cocuklarimizin
saghgini ve refahini iyilestirme yolunda 6nemli adimlar atabiliriz (10).

Bu ¢alismanin amaci iilkemizin en biytk pediatri kliniklerinden biri
olan T.C.S.B. Ankara Etlik Sehir Hastanesi Pediatri Asistanlarini temel
alarak genel pediatri asistan toplumunda kalitsal metabolik hastaliklar
hakkindaki farkindaligini degerlendirmektir.

Gerec¢ ve Yontem

Online anket ile 01.01.2023 tarihinden itibaren 6 aylik siirec icerisinde;
Ankara Etlik Sehir Hastanesi’'nde ve diger kliniklerde pediatri asistanlik
egitimine devam eden ve bir kalitsal metabolik hastaligi olmayan
kisilerin yas, cinsiyet, egitim durumu, pediatri asistanhginda gecirdigi
stire, metabolizma hastaliklari klinigini vyapip yapmadigi gibi
demografik verileri, katilimcilarin kalitsal metabolik hastaliklarla ilgilili
algilar, KMH yonetimi ve ilgili gortsleri degerlendirildi. Bu calisma
icin T.C.S.B. Ankara Etlik Sehir Hastanesi Girisimsel Olmayan Kinik
Arastirmalar Etik Kurulunun onayi alindi. Tim istatiksel analizler ‘SPSS
for Windows v22.0" programi kullanilarak yapildi. Kisilerin demografik
ozellikleri arasindaki iliskiler belirtilirken frekans gibi tanimlayici
istatistikler kullanildi. Nitel veriler arasindaki iliskiler icin ki-kare testi
kullanildi. p degerinin 0.05'in altinda olmasi istatistiksel anlamlilik
olarak kabul edildi.

Bulgular

Calismaya toplamda 117 kisi katildi. iki katihmanin pediatri uzmani
oldugunun anlasiimasi tzerine calismadan dislanildi. Toplam 115
katihman istatistik incelemelerine alindi. Katilimcilarin %69,6'sini (78
kisi) kadinlar ve %30,4’tint (34 kisi) erkeklerin olusturdugu gorildi.
Arastirmaya katilanlarin yas ortalamasi 28,48+243, ortancasi 28
(24-41)dir. Arastirmaya katilanlarin puan ortalamasi 225,55+24 45,
ortancasi 227 (150-270)'dir. Yine katihimcilarin %46,4’tintin Ankara Etlik
Sehir Hastanesi’nde pediatri asistanligi yaptigi gorildi. Katilimcilarin
%93,8’inin yliz ylize pediatri staji aldig saptandi. Tip egitimi icerisinde
cocuk metabolizma teorik dersi alma orani %76,8 idi. Katilimcilarin
%93,8'inin meslek hayatlarinin herhangi bir evresinde kalitsal metabolik
hastalik tanisi olan bir hastayr degerlendirme sansina sahip olduklari
gortldu. Katilimalarin %98,2’sinin sahada aktif ve bagimsiz cocuk
hekimligine baslamadan ©nce sik goriilen metabolik hastaliklarla
ilgili meslek ici egitim alma istegi oldugu saptanildi. Katilimcilarin
demografik bulgulari, egitim ile ilgili bilgi ve gorusleri Tablo 1 ve Tablo
2'de ozetlenmistir,

Katilimcr hekimlerin yenidogan tarama testlerinin ebeveyn kararina
birakilmasi hakkindaki dustincesi sorgulandi, %2,7 (3 kisi) “ebeveyn
kararina birakilmali” derken, %93,7’si (109 kisi) bu fikre karsi oldugunu
ifade etti. Yine ulusal yenidogan taramasinda taranan metabolik
hastaliklarin sayisinin yeterli olup olmadigi hakkindaki diistince
sorgulandiginda, %86,6 (97 kisi) “artirllmali” derken, %13,4’4 (15 kisi)
mevcut dizeyin yeterli oldugunu ifade etti. Katilimcalarin %91,1’i
(102 kisi) Metabolik hastaliklar icin evlilik once tarama yapilmasini
destekledi. Katihmci hekimlerin gorisleri Tablo 3'te 6zetlendi.
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Katilimc hekimlerin  kalitsal metabolik hastaliklar hakkindaki
bilgilerini degerlendirmek amaciyla coktan secmeli bir test uygulandi.
(Ek tablo 1). Bu testin toplam puani 300 puan olarak degerlendirildi.
Asistanligin 1. yilinda olanlarin puan ortancasi 216 (150-246), 2.
Yilinda olanlarin 226 (202-258), 3. yilinda olanlarin 232 (180-268),
4. yilinda olanlarin 246 (170-270)dir. Asistanlik yillar arasinda puan
bakimindan istatistiksel olarak anlaml fark saptanmistir (p<0,001).
Yapilan ikili karsilastirmada bu 1. yil ile 4. yil asistanlarinin puanlari
arasinda istatistiksel olarak anlamh fark bulunmustur (p<0,001).
Asistanligi esnasinda ¢ocuk metabolizma rotasyonu yapan asistanlarin
puan ortancasi 246 (200-270), yapmayanlarin puan ortancasi 226
(150-268)'dir. Cocuk metabolizma rotasyonu yapan ve yapmayan
asistanlar arasinda puan bakimindan istatistiksel olarak anlamh fark
bulunmustur (p=0,008).

Tartisma

Calismamizda tip egitimlerinin herhangi bir alaninda kalitsal metabolik
hastaliklari agisindan egitim alan katilimcilarin bilgi ve farkindahk
diizeyinin daha yiksek oldugu goriildi. Gercekten de tip egitiminde
metabolik hastaliklar ile ilgili temel bilgiler ve sik goriilen metabolik
hastaliklarin cekirdek egitim kapsamina alinmasi, kalitsal metabolik
hastaliklarin mezuniyet dncesi ve sonrasi ve stirekli egitim kapsamina
alinmasi, hekimlerin ve saglik calisanlarinin farkindaligini artirmak,
kalitsal metabolik hastaliklarin erken tani ve tedavisinin saglanmasinda
en onemli basamag arz edecektir. Ozellikle gelecegin pediatri uzmanlari
arasinda farkindahgr artirmak bu siirece katki saglayacaktir.

Calismamizin Tirkiye’de bu konuya ilgi ceken ilk calisma olmasi dikkat
cekmek istiyoruz. KMH basta olmak tzere diger nadir hastaliklar icin
de farkindahk calismalarinin yapilmasi tlke genelinde de farkindalig
artiracaktir. Calismamizda cinsiyet dagilimi, calismamizda kadin
asistanlarin sayisinin erkek asistanlara oranla daha yiiksek oldugunu
gostermektedir. Bu sonug, pediatri asistanlarinin ¢ogunlugunun kadin
oldugu bircok onceki ¢calisma ile uyumlu goriinmektedir (11). Cinsiyete
dayali bu fark, egitim programlarinin daha fazla kadin o6grenci
tarafindan tercih edildigi veya kadinlarin pediatriye daha fazla ilgi
gosterdigi bircok faktorle agiklanabilir.

Cocuk metabolizma bilim dalinin egitildigi tip fakultelerindeki varligi
goz ontine alindiginda, katilimcilarin %58,00i bu bilim dalinin egitildigi
bir fakiltede 6grenim gormiustir. Bu, pediatri asistanlarinin egitim
aldigl kurumlarin, metabolik hastaliklarla ilgili egitimi ve farkindahg
artirmada onemli bir rol oynayabilecegini gostermektedir (12).

Pediatri asistanlarinin ¢ocuk metabolizma teorik dersi alma durumu
incelendiginde, katilimcilarin %76,8'i bu dersi almistir. Bu, pediatri
asistanlarinin metabolik hastaliklarla ilgili teorik bilgiye sahip oldugunu
gostermektedir. Literatiirde, metabolik hastaliklarin taninmasi ve
yonetimi icin egitimin kritik 6neme sahip oldugu sikca vurgulanmistir
(13).

Ayrica, pediatri asistanlarinin yiiz yiize pediatri staji alma durumu
incelendiginde, %93,8'i bu deneyime sahiptir. Bu, asistanlarin
klinik deneyim kazanma firsatina sahip oldugunu ve bu deneyimin
metabolik hastaliklari tanimada ve yonetmede yardimci olabilecegini
gostermektedir (14).

Metabolik hastaliklarla ilgili olarak, katithmcilarin  ¢ogunlugu
meslek hayatlarinda kalitsal metabolik hastalik tanisi olan hastalari
degerlendirmis veya tartismistir. Bu, pediatri asistanlarinin bu
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hastaliklarin tanisina ve yonetimine daha fazla katihm gostermelerinin,
hastalara erken miidahale ve uygun bakim saglama acisindan olumlu
bir etki yaratabilecegini gostermektedir (15,16).

Sonug

Sonu¢ olarak, pediatri asistanlarinin metabolik hastaliklarla ilgili
farkindaligi ve egitimi, cocuklarin sagligi ve yasam Kkalitesi agisindan
kritik bir rol oynamaktadir. Bu bulgular, pediatri asistanlarinin egitim
programlarinin ve klinik deneyimlerinin, metabolik hastaliklarin
taninmasi ve yonetimi konusundaki vyeterliliklerini artirmak icin
degerlendirilmesi gerektigini gostermektedir.
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Ek Tablo 1

Kalitsal Metabolik Hastalik Bilgi Diizeyi Anketi
1. Ulkemizde kahtsal metabolik hastaliklarinin insidansi 1:4000-5000dir. **** 10 puan

Yalnizca bir sikki isaretleyin.
Evet

Hayir

Fikrim yok

2. Metabolik hastaliklar icin tanisal incelemelerde hangi biyolojik 6rnekler kullanilir 10 puan
Uygun olanlarin tiimiinii isaretleyin.

Kan (serum veya plazma )

idrar

Fibroblast

Gaita

Sac/ tirnak

3. Ulkemizde ulusal yenidogan taramasinda kan 6rnegi asagidaki seceneklerden hangisine alinir? 10 puan
Yalnizca bir sikki isaretleyin.

Heparinli kan tipt EDTA'li kan tiipt

Sodyum sitratli kan tipu

Guthrie kagidi

Jelli Serum ayirma tiipi

4. Kalitsal metabolik hastaliklarin en sik goriilen kalitim paterni asagidakilerden hangisidir? 10 puan
Yalnizca bir sikki isaretleyin.

Otozomal dominant Otozomal resesif X'e bagli dominant X'e bagli resesif

De-novo

Diger:

5. Metabolik hastaliklar yasamin hangi doneminde bulgu verir? 12 puan
Uygun olanlarnn tiimiinii isaretleyin.

Yenidogan

Okul 6ncesi cocugu

Okul ¢agi cocukluk donemi

Adblesans

Geng eriskinlik

Yaslilik
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6. Asagida verilen hangi belirti/bulgularla gelen hastalarda metabolik hastalik disintlebilir? 26 puan
Uygun olanlanin tiimiinii isaretleyin.
Buytime geriligi

Gelisme geriligi

Nobet

Hipoglisemi

Asidoz

Makrosefali

Ensefalopati/biling bulaniklig
Sepsis

Katarakt

Gorme kaybi

isitme kaybi

Kas gticsuizligl Kalp yetmezligi

7. Entoksikasyon tip metabolik hastaliklarda aclk, katabolizma, ates, enfeksiyon veya besin metabolik krizi baslatir 10 puan
Yalnizca bir sikki isaretleyin.

Dogru

Yanls

8. Enerji metabolizmasi bozukluklarinda enerjiyi cok kullanan organlar daha cok etkilenir ve bu organlarin tutulumu ile
klinik tablo ortaya ¢ikar (Hepatomegali, Myopati, kardiyomyopati, optik atrofi, ani 6ltim) 10 puan

Yalnizca bir sikki isaretleyin.
Dogru
Yanls

9. Kompleks molekul metabolizmasi / organel disfonksiyonu bozukluklarinda genellikle semptomlar kalici, ilerleyicidir. 10 puan
genellikle semptomlar kalici, ilerleyicidir.

Yalnizca bir sikki isaretleyin.

Dogru

Yanlis

10. Kompleks molekiil metabolizmasi / organel disfonksiyonu bozukluklari pek ok sistemi (iskelet, kalp, beyin, goz) etkileyebilir. 10 puan
Yalnizca bir sikki isaretleyin.

Dogru

Yanlis
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11. Kahtsal metabolizma hastaliklar akut ensefalopati tablosu ile prezente olabilir. 10 puan
Yalnizca bir sikki isaretleyin.

Dogru

Yanlis

12. Coklu sistem tutulumu olan hastalarda dismorfik bulgularin varligi kalitsal metabolizma hastaliklarinin varhgini dislar 10 puan
Yalnizca bir sikki isaretleyin.

Dogru

Yanls

13. Tim metabolik hastaliklar yalnizca akut dekompanzasyon tablosu ile aciga cikar 10 puan
Yalnizca bir sikki isaretleyin.

Dogru

Yanlis

14. Belirli gidalardan kaginma (protein icerigi/meyve-meyve sekeri) kalitsal metabolik hastalik isareti olabilir. 10 puan
Yalnizca bir sikki isaretleyin.

Dogru

Yanls

15. Hicbir kahtsal metabolik hastaligin tedavisi yoktur. 10 puan
Yalnizca bir sikki isaretleyin.

Dogru

Yanls

Fikrim yok

16. Kalitsal metabolik hastalik stiphesi olan hastalarda tani genetik olarak kesinlesene kadar tedavi girisimi yaptimamasi esastir 10 puan
Yalnizca bir sikki isaretleyin.

Dogru

Yanls

Fikrim yok

17. Turkiye’de Ulusal Yenidogan taramasi ile ilgili dogru olanlari isaretleyin 10 puan
Uygun olanlarn tiimiinii isaretleyin.

Tim metabolik hastaliklar taranir

Hayatin 15.gliniinde tarama baslar

Ulusal yenidogan taramasi lcretsizdir

Yenidogan taramasi sadece il merkezlerinde yapilir
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18. Asagida verilen hangi hastaliklar ulusal yenidogan tarama programi kapsaminda taranir? 10 puan
Uygun olanlanin tiimiinii isaretleyin.
Fenilketondiri

Biotinidaz eksikligi

Kistik fibrozis

Hipotiroidi

Yag asidi oksidasyon defektleri
Organik asidemiler

Kobalamin metabolizma bozukluklari
Konjenital glikozilasyon defektleri
Wilson Hastaligi

Konjenital Hemokromatozis

19. Metabolik hastaliklar yasam boyu siiren kronik hastaliklardir 10 puan
Yalnizca bir sikki isaretleyin.
Evet

Hayir

20. Tirkiye'de en sik goriilen kahtsal metabolik hastalik asagidakilerden hangisidir? 10 puan
Yalnizca bir sikki isaretleyin.

Fenilketontri

Propionik asidemi

Mukopolisakkaridoz Tip VIl

Pompe Hastalig

Arjininaz eksikligi

21. Turkiye'de kalitsal metabolik hastaliklar icin ulusal kayit sistemi mevcuttur. 10 puan
Yalnizca bir sikki isaretleyin.

Evet

Hayir

Fikrim yok

22. Ulkemizde 2018 TNSA verilerine gore akraba evliligi orani yiizde kagtir? 10 puan
Yalnizca bir sikki isaretleyin.

%7

%10

%16

%19

%23
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23. Ulkemizde her egitim merkezinde (Tip Fakiiltesi/Egitim Arastirma Hastanesi/Sehir Hastanesi/Enstiti)
Cocuk Metabolizma Hastaligi Klinigi Mevcuttur. 10 puan

Yalnizca bir sikki isaretleyin.
Dogru

Yanlis

Fikrim yok

24. Akraba evliligi, kahtsal metabolik hastaliklarin ortaya ¢cikma riskini artirir 10 puan
Yalnizca bir sikki isaretleyin.

Evet

Hayir

Fikrim yok

25. Kalitsal gecisli hastaliklar, bebekte biiyiime ve gelisme geriligine neden olabilir. 10 puan
Yalnizca bir sikki isaretleyin.

Dogru

Yanlis

Fikrim yok

26. Entoksikasyon tipi metabolik hastaliklarda erken tani ve tedavi, hastaligin ilerlemesini engeller. 10 puan
Yalnizca bir sikki isaretleyin.
Evet

Hayir

27. Ulkemizde ulusal yenidogan taramasi icin hangi merkezlerde kapiller kan numunesi alinabilir? 12 puan
Uygun olanlanin tiimiinii isaretleyin.

Aile sagligi merkezleri

Devlet Hastaneleri

Ozel Hastaneler

Egitim ve Arastirma Hastaneleri

Universite Hastaneleri

28. Ulkemizde yenidogan tarama programi devlet tarafindan sosyal giivencesi bakilmaksizin
tiim yenidoganlara Ucretsiz uygulanir. 10 puan

Evet
Hayir
Fikrim yok
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Tablo 1: Katihmailarin demografik bilgileri
Sayi %*
Cinsiyet (n=112)
Kadin 78 69,6
Erkek 34 30,4
Ankara Etlik Sehir Hastanesi’'nde ¢calisma durumu (n=112)
Evet 52 46,4
Hayir 60 53,6
Pediatri asistanhiginin kacinci yilinda oldugu (n=112)
1Yl 37 33,0
2.Vl 16 143
3.vil 20 17,9
4.yl 39 34,8
Medeni hali (n=112)
Evli 46 411
Diger 66 58,9
Ailede metabolik hastalik durumu (n=112)
Var 1 0,9
Yok 111 99,1
*Sttun Yuzdesi
Tablo 2: Katilimailarin egitim bilgileri
Sayi %*
Yiiz yiize pediatri staji alma durumu (n=112)
Evet 105 93,8
Hayir 7 6,2
Egitim alinan tip fakiiltesinde ¢ocuk metabolizma bilim dali bulunma durumu
Evet 65 58,0
Hayir 47 42,0
Tip egitiminde ¢ocuk metabolizma teorik dersi alma durumu (n=112)
Evet 68 76,8
Hayir 26 232
Asistanlik esnasinda cocuk metabolizma rotasyonu yapma durumu (n=112)
Evet 28 25,0
Hayir 84 75,0
Meslek hayatinda kalitsal metabolik hastalik tanisi olanhasta degerlendirme/tartisma durumu (n=112)
Evet 105 93,8
Hayir 7 6,2
Sahada aktif hekimlige baslamadan 6nce sik goriilen metabolik hastaliklarla ilgili meslek ici egitim alma isteme durumu (n=112)
Evet 110 98,2
Hayir 2 1,8
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Tablo 3: Katihmailarin kalitsal metabolik hastaliklar hakkindaki goriisleri

Ulusal yenidogan taramasindaki metabolik hastaliklar hakkindaki diisiince durumu (n=112)

Artinlmali 97 86,6

Yeterli 15 13,4
Metabolik hastaliklar icin evlilik 6nce tarama yapilmasi hakkindaki diisiince durumu (n=112)

Yapilmali 102 91,1

Yapilmamali/Fikrim Yok 10 8,9
Yenidogan tarama testlerinin ebeveyn kararina birakilmasi hakkindaki diisiincesi (n=112)

Ebeveyn Kararina Birakilmali 3 2,7

Ebeveyn Kararina Birakilmamali 109 93,7

*Sutun Yuzdesi

Tablo 4: Asistanlik yili ile kalitsal metabolik hastalik bilgi testi puantaji arasindaki iliski

N Puan ortanca (Min-Max) p
1Yl 37 216 (150-246)
. 2.vil 16 226 (202-258)
Asistanhk yih <0,001?
3.vil 20 232 (180-268)
4.yl 39 246 (170-270)
Asistanlik esnasinda ¢ocuk metabolizma rotasyonu yapma Evet 28 246 (200-270) 0.008"
durumu Hayir 84 226 (150-268) ’

2Kruskal-Wallis Testi, "Mann-Whitney U Testi

92




Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Mecmuasi 2023;76(Suppl 1):1-88

ANKARA PEDIATRI KONGRES| 9-11 KASIM 2023
SOZEL SUNUMLAR

[$5-035]

Kalitsal Ataksi Tanili Cocuklarin Klinik ve Demografik
Ozellikleri: Tek Merkez Deneyimi

Ziimriit Arslan Giilten?, Hatice Derin2, Umran Cetingelik3

1Saglik Bilimleri Universitesi, Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Metabolizma Hastaliklari Klinigi, istanbul

2Saglik Bilimleri Universitesi, Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Naroloji Hastaliklar Klinigi, istanbul

3saglik Bilimleri Universitesi, Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Tibbi Genetik Klinigi, Istanbul

0z

Giris: Ataksi, beynin hareket ve dengeyi koordine etmekten sorumlu
boluimleri olan serebellum ve serebellar agi etkileyen, istemli
hareketlerin diizgiin ve dengeli yapilamadigi bir hareket bozuklugudur
(1). Kahtsal metabolik hastaliklarda en sik goriilen hareket bozuklugu
ataksidir. Yurtime bozuklugu, dengesizlik, konusma, ince motor
becerilerinde bozulma, yutma ve okiilomotor kontrol bozukluklari
sik gorilen belirtilerdir (2). Genetik, inflamatuvar, dejeneratif,
vaskiiler, infeksiyoz, metabolik, endokrin veya neoplastik hastaliklar
hareketlerin koordinasyonundaki merkezi etkileyerek ataksiye neden
olabilir (3). Kalitsal serebellar ataksiler bireysel olarak nadir gortlen,
ilerleyici ve ndorolojik bozukluklardan olusan heterojen bir gruptur.
Hastaliga neden olan gen veya kromozom lokusuna ve genetik gecis
moduna gore siniflanirlar. Tanida aile 6ykisi, norolojik muayene ve
norogorintileme, bircok tipi icin ise genetik inceleme yardimadir.
Otozomal resesif, otozomal dominant, X'e bagl ve mitokondriyal
serebellar ataksiler bu grupta yer alir (4).

Otozomal resesif herediter ataksiler, daha erken donemde ortaya cikar.
Aile oykusu yaygin degildir. Erken baslangich ataksi, hastaligin daha
agresif ilerlemesine egimlidir. Friedreich ataksisi, ataksi telanjektazi,
vitamin E eksikligiyle birlikte giden ataksi bu gruptadir (5).

Otozomal dominant serebellar ataksiler herediter norodejeneratif
hastaliklar olup daha ¢ok spinoserebellar ataksiler olarak bilinir (6).
Frajil X tremor ataksi sendromu en sik goziiken X'e bagl ataksidir.
Mitokondriyal hastaliklar sonucu serebellar ataksi goriilebilir. Ataksinin
eslik ettigi mitokondriyal bozukluklar arasinda; Kearns Sayre sendromu,
MELAS sayilabilir (4).

Bu calismada ataksi nedeniyle basvuran kalitsal ataksi tanisi konulan
olgularin klinik, biyokimyasal, goriintileme bulgulari ve genetik
analizlerinin degerlendirilmesi ve kesin tani icin ozellikle genetik
analizin 6nemi vurgulanmak istenmistir.

Gere¢c ve Yontem: Son bir yil icinde kahtsal ataksi tanisi konulup
Cocuk Noroloji ve Cocuk Metabolizma polikliniginde izlenen olgularin
dosyalari geriye doniik olarak incelendi.

Bulgular: Dokuz hasta calismaya dahil edilmistir. Hastalarin 6’si (%66)
kiz, 3’0 (%34) erkek idi. Dokuz hastanin 8'inin (%88) anne-babasi
arasinda akraba evliligi mevcuttu. iki hasta Friedreich ataksisi (FA),
tic hasta COQ8A gen mutasyonu iliskili primer koenzim Q10 eksikligi,
bir hasta Noronal seroid-lipoftizinoz tip 2 (CLN2), iki hasta KIF1C ve
CYP2U1 gen mutasyonu ile herediter spastik parapleji, bir hasta AFG31.2
gen mutasyonuna bagli olarak spinoserebellar ataksi tanisi almistir.
Hastalarin giincel yas ortalamalari 7,6+4,4 yil (3-16 yil). Semptomlarin
baslama yasi ortalama 35,6£13,6 aydi (15-48 ay). Tum hastalardaki
ortak klinik bulgu ataksi idi. Ataksi ile birlikte gelisimsel gecikme,
dizartri, tremor diger semptomlardi. KIF1C mutasyonu olan hastamizin
fizik muayenesinde titiibasyon vardi. Hastalarin metabolik tetkiklerinde
belirgin bir patoloji yoktu. Bir hastanin tripeptidil peptidaz 1 enzim
aktivitesi 0 umol/L/h geldi. U¢ hasta da epilepsi ve EEG'lerinde
epileptiform anomali mevcuttu. Beyin MRG'de Koenzim Q10 eksikligi
olan hastalarda serebellar atrofi, NCL2 hastasinda serebral ve serebellar
atrofi gozlendi. Spinal MRG'lari normaldi. Elektromiyografi (EMG) de
2 Primer koenzim Q10 eksikligi ve 1 FA tanili olguda polindropati,
iki FA tanili hastalarin EKQ’larinda sol ventrikiil hipertrofisi saptand.
Ailesinde benzer sekilde ataksi olgulari olan 2 olgumuz vardi. FA tanis
alan bir hastamizin abisi de FA taniliydi. Diger olgumuzunda kuzeninde
KIF1C mutasyonu ile herediter spastik parapleji tanisi vardi. FA tanili
hastalara idebenon, Primer koenzim Q10 eksikligi tanisi olan hastalara
da koenzim Q10 tedavisi baslandi. Hastalara iliskin ayrintilar Tablo 1'de
ozetlenmistir.

Tartisma: Ataksi tanisi almis, akraba evliligi olan, ailede benzer
hastalik oykisu bulunan olgularda genetik temelli ataksi nedenleri
on planda dustntlmelidir. Kahtsal ataksili hastalarin kesin teshisinde
sistematik ve buttncil yaklasim onemlidir. Genetik tani yontemlerinin
gelismesi ve klinik de kullanimi yayginlasmasi ile kesin teshis icin
secilecek genetik testlerin belirlenmesi 6nemli olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Ataksi, Kalitsal Metabolik Hastalik, Akrabalik
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Tablo 1: Hastalara iliskin ayrintilar
Olgu Y§$ (.yll)/ Semptom baslama Semptom Beyin MRG EMG Genetik/Tani
Cinsiyet yasl (ay)
TPP1
1 4/E 36 Ataksi, epilepsi Zfrrgﬁbral- serebellar i Homozigot/
CLN2
5 C0Q8A
5/K 48 Ataksi Serebellar atrofi i Homozigot/
Primer Koenzim Q10 eks.
C0Q8A
3 Ataksi, epilepsi, Serebellar - . Homozigot/
16/K " gelisme geriligi atrofi Polindropati Primer Koenzim Q10 eks.
. . COQ8A
4 11/E 48 A(t::iliislyi geelillsem; Z(Errgﬁbellar Polinoropati Homozigot/
gentighepriep Primer Koenzim Q10 eks.
5 4JF 36 Ataksi Normal i Frataksin GAA tekrari/ FA
Ataksi, tremor, . . .
6 10/K 24 . . Normal Polindropati Frataksin GAA tekrari/ FA
Dizartri
Ataksi, tremor, KIF1C homozigot/
7 3/K 18 titiilbasyon Normal - Herediter spastik parapleji
. AFG3L2/
8 10/k 36 Ataksi Normal i Spinoserebellar ataksi
CYP2U1
9 5/K 48 Ataksi Normal - Homozigot/
Herediter spastik parapleji
Kisaltmalar: FA: Friedreich ataksisi
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Kemoterapiye Bagh Kardiyomiyopati; iki Olgu Sunumu

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

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

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

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

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

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

Anahtar Kelimeler: Kardiyomyopati, Kemoterapi, Malignite

[PS-002]

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

Abdurrahman Velit!, Serpil Kaya Celebi2, Seyma Kayali2

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

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

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

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

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

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

[PS-003]

Cocuklarda Rastlantisal Nadir Bir Varyasyon; Sol Atriyal
Divertikiil

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

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

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

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

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

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

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

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

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

Seyma Kayall, Serpil Kaya Celebi

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

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

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

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

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

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

[PS-005]

Sertralin Ventrikiiler Repolarizasyonu Uzatir Mi? insidental
Bir Olgu

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

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

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

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

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

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

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

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

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

Kardiyak Tamponad ile Basvuran idiyopatik Rekiirren
Perikardit Tanili Hasta

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

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

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

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

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

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

Anahtar Kelimeler: Pirtlan, Perikardit, Cocuk
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ikardival sivi

Sekil 2: Perikardiyal sivi ok isareti ile gosterilmekte

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

Bebeklerde Hemanjiom Tedavisinde Oral Propranololiin

Oncesi ve Tedavi Sonrasi 1 Saatlik Holter Monitorizasyonu

Gokee Yildiz!, Mustafa Argun2, Fatma Tirkan Mutlu3

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

Degerler*® Test istatistikleri

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

test istatistigi,": Wilcoxon test.

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

[PS-009]

infantta Popliteal Arterden Kateter Parcasinin Perkiitan
Yolla Cikarilmasi

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

[PS-010]

Ailevi Akdeniz Atesi Hastalarinda Uzamis Febril Miyalji
Sendromunun Ozellikleri ve Seyri

Emine Ozcelik, Zahide Ekici Tekin

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

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

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

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

104

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

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

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

[PS-011]

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

Melike Mehves Kaplan, Banu Celikel Acar

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

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

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

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

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

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

[PS-012]

Romatizmal Hastaliklar ve Enflamatuvar Bagirsak Hastaligi
Birlikteligi

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

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

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

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

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

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

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

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

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

[PS-013]

GOgiis Agrisi Olan 8 Yasinda Cocuk: Beklenmedik Bir
Etiyoloji

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

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

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

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

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

Olgu: Sekiz yasinda kiz hasta, 2 glin 6nce baslayan ve devam eden gogiis
agnisi sikayetiyle cocuk acil servise basvurdu. iki hafta once gegirilmis
tst solunum yolu enfeksiyonu oldugu ogrenildi. Gogis agrisinin eforla
iliskisiz, batici vasifta oldugu bildirildi. Aile oykusiinde anne ve baba
1. derece akraba idi. Vital bulgularinda tansiyon yuksekligi (150/100
mmHg) saptandi. Fizik muayenesinde; orofarenkste hiperemi ve
periorbital odem tespit edildi. Baslangi¢ laboratuvar incelemelerinde;
CRP 21,2 mg/L, Troponin | 1163 ng/L, BNP 232 ng/L ile yiiksek tespit
edildi. Tam idrar tetkikinde proteiniiri ve hematiri tespit edildi.
Miyokardit, perikardit, nefritik sendrom on tanilari ile hasta hospitalize
edildi. ileri incelemelerde; renal ultrasonu normal idi. EKG de normal
sints ritmi izlendi, ekokardiyografide sol bosluklarda genisleme ve
hafif mitral yetersizlik tespit edildi. ileri laboratuvar incelemelerinde
(3, 39 mg/dL (normal 90-180 mg/dL) ile dustk, ASO 400 IU/mL (normal
<150 1U/mL) ile yiksek tespit edildi. Serum kreatinin, albiimin, spot
idrar protein, kreatinin degerleri normal geldi. Mevcut bulgularla
hastada, asiri sivi yiklenmesine sekonder sol ventrikiiler gerilme ile
komplike olan APSGN oldugu dustintldi, uygun tedavi ile semptom ve
bulgulari geriledi.

105



ANKARA PEDIATRI KONGRESI 9-11 KASIM 2023
POSTER SUNUMLARI

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Mecmuasi 2024:77(Suppl 1):89-169

Sonug: Cocuklarda akut glomertilonefritin en sik nedeni APSGN’dir.
Hastaligin mekanizmasi, imminolojik hasara ikincil olarak,
kompleman aktivasyonu ve immin kompleks, nétrofil, makrofajlar
ve C3’Un birikmesiyle birlikte renal glomeriler proliferasyon ve
enflamasyondur. Bu durum hastada, hematiiri, proteiniri ve asiri
sivi yiklenmesine yol acar. Asiri sivi yiiklenmesine bagli kardiyak
disfonksiyon gorilebilmektedir. Bu nedenle hipertansiyona eslik
eden,kardiyak patoloji veya streptokok enfeksiyonu bulgusu varliginda
APSGN tanisi akla getirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Glomerulonefrit, Gogiis Agrisi, Troponin

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

eyma Erdem Torun', Giil Arga2

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

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

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

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

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

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

Yenidogan Doneminde Streptococcus pyogenes Osteomiyeliti
Olgusu

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

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

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

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

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

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

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

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

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

Anahtar Kelimeler: Ates, Osteomiyelit, Yenidogan

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

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

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

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

3Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Klinigi, Ankara

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

Anahtar Kelimeler:
Transaminaz Yiksekligi

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

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

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

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

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

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

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

Anahtar Kelimeler: Sintizit, Subdural Ampiyem, Orbital Selilit

[PS-019]

Asiri Doz Sertralin Kullanimi ile Olusan Serotonin Sendromu
Olgusu

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

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

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

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

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

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

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

Seda Serbetci!, Nezihe Koker!, Sultan Goncii?

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

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

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

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

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

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

Anahtar Kelimeler: Apandisit, Hiperenflamasyon, Sepsis

[PS-022]

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

[PS-023]

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

Bilge Akkaya, Cihan inan, Nilden Tuygun

Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Acil Klinigi, Ankara

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

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

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

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

Anahtar Kelimeler: Acil Servis, Adenozin, SVT

[PS-024]

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

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

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

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

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

4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Ankara

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

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

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

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

[PS-025]

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

Hasan Kopuklioglu?, Nezihe Koker?, Sultan Goncii?

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

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

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

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

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

Anahtar Kelimeler: Konjenital Kalp, Sok, Glenn Santi

[PS-026]

Cocuk Acil Servisine Basvuran Akrep Sokmasi ve Yilan
Isirmasi Olgularinin Degerlendirilmesi

Gamze Gokulu', Merve Havan?

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

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

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

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

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

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

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

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

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

Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Acil Klinigi, Ankara

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

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

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

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

Anahtar Kelimeler: Bocaviriis, Enfeksiyon, HBoV, Solunum Yolu Viral
Paneli



Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Mecmuasi 2024;77(Suppl 1):89-169

ANKARA PEDIATRI KONGRES| 9-11 KASIM 2023
POSTER SUNUMLARI

[PS-029]

Olgu Sunumu: Hipoglisemisi Olan Bir Yenidoganda Multiple
Hipofizer Hormon Eksikligi

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

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

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

3Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Ankara

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

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

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

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

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

[PS-030]

Konjenital Pulmoner Hava Yolu Malformasyonu Saptanan
Yenidogan Olgusu

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

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

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

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

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

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

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

[PS-031]

Neonatal Donemde invaziv Grup A Streptokok Enfeksiyonu
Olgu Sunumu

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

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

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

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

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

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

[PS-032]

Yenidogan Yogun Bakim Unitesinde iki Yillik
Deksmedetomidin Deneyimi

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

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

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

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

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

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

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

Anahtar Kelimeler: Yenidogan, Agri, Deksmedetomidin

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

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

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

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

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

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

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

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

Nadir Bir Yenidogan Kolestazi Nedeni: Konjenital
Portosistemik Sant

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

TAnkara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari, Ankara

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

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

4Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Radyoloji Klinigi, Ankara

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

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

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

Anahtar Kelimeler: Neonatal Kolestaz, Portosistemik Sant, Hepatik Ven

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

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

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

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Neonataloji Anabilim Dali, Ankara

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

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

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

Anahtar Kelimeler:
Uyusmazliklari

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

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

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

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

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

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

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

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

Anahtar Kelimeler: Direkt Hiperbilirubinemi, Kolelitiyazis, Yenidogan

116

[PS-037]

Prematiire Bebegi Olan Annelerin Maternal Baglanma
Diizeylerinin Degerlendirilmesi

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

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

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

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

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

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

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

Yenidogan Gec Sepsisinde Trombosit Parametrelerinin
Tanisal Degeri

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

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

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

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

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

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

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

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

[PS-039]
Yenidoganda Mekonyum ileusu

Giinay Salehova, Yegana Qasimova

Pediatri Enstitiitii, Yogun Bakim Anabilim Dali, Bakii

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

Anahtar Kelimeler: Metilen Mavisi, Sok, Yenidogan
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[PS-041]

Prematiirelerde Etkin Doz Palivizumab Uygulanmasi
Solunumsal Sonuclari iyilestirir Mi?

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

[PS-043]

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

arastirmaya katilmayr kabul eden 100 ebeveyne yiiz yiize anket
uygulanmistir.

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

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

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

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

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

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

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

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

3Hitit Universitesi Tip Fakiiltesi, Corum

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

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

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

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

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

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

Mehmet Ali Oktay!, Selin Akyiiz Oktay2

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

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

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

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

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

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

[PS-047]

Yenidogan Doneminde Hiperkalseminin Nadir Bir Nedeni:
Subkiitan Yag Nekrozu

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

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

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

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

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

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

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

Anahtar Kelimeler: Hiperkalsemi, Subkiitan Yag Nekrozu, Terapotik
Hipotermi

[PS-048]

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

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

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

3Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji Klinigi, Ankara

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

Anahtar Kelimeler: 18q Delesyonu, Diyabet, Otizm

[PS-050]

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

Baris Erdur, Ayesgtil Canli Kahraman

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

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

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

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

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

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

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

Sigelloz ve Status Epileptikus

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

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

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

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

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

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

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

[PS-052]
Ellis Van Crevald Sendromu

Beyza Duran, Tugce Ozbilgic Demirdz, Halil ibrahim Yakut

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

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

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

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

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

Sekil 2: Aksesuar Parmak

[PS-053]

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

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

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

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

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

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

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

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

[PS-054]

Fontan Operasyonu Sonrasi Nadir Bir Komplikasyon: Protein
Kaybettiren Enteropati

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

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

2Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji Klinigi, Ankara

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

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

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

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

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

immiin Yetmezlikle Birlikte Goriilen Hepatik Venookluziv
Hastalik: Olgu Sunumu

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

[PS-058]

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

Avca Pinar Nas Kazancioglu, Elif Benderlioglu, Orkun Tolunay

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

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

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

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

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

Tablo 1:

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

12,6 bin/mm?)

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

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

Ayca Pinar Nas Kazancioglu, Orkun Tolunay

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

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

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

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

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

[PS-060]

Axenfeld-Rieger Sendromlu Olguda Tespit Edilen Ebstein
Anomalisi

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

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

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

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

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

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

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

Anahtar Kelimeler: Axenfeld-Rieger Sendromu, Ebstein Anomalisi, On
Segment Okiiler Disgenezisi

131



ANKARA PEDIATRI KONGRESI 9-11 KASIM 2023
POSTER SUNUMLARI

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Mecmuasi 2024:77(Suppl 1):89-169

had | Y4
‘/‘!\'\J’ HE ‘“w‘n‘” I~ -4\\ i ;‘\, S ! A /\{/\, ,-\’/“\“ﬂy
n avl V2 I V5
,:;,\,\u(«_ \A‘.‘r x\,‘\»‘,/x_,\ ulv./\ A h A IR P N P \‘m ‘o’\“‘,/‘v._ﬁl"/_ J\,JWA
n avF V3 A

O a0 7 5% L 550 Y 7N 0 9% G 1 7 (i P 1 72 AL LN A N DA |y 44
6 i e e i e i B i S e | ks

Resim 1: Hastanin elektrokardiyogrami

Adult Echo
§5-1

§1Hz 3 “ -o0m
15em

TIS0.7 MI1.3

+ Dist 1.65cm

Resim 2: Hastanin ekokardiyografi goriintisi

Resim 3: Hastanin postoperatif goriintist
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[PS-061]

ilk Bulgusu Konusma Bozuklugu Olan Wilson Hastalig
Olgusu

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

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

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

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

4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Ankara

SAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Goz Hastaliklari Anabilim Dali, Ankara

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

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

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

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

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

[PS-063]

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

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

Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Ankara

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

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

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

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

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

Yegana Aydin Qasimova, Ulker Qurban Mirzeyeva

Pediatri Enstitiitii, Yogun Bakim Anabilim Dali, Bakii

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

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

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

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

[PS-065]

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

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

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

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

SAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, Ankara

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

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

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

Anahtar Kelimeler: Lenfoma, Lenfoblastik Lenfoma, Non-Hodgkin
Lenfoma

134

[PS-066]
Cocukluk Caginin Nadir Tiimorii: Klivus Kordomasi

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

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

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

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

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

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

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

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

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

Anahtar Kelimeler: Kordoma, Klivus, Santral Sinir Sistemi Timaori



Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Mecmuasi 2024;77(Suppl 1):89-169

ANKARA PEDIATRI KONGRES| 9-11 KASIM 2023
POSTER SUNUMLARI

[PS-067]

Cocukluk Caginin Nadir Deri Lezyonu Juvenil
Ksantograniiloma

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

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

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

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

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

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

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

[PS-068]

Viral Enfeksiyon Sonrasi Gelisen Aplastik Anemi: Olgu
Sunumu

izel Kahraman?, Dilara Ulker?, Elif Giiler Kazanci2

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

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

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

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

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

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

[PS-069]
Ailesel Hemofagositik Lenfohistiyositozis Olgusu

Dilara Ulker?, izel Kahraman?, Elif Giiler Kazanci2

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

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

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

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

136

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

Anahtar Kelimeler: Noroblastom, Anemi, ihmal/istismar

[PS-071]

Niemann Pick Tip-B tanili Bir Cocuk Hastada
Pseudotrombositopeni Olgusu

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

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

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

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

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

etilendiamintetraasetik asite (EDTA) bagli pseudotrombositopeni
olgusu sunulmaktadir.

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

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

Anahtar Kelimeler: Antikoagiilan, Cocuk, EDTA, Pseudotrombositopeni

Tablo 1: Tam kan sayiminda trombosit sayisi tablosu

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

02.01.2018* 122000 x 10%/L

26.02.2020* 107000 x 10%/L

27.02.2020* 108000 x 10°¢/L

13.07.2023 217000 x 10°/L

11.09.2023 18000 x 10°/L

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

gorulmiustr.

**Tam kan sayimi tiiplerindeki antikoagiilanlari temsil etmektedir

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

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

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

[PS-072]

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

Merve Hayriye Kocaoglu, Cagil Vural

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

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

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

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

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

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

Kronik idiyopatik Trombositopenik Purpura ve Helicobacter
Pylori Enfeksiyonu Birlikteligi

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

Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Ankara

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

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

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

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

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

[PS-074]

Cocuk Yogun Bakim Unitesinde izlenen Status Epileptikus
Tanili Hastalarin Degerlendirilmesi

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

TKahramankazan Devlet Hastanesi, Ankara

2Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Ankara

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

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

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

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

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

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

Sultan Cicek, Mirac Yildinim, Omer Bektas, Serap Teber

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Noroloji Anabilim Dali, Ankara

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

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

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

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

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

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

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

2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Ankara

3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Norolojisi Anabilim Dali, Ankara

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

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

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

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

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

[PS-077]

Agir Klinik Bulgularla Seyreden Seronegatif Noromiyelitis
Optika Spektrum Bozuklugu Olgu Sunumu

Sultan Cicek, Mirac Yildirnim, Omer Bektas, Serap Teber

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Noroloji Anabilim Dali, Ankara

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

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

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

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

Altinci Kraniyal Sinir Felcinin Nadir Bir Nedeni:
Noroborelyoz

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

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

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

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

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

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

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

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

Genis Klinik Spektrumu ile Adenozin Deaminaz 2 Enzim
Eksikligi

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

Kamile Aydan ikinciogullari!

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

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

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

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

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

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

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

Kronik Graniilamatoz Hastalik Tanili Hastada Mycobacterium
Chelonae ve Aspergillus Pnomonisi Birlikteligi

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

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

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

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

Resim 1: Hastanin tedavi oncesi bilgisayarli toraks tomografisi

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

3Hacettepe Universite Tip Fakiiltesi, Neonatoloji Anabilim Dali, Ankara

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

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

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

Anahtar Kelimeler: Ailesel Silomikronemi, APO-CIl Eksikligi,

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

Merve Koc Yekediiz, Engin Kose, Fatma Tuba Eminoglu

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Anabilim Dali, Ankara

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

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

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

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

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

Tablo 1: IGAm indeks

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

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

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

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

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

Merve Koc Yekediiz, Fatma Tuba Eminoglu

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Anabilim Dali, Ankara

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

Anne siiti, tim siit esash bebek

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

verilebilir mi?

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

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

Merve Koc Yekediiz, Engin Kose, Fatma Tuba Eminoglu

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Anabilim Dali, Ankara

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

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

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

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

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

Anahtar Kelimeler: ChatGPT, Diyet, Fenilketonliri, Yapay Zeka

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

ChatGPT

glindemde olan tedaviler nelerdir?

tedavisi, karaciger nakli

bir tedavi yontemi bulunmamaktadir.

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

ChatGPT

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

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

(2 madde: diyet, icerik)

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

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

Ozel Diyetle Tedavi Edilen Karbonhidrat Metabolizma
Bozukluklarinda Nutrisyonel Degerlendirim

Merve Koc Yekediiz, Engin Kose, Fatma Tuba Eminoglu

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Anabilim Dali, Ankara

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

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

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

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

Anahtar Kelimeler: Karbonhidrat Metabolizma Bozukluklari,

Nutrisyonel Degerlendirim, Ozel Diyet
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[PS-088]

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

Merve Koc Yekediiz, Engin Kose, Fatma Tuba Eminoglu

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Anabilim Dali, Ankara

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

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

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

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

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

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

I
I ]

Mikrosefali olan
n=84 (%5,7)

I
I ]

Mikrosefali olmayan
n=1374 (%94,3)

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

izole mikrosefali
n=38 (%74,5)

Boy ve kiloda da
.| dusukluk olan

n=13 (%25,5)

Sekil 1: Arastirma Akisi
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[PS-089]

Mukopolisakkaridoz Tanili Hastalarin ve Bakim Verenlerinin
Yasam Kalitesi ve ilgili Faktorler

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

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma Anabilim Dali, Ankara

2Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma Anabilim Dali, Ankara

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

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

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

olumsuz etkiledigi belirlenmistir.

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

Yasam Kalitesi

Physical Well-Being

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

Emotional Well-Being

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

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

KINDL-parents

Family

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

Friends

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

School

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

Disease

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

Physical health

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

Psychological

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

WHO-QOL-BREF

Social relationships

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

Environment

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

Sekil 1: Yasam kalitesini degerlendiren 6lceklerin alanlari (original bashk
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ve icerikleri ile sunulmustur)
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[PS-000]

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

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

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Anabilim Dali, Ankara

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

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

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

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

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

[PS-001]

Ulusal Yenidogan Tarama Programindan Yonlendirilen
Bebeklerin izlemi

Merve Koc Yekediiz, Engin Kose, Fatma Tuba Eminoglu

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Anabilim Dali, Ankara

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

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

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

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

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

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

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

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

4Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Radyoloji Anabilim Dali, Ankara

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

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

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

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

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

Konusma Geriligi ile Basvuran Mukopolisakkaridoz Tip 3
Olgusu

Siimeyye Evsile', Isil Ozer?

TAmasya Universitesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari Klinigi, Amasya

20ndokuz Mayis Universitesi, Cocuk Metabolizma Klinigi, Samsun

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

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

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

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

Trombositopenili ve Stomatosit Saptanan Hastalarda
Unutulmamasi Gereken Tani: Sitosterolemi

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

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

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

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

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

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

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

[PS-005]

Esmerlesme Sikayetiyle Basvuran Bir Hastanin Adrenal
Yetmezlikten Adrenolokodistrofiye Uzanan Tanisi

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

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

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

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

SAnkara Universitesi Nadir Hastaliklar Uygulama ve Arastirma Merkezi, Ankara

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

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

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

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

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

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

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

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

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

SAnkara Universitesi Nadir Hastaliklar Uygulama ve Arastirma Merkezi, Ankara

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

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

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

Direncli Nobetlerin Sebebi Adenilosiiksinat Liyaz Eksikligi
Olabilir

ilknur Siiriicii Kara', Engin Kose2, Fatma Tuba Eminoglu2

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

2Ankara Universitesi Nadir Hastaliklar Uygulama ve Arastirma Merkezi, Ankara

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

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

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

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

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

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

2Ankara Universitesi Nadir Hastaliklar Uygulama ve Arastirma Merkezi, Ankara

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

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

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

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

PS-099]

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

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

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

2Ankara Universitesi Nadir Hastaliklar Uygulama ve Arastirma Merkezi, Ankara

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

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

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

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

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

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

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

2Ankara Universitesi Nadir Hastaliklar Uygulama ve Arastirma Merkezi, Ankara

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

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

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

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

without p.Asp444His

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

Mesalazin Kullanimina Bagh idrar Renk Degisikligi: Olgu
Sunumu

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

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

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

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

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

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

B |

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

Enfeksiyona Sekonder Gelisen Gegici intestinal
Lenfanjiektazi: Olgu Sunumu

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

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

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

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

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

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

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

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

Tablo 2: Albiimin ve platelet degerinin tedaviye gore seyri

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

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

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

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

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

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

Anahtar Kelimeler: Pil, Yabanc Cisim Yutma, intoksikasyon

[PS-104]

Kronik Malniitrisyonun Nadir Bir Nedeni: Distal Ozefagus
Stenozu

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

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

4Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Cerrahisi Klinigi, Ankara

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

Anahtar Kelimeler: Akut Pankreatit, Cocuk, Perkiitan, Endoskopik,
Gastrostomi
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[PS-106]

Primer Siliyer Disknezi Olgularinin Klinik ve Tanisal
Ozelliklerinin Degerlendirilmesi

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

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

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

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

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

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

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

Koledok Kisti Sonrasi Gelisen Hiponatremi Ve Pankreatit:
Olgu Sunumu

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

TAnkara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, Ankara

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

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

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

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

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

Anahtar Kelimeler: Koledok Kisti, Hiponatremi, Pankreatit
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