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Dederli Meslektaslarimiz,

Marmara Pediatri Dernegi 'nin dlizenleyecedi, 12. Marmara Pediatri Kongresi'nin 21-23 Subat 2025
tarihleri arasinda Istanbul Selectum City Atasehir otelinde yapilacagini bildirmekten biyiik mutluluk
duymaktayiz.

Ana temas! “Pediatride Yeni Ufuklar” olan ve Cocuk Saghgi ve Hastaliklarinda son gelismelerin de
tartisilacadi kongremizde, alanlarinda genis bilgi ve tecriibeye sahip degerli 6gretim Uyelerimiz bilgi ve
deneyimlerini bizlerle paylasacaktir.

Kongremiz sizlerin katiim ve katkilarinizla bilimsel ve sosyal olarak daha glizellesecek ve 6nem
kazanacaktir. Kongremizde sizlerle birlikte olmay1 heyecan ve umutla bekliyoruz.

En icten sevgi ve saygilarimizla,

12. Marmara Pediatri Kongresi Bagkani
Prof. Dr. Ahmet KOC

Marmara Pediatri Dernegi Bagkani
Prof. Dr. Figen AKALIN
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KURULLAR

KONGRE BASKANI

Ahmet KOC

KONGRE BILIMSEL SEKRETERYA
Safa BARIS
Belma HALILOGLU

KONGRE DUZENLEME KURULU
Ahmet KOC
Safa BARIS
Belma HALILOGLU
Sevliya OCAL DEMIR
Ozge PAMUKCU
Hakki AKBEYAZ

MARMARA PEDIATRI DERNEGI YONETIM KURULU
BASKAN
Figen AKALIN

BASKAN YARDIMCISI
Serap DEMIRCIOGLU

GENEL SEKRETER
Elif KARAKOG AYDINER

SAYMAN

Biilent KARADAG



by /A
&
%
A

@) |

| Tip Fakiiltesi

2123 SUBAT 2025
~ SELECTUM HOTEL CITY AT)

UYE

Ibrahim GOKGE

BILIMSEL KURUL
Figen AKALIN
Ozge Pamukgu AKAY
Bilge SAHIN AKKELLE
Gllsen AKKOGC
Emel EKSI ALP
Elif ACAR ARSLAN
Elif AYDINER
Safa BARIS
Hatice Ezgi BARIS
Abdullah BEREKET
Hiilya Selva BILGEN
Perran BORAN
Neslihan CICEK
Sevliya OCAL DEMIR
Serap TURAN DEMIRCIOGLU
Nursah EKER
H. Nursel ELGIOGLU
Sevgi BILGIC ELTAN
Ela ERDEM ERALP
Ayse Filiz YETIMAKMAN ERDOGAN
Pinar ERGENEKON
Elif EROLU
Ibrahim GOKCE

Yasemin GOKDEMIR



Tiilay GURAN

Sercin GUVEN
Belma HALILOGLU
Burcu OZTURK HISMI
Biilent KARADAG
Selen KARAGOZLU
Sebile KILAVUZ
Ahmet KOC
Oya KOKER
Asli MEMISOGLU
Hiilya OZDEMIR
Ahmet Oguzhan OZEN
Giilten OZTURK
Niltifer YALINDAG OZTURK
Deniz ERTEM SAHINOGLU
Dilsad TURKDOGAN
Mahmut Caner US
Olcay UNVER

Nurdan YILDIZ
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Coculduk Cadi Romatizmal Hastalikdanina Tamsal Yaklagim ve Ayina Tam

Kurs Koordinatdra: Oya Koker Turan

[
g

ACILIS

Romatizmal Hastaliklarda Eklem Tutulumu
Oturum Baskani: Gzgir Kasapoopur

Eklem Muayenesi

Oya Koker Turan

Eklem Yakinmasinda Me Zaman Romatizmal Hastahk Diisinefim?
Oya Koker Turan

Akut Artrit Aymmio Tamsinda Melere Dikkat Edelim?

Sezgin Sahin

[Kromik Artrit Aymmc Tanismda Melere Dikkat Edelim?

Sezgin Sahin

Ornek Olgularla Artrite Yaklasim

Mergis Akay

10:15-10:30 ARA

Oturum Baskani: Kenan Barut

Otoinflamatuar Hastalklarda Dakintindn Ozellikleri ve Tanidaki Yeri
Fatih Hazlak

Otoimmiin Hastalibdarda Dakiintiindn Ozellikleri ve Tamdaki Yeri
10:30-1130

Hafize Emine SGnmez

Vaskiilitlerde Dakiintiindn Gzellikleri ve Tanidaki Yeri

Mihal Sahin

Ornek Olgularia Cilt Tutulumuna Yaklasm

Elif Kibgik

Romatolojik Aciller ve Ornek Olgular
Oturum Baskani: Amra Adrovic
Konusmao: Mehmet Yildz

12:00-13:00 OELE YEMEGI



21 Subat 2025, Cuma | Kurslar

Romatizmal Hastahklarda Major Organ Tutulumlan
Oturum Baskanr: Muray Aktay Ayaz

Ailesel Akdeniz Atesi
Crzlem Akglin

(E= S LR sistemik Lupus Eritematozus

Kilbra Gztiirk

IgA Vaskiiliti ve Kawasaki Hastaliq

Oya Koker Turan

Ornek Olgularla Major Organ Tutulumlanna Yaklasim
Gllsah Kavrul Kayaalp

14:00-14:15 ARA

Oturum Baskanr: Sezgin Sahin

Akut Faz Proteinlerinin Tam ve izlemdeki Yeri
14:15-15:15 e .

Otoantikorlann Tam ve lzlemdeki Yeri

Figen Ataman Cakmak

idrar Analizi ve Yorumu

Taner Coskuner

Romatizmal Hastahklarda Alkila ilag Kullanimi
Oturum Baskanr: Ferhat Demir

Kortikosteroidler

Fatma Giil Demirkan

Kolsisin

Fatma Gl Demirkan

Biyolojik Olmayan Hastalik Dizenleyici Anti-romatizmal Ajanlar
Kadir Ulu

Biyolojik Hastahk Dizenleyici Anti-romatizmal Ajanlar

Kadir Ulu

5B [ [ Soru-Cevap

16:10-16:30 KAPANIS
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2. YENIDOGAN ve GOCUK YOGUN BAKIM KURSU
Pediatristler igin Vakalarla "Besikten Esige” Solunum Yetmezligi Kursu: Bir Voltran Yaklaginm
Kurs Koordinatdrleri: Milifer Yalndag Oztirk, Azl Cinar Memizodlu

ACILIg

Yenidogan Bebekte Solunum Fizyolojisi ve MonitGrizasyon
Ash Cinar Memisogiu

Cocuklarda Solunum Fizyolojisi ve Monitdrizasyon
Millfer Yalindag Gztiink

Cocuk Hastada Solunum Sitkmtistnan En Sik Nedenleri ve Tibbi Tedawi Yaklasim
Sedat Oktem

Solunum Sikntih Yenidogan Bebekte Moninvaziv Solunum Desteqi
Gonca Vardar

10230-11:200

e S E T Splunum Sikmtih Cocuk Hastada non-invazif Solunum Destegi

YANKOT
Ahmet Furkan Eser

CPAP
Ezgi Celikboya

BiPAP
Filiz Yetimakman Erdogan

Yenidogan Bebekte Noninvaziv Solunum Destegi Swrasmda Hemsirelik Bakimi
Seval Cibar

Cocuk Hastada Noninvaziv Solunum Destedi Sirasmda Hemsirelik Bakomi
Cagla Akpinar

invaziv ve non-invaziv Ventilasyonda Sedasyon Onerileri
Feyza incekdy Girgin

DELE YEMEGI

HELHE ]



21 Subat 2025, Cuma | Kurslar

* Cocuk Acil Servise Getirilen Ev Ventilatiriinde Desatiire izlenen Trakeostomili Hasta
Erniel Eksi Alp. Cansu Yegit. Ahmet Furkan Eser

* Dogum Odasinda Postnatal Solunum Sikmtis Olan Geg Prematiire

Sinem Gilcan Kersin

13:30-14:30

* invaziv Mekanik VentilatGrde Ani Bozulan 1 Aylik Bebek
Ash Cinar Memisodlu, Nilifer Yalindag Oztirk, Ezgi Celikbaya

14:30-15:00 ARA

* Pnamoniye ikincil ARDS Gelistiren Vaka

Filiz Yetimakman Erdogan, Ezgi Gzlem Gzmen, Tudce Bozlurt

* Yeni Ekstiibe Olmus Moninvaziv MV Destek ihtiyaa Olan Yenidogan Bebek
Simem Gilcan Kersin

* Brongiolitli infant

Feyza Incekdy Girgin, Ahmat Furkan Eser, Ezgi Celikboya

15:00-16:00

oS3 Sory ve Tartisma

16:20-1630 KAFANIS
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3. SOSYAL PEDIATRI KURSU
Cocuklarda Baisiklama Kursu
Kurs Koordinatdrleri: Hatice Ezgi Bang, Mahmut Caner Us

ACILIS

Cocukluk Cagi Asilamalannda Rutin Azilar
Mahmut Caner Us

Cocukluk Cagn Agilamalannda Rutin D Asilar
05-50-10:30

Burcin Yorgano Kale

10:30-11:00 ARA

11:00-11:40
11:40-12:00

12-00-13:00 DELE YEMEGI

Yeni Geligtirilen ve Gelistirilm ekte Olan Asilar
Bakhar Kural

A Kararashn e Astamacda Ryl Gnam
Micel Yildiz Silahl
.
Sorular ve Tartisma
-

Ozel Durumlarda Bagesiklama
Hatice Ezgi Bang

Asi Yan Etkileri, As Kontraendikasyonlan ve Dikkatli Uygulanmas: Gereken Durumlar
Oyl Ozbird Askan

13:00-13:40
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4. YENIDOGAN KURSU

Yenidoganlann Dogum Odasindaki Yonetimi: Farkh Senaryolara Farkd Coziimler

Kurs Koordinatéreri: Szge Alwn Kdrogh, Hilya Szdemir
Tamigma ve Acilis

Dogum Salonunda Canlandirmaya Genel Yaklasim
Hillya 5elva Bilgen

Ul=lim = s TORY bebek ile uygulama
10:30-11:00 ARA

Prematiire Bebegin Dogum Salonu Yanetimi
Ozge Altun Karoglu

m T —
|l b [s4] | TORY Bebek ile Uygulama 2
=L Es | | TORY Bebek ile Uygulama 3

13:00-14:00 BELE YEMEG]

Hipoksik iskemik Ensefalopati
Handan Hakyemez Toptan

14:00-14:15

5L [5 4| TORY Bebek ile Uygulama

Mekonyum Aspirasyon Sendromu

14:45-15:00 .
Hilya Qzdemir

|5 5% | TORY Bebek ile Uygulama

15:30-16:00 ARA

Konjenital Diyafram Herni

16:00-16:15

16:15-16:45 TORY bebek ile uygulama
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Aghs Konferans

Oturum Bagkanlarc Ahmet Kog. Serap Demirciogiu
Cocuk Hastahldarnda Hiicresel Tedavi Yaklagmlan
Tung Akkog

Cocuk Romatolojide Gincelleme
Oturum Bagkanlarr Ozgir Kazapgopur, Amra Adrovic

Tekrarlayan Ates Tablosunda Ne Zaman Romatizmal
Hastalik Diigiinelim?

Fatih Haslak
Uzamig Ates

10:20-11:30
da Ne Zaman

e

Bilimsel Program

5.
ACILIS TORENI

Oturum Bagkanlan: Eren Ozek, Hilya Selva Bilgen

Erken Tani ve Tedavi ile Yenidogan Sepsisine bagh
Morbidite ve Mortaliteyi Azaltabilir miyiz?
Hilal Gzkan

Dog ki Yamidoas Walela

da Neler Dedisti?

Hastalik Diginelim?
Mehmet Yildiz
Makrofaj Aktivasyon Sendromu Tanisal Yaklagim ve
Tedaviye Dair Giincel Gelismeler

Oya Koker Turan

Bebek ve Cocuk Beslenmesinde Yeni Ufuklar
Oturum Baskanlarc Emal Gir, Gdlbin Gokgay

Emzirme Literatiriinde Giincel Yayinlar
Hatice Ezgi Bang
11:30-1230 ]
Mahmut Caner Us

Li ==

Giincel Yaynlar

12:30-1330

Zeynep ince

Enerji Eksikligi Grubu Kalitsal Metabolik

ALON B SALON C

Cocuk Cerrahisi Paneli
Oturum Bagkanlan: Gorsu Kiyan, Elz Erdem Eralp

Yabana Cisim Aspirasyonu
Giirsu Knyan

Akut Yeni

Knalom Karadeniz Cerit
Eniirezis Nokturna
Ahzen Karagdzld Algdl

F i ozil| Rizkli Bebek ve Serebral Palsi

Kimde Me Zaman Diiginefim?
Oturum Bagkanlar: Ozlem Unal Uzun, Sebile Kilavuz

interaktif Olgu Coziimleri
*Yag Asidi Oksidasyon Defekti
*Glikojen Depo Tip 1

*GLUT1 Eksildigi

Burcu Oztiirk Higmi,
Emine Geng

OGLE YEMEGI / POSTER SUNUMLAR
Oturum Baskanlar: Rzbia Emal Senay, Ozde Nisa Trkkan

Oturum Baskanlan: Dilsad Tarkdogan, Qlcay Unver

Riskli Bebege Yaklagim

Miliifer Eldes Hacrfaziloglu

Riskli Bebek ve Serebral Palside Rehabilitasyon
Uygulamalan

Maime Evrim Karadag Saygi

Riskli Bebek ve Serebral Palside Yeni Ufuklar
Bilgihan Bikmazer



13:30-14:15

1415-15:15

SEMPOZYUM: Alesji imminalaji
Oturum Baskam: EIif Karakog Aydiner

Primer immiin Yetmezliklerde Tam ve Hedefe Yonelik

Yeni Tedaviler
Safa Bang
Cocuklarda Sik Gariilen Deri Hastalklan Cocuk Genetik Paneli
Oturum Bagkanlarc Deniz Yicsften, Perran Boran Oturum Bagkanlan: Bayhan Thysiz. Mursel Elgioglu
Derinin Sik Goriilen Enfeksiyonlan Genetikte Soy Ajaa Cizimi, Yorumlanmasi, Takip ve
Deniz Yiiceksn Tedaviye Katlas
Derinin Sik Goriilen Enflamatuvar Hastaliklan Milay Glneg
Zeynep Topkara Yeni Mesil Gi ik Testler ve
Elif Yilmaz Gileg
Iskslet Displazileri: Tanida Ipucu Bulgular ve Tedavide
Yenilikler
Dilek Uludag

SOZLD BILDVRILER
Oturum Baghkanlan: Hiilya Gzdemir, Gzlem Kalayck Sengil

55-001 - Célyak hastahign arastirmak igin endoskopi yapilan
hastalarda diger histopatolgjik bulgulann dederendirilmasi
- Emine Celik

55-002 : Konjenital Hiperinsiline mik Hipoglizeminin Tans!
ve ¥anatimi: Marmara Universitesi Cocuk Endokringloji
Deneyimi - Alara Arasan

§5-003 - Uluzal Yenidogan Tarama Programindan
Biyotinidaz Eksikligi Siphesiyle Yonlendirilan Hastalanmizin
Retrospeksif Dederlendirilmesi ve Tarama Yonlendirme Esik
Degerlerinin Pozitif Pradiktivitesinin Degerlendirilimasi -
Billur Korkmaz

55-004 : Tekrarlayan pankreatit tanil pediatrik olgularda
genetik mutasyonlann klinik dnemi - Emine Celik

§5-005 - Pediztrik inflamatuvar bagirsak hastaliklannda
otoantikorlann sikhg: Fenotip ve klinik siddet ile iligkisi -
ibrahim Baga

S5-006 - Pediatrik inflamatuvar Bagirsak Hastalign
Fenctipinin Dederandirilmesinde Tam Kan Sayimimn Rold -
Gizem Tanal

55-007 : Cocuklarda Hafif Siddetli Akut Pankreatitte
Antropometrik OlcOmlerin Hastane Yang Siresi Uzering
Etkizi - Ebru Altmok

55-008 : Cocukluk Cagi Non-Alkolik Yagh Karaciger
Hastaligr ile Tam Kan Sayimi inflamatuar Eclirteclerinin
iliskisi - Bora Kunay

55-059 : Duplikasyon kistlerinde 10 wihk deneyimimiz -
Alperay Gillen



Alkalen Fosfataz Diisikliga ve Yuksekligini Nasil
Degerlendirelim?
Oturum Baskanlarc Abdullah Bersket Zeynep Atay

Alkalen Fosfataz Diisukliga
Balent Hacihamdioglu
Alkalen Fosfataz Yiiksekligi
Fatma Dursum

15:45-16:45

KAHVE ARASI

Cocuk Psikiyatrisi Panedi
Oturum Baskanlan: Hatice Unver, Yiksel Yilmaz

Cocuklarda Otizm Spektrum Bozuklugu: Erken Tanida
Pediatristlerin Roli
Gozde Yazkan Akgil

SOZLU BILMRILER
Oturum Baskanlan: Szvgi Bilgic, Slleyman Yildiz

55-009 : Tiberkiloz'a temas eden cocuklann izlem ve
tedavisi Tek merkazli, retrozpektif calizma - Seyhan Yilmaz

Ergenlik Déneminde Garilen Psikiyatrik da
Pediatristlerin Roli

Hatice Unver

Tanidan Tedaviye DEHE: Pediatristlerin Bilmesi
Gerekenler

Muhsina Goksu

55-010 : Gelisimzel Pediatri Poliklinigine Geligimsel
Gecikme ile Bazvuru Yapan Olgulann Eslik Eden Alerjik
Hastaliklar Agizindan irdelenmesi - Tughba Karaca Ahat

55-011 : Kontak Dermatit Olgulannda
Metilkleroizotiyazelinen Ve Metiltiyazilonon Duyarliigl -

Hasan Tung Sarman

55-012 : Bruzella Tanih Cocuklznin Klinik ve Laboratuvar
Gzellikleri ile Tedavi Rejimlerinin Degerlendirilmesi - Aylin
Dizi lsk

55-013 : Cocuk adil serviste ylkssk akish nazal kandl
ok=ijen tedavisi: krenik hastahk varhgimin klinik sonuclara
tkizi - Emel Eksi Alp

55-014 - Ankara llinde Astim Tamsiylz Takip Edilen
Cocuklarda Aercalerjen Cuyarlihd ve Komorbiditelerin
Degerlendirilmasi - irem Turgay Yagmur

55-015 : Dogustan Gelen Bagisikhk Kusurlannda Tim
Ekzom Dizi Analizinin Tanizal Dederi - Melek Yorgun
Altunbas

55-016 - Giclili doz inhaler kullznan cocuklznn
lbakumverenlerinde ara parca kullamm bilgilerinin

degerlendirilmasi - Cansu Yilmaz Yegit

§5-017 : "Evdeki Nem ve Astimin izleri: Kartal Dr. Lith
Kirdar Sehir H i Cocuk Gags + Poliklinigi
Verilerindan Gnamli Bulgular” - Mine Yiksel Kalyoncu




B AL

50710 BiLDIRILER
Oturum Bagkanlare Yilmaz &y, Golten Ozvirk

55-018 : Lézemi dizi kanser tamib cocuk olgularda
kemoterapi Sncesi hepatit agilanmin etkinliginin
degerlendirilmesi - Ozgiil Gizem Dikencik Ciiceloglu

55-020 : Pelvik Ewing zarkom clgulanmizin
degarlendiriimasi - Ulku Miray Yildmm

§5-021 : Pediatrik medulloblastom clgulannda ALY
{anaplastik lenforna kinaz) immunohistokimyasal
izaretleyicisinin molekller alt tiplendirmeye ve prognoza

alan katkznin degerlendirimesi - Taylan Cetindamar

§5-022 : Solid Tamdr Tamih Cocuk Olgularda Kemoterapiye
Bzgh Yan Etkilerin Degar i: Tek Merkez Denayi
- Simge Isil Bilgic

(15 L Pt §5-053 - Rabdomiyeliz Ayno Tamizinda Kalitsal Metabolik
Hastaliklann Yari; Acil Servista Rabdemiyoliz Sikhg) - Ulkar

Mabiyeva

55-024 : Spinal I i
Spirometrik Ve Statik Solunum Fenksiyon Testerinin Ve El

Atrofi Tanil H,

Kas Gicl Parametrelerinin Degerlendirilmesi - Sumejja

Bekj

§5-025 : Ergenlikie Anormal Uterin Kanama: Klinik

Jzeliikler ve Tedavi Yaklzzimlan - Gizem Tanah

50ZLU BILDIRILER
Oturum Bagkanlan: Melek Yorgun Altuntas. Emal Aluncu

55-026 : Cocuk Romatoloji Polikiinidine Ortiker Sikayetiyle
Bagwuran Hastalznn Geriye Dénik Degerlendirilmesi - Ekin
ilayda Caglar

55-027 : Pediatristlerde inek s0t protein alerisi
farkandahigi ve yaklagimlan - Ugur Altag

55-029 : Afyonkarshizar yenidodan yogun bakim
onitelerinde tani konulan uzun kemik kinklan: Bes yilhk
deneyim - Hilal Koyuncu

§5-030 : Pramatiire bebeklerde kan prolaktin, kortizol ve
tiroid hormonlamnin respiratuar distres sendromu ile iliskizi
- Eming Hekim Yilmaz

55-031 : Alerjik rinith cocuklardz polenlerin artis gastardigi

zylarda artan alerjik rinit semptomlznnn ders devamsizlige
wve okul baganlanna =tkisi - Sena Ceren Giilseren

§5-032 : Cocukiuk Cag Romatizmal Hastalklannda
Biyolojik Tedavilerin Givenlik Profili: Yan Etkd ve Klinik
Bulgular - Ash Dudakh

§5-033 : immiinglobulin A Vaskiiliti Tamih Cocuk Olgularda
25-hidroksivitamin D3 [25-[0H]D3] Dizeyinin
Dederlendiriimesi - Seyda Dogantan

55-034 : Cocuklarda Astim Tedavisi ve inhaler Kullamimi:
Pediatri Uzmanlanmin Egitim, Deneyim ve Garislerinin
Degerlendirilmesi - Hamit Bologur

50210 BILDIRILER
Oturum Bagkanlan: Yaszmin Akin, Burcu Karakayal

55-035 : Deprem bolgesinds yasayan cocukluk cagn
[pazlangich sistemik lupus eritematozus hastalan, daha
yiksek hastalik aktivitesi ve organ tutulumu gelisimi riski
alundadir-Jok merkezli galizma - Hatice Melisa Kagmaz

55-036 : Bzbekler ve Kiglk Cocuklar igin Baslanme
Uygulamalan ve Yapizi Anketi-50t lle Beslenme Dénemi
(BUYA-S) "nin Tdrkge Uyarlamasi - Elif Oztiirk

Omaveloxolone kullammi - Kiymet Kecelioglu Binnetoglu

55-038 : Cocukluk Cagi Gdrme Bozukluklanmin Ganetik
Ternelleri: Klinik Exom ve Microarray Analizi ile Bir Calizma -
Ayse Sena Ddnmez

55-039 : Sistemik Immiin inflamatuvar indeks ve
Cocuklarda Kardiyovaskiiler Hastallk Riskini Ongérmedaki
COnemi - Ozlem Hilal Caglayan Bozlak

55-040 : Konjenital Diyafragma Hernisi Tansi ilz Dogan
Hastalarin Postoperatif Uzun Donem Kardiyak Bulgulaninin
Ekokardiyografi ile Degerlendirilmasi13 Yillik Tek Merkez
Deneyimi - Damla Gikgeer Akbulut

55-041 : Miyokardith hastalarda Troponin-T va Troponin-|
degerierinin iliskisi ve Kardiyak MRI bulgulanm
Gngdrmedeki degeri - Selen Karagdzli

55-042 : Hipertansiyon taniz ile takipli gocuk hastalarda
obazitenin sol ventrikil kitle indelksi dzerina etkisi -

Mehtap Kaya

55-043 : Cocukluk Cadi intrakardiyak Timérlers Yeni Bir
Bakig: Kardiyak Elaktrofizyolojik Denge indeksi - Sule Anc



23 Subat 2025

Aol ilag Kullanm
Seyhan Yilmaz

08:30-09:-00

Cocuk Gigis Hastahklan Paneli Cocuk Yogun Balomda Kan Uriinleri Transfiizyonu 50710 BILDIRILER
Qturum Baskanlar: Arif Kut, Bdlent Karadad Yaparken Bilinmeyenler ve Unutulanlar Oturum Bagkanlan: 2urcu Aygln. lbrahim Gékee

Oturum Bagkanlan: Nilifer Yalindag Oztiirk, Filiz
Cocukiuk Cagn Astimi Yetimakman Erdogan 55-044 : Cocukluk cad driner sistem tag hastalginda
Fazilet Karakog tedavi ve prognoz analizi - Hilya Gazde Onal
Toplum Kaynakl Pnémoni Kan Uriinlerinin Hazir ligerikleri ve K
Erkan Cakar Dikkat Edilmesi Gereken Onemli Konular 55-045 : Cocuklarda idrar yolu enfeksiyonu etkenler ve
GCocuklarda Kronik Olksiiriik Ayze Bozkurt Turhan antibiyotik direng oranlzn - Cansu Dursun
Pinar Ergenekon Giincel Transfizyon ilkeleri ve Komplikasyonlar
* Eritrosit Sispansiyonu §5-046 - Tipik Hemolitik Uremik Sendromlu Cocukdarda
Feyza incekdy Girgin Klinik Ozallikler ve Prognoz Laksst Dehidrogenaz Yiksekligi
* Trombosit Sdspansiyonu Me Anlama Gelir? - Hilal Arat
Ahmet Furkan Eser
* Taze Donmus Plazma §5-047 : idiyopatik bdbrek tag) hastalzrindz komorbidite
Filiz Yetimakman Erdogan sikhgi ve idrar metabolik analizine =tkisi Tek merkez

deneyirmi - Serim Pul

55-048 - Son Danem Bdbrek Hastahg Olan Cocuklann

Etiyclgjilerinin ve Renal Tedavizi Tiplerinin

Epil iyolgjik Olarzk Inc T M. Pediatrik

09:00-10:00

Hefrolaji Densyimi - Muhammet Terzioglu

§5-049 - Yenidogan Déneminde idrar Yolu Enfeksiyonu
Sikhigi ve Risk Fakiarieri - Hatice Hilal Ozgiiner Kiigiik

55-050 : Kistik Fibrozis tanih hastalarda uykuda solunum
bozukluklan - Merve Ozince Beniz

§5-051 : Kiztik Fibrozisli Cocuklarda Makro Besin Ogesi
Al Ve Pankreatik Enzim Replasman Dozunun Blydme ile
iliskisi - Damla Kocaman

55-028 - Son bir yilda uzamis sanhk t2nm ile zleme alinan
hastalardz metabolik hastalk prevelansc tandalki kritik
baglantilar - Ece Dge Enver

55-019 : Anemi ve Elektroforez Bulgularc Cocuk Hematolaji
Onkolojisinde Ayinci Tannin Derinlemasing incalenm esi -
Seda Aras Giircan
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Mefrolajide Yeni Ufuklar: Pediatrist Bakog Acisi
‘Oturum Baskanlan: Harika Alpay, Nurdan Yildz

‘Genetik ve Bibrek
Sergin Given
Kompleman ve Bibrek
Mehtap Kaya

Alerjik Hastahklarda Yeni Ufuklar
Oturum Baskanlan: Ahmet Ozen, Cevdst Ozdemir

Besin Alerjisinde Tamisal Algoritmalar ve Yeni
Yaklagimlar
Mustafa Arga

Cocukluk Cagi Astminda Gincel Tedaviler
Esra Ozek Yilcel

EDIATRI

Pediatride Tibbi Uygulama Hatalan
Oturum Eagkanlan: Mehmet Akif inanic, Bzlma Haliloglu

Olgularla Pediatrik Tibbi Uygulama Hata iddialan
Micel Yildiz Silahl

Tibbi Uygulama Hatalannda Hekimin Hukuki
Sorumiulugu

Mehmet Akif inamic

RSV Profilaksisinde Yeni Ufuklar
Oturum Baskanlan: Hilyz Selva Bilgen, Eda Kepenskli

RSV Profilaksisinde Mevcut Durum

Eda Kepenekli

RSV Profilaksisinde Yeni Ajan- Nirsevimab
Gilsen Akkog

Gebelikte RSV Agsilamas:

Sevliya Ocal Demir

Cocuk Gastroenterolojisi Paneli
Oturum Bagkanlan: Ceniz Ertem, Engin Tutar

Gastroenteralog Gaziyle Besin Alerjileri

Bilge 5. Alkellz

Akut Karaciger Yetmezligi

Zerrin Gnal

Malnitrisyonu Olan Cocule: Enteral Uriinlerin Yeri ve
Zamani

Ahszn Dinmez Thrkmen

50710 BILDIRILER
Oturum Bagkanlan: Elif Acar Arslan, Meslihan Cigehk

55-052 : Akondroplazili Cocuklarda Viosoritid Kullanimi -
Elinik Deneyim - Ahmet Kahved

55-023 : Cocuklarda Hematopoetik Kok Hicre
Transplantasyonu: Marmara Universitesi Pendik Egitim ve
Arastirma Hastanesi Densyimi: 2019-2024 - Burcu Tufan
Tas

55-054 : Metabolik Hastalklanin Acillerini Tanryor Muyuz?
Cocuk Acile Bagvurusu Yapilan Tanil| Tamsiz Metabolik
Acillerin 18 Aylk Degerlendirilmasi, Tek Merkez Dansyimi -
ihsan Gzdemir

55-055 : TSC1 ve TAC2 genlerinin molekiler analizi ve
genotip-fenatip korelasyonunun degerlendirilmesi - Ceren
Alavanda

§5-056 : Cocuk Yogun Bakam Unitssinds Hemolitik Uremik
Sandrom Tanisryla izlenen Olgulznin Degerlandirilmesi -
Ayge Agik

58-057 : Fostenfeksiydz Viral Ataksi, Serebellar staksi,
Serzbellit clgulan - Zeynep Yilmaz

55-058 : Sadlikh va Kronik Hastalid Olan Cocuklarda Uyku
Bozuklugu Gordlme Sikhid - Mehmet Karacn
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Nadir | He Kadar Taniyoruz?

OGLE YEMEGI / POSTER BILDIRILER
Oturum Bagkanlarr: Burcy Tufan Tas, Didem Helvacoglu

if Qturum)

Oturum Baskanlan: Zehra Yavas Abal, Sehile Kilavuz, izmail Halda Akbeyaz
Konusmacilar: irem Akbolat, Dilara Tarkan, Alara Arzsan, Muhammed Terzioglu

Pediatrik Kardiyolojide Yeni Ufuklar

Oturum Baskanlan: Figen Akalin, Ayse Giler Eroglu

Kalp Yetersizligi Tedavisinde Yenilikler

Selen Karagdzld

Kardiyolojide Genetik Tam, Kime? Ne zaman?

Bzge Pamukcu Akay

Kalp Hastahklarmda Fiziksel Aktivite Yararh mi? Zararh
mi?

Elif Erolu

Cocuklarda Otoimmun Kan Hastahklan: Tam, Tedavi ve
Izlemde Yenililler
Oturum Baskandan: Gdlnur Tokug, Mursah Eker

Otoil Hi Titik i

Tiraje Celkan

Otoimmun Trombaositopeniler
Omer Dogru

Otoimmun Motropeniler

Banz Yilmaz

Gelecegin Gazleri: Cocuklarda Garme Kaybin Onlemek
ve Yonetmelk

Oturum Bagkanlan: Ozlem Sahin, Yasemin Gakdemir

Cocuklarda Goz Tarama Kriterleri, Ambliyopi ve Sasilik
Didem Dizdar

Cag F isi Miyopi
Semra Akkaya Turhan

Cocuklarda Kwmiz Giz Sebepleri
Furkan Cam

Cocuklarda Papillddeme Yaklagim
Valkan Dericioglu

Cocuk Acil Paneli
Oturum Bagkanlan: Metin Uyzalol, Ash Cinar Memigoghs

Acil Mildahalede Biyomarkerlar: Cocuk Hastalarda
Tamiya Giden Yol

Sinem Oral Cebeci

Amnda Gariintiileme: Cocuk Acilde Yatak Basi
Ultrasonun Roli

G. Ezen Besli

Cocuk Acil Eakimmda Smrlan Asmak: Teletp
Uygulamalarn

Emel Eksi Alp
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P5-001 : T-hiicrali ALL {akut lenfoblastik 1Gs2mi) tamib 4 yag 11 aylk erkek hastada parvovinks B1% iliskdli optik ndrit - Muran Tutar

P5-002 - Boyun hareket kisithhd ile galen siit cocugunda pilositik astrositom, olgu sunumu - Nuran Tutar

P5-003 : Puberte Prekoks? Vajinal yebano cizim: Olgu sunumu - Sinan Kilig

P5-004 : BSbrek nakilli hastada siradiz) bir tane: norveg uyuzu - Burak Arslan

P5-005 : THRE geninde heterczigot varyanta badh gelizen tircid hormon direng sendromu - Giilsen Gezer Duman

P5-006 : Kanzerli Cocuklarda Preumocystis jirovedi Pndmonisi - Orkun Ding

P5-00T - Sindzite sekonder subdural ampiyem olgusu - Manolya Bergiizar Sekerlisoy

P5-008 : Soguk lle Tetiklznen Anafilaksi 7 Qlguluk Seri ve Tamisal Zorluklar - Murat Ozer

P5-00% - Periorbital Mekrotizan Fasit Olgusw: Streptococcus Pyogenss - Hilal Arat

P5-010 : Marcus Gunn Jaw-Winking Sendromiu [ki Olgunun Sunumu - Damia Sallak

PS-011 : Kedi Tirmugs Hastahdanin Madir Prezentasyonu: Submental Abse Olgulan - Didem Can

P5-012 : Pulmoner Hemorajinin Madir Bir Kardiyak Nedeni: Fontan Cerrabizi Sonrasi Gelisen Aortapulmaner Kollateral Arterler - Eysan Tagal

P5-013 : Atesli Nobetlerlz Seyreden Jeneralize Epilepsi GEFS(+) Tamsi ile izlenen Hastslann Degerlendirilmesi: Tek Merkez Dencyimi - Altunay Mukhtarl

P5-014 - ASXL3- ilizkili Bainbridge-Ropers Sendromu tamb iki clgunun Klinik ve genetik agidan degerlendirilmesi - Sirin Sedef Bag

P5-015 : Kronik kann agnzindz tan zorudu: fonksiyonel kann agnsi ve makroamilzzemi - ibrahim Bago

P5-016 : Konjenital ishal tanih olguda nadir etiyolaji: PERCCT mutasyonu - Emine Celik

P5-017 : HIV ve Sifiliz Tanih Annenin kiz Yenidogan Bebekleri: Iki Olgu Sunumu - Seray Mur Apaydin

P5-018 : MCTE Eksikliginde Mzsil Erken Tamiya Ulagilabilir? - Aylin Tugba Canbaz

P5-01% : Cocukdarda Akut Mastoidit Yonetimi: vaka serisi - Kiibra Demirbilek

P5-020 : Tedaviye Direncli Tiberkiiloz'da Kronik Granilomatoz Hastzlk Tams: - Owgid Taner

P5-021 : Miyokardit Benzeri KEinik Sayir Gosteren Dilate Kardiyomiyopatt Alstrdm Sendromlu Bir Olgu - Mustafa Hiiseyin Bozkurt
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P5-022 : Otozomal Resesif Primer Mikrosefalc WDRGZ Gen Mutasyonu ile iligkili D&rt Farkh Olgunun Kiinik ve Genotip Dederlendirmasi - ipek Gariisen
P5-023 - izole Keci Siiti Alsrisi: Dért Yasinda Bir Olgu Sunumu - Murat Ozer

P5-024 : Hipetoni ayina tamsinda konjenital glikezilasyon defektlerinin yeri ve ipuglan: 2 vaka Grmegdi - Buse Yurttutan

F5-025 : inhibitdrld hemofili A hastasinda iliopsoas kanama: - Egehan Devrim

P5-026 : Frzatg) Enfeksiyonlar: Kombine Immin Yetmezlikderin Tanisinda ritk ipuglan - Necmiye Oztiirk

F5-027 : Wisdemann-Steiner Sendromu: Klinik ve Genetik Bulgulara Dayah Ug Vaka Sunumu - Funda Kdkali

PS-028 : Patates Toketiminz Bagh Anafilakst 4 Yagindz Bir Cocuk 0igu Sunumu - Murat Ozer

P5-04T : Perkoitan endoskopik gastrostomi sonras gelisen enteral fistdl - Halil Guliyev

F5-053 : Cocuklardz Pnémomediastinum: Nadir Bir Durem - ismail Demiryorgan




23 SUBAT 2025, PAZAR, POSTER BiLDIRILER
=l oo

P5-029 : Madir bir rasopati olgusu: Gevsek anagen sac ile birlikte Noonan sendromu benzeri bozukluk - Evrim Cifci Sunamak

PS-030 : IgA vaskilitinde terdpatik plazma exchange tek merkaz densyimi - Aysenur Dogru

PS-031 : Inmemig Testis 30lokle iner Mi? - Sadiye Mur Ozgalik

PS-032 : Lavetirasetam iliskili DRESS Szndromunda HHV-6 Reaktivasyonu: Madir Bir Qigu - Salim Can

P5-033 : Tarantula |singe: Nadir Gérilen Bir Olgu ve Klinik Yonetimi - Tugde Buse Ugur

P5-034 : Tekrarlayan ishalle Cocuk Acile bagvuran sit gocugunda Cilyak hastahd - Fidan Mammadova

P5-035 - DCLREIC (ARTEMIS) Varyantinin Meden Oldudu Gec Yasta Tam Alan Atipik Agir Kombing immin Yetnezlik Olgusy - Selcen Bozkurt
PS-036 - Cocukluk Cadgmnda Madir Bir Qigu: 1gG4 iligkili Hastalik - Simge Isildak

P5-037 : Pediatrik akut poststreptokoksik glomertilonafrtit va 3 glomerilonefrit olgulannin degerendirilmesi: Tek Merkez Deneyimi - Dlger Altuntas
P5-038 : Morovinds Gastrosnteritine 3zkonder Gelizen MiyokardizClgu Sunumu - Ebru Tansu Yurttangkmaz

P5-039 - Bitkizsl Suruplara Bagh Gelizen Diffiiz Alveolar Hemoraji Olgusu - Ayseqiil ilbas Ertugrul

P5-040 - Garinen kiy kilavuz ister - Elif Duygu Kuthe

PS-041 : Klasik Olmayan Uyana Bulgudan Agir kembine immin Yetmezlik Tanisi - Razm Amirow

P5-042 - Cri Du Cat Sendromu: Vaka Sunumu - Kilbra Karakas

P5-043 : Senkop Sykdsi ile bagwuran bir Glukoz -5- Fosfat Dehidrogenaz Eksikiigi Olgusu: Favizrm - Burcu Aygiin

P5-044 - Atipik Mikroorganizma ile Adir Enfeksiyondan Aktive Fosfoinositid 3 Kinaz Delta Sendromu Tanising - Burkay Cadan Colak

P5-045 : 1EDde (inflamatuvar Barzak Haswald)) kargilagilan bir kabus daha: Anormal Karacigar Fonksiyon Testler - Ugur Can Leblebici
PS-046 : Cocukluk cagindz nadir hipertansiyen nedeni: Mid-zortik sendrom - Mustafa Mert Atilla

P5-048 : Lokalize Skleroderma, Parry Romberg Sendromu - Hatice Hilal Ozgiiner Kiigiik

PS-049 : Steroid Bagimh Nefrotik Sendromda Takrofimus Tedavisi: Uzun Salimml Form ile Tremorun Yénetimi - Esra Mur Arslan

P5-050 - Konjenital Tombasitopeni Wiskot-Aldrich Sendromu: Erken Tanisi icin Uyancs Bulgular - Ramin Mahmudow



: Eikenella Corrodens'e Bagh Yurmusak Doku Apse: Olgu Sunumu - Yasemin Akgiin

- Duchenne muskuler distrofi (DMD) Ogiinci Merkez Deneyimi - Seyma iyiseny

: Hipoksemi ile gelen hastalarda Osler-Weber-Rendu Sendromu: Clgu Serizi - Selen Karagoziu

- Retinitiz Pigmentosa ile tam alan eriskin Krabbe olgusu - Edanur Sankutiu

- Zehirlenme il2 erken prezente olan fatal neonatal DEUOK eksikligi clgu sunumu: - Ekin Zeynep Altun

: Transkateter yollz kapatilan koroner- sad atriyal fistll olgusu - Selen Karagozld
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KONUSMACI OZETLERI

GASTROENTEROLOG GOZUYLE BESIN ALERJILERI

Doc. Dr. Bilge Sahin Akkelle
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme B.D.

Besin alerjisi, besin igerigindeki proteinlere karsi immiin mekanizmalar ile gelisen, her karsilasmada
tekrar eden asin duyarllik reaksiyonudur. Cocuklarda en sik gérilen besin alerjisi inek sitl protein
alerjisi (ISPA) olup siklikla yasamin ilk 1 yilinda tani alir. Besin sindirim sistemi ile ilgili bulgular yaninda
solunum ve cilt bulgulari da gérilebilir. Besin alerjileri olus mekanizmalarina gére “IgE aracili”, “IgE
aracil olmayan” ve “miks” olarak siniflandinlir. IgE aracili olmayan besin alerjilerinden en sik gorilen
besin protein iliskili alerjik proktokolit (BPIAP)'dir. Genel gériinimii ve bilyiimesi normal olan bebeklerde
diskida noktasal ya da cizgisel kan ve codu zaman eslik eden mukus ile karakterizedir. Diger rektal
kanama nedenlerinin dislandi§i durumda silipheli gidalarin diyetten uzaklastiriimasi ile semptomlarin
dizelmesi ve suglu yiyeceklerin diyete yeniden dahil edilmesi ile semptomlarin tekrarlamasi tani
koydurucudur. Besin protein iliskili enterokolit sendromu (BPIES), alerjen alimindan birkag saat sonra
ortaya cikar, sivi-elektrolit replasmani gibi acil tedavi gerektirebilen ciddi bir klinik tablodur. Besin protein
iligkili enteropati (BPIE), siklikla yasamin ilk 1 yilinda gériilmekte olup, malabsorpsiyon bulgulari ve ince
bagirsak biyopsisinde villdz atrofi, kript hiperplazisi, intraepitelyal lenfosit artisi ve eozinofil infiltrasyonu
ile karakterizedir. Direncli gastrodzofageal reflii hastaligi ve kabizlik gibi fonksiyonel gastrointestinal
sistem hastaliklarinda da inek sitl eliminasyon diyeti ile klinik cevabin degerlendiriimesi onerilir.
Eozinofilik dzofajit, miks tipte besin alerjileri arasinda siniflanmakta olup beslenme reddi, kusma-
reglirjitasyon, gogis agnisi, disfaji, gida takiimasi ile basvuran hastalarda endoskopi ve histopatolojik
inceleme ile tani koyulan bir durumdur. Non-IgE besin alerjilerinde tani klinik ile konur. Tani ve takipte
eliminasyon ve besin yiikleme testi gibi diyet manevralarindan faydalanilir. Anne siitli ile beslenen
bebeklerde anneye eliminasyon diyeti uygulanir. Formil siit destedine ihtiyac duyulan durumlarda besin
alerjisinin tipine gore dnerilen ileri derecede hidrolize, hidrolize piring bazli ve amino asit bazl formiil
sitler kullanilabilir. En az 6 aylik eliminasyon diyeti sonrasinda siit merdiveni olarak tanimlanan sirasiyla
finnlanmig, pisirilmis, fermente, pisiriimemis sdt Grtnlerinin diyete dahil edilmesi hedeflenir.
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Yeni Nesil Genetik Testler ve Yorumlanmasi

Dog Dr. Elif YILMAZ GULEG
Istanbul Medeniyet Universitesi Tibbi Genetik Anabilim Dali

Insan genomu yaklasik 3 milyar baz ciftinden (bp) ve bu genom icinde dagiimis yaklasik 20.000 protein
kodlayan genden olusmaktadir. Bu genomdaki degisimlerin tespitinde uzun yillar boyunca 1970’lerde ve
1980'lerde gelistirilen kromozom analizi, floresan in situ hibridizasyon (FISH) analizi, Sanger dizi analizi
metodlar ve polimeraz zincir reaksiyonu (PZR) bazli tetkikler kullanilmistir. 1990-2003 yillari arasinda
insan genomunun dizisinin bu metodlar yardimiyla % 92'si belirlendi. Fakat bu ydontemler bu kadar blyuk
bir veriyi analiz etmek igin anlagildigi gibi oldukga yavas ve zahmetli ydontemlerdi. 90'larin sonuna dogru
CNV analizleri daha kapsamli ve daha detayl bilgi veren array CGH (comparative genomic hydridization)
yontemi ve 2000'li yillarin ikinci yarisinda yeni nesil dizileme (NGS, next generation sequencing) yontemi
olarak adlandinlan ayni anda birgok geni birden dizileyen ve bilgisayar temelli analiz eden dizileme
teknolojisi gelistirildi. Bu iki yéntemin gelismesi sayesinde hem bircok adi konmamis nadir hastaligin
nedeni tespit edildi, hem de bilinen hastaliklarin yeni genleri bulundu. NGS teknolojisinde hasta DNA’sI
100-200 bp'lik parcalara bolinerek PZR reaksiyonu ile codaltilir ve bircok kez paralel okunarak bircok
genin ekzonik ve bazi intronik bolgeleri hakkinda hizli ve detayl bilgi edinilir. Bu kadar biylk verinin
analizi ve tespit edilen dedisimlerin hangilerinin hastalik yapici oldugunun saptanabilmesi icin bazi araclar
gelistirildi. Bunlara in silico tahmin araclari denildi. Bu araglar genomdaki degisimin tiirler arasindaki
korunmusluk diizeyi, protein yapisi Uzerindeki etkisi, toplumda goriilme sikhdi gibi degiskenleri
dederlendirerek hastalik yapici etkisi hakkinda bir hesaplama yapmaktadir, ayrica daha énce bir klinik
bulgu ile iliskilendirilip iliskilendiriimedidi, hastanin etkilenen ve etkilenmeyen aile bireylerinde bulunup
bulunmadi§i gibi kriterlerle buldugumuz degisimin klinije etki edip etmedigi arastinlir. Bu
degerlendirmeler sonucu ACMG (American College of Medical Genetics and Genomics )'nin belirledigi 5
olasilik miimkiindir: Hastalik yapmayan iyi huylu (benign) ve olasi iyi huylu (likely benign) degisimler,
hastalik yapan olasi patojen (likely pathogen) ve patojen dedisimler ve hastalik yapip yapmadig
bilinmeyen VUS (variant of uncertain significance) degisimler. Patojen ve iyi huylu degisimleri
yorumlamak kolayken, VUS degisimleri yorumlamak, hem biyoinformatik uzmani, hem hastay
dederlendiren ve datayl analiz eden genetik uzmani ve gerekirse hastayi takip eden klinisyenin ortak
gabasi ile miimkiin olabilmektedir. Bazi VUS’larin hastalik yapici olarak degerlendirilebilmesi icin ek testler
ve benzer fenotipte bireylerin tespit edilmesi gerekebilir.
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Cocuk Acil Bakiminda Sinirlari Asmak: Teletip Uygulamalari
Dr. Emel Eksi Alp

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg: ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Acil
Bilim Dah

Teletip, Diinya Saglik Orgiitii tarafindan saglik profesyonellerinin tani, tedavi, hastalik dnleme ve saglik
egditiminde bilgi ve iletisim teknolojilerini kullanarak bilgi alisverisinde bulunmasi olarak tanimlanmistir.
Teletip ve tele-saglik kavramlari siklikla birbirinin yerine kullanilsa da, aslinda farkh kavramlar ifade
ederler. Telesadlik, saglik hizmetleri ile ilgili genis bir kavram olup, teletip da dahil olmak Uizere saglhk
destegi sadlayan her tiirli hizmeti kapsar. Teletip, bilgi teknolojileri, saglik bilimleri, mihendislik, hukuk
ve yapay zeka gibi uygulamalari iceren multidisipliner bir yaklasimi gerektirir. Pandemi déneminde teletip
sayesinde hasta yonetiminde uzaktan erisim artmig ve telekonstltasyon oranlari artmistir.

Cocuk acilde teletip uygulamalari uzaktan triyaj ve konsiiltasyon, acil miidahale destegi (6r. resiisitasyon
sirasinda uzaktan rehberlik), uzaktan goriintiileme ve laboratuvar dederlendirmesi ile kronik hastalik
takibinde acil bagvurularin yonetimini kapsar. Literatiir incelendiginde yetiskin acil bakimina ait calismalar
cocuk acillerde yapilan galismalara gére daha fazladir. Bir derleme sonucuna gore cocuk acil bakiminda
teletip kullanimi sayesinde hastane 6ncesi tanilarin dogruluk oranlarinda artis oldugu, sevk siireclerinde
iyilesme saglandidi ve teletibbin sevk eden acil servis doktorlarina hayat kurtaran uygun prosediirlerin
uygulanmasinda rehberlik ettigi gosterilmistir. Cocuk acil servislerinde teletip uygulamalari, uzaktan
uzman erisimi ile tani dogrulugunu ve terapétik kararlarin etkinligini artirmaktadir. Bu durum 6zellikle
pediatri uzmani bulunmayan merkezlerde 6nemli avantaj saglar. Ayrica teletip, uzaktan uzman erigimi
saglayarak acil hasta yoénetimini iyilestirme potansiyeline sahiptir.

Cocuk acilde teletip uygulamalarinin faydalar arasinda tani ve tedavi siireglerinin iyilestiriimesi, acil
servis yogunlugunun azaltilmasi, maliyetlerin distrilmesi ve hasta nakil oranlarinin azalmasi yer alir.
Teknik altyapi eksiklikleri, hekim-hasta etkilesiminin azalmasi, editim ve adaptasyon siirecinde yasanan
sorunlar ise uygulamanin zorluklar arasinda sayilabilir. Ayrica teletip uygulamalar hukuki agidan kisisel
verilerin korunumamasi, hasta mahremiyetinin ihlali ve adli sorunlar gibi riskler tagimaktadir. Turkiye'de
teletip uygulamalar ilgili yénetmeliklerle diizenlenmis olsa da uygulama ve mevzuat arasindaki uyumun
sirekli glincellenmesi gerekmektedir.

Sonug olarak, cocuk acil servislerinde teletip uygulamalarinin gelistirilmesi, multidisipliner is birligi ve
hukuki diizenlemelerle desteklenerek gelecekte daha etkin hale getirilebilir.
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Enerji Eksikligi Grubu Kalitsal Metabolik Hastaliklar: Kimde Ne Zaman Diisiinelim?

Emine Geng! Burcu Oztiirk Hismi?

Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklari Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk
Metabolizma Hastaliklari Klinigi

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma Hastaliklar Bilim Dali

Enerji eksikligi grubu metabolik hastaliklarda gorilen hipoglisemi, kas gli¢siizligi, rabdomyoliz,
hepatopati ve myokardit ataklari/kardiyomyopati, aritmi, gelisimsel gecikme, entelekttel kisithlk,
mikrosefali, hareket bozukluklari siktir. Aclik, enfeksiyon, egzersiz, cerrahi, travma, dogumun kendisi...vb
katabolik durumlarla tetiklenirler.

Olgu-1: Aclik-eforla kas adrisi, Reye-benzeri atak, tekrarlayan rabdomyoliz ataklari olan, kas
biyopsisinde lipit birikimi, atak sirasinda C18, C18:1, C18:2 yiiksekligi saptanan hastadan CP7-2de
homozigot patojenik varyant tespit edilerek CPT-2 eksikligi tanisi aldl.

Yag asidi oksidasyon bozukluklarinda(YAOB) 16-24 saat aclik, ates, enfeksiyon, uzamis egzersiz vb...
katabolik durumlarda hepatik, kardiyak, muskuler, nérolojik semptomalar gésterirler. Ilk epizod da
olimcil olabilir!

Olgu-2: 3 glindiir kusma, ishal, dispnesi olan 3-aylik erkek hasta uykuya meyilli, takipneikti. Karaciger
3-4 cm ele geliyordu. Metabolik asidoz, laktat yliksekligi, hipoglisemi, transaminaz, lrik asit ve trigliserit
yiiksekligi saptanip hidrasyon, dextroz, HCO3 ve allopurinol baslandi. 2 saatte bir besleme ve fruktoz,
siikroz, sorbitolden kaginma onerildi. G6PC homozigot patojenik varyant saptanarak Glikojen Depo Tip-
1A tanisi ald.

Glikojen depo tip-1'de hipoglisemi 2-3 saatlik aclikta ortaya cikar. Tani genetik olarak gdsterilene kadar
hastay! hipoglisemiden korumak igin diyet baslanir. Tedavide amag¢ kompleks karbonhidratlar ve sik
beslenme ile hipoglisemiyi énlemektir.

Olgu-3: 50 gunliken fokal miyoklonik nébet, huzursuzluk nedeniyle basvuran erkek hasta hipotonikti.
Fenobarbital ile nébet kontrolii kismi saglandi. EEG'sinde keskin diken dalga aktivitesi saptandi. Annesi,
achkta huzursuzluk ve nébet oldugunu gozlemlemisti. SLC2A1 heterozigot delesyon ve LP'de Bos Glukoz:
31, kan Glukoz: 73, Bos/Kan Glukoz:0,42 saptandi. Ketojenik diyet baslaninca ndbet kontroli ve
gelisiminde hizlanma sagland..

GLUT-1 eksikliginde, beyinde tek enerji kaynadi ketonlardir. Sakkadik géz hareketleri 2-3. ayda baslar.
Hipotoni, erken baslangigl absans nébetler (<4 yas), hareket bozukluklari, zihinsel kisithlik, kazaniimig
mikrosefali sik bulgulardir. Kan glukozu ve bos laktat normalken; bos glukoz diistikligii(<40-60mg/dl)
tanisaldir. Erken tani ve tedavi ile nérolojik sonuglar daha iyidir.

SONUC OLARAK; Hipoglisemi ve GLUT1 eksikligi 6nlenebilir bir zihinsel yetersizlik nedenidir. Daha ¢ok
LP yapalim. Daha gok Tandem MS alalim, daha ¢ok YAOB yakalayalim
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Seattle (WA): University of Washington, Seattle; 1993-2025. Available from:
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK1312/
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Tekrarlayan Ates Tablosunda Ne Zaman Romatizmal Hastalik Diisiinelim?

Dr. Fatih Haslak
istanbul Medeniyet Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Romatoloji Bilim Dal
Ozet

Tekrarlayan ates, cocukluk cadinda sik karsilasilan bir durum olup, genellikle enfeksiyon kaynaklidir.
Ancak belirgin bir enfeksiyon odagi bulunmayan, antibiyotiklere yanit vermeyen ve periyodik patern
gosteren ates ataklarinda otoinflamatuar hastaliklar distindlmelidir. Otoinflamatuar hastaliklar,
dogustan immiin yanitin diizensiz aktivasyonu ile karakterize olup, genetik gegisli olabilir. Bu
hastaliklarda ates, eklem tutulumu, dokintiler, lenfadenopati, oral/genital Glserler gibi sistemik bulgular
eslik edebilir. Aile dykisil ve bazi etnik gruplarda sik gorilmesi tani agisindan 6nem tasir. Akut faz
reaktanlarinin (6rn. C-Reaktif protein, eritrosit sedimentasyon hizi) atak sirasinda yiiksek olmasi da
otoinflamatuar hastaliklari diisiindiirmelidir. Ailevi Akdeniz Atesi (FMF), otoinflamatuar hastaliklar iginde
en sik goriilen monogenik hastaliktir. MEFV genindeki mutasyonlarla iliskilidir ve kolsisin tedavisi ile
kontrol altina alinabilir. Diger 6nemli otoinflamatuar hastaliklar arasinda kriyoprin ile iliskili periyodik
sendromlar (CAPS), mevalonat kinaz eksikligi (HIDS) ve TNF reseptdr ile iliskili periyodik sendrom
(TRAPS) yer almaktadir. Bu hastaliklar farkl genetik mutasyonlarla iligkilidir ve spesifik klinik belirtilerle
ayrilir. Periyodik ates, aftoz stomatit, farenjit ve adenit (PFAPA) sendromu, cocukluk cadinda en sik
gorilen periyodik ates sendromu olup, genetik kokeni net olarak bilinmemektedir. Kortikosteroid
tedavisine hizli yanit vermesi tipiktir. Cok yeni bir grup hastalik olan tip 1 interferonopatilerde ise
otoinflamasyon disinda degisen derecelerde otoimmiinite ve immiin yetmezlik bulgulari da vardir. Sonug
olarak, tekrarlayan atesi olan cocuklarda dikkatli klinik degerlendirme yapilmal ve romatizmal hastalik
ihtimali gdz éntinde bulundurulmalidir.

Kaynaklar:

1. Haslak F, Akay N, Gil U, Giinalp A, Kilic Kénte E, Sahin S, Kasapcopur O. Autoinflammatory
Bone Diseases. Balkan Med J. 2025 Jan 2;42(1):5-13. doi:
10.4274/balkanmedj.galenos.2024.2024-11-129. PMID: 39757386; PMCID: PMC11725671.

2. Haglak F, Kilic Kénte E, Aslan E, Sahin S, Kasapgopur O. Type I Interferonopathies in Childhood.
Balkan Med J. 2023 May 8;40(3):165-174. doi: 10.4274/balkanmedj.galenos.2023.2023-4-78.
PMID: 37161741; PMCID: PMC10175883

3. Haslak F, Kilic H, Sahin S, Hotaman B, Cebi NM, Yildiz M, Adrovic A, Gunalp A, Konte EK, Aslan
E, Gul U, Akay N, Zindar Y, Ulug F, Guler S, Kiykim A, Aydemir S, Barut K, Saltik S, Cokugras
HC, Kasapcopur O. Children With Type I Interferonopathy: Commonalities and Diversities in a
Large Patient Cohort. J Rheumatol. 2024 Dec 1;51(12):1208-1217. doi: 10.3899/jrheum.2024-
0294. PMID: 39089832.
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Romatizmal Hastaliklarda Akilci Ilag Kullanimi

Fatma Giil Demirkan

Saglik Bilimleri Universitesi Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Romatoloji, Istanbul, Tiirkiye

1. Kortikosteroidler

Kortikosteroidler stres yaniti, badisiklik diizenlemesi, inflamasyon kontrolli, kemik ve karbonhidrat
metabolizmasi gibi bircok islevi olan hormonlardir. Eksojen kortikosteroidler gastrointestinal sistemden
hizli emilir ve sabah tek doz olarak alinmalidir. Plazma yarilanma émdarleri 90-180 dakika olup maksimum
kan dizeyine 2-8 saatte ulasir. Karacijerde metabolize edilir ve bébreklerden atilir. Eliminasyon,
karaciger sirozunda azalirken tirotoksikoz ve nefrotik sendromda artar.

flag etkilesimleri dnemlidir; fenitoin ve rifampin steroid etkinligini azaltirken, ketokonazol ve greyfurt
suyu yari émrini uzatir. Prednizonun doz araliklar diisiik (<7,5 mg/gin) ile pulse tedavi (>100 mg/gin)
arasinda dedisir. Pulse tedavi, 250 mg/giin metilprednizolon infiizyonudur ve 6 hafta sirebilir.

Yan etkiler doz ve siireye baglidir. Kisa vadede 6fori, uykusuzluk ve su tutulumu; uzun vadede
hiperglisemi, osteoporoz ve cilt degisiklikleri goriliir. Cocuklarda bliyiime baskilanabilir. Adrenal
yetmezlik nadirdir ancak ilag hizla kesildiginde bulanti ve halsizlik goriilebilir. 3 haftadan uzun kullanimda
doz yavasca azaltiimalidir.

2. Kolsisin

Kolsisin, cocuk romatolojisinde &zellikle Ailevi Akdeniz Atesi AAA ve bazi otoinflamatuar hastaliklarda
etkinligi kanitlanmis bir ilactir. Mikrotiibiil polimerizasyonunu inhibe ederek noétrofil aktivasyonunu
baskilar ve inflamasyonu kontrol altina alir. Tedavi bireysellestirilmelidir; genellikle 1 mg/m2/gln
dozunda baslanir ve tolere edilebilen en yiiksek etkin doza titrasyon yapilir. Ulkemizde kolsisin 0,5
miligramlik tabletler seklinde bulunmaktadir. Uygun dozlarda (<5 yas: 1x1 tablet, 5-10 yas arasi: 2x1
tablet, >10 yas: 3x1 tablet, maksimum 2 mg/giin) kullanildiginda oldukga giivenli bir ilactir.

Tabletlerin kirlmasinda ve sivi gida ile karigtirlmasinda herhangi bir sakinca bulunmamaktadir.

Tlag uyumunu artirmak icin giinde 3 veya 4 tablet kullanilmasi gerektiginde giin icinde iki doza béliinerek
kullanilabilir.

Gastrointestinal yan etkiler en sik goriilen sinirlayici faktordiir. Bébrek ve karaciger yetmezligi olan
hastalarda dikkatli kullanilmaldir. Kolsisin toksisitesi 6nlenmeli, CYP3A4 inhibitérleri ile etkilesimler g6z
ontinde bulundurulmalidir. Tedavi uyumu, uzun dénem komplikasyonlarin énlenmesi igin kritik 6neme
sahiptir.
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Cocuk Yogun Bakimda Giincel Transfiizyon Ilkeleri & Komplikasyonlar Eritrosit
Siispansiyonu

Feyza Incekdy Girgin
T.C. Saghk Bakanhgi Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi
Cocuk Yogun Bakim

Cocuklarda yayinlanan son kilavuzlardaki bulgular; gereksiz eritrosit siispansiyonu (ES) transfiizyonlarina
bagl komplikasyonlarin en aza indiriimesi ve kan temin edilmesindeki zorluklar gdze alarak hemodinamisi
stabil olan gocuklarda kisitlanmis bir transfiizyon stratejisini dnermektedir.!

Yasa gore dedisen kan hacimleri nedeniyle sok tablosu ortaya ¢itkmadan 6nce kaybin hesaplanabilmesi
ve transfiizyon ihtiyacinin belirlenmesi 6nemlidir. ES ihtiyaci agisindan uyarici bir skorlama sistemi heniiz
olusturulamamistir, klinisyenin kararina baghdir.2

Kan drdnlerinin kullanimina bagh en sik goériilen komplikasyonlar hipokalsemi, hiperkalemi, hemoliz ve
koagiilasyon bozukluklaridir. ES'nin normal kan bilesenlerinin oranlarini bozacak sekilde fazla oranlarda
verilmesi, koagllasyon sistemini ciddi olarak bozabilir. Bu nedenle transflizyon planlamasi yaparken
verilecek kan Urunlerinin optimal oraninin belirlenmesi gok énemlidir.

Elektrolit bozukluklari ve koagiilopatinin yanisira; HIV, Hepatit B, Hepatit C, CMV gibi enfeksiyonlar, ABO
uygunsuzlugu, transfiizyonla iliskili akut akciger hasari (TRALI), transflizyonla iliskili dolasimin asiri
yiklenmesi ve alloimmiinizasyonla sonuglanan imminolojik reaksiyonlar da gorilebilen diger
komplikasyonlardir. Timu klinik tablonun daha kéti seyretmesine yol agabilir. 3

Akut kan kayiplari, hemorajik sok gibi durumlarda zamaninda yapilacak ES transfiizyonunun hayati
onemi olmakla birlikte, gereksiz transfiizyonlarin mimkiin oldugunca engellenmesi, gelisebilecek
komplikasyonlarin ve buna bagl olusacak morbidite ve mortalitenin énlenmesi agisindan 6nemlidir.

Referanslar:

1. Carson JL, Stanworth SJ, Guyatt G, Valentine S, Dennis J, Bakhtary S, et al. Red Blood Cell
Transfusion. 2023 AABB International Guidelines. JAMA 2023;330:1892-902.

2. Leeper CM, Neal MD, Billiar TR, Sperry JI, Gaines Ba. Overresuscitation with plasma is associated
with sustained fibrinolysis shutdown and death in pediatric traumatic brain injury. J Trauma
Acute Care Surg. 2018;85(1):12- 7.

3. Barcelona SL, Thompson AA, Coté CJ. Intraoperative pediatric blood transfusion therapy: a
review of common issues. part 1: hematologic and physiologic differ- ences from adults;
metabolic and infectious risks. paediatr anaesth. 2005;15(9):716-26.
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COCUKLARDA KIRMIZI GOZ SEBEPLERI

Dr.Ogr. Uyesi Furkan CAM
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, G6z Hastaliklari Anabilim Dali

Ozet

Kirmizi g6z, cocuklarda g6z hastaliklari poliklinifine ve acil servislere bagvurunun en yaygin
nedenlerinden biridir. Konjonktiva, episklera veya skleranin ylizeyel gériinir damarlarinin geniglemesi
sonucu ortaya cikan bu durum, cesitli etiyolojilere bagh olabilir. Tanisal yaklasimda hastanin detayl
anamnezi, semptomlarin siiresi ve eslik eden sistemik hastaliklarin sorgulanmasi 6nemlidir. Muayenede
gorme keskinligi, konjonktival enjeksiyon, siliyer enjeksiyon, géz kapaklari, kornea, 6n kamara, iris ve
pupil, kirmizi refle ve g6z ici basinci degerlendirilmelidir. Cocuklarda kirmizi g6z nedenleri arasinda
konjonktivit, korneal abrazyon, yabanci cisim, subkonjonktival hemoraji, kiint veya penetran travma,
hifema, blefarit, salazyon/hordeolum, preseptal ve orbital seliilit, dakriyosistit, keratit, kuru géz, tveit,
episklerit, sklerit, endoftalmi ve akut acl kapanmasi glokomu yer almaktadir.

Konjonktivit, cocuklarda kirmizi goziin en sik nedenidir ve sebeplerine gére bakteriyel, viral veya alerjik
konjonktivit olarak siniflandirilir. Ayirici tanilari akinti tiplerine gore yapilabilir. Bakteriyel konjonktivitlerde
mukopdrilan akinti gorlir ve genellikle Haemophilus influenzae ve Streptococcus pneumoniae gibi
etkenlerle olusur. Viral konjonktivitler 6zellikle adenovirlis kaynakli olup sulu akinti gordliir ve bulasicilig
yuksektir. Folikiiler konjonktivit, faringokonjonktival ates veya epidemik keratokonjonktivit gibi tablolarla
seyredebilir. Alerjik konjonktivitler ise sulu-miikoid tipte akinti ve kasintiya sebep olur.

Travmatik kirmizi g6z nedenleri arasinda korneal abrazyon, hifema, yabanci cisim, kimyasal/termal
travma ve glob riiptiri sayilabilir. Penetran travmalar acil miidahale gerektirirken, kimyasal yaniklarda
hizli irrigasyon hayati 6nem tagsir. Hifema, kiint travmalar sonrasi 6n kamarada kan birikmesiyle ortaya
cikabilir ve dikkatli g6z ici basinci takibi gerektirir.

inflamatuvar nedenlerden biri olan iveit, cocuklarda non-enfeksiydz, enfeksiydz veya maskeleyici
sendromlar sebebiyle ortaya cikabilir. Sklerit ve episklerit gibi inflamatuvar hastaliklar, altta yatan
sistemik hastaliklarla iligkilendirilebilir ve uygun medikal tedavi gerektirir.

Gorme kaybi, travma, ciddi agr, kirmizi refle alinamamasi, fotofobi, yogun kapak 6demi, korneal
abrazyon/haze, anormal pupil reaksiyonu, kontakt lens kullanimi veya tedaviye yanitsizlik varliginda
hastalarin acil olarak g6z hastaliklari uzmanina yonlendirilmesi gereklidir.

Kaynaklar:

1. Seth D, Khan FI. Causes and management of red eye in pediatric ophthalmology. Curr Allergy
Asthma Rep. 2011;11(3):212-219.

2. Taskapih M, Yilmaz MB. Cocuklarda konjonktivitler. Tiirk Pediatri Arsivi. 2012;47(4):240-246.

3. Rainsbury PG, Cambridge K, Selby S, Lochhead J. Red eyes in children: red flags and a case to
learn from. Br J Gen Pract. 2016;66(653):633-634.
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Solunum Sikintih Yenidogan Bebekte Noninvaziv Solunum Destegi

Gonca Vardar
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Neonatoloji

Non-invaziv solunum destedi (NIV) spontan solunumu olan hastayl entiibe etmeden burun ve agiz
yoluyla uygulanan solunum destek tedavisidir.

NIV Modlari:
e Nazal devamli pozitif hava yolu basinci (nCPAP)
e Nazal intermitan_pozitif basingli ventilasyon (nIPPV)
e Nazal yiksek frekansh osilatuar ventilasyon(nHFOV)
e Isiilmis nemlendirilmis yiiksek akis nazal kanil (HHHFNC)
o Norolojik Ayarli Solunum Destegi Ventilasyonu (NAVA)
e Dusuk akiml oksijen tedavisi
NIV'da kullanilan ara yizler:
e Nazal prong-kisa (6-15 mm) veya uzun (40-90 mm) nazal/nazofarengeal prong.
e Nazal maske
e RAM kandl

NIV Endikasyonlari: Dogum salonunda fonksiyonel rezidiiel kapasite olusturulmasi, respiratuvar distres
sendromu, prematiire apnesi, bronkopulmoner displazi, post-op solunum destedi, aspirasyon
sendromlari, yenidoganin gegici takipnesi, pulmoner 6dem/kanama, pnoémoni, postekstiibasyon ,
laringomalazi, trakeomalazi.

NIV Kontrendikasyonlari: Spontan solunumu olmayan hastalar, dogum salonunda prenatal tani almig
konjenital diyafragma hernisi veya siiphesi, kardiyopulmoner arrest, ciddi Gst hava yolu 6demi veya
yanigi, ECMO , giderek artan dozda vazopressor destegi gerektiren hemodinamik instabilite, yiiksek
aspirasyon riski yaratan durumlar: Trakeodzefagial fistiil, kraniyo-fasiyel anomaliler (Apert Sendromu,
Crouzon Sendromu, vyarik damak, mikrognati), aktif (st gastrointestinal kanama, gogus tiipi
yerlestirilmemis pndmotoraks.


https://www.sciencedirect.com/topics/medicine-and-dentistry/intermittent-positive-pressure-breathing
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NIV'daki hasta bozuldugunda sorulmasi gereken 10 soru:

1. Devreler uygun mu? Kivrilma, yogusma var mi? Nemlendirme cihazi uygun galisiyor mu?
2. Monitdr alarmlan? Alarm gecmisi?

3. Ventilator ve cihaz alarmlan? Alarm gegmisi?

4. Ayarlar ve gergeklesenler uyumlu mu?

5. Hastanin muayenesi, gdgsi kalkiyor mu, titriyor mu? Akcigerler esit mi havalaniyor?
Obstriiksiyon? Batin distansiyonu var mi?

6. Son kan gazi dederleri? Son X-ray?

7. Transkitan CO2? Sp02? Kalp tepe atimi? SpO2 histogram verileri?

8. Yeni verilen veya kesilen ilag, set degisimi, kan Griini var mi? Damar yolu calisiyor mu?
9. Inhale tedavi aliyor mu?

10. Nazal ara yiiz yerinde ve uygun mu?

Basanili NIV
e Altta yatan akciger patofizyolojisine,
e En uygun hasta ara ylzinin secilmesine,
e Gebelik yasi ve dogum adirhidina,
e Kullanilan cihazin teknik 6zelliklerinin ve kisithliklarinin bilinmesine,
e Teknik aksakliklarin giderilmesine,

e Uygun hemsirelik bakimi ve yerel olanaklara baghdir.
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Cocuk Romatolojide Ornek Olgularla Major Organ Tutulumlarina Yaklasim

Giilsah Kavrul Kayaalp
Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Romatoloji Bilim Dal
Olgu-1

7 yasinda erkek hasta, tekrarlayan karin adrisi, ates ve eklem adrisi ataklari ile basvurdu. Ataklarin 2-3
giin sirdiigi, 6 ayda bir tekrarladigi 6grenildi. Ozgecmisinde apandektomi operasyonu &ykiisi,
soygegmisinde amiloidoz nedeniyle kaybedilen kardes oOykiisii mevcuttu. Basvuru fizik muayenesi
dogaldi. Akut faz belirteclerinde yikseklik saptandi. MEFV analizinde M694V homozigot ve R202Q
homozigot saptandi. AAA tanisi ile kolsisin baslandi. Takiplerine gelmeyen hasta bir yil sonra siddetli
karin adrisi, yaygin kas adrisi, halsizlik ve aralikl ates ile bagvurdu. Akut faz yliksekligi mevcuttu. Toraks
ve batin goriintiilemeleri normaldi. Uzamig febril miyalji tanisi ile 1 mg/kg metilprednizolon baslandi ve
izleminde klinik bulgularin geriledidi gorildi. Nefrotik proteiniiri saptanan hastanin bdbrek biyopsisi
amiloidoz ile uyumlu geldi. Anti interlkin-1 ve enapril baslandi. Izleminde hasta poliklinik takiplerine
dizensiz gelmekteydi. Hasta 17 yasinda siddetli karin agrisi ve kusma sikayeti ile basvurdu. Batinda
yaygin hassasiyet ve defans, ayakta direkt batin grafisinde hava sivi seviyeleri mevcuttu. Oligiirik
seyreden, kontrol biyokimyasinda, kreatinin, irik asit ve fosfor dederlerinde hizli yiikselme saptanan
hastaya hemodiyaliz baslandi. Brid ileus tanisi ile laparotomik bridektomi, kolesistektomi ve drenaj
operasyonu yapildi. Hastanin son tedavisi kanakinumab 300 mg/ay, kolsisin 1,5 mg/giin, antifosfat,
antipotasyum, multivitamin kompleksi, haftada iki giin hemodiyaliz olarak devam etmektedir.

Olgu-2

6 yas 10 aylik erkek hasta, ¢ glndir dokiintl, kusma, karin adrisi, el ve ayak bileklerinde sislik
yakinmalari ile bagvurdu. Ozgecmis ve soygecmisinde 6zellik yoktu. Fizik muayenesinde ekstremitelerde
yaygin olmak lizere tiim viicutta basmakla solmayan purpura, batinda periumblikal bolglede agn ve
hassasiyet, sag el ve ayak bileginde artrit saptandi. Hemogramonda nétrofilik 16kositoz ve trombositoz,
batin USG'de barsak anslari arasinda minimal sivi artisi izlendi. Hastaya IgA vaskiiliti ve gastrointestinal
tutulum tanisiyla 2 mg/kg/giin metilprednizolon baslandi. Karin adrisi  siddetlenince pulse
metilprednizolon, yanit alinamayinca mikofenolat mofetil baglandi. Safrali ve kanli kusma gelisen hastaya
5 doz terapétik plazma degisimi uygulandi.

Bulgularin gerilemesiyle steroid tedavisi kademeli kesildi. MEFV analizi negatifti. Hastanin mikofenolat
mofetil tedavisi devam etmektedir.
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Olgu-3

13 yas 7 aylik kiz hasta, 6 ay dnce alt ekstremitede palpabl purpura tarzinda dékiintiileri baslayan hasta
IgAV tanisi ile takip edilmis. Dokintl yakinmasinin devam etmesi (zerine tarafimiza basvurdu.
Ozgecmisinde 6zellik yoktu. Soygecmisinde annede lupus tanisi mevcuttu. Muayenede alt ekstremitede
palpabl purpura ve yizde malar ras mevcuttu. Tam kan sayimi normal, sedimentasyon 84 mm/sa, tam
idrar tetkikinde 2 pozitif eritrosit ve 1 pozitif proteinilri saptandi. Otoantikor tetkiklerinde ANA ve anti-
dsDNA pozitifti. Bobrek biyopsisinde class IV lupus nefriti saptandi. Hastaya hidroksiklorokin, pulse
metilprednizolon ve aylik siklofosfamid baslandi. izleminde steroidi azaltilarak kesildi. idame tedavisine
hidroksiklorokin ve mikofenolat mofetil ile devam edildi.

Olgu-4

4 yasinda erkek hasta, govdeden baslayip ekstremitelere yayilan dokiintii ve 39 derece ates sikayeti ile
dis merkeze bagvurmus ve kizil 6n tanisiyla antibiyotik regete edilmis olan hasta, ateginin devam etmesi
lizerine tarafimiza basvurdu. Atesinin 4 saatte bir 39 derecenin lizerine giktigi ve 8 giindiir devam ettigi
Ogrenildi. Fizik muayenesinde ates 39,1 °C, genel durumu iyi, orofarenks hiperemisi ve kirmizi cilek dili,
gozlerde nonpirilan konjonktivit, gdvdede soluk renkli basmakla solan makulopapiler doékiinti
mevcuttu. Tetkiklerinde akut faz belirteglerinde ylikseklik saptandi. Ekokardiyografisinde, LMCA'da
dilatasyon (z-skor: +2,5) saptandi. Kawasaki hastaligi tanisi konulan hastaya 2 gr/kg dozunda intravenéz
imminoglobulin 12 saatte iv inflizyon, 40 mg/kg/giin asetilsalisilik asit baglandi. Atesi tekrarlamayan ve
akut faz belirteclerinde gerileme gozlenen hastanin aspirin tedavisi anti-agregan dozda (3 mg/kg/gtin)
devam edildi. Hastanin yakin kardiyolojik izlemi devam etmektedir.
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RSV Profilaksisinde Yeni Ajan- Nirsevimab

Dog. Dr. Giilsen Akkog
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saghg: ve Hastaliklari ABD, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dah

Respiratuvar Sinsityal Viriis (RSV) enfeksiyonlari her yasta ortaya cikabilir; 6nceki enfeksiyon badisiklik
saglamaz. Hastalarin %25-40'inda alt solunum yolu enfeksiyonuna (ASYE) yol acar. Kord RSV Ig G
antikor diizeyi ilk altl aydaki hastalik siddeti ile iliskilidir. Gebelik sirasinda ve 6zellikle gebeligin ikinci
yarisinda fetiise aktarilan Ig G tipi antikorlarin diizeyleri dogum sonrasi ddnemde zamanla azalir ve 2-3
aylikken en diislk diizeylere ulasir. RSV F proteini viral zarfin hiicresel plazma membrani ile flizyonundan
sorumludur. Nirsevimab RSV F proteinine baglanan monoklonal bir antikordur (mAb) ve pre-F-exclusive
antijenik bolgede @ epitopu hedefler. Flizyon 6ncesi konformasyonda bloke eder. Nirsevimab yarilanma
stresi ve koruyuculuk diizeyi diger mAb’ye gére daha uzundur ve 150 giine kadar koruyuculuk
saglamaktadir. Yapilan lisans 6ncesi calismalarda RSV ASYE, RSV ASYE bagli hastaneye yatista ve cok
adir RSV ASYE karsi nirsevimabin etkinligi sirasiyla %70,1-79,5, %62-83,4 ve %64-87,5 (%0,4 vs %3,3)
oraninda bulunmustur. Nirsevimabin kullanim onay! alindiktan sonra yapilan galismalarda RSV ASYE
bagl hastaneye yatista nirsevimab etkinli§i %73-98 oraninda bulunmustur. Yapilan calismalarda
infantlar icin nirsevimab, RSV icin yiiksek riski ve maliyete sahip olanlarda maliyet etkin olabilir. Ikinci
sezonda nirsevimabin palivizumabdan 6nemli dlciide daha disik fiyath olmasi nedeniyle maliyet
tasarrufu saglayacadi kabul edilmistir. Ancak hem RSVpreF asisinin hem de nirsevimabin sirasiyla hamile
kisilere ve bebeklere uygulandi§i modellerde, maliyet etkinli§i uygun bulunmamistir. Ik RSV
mevsiminde dodan veya ilk RSV mevsimine girerken 8 ayliktan olan kiiglik tiim bebekler ve ikinci RSV
mevsimine giren ciddi RSV hastaligi gegirme riski yliksek olan 8-19 aylik tiim bebekler ve gocuklar icin
nirsevimab 6nerilmektedir. Ilk RSV sezonunda viicut agirhgi <5 kg olan bebekler icin IM 50 mg tek doz,
>5 kg olan bebekler icin IM 100 mg tek doz énerilir. Ikinci RSV sezonunda 8-19 aylik bebekler icin 100
mg Onerilmektedir. Sonug olarak toplumda tiim bebeklerin RSV'den korumasini saglamak ve 6nlenebilir
bir hastalik olan RSV'ye bagl hastaneye yatisi ve mortaliteyi azaltmayi saglamak hedeflenmelidir.
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Hipoksik iskemik Ensefalopati Dogumhane Yonetimi

Doc.Dr. Handan Hakyemez Toptan
Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi

Neonatal ensefalopati (NE), 35. gebelik haftasi ve sonrasinda dodan bebeklerde erken yenidodan
doneminde ortaya c¢ikan, biling bozuklugu ya da noébetler, solunumun baslatimasinda ve
surdirdlmesinde zorluk, refleks ve tonus kaybi gibi bozulmus norolojik islevler ile kendini gosteren klinik
bir sendromdur. Neonatal ensefalopati metabolik, enfeksiyon,ilaglar, neonatal stroke gibi pek cok
nedene badli gelisebilir ancak tartismasiz olarak hipoksik-iskemik beyin hasarina bagh oldugunda
hipoksik-iskemik ensefalopati (HIE) terimini kullanmak uygundur. Neonatal ensefalopati 1000 canli
dojumda 3, HIE 1000 canli doumda 1,5 oraninda gériilmektedir. Hipoksik iskemik beyin hasari
perinatali natal ve postnatal dénemde olusabilir. Perinatal asfiksinin patofizyolojisinde primer olay,
plasentada yetersiz gaz degisimi veya postnatal olaylar nedeniyle ventilasyonun bozulmasidir. HIE’nin
adirhig asfiksinin siiresi ve ciddiyetiyle iliskilidir. Saatler iginde ndrolojik muayene degiskenlik gosterebilir.
Dogum 6ncesi, dogum sirasi ya da sonrasinda HIE icin risk etmeni bulunan yenidoganlarda umbilikal
kordon kaninda bakilan pH <7.00 olmasi fetal asidemiyi, baz aciginin 12-16 mmol/L olmasi hipoksemiyi
ve baz agi§i>-16 mmol/L ise ciddi hipoksemiyi dlsiindiriir. APGAR skorunun 10. dakikada 5'in altinda
olmasi, manyetik rezonans gériintiilemede (MRG) HIE ile uyumlu beyin hasarinin gériilmesi ve ¢oklu
organ yetmezligi ya da etkilenimin varhigi HIE icin tani kriterleridir. Hipoksik iskemik ensefalopati tanili
yenidoganlar hafif- evre 1, orta- evre 2 ve agir-evre 3 olmak lizere {i¢c gruba ayrilirlar. Gruplandirma icin
Sarnat & Sarnat ve Thompson puanlama sistemleri gelistirilmistir. Hipoterminin sekonder beyin hasarini
onledigi terapotik pencere kisadir. Tedavi aralidi ilk 6 saat olmasindan dolayi ne kadar erken tani ve
erken hipotermi o kadar iyi sonuctur. Dogum odasinda perinatal asfiksi diistiniilen bir hastada radyant
isitici kapatiimali, monitorize takip edilmeli uygun solunum dolasim destedi saglanmalidir. Hipoksi
hiperoksi, hipoglisemi-hiperglisemiden kaginilmaldir. Viicut isisi 33,5-34 C arasinda olcak sekilde pasif
hipotermi tedavisine baslanmalidir. Transport sirasinda 15 dakikada bir viicut isisi takibi yapilmalidir.
Sicaklik 33 C derece altina distiigiinde ciddi komplikasyonlar gelisebilecedi unutulmamalidir.
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Ergenlik Doneminde Gériilen Psikiyatrik Bozukluklarda Pediatristlerin Rolii

Dog.Dr.Hatice Unver
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk ve Ergen Ruh Saghg: ve Hastaliklari ABD

Ergenlik donemi; latince bliyiimek (adolescere) anlamina gelen; biyolojik, psikolojik ve sosyal degisimin
hizlandig ve birbirleri ile etkilesim icine girdigi bir yasam evresidir. Toplumsal stresler (covid, deprem),
ekonomik zorluklar, travmalar ergenlerin ruhsal sorunlarini arttirmakta/agirlastirmakta ve ruhsal
sikayetlerle aile hekimlerine, pediatri polikliniklerine ve acillere basvurulari arttirmaktadir. Pediatristler
gelisimsel, davranigsal veya ruhsal semptomlari olan gocuk ve ergenlerle genellikle ilk temas kuran
kisilerdir ve erken midahalede hayati bir rol oynayabilirler. Fark edilen herhangi bir gelisimsel,
davranigsal veya ruhsal sadlik durumu icin erken miidahale ve rehberlik, cocuk ya da ergeni hayati
boyunca olumlu sekilde etkileyecektir. Ruhsal belirtilerin sorgulanmasinin genel pediatrinin bir pargasi
haline gelmesi gerektigi belirtiimekte, kiiclik cocuklarda yapilan otizm taramasi gibi ergen yas grubunda
da depresyon, anksiyete, intihar dislinceleri ve madde kullanminin sorgulanmasi gerektigi
belirtiimektedir. Ergenlik déneminde goérilen psikiyatrik bozukluklarla karsilagan pediatristlere dnerilenler
oncelikle; ergenle iletisim becerilerini gelistirmek, bu yas déneminin gelisimsel dénem 0zelliklerini
bilmek, ergenin okul performansini, okula devamsizligi olup olmadigini 6grenmek, aile ici ve sosyal
iliskileri sormak, ruhsal durum, zeka, 6zbakim ve disa vuran davraniglara dikkat etmek, ihmal, istismar
ve madde kullanimini akla getirmek, aileden daha fazla bilgi almak, dikkat eksikligi hiperaktivite
bozuklugu, depresyon ve kaygi bozukluklarinin temel belirtileri hakkinda bilgi sahibi olmak, psikotrop
ilaclar hakkinda bilgi sahibi olmak, intihar girisimleri konusunda riski dederlendirmek, ruhsal hastaliklara
yatkinhigi arttirici risk faktérlerini tanimak ve ayirt etmektir. Ergenlerle goériisen hekimleri bekleyen
zorluklar ise; hasta yogunlugu nedeniyle ergen hastalara yeterli zaman ayiramama, fiziksel kosullar
nedeniyle goriismenin gizlilii ve mahremiyetin saglanmasinda yasanan glglikler, tekrarlayan
basvurulari ve intihar girisimleri olan hastaya duyulan 6fke hissi, risk dederlendirmesinde hata
(klicimseme), adli durumlar, yasal sorunlar, psikiyatriye ve hastalara karsi onyargilarla caresizlik
hisleridir.

Kaynaklar:

1. Dreyer BP. Stepping Up to the Plate-The Role of Pediatricians in Addressing the Child and
Adolescent Mental Health Crisis. JAMA Netw Open. 2023 Jan 3;6(1):e2249578.

2. McMillan JA, Land M Jr, Tucker AE, Leslie LK. Preparing Future Pediatricians to Meet the
Behavioral and Mental Health Needs of Children. Pediatrics. 2020 Jan;145(1):e20183796.

3. McMillan JA, Land ML Jr, Rodday AM, Wills K, Green CM, Leslie LK. Report of a Joint Association
of Pediatric Program Directors-American Board of Pediatrics Workshop: Preparing Future
Pediatricians for the Mental Health Crisis. J Pediatr. 2018 Oct;201:285-291.



’ Tip Fakiiltesi [

zi-zs‘sdskfiozs‘ e “Pediatride Yeni Ufuklar”

SELECTUM HOTEL CITY ATﬁEHiR

Mekonyum Aspirasyon Sendromu: Dogum Salonunda Uygulamalar
Hiilya Ozdemir
Marmara Universitesi-Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi

Mekonyumla boyali amniyotik sivi (MBAS) ile dogan bebeklerin bir kisminda goérilen mekonyum
aspirasyon sendromu (MAS) siklikla term ve postterm yenidoganlarda hipoksemik solunum yetmezligi
ile seyreden ve solunum yetmezligi bulgularina yol acacak diger faktorlerin eslik etmedigi bir durumdur.
Term ve postterm yenidodanlarda yogun bakim gereksinimine yol acan solunum sikintisi nedenlerinin
basinda gelmektedir. Neonatoloji alanindaki gelismelere ragmen giinimiizde hala ciddi morbidite ve
mortaliteye sahiptir.

Mekonyum aspirasyon sendromu sikli§i, postmatiirite, gebelik haftasina gore disik dogum adirligina
sahip olma ve fetusu sikintiya sokabilecek antepartum veya intrapartum distres, hipoksi, bozulmus
uteroplasental kan akimina yol agan maternal faktorler: preeklampsi, kronik hipertansiyon, sigara igimi,
kronik solunum veya kardiyovaskiiler sistem hastaligi, oligohidroamnios gibi pek c¢ok durumda
artmaktadir.

Mekonyum aspirasyon sendromunun gelisiminde obstriiksiyon, kimyasal inflamasyon, sirfaktan
inaktivasyonu, hipoksemi gibi birden fazla neden etkili olmaktadir.

Mekonyum aspirasyon sendromunda dogum odasinda dogru yaklasimlarda bulunmak dnemli noktadir.
Mekonyum boyali amniyotik sivi (MBAS) ile dodan her bebede rutin intratrakeal aspirasyon
uygulamasindan MAS sikligini azaltmadiginin gosterilmesi ile vazgecilmistir. E§er bebek mekonyumla
boyanmis sivi ile dogmus, spontan solunumu varsa, kas tonusu iyiyse ve kalp atim hizi >100 atim/dakika
ise yalnizca agiz ve burunda kalmis olan mekonyum ve sekresyonlarin temizlenmesi yeterlidir. Spontan
solunum olmayan kalp tepe atimi <100 atim/dakika hastalarda ise pozitif basinch ventilasyona
baslanmalidir. Giliniimiizde MAS'li bebeklerde de 2015'de yeniden diizenlenen uluslararasi neonatal
resusitasyon programi (International Liaison Committee on Resuscitation-ILCOR 2015) &nerileri
dogrultusunda yaklasim 6nerilmektedir. Dogar dogmaz adlamayan, hipotonik bebeklere, derin trakeal
aspirasyonun faydasi olduguna dair vyeterli kanit ginimizde olmadigindan rutinde artik
Onerilmemektedir. Farkli olarak artik mekonyum deprese bebeklerde de pozitif basingli ventilasyon (PBV)
onerilmektedir. Mekonyum boyali amniotik sivi ile dogan ve ileri canlandirma basamaklari uygulanan
yenidoganlar yogun bakima Unitesine izlem ve gerekirse tedavi igin yatirnimaldirlar.
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Biyolojik Olmayan Hastalik Diizenleyici Anti-romatizmal Ajanlar
Kadir ULU
Sancaktepe Prof. Dr. Ilhan Varank Egitim ve Arastirma Hastanesi

Biyolojik olmayan hastalik diizenleyici anti-romatizmal ilaclar (DMARD), badisiklik sistemini diizenleyerek
otoimmiin ve inflamatuvar hastaliklari kontrol altina alan ilaclardir. Juvenil idiyopatik artrit (JIA), sistemik
lupus eritematozis (SLE) gibi hastaliklarin tedavisinde kullanilirlar. DMARD'lar semptomlari hafifletmek,
hastalik progresyonunu yavaglatmak ve organ hasarini 6nlemek amaciyla kullanilir. Iki ana gruba ayrilir:
geleneksel (konvansiyonel) DMARD'lar ve biyolojik DMARD'lar.

Geleneksel DMARD’lar arasinda metotreksat, siilfasalazin, hidroksiklorokin, leflunomid, azatiyoprin,
mikofenolat mofetil ve siklofosfamid gibi ilaclar bulunur. Metotreksat, folik asit metabolizmasini inhibe
ederek immun yaniti baskilar ve otoimmin hastaliklarin tedavisinde en sik tercih edilen ajanlardan biridir.
Hidroksiklorokin, SLE ve dermatomiyozit gibi hastaliklarda kullanilirken, siilfasalazin inflamatuvar
badirsak hastaliklari ve spondiloartritlerde etkili bir secenektir. Leflunomid, T hiicre proliferasyonunu
inhibe ederken, azatiyoprin ve mikofenolat mofetil pilrin ve pirimidin sentezine miidahale ederek
imminsipresyon saglar. Siklofosfamid, DNA alkilasyonu yoluyla hizla béliinen hicreleri etkiler ve agir
otoimmiin hastaliklarda kullanilir.

Bu ilaglarin 6nemli yan etkileri arasinda gastrointestinal semptomlar, hepatotoksisite, sitopeni ve
enfeksiyon riski bulunur. Tedavi siiresince diizenli kan testleri ve karaciger fonksiyon testleri ile izlem
yapilmasi gerekir. Geleneksel DMARD'lar genellikle diisiik maliyetli ve genis kullanim alanina sahip olsa
da, bazi hastalarda etkisiz kalabilir veya ciddi yan etkilere neden olabilir. Bu gibi durumlarda biyolojik
DMARD’lar veya hedefe yonelik ajanlar tercih edilir.
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Biyolojik Hastalik Diizenleyici Anti-romatizmal Ajanlar
Kadir ULU
Sancaktepe Prof. Dr. Ilhan Varank Egitim ve Arastirma Hastanesi

Biyolojik hastalik diizenleyici anti-romatizmal ilaglar (biyolojik DMARD), romatolojik hastaliklarin
tedavisinde bagisiklik sisteminin belirli hedeflerine yonelik gelistirilen biyoteknolojik ilaglardir. Geleneksel
DMARD'lara yanit vermeyen veya siddetli hastaligi olan hastalar icin 6nerilir. Sitokinleri, hiicresel sinyal
yollarini veya belirli immiin hiicreleri hedefleyerek inflamasyonu baskilarlar.

Pediatrik romatolojide yaygin olarak kullanilan biyolojik DMARD'lar bes grupta incelenebilir: TNF
inhibitorleri, IL-1 inhibit6rleri, IL-6 inhibitoérleri, B hiicre hedefli ajanlar ve T hiicre kostimiilasyon
inhibitdrleri. TNF inhibitorleri (infliksimab, adalimumab, etanersept) juvenil idiyopatik artrit, Behget
hastaligi gibi birgok durumun tedavisinde kullanilir. Bu ilaglar TNF-a’y1 bloke ederek inflamasyonu azaltir.
IL-1 inhibitorleri (anakinra, kanakinumab) otoinflamatuar hastaliklarda etkilidir. IL-6 inhibitorleri
(tocilizumab) sistemik juvenil idiyopatik artrit (sJIA) ve poli JIA tedavisinde kullanilir. B hiicre hedefli
ajanlar (rituksimab) CD20'yi hedefleyerek B hiicrelerini ortadan kaldirir. SLE ve sistemik vaskiilit
tedavisinde kullanihir. T hiicre kostimilasyon inhibitdrleri (abatacept) CD80/CD86 yoluyla T hicre
aktivasyonunu engeller. Yeni nesil kiiglik molekiillii ajanlar olan JAK inhibitorleri (tofasitinib, barisitinib)
sitokin sinyal yolaklarini inhibe ederek alternatif tedavi secenekleri sunar.

Biyolojik DMARD’larin baglica yan etkileri enfeksiyon riski, hepatit B reaktivasyonu, tuberkiloz
aktivasyonu ve nadiren malignite riskinde artis olabilir. Bu ilaglarin soguk zincirle saklanmasi ve kullanimi
sirasinda duzenli izlem gereklidir.
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Tamamlayici Beslenme Literatiiriinde Giincel Yayinlar

Mahmut Caner Us
Marmara Universitesi, Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari

Dinya Saglik Orgiitii tamamlayici beslenmeyi, “tek basina anne siitiiniin bebeklerin beslenme
gereksinimlerini karsilamak icin artik yeterli olmamasiyla baslayan siire¢” olup, “anne siiti ile, diger
gidalar ve sivilara gereksinim duyulmasi" olarak tanimlanmistir. Bu dénemdeki genel ilkeler ve belirtegler,

1. Emzirmeye/anne siitiine devam edilmesi (2 yas ve 6tesine kadar),
2. 6. ayda kati, yari kati veya yumusak gidalarin tanitiimasi,
3. Uygun besin cesitliliginin saglanmasi (giinde en az bes besin grubu),

4. Uygun 6gun sikhdinin saglanmasi (6 ila 8 ay arasinda giinde iki ila tg kez, 9 ila 23 ay arasinda
glinde (g ila dort defa),

5. Gidalarin glvenli hazirlanmasi ve
6. Bebeklerin aclik ipuclarina duyarli olarak beslenmesi olarak belirlenmistir.

Mevcut literatiirde tamamlayici beslenme ddnemindeki 6nerileri 6zetlemek gerekirse:
1. Zengin demir ve cinko icerigi ile kirmizi et ilk baslanacak gida olabilir, iyi tolere edilir.

2. Her seferinde bir "tek bilesenli" yeni yiyecek verin. Besin alerjileri ile en yaygin olarak iligkili
gidalar inek sitli, yumurta, soya, yer fistigi, agac yemisleri (ve tohumlar), bugday, balk ve
kabuklu deniz urinleridir.

3. Cesitli besinler sunun. Ebeveynler, bebeklerin ve kiiglik gocuklarin yeni tatlari ve dokulari kabul
etmeleri igin yiyecekleri birkag giin boyunca birden ¢ok kez sunmaya tesvik edilmelidir (=10-15
maruziyet).

4. Yasamin ilk yil inek siitl ve bitki bazh siit vermeyin.

5. Yasamin 2. yilinda st verilebilir. Fazla kilo alimi, ailede obezite, dislipidemi ve KVS hastalik
Oykusu var ise diistik yagh tercih edilebilir. Giinliik 480-720 ml alim kalsiyum ihtiyacini karsilar.
960 ml/giin den fazla alim &nerilmez.

6. Bir yasindan dénce meyve suyu 6nerilmez. 1-3 yas arasi %100 meyve suyu olabilir, 120 ml/glni
gegmemeli.

7. Yiyecekleri saglikli ve giivenli bir sekilde hazirlayin.

8. Bebegin beslenme siirecine katiimini tesvik edin.
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9. Ongbriilebilir bir programda yemek ve atistirmaliklar icin rutinler olusturun, genellikle yeme-
icme firsatlar arasinda 2 ila 3 saate izin verin, bu da giinde 5 ile 6 kez yemek yemeyle sonuglanir.
Sadece mama sandalyesinde, masada veya belirlenmis diger alanlarda yemek yiyin.

10. (Saglik calisanlarina) Blylimeyi izleyin ve bakim verenin gida segimlerinin kalitesine, beslenme
ortamina ve beslenme rutinleri ve davraniglarina odaklanmasini isteyin.

Kaynaklar:

1. WHO Guideline for complementary feeding of infants and young children 6—23 months of age.
Geneva: World Health Organization; 2023.

2. 2.Fewtrell M, et al. Complementary Feeding: A Position Paper by ESPGHAN Committee on
Nutrition. J Pediatr Gastroenterol Nutr. 2017;64(1):119-32

3. American Academy of Pediatrics Committee on Nutrition. [Complementary Feeding]. In:
Kleinman RE, Greer FR, eds. Pediatric Nutrition. 8th ed. Itasca, IL: American Academy of
Pediatrics; 2019:[163-189]
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Tanidan Tedaviye Dikkat Eksikligi ve Hiperaktivite Bozuklugu (DEHB): Pediatristlerin
Bilmesi Gerekenler

Muhsine Goksu
Serbest Muayenehane hekimi

DEHB, cocukluk cadinda baslayan, dikkat eksikligi, hiperaktivite ve dirtlsellikle karakterize
norogelisimsel bir bozukluktur. Egitim hayati, sosyal iliskiler ve giinliik yasam aktivitelerini etkileyebilir.
Cocuk doktorlari erken tanida kritik rol oynar. Siphelendikleri cocuklari Cocuk ve ergen psikiyatrisine
yonlendirmeleri cocuklarin Ustlin yarari agisindan ¢ok kiymetlidir. Pediatristlerin siiphelenmelerine neden
olmasi beklenen bazi bulgular sunlardir: Aile veya 6gretmenden sik gelen sikayetler, okul basarisinda
belirgin disls, sosyal iliskilerde ciddi zorlanmalar, dirtisellik nedeniyle sik kazalar yasanmasi gibi. Erken
miidahale ile akademik ve sosyal basari artirilabilir. DEHB dikkat eksikligi baskin tip, hiperaktivite ve
dartisellik baskin tip ve kombine tip olarak tg¢ alt baglikta incelenir. DEHB tani kriterlerine goére, belirtiler
12 yasindan 6nce baglamalidir. En az iki farkli ortamda (okul, ev, sosyal gevre) gorilmelidir. Glinliik
islevselligi olumsuz etkilemelidir. Tedavide siklikla Metilfenidat ve Atomoksetin grubu ilaclar
kullaniimaktadir.  Metilfenidat grubu ilaglari kullanmadan 6nce 6zgecmis ya da soygecmiste kalp
hastaliginin sorgulanmasi 6nemlidir. Gerekli durumlarda Cocuk kardiyolojisi hekiminden onay alinarak
ilag kullaniimasi ve iki bransin is birligi yapmasi, cocugun Ustlin yararinadir. Ayrica Metilfenidat grubu
ilaclarin yan etki olarak sik istahsizlik yapmalari nedeniyle persentil takipleri yine ¢ok Onemlidir.
Atomoksetin grubunda mide bulantisi ve bas adrisi gibi yan etkileri izlemek ayirici tanilarda Pediatri
hekimi ve Cocuk Psikiyatrisinin is birligi dnemlidir. DEHB erken tani ve tedavi ile daha kolay yonetilebilir.
Cocuk doktorlarinin farkindaligi kritik 6neme sahiptir. Aile, 6gretmen ve hekim ig birligi tedavi siirecinde
basariyi artirir.

Kaynaklar:

Ozbay, A., & Kayhan, Z. (2024). Dikkat eksikligi ve hiperaktivite bozuklugunun (dehb) nedenleri ve
tedavi yontemleri. Elektronik Sosyal Bilimler Dergisi, 23(89), 394-406.

UNER, O., VATANDA, N., & Atay, G. (2009). Ergenlik déneminde DEHB bozuklugu tanisi konan bir
grubun o6zellikleri ve alti-on yas grubunda tani konan cocuklarla karsilastiriimasi. Anadolu Psikiyatri
Dergisi, 10, 48-54.

Sengiil, C., Sengiil, C. B., Kilic, E. O., & Dilbaz, N. (2005). Dikkat Eksikligi Hiperaktivite Bozuklugu
Psikofarmakolojisinde Yeni Gelismeler. Psychiatry and Clinical Psychopharmacology, 154), 192.
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OLGULARLA COCUKLUK CAGI ARTRITLERINE YAKLASIM

Nergis Akay
Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Romatoloji Bilim Dali

Artit, eklemdeki yangisal kokenli dedisimi ifade etmekle beraber artraljiye ek olarak sislik, kizariklik, 1si
artigl, hareket kisitliigi bulgularindan biri ya da daha fazlasi olmasi ile karakterizedir. 6 haftadan az siiren
artritlere akut, 6 haftadan uzun siiren artritlere kronik artrit olarak tanimlanmakta olup tek eklem
tutulumu monoartrit, 4 eklemden daha az tutuluma oligoatrit ve 4 eklemden daha fazla tutulum var ise
poliartrit terimi kullanilmaktadir. Muayenede artriti saptadiktan sonra ayirici taniyi daha saglkl yapmak
amaci ile hastanin yasi, artrit semptomlarinin baslangig zamani (akut kronik?), etkilenen eklem sayisi ve
lokalizasyonu,6ncesinde gegirilmis enfeksiyon, travma, seyahat, asilama, ilag 6ykiisi, artritin karakteri (
hareketle artiyor mu? sabah tutuklugu var mi?, vs.), eslik eden sistemik bulgu varligi (ates, gece
terlemesi, kilo kaybi, doékintl, vs.), endemik bdlgede ise beslenme, temas o6ykileri (bruselloz,
tliberkiloz,vs.), ek hastalik dykist (hemofili, orak hicreli anemi gibi) sorgulanmalidir. Artriti etyolojik
olarak enfeksiy6z, hematolojik/onkolojik, enflamatuar (romatolojik), ortopedik/travmatik alt basliklarda
siniflandinlabilmektedir. Akut artrit ile bagvuran bir hastada iyi bir anamnez alip sistemik muayene bulgu
varligi 6ncelikle degerlendirilmelidir. Sistemik bulgular ve B semptomlari varliginda mutlaka maligniteler
(Iésemi, noroblastom, malign kemik timorleri (osteosarkom, ewing sarkom, rabdomiyosarkom), iyi
huylu kemik timorleri (osteoid osteoma, osteoblastom) arastiriimalidir. Akut monoatrit, atesli, diskin
ve akut faz reaktanlari yiksekligi mevcut olan hastada septik artrit, osteomyelit tanilari mutlaka
dislanmalidir. Travma, ek hastalik, gecirilmis enfeksiyon éykiisii mutlaka sorgulanmalidir.

Kaynaklar:

1)Gamalero L, Ferrara G, Giani T, Cimaz R. Acute Arthritis in Children: How to Discern between Septic
and Non-Septic Arthritis? Children (Basel). 2021 Oct 13;8(10):912.

2) Thomas, M., Bonacorsi, S., Simon, AL. et al. Acute monoarthritis in young children: comparing the
characteristics of patients with juvenile idiopathic arthritis versus septic and undifferentiated arthritis.
Sci Rep 11, 3422 (2021). https://doi.org/10.1038/s41598-021-82553-1
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Makrofaj Aktivasyon Sendromu Tanisal Yaklasim ve Tedaviye Dair Giincel Gelismeler

Doc¢ Dr. Oya Kéker Turan
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi

Cocuk Romatoloji, B.D, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 A.B.D

Hemofagositik lenfohistiyositoz (HLH) kontrolsiiz immin yanita yol acan, hiperinflamasyonla karakterize
klinik bir sendromdur. Romatolojik hastaliklarla iliskili HLH, makrofaj aktivasyon sendromu (MAS) olarak
isimlendirilmektedir. MAS, sistemik juvenil idiopatik artrit (sJIA) basta olmak (zere, sistemik lupus
eritematozus (SLE), Kawasaki Hastaligi, periyodik ates sendromlari gibi cocukluk ¢adi romatizmal
hastaliklarinin seyrinde karsimiza ¢ikabilen ve hayati tehdit edebilen ciddi bir tablodur. MAS nadir
gorilen ancak yiiksek mortalite ile (%8) hayati tehdit eden bir durumdur. Bu nedenle, klinik ve
laboratuvar 6zelliklerinin iyi taninmasi ve erken mudahale blyik énem arz etmektedir. Genel durumda
bozulma, direncli ates, hepatosplenomegali, lenfadenopati, mukozal kanama, nérolojik bozukluklar (bas
adrisi, iritabilite, letarji, nébet, koma), organ yetmezlikleri (solunum yetmezIidi, kalp yetmezIigi, renal
yetmezlik, karaciger yetmezligi) gorilebilir. Sitopeni, anormal karaciger fonksiyon testleri ve
koagllasyon parametreleri, hipertrigliseridemi, hipoalbiminemi, ferritin dlzeyinde yilikselme
gozlenebilmektedir. Pediatrik Romatoloji Uluslararasi Arastirmalar Organizasyonu, Cocukluk Cadi
Artritleri ve Romatoloji Arastirma Federasyonu, Pediyatrik Romatoloji Ortak Calisma Grubu isbirligi ile
sJiA iliskili MAS icin siniflandirma élciitleri belirlenmistir. Tedavide anakinra, siklosporin, glukokortikoidler
ve IVIG tek basina veya kombinasyon halinde kullanilabilmektedir. Genellikle ilk tedavi yaklasimi yiiksek
doz steroid uygulanmasi ve 2 mg/kg/gin bélliinmis dozlarda devam edilmesidir. Tedaviye siklosporin
eklenmesi, hem semptomlarin hizli kontrol{inti, hem de steroid dozunun azaltilmasini saglar. Bu asamada
Yogun Bakim, Romatoloji, Enfeksiyon ve Hematoloji Bilim Dallarinin is birligi ve hasta icin en uygun
tedavi protokoliiniin multidisipliner olarak belirlenmesi 6nemlidir.

Kaynak:

1. Ravelli A, Minoia F, Davi S, Horne A, Bovis F, Pistorio A, Arico M, Avcin T, Behrens EM, De
Benedetti F, Filipovic L, Grom AA, Henter JI, Ilowite NT, Jordan MB, Khubchandani R, Kitoh T,
Lehmberg K, Lovell D], Miettunen P, Nichols KE, Ozen S, Pachlopnik Schmid J, Ramanan AV,
Russo R, Schneider R, Sterba G, Uziel Y, Wallace C, Wouters C, Wulffraat N, Demirkaya E,
Brunner HI, Martini A, Ruperto N, Cron RQ; Paediatric Rheumatology International Trials
Organisation; Childhood Arthritis and Rheumatology Research Alliance; Pediatric Rheumatology
Collaborative Study Group; Histiocyte Society. 2016 Classification Criteria for Macrophage
Activation Syndrome Complicating Systemic Juvenile Idiopathic Arthritis: A European League
Against Rheumatism/American College of Rheumatology/Paediatric Rheumatology International
Trials Organisation Collaborative Initiative. Ann Rheum Dis. 2016 Mar;75(3):481-9. doi:
10.1136/annrheumdis-2015-208982.

2. Nigrovic PA. Macrophage Activation Syndrome. Arthritis Rheumatol. 2024 Nov 3. doi:
10.1002/art.43052.
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Cocuklarda Immiin Trombositopeni

Dr Omer DOGRU

Immiin trombositopeni (ITP), cocuklarda sikca rastlanan, edinsel bir otoimmiin hastaliktir [1-3]. ITP,
izole trombositopeni (trombosit sayisi <100.000/mcl) ile karakterizedir ve altta yatan diger
trombositopeni nedenlerinin dislanmasiyla teshis edilir [1]. Uluslararasi ¢alisma gruplarinin tanimlarina
gore, ITP, tanidan sonraki ilk 3 ayda yeni tani konmus, 3-12 ay arasinda persistan ve 12 aydan uzun
siirerse kronik olarak siniflandirilir [1]. Cocukluk ¢adi ITP'sinin etiyolojisi, patogenezi, prevalansi, tani
testleri, kemik iligi incelemesinin endikasyonlari, tedavisi, komplikasyonlari eriskinlerden belirgin olarak
farklilk gosterebilmektedir.

Etiyoloji ve Patogenez

ITP'nin kesin nedeni tam olarak anlasilamamakla birlikte, immiin disregtilasyon, otoantikor tretimi ve
T hicre aracili mekanizmalar 6nemli rol oynar [1,3].

e Otoantikorlar: Trombosit yiizeyindeki glikoproteinlere (GP) (6zellikle GPIIb/IIIa ve GPIb/IX)
kars! Uretilen otoantikorlar, trombositlerin dalak ve karacigerdeki makrofajlar tarafindan
fagositoz yoluyla yikimina neden olur [2,4]. Ayrica, otoantikorlar trombosit Gretimini
baskilayabilir ve megakaryositlerin apoptozuna yol acabilir [4].

e T Hiicreleri: CD4+ ve CD8+ T hiicreleri, trombosit yikimini artirarak ve megakaryosit
fonksiyonunu bozarak trombositopeniye katkida bulunur [8]. Ozellikle, sitotoksik T lenfositleri
(CTL), trombositlere dogrudan saldirarak yikima neden olabilir [3,4]. Treg hiicrelerinin
(diizenleyici T hicreleri) islev bozuklugu da ITP patogenezinde rol oynar.

o Diger Faktorler: Platelet desiyalilasyonu, kompleman aktivasyonu ve oksidatif stres gibi
faktorler de ITP patogenezine katkida bulunur.

Prevalans ve Insidans

Cocukluk cagi ITP'sinin insidansi yilda 1-5/100.000 gocuk olarak tahmin edilmektedir [1-3]. Akut ITP
genellikle 2-10 yas arasindaki ¢ocuklarda gérilirken, kronik ITP daha ¢ok ergenlerde ve yetiskinlerde
gordlar [1]. ITP, cocukluk caginda goriilen edinsel kanama bozukluklarinin énde gelen nedenlerinden
biridir.
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Tani Testleri

ITP tanisi, diger trombositopeni nedenlerinin dislanmasina dayanir [1,2]. Tanisal dederlendirme
sunlari igerir:

o Hasta Oykiisii ve Fiziksel Muayene: Ayrintili bir 8ykii (kanama belirtileri, ilag kullanimi,
asllar, enfeksiyonlar) alinmal ve fiziksel muayene ile splenomegali veya lenfadenopati gibi
bulgular degerlendirilmelidir [2,5]. ITP'li hastalarda hepatosplenommegali ve lenfadenopati
mutlaka ayirici tanida ok dikkatli olmayi gerektiren bulgulardir. Tipik olarak ITP'li hastalarda
hepatosplenmegali ve lenfadenopati gortilmez.

e Periferik Kan Yaymasi: Trombosit sayisi ve morfolojisi, diger kan hiicrelerinin varligi ve
olasi nedenler (6rnegin, psdodotrombositopeni) dederlendirilmelidir. Hemoliz varligi TTP ve HUS
gibi mikroanjiopatik hemolitik anemileri diglindirmelidir.

e Tam Kan Sayimi ve Retikiilosit Sayimi: Anemi veya I6kopeni gibi diger hematolojik
anormalliklerin varligi arastirilmalidir.

e Ek Testler:

e Kantitatif immiinglobulin seviyesi 6lgiimii

e Direkt antiglobulin testi (DAT)

e Glikoprotein spesifik antikor

¢ Antifosfolipid antikorlari (antikardiyolipin ve lupus antikoagiilani dahil)
e Antitiroid antikorlari ve tiroid fonksiyonu

e Antinukleer antikorlar

e Hamilelik testi

e HIV, hepatit B ve C serolojisi

e H. pylori

e Immiin yetmezlik paneli
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Kemik iligi incelemesi

Kemik iligi aspirasyonu ve biyopsisi, cocuklarda ITP tanisinda rutin olarak gerekli degildir, ancak
asagidaki durumlarda distinilmelidir:

o Atipik klinik veya laboratuvar bulgulari: Aciklanamayan sitopeniler, 16kositoz veya
blastlarin varlig gibi

¢ Tedaviye yanit alinamamasi: Standart tedavilere yanit vermeyen hastalarda altta yatan
diger nedenleri dislamak igin

o ITP tanisindan siiphe duyulmasi: Ozellikle altta yatan hematolojik maligniteler veya kemik
iligi yetmezligi sendromlarindan siipheleniliyorsa

Cocuklarda yeni trombositopeninin en énemli ayirici tanisi akut lenfoblastik 16semidir

Tedavi

Cocuklarda ITP tedavisinin temel amaci, kanama riskini azaltmak ve yasam kalitesini iyilestirmektir.
Trombosit sayisini normallestirmek her zaman gerekli dedildir; tedavi, hastanin klinik durumuna gore
bireysellestiriimelidir.

ilk Basamak Tedaviler:

o Gozlem: Hafif trombositopeni (trombosit sayisi >20.000/mcL) ve kanama belirtisi olmayan
hastalarda sadece g6zlem yeterli olabilir.

o Kortikosteroidler: Prednizon (1-2 mg/kg/gtin) veya deksametazon (0.6 mg/kg/gin, 4-7
glin) gibi kortikosteroidler, hizli trombosit artisi saglayabilir. Ancak, uzun sireli kullanimlari yan
etkilere neden olabilir.

o Intraven6z Immiinglobulin (IVIg): IVIg (0.4 g/kg/giin, 5 giin veya 1 g/kg, 1-2 giin), hizli
trombosit artisi saglamak igin kullanilabilir [7,8].

o Anti-RhD Immiinglobulin: Rh-pozitif hastalarda kullanilabilir; ancak hemoliz riski tagir.
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ikinci Basamak Tedaviler: ilk basamak tedavilere yanit vermeyen veya niikseden hastalarda
asagidaki secenekler dederlendirilebilir.

¢ Rituximab: Anti-CD20 monoklonal antikor olan rituximab, B hiicrelerini hedef alarak
otoantikor Uretimini azaltir.

¢ Trombopoietin Reseptor Agonistleri (TPO-RA): Eltrombopag, romiplostim ve
avatrombopag gibi TPO-RA'lar, megakaryositlerin uyarilmasiyla trombosit Gretimini artirir.

¢ Splenektomi:trombosit yikimini azaltarak trombosit sayisini artirabilir. Ancak, enfeksiyon ve
tromboz gibi uzun vadeli komplikasyonlar riski tasir. Splenektomi sonrasi agilamalar dnemlidir.

o Diger Immiinosupresanlar: Azatioprin, siklosporin ve mikofenolat mofetil gibi ilaglar,
immuin sistemi baskilayarak trombosit sayisini artirabilir.

Yeni Tedaviler:
e Fostamatinib: SYK inhibit6ri olan fostamatinib, trombosit yikimini azaltarak etki gosterir.
e Oseltamivir: Plateletlerin asir siyalilasyonunu dnleyerek etki gdsterir.
o Desitabine: T hiicre homeostazini dizenle.
e Rilzabrutinib: Oral Bruton tirozin kinaz (BTK) inhibitoriiddir.
o Efgartigimod alfa: FcRn antagonistidir.
¢ Lanalumab: B-hiicre aktive edici faktoér (BAFF) yolu inhibitériadur.
e Sovleplenib: Yeni bir Syk inhibitérudar.

e Sutimlimab: Kronik immiin trombositopenide klasik kompleman yolunu inhibe eder.

Komplikasyonlar

ITP'nin komplikasyonlari sunlari igerebilir:
¢ Kanama: Ciddi kanama (intrakraniyal kanama gibi) nadirdir, ancak yasami tehdit edebilir.
e Kronik ITP: Hastalarin bir kismi kronik ITP gelistirebilir ve uzun sireli tedavi gerektirebilir.

e Tedaviye Bagh Yan Etkiler: Kortikosteroidlerin uzun stireli kullanimi, enfeksiyon riskini
artirabilir, kilo alimina, Cushingoid gériiniime, duygudurum bozukluklarina, gastrointestinal
toksisiteler, hiperglisemi, uykusuzluk, hipertansiyon ve néropsikiyatrik semptomlara neden
olabilir. Splenektomi sonrasi enfeksiyon ve tromboz riski artar.
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Prognoz

Cocuklarda ITP'nin prognozu genellikle iyidir ve cogu hasta tedaviye yanit verir. Akut ITP vakalarinin
cogu kendiliginden diizelirken, bazi hastalar kronik ITP gelistirebilir ve ek tedavi gerektirebilir.

Ozel Durumlar

o Refrakter ITP: Tedaviye direncli ITP vakalari (r-cITP), daha ileri tanisal degerlendirme ve
tedavi yaklagimlari gerektirebilir. Bu hastalarda, kombine tedaviler ve klinik arastirmalar
degerlendirilebilir.

e COVID-19 ve Asilar: SARS-CoV-2 enfeksiyonu ve COVID-19 asilari sonrasi ITP vakalari
bildirilmistir. Bu durumlarda, standart ITP tedavi yaklagimlari uygulanabilir.

Sonug

Bu yazi, cocuklarda ITP hakkinda kapsamli bir genel bakis sunmaktadir. Her hasta igin tedavi kararlari,
bireysel klinik duruma, risk faktdrlerine ve uluslararasi kilavuzlara gore verilmelidir

Kaynaklar:

1. Provan D, Stasi R, Newland AC, Blanchette VS, Bolton-Maggs P, Bussel JB, Chong BH, Cines DB,
Gernsheimer TB, Godeau B, Grainger J, Greer I, Hunt BJ, Imbach PA, Lyons G, McMillan R,
Rodeghiero F, Sanz MA, Tarantino M, Watson S, Young J, Kuter DJ. International consensus
report on the investigation and management of primary immune thrombocytopenia. Blood. 2010
Jan 14;115(2):168-86. doi: 10.1182/blood-2009-06-225565. Epub 2009 Oct 21. PMID:
19846889.

2. Provan D, Stasi R, Newland AC, Blanchette VS, Bolton-Maggs P, Bussel JB, Chong BH, Cines DB,
Gernsheimer TB, Godeau B, Grainger J, Greer I, Hunt BJ], Imbach PA, Lyons G, McMillan R,
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Romatizmal Hastaliklarda Major Organ Tutulumlan
“Ailesel Akdeniz Atesi”
Ozlem Akgiin, Istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Romatoloji Bilim Dali

Ailesel Akdeniz Atesi (AAA), monogenik otoinflamatuar hastaliklarin prototipi olup, tekrarlayan ates ve
serdzit ataklan ile karakterizedir. Ozellikle Dogu Akdeniz halklarinda yaygindir. Son vyillarda farkli
cografyalardan da vakalar bildirilmistir. 1997'de MEFV geninin tanimlanmasi hastaligin patogenezinin
anlasiimasinda 6énemli bir gelisme olmustur. MEFV, 16. kromozomun kisa kolunda yer alir ve pirin proteini
kodlar. Pirin, inflamasyonun kontroliinde gérev alirken, mutasyonlar IL-1B aracili inflamasyona yol acar.

AAA genellikle cocukluk caginda baslar. Hastalarin %60'inda semptomlar 10 yasindan énce, %90'inda
ise 20 yasindan Once ortaya cikar. Klinik semptomlar bireyler ve etnik gruplar arasinda farklilik
gosterebilir. Ataklar genellikle 6-72 saat slrer ve periton, plevra, perikart, sinovya gibi ser6z membranlari
tutabilir. Tani, Tlrk pediatrik AAA kriterleri ve Eurofever/PRINTO kriterlerine gére konur.

Kolsisin, AAA'nIn temel tedavisidir ve inflamasyonu baskilayarak hastaligin ilerlemesini 6nler. Nétrofillerin
mikrotibdl yapisini bozarak kemotaksisini engeller ve inflamazom aktivasyonunu baskilar. Ek olarak,
endotel hiicreleri (izerindeki adezyon molekdllerinin dagiimini degistirerek nétrofillerin damar disina
goclinl azaltir. Kolsisin Direnci, tolere edilebilen maksimum dozda kolsisinin diizenli kullanilmasina
ragmen son 6 ay icinde, ayda 1 ve daha fazla atak gecgirmek seklinde tanimlanmistir. Kolsisin direnci
durumlarinda anti IL1 blokerleri olan anakinra ve kanakinumab kullaniimaktadir.

AAA ile poliarteritis nodoza (PAN) ve IgA vaskiiliti (IgAV) arasinda gigcli bir iliski bulunmustur. PAN
sikhdinin AAA hastalarinda 200 kat arttigi bildirilmistir. IgAV ise AAA hastalarinda genel popiilasyona
kiyasla 4 kat daha sik gordlir. AAA hastalarinin %5’inde kronik artrit gelisebilir ve bu durum eklem
deformitelerine yol agabilir.

AAAnin en ciddi komplikasyonu amiloidozdur. Artan serum amiloid A (SAA) Uretimi sonucu amiloid
fibriller organlarda birikerek islev bozukluklarina neden olabilir. Ozellikle bébrekler, gastrointestinal
sistem, karaciger, dalak, kalp ve testisler etkilenir. Tanida renal veya rektal biyopsi kullanilabilir.
Amiloidoz sikidi kolsisin 6ncesi dénemlerde %20-30 iken kolsisin sonrasi siklik Ozen ve ark. tarafindan
yapllan bir calisma ile de ortaya kondugu gibi %2,9a inmistir. Risk faktorleri arasinda ailede amiloidoz
Oykisi, tani ve tedavide gecikme, tedaviye uyumsuzluk bulunmaktadir.
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Konjenital Diafragma Hernisi

Nazife Reyyan Gok
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri Anabilim Dali, Neonatoloji Bilim Dali

Konjenital diafragma hernisi (KDH) abdominal organlarin toraksa herniasyonu nedeniyle pulmoner
hipoplazi (PH) ve pulmoner hipertansiyon (PHT) ile sonuglanan, canli dogumlarda 1/2500 sikli§inda
gortlen tablodur.

KDH bebeklerde PH tahminini, KDH kontralateralindeki alanin fetal basa bdlinmesiyle LHR (lung
area/head circumference) orani olarak tanimlanmistir. Sistematik derlemeler ve metaanalizlere gére o/e
(g6zlenen/tahmin edilen) LHR icin esik deger %70'tir. Ciddi PH o/e LHR %<25; orta PH o/e LHR %25
—%34,9 veya %35- %44,9 ve karaciger herniasyonu birlikteligi ile postnatal hayatta kalma %40-60
civarindadir. Hafif PH ise o/e LHR % >45 veya o/e LHR % 35-45 olup karaciger herniasyonu olmayan
KDH olarak tanimlanir, hayatta kalma oranlari %65-90 araligindadir.!

Avrupa ve Kanada rehberlerine gére KDH bebekler dogum salonunda hemen entiibe edilmelidir. T-
parca, balon maske ya da ventilatérle 25 cmH20 > PIP basinglarindan kaginilarak ilk nefes veriimelidir.
KDH bebeklerde arteryal kan gazinda pH:7.25-7.40 ve pCO02:45-60 mmhg aralifinda tutulmalidir.
Preduktal saturasyon hedefleri %85-95 araliginda olacak sekilde oksijen desteklenmelidir. PH olan
vakalarda %100 O: destegi baglanabilir. Tidal volum 4-6 ml/kg olacak sekilde konvansiyonel mekanik
ventilasyon ilk tercih olabilir.%3

KDH bebekler icin optimal bakimi saglamak igin prenatal donemde tani almasi ve referans merkezlerde
dogumun gerceklesmesi mortaliteyi azaltir. LHR ile neonatal morbidite-mortalite ters orantilidir. Geg kord
klempleme ile ilgili 6neriler hentiz kesinlik kazanmamistir. KDH'li bebeklerde yiiz maskesiyle pozitif
basincl ventilasyon uygulanmamalidir, bebek hemen entiibe edilmelidir. Dogum salonunda endotrakeal
entiibasyon haricinde solunum yontemleri (spontan solunum, N-CPAP) hala dnerilebilir diizeyde degildir.
KDH bebegin dojum salonunda stabilizasyonunun ana prensipleri yeterli perfiizyon, oksijenizasyon
saglarken yiiksek basinclardan kacinmaktir.

Kaynaklar:

1- Jani J, Nicolaides KH, Keller RL, et al. Observed to expected lung area to head circumference
ratio in the prediction of survival in fetuses with isolated diaphragmatic hernia. Ultrasound
Obstet Gynecol 2007;30:67—71.

2- Puligandla P, Skarsgard E, Baird R, Guadagno E, Dimmer A, Ganescu O, Abbasi N, Altit G, Brindle
M, Fernandes S, Dakshinamurti S, Flageole H, Hebert A, Keijzer R, Offringa M, Patel D, Ryan G,
Traynor M, Zani A, Chiu P; Canadian Congenital Diaphragmatic Hernia Collaborative. Diagnosis
and management of congenital diaphragmatic hernia: a 2023 update from the Canadian
Congenital Diaphragmatic Hernia Collaborative. Arch Dis Child Fetal Neonatal Ed. 2024 Apr
18;109(3):239-252.

3- Snoek KG, Reiss IK, Greenough A, Capolupo I, Urlesberger B, Wessel L, Storme L, Deprest J,
Schaible T, van Heijst A, Tibboel D; CDH EURO Consortium. Standardized Postnatal
Management of Infants with Congenital Diaphragmatic Hernia in Europe: The CDH EURO
Consortium Consensus - 2015 Update. Neonatology. 2016;110(1):66-74.



2123 SUBAT 2025
SELECTUM HOTEL CITY ATASEHIR

“Pediatride Yeni Ufuklar”

Kalp Yetersizligi Tedavisinde Yenilikler
Dr. Selen Karagozlii
Marmara Universitesi Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali
KALP YETERSIZLIGI

Kalp yetersizligi (KY), kalbin vucuda yeterli miktarda kan pompalayamamasi durumudur. Ventrikullerin
kanla dolma ve/veya kan atma yetenedini bozan yapisal veya islevsel kardiyak bozukluklardan
kaynaklanabilir. Cocuklarda KY nadir gorulse de genetik faktorler, dogustan gelen kalp hastaliklari veya
enfeksiyonlar nedeniyle ortaya cikabilir.

Insidans

¢ Cocuklarda insidans: 100.000'de 0.9-7.4

e Kalp yetersizligine bagl hastane yatislarinin %64'u infant doneminde

¢ Hastane ici olum orani: %7-26

* ABD'de 19 yas alti KY nedeniyle hastaneye yatis sayisi: 12.000-35.000

* ABD'de her yil yaklasik 11.000-14.000 cocuk KY nedeniyle hastaneye yatmaktadir.

o Turkiye'de 2016-2022 arasinda KY tanisi alan 2.722.151 hastanin 19 yas alti hasta sayisi: 23.443
e Toplam prevalans: 21.14/1000, 0-9 yas grubunda 1/1000

Yapisal Kalp Hastalig Yapisal Olarak Normal Kalp
Basing Yiikii Kompleks Ciddi anemi (hemoliz,
Ciddi/kritik aort stenozu Tek ventrikil (Sistemik ventrikil giris hipoplastik anemi)
Aort koarktasyou ve kesintili aorta  ve/veya cikisinda veya pulmoner venoz Asin sivi yuki
Voliim Yiikii doniste darhk) Akut hipertansiyon
Ventrikuler septal defekt Ebstein anomalisi Bronkopulmoner displazi
Atriyoventrikller septal defekt Miyokart fonksiyon bozuklugu Ritim bozukluklar (SVT, AV
Patent duktus arteriyozus iskemi tam blok)
Trunkus arteriyozus ALCAPA sendromu Asfiksi
Aortopulmoner pencere Kardiyomiyopati Sepsis
Genis aortopulmoner kollateral Miyokardit Myokardit
arterler Primer kardiyomiyopati
Kapak Disfonksiyonu Sekonder (aritmi, renal, hipotiroidi,
Atriyoventrikller kapak etc)
yetersizligi Postoperatif Ventrikiil fonksiyon
Semilunar kapak yetersizligi bozuklugu
Trunkal kapak yetersizligi Ritim bozukluklari

Pulmoner kapak atrezili Fallot
tetralojisi
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Yapisal Kalp Hastalig Yapisal Olarak Normal Kalp
Opere Edilmemis Postoperatif Yapisal Kalp Hastaligi Kardiyomiyopati (primer)
Yapisal Kalp Hastaligi Dilate KMP
Sol Kalp Yetersizligi Sol Kalp Yetersizligi Hlpeljtro‘ﬁk KMP
Mitral yetersizlikte Miyokart disfonksiyonu (iskemi, Restriktif KMP
arti fibrozis) Kardiyomiyopati (Sekonder) _ |
Aort yetersizliginde Voliim yiikii (rezidii sant, kapak Enfek51y§z veya inflamatuar (miyokardit,
artig yetersizligi) endokardit) _
ilerleyici sol Basing yiikii (rezidii veya Iskenr'n (Kawasaki hastqhgl)
ventrikiil ¢ikis yolu ilerleyici sol ventrikiil ¢ikis Kr()ml.( V(zlum yiikii (edinsel kapak
darhig yolu darhg1) yeters.lzl1g1,
Sag Kalp Yetersizligi  Sag Kalp Yetersizligi roma"uzm?,l k'apak hastalig1)
Ebstein anomalisi Miyokart disfonksiyonu (iskemi, Kronik aritmiler
Eisenmenger fibrozis) Toksinler (gntras1klm, radyasyon)
sendromu Basing yiikii (rezidii gikis yolu Muslcﬁlex" distrofiler
Ritim bozukluklar: darlig1, pulmoner hipertansiyon) Metabolik hastaliklar
Voliim yiikii (pulmoner/trikuspit
kapak yetersizligi)

Ritim bozukluklar
Klinik Belirtiler
KY'nin ilk evrelerinde semptomlar genellikle spesifik dedildir. En yaygin belirtiler sunlardir:
¢ Egzersiz intoleransi, kolay yorulma
¢ Pulmoner veya sistemik sivi yuklenmesine bagl nefes darligi
» Kardes veya ebeveynde dogustan kalp hastaligi veya kardiyomiyopati oykusu
« Fizik muayene ve tanisal testler (EKG, EKO, laboratuvar testleri)

Infantlarda: Beslenme sirasinda asiri terleme, takipne, kolay yorulma, sinirlilik, beslenmenin azalmasi,
zayIf kilo alimi, motor gelismenin gecikmesine (Yetersiz beslenme)

Kucuk cocuklarda: Gastrointestinal semptomlar (karin agrisi, mide bulantisi, kusma ve istahsizlik), zayif
kilo alimi, kolay yorulma, hiriltii solunum, tekrarlayan veya kronik oksuruk

Buyuk cocuklarda: Egzersiz intoleransi, anoreksi, karin agrisi, wheezing, dispne, odem, carpinti, gogus
adrisi, bas donmesi

Tani Araglari

* Gogiis Radyografisi: Yenidoganda kalp-gogus orani >0.6, sut cocugunda >0.55, buyuk cocuklarda
>0.5

* EKG: ST segmenti ve T dalgasi anormallikleri, artmig/azalmis QRS voltaji, biatriyal genisleme, kalp
blogu, tasikardi veya sik ektopik atimlar
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* Ekokardiyografi: Anatomik ve fonksiyonel degerlendirme, kardiyak anatomi, arteriyel ve venoz
bagdlantilar, koroner arterlerin kokeni, sant varlidi, valvuler stenoz ve regurjitasyon, atriyal ve ventrikuler
boyutlar (oda boyutu, duvar kalinhdi ve trabekulasyonlar dahil), Iv ve rv global ve bolgesel sistolik
fonksiyon, Iv diyastolik fonksiyon, tahmini rv ve pulmoner arter basinclari, atriyal veya ventrikuler
trombusler, perikardiyal efuzyon

* BT Anjiografi ve Kardiyak MR: Koroner arterlerin dederlendirilmesi, dogustan kalp hastaliklarinda
anatomik detaylarin incelenmesi, miyokardiyal inflamasyon ve fibrozis tespiti

o Laboratuvar Testleri: Beyin natriuretik peptid (BNP), troponin, tam kan sayimi, biyokimya testleri,
sedimantasyon ve CRP

» Kalp Kateterizasyonu: Etiyolojinin belirlenmesi, transplantasyon ihtiyacinin dederlendirilmesi
¢ 24 Saat Holter: Ritim bozukluklari icin takip

» Egzersiz Testi: Kardiyomiyopatisi olan cocuklarda fonksiyonel degerlendirme

» Genetik Testler: Kalitimsal faktorlerin belirlenmesi

P

Kalp Yetersizligi Evreleme Ve Siddeti

Modifiye Ross ve NYHA kalp yetersizligi evreleme sistemi

Semptom veya kisitlama yoktur Fiziksel aktivitede kisitlanma yoktur, rutin fiziksel aktivite ile

yorgunluk veya nefes darligi yoktur.

Siit gocuklari: Beslenme ile hafif takipne ve/veya asiri terleme Fiziksel aktivitede hafif kisitlanma vardir. istirahat halinde semptom
Daha buyuk gocuklar: Fiziksel aktivite ile hafif-orta diizeyde yokken, rutin fiziksel aktivite sonucunda yorgunluk, carpinti ve nefes

solunum sikintisi darligi vardir.

Siit cocuklari: Biiyiime gelisme geriligi ve beslenme iler belirgin  Fiziksel aktivitede belirgin kisitlanma. istirahat halinde semptom
takipne veya asiri terleme yokken, rutin aktiviteden daha az bir aktivite ile yorgunluk, carpinti
Daha byik gocuklar: Fiziksel aktivite ile belirgin solunum ve nefes darligi ortaya gikar.

sikintisi

istirahat halinde takipne, gekilme, inleme veya agiri terleme Tiim aktiviteler sirasinda semptom vardir. istirahatte hasta

gibi semptomlar semptomatiktir ve herhangi bir aktivite ile semptomlar artar.
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KALP YETERSiZLiGi TEDAViSi

KONJENITAL KALP HASTALIGI OLAN HASTALARDA KALP YETMEZLIGININ EVRELERI VE POTANSIYEL TEDAVILER

EVRE C

EVRE A

* Asemptomatik ¢ Asemptomatik * Gegmiste veya suan kalp « NYHA or Ross sinif 4

KALP

YETERSIZLIG]

TEDAVIS]

* Normal ventrikiller boyut
ve ejeksiyon fraksiyonu
* Kalp yetmezIigi geligimi

* NYHA veya Ross sinif 1

» Hafif derecede azalmis ventri-|

kiler fonksiyon, hafif ventrikiler

yetersizligi semptom ve belirtileri
* NYHA or Ross sinif 2-3
« Orta veya daha fazla
derecede azalmig ventrikiler

igin risk faktorleri: veya hipt
-Obezite »_Ekokardiyoarafi veya kardivak * Ekokardiyografi veya kardiyak
-Hipertansiyon kateterizasyonda hafif yikselmis| kateterizasvonda artmis
-Diyabet dolum basinglarinin kaniti dolum basinglari
-Kardiyotoksik ajanlara maruz oY peptitler| o T aritmiler
-Ailede kardiyomiyopati dyk(isi * Siyanoz

-Kardiyomiyopati ile iligkili genetik|

« Pulmoner hipertansiyon
« Kalp pili bagimhhg:

« Sik kalp yetersizligine
bagli hastane yatiglari
« Kontrol edilemeyen

ventrikiiler aritmiler

sendromlar
Tarama ve Rezidi Defektler, Eksiklikleri, Obezite, Diyabet, Kardiyak Olmayan Komorbiditeler, Pulmoner veya Sistemik
Hipertansiyon

LV disfonksiyonu: ACE inhibitorii, B-bloker
‘ek ventrikil DKH: Digoksin

[Swvi yiiklenmesi: Didretikler

LV disfonksiyonu: ACE, ARB veya ARNI, B-bloker, Aldosteron
antagonisti

RV disfonksiyonu: Tibbi tedavi vaka bazinda degerlendirilmelidir. -
bloker tedavisi, tek ventrikiillii hastalarda ve sistemik RV
morfolojisinde kétii sonuglarla iliskilendirilebilir.

AHA SCIENTIFIC STATEMENT |

Genel Tedavi Amaglan

o Altta yatan sebebi ortadan kaldirmak (DKH, anemi, aritmi vb.)

» Semptomlar gidermek, hastaligin ilerlemesini kontrol etmek

» Beslenme, su-tuz dengesi, oksijen destedi gibi destekleyici onlemler
* Medikal tedavi

o Konjesyonu ve odemin giderilmesi

o Kardiyak debi ve organ perfuzyonunu artiriimasi

o Pulmoner wedge basincinin dusurulmesi

o Hastaligin ilerlemesinin geciktirilmesi

Genel Onlemler

0 Beslenme duzenlenmesi (yuksek kalorili diyet, tuz ve su kisitlamasi)
o Anemi tedavisi (demir eksikligi ve kronik hastalik anemisi)

0 Asi takvimi (influenza, pnomokok, COVID-19, RSV asilari)
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Farmakolojik Tedavi

Kullanilan ajanlarin kanitlari buyuk olcude yetiskin calismalarindan gelmektedir. Tedavi stratejileri, sol
ventrikul (LV) sistolik disfonksiyonunun sempatik sinir ve renin-anjiyotensin sistemlerini aktive ettigi
gozlemlerine dayanmaktadir. Bu yanit baslangicta fizyolojiktir (ve kompansatuardir), ancak kalici
aktivasyon maladaptiftir ve progresif LV dilatasyonu ve disfonksiyonuna (remodeling) ve KY'nin
kotulesmesine katkida bulunur.

Diiiretikler
Diuretikler, natriurezi tesvik ederek pulmoner ve periferik odem gibi volum yuku semptomlarini hafifletir

Loop diiiretikler: Furosemid en yayginidir. Bumetanid ve torsemid daha guclu/daha siddetli veya
furosemid direncli sivi yuku olan hastalarda kullanilir. Henle kulpunun kalin cikan kolunda sodyum ve
klorur geri emilimini inhibe eder. Yan etkileri: elektrolit bozukluklari (hiponatremi, hipokloremi ve
hipokalemi), metabolik alkaloz ve bébrek yetmezligidir. Uzun sureli tedavide nefrokalsinoz, ototoksisiteye
ve artmis kemik kiridi riski olugur.

Tiyazid diiiretikler: Bobreklerin distal kivrimli tubullerinden sodyum ve klorir iyonlarinin geri emilimini
inhibe eder. Genellikle ikinci basamak ajandir. Siklikla bir loop diuretik ile kombine edilir. Yaygin olarak
klorotiyazid, hidroklorotiyazid ve metolazon kullanihr

Renin-Anjiyotensin-Aldosteron Sistemi (RAAS) Inhibitorleri

ACE inhibitorleri, anjiyotensin II reseptor blokerleri ve neprilizin inhibitorleri KY’ nin ilerlemesini
yavaslatir. KY, renin-anjiyotensin-aldosteron sisteminin (RAAS) aktivasyonuna ve artmis sempatik
tonusa neden olur. RAAS aktivasyonunu bloke eden ajanlar (ACE inhibitorleri , Anjiyotensin II reseptor
blokerleri (ARB'ler) , Anjiyotensin reseptor-neprilizin inhibitorleri (ARNI'ler) ) afterload'u azaltir ve
ventrikul remodelinginin tersine gevrilmesini tesvik eder.

ACE inhibitorleri: Birinci basamak tedavidir. ACE inhibitorleri genellikle gocuklarda iyi tolere edilir ve
yan etkileri nadirdir. Tedaviye baslarken, ozellikle yenidoganlarda kan basinci ve bobrek fonksiyonu
izlenmelidir. Guclu bir vazokonstriktor olan ve ayrica miyosit hipertrofisi, fibrozis ve aldosteron salgisini
tesvik eden anjiyotensin II olusumunu inhibe eder. KY'li hastalarda oncelikle afterload'u azaltarak,
kardiyak outputu iyilestirerek ve kronik kullanimda patolojik LV remodelinginin tersine cevrilmesini
saglayarak fayda saglar. Semptomatik KY hastalarinda sag kalimi artirir

Anjiyotensin II reseptor blokerleri (ARB'ler) : Kandesartan, losartan, valsartan kullanimina iliskin
veriler sinirlidir. Genellikle oksuruk veya anjiyoodem nedeniyle ACE inhibitorlerini tolere edemeyen
hastalar icin ayrilmgtir.

Spirinolakton: Aldosteron antagonisti potasyum tutucu bir duretiktir. Miyokardiyal fibrozisi inhibe
ederek mortaliteyi azaltir, patolojik remodelingi engeller.

Anjiyotensin reseptor-neprilizin inhibitori (ARNI) : Kombinasyon ilaci sakubitrilvalsartan (bir
neprilizin inhibitoru arti bir ARB) bu siniftaki tek onayl ajandir. ACE inhibitoru yerine kullanilabilecek bir
secenektir. Mevcut pediatrik calisma verileri sinirlidir. Doz tolerasyonu zor. Stabil hastada ACEI den
gecilebilir.1 yas uzerinde KY’ de FDA onaylidir (2019). Sakubitril-valsartan'in yetiskin KY hastalarinda
enalapril ile karsilastirildiginda mortalite ve KY hastaneye yatislarini azalttigi gosterilmistir.
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Beta Blokerler

Karvedilol ve metoprolol gibi ajanlar sempatik aktivasyonu baskilar ve miyokardiyal fonksiyonlari
iyilestirir. Genellikle diuretikler ve bir ACE inhibitorunden olusan kombine tedavi ile verilir. Dekompanse
KY'li hastalarda beta blokerler kesilmelidir.Sik ventrikuler ektopisi olan hastalar icin metoprolol tercih
edilebilir. Beta blokerler, miyokardin kronik sempatik aktivasyonunun maladaptif etkilerini karsilar.
Yetiskin KY hastalarinda, hasta sagkalimini iyilestirir, LV remodelingini tersine cevirir ve miyokardiyal
fibrozisi azaltir.

Karvedilol, dusuk bir dozda (genellikle gunde iki kez oral olarak 0,05 mg/kg doz) baslanir ve yan etkileri
en aza indirmek icin her iki haftada bir artinlir. Yan etkiler arasinda bas donmesi, yorgunluk,
hipotansiyon, bradikardi, bronkospazm ve hipoglisemi bulunur.

Metoprolol, gunde iki kez oral olarak 0,1 mg/kg dozunda baslanir ve gerektiginde yavasca (genellikle
her iki haftada bir) artirilir ve gunde 1 mg/kg'a kadar cikarilir (yetiskinlerde maksimum gunluk doz: 2
mg/kg/gun veya 200 mg/gun, hangisi daha dusukse). Yan etkiler karvedilol ile benzerdir.

Digoksin

Pozitif inotropik (Na+/K+ ATPaz inhibisyonu ve intraseluler Ca+ artigi ile) ve negatif kronotropik (atriyal
iletimi yavaglatir) etkileri ile semptomlari hafifletir. KY'de sempatolitik, parasempatik aktiviteyi uyarir.
Kalbin oksijne tuketimini azaltir. DKH’ da kullanimi azdir. Semptomatik sistolik disfonksiyonda kullanilir.

Sodyum-glukoz kotransporter 2 (SGLT2) inhibitorleri

Dapagliflozin, empagliflozin eriskinde sagkalimi iyilestirdigi, KY’ de hastaneye yatislarini azalttigini ve
KY semptomlarini iyilestirdigi saptanmistir. Cocuklarda KY'de SGLT2 inhibitorlerinin kullanimina iliskin
veriler sinirhdir. Mevcut SGLT2 inhibitorlerinin hicbiri FDA tarafindan cocuklarda bu endikasyon icin
onaylanmamistir.

Soluble guanil siklaz inhibitorleri (vericiguat)

Direkt olarak cGMP’ vyi artirir. Tedaviye direncli hastalarda tercih edilir. Eriskinlerde vazodilatasyon,
kardiyak fibrozisi onledigi ve remodelingin duzenlenmesine yardimci olur. Cocuklarda calismalar
baslatiimistir.

Ivabradin

Sinoatriyal nodda selektif inhibisyon yapar ve yavas depolarizasyon fazini uzatarak sinus hizini yavaslatir.
FDA tarafindan >6 aylik pediatrik hastalarda DKM'ye badli stabil semptomatik KY tedavisi icin
onaylanmistir. DKM’ li cocuklarda BNP, fonksiyonel sinif ve EF de anlamli iyilestirme yapmaktadir. Beta
bloker ve/veya digoksin tedavisine ragmen yiiksek istirahat kalp hizi olan veya beta bloker veya digoksin
kullanimina kontrendikasyon veya intoleransi olan stabil kronik KY'li hastalar icin bir secenektir.

Tolvaptan

Selektif vasopressin 2 reseptor (V2) antagonistidir. Direncli hiponatremide kullanilir.Su atihmini artirir,
serum Na duzeyini artirir ve idrar osmolaritesini dusurur.
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Nesiritid

Rekombinant B-tipi natriuretik peptiddir. Diurez, natriurez ve arteriyel ve vendz dilatasyonu tesvik ederek
preload ve afterload'u azaltir. Miyokard uzerinde dogrudan inotropik etki olmaksizin kardiyak outputu
iyilestirir. Pediatrik akut KY yonetimi icin rutin olarak nesiritid kullaniimasini onerilmez. Hipotansiyon
riskinde artis gorulur.

Pulmoner Vazodilatorler: Pulmoner hipertansiyona bagli sag KY'si olan g¢ocuklarda pulmoner
vazodilatorler kullanilir.

ileri KY Tedavileri

IV diuretikler ve inotropik ajanlardir. Inotroplar, dusuk kardiyak output durumunda kullanilir. Etkileri,
artmis uretim (katekolaminler) veya azalmis degradasyon (fosfodiesteraz III inhibisyonu) yoluyla daha
yuksek intraseluler siklik adenilat monofosfat (cAMP) dizeyleri ile iligkilidir. Katekolaminler,
sempatomimetik stimulasyonu, miyokardiyal kontraktiliteyi iyilestirir ve periferik vaskuler yataklar
uzerinde ek faydal etkileri olabilir. Dekompanse KY'de tercih edilen ilac dopamindir (genellikle intravenoz
milrinon ile kombinasyon halinde). Dobutamin, afterload'u azaltici ek bir etkiye sahiptir. Refrakter
hipotansiyon ve/veya kotu organ perfuzyonu durumunda dusuk doz epinefrin kullanilir.

Inotroplar: Dopamin, dobutamin, epinefrin, norepinefrin, fosfodiesteraz inhibitdrleri (Milrinon)

Fosfodiesteraz III inhibitorleri: Milrinon, Enoksimon, Vesnarinondur. Hucre ici CAMP’ i artirir ve
Pozitif inotropiktir.Kontraktiliteyi artirir ve afterload'u azaltirken miyokardiyal oksijen tuketiminde onemli
bir artisa neden olmaz. Kalp hizini artirmaz. Sistemik ve pulmoner arteryel yatakta vazodilatasyon
yaparak vaskuler rezistansi dusurur.Hipotansiyondan kacinmak icin milrinon, baslangicta 0,25
mcg/kg/dak dozunda IV inflizyon olarak uygulanir ve gerektiginde yavasca 1 mcg/kg/dak maksimum
doza kadar titrasyon yapllir.

Epinefrin: Potent beta-1 agonist, orta duzeyde beta 2- alpha 1 agonist, pozitif inotrop, kronotropiktir.
Tagsikardi ve vazokonstriksiyon yapar.

Norepnefrin: Alfa-beta 1 agonist, on planda vazokonstriksiyon yapar pozitif inotrop, kronotropiktir.
Septik sokta tercih edilir.

Dopamin: Pozitif inotrop, koronotrop ( doz bagiml etki). Periferik vaskuler direnci artiriyor.

Dobutamin: Beta-1 ve 2 agonist, pozitif inotrop, kronotrop, periferik vaskuler direnci dusurur. Tasikardi
yapar.

Levosimendan: Kalsiyum duyarlilastirici ajan, ileri evre KY'de kullanilir. Troponin C’ ye baglanarak
hucre ici kalsiyum duzeyini artirmadan kalsiyum duyarlii§ini artirir ve kasilmayi artirir. Pozitif inotorop
ve kronotroptur. Periferik vazodilatasyon yapar, on yuk ve art yuku azaltir. Proaritmik etkisi yoktur.
Kardiyomiyositlerde mitokondriyal (ATP) duyarli potasyum kanallarini da acarak kardiyoprotektif etki
yapar. Genellikle kardiyak cerrahi sonrasi dusuk kardiyak debi sendromunda, konvansiyonel tedavinin
yeterli olmadi§i akut dekompanse KY’ de, siddetli konjesttif KY’ de kullanilir. FDA onayi yoktur!



Mekanik Destek: Ekstrakorporeal membran oksijenasyonu (ECMO), Ventrikul destek cihazlandir. Kalp
nakline ya da iyilesmeye koprudur.

Kalp Nakli: Son donem KY hastalarinda uygulanir
Komplikasyon Yonetimi
 Tromboembolizm: Antitrombotik tedavi (Aspirin, Heparin, Warfarin)

¢ Aritmiler: Anti-aritmik ilaclar, ICD, kalp pili, kardiyak resenkronizasyon tedavisi



RA PE

ST

7123 SUBAT idis S “Pediatride Yeni Ufuklar”

SELECTUM HOTEL CITY ATﬁEHiR

Genetik ve Bobrek
Sercin Giiven
Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefrolojisi BD

Bobrek hastaliklarinin genetik temeli ile ilgili bilgilerimizin son yillardaki artisiyla beraber tani yolculugunu
sonlandirma, taninin pozitif olarak yeniden dederlendirilmesi ve bireysellestiriimis tedavi mimkin
olmaktadir. Hastalk 6zelinde bakildiinda ise 6rnedin; steroide direncli nefrotik sendromda (SRNS)
hastalik sebebi bir genetik mutasyon saptama orani %30'dur ve yas kigtildiikce bu oran artmaktadir.
Glomertiiler filtrasyon bariyerinde yer alan proteinlerin herhangi birini kodlayan bir gende mutasyon
saptamak bize kesin tani saglamakla kalmayip tedavi edilebilir bir SRNS formunu ortaya koyabilmekte,
gereksiz immunsupresiften kacinma imkani saglamaktadir. Son dénem bobrek yetersizligine ilerleyen
vakalarda rekiirrens riski dahil transplantasyon stratejisini belirlememiz mimkdn olamaktadir.

Eriskin yastaki genetik temelli kronik bébrek hastaliginin (KBH) en sik nedenleri olan Alport sendromunda
ise genetik tani, biyopsi gerekliligini ortadan kaldirmakta ve mutasyon saptanan gene bagli olarak
prognozu 6n gormemize olanak vermektedir. Dondr adayi olabilecek aile bireylerini olasi risklerden
korumak igin artik genetik arastirmanin yapilmasinin ve tagsiyici bireylerin saptanmasinin énemi daha iyi
anlasiimstir.

Kronik bobrek hastalarinda; aile hikayesi, akraba evliligi varsa, 50 yas oncesi KBH saptanmissa ve
ekstrarenal bulgu varlifinda genetik arastirma yapilimalidir. Tipik fenotip (alport spektrum, kistik
bébrekler, tiibilopatiler, konjenital nefropatiler...) varsa ve nedeni aciklanamayan KBH ‘da genetik
danismanlik énerilmektedir. Genetik taninin prognostik ve terapétik kararda 6nemli olmasi da baska bir
gereklilik sebebidir. Donér adayi olan aile bireylerinin taranmasi ve herhangi bir mutasyon saptandifinda
ailelere prenatal danismanlik verilmelidir.

Kaynaklar :

1. Connaughton DM, Hildebrandt F. Personalized medicine in chronic kidney disease by detection
of monogenic mutations. Nephrol Dial Transplant. 2020 Mar 1;35(3):390-397.

2. Ding WY, Koziell A, McCarthy HJ, Bierzynska A, Bhagavatula MK, Dudley JA, Inward CD, Coward
RJ, Tizard J, Reid C, Antignac C, Boyer O, Saleem MA. Initial steroid sensitivity in children with
steroid-resistant nephrotic syndrome predicts post-transplant recurrence. J Am Soc Nephrol.
2014 Jun;25(6):1342-8.

3. Trautmann A, Seide S, Lipska-Zietkiewicz BS, Ozaltin F, Szczepanska M, Azocar M, Jankauskiene
A, Zurowska A, Caliskan S, Saeed B, Morello W, Emma F, Litwin M, Tsygin A, Fomina S,
Wasilewska A, Melk A, Benetti E, Gellermann J, Stajic N, Tkaczyk M, Baiko S, Prikhodina L,
Csaicsich D, Medynska A, Krisam R, Breitschwerdt H, Schaefer F; PodoNet Consortium.
Outcomes of steroid-resistant nephrotic syndrome in children not treated with intensified
immunosuppression. Pediatr Nephrol. 2023 May;38(5):1499-1511.
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Dogum Odasinda Postnatal Solunum Sikintisi Olan Geg Prematiire

Sinem GULCAN KERSIN

Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
ABD, Neonatoloji BD

Gebeligin 34%7-36¢/7 haftalar arasinda dogan bebekler geg prematiire olarak adlandirilirlar. Bu bebekler,
akciger olgunlasmasinin tamamlanmamis olmasi nedeniyle solunumsal olarak zorluk yasayabilirler.
Postnatal solunum sikintisi, dogum odasinda sik karsilasilan bir durum OLUP, yenidoganin gegici
takipnesi, respiratuar distres sendromu ve persistan pulmoner hipertansiyon en yaygin solunum
problemlerindendir.

Spontan solunumu olan her bebekte oldugu gibi solunum sikintisini yonetmede non-invaziv solunum
destedi bu bebeklerde de etkili ve 6nemli bir yaklagimdir. invaziv mekanik ventilasyon ihtiyacini azaltarak
komplikasyon riskini disiriir. Dogum odasinda uygun non-invaziv solunum destedinin baslanmasi, en
uygun sartlarda yenidogan yogun bakim Unitesine transferi sadlamak, bebede uygun ventilasyonun
saglanmasi, gec prematire bebeklerin klinik seyrini iyilestirmekte kritik rol oynamaktadir.
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Yeni Ekstiibe Olmus ve Noninvaziv Mekanik Ventilasyon Destegi Ihtiyaci Olan Yenidogan
Bebek

Sinem GULCAN KERSIN

Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari
ABD, Neonatoloji BD

Yenidodan yogun bakim (nitelerinde mekanik ventilasyon uygulanan bebeklerde ekstiibasyon sonrasi
solunum destedi ihtiyaci sik karsilagilan bir durumdur. Prematiire ve diisiik dogum adirlikli bebekler basta
olmak (zere, akciger gelisimi tam tamamlanmamis yenidoganlarda ekstiibasyon sonrasi solunum
yetmezligi gelisme riski yilksektir. Bu siirecte en uygun destek yonteminin belirlenmesi, morbidite ve
yeniden entlibasyon oranlarini azaltmada kritik &neme sahiptir.

Noninvaziv mekanik ventilasyon, ekstiibasyon sonrasi gelisebilecek apne, atelektazi ve solunum
yetmezligini 6nlemeye yardimci olur. Nazal sirekli pozitif hava yolu basinci (nCPAP), non-invaziv pozitif
basingl ventilasyon (NIPPV) ve yiksek akimli nazal kanil (HFNC) gibi noninvaziv destek ydntemleri,
alveolar stabilizasyonu sadlayarak ekstiibasyon basarisini artirir. Kanit diizeyi heniiz diisiik de olsa
Ozellikle prematiire bebeklerde ekstiibasyon sonrasinda NIPPV'nin; ronkopulmoner displazi (BPD) ve
BPD/mortaliteyi nCPAP’a gore biraz daha fazla azalttidi, respiratuar solunum distresli prematiire
bebeklerde mekanik ventilasyon gereksinimini daha etkin dnledigi gdsterilmistir. Hasta igin en uygun
solunum desteginin ve ara yiiziin sadlanmasi, kisa ve uzun donemli komplikasyonlari 6nlemede 6nemli
bir role sahiptir.
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Acil Miidahalede Biyomarkerlar: Cocuk Hastalarda Taniya Giden Yol

Dr Sinem ORAL CEBECI

istanbul Unversitesi-Cerrahpasa

Cerrahpasa Tip Fakiiltesi

Cocuk Saghg: ve hastaliklari AD, Cocuk Acil BD

Biyobelirtegler, hastaliklarin tani, prognoz ve tedavi siireglerinde kritik rol oynayan 6lgllebilir biyolojik
gostergelerdir. Acil tip uygulamalarinda biyobelirtegler, 6zellikle gocuk hastalarda enfeksiyon kaynakli
durumlari tespit etmek ve uygun tedavi yénetimini belirlemek igin kullaniimaktadir.

Sepsiste Biyobelirteclerin Onemi
Sepsis, erken tani konulmadiginda hayati tehdit eden ciddi bir durumdur. Kan kultlir( gibi geleneksel
yontemler zaman alirken, Prokalsitonin (PCT) ve C-Reaktif Protein (CRP) gibi biyobelirtecler hizl
tani koymada énemli rol oynar.

e PCT, bakteriyel enfeksiyonlar viral enfeksiyonlardan ayirmada yiksek 6zgillige sahiptir ve
bakteriyel yiikle dogrudan iliskilidir.

e CRP, enfeksiyon ve inflamasyonda artis gosterir, ancak 6zgulligi disiktiir ve enfeksiyon disi
durumlarda da yikselebilir olmasi 6nemli bir dezavantajdir.

¢ Presepsin ve PTX3, sepsis tanisinda ek bilgiler saglayan yeni biyobelirteclerdir.
Akut Apandisit Tanisinda Biyobelirtegler

Tek bir biyobelirtecin kesin tani koymada yeterli olmadidi, bunun yerine biyobelirteg kombinasyonlarinin
daha dogru sonuclar sundugu gorilmiistiir. Omik bilimler (genomik, proteomik, metabolomik),
gelecekte daha hassas tani yontemleri gelistiriimesine katki saglayacaktir.

Kafa Travmasi ve Biyobelirtecler

Kraniyal BT gerekliligini degerlendirmek igin GFAP, UCH-L1 ve S100B gibi biyobelirtegler
kullanilmaktadir. Bu belirtecler, gereksiz radyasyon maruziyetini ve maliyeti azaltarak hastalarin daha
glvenli yénetilmesine yardimci olur.

Sonug ve Gelecek Perspektifi

Tek bir biyobelirtecin kesin tani koymada yeterli olmadig, biyobelirteg kombinasyonlarinin daha gtivenilir
sonuglar sundugu vurgulanmaktadir. Klinik karar siireclerinde biyobelirteclerin hasta dederlendirmesiyle
birlikte kullanilmasi gerekmektedir. Gelecekte, yapay zeka destekli biyobelirtec analizleri ile tani ve tedavi
sureglerinin daha etkin hale gelmesi beklenmektedir.
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Kaynaklar:

Kim MH, Choi JH. An Update on Sepsis Biomarkers. Infect Chemother. 2020 Mar;52(1):1-18.

He, R.-R.; Yue, G.-L.; Dong, M.-L.; Wang, 1.-Q.; Cheng, C. Sepsis Biomarkers: Advancements and
Clinical Applications—A Narrative Review. Int. J. Mol. Sci. 2024, 25, 9010.

Saxena ], Das S, Kumar A, Sharma A, Sharma L, Kaushik S, Kumar Srivastava V, Jamal Siddiqui A, Jyoti
A. Biomarkers in sepsis. Clin Chim Acta. 2024 Aug 15;562:119891.
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Romatolojik Agidan Akut Faz Proteinlerinin Tani ve Izlemdeki Yeri
Dr. Seyda Dogantan

Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Cocuk Romatoloji Boliimii

Akut faz reaktanlari (AFR) inflamasyonun spesifik olmayan belirtecleridir. inflamasyon durumlarinda AFR
siklikla yukselir.

Akut Faz Proteinleri (AFP), inflamasyon, enfeksiyon, travma ve otoinflamatuar hastaliklar gibi durumlara
yanit olarak sentezlenen proteinlerdir. Bu proteinler, Ozellikle karacigerde (retilerek sistemik bir
inflamatuar yanitin pargasi olarak dolagima salinir.

Otoinflamatuar hastaliklar dogal immiin sistemin (Innate immiin sistem) regiilasyonundaki yetersizlik
sonucu olusur. Tekrarlayan sistemik inflamasyon ataklari ile tanimlanir. innate immiin sistem, enfeksiyoz
ajanlara karsi gelistirilen ilk korumadir. Notrofiller, makrofajlar ve dodal 6ldiriici hiicreler fagositik
aktiviteye sahip dogustan gelen badisiklik sistemi elemanlaridir.

Romatolojik hastaliklarda AFP diizeylerindeki degisiklikler, hastaligin aktivitesini dederlendirmek ve
tedavi yanitini izlemek icin 6nemli biyobelirteclerdir. Akut faz yaniti, baslica proinflamatuar sitokinler olan
interlokin-6 (IL-6), timor nekroz faktorii-alfa (TNF-a) ve interlokin-1B (IL-1B) tarafindan kontrol edilir.
Bu sitokinler, hepatositleri (karaciger hiicreleri) uyararak AFP’lerin sentezini artirir veya azaltir.

Akut Faz Proteinleri, pozitif ve negatif olarak ikiye ayrilir. Pozitif AFP'ler inflamasyon sirasinda artarken,
negatif AFP'ler inflamasyon sirasinda azalir. Pozitif AFR'leri C-reaktif protein, eritrosit sedimentasyon hizi,
prokalsitonin, ferritindir. Negatif AFP’leri albimin ve tranferrindir.

Eritrosit Sedimantasyon Hizi (ESH):
Eritrosit sedimantasyon hizi bir saat iginde eritrositlerin ¢bkelme miktarini dlger.

Akut faz cevabi sirasinda ESH'nin artis mekanizmasi tam olarak anlasiimamakla birlikte, bu durum akut
faz proteinlerindeki yiikselmeyle iliskilendirilmektedir.

Inflamasyon durumunda ESH’nin artisi ézellikle fibrinojen tiretimindeki artigi yansitir. Ciinkii bir akut faz
proteini olan fibrinojen eritrositlerin rulo olusturmalarina sebep olur.

Kirmizi kan hicrelerinin lipit gift tabaka iceren bir hiicre zar vardir. IGM blyiktiir ve negatif yiku
yenebilir. Soduk havalarda IGM aktif hale gelir, soguk agliitininler olusur, kirmizi kan hiicreleri birbirine
yapisarak damarlari tikar. Bu duruma Raynaud fenomeni denir. Iinflamasyonun dolayli bir lciim yéntemi
olmasina ragmen, ESH birkag patolojik olmayan durumdan etkilenebilir. Obezite, anemi, artan yas ve
gebelik ESH'nin yasa gore normal dederlerden daha yiiksek olmasina sebep olur.

100 mm/saat veya lizerindeki ESH dederleri siklikla enfeksiyon, malignensi veya inflamatuar hastalikla
iliskilidir ve ileri arastirma gerektirir. Sistemik lupus eritematozus’da ESH'da ylikselmenin hastalk



’ Tip Fakiiltesi [

zu-zs'sdsktiozs" " “Pediatride Yeni Ufuklar”

SELECTUM HOTEL CITY ATﬁEHiR ;

aktivitesi ve hasarda artisla iliskili oldugu gosterilmistir. Ancak ESH yiikselmesi her zaman hastalik
aktivitesini, normal bir ESH’da inaktif hastaligi gostermez.

Makrofaj aktivasyon sendromunda (MAS) yogun bir sistemik inflamasyon gorilir ve muhtemelen hem
karaciger disfonksiyonu hem de koagiilopatiden dolayi fibrinojen tiiketimi nedeniyle hipofibrinojenemi
ortaya cikar.

Bu durum ESH'da paradoksal bir azalmaya yol acar. Klinik ve laboratuvar olarak aktif romatolojik
hastalikli bir hastada ESH azalmasi MAS'i akla getirmelidir.

C-Reaktif Protein:

C-reaktif protein (CRP) akut faz reaktani olarak karacigerde (retilen bir proteindir ve dogal savunma
sisteminde rol oynar. Pentraxin ailesine {iye bir proteindir. Inflamasyon ve doku hasari olan durumlarda
yukselir. Duyarli ama spesifik olmayan bir inflamasyon belirtecidir. Akut faz cevabinin baslamasi ile
saatler icinde artis gosterir ve 1-3 giin icinde pik yapar. Serum diizeyi inflamasyonun baslamasindan 3-
6 saat sonra ylikselmeye baslar ve 36-60 saat sonra en yiiksek dederine ulasir. Yarilanma émri yaklasik
18-19 saat arasinda olup inflamasyon sonlandiktan sonra ortalama 3-5 glin icinde normale doner.

Plazma yarilanma dmr{ 19 saat oldugu igin, CRP akut faz reaksiyonuna cevabin izlenmesinde ESH'ya
gore daha Ustinddir.

Inflamasyona cevap olarak plazma CRP diizeyi ESH’ya oranla daha hizli yiikselir ve inflamasyonun
¢oziilmesi ile hizla azalir. Cogu hastalikta CRP seviyeleri inflamasyon ve/veya doku hasarinin ciddiyetini
ESHya gbre daha gergekci vyansitir. Bu kuralin istisnasi SLE, skleroderma, juvenil
dermatomiyozit/polimiyozit ve Sjégren hastalididir.

Bu hastaliklarda ESH yiiksek iken es zamanli olarak CRP normal veya hafifce yiikselmistir.

Bu uyumsuzluk tanisal olarak 6nemli bir ipucudur. Clinkii SLE'de ciddi olarak yiikselmis bir CRP
enfeksiyon, artrit veya serozit varligina isaret eder.

Prokalsitonin (PCT):
PCT tiroid bezinin C hiicrelerinden salgilanan kalsitonin'in 6ncli maddesidir.

PCT'nin Uretimi endotoksinler veya bakteriyel enfeksiyonlara yanit olarak tretilen mediyatérlerce (TNF-
a,IL-1, IL-6) sadlanir. Serum diizeyi bakteriyal enfeksiyonlarin yayginhidi ve siddeti ile kuvvetli ilgilesim
gosterir.

Enfeksiyon ataklarinda PCT yliksek seyretmesine ragmen oto-immun hatallk alevienmesinde normal
olarak kalmaktadir.

PCT inflamasyondan 4 saat sonra artmaya baglar ve yaklasik 6 saat icinde pik yapar, inflamasyon kontrol
altina alindiktan sonra hizla normal degerlerine doner.
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Ferritin:

Demir homeostazinin odak noktasini olusturan ferritinin sentez ve saliniminda demir, sitokinler (IL-1, IL-
6 ve TNF-alfa), hormonlar (tiroid hormonlari, insulin ve IGF-1) ve oksidatif stres gibi birgok faktér rol
oynar.

Inflamasyon sirasinda, serum ferritin seviyesi siklikla serum demirinde azalmaya bir cevap olarak
yukselir.

Sistemik JIA'da ferritin seviyesi siklikla hastalik aktivitesi ile iliskili olup, hastalik aktivitesi ile hafiften orta
dereceye kadar yiikselir ve hastaligin sdnmesi ile normale doner.

Ferritin seviyesi SLE'de de hastalik aktivitesi ile iliskilidir ama hastalik aktivitesinin izlenmesinde kullanilan
bir belirtec degildir.

Sistemik JIA’da rutin taramalarin bir parcasidir ve tedaviye rehberlik eder. Makrofaj aktivasyon
sendromunda ferritin seviyesi siklikla artmistir.

Hiperferritineminin gorildiga diger durumlar hepatoselliiler hastalik, bobrek yetmezligi ve malignensidir.
Serum Amiloid A (SAA):
Serum Amiloid A (SAA) karacigerde sentezlenen bir apolipoproteindir.

Konak savunma sisteminde diizenleyici rolii oldugu diisiinilmektedir. Onemli bir akut faz proteini
olmasina ragmen Ailesel Akdeniz Atesi harig klinik pratikte rutin kullanilan bir akut faz reaktani degildir.

Ailesel Akdeniz Atesinde ataklar arasinda kronik SAA vyiiksekligi sekonder amiloidoz gelisimine yol
acabilir.
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Cocuk Romatoloji Hastaliklarinda idrar Analizi ve Yorumu

Dr. Taner Coskuner

Saghk Bilimleri Universitesi Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Romatoloji
Klinigi

Proteiniiri

Cocuklarda idrarda protein atihminin> 100mg/m2/giin veya > 4mg/m2/saat olmasidir.

Kantitatif Protein/Kreatinin Dipstik
<4 mg/m?%saat < 0,2 ( 2 yasusti) Eser
Normal
< 100 mg/m¥gin <0,5 (2yasaltl) +1
4-40 mg/m?¥saat +1
Patolojik Proteiniiri 0,2-2
100 mg — 1g/m?giin +2
>40 mg/m?%saat +3
Nefrotik Proteinuri >2
1g/m?giin +4

Glomeriiler proteiniiri

Glomeriiler bazal membranin yapisal kusurlari, negatif yiklerinin kaybi, immun kompleksler gibi
mekanizmalarin neden oldugu hasar nedeniyle glomeriiler bazal membranin albumin gibi blyiik molekiil
agirlikh proteinlere karsi glomeriler gegirgenliginin artmasi olarak tanimlanir.

Hematiiri

10 ml taze idrarin 2000 rpm’de santriflij edilmesi sonrasinda 40 x biyiitmede her sahada 5'ten fazla
eritrosit bulunmasidir.

Mikroskopik hematiiri: 40'lik biiylitmede her alanda 5 eritrositten fazla veya idrar hiicre sayiminda>
5x 10 eritrosit/L olmasidir.
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Glomeriiler hematiiri: Eritrositlerin glomertler filtrasyon bariyerinden cikisi sonucu olusan; idrar
mikroskobisinde dismorfik ya da akantositler ya da eritrosit silendirlerinin bulundugu hematdridir.

IgA Vaskiiliti (IgAV) (Henoch-Schoénlein Purpurasi) (HSP)

Cocukluk cagmin en sik gorilen vaskdlitidir. Siklikla 3-15 yas arasinda gorilir. Erkeklerde daha sik
gortlir. Kis aylarinda daha sik gorlir.

Bobrek tutulumu

Bobrek tutulumu olan hastalarin %80'i ilk 4 haftada, geri kalani da genellikle ilk 2-3 ayda bulgu verir.
Mikroskopik hemattiri, makroskobik hematiiri, non-nefrotik proteiniiri veya nefrotik diizeyde proteindiri
seklinde goriilebilir.

IgA Vaskiiliti Renal Tutulum Siniflamasi (SHARE 2019 Onerileri)

Hafif hastalik Normal GFR (GFR>80ml/dk/1.73m? ve hafif — orta diizeyde p
sabah ilk idrarda protein oranina bakilir

Ortaderece
hastalik

Ciddi hastalik

( en az 3 aydir olan)
| ( en az 6 aydir olan)

Hastaligin prognozunu renal tutulum belirler, bu ylizden renal tutulum acisindan takip edilmelidir. Renal
tutulum icin tam idrar tahlili ve spot idrarda protein ve kreatinin bakiimaldir.
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Sistemik Lupus Eritematozus (SLE)

Sistemik lupus eritematozus (SLE), bag dokunun ve damarlarin otoantikor ve immunkompleks aracili
inflamasyonu ile karakterize, cok sistemi tutabilen otoimmun bir hastaliktir. Bébrek tutulumu gibi agir
bulgular gocuklarda eriskinlere gore daha sik gézlenir.

Lupus Nefriti (LN)

SLE olan gocuk hastalarda %40-80 oraninda zaman iginde LN gelisebilir ve prognozun onemli bir
belirleyicisidir. Renal bulgular minimal proteiniri ve/veya mikroskopik hematiiriden nefrotik sendrom,
malign hipertansiyon, bdbrek yetmezligine kadar degisen bir aralikta kendini gdsterebilir.

SLICC kriterlerine gore ise 24 saatlik idrarda 500 mg’dan fazla protein atilimi ya da idrar sedimentinde
kirmizi kan hicrelerinin gérilmesi olarak tanimlanir.

Uluslararasi Nefroloji Dernegi/Renal Patoloji Dernegi
Lupus Nefriti Siniflandirmasi (2003)

Class 1:

Minimal mezengial lupus nefriti

Class 2:

Mezangioproliferatif Lupus nefriti

Class 3:

Fokal Lupus nefriti (<%50 glomeriilde lezyon)

A

Aktif lezyon

A/C

Aktif ve kronik lezyon

C

Kronik inaktif lezyon

Class 4

Diffiiz Lupus nefriti (>%50 glomeriilde lezyon)

A

Aktif lezyon

A/C

Aktif ve kronik lezyon

C

Kronik inaktif lezyon

Class 5

Membranoz Lupus Nefriti

Class 6

ileri Skleroze Lupus Nefriti (>%90 glomeriilde skleroz)
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Diisiik doz oral
0,5 mg/kg/giin, max n, 6 ay siireile

idame
MMFveya AZA

Indiiksiyon Idame
Oral MMF + Oral prednizolon MMFveya AZA

Ciddiyada
hastalik
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and treatment of childhood-onset lupus nephritis: the SHARE initiative. Ann Rheum Dis. 2017;76:1965-
1973.
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3- Ozen S, Marks SD, Brogan P, et al. European consensus-based recom mendations for diagnosis and
treatment of immunoglobulin A vasculi tis-the SHARE initiative. Rheumatology. 2019;58(9):1607-1616.
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Son vyillarda kék hiicre ve hiicresel bazli tedaviler, pediatrik hastaliklarin yénetiminde yeni ve umut
vadeden yaklagsimlar arasinda yer almaktadir. Mezenkimal kok hiicreler (MKH), hematopoetik kdk
hiicreler (HKH) ve hiicre disi vezikiiller (eksozomlar) gibi hiicresel bilesenlerin, inflamatuar
yanitin modilasyonu, doku rejenerasyonu ve immiin homeostazin saglanmasi gibi gesitli mekanizmalar
lizerinden terapdtik potansiyel tasididi gosterilmistir (EI Sayed ve ark., 2023).

Pediatrik hasta grubunda hiicresel tedavilerin nérolojik, kas-iskelet, pulmoner ve immiinolojik
hastaliklar basta olmak lizere genis bir yelpazede klinik arastirmalara konu oldugu bilinmektedir.
Travmatik beyin hasarn (TBH), osteogenezis imperfekta (OI), greft-versus-host hastaligi
(GVHD) ve serebral palsi (SP) gibi pediatrik hastaliklarda kdk hticre temelli yaklagimlarin potansiyel
klinik etkileri (izerine yapilan galismalar, bu tedavilerin immiinmodulatér ve rejeneratif kapasitesini
ortaya koymaktadir (Pittenger ve ark., 2019). Ozellikle umbilikal kord kam kaynakh kok hiicre
tedavileri, norolojik hastaliklarda motor fonksiyonlarin iyilestiriimesine katki saglayabilecek 6nemli bir
alternatif olarak degerlendirilmektedir (Fischer ve ark., 2009).

Mevcut literatiir, pediatrik hastaliklarda kok hiicre tedavilerinin glivenligi ve etkinligi konusundaki
kanitlarin her gecen giin arttigini goéstermektedir. Ancak, optimum hiicre tipi, doz, uygulama yolu
ve uzun vadeli giivenlik profili gibi konular heniz netlik kazanmamistir ve daha fazla klinik
arastirmaya ihtiyag duyulmaktadir. Ozellikle intravendz uygulamalar sonrasinda kék hiicrelerin akciger
mikrovaskdiler sisteminde tutuldugu ve hedef dokuya goc¢ edebilme kapasitelerinin sinirli oldugu
gdzlemlenmigtir (Fischer ve ark., 2009)

Kaynaklar

1. ElSayed R, Shankar KM, Mankame AR, Cox CS. Innovations in cell therapy in pediatric diseases:
a narrative review. 7ranslational Pediatrics. 2023;12(6):1239-1257. doi:10.21037/tp-23-92

2. Pittenger MF, Discher DE, Péault BM, et al. Mesenchymal stem cell perspective: cell biology to
clinical progress. NPJ Regenerative Medicine. 2019;4:22.

3. Fischer UM, Harting MT, Jimenez F, et al. Pulmonary passage is a major obstacle for intravenous
stem cell delivery: the pulmonary first-pass effect. Stem Cells Dev. 2009;18:683-92.
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In recent years, stem cell and cell-based therapies have emerged as promising approaches in the
management of pediatric diseases. Cellular components such as mesenchymal stem cells (MSCs),
hematopoietic stem cells (HSCs), and extracellular vesicles (exosomes) have been shown to
exhibit therapeutic potential through various mechanisms, including modulation of the inflammatory
response, tissue regeneration, and maintenance of immune homeostasis (El Sayed et al., 2023).

In pediatric patients, cellular therapies are being extensively investigated across a broad spectrum of
clinical studies, particularly in neurological, musculoskeletal, pulmonary, and immunological
diseases. Research on the potential clinical effects of stem cell-based approaches in conditions such
as traumatic brain injury (TBI), osteogenesis imperfecta (OI), graft-versus-host disease
(GVHD), and cerebral palsy (CP) has demonstrated the immunomodulatory and regenerative
capabilities of these therapies (Pittenger et al., 2019). Notably, umbilical cord blood-derived stem
cell therapies are considered a promising alternative for improving motor functions in neurological
disorders (Fischer et al., 2009).

The current literature indicates a growing body of evidence supporting the safety and efficacy of stem
cell therapies in pediatric diseases. However, critical aspects such as the optimal cell type, dosage,
route of administration, and long-term safety profile remain uncertain, necessitating further
clinical research. In particular, studies have observed that following intravenous administration,
stem cells are retained in the pulmonary microvascular system, which may limit their
migration to the target tissue (Fischer et al., 2009).

References
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clinical progress. NPJ Regenerative Medicine. 2019;4:22.

3. Fischer UM, Harting MT, Jimenez F, et al. Pulmonary passage is a major obstacle for intravenous
stem cell delivery: the pulmonary first-pass effect. Stem Cells Dev. 2009;18:683-92.
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Colyak Hastaligi Arastirmak Icin Endoskopi Yapilan Hastalarda Diger Histopatolojik
Bulgularin Degerlendirilmesi

Emine Celik?, Simge Isil Bilgic?, Manolya Sekerlisoy?, Bilge Sahin Akkelle!, Cigdem
Celikel?, Deniz Ertem?

1Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme B.D.,
Istanbul

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghigi ve Hastaliklari A.B.D., Istanbul
3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji A.B.D., Istanbul

Amag: Colyak hastaligi (CH) genetik yatkinhdi olan bireylerde gluten iceren yiyeceklerin alimi ile
tetiklenen bir otoimmun enteropatidir. Hastalik, gastrointestinal ya da ekstraintestinal semptomlarla
ortaya cikabilecedi gibi tarama yoluyla tani alan hastalar asemptomatik olabilir. Ince bagirsaktan alinan
endoskopik biyopsilerde CH iligkili histopatolojik bulgularin gésterilmesi tani koydurur. Son yillarda
glncellenen rehberlerde “biyopsisiz tani” alternatifi konusunda 6neriler yer almaktadir. Calismamizda
CH o6n tanisiyla endoskopik inceleme yapilan hastalarda CH iliskili olmayan bulgularin dederlendirilmesi
amaclanmistir.

Gereg-Yontem: Klinigimizde 2022-2024 vyillari arasinda CH seropozitiflii nedeniyle endoskopik
inceleme yapilan 108 olgunun verileri retrospektif olarak incelendi. Hastalarin demografik, klinik
ozellikleri ile 6zofagus, mide ve ince bagirsaga ait endoskopik biyopsi érneklerinin histopatolojik inceleme
sonuglart kaydedildi. Veriler, hastalarin semptomatik / asemptomatik olmalan dikkate alinarak
karsilagtirild.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 108 olgunun %65.7'si kiz, olgularin ortalama yasi 108.5+£56.5 ay
olarak tespit edildi. Olgularin %21.5'i (23/109) asemptomatik olup, semptomatik olgularda en sik
bagvuru nedeni karin agrisi (%37.8) ve bliyiime geriligi (%21.2) idi. Asemptomatik ve semptomatik
olgular arasinda yas (p=0.75) ve cinsiyet dagiimi (p=0.26) acisindan fark saptanmadi. Olgularin
%95.4'linde 6zofagus biyopsileri normal olarak dederlendirilirken, %3.7 oraninda reflii 6zofajit, %0.9
oraninda eozinofilik 6zofajit tespit edildi. Refllii 6zofajit ve eozinofilik 6zofajit tespit edilen hastalarin
tamami semptomatikti. Olgularin %72.9'unda gastrik mukoza biopsilerinde gastrit, %1.8’inde kimyasal
gastropati saptandi. Gastrit saptanan olgularin %16.6'sinda H. pylori pozitifti. Asemptomatik ve
semptomatik hastalar arasinda gastrit sikligi acisindan istatistiksel anlamli fark mevcuttu (%65.2 /
%~89.2; p=0.005). Bulbus ve duodenum mukozasinda CH iliskili histopatolojik bulgular disinda %2.7
oraninda non-spesifik bulbit, %1.8 oraninda ise duodenit tespit edildi.
Sonug: Calisma grubumuzda, gastrointestinal semptomlara neden olabilecek (en sik gastrit) ancak CH
iliskili olmayan histopatolojik bulgularin saptanmasi 6zellikle semptomatik hastalarda endoskopik
incelemenin  6nemini desteklemektedir. Ust gastrointestinal sistemi ilgilendiren ve CH iligkili
olmayanendoskopik + histopatolojik bulgular, ¢élyak hastalarinin semptom takibini ve tedavi cevabini
etkileyebileceginden, ¢olyak hastaliinda biyopsisiz tani yaklasiminin dikkatli degerlendirilmesi
gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Colyak hastaligi, Endoskopi, Histopatoloji
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Konjenital Hiperinsiilinemik Hipogliseminin Tanisi ve Yonetimi: Marmara Universitesi
Cocuk Endokrinoloji Deneyimi

Alara_Arasan!, Aylin Unver Giinay? Biisra Giirpinar Tosun?, Giilten Oztiirk?, Kivilcim
Karadeniz Cerit*, Abdullah Bereket?, Belma Haliloglu?

1Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg: ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklann Ana Bilim Dali, Gocuk
Endokrinoloji Bilim Dali, Istanbul 3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklari Ana Bilim Dali, Gocuk Noroloji Bilim Dali, Istanbul “Marmara Universitesi Tip
Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Ana Bilim Dali, istanbul

Amag: Hipoglisemiye yanit olarak uygunsuz insilin sekresyonu ile karakterize olan hiperinsilinemik
hipoglisemi(HH), yenidodan ve cocukluk dénemindeki adir hipogliseminin baslica sebeplerinden biridir.
HH, gecici veya kalic formda ortaya cikabilmektedir. Bu calismada, kliniimizde konjenital
hiperinsiilinemik hipoglisemi tanisi ile izlenen hastalarin klinik ve genetik 6zelliklerinin degerlendiriimesi
ve uzun dénem takip sonuglarinin analiz edilmesi amaclanmistir.

Gereg-Yoéntem: 2008-2024 yillari arasinda Marmara Universitesi Cocuk Endokrinoloji Kliniginde
konjenital hiperinsilinemik hipoglisemi nedeni ile takibe alinan hastalarin kayitlar retrospektif olarak
incelendi. Klinik ve laboratuvar Ozellikleri, genetik analizleri, medikal ve cerrahi tedavi yaklasimlari
degerlendirildi.

Bulgular: Calismaya 12 olgu dahil edildi (6 kiz, 6 erkek). Hastalarin %83'linde (n=10) akraba evliligi
mevcuttu ve 4 hastanin aile 6ykiisl pozitifti. Dérdl prematiire olmak lizere 9 hastada (%75) LGA oykiisi
mevcuttu, 9 (75%) hastada hipoglisemi postnatal ilk 48 saat iginde tespit edildi. En sik basvuru nedeni
konvulsiyon (%25) ve beslenememe (%?25) idi. Genetik analiz yapilan 11 hastanin 6’sinda
(%50) ABCCS8 geninde (5 homozigot, 1 heterozigot), 4'linde (%33.3) KCNJ11 geninde homozigot, 1
(%8.3) hastada ise GLUDI heterozigot patojenik varyant saptandi. Medikal tedavi olarak tiim hastalarda
ilk olarak diazoksit tedavisi uygulandi, 48 saatte maksimum diazoksit dozuna (15 mg/kg/g) ragmen yanit
alinamayan hastalarda sandostatin tedavisine gecildi. Tedavi yanitlari ve dozlari tabloda 6zetlenmistir
(Tablo). Operasyon yapilan 8 hastanin ortalama cerrahi yasi 3 ay olarak degerlendirildi (2-7ay). Totale
yakin pankreatektomi yapilan hastalardan biri post operatif 2. ayda ileus nedeniyle exitus olurken
hemipankreatektomi yapilan 1 hasta ise 3 yasinda diyabetes mellitus gelistirdi. Uzun ddnem
norogelisimsel dederlendirmelerde 1 hastada ince motor davraniglarda gerilik, 1 hastada artikiilasyon
bozuklugu, 2 hastada mental retardasyon ve 3 hastada epilepsi gelisti.

Sonug: Konjenital hiperinsilinemik hipoglisemi, yénetimi ve tedavisi oldukga zor olan bir hastalik olup
erken tani ve uygun tedavi, hipoglisemiye bagli uzun dénem norolojik sekellerin olusumunu dnlemek
acisindan kritik bir dneme sahiptir.

Anahtar Kelimeler: diazoksit, hiperinsiilinemi, hipoglisemi



m Tip Fakdltesi

“Pediatride Yeni Ufuklar”

Fonjenital Hiperinsalinemik Hiposlizemi Tanilh Ol=ular

%k

DETCS
HEyIn
=] |

Hal®

I,

lari

e
BT

S

e
ShIk
il
oL

il
in
B, T
wi
Sdllak
LT

L H
e
fik

Sl
SO

E.alit
HETE

Hapa o

T4

i

gL
a1

P NS

Heteroe
g

L Hau

4 wag
2ay

2T
i

el ol

=L
CEY

ok

engd
1.

=nlldy
-

S
iCE

Hoae
Coi g

THome | s | CHs
E 4 =
Exiidar Lo r
F."J' Wi | WaAg
Jay | 1oy
(B
- | Mia ;
Gl |4 BeTT)
Ehin nlfels el S lel
a'l | @i | @l
A | Ga |G
; I==lar
o tilna i..__
= Il
(A
Yok | Yok | wvalsi
W
] it
Lo | mng' | ong'
. dl
TX thd X
Enlldyd) =allld | =nlid
I- ll ll
20 - -
k| KO
- MID MIC
Hoam Hides
- O O
o ot

L Haou
i

< wag

Enllly

B
Jere

His
Coig
ot

L Hizu

T

4 wag
Xay

EE RS
i

el

=L
i

K. i
widlsi
WO

>
engd
1.

ar
=nlldy
I

[
JEE

Hoae
Coi g
o

CHoma £

4 vas LDy
ay

ETAG
ElAGA

0 wag

K oiewuls
iy

N

HeEterezi

CHoma 9

L wag
Tay

4TAO
=/ LG

Siyann

i)
mngdi.

=y B LT

N

H i
Figoet

engd
1.

=nlldy
-

S
iCE

Hoae
Coi g
ot

I

| v

L)

S5
e -

Hiss
Cog
ol

2T
i

e

=L
i

ik

ened
1.

snllds
I

LN
iCE

Huoae
CoEig
ol



 SELECTUM BOTEL CITY AT

LllE e
OB | O A=V
C.1% = & CUET =T CUES 141G
- — — e ] = ] . = )
- Corror | Tael T | T | I -:_.':.l-:zll.lll.'“ l:..';.lb-b-d -_-I p._l.-._ Yy
e =g » p_l:l:'il ~ —_ P .9 i =Lk | o o mid T
- ETATep) | WS '_E-IH '_E-IH (P."i:_! ':P":J.-:'. EXTAC Y= F‘:::':-":" F"“? e P"_-J_'-
o ar al 2 I Akl bl o
=} I_ 1o I. [ ey Ly} | erh 1) | gpl. f|=.'ln.r
P R
H.
I'LI.E_I;:.
cbajl [Fegdn [hegn| Foks [Fegn [hd | [Redn
8 Foakal - 1 - - 1 1 Ih:ﬂ_.:ll - 1 al 1
BEulg
aallar
Max Teda wodk.
== wak vk | Yok | FE Yol | Yok |Var w ok Yol | Yok | Yok
i il | Engd
i =n -
Huir Tedn
o | ok Yok | Yok |oaE Yob | Yok |- * ok Yol | Var | Yok
i [ P
i =0
Mear | Sear Measr Sear o [P b Lo o
Cper | Pokal Tomill | Tomml Tl Tomal .IJ.:1I=I-:T-|:-E Tl Tzl
asyr | Rerckh=i | Pl | Poamd | Yok | Yok | Pomk | Pask | ok ede Pamk | %ok | Pasmik
= e Tedls Cedts Sedte Cwate i . Swate St
SN AT RNy R ] [y ] ey ) |
] ] i ] ] i
[N ] IHITh ITa [HSN T i
Pasal = = = IFifls = =
=i ok o Hips=z o ok Hupez  Hlipse ok Hup==rp Hips=z o Tuki
o el rpdax opdax Racei el Furnd
i i i i =
o Tods| Tedas
'-I':Ea Mol | Tl | Eaitu | wisiz | wvisiz | Lanr | (Hilr | hascok=i b bin M | Lanr | CHir
wd o eniiad | = [ P el eaind | eotnd |2 i | eaind | eoiid
=0 =
o - - 5
Teda | & o e Teda) Todn | 5 B® L 0T oS 'J'. ]
wi ok | gk e I:I:_m :.-JI:_m mie'k mng'k | gk’ Iilbkg' | ootk ::'.'5'1 ok
oz | W Sy = o Eay | Emiay | com A ey :E' =y

iy



&

MARA:PE? iAT.Rigts m Tip Fakiiltesi u@-—«-_-g‘

e >

o — .
SRR 2 S
o W by ¢
P g.‘»,—\.\_z,» 1ol e - —~

bk

. al

geli | e | Gl25 .

mss ::'H'Ill'lr O Fauitul Wor | Mo :'El:': |'.F.|H' y . :I::“.I.I {1174 E E N

1 v Boga s 1""-'11'"'-'1'1':"5::.1 Mot I:'d.a'F"'""u-F'-”F“ B
gerilie || o ped |

A epile



17.MARMARA PEDIATRI

._\,:- M.r-"""’"” “::;"'*\;;:Qf‘ .‘&.Q
Y", ™\ | 54

'I -

AL - S : 5
SRt wnspik . Pediafride Yeni Ufuklar

SS-003

Ulusal Yenidogan Tarama Programindan Biyotinidaz Eksikligi Siiphesiyle Yonlendirilen
Hastalarimizin Retrospektif Degerlendirilmesi ve Tarama Yonlendirme Esik Degerlerinin
Pozitif Prediktivitesinin Degerlendirilmesi

Billur Korkmazl, Emine Genc¢2, Emel Yilmaz Giimiis2, Fatima Efe2, Senol Demir3, Alican
Sarnisaltik4, Burcu Hismi2, Sebile Kilavuz2

1 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg: ve Hastaliklari Anabilim Dali, Istanbul

2 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari ve Beslenme Bilim
Dali, istanbul

3 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik Anabilim Dali, Istanbul
4 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Halk Sagligi Anabilim Dali, Istanbul

Amag: Biyotinidaz Eksikligi (BE),kalici hasarlara yol agabilen bir kalitsal metabolik hastaliktir. Erken tani

ve tedavisiyle komplikasyonsuz seyredebilecedinden yenidodan tarama programlarina(YTP) dahil
edilmistir. Tanisi serum BEA(Biyotinidaz Enzim Aktivitesi) 6lciimiyle konabilse de 6lgim ydntemlerinin
bircok cevresel faktdrden etkilenebilmesi sebebiyle molekiler analiz taninin kesinlestiriimesinde
O6nemlidir. Gereg-Yontem:

2020-2022 yillan arasinda merkezimize ulusal YTP'den BE sliphesiyle yonlendirilen tiim bebeklerin
taramadaki ve klinigimizde kontrol bakilan BEA ve molekdler analiz verileri retrospektif incelenmistir.
Bulgular:

2020-2022 yillarn arasinda ulusal YTP'den BE slphesiyle klinigimize yonlendirilen 441 bebekten
364'linde(%82,5) hastalik tanisi dislanmisti. Tim yénlendirmelerin %17,5inde(77 bebek); tekrarlayan
BEA ve genetik analiz sonuglariyla hastalik tanisi kesinlesmisti. 441 bebegin 332'sinde(%75,3) molekiiler
analiz verisi mevcuttu ve klinigimizce polimorfizm olarak kabul edilen p.Asp444His (c.1330G>C) varyanti;
ulusal YTP'den BE suphesiyle yonlendirilmis ve molekiler analiz verisi mevcut olan 332 bebekte
degerlendirilen toplam 664 alelden 251'inde (%37,8) saptanarak alelik frekansi en yiiksek olan, ¢alisma
grubumuzda B7D gen bélgesinde en sik goriilen varyant olarak bulunmustur.

Molekiiler analiz yapilmis bu 332 bebek arasinda 70 bebekte (%21) rastlanan homozigot p.Asp444His
(c.1330G>C) varyanti, ulusal YTP'den BE siiphesiyle klinigimize yonlendirilen bebeklerde en sik saptanan
BTD genotipi olarak bulunmustur.

p.Asp444His(c.1330G>C) varyantini homozigot tasiyan bebeklerin tarama yoénlendirme ortanca BEA
1.testte 47,56 MRU, 2.testte 58,86 MRU'ydu ve higbiri “Hasta” tanisi almamisti. p.Asp444His homozigot
mutasyonu bulunan bebeklerin tarama yonlendirme BEA ve klinigimizde kontrol bakilan BEA, patojenik
varyant homozigot mutasyonu bulunanlar ile birden fazla varyant birlikte saptanmis bebeklerinkinden
istatistiksel anlamli olarak daha yiiksekti.

Calismamizda, molekiiler analiz verisi mevcut olan 332 bebek arasinda, en sik saptanan 10 B7D genotipi
icin 240 bebek oldugu goriildi. BE tanisinin kesinlestiriimesinde, genetik analiz dnemli pay tasidi§indan;
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en sik saptanan genotiplerin gorildiigi bu bebekler tim yoénlendirmeler arasinda %54,4 oran ile calisma
grubumuzun 6nemli bir kismini temsil etmektedir. Molekiler analiz verisi mevcut olan 332 bebegin;
%?21’'inde (70 bebek) homozigot p.Asp444His (c.1330G>C) varyanti, %49,1'inde (163 bebek) tek alelde
heterozigot patojenik varyant saptandigi goriilmistiir. Bebeklerin %3’linde (10 bebek), BE kesin tanisi
koymaya yetecek homozigot patojenik varyant bulunmustur. %24,7'sinde (82 bebek) ise; iki veya daha
fazla varyant birlikte saptanmistir ancak bu bebeklerin hepsinde anne-baba

molekiler analiz verisi bulunmadigindan bu varyantlarin alelik dagiimi belirlenememis, cis/trans ayrimi
yapillamadigindan bu sekilde ifade edilmektedir. B7D sekans analizi sonucunda ydnlendirilen bebeklerin
%?2,1'inde (7 bebek) her iki alelde de herhangi bir patojenik varyant saptanamamistir.

Calismamizda, 441 bebegin tarama yonlendirme BEA dederleri ROC egrileriyle incelendi ve gercekten
hasta olanlar ile hasta ¢ikmayanlari ayirmak igin esik dederi;1.tarama testinde 42,25 MRU ve 2.tarama
testinde 51,5 MRU olarak bulundu. Agir ve kismi BE olgularini taramada ayirmak icin kullanilabilecek esik
degeri; kismi eksiklik hastalari icin 59,08 MRU ve adir eksiklik hastalari icin 44,59 MRU olarak bulundu.

Calismamizda, ulusal taramada BE y6nilinden hasta ve normal olan grubu ayirmada 1. tarama testi icin
esik dedger 65 MRU'dan 60 MRU'ya cekildiginde, testin %100 duyarllik gbstermeye devam ettigi yani
hasta olanlardan higbirini atlamadigi (PPD:%22,9) gdsterilmistir. 2. Tarama testi igin ise esik dederi 65
MRU'dan 60 MRU'ya cekildiginde %96,1 duyarlilik ve %50,5 6zgiilliik ile testin 3 hastayl atlayacadi
(PPD:%?29) saptanmistir. Buna goére, her iki test icin de < 60 MRU BEA olan bebeklerin Cocuk
Metabolizma Hastaliklari kliniklerine ydnlendirilmesi bir fikir olarak glindeme gelebilir.

Sonug:

Calismamizda, ulusal YTP'den BE sliphesi ile yonlendirilen tim bebekler arasinda molekdler analiz verisi
mevcut olanlarin %70‘inde heterozigot tasiyicilik ve klinidimizce polimorfizm kabul edilerek tedavi
onerilmeyen homozigot p.Asp444His (c.1330G>C) varyanti gibi hastali§i dislamaya yetecek genotipler
saptanmisti.  YTP'den bu yanls pozitif yonlendirmelerin 6nlenmesiyle, bu olgularda taninin
kesinlestiriimesi amagli genetik analiz yontemlerine harcanacak maliyet yiikiinin azaltiimasi saglanmis
olacaktir. Bu acidan, yaptigimiz analizler sonucunda elde ettigimiz verilere gore, yenidogan taramasinda
kullanilan referans testin pozitif prediktivitesinin artirilmasi icin, yonlendirme esik degerinin duyarlilik ve
0zglilliigld korunarak daha asadi bir dedere cekilmesi miimkiin gériinmektedir.

Biyotinidaz eksikligi gibi, fark edilmeyip tanisiz kaldidinda organ sistemlerinde kalici hasarlar
birakabilecek, ataklar ile seyrederek oliimle sonuglanabilecek bir hastalik icin yenidogan tarama
programlarinda kullanilacak test sistemlerinin duyarlii§inin yiiksek olmasi istenir. Bu sayede referans
testin hastalik yoniinden sadlam saptadigi olgulara gilivenilir ancak hasta olarak gosterdigi olgular
arasinda yalanci pozitiflikler olmasi muhtemeldir. Bu durumda, referans test ile ilgili kliniklere
yonlendirmeler sonrasinda, hastalik tanisinin kesinlegtirilmesi agamasinda kullanilan diger yéntemlerin
maliyet etkinligi énem tasimaktadir. E§er bu asamada kullanilan degerlendirme ydntemleri, genetik
analiz gibi hem hastayi sonug alinana kadar saglik sisteminin icinde kalmaya zorlayacak hem de ciddi
mali ylik olusturacak bir yontem ise; referans tarama testinin hastaligi saptamada duyarli oldugu kadar
0zgiil olmasi beklentisi de dogar.
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Bir tarama testinde duyarllik arttikga negatif prediktivitesinin de arttigi ve 6zgillik arttikga pozitif
prediktivitesinin de arttigi bilinmektedir. Yani, 6zgulligi yiksek olan bir tarama testi ile hasta olarak
gosterilen olgulara glvenilebilir; testin pozitif prediktivitesi yliksektir.

Bu acgidan bakildi§inda; BE igin tarama sonrasi yonlendirmeler agisindan maliyet etkinligi saglanabilmesi
ve gerekirse bu maliyetin, diger 6nemli kalitsal metabolik hastaliklarin taranmasina aktarilabilmesi adina
0zgulliginin duyarliidindan daha yiiksek tutularak yonlendirme esik degerinin daha asadiya cekilmesi
faydali olabilir.

Calismamizda, ulusal taramada BE y6niinden hasta ve normal olan grubu ayirmada 1. tarama testi icin
esik dedger 65 MRU'dan 60 MRU'ya cekildiginde, testin %100 duyarllik gbstermeye devam ettigi yani
hasta olanlardan higbirini atlamadigi (PPD:%22,9) gdsterilmistir. 2. Tarama testi igin ise esik dederi 65
MRU’'dan 60 MRU'ya cekildiginde %96,1 duyarllik ve %50,5 6zgiilliik ile testin 3 hastayl atlayacadi
(PPD:%?29) saptanmistir. Buna gore, her iki test icin de < 60 MRU BEA olan bebeklerin Cocuk
Metabolizma Hastaliklari kliniklerine yonlendirilmesi bir fikir olarak glindeme gelebilir.

Tarama testlerinde hasta ve saglam olanlari ayirmada duyarlilik ve 6zgillii§iin birbirine yakin oranlarda
olmasi da 6nemlidir. Calismamizda, hastalarin birbirine en yakin ve en yiiksek duyarlilik ve 6zgilliik
oranlari ile saptanabilecegi esik dederi; 1.tarama testi icin 42,25 MRU (%85,7 duyarllik ve %79,7
Ozqgullik ile) ve 2. tarama testi igin 51,5 MRU (%88,3 duyarliik ve %76,6 6zglllik ile) olarak
bulunmustur.

Bu verilere gore; ulusal YTP BE icin tarama yonlendirme esik dederinin asadi cekilmesiyle tarama testinin
pozitif prediktivitesinin artacadi ve taramadan yanlis pozitif yonlendirmelerin azalacadi diistiniiimektedir.
Boylece, Saglik Bakanligi adina taramadan yanlis pozitif yonlendirilen olgulara harcanacak maliyet yiiki
azalmis olacaktir. Ayni zamanda, yanhs pozitif yonlendirme ile hastalik korkusu ve belirsizlik endisesi
yasayan ebeveynlerin sorunlari ortadan kalkacaktir.

Yine de, bu verilerin elde edildigi calismamiz sadece 3 yil icin ulusal YTP'den BE siipheli yonlendirmeleri
icermektedir. Bu hipotezimizi destekleyecek, yiiksek vaka sayilarina sahip ve sadece yenidogan
taramasindan yonlendirilen olgularin dahil edildigi daha fazla sayida calismaya ihtiyag vardir. Bu yonden,
ulusal YTP icin ulusal bir veri kayit sistemi saglanmasi tarama verilerinin otomatik dokimi
saglayabilecedinden etkili sonuglar verebilir.

Anahtar Kelimeler: kalitsal metabolik hastaliklar, biyotinidaz eksikligi, yenidogan taramasi, yenidogan
tarama programi duyarlihg
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Ulusal yenidogan tarama programindan yonlendirilen bebeklerin nihai sonuglarina gore
tarama yonlendirme degerlerinin dagilimi
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ilk tarama testi sonucu

Sekil 1: Ulusal yenidogan tarama programindan yonlendirilen bebeklerin
nihai sonuglarina gore tarama yonlendirme degerlerinin dagihimu
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Yenidogan tarama programindan biyotinidaz eksikligi siiphesiyle yonlendirilen bebeklerde

1.ve2. tarama testi sonugclari ile kesin hastalik tanisi

A B
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SEKIL 2: Yenidogan tarama programindan biyotinidaz cksikligi siiphesivle yonlendirilen
bebeklerde 1.ve 2. Tarama testi sonuglan ile kesin hastalik tams:

A) 1. tarama test igin egri alundaki alan = 0,920, p < 0,001

B) 2. tarama testi igin egri altindaki alan = 0.898, p < 0,001)
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Tekrarlayan Pankreatit Tanili Pediatrik Olgularda Genetik Mutasyonlarin Klinik Onemi
Emine Celik!, Rabia Dedeoglu?, Bilge Sahin Akkelle!, Pinar Ata3, Deniz Ertem?

1Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme B.D.,
Istanbul

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklann A.B.D., Istanbul
3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik A.B.D., Istanbul

Amag: Tekrarlayan pankreatit (TP), en az 2 akut pankreatit atadi gegiren hastada, ataklar arasinda
agrinin tamamen geriledigi ve pankreatik enzimlerin normale dondigi klinik tablodur. Etiyolojide biliyer,
anatomik, metabolik, toksik, otoimmun ve genetik faktorler rol oynayabilir. Calismamizda TP tanili ve
genetik mutasyonu pozitif olan olgularin tani/takip 6zelliklerinin incelenmesi amaglanmistir.
Gereg-Yontem: Klinigimizde 2015-2024 yillarinda pankreatit tanisi alan 147 olgunun dosya verileri
retrospektif olarak incelendi. TP kriterlerini karsilayan olgularin demografik, klinik, laboratuvar, radyolojik
verileri, etiyolojik inceleme sonuclar ve takip 6zellikleri kaydedildi. Genetik incelemede patolojik
mutasyon saptanan (genetik pozitif) ve saptanmayan (genetik negatif) olgularin 6zellikleri karsilastirmali
olarak degerlendirildi.

Bulgular: Calisma grubumuzda TP sikli§i %21 (31/147) olarak tespit edildi. TP tanisi olan 31 olgunun
25'inde (%80.6) genetik inceleme gerceklestirilmis, bu olgularin %52'sinde CFTR, SPINK-1, PRSS-1
genlerinden en az 1'inde mutasyon saptanmisti. Genetik inceleme yapilan olgularin %28’inde yalnizca
genetik mutasyon pozitifligi, %24’inde ise mutasyon pozitifligi yaninda bilinen etiyolojik faktor
mevcuttu. Genetik pozitif ve negatif olgular arasinda ortalama tani yasi (8.6+4.5 ve 10.2+4.4 yas) ve
cinsiyet dagimi acisindan istatistiksel anlamli fark saptanmadi (sirasiyla p=0.37, p=0.57). Calisma
grubunda median takip stiresi 5 yildi (1-10 yil); genetik pozitif ve negatif olgular arasinda ortalama takip
siresi agisindan istatistiksel fark saptanmadi (6.4+3.2 ve 4.1+£2.8 yil; p=0.07). Takip suresinde gegcirilen
ortalama atak sayisi genetik pozitif olgularda daha yiiksekti (5.08+2.1 ve 3.4+1.7; p=0.04). izlemde,
genetik pozitif ve negatif olgularda kronik pankreatik hasari dlstindiren radyolojik bulgu agisindan
istatistiksel fark saptanmadi (p=0.74). Genetik pozitif olgularda ekzokrin pankreas yetmezligi daha sikt
(p=0.01); takip silresince hicbir hastada endokrin pankreatik yetmezlik gelismedi.
Sonug: TP tanili olgularimizda genetik mutasyon sikligi %52 olarak bulunmustur. Olgularimizin 1/4’Ginde
genetik mutasyon pozitifliginin bilinen bir etiyolojik faktore eslik etmesi, TP etiyolojisinde genetik
faktorlerin kolaylastirici/tetikleyici olarak rol oynayabilecegini akla getirmistir. Genetik mutasyon
pozitifligi olan olgularda atak sikiginin daha fazla olmasi ve ekzokrin pankreas yetmezliginin daha sik
gorilmesi, genetik faktorlerin tekrarlayan pankreatitte kéti prognoz goéstergesi olabilecegini
distundarmustir.

Anahtar Kelimeler: Genetik, Klinik, Tekrarlayan pankreatit
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Pediatrik Inflamatuvar Bagirsak Hastaliklarinda Otoantikorlarin Sikligi: Fenotip ve
Klinik Siddet ile iliskisi
Ibrahim Bagci, Egehan Devrim, Ahsen Donmez Tiirkmen, Bilge Sahin Akkelle, Deniz Ertem
Amacg:

Pediatrik inflamatuvar bagirsak hastaliklari (PIBH), baslica iilseratif kolit (UK) ve Crohn hastaligini (CH)
iceren kronik gastrointestinal hastaliklardir. Etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte, genetik yatkinliga
sahip bireylerde otoimmiin ve immiin aracili mekanizmalarin patogenezde rol oynadigi diisiiniilmektedir.
Bu calismanin amaci, PIBH tanisi almis hastalarda basvurudaki otoantikorlarin sikhigini incelemek ve
bunlarin hastalik fenotipi ile klinik siddet arasindaki iliskisini degerlendirmektir.

Yontem:

2020-2025 yillar arasinda klinik, endoskopik ve histopatolojik bulgulara gére UK ve CH tanisi alan 136
hastanin dosyalar retrospektif olarak incelendi. Hastalarin basvurudaki yasi, cinsiyeti, klinik siddetleri,
tutulum lokalizasyonlari, hastaligin davranis tipi ve Antinlkleer Antikor (ANA), Periniikleer-Antinotrofil
Sitoplazmik Antikor (p-ANCA), Anti-Saccharomyces Cerevisiae Antikoru (ASCA), Cift Sarmalli DNA'ya
Kargi Antikor (AntiDsDNA), Diffuse Fine Speckled 70 otoantikorlari (AntiDFS70) (+)/(-) olarak kaydedildi.
Otoantikor pozitif sikliklari ile hastalik fenotipi ve klinik siddetleri arasindaki iliski istatiksel olarak analiz
edildi.

Bulgular:

Hastalarin %51,5'i (n=70) kiz, medyan yaslar 13 yildi (1-18 yil). Cinsiyetler arasinda istatiksel olarak
fark bulunmamistir. Erken baslangich (<10 yas) IBH hastalarinda ANA porzitiflik sikli§i geg baslangich
(>10 yas) IBH'lara gére daha fazla bulunmustur (%67 ve %33). UK hastalarinda p-ANCA pozitiflik orani
CH’na gore anlaml derecede daha yiiksek saptanmistir (%74.2 ve %8.1 p<0,001). UK hastalarinda;
pankoliti ve orta/adir klinik siddeti bulunan hastalar ile bulunmayanlar arasinda otoantikor pozitiflik
sikliklari agisindan anlamli bir fark saptanmamistir (p>0,05). Benzer sekilde, CH'da orta/adir klinik siddet,
ileokolonik/iist GIS tutulumu ve penetran/strikturan karakter gésteren olgular ile bu 6zellikleri
gbstermeyenler arasinda otoantikor pozitiflik sikliklari agisindan anlamh bir fark bulunmamistir (p>0,05).

Sonug:

UK hastalarinda p-ANCA pozitiflik sikigi CH’ye oranla daha yiiksek bulunmustur. Erken baslangicli
IBH'larda ANA pozitifliginin daha yiiksek siklikta gériilmesi, hastaliin patogenezinde otoimmiinitenin
erken dénemde daha &nemli bir rol oynayabilecegini distindiirmistiir. UK ve CH kohortumuzda
otoantikor pozitifligi ile klinik siddet, tutulum yeri ve davranis tipi arasinda iliski saptanamamigtir.
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Pediatrik inflamatuvar Bagirsak Hastaligi Fenotipinin Degerlendirilmesinde Tam Kan
Sayiminin Rolii

Ahsen Donmez Tiirkmenl, Gizem Tanali2, Bilge Sahin Akkalel, Deniz Ertem1
1 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji ve Hepatoloji BD, Istanbul
2 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg: ve Hastaliklari Anabilim Dali, Istanbul

Amag: iInflamatuvar bagirsak hastaligi (IBH) aktivitesinin izlenmesinde kullanilan biyobelirtecler
genellikle pahal, endoskopik yontemler ise invazivdir. Tam kan sayimi (TKS), rutinde kolayca
uygulanabilen, ucuz bir testtir. Bu calismada, pediatrik IBH hastalarinda TKS parametreleri ile hastalik
fenotipi ve hastalik aktivitesi arasindaki iliskiyi dederlendirmeyi amacladik.

Gerec-Yontem: Calismaya 6-18 yas aralifinda 120 pediatrik hasta (73 iilseratif kolit [UK], 47 Crohn
hastaligi [CH]) ve 120 saglikli kontrol dahil edilmistir. IBH tanisi, tanimlanmis endoskopik ve
histopatolojik kriterlere gdre konulmustur. Hastalarin basvurudaki TKS parametrelerinden beyaz kan
hiicresi (BK) alt tipleri, mutlak nétrofil/lenfosit orani (ANC/ALC), mutlak lenfosit/monosit orani
(ALC/AMC) ve ANC/AMC orani analiz edilmistir. CH'da hastalik davranisini éngormek (izere ALC ve
ALC/AMC oranlari igin optimum kesme dederleri Youden Endeksi ile belirlenmistir. Bu TKS
parametrelerinin hastallk davranigini dngérmedeki rolii gok dediskenli lojistik regresyon analiziyle
dederlendirilmistir.

Bulgular: UK ve CH hastalarinda, saglikli kontrollere kiyasla anlamli derecede yiiksek BK, trombosit
sayisi, ANC, AMC ve ANC/ALC oranlari gézlenmistir (p<0.05). CH'da, UK hastalari ve sadlikli kontrollere
kiyasla anlamli derecede diistik ALC seviyeleri saptanmistir (sirasiyla p=0.008 ve p=0.039). Orta- siddetli
UK ve pankolitli hastalarda Hgb diizeyleri ve MCV azalirken, PLT diizeyleri anlamli derecede artmistir
(p<0.05). Cok dediskenli lojistik regresyon analizi, azalmis ALC ve ALC/AMC oraninin, striktiiran,
penetran davranisi olan ve perianal tutulum (abse, fistiil) olan CH icin bagimsiz prediktérler oldugunu
ortaya koymustur (sirasiyla p=0.049, p=0.004).

Sonug: Pediatrik UK'nin siddeti ve yayginligi ile pediatrik CH'nin hastalik davranisi, giinlik pratikte
kullanilan noninvaziv ve uygun maliyetli TKS testleri ile degerlendirilebilir. Bu sonuglar, TKS
parametrelerinin hastalik fenotipinin dngériilmesindeki potansiyel roliinii gdstermektedir.

Anahtar Kelimeler: inflamatuar Bagirsak Hastaligi, Crohn Hastaligi, Ulseratif Kolit
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Cocuklarda Hafif Siddetli Akut Pankreatitte Antropometrik Olciimlerin
Hastane Yatis Siiresi Uzerine Etkisi

ibrahim Bagci1, Ebru Altinok2, Ahsen D6nmez Tiirkmen1, Bilge Sahin Akkelle1, Deniz
Erteml

1 Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghg: ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali

2 Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghgi ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali

Amag: Akut pankreatit (AP), sistemik inflamasyona yol acarak farkl organ sistemlerini etkileyen ve ciddi
metabolik strese neden olan patolojidir. Pankreasin sindirimdeki major rolii dikkate alindiginda,
basvuruda biliyiime geriligi olan cocuklarda pankreatit hastanede kalis siresini etkileyebilir. Bu
calismada, AP atadi gegiren cocuklarda bazal antropometrik parametrelerle hastane yatis siresi
arasindaki iligki aragtinlmistir.

Gerec¢-Yontem: Son 10 yilda AP tanisi alan 110 hastanin verileri retrospektif olarak incelendi. Hastalarin
basvurudaki yasa gére viicut agirligi (YGA), yasa gore boyu (YGB), viicut kitle indeksi (VKI), pankreatit
etiyolojileri ve klinik siddet derecesi kaydedildi. Orta- adir siddetteki AP olan, kronik pankreatit
gelistirenler ve altta yatan kistik fibrozis, metabolik hastaligi olan hastalar calismaya dahil edilmedi.
Diinya Saglik Orgitiiniin (DSO) tanimladig kriterlere gére hastalar zayif (VKi<-2SDS) ve bodurlugu
(YGB<-2SDS) olan ve olmayan olarak kategorize edildi. Gruplar ve Klinik izlem sireleri arasindaki
istatiksel farklar Mann-Whitney U testi kullanilarak analiz edildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 53 hastanin medyan yagi 12 yil (5-17), %52.8'i kiz, %47.2'i erkekti.
Hafif siddetli AP etiyolojileri incelendiginde, 12 (%22.6) hastada safra tasi, 7'inde (%13.2) enfeksiyon,
5'inde (%9.4) hiperlipidemi ve 3'linde (%5.7) ilag iliskili pankreatit saptananirken, 26 (%49.1) hastada
neden saptanamadi. Hastalarin medyan yatis siresi 6 giindi (1-12 gtin). Olgularin hastanede yatis siiresi
VKi'ne gore degerlendirildiginde, VKi< - 2 SDS olan hafif siddetli AP hastalarin yatis siiresi, VKi>-2 SDS
olanlara gére daha uzundu (medyan 9.5 giin [3-12] vs. 6 giin [1-11], p=0.011). Ancak, YGB<-2 SDS
olan hastalar ile YGB>-2 SDS olanlar arasinda hastane yatis siiresi agisindan istatiksel olarak anlamli
fark bulunmadi (medyan 4.5 giin [1-10] vs. 6 glin [3-12], p=0.309).

Sonug:Hafif siddette AP geciren zayif ¢ocuklarda hastane yatis siiresi daha uzun bulundu. Blylime
geriligi, immiin sistemi baskilayarak hastaliklarin iyilesme siirecini olumsuz etkilemektedir.Benzer
olumsuz etkiler hafif siddetli AP tanili gocuklarda da gézlenmistir.
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Cocukluk Cagi Non-Alkolik Yagh Karaciger Hastahgi ile Tam Kan Sayimi Inflamatuar
Belirteclerinin iliskisi
Bora Kunayl, Ferda Evin2
1 Manisa Sehir Hastanesi Cocuk Gastroenteroloji Bolimii
2 Manisa Celal Bayar Universitesi Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali
OZET

Amag: Trombositlerin, ateroskleroz dahil olmak (izere proinflamatuar ortamlarda énemli rol oynadiklari
kabul edilir. Trombosit aktivasyonunun derecesinin ortalama trombosit hacmi (PDW) ve trombosit
dagihm genisligi (MPV) ile iliskili oldugu gosterilmistir. N6trofil/lenfosit orani (NLR) ve trombosit/lenfosit
orani (PLR), inflamasyonu géstermek igin kullanilan diger tam kan sayimi parametreleridir. Bu calismada
cocukluk cadinda alkolsiiz yagl karacifer hastali§i (NAFLD) olan olgularda tam kan sayimindaki
proinflamatuar belirteclerle ve hepatik steatoz derecesi arasindaki iliskinin dederlendirilmesi
amaclanmigtir.

Gereg ve Yontemler: Calismaya NAFLD tanisi almis 25 olgu ve kontrol grubu olarak 30 saglikli gocuk
ve addlesan dahil edildi. Katilimcilarin verileri retrospektif olarak incelendi. Hasta ve kontrol gruplarinin
PDW, MPV, NLR ve PLR degerleri karsilastirildi.

Sonuglar: NAFLD hastalarinin ortalama yasi 12,48+4,57 yil idi. Hastalarin %56'si erkekti ve %68
hastada obezite mevcuttu (VKI SDS - 2). 19 (%76) olguda insiilin direnci géstergesi olarak HOMA-IR
>2.5 idi. Hastalarin 12'sinde (%48) 1. derece, 5'inde (%20) 2. derece, 4'linde (%16) 3. Derece ve
4'linde (%16) minimal hepatosteatoz saptandi. Katiimcilarin tam kan sayimi inflamatuar belirteclerini
etkileyecek ek bir hastaliklari yoktu (prokalsitonin: negatif). NAFLD hastalarinin laboratuvar
incelemelerinde ortanca aspartat aminotransferaz (AST) diizeyi 31 U/L (min:18, maks:230) (N:10-
35U/L), alanin aminotransferaz dizeyi 30 U/L (min:7, maks:373) (N:10-35U/L) ve gama
glutamiltransferaz dizeyi 16 U/L (min:8, maks:57) (N:10-71U/L) idi. Katilimcilarin tam kan sayimi
inflamatuar belirteglerini etkileyecek ek bir hastaliklari yoktu. NAFLD grubundaki ortalama MPV degeri
kontrol grubundakilerden anlamli derecede yiksek iken (10,02+0,78 vs 8,94+0,81, p<0,001), PDW
dederi agisindan gruplar arasinda anlamh fark yoktu (11,44+1,69 vs 12,07+1,31 p>0.05). Gruplar
arasinda NLR ve PLR agisindan anlamli fark yoktu (p>0,05). Korelasyon analizinde MPV ile hepatosteatoz
derecesi arasinda anlamli iliski saptanmadi.

Sonug: Sonuglarimiz NAFLD hastalarinin saglikli kontrollerden anlamli derecede daha yliksek MPV
seviyelerine sahip oldugunu goésterdi. Bu nedenle, cocukluk yas grubunda NAFLD hastalarinda tam kan
sayimindaki inflamatuar belirteglerin taninmasi, ateroskleroz ve metabolik sendromu gibi inflamatuar
progeslerin gelisimini 6ngdren birincil patogenetik degisiklikleri ortaya gikarabilir.
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1. GIRIS

Non-alkolik yagli karaciger hastaligi (NAFLD), cocukluk ve addlesan déneminde giderek artan siklikta
gorilen kronik karaciger hastaliklarinin en yaygin nedenlerinden biridir. Kiiresel obezite salgini ile paralel
olarak artis gdsteren NAFLD, basit hepatik steatozdan non-alkolik steatohepatit (NASH), ilerleyici fibrozis
ve siroza kadar genis bir klinik spektrumda seyredebilir [1]. Cocukluk caginda gelisen NAFLD, eriskin
dénemde kardiyovaskiiler hastaliklar, tip 2 diyabet, hipertansiyon ve hepatoseliiler karsinom gibi ciddi
uzun doénemli komplikasyonlarla iliskilidir ve bu nedenle erken tani ve risk belirteglerinin saptanmasi
biyik klinik énem tasimaktadir [2]. NAFLD'nin patofizyolojisinde insdlin direnci, dislipidemi, oksidatif
stres ve kronik inflamasyon temel rol oynamaktadir [3]. Karacierde yad birikimi, hepatositlerde
lipotoksisite ve oksidatif stres olusumuna yol acarak, tiimér nekroz faktorii-alfa (TNF-a), interlokin-6 (IL-
6) ve C-reaktif protein (CRP) gibi proinflamatuar sitokinlerin salinimini artinr [4]. Bu siireg, hepatik
inflamasyonu tetikleyerek kupffer hiicre aktivasyonu ve hepatosit hasari ile sonuglanir. Kronik
inflamasyonun stirmesi, karacigerde fibrotik dedisikliklere ve NASH gelisimine zemin hazirlayabilir [5].
NAFLD ile sistemik inflamasyon arasindaki iliski, yalnizca karacigerle sinirli olmayip, ateroskleroz, endotel
disfonksiyonu ve metabolik sendrom gibi sistemik komplikasyonlarin gelisimini de tetikleyebilir [6]. Tam
kan sayimi (TKS) inflamatuar belirtecleri, son vyillarda inflamatuar sireglerin non-invaziv gostergeleri
olarak dikkat cekmektedir. Ortalama trombosit hacmi (MPV), trombosit dagiim genisligi (PDW),
notrofil/lenfosit orani (NLR) ve trombosit/lenfosit orani (PLR), proinflamatuar durumlarda degisiklik
gosterebilen parametrelerdir [7]. MPV ve PDW, trombosit aktivasyonu ve fonksiyonunun dolayh
belirtecleri olup, artmis MPV dederlerinin ateroskleroz ve endotelyal disfonksiyon gibi inflamatuar
sireglerle iliskili oldugu gosterilmistir [8]. NLR ve PLR ise sistemik inflamasyonun ve immin yanitin
dolayll gostergeleri olarak degerlendiriimekte olup, NAFLD gibi kronik inflamatuar hastaliklarda
potansiyel prognostik belirtecler olarak 6ne cikmaktadir [9]. Mevcut literatiirde, cocukluk caginda NAFLD
ile tam kan sayimi inflamatuar belirtegleri arasindaki iliskiyi inceleyen calismalar sinirhdir. Bununla
birlikte, eriskin hastalarda yapilan calismalar, MPV ve NLR gibi parametrelerin NAFLD’nin ilerleyici
formlariyla iliskili olabilecegini gdstermektedir [10]. Ancak, cocukluk caginda bu inflamatuar belirteclerin
NAFLD gelisimi ve progresyonundaki rolii tam olarak ortaya konmus degildir. Bu calismada, cocukluk
¢aginda NAFLD hastalarinda MPV, PDW, NLR ve PLR gibi tam kan sayimi inflamatuar belirteglerinin
hastalik siddeti ile iliskisinin dederlendirmesi amaglanmistir.

2. MATERYAL ve METOT

2.1. Calisma Grubu ve Dizayn

Galismamiza, Temmuz 2024 ile Ocak 2025 tarihleri arasinda Manisa Sehir Hastanesi Cocuk
Gastroenterolojisi Bolimiine NAFLD ile bagvuran 1-18 yags arasi olgular dahil edildi. Olgularin
demografik verileri, aile dykiisti, basvuru esnasindaki yakinmalari, tani anindaki muayene bulgulari,
laboratuvar ve radyolojik dederlendirme sonuglari retrospektif olarak dederlendirildi. Kontrol grubu igin
saglikh cocuklar degerlendirildi ve yas ve cinsiyete gére NAFLD grubundaki hastalarla eslestirildi. Bu
kontrollerin kronik hastalik dykiisii yoktu. Bu grup rutin saglik ziyaretlerindeki vakalardan segildi. Tam
kan sayimi sonuglari, aspartat aminotransferaz (AST), alanin aminotransferaz (ALT), gama
glutamiltransferaz (GGT), lipid profili ve prokalsitonin analiz edildi. Eritrosit indeksleri, trombosit
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sayilarl ve ortalama trombosit hacmi (MPV) dederleri otomatik bir cihaz kullanilarak (Technicon H-1
System, Technicon Co, Tournai, Belgika) elde edildi. Tam kan sayimi 6lgiimlerinden l6kosit, nétrofil,
lenfosit ve trombosit sayilarina ek olarak MPV ve PDW not edildi. NLR, nétrofil sayisinin lenfosit sayisina
béliinmesiyle, PLR ise trombosit sayisinin lenfosit sayisina bdlinmesiyle elde edildi. Hasta ve kontrol
gruplarinin Lokosit, nétrofil, lenfosit, trombosit, MPV, PDW, NLR ve PLR dederleri karsilastirildi.

2.2. istatistiksel Analiz

Tim istatistiksel analizler, SPSS stiriim 21.0 kullanilarak yapildi. Veriler ortalamazstandart sapma (SD),
ortanca (en az; en fazla) olarak ifade edildi. Degiskenlerin normalligini dederlendirmek icin Kolmogorov-
Smirnov testi kullanildi. Tanimlayici analizler normal dadilim gosteren degiskenler icin ortalama+SD
kullanilarak sunuldu. Gruplar normal dagiliml degiskenler icin bagimsiz érneklem t-testi ve garpik veriler
icin Mann-Whitney U testi ile karsilastiriidi. Zaman icindeki egilimler dogrusal polinom kontrastlari
(ANOVA) kullanilarak analiz edildi. p<0,05 istatistiksel olarak anlaml kabul edildi.

1. BULGULAR

Calismaya NAFLD tanisi almis 25 olgu hasta grubuna dahil edildi ve 30 saglikl olgu kontrol grubunu
olusturdu. NAFLD hastalarinin ortalama yasi 12,48+4,57 yil, kontrol grubunun ortalama yasi 12,32+3,86
idi. NAFLD hastalarindan 10 olgu (%40) AST, ALT ve/veya GGT yiksekligi, 6 olgu (%10,9) obezite, 6
olgu (%10) karin agrisi nedeniyle basvurmustu. 3 olgu (%5,5) ise rastlantisal olarak NAFLD tanisi alistir.
Hasta grubunun %56'si (17 olgu) erkekti ve %68 (19 olgu) hastada obezite mevcuttu (VKI SDS - 2).
NAFLD grubunun ortalama agirlik SDS'si 2.26 - 1.58, boy SDS'si 0.90 - 1.10 ve viicut kitle indeksi SDS'si
2.08 - 1.32 idi. NAFLD hastalarinin ortalama LDL kolesterol diizeyi 90.58+25.14 mg/dl, HDL kolesterol
dizeyi 43.51+11.50 mg/dl, trigliserid diizeyi 105.41+41.98 mg/dl ve HOMA-IR diizeyi 3.85+2.01 olarak
saptandi. 19 (%76) olguda instilin direnci gostergesi olarak HOMA-IR >2.5 idi. Hastalarin 12'sinde (%48)
1. derece, 5'inde (%20) 2. derece, 4'Unde (%16) 3. Derece ve 4'linde (%16) minimal hepatosteatoz
saptandi. NAFLD hastalarinin laboratuvar incelemelerinde ortanca AST diizeyi 31 U/L (min:18,
maks:230) (N:10-35U/L), alanin ALT diizeyi 30 U/L (min:7, maks:373) (N:10-35U/L) ve GGT diizeyi 16
U/L (min:8, maks:57) (N:10-71U/L) idi. Katiimcilarin tam kan sayimi inflamatuar belirteglerini
etkileyecek ek bir hastaliklari yoktu ve her iki grupta da prokalsitonin negatifti. Tam kan sayimi
belirtecleri karsilastirildiginda; NAFLD grubundaki ortalama MPV degeri kontrol grubundakilerden anlamli
derecede yiiksek iken (10,02+0,78 vs 8,94+0,81, p<0,001), PDW dederi acisindan gruplar arasinda
anlamli fark yoktu (p>0,05). Korelasyon analizinde MPV ile hepatosteatoz derecesi arasinda anlamli iligki
saptanmadi (r=1.0, p=1.0). Gruplar arasinda NLR ve PLR acisindan anlamli fark yoktu (p>0,05). NAFLD
ve kontrol gruplarinin tam kan sayimi inflamasyon belirtegleri Tablo 1'de ¢zetlenmistir.
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Tablo 1: NAFLD ve kontrol gruplarinm tam kan sayimu inflamasyon belirteglen

NAFLD grubu Saghkh kontrol p degeri

(n:25) grubu (n:30)
MPV 10,02+0,78 8.94+0.81 p=<0,001
PDW 11.44=£1.69 12.07=1.31 0.128
PLR 128.76=49.42 110,9+33.94 0.121
NLR 1.89=1.43 1.32+0.60 .05

2. TARTISMA ve SONUC

Calismamizda, cocukluk cagi non-alkolik yagh karaciger hastaligi olan bireylerde tam kan sayimi
inflamatuar belirtecleri ile hepatosteatoz derecesi arasindaki iliskiyi dederlendirdik. Bulgularimiz,
ortalama trombosit hacmi dederlerinin NAFLD hastalarinda saglikli kontrollere kiyasla anlamli derecede
yiiksek oldugunu, ancak trombosit dagilim genisligi, noétrofil/lenfosit orani ve trombosit/lenfosit orani
acisindan gruplar arasinda anlamli bir fark bulunmadigini ortaya koymustur. Ortalama trombosit
hacminin NAFLD grubunda daha ytiksek olmasi, trombosit aktivasyonunun inflamatuar stireclerde énemli
bir rol oynadigi hipotezini desteklemektedir. Trombositler, yalnizca hemostazin diizenlenmesinde degil,
ayni zamanda inflamatuar siireclerin modulasyonunda, sitokin ve biylime faktérlerinin salimminda rol
oynayan hiicreler olarak da bilinmektedir [11]. Artmis MPV seviyeleri, trombositlerin hiperreaktif hale
geldigini ve proinflamatuar sitokinlerin salinmina katkida bulundugunu gdstermektedir [7]. Ozellikle,
MPV'nin ateroskleroz, kardiyovaskiler hastaliklar ve metabolik sendrom gibi inflamatuar hastaliklarla
iliskili oldugu bildirilmistir [2]. NAFLD hastalarinda trombosit aktivasyonunun artisi, karacigerde oksidatif
stresin ve hepatosit hasarinin bir sonucu olarak ortaya gikabilir ve bu durum kronik inflamasyonu daha
da siddetlendirebilir [4]. Non-alkolik yagli karaciger hastalidi, sistemik inflamasyon ile yakindan iligkili bir
hastaliktir. NAFLD patogenezinde insiilin direnci, oksidatif stres ve inflamatuar yanitin tetikledigi
hepatosit disfonksiyonu 6n plandadir [12]. Adipoz dokudan salgilanan tiimor nekroz faktorialfa (TNF-
a), interlokin-6 (IL-6) ve C-reaktif protein (CRP) gibi proinflamatuar sitokinler, hepatik inflamasyonu ve
fibrozis olusumunu hizlandirabilir [3]. NAFLD ilerledikge, monosit ve nétrofillerin aktivasyonuyla birlikte
sistemik inflamasyon daha belirgin hale gelir [5]. Calismamizda MPV dederi ile hepatosteatoz derecesi
arasinda anlamh bir korelasyon saptanmamistir. Bu durum, MPV artisinin, NAFLD'nin ilerleyici formu ile
dogrudan iligkili olmaktan ¢ok, sistemik inflamasyonun erken bir gostergesi olabilecegini
distindirmektedir. Daha 6nce yapilan calismalarda, MPV'nin NASH gibi ileri evre NAFLD formlarinda
daha belirgin sekilde yiikseldigi, ancak erken evrelerde degisiklik gostermeyebilecedi gosterilmistir
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[6]. Ornegin, Balta ve ark. yaptiklari calismada, MPV'nin yalnizca ileri fibrozis gelisen NAFLD hastalarinda
anlamli sekilde arttidini, erken evre steatozda belirgin bir degisiklik gostermedigini bildirmislerdir [12].
Ote yandan, calismamizda PDW, NLR ve PLR degerleri acisindan NAFLD hastalari ile saglik kontroller
arasinda anlamh bir fark saptanmamistir. NLR ve PLR, inflamatuar yukiin ve immiin sistemin dengesinin
onemli gostergelerinden biri olarak kabul edilse de, bu parametrelerin NAFLD tanisinda kesin bir
biyobelirte¢ olarak kullanilmasi konusunda literatiirde celigkili sonuclar bulunmaktadir [8]. Ozellikle,
Cengiz ve ark. yaptiklan calismada, NLR'nin yalnizca ileri evre fibrozisli hastalarda anlaml sekilde
arttigini, ancak hafif steatozu olan bireylerde belirgin bir degdisiklik gostermedigini bildirmislerdir [13].
Bununla birlikte, NAFLD'nin erken evrelerinde nétrofil ve lenfosit oranlarinin degisim gostermeyebilecedi
ve inflamasyon ilerledikce bu parametrelerin daha anlaml hale gelebilecedi distintimektedir [10].
Trombosit dadilim hacmi agisindan da benzer sekilde, bazi calismalarda PDW’'nin NAFLD hastalarinda
belirgin sekilde arttigi bildirilirken, digerlerinde anlamh bir farkllik gozlemlenmemistir [14,15,16]. Bu
durum, PDW'nin tek basina inflamasyonun givenilir bir gostergesi olmayabilecegini, ancak diger
inflamatuar belirteglerle birlikte dederlendiriimesi gerektigini gdstermektedir. Calismamizin &nemli
kisithliklarindan biri, érneklem biy{klGiginin sinirl olmasidir. Daha biiyiik hasta gruplarinda yapilan
calismalar, bu inflamatuar belirteglerin tanisal ve prognostik dederini daha iyi ortaya koyabilir. Ayrica,
calismanin retrospektif tasarimi, verilerin uzun dénem takip ile desteklenmesine olanak saglamamustir.
Sonug olarak, calismamiz ¢ocukluk ¢agi NAFLD hastalarinda MPV seviyelerinin sadlikli kontrollerden
anlamli derecede yiiksek oldugunu gostermektedir. Bu bulgu, MPV'nin NAFLD'nin erken tanisinda ve
inflamatuar siireglerin degerlendiriimesinde potansiyel bir biyobelirtec olabilecegini diisiindiirmektedir.
Bununla birlikte, PDW, NLR ve PLR gibi diger inflamatuar belirteclerin anlaml degisiklik gostermemesi,
bu parametrelerin hastaligin erken evrelerinde sinirli tanisal deder tasiyabilecedini gdstermektedir.
Ilerleyen calismalarda, daha bilyiik hasta gruplarinda ve uzun dénem takip verileri ile inflamatuar
belirteclerin prognostik ve tanisal dederinin daha ayrintili olarak arastiriimasi gerekmektedir.
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SS-009

Tiiberkiiloz’'a Temas Eden Gocuklarin izlem ve Tedavisi: Tek merkezli, Retrospektif
Calhisma

Seyhan Yilmaz, Giilsen Akkog, Pinar Canizci Erdemli, Didem Biiyiiktas Aytac, Sevliya Ocal
Demir

Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Bilim Dali

Giris-Amag: Tuberkiiloz (TB), Mycobacterium tuberculosis’in (MTB) etken oldugu, tiim yas gruplarinda
olum ve morbiditeye yol acan bulasic bir hastaliktir. Cocuklara TB bulasmasi genellikle akciger
tiiberkiilozu olan yetiskinlerle temastan kaynaklanir. Bu calismada, Marmara Universitesi Pendik Egitim
ve Arastirma Hastanesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinidi'ne bagvuran tiiberkiiloz temasl ¢ocuklarin
izlem sonuglari degerlendirildi.

Yontem: Ocak 2018 - Aralik 2024 tarihleri arasinda, pulmoner tiiberkiloz tanil yetiskinlerle ev ici
temasli, 0-18 yas arasindaki cocuklar incelendi. Calismada, hastalarin tiiberkiiloz hastalidina iliskin
seyirleri, profilaksi ve tedavi siirecleri degerlendirildi.

Bulgular: Tiberkiloz temasl 124 cocuk incelendi. Ortalama yas 106 +59 aydi. Temas sonrasi basvuru
siiresi ortalama 20 (10-60) giindii. indeks vakalarin 122sinin (%98) balgam kiiltiiriinde MTB iremesi
goriildii, 7 (%5.7) vakada ¢oklu ilaca direncli (CID) MTB tespit edildi. On bir (%8.8) cocuga TB hastaligi
tanisi kondu; bu hastalardan 8'i klinik, 3'li (%2,4) mikrobiyolojik tani aldi. Tberkiloz hastaligi saptanan
hastalarin yas ortalamasi (103 ay), saptanmayanlarin yas ortalamasindan (112 ay) istatistiksel olarak
anlaml fark olmamakla birlikte daha disik bulunmustur. Temas sonrasi basvuru suresi, tiiberkiloz
hastaligi teshisi konulan ¢ocuklarda tiiberkiiloz saptanmayan cocuklara gore istatistiksel olarak anlamli
olarak daha uzun bulunmustur (p=0.002). Tiberkiiloz hastaligi saptanan cocuklarin 3'Unde (%27)
indeks vaka CID TB idi ve hastalara kaynak duyarliiyina gére tedavi verildi. Temasllarin 94'i (%75)
profilaksi aldi. Profilakside 91 hastada izoniazid (INH) 6 ay sire ile kullanilirken 1 hastaya INH'a bagli
karaciger toksisite gelismesi sebebi ile rifampisin (4 ay) verildi. CID TB temash 3 hastaya profilaksi
verilmeden yakin izlem yapildi, 1 hastaya ise kaynak vakanin duyarliligina gére profilaksi verildi. Profilaksi
verilen hastalarin izleminde tiiberkiiloz hastaligi gelismedigi gorilda.

Sonug: Bu galisma, tiiberkiiloz temasli gocuklarda hastalik riskinin yiiksek oldugunu vurgulayarak, bu
grubun taranmasinin énemini 6n plana cikarmaktadir. Erken tani ve etkili profilaksi, tliberkiilozun
yayilimini azaltmada kritik rol oynamaktadir. Ayrica, CiD tiiberkiiloz olgularinin yiiksekligi, bu hastalarin
dikkatli bir takip ve tedavi stratejisi gerektirdigini gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Tiberkiiloz hastalidi, Tuberkiiloz temasi, Profilaksi, Coklu ilaca direncli tiiberkiiloz
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SS-010

Gelisimsel Pediatri Poliklinigine Gelisimsel Gecikme ile Basvuru Yapan Olgularin Eslik
Eden Alerjik Hastaliklar Acisindan irdelenmesi

Evaluation of Cases Admitted to the Developmental Paediatrics Outpatient Clinic with
Developmental Delay in Terms of Concomitant Allergic Diseases

Tugba Karaca Ahat?

Eskisehir Sehir Hastanesi Gelisimsel Pediatri Poliklinigi, Eskisehir, Tiirkiye

OZET

Giris: Alerjik hastaliklar erken cocukluk doneminde baglar; atopik dermatit (AD) en erken ortaya cikan
hastaliklardan biridir. Bunu alerjik rinit (AR) ve astim izler. Nérogelisimsel bozukluklarin baslangig yasi
degiskendir, ancak dikkat eksikligi hiperaktivite bozuklugu (DEHB) genellikle 7 yasindan &nce ve otizm
spektrum bozuklugu (OSB) 3-5 yaslari arasinda teshis edilir. Erken yaslarda AD ve astim gibi tanisi olan
olgularin, sonrasinda OSB, DEHB gibi nérogelisimsel zorluk tanisi alma riskinin arttigi gdsterilmistir.

Amag: Poliklinigimize ifade edici dil, alici dil, hareket, iliski, oyun ya da 6z bakim becerilerinde zorluk
sikayetleri ile basvuru yapan olgularin, GIDR (Gelisimi izleme ve Destekleme Rehberi) ile
degerlendirilmesi, eslik edebilecek alerjik tanilarin saptanmasi.

Yontem: Bir yillik sire igerisinde (01.10.2023-31.10.2024) gelisimsel pediatri poliklinigine herhangi bir
alanda gelisimsel gecikme ile basvuran olgularin, sosyodemografik olarak sorgulanmasi, GIDR ile
gelisimsel olarak dederlendirilmesi, retrospektif olarak eslik eden alerjik tanilarin kaydedilmesi.

Bulgular: Calismamizda 1 yillik siirede yaslari 0-42 ay arasinda, prematirite, IUGR, nérolojik, genetik,
metabolik gibi herhangi bir tanisi olmayan, poliklinigimize herhangi bir alanda gecikme ile basvuran 141
olgunun verileri retrospektif olarak tarandi. Bu olgulardan 43’linlin gelisimsel pediatri ve gocuk alerji
polikliniklerine en az bir kez bagvurusu vardi ve 23‘inde (%53) spesifik IgE, deri prick testi, serum IgE
diizeyi, hemogramda eozinofili ya da klinik semptomlarla dogrulanan alerji bulgulari ve GIDR ile
dogrulanan en az bir alanda gecikme vardi. Olgularin %57'si erkekti. Olgularda ifade edici dil alaninda
%60,4 gelisimsel gecikme bulundu. Olgularin izole konusma gecikmesi, OSB, DEHB, hareket bozuklugu
on tanilari ile takipleri devam etmektedir.

Tartisma: Immiin sistem disregiilasyonu; OSB, serebral palsi, DEHB, konusma gecikmesi gibi
nérogelisimsel bozukluklarda rol oynar. Tedavi edilmeyen konusma ve dil gecikmesi gocuklarin %40-
%60'Inda devam edebilir. Yetiskinlikte sosyal, duygusal, davranigsal ve bilissel sorunlar agisindan risk
olusturur.
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Sonug: Pediatristlerin alerjik ve immiinolojik hastaliklar olan gocuklarin takip, tedavilerini Gstlenirken;
gelisimsel siireglerini g6z dniinde bulundurup bitiincil yaklasmalar hedeflenmelidir.

Anahtar Kelimeler: Alerjik hastaliklar, gelisimsel gecikme, konusma gecikmesi.
SUMMARY

Introduction: Allergic diseases begin in early childhood; atopic dermatitis (AD) is one of the earliest
diseases.

This is followed by allergic rhinitis (AR) and asthma. The age of onset of neurodevelopmental disorders
varies, but attention deficit hyperactivity disorder (ADHD) is usually diagnosed before 7 years of age
and autism spectrum disorder (ASD) between 3-5 years of age. It has been shown that patients with
diagnoses such as AD and asthma at an early age have an increased risk of later diagnosis of
neurodevelopmental difficulties such as ASD and ADHD.

Objective: To evaluate the patients who presented to our outpatient clinic with complaints of difficulty
in expressive language, receptive language, movement, relationship, play or self-care skills with GIDR
(Developmental Monitoring and Support Guide) and to determine the allergic diagnoses that may
accompany.

Method: Sociodemographic questioning, developmental evaluation with GIDR, and retrospective
recording of accompanying allergic diagnoses in patients who presented to the developmental
paediatrics outpatient clinic with developmental delay in any field within a one-year period (01.10.2023-
31.10.2024).

Results: In our study, we retrospectively reviewed the data of 141 patients aged between 0-42 months,
without any other diagnosis such as prematurity, IUGR, neurological, genetic, metabolic, who presented
to our outpatient clinic with delay in any field in a 1-year period. Of these patients, 43 had at least one
presentation to the developmental paediatrics and paediatric allergy outpatient clinics and 21 (48%)
had allergy findings confirmed by specific IgE, skin prick test, serum IgE level, eosinophilia on
haemogram or clinical symptoms and delay in at least one area confirmed by GIDR. 57% of the cases
were male. Developmental delay in expressive language was found in 44.8% of the cases. The cases
are being followed up with the prediagnoses of isolated speech delay, ASD, ADHD, and movement
disorder.

Discussion: Immune system dysregulation plays a role in neurodevelopmental disorders such as ASD,
cerebral palsy, ADHD and speech delay. Untreated speech and language delay may persist in 40%-60%
of children. It poses a risk for social, emotional, behavioural and cognitive problems in adulthood.

Conclusion: While undertaking the follow-up and treatment of children with allergic and immunological
diseases, paediatricians should consider the developmental processes and aim for a holistic approach.

Keywords: Allergic diseases, developmental delay, speech delay.
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GIRIS VE AMAC

Alerjik reaksiyonlar badisiklik sisteminin tepkileridir ve genellikle kronik enflamasyonu igerir.1 Alerjik
hastaliklarin prevelansi diinya gapinda giderek artmaktadir ve alerjik hastaliklar 6nemli bir halk saghd
sorunudur.2 Besin alerjisi, astim, atopik dermatit ve alerjik rinit (AR) gibi alerjik durumlar pediatrik
popilasyonun yaklasik %20'sini etkilemektedir.3 Yapilan calismalara goére alerjik hastaliklarin
belirtilerinin, ndrogelisimsel gecikmesi olan cocuklarda, tipik gelisim gdsteren gocuklara gore daha
yaygin oldugu bilinmektedir. Ancak bu kosullarin ortak nedenler ve maruziyetler nedeni ile birlikte mi
ortaya ¢ikti§i ya da bu kosullardan birinin gelismesini digerinin riskini artirip artirmadigi tam olarak
bilinmemektedir.4 Chua ve arkadaslar, alerjik hastaliklar ve norogelisim hakkinda yapmis olduklari
derleme galismalarinda, bu iki durumun altinda yatan, immiin disregiilasyon, epigenetik ve mitokondriyal
fonksiyon bozuklugu gibi potansiyel ortak biyolojik mekanizmalar {izerine odaklanmiglardir.5 Diger
taraftan alerjisi olan gocuklarda polen mevsiminde biligsel islevierin etkilendigi, ne kadar cok alerjik
semptom varsa, bilissel dlceklerdeki gecikmelerin siiresinin de o kadar uzun oldudu tespit edilmistir.6
Cocukluk cadindaki olumsuz deneyimler beyin gelisimini ve dijer organ sistemlerini etkiler ve bazi
somatik semptomlar gocukluk déneminde de tespit edilebilir. Pediatristlerin bu olumsuz deneyimlere
maruz kalma ile iligkili davranigsal belirtileri siklikla taniyabilmelerine ragmen; ayni zamanda gelisimsel
gecikme, astim, somatik sikayetler, hastanede yatmayi gerektiren ve uyku bozukluklarina yol acgabilen
tekrarlayan enfeksiyonlar gibi klinik durumlarin ayirici tanisini degerlendirirken bu tiir zorluklar da
dikkate almalari gerektigi belirtiimektedir.7 Yine gelisimsel zorluklar ile maternal ve postnatal donemdeki
immin sistem yolaklarinin diizensizligi arasinda giderek daha fazla taninan bir iliski oldugundan hem
gelisimsel zorluklar hem de alerjik hastaliklarin olusumunu tetikleyen ortak bir immiinolojik yolagin
olmasi mimkiindir. Ancak beklenen besin ve aeroalerjenlere karsi olusan spesifik IgE'de artisin
olmamasi, bu iliskinin gelisimsel zorlugu olan hasta grubunda gereginden fazla tani olmasi ve/veya artan
alerjik hastalik algisina ya da alerjik hastali§in IgE aracili olmayan mekanizmalarinda gergek bir artisa
bagdl olabilecegini diislindiirmektedir.3,8

YONTEM

Bir yillik siire icerisinde (01.10.2023-31.10.2024) gelisimsel pediatri poliklinigine herhangi bir alanda
gelisimsel gecikme ile bagvuran olgularin, sosyodemografik olarak sorgulanmasi, GIDR ile gelisimsel
olarak degerlendiriimesi, retrospektif olarak eslik eden alerjik tanilarin kaydedilmesi.

GIDR (Uluslararasi Gelisimi izleme Destekleme Rehberi)

Agik uglu sorulara dayanan, gelisimi tarama degil izlemek ve desteklemek icin yapilandirilan, kuramsal
dayanaklara ve kanita dayall, uluslararasi standardizasyonu olan, serbest erisimli-licretsiz, kapsamli
izleme, erken tani, destekleme ve erken girisim aracidir.

Gelisimi izleme ve Destekleme Rehberi iki béliimden olusmaktadir.
* 1. Gelisimi Izleme B&limii

o 2. Gelisimi Destekleme Bolimi
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ifade edici ve alici dil, ince ve kaba hareket, duygusal, bilissel ve toplumsal gelisim, 6z bakim becerilerinin
gelisimi ve tim gelisim alanlarini sorgulayan acik uglu sorular ailelere yoneltilir. Es zamanli olarak
cocugunklinik gézlemi yapilir. Dort llkede yapilan gegerlilik arastirmasi: Duyarlilik: 0.87 (0.77 — 0.94),
Ozgullik: 0.72 (0.70 — 0.74) olarak bulunmustur.

BULGULAR

CGalismamizda poliklinigime 1 yillik siirede yaslari 0-42 ay arasinda, prematiirite, IUGR, norolojik, genetik,
metabolik hastalik gibi eslik eden herhangi bir ek tanisi olmayan, herhangi bir alanda gecikme ile
bagvuran 141 olgunun verileri retrospektif olarak tarandi. Bu olgulardan 43’liniin gelisimsel pediatri ve
gocuk alerji polikliniklerine en az bir kez bagvurusu vardi ve 23'inde (%53) spesifik IgE, deri prick testi,
serum IgE diizeyi, hemogramda eozinofili ya da klinik sesmptomlarla dogrulanan inhaler ya da besin alerji
bulgulari ve GIDR ile dogrulanan en az bir alanda gecikme vardi. Olgularin %57’si erkekti. Olgularda
ifade edici dil alaninda %60,4 gelisimsel gecikme bulundu. Olgularin izole konusma gecikmesi, OSB,
DEHB, hareket bozuklugu &n tanilari ile takipleri devam etmektedir.

Grafik 1: Gecikme Alanlart
cinsiyete gore gecikme alanlari
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Sosyodemografik veriler, gelisimsel gecikme alanlan ve SplgE ile Prick testi arasindaka 1lisks

ifade edici . . splgE Prick

dil Alic dil Kaba hareket | Ince hareket | lligki Oyun Oz bakim =iki alan (+) {+)

n{%) n(%) n(%) n(%) n(%) n(%) n{%) n(%) n(%) n{%)
Cinsiyet 26 10 9 6 8 3 7 14 10 6
Kiz 8 (%31) 3(%30) |[2(%23) - 1(%13) |- 1(%15) 4 (%19) 3 (%30) |3 (%50)
Erkek 18 (%69) T(%70) |7 (%77) 6 (%100) 7 (%87) |3 (%100) 6 (%85) 10 {%71) 7(%70) | 3 (%50)

Yag
1ay-24ay 5 (%20) 6 (%60) |3(%333) 2 (%33.3) 3 (%375) |- - 5(%384) [2(%20) |3 (%37,5)
25ay-36ay |6 (%23) 1(%10) |3 (%33,3) 1 (%16,6) 1(%12,5) | 1(%33,3) |2 (%285) |1{%7.6) 5 (%50) | 3 (%37,5)
J7ay-42ay |15 (%57) 3(%30) |3 (%333) 3 (%50) 4(%50) |2 (%66,6) |[5(%71,4) |7(%538) |3(%30) |2(%25)
TARTISMA

Calismamizda bir yillik siire igerisinde gelisimsel pediatri poliklinigimize gelisimsel zorluk sikayeti ile ayni
zamanda hastanemiz ¢ocuk alerji immiinoloji poliklinigine en az bir alerjik semptom ile basvuru yapan
43 olgunun %53'inde spesifik IgE, deri prick testi, serum IgE dlizeyi, hemogramda eozinofili ya da klinik
semptomlarla dogrulanan inhaler ya da besin alerji (alerjik rinit, atopik dermatit) bulgulari ve GIDR ile
dogrulanan en az bir alanda gelisimsel gecikme vardi. Olgularda ifade edici dil alaninda %60,4 gelisimsel
gecikme bulundu. Onbin (g yiliz seksen ¢ocugu kapsayan, genis Olcekli bir meta analiz galismasinda,
otizmli gocuklarda, OSB olmayan c¢ocuklara gdre astim ve alerjik rinit oranlarinin arttigi bulunmustur.9
Benzer sekilde, 2004 ABD Ulusal Cocuk Sagligi Arastirmasini esas alan Gurney ve arkadaslari da norotipik
akranlarina goére otizmli 483 gocukta, atopik dermatit, mevsimsel alerjik rinit ve besin alerjisinin daha
yaygin gorildigiini tespit etmiglerdir.10 Komorbid atopik durumlarin varliginin daha siddetli OSB
semptomlariyla iliskili oldugu, atopik hastaliklarin ciddi OSB semptomlarinin ve sosyal iletisim bozuklugu
semptomlarinin olasihdini iki kattan fazla artirdigi 6ne strlilmistir.11 Allerjik rinit tanisi olan gocuklarda
DEHB gelisme riski daha yliksektir ve DEHB semptomlarinin siddetinin, AR’in siddeti ve siiresi ile iligkili
oldugu bildirilmistir.12 Dikkat eksikligi ve hiperaktivite bozukluguna AR eslik ettijinde, DEHB’nun
semptomlarinin gesitliligi ve karmasikligi artabilir.13 Yang ve arkadaslari, alerjik duyarliigin eslik ettigi
alerjik hastaligin DEHB ile iligkili oldugunu ve esas alerjenin ev tozu akari oldugunu bildirmislerdir.
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14 Diger taraftan Buske-Kirschbaum ve arkadaslari atopik dermatitin patogenezinde rol alan Th2
enflamatuar yolaginin DEHB'de de dogrudan gelismekte olan noérotransmitter sistemlerini ve matir
prefrontal korteks bolgelerini etkiledigini ileri stirmislerdir.15 Dedisen prefrontal korteks bélgeleri, uygun
olmayan hareket becerisi, karar vermede zorluk ve dikkat kontroliiniin azalmasi gibi bilissel bozukluklarla
iligkilidir.16 Astim ve DEHB olan c¢ocuklarin benzer beyin bdlgelerinde islev bozuklugu oldugu
gosterilmistir.15,17,18 Parker ve arkadaslari astiml cocuklarda beyaz cevherin daha yogun oldugu ve
anormal anatomik bulgularin daha yiiksek oranda oldugunu bildirmislerdir. Hem DEHB hem de alerjik
astimda gozlenen yiliksek beyin aktivitesinin, anahtar rol oynayan enflamasyona bagli olabilecegi
soylenebilir.17,19 Yapilan bir calismada, 4-12 yas arasindaki DEHB hastalarinda astim goriilme sikiginin
yiiksek oldugu ve bu durumun 5 yas alti cocuklarda 5-12 yas arasi cocuklara gore daha sik gorildigi
gosterilmistir. Boylece DEHB hastalarinda gecerli bir pediyatrik astim olcedi ve gerekirse kisa bir
muayene ve spirometri kullanilarak bu hastaligin tanisi kolaylikla konulabilir ve buna bagli olarak astimin
fiziksel ve ekonomik etkileri onlenebilir.20 Atopik dermatit ile OSB, DEHB, dil gelisim zorluklari ve
O6grenme guclikleri iliskili bulunmustur.21-23Atopik dermatitin nérogelisimi etkileme mekanizmasi cok
yonludir. Atopik dermatitin hipokampisteki mikroglialar devre disi birakabilecegi, patogenezde rol alan
bir Th2 sitokini olan interldkin-4 ‘iin (IL-4), beyin gelisimi sirasinda miyelinizasyonu azaltarak bilissel
gelisimi etkileyebilecegi, interldkin-17'nin (IL-17) kan-beyin bariyerinin bozulmasina ve nérovaskiiler
islev bozukluguna katkida bulunabilecedi ve néronlarla dogrudan etkilesime girdidi ileri strilmistir.24-
27 Atopik dermatitli cocuklar, erken bebeklik déneminde IL-1, IL-6, TNFalfa dahil olmak (izere artan
seviyelerde proenflamatuar sitokinlere maruz kalmaya baslar.28 Atopik yanit sirasinda salinan
enflamatuar sitokinlerin kan-beyin bariyerini gegebilecedini ve davranigsal ve duygusal énemi olan
noroimmiin mekanizmalari (stres gibi) aktive edebilecedi ileri siirlilmektedir.29 Atopik dermatit anne-
cocuk arasindaki iliskinin bozulmasina, daha az fiziksel temasa ve daha ileri yaslarda akran zorbaligina
ve etiketlenmeye yol acabilecek ruhsal stresle de iligkilidir.30 Erken bebeklik déneminde atopik
dermatitin baglamasi ile basglayan glinliik stresin bu denli yliksek diizeyde olmasi; 6zellikle beynin strese
duyarh oldugu ilk yillarda, beyin yapisinda dramatik degisikliklere neden olabilir.28,30 Atopik dermatit
tanih ve ozellikle sistemik steroid kullanmak zorunda olan ve hastanede yatarak tedavi almis olan
cocuklarin 6 yasinda yapilan gelisimsel degerlendirmesinde, ince ve kaba hareket alanlarinda gecikme
oldugu saptanmis; atopik dermatit bilissel zorluk, DEHB, ruhsal gelisim zorluklari, davranigsal ve
duygusal zorluklarla iligkili bulunmustur.31 Straughen ve arkadaslar prospektif olarak erken gocukluk
dénemi IgE olglimlerinin 10 yasinda DEHB ile iligkili olmadigini bulmuslardir. Bununla birlikte, bu
galismada annenin dogum 6ncesi IgE seviyesinin, bebekte 10 yasinda DEHB geligimi ile iliskili bulunmasi,
antenatal dénemin 6nemli bir miidahale penceresi olabilecedini diisiindiirmektedir.32 Astim ve alerjik
hastaliklar icin kullanilan ilaglarin huzursuzluk, uyku bozukluklari, bas adrilar ve duygu durum
degisiklikleri gibi yan etkilere neden oldugu bulunmustur.33 Serotoninin astimin patofizyolojisinde
onemli bir rol oynadigi ve astim ilaglarinin beyindeki serotonin diizeylerini azaltarak Dikkat Eksikligi ve
Hiperaktivite Bozuklugu (DEHB) benzeri semptomlara neden oldugu bilinir.34 DEHB tedavisinde
kullanilan metilfenidat ve amfetamin gibi uyaric ilaglar bazi hastalarda astim semptomlarini
siddetlendirebilir. Bu ilaglari kullanan DEHB’li gocuklarda astim semptomlar yakindan izlenmeli ve
gerekirse DEHB igin alternatif tedaviler diginilmeli ve hem DEHB hem de astimi olan gocuklar igin
kisisellestirilmis tedavi planlar gelistiriimelidir.35 Diinya Saglik Orgiitii (DSO) kronik hastaliklarin 21.
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ylizyllin en 6nemli saglik sorunlarindan biri oldugunu belirtmistir. Ayrica kronik hastaliklari olan bireylere
yonelik saglik hizmetlerinin hastalara ve ailelerine odaklanacak sekilde yeniden yonlendiriimesi
gerektigini vurgulamistir.36 Alerji, Diinya Alerji Orgiitii'niin bildirdigi gibi, yasam kalitesini olumsuz yénde
etkileyen énemli bir halk sagligi sorunu haline gelmistir.

37 Astimi veya birden fazla atopik hastali§i olan cocuklarin ailelerinin, herhangi bir atopik hastaligi
olmayan c¢ocuklarin ailelerine gore daha fazla strese maruz kaldiklarini bildirilmistir.38 Astimla ilgili
olumsuz deneyimler ve hastali§in akibeti ile ilgili 6ngoériilemezligin, bakim verenlerin bu rollerine
uyumunu zorlamakta ve onlari bu hastalikla bas edemeyecekleri algisina yoneltmektedir.39 Birden fazla
atopik hastaligi olan bir cocugun bakim vereni ise hastaligin tedavisinin yani sira dnemli bir psikososyal
yukle de basa gikmaktadir.40

SONUC

Alerjik ve immuinolojik hastaliklar gibi kronik hastaliklari olan gocuklarda beyin gelisiminin, spesifik
genetik riskler, yapisal degisiklikler ve fizyolojik siiregler tarafindan nasil degisebilecegdini daha kesin bir
sekilde anlayarak, bu degisimlerin norogelisimsel gecikmesi olan cocuklarda nasil gerceklestigini
anlayabiliriz. Cocukluk cadindaki kronik hastaliklar ve tedavileri ile ilgili norogelisiminin karmasik
mekanizmalan daha fazla tanimlandikca; elde edilen veriler ile etyolojiye bakilmaksizin tiim cocuklara
tedavi ve destek olanaklari dogacaktir.41 Saglik calisanlarinin kronik hastaligi olan gocuklarin takip ve
tedavilerini Ustlenirken, bu cocuklarin gelisimsel slreclerini de gbéz ©niinde bulundurup bakim
verenlerinin ruh saghdini ve refahlarini da g6z éniinde bulundurmalari hedeflenmelidir.
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Kontak Dermatit Olgularinda Metilkloroizotiyazolinon Ve Metiltiyazilonon Duyarliligi
Hasan Tung Sarman
GIRIS:

Metilkloroizotiyazolinon (MCI) ve Metilizotiazolinon (MI), cesitli endiistriyel ve kozmeti irlinlerde yaygin
olarak kullanilan sentetik koruyuculardir. MCI/MI karsiminin 1slak mendillerde, polivinil alkol iceren
havlularda, endistriyel boyalarda ve metal isleme sivilarinda kullanildigi bilinmektedir. (1) 1980'lerden
itibaren dedisen oranlarda karisim seklinde kullanilmiglarsa da MCI'ya bagh artan kontak dermatit
bildirimleri sonucunda bazi ilkelerde yasal kisitlamalar yapilmistir. Buna badl olarak MI'nin tek basina
endstriyel Urlnlerde kullanimina baslanmistir. MI'nin endistriyel Uriinlerde kullaniimasinin hemen
ardindan yalnizca MI tarafindan tetiklenen kontakt dermatit vakalar bildirilmistir. (2,3) Sonug olarak,
MCI ve MI'nin kozmetik ve kisisel bakim Urlnlerinde kullanimi bazi bdlgelerde kisitlanmig ve dizenleyici
kuruluslar, duyarlanma ve alerjik reaksiyon riskini azaltmak amaciyla kullanim oranlarini sinirlayan
yonergeler getirilmistir. Temas yerlerinde gelisen kontakt dermatitle ortaya cikan kliniginden dolayi
mesleki maruziyeti olanlara nitril eldivenle calisma tavsiye edilmektedir. (4) Ulkemizde 2022 yilinda 192
hasta ile yapilan tek merkezli calismada MCI/MI karigimi ile %2,62 pozitiflik saptanmigtir. (1). 2015
yilinda Bati Avrupa (lkelerinde yapilan gok merkezli bir calismaya gore ise MI ile %5 ile %13 oraninda
degisen bir siklik saptanmistir. (2) 2024 yilinda Ispanya’da yapilan bir kesitsel calismada ise prevalans
%13,6 olarak olcllmistir. (3) Her {ic calismada da kadinlarda sikhidin erkeklerden daha fazla goruldigi
saptanmistir. (1,2,3)

AMAC:

Bu calisma deri yama testi ile MCI/MI karisimi pozitifligi saptanan hastalarin demografik ve klinik
Ozelliklerini arastirmayl amaglamaktadir.

YONTEM

2017-2024 yillan arasinda klinigimizde kontakt dermatit 6ntanisi ile deri yama testi yapilan ve MCI/MI
karigimi pozitifligi saptanan hastalarin retrospektif olarak klinik ve demografik ézellikleri arastiriimistir.

BULGULAR

Hastalarin yas ortalamasi 12,3£2,4 yil olarak hesaplandi. Semptomlarin ortaya cikis yasi ise 77,2+29,4
ay olarak gorilirken semptom siireleri 26,4+29,6 ay olarak hesaplandi. Hastalarin cinsiyet dagiimi %40
erkek (N:4/10) %60 kiz (N:6/10) olarak tespit edildi. Hastalarin maruziyet saptanmadi. Reaksiyonlarin
%/50’si (N:3/6) makyaj malzemesi %16’s1 (N:1/6) boya, %16’s1 (N:1/6) ise plastik eldiven ile temas
sonrasi ortaya c¢ikmisti. Hastalarin %33,3'Unde (N:2/6) diizenli kozmetik madde kullanimi
bulunmaktaydi. Hastalarin %66's1 (N:4/6) alerjen iceren maddeyle temastan kaginmayla bulgularinin
ortadan kalktigini ifade etmekteydi. Hastalarin kozmetik yama testinde eslik eden diger madde pozitifligi
%60 (N:6/10) olarak goriildi. Hastalarin yiizde 66.7'si (N:4/6) trtin kullanimi dncesi etiket okudugunu
ifade etmistir. Hastalarin ortalama kasinti skoru 4,4+3,2 olarak hesaplanirken eozinofil oran ve sayilari
sirasiyla 1,08+1,24 ve 174,3+138,1 olarak belirlendi. Hastalarin Total IgE degerleri ise 109,5+72,1
olarak gorildi
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TARTISMA VE SONUC

MCI/MI ve MI temas kaynaklar (kozmetik Griinler ve endistriyel boyalar) ile ilgili bulgularimiz benzer
calismalarla uyumludur (4). Kadinlarda erkeklerde daha sik goériilmesi agisindan benzer galismalarla
uyumludur. (1,2,3) Hastalarin yas verileri 6rneklem kisithligi nedeniyle anlamli kabul edilmemistir. Siklik
analizi agisindansa farkli merkezlerde farkli dozlarla test yapildigi akilda bulundurulmalidir. Klinigimizde
%0,01'lik cozelti ile yapilmakta olup Avrupa Ulkelerinde yapilan calismalarda test dozu olarak %0,02
cozelti kullanildifinda daha yiiksek sayida pozitiflikler saptanmistir. Avrupa Kontakt Dermatit Dernegi
(ESCD) buna bagli olarak testlerin %0,02’lik ¢dzelti ile yapilabilecedine dair bir dneri yayinlamigtir. (6)
Kontakt dermatit ile basvuran hastalarda MCI ve MI duyarlilidi; cocuk hastalarda mesleki maruziyet riski
disik olmasina ragmen kozmetik Griin kullanim sikhi§inin artmasindan dolayr cocuk alerji hekimleri
tarafindan g6z oniinde bulundurulmalidir. Yama testlerinin gocuk hastalarda uygulanmasi teknik
sebeplere badl olarak kisith oldugundan MCI/MI duyarlliginin gocuk hastalardaki klinik ézelliklerinin ve
o6neminin yeterince anlasilamadigindan endise ediyoruz. (1,5) Bu yiizden lilkemizde daha genis hasta
gruplartyla benzer calismalarin artmasina bagh olarak koruyucu maddelerin kullanimiyla alakali yeni
resmi yonergelerinde séz konusu olabilecedini disiinliyoruz.
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Brusella Tanili Cocuklarin Klinik ve Laboratuvar Ozellikleri ile Tedavi Rejimlerinin
Degerlendirilmesi

Aylin Dizi Isik, Giilsen Akkocg, Sevgi Aslan Tuncay, Burcu Parlak, Meryem Cagla Abaci Capar,
Sevliya Ocal Demir

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1 Bilim Dali, Cocuk Saghgi
ve Hastaliklari Anabilim Dali, Istanbul

Amag: Bu calismada Brusella tanisiyla takip edilen gocuk hastalarin demografik, klinik, laboratuvar
ozellikleri, aldiklar tedavileri ve komplikasyonlari agisindan dederlendiriimesini amacladik.

Gerec¢-Yontem: Temmuz 2017- Temmuz 2024 arasinda Brusella tanisi alan 18 yas alti hastalarin
verileri retrospektif olarak tarandi ve elde edilen veriler analiz edildi.

Bulgular: Yirmi iki Brusella tanill hasta 24 enfeksiyon atadi ile dederlendirildi. Dahil edilen hastalarin
yas ortalamasi 10,4+3,5 yil, %58,3'U erkektir. Memleketlerine bolgelere gore bakildiinda %66,7’si
Marmara boélgesinde olup hastalarin %83,3'linde pastdrize olmayan Uriin -en sik kdy peyniri (16/23)-
tiiketim dykiisi oldugu saptandi. Hastalarin en sik basvuru sikayeti kas ve eklem agrisi (18/24) ve fizik
muayene bulgusu ise hepatomegali (8/24), bagvuru dncesi sikayet varligi siiresinin ortancasi 21 giin
(14-90) olarak bulundu. Hastalarin %70,8'i nonkomplike bruselloz olup komplike bruselloz olarak en sik
osteoartikiiler bruselloz (6/8) tespit edildi. Wright sonuglari dederlendirildiginde %70,8'i >=1/320 olarak
bulundu. Toplamda dért hastada (iki kan, bir cilt absesi ve bir beyin omurilik sivisi 6rnedi) kiltiir iremesi
oldu. Hastalarda en sik (16/24) doksisiklin ve rifampisin kombinasyonu kullanildigi, %45,8'inde tedaviye
aminoglikozid eklendigi saptandi. Tedavi siiresi ortancasi 6 hafta (6-24) olarak belirlendi. Hastalarin
%8,3'linlin reenfeksiyon, %66,7'sinin akut enfeksiyon nedeni ile tedavi edildigi saptandi. Gruplar arasi
karsilastirmada anlaml fark olmasa da komplike vakalarin yas ortalamasinin daha biyiik oldugu
(11,7+4,4 vs 9,9+3,1 yil; p= 0,30), erkeklerde daha fazla goriildigi (%86 vs %47; p= 0,17) ve basvuru
oncesi sikayet varligi siiresinin ortancasinin daha uzun oldugu (60 vs 21 giin; p= 0,44) bulundu.

Sonug: Bruselloz, diinya gapinda yaygin goriilen zoonotik hastaliklardan biridir ve &zellikle gelismekte
olan (lkelerde bir halk saghgi sorunudur. Klinik uyumlu semptom ve bulgu varliinda endemik olmayan
bélgelerde bile siipheli pastdrize olmayan Urin tiiketimi sorgulanmali ve brusella ayirici tanilar arasinda
akilda tutulmaldir.

Anahtar Kelimeler: Brusella, Klinik, Laboratuvar, Tedavi
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Cocuk Acil Serviste Yiiksek Akish Nazal Kaniil Oksijen Tedavisi: Kronik Hastalik Varlhiginin
Klinik Sonuclara Etkisi:

Emel Eksi Alp1, Aysenur Tek Erciyes2, Ekin Zeynep Altun2, Burcu Aygiin2

1 Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Acil Bilim Dali, istanbul
2 Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Saghigi ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Istanbul

Giris: Solunum sikintisi ve solunum yetmezligi, cocuk acil servislerine yapilan basvurularin baslica
nedenlerindendir. Solunum sikintisinin erken donemde dogru bir sekilde yonetilmesi, hastaneye yatis
oranlarini ve invaziv solunum destegi gereksinimini azaltabilir. Yiiksek akisl nazal kaniil oksijen tedavisi
(HFNC), ozellikle hafif ve orta dereceli solunum yetmezligi yasayan cocuklarda, oksijen satiirasyonunu
artirarak solunum is ylikini hafifletir ve entiibasyon ihtiyacini distriir. Ancak kronik hastali§i olan
cocuklarda solunum yetmezliginin yonetimi daha karmasik hale gelebilir, bu da klinik sonuclarin altta
yatan hastaliga gore degiskenlik gostermesine yol acar. Bu calismanin amaci, HFNC'nin farkli hasta
gruplarinda klinik sonuclar tzerindeki etkilerini degerlendirmektir.

Yoéntem: Mart 2023- Eylil 2024 tarihleri arasinda Marmara Universitesi Cocuk Acil Bilim Dal'na
basvuran ve HFNC tedavisi alan 325 hasta galismaya dahil edildi. Hastalar, kronik hastalik tanisi olanlar
ve olmayanlar olarak iki gruba ayrildi. Gruplar arasinda demografik ézellikler, yogun bakim yatisi oranlari
ve hastanede kalis streleri karsilastirildi. Veriler, elektronik hasta kayit sisteminden elde edilerek,
istatistiksel anlamhlik P<0,05 olarak kabul edildi.

Degisken Toplam medyan  Kronik hastalikvar  Kronik hastalik yok P
giin (1QR) degeri
medyan gin (IQR)  medyan gan (IQR)
Acile kacincl gun 2(1) 2(1) 2(2) 0,254
basvurdu?
Acilgozlemdekaldigisire  2(1) 2(2) 2(1) 0,565
HFNC siresi 4(5) 58(8) 4,5(4) 0,04
Toplam Kronik hastalikvar Kronik hastalikyok pdegeri
n (%) n (%] n (%)
Servis 198 (66) 98 (32,6) 100(33,3) < 0,001
YBU 51(17) 34 (11,3) 17 (5,6)
Taburcu 51(17) 15 (5) 36(11)

Eksitus 0 0
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Bulgular: Arastirmaya dahil edilen 325 hastanin yas ortancasi 14,3 ay olup, %57’si erkek, %43'l kizd!.
Olgularin %47'sinde kronik hastalik bulunurken, %53‘linde kronik hastalik yoktu. En sik basvuru
sikayetinin tiim olgularda okstirlik ve akut tanilarinin %16 bronsiolit, %77,5 pnémoni, %2,4 astim, %1,6
plevral effiizyon, %0,9 krup, %1,6 sepsis oldugu gozlemlendi. Kan gazi analizlerinde, kronik hastalik
tanisi olan cocuklarin ortalama pCO2 degeri 40 mmHg iken, kronik hastali§gi olmayan grupta bu deger
38 mmHg olarak tespit edildi. PCR ile yapilan solunum yolu panelinde en sik rastlanan etken Respiratuar
Sinsityal Virus (RSV) idi. Kronik hastaligi olan cocuklarin %23,9'u yogun bakim (nitesine yatirilirken, bu
oran kronik hastaligi olmayan grupta %10,8 olarak belirlendi (p=0.001). Ayrica, kronik hastalik tanili
gocuklarin YANKO tedavi siiresi ortalama 5,8 giin, kronik hastali§i olmayanlarin ise 4,5 giindii (p=0.004).

Sonug: Kan gaz analizlerindeki yiiksek pCO2 degeri, kronik hastalii olan gocuklarin daha sik solunum
destegi gereksinimi duydugunu gostermektedir. Ayrica HFNC tedavi siresinin kronik hastalidi olan
grupta daha uzun oldugunu gozlenmistir. Kronik hastaligi olan ¢ocuklarin yogun bakim yatis oranlari ise
anlaml derecede daha yiiksektir. Bu bulgular, kronik hastalidi olan ¢ocuklarin akut solunum sikintisi
yonetiminde daha yakin takibe ve gerekirse daha uzun sireli solunum destegine ihtiyag duydugunu
ortaya koymaktadir. Ozellikle, kronik hastalik takibi yapilan cocuklarin yogun oldugu hastanelerde, bu
faktorler g6z oninde bulundurularak servis ve yodun bakim yatak kapasitelerinin yeterliligi yeniden
dederlendirilmelidir. Ayrica, kritik hastalarin erken taninmasini saglayacak erken uyari sistemlerinin etkin
kullaniminin yayginlastiriimasi énemlidir.
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Ankara Ilinde Astim Tanisiyla Takip Edilen Cocuklarda Aeroalerjen Duyarliligi ve
Komorbiditelerin Degerlendirilmesi

Irem Turgay Yagmurl, Ayse Sevgi Ball

1 Ankara Giilhane Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Immiinolojisi ve Alerji Hastaliklari
Boliimii, Ankara

Giris ve Amag: Astimli cocuklarda hastalik kontrollinii saglamak, tedavi zorluklarini azaltmak ve astim
sonuglarini iyilestirmek icin duyarll olunan alerjenin saptanmasi ve komorbiditelerin dederlendirilmesi
onemlidir. Bu calismada astim tanisi ile takip edilen pediatrik hastalarda aeroalerjen duyarlligi ve
komorbiditelerin degerlendirilmesi amaglandi.

Yontem: 1 Kasim 2023- 1 Kasim 2024 tarihleri arasinda merkezimiz Cocuk Alerjisi Poliklinigi'nde astim
nedeni ile dederlendirilen 5 -18 yas arasi hastalar calismaya dahil edildi. Hastalarin demografik, klinik
Ozellikleri, deri prik testi sonuclar ve laboratuvar verileri dosya bilgilerinden retrospektif olarak
degerlendirildi.

Bulgular: Calismaya medyan yasi 9.78 (Ceyrekler Arasi Aralik 7.05-12.48), %58.8'i (n=211) erkek olan
359 hasta dahil edildi. Hastalarin %57.1'inde (n=205) en az bir aeroalerjen ile duyarlanma saptandi.
Aeroalerjen duyarlihdi olanlarin %66.3'U (n=136) polisensitize idi. Hastalarin %40.4'linde (n=145) polen
duyarlihdi, %?24.5'inde (n=88) hayvan tiiyi duyarlhdi, %22.3'inde (n=80) ev tozu duyarlihdi ve
%14.8'inde (n=53) kiif duyarliigi saptandi. Polen duyarlihdi olan hastalarin %82.1'inde (n=119) grass
mix, %69.7'sinde (n=101) secale cereale, %25.5'inde (n= 37) artemisia vulgaris duyarliidi saptandi. 12
yasindan blylk hastalarda aeroalerjen duyarlanmasi 12 yasin altindakilere gére daha yliksekti
(p<0.001). Aeroalerjen duyarlanmasi olan hastalarla olmayanlar arasinda ailede astim, evde rutubet,
evcil hayvan varligi ve sigara maruziyeti agisindan anlamli fark yoktu (p=0.57, p=0.53, p=0.69, p=0.62,
sirasiyla). Hastalarin %74.4'inde (n=267) eslik eden en az bir komorbidite bulunmaktaydi. Hastalarin
%62.1'inde (n=223) astima alerjik rinit (AR) eslik ediyordu. Hastalarin %20.3'inde (n=73) alerjik
konjonktivit (AK), %18.4'linde (n=66) adenoid hipertrofisi, %9.5'inde atopik dermatit (AD), %7.8'inde
(n=28) obezite, %6.7'sinde (n=24) besin alerjisi, %5‘inde (n=18) gastro-tzefageal refli (GOR),
%1.9'unda (n=7) ilag alerjisi ve (¢ hastada eozinofilik 6zefajit bulunmaktaydi. Hastalarin %6.7’sinin
(n=24) adenoidektomi Oykiisii vardi. Aeroalerjen duyarliligi olan hastalarda, aeroalerjen duyarliidi
bulunmayanlara gore AR ve AK anlamli yiiksek saptanirken (p<0.001, her biri igin), adenoid hipertrofisi,
GOR, AD, besin alerjisi ve obezite agisindan anlamli fark saptanmadi (p=0.31, p=0.72, p=0.21, p=0.33,
p=0.7, sirasi ile). Aeroalerjen duyarliligi olan hastalarda serum total IgE diizeyi, absolli eozinofil sayisi
ve eozinofil ylizdesi aeroalerjen duyarliigi olmayan hastalara gore anlamlh yiiksekti (p<0.001, her biri).
Tek degiskenli lojistik regresyon analizinde 12 yasindan biyiik olmak, evde rutubet olmasi, aeroalerjen
duyarliigi olmasi ve eozinofil sayisinin >500/mm3 olmasi astimli hastalarda eslik eden komorbiditeyi
6ngdrme acisindan anlamli saptanirken gok dediskenli analizde yalnizca aeroalerjen duyarlihdi olmasi
anlamh saptandi. Sonug: Astimli cocuklarda aeroalerjen duyarliigi ve komorbiditelerin taninmasi,
hastaligin yonetiminde bireysellestirilmis tedavi yaklagimlarini belirlemek ve hastalik kontroliini optimize
etmek agisindan énemlidir.
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Dogustan Gelen Bagigiklik Kusurlarinda Tiim Ekzom Dizi Analizinin Tanisal Degeri

Buse Metin Yorgun, Safa Baris, Melek Yorgun Altunbas, Sevgi Bilgig Eltan, Elif Aydiner,
Ahmet Oguzhan Ozen

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji ve Immiinoloji Bilim Dali, istanbul

Amag: Dogustan Badisiklik Kusurlari (DBK), badisiklik sisteminin bir veya daha fazla bilesenini etkileyen
gelisim kusuru ve/veya fonksiyon bozuklugu ile karakterize, artmis enfeksiyon riski, enflamasyon,
otoimmdinite ve maligniteye neden olan heterojen bir hastalik grubudur. Bu galismada, Marmara
Universitesi'nde DBK siiphesiyle degerlendirilen hasta grubunda kullanilan genetik analiz ydntemlerinin
tanisal dederini inceleyerek, Hedeflenmis Panel (TGP) ve Tim Ekzom Dizileme (WES) yaklasimlarinin
tani oranlan karsilastirimakta, tani basarisinda etkili olan klinik ve laboratuvar parametreleri
incelenmekte ve bu yontemlerin klinik pratikteki yerleri dederlendirilmektedir.

Gereg-Yontem: Ocak 2010-Aralik 2023 vyillari arasinda hastanemiz gocuk alerji ve immunoloji
poliklinigine basvuran ve DBK &n tanisi ile TGP ve WES uygulanan 170 hasta retrospektif olarak incelendi.
Hastalarin 47'sine (%27,6) TGP, 108'ine (%63,5) WES ve 15'ine (%8,8) ise TGP analizi sonucu anlamli
mutasyon saptanmadigindan ek olarak WES analizi yapilmistir.

Bulgular: Toplam 170 hastada yapilan genetik analizler sonucunda hastalarin %52.3'linde (n=89)
klinikle uyumlu patojenik mutasyonlar saptandi. TGP ile genetik tani basarisi %53,2 (n=33) ve WES ile
genetik tani basarisi ise %45,5tir (n=56). TGP'de tani orani WES’e kiyasla anlamh sekilde yiiksek
bulunmustur. Bu, vakalarin daha fazla spesifik klinik ve laboratuvar fenotiplerine sahip oldugunu
yansitiyordu. Ote yandan genis semptom yelpazesine sahip olan hasta grubunda WES iyi bir secenek
olarak bulundu. Calismamizda tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlari, agir enfeksiyon, biiyiime gelisme
geriligi, dismorfik 6zellikler, ndrolojik bulgu goriilenlerde ve T ve B hiicre oranlari (CD3% ve CD19%)
disuk olanlarda genetik tani basari orani daha yliksek olarak saptandi.

Sonug: DBK 6n tanisi alan hastalarda genetik analizin erken tani ve tedavi agisindan blyik énemi
bulunmaktadir. Ozellikle WES'in, TGP'ye gére daha kapsamli bir ydntem olarak heterojen hasta
gruplarinda daha yiiksek tani koyma basarisi sagladigi goriilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Dogustan badisiklik kusuru, Hedeflenmis panel, Tim ekzom dizileme
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Olciilii Doz Inhaler Kullanan Gocuklarin Bakimverenlerinde Ara Parca Kullanim Bilgilerinin
Degerlendirilmesi

Cansu Yilmaz Yedit, Mustafa Eres

Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Cocuk G6giis Hastaliklari, Istanbul

Amag: Cocukluk cagi astiminda, 6lciilii doz inhaler (ODI) ilaclar tedavide temel basamaktir. Olciilii doz
inhalerler tek basina kullanilamaz, uygun ara parca ile kullanimi oldukga énemlidir. Ara parga uygun
olmadiginda veya teknik olarak yanlis kullanildidinda, tedavi basarisi biiyiik oranda etkilenmekte, bu
durum tedavi basamaginin gereksiz yiikseltimesine neden olabilmektedir. Calismamizda, ODI kullanan
hastalarin bakimverenlerinin giincel bilgi ve pratik uygulamalarinin uygunlugunun degerlendirilmesi
amaclanmistir.

Gereg-Yontem: Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi Cocuk Gogis Hastaiklari Poliklinigi'ne
basvuran 42 hastanin bakimverenlerine, ara parca kullanimi ve temizligi ile ilgili editim durumlari, glincel
uygulamalari ve bilgilerini degerlendirmek amaciyla 20 sorudan olusan bir anket ve pratik test uygulandi
ve sonrasinda dogru uygulama ve temizlik egitimi verildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen hastalarin ortanca yasi 7 (27-75p: 3-12 yil) olup, % 64.3'U (n=27)
erkekti. 27 (%64.2) bakimverenin egitim diizeyi liseden duisiiktii. Hastalarin ODi kullanim siireleri
medyan 12 aydi. Bir hasta fayda gérmedigini diisindiigii icin, bir hasta uyum saglamadigi icin ODI
tedavisini ara pargasiz kullaniyordu. Kullanilan ara parganin medyan kullanim siresi 12 aydi (25-75 p:
3-24 ay). 37 hasta (%88.1) daha 6nceden ara parga kullanim egitimi almisti. Egitim alan hastalarin
%45.2'si (n=19) doktordan, %23.8'i (n=10) hemsireden, %19'u (n=8) eczaneden egitim almisti.
Bakimverenlerin %19'u (n=8) ara parca temizligi yapmiyordu. Temizlik yapanlarin da sadece %14.3'l
(n=6) her kullanim sonrasi temizliyordu, sadece 5 hastada temizlik dogru yontemle yapiliyordu. Temizlik
sonrasl ara parcanin igini uygunsuz olarak silerek kurulayanlarin orani %33.3'tli (n=14). Ara parca
kullanim basamaklarinin timiini dogru uygulayanlarin orani sadece % 23.8'di (n=10). En sik hatali
uygulama ilacin kullanim éncesi galkalanmasi (n=15, %35.7) ve ilag sonrasi adiz temizligi (n=22, %52.3)
basamaklarindaydi.

Sonug: Ara parca kullanimi, dogru teknik ve dogru cihazla, gerekli temizlik Onlemleriyle
surdirildigiinde, tedavi etkinligini blyik oranda iyilestirebilir. Tim ailelere tedavi 6ncesi ve belirli
araliklarla standart kullanim, temizlik ve bakim egitimi verilmesi astim tedavisinde hayati 6neme sahiptir.

Anahtar Kelimeler: astim, dlcili doz inhaler, ara parga
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SS-017
EVDEKI NEM VE ASTIMIN IZLERI: KARTAL DR. LUTFI KIRDAR SEHIR HASTANESI COCUK
GOGUS HASTALIKLARI POLiKLINiGi VERILERINDEN ONEMLI BULGULAR
Mine Yiiksel Kalyoncu

AMACG: Astim, cocukluk caginin en sik goriilen reversibl hava yolu obstriiksiyonu ile karakterize kronik
hava yolu hastaligidir. Astimin en yaygin fenotipleri; alerjik astim, alerjik olmayan astim, eriskin
baslangich astim, kalici hava akimi kisitlamasi olan astim ve obezite ile birlikte olan astimdirt. Astim
gelisiminde genetik ve gevresel faktorler rol alir2. Ebeveynlerde astim/atopi olmasi, gocukta egzema ve
gida alerjisi 6ykisi genetik faktorler arasindadir. Astimli hastalarin %48'inde gida alerijisi oldugu ve gida
alerjisi olan ¢ocuklarin yaklasik yarisinda solunum semptomlariyla birlikte alerjik reaksiyonlar gorildiga
bilinmektedir2. Cevresel risk faktorleri astim yayginliginin en biiyiik belirleyicilerinden biridir. Bunlardan
biri evdeki kiif maruziyetidir. Evdeki kiif maruziyetinin bir risk faktorii olduguna dair artan kanitlar vardir,
ancak bazi ¢alismalar kiiflerin yalnizca yatak odasinda zararli oldugunu 6ne siirmektedir3. Bu calismada,
astim tanili hastalarin klinik 6zellikleri, astim siniflandirmalarn ve hastalik seyrine etki eden genetik ve
cevresel risk faktorlerinin retrospektif olarak dederlendirilmesi amaclanmistir.

GEREC-YONTEM: Kartal Dr Liitfi Kirdar Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklari Poliklini§inde Mart-
Aralik 2024 tarihleri arasinda astim tanisi alan hastalar calismaya dahil edildi. Hastalarin dosyalari
retrospektif olarak incelendi. Hastalarin dosyalarindan yas ve cinsiyetleri, ebeveynlerinde astim ya da
dider alerjik hastaliklarin varligi ve evde sigara icilip icilmedigi hakkindaki veriler kaydedildi. Total Ige
dizeyleri, mutlak eozinofil sayisi, eozinofil yizdesi, alerji deri testi 6zellikleri, ev ici ve ev disi ortam
Ozellikleri, solunum fonksiyon testi sonuclari dosya kayitlarindan alindi. Astimin siddeti, (GINA) rehberine
gore belirlendil: Hafif astim; astim semptomlari haftada iki kereden fazla ancak her giin degil. Orta
siddette astim; Giinliik astim semptomlari veya haftada bir veya daha fazla gece uyanmasi.Agir astim;
glnlik astim semptomlari, haftada bir veya daha fazla gece uyanmasi ve solunum fonksiyon testi
disiklugu.

BULGULAR: Calisma 200 hasta ile tamamlandi. 122 (%61) erkek, 78 (%39) kiz hasta mevcuttu ve
ortalama yas 10.1+4.3 yil idi. Dosyalarindaki verilerden ailede astim veya dider alerjik hastalik dykiisii
olup olmadigi gériilebilen 174 hastanin 52'sinin (%29,88) cekirdek ailesinde alerjik hastalik mevcuttu.
173 hastanin dosyasinda evlerinde sigara icilip icilmedidi bilgisi vardi. Bu hastalarin 113 (%65,3)’liniin
evinde sigara icilmezken, 60'Inin (%34,7) evinde sigara igiliyordu. Astim siddetine gore siniflandirma
yapildiginda 135 hasta (%67,5) intermittan, 41 hasta (% 20,5) hafif persistan,21 hasta (% 10,5) orta
persistan, 3 hasta (% 1,5) adir persistan idi. Astim derecelendirmesi, hastaligin bulgular degisken
oldugdu icin hastalar 2 ana gruba ayrilarak yapildi. Bu belirlenen siniflamaya gore hastalarin 176'si (%88)
intermittan ve hafif persistan grubunda, 24'i (% 12) orta ve adir persistan grubunda yer almakta idi.
Besin alerjisi intermittan ve hafif persistan grupta anlamli élgiide yiiksek bulundu (p=0,030). Evde nem
varligi acisindan bakildidinda; intermittan ve hafif persistan grubundaki hastalarin 29'unun (%16.4)
evinde nem varken orta ve adir persistan grubundaki hastalarin 9'unun (%37.5) evinde nem vardi
(p=0.025). Deri testinde, kiif alerjeni intermittan ve hafif persistan grubundaki hastalarin 24'linde
(%13.6) pozitif saptanmis iken orta ve adir persistan grubundaki hastalarin 7'sinde (%29.2) pozitif idi.
Aradaki fark istatistiksel olarak anlamli degildi ancak 6nemli dlclide orta ve adir persistan grupta kiif
alerjenine duyarl olma yiiksek idi (p=0,064).



SONUG: Besin alerjisi tanisi alan hastalarin intermittan ve hafif persistan astim agisindan izlenmesi
gerekir. Evde nem ve kiif varligi orta ve adir persistan astim gelisiminde 6nemli birer risk faktortidir.

KAYNAKLAR:
1. Global Initiative for Asthma (GINA). Global Strategy for Asthma Management and Prevention. 2024.

2. Di Palmo E, Gallucci M, Cipriani F, Bertelli L, Giannetti A, Ricci G. Asthma and Food Allergy: Which
Risks? Medicina (Kaunas). 2019 Aug 21;55(9):509.

3. D'Amato G, Chong-Neto HJ, Monge Ortega OP, Vitale C, Ansotegui I, Rosario N, Haahtela T, Galan
C, Pawankar R, Murrieta-Aguttes M, Cecchi L, Bergmann C, Ridolo E, Ramon G, Gonzalez Diaz S,
D'Amato M, Annesi-Maesano I. The effects of climate change on respiratory allergy and asthma induced
by pollen and mold allergens. Allergy. 2020 Sep;75(9):2219- 2228. doi: 10.1111/all.14476. Epub 2020
Aug 5.
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Losemi Disi Kanser Tanili Gocuk Olgularda Kemoterapi Oncesi Hepatit Asilarinin
Etkinliginin Degerlendirilmesi
Ozgiil Gizem Dikencik Ciiceloglu
Amacg:

Cocukluk cagi kanserlerinde, hem tani hem de tedavi sebebiyle badisiklik sistemi baskilanmakta, yapilan
asilarin etkinligi azalmakta, tedavi surecinde hastalarin agilanma programlari sekteye ugramaktadir. Bu
surecte, hastalarin bulasici hastaliklara karsi korunmasi icin en dederli yol bulasin onune gecilmesidir,
bu da asilama ile gilivenle saglanabilmektedir. Immunsupresif tedavi alacak olan hastalar icin onerilen,
tedaviden 1 ay oncesinde canli, 2 hafta oncesinde ise cansiz asilamalarin tamamlanmasidir. Kemoterapi
oncesi asllama onerileri icin cesitli oneriler mevcuttur. Losemili hastalar igin ECIL tarafindan hastalarin
seronegatif saptanmalari durumunda 0, 2, 4. Haftalarda cift kat doz ile HBV asisinin uygulanmasidir,
ancak solid tumorlu hastalar icin net bir oneri bulunmamaktadir. Hastanemizde de hastalar kemoterapi
oncesinde hepatit B virusu (HBV) icin seronegatif saptanmalar durumunda 0,2,4. haftalarda cift kat doz
agsl ile, hepatit A virusu (HAV) icin ise tek doz asl ile agilanmaktadir. Calismamizda, hastalarimizin HBV'ye
ve HAV'a karsl seronegativite oranlarinin dederlendiriimesi, kemoterapi ile eszamanl baslanan
hizlandiriimig asilama programinin etkinliginin degerlendiriimesi hedeflenmistir.

Gereg ve Yontem:

MUPEAH Cocuk Hematoloji ve Onkoloji BD tarafindan losemi digi kanserler nedeniyle takip edilen
hastalar dederlendirmeye alinmis, calismaya dahil edilme kriterlerini karsilayan 40 hastanin kemoterapi
oncesi Anti-HBs ve Anti-HAV IgG antikor titreleri, kemoterapi oncesi asilanma durumlar ve kemoterapi
kesiminden 3 ay sonra ayni antikorlar ile viral serolojileri degerlendirilmistir. Calismaya losemi disi kanser
tanisi olan, 2-18 yas arasinda tani alan, tani aninda ve tedavi surecinde kemik iligi tutulumu olmayan
hastalar dahil edilmis olup, malignite tanisi sirasinda veya oncesinde immun yetmezlik tanisi olan
hastalar, calisma doneminde nuks malignite gelistirenler digslanmigtir.

Bulgular:

Calismaya dahil edilen 40 hastanin 15 (%37,5)’i kemoterapi oncesinde HBV icin seronegatif saptanmis,
bu hastalarin 11'i kemoterapi baglanmasi ile ayni hafta icinde hizlandirlmis agilama programina
alinmistir. Bu hastalarin 1'inin ilk doz agisi kemoterapi baslanmadan 2 hafta once, 3'unun kemoterapi
baglanmadan 1 hafta once, 6'sinin kemoterapinin ilk dozu ile ayni gun, ve 1'inin ise ilk kemoterapi
dozundan 2 hafta sonra uygulanmistir. Asilanan 11 hastanin 8'inin kemoterapi kesiminden 3 ay sonra
seropozitif oldugu gorulmustur. Bahsi gecen 8 hastanin asilama semasinin uygun dozlarla tamamlanmis
oldugu, seronegatif kalan 3 hastaya ise yalnizca ilk dozlarin uygulanmis oldugu ve semanin
tamamlanmamis oldugu gorulmustur. Kirk hastanin 12 (%31,6)'si kemoterapi oncesinde HAV icin
seronegatif saptanmig, bu hastalarin 4’unun kemoterapi sonrasinda seropozitif oldugu ve bu hastalarin
ikisinin kemoterapi baslangici esnasinda asilanmis oldugu ve yanit olusturabildikleri gorulmustur.



Sonug:

Kemoterapi baslanmis olmasina ragmen, uygun dozlarla asilama yapilmasi durumunda hastalarin
seropozitivite sadlayabildikleri gorulmustur. Uygun dozda asilama yapilmis olan hastalarimizin tamami
kemoterapi sonrasinda ilgili antijene karsi seropozitif bulunmuslardir. Hastalarin kemoterapi oncesi
seronegatif saptanmasi durumunda hizlandinlmis asilama semasi ile asilanmalan desteklenmelidir.
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Anemi ve Elektroforez Bulgulari: Cocuk Hematoloji Onkolojisinde Ayirici Taninin
Derinlemesine Iincelenmesi

Seda Aras Giircan

Hatay Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji Boliimii

Giris-Amag: Hatay bolgesi,talasemi,orak hiicreli anemi ve diger varyant hemoglobinopatilerin tastyicilik
oranlarinin  yiksek oldugu bir  bolgedir.Nitrisyonel anemiler de yaygin  olarak
goriilmektedir.6.Subat.2023 tarihinde yasanan biylk deprem sonrasi,birinci basamak saglk
hizmetlerindeki aksakliklar,cocuk-bebek izlemlerindeki yetersizlikler,niitrisyonel anemilerin gec¢ tani
alinmasina neden olmustur.Tarama amach kan sayimlarinin yapilamamasi,hekimlerin hemoglobin
elektroforez sonuglarini  yorumlamadaki deneyim eksiklikleri nedeniyle,birgok hasta tasiyicilik
dederlendirmesi icin gocuk hematoloji poliklinigine yonlendirilmistir.Bu arastirma,Hatay bélgesinde cocuk
hematoloji polikliniine basvuran hastalarin geriye doniik incelenmesi ile anemi tirlerinin ve
hemoglobinopati tasiyicilik oranlarinin dagilimini belirlemeyi amaglamaktadir.

Gereg-Yontem: 1.Eyliil.2023-1.Aralik.2024 tarihleri arasinda arasinda gocuk hematoloji onkoloji
poliklinigine anemi 6n tanisi ile yonlendirilerek basvuran hastalara ait elektronik dosya verileri geriye
yonelik incelenmistir.Eksik veri veya tekrarlayan basvurular calisma disinda birakilmistir.

Bulgular: Calisma kapsaminda, anemi tanisi veya 6n tanisi ile gocuk hematoloji poliklinigine
yonlendirilen toplam 1655 basvuru dederlendirilmistir. Tekrarlayan basvurular cikarildidinda, analiz 685
hasta (n=685)lizerinden gergeklestirilmistir.Bu hastalar iginde 122'si daha ©ncesinde tani almis ve
diizenli kan transfiizyon( alan transfiizyon bagimli talasemi majér;68 hastanin orak hiicreli anemi ve 14
hastanin alfa talasemi tanili idi.ilk kez poliklinije basvuran 481 hasta mevcuttu.Erkek/kiz orani
243/238,median yas 7idi(1 ay-17.8 yas).Olgularin aile dykisi,kan sayimi, vitamin parametreleri ve
elektroforez bulgulari dogrultusunda yapilan degerlendirmeler sonucunda 5 hasta ilk kez beta talasemi,6
hasta orak hiicre anemisi ve Sbeta talasemi, 6 hasta alfa talasemi tanisi almistir.91 olguda beta talasemi
tastyicihdl, 84 olguda alfa talasemi tasiyiciligi,61 olguda orak hiicre tasiyiciligi,8 olguda hemoglobin-
varyant tastyiciigi saptanmistir. Ayrica,133 hastada demir eksikligi,27 hastada B12 eksikligi,19 hastada
ise kombine demir-B12-folat eksikligi tespit edilmistir.34 hastada G6PD eksikligi ve diger hemolitik
anemiler,29 hastada aplastik/hipoplastik/kronik hastalik anemisi saptanmistir.

Sonug: Hatay bolgesinde cocuk hematoloji poliklinigine yonlendirilen hastalarin bliyiik bir kisminda
hemoglobinopatiler ve niitrisyonel anemiler temel tani olarak &ne cikmistir. Deprem sonrasi saglik
hizmetlerindeki aksamalar,6zellikle nitrisyonel anemilerin ge¢ fark edilmesine ve tasiyicihk
dederlendirmelerinin gocuk hematolojiye yonlendirilmesine neden olmustur. Calisma, bdlgede
hemoglobinopati tasiyicilk oranlarinin  yliksek oldugunu ve elektroforez bulgularinin  dogru
degerlendirilmesinin klinik slreglerde kritik bir yer tuttugunu gostermistir.

Anahtar Kelimeler: Anemi, gocukluk gagi, hemoglobinopati, hemoglobin elektroforezi
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Pelvik Ewing Sarkom Olgularimizin Degerlendirilmesi
Ulku Miray Yildirnm, Rejin Kebudi
Istanbul Universitesi, Onkoloji Enstitusu, Pediatrik Hematoloji Onkoloji, istanbul

Amac: Kemik sarkomlari tum pediatrik malignitelerin yaklasik %6 sini olusturur. Ewing sarkomu (ES)
ikinci en sik gorulen pediatrik malign kemik tumorudur. EwLng sarkomunun kiLnLk sonuclari, koken
aldigi anatomLk bolge tarafindan etkLlenLr. Ewing sarkomda pelvik yerlesim siktir. PelvLk bolge kaynakli
tumorler, dLger prLmer bolgelerle karsilastirildiginda, hem onkolojLk kontrol hem de cerrahL sonrasi
fonksLyonel sonuclar acisindan ozellLkle kotu bLr prognoz gosterLr. Bu calismada merkezimizde pelvik
ES tanili cocuk ve adolesanlarin demografik, klinik, tedavi ozellikleri ve sonuclarinin degerlendirilmesi
amaclanmistir.

Gerec-Yontem: Merkezimizde 1990-2022 yillari arasinda pelvik ES tanisi ile tedavi ve takip edilen 264
Ewing sarkom icinde pelvik yerlesimli 39 hastanin (%14,7) tibbi kayitlar retrospektif olarak incelenmistir.

Bulgular: Calismaya alinan 39 hastanin (17 kiz, 22 erkek) ortalama yaslan 11.54 [1}3.65 (2-16) yildi.
Semptom sureleri ortalama 4.78 [1}3.82 (0.25-12) aydi. Otuzbes hastada primer hastalik kemik, 4
hastada ekstraskeletal yumusak doku idi. Hastalarin 16’s1 (%41) tanida metastatikti [(8 akcider %50, 6
kemik+akciger%38, 1 kemik %6, 1 kemik ili§i%6)]. Tum hastalara ifosfamid, etoposid ile alterne
vinkristin, adriamisin, sisplatin iceren kemoterapi protokolii (IE/VAC) uygulandi. Lokal tedavi olarak 33
hastaya radyoterapi (RT) uygulandi, 19 hasta opere oldu (dordu tanida kemoterapi oncesi). Ondort
hastaya hem RT hem cerrahi uygulandi. Cerrahi sinirlar 13 hastada negatifti. Dokuz hastada nekroz
orani = %90, 6 hastada <%90’dl. Hastalarin ortanca takip suresi 56 aydi (11-369). Yirmibir hastada
median 13 ayda (3-115) nuks (9) veya progresyon (12) saptandi. Uc yillik EFS ve OS; non-metastatik
hastalarda %63,4 ve %77,8; metastatik hastalarda %31,3 ve %43,8 (p=0.046); tum grupta %49.8,
%63.5 bulundu. Cerrahi sinir negatif ve pozitif olan hastalarda 3 yillik EFS ve OS sirasiyla %83,9, %091.,
ve %0, %16,7 olup istatiksel anlamli bulundu (p=0.001). Nekroz orani>=%90 olanlarda 3 yillk EFS,
<%90 olanlara gore anlamli olarak yuksek bulundu (%76,2, %33,3 p=0.029), OS acisindan anlaml fark
saptanmadi.

Sonuc: Lokalize pelvik ES'da multidisipliner yaklasimla basarili sonuclar alinmaktadir. Onceki calismalar,
yas, tumor boyutu, tumor yeri, cerrahi mudahale, kemoterapi ve radyoterapi gibi bazi klinik faktdrlerin
pelvik ES tanili hastalar icin bagimsiz prognostik faktorler oldugunu ortaya koymus olsa da tek bir faktor,
sagkalim sonuclarini kapsamli bir sekilde tahmin edememektedir. Calismamizda 3 yillik sagkalim %77,8
bulunmustur ve metastaz en anlamli negatif prognostik faktor olarak saptanmistir. Calismaya dahil edilen
hastalarin %41'inin metastatik olmasi, tum grupta sonuclan etkilemistir. Sagkalim uzerinde etkili
faktorlerin belirlenmesi icin prospektif, randomize caligmalara ihtiyac vardir.



Tablo: Pelvik Ewing Sarkom tanili hastalarin sag kalim oranlart.

Tam grup 49.8
Non-metastatik 63.4

Metastatik 31.3
Cerrahi sinir (-) 83.9
Cerrahi sinir (+) 0

Nekroz 2 %90 76.2
Nekroz < %90 33.3

Anahtar Kelimeler: Ewing sarkom, pelvis, cocukluk cagi

63.5
77.8

43.8
91.7

16.7
87.5

50

0.046
(EFS/0S)

0.001
(EFS/0S)

0.09 (EFS)
0.13 (0S)
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Pediatrik Medulloblastom Olgularinda ALK (anaplastik lenfoma kinaz)
Immunohistokimyasal Isaretleyicisinin Molekiiler Alt Tiplendirmeye ve Prognoza Olan
Katkisinin Degerlendirilmesi

Taylan Cetindamar
OZET

Giris ve Amag: Medulloblastom cocukluk cadi tumorlerinden en sik gorulen malign beyin tumorudur.
Histolojik ve molekuler ozelliklerine gore alt gruplarina ayrilir. Molekuler gruplar; WNT-aktive grup (WNT-
AG), SHH-aktive grup (SHH-AG), grup 3 ve grup 4'tur. Prognozlari ve tedavi yanitlarinda belirgin
farklliklar izlenen bu gruplarin ayriminda altin standart metilasyon ve genom analizidir ancak cogu
merkezde daha kolay ulasilabilen ve daha ucuz olan immunhistokimyasal belirtecler kullaniimaktadir.
Immunhistokimyasal belirteclerden nukleer B-Katenin pozitif, GAB-1 negatif boyama gostermesi WNT-
AG'yi isaret ederken; nukleer B-Katenin negatif, GAB-1 pozitif boyama gostermesi SHH-AG'yi isaret
etmektedir. YAP-1 belirteci hem SHH hem WNT-AG'de pozitif izlenmektedir. Yaygin olarak kullanilan
nukleer B-Katenin, GAB-1 ve YAP-1'in ucunun de negatif boyanmasiyla olgu Non-WNT/Non-SHH (grup3
veya grup4) olarak siniflanmaktadir. ALK, medulloblastomda kullanimi yaygin olmamakla beraber akciger
kanserleri, noroblastom gibi kanserlerde oldukca sik kullanilan, prognoz ongorme ve hedefe yonelik ALK
inhibitor kullanimina olanak vermesi acisindan onemli bir belirtectir. Amacimiz medulloblastom molekuler
alt grup belirlemede ALK'nin alternatif bir immunhistokimyasal belirtec olasiligini belirlemek ve ALK
inhibitorlerinin kullanilabildigi diger kanserler gibi medulloblastom tedavisinde de ALK inhibitorlerinin
kullanilabilecedi calismalara bir pencere acmaktir.

Gereg ve Yontem: ALK D5F3 antikoru immunohistokimya yontemi ile Marmara Universitesi bunyesinde
2011- 2023 yillan arasinda medulloblastom tanisi alan 44 pediatrik olguya uygulandi. Boyama sonuclari
alaninda uzman patologlar ile dederlendirilirken hucrelerin antikorla boyanma yogunlugu ve boyanan
hucrelerin yuzdesinin dikkate alindigi H-skoru(histoskor) kullanildi. Sonuclar, olgularin histopatolojik, IHK
boyamalar ile belirlenen molekuler alt gruplar ve klinik verileri ile karsilastirilarak analiz edildi.

Bulgular:

Kirk dort medulloblastom tanili pediatrik olgunun IHK inceleme ile belirlenen molekuler alt gruplarina
bakildiginda; %63,6'si (n=28) SHH, %29,5'i (n=13) Grup 3/4 ve %6,8'i (n=3) WNT idi. Molekuler alt
tip ile iliskisi incelendiginde WNT grubunda ALK boyanma orani ix Grup 3/4 ve SHH grubuna gore anlamli
duzeyde daha yuksek bulundu (p<0,001). ALK'nin kuvvetli boyanmasinin WNT-AG icin ozgulluk ve
duyarliigin %100 saptanarak, betakatenine gore daha etkili bir belirtec oldugu saptandi. Ortanca ALK
skoru, tedavi sonrasi hastaliksiz yasayan olgularda, hastalikli terk veya exitus olan hastalara gore anlamli
dizeyde daha yuksek bulundu (p=0,037).
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Sonuglar

ALK belirtecinin, WNT-AG icin ozgullugu ve duyarlihdi yuksektir. Vaka sayisinin arttirildigi daha fazla
calisma ile desteklendidi takdirde ALK; B-Katenin, YAP-1 ve GAB-1 ile medulloblastomun molekuler
siniflandirmasinda kullanilabilecek bir immunohistokimyasal belirtectir. ALK pozitif saptanan, prognozu
iyi ve guncel yaklasimda KT ve RT toksisitesini azaltmak icin tedavide doz azaltlan WNT-AG'de, bu
konuda yapilacak calismalarla desteklendigi takdirde ALK inhibitorlerinin yeri olabilir.

Anahtar Kelimeler: ALK, medulloblastom, cocuk, immunohistokimyasal belirteg
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Solid Tiimo6r Tanili Cocuk Olgularda Kemoterapiye Bagh Yan Etkilerin Degerlendirilmesi:
Tek Merkez Deneyimi

Simge Isil Bilgicl, Hilal Aratl, Rabia Emel Senay2, Burcu Tufan Tas2, Orkun Din¢2, Damet
Baghishov2, Nursah Eker2

1 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Istanbul
2 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghig: ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk
Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali, Istanbul

Amag: Bu calisma, Marmara Universitesi Cocuk Onkoloji Klinigi'nde son bir yil icinde solid tiimér tanisi
alan ve kemoterapi tedavisi uygulanan pediatrik hastalarda klinik 6zellikleri ve tedaviye bagh yan etkileri
degerlendirmeyi amaglamaktadir. Materyal-Metod: Solid tiimér tanisi alan 75 pediatrik hastanin verileri
retrospektif olarak hasta dosyalarindan tarandi. Calismaya kemoterapi alan ve dizenli takip edilen 52
hasta dahil edildi. Hastalarin demografik ve klinik 6zellikleri ile aldiklari kemoterapi ve sonrasi olusan yan
etkiler kaydedildi. Veriler hastalarin hastaneye yatis nedeni, tedavi degisikligi ve doz azaltimi dikkate
alinarak incelendi. Bulgular: Hastalarin tani yasi 10 ay ile 17 yil arasinda degismekte olup, medyan tani
yas! 8.4 yil olarak belirlendi. Olgularin %67.9'u erkek, %32.1'i kiz idi. Yirmiiki farkli tani arasindan en sik
gortlen tanilari; medulloblastom (%15), Ewing sarkom (%9.6) ve osteosarkom (%?7.7) olusturmakta
idi. En sik kullanilan kemoteropatik ajanlar; vincristine, etoposide, ifosfamide, cisplatin ve methotrexate
olarak saptandi. Hastalarin %38.51 kemoterapiye ek olarak radyoterapi de almigti. Myelosupresyona
sekonder febril nétropeni nedeniyle hastaneye yatis orani %59.6 olup, kemoterapiye bagl yan etkiler
arasinda en yiiksek orana sahip idi. Diger yan etkiler sirasi ile nefrotoksisite (%17.3), norotoksisite
(%13.4), ototoksisite (%11.5), hepatotoksisite (%11.5), pulmonertoksisite (%7.7), cilt lezyonlar
(%7.7), tifilit ve anafilaksi (%5.8), kardiotoksisite (%1) idi. Febril nétropeni ile en sik yatis yapilan
hastalarin vinkristin, ifosfomide, etoposide ve doxorubucine kombinasyon tedavileri aldi§i saptandi.
Sonug: Solid tiimorli pediatrik hastalarda uygulanan kemoterapi protokolleri ile birlikte sag kalim oranlari
artar iken, tedaviye bagli yan etkilerde ciddi morbidite ve mortalite sebebi olabilmektedir. Tedavi
planlamasi yapilirken, olugabilecek yan etkilerin bilinmesi, dnlenmesi, erken tani ve multidisipliner
yaklagim ile dogru yonetilmesi, en az kanser tedavisi kadar énemli olup farkindaligin arttiriimasi
gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Febril N6tropeni, Kemoterapi, Solid tiimér, Yan etkiler
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Cocuklarda Hematopoetik Kok Hiicre Transplantasyonu
Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Deneyimi: 2019-2024

Burcu Tufan Tas, Rabia Emel Senay, Nursah Eker, Omer Dogru, Ahmet Kog

Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hematolojisi ve
Onkolajisi Klinigi, Istanbul

Hematopoetik kdk hiicre transplantasyonu(HKHT) hematolojik malignensiler basta olmak Uzere baz
kanser hastaliklarinda, kemik iligi yetmezlik sendromlarinda ve dodustan immiin sistem yetmezlik
hastaliklarinda hayat kurtarici bir tedavi yontemi olarak uygulanmaktadir. Cocuklarda dogustan
kazanilmis bazi metabolik ve dejeneratif hastaliklarda da kullanilmaya baslanmasiyla uygulama alani
geniglemistir. 3 cesit kok hiicre nakli vardir; otolog, allojenik ve haploidentik. Kok hiicre kaynagi olarak
kemik iligi, periferik kok hicre kaynadi veya kordon kani kullanilabilir. Hematopoietik kdk hiicre nakli icin
pek cok hazirlama rejimi vardir, bunlar ana gruplar olarak, radyasyon bazli rejimler, radyasyon bazli
olmayan rejimler ve nonmyeloablatif ya da yodunlugu azaltimis rejimler olarak gruplandirilabilir.

Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Kemik iligi Transplantasyon Unitesi
2019 yilinda faaliyete gecmistir. Toplam 9 yataktan olusmaktadir.
Amacimiz, Cocuk Kemik 1ligi Transplantasyon Unitesinde Nisan 2019-Aralik 2024 tarihleri arasinda
gerceklestirilen hematopoietik kdk hiicre transplantasyonu islemlerinin kesitsel analizini yapmaktir.

Nisan 2019- Aralik 2024 tarihleri arasinda toplam 75 kék hiicre nakil yapiimistir. Nakil yapilan hastalarin
dagihimina bakildiginda 35(%46,6)kiz, 37(%53,4)erkek hastadir, hastalik grubu incelendiginde
ALL:17(%22,6), Immun yetmezlik:16(%?21,3), AML-MDS:10(%13,3), Aplastik Anemi:3(%4),
Hodgkin/Non Hodgkin Lenfoma:5(%6,6), Noroblastom: 4(%5,3) Beta talasemi major: 2(%?2,6),
Hemofagositik Lenfohistiositoz: 2 (%2,6) Dider:13(%17,3) Bu nakillerin 58(%77,3)'i allojenik kdk hiicre
nakli, 12(%16)" si otolog kék hiicre nakli, 5(%®6,6)" i haploidentik nakildir. HLA uygun kardes/aile ici
donérden (MSD/MFD) vyapilan nakil:39(%52), HLA uygun akraba disi donérden(MUD) vyapilan
nakil:24(%32), Haploidentik aile ici dondrden yapilan nakil:5(%6,6).3 hastaya(% 4)(2 ALL, 1 AML-
MDS)2. kez kdk  hicre nakli yapilmustir. Merkezimizdeki ex  orani %17,3.
Transplant merkezimizin mevcut kapasitesinin artmasi, kdk hiicre nakil endikasyon yelpazesinin
genislemesi ile giderek gogalan kok hiicre vakasi sayilari ile birlikte merkezimizde éniimiizdeki yillarin
degerlendirmeleri daha da anlamli olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, kok hiicre, nakil
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SS-024

Spinal Muskiiler Atrofi Tanili Hastalarda Spirometrik Ve Statik Solunum Fonksiyon
Testlerinin Ve El Kas Giicii Parametrelerinin Degerlendirilmesi

Sumejja Bekjiri!, Ayca Yildiz?, Mine Kalyoncu?, Almala Pinar Ergenekon?, Ela Erdem Eralp?,
Biilent Karadag?, Yasemin Gokdemir?, Merve Selcuk Balci?, Fazilet Karakog?, Olcay Unver3,
Dilsad Tiirkdogan3, Giilten Oztiirk3

1Marmara uiniversitesi tip fakiiltesi, cocuk saghgi ve hastaliklan
2Marmara iiniversitesi tip fakiiltesi, cocuk gogiis hastaliklar, bd
3Marmara universitesi tip fakiiltesi, cocuk noroloji hastaliklari, bd

Amag: Bu calismanin amaci, Spinal Muskuler Atrofi (SMA) Tip II ve Tip III hastalarinin solunum
fonksiyon testi, solunum kas glici ve el kas glici Olgim dederlerini saglikli kontrol grubuyla
karsilagtirmaktir

Gerec-Yontem: Marmara Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali’nda Subat-Temmuz 2024
tarihlerinde takip edilen SMA tip II ve tip III tanili hastalarin ve saglikh kontrol grubunun oturarak
/yatarak oksijen satiirasyonlari (sp02), ayakta ve yatarak Zorlu Vital Kapasite (FVC), Zorlu Ekspiratuar
Hacim (FEV1), Maksimal Inspirasyon Basinc (MIP), Maksimal Ekspirasyon Basinci (MEP), Nazal
Inspiratuar Sniff Basinci (SNIP) ve el kas giicii testleri 6lciildii. Demografik dzellikler ve fizik muayene
verileri kaydedildi.

Bulgular: SMA Tip II tanili 16 hasta, SMA Tip III tanih 8 hasta ve 44 saglikli kontrol grubu calismaya
dahil edildi. Hastalarin demografik dzellikleri, SMA Tip II ve Tip III gruplarinin yas ortalamalari arasinda
anlamli fark yoktu. SMA Tip III grubunda akraba evliligi orani yiiksekti (p=0.01). Ayakta ve yatarak FEV1
ve FVC degerleri SMA gruplarinda kontrol grubuna goére anlaml derecede diistik bulunmustur (p<0.001).
MIP, MEP ve SNIP testlerinde SMA gruplarinda belirgin azalma gézlemlenmistir, (p=0.01, p<0.001ve
p<0.001). El kas gicu test sonuglari SMA gruplarinda kontrol grubuna gdre anlamli derecede diisiik
bulunmustur (p<0.001).

Sonug: SMA hastalarinda solunum fonksiyonlari ve kas kuvveti dlglimleri, saglikli bireylere kiyasla
anlaml derecede disik seviyelerde bulunmustur. Bu bulgular, SMA hastalarinin solunum ve kas
fonksiyonlarinin izlenmesi ve yonetilmesi igin bu testlerin rutin klinik takipte kullaniimasinin énemini
vurgulamaktadir. Bu bulgular, solunum ve kas kuvveti parametrelerinin iyilestiriimesine yonelik tedavi
yaklasimlarinin kapsamli bir sekilde gézden gegirilmesi ve optimize edilmesi gerekliligini vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Spinal Muskiiler Atrofi, SMA Tip II, SMA Tip III, solunum fonksiyon testleri, kas
glcu
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Ergenlikte Anormal Uterin Kanama Klinik Ozellikler ve Tedavi Yaklagimlari
Gizem Tanali1, Didem Helvacioglu2, Baris Yilmaz3, Serap Turan2
1 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Saghg: ve Hastaliklari ABD, Istanbul
2 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji BD, istanbul
3 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji BD, Istanbul

Amagc: Anormal uterin kanama (AUK), uterus korpusundan sire, hacim, siklik ve/veya diizenlilik
acisindan anormal olan kanama olarak tanimlanir. Hipotalamik-hipofiz-over ekseninin olgunlagmamis
olmasi nedeniyle, AUK ergenlerde yaygindir. Ayrica kalitsal veya edinsel kanama diyatezi mevcut
hormonal dengesizligi yogunlastirabilir ve altta yatan durumun morbiditesini artirabilir.

Hiperprolaktinemi, tiroid bozukluklari, polikistik over sendromu (PKOS) altta yatan yaygin endokrin
bozukluklardir. AUK yasam kalitesini diislirmekte, okul devamlili§ini etkilemekte, spor ve sosyal aktivite
katilimini sinirlamaktadir. Bu calismada merkezimizde takipli AUK'lI hastalarin temel klinik 6zelliklerini
arastirmayi amagladik.

Bulgular: Menars yasi 11.5+1.2 olan hastalarin sikayet baslama yasi 13.3+1.7 idi ve menarstan sonra
3(1;20) ay arasindaydi. Kanama siiresi 13+11.4 glindii. Giinliik ped degdisimi 4(2;15). 9 (%30) hastanin
ailesinde de AUK iliskili 6ykli mevcuttu. Tiroid ve Adrenal fonksiyon testleri, Prolaktin, Gonadotropinler,
beta-HCG dederlendirildi. 1 hastada hipotiroidi, 6 hastada PKOS saptandi. Pelvik ultrasonografik
gortntilemede 13 hastanin overlerinde milimetrik anekoik kistler; 1 hastada servikste naboth kisti
saptandi. 22 (%73.3) hastanin faktor diizeyleri (kollajen ADP, kollajen epinefrin, faktdr 8 ve Von
willebrand faktér; 2 hastada vwf ristosetin, 1 hastada faktér 7 dizeyi) galisildi, 2 hastada Von willebrand
faktor (vwf) eksikligi; 1 hastada ise faktor 7 eksikligi saptandi. Faktdr eksikligi olan hastalarin
basvurusundaki hemoglobin (10.6+0.85) ile faktdr eksikligi olmayan hastalarin hemoglobin degeri
(11.8+2.5.) arasinda fark saptanmadi (p: 0.390). 6 hastada basvuru sirasinda agir anemi nedeniyle
eritrosit replasman ihtiyaci oldu. 14 (%46.6) hastada tedavi sirecinde traneksamik asit tedavisi verildi.
1 Hasta Lt4 replasmani, 2 hasta Non-steroidal antiinflamatuar tedavisi aldi. Diger hastalar progesteron
veya oral kontraseptif tedavisi aldi. 12 (%40) hastayla glinliik hayat etkilenimleri goriisiilmiis olup 11
hasta okul hayatinin, sosyal hayatinin, spor aktivitelerinin AUK semptomlari nedeniyle etkilenmig
oldugunu belirtti.

Sonug: AUK yonetiminde, en 6nemli amag altta yatan kronik hastalik olabilecek tibbi durumlari
belirlemek ve etkilenen kizlarin kaygilarini hafifletmek olmalidir.

Anahtar Kelimeler: Anormal Uterin Kanama, Faktor Eksikligi, PCOS
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Cocuk Romatoloji Poliklinigine Urtiker Sikayetiyle Basvuran Hastalarin Geriye Doniik
Degerlendirilmesi

Sila ATAMYILDIZ UCAR!, Ekin ilayda CAGLAR?, Betiil SOZER]!

1 Saglik Bilimleri Universitesi, Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Romatoloji,
Istanbul, Tiirkiye

2 Saglik Bilimleri Universitesi, Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghg: ve
Hastaliklan, Istanbul, Tiirkiye

Giris

Urtiker deri (izerinde olusan kasintili, kizarik ve ciltten kabarik lezyonlarla seyreden yaygin bir durumdur.
6 haftadan kisa stirmesi halinde akut Urtiker, 6 haftadan uzun siirmesi halinde ise kronik Urtiker olarak
adlandinhr. Kronik idiyopatik Urtiker lezyonlari genellikle 2 ila 8 saat arasinda ve en fazla 24 saat
icerisinde kaybolur. Urtikeryal vaskiilitte ise ciltteki kiiciik damarlarda inflamatuar hasar sonucu ortaya
cikan nadir bir patolojik durumdur. Lezyonlar 24 saatten uzun sirer, genellikle birkag giin devam eder
ve ardindan hiperpigmentasyon birakarak kaybolur.

Amag

Bu calismadaki amacimiz tekrarlayan (rtikeryal dokiintli ile cocuk romatoloji poliklinigine basvuran
hastalarin degerlendirilmesidir.

Gerec¢-Yontem

Tek merkezli kesitsel calismamizda, Ajustos 2016-Aralik 2024 tarihleri arasinda Cocuk Romatoloji Bilim
Dali poliklinigine tekrarlayan (rtiker ile basvuran toplam 87 hasta dahil edildi. Hastalarin demografik
Ozellikleri, klinik bulgular, genetik analizleri ve biyopsi sonuclari geriye dénik olarak incelendi. Cilt
biyopsisi antihistaminik tedavisine yanit vermeyen ya da Urtikeryal vaskilit siphesi tasiyan
hiperpigmente lezyon birakan ve 24 saatten uzun siiren fikse lezyonlari varsa uygulandi. Atesli hastalik
paneli genetik tahlili ise Grtiker bulgularina eslik eden ylksek akut faz reaktanlari varligi ya da dokiintii
bulgularina ates veya eklem adrisi eslik ediyorsa uygulandi.

Bulgular

Toplam 87 hastanin 48'i (%55,2) akut Urtiker ataklar, 39'u (%44,8) kronik Urtiker ataklar ile
seyrediyordu. Hastalarin 41'i (%47,1) kiz cinsiyetteydi. Dokiintilerin baglangig yasi ortalama 6,4yil (IQR;
3-11,9 yil), cocuk romatoloji poliklinigine basvuru yasi ise ortalama 8 yil (IQR; 4,5- 13,5 yil) olarak
saptandi. Urtiker ataklari éncesinde 13 hastada (%14,9) enfeksiyon 6ykiisii mevcuttu. 15 (%17,3)
hastaya dokiintl sirasinda ates eslik ederken 21 (%21,4) hastaya artralji eslik ediyordu. Toplam 20
(%23) hastada dokiintii 6ncesin enfeksiyon ¢ykuist vardi.
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Toplam 27 (%31) hastaya cilt biyopsisi yapilmisti. Tekrarlayan kronik Urtiker olan hastalarin%63'line
(n=17), akut Urtiker olanlarin ise %20,8'ine (n=10) cilt biyopsisi yapildi (p=0.023). Patoloji sonuglarina
gore 10 hastaya urtikeryal vaskiilit ve 1 hastaya da tumid lupus tanisi konuldu.

Atesli hastalik paneli 19 (%21,8) hastada calisildi. 10 hastaya periyodik ates sendromu tanisi konuldu.
Periyodik ates sendromu tanilar arasinda ailevi Akdeniz atesi, kriyoprin iliskili periyodik sendromlar ve
ailesel soduk iliskili otoinflamatuar sendrom 2 bulunuyordu. Genetik analiz sonuglari, patoloji sonuclari
ve klinik bulgular ile birlikte toplam 21 (%24) hastaya romatolojik hastalik tanisi konuldu.

Romatolojik hastalik tanisi alan ve almayan hastalar karsilastiriidiginda ise trtiker baslangic yasi ve cocuk
romatolojik poliklinik basvuru vyaslari arasinda anlamh farkliik saptanmadi (p=0.66, p=0.67).
Laboratuvar parametreleri karsilastirildidinda ise romatolojik hastalik tanisi alan hastalarin ortanca C-
reaktif protein dederi 8 mg/L (IQR; 2,4-25 mg/L), romatolojik tanisi olmayan hastalarin ise 1,3 (0,4-85)
ve aralarinda istatistiksel olarak anlamlilik vardi (p=0.02). Eritrosit sedimentasyon hizi ve serum amiloid
A dizeyleri iki grup arasinda karsilastirildiginda da romatolojik hastalik tanisi alan hastalarda istatistiksel
olarak daha yiiksek olarak goriildi (p=0,014, 0,011). Atak aninda 66 hastada degderlendirilen C3 ve C4
diizeylerinin tamami normokomplomentemik bulundu.

Romatolojik hastalik tanisi alan 21 hastanin tamamina antihistaminik ve kortikosteroid tedavisi
baslanmisti. 21 hastadan ailevi Akdeniz Atesi tanisi alan 4 hastaya kolsisin tedavisi, Urtikeryal vaskdlit
tanisi alan 10 hastanin 4'Gne hastalik modifiye edici anti romatizmal ilag tedavileri ve periyodik ates
sendromlari tanilari alan toplam 10 hastanin 5'ine biyolojik ajan tedavisi (IL-1 reseptdr antikoru
(anakinra (n=4), kanakinumab (n=1)) basland.

Sonug

Urtiker tanisi ile bagvuran hastalarin yaklasik dértte birinde romatolojik hastalik saptanmistir. Bu nedenle
kronik Grtiker klinidi ile bagvuran hastalarda altta yatabilecek romatolojik hastaliklarin dederlendirilmesi
onemlidir.
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Pediatristlerde Inek Siitii Protein Alerjisi Farkindaligi ve Yaklagimlari
Ugur Altas, Omer Faruk Ozbay, Seda Cevik, Halil Alkaya, Mehmet Yasar Ozkars

Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Alerji ve Immiinoloji Klinigi, Istanbul

Amacg: inek siitii proteini alerjisi (ISPA), bebekler ve kiigiik cocuklar arasinda gériilen en yaygin alerjidir.
Diger gidalara karsi alerjilerin aksine, ISPA genellikle kendiliginden diizelir ve 6zellikle IgE aracil olmayan
vakalarda ¢cogu cocuk 3 yasindan énce tolerans gelistirir. ISPA tanisi, ayrintili klinik éykdi, fizik muayene,
kantitatif spesifik IgE 6lcimii, deri testi ve oral provokasyon testleri ile yapilmaktadir. Bu calismada
pediatri asistan ve uzmanlarina inek sitl protein alerjisiyle ilgili farkindalik ve yaklagimlarini
dederlendiren 12 soruluk bir anket uygulanarak bilgi diizeylerinin degerlendiriimesi amaglanmistir.
Gereg-Yontem: Hastanemizde gbrev yapan pediatri asistan ve uzman hekimlerinden ankete katiimayi
kabul eden 57 kisiye inek siitli protein alerjisi hakkinda 12 soruluk farkindalik diizeyi anketi uygulandi.
Kullanilan formlar hekimlerden demografik bilgilerin alinmasi, inek sttl proteini alerjisi olan hastalarin
belirlenmesi ve bu hastalarin tedavisindeki farkindaligin 6lcilmesi amaciyla hazirlanmistir.

Bulgular: Sorulan her soruya verilen yanitlar degerlendirilerek 57 hekimin 48'inin (%84,2) daha 6nce
inek st alerjisi olan hasta ile karsilastigi, 40’inin (%70,1) inek siitl alerjisinin gorilme yasini bildigi,
14’nln (%24,6) alerjinin ne o6lclide diizelebilecegini bildigi, 35'inin (%61,4) inek siitl alerjisi ile iliskili
klinik durumlarin tamamini bildigi, 45'inin (%78,9) besin alerjilerinde kullanilan testleri bildigi, 50'sinin
(%87,7) inek sitl protein alerjisi diislindigli hastada yaklasimi bildigi ve 6’sinin (%10,5) inek siiti
alerjisinde verilen mamay! bildigi tespit edilmistir.

Sonug: ISPA, cocukluk déneminde sik karsilasilan bir durum oldugundan, pediatri uzmanlari igin dnemli
bir konu olarak &ne cikmaktadir. Ozellikle siit cocuklugu ddéneminde biiyiime ve gelisme {izerinde
olumsuz etkiler yaratabilecedinden, gereksiz eliminasyon diyetlerinden kaginmak biylik 6nem
tagimaktadir. Inek siitii ile anaflaksi 6ykisii olan olgularda ilk tercih aminoasid bazli formiiladir. Can ve
ark. yaptigi calismada pediatri asistan ve uzmanlari sirasiyla bu soruyu %64.5 ve %57.1 oraninda dogru
cevaplamistir. Bizim calismamizda bu soru %10,5 oraninda dogru cevaplanmistir. Bu sonuglar bu konuyla
ilgili bilgi eksikligi oldugunu distindiirmektedir.

Anahtar Kelimeler: anafilaksi, besin alerjisi, pediatrist, provakasyon
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Uzamis Sarilik Tanisi ile izlenen Hastalarda Metabolik Hastalik Sikhgi: Tek Merkez
Deneyimi

Ece Oge Enver

Amag: Uzamig sarilik pediatrik yas grubunda sik karsilagilan bir klinik durumdur ve altta yatan
metabolik hastaliklarin erken tanisi kritik 5nem tasimaktadir. Bu calismanin amaci, son bir yil icinde
uzamis sarilik tanisi alan hastalarda metabolik hastalik siki§ini degerlendirmek ve bu hasta grubunda
altta yatan metabolik hastaliklarin dagilimini incelemektir.

Gerecg ve Yontem: Bu retrospektif calisma, bir tiniversite hastanesinde Ocak-Aralik 2023 tarihleri
arasinda uzamis sarilik tanisi ile izlenen toplam 1567 hastayi kapsamaktadir. Bu hastalardan metabolik
hastalik stiphesi nedeniyle Cocuk Beslenme ve Metabolizma Hastaliklar birimine konsiilte edilen 22
hasta dederlendirmeye alinmistir. Konsiilte edilen hastalarin klinik ve laboratuvar bulgulari retrospektif
olarak incelenmis, metabolik tarama ve tani testlerinin sonuglari kaydedilmistir.

Bulgular: Metabolik dederlendirme yapilan 22 hastanin 7’sinde metabolik bir hastalik tespit edilmistir.
Bu hastalar arasinda:

* 2 hasta pyruvat kinaz eksikligi,

* 2 hasta glukoz-6-fosfat dehidrojenaz (G6PD) eksikligi,

* 1 hasta galaktozemi,

* 2 hasta yeni dodanin gegici tirozinemisi tanisi almigtir.
Ayrica, 2 cocukta idrarda rediiktan madde pozitifligi saptanmis ancak ileri testleri normal bulunmustur.
Uzamis Sarilik Nedenleri

» Anne siti sariidgi (en sik )

Hipotiroidi (en dnemli neden)
Enfeksiyonlar
Hemolitik Hastaliklar (G6PD eksikligi, Pirlivat kinaz eksikligi)

Karacigerin konjugasyon bozukluklar

vV V VYV V

Criigler-Najjar sendromu: Glikronil transferazin Tam (Tip I) ya da kismi (Tip II) eksikligidir.
Tip II fenobarbital ile tedavi edilebilir.

» Gilbert sendromu: Goriilme sikligi %5-7 olan hafif bir hiperbilirubinemidir. Glikronil trasferaz
aktivitesi normalin %20-30'u kadardir. Ayrica bilirubinin karaciger hiicresine alinmasinda da
bir azalma vardir.
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Lucey-Driscoll sendromu. Serumda bulunan inhibitor bir madde (hormon?) gliikronizasyonu
azaltir. Selimdir ve ailevi 6zelliktedir.

Kolestatik sariliklar (safra yollar atrezisi, neonatal hepatit vb)

Metabolik Hastaliklar: Galaktozemi, Tirozinemi, Sitrin eksikligi, mitokondiryal hastaliklar,
neonatal hemokromatozis akla gelmelidir. On planda direkt hiperbilurbinemi yapar; ancak
mikst hiperbilurbinemi de yapabilir.

Uzamis sariligin ayirici tanisinda dederlendiriimesi gereken metabolik hastaliklar arasinda sunlar
bulunmaktadir:

Galaktozemi: Galaktoz-1-fosfat (ridil transferaz eksikligi nedeniyle olusur ve galaktoz
intoleransi ile karakterizedir.

Tirozinemi Tip:1 Fumarilasetoasetat hidrolaz eksikigi sonucu tirozin yikilamaz. Siksinilaseton
birikerek karaciger hasari yapar

Sitrin Eksikligi

Herediter fruktoz intoleransi: Karaciger toksisitesine yol agabilen nadir bir metabolik
bozukluktur.

Mitokondriyal hastaliklar

Neonatal hemokramatozis

Bu bilgiler, uzamis sarilikta metabolik hastaliklarin ayirici tanisinin ne kadar genis bir spektrumda
degerlendirilmesi gerektigini gostermektedir

idrarda rediiktan madde uzamis sarilikla bagvuran hastalarda istenen bir tarama testi olmasina karsin
galaktozemi icin spesifik degildir

Idrarda rediiktan madde pozitifligi yapabilen metabolik hastaliklar
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Galaktoz Galaktozemi Galaktokinaz eksikligi

Fanconi-bickel sendromu

Wilson
Fruktoz Herediter friiktoz intoleransi Esansiyel fruktoziri
P-hidroksifenil purivik asit Tirozinemi tip 1 ve tip 2
Homogentisik asit Alkaptondiri
Xylose Pentozdri
Glukoz DM, Fanconi sendromu
Oksalik asit Oksalri
Salisilat
Urik asit Hiperiirikoziiri
Hippurik asit Na benzoat tdv, ciddi malabsorbsiyon
Askorbik asit Yiksek doz C vitamini tedavi
Sonug

Sonuglarimiz, uzamis sarilik tanisi alan hastalarin kiigiik bir kisminda metabolik hastaliklarin tani aldigini
gostermistir (%0,45). Bununla birlikte, bu hasta grubunda metabolik dederlendirme 6nemli tanilar
saglayabilir. Ozellikle pyruvat kinaz eksikligi, galaktozemi ve gegici tirozineminin fark edilmesi, tedavi ve
takip agisindan kritik 6neme sahiptir. Bu bulgular, uzamis sariliki hastalarin degerlendirilmesinde
metabolik taramanin yerini vurgulamakta ve ileri galismalar icin temel olusturmaktadir.

Bu sekilde, bulgularin ardindan uzamig sarilik ile iliskili metabolik hastaliklarin detayl listesi verilerek
sunumunuz daha kapsamli hale gelmis oldu.
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S$S-029

Afyonkarahisar Yenidogan Yogun Bakim Unitelerinde Tani Konulan Uzun Kemik Kiriklari:
Bes Yillik Deneyim

Mine Pektas?, Hilal Koyuncu? Ahmet Afsin Kundak?

1Afyonkarahisar Saghk Bilimleri Universitesi Tip Fakiiltesi, Kadin Hastaliklari ve Dogum
Anabilim Dali

2Afyonkarahisar Saghk Bilimleri Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali

Amag: Uzun kemik kiriklari, yenidogan doneminde nadiren gorilir. Bu calisma, Afyonkarahisar ilinde
bulunan Ug saglik merkezindeki yenidogan yogun bakim {nitelerinde tani konulan uzun kemik kiriklarinin
gorilme sikhidini ve bu kiriklarla iliskili klinik 6zellikleri belirlemeyi amaclamistir.

Gereg-Yoéntem: 2014-2019 yillari arasinda Afyon Saglik Bilimleri Universitesi Hastanesi, Afyon Devlet
Hastanesi ve Afyon Ozel bir sadlik merkezinde bulunan yenidogan yogun bakim iinitelerinde tani konulan
10 femur kingi olgusunun tibbi dosyalari geriye donik olarak incelendi.

Bulgular: Dogum travmasina bagh femur kiriklari igin insidans, 1000 canli dogumda 0,16 iken
prematiirite osteopenisiyle iligkili femur kiriklari igin insidans, 1000 canli dogumda 1,08 idi. Dogum
travmasina bagli femur kingi olgular igin ortalama dogum yasi 39 hafta, ortalama dodum agirhg 3308
gram ve erkek/kiz orani, 3:2 olarak bulundu. Prematiirite osteopenisiyle iliskili femur kirngi olgulari igin
ortalama dogum yasi 30,4 hafta, ortalama dogum agirligi 1256 gram ve erkek/kiz orani 2:3 olarak
belirlendi. Dogum travmasina baglh femur kingi tanisi konulan olgularin hepsi sezaryenle dogurtulmustu
ve (i¢ olguda (%60) makat prezentasyonu bulunmaktaydi.

Sonug: Sezaryenle dogum, dogum travmasina bagl femur kindi riskini tamamen ortadan kaldirmadigi
gibi malprezentasyon durumunda gerceklestirilen acil sezaryen durumunda da femur kingi riski
mevcuttur. Uzun siire total parenteral nutrisyon alan ve intrauterin gelisme geriligi tanisi bulunan
prematiire bebeklerde, prematiirite osteopenisini 6nlemek igin kalsiyum, fosfor ve D vitamini destegi
verilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Femoral kiriklar, yenidogan yogun bakim {niteleri, metabolik kemik hastaliklari,
yenidogan
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Tablo 1: Dogum travmasina bagh femur kingi saptanan olgular

<Gebelik o o
Olgu haftasi/ D? guvm Preuz entasyqn/ Ekstremite Tani Risk etkeni Tedavi/lyllesme
. agirhgr  Dogum sekli zamani zamani
Cinsiyet
Traksiyon ve
1 38 hafta/ 3540 Ayak gelis/ Sol femur 1.gin  Mekonyum atelleme/
erkek sezaryen 4
haftada iyilesme
Traksiyon ve
2 39 hafta / 2670 Makat ~ gelis/ Sag femur 1.gin  Acil sezaryen atelleme/
kiz sezaryen 4
haftada iyilesme
Distosi, acil Traksiyon ve
3 39 hafta / 3430 Bas gelis/ Sag femur 1.giin s¢'azarye.n, . f':lt'elleme/
kiz sezaryen hipotoni, sag dizde iyilesme zamani
subluksasyon bilinmiyor
. Traksiyon ve
. Fetal distress
4 38 hafta/ 3000 Bas gelis/ Sag femur 1.gin  nedeniyle acil atelleme;/
erkek sezaryen sezarven 4
Y haftada iyilesme
Traksiyon ve
5 39 hafta/ 3900 Ayak gelis/ Sol femur 1.giin - atelleme/
erkek sezaryen 4

haftada iyilesme
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Prematiire osteopenisine bagl femoral kiriklar

Gebelik
Olgu haftasi/

Cinsiyet
6 29 hafta
7 28 hafta
8 28 hafta
9 36 hafta
10 31 hafta

Dogum  Prezentasyon/

agirhgr  Dogum sekli Ekstremite
770

ar/kiz Bas/ sezeyan Sol femur
il(fo ar/ Bas/ sezeyan Sag femur
1610 gr/ o

erkek Bas/ sezeyan Sag femur
1200 gr/ Sag ve sol
erkek Bas/ sezeyan femur

1670

ar/kiz Bas/ sezeyan Sol femur

ani
amani

82. glin

67. gln

66. glin

6. giin

11. giin

| Tip Fakiiltesi

Risk faktori
IUGR, BPD,
NEC, hastane
kaynakli
sepsis, 3 gln
steroid
kullanimi,

121 giin kafein
kullamimi, 121
giin TPN

BPD, PDA, NEC,
hastane

kaynakli
sepsis, 6 gln
steroid
kullanimi,

100 giin diliretik
kullanimi, 107
gln kafein
kullanimi, 86
giin

TPN

BPD, PDA, NEC,

5 glin
steroid
kullanimi, 53
giin

kafein kullanimi,
60 giin TPN
IUGR

IUGR, 10
ginlik  kafein
kullanimi

> %x e
iz
e >
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Tedavi/iyilesme
suresi

Atelleme
4
haftada iyilesme

Traksiyon4
haftada iyilesme

Atelleme
4
haftada iyilesme

Atelleme
4
haftada iyilesme

Atelleme
4
haftada iyilesme
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Prematiire Bebeklerde Kan Prolaktin, Kortizol ve Tiroid Hormonlarinin Respiratuar Distres
Sendromu ile Iligkisi

Emine Hekim Yilmaz?!, Baris Yilmaz?, Yasemin Akin3

1Dr. Siyami Ersek Gogiis Kalp Ve Damar Cerrahisi Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk

Kardiyoloji Klinigi
2Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji
Klinigi

3Kartal Dr. Liitfi Kirdar Sehir Hastanesi Cocuk Klinigi

Amag: Respiratuar distres sendromu (RDS) prematiire yenidoganlarda morbidite ve mortalitenin énde
gelen nedenlerinden birisidir. RDS'nin esas nedeni siirfaktan eksikligi olsa da prolaktin, kortizol,
testosteron, dstradiol, 6stron, tiroksin ve triiyodotironin gibi cesitli endojen hormonlarin da fetal akciger
olgunlasmasinda rol oynadidi bilinmektedir. Bu calisma, prematiire yenidoganlarda RDS olusumu ile
tiroid, kortizol ve prolaktin hormonlarinin diizeyleri arasindaki iligkiyi arastirmak Uzere tasarlanmistir.
Gereg-Yontem: 37 gebelik haftasindan kiiglik dogan, RDS olan (n:56) ve olmayan (n:61) toplam 117
yenidogan calismaya dahil edilmistir. Yasamin ilk 24 saatinde alinan kan 6rneklerinde TSH, serbest T4
(fT4), total T4 (tT4), kortizol ve prolaktin diizeyleri calisiimistir. Elde edilen sonuglar RDS olan ve olmayan
bebekler arasinda, ve hastalar gestasyon haftalarina gére gruplanarak (<28 hafta, 28-30 hafta, 31-33
hafta, 34-37 hafta) bu gruplar arasinda karsilastinimistir.

Bulgular: RDS olan bebeklerde tT4, kortizol ve prolaktin dederleri RDS olmayanlara gére distik
bulunmustur (p<0.05). RDS'li yenidodanlar gebelik haftasina gére gruplandijinda ve gruplar arasinda
hormon diizeyleri karsilastiriidiginda TSH ve prolaktin diizeylerinin gebelik haftasi kiiclldiikce anlamli
olarak azaldigi gorilmustiir (p<0.05). RDS olmayan yenidoganlar gebelik haftasina goére gruplandiginda
kortizol seviyeleri 28-30 hafta arasinda anlaml olarak yiiksek bulunmus, diger hormonlar ve gebelik
hastasi arasinda anlamli iliski saptanmamistir.

Sonug: TSH diizeyinin azalan gestasyon haftasi ile distiiii ancak RDS gelisimi ile anlamli iliskisi
olmadigi saptandi. Bu diisiis prematiirelerde daha 6nce de tanimlanmis hipotalamus hipofiz tiroid
aksindaki immatiirite veya RDS'nin de katkida bulundugu hastalik hali ile iliskili olabilir. Serum prolaktin
diizeyinin azalan gestasyon yasl ile orantili olarak azaldigi, bu azalmanin RDS gelisenlerde
gelismeyenlere gore daha belirgin oldugu goriildi. RDS gelisen hastalarda gelismeyenlere gore kortizol
seviyesinin diisiik bulunmasi daha 6nce gdsterilmig kortizol konsantrasyonu ile RDS olusumu arasindaki
ters iliskiyi desteklemektedir. Siirfaktan sentezine ve fetal akciger matiirasyonuna etkisi olabilecek
kortizol, tiroid hormonlar, prolaktin, dstrojen dizeyleri ile, bunlarin dizeyini artiracak farmakolojik
ajanlar kullanilarak yapilacak intrauterin fetal terapi arastirmaya acik bir konudur.

Anahtar Kelimeler: prematiirite, respiratuar distres sendromu, yenidogan
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S§S-031

Alerjik Rinitli Cocuklarda Polenlerin Artis Gosterdigi Aylarda Artan Alerjik Rinit
Semptomlarinin Ders Devamsizhigi ve Okul Basarilarina Etkisi

Sena Ceren Giilseren!, Zeynep Sengiill Emeksiz2, Ahmet Selmanoglu?, Funda Aytekin
Giivenir?, Miige Toyran3, Emine Dibek Misirlioglu?

1Balikesir Atatiirk Sehir Hastanesi, Balikesir
2Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Ankara
3Bayindir S6giitozii Hastanesi, Ankara

Amag: Alerjik Rinit cocuklarda sik goriilen, burun akintisi ve kasintisi ile kendini gésteren énemli bir
morbidite sebebidir. Calismamizda polenlerin artis gosterdigi aylarda Alerjik Rinitli hastalarin
semptomlarinda meydana gelen artisin okul basarisi, devamsizlik ve yasam kaliteleri Gizerindeki etkisini
saptamak amaglanmistir.

Gerec¢-Yontem: Calismamiza Nisan 2023-Haziran 2023 tarihlerinde poliklinik basvurusunda bulunan,
oncesinde Alerjik Rinit tanisi almis 6-12 yas arasi cocuklar calisma grubu olarak; herhangi bir kronik
hastaligi olmayan saglikl gocuklar ise kontrol grubu olarak dahil edilmistir. Calismaya katilmayi kabul
eden katihmcilara bagvurulari sirasinda uygulanan anketlerle veriler toplanmistir. Katilimcilarin, 1.
Donem not ve devamsizlik bilgileri anket uygulandigi esnada alinmis, 2. Donem not ve devamsizlik
bilgileri editim yili sonunda telefon ile ulasilarak 6grenilmistir. Hastalarin klinik 6zellikleri ankete verdikleri
cevaba gore siniflandinimis; hastalar ARIA’ ya gore hafif-orta/adir, TNSS’ ye gore hafif, orta, adir ve
VAS(Viziiel Analog Skala) dlcedi ve Caratkids anketine verdikleri cevaba gére kontrollii/kontrolsiiz olarak
siniflandinimistir. Yasam kalitelerini dederlendirmek icin ise yaslarina uygun olan ‘Pediatrik Yasam
Kalitesi Olcegi(PedsQL)’ anketi kullanilmistir.

Bulgular: Calismamizda calisma grubu olarak, Alerjik Rinit tanisiyla takip edilen yas ortalamasi 9,6 %
1,8 yas olan 111 hasta, kontrol grubu olarak yas ortalamasi 9,3 + 1,8 olan 114 katiimci mevcuttu.
Alerjik Rinitli hasta grubunun kontrol grubuna gére 1. Dénem ve 2. Donem daha fazla devamsizlik yaptigi
saptandi(p=0,0012,p= 0,00). Orta/agir siddetteki Alerjik Rinitli hasta grubu da hafif Alerjik Rinitli hasta
grubuna goére daha fazla devamsizlik yapmisti(p=0,024,p=0,00). Alerjik Rinitli hastalarin 2. dénem
notlarinin diistligli(p=0,004), VAS 06lcedi ve CARATKids anketlerine gore kontrolli olan gruplarin 1.
Donem ve 2. Donem ders basarisinin daha iyi oldugu saptandi(p=0,006,p=0,002,p=0,019,p=0,024).
Ayni zamanda Alerjik Rinitli hasta grubunun ortalama yasam kalitesi puaninin da kontrol grubuna gore
daha duistik oldugu gérildii(p=0,008).

Sonug: Alerjik Rinitli cocuklarin semptomlari nedeniyle okul basarisi, ders devamsizligi etkilenmekte,
yasam kalitesi diismektedir. Hastalarin semptomlarinin artis gosterdigi donemlerde semptomlarinin
kontrol altinda tutulmasi igin yakin takip edilmesi 6nem tagimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Alerjik Rinit, Devamsizlik, Okul Basarisi, Yasam Kalitesi
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S$S-032

Cocukluk Cagi Romatizmal Hastaliklarinda Biyolojik Tedavilerin Giivenlik Profili: Yan Etki
ve Klinik Bulgular

Ash Dudakli, Bengisu Menentoglu, Nuray Aktay Ayaz

Cocuk Romatoloji Bilim Dali, Istanbul Universitesi istanbul Tip Fakiiltesi

Amag: Cocukluk gadinin romatizmal hastaliklari ciddi morbiditeyle sonuglanabilen kronik inflamatuvar
hastaliklardir. Giniimiizde kullamimi artan biyolojik ajanlar, dzellikle direncli veya adir seyirli vakalarda
etkili tedavi secenedi olarak 6ne cikmaktadir. Pediatrik hasta grubunda biyolojik ilaglarin uzun dénem
guvenligi ve yan etki profiline iliskin veriler hala sinirlidir. Bu durum gocuklarda biyolojik tedaviye yonelik
klinik kararlar zorlastirmaktadir. Bu galismada, biyolojik tedavi alan romatizmal hastalikli cocuklarda
gorilen yan etkilerin sikigini ve gesitliligini incelemeyi amagladik.

Gereg-Yontem: Cocuk romatoloji polikliniginde takip edilen ve biyolojik ajan kullanan, son 3 ayda
poliklinik kontroli olan 83 hasta retrospektif calismaya dahil edildi. Hastalarin demografik &zellikleri,
tanilari, biyolojik ilag tlrleri, tedavi sireleri ve gézlenen yan etkiler kayit altina alindi. Tedavi sirasinda
gelisen enfeksiyonlar, alerjik reaksiyonlar, hepatotoksisite, hematolojik anormallikler ilag yan etkisi
olarak kaydedildi. Gozlenen yan etkiler icin hastane kayitlari ve hekim degerlendirme notlari incelendi.
Calismamiz biyolojik ilaglarin yan etkilerinin degerlendiriimesine yonelik bir 6n calismadir, ilerleyen
slirecte hasta sayisinin artmasiyla daha genis kapsamli veriler sunulmasi hedeflenmektedir.

Bulgular: Hastalarin %55,4 'l (n=46) kiz, %44,6'si (n=37) erkek cinsiyetteydi. Yas ortalamasi 174,7
aydi (£ 57,4 ay), ortanca biyolojik kullanim siresi 32 (min.6-maks.123) aydi. Hastalarda en sik gdriilen
tanilar, %49,4 (n=41) Juvenil Idiopatik Artrit ve %31,3 (n=26) Ailevi Akdeniz Atesi idi. Hastalarin
%381,9'unda (n=68) biyolojik ajan kullanimi sirasinda yan etki gdzlenmedi. Karsilagilan en sik yan etki
(%8,4) lokal enjeksiyon reaksiyonu olarak saptandi, bu hastalarin tamami Anakinra kullanmaktaydi
Etanersept kullanan bir hastada sucicegi enfeksiyonu gelisirken, infliksimab kullanan bir hastada ise
anafilaksi kaydedilmistir.

Sonug: Biyolojik ajanlarin kullanimi, cocukluk cadi romatizmal hastaliklarinin yénetimini kolaylastirmis
ve hastalarin yasam kalitesini artirmigtir. Ancak, bu tedavilerin beraberinde getirdigi yan etki profilleri de
genislemistir. Olasi yan etkilerin 6nceden tespit edilmesi ve ciddi komplikasyonlarin engellenmesi igin bu
hastalarin yakindan izlenmesi ve multidisipliner bir yaklagimla yénetilmesi blylik 6énem tagimaktadir.
Ileride yapilacak genis 6lcekli calismalar, cocuklarda biyolojik ajanlarin giivenligi ve yan etki profillerinin
daha iyi anlasilabilmesi igin biyik 6nem tagimaktadir.

Anahtar Kelimeler: biyolojik ilaclar, cocuk romatoloji, romatoloji, yan etki
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Immiinglobulin A Vaskiiliti Tanili Cocuk Olgularda 25-hidroksivitamin D3 [25-(OH)D3]
Diizeyinin Degerlendirilmesi

Seyda Dogantan- Pediatric Rheumatology, Istanbul Basaksehir Cam and Sakura City
Hospital, Istanbul, Tiirkiye

Sema Nur Taskin- Department of Pediatric Rheumatology, Eskisehir City Hospital,
Eskisehir, Tiirkiye

Amag: Eski adi ile Henoch-Schénlein Purpurasi (HSP) olarak adlandirilan Immiinglobulin A (Ig A)
Vaskiilit tanisi almis ¢ocuk olgularda 25-hidroksivitamin D3 [25-(OH)D3] diizeyini, saglikli ¢ocuklarin
degerleri ile karsilastirarak hastalik gelisimi ile ilgili iliskisini arastirmak.

Gerec¢ ve Yontem: Bu calismaya 01-01-2024 ile 01-01-2025 tarihleri arasinda Basaksehir Cam ve
Sakura Hastanesi Cocuk Romatoloji bélimiine bagvuran toplam 50 Ig Vaskiilit tanil ¢gocuk olgu ve 50
saglikli kontrol grubu dahil edildi. Her gruptaki 25-(OH)D3 diizeyi enzyme-linked immiinoassay yontemi
kullanilarak o6lgiildi ve karsilastirildi. Dederlendirmelerde IBM SPSS for Windows 20.0 (SPSS Inc.
Chicago, IL) programi kullanildi ve istatistiksel anlamhlik siniri olarak p<0,05 kabul edildi.

Bulgular: Ig A Vaskiilit tanili hastalar ile kontrol grubundaki olgularin yaslar ve cinsiyet dagilimlari
arasinda fark bulunmadi (p>0.05) (Tablo 1). Ig A Vaskiilit tanih hastalarin 25- hidroksivitamin D3
dederleri kontrol grubundaki olgulara gore istatiksel olarak anlamli farkla diistik bulundu (p<0.01). Ig A
Vaskdlit tanili hastalar ile kontrol grubundaki olgularin kan kalsiyum, fosfor, Alkalen fosfataz (ALP)
degerleri arasinda fark bulunmadi (p>0.05) (Tablo 2).

Tartisma ve Sonug: Ig A Vaskiiliti, kiiciik damarlarda IgA ve immun kompleks birikimi ile karakterize
sistemik bir vaskiilittir. Tim organlan etkileyebilmekle birlikte, deri, gastrointestinal sistem, bdbrek,
eklemler siklikla tutulan organlardir. Cocukluk caginin en sik goriilen primer vaskiilitidir. Genel olarak 20
yas altinda, 6zellikle de 4-6 yas arasi gocuklarda goériliir. Etyopatogenezi tam olarak bilinmemekle birlikte
Ust solunum vyolu infeksiyonlari, asilar, ilaclar ve malignitenin tetikleyici faktorler oldugu
dustiniilmektedir. HSP gocuklarda sik goriilen bir vaskiilit olmasina ragmen etyoloji ve patogenezi tam
olarak anlagilamamistir. Ozellikle Uist solunum yolu enfeksiyonlari olmak iizere enfeksiyonlar, ilaglar,
asllar, malignite hastaligin ortaya cikmasinda tetikleyici faktorler olarak bildirilmektedir. Hastalik genel
olarak kendi kendini sinirflayan iyi bir prognoza sahiptir. Mortalite ve morbiditeyi etkileyen en énemli
faktor bobrek tutulumudur (1) (2).

Epidemiyolojik calismalarda hastaligin goriilme sikligi sonbahar ve kis aylarinda daha sik saptanmistir
(2). Glnes, D vitamini olusumu Uzerinde etkilidir (3).Vitamin D dlzeyinin otoimmdin hastaliklarin
gelismesinde etkili olabilecedi distiniilmektedir (4). Yuan-Da Zhang ve arkadaslarinin yaptigi calismada
Ozellikle bobrek tutulumu olan IgA vaskdiliti olgularinda 25- (OH)D3 diizeyi disik saptanmistir (5). Bu
nedenle klinigimize bagvuran otoimmiin bir hastalik olan IgA Vaskillit tanili olgularda vitamin 25-(OH)D3
diizeyi sadlikh kontrol grubu ile karsilastirimistir ve sonucta IgA vaskiliti ile diisiik 25-(OH)D3 diizeyi
arasinda iliski olabilecegi disinilmistr.
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Anahtar Kelimeler: immiinglobulin A (Ig A) Vaskilliti, pediatri, 25-hidroksivitamin D3 [25- (OH)D3]
Dilzeyi

Kaynaklar:

1-

2.

5-

Song Y, Huang X, Yu G, et al. Pathogenesis of IgA Vasculitis: An Up-To-Date Review. Front
Immunol. 2021;12:771619. Published 2021 Nov 9. doi:10.3389/fimmu.2021.771619

Yildinm S, Ergiiven M. Primer kiiciik damar vaskiilitleri: Immiin kompleks iligkili kiiciik damar
vaskdlitleri: IgA vaskiiliti (HenochSchonlein purpurasi). Ergliven M, editér. Cocukluk Cadi
Vaskiilitleri. 1. Baski. Ankara: Tirkiye Klinikleri ve p.44-51., 202

Delrue C, Speeckaert MM. Vitamin D and Vitamin D-Binding Protein in Health and Disease. Int
J Mol Sci. 2023;24(5):4642. Published 2023 Feb 28. doi:10.3390/ijms24054642

Kechichian E, Ezzedine K. Vitamin D and the Skin: An Update for Dermatologists. Am J Clin
Dermatol. 2018;19(2):223-235. doi:10.1007/s40257-017-0323-8

Zhang YD, Dong QW, Li RM, et al. Zhongguo Dang Dai Er Ke Za Zhi. 2017;19(3):292-

295. doi:10.7499/].issn.1008-8830.2017.03.008
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Cocuklarda Astim Tedavisi ve inhaler Kullanimi: Pediatri Uzmanlarinin Egitim, Deneyim ve
Goriislerinin Degerlendirilmesi

Idil Kanatl, Sefika Ilknur Kokcii Karadag2, Hamit Bologur2, Nilay Caliskan2, Giiler
Yildinm2, Deniz Ozceker2

1 Prof. Dr. Cemil Tascioglu Sehir Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali

2 Prof.Dr.Cemil Tascioglu Sehir Hastanesi, Cocuk Immiinoloji ve Alerji Bilim Dali

Amag: Astim, ¢ocuklarda en yaygin kronik hastaliklardan biridir ve etkili ydnetimi igin dogru tani, tedavi
ve sagdlik profesyonellerinin yeterli egitimi gereklidir. Bu calisma, pediatri uzmanlarinin astim tedavisi ve
inhaler kullanimi konusundaki egitim duzeylerini, klinik deneyimlerini ve karsilastiklari zorluklari
degerlendirmeyi amaclamaktadir. Gereg-Yontem: Cocuk saghdi ve hastaliklari alaninda galisan 70
pediatri uzmanina, demografik bilgiler, astim egitimi, inhaler kullanim deneyimi, hasta egitimi ve inhaler
cihazlarla ilgili karsilasilan zorluklar kapsayan 24 soruluk bir anket uygulanmistir. Veriler istatistiklerle
analiz edilmis ve profesyonel pratiklere dair egilimler ile egitim ihtiyaclari belirlenmistir

Bulgular: Bu galismaya toplam 70 pediatri uzmani katilmigtir. Katiimcilarin %64,3‘U kadin, %35,7'si ise
erkeklerden olugsmaktadir. Cogunlugu 28 yasinda (%20,3) olan katihmcilar, genel olarak uzmanlik
egitimlerinin 2-3. yillarinda (%?28,6) bulunmaktadir. Katilimcilarin %42'si astim tedavisi ve inhaler
kullanimi ile ilgili egitim aldiklarini belirtmis olup, bu egitimin en yaygin siiresi "1 giin" olarak ifade
edilmistir (%40,7). Inhaler cihazlarinin kullanimini gretirken karsilagilan en énemli giicliiklerin zaman
kisitlamasi (%72,9) ve uygun demonstrasyon materyallerinin eksikligi (%51,4) oldugu bildirilmistir.
Katilimcilarin %75,7’si, hastalarin inhaler cihazlarini yanlis kullanmasinin tedavi sonuglari Gizerinde "gok
dnemli" bir etkiye sahip oldugunu ifade etmistir. Inhaler cihaz tercihinde en énemli kriterin, cihazin
hastaya kullanim kolayligi saglamasi (%48,6) oldugu vurgulanmis; bunu sirasiyla etkinlik (%34,3) ve
maliyet (%11,4) takip etmistir.

Katilimcilarin %67,1'i hasta veya hasta yakinlarina inhaler cihaz kullanimi konusunda egitim verdiklerini
ifade etmis; %38,2’si ise hastalarin cihazlar yanhs kullandigini ve bu hatalar diizeltmek amaciyla egitim
sagladiklarini bildirmistir. Bununla birlikte, katiimcilarin %52,9'u mevcut inhaler cihaz egitimlerinin
yetersiz oldugunu belirtirken, yalnizca %34,3'U bu egitimlerin yeterli diizeyde oldugunu ifade etmistir.
Bu veriler, inhaler cihaz kullanimi ile ilgili hem sadlik profesyonellerinin editimi hem de hasta egitiminde
iyilestirilmesi gereken kritik alanlara dikkat gekmektedir.

Sonug: Bu calisma, pediatri uzmanlarinin astim tedavisi ve inhaler cihaz kullanimi egitiminde eksiklikler
oldugunu gostermektedir. Zaman kisitlamalari ve materyal eksiklikleri hasta egitimini engellemektedir.
Yapilandiriimis egitim programlari ve siirekli destek énerilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Astim Tedavisi, Inhaler Kullanimi, Pediatri Egitimi
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Deprem Bolgesinde Yasayan Cocukluk Cagi Baslangich Sistemik Lupus Eritematozus
Hastalari, Daha Yiiksek Hastalik Aktivitesi ve Organ Tutulumu Gelisimi Riski
Altindadir:Cok Merkezli Calisma

Hatice Melisa Kacmaz!, Sezgin Sahin?, Oya Koker Turan3, Dilara Unal?, Zeynep Ozaslan5,
Yasemin Demir Yigité, Zelal Aydin’, Ozan Anil Akin8, Rabia Miray Kisla®, Aydan Yekediiz
Biilbiil', Seher Sener!!, Nesibe Gokce Kocamaz!2

1Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Romatoloji Bilim Dali 2istanbul Universitesi-
Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Gocuk Romatoloji Bilim Dali 3Marmara Universitesi Tip
Fakiiltesi,Cocuk Romatoloji Bilim Dal “Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk
Romatoloji Bilim Dali 5Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Romatoloji Bilim Dali éFirat
Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Romatoloji Bilim Dali 7Istanbul Medeniyet Universitesi,
Prof.Dr. Siilleyman Yalcgin Sehir Hastanesi Cocuk Romatoloji Bilim Dali 3Eskisehir Osmangazi
Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Romatoloji Bilim Dali °Cukurova Universitesi Tip
Fakiiltesi,Cocuk Romatoloji Bilim Dali 1°Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Romatoloji
Bilim Dali ''Adana Sehir Hastanesi, Cocuk Romatoloji Bilim Dal '2Ankara Etlik Sehir
Hastanesi,Cocuk Romatoloji Bilim Dah

Amag: Bu calismada, Ulkemizde yasanilan 6 Subat 2023 depremi sonrasi, deprem bélgesinde bulunan
cocukluk cadi baslangich sistemik lupus eritematozus (cSLE) hastalarinin klinik ve serolojik alevlenme
sikigi ile organ tutululumunda depremin olasi etkisinin arastiriimasi amaclanmistir.

Gereg-Yontem: Calismamiz, gok merkezli/retrospektif planlandi.Calismaya,primer deprem bélgesinde
yasayan (Gaziantep,Hatay,Adiyaman,Sanliurfa,Adana,Osmaniye,Diyarbakir,Malatya, Elazi§),18 yas ve
alti, SLICC 2012 tan kriterlerini karsilayan, deprem 6ncesi en az 1 yil ve deprem sonrasi en az 6 ay slire
ile cocuk romatoloji kliniginde takip edilen cSLE tanili hastalar dahil edildi. Kontrol grubu;depreme uzak
bdlgede yasayan cSLE hastalarindan olusturuldu.Hastalara ait demografik,klinik,laboratuvar ve tedavi
verileri geriye doniik dosyalarindan kaydedildi.Degderlendirmeler iki zaman diliminde (T1: depremden
sonraki 45 gln iginde;T2:45.glinden son vizite kadar) karsilastinldi. Deprem sonrasi barinma
halleri,doktora ve saglik hizmetlerine ulagimi,ilag temini sorgulandi ve kaydedildi.

Bulgular: Calismaya 12 ¢ocuk romatoloji kliniginden;primer deprem bdlgesinde 61 hasta(Grup 1) ile
depreme uzak bélgede bulunan 81 hasta(Grup 2) olmak lizere 142 cSLE tanili hasta dahil edildi.T1'de
Grup 1'de,Grup 2'ye kiyasla ates (n=11/61; %18 vs n=4/81; %4.9%, p=0.012),konstitlisyonel bulgular
(n=29/61; %47.5 vs n=17/81; %21, p=0.001) ve malar dokinti (n=35/61; %57.4 vs n=9/81;
%11.1%, p<0.001) daha yiiksek oranda g6zlemlendi.Dislik C3 seviyelerine sahip hasta sayisi Grup 1'de
(n=20/57, %35.1) Grup 2'den (n=11/76, %14.5) daha yiiksekti(p=0.005).Kortikosteroid doz artisi
(n=34/61; %57.7 vs n=5/80; %6.3, p<0.001) ve imminosupresif ilag dedisikligi gereksinimi (n=23/61,
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%?37.7 vs n=13/80, %16.3, p=0.004) Grup 1'de Grup 2'ye kiyasla daha sik bulundu.T2'de proteindiri
(n=26/61, %42.6 vs n=12/81, %14.8, p<0.001), bébrek tutulumu (n=24/61, %39.3 vs n=6/81, %7.4,
p<0.001),sinif III/IV lupus nefriti (n=23/61, %37.7 vs n=8/81, %9.9, p<0.001) ve hastaneye
yatis(n=25/61, %41 vs n=8/81, %9.9, p<0.001) Grup 1'de Grup 2'yve gore daha sk gelistigi
gbzlemlendi (Tablo 1).
Sonug: Deprem sonrasi yasanilan akut stres ve sonrasinda gelisen kronik psikolojik stresin lupus
hastalarini etkileyebilecegi bilinmektedir. Calismamizda,depremin ardindan cSLE hastalarinda deprem
bolgesine uzak ikinci gruba oranla daha sik alevienme yasadigi gosterilmistir.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk cagr Sistemik lupus eritematozus, Deprem, Lupus alevlenme
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Tablo 1

CSLE taml hastalann T1 ve T2de Klinik ve laboratevar bulgulan

Konstitusyonel
Bulgular

Atcs

Malar dokantii

Alopes:
Artraljpp

Artirit

Seroxit

Raymausd fenomens
Vaskulut

Bébrek Tutulum

Proteinéri

Sumf 3/4 mefrit

Psikyotrik tarulum
ANA Pozitifligi

Anti-dsDONA
Pozitithi

Dasek  Kompleman
C3 dizeyr

Dusak  Kompleman
C4 duzen

Ik 45 giin igerisinde (T1)

Grup 1

20'61(47 5%)

L6 1I(18%)
IS6UST A%

48 16.6%)

22/61(36,1%)

961 (14.8%)
o l4.9%)
3B1(4.9%)
66 1(9.8%)
2R61(45.9%)

22/61(36.1%)

22°61(36,1%)

SBU8.2%)
SI61(86.9%)

296147 5%)

2/ST3S,1%)

2VSNA3 %)

Grup 2

17/81(21%)

481 (4,9%)
YRI(11,1%)

A/R1(4,.9%)
2U81(25.9%)

SB19.9%)
2/B1(2.5%)
RR1(9.9%)
7/81 (8.6%)
34 81(42%)

25°81(30.9%)

27/81(33,3%)

481 (4.9%)
SUTR(65,4%)

IVTT42.9%)

1U76(14,5%)

2176427,6%)

L
degeri
0.001

0012
0.000

0679
0,193

0375
0433
0274
0807
0.641

0430
0.004

0,583

0,005

0.052

11k 45 giinden sonra (T2)
Grup | Grup 2
346155.7) 17/81(21)
$/61(8,2) 281 (2,5)
28/61(45.9) TRUE.6)
9/61(14,89 &R1(7.4)
206134.9) 20081(24.7)
6/61(9,8) LRH49)
16l(1.6) /8i(1.2)
2/61(3,.3) %1 (7.4)
6/61(9.8) TRUR.6)
24/61(39.3) &sSi7.4)
26/61(42.6) 12/81(14.8)
23/61(37,79 8R1(9,9)
S/61(8.2) 481 (49)
SI61(86,9%) 51/7865,4%)

296147 .59

1561124,6)

1861(29.5)

CSLE tanili hastalarin T1 ve T2'de klinik ve laboratuvar bulgulari

INTS(354)

&RUT.4)

23/R1(284)

degeri
0.000

0,119
0.000

0,159
0,205

0259
0.839
0,291
0.807
0.000

0,149

0,885
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SS-036

Bebekler ve Kiigiik Cocuklar icin Beslenme Uygulamalar ve Yapisi Anketi-Siit ile
Beslenme Donemi (BUYA-S) 'nin Tiirkce Uyarlamasi

Elif Oztiirk!, Mahmut Caner Us?, Ezgi Baris?, Ayse Sahin!, Oznur Gokce Nizam?!, Betiil
Senyiirek!, Perran Boran?

1Marmara Universitesi Saglik Bilimleri Enstitiisii, Sosyal Pediatri Doktora Programi,
Istanbul
2Marmara Universitesi Saghk Bilimleri Enstitiisii, Sosyal Pediatri Doktora Programi;
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari, Sosyal Pediatri Bilim Dal,
Istanbul

Giris ve Amag; Beslenme sorunlari, erken gocukluk déneminde sik goriilen davranigsal problemlerden
biridir. Bakim veren ile bebek arasindaki uygun beslenme etkilesiminin, bebegin beslenme aliskanliklarini
etkileyebildigi bilinmektedir. Bu calismada, ebeveynlerin besleme uygulamalarinin degerlendiriimesi
amaci ile gelistirilmis "Bebekler ve Kiiclik Cocuklar icin Beslenme Uygulamalari ve Yapisi Anketi-Siit ile
Beslenme Donemi (BUYA-S)" nin Tiirkce ‘ye uyarlanmasi amaglanmistir.

Gereg-Yontem: Katilimcilar gocuk sagligi izlem poliklinigi ve sosyal medya araciliiyla internet uygunluk
ornekleminden Mart-Eylil 2024 tarihleri arasinda toplandi. Kullanim ve kiiltiirel adaptasyon izninin anket
gelistiricisinden alinmasi sonrasi, BUYA-S bagimsiz iki kisi tarafindan ileri ve geri cevirisi yapilarak Tiirkce
‘ve uyarlandi. Es zamanl gegerliligin degerlendirilmesi icin daha 6nce Tiirkge adaptasyonu yapilmis olan
"Bebek Beslenmesi Tutum Olcedi (BBTO)" de uygulandi. ¢ tutarlilik Cronbach alfa ile, test- tekrar test
givenilirligi ise Pearson korelasyon testi ile belirlendi. Faktoriyel gecerlilik icin, agiklayici ve dogrulayic
faktor analizleri yapildi.

Bulgular: Calismaya 18 yas Uzeri %89,3'U (n=167) anne olan toplam 187 ebeveyn dahil edildi.
Katimailarin ortalama yasi 31,6+4 yildi. Kaiser-Meyer-Olkin (KMO) test sonucu 0,781, Bartlett Kiiresellik
Testi sonucu anlamli (p<0,01) bulundu. Olgegdin giivenilirlik analizinde Cronbach’s Alpha degeri tiim
0Olgek icin 0,78 olarak bulundu. Dért faktorla bir yapida anket sonuglarinin toplam varyansin %61,69'unu
acikladigi goriildii. Olgegin, orijinaliyle uyumlu olarak "Talep Uzerine Beslenme (Cronbach’s Alpha:0.66),
Ebeveyn Onderliginde Beslenme (Cronbach’s Alpha:0.81), Israr Edici Besleme (Cronbach’s Alpha:0.79),
Sakinlestirmek Icin Besinleri Kullanmak (Cronbach’s Alpha:0.88)" olmak lizere dort alt faktdrden
olustugu tespit edildi. BUYA-S' nin alt 6lcekleri ile BBTO benzer alt élcekler arasinda anlamli korelasyonlar
bulunmus olup, BUYA-S'in gecerliligini destekledigi gériildii. Olgedin test-re-test tutarliigi analizlerinde
de tiim alt dlgekler igin anlaml korelasyon saptanmis olup, 6lgedin zamana karsi degismezligi gosterildi
(p<0,01,r=0,456-0,629).

Sonug: Tirkceye uyarlanmis 16 sorudan ve 4 alt 6lgekten olusan BUYA-S 6lcedinin giivenirlik analizleri
yliksek ic tutarlilik gostermistir. Bebeklik doneminde ebeveyn besleme uygulamalarinin dederlendirilmesi
icin kiltiirel uygun araglarin kullanilmasi, beslenme uygulamalarinda duyarl yontemlerin 6zendirilmesi
konusunda rehberlik edecektir.

Anahtar Kelimeler: Ebeveyn, Cocuk, Beslenme, Besleme uygulamalari, Duyarli Besleme
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SS-037
Friedrich Ataksisi’ nde Klinigimizin Deneyimi ve Omaveloxolone Kullanimi

Kiymet Kecelioglu Binnetoglu, ismail Hakki Akbeyaz, Burcu Karakayali, Bilgihan Bikmazer,
Giilten Oztiirk, Elif Acar Arslan, Olcay Unver, Dilsad Tiirkdogan

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Noroloji
Bilim Dali, Istanbul

Giris: Friedreich Ataksisi (FRDA), mitokondriyal protein olan frataksinin genetik eksikliginden
kaynaklanan nérodejeneratif bir hastalik olup multisistemik tutulum gostermektedir. 16 yas Uzeri
hastalarda nérolojik bulgularin ilerlemesini yavaslattigi kanitlanan omaveloxolone tedavisinin kullanimi
tlkemizde 2024 yilinda diinya ile ayni zamanda baslamistir.

Amag: Klinigimizde FRDA tanisi ile takip edilen hastalarin demografik, klinik dzelliklerini tanimlamak ve
omaveloxolone deneyimimizin sunulmasi amaglanmistir.

Yontem-Bulgular: 2014-2024 yillari arasinda klini§imizde toplamda 13 hasta FRDA tanisi almis, takip
ve tedavileri gerceklestirilmistir. Hastalarin %53 ‘U kiz(n=7) olup %61 oraninda ailede akraba evliligi
mevcuttur(n=8). Ortalama tani yasi 8.3 yil olup GAA tekrar sayisi >800 Olan hastalar daha erken
yaslarda tani almistir.Bir hastamiz 20 yasinda kardiyak nedenli olarak kaybedilmistir. Diger hastalarin
glincel yas ortalamasi 14.4'diir. Basvuruda denge kaybi ve yiiriime bozuklugu sikayetleri olan hastalarin
timiinde; ataksi, disartri, romberg pozitifligi ve derin tendon reflekslerinde azalma mevcuttu.Dokuz
hastada (%70) Elektromiyografide duyusal ndropati saptandi. Hastalarin %53 Unde (n=7),
ekokardiyografide sol ventrikil hipertrofisi, hipertrofik kardiyomiyopati ve mitral yetmezlik saptandi. 3
hastada basta diabet endokrin bozukluklar izlendi. Hastalarin %76 sinde skolyoz (n=8) ve Pes cavus
(n=8) olmak lizere farkli ortopedik sorunlar gelisti. On hastamiz uygun sekilde idebenon tedavisi
kullanirken, (i¢ hastamiz tedaviye uyumsuzdu. Takip siireci Kisa Ataksi Degerlendirme Olcegi (KADO)
ve/veya modifiye Friedreich Ataksi Olgiim Skalasi ( mFARS) ile izlenmekte olup idebenon tedavisi altinda
hastalarda norolojik progresyon oldugu izlendi. 18 yagindaki bir hastaya ve 8 yasindaki bir hastaya
endikasyon digi ilag onay! ile Omavaxelone tedavisine baslandi, hastalar tedavilerinin Uglincii ayinda
devam etmektedir.

Sonug: Yiiriime bozuklugu ve dengesizlik sikayetleri ile bagvuran cocuk hastalarda patolojik serebellar
muayene bulgular ile hiporefleksi durumunda hastalarda FRDA 6n tanisi akilda bulundurulmalidir.
Noérodejeneratif ilerleyici seyreden hastalik multisistemik etkileri acisindan multidisipliner izliem gerektirir.
Mitokondriyal islevi destekleyen, antioksidan tepkileri artiran ve inflamasyonu &nleyen genleri aktive
eden Omavakselon tedavisine Tirkiye'de ilk baslayan Cocuk Néroloji kliniklerden biri olma &zelligimizle
ilerleyen dénemde hastalik prognozunda umut vadeden gelismeler beklemekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Omaveloxolone, Friedreich ataksisi, KADO, mFARS
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Cocukluk Cagi Gorme Bozukluklarinin Genetik Temelleri: Klinik Exom ve Microarray
Analizi ile Bir Calisma

Oguzhan Yaralil, Ayse Sena D6nmez?

1Erzurum Sehir Hastanesi Tibbi Genetik Boliimii, Erzurum 2Erzurum Sehir Hastanesi Cocuk
Saghidgi ve Hastaliklan Klinigi, Erzurum

Amag: Cocukluk cadi gérme bozukluklari, bireyin yasam kalitesini olumsuz etkileyen énemli bir saghk
sorunudur. Bu calisma, cocukluk cagindaki gérme kayiplarinin genetik nedenlerini anlamak amaciyla
klinik exom sekanslama ve microarray analizlerini kullanarak Dogu Anadolu Bolgesi'ndeki hastalarin
genetik temellerini arastirmayi hedeflemistir. Bu sayede, tanisal kesinligin artirimasi ve ileride
uygulanabilecek tedavi yaklasimlarina katki saglanmasi amaclanmistir.

Gereg-Yontem: 3-12 yas aralidinda toplam 22 cocuk dahil edilmistir. Cocuklarin %59'u erkek, %41’i
kizdir. Hastalar, kapsaml bir klinik degerlendirme siirecinden gegirilmistir. Gorme kaybina yol acan
genetik etkenlerin belirlenmesi icin hastalara klinik exom sekanslama ve microarray testleri
uygulanmistir. Genetik varyantlarin dederlendirilmesi, uluslararasi kabul géren ACMG (American College
of Medical Genetics and Genomics) kriterlerine gére yapilmistir.

Bulgular: Genetik analizler sonucunda hastalarin  %86'sinda anlamh bir genetik varyant
saptanmamistir. Ancak, CHM, ABCA4, CEP290, RPGR ve ALMSI1 gibi genlerde patojenik ve muhtemel
patojenik mutasyonlar 3 hastada tespit edilmistir. Ayrica, microarray analizinde 10p11.21, Yq11.223-
ql1.23 ve 3g22.3 bdlgelerinde klinik énemi belirsiz varyantlar (VUS) bulunmustur. Bu durum, gevresel
faktorlerin de gérme kaybinda 6nemli bir rol oynayabilecegini diisiindiirmektedir.

Sonug:Bu calisma, genetik testlerin gocukluk cagi gérme kayiplarinin nedenlerini anlamada kritik bir
arag oldugunu gostermistir. Exom sekanslama ve microarray gibi yontemler, tanisal siirecin 6nemli bir
parcasl olup genetik etkenlerin belirlenmesine katki saglamaktadir. Bununla birlikte, genetik test
sonuglarinin daha ileri analizlerle desteklenmesi, 6zellikle VUS'lerin anlamlandiriimasinda ve tedavi
yaklagimlarinin - sekillendirilmesinde blylk ©6nem tasimaktadir. Genetik temellerin aydinlatiimasi,
cocukluk cagi gérme kaybi tani ve tedavisinde yeni kapilar acacaktir.

Anahtar Kelimeler: Gérme kaybi, VUS, Exom sekanslama
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SS-039

Sistemik immiin inflamatuvar indeks ve Cocuklarda Kardiyovaskiiler Hastalik Riskini
Ongormedeki Onemi

Ozlem Hilal Caglayan Bozlak!, Figen Akalin, Selen Karagozlii2, Ozge Pamukcu Akay?, Elif
Erolu?

!Marmara Universitesi Hastanesi, Cocuk Saghg: ve Hastaliklan 2Marmara Universitesi
Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji

Giris: Kkoroner arter hastaligi (KAH), eriskin yasta dnemli mortalite ve morbidite sebeplerindendir. Risk
faktorleri; obezite, hipertansiyon, tip 2 diyabet, prediyabet, hiperlipidemi, sigara kullanimi ve ailede KAH
Oykusudir. Sedanter yasam ve sagliksiz beslenme, obezitenin ve dolayisiyla tip 2 diyabet, prediyabet,
hiperlipideminin erken yaslarda baslamasina yol acar. Ergenlerde titin kullaniminin artisi da KAH'nin
cocukluktan itibaren ilerlemesine neden olur. Eriskin KAH hastalarinda inflamasyon indeksleri (SII, NLR,
PLR) anlamli olarak artmig ve risk dngdrmede kullanilmaktadir. Bu calismada KAH riskine sahip
cocuklarda ve sadlikl cocuklarda inflamasyon parametrelerinin KAH riskini 6ngérmedeki dederi
arastinlmistir.

Gerec-Yontem: Marmara Universitesi polkiliniklerine bagvuran 10 yas Ustii hiperlipidemi,
hipertansiyon, obezite, tip 2 diyabet, sigara kullanimi ve ailede erken ateroskleroz dykiisii olan hastalar
calismaya dahil edilmistir. Kontrol grubuna kardiyak riski olmayan sadlikli cocuklar segilmistir. Cocuklarda
hemogram parametreleri, sedimentasyon, CRP ve inflamasyon indeksleri dederlendirilmistir.

Bulgular: Calismaya, 10 yas Ustl KAH riski tasiyan 102 hasta ve kontrol grubu olarak 25 saglikh cocuk
katiimistir. KAH riski olanlarda WBC, notrofil, lenfosit, monosit, ESR ve CRP degerleri anlamli olarak
yiksek bulunmustur. Obezler, hasta grubun %81'ini olusturdugundan, ayri olarak degerlendirilmis ve
benzer sonuglar elde edilmistir. Obez olmayanlarda WBC ve nétrofil sayisi disindaki parametreler benzer
sekilde artis gostermistir. VKI arttikca notrofil, SII ve CRP arasinda pozitif korelasyon saptanmistir.
Obezlerde aglik insilini ve CRP arasinda pozitif korelasyon bulunmustur. KAH risk grubundaki hastalarin
sol ventrikil arka duvar kalinliklar ve aort ve pulmoner arter akim hizlar belirgin olarak artmistir.

Sonug: KAH riski tasiyan cocuklarda inflamasyon erken yaslarda baslamaktadir. CRP, WBC, nétrofil,
lenfosit, monosit sayisi ve ESR degerlerindeki artis KAH riskiyle iliskilidir. Ancak, inflamasyon indeksleri
ve KAH riski arasinda bir iliski bulunamamistir. Cocukluk caginda inflamasyonun yeni baslamis olmasi ve
her yoladin heniiz aktiflesmemesi buna neden olabilir. WBC, nétrofil sayisi, lenfosit sayisi, monosit sayisi,
ESR ve CRP'nin KAH 6ngérmede kullanilmasi, ileri yaslarda KAH'nin énlenmesi igin bir ydontem olarak
kullanilabilir.

Anahtar Kelimeler: CRP, ESR, Koroner Arter Hastalidi, Inflamasyon, Sistemik immun inflamasyon
indeksi (SII)
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Tablo 1
Kontrol (Ort & Kontrol Aralik  Hasta (Ort £5.5.) | Hasta Aralik )
S.5.)(n:102) (n:25)
813832 ¢ 5000.00 -

WBC 6913.20 £ 1288.20 4370.00 - 9300.00 1806.82 13540.00 0,0018
Notrofil 4593.27

Sayis 3835.60£1129.19 2300,00 - 6600.00 1577.96 2000,00 - 9600.00 0,0256
Lenfosit 2268.40 £ 564,27 1000,00 - 3660.00 2824.75+727.81 900.00 - 4900.00 0,0005

29020000 + 187000.00 - 308554.46 + 161000.00 -

Trombosit 76425.34 447000.00 72614.39 573000.00 0,2649
Bazofil 332021376 10.00 - 60.00 34.75 £ 15.85 10.00 - 80.00 0,6540
Monosit 441,201 11889 240.00-660.00 54931114573 200,00 - 1000.00 0,0008
M/GLR 2202091 1.09-510 2012083 0.79-5.19 0,3179
MLR 0211008 0.10-0.43 0.20 4+ 0.06 0.09-0.42 0,8932
BLR 0.02+001 0.00-0.03 0.01+001 0.00-0.03 0,0557
BMR 0.08 £+ 0.04 0.02-0.18 0.07+003 0.02-0.20 0,0558
BNR 0012001 0.00-0.02 0.01 1 0.00 0.00-0.02 0,2232
Si 52568+ 24944 150.48-1008.24 53095+ 24696 133.43-135491 0,9243
NMR 9023247 427-14.03 8731329 3.67-22.00 0,6840
NLR 183:084 0.77-453 1752079 0.66-4.89 0,6277
PLR 134,34+ 4225 53.55-221.32 11448 + 3405 53.80 - 241.67 0,0143
ESR 436+3.11 2.00 - 14.00 979+ 719 2.00 - 34.00 0,0003
CRP 1.05 1 0.86 0.10-2.90 3.77+307 0.02-12.45 0,0001

ANOQVA analizi kullaniimesgtir,

Hasta ve kontrol hastalarinin hemogram indeksleri, ESR ve CRP dederlerinin karsilastiriimasi
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Konjenital Diyafragma Hernisi Tanisi ile Dogan Hastalarin Postoperatif Uzun Donem
Kardiyak Bulgularinin Ekokardiyografi ile Degerlendirilmesi:13 Yillik Tek Merkez
Deneyimi

Didem Arslan, Damla Gékceer Akbulut, Helen Bornaun

Saglik Bilimleri Universitesi Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk
Kardiyolojisi, Istanbul

GIRIS VE AMAG: Konjenital diyafragma hernisi (KDH), fetal hayatta diyafram maturasyonu sirasinda
olusan defekt yoluyla abdominal organlarin intratorasik alan ilerlemesiyle bilinen konjenital bir
anomalidir. Fitiklasan organlarin defektine ve hacmine bagli olarak pulmoner hipoplazi ve pulmoner
hipertansiyon gelisir. Ayrica KDH'ya %40 oraninda anomali eslik edebilir.

Calismamizda amacimiz hastanemizde takip edilen hastalarimizda KDH tanisina eslik eden
kardiyovaskiiler, genitolriner, kas iskelet sistemi bozukluklari ve genetik anomalileri ortaya koyup ,uzun
donemde sistolik ve diyastolik fonksiyonlarini ekokardiyografi ile degerlendirmektir.

GEREC VE YONTEM: Calismamiza hastanemizden 2010 - 2023 yillari arasinda KDH tanisi alan ve takip
edilmekte olan 68 hasta dahil edilmistir. Saglikli cocuk muayenesi, masum Ufiiriim gibi sebeplerle Cocuk
Kardiyoloji poliklini§gine basvuran, hasta grubuyla benzer yas ve cinsiyet dadiimina sahip 51 saglikli
cocuk kontrol grubunu olusturdu. Hasta ve kontrol grubunun poliklinik epikrizlerinden 6zgegmis,
soygecmis, demografik, klinik ve laboratuvar ozellikleri kaydedildi. Her iki grubunun ekokardiyografi
verileri M- Mod, Konvansiyonel 2D-Mod ve Doku Doppler Ekokardiyografi ile degerlendirildi.
Ekokardiyografi ile Fraksiyonel kisalma (FS, %),Ejeksiyon fraksiyonu (EF, %),E dalgasi hizi (m/sn), A
dalgasi hizi (m/sn), E/A oranm ,Mitral valv E/E’ orani, Izovolumetrik gevseme zamani (IVRT,
msn),Ejeksiyon zamani (ET, msn),Mitral Kapagin Aniler Planda Sistolik Yer Degistirmesi (MAPSE,
cm), Triklispit Kapadin Aniiler Diizlemde Sistolik Yer Degistirmesi (TAPSE, cm) Miyokard performans
indeksi (MPI), Trikiispit yetersizlik akim hizi (TRVmax, m/s), Sag ventrikiil cikis yolu akim hiz zaman
integrali (RVOT VTI, cm), Pulmoner Annulus (PA, cm), Sag pulmoner arter (RPA, cm), Sol pulmoner
arter (LPA, cm) olctimleri degerlendirilmistir.

BULGULAR: Hasta ve kontrol grubunun demografik verileri arasinda istatistiksel olarak fark
saptanmazken hasta grubunda boy ve kilo ortalamasi daha diisiik saptandi (p < 0,001; p < 0,001;
sirasiyla). Hastalar ortalama 2676,32 + 905,73 (830-5000) gr dogum kilosuna ve en cok 37 — 38+6
hafta dogum haftasina sahipti. Hastalar en c¢ok ilk 1 hafta icerisinde opere edilmisti. Hastalarin
%11,8'inde eslik eden genetik anomali mevcut olup trizomi 21 en sik saptanan genetik anomali olarak
saptandi. Hastalarin %17,7’sinde eslik eden kas iskelet sistemi bozuklugu bulgusu mevcut olup pektus
ekskavatum en sik saptanan anomali olarak bulundu. Hastalarin %7,4’iinde eslik eden bir genitolriner
sistem bozuklugu mevcuttu. Hastalarin %89,7’sinde sol diyafragma hernisi, %8,8'inde sag diyafragma
hernisi ve %1,5'inde bilateral diyafragma hernisi saptandi.
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Hasta ve kontrol gruplarinin konvansiyonel M-mod ve konvansiyonel 2D-mod doppler ekokardiyografi
sol ventrikil 6lglim ve fonksiyonlarinda farklilik bulunmazken, sol ventrikiil doku doppler ekokardiyografi
Olgtimlerine bakildiginda MV E, MV E/A, MV ET dederleri hasta grubunda diisiik saptandi (sirasiyla p <
0,001, p < 0,001, p < 0,001, p = 0,01).

Sag ventrikil konvansiyonel M-mod ve doku doppler ekokardiyografi Olgim ve fonksiyonlarina
bakildiginda RVOT VTI, RVP, TY derecesi dederi hasta grubunda istatistiksel olarak anlamli diizeyde
daha ytliksekken (sirasiyla p<0,001, p<0,001); hastalarin pulmoner annulus ¢api, RPA, TE, T E/A, TET
dederi istatistiksel olarak anlamli diizeyde daha disiikti (sirasiyla p < 0,001, p < 0,001, p < 0,001, p =
0,009, p < 0,001, p < 0,001). Hasta ve kontrol gruplarinin konvansiyonel 2D-mod doppler
ekokardiyografi sol ventrikiil 6lgiim ve fonksiyonlarinda ise farklilik bulunmadi.

Tablo 1. Konjenital Diyafragma Hernisi Olgularinin ve Kontrol
Grubunun Demografik ve Klinik Ozellikleri

Diyafragma Kontrol, N:51  p-degeri
Hernisi, N:68
Yag, Ortalama = SD (Min - 830+£327(04-14) 924=x262(4- 0214°
maks). yil 14)
Cinsiyet. N, (%)
Erkek 42 (%061,8) 26 (%3 1) 0,230t
Kz 26 (%038.2) 25 (%49
Boy, Ortalama + SD (Min - 129,38 £ 21.05 (65- 143,22 = 16,86
ks), 178 108-175
maks), cm ) ( ) <0,001°
Kilo, Ortanca (CAA) [Min- 26 (18) [5,3-75] 36 (23) [17-88] < 0,001

maks], kg

* Bagmnz dmmeklem t-Tasti testi kullamlmagtr; § Ei-kare veya Fisher'in kesin testi kullamlnugto;  Mann-
Whitney T testi kullamlmsgtar; CA A peyreklilkcler aran aqikhk; S0, standart szpma




12. MARMARA

=GRS

: m Tip Fakiiltesi

 PEDIATRI

T T

“Pediatride Yeni Ufuklar”

Tablo 2. Konjenital Divafragma Hernisi Olgularmm
Klinik Ozellikleri

Diyafragma Hernisi, N:68
Operasyon Zaman, B, (%)
-1 Hafta 33 (%45,5)
I Hafta =1 Ay 3 (%ed 4)
1Ay=-3 Ay 2 (%2,9)
FAy—1Tas 15 (Pkd i)
1-4 Ya3 13 (%:19,13
4-5 Tag 6 (5%8,8)
Dogam Tartam, B, (24)
1000 gr ve alty 2 (%62,9)
1000 = 1300 gz 3 (%T4)
1500 — 2500 gr 23 (%%833,8)
2500 - 4000 gr (z skor:-1,49,whao) 36 (53)
4000 gr ve ilzen 2 2%
Dogum Haftazs, 14, (%5)
3156 Hafia Aln 5 (967 4)
32— 33+5 Hafta 10 (%614, 7Y
34 - 36+6 Hafta 14 (%20,6)
37 — 35+6 Hafta 20 (%I9.4)
30 _ 4146 Hafta 19 (%527.9)
Eslik Eden Genitofiriner Sistem Bozuklugu, N, (%) £ (%67,4)
Ejzlik Eden Censtik Anomaliler, I, (%3) g (%11,8)
Ejlik Fden Kas fskelet Sistemi Bosnklnga, N, (%) 12 (%17,
Diyafragma Hernisi Yéad, N, (%)
Bag 6 (%2 8)
Suol 1B, T)

B 1 (%1.5)
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Tablo 3. Divafragma Hernisi Olgularimin ve Kontrol Grubunun
S0l Ventrikiil M-Mod Ekokardiyvografi Olciimleri ve Fonksivonlar

Diyafragma Hernisi. Kontrol, N:51 p-degeri
N:68
LVDd, Ortalama = SD (Min - 401=058(2,9-52) 4,03%=056(3,1-53) 0,113*
maks). cm
IVEd, Ortalama = 5D (Min - 0,74 £0,17(0,3-1,1y  0,75=0,15{02-1) 0.116°
malks), em
EF, Ortalama = S0 (Min - mak=), 72,12 6,01 (60-238) 6098 = 4,61 (60-28) 0.060"
%
F5, Ortanca (CAA) [Min - maks], 40 (8) [33-753] 39(6) [31-58] 0,131
%
Sol Atrium Capy, Ortalama=5D 2772047 (1,85-39) 2,79=041(1,9-3.9)
(Min - maks), e o119°
Aort Kokl Cap, Ortanca (CAAY 2,18 (04) [1,65-2,91  2.2(04)[1.7-2,9]
[Min -maks], cm 0.114!
LA/AD Oramy, Ortanca (CAA) 1,27 (0,19) [1-1.9] 1,28 (0,15) [0,87-1,59] 0001
MAPSE, Ortalama = SD (Min-  1,32=0,18(1-1,6) 1,35 =0,13 (1,1-1,6) —_—
maks), e
* Grneklem t-Test test koollandbmustr; | Mann-Whitney U testi kollambmagt © Ki-loare

veya Fisher'in kesin testi bullanidmagtar; CAA, peyreklikler aras agiklid; 5D, standart sapma.
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Tablo 4. Diyafragma Hernisi Olgularimn ve Kontrol Grubunun Sol Ventrikiil
Doku Doppler Ekokardivografi Olciimleri

Diyafragma Hernisi, N:68  Kontrol, N:51 p-degeri
MV TDI E/A, Ortanca (CAA) 2,23 (0,53) [1,2-3,58] 258 (1.32)[1.29-5.42] <0.001°
MYV TDI A, Ortanca (GAA) 0,09 (0,023 [0,01-0,18] 0,08 (0.02) [0,05-0,13]  p0s1 *
[Min- maks], m's

MYV TDIE, Ortanca (CAA) 0,16 (0,06) [0,08-0,27] 0.5 @09 [0.17-03] <0001
[Min - maks], m/s )

MV ET, Ortanca (CAA) [Min 262 (37) [152-329] 281 (41) [222-353] 0,01

- maks]. ms

MV IVRT, Ortalama = SD 54,21 = 7,03 (37-70) 53,75 =17,52 (37-70) 0,254}
(Mlin - malks), ms

Mitral E/E', Ortanca (CAA)  6.29 (2.1) [3.77-11.8] 3,61 (1,74) [2.8- 0,0221
[Min - maks] 8.21]

LV MPI, Ortanca ((CAA) 0,35 (0,08) [0,25-0,59] 0,37 (0,06) [0.24-0,48] 0,195 "

= hlasm-Whitney 17 1esti kullanslenygter; | Bagoeae Srnsklem t-Testi vest bullanilsnsger; GAA ceyreililder arasy agikiike; SD,
stendart sapema.
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Tablo 6, Divafragma Hernisi Olgularmmn ve Kontrol Grubunun Sag Ventrikiil

M-Mod Ekokardiyografi Ol¢imleri ve Fonksiyonlan

Orasca Dothupes s 18 Koatrol N1
RVOT VI Oreanca (CAA) (Mo maks) em 1995 0.85) [14.532,7) T ,4( .:T '
W tmaciuile RGN 2OHIAA T8
Trikdspid Vermeskik, ¥, (%)
Yok SINTH) o q |
o 6 (%852 RO 401
Omo o 19 :
2 1(M15) ;

TY RVP, Ortalama £ £D (Min - wiaky), iy S AT (112374 miAN O -
PVR, Ortasca (GAR) [Miz - maks) WU 1,26.4.0,100 [1,082-1.47) W——— b
TRV may, Ortiliema 2 5D (Ol - salts), min 24 # 019 (15-2.85) 200403 (14829) i
Pulmonar Assubes (oo, Orilama s 5D (Min 1632 026(09:22 1054021 (1,582.46)

<0
Sag Pulesner Arter oo, Oreasea (CAA) (Man 1262027 [0.90.19) T

0068°
<), e
Sol Pulmoser Arter Capt, Orunea (CAA) [Mis 038 (9.2)[0.57.0.3) 11201 (089:1.24) <0001"

* Mase Wity U tests loullesilemgter, | Bagussass Seoaklen & Teatt tents kellasmlensgter; © Kockoee veya Fiaker'in kesis test! ullasdonsyte, CAA poyreklikber anna apekdie;

PVR, polmonar vaskiber dirag; SD, standart sapma; TY, trikilapid yeamezlik; WU, Wood wits
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Table 7. Divafragma Hernizi Olgularnmn ve Kontrol Grubunun Sag
Ventrikiil Doku Doppler Ekokardiyvografi Olgiimleri

Driyafragma Hernisi, Kontrol, N:51 P-
N:68 degeri
TV TDI E/A, 1,25+ 021 (0,73-1,79) 1,35=02(028-1,76) 0,009°
Ortalama = SD (Min -
maks), m/s
TV TDI A Ortanca 0,12 (0,03) [0,05-0,17) 0,11 (0,0Z) [0,08-
=3 E
(CAA) [Min- maks], m/s 0,19] 0,328
TV IDIE, Ortalama = 0,13 0,03 (0,08-0,22) 0,15 =0,02 (0,11- < 0,001
SD (Min - maks), m/s 0,21) .
TV ET, Ortalama + 249,24 + 26,55 (181- 266,69 = 28,35 (214- o1
SD (Min - maks), ms 314) 318) .
TV IVRT, Ortalama = 53,56 = 6,65 (37-74) 53+ 8,97 (30.70)
) 0,709 *
RV MPI, Ortalama = 0,38+ 0,08 (0,25-0,58) 0,37 =0,05 (0,31-
SD (Min - maks) 0.52) 0.871°

* Bagimsiz Grneldem t-Testi testi kullamilmegter; | Mann-Whitnew U testi
lallambmastr; CAA ceyreklikler aras agikchlk; 5D, standart sapma,

SONUGC: Konjenital diyafragmatik hernisi tanisi alan hastalarda term ve 2500 kg ve lizeri dogum
Oykisiine sahip olma, ilk 1 hafta icinde opere olma ve sol taraftaki herni iyi prognostik faktérler
arasindadir. KDH'da postop dénemde gastrointestinal sistem yakinmalar 6n planda olmak Ulzere ek
olarak sik alt solunum yolu enfeksiyonu dykiileri sebebiyle bliylime geriligi ortaya ¢ikmaktadir. KDH'ya
eslik eden en sik anomali kas iskelet sistemi anomalisi olurken bunu genetik ve genitliriner sistem
anomalileri izlemektedir. KDH tanisiyla takipli postop uzun dénemdeki hasta grubunda konvansiyonel ve
doku doppler incelemelerinde hem sol hem de sag ventrikiilde subklinik sistolik ve diyastolik disfonksiyon
saptandi. KDH hastalarinda kardiyovaskiiler degisikliklerin daha net ortaya konmasi igin prospektif, uzun
donem, izlemsel galismalara ihtiyag vardir.

Anahtar kelimeler: Konjenital diyafragma hernisi, ekokardiyografi, sistolik ve diyastolik fonksiyon,
pulmoner hipertansiyon
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Miyokarditli Hastalarda Troponin-T ve Troponin-I Degerlerinin iliskisi ve Kardiyak MRI
Bulgularini Ongérmedeki Degeri

Selen Karagézliil, Figen Akalin1, Elif Erolul, Emrah Gokay Ozgiir2, Erhan Uner3, Goncagiil
Haklar3

1 Marmara Universitesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, Istanbul
2 Marmara Universitesi, Biyoistatistik Bilim Dali, istanbul

3 Marmara Universitesi, Tibbi Biyokimya Bilim Dali, istanbul

Giris

Troponin-T (cTnT) ve Troponin-I (cTnI), kalp kasi hasarini degerlendirmede kullanilan biyomarkerlardir.
Miyokardiyal iskemi ve benzeri miyokard hasarina neden olan durumlarda kana karisarak serumda
yuksek seviyelere ulasirlar. Kardiyak troponin (cTn), kardiyomiyosit sarkomerinin bir parcasi olup,
tropomiyozin ve aktin filamentleri ile uyum icinde calisarak kasilmayi diizenler.

Troponin kompleksi {i¢ alt birimden olusur: cTnT, cTnl ve cTnC. Kardiyomiyosit hasari durumunda
troponinler dolasima serbest proteinler veya kompleksler halinde salinir. cTnI, cTnT'ye kiyasla daha hizl
artar ve azalir. Troponin-T ise tropomiyozine bagli kalir ve lokal olarak daha yavas degradasyona ugrar.
Troponin salinimi, yalnizca miyokard nekrozu ile degil, ayni zamanda geri donlisiimli hiicre hasari veya
apoptoz gibi durumlarla da iligkilidir.

Amag

Calismamizda, miyokardit tanisi konulan hastalarda es zamanh troponin I ve T dederleri dlciiliip
karsilastinlarak, kardiyak MRI bulgulart ile iliskisinin arastinimasini amacladik.

Gereg ve Yontem

Calisma, Marmara Universitesi Gocuk Kardiyolojisi Bilim Dalinda 2021-2024 yillari arasinda
yUrittlmistiir. Gogus agrisi ve/veya troponin yiiksekligi ile bagvurup miyokardit tanisi alan hastalar dahil
edilmistir. Prospektif bir galisma olup, tani iki farkl gocuk kardiyoloji uzmani tarafindan dogrulanmistir.

Miyokardit tanisi; klinik dederlendirme, laboratuvar testleri, elektrokardiyografi (EKG) ve transtorasik
ekokardiyografi (EKO) bulgulari ile konulmustur. Tim hastalarda bagvuru sonrasi ilk i giin icinde hem
Troponin-T hem de Troponin-I icin es zamanl kan ornekleri alinmistir. Kan 6rnekleri Marmara
Universitesi Biyokimya Laboratuvarinda 5000 rpm’de santrifiij edilerek serumlari ayrilmis ve -80°C'de
saklanmigtir.

Hastalarin tani aninda, hastane yatigi stirecinde glinliik ve taburculuk sonrasi takiplerinde (7. gin, 1. ay,
3. ay) klinik bulgular, kardiyak belirtecler, biyokimyasal ve inflamatuar laboratuvar parametreleri, EKG
ve EKO bulgulari degerlendirilmistir. Ekokardiyografik anormallidi olan ve kardiyak MRI icin uygun
gorilen hastalara erken donemde kardiyak MRI gekilmistir.
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Bulgular

2021-2024 yillan arasinda miyokardit tanisi alan 75 hasta calismaya dahil edilmistir. Ortalama yas
12,7%4,6 yil ve hastalarin %56’s! erkekti.

e Basvuru sikayetleri:
o 58 hasta (%77) gogus agrisi sikayeti ile basvurmus
o 9 hastada (%12) ates saptanmis

o 6 hastada (%8) tekrarlayan miyokardit tanisi konulmus

EKG bulgulari:
o 25 hastada (%33) EKG degisiklikleri izlenmis

EKO bulgular::
o 27 hastada (%36) patolojik bulgular saptanmis
o 5 hastada LV sistolik disfonksiyonu gelismis

o 2 hasta takip sirecinde dilate kardiyomiyopati (DKMP) tanisi almig

Koroner BT anjiyo:

o 19 hastaya g¢ekilmis, ancak anlamli koroner patoloji saptanmamis

Hastanede yatis siiresi: Ortalama 5,9 + 5,4 gilin

29 hastaya (%38) kardiyak MRI yapilmig, bunlarin 24’linde (%82) miyokarditle uyumlu patolojik
kontrastlanma artisi ve ge¢ gadolinyum tutulumu saptanmistir. MRI'da patoloji izlenen 24 hastanin
ortalama cTnT dizeyleri 172+£248 ng/dl, cTnI dizeyleri ise 942+1673 ng/dl olarak bulunmustur.

13 hastada mikrobiyolojik etken izole edilmistir:
e 2 Rhinovirus
e 2 Rhinovirus + Enterovirus
¢ 1COVID-19
e 1 Parainfluenza-4
e 1influenza A
e 3influenza B
e 1RSV
o 1CMV
e 2 Bocavirus

e 1 Mycoplasma pneumoniae
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Kardiyak MRI'da patoloji saptanan 24 hastanin 8'inde mikrobiyolojik etken gosterilmistir. Ortalama cTnT
diizeyi 2194299 ng/dl, cTnl diizeyi ise 1480+2612 ng/dl bulunmustur. Es zamanlh alinan Troponin-T ve
Troponin-I dederleri arasinda istatistiksel olarak anlamli pozitif korelasyon saptanmistir (p=0.000).

Sonug

Miyokarditin en sik basvuru sebebi godiis agrsidir. Miyokarditin en sik nedeni enfeksiyonlardir ancak
calismada sadece %17 hastada etken izole edilebilmistir. Troponin-I belirteci, miyokardit tanisinda altin
standart kabul edilmekle birlikte, Troponin-T de yliksek sensitiviteye sahip bir belirtectir. Troponin
dederleri ile mikrobiyolojik etken varligi arasinda anlamli bir iliski saptanmamistir. Kardiyak MRI nispeten
klinigi adir seyreden hastalarda uygulanmistir. Troponin-I'nin MRI'da patolojik kontrast tutulumunu
6ngormede Troponin- T'den daha yararh oldugu gérilmstir. MRI gerekliligini belirlemek icin troponin
cut-off dederleri saptanmasi amaciyla daha fazla galismaya ihtiyag vardir. Troponin-I diizeyinin normalin
85 kati, Troponin-T diizeyinin normalin 12 kati Uzerine ¢ikti§i durumlarda MRI'da patolojik bulgu
saptanma olasiligi yiiksektir.
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Hipertansiyon Tanusi ile Takipli Cocuk Hastalarda Obezitenin Sol Ventrikiil Kitle indeksi
Uzerine Etkisi

Mehtap Kaya!, Deniz Eris?

1Isparta Sehir Hastanesi,Cocuk Nefroloji, Isparta; Dr. Liitfi Kirdar Sehir Hastanesi, Cocuk
Nefroloji, istanbul

2Isparta Sehir Hastenesi, Cocuk Kardiyoloji, Isparta

Amag: Sol ventrikiil kitle indeksi (SVKI) kardiyovaskiiler morbidite ve mortalite riskinin énemli bir
gostergesidir. Uzun donemi kapsayan kohort calismalarinda, erken yasta kardiyovaskiiler hastaliklar igin
risk faktori olan hipertansiyon (HT) ve obezitenin, eriskin yasta tespit edilen sol ventrikdl hipetrofisi ve
geometrik remodeling ile iliskili oldugunu gdsterilmistir. Obezite ve HT yayginlasan yanlis beslenme
aliskanliklari ve sedanter yasam nedeni ile toplum sagligi problemi haline gelmistir ve cocuklarda artan
oranlarda gdzlenmektedir. Calismamizda HT tanisi ile izlenen cocuklarda obezitenin SVKI (izerindeki
etkisini arastirmayi amacladik.

Gereg-Yontem: Isparta Sehir Hastanesinde hipertansiyon tanisi ile takipli, 0-18 yas grubu hastalar
calismaya alindi. Hastalarin geriye donik olarak, tansiyon holter cihazi ile yapilan ayaktan kan basinci
izlemleri (AKBI) ve cocuk kardiyoloji polikliniginde yapilmis olan ekokardiyografileri degerlendirildi.

Bulgular: Calismaya 25 (66%) erkek ve 13 (34%) kiz hasta olmak Uizere 38 hasta dahil edildi. Ortalama
HT siresi 1.6 yil idi. Medyan viicut kitle indeksi (VKI) erkeklerde 28.1, kizlarda 23.7 olarak saptandi.
Hastalarin 13'U (%34) fazla kilolu (VKI 25-29.9), 13'i (34%) obez (VKI>30) idi. Hastalardan 22’sinin
(56%) SVKI 25-35 arasinda, iicliniin (7%) SVKI 35 ve iizerinde saptandi. Bu iki grubun AKBI degerleri
arasinda anlamli bir fark yok idi. Analizlerde SVKI ile AKBI arasinda anlaml bir iliski saptanmaz iken, SVK
ve VKI arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iliski saptandi (Tablo 1).

Sonug: Oberzite, artmis SVKI ve kardiyovaskiiler hastaliklar agisindan bir risk faktoriidiir. Saglikli cocuk
izleminde boy-kilo élglimleri yapilarak koruyucu dnlemlerin alinmasi énem tasimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Hipertansiyon, Obezite, Sol ventrikil kitle indeksi
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Sol ventrikiil kitle indeksi ile AKBI ve VKi arasindaki iliski

Giindiiz- Giindiz- Gece- Gece-DKB Ortalama- Ortalama-
SKB DKB SKB oo SKB DKB VKi
SDS SDS SDS SDS SDS
SVKi
ggr/ m2.7 .01 -0.3 0.19  -0.03 0.13 -0.2 0.35
r 0.95 0.06 0.24 0.84 0.41 0.22 0.02
p

« Korelasyon analizi, p<0.05 istatistiksel olarak anlamli « SVKI: Sol ventrikiil kitle indeksi, SDS: Standart
deviasyon skoru, VKI: Viicut kitle indeksi, SKB: Sistolik kan basinci, DKB: Diyastolik kan basinci
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COCUKLUK CAGI INTRAKARDiIYAK TUMORLERE YENI BiR BAKIS;
‘KARDIYOELEKTROFIZYOLOJiK DENGE INDEKSI’

Sule Arici, Ahmed Mahmud Cirakoglu, Figen Akalin
GIRIS/AMAC:

Cocuklarda intrakardiyak tiimorler nadirdir. Siklikla rabdomiyom ve fibroma gorilmektedir. Cogunlukla
asemptomatiktir ancak aritmi ve obstriksiyon gibi 6énemli klinik durumlara yol acabilirler. 12-
derivasyonlu bir EKG'de T dalgasi tepe-ug aralifi (TpTe) ve TpTe/QT orani repolarizasyon degisikligini
gosteren proaritmojenik belirteclerdir. Bir diger non-invaziv bir marker; QRS siresine bolinmiis QT
intervali olarak formiile edilen ‘kardiyak elektrofizyolojik denge indeksi (ICEB)’ yeni bir proaritmojenik
risk belirteci olarak tanimlanmistir. Bu calisma ile intrakardiyak tiimdér tanili gocuklarda aritmiye yatkinligs;
ICEB ve diger proaritmojenik belirtecler ile dederlendirmeyi planladik.

YONTEM:

Ocak 2000- Ocak 2023 tarihleri arasinda intrakardiyak tiimor tanisi ile izlenmis ve hastanemiz cocuk
kardiyoloji poliklinigine diizenli kontrole gelen hastalar ¢alismaya alindi. Hastalarin demografik 6zellikleri,
klinik bilgileri, ekokardiyografi ve elektrokardiyografi bulgulari hastane kayitlarindan incelendi. Elde
edilen veriler benzer yas grubundaki saglikli poplilasyon ile karsilastirild.

BULGULAR:

Tani konuldugu andan giiniimiize kadar diizenli takiplerine gelmis 4'l fibroma, 3'l rabdomiyom tanisi
almis toplam 7 hasta calismaya dahil edildi. Hastalarin ortalama yaslari 12.7 yildi (min 6 yil-maks 17 yil),
tani yasi min 2 ay, maks 12 yildi. izlem siiresi ortalama 87 aydi (min 42- max 141 ay). EKG'sindeki
proaritmojenik indekslerden P dalga, QTc ve TpTe dispersiyonu hasta grupta kontrol grubuna gore
istatistiksel olarak anlamli yiiksek, ICEB(QT/QRS) ve ICEBc(QTc/QRS) ise istatistiksel olarak anlamli
distkti (Tablo 1). Yeni tanimlanmis proaritmojenik indeksler olan ICEB ve ICEBc'nin TpTe/QT,
TpTe/QTc dederleri ile iliskisi incelendiginde ICEB; TpTe/QT ve TpTe/QTc dederleri ile negatif yonde
istatistiksel olarak anlamli iligkili saptandi (Tablo 2).

SONUC:

Verilerimiz intrakardiyak tdmérli  cocuklarda elektrofizyolojik diizeylerde bozulma oldugunu
gostermektedir. P dalga- QTc- TpTe dispersiyonunun artmasi repolarizasyonun homojenitesinin
bozuldugunun gdstergesidir. ICEB'in azalmasi, Torsades de Pointes benzeri olmayan ventrikiiler aritmiye
yatkinigi géstermektedir. Bu nedenle ICEB, artmis aritmi riskini saptamak igin kolay &lgilebilir bir belirteg
gorevi gorir. Bu calisma intrakardiyak timdr tanili gocuklarda yapilan ilk ICEB galismasidir. Mevcut
verilerin sunulmasi, daha kapsamli galismalar igin dncll olabilecektir.

Anahtar kelimeler: intrakardiyak tiimér, aritmi, kardiyak elektrofizyolojik denge indeksi
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Tablo 1
Hasta (n=7) Kontrol (n=20)
EKG dela proaritmojenik indelsler Ort+3D Ot =3D
Am-Mzks (hadian) Nin-hiaks (hediam) P
—— 6042243 780281
P dispersiyonu 333.1069 (526) 1114210333  ~—0.001%%
. 89.1+17.8 3032121
QTc dispersiyonu TM712120807) 19263088 o001
. 66,4413 0 3042106 .
Tp-e dispersiyonu 4217780706 1186320333 o001
0,230,035 0,2320,03 .\
TpTe/QT 016-028 (024)  0.18.027(024) =766
0.190,03 0.19=0.02 N
TpTe/QTe 013022 (020) 015022020 50
Kardiyak elektrofizyolojik denge indeksleri
34740 42 4132048 .
QT/QRS (ICEB) 3.004.11(330) 30047126 003"
4162039 1972062 .
QTe/QRS (ICEBc) 157470 (418) 392578 (505  °-006
Tablo2
QT/QRS(ICER) QTCc/QRS (ICEBc)
r P T P
Tpe/QT 0,831 0.020 0278 0.546
Tp-e/QTc 0,792 0,034 0,479 0,276

“Pearson Korelazyon Analizi
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Cocukluk Gagi Uriner Sistem Tas Hastaliginda Tedavi ve Prognoz Analizi
Hiilya Gozde Onal
Giris:

Uriner sistem tas hastaligi (UTH), cocukluk caginda dnemli bir morbidite kaynadi olup, sikigi yas,
cinsiyet, genetik faktorler, cografya, diyet ve bobrek anatomisi gibi bircok faktorden etkilenmektedir [1].
Tarihgesi milattan 6énce 4400 yilina kadar uzanan bu hastalik, endustriyel devrimden bu yana belirgin bir
artis gostermistir. Amerika Birlesik Devletleri'nde yapilan c¢alismalarda, yasam boyu Uriner sistem
tasglarinin goriilme prevalansi kadinlarda %4, erkeklerde ise %10 olarak saptanmistir [2]. Gliniimizde
diyetteki dedisiklikler ve modern yasam tarzi, cocukluk cadinda Uriner sistem taslarinin daha sik
goriilmesine yol acan etmenler arasinda yer almaktadir.

Cocukluk cagindaki Uriner tas hastalidi, yetiskinlerden farkli klinik 6zellikler sergiler. Cocuk hastalarin
%10-70'inde altta yatan metabolik bir bozukluk tespit edilmekte olup, bu oran, tas hastaliginin
olusumunda metabolik ve yapisal faktorlerin rollini vurgulamaktadir [3]. En sik goriilen taglar arasinda
kalsiyum oksalat ve kalsiyum fosfat taslari yer almakta olup, daha nadir olarak Urik asit, sistin ve striivit
taslarina rastlanmaktadir. Klinik belirtiler yasa bagl olarak degisiklik gosterebilir; kiigiik cocuklarda
belirsiz karin agrisi, huzursuzluk ve bulanti gibi semptomlarla kendini gdsterirken, daha biiylik cocuklarda
renal kolik, bogir agrisi, bulanti ve kusma gibi tipik semptomlar 6n plandadir. Bu semptomlar genellikle
idrar yolu enfeksiyonlari sirasinda veya tesadiifen tespit edilir [4].

Cocukluk cadinda tas hastaliginin tanisinda yasanan zorluklar ve geg taninin yol acabilecedi kronik
bébrek yetmezligi riskleri, hastaligin ciddiyetini artirmaktadir. Idiopatik kalsiyum oksalat taslarinda bu
risk %1,7 iken, sistiniirili hastalarda %70'lere kadar yiikselmektedir [5]. Tiirk Nefroloji Dernedi'ne gore,
2008 yili verilerine gore renal replasman tedavisi gerektiren cocuklarda tag hastaligi %3,3 oraninda yer
almaktadir [6].

Bu calismanin amaci, klinigimizde son Uc yildir takip edilen ve (rolitiyazis tanisi almis hastalarin
demografik 6zelliklerini, semptom ve bulgularini, tanida kullanilan yéntemleri, tas olusumuna yol agan
predispozan faktorleri, eslik eden vyapisal anomalileri ve tedavi siireglerini retrospektif olarak
dederlendirmektir. Béylece, cocukluk caginda Griner tas hastaliginin tedavi ve prognoz analizini kapsamli
bir sekilde ele alarak, literatiire katki saglanmasi hedeflenmektedir. Bu kapsamda, klinigimizde izlenen
185 Urolitiyazis hastasinin dosyalari ayrintili bir sekilde incelenmistir.

Gereg ve Yontem

Bu calisma, Ocak 2020-Aralik 2023 tarihleri arasinda T.C. Saglik Bakanligi Samsun Kadin Dogum ve
Cocuk Hastaliklari Egitim ve Aragtirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Polikliniginde rolitiyazis tanisiyla en az
12 aydir izlenen 185 hastanin dosyalarinin retrospektif olarak incelenmesi ile gergeklestirilmigtir.
Calismada hastalarin yas, cinsiyet, aile oykdisii, basvuru sikayetleri, ek Uriner sistem anomalileri ve diger
demografik dzellikler hasta dosyalarindan elde edilmistir. Ayrica, hastalarin idrar kiltlri sonuglar, spot
idrarda kalsiyum/kreatinin, oksalat/kreatinin, sitrat/kreatinin oranlar, Urik asit atilimi, mevcutsa 24
saatlik metabolik tasg analizleri ve tagin biyokimyasal analiz sonuglar ile rutin ultrasonografi (USG)
bulgular kayit altina alinmistir. Gereken hastalarda voiding sistoiiretrografi (VSUG) ve DMSA sintigrafisi
gibi ileri goriintiileme bulgulari da degerlendirilmistir.
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Uriner sistem enfeksiyonu gegiren Urolitiyazisli hastalar belirlenirken, bagvuru sirasinda idrar kiiltiiriinde
anlamli sayida bakteri lireyen ve 6zgecmislerinde idrar yolu enfeksiyonu (IYE) &ykiisii bulunan hastalar
calismaya dahil edilmistir. Ultrasonografik goriintilemede 3 mm ve altindaki taslar mikrokalkil, 3 mm
lzerindeki taslar makrokalkdl olarak degerlendirilmistir.

Metabolik dederlendirmede; spot idrarda kalsiyum atiliminin 0-6 ay icin >0,8 mg/mg kreatinin, 7-12 ay
icin >0,6 mg/mg kreatinin, 2 yas Usti icin >0,21 mg/mg kreatinin dederleri, 24 saatlik idrarda kalsiyum
atihminin 4 mg/kg/giin (zerindeki dederleri hiperkalsiiiri olarak kabul edilmistir. Spot idrarda oksalat
atihminin yas gruplarina goére dedisen Ust sinirlari ve 24 saatlik idrarda oksalat atiliminin 0,5 mmol/1,73
m2/giin‘tin Gzerindeki dederleri hiperoksaliiri olarak dederlendirilmistir. Spot idrarda Urik asit atiliminin
term infantlarda 3,3 mg/dl GFR, 3 yasindan buiyiik hastalarda >0,53 mg/dl GFR, 24 saatlik idrarda Grik
asit atihminin >815 mg/1,73 m2/glin olmasi hiperirikoziri, magnezyum atiiminin 2 yas st hastalarda
spot idrarda >0,12 mg/mg kreatinin, 24 saatlik idrarda >88 mg/1,73 m2 olmasi hipermagneziiri, spot
idrarda sitrat atilminin 400 mg/gr kreatinin altinda olmasi hipositratiiri olarak tanimlanmigtir.

Takip slrecinde en az iki kontrolde ultrasonografide tagin goriilmemesi iyilesme olarak kabul edilmistir.
Takiplerde, tasin gorilmeyen hastalarda yeniden tags tespit edilmesi veya tas dusirilmesi ise rekirrens
olarak degerlendirilmistir.

Calismada elde edilen veriler SPSS (Statistical Package for Social Sciences) for Windows 15,0 yazilimi
kullanilarak analiz edilmistir. Tanimlayic istatistiksel yontemler (ortalama, standart sapma, frekans)
kullaniimis; niteliksel verilerin karsilastinlmasinda Ki-Kare testi ve Fisher's Exact testi uygulanmistir.
Istatistiksel anlamlilik diizeyi p<0,05 olarak kabul edilmistir.

Bulgular

Calismamiz 185 Urolitiyazis tanisi alan olgu ile yapilmistir. Olgularin yaslari 1 ay ile 180 ay arasinda
degismekte olup, ortalamasi 35,49 + 44,92 aydir. Kizlarda tani yasi 1 ile 180 ay arasinda degismekte
olup, ortalamasi 36,19 + 44,92 aydir. Erkeklerde tani yasi 2 ile 174 ay arasinda dedismekte olup, 34,83

+ 45,15 aydir. Tani yasi 0-1 yas olan 103 (%55,7) olgu, 1-3 yas olan 25 (%13,5) olgu, 3-5 yas olan 14

(%7,6) olgu, 5-10 yas olan 29 (%15,7) olgu, 10 yas ve daha biiylk olan 14 (%?7,6) olgu bulunmaktadir.
Hastalarin yas dagiimi ve cinsiyet dadilimlari tablo 1'de gosterilmistir. Takip siiresi 13 ile 77 arasinda
degismekte olup, ortalama takip siiresi 24.87 + 10.76 aydir. Olgularin 96’s1 (%51,9) erkek, 89'u (%48,1)
kizdir. Aile 6ykisi olgularin 115'inde (%62,2) varken, 70'inde (%37,8) goriilmedi. Akraba evliligi 25
(%13,5) olguda varken, 160'Inda (% 86,5) yoktur. Olgularin demografik 6zelliklerinin dagiimi Tablo 1’
de gosterilmistir.
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Tablo 1. Demografik Ozelliklerin Dagilimi

N %
Tam Yasn 0-1 vas 103 35,7
1-3 yas 25 135

3-5 yas 14 7.6
5-10 yas 29 15.7

=10 yas 14 7.6
Cinsiyet Erkek 96 519
Kiz 89 48.1
Aile Oykiisii Var 115 62.2
Yok 70 37.8
Akraba Evliligi Var 25 135
Yok 160 86,5

Toplam 185

Tim olgularin 125'i (%67,6) semptomatik iken, 60 olgunun (%32,4) asemptomatik oldugu
goriilmektedir. Semptomatik olanlar incelendiginde, olgularin 56’sinda (%30,3) huzursuzluk, 41’inde
(%22,2) agn, 36'sinda (%19,6) bulanti, 36'sinda (%19,6) kusma, 35‘inde (%18,9) makroskobik
hematiri, 18inde (%9,7) disuri, 15inde (%8,1) idrar kacirma, 1l'inde (%5,9) tas disirme
gorilmektedir. Bagvuru sikayetlerinin dagiimi Tablo 2'de gorilmektedir.

Tablo 2. Basvuru Sikayetlerinin Dagilimi

Basvuru Sikavetleri n %o
Huzursuzhuk 56 303
Adn 41 222
Bulant1 36 19.6
EKusma 34 196
Makroskopik hematiiri 35 189
Disiiri 18 97
idrar kacirma 15 8.1
Tas diisiirme 11 5.9
Semptomatik 125 67,6

Asemptomatik &0 324




Olgularin 99'unda (% 53,5) tek tas olusumu gorilmekte olup, 86'sinda (% 46,5) multipl tas olusumu

gortlmektedir. Ultrasonografik bulgulara gére tas sayisi tablo 3'teki gibidir.

Tablo 3. Tag sayisi

Tas Sayis1 n %
Tek 99 535
Multipl 86 465
Toplam 185 100
| r
Tas Sayisi
\

Sekil 1.Tag sayis
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Tas Sayisina Gore Sikayetlerin Dagilimi: Tas sayisina gore agri gorilme oranlari arasinda
istatistiksel olarak anlamli farklilik bulunmaktadir (p<0,01). Tas sayisi tek olan olgularda agri gorilme
orani anlaml sekilde yiliksektir. Tas sayisina gore basvuru sikayetlerinin dagiimi tablo 4'teki gibidir.

Tablo 4. Tas Sayisina Gore Basvuru Sikayetlerinin Dagilimi

Sayisi

Tek Multipl P
Basvuru Sikavetleri n (%) n (%)
Huzursuzluk Var 27 (%048,2) 29 ("e51.8) 0,341
Adn Var 30 (%73,1) 11 (%26.9) 0,004
Bulant Var 21 (%58,3) 15 (%41.7) 0,518
Kusma Var 22 (%61,1) 14 (*238.9) 0,308
Makroskopik hematiiri Var 19 (%054.2) 16 (e45.8) 1,000
Disiiri Var 11 (%061,1) 7 (%38.9) 0,496
Idrar kacirma Var 11 (%73.3) 4 (%26.7) 0,108
Tas diisiirme Var 5(%45.4) 6(54.6) 0,551
Asemptomatik Var 33 (%%53) 27 (%45) 0,779

Ki-Kare test Fna(.0]
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Toplamda 183 olguda metabolik degerlendirme yapildi. Metabolik dederlendirme yapilan olgularin 54
Unde (%30,5) hiperkalsiliri, 34'linde (%25,4) hiperokalsiiiri, 31'inde (%23,1) hipositratiiri, 8'inde (%8,3)
hiperirikoziiri, 12'sinde (%12,8) Hiperkalsiiri + Hiperokalsiiiri, 6'sinda (%6,4) Hiperkalsilri +
Hipositratiri, 3'linde (%3,2) Hipositratiri + Hiperokalsiiri, 2'sinde (%2,1) Hiperkalsitiri + Hipertrikoziri,
2'sinde (%2,1) Hipositratiiri + Hiperirikoziiri, 2'sinde (%2,1) Hiperkalsiiri + Hipositratiri +
Hiperokalsiiiri,1'inde (%1,1) Hiperkalsitiri + Hipositratiri + Hiperirikoziri, 1'inde (%1,1) Hipositratiiri +
Hiperirikoziri + Hiperokalsiliri goriilmektedir. Hiperkalsiiiri en fazla gérilen metabolik bozukluktu. En
sik birlikte gorilen metabolik bozukluklar hiperkalsitiri ve hiperoksaliri idi. Sistindri ise hicbir olguda
saptanmadi. Metabolik bozukluk dagiimi tablo 5'teki gibidir.

Tablo 5. Metabolik Bozukluk Dagilim

Metabolik Bozukluk n %%
Hiperkalsiiiri 54 305
Hiperoksaliiri 34 254
Hipositratiiri 31 231
Hiperiirikoziiri B8 83
Hiperkalsiiiri + hiperoksaliiri 12 28
Hiperkalsiiiri +hipositratiiri 4] 5.4
Hipositratiiri + Hiperokalsiiiri 3 2
Hiperkalsiiiri + Hiperiirikoziiri 2 21
Hipositratiiri + Hiperiirikoziiri 2 21
Hiperkalsiiiri+Hipositratiiri+ Hiperokalsiiiri 2 21
Hiperkalsiiiri+Hipositratiiri +Hiperiirikoziiri 1 11
Hipositratiiri+Hiperiirikoziiri Hiperokalsiiiri 1 1.1

Olgularin 166'sinda (% 90,2) medikal, 19°'unda (%10,2) cerrahi ve bunlarin 2'sinde (%1,1) ESWL
tedavisi uygulandi. Tedavi sonuglarini dederlendirmede 167 hastanin sonug bilgisine ulasildi. Sonug
bilgisine ulasilan olgularin 141‘inde (%84,4) tam iyilesme gorilmekte olup, 24'linde (%14,4) tam
iyilesme goriilmemekte, 2'sinde (%1,2) tas tekrar goriilmektedir (tablo 6).

Prognoza gore tani yaslari, cinsiyet, tas boyutu, Uriner enfeksiyon goriilme durumlari ve metabolik
bozukluk gériilme durumlar arasinda istatistiksel olarak anlamh farkhlik bulunmadi (p>0,05) (tablo 7).
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Tablo 6. Tedavi ve Prognoz Dagilimi

n %9
Tedavi Medikal 166 00,2
Cerrahi 17 92
ESWL 2 1.1
Toplam 1835
Prognoz Tam iyilegme 141 844
Tam iyilesme vok 24 144
Tas tekran 2 12
Toplam 167
Table 7. Prognoza Gére Degerlendirmeler
Prognoz
Tam iyilesme I:]:l iyilesme Tastekran p
n (%) n (%) n (%)
01 yas 80 (%87) 11 (%11.9) 1(%1,1)
1-3 yas 22 (%88) 3 (%12) 0 (%40)
Tam Yasi 3.5 vas 9 (%669,2) 4 (%30.8) 0 (%40) 0328
5.10 yas 21 (%87,5)  2(%83) 1(%4.2)
10 vag ve iizeri 9 (%009.2) 4 (%a30.8) 0 (%0)
. Erkek 77 (%80,5) 8 (%40,3) 1(%12)
Cinsiyet Kuz 64 (%79) 16 %198 1wy 056
3 mm alt S4(%84d) O (%4l 1 (%13
TasBoyntw 4 o distis 87 (%844) 150143  1eeLy O
Uriner Var 68 (%a81,9) 14 (%16.9) T2 000
Enfeksiyon Yok 70 (%84,3) 12 (%14.5) 1(%12)
Metabolik Yok 66 (%a84,6) RS 2028 o
Bozukluk Tek 51 (%420.9) 12(%19,1) 0 (%0)
2vel 4 (%023 2(%7) 0 {%40)
Hiperkalsitiri 44 (%830)  9(%I7) 0 (%40) 0,314
Metabolik Hiperokalsifiri 29 (%90,6) 3 (%9.4) 0 (%40) 0,835
Bozukluklar  Hipositratiiri 23(%852) 4 (%I14.8) 0 {%40) 0,347
Hiperiirikoziiri 6 (%685.7) 1(%14.3) 0 {%40) 0,883

Ei-Eave test kullamla
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Tartisma

Bulgularimiz, ézellikle tas olusumu ile iligkili metabolik ve yapisal risk faktorlerinin belirlenmesi ve erken
taninin 6nemi konusunda literatlirdeki verilerle biiyiik dlglide tutarlidir. Bulgularimiza gére, hastalarin
%55,7'sinin 0-1 yas grubunda oldugu ve ortalama tani yasinin 35,49 + 44,92 ay olarak saptandidi
goriilmektedir. Bu bulgu, cocukluk caginda USTH'nin genellikle erken yaslarda tespit edildigini ve
yenidogan doneminde bile belirti verebilecegini gosteren diger calismalarla paralellik géstermektedir [7].
Calismamizda hastalarin %62,2'sinde aile dykiisii mevcut olup, bu oran genetik yatkinhigin USTH
patofizyolojisinde énemli bir rol oynadi§ini gostermektedir. Vivante ve ark. ve Weber tarafindan yapilan
genetik analizler de tek gen mutasyonlarinin ve genetik faktdrlerin USTH ve ilgili konjenital anomalilerde
belirleyici olabilecedini vurgulamaktadir [8,9].

Metabolik dederlendirme sonucunda hastalarimizin %30,5'inde hiperkalsitiri, %25,4'linin hiperoksaliiri,
%?23,1'inin ise hipositratlri goridlmdstir. Benzer sekilde, Sanna-Cherchi ve ark., Urolitiyazis gelisimiyle
hiperkalsiliri ve hiperoksalirinin kuvvetli bir iliskisi oldugunu raporlamistir [10]. Bizim calismamizda
sistiniiri vakasl saptanmamisken, bu oran diger calismalarda %1-3 arasinda degdismekte olup nadir
gortlen ancak ciddi bébrek fonksiyon kaybina neden olabilen bir durum olarak dikkat cekmektedir [11].

Hastalarda semptomatik olgular %67,6 oraninda olup, en yaygin semptomlar huzursuzluk, karin agrisi,
bulanti, kusma ve makroskopik hematiridir. Literatiirle karsilastinldiginda, 6zellikle bebeklik
donemindeki semptomlarin non-spesifik olmasi, taninin gecikmesine neden olabilmektedir [12]. Bizim
calismamizda hastalarin %53,5'inde tek, %46,5'inde multipl tas saptanmistir. Ozellikle multipl tas
bulunan olgularda idrar yolu enfeksiyonlarinin daha sik gorildigi bildirilmistir ki, bu bulgu daha dnce
yapilan calismalarla da desteklenmektedir [13,14].

Hastalarda en yaygin tedavi yontemi medikal tedavi olup (%90,2), cerrahi miidahale %9,2, ESWL %1,1
oraninda uygulanmistir. Tedavi sonucunda hastalarin %84,4'G tam iyilesirken, %14,4'liinde iyilesme
saglanamamis ve %1,2'sinde rekiirrens izlenmistir. Medikal tedavinin etkinligi ve rekiirrens oranlari daha
onceki calismalarla tutarli olup, 6zellikle metabolik degerlendirme yapilmayan olgularda rekiirrens
oranlarinin daha yiiksek oldugu belirtiimektedir [13].

Sonug

Cocukluk cadi Urolitiyazisi, erken tani ve tedavi ile bébrek fonksiyon kaybinin éniine gegilmesi agisindan
onemlidir. Calismamizda, st Uriner sistemde tas goriilme sikhidi ve tani yasinin kiiglik olmasi, artan
farkindalik ve gelismis goriintiileme ydntemleri ile agiklanabilir. Metabolik bozukluklarin tag olusumunda
onemli bir role sahip oldugu belirlenmis ve tedaviye yonelik protokoller bu dogrultuda planlanmistir.
Erken tani, detayll metabolik inceleme ve uygun tedavi protokolleri ile rekiirrens ve bdbrek hasari
onlenebilir. Urolitiyazisli cocuklarin diizenli takibi ve bireysel tedavi yaklagimlar, uzun dénem
komplikasyonlari dnleyerek yasam kalitesini arttirabilir.
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SS-045
Cocuklarda Idrar Yolu Enfeksiyonu Etkenleri ve Antibiyotik Direng Oranlari

Cansu Dursun?, ibrahim Gokge?, Neslihan Cicek?, Ayse Siimeyye Atalay? Sercin Giiven?,
Ozde Nisa Tiirkkan2, Nurdan Yildiz2, Harika Alpay?

1Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali Gocuk
Nefroloji Bilim Dali, Istanbul

Amag: Bu calismada idrar yolu enfeksiyonu (IYE) nedeniyle poliklinigimize basvuran cocuklarin
demografik, klinik, laboratuvar ve goriintiileme bulgularinin saptanmasi, en sik goriilen tropatojenlerin
belirlenmesi, glincel antibiyotik direncg oranlarinin saptanmasi ve bu veriler 1siginda profilaksi ve tedavide
kullanilabilecek ajanlarin belirlenmesi amaglanmustir.

Hastalar ve Yéntem: Bu calismada 01.01.2015-31.12.2023 tarihleri arasinda Marmara Universitesi
Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi cocuk nefroloji poliklinigine basvuran, 0- 18 yas arasindaki IYE
tanisi almis 520 hasta degerlendiriimistir. Calismaya IYE semptomu olan ve idrar kiiltiiriinde anlamli
miktarda (orta akim idrar yonteminde =105 cfu/ml, mesane kateterizasyonunda >10* cfu/ml) tremesi
olan hastalar dahil edilmistir. Hastalara ait bilgiler, hastane veri tabanindan ve takip dosyalarindan
retrospektif olarak incelenmistir.

Bulgular: idrar yolu enfeksiyonu tanisi almig 520 hastada toplam 692 IYE atadi ve 713 mikroorganizma
Uremesi galismaya dahil edildi. Hastalarin %72.3'0 kizdi. Hastalarin basvuru ortanca yasi 72 ay idi. En
sik eslik eden komorbidite spina bifidaydi (%19.2). En sik saptanan Urogenital anomaliler sirasiyla
vezikoureteral reflii (%30.8), ndrojenik mesane (%24) ve iseme disfonksiyonu (%13.1) idi. Bagvurularin
%82.5'i sistit, %17.5'i piyelonefrit idi; ataklarin %81.9" u tekrarlayan IYE idi. En sik rastlanan basvuru
semptomlari ates, idrarda kotii koku, karin agrisi ve idrar yaparken yanma idi. En sik saptanan gram (-
) etkenler sirasiyla Escherichia coli (%61.9), Klebsiella pneumoniae (%17.7) ve Proteus mirabilis (%4.5);
en sik gram (+) etken ise Enterococcus faecalis (%6.6) idi. Calismamizda ampisilin direnci %77.2,
amoksisilin-klavulanat %57.5 saptandi. Siklikla kullanilan sefalosporinlerden sefiksim direnci %43.2,
sefuroksim aksetil %51.7, seftriakson %40.4 ve sefepim %?7.5 idi. Trimetoprim- sulfametoksazol direng
orani %51, nitrofurantoin %23.2, siprofloksasin %33.9, amikasin %17, gentamisin %21.8 saptandi. En
dislk direng oranina karbapenem grubu (meropenem %1.5, ertapenem %1.7 ve imipenem %05.3)
sahipti. Gram (-) Uropatojenlerin %45.1'i (297/658) ¢oklu ilag direncine (genislemis spektrumlu beta-
laktamaz, AmpC beta-laktamaz, karbapenemaz iireten bakteriler) sahipti. Ilk IYE ve tekrarlayan IYE'de
antibiyotik direng oranlari karsilastirldiinda, imipenem ve trimetoprim-sulfametoksazole karsi
tekrarlayan IYE’lerde daha yiiksek direng oranlari saptandi. Voiding sistoiiretrografi yapilan hastalarin
%?37.8'inde vezikolreteral reflli; dimerkaptostiksinik asit sintigrafisi yapilan hastalarin %47.9'unda
parankimal skar saptandi. Son kontrolde hastalarin %5‘inde proteintiri, %5’‘inde hipertansiyon vardi.
Hastalarin sadece %0.8'inde glomeriiler filtrasyon hizi 90 ml/dk/1.73m?nin altinda saptandi.
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Tablo-Idrar kiiltiriinde iireven bakterilerin antibiyotik direnc oranlar]

Escherichia Klehsialln Enrerococens | Proreus

ool prenmoniae | _fascalis murabilis | Toplam

(%6 (%) (%6) (26) (%%)
Amikazin 15.6 15 - 63 17
Amolkzizilin- 61.2 435 0 3l 375
klavuolanat
Ampizilin 773 Qg2 152 36.7 FT2
Ertapenem 0.7 6.4 - 0 1.7
Centamizin 15.7 262 - 357 218
Imipenem 0z 458 - 313 53
hlsropensm ] 4 - 15
Nitrofurantoin T8 383 145 3.5 232
Piperazilin- 179 452 - 31 4.6
tazobalctam
Sefepim 5.6 5.8 - 31 75
Sefilzim 46 524 - 63 432
Sefiazridim 455 371 - 63 454
Sefiriakson 424 54 - 94 404
Sefurolezim 654 21 - 433 B6.7
Sefurol=im 326 706 - 15.6 51.7
ake=atil
Siproflokzasin 31.2 434 149 344 3340
Trimetoprim- 51.5 544 - 516 51
sulfametakzazol

Sonug ve Tartisma: Son yillarda gereksiz ve uygunsuz antibiyotik kullanimi nedeniyle antibiyotiklere
karsi direng tiim diinyada giderek artmakta ve 6nemli bir halk saglidi sorunu haline gelmektedir.
Calismamizda da benzer sekilde coklu ilag direncine sahip patojenlerin hizla arttidi, antibiyotik direng
oranlarinda korkutucu bir yiikselis oldugu goriilmektedir. Her lilke, her sehir ve hatta her {nite kendi
mikro-gevrelerinde degisen antibiyotik direng oranlari nedeniyle kendi direng profilini belirli araliklarla
gobzden gegirmeli, glincel direng oranlarini belirlemeli, ampirik tedavi segeneklerini gézden gegcirerek olasi
tedavi basarisizigini en aza indirgemelidir.
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Tipik Hemolitik Uremik Sendromlu Cocuklarda Klinik Ozellikler ve Prognoz; Laktat
Dehidrogenaz Yiiksekligi Ne Anlama Gelir?

Hilal Arat!, Neslihan Cicek?, Ayse Siimeyye Atalay? Ulger Altuntas?, Ozde Nisa Tiirkkan?,
Sercin Giiven?, Nurdan Yildiz2, Ibrahim Gékge?

1Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk
Nefroloji Bilim Dali, istanbul

Amag: Ishal iliskili Hemolitik Uremik Sendrom (HUS), cocuklarda akut bobrek hasarinin en énemli
nedenlerinden birisidir. Hastalarin cogunda tam iyilesme goriilmekle birlikte, bazi hastalarda
hipertansiyon, proteiniri ve kronik bobrek hasar gibi uzun dénem sekeller gorilebilmektedir. Bu
calismada ishal iligkili HUS tanili hastalarimizin bagvuru 6zelliklerini ve uzun dénem prognozlarini
dederlendirmeyi amagcladik.

Materyal-Metod: 2011-2023 yillari arasinda Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji
Unitesinde ishal iliskili HUS tanisi ile izlenen 18 hasta (8 erkek, 10 kiz) degerlendirildi.

Bulgular: Hastalarin medyan (IR) basvuru yasi ve izlem siresi 1.5 (1.8) yas ve 2.2 (3.9) yil idi.
Basvuruda tGFH (tahmini glomerular filtrasyon hizi) medyan dederi 19.5 (31.3)

ml/dk/1.73m2 saptandi, 11 (%61) hastaya diyaliz uygulandi; medyan diyaliz glin sayisi 6 (10) idi. Kan
"laktat dehidrogenaz" (LDH) dizeyi ile basvuru tGFH arasinda negatif iliski saptandi (p=0.05). Bir hasta
5. glinde nérolojik komplikasyon nedeni ile kaybedildi. Son kontrolde, bir hasta disinda, on yedi hastanin
tGFH degerleri normal sinirlarda idi (medyan: 138.1 (53.3) ml/dk/1.73m2), bir (%5.9) hastada tGFH (79
ml/dk/1.73m2) saptandi. Iki (%11.8) hasta anti hipertansif tedavi kullanmakta ve 3 (%17.6) hastada
proteiniri devam etmekteydi. Son kontrollerinde, basvuruda diyaliz yapilan 10 hasta ve yapilmayan 7
hastanin tGFH degerleri karsilatiriidiginda (sirasiyla 122.5+56.3 ve 156.6+18.9 ml/dk/1.73m2) anlamli
fark saptanmadi (p=0.17). Ancak baslangic diyaliz siresi ile son tGFH arasinda negatif iliski bulundu
(p=0.01).

Sonug: Ishal iliskili HUS'de bagvuru LDH yiiksekligi akut dénemdeki diyaliz ihtiyaci icin, diyaliz siiresi ise
uzun dénem prognozda bdbrek fonksiyonu igin yol gdsterici olabilir.

Anahtar Kelimeler: Diyaliz, HUS, LDH, tGFH
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S$S-047

Idiyopatik Bobrek Tasi Hastalarinda Komorbidite Sikligi ve idrar Metabolik Analizine
Etkisi: Tek Merkez Deneyimi

Serim Pul
Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi

Amag: Cocukluk cadinda Uriner sistem taslarinin uzun dénemde parankime hem direkt hem de
obstriiksiyona ikincil hasar riski nedeniyle hastalarin erken tanisi ve etyolojiye yonelik etkin tedavisi uzun
dénem bdbrek sagkalimi igin 6nemlidir. Bobredin primer tas hastaliklari patogenetik olarak cogunlukla
iyi tanimlanmis olup spesifik tedavilerle son dénem bobrek hastalidi insidansi azalmistir. Bobrek tasina
siklikla eslik eden kronik hastaliklarin ve tedavilerinin tas patofizyolojisiyle iliskisi yeterince
aydinlatiimamistir. Bu galismayla pediatri pratiginde bobrek tagiyla birlikteligi sik gorilen kronik
hastaliklarin ve bu hastaliklarda kullanilan bazi spesifik tedavilerin olasi metabolik ve klinik etkilerinin
dederlendirilmesi amaglandi.

Hastalar ve Yontem: Ocak 2023 ve ocak 2025 tarihleri arasinda Umraniye Egitim ve Arastirma
Hastanesi Cocuk Nefroloji poliklinigine bdbrek tasi sebebiyle basvuran cocuk hastalar calismaya dahil
edildi. Hasta dosyalari geriye dénlk incelenerek basvuru tarihine ait ultrasonografi bulgulari, kronik
hastaliklari, kronik tedavileri, varsa bobrek tasina yonelik operasyon 6ykiisi, soygecmis bilgileri ve idrar
metabolik tetkik verileri kaydedildi. Primer bdbrek tasi hastaligi tanisi alanlar, glomeriiler filtrasyon
hizi<60 ml/dk olanlar ve verileri yetersiz hastalar calisma disi birakildi. idrarin metabolik verileri her
hasta icin kendi yas gruplarina 6zel belirlenmis referans araliklariyla dederlendirildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 285 hastanin 138'i kiz, 147'si erkek olup ortalama yas 91 ay bulundu.
Hastalarin 127'sinde (%44,5) eslik eden en az bir hastalik vardi. Tim hastalarin 30°'unda (%10,5)
operasyon &ykiisii ve 144'linde (%50,5) aile hikayesi vardi. Idrarin metabolik verileriyle 40 (%14)
hastada hiperkalsitiri, 80 (%28) hastada hiperokzaliiri ve 64 (%22,4) hastada hipositratiri saptandi.
Eslik eden komorbidite orani en yiksek hiperkalsitiri (24, %60) grubundayken en disik hipositratiri
(27, %42,1) grubunda oldugu gorildi. Gastroenterolojik hastaliklarda hiperkalsiliri ve hiperokzaliiri;
ailevi akdeniz atesi hastalarinda hipositratiiri ve hiperkalsilri; Urolojik hastaliklardaysa hipositrattiri ve
hiperokzaliiri 6n plandaki metabolik anomalilerdi. Antiepileptik kullanan hastalarda hiperokzaliiri ve
hiperkalsidri benzer oranlarda yuksekken hipositratdiri distik orandaydi.

Sonug: Idrarin metabolik anomalileri kronik hastaliklarda degiskenlik gdsterebilmektedir. Hastaliga ve
kullanilan tedaviye goére etyolojiye ydnelik tedavi planlamasi yapiimalidir.

Anahtar Kelimeler: bobrek tasi, hiperkalsilri, hiperokzaliiri, hipositrattiri, komorbidite
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Son Donem Bobrek Hastaligi Olan Cocuklarin Etiyolojilerinin ve Renal Replasman Tedavisi
Tiplerinin Epidemiyolojik Olarak incelenmesi: Marmara Pediatrik Nefroloji Deneyimi

Muhammet Terzioglu?, Ozde Nisa Tiirkkan2, Ayse Siimeyye Atalay?, Ulger Altuntas?, Sercin
Giiven?, Nurdan Yildiz2, Neslihan Cicek?, Ibrahim Gokge?

1Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri ABD, istanbul

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji BD, istanbul

Kronik bobrek hastaligi (KBH) fonksiyonel veya anatomik geri donisiimsiiz bobrek hasaridir. Renal
replasman tedavisi (RRT) gerektiren son donem bobrek hastalifina (SDBH) ilerleyebilirler. Calismamizda
RRT alan SDBH hastalarimizin KBH etiyolojilerinin yillar igerisindeki dedisimini, RRT tipleri arasindaki
farklar dederlendirmeyi amacladik.

Cocuk Nefroloji Poliklinigimizde 1994-2025 yillari arasinda RRT baslanan 0-18 yas arasindaki gocuklar
calismaya dahil edilmistir. Hastalar; tani, dogum tarihi, cinsiyet, basvuru yasi, tani yasi, RRT baslangi¢
yasl, RRT modaliteleri acilarindan retrospektif olarak degerlendirilmistir. Hastalar basvuru tarihlerine
gore; 1994-2014 (1.grup) ve 2015-2025 (2. grup) yillari arasl iki ayri gruba ayrilarak dederlendirilmistir.
Hastalar tanilarina gére alti ana kategoriye ayrilarak degerlendirilmistir.

Toplam 186 hastanin 90'i kiz, 96'si erkekti. Birinci grupta 48'i kiz, 48'i erkek olup ikinci grupta 42'si kiz,
48'i erkekti. Hastalarin 176'st Tirk vatandasi olup 10'u vyabana (lke vatandasiydi.
Tim kohortta altta yatan en sik neden (rolojik problemler ve tiibllointerstisyel hastaliklardir (%45,7).
Birinci grupta en sik neden Urolojik problemler ve tibdulointerstisyel hastaliklar (%51) olup sirasiyla
kalitsal metabolik hastaliklar (%21,9), primer glomerilonefritler (%14,6), kistik renal hastaliklar (%8,3),
sekonder glomeriilopatiler (%2,1) ve bobrek kanserleri (%2,1) takip etmekteydi. Ikinci grupta en sik
neden Urolojik problemler ve tlbdlointerstisyel hastaliklar (%40) olup primer glomerilonefritler
(%24,4), kalitsal metabolik hastaliklar (%13,3), kistik renal hastaliklar (%12,2), sekonder
glomerilopatiler (%7,8) ve bdbrek kanserleri (%2,2) takip etmekteydi.
Baslangig tedavi yontemi olarak hastalarin %051,1'inde (95/186) PD, %?37,1'inde (69/186) HD,
%11,8'inde (22/186) RT uygulanmistir. PD baglanan hastalarin 11'i (%11,5) HD tedavisine gegerken,
32'sine (%33,6) RT yapiimistir. HD baslanan hastalarin ise 5'i (%5,7) PD tedavisine gecerken, 24'iine
(%33,3) RT yapilmistir. ilk grupta 9 (1HD,2TX,6PD), ikinci grupta 10 hasta (1HD,3TX,6PD) toplamda 19
hasta (%10,2) hayatini kaybetmistir.

Son donem bobrek hastalijina ilerleyen cocuklarda en sik goriilen neden Urolojik problemler ve
tiibiilointerstisyel hastaliklardir. Gelismis (ilkelerde bu oran yaklasik %30'dur. Urolojik problemlerin
antenatal takip ve postnatal rutin cocuk saghdi izlemi ile erken tanisinin konulmasi, mortalitesi yiiksek
olan SDBH'na ilerlemesinin 6nlenmesinde énemlidir.
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Anahtar Kelimeler: hemodiyaliz, kronik bobrek hastalidi, periton diyalizi, renal replasman tedavisi

Etiyoloji tablosu

Hasta 2014
Etiyoloji sayis1 ve

Urolojik problemler/tithitlointerstisyel 85 49 36
hastaliklar
Vezikolreteral refli
Norojen mesane
Hipoplazi-displazi-aplazi
Posterior iiretral valv
Multipl iirolojik sorun
Nefrokalsinozis/Nefrolithiazis
Akut Tiibliler Nekroz
Pmner glomertilonefrit
Fokal segmental
glcmnrﬂlosklelm
Konjenital nefrotik sendrom
Steroid direncli nefrotik sendrom
C3 glomertilonefrit
Hizh ilerleyen glomeriilone frit
Membrandz glomeriilonefrit
Diffiiz mezengial skleroz
Ig A nefropatisi
Sekondcr glomeriilopatiler
Sistemik lupus en
Hemolitik iiremik sendrom
Amiloidoz
Kistik renal hastahklar
5 Otozomal resesif polikistik
bébrek hastahi$
Jitvenil nefrofitizis 11
Kalusal/metabolik hastahklar 33
Alport hastalyh 11
. Primer hiperoksaliisi tip 1 3
. Schimke immunossedz distrofisi 2
Barterr sendromu 2
Sistinozis 6
Joubert sendromu 3
2
3
4
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S$S-049

Yenidogan Déneminde idrar Yolu Enfeksiyonu Sikhgi ve Risk Faktorleri
Hatice Hilal Ozgiiner Kiigiik

Amag: Yenidogan idrar yolu enfeksiyonu (IYE) ile ilgili calismalar literatiirde yetersizdir. Biz bu
calismamizda, retrospektif olarak, yenidogan yogun bakim tinitesindeki (YYBU) IYE sikligini,
demografik 6zelliklerini, eslik eden komorbid durumlarini, risk faktorlerini, laboratuvar ve gorintileme
bulgularini arastirmayi planladik. Ayrica ikincil amag olarak, idrar kiltiiriinde izole edilen bakterilerin
bakteriyolojik profilini ve antibiyotik duyarlliklarini belirlemeyi amacladik.

Materyal ve Metod: Bu calismada 1 Ocak 2014-12 Eyliil 2023 tarihleri arasinda Marmara Universitesi
YYBU’ nde yatan 4117 hasta tarandi ve IYE tanisiyla izlenen ve tedavi alan 183 yenidogan lizerinde
retrospektif olarak yapildi. Galismaya term ve preterm bebekler dahil edildi. Idrar kiiltiirii steril idrar
sondasi ile alinan hastalar dahil edildi. Hastalara ait bilgiler hasta dosyalarindan ve hastane veri
tabanindan elde edildi.

Bulgular: Yenidogan IYE siki§i %4.44 saptandi. Hastalarin %66.1’ i erkekti. Hastalarin % 67.2’ si
sezeryan ile dogmustu. Hastalarin %47.5’ i pretermdi ve %87.9’ unda IYE hastane kaynakl idi.
Hastalarin %74.3’ iinde hiperbilirubinemi vardi. Hastalarin %35.5’ inin annesinde gebelikte IYE dykiisii
vardi. Tani aninda en sik saptanan semptom/bulgu (%47.2) sarilikti. Hastalarin %15.8" inde tani
aninda sepsis klinigi mevcuttu. Hastalarin 1/3’ (inden azinda piydiri ve yaklasik 1/10" unda nitrit
pozitifligi vardi. Uriner ultrasonografi (USG) yapilmis olan hastalarin sadece %15.8’ inde (iriner anomali
saptandi. En sik rastlanan anomali pelvikaliektazi idi. Idrardan izole edilen patojenlerin %76.5’ i gram
(=), %20.8" i gram (+) ve %?2.7’ si mantar idi. En sik Ureyen patojenler sirasiyla Klebsiella pneumoniae
(%28.5), Escherichia coli (%21.9) ve Enterococcus faecalis (%17) idi. Tim kohortta ampisilin direnci
%69.3, gentamisin direnci %24.8 saptandi. Ampisilin ve/veya gentamisin duyarliigi caligiimis olan 168
hastada ampisilin ve gentamisinden en azindan birine duyarli olmayanlarin orani %22 idi. Sefiksim
direnci %74.6 idi, diger sefalosporin grubu antibiyotiklere karsi direng oranlari da benzerdi.
Nitrofurantoin direnci %28, trimetoprim-sulfametoksazol (TMP- SMX) direng orani %16.5 saptandi.
Escherichia coli’nin basta ampisilin, nitrofurantoin ve piperasilin-tazobaktam olmak (izere direng
oranlarl Klebsiella pneumoniae’ ye goére istatiksel olarak daha disiik saptandi.

Sonug ve Tartisma: Yenidogan déneminde gegirilmis IYE, renal parankimal skar ve kronik bébrek
hasari agisindan gok 6nemli risk faktoriidiir. Bu nedenle uzun dénem komplikasyonlari gelismeden
erken donemde etkin tedavinin verilmesi ve riskli hastalarin belirlenip yakindan takibe alinmasi
énemlidir. Yenidogan sariliginin etyolojisinde IYE akildan cikarilmamalidir. Prenatal éykiide annede
gebelikte gecirilmis IYE sorgulanmalidir. Yenidogan IYE’ sinde altta yatabilecek iriner patolojiler
acisindan Uriner USG mutlaka yapilmahdir. Her merkez belirli araliklarla antibiyotik direng oranlarini
saptamall ve ampirik tedavide yeni kombinasyonlari bu sonuglar isiginda belirlemelidir.

Anahtar kelimeler: Yenidogan, idrar Yolu Enfeksiyonu, Hiperbilirubinemi, Klebsiella Pneumoniae,
Escherichia Coli, Enterococcus Faecalis
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Kistik Fibrozis Tanih Hastalarda Uykuda Solunum Bozukluklarn

M. Ozince Beniz!, C.A.Yildiz2, M. Selcuk Balci?, S. Karabulut?, M. Akkitap Yigit?, F
Ozdemircioglu?, E. E. Baysal?, M. Sabanci3, A. P. Ergenekon?, Y. Gokdemir?, B.Karadag?, E.
Erdem Eralp?

1Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, istanbul,
Tiirkiye

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Anabilim Dali, Istanbul,
Tiirkiye

3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Uyku Tibbi Merkezi, Istanbul, Tiirkiye

Amag: Kistik fibrozis (KF) hastalarinda incelenen polisomnografi sonuclariyla uykuda solunum
bozukluklarini, obstriiktif uyku apne (OUA) sikhdini belirlemek ve bu hastalarin demografik, klinik,
mikrobiyolojik, spirometrik dzelliklerinin uyku apnesi ile iliskisini ortaya koymaktir.

Gerec-Yontem: Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Gégiis Hastaliklari
Poliklinigi tarafindan takipli 60 KF (20 kadin, 40 erkek) hastasi calismaya dahil edildi. Hastalarin
demografik Ozellikleri, modiilatdr tedavi alip almadigi, komorbiditeleri, viicut kitle indeksleri (VKI),
balgam kiiltlr Gremeleri, son bir yil icindeki atak ve hastaneye yatislari kaydedildi. Solunum fonksiyon
testleri (SFT) yapildi. Hastalardan Epworth

Uykululuk Skorlamasi (ESS), Pediatrik Uyku Anketi (PUA), Pittsburgh Uyku Kalitesi Olcegi (PUKO)
anketleri dolduruldu. Polisomnografi (PSG) ve Kapnografi uygulandi.

Bulgular: Hastalarin PSG leri dederlendirildiginde uyku apnesi saptanan hastalarin toplamda 17(%28,8)
kisi oldugu ve bunlarin 15’ inde hafif, birinde orta, birinde adir obstriiktif uyku apnesi oldugu tespit edildi.
Demografik verilerde cinsiyet(p:0,747), BMi(p:0,840), delF508 mutasyonun varli§i(p:0,284), eslik eden
komorbid hastaliklardan pankreas yetmezIligi(p:0,055), diabetus mellitus(p:0,239), karaciger
yetmezligi(p:0,949), kolonizasyon durumulari (MRSA igin p dederi: 0,162, Psedomonas Auriginosa igin
p dederi:0,024), modilator tedavi alip almadigi(p:0,2) gibi durumlar incelendiginde Psedomonas
Auriginosa kolonizasyon durumuyla anlaml bir korelasyon saptanirken diger verilerde korelasyon
saptanamadi. Ayni zamanda vyapilan anketler ve PSG sonuglari arasinda anlamli bir korelasyon
saptanmad (ESS icin p degeri:0,768, PUA icin p degeri:0,691, PUKO icin p degeri:0,262). SFT de FEV1
dederi ile PSG sonucu arasinda anlamli korelasyon saptandi(p:0,038).

Sonug: KF hastalarinda uykuda solunum bozuklugu; hastalarin yasam kalitesini ve prognozunu koti
etkilemektedir. Hastalarin takibinde akla gelmesi gereken bir problemdir ve erken tani yetiskin dénemde
yasanacak olasi sorunlarin éniine gegmekte énem arz eder.

Hastalarin demografik, klinik, mikrobiyolojik, spirometrik dzelliklerinin uyku apnesi ile iligkisini ortaya
koymak erken tani ve tedaviye yardimca olabilir. Bu alanda calismalarin devam etmesi ve
detaylandiriimasi gerektigini diisiinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Kistik Fibrozis, Polisomnografi, Obstriktif Uyku Apnesi
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KISTIK FIBROZISLI COCUKLARDA MAKRO BESIN OGESI ALIMI VE PANKREATIK ENZiM
REPLASMAN DOZUNUN BUYUME ILE iLiSKisi

Damla Kocaman?, Nihan Cakir Biger 2, Murat Bas 2, Merve Selcuk 3, Seyda Karabulut 3, Ayca
Ceren Yildiz3, Almala Pinar Ergenekon3, Ela Erdem Eralp? Yasemin Gokdemir 3, Fazilet
Karakog 3, Biilent Karadag?

1 Acibadem Mehmet Ali Aydinlar Universitesi, Saghk Bilimleri Enstitiisii, Beslenme ve
Diyetetik Ana Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

2 Acitbadem Mehmet Ali Aydinlar Universitesi, Saghk Bilimleri Fakiiltesi, Beslenme ve
Diyetetik Boliimii, Istanbul, Tiirkiye

3 Marmara Universitesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

Giris ve Amag

Kistik fibrozisli hastalari yaklagik %85'inde pankreas yetersizlik goriilmektedir. Pankreatik enzim
replasman tedavi (PERT) dozaji kisiye 6zel olmalidir; en diislik etkili dozla baslanarak agirlik kazanimi ve

gastrointestinal semptomlara gére en dislk etkili doza titre edilmelidir. Bu calisamizdaki amacimiz,
tiiketilen besin 6gesi miktarlarini alinan enzim dozlariyla karsilastirarak agirlik, boy, beden kiitle indeksi
ve persentil dederleri lizerindeki etkisini arastirmaktir.

Gereg ve Yontem

Calismaya Marmara Universitesi Selim Cdremen Kistik Fibrozis Merkezi'nde takip edilmekte olan 2- 18
yas arasindaki 81 kistik fibrozis hastasi dahil edilmistir. Hastalardan alinan besin tiiketim kayitlari BeBIS
isimli programda analiz edilerek giinliik tiikettikleri besin 6gesi miktarlar kaydedilmistir. Hastalarin es
zamanl FEV1,adirlik,boy,beden kiitle indeksi(BKI) dederleri ve enzim replasman tedavi dozlari hasta
dosyalarindan kaydedilmistir.

Sonuglar

Calismadaki hastalarin yas ortalamasi 8,78 £ 4,37 yil olup, hastalarin 42'si (%51,9) erkektir. Modiilatér
tedavi alan hasta sayisi 25 (%30,9)'tir. Hastalarin BKI percentili ortalamasi 38,23 + 26,65 ve kilogram
basina lipaz enzim dozunun ortalamasi 5570,9 + 721,5 olarak bulunmustur. Modiilatér alma durumlarina
gore karsilastinldiginda, modilatér tedavi alan hastalarin giinlik protez ve ginliik lipaz dozlarinin
almayanlara gore anlamli diizeyde daha yiiksek oldugu saptanmistir(p<0,05). Hastalara ait demografik
Ozellikler tablo 1'de verilmistir.
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Tablo 1: Demografik Ozellikler

Toplam n:81
Yas, yil, ortalamatSD (2—18 years) 8.78+4.37
Cinsiyet, n (%)
Erkek 42 (52%)
Kiz 39 (48%)
Mutasyon, n{%)
Homozigot F508 17 (21%)
Heterozigot F308 21 (26%)
Other 53 (53%)
Modilator tedavi kullamimi, n{%) 25(30.9%)
Fekal elastaz, ortancajmin-max) 27.0{0.2-302)
Gram yag bagina lipaz (IU), ortalama5D 1524,46+721,53
Kilogram bagina lipaz (IU) ,ortalamatsD 5570.90+2065.52
Tartisma

Uzun yillar boyunca kistik fibrozisli bireyler icin malnttrisyon tedavi edilmesi gereken bir problem ve
steatore enerji kaybinin baglica sebebi olmustur. Kistik fibroziste iyi beslenme optimal solunum
fonsiyonunun saglanmasi ve devam ettirimesinde biyilk &nem tasimaktadirr. Ote yandan
malabsorbsiyon ile ilgili faktorler, gastrointestinal semptomlar, optimum biylime igin bireysellestirilmis
pankreas enzimi replasman dozu gibi diger faktérler de her hasta icin dikkate alinmalidir.
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Akondroplazili Cocuklarda Vosoritid Kullanimi- Klinik Deneyim

Ahmet Kahveci!, Didem Helvacioglu!, Aylin Tugba Canbaz !, Aylin Gunay?, Zehra Yavas
Abalil, Abdullah Bereket!, Serap Demircioglu Turan?

1 Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Endokrinoloji Bilim
Dali

Amag: Akondroplazi, FGFR3 genindeki mutasyonlarla karakterize edilen rizomelik kisaligin en yaygin
seklidir. Bir C-tipi natriliretik peptid analogu olan vosoritid, akondroplazili cocuklarda lineer biiylimeyi
stimiile etme konusunda umut vaat etmektedir. Bu calisma, akondroplazi tanisi konmus cocuklarda
vosoritid kullanimina iligkin gergek yasam deneyimlerini sunmayl amaglamaktadir.

Bulgular: Calismamiz vosoritid tedavisi alan akondroplazili gocuklarda prospektif olarak tasarlanmig ve
tedavi ile yillik biylime hizi ve antropometrik parametrelerdeki degisiklikleri bulmayi hedeflemistir.
Akondroplazi tanisi konmus, gilincel yas ortalamasi 8.28+4.06 yil olan 16 cocudun (8 erkek) klinik
Ozellikleri incelendi. Olgularin 2'si pubertal dénemde idi. Antenatal izlemde %81'inde iskelet
displazisinden siphelenilen olgularin 13/16'sinde baziller invajinasyon, foramen magnum stenozu,
hidrosefali gibi komplikasyonlar bulunmaktaydi. Polisomniografik dederlendirmede %31 olguda cesitli
derecelerde uyku apnesi mevcut olup %19u (3/16) non- invaziv mekanik ventilator destegi almaktaydi.
Tim hastalarin ortalama 2.94+2.66 yil siireyle tedavisiz izlemleri mevcuttu. Vosoritide tedavisi ortalama
0.98+0.57 yil slreyle 15 mcg/kg/gin verildi. Vosoritide tedavisi sonrasi hastalarin bliylime hizlarinda
tedavi O6ncesine gore anlamli artis oldugu gorildi (Ortalama 4.06+2.29 cm/yil, -2.08+0.91 SDS ‘den
5.99+1.46 cm/yil, , - 0.19+1.31 SDS; p:0.01, <0.001). Vosoritide tedavisi altinda biiyime hizlar yetersiz
ve IGF-1 dederleri diisiik olan 5 olguya biliyiime hormon uyari testi yapilarak 2 olguda eksiklik tespit
edildi. Vosoritide tedavisi 6ncesine gore tedavi altinda viicut segment 6lglimleri arasinda anlamh fark
olmadi. Bu da, vosoritid ile bliylimenin orantili oldugunu ve akondroplazili gocuklar icin tipik viicut
oranlarini korudugunu disiindirmekle birlikte, daha uzun tedavi siirelerinde farklilik olup olmayacadi
takipte goriilecektir. Diger antropometrik parametre dederlendirmeleri Tablo 1'de sunulmustur.

Tedavi Oncesi | > 6 ay tedavi alan | >12 ay tedavi alan
n: 16 n:13 n:9g p value

Boy S5D5{Hoover) 0.40+£1.18 0.42+1.22 0.3911.13 0.94
Bacak Uzunlugu D8 0.82£1.70 0.6311.41 0.79£1.55 0.94
Oturma Yiksekligi 5DS -0.36%1.40 0.231+1.832 -0.06+1.18 0.58
Oturma Yiksekligi/Bacak -1.18£1.42 -0.69+1.19 -0.43+1.46 0.38
Uzunlugu SD5

Oturma Yiiksekligi/Boy -1.32£1.68 -0.78+1.41 -0.82+1.49 0.59
SDS

Sonuglar: Vosoritid, akondroplazili gocuklarda biiylime hizini artirmakla birlikte, boy SDS’sine ve viicut
oranlarina etkisinin daha uzun zamanl takiplerde gériilecedi diisiiniilmektedir.
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Rabdomiyoliz Ayirici Tanisinda Kalitsal Metabolik Hastaliklarin Yeri; Acil Serviste
Rabdomiyoliz Sikhigi

Ulkar Nabiyeva?, Burcu Oztiirk Hismi2, Emel Eksi Alp3, Goncagiil Haklar?

1Marmara Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali,
Istanbul 2Marmara Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Metabolizma Ana Bilim Dali,
Istanbul 3Marmara Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Acil Ana Bilim Dali, Istanbul
4Marmara Egitim ve Arastirma Hastanesi, Biyokimya Ana Bilim Dali, Istanbul

Amag: Cocuk acil servisine bagvuran hastalarda CPK testi isteme oranlarini, CPK yiiksekligi sikligini ve
CPK yiiksekligi tespit edilen hastalarda metabolik hastalik varligi, 6zellikle yag asidi oksidasyon defektleri
gibi tanilarin sikligini incelemektir. Bu baglamda, metabolik hastalik tanisinda tandem kiitle
spektrometrisi (MS/MS) yontemi ile agilkarnitin profili kullanim oranlar dederlendirilmis ve bu testin
ozellikle CPK yiiksekligi atak aninda tani koymadaki etkinligi analiz edilmistir. Calisma, CPK yiiksekligi
olan gocuklarda metabolik hastaliklarin erken tani ve tedavisindeki 6nemini ortaya koymayi ve pediatrik
acil servislerde bu hastaliklarin tanisal yaklagimlarini optimize etmeyi amaclamaktadir.

Gereg-Yontem: Calismaya Ocak 2021-Aralik 2023 tarihleri arasinda Marmara Egitim ve Arastirma
Hastanesi Acil Servise bagvuran 0-18 yas arasinda ve CPK degeri 190 U/L (izerinde olan gocuk hastalar
dahil edilmistir.

Bulgular: CPK dederi 1000 U/L lizerinde olan hastalar arasinda, 41 hastanin (%20,09) CPK degerlerinde
tekrar yikselme saptanirken, 158 hastanin (%77,45) dederlerinde herhangi bir tekrarlama
gozlenmemistir.

Etiyolojik nedenler arasinda enfeksiyonlar (%57) on planda yer alirken, nérolojik nedenler (%16),
metabolik bozukluklar (%6) ve diger nedenler (%19) daha az siklikla gdzlenmistir. CPK yliksekligi
ciddiyeti arttikga, acilkarnitin profilinin istenme oraninda da artis gozlenmistir.

Calisma sonucunda kalitsal metabolik hastaliklarin orani %5,39 (n=11) olarak tespit edilmistir. Bu
hastalardan 4'U (%1,96) CPK yiiksekligi arastirilirken yeni tani almis, 7'i ise (%3,43) 6nceden tani almig
olup tetikleyici bir faktérle yeniden aktive olmustur.

Kalitsal metabolik hastaliklarin yani sira 24 hastada (%11,7) muskiler distrofi tanisi tespit edilmistir. Bu
hastalarin 121 (%5,9) yeni tani almis, 12'i ise (%5,9) daha dnce tani konmus bireyler olarak
belirlenmistir.

Sonug: CPK diizeyi normale donse bile, kalitsal metabolik hastaliklarin tamamen diglanamayacadi géz
dniinde bulundurulmali ve bu nedenle hastalarin takibi siirdiiriilmelidir. Ozellikle, ataklarla birlikte CPK
dizeyinde artis gosteren ve sonrasinda normale ddnen hastalarda da kalitsal metabolik hastalik siiphesi
devam etmektedir.

Bu galismanin sonuglari, kalitsal metabolik hastaliklarin ve muskdiler distrofinin erken tanisinda CPK
dizeyinin izlenmesinin dnemini ortaya koymustur.

Anahtar Kelimeler: Rabdomiyoliz, CPK yiiksekligi, acilkarnitin profili, kalitsal metabolik hastaliklar
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Metabolik Hastaliklarin Acillerini Taniyor Muyuz? Cocuk Acile Basvurusu Yapilan
Tanili/ Tanisiz Metabolik Acillerin 18 Aylik Degerlendirilmesi, Tek Merkez Deneyimi

Ihsan Ozdemir1, Ayca Burcu Kahraman2
1 Konya Sehir Hastanesi, Cocuk Acil Boliimii, Konya, Tiirkiye

2 Konya Sehir Hastanesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Boliimii, Konya, Tiirkiye

Giris: Kalitsal metabolik hastaliklar, enzim veya kofaktor eksikligine bagl olarak, yasamin herhangi bir
déneminde hayati tehdit eden akut metabolik krizlerle kendini gdsterebilir. Ulkemizde akraba evliliginin
yuksek olmasi (%24) ve gogmen niifusunun artisi nedeniyle ¢ocuklarda kalitsal metabolik hastaliklarin
gorilme sikhd artmaktadir.Kiiresel insidansi ise her 100.000 canli dogumda 50,9 oldugu tahmin
edilmektedir.

Materyal ve Metot: Calismamizda, Mayis 2023-Ekim 2024 tarihleri arasinda Cocuk Acil Poliklinigine
(CAP) basvurusu yapilan metabolik hastalik tanili ve gesitli semptomlarla basvurup yatirilan sonucunda
metabolik hastalik tanisi alan hastalarin tanimlayici bulgular retrospektif degerlendirilerek metabolik
hastalik acillerine dikkat cekmeyi amacladik.

Bulgular: CAP'a basvuran 45 hasta calismaya dahil edilmistir. Yas olarak en kiiclik hasta, (g glinliikken
metilmalonik asidemi tanisi konulan yenidogandi. Basvuru semptomlari arasinda en sik gorilenler
kusma, beslenme giicliigii, ishal, solunum sikintisi olmustur. Geriye kalan semptomlarin ¢cogunlugunu
norolojik belirtiler olusturmustur (Tablo 1). Dekompansasyon nedenleri; enfeksiyonlarla tetiklenen
metabolik asidoz, hipoglisemi, hiperamonemi olarak saptanmistir. Tani spektrumumuz oldukga genis
olup, %28,8 (13/45) yeni tani, %35'inin (16/45) aile dykist mevcuttu (Tablo 2). Tedavilerine CAP'ta
baslanilan tiim hastalarimiz yatirlmis olup %401 (18/45) cocuk yodun bakim dnitesine (CYBU)
yatinlmistir. CAP basvuru sayilari incelendiginde en fazla 7 kere basvurusu yapilan hastalarin tanilari
ailesel hipertrigliseridemiye bagli pankreatit ataklari ve hipoglisemik metabolik asidozla basvurusu
yapilan glikojen depo tipl hastalarydi. Tedavide genellikle yiiksek dekstroz konsantrasyonlu sivilarla
hidrasyon, 0©zel diyet uygulamalari, amonyak uzaklastiricc medikal/ renal replasman tedavileri
uygulanmisti. Sadece %2,2 (1/45) oraninda metakromatik I6kodistrofi tanili bir hasta CAP’ta kaybedildi.
Cybi'ye yatirilan hastalarin %61,5i (8/13), toplam hastalarin %20’si (9/45) tiim destek tedavilerine
ragmen kaybedilmistir. Kaybedilen hastalarda, mevcut metabolik hastaliklarina ek olarak septik sok
tablosu 6n plandaydi.
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Figure-1

Akgagac Surubu Idrar Hastaligi- Akrodermatitis Dismetabolika. A-B; Gluteal bélgede belirgin
deskuamasyon ve tiim viicutta yaygin eritemli makiiler dékiintiiler. C-D-E; Ozel diyet tedavisinden bir
hafta sonra, cilt lezyonlarinda belirgin bir iyilesme goériilmis; eritem azalirken, inflamasyon hafiflemis
ve lezyonlar belirgin sekilde gerilemistir
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Metilmalonik Asidemi- Akrodermatitis Dismetabolika. A;Y(iz bélgesinde yaygin eritemli makilopapdiler
dokiantiler, B; Perianal ve gluteal bélgede ciddi eritem, deskuamasyon ile karakterize diaper dermatit,
C-D; Alt ekstremiteler ve perianal bolgede yaygin erozyonlar, eksiidatif ve kanamali cilt lezyonlari,
nekrolitik migratuar eritem.
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Cocuk Acile Bagvuran Metabolik Hastalik On/Kesin Tanili Hastalarin Bagvuru Semptomlari

Basvuru Semptomlar

\Hasta Sayisi

Karin Agrisi

Kusma-Beslenme Giigligii

Ates

Afazi-Ataksi

Konvulsivon

Bas Dénmest

Ishal'Kanli Ishal

Solunum Siantisi

Biling Bulamklig:

Hipogilisemi

Status Distanikus

Kardivo-Pulmoner Arrest

Tanilar ve Dekompansasyon Ozellikleri

\Hasta <

\Hastaltk Grubu |Hastalik Ad \Dekompansasyon Tablosu SAVIS on

o (Durum

(n=45)

Karbonhidrat o -
Metabolizma ?hk ‘1)‘1 en depo hastalig HipoglisemiMetabolik asidoz 7 Hayatta
Bozullulklar P
Dalli-Zincirls _ L L i Eksitus
Aminoasit Metilmalonik asidemi [Metabolik asidoz 5 (=1)
Bozulkluklar
Dalli-Zincirl Alccans bu idr Lasin
Aminoasit ha r;:ia%a-; Furubuicrar intoksikasyonu/Acrodermatitis 5 Havatta
Bozukluklars Stanet Dismetabolika
Dalli-Zincirli Metabolik asidoz/Hiperamonemi
Aminoasit Propryonik asidemi Ensefalopaty’ Metabolik 4 Havatta
B ozukluklari stroke/Hemofagositik Sendrom
Lipoprotein .
Metabolizmasi hA;IESEI. eliseridemi Pankreatit 2 Hayatta
Bozukluklars pertrigliseridemi
K etogenez HMG-Cod livaz . o . i
Bozuktuklar: cksilkligi HipoglisemiMetabolik asidoz 2 Havatta
Ure Siklus N - . :
Defektleri Sitridlinemi Tip-1 Hiperamonemi 2 Havatta
Nérotransmitter  |Aromatik L-Amino . :
Bozukluklan  |Asit Dekarboksilaz | 100 Distontkus 2 Hayatta




Sonug: Calismamizda, aile 6ykisi olan hastalarin ve yeni tani oranlarinin yliksekligi dikkat cekicidir.
CAP bagvurusu yapilan metabolik hastalik tanili hastalarda, enfeksiyonlar metabolik krizleri adirlastiran
baglica faktérlerdendir. Metabolik kriz aninda erken tani ve hizlh miidahale hayati 6neme sahiptir.
Ailelerin erken bagvurusu, ydnlendiren hekimlerin kalitsal metabolik hastalik komplikasyonlarina y6nelik

Tablo 2

farkindalidi, sekellerin énlenmesinde kritik rol oynamaktadir.

Anahtar Kelimeler

: Gocuk Acil, Cocuk Metabolizma , Metabolik Aciller

Eonjenital
Glikolizasyon PMMI-CDG Gastro-intestinal sistem kanamass Hayatta
Defelctler
Lizozomal . i Elsitus
hastalidlar Tay- Sachs hastalifi  |Soluaum yetmezligi (n=1)
Lizozomal . o Elsitus
hastalikdlar GM-1 Gangliosidoz  |Soluaum yetmezligi (n=1)
Lizozomal Metaloromatik Solunum vetmezlisi Elsitus
hastalikdar Lskodistrofi 5 £ (n=1)
Lizozomal Mukopolizaklaridoz . o Elsitus
hastaliklar Tip-3 Solunum yetmezligi (n=1)
. . NDUFAF4 .
E‘;‘;ﬁi’}ﬂ (mitokondriyal Metabolik ssidoz (Efj;;‘”
kompleks-1 elsiklizn)
. - Megdel sendromu
E‘;‘;ﬁi’}ﬂ (metilglutakonil Metabolik asidoz Hayatta
asidiiri)
Mitokcondriyal ﬁﬁt“n’ﬁ;ilem“ Metabolik asidoz/ fiulrminan Blcsitus
Hastaliklar kompleks-3 eksiklizi) akracifer yetmezligi (n=1)
Mitokondsiyal | rokondriyal DNA o _ Elsitus
Hastaliklar deplesyon sendromu | Metabolik asidoz’ hiperamonemi (n=1)
tip-13 (FBXL4)
Karbonhidrat .
Metabolizma zlm.ktl I'jifil'ﬁ difosfataz |y b abolik asidoz Hayatta
Bozukluklan B
Fenilalanin GTP
Metabolizma Siklohidrolaz elsilclizi|Status distoniknes Hayatta
Bozulduklar (OF)
. - 1 Laktik asidemi, fulminan Elzitus
Ilfli:;i';cﬁ,?rﬁ al bG e]r_leﬂx::ﬂuq karacifer yetmezlifi kalp
’ - vetmezliFi (n=1)
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SS-055

TSC1 ve TSC2 Genlerinin Molekiiler Analizi ve Genotip-Fenotip Korelasyonunun
Degerlendirilmesi

Ceren Alavanda, Senol Demir

SBU. Van Egitim ve Arastirma Hastanesi, Tibbi Genetik Bo6liimii, Van, Tiirkiye

Amag: Tirkiye'nin dodu bolgesinde 75C7-2 genlerinde varyant saptanmis hastalarin genotip-fenotip
korelasyonunun incelenmesi, bu bolgeye ait hot-spot varyantin varliginin arastiriimasi ve bu genlerde
yeni varyantlarin literatiire kazandiriimasidir.

Gereg-Yontem: Hastalar tlberoskleroz tani kriterlerine gore dederlendirildi. Kesin veya olasi
tliberoskleroz tanisi alan hastalarda genetik testlere ilerlendi. Hastalarin onami alindiktan sonra periferik
kanlarindan DNA izolasyonu yapildi. 75CI ve T5C2 genleri yeni nesil dizileme (NGS) yontemi ile analiz
edildi. Segregasyon calismalari Sanger veya NGS ydntemi ile ¢aligild.

Bulgular: On (g aileden 18 hasta (7 erkek/11 kiz) calismaya dahil edildi. Hastalarin yas araliklan 2 yas
ile 38 yas arasindaydi. Hastalarin tamaminda cilt bulgusu mevcuttu. En sik gorilen cilt bulgusu
hipopigmente makiil (%91.6)'dli. Hastalarin %88.8'inde ndrolojik bulgular goriildi. En sik gérilen
noérolojik bulgular epilepsi (%81.2) ve kortikal tiiber (%68.7)'di. Renal bulgular olgularin %64.2'sinde
saptandi. En sik saptanan renal bulgu anjiomyolipomdu (%35.7). Kardiyak bulgular hastalarin
%46.6'sinda saptandi ve en sk kardiyak bulgu rabdomyom (%33.3)'du. Hastalarin
7'sinde 75CI (%38.8) ve 11'inde 75C2 (%61.1) geninde varyant saptandi. Toplamda 12 farkl varyant
saptandi. Saptanan varyantlarin 6’s1 (%50) nove/varyant, 6’si daha once literatlirde tanimlanmis
varyantti. On iki farkli varyantin 9'u (%75) truncating varyant, 3l (%25) missense varyantti. Heterozigot
¢.3061G>A (p.Glu1021Lys) novel 75C2 gen varyanti birbiriyle iliskisi olmayan iki farkl ailede saptandi.
Diger varyantlar ise sadece birer ailede gozlendi.

Sonug: 75CI gen varyanti taslyan hastalarin klinikleri 75C2 gen varyanti tagiyan hastalara gére daha
hafif olmasi ve 75C2 geninde daha sik varyant saptanmasi hem genel literatiir hem de Tirk literatirii
ile uyumlu idi. 75C2 geninde saptanan ¢.3061G>A (p.Glul021Lys) varyantinin hem daha &6nce
literatlirde bildirilmemesi hem de birbiriyle iligkisi olmayan iki ailede saptanmasi bu varyantin Dogu
Anadolu bdlgesi igin founder etkisi olabilecegini diisiindirmektedir. Buna ek olarak galismamiz literatiire
6 nove/varyant kazandirmistir.

Anahtar Kelimeler: NGS, novel, TSC1, TSC2, tiiberoskleroz
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SS-057

Postenfeksiy6z Viral Ataksi, Serebellar ataksi, Serebellit Olgulari

Zeynep Yilmaz, ismail Hakki Akbeyaz, Burcu Karakayali, Bilgihan Bikmazer, Giilten Oztiirk,
Elif Acar Arslan, Olcay Unver, Dilsad Tiirkdogan

Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Marmara Universitesi Tip fakiiltesine serebellar ataksi ile basvuran hastalarin demografik
Ozelliklerinin, fizik muayene bulgularinin ve klinik 6zelliklerinin paylasiimasi

Olgu: 2013-2024 yillani arasinda basvuran 18 hasta tarandi. Hastalarin %44'kiz (n: 8), %56'si erkek (n:
10) idi. En sik basvuru sikayeti %88 dengesiz ylirime (n:16) olup 1 hasta bas adrisi, 1 hasta biling
bozuklugu ve konusma bozuklugu sikayeti ile basvurdu. Fizik muayenede en sik saptanan anormallik
ataksi olup tiim hastalarda son 1 ay icinde USYE 6ykiisii mevcuttu.3 hastada VZV, 1 hastada rotaviriis,
1 hastada M. pneumonia, 1 hastanin ise NFA'sida Influenza, solunum yolu patojen panelinde es zamanli
HHV-6 tespit edildi. 11 hastanin goriintiileme sonucu tamamen normal iken ( %61), 2 hastada araknoid
kist, 2 hastada serebellar lezyon ve tonsiller herniasyon, 1 hastada corpus callozumda difiizyon kisithlig
tespit edildi. 10 hasta izlemde herhangi bir tedavi almaksizin kendiliginden diizeldi. Bu hastalarin tamami
baslangic semptomu olarak izole ataksi ile basvuran, fizik muayenede ek serebellar bulgusu olmayan ve
izlemde 7-10 giin icinde kendiliinden diizelen, takipte ek sikayeti gelismeyen hastalardi. Bu hastalar
postenfeksiyoz viral ataksi olarak dederlendirildi. 5 hastaya IVIG+ pulse steroid tedavisi verildi. 4
hastada MR bulgulan nedeniyle serebellit diisiinildii bu hastalarin 3’ takipte tamamen dizelirken 1
hasta taburculuktan 40 giin sonra bas adrisi sikayetiyle tekrar basvurdu fakat sikayeti 3 giin icinde
kendiliginden geriledi. Bu hasta MR'da serebellar lezyonu ve tonsiller herniasyonu olan biling bulanikhig
ve genel durum bozuklugu sikayeti ile basvuran bir hastaydi ve takipte medulloblastom tanisi ald.

Sonug: Acil servise akut ylriime bozuklugu ile bagvuran hastalarda mutlaka akut serebellar ataksi
distnilmeli, bu durumun bir dislama tanisi oldugu unutulmamali, gerekli tetkikler yapilmaldir. Biling
bozuklugu, genel durum bozuklugu yada KIBAS gibi atipik semptomlarla basvuranlarda ve dismetri,
disdiadokinezi, nistagmus, konusma bozuklugu gibi bulgulari olan hastalar yakin takip edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: postenfeksiydz, ataksi, serebellit
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SS-058

SAGLIKLI VE KRONiK HASTALIGI OLAN COCUKLARDA UYKU BOZUKLUGU GORULME
SIKLIGI

Dr. Mesut Savas, Prof. Dr. Sirin Giiven, Dr. Mehmet Karaci

Saghik Bilimleri Universitesi Sehit Prof. Dr. Ilhan Varank Sancaktepe Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Istanbul

Amag: Uyku, cevre ile olan duyusal-motor etkilesimlerin geri dénlisiimli bir bicimde askiya alinmasi
olarak tanimlanmaktadir. Uyku bozukluklari cocukluk déneminde sik gorilen bir sorundur ve tim
cocuklarin yaklasik %20-30'u cocukluk cadinda bir tiir uyku bozuklugu yasamaktadir. Cocukluk cadinin
kronik hastaliklarina uyku bozuklugu siklikla eslik etmektedir. Kronik hastaligi olmayan ve normal gelisim
gosteren cocuklarda uyku bozukluklarn kolaylikla gdzden kacabilmekte, tani ve tedavisi zaman alici
olabilmektedir. Bu nedenle calismamizda saglikli ¢ocuklarda uyku bozuklugu sikhidinin taranmasi ve
kronik hastaligi olan cocuklardaki uyku bozuklugu sikhidi ile karsilastirilmasi amaglanmistir.

Yontem: Bu calisma hastanemiz cocuk saghgi ve hastaliklar kliniginde gerceklestirilmistir. Yaslari 6-16
yas arasl 109 saglikli cocuk ve primer psikiyatrik/norolojik hastalik tanisi haricinde kronik hastaligi olan
(hematolojik [n=65], alerjik [n=38], gastroenterolojik [n=15], endokrinolojik [n=6] hastalik) 124 ¢ocuk
dahil edilmistir. Yas, cinsiyet, aile egditimi ve sosyo- ekonomik diizey ile ilgili veriler kaydedilmistir.
Cocuklar icin Uyku Bozuklugu Olcegi (CUBO) kullanilarak uyku bozuklugu ve uyku bozuklugu riski sikligi
belirlenmistir. T-skor >70 olanlarin uyku bozukluguna, T-skorun >50 olanlar ise uyku bozuklugu
acisindan riskli kabul edildi. Calisma icin hastanemiz etik kurulundan onay alinmistir (2021-201/
29.09.2021).

Bulgular: Gruplar arasinda yas ortalamalari benzerdi. Saglkh gruptakilerin uyku bozuklugu olcegi
toplam puan ortalamasi 42.3+13.2, kronik hastalik grubundakilerin ortalamasi 45.4+12.6"tir. Saglikh
grubun %3.4'linde, kronik hastallk grubunda ise % 6.9'unda GUBO'ne gére uyku bozuklugu
saptanmistir. Ayni zamanda saglikli katiimcilarin %15, kronik hastalidi olan katiimcilarin % 22.3'l uyku
bozuklugu risk grubun idi. Ama saglikli ve kronik hastalik gruplarinda uyku bozuklugu gériilme ve uyku
bozuklugu riski acisindan anlamli fark bulunmamistir (p=0.23; p=0.12). Benzer bicimde CUBO alt
boyutlarinda iki grup arasinda anlamli bozukluk ve risk agisindan farklilk gérilmemistir.
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Tartisma: Cocuklarin uyku diizeni ve problemlerinin etiyolojisini anlamak igin, sosyo- ekolojik gerceve
icinde cocugun bireysel 6zellikleri (mikrosistem), aile ve okul ortamlari (mezosistem) ve daha genis
cografi ve sosyo-ekonomik 6zellikler de dahil olmak tizere kiltiirel baglamin (makrosistem) anlasiimasi
gerekmektedir. Kronik hastalia sahip olan cocuklarla birlikte, saglikli cocuklarin da azimsanmayacak
oOlgtide uyku bozuklugdu riski ve uyku bozukluguna sahip oldugu goérilmistiir. Bu arastirmadan elde edilen
veriler uyku bozuklugu/riskine sahip olup olmama durumunun saglikli ve kronik hastaligi olan gocuklar
arasinda farkllik gostermedigini ortaya koymaktadir. Literatiire gore oOzellikle hasta cocuklarda uyku
bozuklugu oranimiz diisik cikmistir. Belki hasta sayimizin az olmasi, kronik hastaliklarin homojen degilde,
karisik grup olmasi ve anketleri yanitlayan ebeveynlerin kiltir seviyesi ile ilgili olabilir. Dinyay etkileyen
COVID-19 pandemisi, uzun sireler cocuklarin yasam tarzi ve ginlik rutinlerini degistirmistir. Pandeminin
cocuklarin ruh saghd Gizerindeki etkilerini ele alan genis kapsamli cok sayida arastirma, en sik gorilen
belirtilerin anksiyete, depresyon, uyku ve istah bozukluklari ile sosyal etkilesimlerde bozulma oldugunu
ortaya koymaktadir.

Sonug: cocukluk ¢adinda uyku saghdi rutin olarak sorgulanmalidir. Kronik hastalik olmaksizin uyku
sorunlarinin taranmasi, 6nleme ve midahaleye yonelik cocugun bireysel ve gelisimsel 6zelliklerine gore
uyarlanmig bir yaklagimin benimsenmesi gerekmektedir. Ayni zamanda pandemi sonrasi gocuklarda
gorilebilecek mental ve uyku ile iliskili sorunlarin bir halk saghgi sorunu olarak ele alinmasi ve bu
dogrultuda saglk politikalarinin  gelistirilmesi  gerekliligi  kacinlmazdir.  Sadlikh  cocuklarin  da
azimsanmayacak o6lglide uyku bozuklugu riskine ve uyku bozukluguna sahip oldugu goriilmustiir. Sonug
olarak, kronik hastaligi olan ¢ocuklar ve saglikli cocuklar arasinda uyku bozukluguna sahip olma ve uyku
bozuklugu riski tasima acisindan fark bulunmamistir.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk Cagdi, Uyku Bozuklugu, Kronik Hastalik, Saglikli gocuk
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SS-059

Duplikasyon Kistlerinde 10 Yillik Deneyimimiz

Alperay Giilen, Ozge Kilic Bayar, Ayten Ceren Bakir, Betiil Dolek, Kivilcim Karadeniz Cerit,
Giirsu Kiyan

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi AD, istanbul

Amag: Duplikasyon kisti embriyonik dénemde olusan nadir bir konjenital anomalidir. Kistik kitleye bagli
basi, obstriiksiyon, enfeksiyon ve perforasyon gibi komplikasyonlarla ortaya cikabilir. Ultrasonografinin
(USG) yani sira opakh grafi, endoskopi, manyetik rezonans goériintiileme (MRG) ve bilgisayarli tomografi
(BT) gibi goriintiileme yontemleri tanida etkilidir. Calismanin amaci klini§imize duplikasyon kistiyle
basvuran hastalarin takip ve tedavi sonuclarinin degerlendirilmesidir.

Gereg-Yontem: Ocak 2014- Aralik 2024 yillar arasinda klinigimize basvuran ve duplikasyon Kisti tanisi
almis hastalarin verileri geriye déniik olarak dederlendirildi. Hastalarin yas, cinsiyet, basvuru sikayetleri,
gorintiileme yontemleri, ameliyat teknidi, patoloji verileri ve takip siiresi ile izlem bilgileri incelendi.

Bulgular: Ocak 2014- Aralik 2024 tarihleri arasinda klinigimizde 10 hasta (K/E:4/6) duplikasyon Kkisti
tanisiyla takip edildi. Hastalari ortanca yasi 2 (1- 133) aydi. Sekiz hastanin antenatal ultrasonografisi
mevcuttu ancak 6 hastada abdominal kist saptanmisti. Bu hastalardan biri kusma, biri de solunum
sikintisi ile bagvurdu. Antenatal tanisi olmayan dort hastadan ikisi gastrointestinal sistem semptomlari
(distansiyon ve/veya karin agrisi), biri genital bdlgeden gaita gelmesi yakinmasiyla basvurdu. Bir hastada
kist insidental saptandi. Basvuruda tiim hastalarin ultrasonografisi mevcuttu. USG ile yeterli veri
saptanamayan hastalara endoskopik dederlendirme, opakli grafi, MRG/ BT tetkiklerinden biri veya birkaci
uygulandi. Operasyon sirasinda bir hastada 6zofageal, bir hastada gastrik (torakoabdominal), 2 jejunal,
2 ileal, 3 hastada cekumda ve bir hastada total kolonik duplikasyon kisti mevcuttu. Hastalarin tiimine
total eksizyon uygulandi ve histopatolojik inceleme raporlari duplikasyon kistiyle uyumlu bulundu.
Ortanca 11 (1-51) aylik izlem siresinde biitiin hastalarin normal oral beslenme ile poliklinik kontrollerine
devam edilmektedir.

Sonug: Duplikasyon kistleri agizdan aniise dek farkl lokalizasyonlarda goriilebilir. Tedavisi yerlesime
uygun olarak kistlerin gikarilmasidir. Antenatal ultrasonografide kistik yapi saptanan olgularda ayrici
tanida duplikasyon kisti de akla gelmelidir.

Anahtar Kelimeler: duplikasyon kisti, antenatal ultrasonografi, konjenital
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POSTER BILDIRILER

PS-004
PN EgCTiLNigEiRSiTESi
Bdbrek nakilli hastada siradisi bir tani : Norveg uyuzu b STANES
BURAK ARSLAN 1 CEMILE PEHLIVANOCLU 2 ILMAY BILGE 3 GUNEL
RASULOVA#
1 Kog Universitesi Pediatri Anabilim Dali Asistan Doktor
2 Kog Universitesi Pediatri Nefroloji Bilim Dali Uzman Doktor
3 Kog Universitesi Pediatri Nefroloji Bilim Dali Profesdr Doktor
4 Kog Universitesi Dermatoloji Anabilim Dali Uzman Doktor
Girig

» Bobrek nakii ve iliskili komplikasyonlar giinimiizde basarili transplant sagkalim oranlarinin artmasiyla
birlikte giderek artmaktadir.

 Nakil hastalarinin takiplerinin sik ve diizenli yapilmasi nakil iliskili komplikasyonlar ve immiinsupresif
tedavilerin yan etkilerinin kontroll agisindan oldukga kritik dneme sahiptir.

Olgu

v" 17 yas tethered cord, kronik bobrek yetmezligi nedeniyle 2013 yilinda bobrek nakli olan erkek hasta

v" Kontrol amaciyla geldigi poliklinik randevusunda ilk bakista basi yaralari ve viicutta yaygin
kasintili lezyonlar +

v Laboratuvar:

Kreatinin: 2.02mg/dl
Hemoglobin: C.4mg/dI

idrar Analizi: Bakteriiiri ve Lokosit +

v' Takrolimus , Mikofenolat mofetil, Prednizolon tedavisi alan hasta sistem sorgulamasinda ailede
pozitif skabiyez dykisi ve kasintili hiperkeratotik lezyonlar oldugu gortlda.

v" Dermatoloji boliimiine norveg uyuzu 6n tanisiyla konstiltasyon

v' Krutlu kasintil lezyonlar (+)

v Silion (+)

v Delta sign ve Tiineller (+)

v Sistemik tedavi (ivermektin) ve majistral skabiyez tedavisi baglandi.




Uyuzun klasik bulgularindan ellerde tiineller silion +

Alt eksremite hemiparezisi ve imminsupresif tedavi almasi, klinik tablo ile uyumluydu.
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Hiperkeratotik lezyonlar
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Crusted Scabies (Norwegian Scabies )

» Kurutlu skabies , skabiyesin oldukca bulasici, agir semptomlar gosteren bir alt tiirdddir.

Yiksek oranda bulasici kabul edilen bu alt tiir genellikle

« immdinsiiprese, bakim ihtiyaci olan bireylerde gordiliir.

« Normal skabiyezin aksine deriden deriye direkt kontakt ile bulasabilir.

- Gecikmis tarn ihtimali nedeniyle sekonder deri enfeksiyonlari ve sepsise kadar gidebilen bir
yelpazede kendini gosterebilir:

Oldukga bulasici olmasi sebebiyle ayni zamanda bir halk sadligi sorunudur. Ayni yatak yatak o6rtiisi ve
ev esyalar ortak olarak kullaniimamalidurr.

SONUC

Immiinsiipresif tedavi alan hastalarin ve immiin-kompetan hastalarin benzer hastaliklardan
etkilenme oranlar ve dereceleri farkli olabilir.

-Immiinsipresif hastalar sik araliklarla kontrole cadirilarak takibi yapiimali, Immiinsiipresyon ve
komorbid durumlar alisik olmadigimiz klinik tablolarla karsimiza gikabilir.

-Erken tani ve tedavinin birey ve toplum saglidi acisindan kiimdilatif bir fayda sagladigi net bir sekilde
ortadadir.
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PS-006
Kanserli Cocuklarda Pneumocystis jirovecii Pndmonisi

Orkun Dinc1, Nursah Eker1, Selviya Ocal Demir2, Rabia Emel Senay3, Burcu Tufan Tas3,
Sevgi Aslan2, Ahmet Kogl

1 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg: ve Hastaliklari ABD, Cocuk Hematoloji
ve Onkoloji BD, Istanbul

2 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg: ve Hastaliklari ABD, Gocuk Enfeksiyon
BD, Istanbul

3 Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve
Onkoloji Klinigi, Istanbul

Pneumocystis jirovecii pnémonisi (PJP), immiinsuprese bireylerde, 6zellikle pediatrik onkoloji hastalari
ve hematopoietik kdk hicre nakli (HSCT) aliclarinda goriilen yasami tehdit eden bir firsatg
enfeksiyondur. Pediatrik kanser hastalarinda PJP insidansi %1-5 arasinda dedismekte olup, siddetli
vakalarda mortalite oranlari %20-50'ye kadar cikabilmektedir (1,2). Trimethoprim-sulfamethoxazole
(TMP-SMX) profilaksisine ragmen, tedaviye ragmen gelisen enfeksiyonlar; uyumsuzluk, direng veya
alternatif profilaktik rejimlerin kullanimi gibi faktdrler nedeniyle énemli bir sorun olmaya devam
etmektedir (3). Bu rapor, dort pediatrik PJP vakasindaki deneyimlerimizi dzetleyerek tanisal zorluklar ve
tedavi yaklasimlarini vurgulamayi amaclamaktadir.

Dort PIP vakasi incelendi: Ewing sarkomu olan 14 yasinda bir kiz gocugu, tedaviye direngli Hodgkin
lenfoma nedeniyle HSCT sonrasi dénemde 13 yasinda bir erkek cocuk, CD40 ligand eksikligi nedeniyle
HSCT sonrasi donemde 2 yasinda bir erkek cocuk ve relaps atipik teratoid rabdoid timér nedeniyle
kemoterapi almakta olan 2 yasinda bir kiz cocugu. Bu hastalardan ikisi PJP baslangicinda Grade 4
notropeni durumundayken, dider ikisi Grade 3 nétropeni ile bagvurdu. Tim hastalar, genis spektrumlu
antimikrobiyal tedaviye yanit vermeyen ates ve akut solunum sikintisi ile basvurdu. Radyolojik
incelemelerde, PJP'den siiphelenilmesine yol acan yaygin ground-glass opasiteler ve interstisyel
infiltrasyonlar saptandi. Tani, bronkoalveoler lavaj (BAL) polimeraz zincir reaksiyonu (PCR) ile dogrulandi
ve sirasiyla 1.994.530 kopya/uL, 62 kopya/uL, 13.960.804 kopya/uL ve belirlenemeyen titrasyonlarda
Pneumocystis jirovecii DNA'sI tespit edildi. Tim hastalara, 21 glin boyunca terapétik dozlarda (15-20
mg/kg/giin) intravendz TMP-SMX tedavisi uygulandi. Klinik sonuglar ti¢ hastada olumlu seyretti ve bu
hastalar tedavi sonrasi profilaktik TMP-SMX'ye gecis yapti. Ancak, Uglncl hasta, eslik eden
sitomegaloviriis reaktivasyonu ve direncli solunum yetmezligi ile komplike seyreden siddetli PIP
nedeniyle kaybedildi.

Bu vaka serisi, Pneumocystis jirovecii pnémonisi (PJP)'nin pediatrik kanser hastalar icin olusturdugu
ciddi riski ortaya koymakta ve TMP-SMX profilaksisi altinda bile yliksek morbidite ve mortalite oranlarinin
gozlemlendigini gostermektedir (4). Notropenik durumlar, PJP baslangic igin risk faktorleri olarak
tanimlanmis olup, tiim immiinsuprese bireylerde dikkatli izlemin gerekliligine isaret etmektedir (5).
Bronkoalveoler lavaj polimeraz zincir reaksiyonu (BAL-PCR) kullanimi, 6zellikle diger pulmoner
komplikasyonlari taklit edebilecek non-spesifik radyolojik bulgulara sahip hastalarda, erken ve dogru tani
icin kritik Gneme sahip olmustur (6). TMP-SMX, PJP tedavisinin temelini olusturmaya devam etmekle
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birlikte, direncli vakalarda optimal sonuclar elde edebilmek icin kortikosteroidler veya ikinci basamak
tedavi seceneklerinin degerlendirilmesi gerekebilir (7).

Sonug olarak PJP, immiinsuprese pediatrik poplilasyonlarda hala kritik bir saglik sorunu olmaya devam
etmektedir. Vaka serimizde elde edilen sonuglar, TMP-SMX'in hem tedavi hem de profilaksisinde
vazgegilmez bir ajan oldugunu gostermektedir. Bununla birlikte, profilaksi altinda bile tedaviye ragmen
gelisen enfeksiyonlarin meydana gelebilecedi g6z ©niinde bulundurulmalidir. Profilaktik rejimlere
uyumun sadlanmasi, PJP'den siiphelenildiginde zamaninda tani yontemlerinin uygulanmasi ve eslik eden
enfeksiyonlarin yonetimi, hasta sonuclarini iyilestirmek icin kritik 6neme sahiptir. Bu hassas
popiilasyonda direng gelisimini 6énlemek ve profilaktik stratejileri optimize etmek amaciyla daha fazla
arastirmaya ihtiyag duyulmaktadir.

Referanslar:

1Mantadakis E. Pneumocystis jirovecii pneumonia in children with hematological malignancies:
diagnosis and approaches to management. Journal of Fungi. 2020;6(4):331.

2 White PL, Price ]S, Backx M. Pneumocystis jirovecii pneumonia: epidemiology, clinical manifestation
and diagnosis. Current Fungal Infection Reports. 2019;13:260-273.

3. Geerlinks AV, Campigotto A, Science M, Gupta S. Impact of prophylaxis choice on risk of pneumocystis
pneumonia in children with cancer: A case-control study. European Journal of Cancer. 2020;140:71-
75.

4 Kim KR, Kim JM, Kang JM, Kim YJ. Pneumocystis jirovecii pneumonia in pediatric patients: an analysis
of 15 confirmed consecutive cases during 14 years. Korean Journal of Pediatrics. 2016;59(6):252-257.

s.Ricci E, Bartalucci C, Russo C, Mariani M, Saffioti C, Massaccesi E, Pierri F, Brisca G, Moscatelli A, Caorsi
R, Bruzzone B, Damasio MB, Marchese A, Mesini A, Castagnola E.Clinical and radiological features of
Pneumocystis jirovecii pneumonia in children: A case series. Journal of Fungi. 2024;10(4):276.

s.Lécuyer R, Issa N, Tessoulin B, Vérité C, Perrot A, Bailly S, Mahevas M, Galicier L, Boutboul D, Morin
F, Legendre P, Veyradier A, Berger A, Azoulay E, Galimand J, Molina JM, Bergeron A.Epidemiology and
clinical impact of respiratory coinfections at diagnosis of Pneumocystis jirovecii pneumonia. Journal of
Infectious Diseases. 2022;225(5):868-880.

7.Cooley L, Dendle C, Wolf ], Teh BW, Chen SCA, Boutlis C, Thursky K, Kong DCM, Slavin M. Consensus
guidelines for diagnosis, prophylaxis and management of Pneumocystis jirovecii infection in patients
with

haematological and solid malignancy. Internal Medicine Journal. 2014;44(12):1350-1363.
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Siniizite Sekonder Subdural Ampiyem Olgusu

Manolya Bergiizar Sekerlisoy!, Aylin Dizi Isik?, Seyhan Yilmaz2, Nursel Yilmaz3, Onur
Erdogan?, Giilsen Akkog3, Sevliya Ocal Demir3

1Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Anabilim Dali, istanbul

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dali, Cocuk Saghg:
ve Hastaliklari Anabilim Dali, istanbul

3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi Anabilim Dali, istanbul

Amag: Subdural ampiyem, pediatrik yas grubunda nadir gortiilen ancak ciddi morbidite ve mortalite riski
tasiyan ve acil miidahale gerektiren bir durumdur. Subdural ampiyem, gogunlukla komsu anatomik
bolgelerdeki enfeksiyonlarin (6rnedin, siniizit, otitis media veya mastoidit) dogrudan yayilimiyla ortaya
clkarken, bazen travma veya hematolojik yayilim gibi nedenlerle de gelisebilir. Erken tani konulup tedavi
edilmedigi takdirde ciddi komplikasyonlara yol acabilmektedir. Burada, bilinen bir hastalidi olmayan 11
yasinda erkek hastada sinlizit sonrasi gelisen subdural ampiyem olgusu ile sinlizit komplikasyonlarinin
Onemi vurgulanarak sunulmustur.

Olgu: Bilinen bir hastaligi olmayan, siipheli travma 0ykdsii olan 11 yasinda erkek hasta ates, kusma ve
uyku hali sikayetleri ile basvurusunda yapilan goriintiilemesinde sag frontal bolgede yaklasik iki cm
boyutunda subdural ampiyem saptandi (Resim 1A). Hastanin fizik muayenesinde sag frontoparietal
bélgede belirgin hassasiyet ve meningeal irritasyon bulgularn ile tetkiklerinde I6kositoz ve akut faz
reaktani yiiksekligi mevcuttu. Hastada meningosensefalit 6n tanisi ile vankomisin, seftriakson ve asiklovir
tedavileri baslandi. Takiplerinde klinik ve norolojik olarak kotlilesmesi olmasi nedeni ile tedavisi
vankomisin, levofloksasin ve meropenem olarak diizenlendi ve subdural ampiyem icin bilateral frontal
kraniyotomi, abse bosaltiimasi ve duraplasti yapildi. Abse, beyin omurilik sivisi ve kan kdltiirlerinde etken
saptanmadi. Cerrahi girisim ve antibiyotik revizyonu sonrasinda hastanin klinik, nérolojik muayenesi ile
laboratuar tetkiklerinde diizelme goriildi. Kontrol kraniyal gorintiilemelerinde regresyon gorilen
hastanin mevcut antibiyoterapisi 6 haftaya tamamlanarak multidisipliner olarak gocuk enfeksiyon
hastaliklar, gocuk ndroloji, beyin ve sinir cerrahisi ve fiziksel tip ve rehabilitasyon bélimlerinin takip
planlari ile ayaktan izlemde tutulmaktadir (Resim 1B).

Sonug: Pediatrik popilasyonda nadir goériiimekle birlikte erken tani ve cerrahi girisim ile uygun
antimikrobiyal tedavi birlikteligi subdural ampiyem y&netiminde énemlidir. Multidisipliner bir yaklagim
hem enfeksiyon kontroliinii saglamak hem de nérolojik sekelleri en aza indirmek igin kritik 6neme
sahiptir. Travma 6ykiisii veya sinlizit sikayetleri olan ve nérolojik semptomlar ile bagvuran bir hastada
subdural ampiyem ayirici tanilar arasinda mutlaka distndlmelidir.

Anahtar Kelimeler: Komplikasyon, Sintizit, Subdural ampiyem
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Resim 1A
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Ingenia

Manyetik Alan Giicii: 1,50

Basvuru kraniyal MRG
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Ingenia
Manyetik Alan Glci: 3,00
Yank Sayllari: 1, Yank Zamane: 80,00, Yank Zincir Uz,

A432x432

Tedavi altinda kontrol kranyial MRG
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Periorbital Nekrotizan Fasiit Olgusu: Streptococcus Pyogenes

Hilal Aratl, Aylin Dizi Isik2, Giilsen Akkoc2, Seyhan Yilmaz2, Hiisnii Can Yasar3, Emre
Sozen3, Pinar Canizci Erdemli2, Didem Biiyiiktas Aytac2, Meryem Cagla Abaci Capar2,
Volkan Dericioglu3, Sevliya Ocal Demir3

1 Cocuk Saghdi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Istanbul

2 Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1 Bilim Dali, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, istanbul

3 Goz Hastaliklan Anabilim Dali, Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Istanbul

GIRIS: Periorbital nekrotizan fasiit, periorbital dokulari, deri, deri alti, derin yumusak doku ve kaslari
iceren, hizla ilerleyen, destriiktif, ciddi bir yumusak doku enfeksiyonudur. Genellikle polimikrobiyal bir
etiyolojiye sahip olmakla birlikte, vakalarin yarisindan fazlasinda en sik etken Streptococcus pyogenes
(A grubu beta hemolitik streptokok, GABHS) olarak bildirilmistir [1]. Erken tani, agresif medikal ve
cerrahi midahale ile mortalite ve morbidite énemli 6lclide azaltilabilmektedir [2]. Burada, iki yas erkek
hastada S. pyogenes etkenli periorbital nekrotizan fasiit olgusunu klinik stiphe ile erken tani ve
midahalenin dnemi vurgulanarak sunulmustur.

OLGU: Daha 6nceden saglikli iki yasinda erkek hasta, sabah baslayan sol gézde sislik, kizariklik ve ates
sikayetleri ile basvurusunda yapilan muayenesinde sol periorbital 6édem, eritem ve yer yer ekimotik
alanlari ile perioral bélgede, gluteal bélgede ve sacli deride sari krutlu paptler lezyonlari mevcuttu (Resim
1A ve 1B). Yapilan tetkiklerinde notrofil agirlikh 16kositoz [(29500x10/3/ul) (6.0-17.0 x 10~3 /uL)] ve
akut faz reaktan yiksekligi [(CRP 33 mg/L)((0-5 mg/L), (Prokalsitonin >92 pg/L)(>0.5ng/ml)] olup,
basvuru aninda gekilen kontrastsiz bilgisayar tomografisi (BT) preseptal selliilit ile uyumlu sonuglanmisti.
Hastadan alinan solunum yolu patojen panel érnedinde S. Pneumoniae ve S. Pyogenes etkenleri pozitif
saptandi. Takiplerinde saatler iginde gdz cevresindeki sislik, kizariklik ve ekimotik alanlarin ilerlemesi,
akut faz reaktanlarinin yiikselme egiliminde (CRP 110 mg/L) ve koagulopatisinin olmasi (PT 17 sn, INR
1.68) nedeni ile gdz hastaliklarinin da degerlendirmesi ile periorbital nekrotizan fassiit ve streptokokal
toksik sok sendromu 6n tanilari ile hastaya vankomisin, meropenem ve klindamisin baslandi. Ug giin
olacak sekilde ilk giin 1gr/kg doz, ikinci ve tiglincii giinlerde ise 0.5 gr/kg doz intravendz immunglobulin
tedavisi de baslandi. Hastadan alinan kan, bogaz, nazal siiriintii ve idrar kiiltirleri Gremesiz sonuglandi.
Destek tedavileri ile antimikrobiyal tedavi altinda 24-36 saat igerisinde periorbital alandaki lezyonlarda
ilerleme olmasi nedeni ile géz hastaliklari tarafindan fasiyotomi ile cerrahi drenaj yapildi (Resim 1C, 1D
ve 1E). Nekrotik dokular temizlenerek hipoklorik asit ile lavaj yapildi. Abse piyojen kiltiiriinde S.
pyogenes Uremesi bildirildi. Hastanin tedavisi seftriakson ve klindamisin olarak diizenlendi. Goz
hastaliklar tarafindan gin icinde sik pansuman ile takip edildi. Hastanin klinik bulgularinda gerileme
gorilmesiyle klindamisin 10 giine tamamlanarak kesildi (Resim 2).

Hastanin 26 Aralik 2024 tarihli yumusak doku debridman patoloji raporu yogun kronik inflamasyon, fokal
nekroz ve yaygin mekanik sikisma artefakti gériilen kollajenize fibroz doku olarak sonuglandi.

Toplam antibiyoterapisi 19 giine tamamlanarak oral ardisik sefdinir ile taburculuguna karar verildi.
Multidisipliner olarak Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar, Cocuk Allerji ve Géz Hastaliklar béliimlerinin takip
planlari ile ayaktan izlemine devam edilmekte.



Resim1A- Basvuru sabahi 1B-Basvuruda 1C-Yaklasik 3-4 saat sonra 1D- Yaklasik 12 saat sonra
1E-Yaklagik 24 saat sonra Resim

2- Taburculuk 6ncesi

SONUG: Periorbital nekrotizan fasiit, nadir ancak mortalitesi yiiksek bir hastaliktir. Ozellikle gocuk
hastalarda goz gevresinde hizla ilerleyen 6dem, ekimoz ve koagiilopati gelisimi nekrotizan fasiit lehine
degerlendirilmelidir. Erken dénemde agresif antibiyotik tedavisi ve cerrahi debridman hayat kurtaricidir.
Bu olguda, multidisipliner yaklasim, preseptal selliilit tanisindan nekrotizan fasiit tanisina hizli gegis ve
uygun cerrahi tedavi sayesinde hasta basariyla tedavi edilmistir.

KAYNAKLAR
[1] Stevens DL, Bryant AE. Necrotizing soft-tissue infections. N Engl J Med. 2017;377(23):2253-65.

[2] Childs DR, Murthy AS. Periorbital infections in children. Pediatr Clin North Am. 2013;60(5):1113-
25.

[3] Brook I. Microbiology and management of orbital and periorbital cellulitis in children. J Pediatr
Infect Dis Soc. 2018;7(3):218-20.

[4] Meara DJ, Mazzoni T, Benaroch D. Necrotizing fasciitis of the orbit and periorbital region: a case
report and literature review. Ophthalmic Plast Reconstr Surg. 2006;22(6):445-9.
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Kedi Tirmigi Hastaliginin Nadir Prezentasyonu: Submental Abse Olgulari

Didem Can!, Sevliya Ocal Demir?, Seyhan Yilmaz?, Pinar Caniz Erdemli2, Aylin Dizi Isik?,
Didem Biiyiiktas Aytac?, Meryem Cagla Abaci Capar?, Giilsen Akkog?

1Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Istanbul

2Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar Bilim Dali, Cocuk Saghg: ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Istanbul

Amag

Kedi tirmidi hastali§, Bartonella hensela€nin neden oldugu ve cogunlukla lokalize kutan6z ve bolgesel
lenfadenopati ile prezente olan zoonotik bir hastaliktir. Aksiller lenfadenopati tipiktir. ! Burada, submental
abse ile basvuran daha &nceden saglikl iki erkek hasta kedi tirmigi hastalidinin nadir prezentasyon
bélgesini vurgulamak igin sunulmustur.

Olgu 1

Bilinen hastaligi olmayan 12 yasinda erkek hasta, non-spesifik antibiyoterapilere ragmen bir aydir devam
eden cene altinda sislik sikayetiyle basvurusunda eglik eden baska sikayeti yoktu, muayenesinde
submental bdlgede vyaklasik 3*4 cm boyutlarinda fluktuasyon veren lezyon ile komsulugunda
lenfadenopatileri mevcuttu. Hastanin evde kedi besledigi 6grenildi. Ultrasonografik degerlendirmesinde
sol submental bodlgede yodgun icerikli kalsifikasyonlar iceren lezyon ve lezyon komsulugunda
lenfodenopatiler saptandi, submental alandaki lezyon drene edildi. Takiplerinde antibakteriyel tedavilere
klinik yanit alinamadi. TUberkiloz ve tularemi agisindan yapilan tetkiklerinde anlamli patoloji saptanmadi.
Drenaj ornedinden gonderilen Bartonella hanselea PCR pozitif sonuclanmasi (izerine tedavisine
azitromisin ile devam edildi. Taburculuk sonrasi on giinliik azitromisine ragmen lezyon gerileme
olmadigindan hastaya beg giinliik metilprednizolon tedavisi verildi. Takibinde submental bélgede sebat
eden koleksiyon alani olmasi nedeniyle eksizyonel biyopsi planlandi.

Olgu 2

Bilinen hastaligi olmayan 10 yasinda erkek hasta, oral amoksisilin klavunata ragmen gerilemeyen gene
alunda kizariklik ve sislik nedeniyle basvurusundaki muayenesinde dis c¢lriikleriyle bilateral
submandibular lenf nodlar mevcuttu. Hastanin sokak hayvanlariyla temas &ykisi oldugu 6grenildi.
Ultrasonografik dederlendirmesinde submental alanda birkac adet lezyon saptandi. Oral sefaleksin
alirken submental bolgedeki sislikte artis olmasi nedeniyle drenaj yapildi. Drenaj 6rneginden Bartonella
hanselae PCR ve serum IgM pozitif saptanmasi U(zerine tedavisine azitromisin eklendi. Kontrol
ultrasonografik degerlendirmesinde lezyon boyutunda kiclilme goérilip azitromisin 10 giline
tamamlanarak taburcu edildi.
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Sonug

Kedi tirmidi hastalidi, genellikle kendi kendini sinirlayan bir hastaliktir. Hastaligin erken taninmasi, diger
etiyolojiler icin uzun sireli hastane yatisini ve invazif tani testlerini de onleyebilir. 2 Bu vakalarda da
gorildigi gibi, kedi temas 6ykiisi varliginda, ampirik tedaviye yanit vermeyen submental lenfadenopati
ve abse ile bagvuran hastalarda kedi tirmidi hastaligi ayirici tanilar arasinda mutlaka distintilmelidir.

Kaynakga

! Lymphadenopathies associated with Cat-Scratch Disease in Turkiye, 2023, Cilt: 13 Sayi: 4, 632 - 638,
31.07.2023 Aysun Yahsi , Bahadir Yazicioglu, Journal of Contemporary Medicine

2 Kara EM. Kedi tirmigi hastaligi. Somer A, editor. Cocukluk Cadinda Sorunlu Enfeksiyonlar. 1. Baski.
Ankara: Turkiye Klinikleri; 2021. p.66-70.
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Pulmoner Hemorajinin Nadir Bir Kardiyak Nedeni: Fontan Cerrahisi Sonrasi Gelisen
Aortapulmoner Kollateral Arterler

Eysan Tagal!, Mete Han Kizilkaya2, Omer Ozden3, Murat Tanyildiz3, Ender Odemis?
1Kog Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri Ana Bilim Dali, istanbul

2Kog Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dali, Istanbul

3Kog Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Yogun Bakim Bilim Dali, istanbul

Amag: Konjenital kalp hastaliklarinin girisimsel ve cerrahi tedavi secgeneklerindeki gelismeler
dogrultusunda yasam oranlari %90'in izerine gikmistir. Bunlarin igerisinde en 6zellikli gruplardan biri tek
ventrikil hastalaridir. Yasam siiresi arttikca diger sistemleri de etkileyebilen komplikasyonlarin gelistigi
gorilmustir. Pulmoner hemorajiler nadiren goriilen fakat fatal seyredebilen komplikasyonlardir. Pediatri
rutininde bu hastalarin karsilagilabilir hale gelmesi nedeniyle Fontan operasyonu yapilmis tek ventrikdl
hastalarinda gelisen aortapulmoner kollateral arterlere (APCA) bagh pulmoner kanama komplikasyonu
iki olgu esliginde sunulacaktir.

Olgu:

Olgu 1: Prenatal tanisi triklstlipid atrezisi ve pulmoner atrezi olan, neonatal dénemde duktus stent
implantasyonu ve sol BT sant operasyonu uygulanan, Glenn prosediirii ve ekstrakardiyak Fontan
cerrahisi ile izlenen 8 yas erkek hasta hemoptizi sikayetiyle bagvurdu. Fizik muayenesinde siyanotik
goriinim ve sol akciger bazalinde krepitan raller tespit edildi. Oksijen satiirasyonu %84, kan gazi ve
hematolojik parametreleri stabildi. Aktif pulmoner kanamasi olmasi nedeniyle gekilen BT anjiyografisinde
APCA tespit edildi ve girisimsel tedavisi planland.
Yapilan kateter anjiyografi sonrasinda 6 mm AVP4 cihazla sol internal mammarian arterden ayrilan APCA
basarili bir sekilde embolize edildi.

Olgu 2: Pulmoner atrezi, monopartat sag ventrikiil ve sag ventrikil bagiml koroner dolasim tanisiyla
neonatal dénemde duktus stent implantasyonu ve Glenn prosediirii uygulanan, takiben ekstrakardiyak
Fontan cerrahisi ile izlenen 7 yas kiz hasta, hemoptizi sikayetiyle bagvurdu. Oksijen satiirasyonu %90,
kanamaya yonelik yapilan tetkiklerinde enfeksiyon lehine bulgu izlenmedi. Aktif pulmoner kanamasi
olmasi nedeniyle gekilen BT anjiyografisinde APCA tespit edildi. Yapilan kateter anjiyografi sonrasinda 6
mm AVP4 cihazla sol subclavian arterden ayrilan APCA basarih bir sekilde embolize edildi.

Sonug: Fontan cerrahisi sonrasi gelisen APCA'lar, pulmoner hemoraji gibi ciddi komplikasyonlarla iligkili
olabilir. Bu hastalarda sistemik-pulmoner kollateral akimin artmasi, pulmoner vaskiler sisteme ekstra
ylik bindirerek hemoptiziye yol agabilir. Hemoptizi ile basvuran siyanotik konjenital kalp hastaligi olan
hastalarda APCA gelisimi akilda tutulmal, ileri tetkik ve girisimsel tedavi planlamasi yapilmalidir. Erken
tani ve uygun tedavi, morbidite ve mortalitenin azaltimasinda kritik dneme sahiptir.

Anahtar Kelimeler: Pulmoner Hemoraji, Fontan Cerrahisi, Aortapulmoner Kollateral Arterler
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Resim2.

a. Sol subclavian arter proksimalinden ayrilan kollateral arterin olusturdugu vaskiiler ag gorilmektedir.
b. Cihaz APCA'nin proksimaline getirilerek agiimistir. c. APCA'nin embolizasyonu sonrasinda yapilan
kontrol enjeksiyonunda gegis olmadigi izlenmektedir.
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ASXL3- iliskili Bainbridge-Ropers Sendromu Tanil iki Olgunun Klinik ve Genetik Acidan
Degerlendirilmesi

irin Sedef Bas', Burcu Yeter?, Funda Kokali?, Nursel Elgioglu!
1 Marmara Universitesi Pendik EAH, Cocuk Genetik Bilim Dali, istanbul

2 Umraniye EAH, Cocuk Genetik Klinigi, istanbul

Girig: Bainbridge-Ropers sendromu (BRPS) olarak da bilinen ASXL3 ile iligkili bozukluk, ilk olarak
Bainbridge ve arkadaslar tarafindan tanimlanan nérogelisimsel bir bozukluktur. 18q12.1'de bulunan
ASXL3 genindeki heterozigot patojenik varyantlarla iliskilidir. ASXL genleri, epigenetik mekanizmalarda
ve transkripsiyonel diizenlemede rol oynayan kromatin modifiye edici proteinleri kodlar ve bu nedenle
embriyogenezde rol oynar. Bu gen ailesi ASXL1, ASXL2 ve ASXL3'ten olusur. ASXL1 Bohring-Opitz
sendromuna, ASXL2 ise ShashiPena sendromuna neden olur. Bu calismada gelisme geriligi ile bagvuran
ve BRPS tanisi konulan 2 de novo olgu sunulmustur.

Olgu 1: 7 aylik erkek hasta néromotor gelisme geriligi sebebi ile basvurdu. Hastanin fizik muayenesinde
biiyliime geriligi, néromotor basamaklarda gerilik, basini tutamama, hipotonisite izlendi. Burun kokii
basik, frontal bossing, yliksek arkl ince kaslar, proptozis hafif, dudaklar dolgun gorildi. CES: ASXL3
NM_030632.3 c.3039+1G>A intronik heterozigot patojenik tanimlanmis mutasyon raporlandi. Anne ve
baba sangerlerinde varyant saptanmadi, mutasyonun de novo oldugu goriildii, hastamiz BRPS tanisi ile
takibe alindi.

Olgu 2: 4 yas kiz hasta néromotor gelisme geriligi sebebi ile basvurdu. 2 yasta desteksiz oturabilen,
heniiz yiriiyemeyen ve konusmada geriligi olan hastanin muayenesinde metopik situr belirgin,
epikantus, hipertelorizm, upslanting palpebral fissiirler, burun kéki basik, burun kisa, pektus excavatum,
ayak parmaklarinda overriding, ayak 4 ve 5. parmaklarda klinodaktili, hafif santral hipotonisite, postiral
skolyoz vardi. Kromozom analizi: 46, XX. Mikroarray: arr(GRCh37) 10p15.3p15.2 (1524409_3439835)*3
1.9 Mb kazang heterozigot vus raporlanmig, babanin mikroarrayinde 10p15.3p15.2
(1577213_3405753)*3 pozisyonlarinda 1.83 Mb kazang goézlenmis, hastada godzlenen kazangla
Ortiismistli. WES'te ASXL3 (NM_030632.2) ekzon 11 ¢.1864_1867dup (p.Thr623Metfs*25) frameshift
heterozigot muhtemel patojenik varyant saptandi. Varyant, novel varyant-tanimlanmamis olarak
dederlendirildi. Anne ve babadan alinan sanger analizlerinde patojenik varyant saptanmadi, mutasyonun
de novo oldugu goriild.
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Resiml: oilgu 1

Resim 2: olgu 2
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Sekil 1: Varyant lokasyonu
(Kaynak 3)

Sonug: Global gelisme geriligi ve entellektiiel yetersizlik pediatrik popiilasyonda genetik kliniklerine
basvurunun yaygin sebeplerindendir. BRPS spesifik olmayan bir nérogelisimsel fenotip ile iliskilidir;
tanisal bir klinik kriter belirlenmemistir. Glinimiizde spesifik bir sendrom 6n tanisi konulamayan
olgularda yeni nesil dizi analizi ile hastalara bircok nadir hastaligin tanisinin konmasi mimkiinddir.

Kaynaklar:

1)Schirwani S, Woods E, Koolen DA, Ockeloen CW, Lynch SA, Kavanagh K, Graham JM Jr, Grand K,
Pierson TM, Chung JM, Balasubramanian M. Familial Bainbridge-Ropers syndrome: Report of familial
ASXL3 inheritance and a milder phenotype. Am J Med Genet A. 2023 Jan;191(1):29-36.

2)Balasubramanian M, Willoughby J, Fry AE, Weber A, Firth HV, Deshpande C, Berg JN, Chandler K,
Metcalfe KA, Lam W, Pilz DT, Tomkins S. Delineating the phenotypic spectrum of Bainbridge-Ropers
syndrome: 12 new patients with de novo, heterozygous, loss-of-function mutations in ASXL3 and
review of published literature. J Med Genet. 2017 Aug;54(8):537-543.

3)Woods E, Holmes N, Albaba S, Evans IR, Balasubramanian M. ASXL3-related disorder: Molecular
phenotyping and comprehensive review providing insights into disease mechanism. Clin Genet. 2024
May;105(5):470-487.

4)Srivastava A, Ritesh KC, Tsan YC, Liao R, Su F, Cao X, Hannibal MC, Keegan CE, Chinnaiyan AM,
Martin DM, Bielas SL. De novo dominant ASXL3 mutations alter H2A deubiquitination and
transcription in Bainbridge-Ropers syndrome. Hum Mol Genet. 2016 Feb 1;25(3):597-608.
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Kronik Karin Agrisinda Tani Zorlugu: Fonksiyonel Karin Agrisi ve Makroamilazemi

Ibrahim Bagci, Emine Gelik, Ahsen D6nmez Tiirkmen, Bilge Sahin Akkelle, Deniz Ertem

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

Amag: Serum amilaz diizeyinde artis olarak tanimlanan hiperamilazemi, dolagima giren amilazin artis
ve/veya enzimin metabolik klirensinin azalmasiyla olusur. Hiperamilazemi c¢ogunlukla pankreas ve
tlkidrik bezi iligkili inflamatuvar durumlarda gorlir. Nadir ve benign bir hiperamilazemi nedeni olan
makroamilazemi, serum amilazinin immiinoglobulinlere baglanmasiyla olusan yiiksek molekiiler agirlikli
komplekslerin varliginda gelisir. Hiperamilazemi ve karin adrisi nedeniyle degerlendirilen ve
makroamilazemi tanisi alan olgumuz nadir etiyolojiye dikkat ¢ekmek amagh sunulmustur.
Olgu: Dért yasinda erkek hasta, karin adrisi sikayetiyle poliklinigimize basvurdu. Ozgecmis ve soy
gegmisinde bir Ozellik bulunmayan hastanin 9 aydir karin adrisi nedeniyle bircok kez hastaneye
basvurdugu oOgrenildi. Paraumblikal bélgedeki karin adrisi yemekle iliskisiz ve glnliik aktiviteyi
etkilemeyen karakterde idi. Karin agrisi disinda semptomu olmayan hastanin fizik muayenesi, biylime
ve gelismesi normal olarak dederlendirildi. Kronik karin agrisinin etiyolojisine yonelik tetkiklerde serum
amilaz diizeyi 3639 U/L (N< 100 U/L) olarak bulundu. Hemogram, lipaz, karaciger ve bobrek fonksiyon
testleri, idrar-diski incelemeleri ve gélyak hastaligi iliskili otoantikor testleri normaldi. Hiperamilazemi
etiyolojisine yo6nelik abdominal manyetik rezonans (MR) ve MR kolanjiopankreatografi, boyun
ultrasonografisi normal sinirlardaydi ve viral seroloji negatif sonuclandi. Endoskopik incelemede de
patolojik bulgu saptanmayan hastada fonksiyonel karin agrisi diistiniilerek, beslenme 6nerileri verilerek
diyetisyen kontroliinde takibe alindi. Poliklinik kontroliinde karin agrisi yakinmasinin tamamen geriledigi,
ancak izole amilaz yiiksekliginin sebat ettigi gézlendi (>10x normalin st sinirt). Polietilen glikol proteini
ile yapillan c¢okelme testinde monomerik amilaz dizeyinin %18 (N< %?20) saptanmasiyla
makroamilazemi dogrulandi.

Sonug: Karin agrisi ile hiperamilazemi birlikteligi tanisal karmasaya sebep olabilir. Sebat eden izole
hiperamilazemi varliginda, organik patolojilerin ekarte edilmesi durumunda makroamilazemi ayirici
tanida dustintimelidir. Makroamilazemi tanisinin farkindalidi ve erken tanisi ile ylksek maliyetli ve
gereksiz tanisal tetkiklerin 6niine gegilmesi saglanabilir.

Anahtar Kelimeler: Hiperamilazemi, Karin agrisi, Makroamilazemi
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HIV ve Sifiliz Tanih Annenin ikiz Yenidogan Bebekleri: Iki Olgu Sunumu

Seray Nur Apaydini, Meryem Cagla Abaci Capar 2, Aylin Dizi Isik 2, Pinar Canizci Erdemli
2, Didem Biiyiiktas Aytac 2, Seyhan Yilmaz 2, Giilsen Akkog 2, Sevliya Ocal Demir 2

1Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, istanbul

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Gocuk
Enfeksiyon Bilim Dali, istanbul

Amag: Annesinde cinsel yolla bulasan hastali§i olan yenidogana koruyucu énlemler uygulanmadiginda
enfeksiyonu edinme riski belirgin artmaktadir. Burada insan immiin yetmezlik viriisi (HIV) ile enfekte
ve sifiliz tanill anneden dodgan olgularda onlem alinmadidinda gorilen klinik durumlan ve tedavi
planlamasini hatirlatmak, antenatal ddénemdeki takip eksikliklerinin sonuglarina dikkat c¢ekmek
amaclanmistir.

Olgu: 39 yasindaki G6P3Y4A2 anneden 32.gestasyonel haftada 1700 gram sezaryen ile ikiz esi olarak
dogan erkek (olgu 1), 1830 gram dogan kiz hasta (olgu 2) postnatal 2.ayinda annenin HIV ve sifiliz
enfeksiyonu Oyklisii nedeniyle bagsvurdu. Anneye 2020 yilinda HIV enfeksiyonu tanisiyla tedavi
baslandii, annenin gebelikten 6nce tedaviyi biraktigi, gebelikte tedaviye tekrar baslandig, sifiliz
nedeniyle de tedavi aldi§i, VDRL pozitifli§inin devam ettigi 6grenildi. Ikiz olgularmizin postnatal
dénemde yenidogan yo§un bakim nitesinde 33 giin takip edildikleri, hi¢ anne sttt almadiklari, postnatal
0.glin Zidovudin profilaksisi baglandi§i ancak ayni giin sevk edildikleri merkezde tedaviye devam
edilmedigi, konjenital sifiliz acisindan ise tetkik ve tedavi yapiimadigi 6grenildi. Yiksek HIV enfeksiyonu
riski olan bu iki olguya Zidovudin, Lamuvidin ve Raltegravir profilaksisi baslandi. Konjenital sifiliz
enfeksiyonu nedeniyle yapilan tetkiklerde transfontanel ultrasonografi ve akciger grafisinde patolojik bir
bulguya rastlanmadi. Kemik grafilerinde, iki femur ve sag tibia diafizinde diizgiin sinirli periost reaksiyonu
izlendi, konjenital sifilize ikincil dederlendirildi. Abdomen ultrasonografide olgu 1de safra kesesinde
milimetrik tag ile uyumlu ekojenite izlenirken, olgu 2de patolojiye rastlanmadi. Goz ve isitme
taramalarinda patolojik bulguya rastlanmadi. Olgu 1de BOS protein:124 mg/dl, glukoz:40 mg/dl, 2de
BOS protein: 153 mg/dl glukoz:31 mg/dl idi. Her ikisinde de hiicre gériilmedi, BOS VDRL negatif saptand..
Her iki olguda Serum Trepanemal test pozitif, VDRL negatif, RT- HIV RNA saptanmad..

Konjenital sifiliz tedavisine yonelik intraventz Kristalize Penisilin G baglanan hastalarin tedavileri 10 gline
tamamlanarak taburcu edildiler.

Sonug: HIV ve sifilizli gebelerde takip eksikligi, yenidogan 6nlemlerin alinmamasi yenidodanin enfekte
olmasi ciddi morbidite ile sonuglanabilmektedir. Anne adaylarinin bilinglendirilmesi konusunda, koruyucu
hekimligin 6nemli rolli vardir.

Anahtar Kelimeler: HIV Enfeksiyonu, Konjenital Sifiliz, Yenidogan
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PS-017

HIV ve Sifiliz Tanih Annenin ikiz Yenidogan Bebekleri: Iki Olgu Sunumu

Seray Nur Apaydin, Meryem Cagla Abaci Capar, Sevliya Ocal Demir, Seyhan Yilmaz, Aylin
Dizi Isik, Pinar Canizci Erdemli, Didem Biiyiiktas Aytac, Giilsen Akkoc

Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghigi ve Hastaliklar
Ana Bilim Dali, Istanbul

Amag: Annesinde cinsel yolla bulasan hastaligi olan yenidogana koruyucu onlemler uygulanmadiginda
enfeksiyonu edinme riski belirgin artmaktadir. Burada insan immiin yetmezlik viriisi (HIV) ile enfekte
ve sifiliz tanih anneden dodan olgularda 6nlem alinmadiginda gériilen klinik durumlari ve tedavi
planlamasini hatirlatmak, antenatal dénemdeki takip eksikliklerinin sonuglarina dikkat gekmek amaci ile
sunulmustur.

Olgu: 39 yasindaki G6P3Y4A2 anneden 32.gestasyonel haftada 1700 gram sezaryen ile ikiz esi olarak
dogan erkek (olgu 1), 1830 gram dogan kiz hasta (olgu 2) postnatal 2.ayinda annenin HIV ve sifiliz
enfeksiyonu Oyklisii nedeniyle bagsvurdu. Anneye 2020 yilinda HIV enfeksiyonu tanisiyla tedavi
baslandi§i, annenin gebelikten 6nce tedaviyi biraktigi, gebelikte tedaviye tekrar baslandid, sifiliz
nedeniyle de tedavi aldi§i, VDRL pozitifliinin devam ettigi 6grenildi. Ikiz olgularimizin postnatal
donemde yenidogan yogun bakim initesinde 33 gtin takip edildikleri, hi¢ anne stitii almadiklari, postnatal
0.glin Zidovudin profilaksisi baglandi§i ancak ayni giin sevk edildikleri merkezde tedaviye devam
edilmedigi, konjenital sifiliz agisindan ise tetkik ve tedavi yapiimadigi 6grenildi. Yiiksek HIV enfeksiyonu
riski olan bu iki olguya Zidovudin, Lamuvidin ve Raltegravir profilaksisi baslandi. Konjenital sifiliz
enfeksiyonu nedeniyle yapilan tetkiklerde transfontanel ultrasonografi ve akciger grafisinde patolojik bir
bulguya rastlanmadi. Kemik grafilerinde, iki femur ve sag tibia diafizinde diizglin sinirli periost reaksiyonu
izlendi, konjenital sifilize ikincil dederlendirildi. Abdomen ultrasonografide olgu 1de safra kesesinde
milimetrik tas ile uyumlu ekojenite izlenirken, olgu 2de patolojiye rastlanmadi. G6z ve isitme
taramalarinda patolojik bulguya rastlanmadi. Olgu 1de BOS protein:124 mg/dl, glukoz:40 mg/dl, 2de
BOS protein: 153 mg/dl glukoz:31 mg/dl idi. Her ikisinde de hiicre gériilmedi, BOS VDRL negatif saptand..
Her iki olguda Serum Trepanemal test pozitif, VDRL negatif, RT- HIV RNA saptanmadi. Konjenital sifiliz
tedavisine yonelik intravendz Kristalize Penisilin G baslanan hastalarin tedavileri 10 gline tamamlanarak
taburcu edildiler.

Sonug: HIV ve sifilizli gebelerde takip eksikligi, yenidogan onlemlerin alinmamasi yenidoganin enfekte
olmasi ciddi morbidite ile sonuglanabilmektedir. Anne adaylarinin bilinglendirilmesi konusunda, koruyucu
hekimligin 6nemli rolii vardir.

Anahtar Kelimeler: HIV Enfeksiyonu, Konjenital Sifiliz, Yenidogan
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Cocuklarda Akut Mastoidit Yonetimi: Vaka Serisi

Sevliya Ocal Demir?, Kiibra Demirbilek?

1Marmara Universitesi, Pendik Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari
BD, Istanbul

2Medeniyet Universitesi, Goztepe Prof. Dr. Silleyman Yalgin Sehir Hastanesi, Cocuk Saghg:
ve Hastaliklari AD, istanbul.

Amag: Mastoidit, otit medianin sik goriilen siipliratif komplikasyonudur. Uygun yonetilmediginde veya
tanida gecikme oldugunda menenijit, beyin apsesi, sinlis ven trombozu gibi ciddi komplikasyonlarla
seyredebilmektedir. Bu olgu serisi mastoidittte erken taninin 6nemini ve dogru yaklasimi hatirlatmak
amaci ile sunuldu.

Olgu: Calismaya 2023 yilinda hastanemiz Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar Kliniginde mastoidit tanis ile
izlenen pediatrik hastalar alindi. Hastalar retrospektif olarak demografik ozellikleri, laboratuvar ve
radyolojik  bulgulan, tedavi siregleri ve  klinik seyirleri acisindan analiz  edildi.
Bir yillik siirecte 6'si erkek, 3'U kiz 9 hasta izlenmisti. Yas ortalamalari en kii¢ligl 3 ay en buyigi 14 yas
olmak Ulzere 12,5 yas idi. Basvuruda vakalarin tamaminda ates, %77'sinde otalji, %66'sinda mastoid
kemik lizerinde hassasiyet gézlendi. Hastalarin %55 inin son 6 ay igerisinde otit dykiisti olup, tekrarlayan
oral antibiyotik kullanimlari mevcuttu. Komplikasyon olarak birinde menenjit, birinde siniis ven trombozu
ve bir dijerinde beyin absesi gelisti. Altl vakada antibiyotik tedavisi tek basina iyilesme sadlarken, 3
vakaya ek olarak cerrahi miidehale yapilip birine mastoidektomi uygulandi. Hastalarin ortalama
antibiyotik tedavi sireleri 20 glin idi. Hastalarin birinde bir antibiyotik kullanilirken, 8 hastada antibiyotik
kombinasyonu tercih edildi. Iki hastada tedavinin 2. haftasindan sonra sefalosporine bagl ila¢ atesi
gozlendi, antibiyotik tedavi degisikligi yapild.

Sonug: Tekrarlayan orta kulak enfeksiyonu mastoidit icin 6nemli risk faktoéridiir. Vakalarin cogunda
antibiyotik tedavisini yeterli olsa da énemli bir kisminda cerrahi miidahale gereksinimi olabilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Mastoidit, cocuk, menenijit



- nn suw 2025

ELECTUM HOTEL CITY ATASEMIR “Pediatride Yeni Ufuklar”

S

Resim-1: Kraniyal MR




AaSET L “Pediatride Yeni Ufuklar”

SELECTUM HOTEL CITY ATﬁEHiR i,

PS-020

Tedaviye Direncli Tiiberkiiloz’da Kronik Graniilomatoz Hastalik Tanisi

Ovgii Taner1, Burkay Cagan Colak2, Melek Yorgun Altunbas2, Salim Can2, Razin Amirov2,
Meryem Gagla Abaci3, Sevliya Ocal Demir3, Giilsen Akkoc3, Sevgi Bilgic Eltan2, Elif
Karakog Aydiner2, Ahmet Ozen2, Safa Baris2

1Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Immiinoloji ve Alerji Bilim Dali, istanbul
3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1 Bilim Dali, istanbul

Giris: Kronik granilomatoz hastallk (KGH), nétrofillerin nikotinamid adenin dinikleotid fosfat
sistemindeki genetik kusurlardan kaynaklanan X'e bagh ya da otozomal resesif (OR) kalitilan fagositer
fonksiyonun bozuldugu bir dogumsal badisiklik kusuru (DBK)'dur.

Olgu: 4 yasinda kiz hasta 1,5 yil 6nce tedaviye direncli pndmoni tanisiyla degerlendirilirken 6ykistinde
temasli oldugu amcasinin ilaca direngli tiiberkiloz (TBC) nedeniyle ex olmasi (index vaka) ve klinik,
radyolojik bulgularin TBC ile uyumlu olmasi (ppd testi: 7 mm, aglik mide suyunda ARB ve mikobakteri
kiltlr( negatif) nedeniyle olasi tanisi TBC almis. 2 ay 414, 7 ay 2li anti-TBC tedavi sonrasi akciger
tomografisinde bilateral yaygin sentriasiner nodiiller, bronsiektazik alanlari ile miliyer tliberkiloz
bulgularinin sebat etmesi nedeniyle ilaca direncli akciger tiiberkiilozu, DBK siiphesi ile Cocuk Immiinoloji
klinigimize konsiilte edildi. 4 aylik iken sag servikal bolgede apse 6ykiisii, ebeveynleri arasinda akrabalik
(birinci derece kuzen) ve viicut agirhdi/boyu 3-10 persentilde olan hastanin BCG skari mevcuttu.
Laboratuvarinda tam kan sayimi, biyokimyasal ve nutrisyonel parametreleri normal, serum
immuinglobulin dizeyleri normal, protein asi antikor yanitlari ve izohemaglutinin titreleri pozitif olup
Dihidrorodamin (DHR) testinde stimiilasyon indeksi (SI): 4 (diisiik; Saghkli kontrol:240) saptandi. Anne/
Baba DHR SI normal olan hastanin kuvvetli klinik bulgular ve diistik DHR SI KGH tanisini koydurmakla
birlikte; 0Ozellikle kiz cinsiyet ve DHR deki bir miktar rezidiel aktivite ise OR gecisli KGH tanisini
dusindirdi. Trimetoprim-sulfametaksozol, itrakonazol proflaksisi, IFN-gama tedavisi baglanip, dnlemler
anlatiip, KGH'In dider bulgulari olan granilomlar, otoimmiiniteler agisindan laboratuvar tetkikleri,
goriintllemelerle birlikte genetik tanisi dogrulamak amacl klinik ekzom sekanslama (fagositer sistem
paneli) istendi. Genetik tani dogrulandiginda planlanacak olan hematopoetik kdk hiicre nakli igin
hazirliklara baglandi.
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Sonug: DBK'larinin tanisal siirecinde basamakli test yaklasimi 6nerilmekle birlikte ilk basvuruda detayl
oyki ve muayene bulgulari ile KGH'I kuvvetle diistindiiren vakalarda DHR testinin birinci basamada dahil
edilmesi hastamizda oldugu gibi oldukga hizli taniya ve erken tedavi ile enfeksiydz ve enfeksiydz olmayan
komplikasyonlari en aza indirerek sagkalim ve prognoza énemli dlglide katkida bulunacaktir.

Anahtar kelimeler: tedaviye direngli tiiberkiiloz, kronik graniilomatoz hastalik, immiin yetmezlik
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MiIYOKARDIT BENZERI KLINiK SEYIR GOSTEREN DILATE KARDIYOMIYOPATI: ALSTROM
SENDROMLU BiR OLGU

Mustafa Hiiseyin BOZKURT1, Maharram IMANLI2, Murat KANGIN3

1 Medipol Universitesi Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, istanbul

2 Medipol Universitesi Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklan Ana Bilim Dali, Gocuk
Kardiyoloji, Istanbul

3 Medipol Universitesi Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Cocuk Yogun
Bakim, istanbul

Giris: Alstrom Sendromu, otozomal resesif kalitimla aktarilan, ALMS1 genindeki mutasyonlarla iliskili
nadir bir genetik hastaliktir. Bu hastalik, 6zellikle kardiyomiyopati, progresif retinal dejenerasyon,
sensorindral isitme kaybi, obezite, insilin direnci ve tip 2 diyabet ile karakterizedir. Ayrica, hastalar
siklikla kalp yetmezligi, bdbrek yetmezligi, hepatomegali ve endokrin bozukluklar (&zellikle
hipogonadizm) ile de karsilasmaktadir. Klinik bulgular, genellikle cocukluk déneminde belirginlesir ve
hastalarin yasam siireleri, semptomlarin siddeti ve organ yetmezliklerinin gelisimine bagli olarak
degiskenlik gosterebilir. Alstrdom Sendromu’nun patofizyolojisi, ALMS1 proteinindeki mutasyonlarin
hiicresel ve molekiiler diizeyde mitokondrial iglevleri bozan etkileriyle iliskilidir. Tani, genetik testlerle
dogrulanir ve semptomatik tedavi, multidisipliner bir yaklasim ile hastaliin ydnetiminde temel rol
oynamaktadir. Bu sunumda basvurusunda miyokardit dislanamayan ve genetik testlerle Alstréom tanisi
alan bir vakayi tartismayi planlandik.

Olgu:

* 1 aylik kiz bebek, 3 haftadir devam eden inlemeli solunum sikayeti ile dis merkez gocuk hastaliklar
poliklinik bagvurusunda yapilan fizik muayenesinde Ufirim ve siyanoz saptanmasi Uzerine
kardiyolojik degerlendirme oOnerilmis. Hastanemiz cocuk kardiyoloji polikliniginde yapilan
degerlendirme sonrasi ekokardiyografi bulgular ve artmig solunum eforu nedeniyle gocuk yogun
bakim Unitesine interne edildi.

* 2 gebelik, 2 canli dogumu olan anneden son adet tarihine gére 39. gestasyon haftasinda 3260
gram sezaryenle dogum. Yenidogan yodun bakim yatis dykisi yok, bilinen hastaligi yok. Anne
sitiiyle besleniyor. Yakin zamanda gegirilmis viral {ist solunum yolu enfeksiyonu oldugu 6grenildi.

* Anne ve baba sag sadlikli. Akraba evliligi var (kuzen). Kardes 3.5 yasinda, sag saglikli. Ailede bilinen
kronik/metabolik hastalik yok.

® Fizik Muayene: Takipneik, inlemeli solunumu ve subkostal gekilmeleri mevcut. Akciger sesleri
bilateral esit, dodal. Tasikardik, 4/6 pansistolik Gfiirim duyuldu. Kapiller dolum zamani uzamis.

® Vital Bulgular: Viicut sicakhigi 36.7°C, kalp tepe atimi 180/dk, tansiyon 94/63 mmHg, solunum
sayisi 65-70/dk
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* Laboratuar: Troponin I: 0.24 pg/L, CK-MB:31 pg/L, pro-BNP:>35.000 pg/mL

° Goriintiilleme: Akcider grafisinde kardiyotorasik oranda artis dikkat cekmekte, akciger
parankiminde belirgin patoloji gdzlenmedi.

* Ekokardiyografi: Sol kalp bosluklarinda dilatasyon mevcut, sistolik fonksiyonlar azalmig
(ejeksiyon fraksiyonu %40-45), sistemik diizeyde pulmoner hipertansiyon, orta-6nemli derece
mitral ve orta derece trikiispit yetmezlik gorildi.

Klinik Seyir:

Solunum yetmezIidi bulgulari olan hasta entiibe edilerek mekanik ventilasyon destedine alindi. Ayirici
tanida; miyokardit, dilate kardiyomiyopati, ALCAPA (Anomalous Origin of the Left Coronany Artery from
the Pulmonary Artery), konjenital kardiyak anomaliler, tasikardiyomiyopati distnildi.
Ekokardiyografisinde konjenital kardiyak anomali gérilmedi, gekilen BT anjiyografisinde koroner arterler
normal yerlesimde goézlendi, elektrokardiyografi ve ritim holterinde sinis tasikardisi saptandi. Gelis
kliniginin kotl olmasi nedeniyle kardiyak manyetik rezonans goriintileme (MRG) cekilemeyen, gecirilmis
viral Ust solunum yolu enfeksiyonu Oykisi, artmis troponin (normalin 10 kati) ve ekokardiyografi
bulgulariyla olasi miyokardit dislanamadi, intravendz imminoglobin (IVIG); kalp yetmezligine yonelik
inotrop ve antikonjestif tedavi baslandi.

Pulmoner hipertansiyonun kalp yetmezligine bagl gelistigi diistiniild, tedavisine sildenafil ve nitrik oksit
eklendi. Es zamanl genetik ve metabolik sebeplerin dislanmasina ydnelik kan aminoasitleri, idrar organik
asitleri, TANDEM-MS, kardiyomiyopati genetik paneli génderildi. Takibinde kalp yetmezligi klinigi ve
pulmoner hipertansiyonu geriledi. Yatisinin 6. gliniinde nitrik oksit kapatildi, 8. gliniinde ekstiibe edildi,
15. giintinde milrinon inflizyonu kesilerek oda havasina alind..

Ekokardiyografik dilate kardiyomiyopati goriintiisii



T

12.MARMARA | PEDIATRI

Elektrokaardiyografide siniis tasikardisi

Tartisma: Klinik olarak miyokardit siiphesi olan hastada kesin tani kardiyak MRG gériintiileme ve
endomiyokardiyal biyopsinin histopatoloji sonucu ile konmaktadir. Ancak hastanin kliniginin MRG
gekimine uygun olmamasi nedeniyle miyokardit ekarte edilememis olup erken dénem IVIG baglanmistir.
Verilen tedaviye yanit alinmis olsa da altta yatan genetik bir hastaligin saptanmasi progresyonu 6ngérme
ve ailenin uygun genetik danismalik almasi agisindan énem arz etmektedir. Ozellikle infant dénemde
miyokardit benzeri bir klinikle basvuran hastalarda Alstrdm gibi genetik ve metabolik hastaliklar
etiyolojide arastinimalidir. Alstrdm sendromu hastalarinda dilate kardiyomiyopati genellikle yasamin ilk
aylarinda baslar ve ¢cogu zaman pulmoner hipertansiyon ile komplike olur.

Sonug:

1. Genetik testler kesin taninin konmasinda, prognozun 6ngérilmesinde ve tedavinin planlanmasinda
kilit rol oynadi.

2. Olasl organ tutulumlari goz dniinde bulundurularak multidisipliner bir yaklasimin gerekliligi ortaya
kondu.

3. Aileye genetik danismanlik énerildi.
Kaynaklar:

e Maron, B.J., Towbin, J.A., Thiene, G., et al., "Hypertrophic Cardiomyopathy: For the Diagnosis
and Management of Pediatric Patients", 7he Journal of Pediatrics, 2011; 159(2): 217-224.
PubMed Link

¢ Genetics of Dilated Cardiomyopathy, UpToDate, 2024. UpToDate Link

¢ Kliegman, R.M., Stanton, B.F., St. Geme, J.W., et al., Nelson Textbook of Pediatrics, 21st ed.,
Elsevier, 2020, pp. 1824-1830. Dilated Cardiomyopathy

¢ Kliegman, R.M., Stanton, B.F., St. Geme, J.W., et al., Nelson Textbook of Pediatrics, 21st ed.,
Elsevier, 2020, pp. 2295-2300. Pulmonary Hypertension


https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/22043170/
https://www.uptodate.com/contents/genetics-of-dilated-cardiomyopathy

12 MARMARA PEDIA]'RI

3 ;5‘;\.;._ £

O NBSUBAT2055 i . ;
SELECTOM WOVEL Civ e~ Pediatride Yeni Ufuklar
PS-022

Otozomal Resesif Primer Mikrosefali: WDR62 Gen Mutasyonu ile iliskili Olgularin Klinik ve
Genotip Degerlendirmesi

Ipek Goriisen Kavak, Sirin Sedef Bas, Evrim Efe, irem Akbolat Sakar, Huriye Nursel
Elgioglu

Marmara Universitesi Pendik EAH Cocuk Saghg: ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Istanbul

Giris ve Amag: Milkrosefall, tanim olarak okslpltofrontal halkadan d&lglilen bas cevresinin yas ve
clnslyete gore 3 persentll veya -2 standart devliasyon (SD) altinda olmasidir.M1krosefall 1zole bir
bulgu olarak goriilmes1 ya da d1ger malformasyonlar veya dismorfik bulgularla birlikte bulunmasina
bagh olarak 1zole mikrosefall ve sendromlk mikrosefall olarak siniflandiriimaktadir.Ortaya cikis
zamani ve etlyolojlk nedenlerlne gore 1se prlmer ve sekonder milkrosefall seklinde
ayrilmaktadir.Gestasyonun 36. haftasindan 6nce beynl etklleyen gellsimsel anomalller, teratojen
faktorler ve genetlk nedenler prlmer mikrosefall olusumuna neden olmaktadir.Calismada
kltn1gimilzde dederlendirilen otozomal resesif primer mikrosefall (MCPH) tanili hastalar arasinda
WDR62 homozlgot varyanti saptanan bes farkli olgunun klinlk ve genetlk 6zellilklerl sunulmustur.

Yontem ve Bulgular: Olgu 1:Akraba evill1glnden olan 13 yas 2 aylik erkek hasta sloplng forehead,
burun koki basiklidi, biilléz burun yapisi ve strablsmus klinig1yle basvurdu.Bas cevresl 45.5 cm(- 6.6
SD), dogum bas gevres1 32 cm(-2.1 SD) 1d1.WES anal1zlnde homozigot nonsense WDR62 mutasyonu
saptandi.Olgu 2:Akraba evlilliginden olan 2 yas 10 aylik erkek hastanin muayenesinde sloplng
forehead, burun kokii basikhigi, biilléz burun yapisi ve haf1f mikrognatl mevcuttu.Bas cevres1 42.5cm(-
4.8 SD) 1d1.WES anallzlnde homozlgot framesh1ft WDR62 gen mutasyonunu saptandi.Olgu 3:Akraba
evllliginden olan 1 yas 8 aylik kiz hasta bitemporal darlik, kaslar ortada birlesme ed1liminde, hafif
propltozis, strablsmus, balik agzi gériiniimii ve retrognatl kiinig1lyle basvurdu.Bas cevresl 41.5cm(-
4.4 SD) saptandi.WES anal1zinde WDR62 homoz1got mutasyonu saptandi.Olgu 4:Akraba evill1ginden
olan 4 yas 1 aylk kiz hasta hafif global gellsim geriligl kiiniglyle bagvurdu.WES analizlnde
homoz1lgot WDR62 mutasyonu saptandi.Olgu 5:Akraba evlili§inden olan 12 yas kiz hasta epllepsi
kltnig1lyle bagvurdu.WES analizinde homozigot WDR62 mutasyonu saptandi.

Sonug: MCPH ile iligkilendirilen 30 farkli gen tanimlanmis olup, en sik ikinci neden olarak WDR62 gen
mutasyonu (MCPH-2) saptanmistir.NGS(Next Generation Sequencing) teknolojisinin genetik tani
yontemlerinde kullanilmaya baglanmasi 6nemli ilerleme saglamistir.Taninin erken donemde konulmasi
ve tedavi yaklagimlarinin gelistiriimesi, hastalarin motor ve ndérogelisimsel slreclerinin desteklenmesi
acisindan kritik 6neme sahiptir.Hasta ailelerinin genetik taramadan gecirilmesi, hastalik yonetimi ve etkili
genetik danismanlik blyiik 6nem tagimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Primer Mikrosefali, WDR62, Otozomal Resesif
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Hipotoni Ayirici Tanisinda Konjenital Glikozilasyon Defektlerinin Yeri ve Ipuglari: 2 Vaka
Ornegi

Buse Yurttutan!, Emine Geng?

1Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklari Egitim ve Arastirma Hastanesi, istanbul
2Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hataliklar Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Metabolizma, Istanbul

Amag: Konjenital glikolizasyon defektleri(CDG), protein ve lipidlerin glikozillenme bozukluguna bagl;
multisistemik, dogumsal metabolik hastaliklardir. Konjenital hipotoni, global gelisim geriligi, nobet,
koagilopati, hepatopati, kifoskolyoz gibi nonspesifik bulgularla beraber yag yastikciklari, strabismus,
inverted nipple, bifit uvula, perikardiyal eflizyon 6ykiisl, kutis laksa, laboratuarda farkli protein yapida
biyomarkerlarin goklu diistikligu gibi uyarici ipuglarina vurgu yapmak amagh MAN1B1 ve SRR4 CDG
tanili 2 hastamizi sunmak istedik.

Olgu: Cocuk metabolizma poliklinigimizde CDG tanisiyla izlenen 2 olgunun demografik ve klinik verileri
retrospektif olarak ve 1. Derece yakinlarina telefonla ulasilarak incelendi.
Birinci olgumuz: 15 yas erkek hasta, ikinci derece kuzen evliligi sonucu 40. gestasyonel haftada 3650
gram, vajinal yolla dogan hastanin, konjenital hipotoni, global gelisim geriligi, depo hastaligini andiracak
kadar kaba yliz gériinimu, artmis interkantal mesafe, ekzoftalmus, strabismus, sinofrisis, maksillada
protriizyon, pes planovarus, cukur damak, genis tabanh yiriime, rhomberg pozitifligi, opere edilmis
skolyoz bulgular vardi. Klinik/elektrografik ndbeti yoktu, beyin manyetik rezonans goériintiilemesi(MRG)
normaldi, psikometrik degerlendirmede orta mental retardasyon saptandi. Protein-s, antitrombin-3(AT-
3), LDL ve HDL disik, ast-alt 2-3 kat artmigti. Klinik ve laboratuar bulgular isi§inda yapilan klinik ekzom
sekanslama(CES) ile MAN1B1-CDG tanisi almistir.

Ikinci olgumuz: 11 yas erkek hasta, 39. Gestasyonel haftada 2530 gram, sezaryen yolla dogan
hastanin hipotonisite, global gelisim geriligi, bilateral ¢ekic parmak, uzun filtrum, ince Gst dudak,
mikrognati, eklem laksisitesi, inmemis testis, okiilomotor myokloni, corpus callosum hipoplazisi,
ekstraaksiyel bos mesafesinde artig, lateral ventrikillerde genisleme, araknoid kist ve protein-C ve
protein-S diistikligu olan hasta CES ile SSR4-CDG tanisi almistir.

Sonug: Hastalarimizda fat-pad, inverted nipple, serebeller atrofi gibi klinik bulgular yoktu; ¢linki fat
pad/inverted nipple daha ¢ok neonatal/infantii dénemde saptanabilir. Konjenital hipotoni ayirici
tanisinda, ek klinik/radyografik bulgu olmasa bile, transferrinizoelektrik fokisleme(TIEF)ye gore daha
ulagilabilir olan; protein-C/S, AT-3, lipoproteinlerin 6lglimi pratik yol gostericilerdir. Etkin tedavi
yontemleri olmasa da erken tani; aileye genetik danismanlik verilmesi ve kaynaklarin etyolojik
arastirmalar yerine rehabilitasyona yonlendirilmesi agisindan énemlidir.

Anahtar Kelimeler: CDG, CES, HIPOTONISITE, MAN1B1, SSR4
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MAN1B1-CDG ve SSR4-CDG laboratuar ve klinik parametleri

Klinik ve laboratuar MAN1B1-CDG SSR4-CDG
parametreleri
Dogum haftasi 40 39
Dogum Kilosu 3650GR 2530GR
Neonatal solunum sikintisi YOK YOK
YDYBU YOK YOK
Akrabalik VAR YOK
Ik Bulgu Konjenital Hipotoni Konjenital hipotoni
Gelisim Basamaklari Bas tutma: 1 yas Bas tutma:8-9 ay
desteksiz oturma: 2 yas desteksiz oturma: 7 yas
ylrime: 2,5 yag ylriime: halen yok
Konugma: halen net degil Konugma: halen yok
Nébet YOK okiler myokloni
Beyin MRG Normal corpus callosum hipoplazisi,
extraaksiyel BOS mesafesinde artis,
lateral ventrikillerde artig , araknoid
kist, gecikmis myelinizasyon
Go6z bulgulan Strabismus Strabismus, hipermetropi,
astigmatizm
Lipit panel HDL ve LDL distk Normal
Protein-C (70-140) 103,2 52,6
Protein-S (70-150) 58,4 53,3
Antitrombin-3 (79.4-112) 74 83
Koagiilasyon Normal Normal
TFT Normal Normal
AST 66 30
ALT 53 7
Koaglilasyon testleri Normal Normal
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Inhibitorlii Hemofili A Hastasinda Iliopsoas Kanamasi
Egehan Devrim?, Burcu Tufan Tas?, Ayca Bulurlar Giilen!, Baris Yilmaz2, Ahmet Kog?

1Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk
Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali, Istanbul

Giris: Hemofili A, koagiilasyon faktort VIIT'in eksikligi sonucu meydana gelen bir pihtilasma
bozuklugudur. Bu eksiklik, trombin Gretiminin yetersiz olmasina yol agarak fibrin tikaci olusumunu
engeller ve kanamanin durdurulmasini zorlastirir.

Hemofili A hastalarinda, kendini sinirlayan kanamalara ek hayati risk olusturabilecek kanamalara da
rastlanabilmektedir. Bunlardan en dnemlilerinden birisi de iliopsoas kasi hemorajisidir. Iliopsoas
kanamasinda hastada bacakta uyusma hissi, sonrasinda ekstansiyon kalca hareketinde agri ve hareket
kisithligi gelisir. Teshisi icin ultrason, bilgisayarli tomografi (BT) ve manyetik rezonans goérintilemeye
(MRG) ihtiyag duyulur. Kanamanin baslamasi ve teshisine kadar uzun bir siire gegebileceginden
hemodinamigi bozacak kadar kanama olabilir. Bu nedenle hastalarda acil tedavi planlamasi yapiimasi
onemlidir glink iliopsosas kanamasi eder atlanirsa 6liimciil olabilir.

Olgu: inhibitérlii hemofili A tanisi ile poliklinigimizde profilaksi tedavisi alan 5 yasinda hastamiz, sa§
yan adrisi nedeniyle bagvurdu. Travma dykiist olmayan hastanin, sag bacadinda agr ve ylriime
glcligi sikayetleri de vardi. Muayenesinde, sag alt abdominal bolgede hassasiyet ve bacak
hareketlerinde gligsiizliik saptandi.

Hastanin mevcut inhibitérli hemofili A tanisi g6z éniinde bulundurularak iliopsoas hemorajisi
siiphesiyle dncelikle tedavisi uygulanip, goriintiilemesi yapildi. Sag psoas kas! anterior komsulugunda
yaklasik 2.5x1.5x6.5 cm boyutlu ve sag iliak kas lifleri diizeyinde aksiyal planda en genis yerinde 2.5
cm Olcllen ve sinirlarn secilemeyen, iliskili goriiniimde, T2A hiperintens, T1A izo-hafif hiperintens
hematom ile uyumlu gériiniim izlenmesi nedeniyle servise yatirilarak aPCC (aktive protein C
konsantresi) tedavisi protokole uygun olarak uygulandi. Takip siirecinde hastanin hareket kabiliyetinde
iyilesme gozlendi, fizyoterapi uygulanabildi ve bélgedeki adrisi zamanla azalarak kayboldu.
Yirlyebilme seviyesine gelmesinin ardindan profilaksi tedavisine devam edilerek taburcu edilip,
poliklinik takibine alind.

Sonug: Hemofili A hastalarinda hayati tehlike olusturabilecek kanamalarin erken tespiti 6nemlidir,
Santral sinir sistemi, Ust hava yolu ve gastrointestinal sistem gibi sikca akla gelen kanamalar diginda,
iliopsoas kanamasi da hayati risk tagiyabilir. Hemorajik sok gelismesi ve sinirlere baski yaparak
noropatiye yol agma potansiyeli nedeniyle, bu tiir kanamalarin erken teghisi ve uygun tedavisi hayati
6neme sahiptir.

Anahtar Kelimeler: Hemofili, Iliopsoas, Hemoraji
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Nadir Bir Rasopati Olgusu: Gevsek Anagen Sag ile Birlikte Noonan Sendromu Benzeri
Bozukluk

Evrim Cifci Sunamak1, Evrim Efel, Bilgen Bi Ige Geckinli2, Huri ye Nursel Elcioglul

1 Marmara Universi tesi Ti p Fakiiltes i Pendik Egitim ve Arastirma Hastanes i, Cocuk
Genet ik Bilim Dali, Istanbul

2 Marmara Universi tesi Tip Fakiiltes i Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Tibbi Genetik
Anabilim Dali, Istanbul

Amac: Gevsek anagen sacla birlikte Noonan sendromu benzeri bozukluk (NLSH) Noonan sendromunun
tipik yliz bulgularina gevsek anagen sag, rolati f veya mutlak makrosefali, gel isim geriligi, santral sinir
sisteminin yapi sal malformasyonlari bulgulari nin es lik et tigi nadir bir sendromdur. 10g25'teki SHOC2
(NLSH1) ve 2p23'teki PP1CB (NLSH2) genlerinde heterozigot mutasyon sonucu olusan iki tipi vardir.
PPP1CB geni SHOC2 ile birles ip bir serin/treonin kinaz olan RAF1'i defosforile ederek RAS/MAPK
yolaginin aktivasyonuna neden olan PP1'i kodlar. PPP1CBgenindeki fonksiyon kazandi rici mutasyonlarini
n NSLH2'ye neden oldugu distniimektedir. Bu posterde Noonan sendromu bulgulariyla basvuran,
PPP1CB geninde heterozigot varyant saptanan bir NLSH2 olgusu sendroma olan farkindaligin arttirilmasi
amaciyla sunulacaktir.

Olgu:On iki yasinda kiz hasta atipik ylz, rélatif mak- rosefali, sol ventrikil hipertrofisi (hafif), patent
fora- men ovale (PFO), vWB hastaligi (vWBH), gdrme kay- bi, bozuk cene yapisi, dis giiriikleri bulgulariyla
yon- lendirildi.

Esiyle arasinda akrabalik olmayan 25 yasindaki saglik- Il anneden 43+5/7 gestasyon haftasinda 5500gr
sezar- yenle dogmus. Alti aylikken makrosefali farkedilmis. Norolojik muayenesi, kraniyal manyetik
rezonans gorintileme (MRG) normalm is. Sekiz aylikken otur- mus, 14 aylikken ylriimis. Bir yasinda
kelimelerle, 1.5 yasinda cimlelerle konusmus. Altinci sinifa devam ediyor, dersleri ortaymi s. Bir yasinda
VWBH tanisi konulmus. Yedi yasinda sol ventrikil hipertrofisi, PFO saptanmis. Sag preaurikiiler sinus
nedeniyle operasyon gecirmis. On yasinda %30 gérme kaybi farkedilmis. Orbital MRG normalm is.

Muayenesinde agirigi 35kg (-1.34SDS), boyu 137cm (-2.42SDS), bas cevresi 56.5cm (+1.67SDS)
Olglildi. Sacglan ince, kivircik, yiinsliydii. Ensede sag¢ cizgisi asadidaydi. Alin belirgin, genisti.
Hipertelorizm, anti- mongoloid aks, belirgin ve uzun filtrum, dislk yerlesimli kulaklar, kalin dudaklar,
mikrognati, yliksek damak, g disinde dolgu vardi. Boyun yele seklinde, kisaydi. Meme baglari ayrikti.
Mezokardiyak odakta belirgin 2/6 sistolik tftirim vardi. Parmaklari hipermo- bildi. Dizleri diigme sonrasi
as Ir kanama, yaralanma nedeniyle sargiliydi. Kubitus valgus, sandal agikligi, sol skapula altinda >0.5cm
cafe au lait, boyunda ve sirtta hipo-hiperpigmente lezyonlar vardi.

GOz muayenesinde horizontal nistagmus, minimal eso- tropya, hipertelorizm, bilateral pitozis, sol iriste
embri- yonik atik, skleromalezi saptandi.
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Kraniyal MRG'de platibazi, C2'de foramen magnuma 7mm baziler invajinasyon, mega sisterna magna,
sere- bellar tonsillerde foramen magnuma <6mm uzanim, bilateral beyin-omurilik sivis 1 mesafelerinde
artis go- raldi.

PPP1CB geninde heterozigot, ¢.146C>G varyanti saptandi

membrane

Sekil 1: RAS/MAPK yoladi ve rasopatilerle ile iliskili genler

Sekil 2: Olgunun dismorfik bulgulari



“Pediatride Yeni Ufuklar”

Sonug: NSLH2 rélatif veya mutlak makrosefali, belirgin al in, diisik yerlesimli ve déniik kulaklar, Noonan
sendro- muna gore artmis entelektiiel etkilenim, ge¢ uzayan sey- rek sag yapisiyla karakterizedir.
€.146C>G varyanti bildi- rilmis olgularin timiinde dismorfik yliz bulgular, ge¢ u- zayan saglar,
kardiyovaskiiler etkilenim, motor gelisimde gecikme, 6grenme giiclii§ii saptanmistir. Ventrikiilome- gali,
Chiary 1 ve Dandy-Walker malformasyonlar, sere- beller tonsiller ektopi, optik sinir hipoplazisi,
preaurikiler pit bildirilen olgular vardir. Bazi Noonan sendromu ve NSLH1 olgularinin bliyime hormonu
tedavisine cevap vermemesine ragmen NSLH2 tanili olgularin bllyiime hormonu eks iklidi olmadigi halde
tedaviden fayda gordikleri bildirilmistir.

Yiiz 6zellikleri, boy kisaligi, kalp malformasyonu, vVWFH bulgulariyla Noonan sendromunun ve rolatif
makrosefali, belirgin alin, disiik kulaklar, 6§renmede glicliik ile geg u- zayan, diizensiz sag yapisiyla
NSLH2'nin karakteristik 6- zelliklerini tagiyan nadir bir NSLH2 olgusu sunulmus tur.

Kaynaklar:

1. Maruwaka K, Nakajima Y, Yamada T, Tanaka T, Kosaki R, Inagaki H, Kosaki K, Kurahashi H.
Two Japanese patients with Noonan

syndrome-like disorder with loose anagen hair 2. Am J Med Genet A. 2022;188:2246-2250.

2. Chaves Rabelo N, Gomes ME, de Oliveira Moraes I, et al. RASopathy Cohort of Patients Enrolled
in a Brazilian Reference Center for Rare

Diseases: A Novel Familial LZTR1 Variant and Recurrent Mutations. Appl Clin Genet. 2022;15:153-170.
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Inmemis Testis Siiliikle Iner Mi?

Sadiye Nur Ozcelik!, Biisra Sultan Kibar?

1gakarya Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Sakarya
2Sakarya Universitesi Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghg: ve Hastaliklar Klinigi,
Sakarya

Amag: Senkop sikayeti ile basvuran hastada etiyolojide akut kanama odadi icin aklimiza getirmemiz
gereken aligilagelmis nedenler disinda karsimiza c¢ikan bir neden olarak hirGidoterapi.
Olgu: 27 ayhk erkek hasta, senkop sikayeti ile cocuk acile basvurdu. Hastanin &ykisiinde parkta
oynarken aniden bayilma sikayeti disinda travma 6ykii ve ek sikayeti olmadigi 6grenildi. Ailenin inmemis
testis nedeniyle siiliik tedavisi yaptirdiklari 6grenildi. Hastanin acilde yapilan fizik muayenesinde; bezinin
kanli oldugu sol skrotum ve femoral bolgede iki adet kanh yara bandi oldugu gérildi. Sol skrotumda
bes tane ve femoral arter (izerinde bir tane kanama odadi goriildii. Norolojik muayenesi dogal, genel
durumu iyi, biling agik. aktif hareketli idi. Sistemik muayenesi dogal.

Tartisma: Inmemis testis erkek genital sisteminde siklikla sporadik olarak gériilmektedir. Inmemis testis
tanisi yenidogan doneminde taburculuk 6ncesi muayenede konulabilecegi gibi saglikh cocuk izlemlerinde
fizik muayenede testislerin palpasyonla skrotumda olmamasi ile de tani konabilir. Cogunlukla tek tarafl
inmemis testisi olan hastalarin aileleri genellikle bir skrotumun digerine gére disaridan daha kiiglik
goriinmesi yada iki tarafli kiiciik gériinim nedeniyle basvurur. Inmemis testisin tedavisinde testisin
kanala indirilmesi cerrahi islem ile yapilr.

Sonug: Primer seks karakteri gelismesine ragmen siit cocugu déneminde karsimiza cikan inmemis
testis; testislerin scrotumda bilateral ya da unilateral bulunmamasi durumu olup gergek inmemis testis,
ektopik testis ve retraktil testis tipleri mevcuttur. cocuk cerrahi tarafindan inmemis testis tedavisi cerrahi
islem ile yapilmakla beraber bazen kendiliginden da kanala inmektedir. ancak cerrahi islem gerekmese
de cocuk cerrahi tarafindan takip gerektiren tibbi bir durumdur.

Anahtar Kelimeler: Senkop, inmemis testis, kanama, hirlidoterapi, siliik
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PS-033

Tarantula Isingi: Nadir Goriilen Bir Olgu ve Klinik Yonetimi

Tugde Buse Ugurl Gizem Aktemurl Ayse Cavus1 Murat Can Metinl

Emel Eksi Alp2

1Marmara Universitesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Istanbul

2Marmara Universitesi, Cocuk Saghg: ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Cocuk Acil Bilim Dali,
Istanbul

Giris: Son yillarda tarantula cinsi 6riimceklerin evlerde beslenmesi nedeniyle, acil servislere tarantula
isingiyla basvuran vakalar gérilebilmektedir. Tarantula isiriklariyla ilgili literatlr sinirh oldugundan,
klinisyenlerin vakalara yaklasimi giiglesebilmektedir. Yayinlanan vakalarda, tarantula isindgina bagdh
mortalitenin diisiik oldugu gozlemlenmis, ancak bu tiir vakalarin acil servislerde yakin izlem gerektirdigi
vurgulanmistir. En yaygin klinik bulgular; lokal agr, pruritis, dem ve eritem olarak tanimlanmistir. Ayrica
miyaljiye neden olabilecedi ve isirk bolgesinde sekonder enfeksiyon belirtilerinin gelisebilecegi
bildirilmistir. Tarantula 1singi sonrasinda 72 saat boyunca izledigimiz olgumuz lizerinden, bu tir
durumlarda klinik degerlendirme ve yonetim agisindan deneyimlerimizi literatiirle paylasmayi ve klinik
yaklasimin 6nemini vurgulamayi amagladik.

OLGU: Bilinen hastaligi olmayan 15 yasindaki erkek hasta, evde besledigi A/bo cinsi tarantula tarafindan
Isiriimasi sonucu gocuk acil sari polikliniginimize bagvurdu(Sekill). Basvuru sirasinda olayin izerinden 24
saat gecmisti, hastada 3 saat dnce baslayan her iki bacakta tarifledigi miyalji mevcuttu. Sol isaret
parmadinda isirik izi saptandi (Sekil2).

SEKIL 1:
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Vital bulgulari normal araliktaydi ve yapilan fizik muayenede patolojik bulguya rastlaniimadi. 114 Ulusal
Zehir Danisma Hatti Merkezi ile iletisime gegildi. Hastanin kardiyak monitorize izlenmesi, isirik bélgesinde
olusabilecek nekroz agisindan izlenmesi, kanama bozuklugu, miyaliji, hemoliz bulgular ve renal yetmezlik
semptomlarinin 48- 72 saat icinde gelisebilecedi belirtilerek 72 saat siiresince takip edilmesi onerildi.
Antidotunun olmadig bildirildi. Takiplerimizde isirik bélgesinde kizariklik artisi ve nekroz gelismedi, bacak
adrilarinin geriledigi gozlendi. Hastadan aralikli olarak hemogram, bébrek ve karaciger fonksiyon testleri,
kreatinin kinaz, kan gaz, elektrolit, koaglilasyon, troponin dederlerine ve elektrokardiyografisine bakildi;
patoloji saptanmadi. 72 saatlik gbzlem siiresi sonunda hasta taburcu edildi.

SEKIL 2:

o

SONUG: Tarantula isiriklari genellikle diisik mortaliteye yol acmakla birlikte, olasi komplikasyonlar
acisindan 72 saatlik izlem gerektiren bir durumdur. Ayrica derileri kiiglik killarla kapli olan tarantulalarin
killarinin inhalasyonu, cilde temasi veya dodrudan isirmasiyla hipersensitivite reaksiyonuna da yol
acabilecegdi unutulmamalidir. Tarantula isiriklarinda erken dénemde yapilan izlem ve klinik degerlendirme
ile ortaya c¢ikabilecek ciddi komplikasyonlar énlenebilmektedir.

Anahtar Kelimeler: cevresel aciller, hayvan isiriklari, tarantula
KAYNAKLAR:

1. Alsultan R, Brody J, Hurst N, Welch S, Shirazi M. Wessel's tiger ornamental tarantula bite
envenomation: A case report and venom analysis. Toxicon. 2023 Feb;223:107013. doi:
10.1016/j.toxicon.2022.107013. Epub 2022 Dec 30. PMID: 36592763.

2.Jalink MB, Wisse RPL. On the Dangers of Tropical Spiders as a Pet: A Review of Ocular Symptoms
Caused by Tarantula Hairs. Am J Trop Med Hyg. 2021 Sep 27;105(6):1795-1797. doi:
10.4269/ajtmh.21-0337. PMID: 34583330; PMCID: PMC8641347.

3.Simon M, Hoyte C. A Case Report of Venezuelan Suntiger Tarantula (Psalmopoeus Irminia)
Envenomation and Review of Tarantula Exposures. J Emerg Med. 2023 Sep;65(3):€199-e203. doi:
10.1016/j.jemermed.2023.05.022. Epub 2023 Jun 10. PMID: 37635034.
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PS-034
Cocuk Acil Servise Tekrarlayan Ishal Basvurusu:
Adenovirus Gastroenteriti ile Maskelenmis Colyak Hastalig:
Fidan Mammadoval, Yilmaz Secilmis2, Derya Altay3
1 Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghdgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Kayseri
2 Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, Kayseri
3 Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Acil Bilim Dali, Kayseri

Giris-Amag: Kiigik ¢ocuklar, akut gastroenterit nedeniyle cocuk acil servise siklikla getirilmektedir.
Hastanin dehidrasyon ve elektrolit bozuklugu durumuna gore acil tedavi yaklasimi uygulanmaktadir.
Cocuk acil servisin yogunlugu nedeniyle cogunlukla hastalarin 6zgecmisi yeterince sorgulanmadan
mevcut problem Uzerine gidilmektedir. Burada tekrarlayan defalar akut gastroenterit ile bagvuran ve
Colyak hastaligi tanisi konulmus bir olgu sunulmustur.

RESIM 2: CIFT KONTRASLI KOLON TETKIKi

RESIM1: iLK BASVURUDA CEKILEN GRAFI RESIM 3: CIFT KONTRASLI KOLON TETKIKi
SONRASI ADBG

| RESIM4: _
0ZOFAGOGASTRODUODENOSKOPE
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Olgu: 14 aylik erkek hasta tekrarlayan ishal sikayetiyle Cocuk Acil Poliklinigi'ne basvurdu. Hastanin
cekilen grafilerinde ileus ile uyumlu goriinim olmasi (RESIM 1), ancak kliniginin ileus ile uyumlu
olmamasi ve gaita tetkiklerinde Adenovirus pozitifligi olmasi nedeniyle hastada gastroenterit diistintiimis
ve tedavisi diizenlenmistir. Tedaviye ragmen hastanin ishalinin devam etmesi iizerine hasta tekrar Cocuk
Acil Poliklinigi ‘ne basvurdu. Basvurusunda batin distansiyonu olmasi, ishallerinin persistan olarak devam
etmesi ve cocuktaki belirgin kilo alamama durumu ve persentillerinin oldukca geri olmasi nedeniyle
hastada mekanik bir tikaniklik veya enfeksiyon yerine gastroenterolojik bir patoloji disiinildi. Hasta
Cocuk Gastroenteroloji boélimiine yonlendirildi. Fizik muayenesinde viicut agirhdi 8.6 kg (-1.90 SDS),
boyu 76 cm (-1.25 SDS), karinda yaygin hasasiyeti mevcuttu. Dinlemekle badirsak sesleri
hiperaktifti.Hepatosplenomegali saptanmadi. Hirschsprung hastaligini ekarte etmek amaciyla cift
kontrast kolon tetkiki yapildi (RESIM 2-3). Bakilan kan tetkiklerinde EMA pozitif, Anti Transglutaminaz
IgA (Elisa) >200 RU/ml, ferritin 4,01 ng/ml, folik asit 3,33 ng/Ml, vitamin B12 195 pg/mL, hemoglobin
10 g/dl, MCV 64,8 fl olarak saptandi. Gaita tetkiklerinde enterik Adenoviriis antijeni pozitif, Rotavirls
antijeni negatif geldi. Hastaya st gastrointestinal endoskopi yapildi (RESIM 4). Duodenumda diizensizlik
saptanan hastanin histopatolojik incelemesinde villuslar tama yakin atrofik olarak dederlendirildi.
Hastaya Colyak hastali§i tanisi konuldu ve glutensiz diyete baslandi. Cocuk gastroenteroloji poliklinik
kontrolunda hastanin sikayetinin olmadigi 6grenildi.

Sonug: Ishal sikayeti ile cocuk acil servise gelen hastalarda anamnez dikkatli alinmalidir. Tekrarlayan
ishal antropometrik dederlerlerinde gerilik saptanan hastalar kronik ishal etyolojisi agisindan mutlaka
detayl dederlendirilmelidir. Bu olguda oldugu gibi tekrarlayan ishal yakinmasi ile gelen hastalarda Colyak
hastaligi ayiricl tanida disiintimeli, erken tani sayesinde baslanan glutensiz diyetle Célyak hastaliginin
prognozunun daha iyi olacadi bilinmelidir.
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Cocukluk Caginda Nadir Bir Olgu: IgG4 Iliskili Hastahk

Simge Isildakl, Volkan Dericioglu2, Eda Almus3, Ahsen Donmez Tiirkmen4, Bilge Sahin
Akkelle4, Deniz Ertem Sahinoglu4,

Oya Koker Turan5

1 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg: Ve Hastaliklar Ana Bilim Dali, istanbul
2 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Gz Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Istanbul

3 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Ana Bilim Dali, istanbul

4 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Ve Hepatoloji Bilim Dali,
Istanbul

5 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Romatoloji Bilim Dali, istanbul

Giris: Immiinglobiilin-G4 (IgG4) ile iliskili hastalik, cesitli organlara I1gG4 pozitif plazma hiicresi
infiltrasyonu ve fibro-inflamatuar lezyonlarla karakterize immin aracili bir tablodur. Son yillarda bu
hastalia dair farkindalik artmis, nadiren de olsa cocukluk yas grubunda olgular tanimlanmis ancak
etiyolojisi net olarak aydinlatilamamistir. Cocuklarda klinik ézellikler yetiskinlerdekinden belirgin farkhlik
gostermektedir. Sol géziinde sislik nedeniyle yonlendirilen ve izleminde IgG4 iligkili hastalik tanisiyla
izlenen olgumuz sunulmustur.

Metod: Vakaya ait bilgiler hastanemiz otomasyon veri tabanindan ve medikal kayitlarindan kimlik
bilgileri gizli olacak sekilde literatiire katki saglamak amaciyla elde edilmistir.

Olgu: Sol goziinde sislik ve kizariklik yakinmalari olan 6 yasinda kiz hasta, rabdomyosarkom 6n tanisiyla
yonlendirildi. Bas-boyun muayenesinde sol géziinde sislik, kizariklik ve bakis kisithligi; sag gézde ise izole
Bas-boyun muayenesinde sol goziinde sislik, kizariklik ve bakis kisithhidi; sag gozde ise izole yukari bakis
kisitlihigr goézlendi, lenfadenopati saptanmadi. Eklem muayenesi dogaldi, mukokiitanéz bulguya
rastlanmadi. Organomegali saptanmadi. Ozgecmis veya soygecmisinde kronik hastalik 6ykiisii
bulunmuyordu.

Laboratuvar incelemelerinde; I6kosit sayisi 13100/mm3, hemoglobin 11 gr/dl, trombosit sayisi
495000/mm3, C reaktif protein (CRP): 14 mg/dI, Prokalsitonin: 0,04 mg/| saptandi. Kan elektrolitleri,
karaciger enzimleri ve bdbrek fonksiyon testleri normal olarak degerlendirildi. Periferik yayma ve kemik
iligi aspirasyon yaymasinda l6semik hiicre infiltrasyonuna rastlanmadi. Orbital preseptal selliilit ekarte
edildi. Kranyal-orbital MR goériintiilemesi retroorbital alanda sinyal degisikligi, orbital psédotiimér lehine
yorumlandi. Solid tiimérler ekarte edildi. Biyopsi neticesinde lakrimal bezde belirgin inflamasyon, artmig
IgG4 immunekspresyonu IG4 iliskili hastaligi destekledi.



Serum IgG4 dederinin 2.09 g/L (0.012-1.69g/L) sonuglanmasi ile taninin dogrulugu giglendirildi.
IgG4 iliskili hastalik diislintilerek olasi diger organ taramalari yapildi. Steroid tedavisi diizenlendi. Tedavi
Oncesi ve sonrasi goz bulgulari Sekil 1 ve Sekil 2'de gosterilmistir.

Sekil 1: Tedavi 6ncesi g6z bulgulari

Tartisma ve Sonug

IgG4 iliskili hastalikta, dzellikle gocukluk yas grubunda g6z en yaygin etkilenen organlar arasindadir.
Hastalik tanisinda gecikme, etkiledigi dokuda geri déniislimsiiz hasar birakabilir. Pek ¢ok hastaligin
taklitgisi olabilmesi nedeniyle sistemik vaskadilit ve malignite gibi tablolarin yer aldigi ayirici taninin 6zenle
yapllmasi ve pediatri hekimleri arasinda farkindahdin arttiriimasi gerekir.

Sekil 2: Tedavi sonrasi goz bulgulari
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KAYNAKLAR

> Wallace ZS, Naden RP, Chari S, Choi HK, Della-Torre E, Dicaire JF, Hart PA, Inoue D,
Kawano M, Khosroshahi A, Lanzillotta M, Okazaki K, Perugino CA, Sharma A, Saeki T, Schleinitz
N, Takahashi N, Umehara H, Zen Y, Stone JH; Members of the ACR/EULAR 1gG4-RD Classification
Criteria Working Group. The 2019 American College of Rheumatology/European League Against
Rheumatism classification criteria for IgG4-related disease. Ann Rheum Dis. 2020 Jan;79(1):77-
87. doi: 10.1136/annrheumdis-2019-216561. Epub 2019 Dec 3. PMID: 31796497.

» Hara, S., Yoshida, M., Sanada, H., Suzuki, Y., Sato, Y., Mizushima, I., & Kawano,
M. (2023). Pediatric IgG4-related disease: a descriptive review. Expert Review of Clinical
Immunology, 20(1), 97-119.

» Kaya Akca U, Kose H, Kurt T, Ulu K, Guliyeva V, Kilbas G, Arslanoglu C, Yildirim DG, Demir S,
Sahin S, Kisaarslan AP, Kasap Demir B, Sonmez HE, Koker O, Yardimci GK, Ekici M, Kilic SS,
Acar BC, Sozeri B, Aktay Ayaz N, Yuksel S, Bakkaloglu SA, Kasapcopur O, Ayhan EA, Karadag
O, Ozen S, Bilginer Y. A rare disease with many faces: A multicenter registry of IgG4-related
disease in children. Rheumatology (Oxford). 2024 Sep.
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Pediatrik Akut Poststreptokoksik Glomeriilonefrtit ve C3 Glomeriilonefrit Olgularinin
Degerlendirilmesi: Tek Merkez Deneyimi

Ulger Altuntas!, Neslihan Gicek!, Ece Demirci Bodur!, Gizem Dikencik?, Ayse Siimeyye
Atalay?, Serim Pul3, Ozde Nisa Tiirkkan?, Sercin Giiven?!, Nurdan Yildiz!, ibrahim Gokge!

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi GCocuk Nefrolojisi Bilim Dal, Istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg: ve Hastaliklari Anabilim Dali, Istanbul
3Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Istanbul

Amag: Akut poststreptoksik glomeriilonefrit(tAPSGN), cocukluk cadinin en sik goriilen postenfeksiydz
glomertlonefritidir. C3 glomerdilonefriti(C3GN), APSGN'yi taklit eden ve tanisi bobrek biyopsisi ile
konulan nadir bir hastaliktir. Amacimiz APSGN ve C3GN'li hastalarinin klinik 6zelliklerini karsilastirmak ve
uzun sureli prognozlarini belirlemektir.

Gerec-Yontem: Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Klinigimizde 2000-2024 yillari
arasinda APSGN tanisi konulan 103 olgu ile C3GN tanisi alan 27 olgu geriye déniik olarak dederlendirildi

Bulgular: APSGN'li hastalarin 61'i( %59,2) erkek, 42'si(%40,8) kiz, yas ortalamasi 102,7+£39,6 ay ve
takip siresi ortalama 29,06+36,3 ay idi. En sik basvuru sikayeti ve bulgulari hastalarin %80,6'sinda
makroskopik hematiri, %68,9'unda ddem ve 9%50,5'inde hipertansiyondu.C3 diizeyi ortalamasi
0,38+0,32 gr/L olup %91,3 hastada disiktli. Hastalarin %48’inde masif proteindri vardi ve alblimin
seviyesi ortalamasi 3,5+0,7 g/L idi. %1.9 hastaya renal replasman tedavisi(RRT) uygulandi. Izlem
sonunda bitin hastalarin  glomeriler filtrasyon hiz( GFR) >=90 ml/dk/1.73m2 idi.
C3GN'li hastalarin 14'G(%51,9) erkek, 13'li(%48,1) kiz, yas ortalamasi 118,51+57,9 ay ve takip sliresi
ortalamasi 54,04+55,8 ay idi. En sik bagvuru sikayeti ve bulgulari hastalarin %/59,3'linde 6dem,
%~40,7'sinde makroskopik hematiiri ve %40,7'sinde hipertansiyondu. C3 seviyesi ortalamasi 0.43+0,3
g/L olup, %92,3'linde diistiktli. Hastalarin %88'de masif proteintiri vardi ve albimin seviyesi ortalamasi
2,8+0,8 g/L idi. Hastalarin %25,9’'una RRT uygulandi. izlemde %11 hastanin GFR’si < 90 ml/dk/1.73
m2 olarak devam etti. APSGN’'li hastalarinin basvurusunda enfeksiyon &ykiisii, ASO yiiksekligi ve
makroskopik hematiri anlamli derecede daha sikti(sirasiyla p:0,006, 0,04 ve <0,001).C3GN hastalarinda
ise masif proteiniri, hipoalbliminemi ve RRT gereksinimi APSGN’li hastalara gére anlamli derecede
yuksekti(sirasiyla p:0,001, 0,023 ve 0,01). Son vizitte C3GN hastalarinin yaklasik %52'sinde proteindiri
devam etmekte idi, %26'sinda C3 dislkti ve hastalarin %11'inin GFR’si <90ml/dk/1.73m2 olup bu
oranlar APSGN hastalarina goére anlaml derecede yliksek idi(sirasiyla %15, %7, %0; p<0,05).

Sonug: APSGN, onemli bir saglik problemi olmakla birlikte prognozu iyidir. C3GN'li hastalar siklikla
nefritik sendrom seklinde prezantasyon gdstermekle birlikte, kronik bobrek hastaligina ilerleme riskinden
dolay dikkatli takip edilmelidir

Anahtar Kelimeler: APSGN, C3GN, prognoz
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PS-038

Noroviriis Gastroenteritine Sekonder Gelisen Miyokardit:Olgu Sunumu
Ebru Tansu Yurttancikmaz, Ezgi Ozlem 6zmen, Agop Citak
Acibadem Mehmet Ali Aydinlar Universitesi

Amag: Akut miyokardit; enfeksiyonlar, badisiklik sistemi aktivasyonu veya ilaglara maruz kalma sonucu
ortaya cikabilen kalbin iltihapl bir hastaligidir. Yaygin viral etiyolojiler arasinda coxsackie, adenoviriis,
influenza, echoviriis, parvovirlis B19 ve herpesviriis gibi enterovirilsler bulunur. Olgumuzda baslangicta
gastroenterit ile basvuran viral miyokarditin gelistigi, yaygin viral etiyolojiden farkli olarak noroviriisiin
pozitif oldugu bir hasta sunulmustur.

Olgu: 17 yasinda erkek hasta 39°C ates, kusma ve ishal yakinmasi ile acil servise bagvurdu, hastanin
semptomatik tedavi sonrasi yakinmalari azaldi. Ik bagvurusundan 1 giin sonra gégiis orta hatta, sol kola
da yayllan gogis adrisiyla tekrar basvurdu. Hastanin daha Onceden kardiyak bir 6ykisi veya
kardiyovaskiiler risk faktori yoktu.

Laboratuvar tetkiklerinde CK:559, CK-MB:33, Troponin I-high sensitive: 12890 olarak saptandi. Hasta
cocuk kardiyoloji tarafindan EKG ve ekokardiyografisiyle dederlendirildi. Ekokardiyografide kardiyak
fonksiyonlar normaldi ancak sol kalp bosluklari hafif genis izlendi. Miyokardit tanisiyla cocuk yogun
bakima yatirildi. Viral serolojide norovirls (+) bulundu. Hastaya IVIG 1 gr/kg (80 gr) verildi, enapril ve
furosemid tedavisi baslandi. Bu tedaviyle troponin dederi 12890 ng/L'den 8400 ng/L'ye geriledi. Klinik
acidan stabil olan hastanin gogis adrisi ve ritim bozuklugu gorilmedi. 2 giin silireyle cocuk yogun
bakimda izlenen hasta, tedavilerinin devami igin servise gikarildi.

Semptomlar giderek diizeldi ve dizenli takiplerle glivenli bir sekilde taburcu edildi.

Sonug: Miyokarditin yaygin viral etiyolojileri arasinda coxsackie, adenovirls, influenza, echoviris,
parvovirlis B19 ve herpesvirlis gibi enterovirlsler bulunur. Olgumuzda yaygin viral etiyolojilerden farkl
olarak norovirlis kaynakl miyokardit diistintlmastir.

Anahtar Kelimeler: enterik virlsler, gastroenterit, miyokardit, noroviriis
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DERIN BOYUN ENFEKSIYONU TABLOSUNDA BiR MIS-C OLGUSU
Aysegiil iLBAS ERTUGRUL1, Usame TAKAS1, Benhur Sirvan CETIN2
1 Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Kayseri

2 Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk
Enfeksiyon Hastaliklar Bilim Dali, Kayseri

GIRIS

Cocuklarda etkeni SARS-CoV-2 olarak adlandirilan COVID-19 hastalifina karsi gelisen anormal immdin
yanit sonucunda ortaya gikan tablo multisistem inflamatuar sendrom olarak tanimlanir. MIS-C
(multisistemik inflamatuar sendrom) , ates ve coklu organ yetmezligi (gastrointestinal, kardiyovaskdiler,

cilt, norolojik, solunum, nefrolojik, hepatolojik dahil) ile karakterizedir. Etkilenen gocuklarin cogunun
SARS-CoV-2 icin PCR (Polimeraz Zincir Reaksiyonu) testi negatif, ancak serolojileri pozitiftir.

OLGU

Bilinen bir hastaligi olmayan sekiz yas kiz hasta iki giindiir olan 6ksiiriik, burun akintisi, hiriltili solunum
boyun sag kisminda agril sislik nedeniyle klinigimize basvurdu. Muayenesinde solda yaklasik 2cm’lik
olmak (izere boyun her iki tarafinda agrili, fluktuasyon vermeyen, yumusak, hareketli sislik, boyunda
hareket kisitliligi, orofarinkste hiperemi ve inguinal bdlgede milimetrik bilateral lenfadenopatileri
mevcuttu.

Ozgecmisinde adenoidektomi ve kulak tiipii takilma 6ykiisii vardi, bilinen COVID-19 PCR pozitifligi ve
temas Oykisl yoktu. Ates:39°C kan tetkiklerinde C-reaktif protein 261 beyaz kire 28.000 olarak
saptandi. Ultrasanografik inceleme lenfadenit ile uyumluydu. Tomografide derin boyun enfeksiyonu
bulgusu yoktu. Lenfadenit 6n tanisiyla intaniye servisine yatirildi. Doért glinliik sefotaksim klindamisin
tedavisine yanit alinamadi. Kontrol manyetik rezonans(MRI) incelemesinde parafarengeal alandan
retrofarengeal alana uzanan apse bulgu gdézlenmesi (zerine apse drenaji yapildi. Derin boyun
enfeksiyonu nedeniyle tedavisi vankomisin meropenem seklinde revize edildi.

Takibinde konjonktivit, bas agrisi ve el parmak uglarinda soyulmalari olan, atesi devam eden hastada
MIS-C’ den siphelenildi, génderilen COVID-19 antikoru pozitif olarak saptandi. Elektrokardiyografik
incelemesinde perikardiyal efflizyon gézlendi.

Hastaya MIS-C tanisi ile 2gr/kg IVIG, 2mg/kg steroid ve antiagregan dozda asetilsalisilik asit tedavisi
verildi. Tedaviye drematik yanit alindi, klinigi diizeldi ve sifa ile taburcu edildi.
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Figlir 2. Olgunun kontrastll MR goériintileri. Koronal kesitler (A ve B), sagittal kesit (C)
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SONUC VE TARTISMA

Literatiirde bizim vakamiza benzer boyun adrisi, ates, lenfadenit ile gelen derin boyun enfeksiyonu
gelisen ve MIS-C tanisi alan hastalar izlenmektedir. Lenfadenit ardindan derin boyun enfeksiyonu gelisen
bu olgu bize MIS-C'nin atipik klinik bulgularla da gelebilecegini ve bu konuda hekimlerin dikkatli olmasi
gerektigini gosterdi.

KAYNAKLAR

1. Han, P., Douillard, J., Cheng, J., Ramanathan, A., Tieu, D., & Degner, T. (2020). Multisystem
inflammatory syndrome in children in a 15-year-old male with a retropharyngeal phlegmon. Case
Reports in Pediatrics, 2020.

2. Daube, Ariel, et al. "Multisystem inflammatory syndrome in children (MIS-C) and
retropharyngeal edema: a case series." International Journal of Pediatric Otorhinolaryngology 144
(2021): 110667.

3. Atypical head and neck infections as a precursor to MIS-C. Farrell, A.;Raol, N.;
Goundy, ;Evans,S.S.Otolaryngology - Head and Neck Surgery ; 165(1 SUPPL):P290, 2021.
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PS-043

Senkop Oykiisii ile Bagvuran Bir Glukoz -6- Fosfat Dehidrogenaz Eksikligi Olgusu: Favizm
Burcu Aygiin?, Ekin Zeynep Altunt, Emel Eksi Alp2

1Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Saghidgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, istanbul, Tiirkiye

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Acil Bilim Dali, istanbul, Tiirkiye

Giris: Glukoz-6-Fosfat Dehidrogenaz (G6PD) eksikligi, eritrositlerde tanimlanan en sik enzim defektidir.
X'e badll resesif kaltim gostermektedir. Akdeniz, Gliney Asya, Afrika gibi (lkelerde daha sik
gorilmektedir. Diinya genelinde erkeklerde daha sik olmak (izere 400 milyondan fazla insanin etkilendigi
tahmin edilmektedir. Gorllme sikhidi Tarkiye genelinde %0,5, Cukurova bélgesinde %8,2 oranindadir.
G6PD eksikligi olan kisilerin biylik cogunlugunda ilaglar, enfeksiyon ve fava gibi hemolitik bir tetikleyiciye
maruz kalana kadar durum asemptomatik kalmaktadir.

Olgu: 8 yasinda kiz hasta, iki glindiir olan solukluk, sarilik, karin agrisi ve kusma sikayetleri sonrasi
gelisen senkop ile gocuk acil poliklinigimize bagvurdu. Oykiide ates, ilag kullanimi, toksin maruziyeti veya
travma tariflenmedi, sadece idrarin kirmizi renkte oldugu belirtildi. Nabiz:150/dk, Tansiyon:86/50 mmHg
olan hasta solgun ve ikterik gorinimdeydi. Tetkiklerinde Hb: 5.6 g/dl Htc: %17.8 MCV:73fL
WBC:19.200/uL PIt:414.000/uL; Direkt Coombs: negatif, retikilosit: %4.9 AST: 44 U/L ALT: 16 U/L
Total bilirubin: 4.79 mg/dl, Direkt biliriibin: 0.8 mg/dl; LDH:517 U/L, CRP:14.7 mg/L, TIT: irobilinojen
+1 olarak saptandi. Periferik yaymasinda hipersegmente nétrofiller, hipokrom mikrositer eritrositler ve
retikiilositler goriildii. Intravaskiiler hemoliz bulgusuna rastlanmadi. Detayli dykiisii sorgulandiginda,
hastanin 20 saat 6nce bakla yedigi, babanin da bakla yeme sonrasi gelisen sarilik dykiisii oldugu
dgrenildi. Bu hikaye dikkate alinarak, hastada G6PD enzim eksikligi diistiniildii. Ufiirimii gelisen hastaya
eritrosit slispansiyonu transflize edildi. Etiyolojiye yonelik tetkiklerinden viral serolojileri negatif; vitamin
B12 <148 ng/L, haptoglobulin <8 mg/dl, folik asit: 10.1p/L, ve ferritin: 898 olarak saptandi. Hb
elektroforezinde 0Ozellik saptanmadi. G6PD diizeyi 5 IU/g Hb (7-21) olarak sonuglandi. Transfiizyon
sonrasl yetmezlik bulgular gerileyen hasta taburcu edildi.

Sonug: G6PD eksikligi, asemptomatik seyreden ancak hemolitik tetikleyiciler sonrasi ciddi
komplikasyonlara yol acabilen bir enzim defektidir. Sunulan olguda, bakla tiketimi sonrasi gelisen
hemolitik kriz, G6PD eksikligi stphesinde mutlaka &ykiiniin detaylandirilip, gereken tetkiklerin
planlanarak tani koyulabilecedinin 6nemini vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: G6PD eksikligi, hemolitik anemi, favizm
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PS-046

Cocukluk Caginda Nadir Hipertansiyon Nedeni: Mid-aortik Sendrom

Mustafa Mert Atillal, Sercin Giiven2, Nurdan Yildiz2, Elif Erolu3, Selen Karago6zlii3, Neslihan
Cicek2, Ozde Nisa Tiirkkan2, Ayse Siimeyye Atalay2, Figen Akalin3, Ibrahim Gékce2

1 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg: ve Hastaliklari ABD
2 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi BD
3 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyolojisi BD

Amag: Cocukluk cadindaki sekonder hipertansiyonun yaklasik %10'unu renovaskiler nedenler
olusturur. Renovaskiiler hipertansiyonun nadir bir nedeni olan mid-aortik sendrom (MAS), distal torasik
aorta ve abdominal aortanin, basta renal arterler gibi ana dallarini da iceren segmental ya da difliz
daralmasi olarak tanimlanan bir koartkasyon tipidir. Edinsel ya da dogumsal olabilir. Ekokardiyografi ile
klasik koartkasyon saptanamamasi halinde hipertansiyon, abdominal Ufiirim, alt ekstremitenin
nabizlarinin azalmasi ya da hi¢c alinamamasi, alt ekstremite kan basincinin Gst ekstremiteden disik
Olclilmesi mid-aortik sendromu akla getirmelidir.Komplikasyonlari 6nlemeye calismak ve Bobrek
fonksiyonlarini korumak tedavide amag olmaldir. Antihipertansif ilag tedavisine direncli vakalarda
perkitantz transliminal renal anjiyoplasti ve/veya stent yerlestiriimesi ile cerrahi revaskiilarizasyon ve
tek tarafli nefrektomi segenekler arasindadir. Bu bildiride hipertansiyon agisindan tarafimizca takip edilen
mid-aortik sendrom tanisi olan bir olgu sunulmustur.

Olgu: Sekiz yasinda kiz hasta, kardiyak Ufiirim nedeniyle ¢ocuk kardiyoloji tarafindan tetkik edilirken
kan basincinin 130/90mmHg (>95p) saptanmasi lzerine gocuk nefroloji bolimiine refere edildi. Fizik
muayenesinde boyu 111cm (<3p), kilosu 23kg (10p) idi, kan basinci sag kolda 153/71mmHg, sol kolda
151/71 mmHg, sag bacakta 145/66 mmHg, sol bacakta 144/60mmHg olarak o6lclildi. BUN: 20mg/dL,
kre 0,43 mg/dL, plazma renin diizeyi 34.4 ng/mL/saat, aldosteron seviyesi 308.3 ng/dL saptandi.
Ekokardiografisinde, biklspit aorta, pulmoner stenoz (supravalviler, hafif), aortada artmis akim
saptandi, sol ventrikiil hipertrofisi yoktu. Renal doppler ultrasonografisinde renal arter akim volimleri
normaldi. G6z muayenesinde hipertansif retinopati tespit edilmedi. 24 saatlik idrarda mikroalbumin
seviyesi normaldi.

Alt ekstremite kan basinglan (st ekstremiteden disik saptanan, hipertansif olan ve
ekokardiyografisinde klasik koartkasyon bulgulari olmayan hastaya yapilan kateter anijiografide
desendan aortada uzun segment darlidi saptandi. Hastanin son kontroliinde kullandi§i antihipertansif
tedavi atenolol, doksazosin, nifedipine ve sprinolakton/hidroklorotiazid’den olusmaktadir. Kan basinci
dederleri  90-95. persantil arasindadir. Son plazma kreatinin seviyesi 1.09 mg/dL ve glomeriiler
filtrasyon hizi 71 mL/dk/1.73 m2'dr.
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Sonug: Hipertansif ¢ocuklar yiiksek kan basincinin komplikasyonlarindan korumak icin renovaskiler
hipertansiyon distindiren klinik stiphe halinde mid-aortik sendrom akilda bulundurulmali ve ileri
gorintilemelerle tani hizlica dogrulanmalidir.

Kaynaklar:

1. Shroff R, Roebuck DJ, Gordon I, et al. Angioplasty for renovascular hypertension in children:
20-year experience. Pediatrics 2006;118: 267-76

2. Y.J. Lin, B. Hwang, P.C. Lee, L.Y. Yang, C.C. Meng, Mid-aortic syndrome: a case report and
review of the litera ture, Int. J. Cardiol. 123 (3) (2008 Jan 24) 348-352

3. Lin YJ, Hwang B, Lee PC, Yang LY, Meng CC. Mid-aortic syndrome: a case report and review of
the litera ture. Int J Cardiol. 2008 Jan 24;123(3):348-52
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PS-047

Perkiitan Endoskopik Gastrostomi Sonrasi Gelisen Enteral Fistiil
Halil Guliyev, Ozge Kili¢ Bayar, Ayten Ceren Bakir, Giirsu Kiyan
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Cerrahisi AD, istanbul

Amag: Perkiitan endoskopik gastrostomi (PEG) uzun siireli enteral beslenme ihtiyaci olan ¢ocuklarda
sik kullanilan bir ydntemdir. PEG'in yani sira minimal invaziv endoskopik gastrostomi ve acgik gastrostomi
de uygulanabilmektedir. Hasta igin en glivenli yontem tercih edilse de enteral perforasyon, fistil gelisimi
ya da pnémoperitonyum gibi komplikasyonlar meydana gelebilir. Amag¢ PEG uygulanmig bir hastada
gelisen komplikasyonlarin ve yénetiminin sunulmasidir.

Olgu: 7 yasinda erkek hasta, serebral palsi ve epilepsi tanilariyla ventrikiloperitoneal sant ile izleminde
yutma disfonksiyonu gelismesi lizerine 1 yil 6nce baska bir merkezde PEG uygulanmasi ardindan tam
doz enteral beslenirken aralikli kusma yakinmasiyla takip edilmis. Yaklasik 1 ay énce, PEG sondasinin
kopmasi sonrasi islemin uygulandi§i merkeze basvurmus ve gastrostomi sondas! yerlestirilmis. Hasta bu
uygulama ardindan huzursuzluk ve gastrostomi sondasindan fekal igerikli geleni olmasi (izerine
tarafimiza basvurdu. Hastanin acil serviste cekilen bilgisayarli karin tomografisinde gastrostomi
balonunun kolon iginde sistigi ve kologastrik fistlil agisindan slipheli goriiniim saptandi. Suda ¢6ziinen
opak madde ile gdrintilemede gastrostomi sondasindan verilen opak maddenin kolondan antrum-
corpus bileskesinden mideye doldugu goriildi. Hemogram, akut faz reaktanlar ve fizik muayenesi ile
vital fonksiyonlar peritonit acgisindan anlamli olmayan hastanin elektif operasyonu planlandi.
Operasyonda PEG igleminin transvers kolon-splenik fleksura hizasinda kolonu tam kat dnden ve arkadan
gecerek mide arka duvarina ulasacak sekilde uygulandidi gorildi. Kolokutandz ve kologastrik fisttiller
ayrilarak mide ve kolon onarildi. Gastrostomiden beslenirken kusmasi olan hastaya ayni seansta Nissen
fundoplikasyonu, gastrostomi revizyonu uygulandi. Hasta postoperatif 3. glinde gastrostomiden
beslenmeye baglanmasi ve postoperatif 5. glinde tam doz beslenme ile sorunsuz izlemi ardindan sifa ile
taburcu edildi. Hastanin rutin poliklinik izlemi devam etmektedir.

Sonug: PEG oral beslenme vyetersizligi bulunan hastalarda yaygin bir prosediir olmasina ragmen
kolokutan6z ve/veya gastroenterik fistiil formasyonu literatiirde %10 civarinda belirtilmistir. Hastalarin
norokognitif kisitlamalari nedeniyle miiphem yakinmalarda da olasi komplikasyonlar akilda tutulmaldir.
Ozellikle anatomik deformite, gecirilmis cerrahi ve agir malniitrisyon durumlarinda laparoskopik girisim
oncelikli olmahdir.

Anahtar Kelimeler: PEG, kologastrik fistil, gastrostomi
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Kologastrik fistiiliin opakli grafi ile gésterimi
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Kolokutandz ve kologastrik fistiiliin operasyon goriintlisi
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Steroid Bagimli Nefrotik Sendromda Takrolimus Tedavisi: Uzun Salinimh Form ile
Tremorun Yonetimi

Esra Nur Arslanl, Ozde Nisa Tiirkkan, Ayse Siimeyye Atalay, Ulger Altuntas, Sercin Giiven,
Nurdan Yildiz,

Neslihan Gicek, ibrahim Gokge

Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali
Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi,Cocuk Saghg: Ve Hastaliklari
Anabilim Dah

GIRIS

Steroid bagimli nefrotik sendrom (SBNS), glukokortikoid tedavisinin azaltiimasi sirasinda veya kesilmesini
takip eden iki haftalik sire icinde yeniden atak gelismesi olarak tanimlanir. Tedavide ritiiksimab,
siklofosfamid, levamizol, mikofenolat mofetil ve kalsinérin inhibitorleri (siklosporin ve takrolimus) gibi
steroid koruyucu tedavi secenekleri onerilmektedir. Takrolimus yan etkileri arasinda en sik tremor

gortlmektedir. Olgumuzda, takrolimus tedavisi sirasinda ellerde tremor gelisen ve uzun salinimli
takrolimus tedavisine gegilen bir hasta sunulacaktir.

OLGU

Alti bucuk yasinda kiz hasta, yaklasik 4 giindiir devam eden yaygin viicut 6demi sikayetiyle basvurdu.
Ozgecmisinde prenatal ve natal 6zellik saptanmadi. Aile &ykiisiinde kronik bobrek yetmezligi
bulunmamakta olup, asilari yasina uygun olarak tamdi. Fizik muayenede 3(+) pretibiyal 6dem,
periorbital édem ve batinda asit izlendi. Tam idrar tetkikinde 3(+) proteinirisi olan hastanin 24
saatlik protein atiimi nefrotik diizeyde (15.5 gram/giin) saptandi. Serum albiimin diizeyi 1.8 g/dL idi.
Hastaya nefrotik sendrom tanisiyla metilprednizolon tedavisi baslandi. Kortikosteroid tedavisinin
azaltilmasi sirasinda tekrar atak gecgirmesi nedeniyle SBNS olarak kabul edildi. Steroid koruyucu tedavi
olarak siklosporin baslandi. Siklosporin tedavisi, ilag diizeyleri ve klinik duruma gore diizenlenerek 17 ay
boyunca devam edildi. Tedavi siresince ataklarin devam etmesi ve hirsutizm ile dis eti hipertrofisi
gibi yan etkilerin ortaya ¢ikmasi Uzerine takrolimus tedavisine gegildi. Takrolimus tedavisinin birinci
yiinda proteinirisinegatif olan hastada ellerde tremor gelismesi nedeniyle ©ncelikle tedavinin
degistiriimesi diistiniildi. Uzun salinimli takrolimus tedavisine(doz %35 azaltilarak) baslandi .Tablo 1'de
gosterildigi Gzere, hastanin uzun salinmli takrolimus tedavisine gegilmesi sonrasinda ilag diizeylerinin
hedeflenen tedavi araliginda oldugu izlendi. Uzun salinimli tedaviye gegildikten sonra tremor tamamen
geriledi ve 4 aylik takip stiresince proteiniiri negatif olarak devam etti.
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Tablo 1: Hastanin Takrolimus Diizeyleri

Takrolimus Diizeyi (ng/mL)

B -1008 MOE31-08 30340108 MO0a00-07 I03E-05-06 Mosaot-JE bie-10-8d  M08-1009  B-13-33 MOSOd-0e HNS-01-I7
—— Takrolirmus Dowey [ngfmL)

---: Tedavisi sirasinda gelisen tremor nedeniyle, belirtilen alanda gdsterilen tarihte uzun salinimli forma
gecilmis olup; takip eden siirecte ilag diizeylerinin korundugu izlenmistir.

CIKARIM

Steroid badimh nefrotik sendrom tedavisinde takrolimus gibi kalsinérin inhibitorleri etkin bir steroid
koruyucu tedavi secenegidir. Tedavi sirasinda gelisen tremor gibi yan etkiler, hasta konforunu olumsuz
etkileyebilmektedir. Bu olgu, takrolimus tedavisi sirasinda gelisen tremor nedeniyle ilaci kesmeyip uzun
saliniml forma gegerek tremorun diizelebileceginin gdsterilmesi agisindan énemlidir.
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PS-053
Cocuklarda Pnomomediastinum: Nadir Bir Durum

Ismail Demiryorgan, Ayten Ceren Bakir, Ozge Kili¢ Bayar, Sadik Abidoglu, Giirsu Kiyan

Marmara Universitesi Hastanesi, Cocuk Cerrahisi Ana Bilim Dali, Istanbul

Amag: Pndmomediastinum havanin solunum yollari, akcigerler veya ézofagustan disari gikip mediastinal
bosluga kacmasi ile gelisen nadir rastlanan bir durumdur. Pndmomediastinumun tani ve tedavisi
tartismali olmakla beraber klinigimizde pndmomediastinum tanisi alip takip ve tedavi edilen hastalarin
sonuglarinin degerlendirilmesi amaglanmistir.

Gereg-Yontem: Klinigimize Haziran 2020 — Ekim 2024 tarihleri arasinda danisilip pndmomediastinum
tanisi alan hastalar retrospektif olarak incelendi. Hastalarin demografik bilgileri, basvuru sikayetleri,
muayene ve radyoloji bulgular, yatis siireleri ve kontrolleri analiz edildi.

Bulgular: Tarafimizca dederlendirilen 15 pndmomediastinum hastasinin 3'G kiz, 12'si erkekti. Ortanca
yas 14'tl. 1 hasta yenidodan yogun bakim servisinden tarafimiza danisildi. Diger hastalar (n=14) acil
servise basvurmustu. 9 hasta gogiis agrisi, 3 hasta solunum sikintisi, 2 hasta arac disi trafik kazasi ve 1
hasta bulanti ve kusma ile bagvurdu. 12 hastada altta yatan neden yokken, 2 hastada travma oykiisi
ve 1 hastada yogun bakim vyatisi ve entiibasyon 6ykisli mevcuttu. 12 hastanin muayene bulgulari
tamamen normalken, 1 hastada ciltte krepitasyon ve 2 hastada solunum seslerinde azalma mevcuttu.
Hastalarin tamami PAAG ile degerlendirilirken, 15 hastanin 13'line toraks BT cekildigi goriildi. 3 hastada
BT'de pndmotoraks ve pndmomediastinum izlenirken 10 hastada sadece pnémomediastinum goérildi.
Hastalarin tarafimizca takipleri PAAG ile yapildi. Anamnezinde kusma veya 6zofagus iligkili dyki olan 4
hastaya mediastinal kagcak agisindan 6zofagografi goriildi. Ortalama yatis siresi 11 gindi. 10 hasta
takiplerine gelmedi. 5 hastanin ortalama poliklinik izlem siiresi 2 haftaydi. 5 hastanin sadece 1 kere
poliklinik kontrollerine geldigi goriilda.

Sonug: Pnémomediastinum gocukluk gaginda oldukga nadir goriilmekte olup Ozellikle addlesanlarda
daha sik gorilir. Codunlukla idiopatiktir. Sonucta hastalarin cogu cerrahi tedavi gerektirmemekte,
konservatif tedavi ile takip edilmektedir. Bu hastalarin cogunda spontan diizelme goriilmektedir. Sonug
olarak spontan pnémomediastinuma konservatif yaklagim ve altta yatan neden varsa ona yonelik tedavi
uygulanmaldir. Klinigimizde takip igin PAAG gekilmesinin yeterli oldugunu diisinmekteyiz. Bunun igin
prospektif ve daha genis hasta serilerine ihtiyag duyulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Pnédmomediastinum, konservatif tedavi, cerrahi girigim
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Hipoksemi ile Gelen Hastalarda Osler-Weber-Rendu Sendromu: Olgu Serisi
Selen Karagézliil, Elif Erolul, Figen Akalinl
1 Gocuk kardiyoloji Bilim Dali, Marmara Universitesi, Istanbul, Tiirkiye
Giris

Osler-Weber-Rendu (OWR) sendromu, arteriyovendz malformasyonlarin (AVM'ler) birden fazla sistemde
ozellikle pulmoner, hepatik ve serebral vaskiiler yapilarda bulundugu genetik bir hastaliktir. Hastalik,
aciklanamayan hipoksemi gibi spesifik olmayan belirtilerle her yasta ortaya cikabilir. Ozellikle
ekokardiyografik ve diger goriintiileme yontemleriyle zamaninda teshis, hastalidin etkili yonetimi, inme
veya kanama gibi yasami tehdit eden komplikasyonlari dnlemek icin hayati éneme sahiptir. Burada,
kronik hipoksemi ve ¢omak parmak sikayetleriyle bagvuran Osler-Weber-Rendu sendromu olgu serisi
sunulacaktir.

Gerec¢-Yontem

Marmara Universitesi ¢ocuk kardiyoloji bilim dalina, kronik hipoksemi ve comak parmak sikayetleriyle
basvuran 1 yetiskin hasta ve 3 cocuk hasta calismaya dahil edilmistir. TiUm hastalara transtorasik
ekokardiyografi yapildi ve anlamli bir yapisal kalp anormalli§i saptanmadi. Hastalara ajite edilmis salinle
yapilan kontrast ekokardiyografide, sag atriumdan sol atriuma anormal kan gecisi gosterilerek sagdan
sola santin varligi ortaya konuldu.

Hastalara gekilen toraks BT'de dort vakada da yaygin pulmoner arteriyovendz malformasyonlar (AVM'ler)
tespit edildi. (Sekill) Dort hastanin ikisinde AVM'lara badll bliyiik anevrizmalar saptandi. 2 hastaya
anevrizmalara yonelik gorintileme ve tedavi amaciyla transkateter anjiyografi yapildi. Bir cocuk hastaya
farkli seanslarda 3 ayri anevrizmasina okliizyonu amaciyla AV tikacla embolizasyon islemi yapildi.1 erigkin
hastanin dev anevrizmasi AV tikacla embolize edildi. (Sekil 2) Islem sonrasi iki hastanin saturasyon
dederi dramatik olarak diizeldi. Yaygin diffiiz AVM’lari olan iki hastada ise klinik takip yapiliyor. 4 hastanin
genetigi OWR ile uyumlu saptandi. Hastalara aile taramasi yapilarak diger akrabalarinada OWR
sendromu tanisi konuldu.

Sonuglar

Aciklanamayan hipoksemi ve gomak parmak ile bagvuran hastalarda, 6zellikle benzer semptomlari olan
aile 6ykisu varsa OWR sendromu kuvvetle akilda bulundurulmaldir. Kontrast ekokardiyografi, bu
hastaligin bir belirtisi olan sagdan sola santin tespitinde temel bir tanisal aractir. Toraks BT, hipoksemiye
siklikla neden olan pulmoner AVM'leri tanimlamak igin kritik &neme sahiptir. Blylk AVM'ler ve
anevrizmalarin erken tespiti, kateter embolizasyon gibi zamaninda miidahalelere olanak saglar ve
pulmoner kanama, inme gibi siddetli komplikasyonlari dnleyebilir. Genetik tarama ve aile danismanhgi,
bu sendromun kalitsal dogasini vurgulayarak, risk altindaki bireylerin erken tani ve yonetimi igin
o6nemlidir. Diizenli kardiyovaskiiler takip, AVM'lerin ilerleyisini izlemek ve potansiyel komplikasyonlari
yonetmek igin gereklidir.
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Anahtar Kelimeler: Hipoksemi, Osler-Weber-Rendu Sendromu, arteriyoven6z malformasyonlar

Sekil 1: Bilgisayarli tomografi ile dev anevrizmatik AV fistiillin gosterilmesi




Sekil 2: Kateter anjiografi ile dev anevrizmatik AV fistlilin gosterilmesi
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Retinitis Pigmentosa ile Tani Alan Eriskin Krabbe Olgusu

Edanur Sankutlu, Enver Yaya, Onur Hanoglu, Bilge Geckinli, Burcu Oztiirk Hismi, Sebile
Kilavuz

Marmara liniversitesi pendik egitim ve arastirma hastanesi

MarmaraUniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghigi ve Hastaliklari

GIRIS: Krabbe hastali§i, galaktocerebrosidaz (GALC ) genindeki patojenik varyantlarin neden oldugu
merkezi ve periferik sinir sisteminin kusurlu miyelinizasyonu ile sonuclanan otozomal resesif bir
l6kodistrofidir. Infantil baslangich tipi: Beslenme zorlugu, reflii, gelisim geriligi, ekstremitelerde
spastisite, aksiyel hipotoni, optik atrofi gorilir. Cocukluk cadi ve ileri yasta ise ortopedik
komplikasyonlar, anormal yrtyus; i1sik, ses veya dokunma ile stimiile tonik spazmlar, sinirlilik, nedensiz
adlama, konusma bozuklugu, kaba ve ince motor becerilerde gerilik gézlenebilir.

TEDAVIi: Semptomatik destek tedavisi ve segilen olgularda hematopoetik kdk hiicre naklidir.

Olgu:Goérme kaybi olmasi nedeni ile ileri tetkik amaci ile gocuk metabolizmaya yonlendirilen 38 yasinda
kadin hasta 13-14 yaslarinda retinitis pigmentosa tanisi almis. Ozellikle son 3 yildir cabuk sinirlenme,
unutkanlik parmak uglarinda uyusma, ellerindekini disirme, yirirken dengesini kaybetme sikayetleri
oluyormus. Anne ve babasin akraba olan hastamizin babasinin da retinitis pigmentosa tanisi varmis.

GOZ MUAYNESI: Gece korliigii, fundus bilateral optik sinirler soluk, kranioretinal atrofisi olan
makulanin etkilendigi pigmental retinopati saptandi. Hastamizin Galaktoserobrosidaz enzim aktivitesi:
13.6 nmol/h/mg protein (25 lizeri normal) saptanmistir. Hastanin genetik analizinde mutasyon saptandi,
geninde: GALC (NM_000153 ) ¢.1592G>A(p.Arg531His) Homozigot Hastanin kranial MRl normal olarak
saptand.

Sonuglar: Krabbe hastaligi her yas grubunda goriilebilen multisistem tutulumu olan nérodejeneratif bir
hastaliktir. Hastalarda sadirlik, gérme kaybi, bilissel bozulma,solunum yetmezligi gibi bir cok
komplikasyon gorilebilmektedir. Olgumuz ileri yasta psikiyatrik bulgularla ve retinitis pigmentosa ile
ortaya gikmasi ve kranial MR inin normal olmasi sebebiyle ilgi gekicidir.



Referanslar

1. Jain M, De Jesus O. Krabbe Hastaligi. [Giincellendi 2023 Adustos 23]. icinde: StatPearls [Internet].
Treasure  Island  (FL):  StatPearls  Yayinalk; 2025 Ocak-. Buradan  edinilebilir:
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK562315/

2. https://www.uptodate.com/contents/krabbe-disease/print

Anahtar Kelimeler: krabbe hastalii, nérodejeneratif hastalik, retinitis pigmentosa
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Zehirlenme ile Erken Prezente Olan Fatal Neonatal DGUOK Eksikligi Olgu Sunumu
Ekin Zeynep Altun, Burcu Oztiirk Hismi

Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Saghg: ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Istanbul

Amag: Agir metal maruziyeti, enzim inhibisyonuyla gesitli klinik patolojilere yol agabilir. Maruziyetin ilging
bir yolu ise, kursun dokme gelenedidir. Yenidoganlarda emme zayifligi, hipotonisite ve letarji gibi
bulgular ilk siralarda metabolik hastaliklar diisiindiriiyor olsa da, gercek zehirlenmeler ayirici tanida
distnilmelidir. Bu bildiride, evde kursun dékme sonrasi agir metal zehirlenmesinin agreve ettigi bir
mitokondrial tip metabolik hastalik olgusu sunulmaktadir.

Olgu: 3 giinliik kiz hasta, ani baslangicli emmede zayiflik, uyku haliyle acile getirildi. Oykiisiinde baska
ozellik bulunmayan hastanin vitalleri stabildi. Fizik muayenesi, hipotonisite ve yenidogan reflekslerinde
kayip disinda olagandi. Parmak ucu kan sekeri 5mg/dl olan hastanin idrar ketonu negatifti. Iv sivi
tedavisine yanith hipoketotik hipoglisemiyle izlenen hastaya seri tetkikler yapilarak sepsis, meneniit,
hiperinsilinizm, konjenital adrenal hiperplazi tanilar diglandi. Laboratuar incelemelerinde; metabolik
asidoz (pH 7.28 HCO3 18.8 mmol/L BE -7.6 mmol/L laktat 10.4 mmol/L) hepatik yetmezlik (ALT/AST
308 U/L/130 U/L, albumin 2.8 g/L PT/ aPTT 67sn/166 sn) hiperbilirlibinemi (total/ direkt bilirubin 11.6
mg/dl /6.1 mg/dl) hiperamonyemi (NH3 188I%mol/L) saptand..

Transfontanel USG, kardiyak degerlendirme normaldi. Idrarda rediiktan madde pozitifligi, jeneralize
aminoasidiiri disinda bakilan diger metabolik testlerinde patoloji saptanmadi. Hasta, postnatal 5. glinde
ensefalopatiye sekonder solunum yetmezligiyle entiibe edildi. EEG'si adir ensefalopatiyle uyumlu olan
hastanin kraniel-spinal MRI'nda, bazal gangliyonlarda hipointensite, kortikospinal lezyonlar izlendi.
Hepatoserebral tutulumla seyreden metabolik hastalik siipheli olgunun postnatal 6. gliniinde idrarinda
kahverengi renk degisikligi farkedildi. Idrar porfobilinojen testi normal sonuclandi. Saglik calisani baba,
porfiriya hakkinda arastirmasinda, koyu idrar renginin kursun zehirlenmesiyle iliskilinden stiphelenip,
dogum sonrasi evlerinde kursun doktirdiklerini belirtti. Bu bilgi sonrasi kan kursun seviyesi normal
bulundu, ancak referans merkez dnerisiyle, DMSA selasyon tedavisi baslatildi. Selasyon sonrasi idrarda
agir metaller toksik diizeyde saptandi. 3,5 aylikken ex olan hastanin mitokondrial hastalik stiphesiyle
gonderilen molekiiler genetik raporu Deoksiguanozin Kinaz Eksikligi ile uyumlu geldi.

Sonug: Ozellikle mitokondriyal birikim gdsteren agir metal zehirlenmelerinin, metabolik hastaliklarin
beklenenden daha erken ve siddetli klinik géstermesine sebep olabilecedi akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: agir metal, DGUOK, metabolik, mitokondriyal
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Transkateter Yolla Kapatilan Koroner- Sag Atriyal Fistiil Olgusu
Selen Karagézliil, Figen Akalinl, Selman Gokalp2, Alper Giizeltas2
1 Marmara Universitesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, istanbul

2 Mehmet Akif Ersoy Gogiis Kalp Ve Damar Cerrahisi Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Kardiyoloji Bilim Dali, istanbul

Giris

Koroner-kameral fistiiller (CCF), bir veya daha fazla koroner arter ile bir kalp odasi, cogunlukla sa§
ventrikil veya sag atriyum arasindaki anormal baglantilardir. Cogu CCF vakalari asemptomatiktir, ancak
biiyilk CCF'ler semptomlara ve komplikasyonlara neden olmaktadir. Ufiirim ile cocuk kardiyoloji
poliklinigine yonlendirilen ve ekokardiyografide siiphelenilip tani konulan semptomatik CCF'li bir vaka
sunuyoruz.

Gerec¢-Yontem

Daha énceden bilinen bir hastaligi olmayan 12 yasinda kiz hasta, dis merkezde {ifiiriim duyulmasi sebebi
ile Marmara Universitesi cocuk kardiyoloji poliklinigine bagvurdu. Hastanin arasira eforla olan nefes
darhidi ve gogis adrisi sikayeti vardi. Hastanin kardiyovaskiler muayenesinde S1-S2 normal, sol 2.
Interkostal araliktan 2-3/6 devamli {ifiiriim duyuluyodu. Diger fizik muayene bulgulari normaldi. Istrahat
EKG'si normal. Transtorasik ekokardiyografik incelemede sag atrium (RA) dilate, RA igine devamli
trbiilan akim izlendi ve aort arkasinda 2 cm’lik anevrizmatik gériiniim ve sinlis valsavla seviyesinde cift
kontur goriniim{ saptandi. Hastaya kateter anjiografi yapildi ve sol ana koroner arter (LMCA) dilate
izlendi. LMCA proximalinden genis tortiyoz koroner-kameral fistiilin ayrildidi ve RA igine dokildiga
gorildi. (Resim 1) Hastaya ikinci seansta transkateter koroner-kameral fistil okllizyonu konar MFO
cihazi ile yapildi (Resim 2) Hasta islem sonrasi sorunsuz olarak izlenmektedir.

Sonuglar

Sonug: Koroner-kameral fistiiller 6nemli soldan saga santa sebep olabilecekleri, galma fenomeni
nedeniyle miyokardiyal iskemi gelisebilecedi, endarterit veya riptir gibi riskleri olabileceginden
kapatilmasi 6nerilmektedir. Glinidmiizde tedavide ilk segenek transkateter kapatmadir. Girisim karari,
hastanin semptomlari ve fistiile bagli komplikasyonlar gézéniine alinarak verilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Koroner- sag atriyal fistil, koroner-kameral fistiller, transkateter



