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Degerli Meslektaslarimiz,

Marmara Pediatri Dernegi’nin dizenleyecegi, 11. Marmara Pediatri Kongresi’nin 16-18 Subat 2024 tarihleri arasinda
Elite World Asia-istanbul otelinde yapilacagini bildirmekten biyiik mutluluk duymaktayiz.

Cocuk Sagligi ve Hastaliklarinda pediatristin glincel rolinin tartisilacagl kongremizde, alanlarinda genis bilgi ve
tecriibeye sahip degerli 6gretim Uyelerimiz bilgi ve deneyimlerini bizlerle paylasacaktir.

Kongremizsizlerin katilim ve katkilarinizla bilimsel ve sosyal olarak daha glizellesecek ve 6nem kazanacaktir. Kongremizde
sizlerle birlikte olmayi heyecan ve umutla bekliyoruz.

En icten sevgi ve saygilarimizla,

11. Marmara Pediatri Kongresi Baskani Marmara Pediatri Dernegi Bagkani
Prof. Dr. Ayse Giilnur TOKUC Prof. Dr. Figen AKALIN
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KONGRE BiLiIMSEL SEKRETERYA

KONGRE DUZENLEME KURULU

KURULLAR

KONGRE BASKANI
Ayse Gllnur TOKUC

Nurdan YILDIZ
Elif EROLU

Ayse Gilnur TOKUC
Elif EROLU
Ahmet KOG

Yasemin GOKDEMIR

Nurdan YILDIZ

Ozgiil Gizem DIKENCIK

Selin DINC AKTEKIN
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Figen AKALIN
Bilge SAHIN AKKELLE
Harika ALPAY
Elif AYDINER
Safa BARIS
Hatice Ezgi BARIS
Abdullah BEREKET
Hiilya Selva BILGEN
Perran BORAN
Berna SAYLAN CEViK
Omer DOGRU
Nursah EKER
H. Nursel ELCIOGLU
Ela ERDEM ERALP
Elif EROLU
ibrahim GOKCE
Yasemin GOKDEMIR

BASKAN
Figen AKALIN

BASKAN YARDIMCISI
Perran BORAN

GENEL SEKRETER
Elif KARAKOG AYDINER

SAYMAN
Biilent KARADAG

_ OYE
Ibrahim GOKCE

BiLIMSEL KURUL

Tilay GURAN
Belma HALILOGLU
Sevgi BILGIC ERTAN
Mahmut Caner US
Ezgi BARIS
Sevliya OCAL DEMIR
Gulsen AKKOC
Neslihan CICEK
Burcu OZTURK HISMi
Biilent KARADAG
Selen KARAGOZLU
Ahmet KOC
Asli MEMISOGLU
Hilya OZDEMIR
Eren OZEK
Ahmet Oguzhan OZEN
Gulten OZTURK

Deniz ERTEM SAHINOGLU
Serap DEMIRCIOGLU TURAN
Engin TUTAR
A. Gllnur TOKUC
Dilsad TURKDOGAN
Nilifer YALINDAG OZTURK
Olcay UNVER
Nurdan YILDIZ
Emel EKSI ALP
Sebile KILAVUZ
Pinar ERGENEKON
Ayse Filiz YETIMAKMAN ERDOGAN
Sercin GUVEN
Oya KOKER
Elif ACAR ARSLAN
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BiLIMSEL PROGRAM
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KURSLAR
COCUKLARDA SIK GORULEN ENFEKSIYONLARIN REHBERLER ESLiGINDE TEDAViISI

Kurs Koordinatérleri: Sevliya Ocal Demir, Giilsen Akkog
09:30-09:40 Kurs Bagkanlari: Sevliya Ocal Demir, Gilsen Akkog
Agilis Konusmasi: Sevliya Ocal Demir

Cocuk Enfeksiyon Hastaliklarinda Antibiyotik Kullanim ilkeleri

09:40-10:00 Eda Kepenekli
. OTURUM

10:00-12:00 Oturum Bagkanlari: Yildiz Camcioglu, Eda Kepenekli

. . Atesli Cocuga Yaklagim

10:00-10:30 Giilsen Akkog

10:30-10:45 Rehbere Gore: Akut Tonsillofarenjitte Antimikrobial Kullanimi
Nurhayat Yakut

10:45-11:05 Rehbere Gore: Akut Otitde Antimikrobial Kullanimi
Adem Karbuz

11:05-11:25 Rehbere Gore: Akut Siniizitte Antimikrobial Kullanimi
Ayse Karaaslan

11:25-11:55 Rehbere Goére: Pnémonide Antimikrobial Kullanimi

Nevin Hatipoglu
11:55-12:00 Soru-Cevap
12:00-13:00 OGLEN YEMEGI
Il. OTURUM

13:00-14: . L
3:00 00 Oturum Baskanlan: Adem Karbuz, Nevin Hatipoglu
13:00-13:40 Rehbere Gore: Menenjitte Antimikrobial Kullanimi
Ayper Somer
13:40-14:00 Rehbere Gore: Ensefalitte Antimikrobial Kullanimi

Deniz Ayglin

14:00-14:20 KAHVE ARASI
lll. OTURUM

14:20-15: "
4:20-15:30 Oturum Baskanlari: Nazan Dalgi¢, Ozden Turel
14:20-14:40 Rehbere Gére: Deri ve Yumusak Doku Enfeksiyonlarinda Antimikrobial Kullanimi
Nazan Dalgi¢
14:40-15:00 I.R.ehbere"Gore: Uriner Sistem Enfeksiyonlarinda Antimikrobial Kullanimi
Ozden Tiirel
15:00-15:15 Rehbere Goére: Akut Gastroenteritte Antimikrobial Kullanimi

Canan Caymaz
15:15-15:20 Soru-Cevap
15.20-15:30 Kapanis
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BiLIMSEL PROGRAM
16 SUBAT 2024, CUMA

KURSLAR

NEFROLOJI’DE SIK GORULEN SORUNLARA PEDIATRIST YAKLASIMI

Kurs Bagkanlari: Nurdan Yildiz, Harika Alpay
09:00-09:15 Kurs Koordinatérii: Nurdan Yildiz

Agilis Konusmasi: Harika Alpay, Nurdan Yildiz
l. OTURUM

Oturum Bagkanlari: Alev Yilmaz, Giil Ozgelik

09:15-10:45

Proteiniiri ve Nefrotik Sendrom - Genel Pediatrist Yaklagimi
Zeynep Nagehan Yirik Yildirm

09:45-10:00 Tartisma

Hematiiri ve Akut Glomeriilonefrit - Genel Pediatrist Yaklagimi
Nilufer Goknar

10:30-10:45 Tartisma
10:45-11:00 KAHVE ARASI

Il. OTURUM
Oturum Bagkanlari: Ferah S6nmez, Hasan Dursun

09:15-09:45

10:00-10:30

11:00-11:45
Hipertansiyona Yaklasim: Hangi Noktaya Kadar Genel Pediatrist?
Neslihan Cicek

Akut Bobrek Hasarina Acil Yaklasim: Tani ve Tedavi
11:45-12:30 Seha Saygil

Tartisma
12:30-13:30 OGLEN YEMEGi

1Il. OTURUM
13:30-14:15 Oturum Baskanlari: Onder Yavascan, ibrahim Gékce
13:30-14:00 Idrar Kagiran Cocuga Yaklagim

Duygu Oviing Hacthamdioglu

14:00-14:15 Tartisma

Hidronefroz: Genel Pediatristin Rolii
Cagri Akin Sekerci

14:45-15:00 Tartisma
15:00-15:15 Kapanis ve Temenniler

14:15-14:45
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BiLIMSEL PROGRAM
16 SUBAT 2024, CUMA

KURSLAR
3. GENEL PEDIATRISTLER iGiN METABOLIK HASTALIKLARA YAKLASIM ve METABOLIK ACILLER KURSU

Kurs Koordinatérii: Burcu Oztiirk Hismi, Sebile Kilavuz
09:00-09:10 Kurs Bagkani: Burcu Oztlrk Hismi, Sebile Kilavuz
Acgilis Konugmasi: Burcu Oztiirk Hismi

. OTURUM

INTERAKTIF OLGU TARTISMALARI - 1

Masa -1: Nafiye Emel Cakar, Emine Geng

Masa -2: Dilek Glines, Sebile Kilavuz

Masa -3: Burcu Oztiirk Hismi, ibrahim Tag
Masa -4: Ozlem Unal Uzun, Emel Yilmaz Giimis

Il. OTURUM
10:30-12:15 Ensefalopatik Hastada Tani ve Acil Tedavi Yaklagimi
Oturum Bagkanlari: Gilden Gékgay, Burcu Oztlirk Hismi

09:10-10:30

Akut Ensefalopatiye Yaklagim 1

10:30-11:00 Ozlem Unal Uzun

11:00-11:30 Aku_t Ensefalopatiye Yaklagim 2
Sebile Kilavuz

11:30-12:00 | Sevsek Bebek

Ertugrul Kiykim
12:00-12:15 Tartisma
12:15-13:15 OGLEN YEMEGI

lll. OTURUM

Sivi ve Elektrolit Tedavisi ve Asit - Baz Dengesi Bozukluklari
Oturum Bagkanlari: Miibeccel Demirkol, Nafiye Emel Cakar
Sivi ve Elektrolit Tedavisi ve Asit - Baz Dengesi Bozukluklari
Hasan Onal

Tartisma

14:15-14:30 KAHVE ARASI

IV. OTURUM

iNTERAKTIF OLGU TARTISMALARI - 2
Masa-1: Meryem Karaca, Emine Geng
Masa-2: Sevil Dorum, Emel Yilmaz Glim{s
Masa-3: Fatma Derya Bulut, Sebile Kilavuz
Masa-4: Burcu Oztiirk Hismi, Dilek Giines

V. OTURUM
16:00-17:30 Hipoglisemiye Yaklasim ve Diger Tedavi Edilebilir Metabolik Hastaliklar
Oturum Bagkanlari: Neslihan Onenli Mungan, Cigdem Aktuglu Zeybek

13:15-14:15

14:30-16:00

Kolestaza Yaklasim

16:00-16:30 Fatma Derya Bulut

. . Rabdomiyolize Yaklagim
16:30-17:00 Sevil Dorum
17:00-17:30 Hipoglisemiye Yaklagim

Meryem Karaca
17:30-17:45 Tartisma
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KURSLAR

PEDIATRISTLER iCiN VAKALARLA “BESIKTEN ESIGE”
SOLUNUM YETMEZLiGi KURSU: BiR VOLTRAN YAKLASIMI

Kurs Koordinatérii: Asli Memisoglu, Niliifer Yalindag Oztiirk
Kurs Baskani: Asli Memisoglu, Nilifer Yalindag Oztlrk

09:00-10:30 . OTURUM
09:00-09:30 Yenldogap beekte Solunum Fizyolojisi ve Monitorizasyon
Asli Memisoglu
20.10- Cocuklarda Solunum Fizyolojisi ve Monitdrizasyon
09:30-10:00 Niltufer Yalindag Oztiirk
10:00-10:30 Cocuk Hastada Solunum Sikintisinin En Sik Nedenleri ve Tibbi Tedavi Yaklagimi
’ ’ Erkan Cakir
10:30-10:45 KAHVE ARASI
Il. OTURUM
Solunum Sikintili Yenidogan Bebekte Noninvaziv Solunum Destegi
Asli Memisoglu . .
Solunum Sikintih Cocuk Hastada Non Invazif Solunum Destegi; YANKOT, CPAP, BIPAP
Niltufer Yalindag Oztiirk
10:45-12:30 Yenidogan Bebekte Noninvaziv Solunum Destegi Sirasinda Hemsirelik Bakimi
Seval Cibir
Cocuk Hastada Noninvaziv Solunum Destegi Sirasinda Hemsirelik Bakimi
Cagla Akpinar .
Invaziv ve Non Invaziv Ventilasyonda Sedasyon Onerileri
Feyza Girgin Incekdy
12:30-13:30 OGLEN YEMEGI
PRATIKLER )
Cocuk Acile Servise Getirilen Desatiire Ev Ventilatoriinde Izlenen Trakeostomili Hasta
Emel Eksi Alp, Pinar Ergenekon, Filiz Yetimakman Erdogan
13:30-14:30 Dogum Odasinda Postnatal Solunum Sikintisi Olan Geg Prematiire
Sinem Giilcan Kersin
Bronsiolitli Infant .
Feyza Girgin Incekdy, Nilufer Yalindag Oztiirk
14:30-15:00 KAHVE ARASI
Pnémoniye ikincil ARDS Gelistiren Vaka
Filiz Yetimakman Erdogan, Nillifer Yalindag Ozturk )
. . Yeni Ekstiibe Olmus Noninvaziv Mekanik Ventilasyon Desteklerine Ihtiyaci Olan Yenidogan Bebek
15:00-16:00 ) . X
Sinem Giilcan Kersin
Invaziv Mekanik Ventilatérde Ani Kétiilesen 6 Aylik Bebek
Feyza Girgin Incekdy, Emel Eksi Alp
16:00-16:30 Sorular ve Kapanis
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17 SUBAT 2024, CUMARTESI

Salon A Salon B
09:00-09:15 KAYIT ve ACILIS KONUSMALARI
KONFERANS (A SALONU)
Oturum Bagkanlari: Figen Akalin, Gilnur Tokug
09:15-10:00 . . . .. . . .. ..
Zaman Dikkat Eksikligi ve Hiperaktivite Bozuklugunu Nasil Etkiler? Norogelisimsel Yatkinliklar,
Kinilganliklar, Zorlanmalar
Yanki Yazgan
OTURUM: Sosyal Pediatri OTURUM: Cocuk Acilde 4 Soru 4 Cevap
Cocuk Saghginin Korunmasi ve Gelistiriimesinde Oturum Baskanlari: Niliifer Yalindag Oztiirk,
Sosyal Pediatri’nin Roli Metin Uysalol
Oturum Baskanlari: Gilbin Gokgay, Emel Gdir,
Perran Boran Cocuk Acil Serviste Astim Atakta Magnezyum Siilfat
Kullanalim mi?
Cocuk Saghginin Korunmasinda Rutin ve Rutin Disi | Emel Eksi Alp
10:00-11:00 Asilar Cocuk Acil Serviste Ne zaman Yiiksek Akigl Nazal
' ’ Ezgi Baris Kaniil ile Oksijen Tedavisi Uygulayalim mi?
Cocuk Saghginin Korunmasi ve Gelistirilmesi icin Gulser Esen Besli
Tamamlayici Beslenme Donemindeki Dogrular Cocuk Acil Servisteki Kusan Hastalarda Ne zaman
Mahmut Caner Us Antiemetik ilag Verelim?
Metin Uysalol
intoksikasyonlarda Dekontaminasyon Yontemlerini
Uygulayalim mi?
Sinem Oral Cebeci
11:00-11:30 KAHVE ARASI
OTURUM: (EOCUk..K?rdlyOI.(.)JISI OTURUM: Cocuk Yogun Bakim
Cocuk Kardiyolojisinde Giincel Konular A A ..
Oturum Baskanlari: Giil Sagin Saylam, Funda Oztung Pediatrist Icin Bronsiyolitte Oksijenasyon ve
) ! Ventilasyon Destek Yontemleri
Konjenital Kalp Hastaliklarinda Pediatri izlemi Otgrum Ba;kanlasn: Nilfer Yalindag Oztiirk, Filiz
- Yetimakman Erdogan
Elif Erolu .
11:30-12:30 gocuklarda Spor Oncesi Kardiyak Degerlendirme Standart Oksijen Tedavisi mi HFNC mi?
Ozge Pamukeu Feyza Girgin incekdy
Akut Romatizmal Ates Tani, Tedavi ve Takibinde Bronsiolitte CPAP / BIPAP
Pediatriste Diisen Gorevler ARA Tani, Tedavi ve Ferhat Sari
;3:2"::::? Entiibasyon Kaginilmaz ise Mekanik Ventilatorde
e o e e e Piif Noktalar
Gogiis Agrisi Ne Zaman Kalp Hastahigi Dastindiriir? | _. . . .
e Filiz Yetimakman Erdogan
Selen KaragozIi
12:30-13:30 OGLEN YEMEGi
ORTAK OTURUM (B SALONU)
Oturum Baskani: Ahmet Ozen
13:30-14:15
Primer immiin Yetmezlik Yonetiminde Pediatristin Rolii
Ayca Kiykim
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17 SUBAT 2024, CUMARTESI

Salon A

Salon B

OTURUM: Cocuk Nefrolojisi

Sik Goriilen Elektrolit Denge Bozukluklarina
Pediatrist Yaklagimi

Oturum Bagskanlari: Harika Alpay, Ahmet Nayir

OTURUM: Cocuk Genetik
Cocuk Genetik Hastaliklarinda Yenilikler
Oturum Baskanlari: Beyhan Tiysiiz, Nursel Elgioglu

Hiicre Trafik Bozukluklari ve Norolojik Tutulumlar

14:15-15:15 Elektrolit Denge Bozukluklarinda Ne Zaman Bilent Kara
Tibiilopati Diisiinelim? Cutis Laxa Sendromlari ve Yeni Gen Kesfi
Ozde Nisa Tirkkan Elif Yilmaz Gileg
Deprem Kusaginda Crush Sendromuna Yaklagim
Lale Sever
15:15-15:45 KAHVE ARASI
OTURUM: Cocuk Alerjisi ve immiinolojisi OTURUM: Cocuk Metabolizma Hastaliklari
Besin Alerjisi ve Astimda Pediatristin Giincel Rolii Kalitsal Metabolik Hastaliklarda Pediatristlerin
Oturum Bagkanlari: Elif Karakog¢ Aydiner, Safa Baris | Giincel Rolii .
Oturum Baskanlari: Gllden Gokgay, Burcu Oztiirk Hismi
15:45-16:45 Besin Alerjisi Tani ve Tedavisinde Pediatristin Rolii
: : Sevgi Bilgic Eltan Olgularla Kalitsal Metabolik Hastaliklara Yaklagim
Astim Tani ve Tedavisinde Pediatristin Rolii Halise Neslihan Onenli Mungan
Arzu Bakirtas Kalitsal Metabolik Hastaliklarin Tedavisinde
Neredeyiz?
Sebile Kilavuz
SOzLU BILDIRILER B S0zL0 BILDIRILER
Oturum Bagkanlari: Burcu Oztlirk Hismi, Ayse Filiz Oturum Bagkanlari: Ela Erdem Eralp, Neslihan Cicek
Yetimakman Erdogan $S-011 Eray Tunce )
$5-001 Hiilya Gézde Onal GOgus Agrisi: Ailevi Akdeniz Atesinde Nadir Ancak Onemli
Akut Post-Streptokoksik Glomerulonefritli Cocuklarda Akut | Bir Belirti
Bobrek Hasari Sikhg, Risk Faktorleri Ve Klinik Sonuglarin $5-012 Reyhan Ertan
Degerlendirilmesi Juvenil Myastenia Gravis’te Videotorakoskopik (VATS)
$S-002 Ziimrit Kocabey Sitgl Timektominin Yeri
Tiroid Nodlii Olan Cocuk Hastalarin ince igne Aspirasyon | $S-013 Orkun Ding )
Biyopsi Sonuglarinin Degerlendirilmesi Cocuk Hekimleri Tarafindan Infantil Kolik Tanisi Konulan
SS-003 Bilgi Sayg! Hastalarda Besin Alerjisi Sikhginin Ve Etki Eden Faktorlerin
Cocukluk Cagi Toplum Kékenli Pnémonilerde Nérojenik Belirlenmesi
Inflamasyonla lligkili Néropeptidlerin Plazma Diizeyleri Ve | SS-014 Merve Memigoglu Turan
Tanidaki Olasi Yeri Gebelikte Trombositopeni Saptanan Annelerin
§S-004 Aslihan izol Bebeklerinde Trombositopeni Sikligi Ve Klinik Seyrinin
Cocuklarda Sik Kullanilan Antiepileptik Soliisyonlarin Degerlendirilmesi
Tat Ve Kokularinin Tedavi Uyumuna Etkisinin §S-015 Sirin Sedef Bas .
16:45-18:00 Degerlendirilmesi VATER/VACTERL Assosiasyonu On Tanili Hastalarin Klinik

§S-005 Sefika Akyol

Infantil Hemanjiom: Hangi Lezyona, Hangi Tedavi, Ne
Zaman Ve Ne Kadar Sire lle Uygulanmali?

$S-008 Giiler Yildirim

Cocuklarda Kronik Urtiker: Ne Kadar Alerjik?

$S-009 Seda Aras

Deprem Sonrasi Hatay Gliven Sahra Konteyner
Hastanesi’ne Basvuran Cocuk Hematoloji Onkoloji
Hastalarinin Degerlendirilmesi

$S-010 Nazife Reyyan Gok

Opere Fallot Tetralojili Hastalarin Orta Donemde 24
Saatlik Ritm Holter Ve Kardiyopulmoner Egzersiz Testi lle
Degerlendirilmesi

Genetik Acisindan Degerlendirilmesi

$S-016 Nilay Caliskan

Nikel Alerjisi: Cocuk Hastalarda Demografik Ve Klinik
Ozellikler lle Alerjen Maruziyetlerinin Degerlendirilmesi
$5-017 Sila Atamyildiz Ugar

Semptomlari Bes Yasindan Once Baslayan Ailevi Akdeniz
Atesi Tanili Hastalarin Degerlendirilmesi

§S-018 Helin Demir

Henoch Schonlein Purpura Tanili Hastalarda Rekiirrensin
Degerlendirilmesi

$5-019 Gulnar Najafova

0-5 Yas Arasi Inek Siitli Protein Alerjisi Olan Cocuklarin
Ebeveyn Ve/Veya Bakim Verenlerinin Besin Igerigi Ve
Etiket Okuma Konusunda Bilgi, Beceri Ve Aliskanlklarinin
Degerlendirilmesi

$S-020 Burcu Tufan Tas

Cocuk Kemik iligi Nakil Unitesinde Yapilan Kan Ve Kan
Urlni Transflizyonlarinin Akut Gelisen Komplikasyonlari
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Salon A Salon B
. . AKILCI ANTIBIYOTiK KULLANIMI (B SALONU)
08:30-09:00 Giilsen Akkoc
OTURUM: Cocuk Norolojisi OTURUM: Cocuk Enfeksiyon
Bas Agrilarina Pediatrist Yaklagimi . Enfeksiyon Hastaliklarinda Pediatristin Rolii
Oturum Baskanlan: Dilsad Tiirkdogan, Olcay Unver | Oturum Baskanlari: Eda Kepenekli, Ayse Karaaslan
09:00-10:00 Tekrarlayan Bag Agrisinda Tanisal Algoritma ve Atesli ve Dokiintiilii Cocuk Hastaya Yaklagim
) : Ayirici Tani Mustafa Hacimustafaoglu
Gilten Oztirk Enfeksiyon Hastaliklarinda Biyobelirtegler
Migren ve Gerilim Tipi Bag Agrilarinin Cocukluk Sevliya Ocal Demir
Caginda Yonetimi
Elif Acar Arslan
OTURUM: Cocuk Gastroenterolojisi OTURUM: Cocuk Endokrinolojisi
Sik Goriilen Sorunlari Nasil Cozelim? Mikropenis inmemis Testis Olgularina Pediatrist
Oturum Bagkanlari: Deniz Ertem Sahin, Engin Tutar | Yaklagimi
Oturum Bagkanlari: Abdullah Bereket, Serap
Karaciger Enzim Yiiksekligi Olan Cocuk Hastada Demircioglu
Ne Zaman Gastroenteroloji Konsiiltasyonu
10:00-11:00 Istemeliyim? Olgu Tartismasi: Mikropenis-inmemis Testis
' ’ Aysen Uncuoglu Didem Helvacioglu
Kabizhigi Olan Cocuk Hastada Ne Zaman Mikropenis ve Inmemis Testis Tani ve Tedavisinde
Gastroenteroloji Konsiiltasyonu Istemeliyim? Pediatristin Rolli
Ahsen Dénmez Turkmen Tilay Garan
Kanh Diskilama Yakinmasi Olan Cocuk Hastada Mikropenis ve Inmemis Testis Tedavisinde Cocuk
Genel Pediatrist Yaklagimi Nasil Olmali? Cerrahisinin Rolii
Bilge Sahin Akkelle Ahsen Karagozli Akgul
11:00-11:15 KAHVE ARASI
SOzLU BiLDIRILER ) ) SOzLU BILDIRILER
Oturum Bagkanlari: Olcay Unver, Sevliya Ocal Demir Oturum Bagkanlari: Asli Memisoglu, Nursah Eker
$S-021 Ozde Nisa Tirkkan §S-027 Ahsen Donmez Turkmen
Ortostatik Proteinuri, Gergekten Masum Mu? Renal Translantasyon Adayi Pediatrik Kronik Bobrek
$S-022 Melike Jafarl Ceferova Yetmezligi Hastalarinda Endoskopik Bulgular Ve
Pediatrik Colyak Hastaligi Tanili Olgularin Glutensiz Diyet Helikobakter Pylori Enfeksiyonu Siklig
Tedavisine Uyumunun Degerlendirilmesinde Gluten §S-028 Ongun Alanli
Imminojenik Peptit (GIP) Testinin Etkinliginin Ve Klasik Merkezi Hekim Randevu Sistemi Araciliglyla Romatoloji
Yontemler lle Uyumunun Degerlendirilmesi Ve Cocuk Romatoloji Kliniklerine Yonlendirilen Hastalarin
$S-023 Mine Kalyoncu Kesitsel Degerlendirilmesi
Primer Silyer Diskinezi Tanili Hastalarimizin Klinik $S-029 Eda Gl
Ozellikleri . Pediatrik Inflamatuvar Bagirsak Hastalig Tanili Hastalarda
$S-024 Gulten Oztiirk Saglikla lliskili Yasam Kalitesinin IMPACT-3 Olgegi lle
11:15-12:00 Tedavi Edilebilir Bir Norolojik Acil: Wernike Ensefalopatisi- | Degerlendirilmesi

Cocukta Ne Zaman Stiphe Edelim? Taniya Giden Yolda
Yasanan Zorluklarla Birlikte Klinigimizin Vaka Deneyimleri
$S-025 Seyda Karabulut

Kistik Fibrozisli Hastalarin Yillara Gére Demografik Ve
Antropometrik Degisimleri, Degiskenler Arasindaki lliski
Ve Yasam Analizi

S$S-026 Ayse Ertiirkmen

Meckel Divertikiilii Nedeniyle Ameliyat Edilen Hastalarin
Sonuglarinin Analizi: 12 Yillik Deneyim

$S-006 Simge Isildak

Turner Sendromu’nun Ne Kadar Farkindayiz?

$5-030 ipek Goriisen

Duchenne Muskiiler Distrofi Tanili Cocuklarin Bakim
Vericilerinde Bakim Veren Yk, Uyku Kalitesi, Anlik Ve
Surekli Kaygi Diizeyleri Degerlendirmesi

$S-031 Beglim Tasdemir

Adolesan Donemdeki Primer Bas Agrisi Tanili Hastalarin
Obezite Durumlarinin Bas Agrilari Sikligi Ve Siddeti Uzerine
Etkisi

§S-032 Beglim Tasdemir

Obez Cocuklarda Uyku Uzerine Etki Eden Hormonlarin
Degerlendirilmesi

SS-033 Selen Karagozli

Covid-19 Pandemisi Oncesi Ve Sonrasinda Miyokarditlerin
Enfeksiydz Etkenleri
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Salon A Salon B
12:00-13:00 OGLEN YEMEGI
ORTAK OTURUM(A SALONU)
13:00-14:00 Oturum Bagkani: Billent Karadag .
' ’ Yeni Nesil Tutiin, Nikotin ve Esrar Uriinlerinin Saglik Uzerine Etkileri
Elif Dagh
OTURUM: Cocuk Gogiis Hastaliklari OTURUM: Yenidogan
Hangi Hastalari Cocuk G6giis Hastaliklari Yenidogan Sorunlarinda Pediatriste Diisenler
Poliklinigine Yonlendirelim? Oturum Baskanlani: Eren Ozek, Hiilya Bilgen
Oturum Bagkanlari: Elif Dagli, Arif Kut .
Pediatristler Igin Prematiire Retinopatisi
14:00-15:00 Sik Krup Gegiren Cocuk Ayla Glinlemez
Sedat Oktem . Pediatristin Hukuksal Sorumluluklari ve Malpraktis
Tekrarlayan Alt Solunum Yolu Infeksiyonu Olgulan
Yasemin Gokdemir Fahri Ovali
Tekrarlayan Usye
Ela Erdem Eralp
15:00-15:15 KAHVE ARASI
OTURUM: Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi OTURUM: Cocuk Romatolojisi
Sik Goriilen Hematolojik Sorunlarda Cocuk Oturum Bagkanlari: Nuray Aktay Ayaz, Sezgin Sahin
Hekiminin Rolii
Oturum Bagkanlari: Gilnur Tokug, Ahmet Kog Bir Pediatristi Romatizmal Hastaliklara
. Yonlendirebilen Tanisal Testler Nelerdir?
15:00-16:00 Hemogramdan On Taniya Giden Yollarda Pediatrik | Ozgiir Kasapgopur
' ’ Yaklagim Bir Pediatrist Ne Zaman Otoinflamatuar
Omer Dogru Romatizmal Hastalik Diisinmelidir?
Kanamali Cocukta Pediatristin Rolii Betll Sozeri
Baris Yilmaz Bir Pediatrist Ne Zaman Vaskiilit Tanisi
Diistinmelidir?
Oya Koker Turan
16:00-16:30 KAPANIS
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Fuaye Alani

POSTER OTURUMU 1
Oturum Bagkanlari: Emel Eksi Alp, Selen Karagozlii

PS-001 - Pinar Canizci Erdemli
Supheli Kuduz Temashsinin Yonetiminde Olusabilecek Aksakliklar: Bir Olgu Sunumu

PS-003 - Burcu Parlak
Kapali Toraks Travmasi Sonrasi Gelisen Staphylococcus Aureus Pnémonisi

PS-004 - Ozge Giiglii

Agir Yenidogan Sepsisi Yonetimi

PS-009 - Sinem Arusal

Pediatrik Ulseratif Kolit Tanili Olguda Takayasu Arteriti: Nadir Birliktelik

PS-010 - Pinar Canizci Erdemli
Varisella-Zoster Enfeksiyonu Sonrasi Purpura Fulminans Olgusu

PS-011 - Gizem Tanah
TAP2 Mutasyonu Saptanan MHC-Sinif 1 Eksikligi

PS-029 - Ozge Kilig
Intravaskiler TUmor Trombiist Olan Wilms Tumori: Multidisipliner Yaklasimin Sagkalima Etkisi

POSTER OTURUMU 2
Oturum Bagkanlari: Sergin Giiven, Sebile Kilavuz

PS-012 - Gizem Tanali )
Thaumetopoea Pityocampa; Cam Kese Tirtili Temasi lligkili Siddetli Anjioddem

PS-013 - Ezgi Berfin Alur
Dogum Salonunda Beklenmeyen Zorlu Entiibasyon: Cene Kontraktiirli Yenidogan Olgusu

PS-015 - Shalala Gasimova )
Cocuk Hastada Komplikasyonlu Influenza A Pnémonisi

PS-016 - Funda Kokali
Beckwith Wiedemann Spektrumu: Epigenetik Mekanizmalar

11:15-12:00 | ps-017 - Evrim Cifci Sunamak )
Emanuel Sendromu Tanili Beg Olgunun Klinik Ve Genetik Ozelliklerinin Degerlendirilmesi

PS-021 - Berfin Demirel )
Pediatrik Inflamatuvar Bagirsak Hastaliginda Zona Enfeksiyonu: Ug Olgu Deneyimi

PS-022 - Evrim Efe
Kleefstra-1 Sendromu: Genetik Etyolojileri Farkli 2 Olgu Sunumu

PS-023 - Funda Kokali
Phelan Mcdermid Sendromu: De Novo Olusmus 3 Izole Olgu Sunumu

PS-024 - Damla Fidan Yamanel .
Proteinden Kaginmanin Klinik Tanidaki Onemi: Direngli Epilepsi Tanisiyla Arastirilirken Hiperornitinemi
Hiperamonyemi Homositralintri (HHH) Tanisi Alan Kiz Hasta

08:30-09:00
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12:00-13:00

Fuaye Alani

POSTER OTURUMU 3 .
Oturum Baskanlar: Ezgi Barig Aksu, Giilten Ozdemir

PS-025 - Dilber Betiil Karabal
Invajinasyondan Immiin Disregiilasyona

PS-026 - Negirvan Veroj
Bir Cocuk Cerrahisi Kliniginde Is Akisinin Denetimi lle Ameliyat Odasinin Daha Verimli Kullanilmasi
Saglanabilir Mi?

PS-028 - Alara Arasan
Cocuklarda Oksliriglin Ayirici Tanisi:Morgagni Hernisi

PS-030 - Ayten Ceren Bakir .
Cocukluk Caginda Komplike Duodenal Ulser Perforasyonu: Nazojejunal Tipi Unutma!

PS-031 - Ayse Siimeyye Atalay
Cocukluk Caginda Nadir Nefrolitiazis Nedeni: Herediter Ksantiniri

PS-032 - Zeynep Atay
Kolonik Atrezi: Nadir Bir Konjenital Anomali

PS-033 - Hediye Gizem Aydemir Bagar
Indiiklenmis Laktasyonda Basarili Vaka Deneyimi: Nadir Bir Uygulama

PS-035 - Oguzhan Delican
Hemoptizi Yakinmasi Olan Hastalarin Cocuk Romatoloji Goziiyle Degerlendirilmesi

PS-036 - Ovgii Taner
Prematire Ve Hidrops Fetalis: Bir Olgu Sunumu

PS-037 - Hediye Gizem Aydemir Basar

Lokositozun Ardindaki Tehlike; Bogmaca

PS-038 - Ozlem Hilal Caglayan Bozlak

Artrogriposis, Startle Refleksleri, Epileptik Ensefalopati: Serebral Glisin Transport Defekti-1(Glyt-1)
PS-039 - Ozde Nisa Tiirkkan

Hipertansiyon Ve Hemoptizi ile Basvuran Siradisi Bir Olgu

PS-020 - Pinar Zeytun

Geg Fark Edilen Lkokoira Ve infant Retinoblastom

PS-002 — Demet Tosun
Pediatrik Bir Hastada Kluyvera Ascorbata Enfeksiyonu: Olgu Sunumu
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KONUSMACI OZETLERI

Hidronefroz: Genel Pediatristin Rolii
Cagri Akin Sekerci

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Uroloji Anabilim Dali, Cocuk Urolojisi Bilim Dali
Ozet

Antenatal hidronefroz (AH) Uriner sistem ile ilgili oldukga sik rastlanan bir bulgu olup tiim gebeliklerin yaklasik % 1 veya 2
‘sinde saptanir. Renal pelvis anterior-posterior (AP) capinin gebeligin ikinci G¢ aylhik doneminde 4 mm’nin, Gglinci tg ayhk
déneminde 7 mm’nin lizeri olmasi AH agisindan anlamlidir. Etiyolojisine bakildigindan AH’lerin ¢ok biyiik bir bolim{iiniin
izlem sirada kendiliginden diizelen gegici hidronefroz oldugu bilinmektedir. Diger nedenleri arasinda gesitli derecelerde
bébrek hasarina neden olabilen iireteropelvik bileske darligi (UPBD), vezikolireteral reflii (VUR), megaiireter, multikistik
displastik bobrek, posterior Uretral valv, Greterosel, ektopik Ureter, ¢ift sistem ve polikistik bdbrek sayilabilir. Renal pelvis
AP capi, Fetal Uroloji Dernegi (SFU) hidronefroz derecelendirme sistemi ve UTD (Urinary Tract Dilatation) siniflamasi
hem antenatal dénemde hem de postnatal ddnemde AH’nin degerlendirilmesinde kullanilan yéntemlerdir. ilk postnatal
ultrason fizyolojik oligliri nedeniyle 48-72 saat sonra 6nerilir. Ancak soliter boébrek, bilateral hidrolreteronefroz ve
distandii mesane durumunda erken miidahale edilmelidir. Antibiyotik profilaksisi ise Avrupa Uroloji Dernegi (EAU)
rehberlerinde atesli idrar yolu enfeksiyonu igin riskli grup olan yiiksek dereceli hidronefrozu, bilateral hidronefrozu,
Ureter dilatasyonu olan ¢ocuklar ile siinnetsiz erkek bebeklerde 6nerilmektedir. Hidronefrozun degerlendirilmesinde
MAG-3 sintigrafisi tibller sekresyona ugradigi icin infantlarda tercih edilen yontemdir. Gerekli olgularda dogum sonrasi
dort veya altinci haftadan itibaren kullanilabilir. Plazma proteinlerine ylksek oranda baglanmasindan dolayi sepere
renal fonksiyonlar agisindan da DMSA sintigrafisi ile uyumludur. Antenatal hidronefroz saptanan olgularin altta yatan
etiyolojiye gore izlemi ve tedavisi planlamalidir. Distk dereceli hidronefrozu olan olgularda cogu zaman izlem yeterlidir.
Hidronefrozun siddetinin UPBD ile iliskili oldugu bilinsede, VUR ile iliskisi gdsterilememistir. VUR saptanan olgularin
EAU rehberlerine gore izlem ve tedavisi yapilabilir. Cerrahi endikasyonu olan UPBD’li olgularda altin standart yéntem
piyeloplastidir. Piyeloplasti acik, laparoskopik ve robotik olarak uygulanabilir. Her lic yontemde basari oranlari benzer
olup minimal invaziv ydontemlerde postoperatif agri, yara yeri iyilesmesi daha hizli ve hastanede yatis stiresi daha kisadir.

Megalreterli olgular ise obstriiksiyon ve VUR varligi agisindan degerlendirilmelidir.
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Referanslar

1. EAU Guidelines on Paediatric Urology. C. Radmayr (Chair), G. Bogaert (Vice-chair), B. Burgu, M.S. Castagnetti,
H.S. Dogan, F. O’Kelly, J. Quaedackers, Y.F.H. Rawashdeh, M.S. Silay. Dilatation of the upper urinary tract (UPJ
and UVJ obstruction), S: 64-68, 2023.

2. Nguyen HT, Benson CB, Bromley B, Campbell JB, Chow J, Coleman B, Cooper C, Crino J, Darge K, Herndon CD,
Odibo AO, Somers MJ, Stein DR. Multidisciplinary consensus on the classification of prenatal and postnatal
urinary tract dilation (UTD classification system). J Pediatr Urol. 2014 Dec;10(6):982-98. doi: 10.1016/].
jpurol.2014.10.002. Epub 2014 Nov 15. PMID: 25435247.
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Olgu Tartismasi: Mikropenis-inmemis Testis
Dr. Didem Helvacioglu

Marmara Universitesi, Cocuk Endokrinoloji

Cinsiyet gelisimi bozukluklari (DSD’ler), gonadlarin ve/veya cinsel organlarin cinsel farklilasmasindaki anormalliklerden
kaynaklanir; kromozomal cinsiyet, gonadal yapi ve i¢ ve/veya dis cinsel organlarin anatomisi arasinda bir uyumsuzluk
vardir.

Olgu 1: Mikropenis nedeniyle basvuran hasta, postnatal 24 giin pulmoner hipertansiyon nedeniyle yatisi olan 2 ay 24
gunlik erkek bebek fizik muayenede, 3/6 sistolik Gfirim, genital muayenesinde testisler Gst inguinalde 0.5 cc palpabl,

bifid skrotum, uzatilmis penis

boyu 1 cm’di. Labaratuar degerlendirilmesinde, IGF1- IGFBP3: N LH: 1.7 IU/L FSH: 21 IU/L AMH: 1.1 ng/dI T.Testosteron:
5.49 ng/mL Androstenedion: 0,8 ng/dL ACTH: 21 ng/L Kortizol: 8 ug/dL 17 OHP: 0.16 ng/ml BK: normal. Ekokardiyografik
degerlendirmede ASD, Pulmoner hipertansiyon, VSD bulunmaktaydi. Karyotip analizi 46 XY olan hastanin 46 XY DSD
paneli: GATA4 c.677C>T Heterozigot varyosyon bulundu. GATA4 geni, gonad ve kalp gelisimi icin 6nemli bir transkripsiyon
faktoriinii kodlar GATA4 mutasyonlari DSD’li 26 hastada bildirilmis mikropenis, kriptorsidizm ve hipospadias dahil olmak

Gzere genis bir yelpazede genital anormalliklere neden olabilir (1).

Olgu2: 26 glinllk hasta c¢ift tarafli inmemis testis nedeniyle basvurdu. Testosteron konsantrasyonu normal erkek mini
ergenligi ile uyumluydu [FSH=2,47 mIU/ml, LH=2,9 mIU/ml, testosteron=73,4 ng/dl (2,54 nmol/L'ye esdeger)]. Adrenal
bozukluga dair hicbir semptom veya biyokimyasal kanit yoktu.Serum AMH konsantrasyonu saptanamayacak diizeydeydi
[AMH<0,1 ng/ml (<0,7 pmol/L), Karyotip 46,XY idi. Kriptorsidizm veya kasik fitigi icin laparoskopik kasik eksplorasyonu,
normal gorinen testislerle birlikte tesadiifen Millerian kalintilarinin (uterus ve fallop tipleri) bulgularini ortaya
¢ikardi Gonad biyopsisinde, degisen derecelerde olgunlasmamis testis dokusu ortaya ¢ikti. Miillerian kalintilarinin
histopatolojisi malign dejenerasyonu ortaya ¢ikarmadi. Persistan mulleryen kanal sendromu, 46, XY bozuklugu/cinsiyet
gelisimi farkhliginin (DSD) nadir goriilen bir seklidir. Genellikle kasik fitigi onarimi veya orsiopeksi sirasinda tesadifen
tespit edilir (2).

1.Celik N, Kiguk Kurtulgan H, Kiligbay F, Tung G, KomiirlGoglu A, Tascl O, Caglar Simsek CE, Cinar T, Sidar Duman Y. GATA-
4 Variants in Two Unrelated Cases with 46, XY Disorder of Sex Development and Review of the Literature. J Clin Res
Pediatr Endocrinol. 2022 Dec 1;14(4):469-474. Epub 2021 Aug 6. PMID: 34355877; PMCID: PMC9724050.

2.Chua I, Samnakay N. Persistent Millerian Duct Syndrome: Understanding the Challenges. Case Rep Urol. 2022 Mar
27;2022:2643833. PMID: 35386545; PMCID: PMC8977345.
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idrar Kagiran GCocuga Yaklasim
Prof. Dr. Duygu Oviing Hacthamdioglu

Bahgesehir Universitesi Tip Fakiiltesi Medical Park Géztepe Hastanesi

OZET

idrar kagirma (eniirezis) goriildigli zaman dilimine (giindiiz-dilirnal/gece-nokturnal), eslik eden semptom varligina
(monosemptomatik/non-monosemptomatik) ve baslangicina gore (primer/sekonder) siniflandirilmaktadir. Buradaki
konu primer monosemptomatik nokturnal eniirezise (MSE) odaklanmistir. Oyki, fizik inceleme, idrar analizi ve mesane
gunlugi ile amacimiz ek degerlendirme ve/veya tedavi gerektirecek nedenleri belirlemektir. Bu degerlendirme ile spinal
disraphizm, diabetes mellitus, diabets insipitus, psikojenik polidipsi, bobrek hastaligi, irolojik sorun, mesane-barsak
disfonksiyonu gibi nedenler elendikten sonra hasta MSE olarak yénetilebilir. Once gocuk ve ailenin uzun siirebilecek bir
tedavi programina katilma konusunda ne kadar glicli bir motivasyona sahip oldugu degerlendirilir. Durum cocuk ve aile
icin bir sorun degil, cocuk tedavi sorumlugunu alabilecek kadar olgun degil ve ¢ocuk ile aile motive degil ise tedaviye
direnc riski arter ve bu nedenle tedavi ertelenmelidir. Ancak adélesan donemde sosyallesme yeteneklerini etkiledigi icin
¢ocuk ve aile igin bir sorun olmasa bile tedavi 6nerileri sunmamiz gerekir. Baslangi¢ olarak ¢ocuk ve ailenin hedeflerini
ogrenmeliyiz; belirli bir durum icin mi kuru kalinmak istiyor, i1slak gece sayisini azaltmak mi, islatmanin etkisini azaltmak
mi? Sonra tedaviden ne beklemeleri gerektigini anlatmaliyiz; cogunlukla sirayla veya kombinasyon halinde kullanilan
birkag yontem gerektirir, uzayabilir, kisa vadede basarisiz olabilir, relaps yaygindir. Konu ile ilgili egitim ve yatak islatmanin
etkisini azaltici tavsiyeler vermeliyiz. Her gece yatagini islatmayan 5-7 yas arasi ¢ocuklar i¢in motivasyonel terapi uygun
bir baslangi¢ tedavisidir. Bu yaklasim ile 3-6 ay sonra diizelmeyen cocuklar ya da durumun ¢ocuk veya aile icin sorun
oldugu durumlarda aktif tedaviler (alarm ya da desmopresin) eklenmelidir. Aktif tedaviler arasindaki secim ne kadar
sirede yanit istendigi, 1slatma sikligi ve hacmi, cocuk ve ailenin motivasyon ve karaligina gore karar verilir. Tedaviye
basladiktan sonra 1-2 hafta icindeki yanitina gore tedavi devami planlanir. Basarili tedaviyi takiben ayda 2 gece ve daha
fazla i1slatma ile relapsi olan hastalarin ya da erken yanit belirtileri olmayanlarin yonetimi icin konu ile ilgili bir baska
uzmana danisilarak yonetilmelidir.

Kaynaklar

1. International Children’s Continence Society (ICCS): Updated standardization document for the management
and treatment of nocturnal enuresis (2020)

2. www.uptodate.com ‘Nocturnal enuresis in children: Management.” Son giris: 20.01.2024
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Migren ve Gerilim Tipi Bas Agrilarinin Cocukluk Caginda Yonetimi
Elif Acar Arslan®

Marmara Univ. Pendik Egt. Ars. Hast. Cocuk Nérolojisi Klinigi

Girig: Hayatin bir noktasinda ¢ocuklarin %60’1 bas agrisi ¢ekerler. Bu siklik, 10 yas ile beraber %5, 7 yas altinda %2.5
kadardir. Puberte dncesi kiz ve erkek esit sikliktadir. Pubertede ve sonrasinda kizlarda daha sik olarak goérulir. Migren
bas agrilari acisindan, yilda en az 5 bas agrisi olup, ataklarin 2-72 saat slirmesi gereklidir. Kusma, fotofobi, fonofobi,
bulanti kriterlerinden en az ikisinin bu ataklarlarla birlikteligi 6Gnemlidir. Adolesan kizlarin 1/3’tinde aura bulunmaktadir.

Auralar eger var ise, ataga, en kisa 5 dakika, en uzak da 60 dakika 6ncesinde eslik etmesi beklenir.

Degerlendirme ve Yonetim: Migrenli bir cocukta, taniyi koymadan 6nce, migrene eslik edebilecek veya 6ncesi bir
yas diliminde eslik etmis olmasi ihtimal risk faktorleri agisindan 6yki alinmalidir. Bunlar arasinda, siit ¢ocuklugu
doneminde kolik oykisi, tasit tutmasi oykisili, benin paroksismal vertigo, benin paroksismal tortikollis 6ykisd,
aile oykisit gelmektedir. Migren ayirici tanisinda, migren varyantlarindan olan, siklik kusmayi, abdominal migreni,
Alis harikalar diyarinda sendromunu, benin paroksismal tortikollisi ve benin paroksismal vertigoyu géz 6niinde
bulundurmak gereklidir. Agriy1 akut ¢cézmek onemlidir. Eriskin calismalarinda, agri kesiciyi ilk 1 saatten 6nce verilir
ise, agriy1 dindirmenin o kadar mimkiin oldugu gosterilmistir. Agrinin siddeti artmadan vermek faydalidir. ibuprofen,
acetaminofen, naproksen sodyum, ketorolak kullanilabilir. Bircok ¢cocuk asetaminofen veya ibuprofen veya naproksen
sodyumdan fayda gorir. Atuk atak aninda, bulantiyi kesmek, kisirdongiyl kirmak agisindan 6nemlidir. Metoklopramid,
prometazin, ondansetron, yan etkilerini géz 6nlinde bulundurularak, uygulanabilecek ajanlar arasindadir. Gerilim tipi
bas agrilari ise, genellikle adolesan donemde gortlen, daha uzun sireli, aylik sikligi cok daha fazla olan, ancak siddet
acisindan, daha az siddetli bas agrisi grubudur. Akut semptomatik tedavi ajanlari arasinda, asetaminofen ve ibuprofen

gelmektedir. Yasam sekli modifikasyonu, gerilim tipi bas agrisinin tedavisinde oldukca 6nemli yer tutar.

Sonug: Bas agrisi ile gelen ¢ocukta sistemik arteriyel tansiyon ve goz dibi bakmayi ihmal etmemek gerekir. Alt1 yas Ustd,

6 aydan uzun siren bas agrilarinda sekonder bas agrilar (intrakraniyal patolojiler) pek beklenmez.
Kaynaklar

1. Papettil, Ursitti F, Moavero R, Ferilli MAN, Sforza G, Tarantino S, Vigevano F, Valeriani M. Prophylactic Treatment
of Pediatric Migraine: Is There Anything New in the Last Decade? Front Neurol. 2019:16;10:771.

2. SumiSexton. Practice Guidelines Migraines in Children: Recommendations for Acute and Preventive Treatment.
Am Fam Physician. 2020;101(9):569-571.
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Konjenital Kalp Hastaliklarinda Pediatri izlemi
Dog Dr Elif Erolu
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Hastaliklari BD

Konjenital kalp hastaliklarinin izlemi antenatal dénemden baslar bir mir boyu devam eder. Pediatrinin tim
temel konularinin kapsamiigindedir. Antenal donemde konjenital kalp hastaliklarinin (KKH) taninmasi, sagkalim
Uzerinde etkili bulunmustur. Dogumun gerceklesecegi merkezin belirlenmesinden, girisim ya da cerrahi
hazirliklarinin yapilabilmesi icin olanak saglar. Antenatal donemde fetal ekokardiyografinin yayginlasmasi bu
acidan ¢ok kiymetlidir. Ancak fetal ekokardiyografinin de tani basarisi bazi KKH’larinda yiksek iken bazilarinda
dusliktir. Bu nedenle dogumdan sonra bebegin tam fizik muayene ve femoral nabizlarin taburculuk sonrasi
vizitlerde kontrolli 6nemlidir. Siyanotik dogan bebeklerde pule oksimetre ve hiperoksi testi KKH’larinin ayirici
tanilarinda 6nemlidir.

KKH’larinda sit ¢ocuklugu doneminde en 6énemli konu beslenme, blylime-gelismenin takibidir. Blylime
gelisme geriligi %50'nin Uzerindedir. Beslenmeyi olumsuz yénde etkileyen en 6nemli faktériin doku hipoksisi
oldugu saptanmistir. Biiylime gelisme geriliginin en belirgin gorildtgi hastaliklar siyanotik KKH ve pulmoner
hipertansiyondur. Bliyime gelisme geriligine neden olan faktorler ¢ok ¢esitlidir; tasipne ve tasikardi, kronik
enflamasyon, barsaklarda 6dem, refli, kusma ve aspirasyon, sik enfeksiyon, IUGR, genetik sendromlar,
kromozom anomalileri, yutma disfoksiyonu, noérolojik bozukluklar sayilabilir. KKH’ligina sahip c¢ocuklarin
yasina gore ihtiyaci olan kalorinin %120-150 kadarini almasi ve proteinden zengin beslenmesi 6nemlidir.
Demir eksikligi bu dénemin diger 6nemli bir konusudur. Ozellikle siyanotik hastalarda normal Hb degeri,
anemiyi isaret eder. Kan oksijen saturasyonu %85 olan bir KKH’ligina sahip ¢ocugun Hb degeri en az 15 mg/
dl olmasi gerekir. Konjenital kalp hastaliginda demir eksikligi, siyanotik spellerde artis ve kalp yetersizligi

semptomlarinda artisa yol acar.

Pediatri acillerinde sivi yonetimi dnemli bir konudur. Kalp yetersizligit semptomlari olan bir cocukta sivi
kisitlamasi gerekebilir. Ancak devam eden kayiplari bulunan hastalarin kayiplarinin yerine konmasi 6nemlidir.
Sivi kisitlamasi kalp yetersizligi eslik etmeyen KKH’larinda gerekli olmayabilir. Her durum vaka bazinda
degerlendirilmedilir. Ozellikle siyanotik KKH’larinda enfeksiyon yénetiminde antibiyotiklerin yeri 6nemlidir.
Daha hizli antibiyotik baslanmasi ve yakin takip ve monitorizasyon bu hastalarin hem enfeksiyon hem de
hidrasyon takibinde 6nemlidir.

Konjenital kalp hastaliklarinnda Saglik Bakanhginin giincel agi takvimi uygulanmali hatta takvimde yer alamayan

bazi asilarin da yapilmasi gereklidir. Bunlar arasinda palivizumab profilaksisi, polisakkarid pndmokok asisi ve
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influenza asisi yer alir.

Enfektif endokarditin en sik goruldigi hasta grubu KKH’laridir. Bu hastalarin optimum agiz hijyeni ve agiz
saglig surdirilmelidir. Ozellikle prostetik materyal ile tamir edilmis KKH’lari, dnceden enfektif endokardit
gecirilmis olmasi, tamir olmus ancak rezidiiel defekti kalmis olan KKH’lari ve tamirden sonra 6 aydan uzun

siire gecmemis KKH’lari risk altindadirlar.

Egzersiz bazi KKH’larinda kistlandigi gibi bazilarinda da kisitlanmaz aksine tesvik edilir. Bunlar, normal
biventrikller fonksiyon ve hemodinamik olarak anlamli rezidiiel lezyonlarin olmadigi, onarilmis KKH’li
hastalarin ¢ogu, fiziksel aktivite ve kondisyondan (kisitlama yerine egzersiz recetesi) fayda gorecektir. Bu

hastalar hareketsiz bir yasam tarzindan, obeziteden ve hipertansiyondan kagcinmalidir.
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Cutis Laxa Sendromlari ve Yeni Gen Kesfi
Dog Dr. Elif Yilmaz Giileg

istanbul Medeniyet Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Genetik Anabilim Dali

Cutis Laxa diger ismiyle elastoliz, basta cilt dokusunda olmak lzere bag dokusunun elastikiyetinin bozuldugu
multisistemikbir hastalik grubudur. Primer bulgusu gevsek-sarkik ve kirisik cilt yapisidir. Primer histolojik bulgu, elastin
liflerinin azalmasi ve fragmentasyonudur. Etiyolojide bag doku elastik lif yapim - islenis ve homeostazinin bozuldugu
durumlar yer almaktadir. Tek gen hastaligina bagl , multifaktoryel olarak veya ¢evresel nedenlerle ortaya cikabilir. Tek
gen hastalik grubunda elastik lif yapim ve islenme defektleri vardir. Cilt bulgularina ek olarak siklikla iskelet sistemi
(cikiklar, kiriklar, skolyoz) kardiyovaskiler sistem (kalp kapak hastaliklar, arter anevrizma ve/veya tortositeleri),
solunum sistemi (kronik obstriktif akciger hastaligi, amfizem, pulmoner hipertansiyon) Griner sistem (VUR, divertikil),
gastrointestinal sistem (herniler, divertikiller, perforasyon, kabizlik) bulgulari ve bunlara ek olarak genel hipotoni,

noéromotor gerilik, beyin anomalileri, bas yapi anomalileri gérilebilir.
Belli basli alt tipleri ve iliskili genler:
Otozomal Dominant Cutis Laxa Tip 1 (ADCL1) : ELN
Otozomal Resesif Cutis Laxa Tip 1 (ARCL1): %30-40 erken mortalite ile seyreder.
ARCL1a: FBLN5
ARCL1b: FBLN4 —EFEMP2
ARCL1c: LTBP4
Otozomal Resesif Cutis Laxa Tip 2 ve Tip 3 (ARCL2- ARCL3):
ARCL2A: ATP6VOA2
ARCL2B: PYCR1
ARCL2c: ATP6V1E1
ARCL2b/3b: PYCR1

ARCL3a, ADCL3a: ALDH18A1
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Emilin1 iliskili cutis laxa benzeri sendrom: arteryal tortosite, hafif cutis laxa ve osteopeni, antenatal neonatal kemik
kiriklari ile seyreden yeni tanimlanmis bir sendrom. Emilinl eksikligi hem Lizil Oksidaz enzim aktivitesini etkiliyor hem

de kolajen agi islenmesini etkiliyor ayrica TGF-b aktivitesini etkileyerek etki ediyor.

Tedavi ve Takip onerilieri: Arteryal tortosite, arteryal- aort anevrizmasi, kalp kapak hastalliklari, amfizem ve obstriktif
akciger hastahg, skolyoz, eklem kontraktirleri, kirik- ¢ikik ve i¢ organ yaralanma riski, i¢i bos organ divertikiila riski,

organ duvar perforasyon riski, hernilere, géz problemlerine, katarakta yatkinlk var, takip onerilir.

Anahtar Kelimeler: Cutis Laxa, Elastin, Bag Doku, Gevsek Cilt, Eklem Laksitesi
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Hipoglisemi Ayirici Tanisinda Glikojen Depo Tip-1 Olgu Sunumu

Emine Geng', Meryem Karaca?

Marmara Universitesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Bilim Dali

1. istanbul Universitesi, Cocuk Metabolizma Bilim Dali

Ates, beslenememe, solunum sikintisi, uykuya meyil sikayetleriyle acile getirilen 3 aylik kiz hastanin 2 glindir
beslenmede bozulma, giderek artan solunum sikintisi, uyku hali oldugu, kusma ve ishalin olmadigi 6grenildi.

Antenatalde 6zellik olmayan, 38. gebelik haftasinda 2400 gram dogan, postnatal 2. glinde hipoglisemi nedeniyle
yenidogan yogun bakim(NICU) tinitesine yatirilarak 2 glin izlenen hastanin sarilik ve kolestaz 6ykiisi yoktu. Dogdugundan
beri anne siitl ve mamayi birlikte aldigl, sik aclik aglamalari yasadigl, sik beslendigi 6grenildi. Bir aylikken karinda sislik
nedeniyle baska merkezde yapilan tetkiklerde trigliserit yiksekligi saptanmis; cocuk metabolizma izlemi 6nerilmisti.
Gelisim basamaklari yasina uygundu. Anne-baba 1.derece kuzen idi. 4 yasinda saglikl kiz kardes vardi.

Fizik muayenede ates:39.0, nabiz:160/dk, solunum:52/dk, satlirasyon:96, genel durumu kotu, gozleri spontan
kapali, yanaklar dolgun, takipneik olan hastanin; 1/6 sistolik Gfirimu, batin distansiyonu, inguinale uzanan sert
karacigeri vardi.

Parmak ucu glukoz:22mg/dl élciliip 2ml/kg’dan %10 dextroz puselendi Kan gazinda pH:7,15 C02:22 HCO03:12
BE:-12 LAKTAT:13,5 Biyokimyada glukoz:25mg/dl saptanan hastanin kanlarinin lipemik oldugu bildirildi. AST:180U/L
ALT:12,4U/L, Urik asit:11mg/d| Kolesterol:586mg/dI Trigliserit:705mg/dl HDL:72mg/dl LDL:373 mg/dl VLDL:141mg/
dl, Wbc:18.000 Neu:11.000 Hb:13,4 MCV:85 PIt:350.000 Tam idrar tetkikinde(TiT); Dansite:1005 Keton:negatif pH:6
Glukoz:Negatif Protein:Negatif tespit edildi.

Hepatomegali, tas bebek yiizl gorliniim, hipoglisemi, hiperirisemi, hipertrigliseridemi, laktik asidoz bulgulariyla
oncelikle Glikojen Depo Tip-1 distnilen hastaya glukoz 6-8 mg/kg/dakika olacak sekilde infiizyona gecildi. Enfeksiyon
taramalari yapilarak antibiyoterapi baslandi. Kan sekeri takibine ve enteral beslenmeyi tolere edebilmesine bagl olarak
glukoz inflizyonu tedricen azaltilarak kesildi. Uzun dénem beslenmesi; glindiiz sik araliklarla, gece sirekli beslenme
seklinde diizenlendi. Fruktoz ve galaktoz kisitlandi. Kesin tani igin genetik planlandi.

Glikojen depo Tip-1'de hipoglisemi, hepatomegali, laktik asidoz, hipertrigliseridemi, hiperirisemi tipik bulgular olup
hem bir glikojen depo hastaligi hem de glukoneogenez bozuklugudur. Bu nedenle glikojen depo hastaliklari igerisinde
en agir hipoglisemiye neden olabilecek hastaliktir. Beslenme tedavisinde sik araliklarla beslenmenin yanisira ¢ig misir
nisastasi kullanimi normoglisemiyi saglamada oldukga etkilidir. Osteoporoz, boy kisaligi, hepatik adenom, ¢ok nadiren
hepatoseliler karsinom, proteiniri komplikasyonlar arasindadir.
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Neonatal ensefalopati ayirici tanisinda MSUD olgu sunumu

Emine Geng!, Nafiye Emel Cakar?

Marmara Universitesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Bilim Dali
Prof. Dr. Cemil Tas¢ioglu Sehir Hastanesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Klinigi

Emmeme, uyuklama, solunumda zorluk nedeniyle 12 glinlikken yenidogan yogun bakim tnitesine(NICU) yatirilarak
entibe edilen, neonatal pnédmoni, sepsis, metabolik hastalik? 6n tanilariyla izlenen 25 giinliik erkek bebek, genisletilmis
yenidogan taramasinda(karnitin-asilkarnitin profilinde) anormal sonuglar olmasi sebebiyle ¢ocuk metabolizmaya
danisildi.

Miadinda NSVY ile 2530 gram, 46cm boyunda dogmus. Anne yaninda 1 giin izlendikten sonra taburcu edilmis ve
dogdugundan beri sadece anne siiti ile besleniyormus.

Anne babasi arasinda 1.derece kuzen evliligi(amca cocuklari) mevcut. 2 erkek kardesi 13 ve 15 giinliikken tani

koyulamadan kaybedilmis.

Muayenesinde; dehidrate, soluk goriinimde, uykuya meyilli, emme-arama ve moro refleksi zayif. Karaciger kot alt
1-2 cm ele geliyor, 1/6 sistolik Gfirimu ve akcigerde sekretuar ralleri mevcut. Derin tendon refleksleri dort ekstremitede
normoaktif. Aksiyel hipotonisite, extremitelerinde tonusu artisi mevcut.

ilk basvurusunda kan gazinda pH:7,34 C02:42 HCO3:24mEq/| laktat:2mmol/l, BE:-1, amonyak:30mmol/I,
glikoz:150mg/dl, elektrolitleri normal, Ure:4mg/dl Urik asit:3,4mg/dl kreatinin:0,19mg/dl, AST:150U/L, ALT:26 U/L,
koagiilasyon testleri normal, tam idrar tetkikinde(TiT) ph:7,0 dansite:1014, keton:+2 tespit edilmis. Sepsis agisindan
kiltirleri; metabolik hastalik agisindan plazma amino asitleri, tandem-ms/ms ve idrar organik asit analizi génderilip
antibiyoterapi baslanmis. Solunum sikintisi ve ensefalopati nedeniyle entiibe edilmis. Yatisinin 3. giiniinde nobet
nedeniyle levatirasetam yiklenip idameye gecilmis ve nébeti tekrarlamamis. 25 glinliikken sonuglanan tandem-ms/ms
analizinde 16sin+izoldsin(3400mmol/I)(normal:43-373 mmol/l) ve valin(303 mmol/l)(normal:52250mmol/l) dizeyleri
artmis gorilerek metabolizmaya danisildi.

25 gunlukken sonuglanan tandem-ms/ms ve aminoasit analizinde 16sin, izol6sin ve valin yiksekligi olmasi Gizerine
MSUD tanisi ile beslenmesi kesilerek yliksek dextrozlu mayii ve insilin inflizyonu baslandi. Tiamin(B1), valin ve izol6sin
takviyesi baslandi. Diger taraftan hemodiyafiltrasyon hazirliklari yapildi ve hemodiyafiltrasyon baslandi. Diyaliz ile |6sin
diizeyleri kademeli diisen hastanin ensefalopati klinigi geriledi. Beslenmeye gecerken dogal protein ve |6sin kisitlanarak
MSUD ile uyumlu bir diyet diizenlendi.

Metabolik ensefalopati ayirici tanisinda MSUD mutlak akla gelmeli, ensefalopatik bebeklerin idrar ve cilt kokusuna
dikkat edilmeli, idrarda ve/veya kanda keton aranmalidir. Yenidoganda ketosis her zaman patolojik olmakla beraber,

ensefalopatik oldugu halde asidozu, hiperamonyemisi olmadanizole ketosis varliginda MSUD mutlaka akilda tutulmalidir.
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Astim Atakta Cocuk Acil Serviste intravendz Magnezyum Siilfat Kullanalim mi?
Dr. Emel Eksi Alp

Marmara Universitesi Cocuk Saghdi ve Hastaliklari AD, Cocuk Acil BD

Astim, degisken oranda hava yolu obstriksiyonu ve bronsiyal duyarlilik artisi ile karakterize kronik inflamatuvar bir
hastaliktir. Astim tanili hastalar alevlenme dénemlerinde acil servise nefes darligi, 6ksiiriik ve hisilti ile basvururlar.
Acil tedavide temel hedefler, hipokseminin ve ventilasyonun diizeltilmesi ile atak sikliginin azaltiimasidir.
Astim alevlenmelerinde temel tedavi oksijen, inhale kisa etkili B2 agonistler (SABA), sistemik kortisteroidler ve
antikolinerjiklerden (ipratropiyum bromir) olusur. Standart tedaviye yanit alinamayan olgularda ise intravenoz (IV)
magnezyum silfatin (MgSO,) kullanilabilecegini kilavuzlar 6nermektedir (1). IV MgSO, 70 yildan uzun zamandir astim
tedavisinde kullaniimaktadir. Kalsiyum salinimini engelleyerek diiz kas gevsemesi, asetilkolin saliniminin inhibisyonu,
nitrik oksitin uyarilmasi, prostasiklin sentezi, T-hiicrelerinin stabilizasyonu, mast hiicrelerinin degranilasyonunun
inhibisyonu gibi mekanizmlarla IV MgSO, astimda etkilidir. Serum magnezyum diizeyi 4-6 mg/dl arasinda oldugunda
toksisiteye yol agmadan istenen klinik etkiler gézlenebilir; fakat serum konsantrasyonu 9 mg/dl'yi astiginda belirgin,
ciddi yan etkiler gorilebilir. IV MgSO,’lin en sik yan etkileri arasinda bulanty, flushing, uyusukluk, gérmede degisiklikler,
hipotansiyon ve kas zayifligi sayilabilir (2). Astim alevlenmesinde MgSO, 25-75 mg/kg (max 2gr) 20-60 dakikada yavas IV
inflizyon geklinde verilebilir. IV MgSO, ‘Un standart tedavilerle kargilagtirmalari caligmalarinda farkli grigler mevcuttur.
IV MgSO,’lin, orta-agir astim ataklarinda acilden servise yatig oranlarini azalttgi randomize kontrolli ¢aligmalarda
gosterilmis olsa da bu calismalarin olgu sayisi givenilir sonuglara ulasma agisindan yetersiz goriilmustir (3). Sonug
olarak, solunum yetmezligine ilerleme riski nedeniyle tekrarlayan hisilti ve agir astim ataklarinin ¢ocuk acil servislerde
yonetimi hizli ve etkili olmalidir. Kilavuzlarda agir astim ataklarinda IV MgSO,’tin standart tedaviye eklenebilecegini,
bu tedavinin hastaneye yatis oranlarini azaltabilecegi goriisi baskindir. IV Mg’nin 5 yas alti gocuklarda kullanimina ait
bilgilerimiz sinirlidir. Bu ylizden 6zellikle 5 yas alti astim alevlenmelerinde IV MgSO,’lin etkinligine iliskin daha ¢ok kanita
ihtiyag vardir.

Kaynaklar:

1- Global Initiative for Asthma. Global Strategy for Asthma Management and Prevention, 2023. Updated July
2023. Available from: www.ginasthma.org
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3- Griffiths B, Kew KM. Intravenous magnesium sulfate for treating children with acute asthma in the emergency
department. Cochrane Database Syst Rev. 2016 Apr 29;4(4):CD011050.
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Rabdomiyoliz Ayirici Tanisinda Glutarik Asidiiri Tip 2 Olgusu

Emel Yilmaz Giimiis®, Sevil Dorum?

1. Marmara Universitesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Klinigi
2. Bursa Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Klinigi

15 yasinda erkek hasta bacak agrisi, ylirilyememe sikayetiyle acil servisimize basvurdu. Son 6 aydir bacaklarda
daha belirgin olmak (izere tim ekstremitelerde kas gii¢slizliglinin oldugu, basvuru giini siddetli bacak agrisi basladigi
ve koyu renkli idrar cikisi oldugu 6grenildi. Ozgecmisinde biiyiime ve gelismesi yasina uygun olan hastanin, diizenli
ilac kullanimi yoktu. Soygecmisinde anne ve babasi 1. derece kuzendi. Annesinin inflamatuar miyopati tanisiyla uzun

yillardir kortikosteroid tedavisi aldig1 6grenildi.

Hastanin fizik muayenesinde vital bulgulari stabildi. Kas giict Ust extremitelerde normal iken, alt ekstremite
proksimalinde daha belirgin olmak lzere azalmisti. Diger norolojik muayenesi ve diger sistem bulgulari normaldi.
Laboratuvar tetkiklerinde kreatin kinaz:35.000U/L tespit edildi. idrar tetkikinde +3 hemoglobin tespit edilmesine
ragmen idrar mikroskopisinde eritrosit gortilmedi. Akut faz reaktanlari negatif olarak geldi. Klinik ve biyokimyasal
olarak rabdomiyoliz tanisi konuldu. Rabdomiyoliz ayirici tanisinda viral miyozit, travma, ilag ya da madde kullanimi,
metabolik hastaliklar ve kas distrofileri dlistinildi. Yag asidi oksidasyon defektleri ve kasi tutan glikojen depo hastaliklari
rabdomiyolize sebep olan en sik metabolik hastaliklar oldugu icin ayirici tani acisindan metabolik tetkikleri (karnitin/

acilkarnitin profili, idrar organik asitleri) alindi.

Hastanin klinik izleminde solunum kaslarinda gtigsizlik gelisti, pozitif basingli noninvaziv mekanik ventilator
ihtiyaci gelisti. CK degeri 150.000 U/Lye kadar yuikseldi. Yag asidi oksidasyon defekti 6nplanda dislinildigi icin hastaya
riboflavin (B2), coenzimQ10 ve diisiik doz levokarnitin baslandi. Tedavi baslandiktan sonra hastanin klinik ve laboratuvar
bulgulari dramatik olarak duzeldi. Karnitin/agilkarnitin profili ve idrar organik asitleri glutarik asiduri tip 2 (GA 2) ile
uyumlu geldi. Riboflavin yanitli olan hastanin tedavisine devam edildi. inflamatuar miyopati tanisi olan annenin de GA

2 olabilecegi dustinildl, metabolik tetkikleri alindi. Ona da metabolik tetkiklerine gére GA 2 tanisi konuldu.

Ulkemizde yag asidi oksidasyon defektleri sik gériilmektedir. Hipoglisemi, metabolik asidozla seyreden epizodik
kusma ataklar, kas giicstizligli ve/veya egzersiz intoleransi, reye sendromu benzeri atak, rabdomiyoliz, akut solunum
yetmezligi tablolarinda akla gelmelidir. Karnitin/acilkarnitin profili ve idrar organik asitleri tanida yardimci olmaktadir.

Referanslar

1. Torres, P. A., Helmstetter, J. A., Kaye, A. M., & Kaye, A. D. (2015). Rhabdomyolysis: pathogenesis, diagnosis, and
treatment. Ochsner journal, 15(1), 58—69.

2. Prasun P. Multiple Acyl-CoA Dehydrogenase Deficiency. 2020 Jun 18. In: Adam MP, Feldman J, Mirzaa GM, et
al., editors. GeneReviews® [Internet]. Seattle (WA): University of Washington, Seattle; 1993-2024. Available
from: https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK558236/
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Neonatal Ensefalopati Ayirici Tanisinda Sitriilinemi Tip 1 Olgusu

Emel Yilmaz Giimiis?, Ozlem Unal Uzun?

1. Marmara Universitesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Klinigi
2. Kocaeli Universitesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Klinigi

Anne ve babasi 1. derece kuzen olan erkek bebek postnatal 58 saatlik iken uyandirilamama, beslenememe sikayeti
ile acil servise getirildi. Hastanin 6zgegmisinde 38 haftalik, 3550 gr, APGAR 8/9 dogdugu; taburculuk sirasinda %8
tart kaybi tespit edilmesi Gzerine hastaneye yatis dnerildigi fakat aile istegi Gizerine taburcu edildigi ve birkag saattir

beslenmesinin bozuldugu 6grenildi.

Fizik muayenede genel durumu k&tl olan hastanin dolasimi bozuk, solunumu yiizeyeldi, yenidogan refleksleri
alinamadi. Ayirici tanida sepsis, intoksikasyon, intrakranial kanama, metabolik hastaliklar ve epileptik ensefalopati

duslinuldd.

Birinci basamak laboratuvar tetkiklerinde; kangazinda laktik asidoz(pH:7.2, CO2:45mmHg, HCO3:16mEq/|, laktat:16
mmol/l) mevcuttu. Lokositozu olmayan hastanin akut faz reaktanlari negatifti. Kreatinin(1.5mg/dl) artmis olan hastanin
tresi(17mg/dl) normal araliktayd, transaminazlari yiikselmis(AST:240/ ALT:288U/L) ve koagtilasyon testleri(PT:45sn,
aPTTT:44sn, INR:3.4) bozuktu. idrar ketonu negatifti. Amonyak ciddi yiiksek olarak tespit edildi(1605mmol/I).

Amonyak degerinin ¢ok ylksek olmasi, kreatinin yliksekligine Gre ylksekliginin eslik etmemesi lizerine dnplanda
Ure siklus defektleri distnildi. Organik asidemiler ve yag asidi oksidasyon defektleri de ayirici tanida distintldi. Tani
icin plazma aminoasitleri, karnitin/acilkarnitin profili, idrar organik asitleri alindiktan sonra sonuglar beklenmeden
hemen akut hiperamonyemi tedavisi baslandi. Siirekli ven6-ven6z hemodiyafiltrasyon hazirligina baslandi. Protein
alimi durduruldu. Katabolizmayi engellememek icin glukoz perftizyon hizi 10 mg/kg/dk olacak sekilde uygun elektrolitli
mayi baslandi. Beyin édemi acisindan yakin takip edildi. intravendz kombine sodyum benzoat-sodyum fenilasetat
iceren preparat ve arjinin tedavisi baslandi. Hazirliklar tamamlaninca siirekli vend-ven6z hemodiyafiltrasyon baslandi.

Amonyak diizeyi kontrol altina alindi. Dlsik proteinli beslenme baslandi.

Plazma aminoasitlerinde glutamin ve sitrilin yiksekken, idrar organik asitlerinde orotik asit atilimi tespit edildi.

Hastaya sitrilinemi tip 1 tanisi konuldu.

Kronik izlemde, yasina uygun kalorili 6zel formil mama ile desteklenmis diisiik proteinli beslenmesine ve amonyak
duslrtcu ilag tedavilerine devam edildi.
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Neonatal ensefalopati ayirici tanisinda metabolik hastaliklar unutulmamali, amonyak 6l¢iimi mutlaka yapiimalidir.

Hiperamonyemi metabolik bir acildir. Hiperamonyemiye bagl norotoksisite ve hepatotoksisite geri donlisimsiiz
klinik tablolara yol acabilir. Ayirici taniigin kritik 6rnekler alindiktan sonra hemen tedavi baslanmalidir.

Referanslar:

1. Haberle, J.,, Burlina, A., Chakrapani, A., Dixon, M., Karall, D., Lindner, M., Mandel, H., Martinelli, D., Pintos-
Morell, G., Santer, R., Skouma, A., Servais, A,, Tal, G., Rubio, V., Huemer, M., & Dionisi-Vici, C. (2019). Suggested
guidelines for the diagnosis and management of urea cycle disorders: First revision. Journal of inherited
metabolic disease, 42(6), 1192-1230. https://doi.org/10.1002/jimd.12100
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Rehbere Gore: Ensefalitte Antimikrobial Kullanimi

Dog.Dr. F.Deniz Aygiin

Istanbul Universitesi-Cerrahpasa
Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari

Cocuk Enfeksiyon Bilim Dali

Ensefalit: Beyin parankiminin inflamasyonudur. Meningoensefalit: Beyin parankiminin ve meninkslerin birlikte
inflamasyonudur. Ensefalit norolojik fonksiyon bozuklugu belirtileri ile karakterizedir. Klinik bulgular arasinda zihinsel
durumda bozulma, konusma ve davranis bozuklugu, kisilik degisikligi, motor ve duyusal kusurlar, kognitif bozukluklar
(afazi, amnestik sendrom, konflizyon), nébetler, hareket bozukluklari, psikiyatrik semptomlar yer almaktadir. Ates,
kusma, bas agrisi eslik edebilir. Baska bir nedenle agiklanamayan son 24 saatte mental durum degisikligi, azalmis veya
degisken suur, letariji, kisilik degisikligi major kriterdir. Min6r basvurudan 6nceki veya sonraki 72 saat icinde ates, daha
onceden olmayan generalize veya parsiyel nébet, yeni ortaya ¢ikan fokal nérolojik bulgular, beyin omurilik sivisinda (BOS)
> 5/mm3 hiicre saptanmasi, elektroensefalografide ensefalit ile uyumlu veya baska bir nedene baglanamayan bulgu
saptanmasidir. iki kriterin eslik etmesi olasi, ¢ kriterin eslik etmesi muhtemel veya kesin ensefaliti diisiindiirmektedir.
Ensefalopati beyin parankiminde dogrudan bir inflamatuar siirecin yoklugunda beyin fonksiyonlarinin bozulmasidir.
Metabolik, hipoksik, iskemik, ilag, intoksikasyon, organ disfonksiyonu, sistemik enfeksiyon kaynakl olabilir. Ensefalitler
viral, bakteriyel, mantar ve parazit kaynakli olabilir. Viral nedenler arasinda en sik Enterovirisler yer almaktadir. Fakat ne
yazikki olgularin neredeyse %50’sinde etken saptanamamaktadir. Herpes Simpleks ensefalitinde temporal lob tutulumu
siktir, davranis bozukluklari, nébet, hafiza degisiklikleri (deja vu) siktir, primer duyu egisikligi, koku haliisinasyonu
yol gosterici olabilir. Tedavi edilmediginde mortalite ve morbidite ¢ok ylksek olmasi nedeniyle, ensefalit disliniilen
hastalarda BOS’ta taranmasi ve en kisa slirede asiklovir baglanmasi énemlidir. Asiklovir tiim sporadik olgularda en
kisa stirede ampirik olarak baslanmalidir. Beyin omurilik sivisi sonucuna goére karar verilir. Stipheli olgularda bakteriyel
menenjit tedavisi icin antibiyotik baslanabilir. Etiyolojik etkeni belirlendikten sonra antimikrobiyal tedavi bu enfeksiyon

etkenine yonelik olmalidir.
Kaynaklar

1.Tunkel AR, Glaser CA, Bloch KC, Sejvar JJ, Marra CM, Roos KL, Hartman BJ, Kaplan SL, Scheld WM, Whitley RJ; Infectious
Diseases Society of America. The management of encephalitis: clinical practice guidelines by the Infectious Diseases
Society of America. Clin Infect Dis. 2008 Aug 1;47(3):303-27. doi: 10.1086/589747. PMID: 18582201.

2. Thy M, Gaudemer A, Vellieux G, Sonneville R. Critical care management of meningitis and encephalitis: an update.
Curr Opin Crit Care. 2022 Oct 1;28(5):486-494. doi: 10.1097/MCC.0000000000000980. Epub 2022 Aug 17. PMID:
35975963
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Tekrarlayan Bas Agrisinda Tanisal Algoritma ve Ayirici Tani

Dr. Giilten Oztiirk

Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nérolojisi B.D

Bas agrisi cocuk ve ergenlerde en sik karsilasilan somatik yakinmalardandir. Bas agrisi prevalansi 7 yas civarinda %37-
51, ergenlikte %57-82 oraninda olup lilkemizde migren prevalansi %9.3-14.5, gerilim bas agrisi prevalansi %1.8-25.9
arasinda bildirilmistir (1). Cocuklarda bas agrilari akut, akut tekrarlayan, kronik progresif, kronik non-progresif ve
mixt tip olarak siniflandirilir. Cocukluk ¢aginda bas agrisina sebep olan sekonder nedenler eriskine gore daha fazla
oldugundan oncelikle sekonder bas agrisini dislamak gerekir. Bunun i¢in detayh oyki ve ayrintili fizik muayene ile
hastanin degerlendirilmesi ve ikincil bas agrisini disiindirecek kirmizi bayraklarin sorgulanmasi gerekir. Primer bas
agrilarindan gerilim tipi bas agrisi cocuklukta yaygin gortilmekle birlikte siddeti hafiftir ve nadiren hastane basvurusu veya
tedavi gerektirir. Cocuklukta migren tanisi alan hastalarin % U eriskin hayatta da migren semptomlari gésterebilmekte
ancak genellikle 2/3 inin semptomlari kontrol altina alinabilmektedir. Migren, primer bas agrilarindan olup saatlerce
stren tekrarlayici (en az 5 orta-siddetli atak) bas agrilari ve eslik eden bulanti/kusma, ses ve 1sik hassasiyeti vardir.
Cocukta atak siiresi minimum 2 saat olarak tariflenir ancak 5 yas ve altinda 30 dk veya en azindan 1 saate distrilmesi
konusunda tartismalar mevcuttur. Migren tanisinda giincel Uluslararasi Bas Agrisi Siniflamasi (ICHD-3) migren kriterleri
kullanilmakadir(2). Kime tipi bas agrilari cocuklukta ¢ok nadir gériilmekle birlikte (0.05-3%) semptomlarin ¢ok siddetli
olmasi nedeni ile fonksiyon kaybi yaratmakta ve mutlaka tedavi gerektirmektedir. Bir ayda 15 glinlin Uzerinde devam
eden bas agrilari kronik basagrisi olarak isimlendirilmektedir. Kronik migren tanisi i¢in ise en az 3 ay slren, ayin 15

glnldninden fazla ve en az ayin 8 giini migren kriterlerini karsilayan bas agrisi olmasi gerekmektedir(3).

Tedavi edilmemis tekrarlayan bas agrilari cocukluk ¢aginda okul devamsizligl nedeni ile egitimde aksama, islevsellikte
kayip, depresif bulgular ve anksiyeteye yol acabileceginden cocuk hasta ile temas eden tim hekimler tarafindan
onemsenmeli ve glincel algoritmalar esliginde ayirici tani yapilarak koruyucu ve tedavi edici yaklasimlar bireysel sekilde
planlanmalidir.

Referanslar:

1. Evcili G, Ak H, G¢gmen AY,Atalay T, Tanik N, Kis N. Ergenlik Cagindaki Cocuklarda migren prevelansi ve
Etki Eden Sosyodemografik Faktorler. Acibadem Universitesi Saglik Bilimleri Dergisi 2014(1):77-80

2. Headache Classification Committee of the International Headache Society (IHS) The International
Classification of Headache Disorders, 3rd edition.Cephalalgia. 2018;38(1):1

3. Kim S. Pediatric headache: a narrative review. J Yeungnam Med Sci. 2022 Oct;39(4):278-284
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Deprem Kusaginda Crush Sendromuna Yaklasim
F. Lale Sever

Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi

Ulkemiz, 6nemli can ve mal kayiplarina yol acabilecek sismik dalgalar tireten deprem kusaklari (izerinde yer almaktadir.
Kahramanmaras-Hatay depremleri hazirlikli olmak konusunu yeniden glindeme getirmistir.

Depremlerde, travmaya bagl ani 6limden sonra, en sik olarak can kaybina yol acan durum Crush (Ezilme) sendromudur.
Bu tablo, diiz kaslarin karsit kuvvetler arasinda sikismasi (“ezilme hasar1”) sonucunda kas hiicresi duvarinin yikilmasina
(“travmatik rabdomiyoliz”) bagh olarak gelisir. Rabdomiyoliz, kanda kreatin fosfokinaz (CK) enzim diizeyinin yikselmesi
ile karakterizedir. Bu durumda, kas hiicresi icindeki maddeler (potasyum, miyoglobin, laktik asit, fosfat, purinler,
tromboplastin) dolasima gecer; kalsiyum ve su ise kaslar icinde birikir: Hiperpotasemi, miyoglobinemi ve miyoglobindri,
asidoz, hiperefosfatemi, hiperiirisemi, yaygin damar ici pihtilasmasi (DiK), hipokalsemi ve hipovolemi ortaya cikar.
Boylece sistemik tablo (“ezilme sendromu”) olusur. Ezilme sendromuna siklkla akut bébrek hasari (ABH) da eslik eder;
ABH’nin patogenezinde ¢ok sayida etmen (Hipoperflizyon ve bdbrek iskemisinin yanisira miyoglobinirinin toksik etkisi,
urik asit, serbest radikaller...) rol oynar.

Hastalarda lokal ve sistemik belirti ve bulgular gozlenir. Lokal bulgular “kompartman sendromu” ile ilgilidir: Travmaya
ugramis kaslarin bulundugu ekstremiteler sis goriiniimdedir. Cogu defa deri bltinligi korunmustur. Kaslari cevreleyen
fasya ve kemiklerin sinirladigi alan (kompartman) icinde basing yikselir ve 6P [Pain (agri), Pressure (basing), Parestezi,
Parezi/Paralizi, Pallor (solukluk), Pulselesness (nabiz alinamamasi)] ortaya cikar. Sistemik olaylar, dehidratasyon,
hipotansiyon, sok, DiK, ABH bulgulari olarak siralanabilir.

Ezilme sendromundan korunma ve tedavide en etkili yontem, erken (mimkinse goglk altinda) baslanan enerjik sivi
tedavisidir. Cocuklara afet alaninda, ilk iki saatte iV 10-20 mL/kg/saat hizinda %0,9 NaCl (serum fizyolojik) verilmesi
onerilir. Sonrasinda sivi hizi dusirilerek ilk alti saat i¢in 1.5-2 L/m? sivi hedeflenmelidir. Saglik kurulusuna ulastiktan
sonra idrar miktari ve kayiplar izlenerek, idrari bol miktarda olanlarda ilk giinlerde tedaviye 3-6 L/m?/giin miktarinda %5
dekstroz+%0.45 NaCl+50 mEq/L NaHCO3 ile devam edilmesi uygundur.

Tedavi siirecinde, multidisipliner yaklasim, fasyotomi ve amputasyon endikasyonlarinin dikkatle konulmasi 6nemlidir.
Deprem hazirligi, personel egitimi ve kurumlardaki planlamalari kapsar.

Kaynaklar

Sever MS, The Crush Syndrome. Basel, Karger 2005.

Sever L, Pehlivan G, Canpolat N, et al. Management of pediatric dialysis and kidney transplant patients after natural or
man-made disasters. Pediatr Nephrol 2023;38:315-325.

Bakkaloglu AS, Delibas A, Sirmeli-Déven S, et al. Pediatric kidney care experience after the 2023 Turkey/Syria
earthquake. Nephrol Dial Transplant 2024 Feb 7:gfae033.
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Rehbere Gore: Akut Tonsillofarenjitte Antimikrobial Kullanimi
Dog. Dr. Nurhayat Yakut
istinye Universite Hastanesi Medikal Park Gaziosmanpasa

Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari

Tonsillofarenjit, ates, bogaz agrisi, tonsiller ve faringeal inflamasyonla karakterize bir enfeksiyon hastaligidir. Yilda
yaklasik 10 milyon cocuk, acil ve pediatri kliniklerine basvurmaktadir. Klinik olarak viral-bakteriyel tonsilofarenjit ayirimi
yapmak her zaman kolay olmamaktadir. Tonsillofarenjitin etiyolojisinin cogu viraldir ve tedavisinde antibiyotik gerekmez.
Bakteriler arasinda grup A streptokok (GAS) en sik goriilen ve dnemli etkendir. A grubu beta hemolitik streptokoklar
cocuk ve ergenlerde farenjitten hayati tehdit eden invaziv hastaliga kadar degisebilen genis hastalik yapma yelpazesine
sahiptir. Penisiline duyarli olmasina ragmen hala 6lim nedenleri arasinda yer almasi nedeni ile halk sagligi sorunu
olmaya devam etmektedir. En stk A grubu beta hemolitik streptokok iliskili klinik tablo akut tonsillofarenjittir. Bulas
siklikla GAS farenijiti olan bir kisinin solunum yolu sekresyonlari ile temas (damlacik-yakin temas) sonucu olusur. Tanida
en sik kullanilan testler hizli antijen testleri (HAT) ve bogaz kiltUridir. Tanisal testler, klinik ve epidemiyolojik 6zellikleri
kuvvetle viral etiyoloji dislindiirenlere (0kstrlk, burun akintisi, ses kisikligi, oral Ulserler) 6nerilmez. 3 yas altinda
streptokok tonsillofarenjiti insidansi ve akut romatizmal ates (ARA) nadir oldugundan 6nerilmez. Anti streptolizin O ve
AntiDnaaz testlerinin akut enfeksiyon tanisinda yeri yoktur. Nonsiipiiratif ge¢ komplikasyonlarinin tanisinda degerlidir.
Antibiyotik tedavisinin amaci klinik iyilesmenin saglanmasi, akut morbiditenin engellenmesi, enfeksiyon yayilmasinin,
siipliratif ve nonsiipiratif komplikasyonlarin énlenmesidir. ilk tedavi secenegi duyarli olmasi nedeni ile penisilindir.
Penisilin V, amoksisilin GAS farenjiti tedavisinde yeterlidir. Tedavi slresi 10 glindiir. GAS tonsillofarenjitinde ilk 9 giin
icinde antibiyoterapi baslanirsa ARA oOnlenebilir. Antibiyotikle 24 saat sonra hastanin bulastiricihgl kaybolur. Tedavi
sonrasi kontrol bogaz kiltliri veya HAT rutin 6nerilmez. Asemptomatik ev ici temaslilari icin tanisal test veya ampirik
tedavi rutin 6nerilmez. Temashlar ARA veya akut glomerulonefrit gelisimi acisindan riskli ise test edilmeli ve test
sonuglari pozitif olan temaslilar tedavi edilmelidir. Tasiyiciligl saptamak icin rutin tarama ve tedavi gerekmez.

Kaynaklar

1. Clinical Practice Guidelines for the Diagnosis and Management of Group A Streptococcal Pharyngitis:
2012 A correction has been published: Clinical Infectious Diseases, Volume 58, Issue 10, 15 May 2014, Page
1496, https://doi.org/10.1093/cid/ciul72

2. Centers for Disease Control and Prevention. 2021. Active Bacterial Core Surveillance Report, Emerging

Infections Program Network, Group A Streptococcus, 2021. www.cdc.gov/abcs/downloads/GAS_Surveillance
Report_2021.pdf

3. Shaikh N, Leonard E, Martin JM. Prevalence of streptococcal pharyngitis and streptococcal carriage in children:
a meta-analysis. Pediatrics. 2010;126(3):e557-e564.
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Bir Pediatrist Ne Zaman Vaskiilit Tanisi Diisiinmelidir?

Ovya Koker Turan

Marmara Universitesi Pendik E§itim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Romatoloji Klinigi

Vaskiilitler, damarlarin besledigi dokularda, tromboz ve iskemik belirtilerle ortaya ¢ikan, farkli klinik ve patolojik
ozellikler gosteren heterojen bir hastalik grubudur. Genetik zeminde cevresel faktorlerin etkisiyle 6rnegin enfeksiyonun
direk etkisi veya immiinolojik bir hasar dogrultusunda antikor veya immiin kompleks aracili lokal vazoaktif faktorlerin
katkisiyla damar gecirgenliginin artisi enflamasyon ve hasar sonucu damarda obstriiksiyon veya anevrizma gelisimi ile
karsimiza cikabilir. ilk olarak 1990 yilinda Amerikan Romatoloji Dernegi tarafindan siniflandirma kriterleri gelistirildi.
Bu siniflandirmanin pediatrik yas grubuna uygulanmasiyla bazi hastalarin siniflandirma disi kalmasi bir sorunsal
halindeydi. 2008 yilinda pediatri hekimleri bu kriterleri gocukluk ¢agi yas grubuna uyarlamak igin fikir birligi gelistirdiler.
Bu kriterlere kiyasla daha yiksek duyarliiga sahip Ankara-2008 kriterleri 6nerildi. Son kez 2012 yilinda isim kaynagi
Chapel Hill Uzlasi Konferansi’'nda (CHCC) glincellendi ve damarlarin boyutunun baz alindigi siniflandirma kriterlerine
gore gruplandirildi. Cocuklarda vaskiilit insidansi ve prevalansi_bilinmemekle birlikte, Ig A vaskiliti ve Kawasaki Hastalig
Ulkemizde sik karsilastigimiz ve genel pediatri hekimlerimizin de biitlinliyle hakim olmasi gereken tablolardir.

Vaskdilitler, sinirli bir tablodan organ yetmezligine uzanabilen agir bir gidisata kadar genis bir klinik spektrumda karsimiza
¢ikabilir ve klinik tablo tutulan damarin boyutu ve yeri, doku hasarinin yayginhigina gore degiskenlik gésterebilir. Baslangic¢
tablosunu ates, halsizlik gibi spesifik olmayan semptomlar, cilt bulgulari ve inflamasyon gostergelerinin varhigi olusturur.
Ozgiin olmayan bu bulgularin siirmesi ve farkli organ tutulumlarinin eklenmesi halinde vaskdlitten siiphelenilmelidir.
Fizik muayenede; tim nabizlarin palpasyonu, dort ekstremite kan basinci 6l¢ciimi, mukokiitandz bulgularin varliginin
aranmasi 6nemlidir. Sistemik vaskdilitlerin yani sira ikincil gelisen kiitan6z vaskiilitler ydoniinden altta yatan hastaligin
varhginin degerlendirilmesi, vaskdlit taklitgilerinin atlanmamasi 6nemlidir.

Cocukluk cagi vaskilitleri nadir olarak karsimiza ¢iksa da yasami tehdit edebilen klinik tablosu géz o6niinde
bulunduruldugunda birinci basamak merkezlerden zamanindan yonlendirme, erken tani ve multidisipliner tedavi
yaklasimi 6nemlidir.

Kaynaklar:

1. Fries JF, Hunder GG, Bloch DA, Michel BA, Arend WP, Calabrese LH, Fauci AS, Leavitt RY, Lie JT, Lightfoot RW Ir,
et al. The American College of Rheumatology 1990 criteria for the classification of vasculitis. Summary. Arthritis
Rheum. 1990 Aug;33(8):1135-6. doi: 10.1002/art.1780330812. PMID: 2202312.

2. Ruperto N, Ozen S, Pistorio A, et al. EULAR/PRINTO/PRES criteria for Henoch-Schonlein purpura, childhood
polyarteritis nodosa, childhood Wegener granulomatosis and childhood Takayasu arteritis: Ankara 2008. Part I:
Overall methodology and clinical characterisation. Ann Rheum Dis . 2010;69(5):790-797.

3. Ozen S, Pistorio A, lusan S.M, et al. EULAR/PRINTO/PRES criteria for Henoch-Schonlein purpura, childhood
polyarteritis nodosa, childhood Wegener granulomatosis and childhood Takayasu arteritis: Ankara 2008. Part
II: final classification criteria. Ann Rheum Dis . 2010;69(5):798-806.
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Hemogramdan On Taniya Giden Yollarda Pediatrik Yaklagim
Dr. Omer Dogru

Marmara Universitesi Pediatrik Hematoloji ve Kemik iligi Nakil Unitesi

Tam kan sayimi en sik istenen laboratuvar testlerinden biridir. Laboratuvarda ilk kez otomatize kan hiicrelerinin sayisinin
Olgllebilmesi Wallace H. Coulter tarafindan bir hiicre sayacinin gelistiriimesiyle miimkin olmustur (1). Glinlimizde
modern Coulter sayaglari, kan hastaliklarinin tani ve tedavisine rehberlik etmek igin kullanilabilecek bir¢ok kan degeri
sunacak sekilde gelistirilmistir. Tam kan sayimi sonuglarinin yorumlanmasi, iyi bir oyki ve fizik muayene ile dikkatlice
yonlendirilmelidir. Amerikan Pediatri Akademisi, risk altindaki hastalar i¢in 1 ila 5 yas arasinda ek tarama ile 9 ila 12
ay arasinda anemi taramasi yapilmasini 6nermektedir (2). Bu 6nerinin bir nedeni, diinya ¢apinda aneminin en yaygin
nedeni olan demir eksikligi anemisinin erken tespit edilmesidir. Buna ek olarak, tarama tam kan sayimi altta yatan kan
bozukluklari olan hastalarin daha erken belirlenmesine yardimci olarak tedaviye daha zamaninda baslanmasini veya
sevk edilmesini saglayabilir. Tam kan sayimi, her Ug¢ seri kan elemanlarinin; eritrosit, I6kosit ve trombositlerin 6l¢iimesini
saglayan son derece yararli bir laboratuvar aracidir. Tam kan sayimi yapmak icin otomatik hematolojik analizorler
yaygin olarak kullanilsa da kan bozukluklarinin teshisinde periferik kan yaymasi incelemesi gibi manuel hematoloji
degerlendirmesi siklikla gereklidir (3). Normal ve anormal arasinda ayrim yapabilme yetenegi, laboratuvar sonuclari
icin referans araliklarinin gelistirilmesini gerektirir. Bazi degerler yasa bagh olarak degisir ve bu nedenle yasa dayali
yorumlama gerektirir. Ergenlikten sonra, tam kan sayimi cinsiyet farkliliklari géstermeye baslar. Referans araliklarindaki
varyasyon ve sinirlamalarin anlasilmasi, tam kan sayimini daha kullanigh bir arag haline getirir. Tam kan sayiminin tam
klinik yorumu, bazi durumlar birden fazla hiicre tipini etkileyebileceginden, tiim sonuglarin birlikte gézden gecirilmesini
gerektirir. Bir kan bozuklugundan stipheleniliyorsa, hastanin bir hematoloji yandal uzmanina daha ileri degerlendirme
icin sevk edilmesi siddetle tavsiye edilir. Olgun eritrositler kan dolasiminda ortalama 100-120 giinlik bir 6mrU vardir ve
normal kosullar altinda kemik iliginde giinlik olarak Uretilirler. Kan hacmindeki ciddi degisiklikler, eritrositlerin normal
islevini ve oksijen iletimini dogrudan etkiler. Tam kan sayiminda eritrositlerin spesifik 6lcimleri, eritrosit dagilm genisligi
(RDW), ortalama eritrosit hacim (MCV), eritrosit sayisi, ortalama eritrosit hemoglobin seviyesi veya ortalama eritrosit
hemoglobin konsantrasyonu (MCHC) gibi indekslere dayali kan bozukluklarinin karakterize edilmesini saglar. Cesitli
eritrosit indekslerinin klinik etkisini tam olarak degerlendirmek igin, klinisyenler eritrositi degerlendirmek igin sistematik
bir yaklasim olusturmali ve bu yaklasimi klinik bulgular ile birlikte tutarli bir sekilde uygulamalidir. Klinik kullanimda
yararli bir yaklasim, eritrosit boyutuna gore anemi tirlerini ayirmak icin MCV'yi kullanmak gerekir. Mikrositik anemi
(yas ve cinsiyete gore <2,5. persentil), normositik anemi (yas ve cinsiyete gore 2,5-97,5. persentil) ve makrositikanemi
(yas ve cinsiyete gore >97,5. persentil).
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Kaynaklar

1. Pabdn-Rivera S, Flores RR, Frei-Jones M. The Complete Blood Count: A Practical Tool for the Pediatrician.
Pediatr Rev. 2023 Jul 1;44(7):363-382. doi: 10.1542/pir.2021-005273. PMID: 37391639

2. Bennett ST, Lehman CM, Rodgers GM. Laboratory hemostasis. 2nd ed. Heidelberg: Springer; 2015.p.68-108. 2.

3. Loscalzo J, Schafer Al. Thrombosis and Hemorrhage. 3rd ed. Lippincott Williams-Wilkins; 2003.p.315-30.
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Elektrolit Denge Bozukluklarinda Ne Zaman Tiibiilopati Disiinelim?
Ozde Nisa Tiirkkan

Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi

Elektrolit denge bozukluklari kusmadan kabizliga, dehidratasyon bulgularindan letarji ve komaya kadar farkli
bulgularla gelebilir. Tibller bozukluga isaret eden en énemli bulgular poliiiri, polidipsi ve gelisme geriligidir. Anamnez
ve fizik muayenede polihidramnios, erken dogum o6ykiisi, yenidogan donemde hipoglisemi, hipertansiyon, boyu
kisaligl, rickets bulgulari, dental bozukluklar, sensorinoral isitme kaybi, kas gli¢cstzliigl, parestezi ve nérolojik bulgular
on plandadir. Renal hipomagnezemi, Léwe sendromu ve proksimal renal tiibliler asidoza (RTA) goz bulgulari eslik
edebilir. ilaglar Fanconi sendromu, tuz kaybi, edinsel Bartter sendromu, nefrojen diyabet insipidus ve hipomagnezemi
gibi tiibiiler bozukluklara sebep olabilir. ilk degerlendirmede istenmesi gereken tetkikler venéz kan gazi biyokimya,
biyokimya ile es zamanl idrar elektronikleri, tam idrar tahlili, idrar protein/kreatinin orani, idrar kalsiyum/kreatinin
orani ve Uriner ultrasonografidir. Duslndlen tlbiler bozuklugun etiyolojisine gore idrar beta-2 mikroglobulin, idrar
ozmolalitesi, idrar aminoasitleri bakilabilir. Kesin tani klinik ile uyumlu genetik mutasyonun gosterilmesiyle konur.

Hipopotasemide bobrekten potasyum atilimi >20 mEqg/l, kan basinci normal ve/veya disik olan hastalarda
serum bikarbonat seviyesi diisiik ise RTA, artmis ise Bartter ve Gitelman sendromu gibi hastaliklar distnulebilir.

Hipofosfatemide kemik mineral metabolizmasina yonelik 25(0OH) ve 1,25(0H)2 D vitamini, parathormon, alkalen
fosfataz seviyeleri ile rickets bulgulari degerlendirilmelidir. Parathormon seviyelerinin normal ya da disiik saptandigi
durumlarda, idrar fosfat seviyeleri yliksekse FGF-23 bakilmahdir. FGF-23’Un normal veya dislik olmasi durumunda
hiperkalsiiri ile seyreden herediter hipofosfatemi, Fanconi sendromu dislintlebilir.

Hipomagnezemide idrarda magnezyum kaybi ile birlikte nérolojik bulgular gériilebilir. idrar kalsiyum
atilimi fazlaysa gore henlenin ¢ikan kalin kolunda sorun oldugu disinilirken, disik ise diger tibil fonksiyonlari
degerlendirilmelidir. Blyime gelisme geriligi olan ¢ocuklarda kan ve idrar elektrolitleri bakilmalidir. Eger anormal
bir fraksiyonel ekskresyon bulgusu varsa o zaman detayli nefrolojik anamnez alinmali ve hastanin 24 saatlik idrar
degerlendirmeleri yapiimalidir. Hastanin metabolik ve biyokimyasal degerlendirmesi yapilirken beraberinde tibilopati
paneli gonderilmesi dnerilmistir.

Kaynaklar:

1) Kermond R, Mallett A, McCarthy H. A clinical approach to tubulopathies in children and young adults. Pediatr
Nephrol. 2023 Mar;38(3):651-662. doi: 10.1007/s00467-022-05606-1. Epub 2022 May 18. PMID: 35585366;
PMCID: PM(C9842573.

2) Becue C, Ceuleers B, den Brinker M, Somers |, Ledeganck KJ, Dotremont H, Trouet D. Screening for an
Underlying Tubulopathy in Children With Growth Failure, Simply Maths? Front Pediatr. 2022 Jul 14;10:902252.

doi: 10.3389/fped.2022.902252. PMID: 35911830; PMCID: PMC9334702.
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Cocuklarda Spor Oncesi Kardiyak Degerlendirmede Pediatristin Giincel Rolii
Ozge Pamukgu Akay
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi

Cocuklarda Spor Oncesi Kardiyak Degerlendirirken en énemli hedefimiz ani kardiyak 6liime neden olabilecek sessiz
kardiyovaskiiler hastaligi saptamaktir. Bu amacla hikadye, fizik muayenede bazi temel noktalara dikkat edilmelidir.
Spora katilim icin basvuran bir cocuga hikdyede Egzersiz esnasinda gogiste rahatsizlik hissi/agri/baski var mi? Kalp
atimlarinda dizensizlik/carpinti oldu mu? Agiklanamayan senkop? /nébet? yasadi mi? Arkadaslarina gore daha ¢abuk
yorulup yorulmadigi sorulmalidir. Ozge¢misinde daha énce hi¢ sporda kisitlama yapildi mi? Kardiyak degerlendirilme
yapildi mi? Daha 6nceden bir hekim tarafindan Gflrim, kalp enfeksiyonu(miyokardit) veya Kawasaki teshisi aldi mi?
Sistemik kan basinci veya kolesteroli yliksek saptandi mi? Devamli kullandigi ilaglar ve takipli oldugu sistemik hastaliklar
sorgulanmalidir. Soy gecmisinde ise aile bireyinde 50 yas 6ncesinde nedensiz erken 6lim, kardiyak nedenli kisithlik var
mi? Ailede tani almis hipertrofik/dilate kardiyomyopati, ARVD (Aritmojenik sag ventrikiil kardiyomiyopatisi), Uzun/
kisa QT, Brugada sendromu, Katekolaminerjik polimorfik VT,Marfan sendromu var mi sorulmalidir. Fizik muayenede
ise inspeksiyonda Marfan sendromuna ait bulgular var mi bakilmalidir. Palpasyonda tiim periferik nabizlar sirasiyla
bilateral muayene edilmeli, alt Gst ekstremite arasinda farklilik var mi bakilmalidir. Hastanin brakial kan basinci 6lgim{
yapilmalidir. Oskiltasyonda ise kalp sesleri dinlenmeli, patolojik kalp sesi, ek ses, tGflirim var mi bakilmali ayrica kalp
ritmi de oskiltasyonda degerlendirilmelidir. Hikaye ve Fizik muayene sonrasi tiim hastalara EKG ¢ekilmelidir. EKG de
hastanin basal ritmi degerlendirilir, altta yatan herhangi bir kardiyak hastaliga ait patolojik bulgu var mi degerlendirilir.
Ozellikle egzersize bagl ani kardiyak 6liime yol agabilen Uzun/kisa QT, Brugada sendromu, ARVD, Miyokardit, hipertrofik
kardiyomiyopati gibi hastaliklara ait bulgularin olup olmadigi degerlendirilmelidir. EKG ani kardiyak 6lime yol agabilen
tiim hastaliklari yakalamasa da kolay ulasilabilir olmasi, non invazif ve ucuz olmasi nedeniyle mutlaka yapilmalidir. Spor
oncesi kardiyak degerlendirme hastanin primer hekimi tarafindan gerceklestirilmeli, hikaye, fizik muayene veya EKG de

patoloji saptanmasi halinde hasta kardiyologa yonlendirilmelidir.
Referanslar:

1. Cardiovascular Screening before Sports Participation: Results of 11487 Children.
Duman D, Demetgil H, Sel K, Donmez YN, Celikkaya ME, Hiizmeli ED, Akin A. Klin Padiatr. 2024 Jan;236(1):24-30. doi:
10.1055/a-2144-6041.

2. The Cardiac preparticipation sports evaluation. Donovan DJ, Nelson JE, Monaco MA. Curr Opin Pediatr 2023,
35:546-552 October 2023
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Gogilis Agrisi Ne Zaman Kalp Hastaligi Diislindiiriir?

Dr. Selen Karagozlii

GOgus agrisi ile hastanelere yilda 650000 basvuru olmaktadir ve acil ve poliklinik basvurularinin %0.25-0.6
olusturmaktadir. Basvuruda kiz erkek oranlari esit olmakla birlikte ortalama basvuru yasi 11-14 yil araligindadir.
Uftirimden sonra pediatrik kardiyoloji konsiiltasyonunun 2. en sik sebebidir. Gdgiis agrisinin en sik sebebi idiyopatiktir
(%20-45). Kas iskelet sistemine (%15-35) bagh olarak travma, kas spazmi, kostokondrit, prekordiyal yakalanma
sendromu sebep olmaktadir. Pulmoner kaynakli (%12-21) olarak astim / reaktif havayolu hastaligi, pnomotoraks /
pnomomediastinum, pnémoni, pulmoner emboli ve yabanci cisim aspirasyonu neden olmaktadir. Psikojenik (%5-20)
olarak hiperventilasyon ve anksiyete gogiis agrisina neden olur. Gastrointestinal (%3-7) sistem kaynakli gastro6zofajial
reflli, gastrit / 6zofajit ve yabanci cisim aspirasyonu neden olmaktadir. Kardiyak nedenler %1-6 oraninda izlenmektedir.
GOgus agrisinin diger sebeplari arasinda herpes zooster, orak hiicreli anemi, torasik kitleler ve maligniteler ve meme
iliskili patolojiler akla gelmelidir.

Hayati tehdit edici goglis agrisi nedenleri kardiyak goglis agrisi, spontan pndmotoraks, pulmoner emboli,
pulmoner hipertansiyon, akut g6glis sendromu, havayolu yabanci cisim aspirasyonu ve 6zofagus riiptlridir (Boerhaave
sendromul).

Kardiyak g6guis agrisi cocuk ve ad6lesanlarda prevalansi %1-6'dir ve hayati tehdit edicidir. Bilinen dogustan kalp
hastaligl olanlar, kardiyomiyopati hastalari, koroner arter iliskili cerrahi geciren, kalp nakli, MIS-C ve Kawasaki hastaligi
oykisi olanlarda artmis iskemi riski vardir. Diabetes mellitus, hiperkolesterolemi, tromboza yol acan durumlar, bag
dokusu hastaligl, madde kullanimi, nefrotik sendromu olanlarda, ailede kardiyomiyopati, aritmi ve 50 yas alti ani 6lim
oykisi olan kisilerde oncelikli olarak kardiyak nedenli g6gls agrisi diistintlmelidir.

Agrinin klinigi egzersiz ile olan, istirahatte azalan agridir. Akut baslar, siddetlidir ve sebat eder (2-15 dakika). Agri
yaygindir, substernal, prekordiyal bélgede hissedilir. Boyun, omuz, sirt, sol kola yayilim gosterebilir. Senkop, presenkop,
bas dénmesi, carpinti, terleme, solukluk, bulanti, kusma eslik edebilir.

Kardiyak nedenli agrilar; sol ventrikiil ¢cikis yolu darliklari hipertrofik kardiyomiyopati, koroner arter anomalileri,
mitral kapak prolapsusu, sinlis valsalva anevrizma riptiri, aort anevrizma diseksiyonu, pulmoner darlik, perikardit,
miyokardit, kardiyomiyopatiler, kawasaki hastaligi, koroner vazospazm, timarler, ritim bozukluklaridir.

Hastanin oykisiinde agrinin ne zaman oldugu ne kadar stirdigi, niteligi, lokasyonu ve yayilimi, eslik eden semptomlar
var mi, ortaya cikaran durumlar nelerdir, 6zgecmisi ve soygecmisi nelerdir iyice sorgulanmalidir. Fizik muayenede
genel gérinim (sendromlar, marfan, vb.), vital bulgular (ates: perikardit, miyokardit, pndmoni, romatolojik hastalik;
tasikardi: ritim bozuklugu, kalp yetersizligi; takipne: pulmoner patolojiler, kalp vyetersizligi, hiperventilasyon;
hipotansiyon: kalp yetersizligi; pulsus paradoksus: kardiyak tamponad) degerlendirilmelidir. Ufiiriim, patolojik kalp
sesleri, tasikardi, frotman, ritim bozuklugu, anormal nabiz, dispne, takipne, ral, ronkis, retraksiyon, wheezing, siyanoz,
solunum seslerinde azalma,g6gis duvarinda hassasiyet, sislik, deformite, pozisyon ile agri, solunum sirasinda asimetri
(pnémotoraks) degerlendirilmelidir. Akciger filmi, elektrokardiyografi, ekokardiyografi gerekli hastalarda uygulanabilir.
Troponin kardiyak gogis agrisi dislintilen, anormal fizik muayene ve EKG bulgusu olanlarda bakilabilir.
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Cocuklarda gogus agrisini degerlendirme ve yonetim semasi sekilde gosterilmektedir.?
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Trafik 1siklari yaklasimi hangi hastada kardiyak disinip alarm durumuna gec¢meliyiz hangi hastada kardiyak
sebepleri diisinmememiz gerektigine yardimci olmaktadir. Kirmizi bulgu ve semptomlarin varliginda, énemli kardiyak
sebepler akla gelmelidir ve acilen ¢ocuk kardiyologunun oldugu merkeze sevk edilmelidir. Sari giigli olasilik kardiyak
nedenlerdir ve hasta ayaktan ¢ocuk kardiyologuna yonlendirilmelidir. Yesil genellikle kalp disi bir nedeni diisiindiiren
gliven verici ozelliklere sahiptirler, genel cocuk doktoru tarafindan da tedavi ve takibi yapilabilir.
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Kaynaklar

1- https://www.uptodate.com/contents/nontraumatic-chest-pain-in-children-and-adolescents-approach-and-
initial-management?source=history widget#H876677086

2- Friedman, K. G.,Kane, D.A.,Rathod, R.H., Renaud, A., Farias, M., Geggel,R., ... &Saleeb,S.F.(2011). Management
of pediatric chest pain using a standardized assessment and management plan. Pediatrics, 128(2), 239-245.

3-  https://www.paediatricfoam.com/2020/04/chest-pain/
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Hipoglisemiye Yaklasim ve Diger Tedavi Edilebilir Metabolik Hastaliklar
Rabdomyolize Yaklagim
Sevil Dorum

Bursa Yiiksek Ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Klinigi

Rabdomiyoliz, iskelet kasi hasarinin neden oldugu ve potansiyel olarak toksik hiicre ici icerigin plazmaya sizmasi
sonucu ortaya cikan bir klinik sendromdur. Akut baslangicl miyalji, gecici kas gligstizlGgl, pigmentiiri rabdomyolizin
eriskinlerde klasik t¢li bulgusudur. Cocuklarda ise ates, bulanti, kusma, ishal, karin agrisi gibi nonspesifik bulgular ile
prezente olabilir. Myoglobiniri (>1000 ug/mL) ve koyu renkliidrar gériiniimine neden olur, 24. saatte pik yapar. Serum
CK’de artis (>1000 IU/L, N: 40-290) , 24-72 saat sonra pik yapar, hipokalsemi, hiperkalemi, hiperfosfatemi ve metabolik
asidoz goriilebilir. Pediatrik vakalarda %422ye varan akut bobrek hasari ile seyreder. Mortalite %8’dir.

Glikolitik/glikojenolitik kusurlari olan hastalarda semptomlar, agir agirlik kaldirma gibi kisa izometrik egzersizlerle
veya daha az yogun ylzme, merdiven ¢ikma veya kosma gibi strekli dinamik egzersizlerle tetiklenir. Bazilarinda kas
semptomlari gelistiginde kisa bir dinlenme durumunda, ikinci riizgar olgusu (second wine) olarak adlandirilan egzersiz
toleransi iyilestirilebilir. Yag asidi oksidasyonu bozuklugu (YAOB) olan hastalarda kisa siireli, yogun egzersiz yapma
yetenegi bozulmaz, ¢lnki glikojen, ilk 10-30 dakikada enerji Gretimi icin kullanilan birincil substrattir. Bu hastalar
uzun sireli distk siddette egzersizden sonra (genellikle 30 dakikadan fazla) veya uzun aclikta semptomlar gelistirir,
Mitokondriyal hastaliklari olan hastalari etkileyen en yaygin semptomlardan biri, kas kuvvetiyle uyumsuz olan egzersiz
intoleransidir. Kisa bir dinlenmeden sonra, hastalar genellikle faaliyetlerine devam edebilirler, ancak semptomlar
tekrar eder. Mitokondriyal hastaligi olan hastalar siklikla stibjektif agirlik veya eforla kaslarin yandigini bildirirler ancak
glikojenozlu hastalarin aksine tipik olarak sertlik, kramp veya ikinci riizgar fenomenini géstermezler. Altta yatan bir
metabolik miyopatiden stpheleniliyorsa, yapilacak testler arasinda CK, laktat, piruvat, laktat dehidrojenaz, Urik asit,
serbest ve toplam karnitin, serum ketonlari, kan sekeri, amonyak, serum miyoglobini, karaciger transaminazlari,
potasyum, kalsiyum, fosfat, kreatinin, serum asilkarnitinler ve idrar diizeylerinde miyoglobin, ketonlar, organik /
dikarboksilik asitler ve asilglisinler olmalidir. Akut miyoglobiniri hastalari ayni anda artmig serum kreatinin, potasyum,
fosfat, tirik asit (miyojenik hiperirisemi) gézlenir. Serum kalsiyum miyoglobiniri doneminde genellikle disiiktir, ancak
bobrek hastalarinda hiperkalsemi gelisebilir. Elektrolit bozukluklari varsa (6rnegin, hiperkalemi), kardiyak aritmileri
dislamak icin bir EKG yapilmahdir.. Mitokondriyal miyopatili hastalarda kan laktat ve piruvat yikselebilir; laktat /
piruvat orani, mitokondriyal metabolizma yolaklarindaki enzimatik blogun yerini belirlemede faydaldir.Plazma toplam
ve serbest karnitin diizeyleri, serum serbest yag asitleri ve ketonlar, serum asilkarnitinler, idrar asilglisinler, ve organik
asitler belirlenmelidir.

Kaynaklar

1. Chan, E. K., Kornberg, A. J.,, & Ryan, M. M. (2015). A diagnostic approach to recurrent myalgia and
rhabdomyolysis in children. Archives of Disease in Childhood, 100(8), 793-797.

2. Olpin, S. E., Murphy, E., Kirk, R. J., Taylor, R. W., & Quinlivan, R. (2015). The investigation and management of
metabolic myopathies. Journal of Clinical Pathology, 68(6), 410-417.
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ENFEKSIYON HASTALIKLARINDA BiYOBELIRTEGLER
Dr. Sevliya OCAL DEMIR

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari BD

Enfeksiyon hastaliklarinda kullanilan 6zgiil testler etkenin gosterilmesi, Gretilmesi, genetik materyalinin tespit edilmesi
veya antijeninin veya ona karsi olusmus antikorun gosterilmesi temeline dayanir. Ancak duyarliliklari distik, sonuglari
gec elde edilir. Bu nedenle pratikte konagin enfeksiyona yanitina bakan 6zgil olmayan testler sik¢a kullanilmaktadir. Tam
kan sayimi, formiil periferik yayma, akut faz reaktanlari bunlardan bazilaridir, biyobelirteg olarak da isimlendirilirler. ideal
bir biyobelirtecin duyarlilik ve negatif tani degerinin %100’e yakin, 6zgillik ve pozitif tani degerinin %85’in lzerinde
olmasi, erken evrede belirleyici, patojeni ayirt edici (bakteriyel, viral), tedaviye yaniti degerlendirebilen ve prognozu
ongordirebilen olmasi istenir. Enfeksiyon hastaliklarinda potansiel olarak kullanish oldugu belirtilenler beyaz kire
(BK) sayisi, eozinofil sayisi, eritrosit sedimantasyon hizi (ESH), C-reaktif protein (CRP), prokalsitonin (PCT), interlokin-6,
SsTREM-1, suPAR, proadrenomedullin (pro-ADM), presepsin’dir.

Tam Kan Sayimi parametreleri
Lokositoz

Yapilan ¢alismalarda beyaz kiire sayisinin 25000/mm?*nin lizerinde %74, 25000-15000/mm? araliginda %48 bakteriyel
enfeksiyonla iliskili oldugunu raporlamistir. 1-3 ay arasi atesli, odagl olmayan bebeklerde BK sayisi enfeksiyon
ciddiyetini belirleyen kriterlerden biri olarak kullanilmaktadir, Boston kriterlerinde 20 000/ul’nin tzerinde olmasi,
Philadelphia, Pittsburg ve Rocherster kriterlerinde 15 000/ul’nin tizerinde olmasi bakteriyel enfeksiyon icin artmis riski
isaret eder. Ancak enfeksiyon disi nedenlerden dehidratasyon, konvulsiyon, steroid kullanimi, PFAPA, 16kosit adhezyon
defektinde de yiksek bulunur. Lékopeni 6zellikle SARS-CoV2 gibi viral enfeksiyonlarda kemik iligi baskilanmasi sonucu
gorlllr. Agir bakteriyel enfeksiyon veya brusellozda da nétropeni olur. 1-3 ay arasi atesli, odagi olmayan bebeklerde
enfeksiyon ciddiyetini belirleyen Philadelphia kriterlerinde BK sayisinin 5 000/uLl’in altinda olmasi bakteriyel enfeksiyon
gostergelerindendir. Enfeksiyon disi nedenlerden ilag reaksiyonu, malignite, immun yetmezliklerler sayilabilir.

Nétrofili (sola kayma) bakteriyel enfeksiyonlarlarda nétrofili tipiktir. Ayrica yaygin tiiberkiilozda, 5 yas altinda HSV, VZV,
mononiikleozu gibi bazi viral enfeksiyonlarda da goézlenir. Philadelphia kriterleri arasinda band nétrofil oraninin 0.2’den
blyiik olmasi bulunur. SLE, MIS-C, JRA gibi romatolojik hastaliklar, malignite ve ilag reaksiyonlari diger nedenlerdir.

Nétropeni SARS-CoV2 dahil viral enfeksiyonlarda sikga gorilur. Toksik veya genel durumu iyi olmayan hastada bakteriyel
enfeksiyon gostergesidir. Notrofil sayisinin 1500/uL altinda olmasi Pittsburg ve Rochester kriterlerinden biridir. Periferik
yaymada notrofillerde gozlenen toksik granilasyon ve vakol olusumu enfeksiyon lehinedir.

Lenfositoz bogmaca, EBV, CMV, HIV, adenoviris, toksoplazmosis, osteomyelit, tiiberkiloz gibi enfeksiyonlarda gorilse
de Lenfositik l6semi, lenfoma gibi maligniteler agisindan dikkatli olunmalidir. Tirotoksikoz, travma, splenektomi sonrasi
da gordilebilir. Lenfopeniviral enfeksiyonlardan influenza, SARS-CoV, kizamik, HIV, hepatitte, ayrica endotoksemi, miliyer
tiberkiiloz, ciddi pnémokok pnémonisi, lenfoma ve diger malignitelede gorilir. MIS-C’de notrofiliye karsin lenfopeni
vardir. Eozinopeni ates, bakteriyel veya viral enfeksiyonlar, SARS-CoV2'de goriilebilir.
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Anemi

Tlberkiloz, subakut bakteriyel endokardit, kronik osteomyelitte kronik hastalik anemisi seklinde gorilir. Mycoplasma
pneumoniae, Parvovirus B19, HIV, EBV, CMV, viral hepatitler de kemik iligi baskilanmasi ve veya otoimmin hemolitik
anemi gorulebilir.

Trombositoz Kawasaki basta olmak Uzere kollejendzlerin subakut doneminde ve anemide gorilir, ayrica akut
enfeksiyonlarin iyilesme déneminde, tiberkilozda, yavas iyilesen pnémonide, bazi kronik enfeksiyonlar sirasinda
gorilir. Trombositopeni DIK tablosu gelisen sepsisde, gram negatif sepsiste ve candidemide, sitmada goralir. Kemik
iligi baskilanmasina neden olan viral enfeksiyonlarda, ayrica yine kemik iligi baskilanmasi veya otoimmun hemolitik
anemiye neden olan viral enfeksiyonlardan EBV, CMV, Parvovirus B19, HIV’de trombositopeni gorilir. Ancak ilag iliskili
olabilir, malignite, B12 ve folat eksikligi diger gorilen nedenlerdir.

Akut Faz Reaktanlari (AFR)

inflamatuvar durumlar sirasinda serum konsantrasyonlari en az %25 artan veya azalan proteinlerdir. inlamatuvar yanit
enfeksiyona bagh gelisebildigi gibi travma, malignite ve otoimmiin_hastaliklarda da gelisebilir. Sik kullanilan pozitif
(artan) AFR’ler C-reaktif protein, ESH, prokalsitonin, haptoglobulin, serum amiloid A, lipopolisakkarit baglayici protein
(LBP)dir.

C-reaktif protein (CRP)

Karacigerden sentezlenir, IL-1, TNF ve IL-6 Uretimini uyarir, klasik yoldan kompleman aktivasyonu ve fagositoz artisindan
sorumludur. Sentezi 4-6 saatte baslar, 8 saatte 2‘ye katlanarak 36-50 saatte maksimuma ulasir, yarilanma émrii 19 saattir.
Normal degeri 10mg/L altidadir. invazif bakteriyel infeksiyonlarda 15-40 kat artis gériiliir, CRP 100 mg/L iizerinde ise
enfeksiyon %80 bakteriyeldir. Viral infeksiyonlarda daha az, 3-5 kat artis olur. Farkli olarak adenovirus enfeksiyonunda
normal I6kosit sayisina ragmen CRP’de 10 kattan fazla artig olabilir. CRP’nin seri 6lglimleri daha anlamlidir.

CRP plasentadan gecmez veya minimal diizeyde gecer, yenidoganda enfeksiyonu degerlendirmede en uygun AFRdIr,
Prematireligin derecesi ve gestasyonel yastan etkilenmez. Yenidogan sepsisi icin negatif prediktif degeri %98’in
Gzerindedir. Ancak inflamasyon veya asfiksi, RDS, intrakraniyal kanama, mekonyum aspirasyon pnémonisi, zor dogum,
annede preeklampsi gibi doku hasari yapan non-enfeksiy6z durumlarda da ylikselebilir

CRP’yi artiran enfeksion disi nedenler travma, cerrahi, yanik, doku nekrozu, inflamatuvar bagirsak hastaligi, otoimmun
hastaliklar, maligniteler, agir egzersiz, giines carpmasi ve bazi non-inflamatuvar nedenlerdir. CRP’nin operasyonlardan
4-6 saat sonra ylkselmeye basladig, 2-3. giinde peak yaptigi (25-35 mg/L gibi) ve 7 giinde normal diizeye indigi
raporlanmistir. Cerrahi hastasinda bunun Uzerindeki degerler, siirekli yiksek degerler veya 100mg/L Uzeri degerler
enfeksiyonu distindtrmelidir.

Prokalsitonin

‘Hormokin’ mediatorlerin prototipidir. Kalsitonin propeptidi troid bezinin ‘C hiicreleri'nde Uretilir, saglikh kisilerde
duzeyi gok dusuktar. Bakteriyel endotoksin, ekzotoksin, sitokinler; TNF-« ile indtiklenir. 3-4 saatte yiikselmeye baslar,
6-8 saatte pik yapar, yarilanma 6mri 22-35 saattir. YBU’de sepsis tanisi ve prognoz tayininde yardimcidir.

Kronik inflamatuvar olaylar ve otoimmun durumlarda, viral enfeksiyonlarda, hafif orta lokalize bakteriyel enfeksiyonlarda
0,5 ng/ml’in altindadir. SIRS, ¢oklu travma, yanikta 0,5-2 ng/ml arasinda, agir bakteriyel enfek, sepsis, coklu organ
yetmezliginde 2 ng/ml’nin Gizerindedir (10-100 ng/ml). Viral enfeksiyon otoimmun hastaliklarda yikselmez. N6tropeni,
immin supresyonda yanls negatiflik, renal yetmezlikte artis, renal replasman tedavisinde distkliik gozlenir.
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Dezavantajlari; non-septik SIRS durumlarinda da artabilir (travma, cerrahi, yanik, uzamis dolasim yetersizligi), lokal
enfeksiyon, kolleksiyon veya fungal enfeksiyonlarda kullanish degildir, daha az ulasilabilir bir test, daha pahali, enfeksiyon
kaynagi hakkinda bilgi vermez, pankreatit ve intra-abdominal enfeksiyonlarda roli belirsizdir, farkh calismalarda farkli
cut-off degerleri kullaniimaktadir.

Avantajlari; hizh sonug verir (~ 30 dk), bakteriyel enfeksiyonu ayirt eder, hastaligin siddetini CRP’den daha iyi 6n
gorddrdr, acilde antibiyotik tedavisine baslama kararina yardimcidir, antibiyotik tedavi slresini belirlemede yardimcidir.

Eritrosit Sedimantasyon Hizi (ESH)

ESH inflamasyon basladiktan 24-48 saat sonra ylkselir, normale dénmesi haftalar alabilir. Normal degeri; 1 ay-12
yas araliginda <10 mm/sa, 12 yas lzerinde erkeklerde <15 mm/sa, kizlarda <20mm/saattir. Bakteriyel, mikobakter
ve fungal enfeksiyonlarda yiiksek bulunur. Viral enfeksiyonda normal veya hafif yuksekliktir (%90’ninda 30mm/saat
altinda saptanir). Sistemik ve lokalize inflamatuvar hastaliklar, malign neoplaziler, doku yaralanmasi ve iskemisinde de
yukselir. ESH’in 100 {izerinde oldugu durumlar kronik enfeksiyonlardan miliyer tiiberkiiloz, osteomiyelit, septik artrit,
pyelonefrit, endokardit, apsedir, kollajen doku hastaliklardan SLE, sJIA, Kawasaki, Sweet sendromudur ve lenfoma
I6semi gibi malignitelerdir. Gebelik, kalp yetmezligi, ileri yas, makrositoz, yiiksek ortam isisi, sedimentasyon tiipliniin
egik tutulmasida degerini artirir.

ESH 50mm/saat olmasi Kawasaki icin olasi degildir, ancak dislamaz da. Kalganin septik artritini toksik sinovitinden ayirt
etmede kullanilan Kocher kriterleri icerisinde sedimatasyon degeri de yer alir; eklem (izerine basamama, 38.3 lizerinde
ates, BK sayisinin 12000 zerinde olmasi, ESH’nin 40 mm/saatin veya CRP’nin 20 mg/L'nin Uzerinde olmasi. Hastada
hicbir kriter karsilanmiyorsa septik artrit icin olasilik <0.2%, tek pozitiflikte 3%, 2 pozitiflikte 40%, 3 pozitiflikte 93%, 4
pozitiflikte 97% ‘dir.

CRP ve ESH’deki artislar uyumludur, bazi durumlarda bu gézlenmeyebilir. Ornegin CRP artmis iken ESR’de azalmaya
neden olan durumlar eritrosit sekil bozukluklari (sferositoz, akantositoz, mikrositoz gibi), hiperviskosite (I6kositoz,
polisitemi, disproteinemiler), konjestif kalp yetmezligi, hipofibrinojenemi, kaseksi, anoreksi diyaliz, salisilat/steroid
kullanimi, hipogamaglobulinemi, ve teknik nedenler; kanin test dncesinde yeterince karismamasi, pihtili kan ve test
tezgahinda vibrasyondur

CRP de artis olmadan ESR’de yiikselmeye neden olan durumlar ise anemi, KBY, monoklonal Ig yiksekligi gibi durumlardir.

Aktif SLE’de ESH ylksek, CRP belirgin artis yoktur. Ancak aktif SLE’de serozit veya kronik sinovit varsa CRP de oldukga
yuksek olabilir. Serozit veya sinoviti olmayan atesli SLE hastasinda 6nemli CRP yiiksekligi (> 60-70mg/L) olaya bakteriyel
enfeksiyonun eslik ettigini distindtrar.

Diger biyobelirtegler
interlékin -6

Proinflamatuvar sitokinlerdendir, enfeksiyona veya travmaya yanit olarak T lenfosit ve makrofajlardan salinir. Neonatal
sepsisin baslangi¢ evresinde duyarlilik ve negatif tahmin degeri yiksektir. Yari 6mri kisadir, basarih bir tedaviyi takiben
kan diizeyleri 24 saatte 6lclilemeyecek diizeylere geriler. Tedavi izleminde yararli, ancak érnekleme zamani kisitli, geg
evrede duyarhligi azaliyor

Presepsin (sCD14 subtype)

Glikoprotein yapidadir, makrofaj ve monositlerin yizeyinden salinir. LPS-LBP kompleksinin reseptoridir. Bakteri
varliginda TCR-4’U aktive ederek proinflamatuar kaskadi baslatir. Sepsisin tanisinda kullanilabilecek yeni bir belirtectir.
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Coziiniir tirokinaz plazminojen aktivatér reseptérii (suPAR)

Endotel, aktif T hiicre, granulosit ve makrofajlardan eksprese edilir. Hiicre ylizeyinden ayrilirken aktif formu salinir.
Urokinaz plazminojen aktivatérii (uPA)'na baglanarak lokal proteoliz ve fibrinolizisle sonuglanir. Ozellikle E. Coli sepsis
ve pnomokok bakteriyelimi hastalarda yapilan ¢alismalarda yiksek saptanmistir.

s-TREM-1

Myeloid hiicrelerden salinir. IgG siiper ailesinden, glikopeptid yapidadir. Cozlinebilir sTREM-1 bakteriyel enfeksiyonlarda
ve sepsisde artar, klinik yarari arastiriimalidir.

Sonug

Biyobelirtecler hasta bakimini optimize etmek icin ek bilgi saglar, seri 6lglimleriile tedavi yaniti ve prognoz degerlendirilir.
Kombine kullanimlari daha duyarli ve 6zguldir. Biyolojisi, etkilesimleri, gliglti yonleri ve sinirlamalari hakkindaki bilgilerle
kullanilmahdir.
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Akut Romatizmal Ates Tani ve Tedavi Takibinde Pediatriste Diisen Gorevler
Sule Arici

Kosuyolu Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Kardiyolojisi Klinigi

Akut Romatizmal Ates (ARA), genetik yatkinligi olanlarda A grubu beta hemolitik streptokaklara (GAS) bagli gecikmis
otoimmiin reaksiyon sonucu olusan, kendi kendini sinirlayan, cilt, eklem, beyin, ser6za ve kalbi tutan sistemik bir
hastaliktir. Hastalik en sik 5-15 yas arasi cocuklarda goriilmekte olup 8-9 yaslarinda ise pik yapar. Ozellikle kis sonu
ve ilkbaharin ilk aylarinda gorilme sikhgr artar. ARA'nin okul ¢agl cocuklarinda cografi bolgelere ve popilasyonlara
gore degismekle birlikte diinyada ortalama insidansi 19/100.000°dur. ARA tanisi ilk kez 1944’de tanimlanan Jones
kriterlerine gore koyulmaktadir. ARA/RKH insidans ve prevelansta bolgesel cesitlilik olmasi nedeniyle yillar icerisinde
tani kriterlerinde degisikliklere gidilmistir. En son revizyon Amerikan Kalp Birliginin 2015’te yaptigl revizyondur.
Buradaki amag yliksek riskli topluluklarda hastaligin atlanmasini, diistik riskli topluluklarda ise yanhs tani alinmasini
engelleyebilmektir.

Dusuk riskli toplum: okul cagi yasinda ARA insidansi < 2/100 000 veya tiim yas gruplarinda RKH prevelansi <yilda 1/1000
olmasidir. 2016 yilinda Tiirk Pediatrik Kardiyoloji ve Kalp Cerrahisi Dernegi’'nin Edinsel Kalp Hastaliklari ve Korunma
Grubu tiim Tirkiye genelinde ARA insidans ¢alismasi yapmistir. Bu arastirma sonuglarina gore Tirkiye genelinde okul
cag cocuklarinda ARA gorilme insidansi 8.9/100.000 bulunmustur.

Jones kriterlerinde ARA tanisi alabilmek igin gegirilmis GAS enfeksiyonun kaniti oldugunda 2 major ya da 1 major+ 2
mindr bulgunun var g1 gereklidir. Tum gruplarda kardit tanisinda subklinik kardit yerini almistir. Yeni kriterlere goére
farkhhklar cogunlukla artrit klinigindedir. DUslk riskli grupta poliartrit zorunlu iken, orta ve yliksek riskli gruplarda
poliartrit ya da monoartrit ya da poliartralji olmasi yeterli kabul edilmistir.

ARA tedavisi; antimikrobiyal tedavi, antienflamatuar tedavi, destekleyici tedavi, cerrahi tedavi olmak Uzere dort
bolimden olusur. Devamli profilaksiile streptokok enfeksiyonuna karsi korunma gerekliligi hakkinda hasta ve yakinlarinin
bilgilendirilmesi, baslangi¢ tedavi planlanmasinda oldukca 6nemlidir. Ayrica kalp tutulumu olanlara enfektif endokardit
profilaksisi de vurgulanmalidir.

Kaynaklar
1. Tibazarwa KB, Volmink JA, Mayosi BM. Incidence of acute rheumatic fever in the world: a systematic review of
population-based studies. Heart. 2008;94(12):1534-1540.

1. Giirses D, Kogak G, Tutar E, Ozbarlas N; Turkish ARF study group. Incidence and clinical characteristics of acute
rheumatic fever in Turkey: Results of a nationwide multicentre study. J Paediatr Child Health. 2021;57(12):1949-1954.

1. Cetin ii, Ekici F, Kocabas A, et al. The efficacy and safety of naproxen in acute rheumatic fever: The comparative
results of 11-year experience with acetylsalicylic acid and naproxen. Turk J Pediatr. 2016;58(5):473-479.
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Seda Aras, Mustafa Cemaloglu
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SOzLU SUNUMLAR

[SS-001]

Akut Post-Streptokoksik Glomerulonefritli Cocuklarda Akut Bobrek Hasari Sikligi, Risk Faktorleri ve Klinik Sonuglarin
Degerlendirilmesi

Hiilya Gozde Onal', Hiilya Nalcacioglu®, Demet Tekcan Karali%, Bilge Can Meydan?, Ozlem Aydog3, Ozan Ozkaya*

10ndokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Nefroloji Bilim Dali,Samsun
20ndokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Patoloji Ana Bilim Dali,Samsun
3Medikal Park Bahgelievler Hastanesi,Cocuk Nefroloji, Istanbul

*[stinye Universitesi Liv Bahcesehir Hastanesi, Cocuk Nefroloji, istanbul

Amac: Akut post-streptokoksik glomerulonefrit (APSGN), grup A B-hemolitik streptokok veya Streptococcus
pyogenes enfeksiyonlarina bagli olarak ortaya cikan immiin kompleks aracili glomeriiler bir hastaliktir. Cocuklarda
edinilmis bdbrek hasarinin 6nemli nedenlerinden biridir. Genellikle iyi bir prognoza sahip olmasina ragmen, akut
bobrek hasari (ABH), hipertansif acil durumlar, konjestif kalp yetmezligi gibi komplikasyonlara neden olabilir.

Calismamizin amaci, APSGN tanisi alan hastalarimizda akut bobrek
hasari sikhgini, risk faktorlerini ve komplikasyonlarini degerlendirmektir.
Gereg¢-Yontem: 2013 ile 2023 yilari  arasinda APSGN tanist alan 57 hastanin  demografik
bilgileri, klinigi, laboratuvar bulgulari ile takip - tedavileri geriye yonelik kayitlarindan incelendi.

Hastalar  iki  gruba ayrilarak  (ABH  olan/olmayan) basvuru anindaki  verileri karsilagtinild.
Bulgular: Calismaya 57 hasta, (37 erkek) dahil edildi. Basvuru sirasindaki ortalama yas 8.96+3.49 yil olup,
yedi hasta 5 yasin altindaydi. Oykiiden % 89.5’inde (ist solunum yolu enfeksiyonu saptandi. En sik basvuru
yakinmasi kanli idrar (47 hastada), en sik saptanan bulgular makroskopik hematuri (%82), 6dem (%45.6) ve
hipertansiyondu (%24.6). 25 hastada (%43.9) ABH hasari tespit edildi.Bu hastalardan ikisi renal replasman
tedavisi(hemodiyaliz), 9’una ise bobrek biyopsisi yapildi. Basvuruda ABH olan ve olmayan grup karsilastirildiginda,
tani yasi, cinsiyet, hipertansiyon varlgi, albumin, CRP, C3 degerleri, proteiniri varligi acisindan istatistiksel fark
tespit edilmedi. izlemde tiim hastalarin bdbrek fonksiyon testleri normal ve tam klinik diizelme gézlendi. Son
kontrolde 3 hastamizin nefrotik diizeyde olmayan proteinirisi, 5 hastamizin da hipertansiyonu devam etmektedir.
Sonug: Calisma sonuclarimiza gére APSGN’de en sik basvuru nedeninin makroskopik hematuri oldugu gorilda.
Hastalarin yaklasik %15 ‘inde ABH meydana gelmesine ragmen iki hastada diyaliz ihtiyaci olmustur. APSGN gegiren
¢ocuklarin hayatlarinin ilerleyen dénemlerinde kronik bobrek hasari riski tasidigi igin erken tani ve kararl izlem kritik
onemi bulunmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Akut post-streptokoksik glomerulonefrit (APSGN), Akut Bobrek Hasari, Renal Replasman Tedauvisi,
akroskopik hematuri, bobrek biyopsisi
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[SS-002]

Tiroid nodiilii olan gocuk hastalarin ince igne aspirasyon biyopsi sonuglarinin degerlendirilmesi

Zumrit Kocabey Siitci?, Emel Hatun Aytag Kaplan?, Yiicel Barut?

1Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Cocuk Endokrinoloji, Istanbul, Tiirkiye
2Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Girisimsel Radyoloji, istanbul, Tiirkiye

Amag: Tiroid nodilleri cocukluk caginda eriskin déneme gore daha az siklikta gorilir, ancak daha malign
olma egilimindedir. Burada tiroid nodilii nedeniyle ince igne aspirasyonu yapilan 36 c¢ocuk hasta sunulmustur.
Gereg-Yontem: Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi’'nde Ocak 2021- Ocak 2023 tarihleri arasinda cocuk endokrin
poliklinige basvuran 36 ¢ocuk hasta c¢alismaya alindi. Hastalarin dosyalarindan demografik 6zellikleri ve ince igne
aspirasyon biyopsi sonuglari kaydedildi.

Bulgular: Hastalarin 31’i kiz (%86.1) olup ortanca yasi 16 (1-18) yil idi. En sik basvuru yakinmasi 30 (%83.3) hastada
boyunda sislik idi. Nodiil, 4 (%11.1) hastada hipotiroidi izlemi sirasinda belirlendi. Hastalarin 26’sinda (%72.2) guatr
mevcuttu. Tiroid nodillerinin 29'u (%80.6) tek tarafli, 7’si (%19,4) bilateraldi. Noddllerin 16’s1 (%44.4) solid, 16’si
(%44.4) da solid-kistik yapidaydi. Hastalarin 5’inde (%13.9) nodil sinirlarinda diizensizlik mevcuttu. Olgularin 23’linde
(%63.9) tek sayida nodiil, 13’linde (%36.1) cok sayida nodil mevcuttu. Nodillerin 5’inde (%13.9) mikrokalsifikasyon,
3’Unde (%8.3) nodiler vaskilarite mevcuttu. Hastalarin 4 (%11.1)'linde malignite saptandi ve tiroid papiller karsinom
tanisi konuldu. Bu hastalarin 3 ‘lnde metastaz saptandi. Dort (%11.1) hastaya total tiroidektomi, 4 (%11.1) hastaya
lobektomi ve 2 (%5.6) hastaya kist aspirasyonu yapildi.

Sonug: Cocukluk ¢aginda tiroid nodillerinde malignite sikligi daha fazladir ve tani aninda metastaz olasiligi ylksektir.
Bundan dolayi daha agresif yaklasim gerektirmektedir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, ince igne aspirasyon biyopsisi, malign, tiroid n6dili
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[SS-003]

Cocukluk ¢agi toplum kokenli pnémonilerde norojenik inflamasyonla iligkili néropeptidlerin plazma diizeyleri ve
tanidaki olasi yeri

Mervan Bekdas?, Bilgi Saygi®, Yasemin Baranoglu Kiling?, Erkan Kiling?

1Bolu Abant izzet Baysal Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bolu
2Bolu izzet Baysal Devlet Hastanesi, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Klinigi, Bolu
3Bolu Abant izzet Baysal Universitesi Tip Fakiiltesi, Fizyoloji Anabilim Dali, Bolu

Amag: Cocukluk cagi pnomonileri, diinya genelinde ¢cocuklardaki en dnemli morbidite sebeplerinden biridir. Heniiz
bakteriyel ve viral pnédmonilerin ayirici tanisi icin periferik kanda bir biyobelirtecin mevcut olmamasi tani ve tedavi
siireclerinde gecikmelere ve sonucta morbidite ve mortalitede artisa yol acabilmektedir. inflamatuvar solunum yolu
hastaliklarinda néro-immiin etkilesimin roli giderek artmaktadir. Bu ¢alismada toplum kokenli pnémonili (TKP)
pediatrik hastalarda nérojenik inflamasyonla iliskili néropeptitler, kalsitonin geniyle iliskili peptit (CGRP), P-maddesi
(SP), vazoaktif intestinal peptid (VIP), ndropeptit-Y (NPY) ve prokalsitonin (PCT)’ nin plazma seviyelerini arastirmayi ve
viral ve bakteriyel/karma pnomonideki olasi tanisal degerinin arastirilmasi amaclanmistir.

Gereg-Yontem: Calismaya 2 ay-17 vyaslarda toplam 124 TKP’li pediatrik hasta (71 erkek, 53 kiz) ve
benzer vyaslarda 56 saglkh gonulli prospektif olarak dahil edildi. Hastalar viral (n=99) ve bakteriyel/
mikst (n=25) pnomoni olarak siniflandinldi. Hastalarin demografik (yas, cinsiyet vb) ve klinik oOzellikleri
(sikayetleri, muayene bulgulari vb) kaydedildi. Hemogram, CRP, akciger grafileri gibi laboratuvar tetkikleri
degerlendirildi. Peptidlerin plazma seviyeleri ticari ELISA kitleri ile ol¢ildi. Veriler Mann Whitney-U ve
Kruskal-Wallis testleri ile analiz edildi ve peptidlerin tanisal degerini degerlendirmek icin ROC analizi yapildi.
Bulgular: Genel pnédmonisi olan hastalarda CGRP, VIP ve PCT’nin plazma seviyeleri saglikli kontrollere gore yiiksek iken
NPY dizeyleri dislik bulundu (p<0,05). Bakteriyel pnémonili hastalarin tim peptid dizeyleri kontrollere daha yiiksek
(p<0.01), CGRP, SP, NPY ve PCT dizeyleri ise viral pnémonili olanlara gére daha yiiksekti(p<0.01). ROC analizi CGRP, SP
ve NPY’nin viral ve bakteriyel/mikst pndmoniyi ayirt etmede tanisal degere sahip olabilecegini gosterdi.

Sonug: Bulgularimiz CGRP, SP, VIP ve NPY’nin pediatrik TKP’deki patolojik stireclerde rol aldigini ve ayrica CGRP, SP ve
NPY’nin birlikte viral ve bakteriyel/mikst pnémoniyi ayirt etmede, hastaligin seyrinin ve tedaviye yanitin izlenmesinde
umut verici adaylar olabilecegini Gnermektedir.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk ¢agi toplum kdkenli pnémoni, nérojenik inflamasyon, néropeptidler, prokalsitonin
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[SS-004]

Cocuklarda Sik Kullanilan Antiepileptik Soliisyonlarin Tat ve Kokularinin Tedavi Uyumuna Etkisinin Degerlendirilmesi

Aslihan izol", Selguk Yazic', Hilal Aydin’

" Balikesir Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagli§i ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Balikesir

Giris

Cocuklarda ilaglarin tat ve kokulari ilag uyumu ve tedavi basarisinda oldukga 6nemlidir. ilag formilasyonlari
gelistirilirken glvenligi, etkinligi daha 6n planda olmasina ragmen ilaglarin tat ve koku 6zelliklerinin de erken asamada
degerlendirilmesi gereklidir. Japonya’da 192 antibiyotik kullanan ¢ocugun ailesiyle yapilan ¢alismada hastalarin %’
inde tedaviye uyumsuzluk gézlenmis. Bu uyumsuzlugun en sik 2. Sebebi olarak ¢ocugun ilaci reddetmesi saptanmistir.

(1]

Diinya capinda yaklasik 50 milyon hasta epilepsi nedenli tedavi gérmektedir. Epilepsiile takip edilen hastalarin %70 inde
nobetler kontrol altinda tutulmaktadir. Fransa’ da 263 epilepsi hastasi lzerinde yapilan bir calismada hastalarin %79
unun ilaglarini stirekli aldigi saptanmistir. %21 inin ise ara sira/sik sik ihmal ettigi gosterilmistir. Tedaviye uyumsuzlugu
etkileyen faktorlere bakildiginda gtinlik alinan ilag sayisi/sikligi, ilacin sivi formda olmasi, ilacin tadi ve tablet formdaki
ilacin buylkliginin etken oldugu saptanmstir. [2]

Amag

Balikesir Universitesi Tip Fakdiltesi Cocuk Noroloji polikliniginde epilepsi tanisi ile takip edilen; soliisyon formda
antiepileptik kullanan hastalarda, ilacin tat ve kokularinin tedavi uyumu tzerindeki etkisini degerlendirmektir.

Gereg ve Yontemler

Balikesir Universitesi Saglik Uygulama ve Arastirma Merkezi Cocuk Néroloji Polikliniginde 25/09/2019 tarihinden
itibaren konviilziyon ve epilepsi tanisi ile takip edilip surup kullanan 131 hasta belirlenmistir. Bu hastalarin gonillu
bakim verenlerine anket calismasi etik kurul onayi alindiktan sonra 11/04/2022 tarihinde yapilmaya baslanmistir.
24/08/2022 tarihinde takipli olan 102 hastaya ulasilarak ¢alisma tamamlanmistir.

Antiepileptikilaci tablet formda kullanan hastalar, 18 aydan kiiglik ve 18 yasini doldurmus hastalar, anketi kabul etmeyen
bakim verenler ¢alismadan dislanmistir.

Calismada kullanilan anket sorulari literatlirde bulunan benzer calismalardaki anket sorularinin revize edilmesi ile
hazirlanmistir. Calismada kullanilan anket formu goniillilerin sosyodemografik 6zelliklerinin, cocuklarinin epilepsi ile
ilgili klinik bilgileri ve ilag uyumu-ilag tatlarinin degerlendirilmesinin arastirildigi t¢ (3) béliimden olusmaktadir.
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Cocuklarin ilaglarin tat ve kokusunu degerlendirmek icin forma “3 puanlik ve 5 puanlik yliz hedonik 6lgegi” eklenmistir.
2-5 yas arasi ¢ocuklara 3 puanlik hedonik 6lcek, 5 yas lizerine 5 puanlik hedonik 6l¢ek sorulari yoneltildi. 5 puanhk
hedonik 6lgekte ifadeler “1-¢ok kotili, 2-kotl, 3- kararsizim, 4-iyi, 5-¢ok iyi” seklinde adlandirildi. 3 puanlik hedonik
Olcekte “1-cok koti, 2-kararsizim, 3-¢ok iyi” seklinde adlandirildi.[3][4]
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Bulgular

Calismaya dahil edilen hastalarin demografik verileri incelendiginde (Tablo 1) 43’ (%42,16) kiz, 59'u (%57,84)
erkektir, yas ortalamalari 7,78+3,73 yil olarak saptanmistir. Katihmci yakinligi incelendiginde 76’si (%74,51) anne, 25'i
(%24,51) baba ve 1'i ise (%0,98) biyilik ebeveyn olarak saptanmistir.

Hastalarin 83’lnin (81,37) monoterapi, 19'unun (%18,63) politerapi aldigl saptanmistir. Hastalarin kullandiklari
ilaglar incelendiginde 47’sinin (%46,08) Keppra, 26’sinin (%25,49) depakin, 15’inin (%14,71) epixx, 12’sinin (%11,76)
Convulex, 4’Unlin (%3,92) Trileptal, 4’Unin (%3,92) Tegretol kullandigi saptanmustir. (Tablo 1)

Tablo 1: Hastalarin epilepsi tedavi dagilimi

M i rSIg’(Ajg)l 37)
T onoterapi
Antleplleptlk SayISI Eoliterapi }‘%&g 8%%
Keppra vet
Epixx Evet 15(14,71)
Convulex Evet 12(11,76)
kin Evet 26(25,49)
i Evet 4(3,92)
| Tegreto Evet 4(3,92)
Hastalarin 95’inin (%93,14) ilaglarini diizenli kullandigi saptanmistir (Tablo 2).
Tablo 2: Hastalarin diizenli ilag kullanimi
E Bgo(ﬁ 3,14)
ilag diizenli kullanim H\gﬁr ST

Hastalarin tedaviye uyumu zorlastiran faktorlere verdikleri yanitlar incelendiginde 24’tinlin (%23,53) ilag tadini
begenmeme, 16’sinin (%15,69) unutkanlik, 3’tniin (%2,94) nobetlerin azalmasi olarak yanitladigi saptanmistir. (Sekil 1)
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Sekil 1: Hastalarin tedaviye uyumunu zorlastiran faktorler (Degerler % olarak belirtilmistir)
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Hastalarin en sik epilepsi tetikleyicisi 29 (%28,43) kisi ile yorgunluk/fiziksel aktivite, 19 (%18,67) kisi ile
uykusuzluk olarak saptanmistir (Sekil 2).
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Sekil 2: Hastalarda nobeti tetikleyici faktorler (Degerler % olarak belirtilmistir)
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Hastalarin 40'inin (%39,22) ilaci alirken 6giirdigli veya kustugu saptanmistir. Hastalarin ilaglarinin 82’sinin (%80,39)
ilacinin anne, 8’inin (%7,84) baba tarafindan verildigi, 12'sinin (%11,76) ise ilaci kendi aldig1 saptanmistir. Hastalarin
41’inin (%40,20) ilacin tadini degistirecek madde verdigi saptanmistir. Hastalarin 100’Gnin (%98,04) ilaci doktorun
onerdigi siirede kullandigi saptanmistir. Hastalarin cocugun (n=63, %61,76) ilaci begenmemesi halinde dahi ilaca devam
ettigi, 38’inin ise (%37,25) yeniden doktoruna basvurdugu belirttigi saptanmistir. (Tablo 3)

Tablo 3: Hastalarin ilag kullanimi ile ilgili bilgiler

n(%
ilaci Alinca Ogilirme veya Kusma Oluyor Mu? E‘gi/tlr g? 68 %é
. . Anne 82(80,39
llaci Gocuga Kim Veriyor? Baba 8(7,84)
Kendisi Aliyor 12(11,76)
ilacin Tadini Degistirecek Madde Verdiniz Mi? E\;?/tlr g% ég 22;3
ilaci Doktorun Onerdigi Siire Kullandiniz Mi? E"g?,tlr %?1 {9968) 04)
. i . oktoruma Bagvururum 38(37,25)
Cocugunuz llaci Begenmezse Nasil Davranirsiniz? acl Birakirim 1(0,98)
aca Devam Ederim 63(61,76)
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Tartisma
Epilepsi gibi kronik hastaliklarda tedaviye uyum uzun dénem prognoz agisindan 6énemli olmakla birlikte tedaviye
uyumu etkileyen bircok faktor bulunmaktadir. Epilepside tedaviye uyumsuzlukta; ilacin yan etkisinin gézlemlenmesi,
ilacin doz sayisinin fazla olmasi, ilacin sivi formilasyonda olup tadinin begenilmemesi, nébetlerin azalmasi gibi faktorler
yer almaktadir.[2] Tedavi uyumsuzlugu sonucu nérokognitif islemlerde uzun dénem yan etkiler en birincil sorun olmakla
birlikte SE ve SUDEP riskinde de artisa sebep olabilmektedir.

Calismamizda epilepsi ilaglarinin dizensiz kullanilmasi %4,9 oranda epilepsiyi tetikleyen faktor olarak
bulunmustur. Hastalarimizin 95’inin (%93,14) ilaglarini diizenli kullandigi saptanmistir. Ulkemizde cocukluk ¢aginda
epilepside tedaviye uyum ve epilepsiyi tetikleyen faktorler Gzerine yapilmis ¢alisma bulunmamaktadir.

Amerika’da 2018 yilinda yayinlanan; 2-25 yas arasi epilepsili hastalari iceren bir calismada yas gruplarina gore
tedaviye uyumda farkhliklar oldugu saptanmistir. Bu ¢alismada bizim yas grubuna denk gelen (6-12 yas grubu 134
hasta) grupta ¢ocuklarin yaklasik %80’i en az bir uyum engeli yasadigi tespit edilmistir. Okul cagindaki cocuklar arasinda
tedaviye uyumun onlindeki en 6nemli engeller olarak ilacin kotl tadi, ebeveyn unutkanligl ve yutma glicliginin
oldugunu bildirilmistir. [5]

Schwartz ve arkadaslarinin 3-8 yas arasi 200 cocuk ile yaptigi antibiyotik tat kiyaslamasinda antibiyotik tatlarinin
daha biyiik yas grubunda (6-8 yas arasi) daha kotl olarak degerlendirildigi seklinde sonuglanmistir*. Calismamizda
ilag tadini kotu olarak yorumlayanlarin yas ortalamasi 8 yas saptandi ve benzer sekilde anlamli olarak daha yiksekti
(p=0,009) [6]

Hastalarin 6nemli bir kisminin (n=34, %33,33) ek hastaligi vardi. Bu ek hastaliklar nedeniyle sirekli veya
donemsel olarak farkliilag kullanma durumlari tat algisini etkilemis olabilir ve bu durum ¢alisma kapsamina alinmamistir.
Hastalarimizin %18,63’ (i birden ¢ok antiepileptik ila¢ kullanmaktaydi. Hastalarin 6nemli bir kismi (n=41, %40,2) ilacin
tadini degistirebilecek ek ila¢ veya gida maddesi kullanmaktaydi.

Sonuglar

Cocuk hastalarda antiepileptik ila¢ tedavisine uyumda ailelerin karsilastigl en biyik giglik hastanin ilacin
tadini begenmemesidir.

Calismamizdaki hastalarin tedaviye uyumsuzluk agisindan ifade ettigi en sik neden (n=24, %23,53) ilacin tadinin
kotl olmasiydi. Bu durum antiepileptik ilaglarin kot tat algisinin dizeltilmesini hedef alan yeni ilag teknolojilerinin
gelistirilmesinin gerekli oldugunu disindirmektedir.

Hastalarin cocugun (n=63, %61,76) ilaci begenmemesi halinde dahiilaca devam ettigi halde, 38’inin ise (%37,25)
yeniden doktoruna basvurdugu tespit edilmistir. Bu oran cok yiiksek olup tedavi istikrarini bozucu niteliktedir.

Sonug olarak, calismamizi verilerin 1siginda degerlendirdigimizde, epilepsi gibi tedavisi uzun olan ve yliksek
tedavi uyumu gerektiren bir hastalik grubunda antiepileptik ilaglarin tat ve kokusunda yapilacak gelistirmelerin klinik
seyirde bliylk ilerleme saglayacag kanaatindeyiz.
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[SS-005]

infantil hemanjiom: Hangi lezyona, hangi tedavi, ne zaman ve ne kadar siire ile uygulanmali?

Sefika Akyol*, Nurhak Aslan?, Sultan Aydin*

1Saghk Bilimleri Universitesi, Antalya E§itim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkolojisi, Antalya
2Saglik Bilimleri Universitesi, Antalya E§itim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagli§i ve Hastaliklari, Antalya
Amag

Hemanjiom, infantil donemde %5-12 ile en sik gorilen vaskiler timordir (1). Hekimlerin hemanjiom olgularinin
basvurudaki klinik bulgulari, tedavi gerektiren durumlar ve tedavi yontemleri acisindan bilgi sahibi olmasi gereklidir.
Amacimiz hemanjiom tanisiyla izlenen hastalarimizin verilerini bu acgilardan degerlendirip klinik pratige ve literatiire

katki saglamakdr.
Yontem

Saglik Bilimleri Universitesi, Antalya Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi’'ne Ocak 2021 ile

Aralik 2023 arasinda basvuran 316 hastanin verileri retrospektif olarak incelendi.
Bulgular

Ug yiiz on alti hastanin %70’i (n:218) kiz ve %30’u (n:98) erkekti. Basvuru yasi ortalama 5,9+6,2 aydi. Lezyonun fark
edilme zamani ortalama 1 +0,8 ay olup, %93’Unde (n:294) 2 ay ve 6ncesindeydi. Olgularin %49,4’l (n:156) yuzeysel,
%45,3’0 (n:143) mikst ve %5,4' (n:17) derin lezyondu. %49 hastada (n:155) hemanjiom bas-boyun, %19’unda (n:61)
govde ve %14,8’inde ekstremite yerlesimliydi. 77 hasta (%24,3) tedavisiz izlendi, 172 hasta (%54,4) sistemik tedavi,
67 hasta ise (%21,2) topikal tedavi aldi. Sistemik tedavi alan hastalarin %61’i (n:105) bas-boyun bolgesi yerlesimliydi.
Topikal tedavi alanlarda lezyonlarin %64’( (n:43) bas-boyun bolgesindeydi ve %97’si (n:65) ylzeyseldi. Tedavi alanlarin
%70’ine (n:167) tedavi 5.ay ve dncesinde baslandi. Basvuruda lilsere ve enfekte lezyon %12,3 (n:39) hastada mevcuttu

ve %46’sI (n:18) genital bolge yerlesimliydi.

Ortalama tedavi siresi 8+3,5 aydi. Tedavi sonlandirildiginda ortalama yas 12+5,1 aydi. %79 (n:189) hastanin birinci
ayda tedaviye yanit verdigi gorildii. Ulsere lezyonlarin %56’sinda (n:22) birinci ayda tedavi yaniti alinamadi. Rebound
biiyiime %13,8 (n:33) hastada izlendi. Bunlarin %91’i (n:30) tedavi kesiminden sonrakiilk iki ay icerisindeydi. istenmeyen
ilag etkileri degerlendirildiginde; topikal tedavi grubunda yan etki izlenmedi, sistemik tedavi alanlarda %21,3 (n:51)
oraninda yan etki izlendi. En sik yan etkiler kilo alamama (%53,8) ve huzursuzluktu (%17,3).
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Tartisma

Infantil hemanjiomlar (IF), %5-12 sikhk ile cocukluk ¢aginin en sik gérilen benign tiimorleridir (1). Hemanjiom, vaskiler
endotel hiicrelerinin anormal gogalmasi ve aberan damar yapimiile ortaya ¢ikar. Patogenezi tam olarak anlasilamamistir.
Dolasimdaki onciil endotelyal hiicrelerin biiyiimeye daha elverisli olan alanlara gog ettigi hipotezi vardir. IF, calismamiza
benzer olarak kizlarda 2-5 kat daha sik izlenir (1,2).

Lezyonlar genellikle dogumda yoktur ve hayatin ilk haftalarinda belirginlesir. Ciltte kirmizi lekeler, cilt altinda kitle ya
da her ikisinin birlikte oldugu mikst formda gorilir (3). Calismamizda lezyonlarin yarisi ylizeysel iken %45’i de mikst
idi. Lezyonlarin temel olarak (¢ gelisme evresi vardir. Bunlar; proliferatif donem, plato donemi ve regresyon donemidir.
Proliferatif donem, genellikle hayatin ilk 5 ayinda goérilir. Bu déonemde IF biiyiimesinin %80’ini gergeklestirir ve 1
yasina kadar devam eder (4). IF genellikle zararsizdir ve herhangi bir miidahale ihtiyaci olmadan 1 yasindan sonra
kendiliginden gerileme gosterir. Ancak, %5-10 olguda, telenjiektazi, skar, lilser ve hiperpigmentasyon gibi istenmeyen
sonuglar gorilebilir. Regresyon donemi genellikle 4-5 yasina kadar devam eder. Bazi ¢alismalarda 7-12 yasa kadar
strebilecegi bildirilmistir (5,6).

Lezyonlarin 6zellikle hizli biiyime doneminde tedavi ihtiyaci ve komplikasyonlar acgisindan degerlendirilmesi gereklidir.
Hastalarimizin da siklikla hizli bliyime déneminde basvurdugu izlendi. Bunun sebebi komplikasyonlarin daha siklikla
ortaya ¢ikmasi ve bakim verenlerin kozmetik olarak daha sik rahatsiz olmasi olabilir. Lie ve ark. (7) tarafindan yapilan
¢alismada disiik sosyoekonomik diizeye sahip hastalarin anlamli olarak 3 ayliktan sonraki dénemde basvurdugu
bildirilmistir.

Tedavi ihtiyaci degerlendirilirken, lezyonlar yliksek risk ve dusik risk olarak siniflanarak ele alinmalidir. Yiksek risk
kriterleri; hayat tehdit eden komplikasyon varligi, fonksiyonel kayip, tilser, PHACE sendromu (posterior fossa anomalileri,
hemanjiom, arteriyal lezyonlar, kardiyak anomaliler, g6z anomalileri) gibi yapisal anomalilerin eslik ediyor olmasi, kalici
sekil bozukluguna sebep olmasi olarak ele alinabilir (1,2). Hayat tehdit eden komplikasyonlar; subglottik alandaki
IF’larda havayolu obstriiksiyonu ve multifokal ya da diffliz paternde olan hepatik hemanjiomlarda gorilebilecek olan
kalp yetmezligidir (2,8). Calismamizda hastalarimizda hayati tehdit eden komplikasyon yoktu. Fonksiyonel kayba sebep
olan IF lezyonlari tipik olarak periokular ve dudak ile oral kavite kaynakli olabilir. Periokular lezyonlar, 6zellikle >1 cm
boyutlara ulastiginda propitozis ve ambliyopiye neden olabilirler (9). Mevcut ¢alismada, IF’larin %49’u bas-boyun
bolgesinde idi. Bu lezyonlarin da %23l (n:36) periokular alanda idi. Erken baslanan sistemik tedavi ile yanit alindi. Bir
diger yiiksek risk kriteri olan ilsere lezyon literatiirde %21’e kadar varan oranlarda bildirilmistir. Ulserasyon genellikle
4. ay civarinda, proliferatif donemde izlenir ve agri, kanama, sekonder enfeksiyonlara sebep olur (10). Calismamizda
Ulsere lezyon literatiire gore daha az (%12,3) saptandi ve yaklasik yarisi genital bolge yerlesimliydi. Calismamizda PHACE
sendromu gibi yapisal anomalilerin eslik ettigi hasta yoktu. Kalici sekil bozuklugu riski daha subjektif olmakla birlikte
ylksek risk kriteri olarak sayllmakta ve hekimlerin tedavi karari almasinda etkili olmaktadir. Siklikla skalp, ylz, bas ve
boyun bodlgesindeki lezyonlarda risk vardir (11). Calismamizda da sistemik tedavi verilen hastalarin %61’i ve topikal

tedavi uygulanan hastalarin %64’( bas-boyun bolgesinde yerlesimli ve skar riski yliksek lezyonlardi.
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Klinisyen hangi lezyonun tedavi ihtiyaci olduguna karar verdikten sonra, tedavi tipine de karar vermelidir. Literatiirde
yuksek riskli IF “larin birinci sira tedavisinde sistemik beta bloker kullaniimasi 6nerilir (2,12). Propranolol nonspesifik beta
reseptor antagonistidir ve IF tedavisinde etki mekanizmasi net degildir. Tedavide 2-3 mg/kg/gin dozunda kullaniimasi
onerilir. Yan etkiler agisindan yakin izlem gerekir ve tedavi genellikle hasta 12-15 aylik olana kadar yani lezyonun
proliferatif donemi boyunca devam edilmesi onerilir (2). Rebound genellikle tedavi 9 aydan 6nce kesilen hastalarda
izlenir (13). Calismamizda da tedavi proliferatif donem sonunda sonlandirildi ve tedavi kesiminde ortalama yas 1245,1
aydi. Rebound bilyliime sadece %13,8 hastada gorildi. Sik goriilen istenmeyen yan etkilerden biri hipoglisemidir ve
onlemek icin sistemik proranolol tedavisi beslenme ardindan uygulanmalidir ve hastalarimizda da benzer 6neri ile
uygulandi. Sik gorilen diger yan etkiler; uyku bozuklugu, bronsial irritasyon, semptomatik bradikardi ve hipotansiyon

olarak sayilabilir. Calismamizda sik olarak beslenme bozuklugu ve huzursuzluk izlendi.

Topikal tedavi, ince ve ylizeysel lezyonlarda secilebilecek bir tedavi yontemidir. Daha az yan etki potansiyeli olmasi
nedeniyle ylizeysel lezyonlarda ve sinirh alanlarda tercih edilebilir. Ancak Ulsere lezyonlarda kullanilmasi 6nerilmez (2).

alismamizda %21,2 hastaya topikal tedavi uygulandi ve bunlarin %97’si yizeysel lezyonlardi.
Calis , ya top yg yuzey y

Hemanjiomlar heterojen lezyonlardir, hangi lezyonun ne tip tedavi gerektirdigine ve tedaviye ne zaman baslanmasi
gerektigine; deneyimli hekimler tarafindan yarar zarar dengesi gozetilerek karar verilmelidir. Tedavisiz “izle-gor”
yaklasimindan, acil cerrahigirisimlere kadar degisen yelpazede uygulamalar mevcuttur. Mevcut ¢calismada, hastalarimizin
%24,3'U tedavisiz izlendi. Tedavisiz izlem kararinin verilmesi, lezyonun yerlesimi ( riskli organ tutulumu yapmiyor
olmasi), lezyonun tipi (yiizeyesl olmasi) ve ailenin uyumu iliskilidir. Cerrahi girisim ihtiyaci izlenmedi. Ulsere lezyonlara

lokal bakim, ¢ocuk cerrahisi ve plastik ve rekonstriktif cerrahi anabilim dallari ile multidisipliner olarak uygulandi.

Sonug

Hemanjiomlar genellikle spontan regresyona ugrarlar ancak %12-15'inde tedavi ihtiyacina sebep olabilecek
komplikasyonlar gelisebilir (2). Gereksiz tedavi verilmesini ve yan etkileri engellemek amaciyla, tedavi ihtiyaci olan
lezyonun belirlenmesi ve uygun sirede, uygun tedavi yonteminin kullaniimasi gereklidir (2,3). Calismamizda hastalarin

yaklasik yarisi topikal tedavi ile ve tedavi verilmeden komplikasyonsuz izlendi.

Anahtar Kelimeler: Hemanjiom, topikal tedavi, sistemik tedavi
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[SS-006]

Turner Sendromu’nun Ne Kadar Farkindayiz ?

Simge Isildak?, Didem Helvacioglu?, Abdullah Bereket?

Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatri Ana Bilim Dali, istanbul
2Marmara Universitesi Pendik EGitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Endokrinoloji ve Diyabet Bilim Dali, istanbul

Amag: Turner sendromu (TS), tam veya kismi X kromozomu monozomisinin neden oldugu kromozomal bir bozukluktur.
Boy kisaligl, over disgenezisi, hipergonadotropik hipogonadizm, infertilite, konjenital kalp malformasyonlari, tip 1 ve
tip 2 diyabet gibi endokrin bozukluklar, osteoporoz ve otoimmiin bozukluklarla iliskilidir. Bu calismada merkezimizde
takipli TS’lu hastalarin temel klinik 6zelliklerini arastirmayi amagladik.

Yontemler: Retrospektif ¢alismamiza 2000-2023 yillari arasinda merkezimizde
degerlendirilen,  karyotip ile  kanitlanmis 0-18 vyas arasi 68 TSlu  hasta dahil edildi.
Bulgular: En sik gorilen karyotip 45, X (%47), ortalama tani yasi 10.3 £ 4.7 yildi. Bir yasindan 6nce tani alan 4 hasta
vardi. En sik basvuru sikayeti boy kisahgi idi (%72). Kardiyak defektler (biklspit aort kapagi n:12, aort koarktasyonu
n:4, Mitral kapak yetersizligi n:3) en sik gorilen konjenital anomalilerdi. Bunu %20 oraninda saptanan Uriner sistem
anomalileri (at nali bébrek n:11, pelviektazi n:1 nefrolithiasiz n:1 ve bdbrek kisti n:1) takip etti. Ortalama 5.4 + 3.2
yil takip edilen hastalarin tani aninda %8,8’inde, takiplerinde %17.6 sinda Hashimoto tiroiditi saptandi. Colyak
hastaligi tani aninda hicbir hastada saptanmazken takiplerinde 2 hastada tespit edildi. Bozulmus acglik glikozu
tani aninda gozlenmezken ortalama 3.0 +2.9 kadar yil sonra 4 hastada tespit edildi. Dislipidemi prevalansi tani
aninda 3 hastada takiplerinde 5 hastada toplam 8 hastada tespit edildi. 7 hastada iletim tipi isitme kaybi olustu.
Takiplerinde 63 hastaya ortalama 10.5 * 4.0 yasinda blyiime hormonu tedavisi baslandi, ortalama 4.4 + 2.3 yil tedavi
alan hastalardan final boya ulasan 43 hastanin nihai boyu 148.9 +5.5 cm oldu. Son muayenesinde yaslari 14.8 + 2.6 olan
12 hastanin spontan pubertesi vardi, 37 hastada ise 6strojen replasman tedavisine ihtiya¢ duyuldu.

Sonug: Turner sendromlu hastalar eslik eden sorunlar yoniinden dikkatle izlenmelidir. Kohortumuzdaki tani yasinin
ylksek olmasi dikkat cekici olup llkemizde TS nun daha erken tanisi icin farkindaligin arttirilmasi gerektigine isaret
etmektedir.

Anahtar Kelimeler: Amenore, Boy kisaligi, Turner Sendromu
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[SS-008]

Gocuklarda Kronik Urtiker: Ne kadar alerjik?

Muhammed Fatih Erbay, Giiler Yildirim, Sefika ilknur Kdkgii Karadag, Merve Karaca Sahin, Tuba Ustiin, Deniz Ozgeker
Prof. Dr. Cemil Tascioglu Sehir Hastanesi, Cocuk immunoloji ve Alerji Bilim Dali, istanbul

Amag: Calismamizin amaci, Prof. Dr. Cemil Tascioglu Sehir Hastanesi Cocuk Alerji-immiinoloji Klinigi’nde Ocak
2018 - Ocak 2024 tarihleri arasinda kronik Urtiker tanisi almis 242 cocugun demografik, klinik ve laboratuvar
ozelliklerini inceleyerek, alerji deri delme testlerinin kronik Grtikerli hastalarda gerekliligini arastirmaktr.

Gereg-Yontem: Calisma, hastalarin dosyalarinin retrospektif olarak degerlendiriimesi ile gerceklestirilmistir. Yas,
basvuru yasi, cinsiyet, anjioédem varligl, dermatografizm varligi, eslik eden alerjik hastalik varligi, ailesel atopi ve
alerjik hastalik, enfeksiyon durumu, trtikerin siresi, deri prik test sonuglari, laboratuvar testleri ve verilen tedaviler gibi
faktorler incelenmistir. Laboratuvar testleri arasinda tam kan sayimi, total Igk diizeyi, CRP, vitamin D dizeyi, besin ve
inhalan deri testleri, tiroid fonksiyon testleri, gastrik Helikobakter pylori antijeni, idrar klltira tetkikleri bulunmaktadir.

Bulgular: Calismada, 242 kronik Urtikerli cocugun demografik, klinik ve laboratuvar 6zellikleri degerlendirilmistir.
Hastalarin %48,3’l kiz, %51, 7’si erkekti. Hastalarimizin yas ortalamasi 12,8 yil, bagvuru yasi ortalamasi 9,9 yil bulunmustu.
Hastalarin %15,7’sinde anjiyoddem, %17,8’inde dermatografizm, %24’(inde ek alerjik hastalik, %14,5’inde ailede atopi
oykusi vardi. Hastalarin %31,8'i alerji deri delme testi negatif, %21,1’i solunum alerjenlerine, %9,9’u besin alerjenlerine
pozitifti. Solunum alerjenlerine pozitif deri prik testisonucu olan hastalarin %60,8’inin evtozlarina, %52,9’unun polenlere,
%33,3’Unln kife, %21,6’sinin hayvan epiteli alerjenlere pozitif sonug verdigini belirledik. Hastalarin %66,9’u standart
doz antihistaminik, %23,1’i yliksek doz antihistaminik, %9,9’u omalizumab tedavisi almaktaydi. Deri prik testi sonuglarina
gore hastalarin demografik, klinik ve laboratuvar 6zellikleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark saptamadik.

Sonug: Calismamiz kronik Grtikerli hastalarda alerji deri delme testlerinin hastalarin klinik yénetimine anlamli bir
katki saglamadigini géstermektedir. Bu nedenle, kronik Grtiker tanisi alan hastalarda rutin olarak alerji deri delme
testi yapilmasinin gerekliligi sorgulanmali ve bu testlerin daha secici bir sekilde degerlendirilmesi diistintilmelidir. Bu
bulgular, daha etkili ve maliyet-etkin tani ydontemlerinin arastirilmasini tesvik edebilir.

Anahtar Kelimeler: kronik Urtiker, alerji, deri prik testi
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[SS-009]

Deprem Sonrasi Hatay Giiven Sahra Konteyner Hastanesi’ne Basvuran Cocuk Hematoloji Onkoloji Hastalarinin
Degerlendirilmesi

Seda Aras?, Mustafa Cemaloglu?

IHatay Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji B6liimi

2Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji Onkoloji B6liim(i

Girig-Amag: Yikici bir afet olan deprem, insanlar ve gevre {izerinde biyilk oranda kayiplara neden olur. Toplum
lzerinde ¢ok derin fiziksel, maddi ve psikolojik hasarlar birakir. Mevcut 6z kaynaklarin kullanilarak Ustesinden
gelebilmek hem erken donem hem de uzun dénem igin her zaman mimkiin olmayabilir. Bu calismada 6 Subat
2023 tarihinde meydana gelen ve bircok yerlesim bolgesini etkileyen depremler sonrasinda Hatay Gilven
Sahra Hastanesi’'ne basvuran Cocuk Hematoloji Onkoloji hastalarinin verilerinin ortaya konmasi amaclanmistir.
Gereg-Yontem: 6 Subat 2023-31 Aralik 2023 tarihleri arasinda Cocuk Hematoloji Onkoloji poliklinigine bagvuran hastalara
ait elektronik hasta kayitlari geriye doniik incelenmistir. Deprem sonrasi Hatay Konteyner-Sahra Hastanesi Cocuk
Hematoloji Onkoloji Poliklinigi’'ne basvurular aktif olarak yandal uzmanin ¢calistigi donem olarak; depremin hemen sonrasi
donemdeki 6 Subat 2023-1 Nisan2023 ve 1 Eyliil 2023-10 Ocak 2024 tarihleri arasindaki basvurular olarak incelenmistir.
Bulgular: 1 Eylul 2023-10 Ocak 2024 tarihleri arasinda ¢ocuk hematoloji onkoloji poliklinigine toplam basvuru sayisi
340't1 (n=340). Kiz/Erkek orani:178/162’ydi (1.09) Median yas 7 idi(1 ay- 17.8 yas). Tanilarin dagihimina bakildiginda
blyiik cogunlugu hemoglobinopati tanili hastalardi: transflizyon bagimli 52 talasemi major hastasi (n=52), 31 orak hiicreli
anemi (n=31) ve 2 talasemi intermediate (n=2)mevcuttu. Orak hiicreli anemi tanili hastalarin %51’i (n=16) agrili krizle
basvurmustu. 1 hasta (n=1) serebral infakt nedeniyle diizenli exhange transfiizyon almakta idi. Talasemi intermediate
tanili 2 hastanin izleminde organomegali ve ekstrameddiller hematopoez bulgusu olan fenotipik olarak talasemik yiz
gorinimd gelistigi gorilerek diizenli transflizyon programina alindi. Transflizyon bagimli 52 talasemi hastasinin diizenli
demir selator kullanimina bakildiginda 46 hastanin (n=46) en az bir adet demir selatért kullandigi (36 hasta tekli
selator, 10 hasta ikili selator almaktaydi); 6 hastanin ise henliz selasyon almadigi saptandi. Transflizyon bagimli talasemi
hastalarinin deprem sonraki donemde diizenli takiplerinin aksadigl, kan ve ilag temininde zorluklardan kaynakl olarak
deprem sonrasi hastalarin ortalama pre-transfiizyon degerinin 8.15 gr/dl’e distligi, ortalama ferritin degeriyse 2066
ng/mL ile benzer seyrettigi saptandi. Deprem 6ncesi donemde hastalarin Ekim-Kasim-Aralik 2022 aylarinin ortalamasi
pre-transfizyon hemoglobin 8.9gr/dL, ortalama ferritin 2100ng/mLdi. Altmis hasta(n=60) diger bolimlerden anemi
etiyoloji arastirmasi amaciyla, 23 hasta (n=23) koagilasyon bozuklugu etiyoloji saptanmasi amaciyla, 8 hasta (n=8)
polistemi, 5 hasta (n=5) bisitopeni etiyolojisi incelenmek lzere tarafimiza yonlendirilmisti. Faktor eksikligi tanisiyla
izlenen (Faktor VIII eksikligi, faktor IX eksikligi, vWF eksikligi, fibrinojen eksikligi) 21 hasta (n=21) mevcuttu. Hemanjiom
tanisiyla 20 hasta (n=20), iTP tanisiyla 10 hasta (n=10) izleme alindi. Akut |6semi 6n tanisiyla 6 hasta (n=6); aplastik
anemi tanili 5 hasta(n=5), solid tUmor tanisi mevcut olan 19 hasta (n=19) tedavilerinin devami icin diger merkezlere

yonlendirildi.
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Depremin hemen sonrasi olan 6 Subat 2023- 1 Nisan 2023 tarindeki sahra hastanesine basvuran ¢ocuk hematoloji
onkoloji hastalarina bakildiginda 132 hemoglobinopati hastasi mevcuttu. Bu hastalar ¢ocuk ve eriskin hastalardan
olusuyordu. Erkek/Kadin orani: 55/77=0.71 idi. Median yas: 17.1y (1,9y-52.4y) Deprem sonraki dénemde ilk hafta 67
Unite; toplamda 344 (nite eritrosit sispansiyonu transflizyonu yapilmisti. Orak hiicreli anemi tanili yedi hasta, akut
agril krizle yatinilarak izlendi. izlemde herhangi bir komplikasyon olmadi. Akut lI6semi tanisi ile 4 hasta, solid timér
tanisi ile 11 hasta, akut iTP tanisiyla 3 hasta ve kanama diyatezi dykiisii olan 5 hasta ilk miidahele ve triajlari yapilarak

bir Gst merkeze sevkedilmistir.

Tartigsma:

Deprem gibi bliylik ve yikici afetler sonrasinda sabit saglik hizmetlerinin islev goremedigi olaganisti durumlarda devreye
girerek saglik bakiminin devamini saglamak icin kullanilan mobil Uniteler olarak sahra hastaneleri hizmet vermektedir.
Sahra hastanesinin temel amaci, insan kaybi sayisini azaltmaktir. Afet bolgesinde yerel saglik hizmetleri ve saglik tesisleri
tekrar yapilanana kadar hem akut hem de kronik hastalarin tedavileri sahra hastanelerinde yapilmaktadir. Bu nedenle
Antakya bolgesinde cocuk hematoloji onkoloji hastalarinin izlemi Hatay Giliven Sahra Konteyner hastanesinde bulunan

¢ocuk hematoloji onkoloji polikliniginde yapilmistir.

Calismadaki veriler depremin hemen sonrasi donemde olan 6 Subat 2023- 1 Nisan 2023 arasinda ¢ocuk hematoloji
basvurulari teknik altyapinin bozulmus olmasi, bilgisayarlarin hasarlanmasi ve hastane ici veri sisteminin calismamasi
nedeniyle geriye yonelik olarak acil hasta kaydi tutanaklarive kan bankasi tutanaklarindan kisitl olarak elde edilebilmistir.
1 Eylal 2023-10 Ocak 2024 tarihleri arasindaki veriler ise geriye yonelik olarak hastalarin elektronik kayitlari ve hasta

dosyalarindan elde edilmistir.

Transflizyon bagimh talasemi major tanili hastalarin izleminde ekstramediller hematopoezin 6énlenmesi icin dizenli
transflizyon ¢ok 6nemlidir. Hedef hemoglobin dizeyi pre-transfiizyon 9.5-10.5 gr/dLdir. Calismamizda transfizyon
bagimh talasemi hastalarinin deprem 0Oncesi donemde ve deprem sonrasi donemde pre-transfiizyon degerleri
karsilastirilmistir. Deprem 6ncesi donemde 8.9 gr/dL olan ve hasta dagilimina bakildiginda hedef hemoglobin diizeyine
yakin olan bu degerin deprem sonrasi 8.15 gr/dle distugu gorulmektedir. Bu durumun nedenlerine bakildiginda
afet sonrasi kan bankasi kaynaklarinin yeterli olmadigi, kan transfiizyon 6nceliginin afet bolgesi triaji geregi acil ve
travma hastalarina verildigi, hastalarin uygun voliimde almasi gereken eritrosit slispansiyonunu, kan merkezinde yeterli
rezervin olmamasi nedeniyle ya eksik olarak ya da gecikmeli olarak alabilmis olduklari gérilmektedir.

Calismamizda transflizyon bagimli talasemi major hastalarinin ferritin diizeyleri deprem 6ncesi ve deprem sonrasi
donem igin karsilastirilmistir. Deprem 6ncesi dénemde ortalama ferritin 2100 ng/mL, deprem sonrasi dénemde
ise ortalama ferritin degeri 2066 ng/mL bulunmustur. Ancak Sahra hastanesin biyokimya laboratuvarinda deprem
sonrasi donemde bakilan ferritin degeri diliisyonla calisilamadigi icin cogu hastada en yuksek deger 2000 ng/mL
olarak raporlanmis ve bunun sonucunda elde edilen istatistiksel veriler ortalama ferritin degerlerini oldugundan daha
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distk gostermistir. Bu bilgilere ilave olarak diizenli transflizyonlari aksamis ve selasyon tedavilerini diizenli alamamis
hastalarin tespit edilmesiyle de bu sonuglar deprem sonrasi hastalarin ferritin diizeylerinin istatistiksel verilerin aksine

artmis oldugunu diisindidrmektedir.

Dizenli selatér kullanan transfiizyon bagiml talasemi major tanii 46 hastanin deprem sonrasi dénemde dizenli
selator kullanimi agisindan bakildiginda 28 hastanin (n=28) diizenli selatorlerini almaya devam ettikleri goralmustir.18
hastanin (n=18) ise deprem sonraki dénemde cesitli nedenlerden kaynakli dizenli almasi gereken demir selator
ilaclarini almadigi saptanmistir. Bu nedenlerin en basinda deprem sonrasi donemde ailedeki can kayiplari ve akut saglik
sorunlarinin kronik hastaligin dniine gecmesi; deprem sonrasi yikimlar nedeniyle zorunlu ikamet degisikligi ve bu sirada
diizenli takibin aksamasi, go¢gmen ve siginmaci olarak saglik hizmetinden yararlanan hastalarin bu sirada yasadigi dil
sorunlari, ya da ilke sinirlarindan gecerken prosediir ve izinler nedeniyle ilacin zamaninda temin edilememesi yer
almaktadir.

Sonug¢: Dogal afetlerden sonra sunulan saglk hizmetleri 6zellikle kronik hastaligi olan bireyler igin
zorlasmaktadir. Bu calisma ile biz de deprem sonrasi hayatta kalmis ve deprem bodlgesinde yasamaya
devam eden c¢ocuk hematoloji onkoloji hastalarinin uzun dénem izleminin 6nemini ve depremin bu

cografik bolgede sayica fazla gorilen hemoglobinopati tanihi  hastalara etkisini  vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: cocuk hematoloji onkoloji, deprem, hemoglobinopati
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[SS-010]

Opere Fallot Tetralojili Hastalarin Orta Donemde 24 Saatlik Ritm Holter ve Kardiyopulmoner Egzersiz Testi ile

Degerlendirilmesi

Nazife Reyyan Gok?, Figen Akalin,Elif Erolu !,Berna Saylan Cevik *

Giris: Fallot Tetralojisi en sik goriilen konjenital siyanotik kalp hastaligi olup dort ana 6gesi soyle tanimlamistir: 1)
Sag ventrikil ¢cikim yolunun obstriksiyonu, 2)Ventrikiiler septal defekt, 3 )Aortanin dekstropozisyonu, 4) Sag ventrikl
hipertrofisi. GlinUmuzde tam diizeltme operasyonlari %5’in altinda erken mortalite ile gerceklestiriimektedir.(?) Sag
ventrikdl ¢ikis yolundaki yamalar ve kas rezeksiyonlari ve buna bagli olarak gelisen pulmoner yetersizlik ve darlik
hastalarda en sik goriilen hemodinamik sorunlar olup sag ventrikiliin genislemesine, disfonksiyonuna yol agmakta,

elektrokardiyografik degisiklikler ve aritmiler icin zemin hazirlamaktadir.(?)

Postoperatif orta donemde hastalarin bir¢ogu asemptomatik olmasina ragmen daha diisik egzersiz kapasitesine,
maksimum kalp hizina ve kalp debisine sahiptirler. Pulmoner reglirjitasyonun derecesi ile egzersiz tolerans testleri
negatif korelasyon géstermektedir. KPET, Pulmoner valv replasmani (PVR) icin optimal zamani belirler, ayrica hastalar

asemptomatik olmalarina ragmen egzersiz kapasitesindeki azalma objektif sekilde ortaya konulabilir.(3)

Calismamizda opere FT hastalarinda egzersiz kapasitesinin degerlendirilmesi, orta dénemde olusabilecek aritmilerin 24
saatlik EKG ve KPET ile ortaya cikarilmasi amaclanmistir. Ayrica KPET sonuclarinin klinik ve ekokardiyografik bulgularla

iliskisinin ortaya konmasi hedeflenmistir.

Gereg ve Yontem: Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali polikliniginde izlemde olan 6 yas
Gzerindeki opere FT hastalari alinmis, kontrol grubunu ayni yas grubundaki herhangi bir kalp hastaligi bulunmayan
saglkli cocuklardan olusmustur. Tim hasta ve kontrol grubuna ayni uygulayici tarafindan ekokardiyografi ve 24 saatlik
Holter monitorizasyonu uygulanmistir. KPET icin, modifiye Bruce protokolli uygulanmis, maksimal egzersizde ulasilan
kalp tepe atimi, atim voliim{, ayricaV02 (%) (maksimum efor aninda kaybedilen en yiiksek VO2 degerinin yas ve BMI
degerine gore yuzdesi),VE/VO2(maksimum efor sirasinda atilan maksimum gaz /maksimum efor aninda alinan en
yuksek 02), RER (Respiratuar degisim orani), VE/VCO2(ventilator anaerobik esik), METs (maksimum egzersiz kapasitesi),
en dislk satirasyon degerleri belirlenerek hasta ve kontrol gruplari karsilagtiriimistir.

Bulgular: Calismaya 14 hasta ve kontrol grubu olarak 9 saglkli cocuk alinmistir. Hasta grubunda; Pro-BNP degerleri,
EKG’de QRS siiresi kontrol grubundan anlamli olarak yiiksek bulunmustur (Sirasiyla p=0.014, p=0.001). Telekardiyografik
olarak hasta grubunun kardiyotorasik orani (KTO) anlamli olarak daha yiiksektir (p<0,01).
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M-Mod Ekokardiyografiyle 6lgllen, hasta grubunun aort (Ao) c¢aplari ve Ao caplarinin hastalarin boylarina goére
indekslendiginde hasta hesaplanan Ao(i) capi, kontrol grubuna goére artmisti (sirasiyla p=0.044, p=0.05). 2D
ekokardiyografiyle 6lglilen hasta grubunun pulmoner anulus (PA) ¢api ve boya gore indekslenmis PA(i) capt anlamli
olarak artmisti (Sirasiyla p=0.017, p=0.02). Hasta grubunun sag ventrikil diyastolik ve sistolik alan dlciimlerinin ve ayni
Olcimlerinvicut yiizey alanina (BSA) gore dizeltilmesi sonuclarinin kontrol grubuna goére belirgin yiiksek oldugu géruldi
(Sirasiyla p=0.012, p< 0.01, p=0.05, p< 0.01). Hasta grubununun, doku doppler Ekokardiyografiyle (DDE) 6l¢lilen mitral
ve triklispit kapak izovolumetrik rélaksasyon zamani (IRT) kontrol grubuna goére artmist (Sirasiyla p= 0.021, 0.025).
Mitral ve trikispit kapaktan olgilen izovolumetrik kontaksiyon zamanlari (ICT) ise benzer bulundu. Ayni sekilde mitral
ve triklispit kapakta; DDE ile MPI karsilastirildiginda hasta grubunda anlamli olarak yiksek oldugu saptandi (her ikisi

icin p=0.05 ).

Hastalarin 7’si (%50), KPET icin 15 dakikalik siiresini tamamlayabildi. Hastalarin sekizi (%57,1) 5. asamaya, ikisi (%14,2)
4. asamaya Uc¢li (%21,4) 3. asamaya, biri (%7,1) ise 1. asamanin sonuna kadar kosabildi. Hasta grubunda hesaplanan
atim voliim, kontrol grubuna gére daha duslktli (p=0.004). Hasta grubunda goézlenen minimum periferik oksijen

saturasyonu ve VO2 (%) diizeyi, kontrol grubuna gore belirgin olarak dusikti (sirasiyla p=0.044,p=0.017).

Yirmi dort saatlik Holter monitorizasyonunda hastalarin 10’unda (%71,4) VEA saptandi. 6 hastada (%42,3) ise SVEA

saptandi.

Tablo 1. Hasta ve kontrol grubunun demografik ve laboratuvar verilerinin karsilastirilmasi

Hasta (14) Kontrol (9) P Degeri
Cinsivet(E/K) 9/5 6/3
Yas (yil) 13,86+4,44 14,0+2,87 0.727
BMi(keg/boy?) 20,4+4.8 19,545,2 0,361
Izlem Suresi(yil) 11,86+ 4,72
Pro-BNP(pg/ml) 126.2+157.3 27.2+19.6 0.014
KTO 0.504+0.044 0.398+0.047 0.01
PR (ms) 152.9+27.9 155.6+38.4 0.974
QTc 0.401+0.038 0.374+0.035 0.100
QRS (ms) 141.43+42.582 80.00+16.667 0.001

Tablo 2. Hasta ve kontrol grubunun M-Mod ve Doku Doppler Ekokardiyografik élglimleri

Hasta (14) Kontrol (9) P Degeri

EF (%) 70.0+7.3 67.1+4.5 0.269
KFE 38.3+5.4 37.4+3.3 0.325
LA (cm) 3.10+0.71 2.80+0.56 0.614
AO(cm) 2.78+0.61 2.204+0.33 0.044
AQ(cm) (i) 1.83+0.10 1.37+0.02 0.05

TAPSE(mm 21.96+4.47 24.49+5.00 0.218
IRT (mitral) (sn) 79,4+12.8 66,4+1,6 0.021
ICT (mitra 61,6+9,7 70,7+12.9 0.072
MPI (mitral) (sn) 0,53+0,05 0,45+0,12 0.05

IRT (trikispit) (sn) 76,0+13.4 63,1+9,5 0.025
ICT (trikispit 80,7+12.6 74,7+12,2 0.549
MPI (trikUspit) (sn) 0,58+0,06 0,42-0,64 0.05
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Tablo 3. Kardiyopulmoner Egzersiz Testi Sonuglari

Hasta (14) Kontrol (9) P Degeri
Kalp tepe Atimi 164.2+24.1 168.7+12.9 0.825
Atim volumu(ml) 135.3+36.9 184.7+32.4 0.004
Min SAT 90.6+9.6 97.2+1.5 0.017
V02(%) 44.4+12.3 56.2+9.4 0.044
VE/V02 28.8+3.8 29.3+4.0 0.975
VE/VCQ2 25.9+1.8 26.8+2.4 0.256
RER 1.12+0.09 1.18+0.17 0.613
Mets 8.63+2.41 9.58+3.79 0.243

Tartisma: Gilinimizde FT eriskinlerde en sik goriilen siyanotik konjenital kalp hastaligidir. Ancak hastalarin izlem
suresi uzadikca ge¢ donemde ani 6lim, aritmi, pulmoner kapak yetersizligi gibi sorunlarin gelistigi goriilmustir. Opere
FT hastalarinda sag ventrikil ¢ikis yolunun yama ve kas rezeksiyonlari ile genisletilmesi sonucunda meydana gelen
pulmoner regirjitasyon (PR), sag ventrikil ¢ikis yolunda genisleme ve fonksiyonlarinda bozulmaya yol agmakta; bunun
sonucu olarak EKG’de QRS siiresinin uzadigi goriilmektedir. Calismamizda hasta grubundaki QRS siiresi daha uzundu.
Gatzoulis ve arkadaslari opere FT hastalarinda QRS stiresinin 180 msn lzerinde olmasinin ani 6lim riski agisindan en iyi

belirleyici oldugunu ileri sirmuslerdi.(?)

Cordosa ve arkadaslari yaptiklari calismada izlem siiresiyle diyastolik disfonksiyon arasinda pozitif korelasyon oldugunu
gbstermistir.(°>) Calismamizda sag ventrikil disfonksiyonunu degerlendirmek igin olgllen trikiispit kapak MPI hasta
grubunda anlamli olarak yiksek saptandi. Abd al Rahman’in calismasinda, PR derecesi arttikca IRT ve ICT degerlerinin
arthg gosterilmistir. (6) Bizim galismamizda IRT hem trikispit hem mitral kapakta hasta grubunda daha uzun olarak
bulunurken, ICT iki grupta benzerdi. Eriskin yasa ulasan opere FT’li hastalarin %28.9’unda Ao ¢apinin 40 mm’nin lizerinde
bulundugu bildirilmistir.(”) Calismamizda beklendigi sekilde hasta grubunun Ao ve pulmoner anulus (PA) gaplari kontrol
grubuna goére daha genisti. Daha 6nce yapilan ¢alismalarda da pulmoner regirjitasyonla PA ¢api arasinda dogru oranti
oldugu gosterilmistir. (%)

Opere FT’li hastalar orta donemde ¢ogunlukla asemptomatik olmalarina ragmen daha disik egzersiz kapasitesine,
maksimum kalp hizina ve kardiyak debiye sahiptirler. PR derecesiyle egzersiz negatif korelasyon gostermektedir. KPET,
pulmoner kapak replasmani icin optimal zamani belirler, ayrica semptomlar hastalar tarafindan dile getiriilmeden 6nce
objektif bir sekilde ortaya konulur. Calismamizda hasta grubunun ulasilabilecegi max V02(%) degerleri kontrol grubuna
gore disiik saptandi. Rowe ve arkadaslarinin yaptiklari ¢alismada akciger patolojisi olmayan opere FT hastalarinda
VO2(%) degeri %76,8 olarak kontrol grubundan dislk saptanmistir.(°) Carvalho ve arkadaslarinin galismasinda opere
FT’li hastalari postoperatif 5.yildan sonra KPET ile degerlendirilmis PR arthikca atim hacminin azaldigi gorilmustar.(°)
Calismamizda, hasta grubunun atim hacmi kontrol grubuna gore distk oldugu goruldi.

Harrison ve arkadaslarinin 18 FT hastasiyla yaptiklari ¢calismada hastalarin %50’sinde VT gortlmistir, %33’linde VEA
gorulmastar.(*?) Bizim ¢alismamizda 1 hastada kisa strekli VT %71,4’Ginde VEA saptandi.
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Sonugolarak opere FT hastalari orta donemde asemptomatik olsalar bile gesitli komplikasyonlar gelisebilir. Calismamizda

hastalarimizin egzersiz kapasitelerinin saglikli bireylere oranla disik oldugu ve bu disisin sag ventrikil boyutlari ve

disfonksiyonuyla iliskili oldugu gosterilmistir. Hastalarin ekokardiyografi, KPET, Holter monitorizasyonu gibi yontemlerle

aralikh

degerlendirmesi ve yeni girisimlerin ge¢ kalinmadan uygulanmasi ani 6limin énlenmesi ve yasam kalitesinin

iyilestirilmesi icin gereklidir.
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[SS-011]
Gogiis Agnisi: Ailevi Akdeniz Atesinde Daha Nadir Ancak Onemli Bir Belirti

Eray Tunce, Betiil S6zeri

Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Romatoloji Klinigi

Amag: GOgus agrisinin ailevi Akdeniz atesi hastaliginda 6nemini degerlendirmek
Yontem: Retrospektif, tek merkezli calisma

Bulgular: 2016 yilindan beri Umraniye EAH cocuk romatoloji kliniginde 2340 Ailevi Akdeniz Atesi tanili hasta takip
edilmistir. Bu hastalarin 1187’si (%50,7) kiz cinsiyette, tani yasi ortanca 6 (IQR; 25-75p; 4-10) yil, tani gecikmesi ortanca
12 (IQR; 6-24) ay, hastalarin 494’0 (%21,1) homozigot (en sik M694V), 591’i (%25,3) birlesik heterozigot (en stk M694V/
E148Q), 1255’i (%53,6) heterozigot (en stk M694V) mutasyona sahip idi. 119 hasta (%5, 1) kolsisin direncli idi ve biyolojik
tedaviye ihtiyag duydu.

Hastalarin 364’linde (%15,6) ataklarda gogis agrisi, 19°unda (%0,8) plevral eflizyon mevcut idi. Gogis agrisi olan
hastalarin 186’si (%51,1) kiz cinsiyette idi, tani yasi ortanca 7 (4-10) yil, tani gecikmesi ortanca 12 (6-24) ay idi. 121’i
(%33,2) homozigot (en stk M694V), 109’u (%29,9) birlesik heterozigot (en stk M694V/M6801), 134°(i (%36,8) heterozigot
(en stk M694V) mutasyona sahipti. Gogus agrisi olan hastalarin 37’si (%10,2) kolsisin direngli idi ve biyolojik tedaviye
ihtiyac duydu.

Ataklarda gogiis agrisi olanlar ile olmayanlar karsilastirildiginda; cinsiyet, tani yasi, tani gecikmesi agisindan gruplar
arasinda istatistiksel anlamli fark yok idi. Homozigot mutasyon orani ve kolsisin tedavisine direng, gogls agrisi olan
grupta istatistiksel acidan anlamli olarak daha yliksekti (p<0,05, p<0,05).

Sonug: Ailevi Akdeniz atesi tanili hastalarda ataklarda gogis agrisi varligi bu hastalarda genel hasta popiilasyonuna
gbre; homozigot mutasyona sahip olma ihtimalinin, kolsisin tedavisine direncin ve biyolojik tedavi ihtiyacinin fazla
olabilecegini gbstermektedir. Bunu dogrulamak i¢in hasta sayisinin daha fazla oldugu, ¢cok merkezli calismalara ihtiyag

vardir
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[SS-012]

Juvenil Myastenia Gravis’te Videotorakoskopik (VATS) Timektominin Yeri

Reyhan Ertan?, Nezih Onur Ermerak?, Giilten Oztiirk?

IMarmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi,G6diis Cerrahisi Anabilim Dali
2Marmara Universitesi Pendik EGitim ve Arastirma Hastanesi,Pediatrik Néroloji Anabilim Dali

Amag: Juvenil Myastenia Gravis (JMG) hastalarinda timektomi sinirli hasta grubunda uygulanmaktadir.
JMG tedavisinde videotorakoskopik (VATS) timektomi sonuglari ile ilgili literatlirde sinirli veri mevcuttur. Bu
¢alismamizda son 5 vyilda klinigimizde JMG’in tedavisinde torakoskopik timektomi deneyimimizi sunuyoruz.

Olgu: 2019 ile 2023 yillari arasinda tek merkezde JMG nedeniyle VATS timektomi yapilmis olan tiim vakalar incelendi (N
= 7). Demografik ozellikler, tani kriterleri, timik patolojileri, hastalik tanisi aldiklari zamani, tani ile timektomi arasindaki
sureleri ve hastalik siddeti (Osserman siniflamasi) yani sira peri- ve postoperatif cerrahi veriler toplandi. Bulber bulgulari
olan, steroid komplikasyonu veya steroide yanitsizlig1 gelisen hastalara timektomi endikasyonu multidisipliner konuldu.
Hastalarda tam fonksiyon kazanilmasi ve myasteni skorlamasinin minimuma dustrilmesi hedeflenmistir Cerrahi teknik
olarak tiim hastalara C02 instiflasyonu kullanilarak sag triportal torakoskopik yaklasim uygulandi.Hastalarin ortalama yasi
13,5 yil (10-16) olarak tespit edildi. Hastalarin 4’ (57.1%) kiz 3'U (43.9%) erkekti. Ortalama hastane kalis stiresi 4,5 giin
olarak hesaplandi (2-9). Hastalar extiibe olarak ameliyathaneden cikarilarak yogun bakim {initesinde takip edildi. Biitiin
hastalarin peri- ve postoperatif seyirleri normal olarak seyretti ve herhangi bir komplikasyon izlenmedi. Hicbir hastada
mortalite yasanmadi. Hastalar stibjektif bildirdikleriiyilik hali disinda objektif tam fonksiyonel iyilesmenin tespitiamaciyla
myasteni skorlamasi ile degerlendirildi. Ortalama takip slresi 34,4 aydi. Hastalarin osserman siniflandirmasi ortalama
4.2’den (3-5) 2’ye (1-3) geriledi. Postop erken donemde 5 (71.5%) hastanin steroid ihtiyaci kalmadi. Diger 2 hasta ise 17.
ve 7. aya kadar steroid ve gereklilik halinde IVIG tedavisi aldilar. Uzun dénemde bu iki hastanin da steroid ihtiyaci ortadan
kalkti. 6 hastanin patolojisi timik hiperplazi olarak gelirken, diger 1 hastanin patolojisi ise timoma olarak raporlandi.

Sonug: VATS timektomi, endike oldugu durumlarda juvenil miyastenia gravis icin glivenli bir tedavi yontemidir.
Multidisipliner heyet tarafindan degerlendirilerek; diisiik morbidite ve mortalite ile segili hasta grubunun tedavisinde
ylz glildirici sonuglar vermektedir. Hastalarin gerek cerrahi gerek dahili olarak hastaligin yonetiminde tecribeli
merkezlere génderilmesi esastir.

Anahtar Kelimeler: VATS, MG, TIMEKTOMI
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[SS-013]

Gocuk Hekimleri Tarafindan infantil Kolik Tanisi Konulan Hastalarda Besin Alerjisi Sikiginin ve Etki Eden Faktorlerin

Belirlenmesi
Orkun Ding?, Emine Tirkkan?

IMarmara Universitesi Tip Fakliltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim
Dali, istanbul
2Saglik Bilimleri Universitesi, Prof. Dr. Cemil Tascioglu Sehir Hastanesi, Cocuk Saglidi ve Hastaliklari Klinigi, Istanbul

GIRiS

infantil kolik erken bebeklik déneminde gériilen karakteristik bir davranistir. infantil kolik, iyi gelisen saglkli bebeklerde,
daha ¢ok aksam saatlerinde ya da 6gleden sonra goriilen, ataklar halinde ortaya c¢ikan, etiyolojisi tam olarak
aydinlatilamamis, bacaklarini karina ¢cekme, yumruklarini sikma, karinda sertlesme, alnini kiristirma, gozlerini sikica

kapama veya tamamen a¢ma gibi hareket degisiklikleri ile birlikte olan, teskin edilmeye ragmen durdurulmasi zor,

genellikle gayta cikisi ya da gaz ¢ikarma ile sonlanan asiri aglama durumudur (1).

infantil koligin nedeni kesin olarak bilinmemektedir ve altta yatan organik neden yaklasik %5’inde mevcuttur (2).
Uyarici belirtilerde; ates, letarji, batin distansiyonu, safrali kusma, biyime gelisme geriligi, sindirim sistemi kanamasi,

perflizyon bozuklugu, solukluk bulunur ve bu belirtiler varligi ileri tetkik yapilmahdir (3).

infantil kolik ile takip edilen siit cocuklarinda altta yatan besin alerjisi olabilmektedir. Besin alerjisinin proinflamatuvar
sitokinler yolu ile bagirsak peristaltizmini bozmasinin koligin nedenlerinden biri oldugu iddia edilmektedir. Disbiyoz ile
dismotilite varligi, visseral néronal hipersensitivite, diyet tedavisine alinan klinik yanit her iki durumda da ortaktir (4-
7). Orta veya siddetli kolik semptomlari olan bebeklerin yaklasik %25’i hipoalerjenik maternal diyet ile sikayetlerinin

azaldig1 gbzlenmistir (8-9).

infantil kolikli siit cocuklarinda besin alerjisi varligi olabilecegi ve annenin diyeti ile semptomlarin azalabilecegi
hipoteziyle ¢alismamizi gerceklestirdik. Calismamizda infantil kolik tanisi ile takip edilen hastalarda besin alerijisi sikligini
eliminasyon ve provakasyon testleri ile saptamayi ve etki eden faktorleri degerlendirmeyi amacladik.

GEREG VE YONTEM
Calismamiz prospektif, gozlemsel olarak Roma IV tani kriterleriile infantil kolik tanisi alan 1-5 ay arasi 72 siit_.cocugu_dahil

edilerek SBU. Prof. Dr. Cemil Tascioglu Sehir Hastanesi Cocuk Hastaliklari kliniginde 06-12.19 tarihinde tamamlandi.
Saglik Bilimleri Universitesi Okmeydani Egitim ve Arastirma Hastanesi Klinik Arastirmalar Etik Kurulu’ndan 14.05.2019
tarihli ve 1299 protokol numarali etik komite onayi alindi. Helsinki bildirgesine uygun olarak, iyi klinik uygulamalar

kilavuzlugunda calisma tamamlandi.
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Calismaya infantil kolik tanisi almis, ebeveyn onami alinan, organik hastaligi olmayan, 1-5 ay siit cocuklari dahil edildi.
Yenidoganlar, organik hastalik tanisi almis olanlar, tedaviye katihmi yetersiz ebeveyne sahip infantlar calisma disi
birakildi.

Calismada Cocuk hastaliklari klinigine infantil kolik yakinmasi ile basvuran tiim hastalarda demografik verileri, 6zge¢mis,
soygecmis, beslenme durumlari, sikayetleri sorgulandi, tam fiziki muayenesi yapildi. ROMA IV kriterlerine gore infantil
kolik agisindan degerlendirildi. Roma IV kriterlerine gore infantil kolik tanisi alan hastalar galismaya dahil edildi.
Calismaya dahil edilen hastalarda ESPGHAN GI Committee Practical Guideline’ina gore besin alerjisi siiphesi olanlar

belirlendi. Besin alerjisi stiphesi olanlar olgu rapor formundaki form 1.1 ve form 1.2’ye gore takip edildi.

Anne siti ve formula ile beslenen olgularin anneleri siit ve st Grlinlerinin yasaklandigi bir diyete alindi ve formula
olarak aminoasit bazl hidrolize mama baslandi. Anneye yapacagi diyet ayrintili olarak anlatildi. Olgu 2 hafta sonra
poliklinik kontroliine ¢agrildi. Eger olgunun yakinmalari diizelmisse anne, sit ve sit UGrlnleri diyetinden cikarildi ve
normal formulaya gecildi. Olgu 2 hafta sonra tekrar kontrole cagrildi. Eger olgunun yakinmalari tekrardan ortaya
ciktiysa olguya BA tanisi konuldu. Eger olgunun yakinmalari tekrar etmediyse olgunun BA olmadigina karar verildi.’
‘Eger olgunun ilk poliklinik kontroliinde sikayetlerinde diizelme olmadiysa anne inek sitli, yumurta aki, yumurta sarisi,
susam, agac yemisleri ve hazir gidayi iceren 6’li diyete alindi. Olgu 2 hafta sonra tekrar kontrole ¢agrildi. Eger olgunun
yakinmalari diizelmediyse olgunun BA olmadigina karar verildi. Eger olgunun yakinmalari diizeldiyse anne 6’li diyetten
cikarilarak ve normal formulaya gecilerek 2 hafta sonra poliklinik kontroliine ¢cagrildi. Olgunun yakinmalari tekrar ettiyse

olgu BA tanisi aldi. Olgunun yakinmalari tekrar etmediyse olgunun BA olmadigina karar verildi (Bkz. Ek-1)

Sadece formula ile beslenen olgulara aminoasit bazli hidrolize mama baslandi. Olgu 2 hafta sonra poliklinik kontroliine
cagrildi. ’Eger olgunun yakinmalari diizelmemisse BA olmadigina karar verildi.” Eger olgunun yakinmalari diizelmisse
normal formula mama baslandi. Olgu 2 hafta sonra tekrar kontrole ¢agrildi. Eger olgunun yakinmalari tekrar etmediyse
olgunun BA olmadigina karar verildi.’ ‘Eger olgunun yakinmalari tekrardan ortaya ¢iktiysa olguya BA tanisi konuldu.
(Bkz. Ek-2)

iSTATISTIKSEL INCELEME

Calismamizda verilerin istatistiksel analizi igin ‘SPSS’ programinin 21.0 versiyonu kullanildi. Tanimlayici istatistiklerinde
surekli degiskenler icin ortalama deger, standart sapma, ortanca, minimum ve maksimum degerler; kesikli degiskenler
icinise sayive ylizde degerlerihesaplandi. Baslangi¢c analizleri olarak normal dagilimin degerlendirilmesinde Kolmogorov-
Smirnov ve Shapiro-Wilk testleri kullanildi. Bagimsiz iki grup arasi karsilastirmalarda, nonparametrik verilerde Mann
Whitney U, parametrik verilerde ki-kare testleri uygulandi. Anlamlilik p<0,05 diizeyinde degerlendirildi.
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BULGULAR

Calisma 72 siit cocugu degerlendirmesi sonrasi grup BA 6 katilimci, grup BA olmayan 66 katilimci ile SBU. Prof. Dr.
Cemil Tascioglu Sehir Hastanesi Cocuk Hastaliklari kliniginde 06-12.19 tarihinde tamamlandi. Calisma sirecinde klinige
basvurup ROMA |V kriterlerini karsilamayan 18 hasta calisma disinda birakildi (Bkz. Ek 3).

CGalisma grubumuzda infantil kolik tanili takip edilen siit ¢ocuklarinda besin alerjisi sikhig1 %8,3 tespit edildi.

Demografik veriler incelendiginde; yas grup BA'da istatistiksel anlamli olarak yiksekti (p<0,001). Dogum agirhg ve
dogum boyu durumuna gore gruplar istatistiksel olarak benzerdi (p>0,05), (Bkz. Tablo).

Her iki grup cinsiyet, dogum sekli, kardes sayisi, rutin asilar, rota virlis asisi ve probiyotik kullanimi bakimindan istatistiksel
olarak benzerdi (p>0,05). Ailede atopi 6ykisi Grup BA (%66,7)’da istatistiksel anlamli yiksekti (p<0,001), (Bkz. Tablo 2).

Hane aylik geliri incelendiginde; aylik geliri 2020 TL'nin altinda olarak 2019 yil aylik achk sinirinin altinda kazanan grup
BA'da yoktu. Grup BA'da 2019 yili 4 kisilik ailenin aylik yoksulluk siniri olan 6520 TLl'nin Gzerinde ayhk kazanci olanlar
daha fazla idi ve iki grup arasinda hane aylik geliri bakimindan istatistiksel anlamli fark saptandi (p=0,014), (Bkz. Tablo 3)

Anne egitim dlzeyi ilkogretim, lise, lisans olarak sorgulandiginda; grup BA'da lisans egitim diizeyinde olanlar
cogunluktaydi ancak grup BA olmayanda her 3 diizey daha yliksek oranda olup istatistiksel anlamli iliski saptanmistir
(p<0,001), (Bkz. Tablo 3).

Baba egitim dizeyi ilkogretim, lise, lisans olarak sorgulandiginda; grup BA'da timdii lisans egitim diizeyinde idi ancak
grup BA olmayanda her 3 diizey daha yiiksek oranda olup istatistiksel anlamli iliski saptanmistir (p<0,001), (Bkz. Tablo 3).

Perianal hiperemi bulgusu Grup BA’da n=5 (%71,4), Grup BA olmayan’da n=2 (%28,6) ile Grup BA'da istatistiksel anlamli
yuksek bulunmustur (p<0,001), (Bkz. Tablo 4).

Mukuslu gaita bulgusu Grup BA'da n=5 (62,5), Grup BA olmayan’da n=3 (37,5) ile Grup BA'da istatistiksel anlamli yliksek
bulunmustur (p<0,001), (Bkz. Tablo 4).

ishal, kabizlik, kusma sikayetleri bakimindan her iki grup degerlendirildiginde istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi
(p>0,05). (Bkz. Tablo 4).

Gunlik aglama sireleri degerlendirmesinde 3-5 sa ve =5 sa aglama siireleri her iki durumda da grup BA olmayanda
daha ylksekti ancak istatistiksel olarak anlaml fark saptanmadi (p>0,05), (Bkz. Tablo 4).

Haftalik aglama epizotlari degerlendirmesinde Grup BA'nin tiimiinde 25 glin olarak saptanmis olup aralarinda istatistiksel
anlamli iliski saptanmistir (p<0,001), (Bkz. Tablo 4).
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Beslenme durumu anne siitli, formil mama, anne siitl ve formil mama olarak degerlendirildiginde; sadece anne siiti
alanlar grup BA olmayan’da fazlaydi, grup BA'da sadece formiil mama alan yoktu, hem formil mama hem anne siiti
alanlar esit orandaydi. Aralarindaki iliski istatistiksel olarak anlamh degildi (p>0,05).

TARTISMA

Besin alerjisi prevalansi cografi ve genetik faktorlerin farkhliklari nedeniyle (lkeler arasinda degisiklik gostermektedir
(10-11). Rona ve ark. (12) siit cocuklarinda inek siitii protein alerjisi (ISPA) sikligini %1,2-17 bulmustur. Tirkiye’'de
Altintas ve ark. (13) iSPA sikhgini %1,55 olarak saptamistir. Calismamizda infantil kolik tanili hastalarda besin alerjisi (BA)
sikhginin %8,3 ile literatlirdeki calismalara gorece fazla saptanmasinin nedeni ¢oklu (inek sitd, yumurta aki, yumurta
sarisi, susam, agac¢ yemisleri, hazir gida) BA sorgulanmasi ve calismamiza kolik ana yakinmasi olan hastalarin dahil

edilmesi oldugu dustnalda.

Besin proteini iliskili proktokolit (BPiP) de siit cocugunda IgE aracili olmayan bir besin alerijisi olup dogum sonrasi birkag
giin ile 6. ay arasinda saptanabilmektedir (14). Elizur ve ark. (15) BPiP tani zamanini 52,9+49,6 giin, Kksal ve ark. (16)
BPIP hastalari tani zamani 4,3 + 2,9 ay olarak saptamistir. BA hastalari infantil kolik hastalarina gére daha ileri yasta tani
almaktadir. BA tanisi olan grubun yas ortalamasinin yiksek olmasinin nedeni olarak kolik yakinmasinin kendi dogal

slreci icerisinde ¢ozilme egilimi gosterememesi diisltintld.

BA gelisiminde ailede atopi oykist en dnemli risk faktorlerinden biridir ve 58 monozigot ikiz Gizerinde yapilan bir
calismada ikiz kardeste BA olmasinin diger ikiz icin BA riskini arttirdigi saptanmistir (17. Koplin ve ark. (18) alerjik
hastalik éykiisii olan bireylerin birinci dereceden akrabalarinin yaklasik yarisinda atopi éykusi oldugunu bildirmistir.
Cin’de ailede atopi 6ykiisiiniin BA ile iliskisi yiiksek derecede anlamli bulunmustur (19) . Calismamizin érneklemi kiiglk
olmasina ragmen ailede atopi varligi literatir ile uyumlu saptanmistir.

Wang ve ark.(19) anne-baba egitim diizeyi ve aylik hane geliri artikga BA sikliginin arttigini bildirmistir. Calismamizda
orneklem kiiclik olmasina ragmen ebeveyn egitim diizeyi ve hane aylik gelirinin besin alerjisi ile iliskisi literatlrle

benzerlik gostermektedir.

Koksal ve ark. (16) tekli BA olan 87 hastanin 12’sinde (%13,8), coklu BA olan 45 hastanin 5’inde (%11,1) anal fissir
saptamistir. Arik Y. ve ark. (20) alerjik proktokolitli 22 (%61,1) hastada mukuslu gaita tespit etmistir. infantil kolik ana

yakinmasina eglik eden perianal hiperemi ve mukuslu gaitanin besin alerijisi olabilecegi diistintld.

Heine ve ark. (21) siddetli kolik tedavisinde hipoalerjenik maternal diyet veya yogun hidrolize formula mamanin etkili
oldugunu belirtmistir. Calismamizda aglama epizotlarinin besin alerjisi saptanan sit cocuklarinda fazla olmasi nedeniyle,

siddetli kolik yakinmasinin besin alerjisinin ana klinik bulgusu oldugu diisindld.



t}f“

‘ Tip Fakiiltesi |

11,
11

MARMARA PEDIATRI 16-18 SUBAT 024

KONGRESI 170 WORLD GRAND QTEL K'\'X(SUKYAU
LTt
Dediatristin Giincel Robii TSTANBUL

KISITLILIKLAR

Calismamizda kisithhklarimiz; hasta sayisinin az, varyansin ¢ok olmasi, hipoalerjenik maternal diyete uyumun zor olmasi,
diyetten gikarilacak alerjen segiminin olmamasidir.

SONUC

Sonug olarak; ailede atopi oykisi olan bir glinde 5 saatten fazla, bir haftada 5 glinden fazla aglama epizotlari olan,
perianal hiperemi ve mukuslu gaita gézlenen sit ¢cocuklarinda kolik ana yakinmasinin altinda besin alerjisi olabilecegi

dustinulda.

REFERANSLAR
1. Karabayir N, Gokgay G. New looking to the old problem: Infantile Colic. Tuberculin Ski Test Child. 2017;17(2):53-60.
2. Johnson JD, Cocker K, Chang E, Army T. Infantile Colic: Recognition and Treatment. 2015.

3. Garcia Marqués S, Chillon Martinez R, Gonzdlez Zapata S, Rebollo Salas M, Jiménez Rejano JJ. Tools assessment and
diagnosis to infant colic: a systematic review. Child Care Health Dev. 2017;43(4):481-488

4. Canivet C, Hagander B, Jakobsson I, Lanke J. Infantile colic - Less common than previously estimated? Acta Paediatr
Int J Paediatr. 1996;85(454):8.

5. Valeur, J.; Lappalainen, J.; Rita, H.; Lin, A.H.; Kovanen, P.T.; Berstad, A.; Eklund, K.K.; Vaali, K. Food allergy alters jejunal
circular muscle contractility and induces local inflammatory cytokine expression in a mouse model. BMC Gastroenterol.
2009, 9.

6. Lozinsky, A.C.; Morais, M.B. Eosinophilic colitis in infants. J. Pediatr. 2014, 90, 16-21

7. De Weerth, C.; Fuentes, S.; Puylaert, P.; de Vos, W.M. Intestinal microbiota of infants with colic: Development and
specific signatures. Pediatrics 2013, 131, e550—e558.

8.Hill DJ, Roy N, Heine RG, vd. Effect of a low-allergen maternal diet on colic among breastfed infants: A randomized,
controlled trial. Pediatrics. 2005;116(5).

9.Kalliomaki M, Laippala P, Korvenranta H, Kero P, Isolauri E. Extent of fussing and colic type crying preceding atopic
disease. Arch Dis Child. 2001;84(4):349-350.

10. Hill, D. J., Hosking, C. S., & Heine, R. G. (1999). Clinical spectrum of food allergy in children in Australia and South-
East Asia: identification and targets for treatment. Annals of medicine, 31(4), 272-281




3

B

‘ Tip Fakiiltesi |

11,
11

MARMARA PEDIATRI 16-18 SUBAT 024

KONGRESI 170 WORLD GRAND QTEL K“(;UK‘AU
LTt
Dediatristin Giincel Robii TSTANBUL

11.Shek, L. P, & Lee, B. W. (1999). Food allergy in children-the Singapore story. Asian Pacific journal of allergy and
immunology, 17(3), 203-206.

12.Rona, R. J., Keil, T., Summers, C., Gislason, D., Zuidmeer, L., Sodergren, E., Sigurdardottir, S. T., Lindner, T., Goldhahn,
K., Dahlstrom, J., McBride, D., & Madsen, C. (2007). The prevalence of food allergy: a meta-analysis. The Journal of
allergy and clinical immunology, 120(3), 638—646.

13.Altintas D, Glneser S, Evliyaoglu N, et al. A prospective study of cow’s milk allergy in Turkish infants. Acta Paediatrica
(Oslo, Norway : 1992). 1995 Nov;84(11):1320-1321.

14.Koletzko, S., Niggemann, B., Arato, A., Dias, J. A., Heuschkel, R., Husby, S., Mearin, M. L., Papadopoulou, A., Ruemmele,
F. M., Staiano, A., Schappi, M. G., Vandenplas, Y., & European Society of Pediatric Gastroenterology, Hepatology, and
Nutrition (2012). Diagnostic approach and management of cow’s-milk protein allergy in infants and children: ESPGHAN

Gl Committee practical guidelines. Journal of pediatric gastroenterology and nutrition, 55(2), 221-229.

15.Elizur, A., Cohen, M., Goldberg, M. R., Rajuan, N., Cohen, A., Leshno, M., & Katz, Y. (2012). Cow’s milk associated
rectal bleeding: a population based prospective study. Pediatric allergy and immunology : official publication of the

European Society of Pediatric Allergy and Immunology, 23(8), 766—770.

16.Koksal, B. T., Baris, Z., Ozcay, F., & Yilmaz Ozbek, O. (2018). Single and multiple food allergies in infants with
proctocolitis. Allergologia et immunopathologia, 46(1), 3-8.

17.Sicherer, S. H., Furlong, T. J., Maes, H. H., Desnick, R. J., Sampson, H. A., & Gelb, B. D. (2000). Genetics of peanut
allergy: a twin study. The Journal of allergy and clinical immunology, 106(1 Pt 1), 53-56

18.Koplin JJ, Allen KJ, Gurrin LC, Peters RL, Lowe AJ, Tang MLK et al. The impact of family history of allergy on risk of
food allergy: a population-based study of infants. International Journal of Environmental Research and Public Health.
2013 Nov;10(11).

19.Wang, X. Y., Zhuang, Y., Ma, T. T., Zhang, B., & Wang, X. Y. (2018). Prevalence of Self-Reported Food Allergy in Six
Regions of Inner Mongolia, Northern China: A Population-Based Survey. Medical science monitor: international medical

journal of experimental and clinical research, 24, 1902-1911

20. Arik Yilmaz, E., Soyer, O., Cavkaytar, O., Karaatmaca, B., Buyuktiryaki, B., Sahiner, U. M., Sekerel, B. E., & Sackesen,
C. (2017). Characteristics of children with food protein-induced enterocolitis and allergic proctocolitis. Allergy and

asthma proceedings, 38(1), 54-62.

21. Heine R. G. (2015). Gastrointestinal food allergies. Chemical immunology and allergy, 101, 171-180



MARMARA PEDIATRI

11,
11

KONGRESI

Dediatristin Giincel Robi

‘ Tip Fakiiltesi |

1 SUBAT 200
E\U}SOM\) (}\AN\) OTEL KUCUKYALL

STANBUL

Tablo 1: infantil Kolikli Siit Cocuklarinda Temel demografik verilerin besin alerjisi ile iliskisi

Mann-Whitney U testi *:

p< 0,05 **: p<0,01

Grup BA olmayan Grup BA
Ort.£8§ Median Ort.£8§ Median P degeri
(Min-Max) (Min-Max)
Yas (giin) 471,88+10,04 38,5 (30-77) 71,5£19,61 73 (47-91) <0,001**
Dogum Agwrlig 32574524 3235 (2230-4400) 3213+547 3350 (2200-3800) 0,976
(gv)
Dogum Boyu (cm) 49,98+2,67 49,75 (45,5-57) 49,334+2.76 49,63 (46-53,25) 0,698
Tablo 2: infantil Kolikli Siit Cocuklarinda Sosyodemografik verilerin besin alerjisi ile iliskisi
Grup BA olmayan Grup BA
n (%) n (%) P degeri
Cinsiyet 0,675
K 33(94,3) 2(5,7)
E 33(89,2) 4 (10,8)
Dogum Sekli 0,217
NSVY 35(87,5) 5(12,5)
C/S 31 (96,9) 1(3.1)
Kardes Sayisi 0,645
0 19 (95) 1(5)
1 33 (86,8) 5(13,2)
2 10 (100) 0
3 3 (100) 0
4 . 1 (100) 0
Ailede Atopi Oykiisii <0,001%*
Var 2(33,3) 4 (66,7)
Yok 64 (97) 2(3)
Rutin Asilar 1
Tam 65 (91,5) 6(8.5)
FEksik 1 (100) 0
Rotavirus Asist 0,299
Var 3(75) 1 (25)
Yok 63 (92,6) 5(7,4)
Probiyotik Kullanimi 40 (87) 6 (13) 0,084

Ki-Kare test, *: p< 0,05 **

: p<0,01 (NSVY: Normal Spontan vajinal yolla dogum, C/S

: Sezaryen Dogum)

I

)
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Tablo 3: infantil kolikli siit gocuklarinda hane geliri ve egitim diizeyinin besin alerjisi ile iliskisi

Grup BA olmayan Grup BA

n(%) n(%) P degeri
Aylik Gelir (1) 0,014
<2020 10 (100) 0
2020-6520 45 (95,7) 2 (4,3)
>6520 11 (73,3) 4 (26,7)
Anne Egitim Diizeyi <0,001**
Llkégretim 7 (100) 0
Lise 52 (96,3) 23,7
Lisans 7 (63,6) 4 (36,4)
Baba Egitim Diizeyi <0,001**
1lkogretim 5 (100) 0
Lise 44 (100) 0
Lisans 17 (73,9) 6 (26,1)

Ki-Kare test, *: p< 0,05 **: p<0,01 (2020 tI: TR 2019 yil 4 kisilik hane aglik siniri, 6520 tl: TR 2019 yili 4 kisilik yoksulluk
siniri)

Tablo 4: infantil kolikli siit cocuklarinda semptom ve fizik muayene bulgularinin besin alerjisi ile iliskisi

Grup BA olmayan Grup BA
n(%) n(%) P degeri

"Perianal Hiperemi 2 (28,6) 5(71,4) <0,001**

Ishal 1 (50) 1 (50) 0,161

Kabizlik 30 (90,9) 3(9,1) 1

Mukuslu gaita 3 (37,5) 5(62,5) <0,001**

Kusma 11 (78,6) 3(21,4) 0,083

Aglama (sa/giin) 0,054

3-5sa 57 (95) 3(5

>J5sa 9 (75) 3 (25)

Aglama Epizotlar <0,001**

iin/h

(gin/hafta) 47 (100) 0

>5 giin 19 (76) 6 (24)

Beslenme durumu 0,081

Anne siitii 60 (92,3) 5(7,7)

Formiil mama 5(100) 0

Anne siitii+ Formiil 1 (50) 1(50)

mama

Ki-Kare test, *: p< 0,05 **: p<0,01
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EK-1: FORM 1.1

Arneyl 155 ve 5 Grunleri dipeting o
=« Amrcais FITeIbe mama e

2 hafta sonra
[Anne &' dryere 1 uuuuuuuu

_|m., | =

Anna dagprien picy

(st s||m-um~s| |—sw| [ ][]

Allery il | | Alleril |

EK-2: FORM 1.2.

Sadece Marna alan hasta
| Aminoasit hidrofioe mama Gagla |

2 hafta sonra

Bozulmamig Bozulmug

[ ] [ ]
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EK-3: Calisma Akis Semasi

Klinige bagvuran, gocuk
hekimleri tarafindan infantil
kolik tanisi ile takip edilen
hasta savisi: 90 8 hasta
ROMA IV
:> kriterlerini
7 karsilamadi
N
Calismaya alinan hasta ve caligma
sayis1:72 dis1 birakild:
Besin alerjisi olan hasta Besin alerjisi olmayan hasta

say1s1:6 say1s1:66
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[SS-014]

Gebelikte Trombositopeni Saptanan Annelerin Bebeklerinde Trombositopeni Sikligi ve Klinik Seyrinin
Degerlendirilmesi

Merve Memicoglu Turan?, Ebru Sakalar?, Burhan Eloglu?, Ayla Glinlemez3

IKocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Kocaeli
2Kocaeli Sehir Hastanesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari, Kocaeli
3Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Yenidogan Bilim Dali, Kocaeli

Giris: Trombositopeni gebelikte sk godzlenen bir durumdur. Arastirmalara gore gebeliklerin  %7-
10’'unda trombositopeni gorilmektedir. Gebelik trombositopenilerinin  ¢ogunlugunu GT  (gestasyonel
trombositopeni) ve (TP (immun trombositopenik purpura) olusturur. Trombositopenili gebelerde GT en
stk nedendir. GT’de trombositopeni iTP’ye goére daha hafif seyreder ve genellikle ciddi komplikasyonlara
neden olmaz. iTP ise hem anne hem de bebek acisindan ciddi kanama riski tasiyan bir hastaliktir.
Amag: Gebelerde ve bu gebelerden dogan bebeklerde trombositopeni sikligini, klinik seyrini belirlemeyi amagladik.
Gereg-Yontem: Bu prospektif calisma, bir yillk zaman diliminde hastanemizde izlenen ve dogum vyapan
997 gebe icinden trombositopeni saptanan toplam 43 gebe ve 44 bebekte vyapildi. Calismamizda
dislama  kriteri bebekte trombositopeni yapan konjenital anomali bulunmasiydi. Trombositopenik
annelerin  bebeklerinden  gbbek  kordonundan ve  (g-besinci  glinlerde kan  sayimi  yapildi.
Bulgular: Calismamizda, gebeler arasinda trombositopeni gorilme sikligi %4,31(n=43)'di. Gebelerin en dusuk
trombosit ortalamasi 94.537,21+30.464,2idi. Gebelerden 29’unda(%67,44) GT saptanirken 14’Gnde(%32,56)
iTP tanmisi mevcuttu. GT’lilerde trombositopeni hafif-orta diizeydeydi. iTP’lilerde trombositopeni daha
belirgindi. iTP’li 8 gebeye trombositopeni nedeniyle tedavi verildi. Hicbir annede komplikasyon yasanmadi.
Trombositopenili 43 anneden dogan 44 bebegin gebelik haftasi ortalama 37,71+1,42idi. Preterm dogum 18
bebekte gorildi. Trombositopenik anne bebeklerinde trombositopeni gorilme orani %27,27’idi. GT’li gebelerin
bebeklerinde trombositopeni gériilme orani %17,24 ve iTP’li gebelerin bebeklerinde ise oran %50’idi. ITP’li
gebelerin bebeklerinde trombositopeni gorilme sikhgr GT'li gebelerin bebeklerine gore istatistiksel olarak anlamli
derecede daha yiiksekti (p<0.05). Agir trombositopeni(<50.000/mm3) sadece iTP’li anneden dogan iki bebekte
(%4,5) goriildii ve sadece bunlara IViG ve trombosit transfiizyonu verildi. Higbirinde agir komplikasyon gériilmedi.
Sonug: Calismamiza gore trombositopeni gebelik doneminde sik gorilebilen bir durumdur ve bu gebelerin bebeklerinde
trombositopeni olugsmasi ihtimali vardir. iTP’li annelerin bebeklerinde trombositopeni GT’li annelerin bebeklerine gére
hem daha sik gériilmekte hem de daha agir seyredebilmektedir. Agir trombositopeni riski daha fazla olan iTP’li anne
bebeklerinde kord kani trombosit sayilarinin bakilmasi ve ilk ti¢-bes glin yakin takibi gerekir. Tedavi agir trombositopeni
varligi ve/veya klinik bulgularin varliginda verilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Neonatal, gebelik, kanama, trombositopeni
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[SS-015]

VATER/VACTERL assosiasyonu 6n tanili hastalarin klinik genetik acisindan degerlendirilmesi

Sirin Sedef Bas, Funda Kokali, Nursel Elgioglu

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari, Cocuk Genetik Bilim Dall, Istanbul

Amag: 1972’de Quan ve Smith, vertebral (V), anal (A), trakeatzefagial (T-E) ve radial (R) anomalilerden olusan
VATER birlikteligini tanimlamis ve sonrasinda renal anomalilerin de assosiasyonun pargasi oldugunu eklemislerdir.
Devaminda kardiyak (C) ve ekstremite (L) anomalileri de assosiasyona dahil edilmis, nihayetinde VACTERL (%192350
Jolarak adlandiriimistir. Bu birlikteligin sendrom olarak adlandiriimasina yol agacak birlestirici neden olmadigindan,
durum assosiasyon olarak tanimlanir. Klinige basvuran hastalarda Vater/Vacterl disiindirecek bulgular dzetlemek
amaglanmistr.

Gereg-Yontem: Klinigimizde 2010-2023 yillari arasinda gorilen ve Vacterl bilesenlerinden en az ikisini tasiyan 12 hasta
retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: Hastalarda VACTERL bilesenlerinin altisindan besini tasiyan iki, dordiini tasiyan iki, Gglini tagiyan dort, ikisini
tasiyan dort hasta gorildi. Hastalarin besinde vertebral kusur gorildi. Bu hastalarin ikisinde hemivertebra, birinde
kelebek vertebra izlendi. 4 hastada anal atrezi gériildii. 10 hastada kardiyak anomali saptanmis olup ASD en sik goriilen
kardiyak anomali olarak izlendi. Hastalarin yedisinde renal anomali goérildi ve bunlarin {igl renal agenezi, biri atnali
bobrekti. Hastalarin dérdiinde Trakea-6zofageal fistil (TEF) izlenmis olup, 2 hastada izole 6zefagus atrezisi saptandi.
Hastalarin besinde ekstremite anomalisi gortilmuis olup bunlarin lici basparmak aplazisiydi. Ek bulgularda 2 hastada
bilateral inguinal herni dikkat ¢ekti. Hastalarin birinci derece yakinlari Vacterl bilesenleri agisindan incelendiginde
birinde renal agenezi goruldi.

Sonug: Vertebral anomaliler hemivertebra, segmentasyon kusurlari, vertebral flzyonlar ve diger vertebral
displazi formlarini igerir. imperfore aniis/anal atrezi hastalarin yaklasik %55-90'inda gériiliir. Hastalarin yaklasik
%40-80’inde kardiyak malformasyonlar bildirilmistir. TEF'iin ¢esitli alt tipleri gorilebilir. Bobrek agenezisi,
at nali bobrek ve bazen eslik eden kistik veya displastik bobrekleri icerebilen bobrek anomalileri olabilir.
Hastalarin yaklasik %40-50’sinde ekstremite malformasyonlari izlenmisti. Basparmak aplazisi/hipoplazisi
dahil olmak {izere radyal anomaliler olarak tanimlanirken diger ekstremite anomalileri de gorilmektedir.
VACTERL vakalarda ailede birden fazla etkilenen bireyin bulunmasi riski azdir. Ancak hastalarin birinci derece
akrabalarinda %10 oranda VACTERLe bagli malformasyonlar goriilmektedir. Bu, birden fazla etkilesimli genetik ve
cevresel faktori iceren karmasik bir kaliim modeline isaret etmektedir.

Anahtar Kelimeler: TEF, VATER, VACTERL
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[SS-016]
Nikel Alerijisi: Cocuk Hastalarda Demografik ve Klinik Ozellikler ile Alerjen Maruziyetlerinin Degerlendirilmesi

Nilay Caliskan?, Hamit Bologur’, Merve Sendal?, Hilal Glingdr?, Deniz Ozceker!

1Saghk Bilimleri Universitesi,Prof.Dr.Cemil Tasgioglu Sehir Hastanesi,Cocuk immunoloji ve Alerji Klinigi,istanbul
2Saglik Bilimleri Universitesi,Prof.Dr.Cemil Tascioglu Sehir Hastanesi,Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali,istanbul

Amag: Diinya ¢apinda kutan6z temas alerjilerinin en yaygin nedeni ‘nikel’ olup; takilar, kiyafetlerdeki metal aksesuarlar
ve bazi kozmetikler gibi sik kullanilan tiiketici Grinlerinde bulunur. Bu ¢calisma deri yama testi ile nikel pozitifligi saptanan
hastalarin yas gruplarina gore(<72 ay, >=72 ay) demografik ve klinik 6zellikleri ile alerjen maruziyetlerini incelemeyi
amaclamaktadir.

Gereg-Yontem: 2017-2023 yillari arasinda klinigimize, dermatit sUphesi ile basvuran,
deri yama testi ile nikel alerjisi saptanan  hastalar geriye donik olarak incelenmistir.
Bulgular: Calismamiza deri yama testinde nikel pozitifligi saptanan 22 kiz (%73,3), 8 erkek (%26,7) olmak (izere toplam 30
hasta dahil edilmistir. Hastalarin yas ortalamasi 111,9+66,9 ay, semptom baslama yasi 104,6+82,5 ay (min:4 ay,max:348
ay) ve semptom siresi 12,0+14,5(ortanca:36,5) aydir. Hastalarin %50’sinde kontak dermatit, %26,7’sinde atopik
dermatit(AD), %23,3’linde ise hem atopik hem de kontak dermatit tanisi vardir. <72 ayda besin alerjisi nedeniyle diyet
uygulama orani %33,3 iken,>=72 ayda bu oran %5 olarak bulunmustur (p=0,040). Kasinti skoru ortalamasi 5,39+1,17 (min
4,max:8) idi. Hastalarin %60’inda gévde, %46,7’sinde el ve kol tutulumu mevcuttu. <72 ay olan hastalarin %90,0’unda
govde tutulumu varken,>=72 ay olan hastalarin %45,0’inda gévde tutuldu. (p<0,024). Hastalarimizin %63,3’nln alerjen
kaynag tespit edilmis olup; en sik taki, giysi aksesuarlari ve kozmetiklerdir. Nikel alerjisine 6 hastada baska bir metal
alerjisinin eslik ettigi goruldi. Bu hastalardan 3’Ginde kobalt, diger 3’linde ise altin duyarhhgi tespit edildi.Hastalarin
<72 ay total IgE:43-342(61),>=72 ay total IgE:3,18-1801(77,5)olarak saptandi.Eozinofil ylizdesi 2,21+1,80’dir.(0,1-6,9).
Yas gruplarina gore karsilastirmalarda cinsiyet, semptom baslama yasi, semptom siiresi, ailede atopi 6ykisu, ek alerjik
hastaliklar, besin alerjileri, kasinti skorlari, tutulum yerleri, alerjen kaynaklari, eozinofil ve total IgE diizeyleri arasinda
istatistiksel olarak anlamh farkhhk bulunmamistir (p>0,05).

Sonug: Bulgularimiz, hastalari demografik 6zellikleri ve alerjen maruziyetleri agisindan kapsaml degerlendirmenin
dermatit klinigini ydnetmede kritik bir rol oynayabilecegini vurgulamaktadir. Ozellikle kontak dermatit ve direncli
AD vakalarinda tanida ayrintih 6yki ve deri yama testinin 6nem tasidigina ve bu sayede hastalara gereksiz besin
kisitlamalarinin 6nline gecilebilecegine inanmaktayiz.

Anahtar Kelimeler: aleriji, cocuk, kontak dermatit, nikel
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Nikel alerjisi saptanan hastalarin demografik ve klinik 6zellikleri
<72ay (n,%) >=72 ay(n,%) p
L n=7(70%) n=15(75%)
Cinsiyet (K/E) n=3(30%) n=5 (25%) 1,000
Semptom Baslama Yasi (Ay) 27,1+24,4 143,4+73,3 <0.001
Ort.£SD Min-Maks (Median) 4-66 (15) 60-348 (120) !
o s
KonFt)akt+atopik n=3(30%)  n=5(25%) 0,534
- 0 - o
dermatit n=1(10%) n=6(30%)
Besin Alerjisi Nedeniyle Diyet:hayir n=6(66,7%) n=19(95%) 0.040
evet n=3(33,3%) n=1(5%) !
. 5,22+1,30 5,47+1,12
+ -
Kasinti Skoru Ort.£SD (Min-Maks) 4.8 (5) 4.8 (5) 0,469
Tutulum Yeri Govde: n=9(90%) n=9(45%) 0,024
N . . 2,93+2,12 1,82+1,53
+ _
Eozinofil Ort.+SD Min-Maks (Median) 01-69(29) 01354 (L6) 0,235
. . 112,7+£115,5 334,4+567,9
+ -
Total Ige Ort.2SD Min-Maks (Median) 43342 (61)  3,18-1801 (77,535) 0,825
. . 38,8+23,5 40,0+10,4
+ -
Scorad Ort.xSD Min-Maks (Median) 10-66 (39,5)  26-56 (38) 1,000



[ N8
I

‘Tlp Fakiiltesi ==

11,
11

MARMARA PEDIATRI 16-18 SUBAT 024

KONGRESI 170 WORLD GRAND QTEL K“(;UK‘AU
LTt
Dediatristin Giincel Robii TSTANBUL

[SS-017]
Semptomlari Bes Yasindan Once Baslayan Ailevi Akdeniz Atesi Tanili Hastalarin Degerlendirilmesi

Sila Atamyildiz Ucar?, Betil Sozerit

1Saghk Bilimleri Universitesi Umraniye E§itim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Romatoloji, istanbul

Giris

Ailevi Akdeniz Atesi (AAA), tekrarlayan ates ve serozit ataklariyla seyreden otozomal resesif monogenik otoinflamatuar
hastaliktir. 16. Kromozomun kisa kolunda bulunan pyrin proteinini kodlayan MEFV genindeki mutasyon sonucunda
hastalik ortaya cikar. Hastalarin yarisindan ¢ogu 10 yasindan 6nce semptom gostermektedir. Erken tani konulmasi
hastalarin bliyime ve gelisiminde dnemli yere sahiptir. Semptomlari erken baslayan olgulardaki

Amag

Bes yasindan once semptomlari baslayan hastalarin demografik, klinik ve genotipik 6zelliklerinin degerlendirilmesi
amaglanmistr.

Gere¢-Yontem

Umraniye EAH Cocuk Romatoloji Bilim Dal’'nda 2019-2023 tarihleri arasinda AAA tanili 1557 hasta dahil edildi.
Semptomlari bes yasindan 6nce baslayan 944 (%60,6) olgu detayli incelendi. Olgularin demografik 6zellikleri klinik
bulgulari, MEFV gen mutasyonlari degerlendirildi.

Bulgular

Calismaya dabhil edilen 1557 hastalanin 793’0 (%50,9) kiz, 764’G (%49,1) erkek idi. Ortalama semptom baslama yasi
5,12+4,18 ve ortalama tani yasi 6,72+3,88 olarak gorildi. Genel grupta en sik gérilen semptomlar karin agrisi (1400,
%89,9), ates (1370, %88), eklem agrisi (932, %59,9) ve myalji (821, %52,7) ve en nadir gorilen semptomlar ise amiloidoz
(3, %0,2), orsit (7, %0,4), plevral efflizyon (13, %0,8) ve uzamis febril myalji (15, %1) idi.

Semptomlari bes yasindan 6nce baslamis 944 hasta incelendiginde ise 465’i (%49,3) kiz, 479'u (%50,7) erkekti. Atak
baslangi¢ yas ortalamasi 2,55+1,38, tani yas ortalamalari 4,54£3,04 bulundu. Ortalama atak baslangi¢ yasi kizlarda
2,61+1,38, erkeklerdeyse 2,5+1,39 saptandi (p=0.235). Ortalama tani yaslar ise kizlarda 4,65+2,64, erkeklerde
4,52+3,38 olarak gorildi (p=0.526).

Atak semptomlari degerlendirildiginde sirasiyla en sik ates (n=873, %92,5), karin agrisi (n=860, %91,1), eklem agrisi
(n=541, %57,3) ve myalji (n=462, %48,9) olarak saptandi. En nadir gorilen semptomlarsa amiloidoz (n=1, %0,1),
orsit (n=4, %0,4), plevral efflizyon (n=7, %0,7) ve uzamis febril myalji (n=7, %0,7) idi. Ataklar sirasindaki semptomlar
cinsiyetler arasinda karsilastirildiginda erizipel benzeri eritem (p=0.025), artrit (p=0.014) ve kusma (p=0.046) kizlarda
daha sik oldugu goralda.
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Hastalarin genotipik incelemelerinde 433’Gnde (%45,9) heterozigot, 261’inde (%27,6) homozigot ve 250’sinde (%26,5)
birlesik heterozigot MEFV mutasyonlari mevcuttu. Saptanan patojenik allel sikhklari degerlendirildiginde sirasiyla
M694V (n=866, %45,9), E148Q (n=143, %7,5), M680I (n=170, %9) ve V726A (n=141, %7,4) olarak bulundu. En sik
homozigot mutasyon M694V/M694V (n=235, %24,9) idi. Birlesik heterozigotlar arasindaysa en sik M694V/M680I
(n=80, %8,5), ikinci en stk M694V/V726A (n=55, %5,8) saptandi. Genel kohort ile karsilastirildiginda en sik homozigot
mutasyon ve en sik birlesik heterozigot mutasyon ayni olarak gorildi.

Sonug

Blylik bir hasta kohortunda yapilan bu degerlendirmede hastalarin %60,6’s1 bes yasindan 6nce semptomlarinin
basladigi saptanmistir. Semptomlari bes yasin altinda baslayan grupta da yine en sik semptomlar ates ve karin agrisi
olarak gorilmustir. Kicik yasta AAA bulgulariyla basvuran kiz hastalarda 6zellikle erizipel benzeri eritem, artrit ve
kusma bulgularina dikkat edilmesi gerektigi saptanmistir. En stk M694V/M694V genetik paterni gosterilmistir. Genel
AAA kohortu ile hem klinik hem de genetik olarak benzer 6zellikler sergilemis olduklari gosterilmistir. Cok merkezli
calismalar ile bulgular desteklenmelidir.

Anahtar Kelimeler: FMF, AAA, MEFV, Cocuk Romatoloji
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[SS-018]
Henoch schonlein purpura tanili hastalarda rekiirrensin degerlendirilmesi
Helin Demir?, Simeyra Basaran Coban?, Betil Sozeri?

1Sbu Umraniye E§itim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali,istanbul
2Sbu Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Romatoloji Ana Bilim Dali,istanbul

Giris ve Amag:

Henoch-Schonlein Purpurasi (HSP) glincel adiyla IgA vaskiiliti; cocukluk caginin en sik goriilen, kiiglik damar duvarlarinda
IgA iceren immiin komplekslerin ve kompleman komponentlerinin depolanmasi ile karakterize sistemik l6kositoklastik

bir vaskulittir. Basta cilt olmak lizere, eklem, gastrointestinal sistem ve bobrek tutulumu ile karakterizedir. Palpabl

purpura hastaligin en sik ve en belirgin bulgusudur. Eklem tutulumu ¢ogunlukla artralji seklinde olup artrit de gelisebilir.
Gastrointestinal sistem tutulumu hafif karin agrisindan akut batin tablosuna kadar degiskenlik gosterir. Beyin, akciger,kalp
ve skrotum gibi diger organlar da HSP seyri sirasinda tutulabilmektedir. Ulkemizde insidansi yaklasik 14/100.000

cocuk/yil’dir. Hastalik en sik 3-15 yas arasi cocuklarda goriliir ve kizlara gore erkek cocuklarda yaklasik 2 kat daha
stk olarak bildirilmektedir. IgA vaskdliti gocuklarin yaklasik %95 inde kendiliginden iyilesen bir vaskdlittir. Hastalarin

yaklasik licte birinde ve ilk 4 aylik srece rekiirrensler gérilebilir.Rekirrens en sik cillte gorilmekle birlikte, tutulan her

sistemde gorilebilir.Hastaligin akut donemdinde 6zellikle gastrointestinal sisteme ait komplikasyonlar risk olusturmakta

olup, uzun dénem prognoz ise genellikle renal tutulumun siddeti ile iliskilidir.

Biz calismamizda Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesinin Cocuk Romatoloji Klinigi’nde HSP tanisi ile izlenen 200
hastanin epidemiyolojik, klinik ve labaratuvar verilerini retrospektif olarak inceleyerek bunlarin hastaligin rekirrensiile
iliskisini istatistiksel olarak degerlendirmeyi amagladik.

Yontem:

Calismamizda Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesinin Cocuk Romatoloji Klinigi’'nde HSP tanisi ile izlenen 200 hasta
retrospektif olarak incelendi. Yas, cinsiyet, klinik bulgular, laboratuvar degerleri, niiks olup olmamasi ve olduysa hangi
sistem tutulumu ile ntiks oldugu belirlendi. HSP tanisi konulurken 1990 ACR ve EULAR 2006 kriterlerinden faydalanildi.

Hastalarin laboratuvar degerlerinden lokosit sayisi (WBC), mutlak notrofil sayisi (ANC), mutlak lenfosit sayisi (ALC),
mutlak monosit sayisi (AMC) , hemoglobin degeri, trombosit degeri, C-reaktif protein (CRP), alblimin, notrofil/lenfosit

orani (NLO),trombosit/lenfosit orani (PLO), monosit/lenfosit orani (MLO), mefv gen mutasyonlari kayit edildi.
Hesaplamalarda p&It;0.05 istatistik anlamlilik diizeyi olarak alindi ve hesaplamalarda SPSS

istatistik paket programi kullanildi.
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Bulgular: HSP’li 200 hastanin 103’U erkek (%51.5), 97’si kizdi (%48.5) ve erkek/kiz orani 1,06 olarak bulundu. Hastalarin
taniyasidagilimi 1.5-17.5 yas araliginda oldugu tespit edildi. Hastalarin yas dagilimina gére cinsiyetleri karsilastirildiginda
istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmadi (P: 0.251). Cilt tutulumu tim olgularda ortak gérilen tek bulguydu.
Hastalarin 128’inde( %64) sistemik tutulum, 72 sinde (%36) izole tutulum oldugu goérildi. Sistem tutulumlarindan
ikinci sirada 82( %41) hasta ile gastrointestinal sistem tutulumun olugu goéruldi. 70 (%35) hastada renal tutulum,28
(%14) hastada kas iskelet tutulumu oldugu gorildi. Hastalarin 29 una FMF gen mutasyonu bakildi, bunlarin 17 sinde

(%58.6) gen mutasyonu oldugu gorildi. Hastalarin Hastalarin 43 sinde (%21.6) niiks oldugu gorilda.

Bunlarin 22 si kiz 21 inin erkek oldugu goérildi. Rekirrens ile cinsiyet arasinda anlamli bir fark gérilmedi (P:0.72).
Rekirrenslerin en sik cilt tutulumu ile oldugu gorildi (%93), daha sonra 5 (%11.6) hastada gastrointestinal sistem
rekirrensi, 2(%4.7) hastada renal rekirrens oldugu gorildi ve hastaligin tutulumu ile rekirrensleri arasinda da anlamli
bir fark gorilmedi (P:0.842).

Hastalarin labaratuvar degerlerine bakildiginda hastalik rekiirrensi ile I6kosit sayisi (WBC), mutlak notrofil sayisi (ANC),
mutlak lenfosit sayisi (ALC), mutlak monosit sayisi (AMC) , hemoglobin degeri, trombosit degeri, C-reaktif protein (CRP),
albtimin, notrofil/lenfosit orani (NLO),trombosit/lenfosit orani (PLO), monosit/lenfosit orani (MLO) arasinda istatiksel
olarak anlamli bir fark gérilmedi. Rekiirrens olan hastalarin 6 sinda FMF gen mutasyonu oldugu goérildii ve mutasyon

olup olmamasiyla rekiirrens arasinda da anlamh bir fark gorilmedi (P:0.555).
Sonug:

HSP ¢ocukluk ¢aginin en sik karsilagilan vaskiiliti olmasi ve prognozunun iyi seyretmesine karsin gesitlilik gbsteren
semptomlari ve sistem tutulumlarinin ciddi seyredebilmesi agisindan ¢ocuk hekimleri agisindan énemli bir hastalktr.
Basta deri olmak Uizere kas iskelet sistemi, gastrointestinal sistem ve Uiriner sistem gibi bir¢ok sistemik tutuluma sebep
olmaktadir. Erkek ¢ocuklarinda kiz ¢cocuklarina gore daha sik goérilmektedir. Calismamizda hastaligin rekiirrensinin de
tani aninda oldugu gibi en sik cilt tutulumu ile gérildigi ve sonraki en sik bulgunun gastrointestinal sistem tutulumu
olmasi dikkat cekiciydi. Onun disinda ¢alismamizda rekiirrens ile cinsiyet, yas ve laboratuvar degerleri ve

eslik eden FMF gen mutasyonlari arasinda istatiksel anlamda anlaml bir iliski olmadigi goérild.
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[SS-019]

0-5 yas arasi inek Siitii Protein Alerijisi olan ¢ocuklarin ebeveyn ve/veya bakim verenlerinin besin igerigi ve etiket
okuma konusunda bilgi, beceri ve aligkanliklarinin degerlendirilmesi

Gulnar Najafova!, Elif Karakog Aydiner?, Ahmet Oguzhan Ozen?, Safa Baris?, Sevgi Bilgic Eltan?, Melek Yorgun?, Ezgi
Yalgin?, Razin Amirov?, Salim Can?, Selcen Bozkurt?

IMarmara Universitesi Pendik EAH, Cocuk Saghdgi Hastaliklari Ana Bilim Dali, istanbul
2Marmara Universitesi Pendik EAH, Couk Sagligi Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Alerji ve immunoloji Bilim Dall,
Istanbul

Giris-Amag:
Bu arastirma, 0-5 yaslarinda inek siitii protein alerjisi (ISPA)’li hastalarin bakimverenlerinin besin icerigi bilgisini, gida
etiketleri ve alerji uyarilari konusundaki bilgisini, becerisini ve glnlik aliskanlarini belirlemeyi hedeflemektedir.

Gere¢-Yontem:

Besin alerjilerinde eliminasyon diyetine uyum hayat kalitesini etkilemektedir ve besin icerigi etiket okuma
bilgisi, becerisi ve aliskanhgl gerektirmektedir. Calismaya; Cocuk Alerji immdinoloji Kliniginde, Avrupa Alerji
ve Klinik immiinoloji (EAACI) klavuzuna goére ISPA tanisi almis, 0-5 yaslarinda, katilim icin onam vermis
119 hasta dahil edildi. Katilimcilarin %95,4 (n=104)tnlin bakimverenine besin icerigi bilgisi, etiket okuma
beceri ve aliskanhigini 6lcen anketler, etiket okuma memnuniyeti ve uyumu oOlgen Treatment Satisfaction
Questionaire for Medication-9 (TSQM-9) ve Modifiye Morinski Olcegi (MMO) 6lgekleri uyguland.

Bulgular:

Katilimcilarin ortanca (lst-alt) yasi 25 (5-60); %56,3 (n=67)'U erkek, %43,7 (n=52)’si kadindi; %7,6 (n=9)’sinin IgE
aracil, %10,1 (n=12)’inin IgE aracili olmayan (Non-IgE), %82,4 (n=98)’lGinlin karma tipte alerjik reaksiyonu vardi. %90,8
(n=108)’inde cilt bulgulari;%39,5(n=47)’inde gastrointestinal sistem bulgulari; %16,8’inde (n=20) solunum sistemi
bulgulari, %5,9 (n=7)’unda anafilaksi 6yklisi mevcuttu.

Katilimcilarin bakim verenin besin icerigi bilgi, etiket okuma beceri ve aliskanhgi ile ilgili 6lceklerin ortanca (Ust-alt)
degerleri; Objektif Bilgi Olgegi icin %73,4 (57,8-85,9), Objektif Beceri Olgegi icin %$100,0 (0,0-100,0), Objektif Aliskanlk
Olcegiicin %100,0 (0,0- 100,0) ve TSQM-9 6lgeginin toplam skoru ortanca (lst-alt)’si %56,0 (30,0-92,0) iken,

Etkililik, Kolaylik ve Genel Memnuniyet alt dlceklerinin skorlari ise sirasiyla %77,8 (33,3- 116,7), %50,0 (11,1-100,0)

ve %50,0 (22,2-100,0) idi. Ayrica etiket okuma uyumunu degerlendiren MMO toplam skoru ortanca (iist-alt)’si %66,7
(0,0-83) saptandi.
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Sonug:

iISPA’llara bakimverenler  besin  icerigi  bilgilerinin;  etiket okuma beceri ve aliskanlklarina
gore daha disiik oldugunu; etiket okuma aliskanliginin  iSPA’da  etkili bir ydntem oldugunu
ancak kolay olmadigini  beyan ettiler. ISPA'da temel tedavi olan eliminasyon diyetinin  uygun
yapilmasi igin iSPA’lilarin bakimverenleri egitilmeli ve bunun igin kolayliklar saglanmalidir.

Anahtar Kelimeler: Bakimveren, Besin icerigi bilgisi, Eliminasyon diyeti, Etiket okuma aliskanhg, inek siitii protein
alerjisi
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[SS-020]
Gocuk Kemik iligi Nakil Unitesinde Yapilan Kan ve Kan Uriinii Transfiizyonlarinin Akut Gelisen Komplikasyonlari

Burcu Tufan Tas, Rabia Emel Senay, Nursah Eker, Omer Dogru, Ahmet Kog
Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Klinigi, istanbul

Kan ve kan komponentlerinin inflizyonuna bagh meydana gelen istenmeyen reaksiyonlara

transfiizyon reaksiyonlari denir. Transflizyon sirasinda veya hemen sonra(< 24 saat) erken donemde goriilebilecegi gibi,
transflizyondan 5-7 glin sonra ge¢ donemde de goriilebilir. Erken dénemde ¢ogunlukla damar igi hemoliz, ge¢ donemde
ise damar disi hemoliz goriiliir (1). Transfiizyon reaksiyonlari immiinolojik, imminolojik olmayan veya enfeksiyoz

nedenlere bagl olabilir( Sekil 1).

= Hemolitik
= ——Akut

* ~Gecikmiy Tipte Hiperkalemi
* Febril Reaksiyonlar Sitrat Toksisitesi - ~
= Akut Akcifer Hasarm (TRALD Hipotermi * Bakteri ve Parazit

= Urtiker ve Anaflaksi

= Graft Versus Host Hastali
(GVHH})
* Post-transfiizyonel Purpura

Dolasim Yiiklenmesi Enfeksiyonla.n
Hemosiderazis = Virus Enfeksivonlar

Hava Embaolisi = Prion Hastaliklar

@ @ L I

Hemaoliz

iMmMmONOLOJIK

OLMAYAN

Sekil 1: Transfiizyon reaksiyonlarinin nedenleri

Transflizyon sirasinda yan etkilerin gorilme sikligi % 1-6, hematoloji-onkoloji hastalarinda ise bu oran % 10 ‘dur.
Reaksiyonlar hafif ve orta siddetten, transflizyon sonrasi yasami tehdit eden, 6liimle sonuglanan komplikasyonlara kadar
degisir. Gelismis Ulkelerde transflizyona bagli akut 6lim oranlari 1-2: 100 000 dir. Reaksiyonlarin hizla tanimlanmasi
ve tedavisi hastanin hayatini kurtarabilir (1,2). Calismamizda, cocuk kemik iligi nakil Gnitesinde kullanilan kan ve kan

bilesenlerine bagli transflizyon reaksiyonlarinin sikligi ve tiiri arastirildi.

Kasim 2018-Aralik 2023 tarihleri arasinda Cocuk Kemik iligi Nakil Unitesinde kullanilan kan ve kan bilesenlerinin tiirleri,
akut transflizyon reaksiyonu (ATR) olusma zamanlari, Ginite kan trinleri basvuru ve yan etki bildirim formlari kullanilarak

hemovijilans agisindan retrospektif olarak degerlendirildi.



t}f“

‘ Tip Fakiiltesi |

11,
11

MARMARA PEDIATRI 16-18 SUBAT 024

KONGRESI 170 WORLD GRAND QTEL K'\'X(SUKYAU
LTt
Dediatristin Giincel Robii TSTANBUL

Bes yillik donemde cocuk kemik iligi nakil Gnitesinde kullanilan kan ve/veya kan bileseni ve transfiizyon yapilan
hastalarda toplam 15 kez ATR goriildii. ATR gelisen hastalarin 8 ‘i kiz, 7 si erkekti. Yaslari 4 ay ile 15 yas 5 ay arasinda
degisiyordu. Kan Grin( tipine gore en sik gorilen yan etki eritrosit slispansiyonu transfiizyonu sirasinda gorildi. En sik
gorilen ATR (% 66,6) kizariklik ve dokiinti idi. Hastalarin % 20’sinde ates, % 6.6 sinda basagrisi ve bir hastada anafilaktik
reaksiyon gozlendi. 14 reaksiyon transflizyon tamamlanmadan gorilirken, 1 hastada transflizyon tamamlandiktan
sonra dokiintl, kizarikhk gelisti. Bir hastada transflizyon dncesi direkt Coombs Ig G testi pozitif, komplemanli Coombs
testi negatifdi. Transflizyon sonrasi takiplerinde titresinde bir artis gortlmedi. Kan Grlnlerinin fiziki gérintmleri

normaldi, etiket barkod dogru idi ve hicbir tirinde hemoliz goriilmedi.

Ulkemizde transfiizyon reaksiyon sikligi ve reaksiyon tiplerini degerlendiren sinirli sayida calisma bulunmaktadir.
Calisma grubumuzda kan (riinii transfiizyonlarinda en sik bildirilen akut transflizyon reaksiyonu literatiirle uyumlu
olarak hafif alerjik reaksiyonlar ve febril non hemolitik transflizyon reaksiyonlari idi. Kan Urlini tipine gore en sik

goriilen yan etki litertlirle uyumlu olarak eritrosit slispansiyonu transflizyonu sirasinda goralda.

Transflizyon reaksiyonlarinin sikligini, tirdnd, risk faktorlerini ve glvenlik onlemlerini belirlemek igin transflizyon

yapilan hastalarin transfiizyon sirasinda ve sonrasinda istenmeyen reaksiyonlar acisindan izlenmesi 6nemlidir.

Kaynaklar:

1. Karadogan i. Transfiizyon reaksiyonlari. Yogun Bakim Dernegi Dergisi 2005;3:35-46.

2. Gauvin F, Lacroix J, Robillard P, Lapointe H, Hume H. Acute Transfusion reactions in the pediatric intensive care
unit, Transfusion 2006 Nov;46(11):1899-908.

3.  Moncharmont P. Adverse transfusion reactions in transfused children. Transfus Clin. Bio. 2019 Nov;26(4):329-
335.

4. Stainsby D, Jones H, Wells W, Gibson B,Cohen H. Adverse outcomes of blood transfusion in children: analysis of

UK reports to the serious hazards of transfusion scheme 1996-2005.
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[SS-021]

Ortostatik Proteiniiri, Gergekten Masum mu?

Ozde Nisa Tiirkkan, Neslihan Cicek, Ayse Siimeyye Atalay, Sergin Giiven, Nurdan Yildiz, ibrahim Goékge, Harika Alpay

Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali

Amag: Ortostatik proteiniiri (OP), cocuklarda proteindrinin en sik nedenidir. Ayakta durma pozisyonunda idrarda
normalden fazla miktarda protein atildigi, yatar pozisyonda normal protein atiliminin oldugu bir durumdur. Ortostatik
proteindrisi olan hastalarin genel olarak iyi seyrettigi disinilmekle birlikte, uzun dénem takipleri ve prognozlariile ilgili
yeterli bilgi bulunmamaktadir. Amacimiz, OP tanili hastalarin izlemde proteiniri ve glomerdler filtrasyon hizlarini (GFH)
degerlendirmek ve prognozu etkileyen faktorleri belirlemektir.

Gereg-Yontem: Ocak 2009-Ocak 2024 tarihleri arasinda poliklinigimizde OP tanisiyla takip edilen 0-18 yas arasi
cocuklar retrospektif olarak tarandi. Sirtlistl yattigi slire (gece) ile ayakta oldugu siire (glindiiz) boyunca toplanan
idrarlarda; gece protein miktarinin <4 mg/mz2/sa, glindiiz protein miktarinin >4 mg/m2/sa olmasi OP olarak tanimlandi.
CGalismamizda hastalarimizin demografik 6zellikleri, radyolojik gériintiilemeleri, yapilmissa biyopsi sonuglari, baslangi¢
ve son muayenedeki 24 saatlik idrarda gece-gilindliz protein atiimlari, GFH‘lari degerlendirildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 69hastanin iicii izlemde biyopsi ile Alport sendromu, ince Bazal Membran hastalig
ve Fokal Segmental Glomeruloskleroz tanisi aldi ve galisma disi birakildi. Altmis alti hastanin %72.7’si kizdi, ortalama
tani yasi ve izlem siiresi sirasi ile 10,7+4,26 yil ve 50+37,92 aydi. Viicut kitle endeksi (VKi) ortalamasi 22,33 +7,31 kg/
m? saptandi. Bagvuru sirasinda 24 saatlik idrar toplam protein miktari medyan degeri 10,16 mg/m2/sa, son kontrolde
5,01mg/m2/sa olarak gorildi. Hastalarin izlem streleri sonunda toplam proteintri miktarlarinda anlamli azalma
saptandi (p <0,001). Sadece %13,6 hastanin proteinirisinin ortostatik karakterinin bozuldugu goérildi. Ayrica %34.8
hastanin takibinde proteiniiri izlenmedi. Hastalarin VKi ve 24 saatlik idrar protein miktari arasinda istatistiksel olarak
anlamli negatif korelasyon saptandi (p <0,05). 24 saatlik idrar protein miktari ve yas, cinsiyet ve GFH agisindan bir iliski
saptanmadi. Takip stireleri boyunca < 90ml/m2/1.73 m2 altinda GFH olan hasta yoktu.

Sonug: Ortostatik proteiniri, cogunlukla izlemde kendiliginden diizelebilen veya ortostatik karakterde devam eden bir
hastaliktir. Ancak nadir olmakla birlikte, kronik bébrek hastaligina ilerleyebilen Alport sendromu, FSGS gibi hastaliklar
da baslangicta OP ile karsimiza cikabilir.

Anahtar Kelimeler: Protein(iri, cocuk, bdbrek
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[SS-022]

Pediatrik ¢6lyak hastaligi tanili olgularin glutensiz diyet tedavisine uyumunun degerlendirilmesinde gluten
immiinojenik peptit (GiP) testinin etkinliginin ve klasik yontemler ile uyumunun degerlendirilmesi

Melike Jafarli Ceferova?, Engin Tutar?, Aygin izzettin?, Bilge Sahin Akkelle?, Gonca Rumeysa Asan?, Ferda Temiz?, Deniz
Ertem?

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastalklari A.B.D., Istanbul
2Marmara  Universitesi Tip  Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji,Hepatoloji ve Beslenme B.D., istanbul
3Saglik Bakanlhigi Marmara Universitesi Pendik EGitim ve Arastirma Hastanesi, Beslenme ve Diyetetik Klinigi, Istanbul

Amag: Colyak hastaligi (CH)'nin yonetimindeki en 6nemli sorun glutensiz diyet (GFD) tedavisine uyumsuzluktur.
Diyet uyumunun degerlendirilmesinde non-invazif, glvenilir bir yontem bulunmamakta; ¢olyak serolojik testleri,
anketler, besin tiketim kayitlari gibi klasik yontemlerden yararlanilmaktadir. Son yillarda kullanima giren gluten
immiinojenik peptit (GiP) testi, sindirilemedigi icin diski ve idrarla atilan polipeptid yapisindaki GiP’in saptanmasiyla
gluten maruziyetinin tespitini hedefleyen, non-invazif ve glvenilir bir yontemdir. Calismamizda GFD uyumumun
degerlendirilmesinde GIP testinin klinik etkinliginin ve klasik ydntemler ile uyumunun degerlendirilmesi amaglanmistir.
Gereg-Yontem: Calismaya CH tanisiile en az 1 yildir GFD altinda izlenen 3-18 yas arasindaki hastalar prospektif olarak
dahil edildi. Her hastadan hafta i¢i ve hafta sonunu kapsayan 3 giinliik diyet listesi kaydi sonrasi alinan 2 ayri diski 6rnegi
GIP testi ile analiz edildi. Ug giinliik besin kayitlari diyetisyen tarafindan gluten tiiketimi acisindan incelendi (Besin
tiiketim kayitlari analizi=BTKA). Es zamanli olarak hastalarin semptomlari “Célyak Semptom indeksi (CSi)” anketiyle,
diyet uyumu ile ilgili beyanlari “Biagi diyet uyum puanlamasi (BDUP)” anketiyle degerlendirildi. Serolojik incelemede
son 1 ay icindeki anti-tTG-IgA antikor sonuglari kullanild.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 40 hastanin yas ortalamasi 10,6+4,1 yildi. Hastalarin %97’5’inde en az 1 diski 6rneginde
GIP testi ile pozitiflik gériildii. Hafta ici alinan GIP testlerinin %70’inde, hafta sonu alinanlarin %37,5’inde pozitiflik
saptandi (p=0,03). BDUP anketiyle hastalarin %30’unda, CSi anketiyle %35’inde, BTKA ile %2,5’inde ve serolojik
incelemeyle %62,5’inde diyet uyumsuzlugu ile uygun sonuglar tespit edildi. Diyetisyen degerlendirmesi, BDUP anketi,
CSi ve anti-tTG-IgA parametrelerinin higbiri arasinda bir uyum (K degeri) gézlenmedi. Bu 4 parametre ile GIP sonuglari
arasinda da anlamli uyum saptanmadi.

Sonug: Calisma kohortumuzda GIiP testi ile saptanan diyet uyumsuzlugu %97,5 gibi cok yiiksektir, bu nedenle GIP testi
gibi duyarlilik ve 6zgilligu yiiksek bir testin rutin kullanimina gereksinim vardir. Ayrica GiP testi ile hasta beyanina
dayali yontemler arasindaki belirgin uyumsuzluk gluten maruziyetinin daha ¢ok istemsiz oldugunu distindirmekte,
dogru diyet egitiminin 6nemini desteklemektedir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, ¢lyak hastaligi, glutensiz diyet, gluten imminojenik peptit
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[SS-023]

Primer Silyer Diskinezi Tanili Hastalarimizin Klinik Ozellikleri

Mine Kalyoncu?, Ela Erdem Eralp?, Cansu Yilmaz Yegit?, Mirlivvet Yanaz?, Aynur Gulieva?, Merve Selcuk?, Seyda Karabulut?,
Neval Metin Cakar!, Ceren Ayca Yildizt, Almala Pinar Ergenekon?, Yasemin Gokdemir?, Fazilet Karakog?, Blilent Karadag?

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Godiis Hastaliklari Bilim Dali, istanbul
2Basaksehir Cam Sakura Sehir Hastanesi, Cocuk Gédiis Hastaliklari Bilim Dali, Istanbul
3Diyarbakir Cocuk Hastaliklari Hastanesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali, Diyarbakir

Amag: Primer siliyer diskinezi (PSD), siliyer fonksiyon bozuklugunun sebep oldugu tekrarlayan alt ve Ust
solunum vyolu enfeksiyonlari, organ lateralite defektleri, infertilite ve bronsektazi gibi klinik belirtilerle
karakterize, otozomal resesif gecisli bir hastaliktir. Bu ¢alismada, Cocuk gogis hastaliklari (CGH) poliklinigimiz
tarafindan takip edilen PSD tanili hastalarin demografik ve klinik o6zellikleri retrospektif olarak incelenmistir.

Gereg-Yontem: 1999-2023 yillari arasinda CGH poliklinigimize basvuran 127 hasta calismaya dahil edildi. Hastalarin
demografik ve klinik oOzellikleri, PSD tanisina yonelik yapilan diagnostik testleri, genetik ozellikleri, solunum
fonksiyon testi ve balgam kiiltiir Giremeleri analiz edildi. istatistiksel analizler SPSS 21.0 programi araciligiyla yapildi.

Bulgular: 127 hasta degerlendirildi. Hastalarin 66’si (%51,6) erkek, medyan yas 16 yil (11-21) idi. Medyan semptom
baslangi¢ yasi 0 yil (0-0), medyan tani yasi ise 7 yil (3-11) idi. Tiim hastalarin balgamh 6ksurigi, 86’sinin (%67,7) nazal
semptomlari, 54’Unln (%42,5) sik otit sikdyeti mevcuttu. 86 hastanin (%67,7) bronsektazisi bulunmakta idi. 2 hasta
(%1,6) noninvaziv ventilasyon destegi, 4 hasta (% 3,1) oksijen destegi almaktaydi. Medyan PICADAR skoru 7 (4-10),
medyan nazal nitrik oksit 6lcimi 42 ppb (18-347) idi. Tanisal test sonuglari Tablo 1’de 6zetlenmistir. Hastalarin genetik
sonuglarina bakildiginda en sik (12 hasta) saptanan mutasyon CCDC40 homozigot idi. Hastalara ait genetik dagilimlar
Tablo 2’de sunulmustur. 73 hastada (%57) balgam kiltiiriinde H. influenza tiremesi, 23 hastada (%18) P. Auroginosa
Uremesi mevcuttu. Solunum fonksiyon testlerine bakildiginda ort FEV1(%) 77,3+20,9, ort FVC (%) 81,5+18,9 idi.

Sonug: Kronik balgamli 6ksiiriik varliginda PSD tanisi mutlaka akilda tutulmali, buna yonelik tanisal testler dikkate
alinmahdir. Genetik tani ¢ok sik kullaniimasina ragmen, genetik panellerin kisithhg! tanida zorluga yol agmaktadir.
Tani igin birden fazla yontemi kullanmak tani dogrulugunu artirmaktadir. Klinigimizde yeni kullanmaya basladigimiz
yiksek hizli video mikroskopi (HSVM) yontemi tanida dnemli bilgiler sunmus olup merkezimizi uluslararasi alanda éne
cikarmistir.

Anahtar Kelimeler: Primer siliyer diskinezi, kronik 6kstiriik, tani zorlugu, yiiksek hizli video mikroskopi



11,
11

MARMARA PEDIATRI
KONGRESI

Dediatristin Giincel Robi

PSD tanisina ait yapilan test sonuglari

PICADAR skoru (n:94), medyan (25-75p)
Elektron mikroskopi (n:5), anormal, n (%)
immunofloresan (IF) analiz (n:37)
*normal, n (%)

*DNAHS5 mislokasyonu, n (%)

*DNALI1 mislokasyon, n (%)

*RSPH9 mislokasyonu, n (%)

*DNAHS eksik, n (%)

*GAS8 mislokasyonu, n (%)

*Diger, n (%)

Nazal nitrik oksit (ppb) (n:45), medyan (25-75p)
HSVM ozellikleri (n:23)

*immotil

*anormal hareket paterni

*normal

Tani tipi (n:122)

*Sadece genetik ile tani, n (%)

*Klinik tani, n (%)

*Sadece IFile, n (%)

*Sadece EM ile, n (%)

*Birden fazla test ile tani, n (%)

7 (4-10)
5(3,8)

14 (10,7)
7(5,4)
5(3,8)
4(3,1)
3(2,3)
2(1,5)
2(1,5)

42 (18-347)

7(5,3)
13(9,9)
3(2,3)

54 (41,2)
42 (32)
11(8,4)
1(0,8)
13(9,9)

(13 SUBAT 2028

ELITEWORLD G

HSVM: Yiiksek hizli video mikroskopi IF: Immunofloresan EM: Elektron mikroskopi

PSD hastalarina ait genetik sonuglar (n:108)

CCDC40 homozigot, n (%)
Mutasyon saptanmayan, n (%)
RSPH4A homozigot, n (%)
DNAH11 homozigot, n (%)
DNAH5 homozigot, n (%)
CCNO homozigot, n (%)

DNAI2 homozigot, n (%)
DNAAF3 homozigot, n (%)
DNAI1 homozigot, n (%)
CCCDC39 homozigot, n (%)
RSPH9 homozigot, n (%)
DNAAF1 homozigot, n (%)
CCDC103 homozigot, n (%)
DNAH9 homozigot, n (%)
ARMC4 ve DNAAF2 homozigot,
LRRC6 homozigot, n (%)

HYDIN homozigot, n (%)
MCIDAS homozigot, n (%)
Heterozigot varyasyon olanlar, n (%)

12 (9,2)
8(6,1)
8(6,1)
7(5,3)
7(5,3)
5(3,8)
4(3,1)
3(2,3)
3(2,3)
3(2,3)
3(2,3)
3(2,3)
2(1,5)
2(1,5)
2(1,5)
2(1,5)
1(0,8)
1(0,8)
25 (18,4)

LAND QTEL KOCORVALL

STANBUL
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[SS-024]

Tedavi edilebilir bir norolojik acil: Wernike ensefalopatisi-Cocukta ne zaman siiphe edelim? Taniya giden yolda
yasanan zorluklarla birlikte klinigimizin vaka deneyimleri

Giilten Oztiirk?, Hakki Akbeyaz!, Sermin Ozcan?, Burcu Karakayali!, Kiymet Binnetoglu®, Zeynep Yilmaz!, Seyma
lyisenyirek?, Eda Almus?, Ozge Yapici?, Olcay Unver?, Elif Acar Arslan?, Dilsad Tiirkdogan®

IMarmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi,Cocuk Nérolojisi B.D
2Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Radyolojisi B.D

Giris: Wernicke ensefalopatisi tiyamin (vitamin B1) eksikligine bagh gelisen ensefalopati, oftalmoparezi
ve ataksi ile karakterize acil norolojik bir tablo olup zamaninda tedavi edilmezse kalici sekel birakma riski
mevcuttur. Cocukluk c¢aginda genellikle nutrisyonel eksiklige yol acan nedenlerden kaynaklanir ancak
cogu vaka tipik Ooykii ve norolojik triad ile basvurmadigindan tani ve tedavide gecikme sik gorilmektedir.
Bu calismada klinigimizde Wernicke ensefalopatisi tanisi ile izlenmekte olan dort hastanin klinik 6zellikleri ve tani
asamasinda yasanan zorluklar vurgulanarak, tedavisi kolay ve sekelsiz iyilesebilecek bir hastalik olmasina ragmen atipik
basvuru bulgularindan kaynaklanan tani gecikmeleri ve bunun prognoza katkisinin tartisiimasi amaglanmaktadir.

Vaka Takdimi: Tani almis dort hastanin ikisinde gegirilmis gastrik bariyatrik cerrahi 6yklsu, bir hastada invajinasyon
operasyonu sonrasi gelisen kisa barsak sendromuna bagli uzun sireli TPN maruziyeti ve bir hastada annesine malignite
tanisi konmasindan sonra gelisen anoreksia nervozaya bagli yemek reddi ve siddetli kusma ataklari sonrasi kisa stirede
gelisen kilo kaybi mevcuttur. iki hastada dykii ve nérolojik bulgular ile tani hizh konulmus olup tedaviye gecilebilmistir.
Ancak atipik norolojik bulgulari olan iki hastada tani kesinlesene kadar basvuru noérolojik bulgulari farkl ayirici tanilari
diisindidrmis olup hastalarin daha ge¢ tani almasina neden olmustur. Gegirilmis cerrahi operasyona ikincil gelismis
wernicke ensefalopatisi tanisi alan iki hastada yliksek doz tiyamin tedavisi sonrasi nérolojik iyilesme hizli gelismis olmakla
birlikte tanida gecikmenin yasandigi ve yogun bakim siireci yasamis olan bir hasta ve altta yatan psikiyatrik nedenli ikincil
tiyamin eksikligi tanisi alan bir hastanin iyilesme slireci daha uzun stirmis ve cesitli diizeylerde norolojik sekel kalmistir.

Sonug ve Tartisma: Cocukluk ¢aginda daha siklikla gecirilmis batin ici cerrahi operasyon 6ykisi olan hastalarda olmak
Uzere, sekonder beslenme bozukluguna neden olabilecek altta yatan tim hastaliklarda tiyamin eksikliginden sliphe
edilmesi ve tetkik sonuclarini beklemeden tedaviye baslanmasi pek ¢ok nérolojik sekelin 6nlenmesinde hayati 6nem
arz etmektedir.

Anahtar Kelimeler: Wernicke ensefalopatisi, tiyamin eksikligi, oftalmoparezi, ataksi
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[SS-025]

Kistik fibrozisli hastalarin yillara gére demografik ve antropometrik degisimleri, degiskenler arasindaki iliski ve yasam
analizi

Seyda Karabulut?!, Mine Kalyoncu?!, Merve Selguk?, Neval Metin Cakar?, Ayca Ceren Yildiz!, Burcu Uzunoglu?, Gamze
Tastan?, Almala Pinar Ergenekon?, Ela Erdem Eralp?, Yasemin Gokdemir!, Fazilet Karakog?, Biilent Karadag!

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk G6giis Hastaliklari BD, istanbul
2Marmara Universitesi Selim Céremen Kistik Fibrozis Merkezi, Istanbul

Amag: Calismamizda KF merkezimizde takip edilmekte olan hastalarimizin 2018-2022 vyillari arasinda tani, tedavi ve
takip acisindan degisimlerini saptamayi amacladik.

Gereg-Yontem: 1 Ocak 2018 ile 31 Aralik 2022 yilari arasinda KF merkezimize kayitli olan hastalarin kayitlari retrospektif
olarak incelendi. Siirekli degiskenler mean (SD) ve median (IQR) olarak sunuldu. istatistiksel analiz, IBM Statistical
Package for the Social Sciences (SPSS) Versiyon 28 ile genel lineer model kullanilarak yapildi.

Bulgular: Merkezimize kayith 484 hastanin kayitlari retrospektif olarak incelendi. Toplamda 440 hastanin kayitlari
¢alismaya dahil edildi. Hastalarin tani anindaki yas mediani (IQR); 4 (2-13) aydi. 2018’ten 2022’ye kadar yillara gore
median yas FEV1 % pp degerleri ile BMI z skoru mean degerleri karsilastirildi ve FEV1% pp degerlerinde istatistiksel
olarak anlamli bir farkhlik olmadigi bulundu (p=0,74). Mean BMI z skoru (p<0,01) ve median yas (p<0,01) degerlerinin
ise anlamli olarak artmis oldugu bulundu. Modilatér ilag kullanimina 2021 yilinda baslandi. Modiilator kullanan
hastalarin FEV1 pp median (IQR) degerleri ise 2021 ve 2022 yillarinda sirasiyla %57 (40,2; 90,2) ve %68,5 (51,2-106,7)
olarak istatistiksel anlamli olarak arttigi bulundu (p<0,0001).

Sonug: Calismamizda 2018-2022 yillari arasinda hastalarimizda BMI z skorlarinda anlamli olarak artis (p<0,01) oldugu
saptanmisken FEV1 % pp degerlerinde ise anlamli artisin sadece modulatér kullanan grupta oldugu gorilda

Anahtar Kelimeler: Kistik Fibrozis, Kistik Fibrozis Transmembran Regilatér modulatori, Yasam Analizi

1 Ocak 2018 ile 31 Aralik 2022 tarihleri arasinda Marmara Universitesi CF Merkezine Kayitli hastalarin yillara gore
demografik ve antropometrik degisimleri

2018 2019 2020 2021 2022 p-degeri
Toplam hasta sayisi; n (%) 301 (%68) 326 (%73) 349 (%79) 385 (%87) 422 (%95) 0.1
Olen hasta sayisi; n(%) 2 (%1) 3(%1) 4 (%1) 9 (%2) 2 (%1) 0.1
Yas (yil); median (IQR) 9,5a(5; 14) 10,1a(5;15) 10,7a(6;16) 11,9b(6;17) 11,1b(7;18) <0.000
BMI z skoru; mean (+SD) -0,9a (+1) -0,9a (+1) -0,6b (+1) -0,4b (1) -0,3b (*1) <0.000

FEV1 %pp; median (IQR) 85 (60;97) 84 (65;95) 85 (61; 97) 87 (65; 99) 86 (64; 98) 0.7
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[SS-026]

Maeckel divertikiilii nedeniyle ameliyat edilen hastalarin sonuglarinin analizi: 12 yillik deneyim

Avyse Ertlirkmen, Kivilcim Karadeniz Cerit, Ayten Ceren Bakir, Giirsu Kiyan

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahi Ana Bilim Dali, istanbul

Amag: Meckel divertikili omfolomezenterik kanalin kapanmasindaki kusura bagli farkli sekillerde sonuglanan vitellin
kanal anomalisidir. Genelde ince barsak mukozasi ile doseli izlenirken, semptomatik olgularda ise ektopik mukoza
izlenenebilmektedir. Bu calismada Meckel divertikili nedeniyle ameliyat edilen hastalarin klinik prezentasyonu,
patoloji spesimenlerinin sonuglarinin ve cerrahi yaklasim seklinin degerlendirilmesi amaglanmistir.

Gereg ve Yontem: Subat 2012-Ocak 2024 arasinda Meckel divertikiili nedeniyle ameliyat edilen hastalarinin verileri
geriye donik olarak degerlendirildi. Hastalarin ameliyat anindaki yasi, cinsiyeti, klinik prezentasyonu, sintigrafi veya
yapilan diger radyolojik gortintiileme yontemleri, cerrahi yaklasim sekli, ameliyat bulgulari, patoloji spesimenlerinin
sonuglari analiz edildi.

Bulgular: Bu sirecte Meckel divertikiili tanisiyla 51 hasta (39 erkek, 12 kiz) ameliyat edilmistir. Hastalarin ameliyat
anindaki yas ortalamasi 89,5 ay (6-216 ay) olarak bulunmustur. Hastalarin klinik prezentasyonu olarak kanama (18),
obstriiksiyon (14) ve divertikilit (12) seklinde bir dagilim izlenmistir. 7 hastada ise insidental olarak baska bir ameliyat
sirasinda Meckel divertikali saptanmistir. Tc99 sintigrafisi 15 hastada ameliyat oncesi degerlendirmede yapilmis, 13
hastada ektopik mukozaya bagh tutulum saptanmistir. Akut gastrointestinal kanama ile basvuran 3 hastada yapilan
kanama sintigrafisi ile kanama odagi gosterilebilmistir. 12 hastada laparoskopik yaklasim uygulanmistir, 26 hastada
laparotomi yapilmistir. 11 hastada ise laparoskopik yaklasimdan laparotomiye dénilmustir. Wedge rezeksiyon (31),
ileal rezeksiyon (20) hastada uygulanmistir. 24 hastada ektopik mide mukozasi, 3 hastada ise hem mide hem pankreas
mukozasi patolojik degerlendirmede izlenmistir. Diger hastalarda ise ektopik mukoza gosterilememistir.

Sonug: Cocuklarda Meckel divertikiiliinde 6nerilen cerrahi yaklasim basit divertikiilektomi yerine wedge rezeksiyon
veya ince barsak rezeksiyonu seklindedir. Cerrahi yaklasimi belirleyen ektopik mukoza varligi ise halen ancak patolojik
degerlendirme ile kesinlik kazanabilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Divertikiilit, GIS Kanama, intestinal Obstriiksiyon, invajinasyon, Meckel Divertikiilii
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[SS-027]

Renal Translantasyon Adayi Pediatrik Kronik Bobrek Yetmezligi Hastalarinda Endoskopik Bulgular Ve Helikobakter
Pylori Enfeksiyonu Sikligi

Ahsen Donmez Turkmen?, Bilge Sahin Akkelle!, Ahmet Yusuf Okuducu?, Dilan Onur?, Neslihan Cicek®, Nurdan Yildiz3,
Engin Tutar?, Deniz Ertem?

IMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Istanbul
3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, istanbul

Amag: Helicobacter pylori (Hp), diinya popilasyonunun yarisinda midede kolonize olan, diinyadaki en sik enfeksiyon
etkenidir. Sanitasyon kosullarinin iyilestigi Gilkelerde Hp sikhgi giderek azalmaktadir, tilkemizde de Hp sikliginin son yillarda
azaldigi bildirilmektedir. Kronik bobrek yetmezligi (KBY) nedeniyle yapilan renal transplantasyon (RT) sonrasindaki
immunsupresif tedavi slirecinde, Hp ile iliskili hastaliklarin daha ciddi seyretme ve posttransplantasyon morbiditenin
artma potansiyeli vardir. Bu nedenle RT dncesinde Hp enfeksiyonunun arastiriimasi ve eradikasyonu onerilmektedir.
Literatirde KBY’li hastalarda Hp sikliginin daha dusiik olduguna, gastrointestinal patolojilerin ise daha yiiksek olduguna
dair bildirimler vardir.

Calismanin amaci; RT Oncesi KBY hastalarinda endoskopik bulgularin ve Hp siklhiginin degerlendirilmesidir.

Gereg-Yontem: KBY tanili olan ve RT oOncesi endoskopik olarak degerlendirilen ¢ocuk hastalarin
dosya verileri retrospektif olarak incelendi. Hastalarin demografik verileri, endoskopik/histopatolojik
bulgulari ve Hp sikhigi degerlendirildi. KBY grubundaki Hp sikligi, gastrointestinal yakinmalar
nedeniyle klinigimizde son 10 vyilda endoskopi vyapilan hastalardaki Hp pozitifligi ile kiyaslandi.
Bulgular: KBY tanili 50 ¢ocuk hastanin 26’si kiz (%52), yas ortalamasi 12,60+4,34 yil idi. Hastalarin 4’tinde (%8) refli
Ozofajitle uyumlu 6zofageal mukozal erozyon saptandi. Gastrik mukozada en sik gorilen endoskopik bulgu %33 sikhk
ile mukozal hiperemi idi. Hastalarin 3’linde (%6) gastrik mukozada, 6’sinda (%12) bulbusta mukozal erozyon tespit
edilirken, hicbir hastada Ulser gézlenmedi. Histopatolojik incelemede; 11 hastada (%22) refli 6zofajit, 32 hastada
(%64) gastrit, 9 hastada (%18) bulbit/duodenit saptandi. Hastalarin 10’'unda (%20) Hp enfeksiyonu tespit edildi. Son
10 yilda klinigimizde gastroskopi yapilan ¢gocuk hastalardaki (n=1300) Hp pozitifligi orani %25,8 (n=335) idi. KBY’li hasta
grubunda Hp pozitifligi daha distik olmakla birlikte aradaki fark istatistiksel olarak anlamh bulunmadi (Ki-kare= 0,905,
p=0,341).

Sonug: Calisma grubunda Hp enfeksiyonu sikligi %20 oraninda saptanmis olup, kontrol grubundaki Hp sikhginin
altindadir. Ancak istatistiksel fark olmamasi KBY hasta grubu sayisinin azligi ile iliskili olabilir. Hastalarimizda yiiksek
oranda saptanan 6zofajit, gastrit, duodenit bulgulari literatiir verileri ile uyumlu olup kronik hastalik iliskili tedaviler ve
stres faktori ile iliskili olabilecegi distnilmistr.

Anahtar Kelimeler: Endoskopi, Helikobakter Pylori, renal transplantasyon
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[SS-028]

Merkezi Hekim Randevu Sistemi Araciligiyla Romatoloji ve Cocuk Romatoloji Kliniklerine Yonlendirilen Hastalarin
Kesitsel Degerlendirilmesi

Deren Esencan?, Ongun Alanli?, Seyhan Hidiroglu?, Oya Koker?, Haner Direskeneli*

IMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Halk Saglgi Ana Bilim Dali
3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Romatoloji Bilim Dali
*Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Romatoloji Bilim Dali

Amag: Tirkiye’de pediatri ve dahiliye blinyesindeki yan dal polikliniklerine basvurular Merkezi Hekim Randevu
Sistemi (MHRS) (zerinden, hastalarin uzman bir hekim tarafindan yonlendiriimesiyle yapilmaktadir. Uygun
olmayan yonlendirmeler, randevu bekleme siirelerinin uzamasina ve romatizmal hastaliklarin tani ve tedavilerinin
gecikmesine yol agmaktadir. Bu c¢alismada amacimiz MHRS ile romatoloji ve ¢ocuk romatoloji polikliniklerine
yonlendirilen hastalarin tanisal dagilimlari ve yonlendiriime profilleri (zerine kesitsel bir analiz yapmaktr.

Gere¢-Yontem: Bu calismaya kesitsel olarak 01.09.2022-28.02.2023 tarihlerinde Marmara Universitesi
Hastanesi romatoloji ve c¢ocuk romatoloji polikliniklerine MHRS Uzerinden randevu alarak ilk kez basvuran
hastalar dahil edilmistir. Hastalarin yonlendirilme ve basvuru yakinmasina yonelik ayrintilar, demografik
ve klinik ozellikleri kaydedilmistir. Medikal kayitlari, izlem notlari ve uzman goérisi 1siginda nihai tanilari
belirlenmistir. Her iki grupta klinik degiskenlerin ve taninin inflamatuar olarak siniflandirilimasindaki
belirleyici 06zelliklerin analizi ve karsilastiriimasi icin tanimlayici istatistikler ve ki-kare testi kullaniimistir.

Bulgular: Toplamda 920 hasta (pediatrik/eriskin (%): 50.2/49.8) calismaya dahil edilmistir. Hastalarin demografik
ve karakteristik dagilimlar Tablo 1’de gosterilmektedir. Eriskin romatoloji klinigine MHRS ile basvuran hastalarin
%55,2’si, cocuk romatoloji poliklinigine basvuran hastalarin ise %32,1’inin inflamatuar tani aldigi saptanmistir.
(p<0,05) Eriskin popilasyonda en sik basvuru sebebi eklem agrisi (%57) olarak gézlenmistir ve bu hastalar arasindaki
inflamatuar tani orani %36,1 olarak saptanmistir. Cocuk romatoloji klinigine yoénlendirilen hastalar arasinda en
stk bagvuru sebebi bacak agrisidir (%22,8), ancak dokiintii ve tekrarlayan ates sikayetleri en fazla inflamatuar
hastalik tanisiyla iliskilendirilmistir. Eriskin hastalar arasinda en sik sonuglanan tanilar sirasiyla spondiloartropatiler
(%24,7), romatoid artrit (24,3) ve bag doku hastaliklaridir. (%13,3). Cocuk yas grubunda tani dagilimi sikliga
gore otoinflamatuar hastaliklar (%57,8), juvenil idiopatik artrit (%15) ve vaskilit (%13,6) olarak saptanmistr.

Sonug: Bulgularimiz, eriskin romatoloji bolimiine yonlendirilen hastalarin yaridan fazlasinin, cocuk romatoloji bolimiine

yonlendirilen hastalarin ise lgte birinin inflamatuar tani aldigini gostermektedir. Romatolojiye uygun yonlendirmeler
hastalarin tani ve tedavisini hizlandirip saglik sistemi Gzerine binen finansal yik{ azaltacaktr.

Anahtar Kelimeler: Ayaktan tedavi hizmetleri, eklem hastaliklari, hasta basvurusu, romatoloji
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Katihmcilarin demografik ve karakteristik 6zellikleri

Yas dagilimi

Cinsiyet dagilimi (%)

Erkek

Kadin

inflamatuar tani alma yiizdesi (%)
inflamatuar tani

Non-inflamatuar tani

Dis merkez takipli hastalarin orani (%)
Dis merkez takipli hastalar

Tani almamis hastalar

Sonuglanan tanilarin sikhgi ve orani (%)
1

2

3

Pediatrik (n=458, %49,8)
9,9 (+4,4)

230 (%50,2)
228 (%49,8)

147 (%32,1)
311 (%67,9)

58 (%12,7)
400 (87,3)

Otoinflamatuar hastaliklar: 85 (%57,8)
Juvenil idiyopatik Artrit: 22 (%15,0)
Vaskadlit: 20 (%13,6)

STANBUL

Eriskin (n=462, %50,2)
47,6 (+15,1)

90 (%19,5)
372 (%80,5)

255 (%55,2)
207 (%44,8)

127 (%27,5)
335 (%72,5)

Spondiloartropatiler: 63 (%24,7)
Romatoid Artrit: 62 (%24,4)
Bag Doku Hastaliklari: 34 (%13,3)
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[SS-029]

Pediatrik inflamatuvar bagirsak hastaligi tanili hastalarda saglkla iliskili yasam kalitesinin IMPACT-3 olgegi ile
degerlendirilmesi

Eda Gul*, Bilge Sahin Akkelle?, Engin Tutar?, Deniz Ertem?

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari A.B.D., istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme B.D., istanbul

Amag: inflamatuvar bagirsak hastaliklari (iBH), gastrointestinal sistemde kronik inflamasyonla karakterize hastalik
grubudur. Siklikla gencg eriskin/adolesanlarda gériilen iBH'de, hastalikla ilgili etkenlerin yanisira, kisiye 6zgii psiko-
sosyal Ozelliklerin hastalik algisi ve yasam kalitesi Uzerine etkili oldugu disinilmektedir. Literatiirde pediatrik
IBH tanili hastalarda yasam kalitesini konu alan az sayida ¢alisma mevcut olup, llkemizde gerceklestirilmis ¢calisma
bulunmamaktadir. Calismamizda pediatrik IBH tanili hastalarimizda saglikla iliskili yasam kalitesinin degerlendirilmesi
hedeflenmistir.

Gereg-Yontem: Calismamizda iBH tanisi ile klinigimizde takip edilen 10-18 yas arasi hastalarin demografik bilgileri,
glncel klinik-laboratuvar verileri ve uygulanan tedaviler incelendi. Hastalik aktivitesi icin PCDAI (Pediatric Crohn’s
Disease Activity Index) ve PUCAI (Pediatric Ulcerative Colitis Activity Index) skorlamalari kullanildi. Kesitsel 6zellikteki
calismamizda, yasam kalitesinin degerlendirilmesinde iBH hastalari icin gelistirilmis IMPACT-3 olcegi uyguland.
IMPACT-3 6lceginde en yiksek puan 100 olup, puan arttikca yasam kalitesi artmaktadir.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 76 iBH tanili hastanin cinsiyet dagilimi esit (%50), ortalama tani yasi 14,7+2,9 yild.
Hastalarin %67,1’i Glseratif kolit (UK), %32,9’u Crohn hastaligi (CH) taniliydi. Hastalarin 31’i (%40,8) en az 2 yil énce
tani almisti ve hastalarin %61,8'i remisyonda idi. Hastalarin %76,3’ii 5-ASA, %72,4’(i immunmodilatér ajan (iA),
%46,1'i biyolojik ajan (BA), %15,8'i steroid kullanmaktaydi. Birden fazla (5-ASA/IA/BA/steroid) ila¢ alan hasta orani
%84,2, birden fazla uygulama yoluyla (oral/rektal/intravendz/subkutan) ilag alan hasta orani %55,3’ti. Calisma
grubunda total IMPACT-3 skoru 72,2 olarak tespit edildi. Cinsiyet, hastalik tipi (UK/CH), tanidan sonra gecen siire
esas alinarak yapilan karsilastirmalarda total IMPACT-3 skorunda istatistiksel anlamh farklihk saptanmadi (p>0,05).
Aktif hastalik bulgusu olan, birden fazla ¢esit veya birden fazla yolla ila¢ kullanan ve BA kullanan hastalarda
IMPACT-3 skoru daha diisik saptandi, fark istatistiksel olarak anlamliydi (sirasiyla p=0,001, p=0,03, p=0,03, p=0,007).
Sonug: Calisma grubumuzda hastaligi aktif olan ve agresif/coklu tedavi uygulanan pediatrik iBH hastalarinda yasam
kalitesinin daha dusilik oldugu gorilmistir. Yasam kalitesi (izerine etkili faktorlerin iyilestirilmesinin, hastalikla basa
cikma becerisini destekleyebilecegi, takip-tedavi uyumuna olumlu katki saglayabilecegi diistintilmektedir.

Anahtar Kelimeler: inflamatuvar bagirsak hastalig), pediatrik, yasam kalitesi
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[SS-030]

Duchenne Muskiiler Distrofi Tanili Cocuklarin Bakim Vericilerinde Bakim Veren Yiikii, Uyku Kalitesi, Anlik ve Siirekli
Kaygi Diizeyleri Degerlendirmesi

ipek Gériisen’, Merve Selcuk?, Almala Pinar Ergenekon?, Seyda Karabulut?, Mine Kalyoncu?, Neval Metin Cakar?,
Miiriivvet Yanaz?, Giilten Oztiirk?, Elif Acar Arslan3,Olcay Unver?, Ela Erdem Eralp?, Yasemin Gékdemir?, Dilsad
Turkdogan?, Bllent Karadag?

IMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, istanbul

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gédiis Hastaliklari Bilim Dali, Istanbul

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

Amag: Duchenne Muskiler Distrofi (DMD), erken yasta baslayan, kaslarda progresif dejenerasyonla seyreden,
fonksiyonel yetilerin kademeli bicimde kisitlanmasina yol acan, kronik, ilerleyici, multisistemik, genetik gecisli ve
hastaligin ileri evrelerinde hastanin tamamen bakim verene bagimli hale geldigi kas hastaligidir. Bu calismada;
DMD’li hastalara bakim saglayan aile lyelerinde bakim veren yikinin, hastaligin ve bakim silrecinin yarathgi
sorumluluga karsi bakim vericilerin uyum siireglerinin degerlendirebilmesi adina; bakim veren yuklerinin, uyku
kalitelerinin, anhk ve sirekli kaygi dizeylerinin bilinmesi ve bu bilesenlerin ortaya koyulmasi hedeflenmistir.
Gereg-Yontem: Duchenne Muskiiler Distrofi (DMD) tanih g¢ocuklarin bakim vericilerinde bakim veren
yukleri, uyku kalitesi, anlik ve siurekli kaygi dizeylerini belirlemeye yonelik veri toplama ydntemi olarak
anket teknigi kullanilmis olup; veri toplama araglari olarak, Sosyodemografik Bilgi Formu, Zarit Bakim
Veren Yiki Olgegi(zBl), Pittsburgh Uyku Kalitesi Olgegi (PSQI), Anlik (Durumluk) ve Siirekli Kaygi Olcegi
(STAI-S ve STAI-T) kullanilmistirHer (¢ ankette de ylksek skorlar daha kotli sonuglari gostermektedir.
Bulgular: Calismaya 27 DMD’li hastanin bakim vericisi dahil edilmistir. Hastalarin 26’s1 (%96, 3) erkekti ve ortalamayasi 130
aydi. Bakimverenanketlerine dahil edilenebeveynlerin 15’ianne 12'si babaydive bakimvericiortalamayasi 40yildi. Bakim
verenlerde ZBI ortalama skoru 42(orta-agir bakim veren yiki), PSQlI medyan skoru 3(uyku kalitesinde agir etkilenme),
STAI-S ortalama skoru 42.5(orta derecede anlik kaygi diizeyi), STAI-T ortalama skoru 43.4(orta derecede sirekli kaygi
diizeyi)olarakbulundu.Bakimverenyiikii(ZBl)ve PSQlskorlariarasindaistatiksel olarakyliksek derecede pozitifkorelasyon
vardi (p<0.001, r=0.64). PSQl skorlari ve STAI-T skorlari arasinda orta derecede pozitif korelasyon vardi (p=0.03, r=0.41).
Sonug: DMD’li  cocuklarin  bakim vericilerinin  bakim veren yiki ve PSQl skorlari yiksek, anhk ve
sirekli kaygi dlizeyleri skorlari orta derecede olarak bulunmustur. Bu c¢ocuklarin bakim vericileri

icin bakim verme slirecine vyoOnelik fiziksel, sosyal ve psikolojik destek kaynaklarina ihtiya¢c vardir.

Anahtar Kelimeler: Bakim Veren yiki, Kaygi, Duchenne Muskiiler Distrofi, Uyku
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Tablo 1: Hastalarin Demografik Bilgileri ve Anket Skorlari

Demografik Bilgiler

DMD’li Hasta sayisi, n

DMD’li Hasta Cinsiyet, erkek, n (%)

DMD’li Hasta Yas, ortalama, ay (£ SS)

DMD’li Hasta Tani Yasi, ortalama, ay (£ SS)

Bakim Veren Yas, ortalama, yil (£ SS)

Bakim Veren Cinsiyet, erkek, n(%)

Bakim Veren Cinsiyet, kadin, n(%)

Bakim Veren Cocuk Sayisi, medyan, n (25p-75p)

Bakim Veren DMD’li Cocuk Sayisi, medyan, n (25p-75p)

Bakim Verme Stresi, ortalama, n (£ SS)
1-3 saat

3-6 saat

6 saatten fazla

Anket Skorlari

Zarit Bakim Veren Yiiki Olcedi, ortalama, n(+ SS)
Pittsburgh Uyku Kalitesi Olgegi,medyan,n(25p-75p)

Anlik ve Siirekli Kaygr Olcedi (STAI-S), ortalama, n(+ SS)
Anlik ve Sirekli Kaygr Olcedi (STAI-T), ortalama, n(£ SS)

n (%)
27
26(%96,3)
130 (34,4)
50,5 (22,8)
40 (£8.5)
12 (%44.4)
15 (%55.6)
2( 1-3)
1(1-1)

5 (+18.5)
7 (£25.9)
15 (£55.6)

42 (£9.9)
3 (1-6)
42.5 (£5.2)
43.4 (£7.5)
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[SS-031]

Adolesan donemdeki primer bas agrisi tanili hastalarin obezite durumlarinin bas agrilari sikligi ve siddeti lizerine
etkisi

Begim Tasdemir?!, Semih Bolu?, Aysegul Danis?, Gulimser Kulakoglu®

1Bolu Abant izzet Baysal Universitesi, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari ABD
2Bolu Abant izzet Baysal Universitesi, Cocuk Endokrinolojisi
3Bolu Abant izzet Baysal Universitesi, Cocuk Nérolojisi

Amag: Calismamizda primer bas agrisi tanili adolesanlarda obezite goriilme sikliginin incelenmesi, obezitesi olan ve
olmayan hastalarin klinik farkliliklari ve farkli primer bas agrisi alt tiplerinde obezite gorilme sikliginin karsilagtiriimasi
amaglanmistr.

Gereg-Yontem: Primer bas agrisi ve obezite iliskili degisikliklerin, prepubertal ve pubertal donem arasinda farkhlik
gostermesi nedeniyle sadece pubertal grupta (10-18 yas) calismanin ydratilmesi kararlastirildi. Cocuk Noroloji
Poliklinigine Mart 2020-Nisan 2022 tarihleri arasinda basvuran ve primer bas agrisi tanisi alan 10-18 yas araligindaki
hastalar ve ayni tarihler arasinda Cocuk Endokrinoloji Poliklinigine basvuran obez olup primer bas agrisi tanisi olmayan
ayni yas hastalar retrospektif olarak tarandi. Calismaya 93’l (% 34.1) erkek ve 180’i (% 65.9) kadin olmak lizere toplam
273 adolesan alindi. Viicut kitle indeksi (VKi) > 95 persentil olan gocuklar obez grubunu, 85-95 araliginda olanlar fazla
kilolu grubunu, 5-85 araliginda olan ¢ocuklar ise kontrol grubunu olusturdu.

Bulgular: Primer bas agrisi tanili adolesanlar VKi'ye gére siniflandirildiginda 138 (% 65.4) hastanin normal kiloda oldugu,
24 (% 11.4) hastanin fazla kilolu ve 49 (% 23.2) hastanin ise obez oldugu gorildi. Primer bas agrisi alt tipleri kendi
icinde degerlendirildiginde gerilim tipi bas agrisi olan grupta obezite gériilme sikhgi (%27,4), migren tipi bas agrisindan
(%20.8) daha fazla olarak sonuglandi (p >.05). Obez olan hastalarin bas agrisi sikhigi sira ortalamalari, normal kilolu
hastalardan anlamli olarak daha yiksekti. (p <.001). Laboratuvar verilerine bakildiginda primer bas agrisi ve obezitesi
olan grubun HDL, LDL ve T.KOL. degerleri anlamli olarak daha yiksekti (G¢l de p <.05 ).

Sonug: Calismamizdaki bulgular, obezitenin primer bas agrisi tanisi alan ¢ocuklarda bas agrisi sikhigini artirdigini fakat
bas agrisi siddeti lzerine etkisinin olmadigini gosterdi. Obezitenin bas agrisi lzerindeki olumsuz etkisinden dolayi
primer bas agrisi tanili hastalar icinde obez veya fazla kilolu olan hastalara saglikh beslenmenin ve kilo vermenin 6nemi
anlatilmahidir.

Anahtar Kelimeler: obezite, primer bas agrisi, adolesan, viicut kitle indeksi
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[SS-032]
Obez cocuklarda uyku lizerine etki eden hormonlarin degerlendirilmesi

Gulumser Kulakoglu?, Semih Bolu?, Aysegll Danis®, Begiim Tasdemir?, Murat Alisik*

1Bolu Abant izzet Baysal Universitesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari ABD
2Bolu Abant izzet Baysal Universitesi, Cocuk Endokrinolojisi

3Bolu Abant izzet Baysal Universitesi, Cocuk Nérolojisi

“Bolu Abant izzet Baysal Universitesi, Biyokimya ABD

Amag: Eriskin donemde obeziteye bagl gelisen mortalite ve morbiditenin dnemli sebeplerinden biri uykuda obstriktif
apne sendromu ve buna baglh gelisen kardiyovaskiler hastaliklardir. Obezitenin bu komplikasyonlari genellikle eriskin
donemde klinik bulgu vermeye baslar ancak uykuyu etkileyen hormonlardaki (6zellikle melatonin salinimi) degisiklikler
ve uyku bozuklugu klinigi cok daha erken donemlerde baslayabilir. Biz bu calismada cocukluk ve adolesan caglarda uyku
bozuklugunu gosterebilecek olan melatonin diizeylerindeki degisiklikler ve uykuyu degerlendiren 6lgekler vasitasiyla
obezitede uyku kalitesinin erken donemde etkilenip etkilenmedigini ortaya koymaya galistik.

Gereg-Yontem: Calisma 3-17 vyaslar arasinda hastanemizin Cocuk Endokrinolojisi poliklinigine basvuran ve
viicut kitle indeksi (VKi) yasina gore 95. persentilin lizerinde olan 44 obez hasta ve benzer yas ve cinsiyette
normal kilolu 44 kontrol hastasi ile yapildi. Hasta ve kontrol gruplarinin kan melatonin dizeyleri, glinlik
uyku sdreleri, uykuya dalma sireleri, Uyku Olcegi ve Eppworth uykululuk olgegi yanitlari karsilastirildi.
Bulgular: Bu ¢alismadaki katilimcilarin yas ortalamasi 10.8 (+4.23) yil, 32’si (%36,4) prepubertal dénemde, 56’sI (%63,6)
pubertal dénemde, 55’i (%66,5) kadin, 33'lG (%37,5) erkekti. Yataga gittikten sonra uykuya dalma siireleri arasinda
gruplar arasinda istatistiksel anlamli fark gortilmemekle birlikte; tiim gruplarda en yliksek orani yataga gittikten sonra
15 dakikadan daha kisa sire icinde uykuya dalan ¢ocuklar olusturmaktaydi. Her iki grubun uyku 6lcegi ve uykululuk
diizeyleri arasinda istatistiksel anlamli farklilik saptanmamistir. Ancak obez grubunun serum melatonin diizeyleri kontrol
grubunun melatonin diizeylerinden anlamli olarak daha yuksekti.

Sonug: Calismamizda normal kiloya sahip ¢ocuklarda oldugu gibi obez ¢ocuklarda da uyku bozuklugu gorilmedigi,
fakat melatonin diizeylerinin obez cocuklarda anlamli diizeyde yiiksek oldugu bulunmustur. Elde ettigimiz bulgular obez
cocuklarda obezitenin olumsuz etkilerine karsi kompensatuvar mekanizmalarin ¢alismaya basladigini ve melatonin
salinimini artirarak yanit verdigini disindirmustur.

Anahtar Kelimeler: Obezite, Melatonin, Uyku Bozuklugu Olgegi, Epworth Uykululuk Olgegi
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[SS-033]

Covid-19 pandemisi oncesi ve sonrasinda goriilen miyokardit etkenleri
Selen KaragozIlil, Elif Erolu?, Figen Akalin®

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, istanbul

Giris

Miyokardit, genellikle enfeksiyoz etkenlerin neden oldugu gesitli etiyolojiye sahip miyokardin inflamatuar bir hastaligidir.
Etkilenen hastalar, subklinik tablodan kardiyojenik sok, aritmiler ve ani 6liime kadar degisen genis bir klinik belirti ve
semptom yelpazesiyle basvurabilirler. SARS-COV 2 veya Covid-19 pandemisi ilk defa 2019'da gérildi ve simdiye kadar
774,144,371 vaka tanimlandi. Miyokardit insidansi 1-10/100000’dir ve bimodal yas dagilimi vardir. Cocuklarda ani
kardiyak olimlerin %5-20’sini olusturur. Tek merkezli 10 yillik bir galismada, 1516 vakaya otopsi yapilmis ve vakalarin
%1.8’inde miyokardit saptanmis ve bu vakalarin %57’sinde ani kardiyak 6liim meydana gelmis. Ani kardiyak 6liim olan
cocuk hasta grubunda yapilan postmortem calismalarin %12.5’sinde viral ajanlar saptanmis. Akut miyokarditte ani
olim sebebi siklikla aritmidir. Myokardit etkenleri, en sik enfeksiyoz etkenler viral, bakteriyel, protozoal ve fungaldir.
Non-enfeksiydz nedenler toksik,ilaglar, otoimmun ve idiyopatiktir.

Calismamizda COVID-19 pandemisi 6éncesi ve sonrasinda goriilen miyokardit etkenleri ve hastalarin klinikleri

degerlendirilmesi amacglanmistir.
Gere¢-yontem

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi cocuk kardiyoloji bilim dalinda, pandemi éncesi 2017-2019 yillari arasinda 48
miyokardit tanili hasta ve pandemi sonrasi 2023-2024 yillari arasinda 25 miyokardit tanili hasta ¢alismaya alinmistir.
Myokardit tanili hastalarin Hs-troponin T yiksekligi, elektrokardiografik, ekokardiyografik, koroner BT anjio ve kardiyak
MRI sonuglari retrospektif olarak degerlendirildi.

Sonuglar

Covid-19 6ncesi dénemde, 48 tane (erkek:89,5%) miyokardit tanili hastanin yas ortalamasi 14,6+2,12 yil, ortanca:13,3
yil (min.-max:9-17). Hastalarin yatis slresi ortalama 5,6+7,7 glindi. Hastalarin basvuru semptomlarinda hepsinde
gbgiis agrisi vardi, ates (%27), nefes darligi (%14), Usye (%58), gis bulgular (%16)'di. 46 hasta NYHA sinif |, 2 hasta
sinif Il idi. Madde kullanan hasta yoktu.2 hasta sigara iciyordu. 5 hastanin kronik hastaligl vardi; hipospadiyas+
tekrarlayan IYE, astim, isitme kaybi-kohlear implant, ilseratif kolit, HSP. 2 hastada devamli ilag kullanimi vard.
Ailede kalp hastaligl dykisii 4 hastada vardi. Hastanin bulgularinda 3 hastada olglilen 38 derece ve Ustli ates vardi,
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4 hastanin kalp hizi 100/dk Gzerindeydi. Hipotansif olan yoktu. Hastalarin ortalama Hs-troponin T
dizeyleri 485+445,3 pg/ml idi. EKG'de %62 ST-T degisikligi vardi. EKO'da 1 hastanin ef:50 KF:26 ,47
hastanin normal LV sistolik fonksiyonlari vardi ve 1 hastada perikardiyal eflizyon saptandi. 29 hastaya
koroner BT Anjio cekildi; 4 hastada LAD’de min. myokardiyal koprilesme izlendi. 33 hastaya kardiak MRI
cekildi; 9 hastada (%27) T2 incelemelerde sinyal artisi saptandi, 1 hastada perikardiyal eflizyon saptandi.

Covid-19 sonrasi donemde ,25 tane (erkek 84%) miyokardit tanili hastanin yas ortalamasi 12,7+4,77 yil, ortanca 14
(min.-max.:1-17) yildi. Yatis sliresi ortalama 4,72+3,82 glindi. Hastalarin basvuru semptomlarinda hepsinde gogus
agrisi vardi, ates %24, nefes darlig1 %12, Gsye %36 ve gis bulgulari %12 saptandi. 24 hasta NYHA sinif |, 1 hasta sinif Il
idi. Madde kullanan 1 hasta, 4 hasta sigara iciyordu. 4 hastanin kronik hastaligi vardi; 1 hasta Timor eksizyonu+HIPEC,1
hasta dogustan tek bobrek (kreatinin normal), 1 hasta tip 1 DM, 1 hasta KBY. Ailede kalp hastaligi 6ykusi 2 hastada
vardi. Hastanin bulgularinda 6 hastada dlclilen 38 derece ve Ustu ates vardi, 6 hastanin kalp hizi 100/dk lzerindeydi.
2 hasta hipotansif olmasi sebebiyle inotrop tedavisi aldi. Hastalarin ortalama Hs-troponin T diizeyleri 533,3+322 pg/
ml idi. EKG'de %56 ST-T degisikligi vardi. EKO’da 23 hastanin normal LV sistolik fonksiyonlari vardi ve 2 hastada LV
hipertrofisi saptandi. 5 hastaya koroner BT Anjio ¢ekildi hepsi normaldi. 12 hastaya kardiak MRI ¢ekildi; 10 hasta (%83)
T2 incelemelerde sinyal artisi saptandi, 1 hastada perikardiyal eflizyon saptandi.

Pandemi 6ncesi donemde; Pandemi sonrasi donemde;
48 hastanin %8.3’inde iireme saptandi 25 hastanin %32 sinde iireme saptand
2 hasta rhinovirus ve enterovirus, 2 hasta rhinovirus
1 hasta parvovirlis B-19 1 hasta rhinovirus ve enterovirus
1 hastada klamidya 1 hasta SARS-Cov-2

1 hastada RSV
1 hastada parainfluenza tip-4

1 hastada influenza tip A

1 hasta CMV

Sonug

Pandemi donemi boyunca izolasyon, maske, dezenfektan kullanimi, sosyal mesafe kuralina uyumdan dolayi
hastalarda pandemi sonrasinda enfeksiyon cesitliligi ve sikliginda artisa sebep olabilir. Bu nedenle miyokardit

etkenlerinde cesitlilik ve artis oldugunu bize distindirmektedir
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Kisitlayicilar

Hasta sayilarinin esit dagilmamasi, daha genis hasta grubuna ihtiyag olmasi ve pandemi dncesi ve sonrasi bakilan
viral seroloji kitlerinin standardize olamamasidir.

Kaynaklar

- https://www.who.int/emergencies/diseases/novel-coronavirus-2019/global-research-on-novel-coronavirus-
2019-ncov

- Durante A, Laforgia P, Aurelio A, et al. Sudden cardiac death in the young: the bogeyman. Cardiology in the
Young; 2014

- May LJ, Patton DJ, Fruitman DS. The evolving approach to paediatric myocarditis: a review of the current

literature. Cardiology in the Young. 2011
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POSTER SUNUMLAR

[PS-001]

Siipheli kuduz temaslisinin yénetiminde olusabilecek aksakliklar: bir olgu sunumu

Pinar Canizci Erdemlit, Sevliya Ocal Demir!, Giilsen Akkog!, Cagla Abaci Capar?, Buse Metin Yorgun?, Elif Yilik3, Aysenur
Erciyes?, Sevgi Aslan Tuncay?, Seyhan Yilmaz?!, Burcu Parlak?, Aylin Dizi Isik!, Didem Biyulktas Aytag!

Marmara Universitesi Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dali
2Marmara Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali

Amag: Kuduz diinya genelinde 6zellikle gelismekte olan llkelerde dnemini koruyan élimcil bir halk saghigi sorunudur.
Asisiz evcil hayvanlar ve sokak hayvanlarindan kdpekler insan enfeksiyonlarinin esas kaynagidir. Virlis degisken bir
inklibasyon siiresinden sonra santral sinir sistemine ulasir, karakteristik sinsi ensefalit tablosu ile fatal seyreder. Bu
vakamiz ile kuduzun giincel yaklasimini irdelemek istedik.

Olgu: 2 yas erkek hasta sarilmaya calistigi sokak kopegi tarafindan yliziinden isirmasi sonrasi 15. saatinde poliklinigimize
getirildi. ilk basvurdugu merkezde asisinin yapildigi ancak yaranin yikanmadigi, kuduz immunglobulinin (1G) yapilmadig,
profilaktik antibiyotik baslanmadigi ve bildirim yapilmadigi 6grenildi. Aile yarayi bol su ve sabunla defalarca yikamisti.
Asisiz oldugu anlasilan kdpek baska bir cocugu da isirmaya ¢alismisti. Bu sebeple hastaya kuduz IG de uygulandi,
asilamalarina devam 6nerildi ve sipheli kuduz temashsi bildirimi yapildi. Kbpegin temasin 8. glinlinde 6ldigli 6grenildi,
tarafimizca yapilan bildirimin Gst merkeze ulasmamasindan dolayl kuduz tanisi igin érnekleme yapilamadan képek
gomilmuistl. Hasta temasin 9. glini ates nobetle acilimize getirildi, solunum yolu enfeksiyon bulgulari mevcut,
norolojik defisiti yoktu. Ailede febril konvulziyon (FK) 6ykisi olmasi, kuduzda konvulsiyon ile basvuran olgularin hizli
progresyon ile kaybedildigi diustintldiginde durumun basit FK oldugu distntldl, ancak hasta yakin izlem ve tetkik
icin yatirildi. Hastadan gonderilen ense saci kokd, tiklrik, serumda virlis DNA’sI saptanmadi, serum antikor dizeyi
ise asllamaya bagl koruyucu diizeyde saptandi. Asinin %100 koruyuculuguna gilivenilerek hastanin ayaktan takibine,
norolojik semptom gelisirse 6rnekleme igin yeniden degerlendirilmesine karar verildi.

Sonug: Hayvan isirmasi ile getirilen vakalarda ilk olarak yara yerinin tazyikli su ile uzun siire yikanmasi, hayvanin
durumu ve i1sirma siddetine gore asi yaninda en kisa slirede IG de yapilmasi, uygun yonetilmediginde kesin 6limciil
olan kuduzdan korunmada temeldir. Tim bulasici hastaliklarda oldugu gibi bildirimler zamaninda yapilmali ve yerine
ulastigl kontrol edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Kuduz, konvulziyon, profilaksi, immunglobulin, yara bakimi
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[PS-002]
Pediatrik bir hastada Kluyvera ascorbata enfeksiyonu: Olgu sunumu

Demet Tosun, Nevin Hatipoglu, Sadik Sami Hatipoglu

S.B.U Bakirkéy Dr. Sadi Konuk E§itim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Kluyvera ascorbata Enterobacteriaceae familyasinin  bir Uyesi olup gram negatif bir bakteri
tiradar.  Pediatrik popilasyonda nadiren enfeksiydoz bir ajan olarak gosterilmektedir. Yumusak doku
enfeksiyonundan, idrar vyolu enfeksiyonlarindan ¢oklu organ yetmezligi ile sepsise kadar degisen
klinik agidan oOnemli enfeksiyonlarla iliskili oldugu tanimlanmaktadir. Vakamizi sunarken amacimiz
klinisyenlerin hastaligin spektrumu ve bu patojenle iliskili artan klinik ©6nemin farkinda olmalaridir.
Olgu: 16 yasinda erkek hasta, gecirdigi motosiklet kazasi sonrasisag bacakta agri, hassasiyet ve hareket kisithligi sikayetiyle
hastanemize basvurdu. Hastanin cilt batinlGginin bozuldugu ve kompartman sendromu tanisi konularak sag kruris
lateral ve medial taraftan fasiyotomiyapildi. Takiplerinde hasta, sag tibial platonun metafizyal epifiz bolgesindeki bliylime
kikirdagi da dahil olmak (izere ¢ok sayida pargali kirik ve fasiyotomi kapatilmasi nedeniyle opere edildi. Tetkiklerinde;
Lokosit: 15300 /uL, Lenfosit: 2440 /uL, N6trofil: 2300 /uL, Trombosit: 217.000 /uL, C reaktif protein (mg/L): 19,5, Aspartat
aminotransferaz ( birim/L): 240, Alanin aminotransferaz (birim/L): 80. Operasyon sirasinda hastanin granilasyon dokulari
ve iskemik alanlari debride edildi. Aktif kanama odaklari goriildii. Medial fasiyotomi alani kapatildi. Lateral fasiyotomi
alani yaklastirildi. Ekstansor fiksatori yerlestirildi. Bir hafta sonra sag lateral kruristeki fasiyotomi alani debride edildi.
Tibialis anterior ve peroneal kaslara ait enfekte ve nekrotik yapilar eksize edildi. Yara yerinden kiltir alindi. Hastaya
hiperbarik oksijen tedavisi baslandi. Atesi ve akut faz reaktanlari yliksek olan hastanin antibiyoterapisi Teikoplanin ve
Sefepim olarak diizenlendi. 10 giin sonra ekstansor fiksatori gikarilarak lateral fasiyotomi alani debride edildi. Hemovac
dren yerlestirildi ve uzun bacak ateli uygulandi. Yara kiiltirlinde Kluvyera ascorbataizole edilen hastanin antibiyoterapisi;
imipeneme duyarh oldugu icin imipenem olarak diizenlendi. Tablo 1 antibiyogrami géstermektedir. Takipte 10 giin
sonra sag tibia platosundaki kirik acik olarak redikte edildi ve yara yerinde iyilesme goriilen hasta taburcu edildi.
Sonug: Kluvyera ascorbata nadir de olsa yara yeri enfeksiyonlarinda etken olarak gosterilebilmektedir.

Anahtar Kelimeler: kompartman sendromu, Kluyvera ascorbata, fasyotomi
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Tablo 1
Isalated bacteria: Kluvyers ascorbata
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[PS-003]

Kapali Toraks Travmasi Sonrasi Gelisen Staphylococcus aureus pnémonisi

Burcu Parlak, Sevliya Ocal Demir, Giilsen Akkog, Cagla Abaci Capar, Seyhan Yilmaz, Didem Biiyiiktas Aytac, Sevgi Aslan,
Pinar Canizci Erdemli, Aylin Dizi Isik

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon BD, istanbul

Amag: S.aqureus pndmoni, bakteriyemi, apse, osteomyelit, toksik sok sendromu gibi ciddi enfeksiyonlara neden
olur. Nekrotizan pnémoni S.aureus’un da neden oldugu akciger parankimi harabiyeti ile karakterize kliniktir. Burada
patofizyolojisinde travma olan nekrotizan pnémoni olgusu sunulmustur.

Olgu: Yatil 6grenciyurdunda kalan 6ncesinde saglikh 14 yasinda, erkek hasta g6guis agrisi, nefes darlig, ates sikayetleriyle
getirildi. 2 hafta 6nce gogsinin kapiya sikistigl 6grenildi. Muayenesinde diskiin, konfiize idi, ense sertligi, bazalde kaba
ronkdisleri, batinda hassasiyeti mevcut, defans-rebound yok, karaciger kot alti 2 cm ele geliyordu. Tetkiklerinde Whbc:
18600 PNL: 16700, Hb: 12.2 plt: 234000, CRP: 313 mg/L, prokalsitonin 19 mcg/L, ESR: 44 mm/h, AST: 239 U/L, ALT:
113 U/L, Na: 128 mEq/L saptandi. PAAC grafisinde yamali konsolidasyonlar gorildi. BOSta hiicre yok, glukoz 59 mg/dl,
protein 29 g/dl bulundu. Ampirik vankomisin, sefotaksim, azitromisin, asiklovir baslandl, IVIG verildi. izleminde solunum
sikintisi arth, yliksek akimli nazal oksijen destegine baglandi. Solunum paneli negatif saptandi. Toraks tomografisinde
nodiiler, yamasal konsolidasyon sahalari, plevral mesafede 7x2.5 cm yogun icerikli sivi mevcuttu. Nekrotizan pnémoni,
ayirici tanisinda malignite, MiS-C, infektif endokardit iliskili septik emboli, tiiberkiiloz diisiiniildii. Kemik iligi aspirasyonu,
ekokardiyografi normal, balgamda ARB negatif, PPD anerjikti. Kan ve apse kuiltiriinde Metisilin Rezistan S. Aureus lredi.
Kiint travmalarda akciger parankiminde kontiizyon, hematom, psddokist, pndmatosel, kavitasyon seklinde bronslarin
blatinliginlin bozulmasi sonucu “check-valve” mekanizmasiyla siirekli hava girmesiyle hasar olusabilir. Ayirici tanilar
arastirilarak ekarte edilen vakamiz bu nadir gérilen duruma bir 6rnekti. Hizli kompresyon-dekompresyon alveolleri,
interstisyumu yirtar, hava veya sivi dolu kiicik bosluklar birakir; boslukla ¢cevre doku arasinda bir basing dengesi
saglanana kadar genisler. Diger mekanizma, yaralanma aninda glottis kapaliysa veya brons tikanirsa, sikistirilmis akciger
segmentindeki havanin yeterince hizli glkamamasi, parankimin “patlama” seklinde yirtilmasiyla bosluk olusturmasidir.

Sonug: Kiint travma sonrasi gogls agrisi ve ates ile getirilen hastada enfekte post-travmatik akciger psédokisti veya
nekrotizan pnémoni akla gelmeli, tersi durumunda nekrotizan pnémonide travma oykisu etyolojiyi aydinlatmak igin
sorgulanmalidir.

Anahtar Kelimeler: kiint g6gls travmasi, MRSA, nekrotizan pndmoni
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3. Giin PAAC grafisi

ARDS’ye gidis

Toraks BT
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[PS-004]

Agir Yenidogan Sepsisi Yonetimi

Ozge Giicli, Stikran Yildirim, Avidan Kizilelma Yigit

Prof. Dr. Cemil Tascioglu Sehir Hastanesi, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Istanbul

Amag: Diinya Saglk Orgiitii verilerine goére, yillik neonatal sepsis insidansi diinya genelinde 100.000
canl dogumda 2824d(ir. Her il 689.922  yenidogan sepsis nedeniyle kaybedilmektedir.
Enfeksiyonlara bagli yenidogan olimlerinin %84'inlin, erken tani, zamaninda ve uygun
tedavi ile 6nlenebilir oldugu tahmin edilmektedir

Olgu: 30 vyasindaki annenin takipsiz 4. gebeliginden 4. yasayan olarak, normal spontan vaginal vyol
ile zamaninda dogan, dogum tartisi bilinmeyen erkek bebek posnatal 28. gliniinde sepsis 0n
tanisi ile yenidogan Unitesine vyatirldi. Hasta entlibe edildi. Derin metabolik asidoz saptanan,
Ure:214mg/dl,  Kreatinin:4.7mg/dl  yiksek hastada sepsise  sekonder akut bébrek yetmezligi
disinidldi.  Bobrek  yetmezligine  yonelik  aldigi  ¢ikardigi  takibi  yapildi.  Menenjit  dozunda
meropenem  antibiyoterapisi  baslandi.  Kan  kiltiirinde  ESCHERICHIA  COLi  Gremesi 2  kez

saptandl.  Trombositopenisi ve anemisi olan hasta stabil olmadigi i¢cin lomber ponksiyon
yapilamadi. Eritrosit ve trombosit ve taze dondurulmus plazma destegi verildi.
Dehidratasyona bagh akut bobrek yetmezligi dislnGldGglu  icin 6nce  sivi kisitlamasi  yapildi,
sonrasinda arttinld. Hipotansif seyretmedigi icin inotrop ihtiyaci disindlmedi. Enteral

beslenme 6. giin baslandi. 10. giin tam enteral beslenmeye gecildi. idrar cikisi olagan seyrett,
hemodiyaliz ihtiyaci olmadi. Kreatinin degerleri 9. glinde dizeldi, hemoglobin ve trombosit
degerleri 10. glinde stabil hale geldi. 14 glin antibiyotik tedavisi sonrasi CRP klinigi diizeldi.

Sonug: Genel durumu kot olarak gelen bir vyenidoganda, Oncelikli olarak 4 hastalik aklimiza
gelmelidir; sepsis, metabolik hastalik, siyanotik kalp hastaligi ve konjenital adrenal vyetmezlik.
Bu hastaliklarin  hepsi de erken taninmadigi zaman Olime yol acabilir  Gelismis Ulkelerde
erken neonatal sepsisin en stk nedeni grup B  Streptococcus ve Escherichia coli iken,
gelismekte olan Ulkelerde Klebsiella ve Staphylococcus aureus on plana cikmaktadir.
Klebsiella ve Escherichia coli sepsisi, septik sok ve o6lime yol acgabilen ciddi klinik bulgularla
seyredebilir  Bu vyazida hastanemize  basvuran, ihmal edilmis bdbrek yetmezligi tablosunda
gelen hastada Escherichia coli sepsisi bulgularini  paylasarak, neonatal sepsisin ne derece agir
olabilecegine dikkat cekmek istedik.

Anahtar Kelimeler: Neonatal sepsis, Akut Bobrek Yetmezligi, Sepsis
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[PS-009]

Pediatrik lilseratif kolit tanili olguda Takayasu arteriti: nadir birliktelik

Sinem Arusal?, Bilge Sahin Akkelle?, Oya Koker Turan3, Eda Almus*, Engin Tutar?, Deniz Ertem?

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

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji,Hepatoloji ve Beslenme B.D., istanbul
3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Romatoloji Klinigi, istanbul

*Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji A.B.D., istanbul

Amag: Ulseratif kolit (UK) kolonun mukozal inflamasyonu ile karakterize inflamatuvar bagirsak hastaligi (IBH)'dir. Tim
IBH olgularinin yalnizca %20’si cocukluk ¢aginda tani almaktadir. Takayasu arteriti nadir gériilen (prevelans 1/200 000),
“nabizsizlik hastaligl” olarak da bilinen ve bliyik damarlari etkileyen bir vaskdlittir. Literatlirde her iki hastaligin birlikte
gorildigi sinirli sayida eriskin olgu bildirimi mevcuttur. Takibinde Takayasu arteriti gelisen pediatrik UK tanil olgumuz
nadir birliktelik nedeni ile sunulmustur.

Olgu: Bes yil 6nce, 14 yasindayken UK tanisi alan, klinigimiz tarafindan meselazin ve adalimumab tedavisi altinda
izlenmekte olan kiz olguda, takibinin 3. yilindaki poliklinik kontroliinde halsizlik, cabuk yorulma, bacak agrisi
yakinmalari ifade edildi. Fizik muayenesinde solukluk disinda bulgu saptanmadi. Laboratuvar incelemelerinde
anemi, trombositoz, sedimentasyon, CRP ve ferritin yliksekligi tespit edildi. Kolonoskopik inceleme ile Ulseratif kolit
aktivasyonu dislandi. UK ile iliskili olabilecek artrit, tendinit, sinovit gibi eklem tutulumu ve olasi diger etyolojiler
(malignite, enfeksiyon vb) agisindan yapilan incelemeler normal sonuglandi. Takipte inflamasyon belirteglerindeki
yuksekligin giderek arttigl, tariflenen bacak agrisinin yirimekle belirginlestigi ve hareket kisithligina neden oldugu
gozlendi. Bulgularla iliskili olabilecek noropatik-miyopatik etyolojilere yonelik gerceklestiriien EMG normal
sonuglandi. Spinal MR incelemesinde kesit alanina giren toraksta aort ve dallarinda duvar kalinliginda artis dikkati
¢ekti. TUm viicut doppler USG incelemesi ve BT anjiografi incelemeleri ile, 6zellikle biylk damarlari ilgilendiren ve
vaskiler akimi engelleyecek belirginlikteki segmental duvar kalinlasmalari teyid edildi. Cocuk Romatoloji klinigi ile
konsiiltasyonu sonucunda bulgular Takayasu arteriti ile uyumlu olarak degerlendirildi. Vaskdlite yonelik indiksiyon
tedavisinde steroid ve siklofosfamid kullanildi, metotreksat ile idame tedavisi baslandi. Semptom ve bulgularinda
dramatik iyilesme goérilen hasta halen meselazin, adalimumab ve metotreksat tedavileri altinda izlenmektedir.

Sonug: Ulseratif kolit tanili olgularda agiklanamayan inflamasyon belirtec yiiksekligi ve ekstraintestinal semptom/bulgu
varliginda vaskiilit birlikteligi akla gelmelidir. Nadir iki hastalik olan Ulseratif kolit ve Takayasu arteritinin ayni hastada
birlikteligini bildiren vaka 6rneklerinin olmasi ortiisen patogenezi distindirmektedir.

Anahtar Kelimeler: Pediatrik, Takayasu arteriti, Ulseratif kolit
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[PS-010]
VARISELLA-ZOSTER ENFEKSIYONU SONRASI PURPURA FULMINANS OLGUSU

Aylin Dizi Isik", Ahmet Hamdi Sakarya?, Zeynep Ergencg', Seyhan Yilmaz', Sevgi Aslan Tuncay’, Burcu Parlak’, Pinar Canizci
Erdemli’, Omer Dogru®, Ahmet Kog?, Feyza incekdy Girgin*, Eda Kepenekli'

"Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dali, Cocuk Sadligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi,

Istanbul
2 plastik, Rekonstriiktif ve Estetik Cerrahi Anabilim Dali, Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, istanbul

3 Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali, Cocuk Sadli§i ve Hastaliklari Anabilim Dali, Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi,

istanbul

4 Cocuk Yodun Bakim Hastaliklari Bilim Dali, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Marmara Universitesi Tip

Fakiiltesi, Istanbul

GIRIS: Purpura fulminans (PF), cilt ve yumusak dokuda purpura ve nekroza neden olan, tiiketim koagiilopatisi ve
damar ici trombozla seyreden, nadir goriilen, hayat tehdit eden bir sendromdur. ‘idiyopatik’ ya da ‘Postenfeksiy6z’
PF, genellikle enfeksiydz slirecten 1-3 hafta sonra gorilen, patofizyolojisi otoantikor aracili edinilmis Protein C veya S
eksikligi oldugu dusiinilen PF sendromunun bir alt grubudur. En sik viral nedeni, varisella-zoster enfeksiyonlaridir (1,2).
Burada varicella-zoster enfeksiyonu sonrasinda postenfeksiyoz PF gelisen 4 yasinda bir kiz hasta, atak sirasinda Protein

S diizeyi diisiik olup, replasman tedavileri ile normal seviyeye gelmesi nedeni ile sunulmustur.

OLGU: Daha 6nceden bilinen hastaligi olmayan 4 yasinda Tacikistanli kiz hasta sag bacakta lokalize, kirmizi-mor, yaygin,
agril lezyonlar ile basvurdu. Ozgegmisinde 6zelligi olmayan hastanin asi durumu bilinmiyordu. Basvurusundan 10
glin 6nce Tacikistan’da sugicegi sonrasinda sag bacaktaki billoz lezyonlarinda nekrotik alanlari olmasi nedeni ile yatisi
yapilarak meropenem tedavisi baslanmis. Takiplerinde sag bacakta diz altinda gli¢stizlik ve his kaybi olmasi, lezyonlarin
gluteal bolgeye dogru yayilmasi, renginin kirmizidan siyaha dénmesi ve Doppler ultrasonografide arteriyel tromboz
saptanmasli Uzerine purpura fulminans 6n tanisi ile hastanemize sevk edildi. Fizik muayenesinde gluteal bdlgenin
tamamini kaplayacak sekilde ekimotik alan, sag bacak femoral bolgeden itibaren tim bacakta ekimotik ve genis
purpurik lezyonlar, sol kruris posteriorunda ekimotik alan, sag ayak parmaklarinda nekroze alanlar, sag diz altinda kas
glci ve duyu kaybi mevcuttu. bilateral femoral ve popliteal nabizlar aliniyor, sag ayak dorsalis pedis nabzi alinamiyordu.
Tetkiklerinde tiketim koagtilopatisi ile uyumlu olarak hemoglobin [7 g/dL (12-17 g/dL)] ve fibrinojen [95 mg/dL (200-
400 mg/dL)] diisukugi, d-dimer yiiksekligi [8 mg/L (0-0.5 mg/L)] saptanirken trombosit diizeyi [324 X 10%uL (150-450
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X 10%/uL)], PT [14.9 sn (11-15.5 sn)] ve APTT [30.1sn (25.6-33.6 sn)] degerleri normal aralikta saptandi. Varicella-Zoster
Virus Ig M seroloijisi pozitifti [203 U/mL (0-9.99 U/mL)]. Basvurusundaki Protein S diizeyi [%7 (%60-140)] olarak disukti.
Hastaya taze donmus plazma, trombolitik ve antikoagiilan tedavileri baslandi. Nekrotik dokulari icin ¢oklu cerrahi
debridmanlar yapildi. Cerrahi debridman o6rneklerinde Candida spp., Acinetobacter baumannii, Enterococcus spp.,
Escherichia Coli, Stenotrophomonas maltophilia, Bacteroides fragilis, Metilisin duyarli Staphylococcus epidermidis ve
Streptococcus salivarius Gremeleri oldu. Debridman 6rneklerindeki Giremelerine uygun olarak antibiyotik ve antifungal
tedavileri diizenlendi. Replasman tedavileri sonrasinda Protein S diizeyi [%63 (%60-140)] normal aralikta saptandi. Sag

bacagi diz altindan ampute edildi. Hasta plastik, rekonstriiktif ve estetik cerrahi poliklinik takibi ile ayaktan izleme alind..

SONUG: VZV enfeksiyonlari cogunlukla hafif ve kendi kendini sinirlayan dokintili hastaliga neden olsa da, PF gibi
yasami tehdit eden komplikasyonlarla da ilerleyebilir. VZV enfeksiyonlarini ve komplikasyonlarini énlemek igin canli
zayiflatilmis asilarla asilama ve toplum bagisikhigini belirli bir esigin lGzerinde tutmak, virtisiin dolagsimini engellemeye
yonelik en 6nemli stratejilerdir. Bu nedenle ¢ocuklarin asilara erisimini kolaylastiracak, ebeveynlerin bu konudaki bilgi

ve farkindalik dlizeyini artiracak ¢abalarin tiim diinyada desteklenmesi ve giiclendirilmesi gerekmektedir.

KAYNAKLAR
1. Levin M, Eley B, Faust SN. Purpura fulminans. Harper’s Textbook of Pediatric Dermatology. 2019:1891-905.

2. Levin M, Eley BS, Louis J, Cohen H, Young L, Heyderman RS. Postinfectious purpura fulminans caused by an
autoantibody directed against protein S. The Journal of pediatrics. 1995;127(3):355-63

Resim 1A.

B

Nekrotik sag bacak
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[PS-011]
TAP2 Mutasyonu Saptanan MHC-Sinif 1 Eksikligi

Gizem Tanali!, Ezgi Yalgin Giingdren?, Melek Yorgun Altunbas?, Salim Can?, Razin Amirov?, Necmiye Oztiirk?, Selcen
Bozkurt?, Sevgi Bilgic Eltan?, Elif Karakog¢ Aydiner?, Safa Baris?, Ahmet Ozen?

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagli§i ve Hastaliklari ABD, istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Allerji ve immiinoloji BD, istanbul

Amag: Dogumsal imminite kusurlari enfeksiyonlara yatkinlikla birlikte farkli klinik 6zellikler ile karsimiza ¢ikmaktadir.
TAP2 mutasyonunda MHC-I ekspresyonu etkilenir. Bu olguda tekrarlayan iist solunum yolu enfeksiyonu (USYE) ile
basvuran ve TAP2 mutasyonu saptanan bir hasta sunularak dogumsal immiunite kusurlarina dikkat cekmeyi hedefledik.

Olgu: 5 yasinda kiz hasta, tekrarlayan otit (4-5 kez/sene) ve abisinde bronsiektazi olmasi nedeniyle yonlendirildi. Yapilan
dis degerlendirmede tekrarlayan USYE ve hisiltili cocuk olarak degerlendirilerek izleme alinmis, solunum sikayetleri
montelukast yanitl idi. izlemde sik USYE enfeksiyon nedeni ile yapilan birinci basamak degerlendirmede MLS: 3700/
mm3, immiuinoglobulinlerinormal aralikta ve protein asiyanitlari pozitif saptandi. Lenfosit alt grup analizinde, CD8T hiicre
lenfopenisi (%4.4) saptandi, ikinci kontrolde de diisiik (%8) saptanmasi nedeniyle hedeflenmis klinik ekzom sekanlasma
yapildi ve TAP2 geninde ekzon 6’da c.983del p.(Ala.328Glyfs*52) cerceve kaymasi homozigot mutasyon saptandi.
Hastanin abisi (9 yas) bronsiektazi nedeniyle primer siliyer diskinezi (genetik testlerde uyumlu varyant saptanmadi) 6n
tanisiyla izlenmekteydi. Anne baba arasinda akraba evliligi vardi. Mevcut belirti ve bulgularla hastaya otozamal ressesif
kalitilan TAP2 eksikligi (Bare lymphocyte syndrome) tanisi konuldu. Hastaya azitromisin (5mg/kg/doz-gtin asiri) proflaksisi
baslandi, enfeksiyon tekrari ve u¢ organ hasari durumunda immunglobulin replasman (0.4-0.6 gr/kg/3 hafta) tedavisi
planlandi. Hematopoetik kok hiicre nakli plana alinip, nakil hazirliklariigin akrabaici vericilerin HLA doku gruplari calisildi.

Sonug: TAP2 eksikligi ya da ciplak lenfosit sendromu kombine immiin yetmezlik fenotipinde olan dogumsal immdinite
kusurudur. Tekrarlayan USYE ve ASYE, bronsiektazi, yiiz, kol ve bacaklarda tedaviye yanitsiz acik llserler ve kronik
ishal gérilir. Bu hastada tekrarlayan USYE, abide etyolojisi belirsiz bronsektazi ve ebeveynlerde akrabalik immiin
yetmezlik acgisindan uyarici olmustur. Ayrica detayli 6yki ile birlikte uygun merkeze sevk edilerek basamakli olarak
immiunolojik tetkiklerin yapilmasi tanida yol gosterici olmustur. Yapilan genetik analiz ise kesin taniyi TAP2 eksikligi
olarak dogrulamistir. Bu yaklasimla komorbiditeler gelismeden erken yasta tani konularak profilaktik ve kiiratif tedaviler
ile sekel gelisiminin engellenmesi hedeflenmistir.

Anahtar Kelimeler: TAP2 mutasyonu, MHC-Sinif 1 eksikligi, dogumsal imminite kusurlari
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Laboratuvar Sonuglari

19.01.2023

IgG 1553 (nef: 1490) (483-1860)
IgA 108 (44-276)

IgM 70 (58-198)

IgE 51.9

IgG1 1150 (292-781)

1gG2 229 (88-408)

IgG3 32 (18-135)

lgG4 23 (7.8-157)

Laboratuvar Sonuglari-2

31.07.2023 19.01.2023 30.12.2022 09.08.2022 24.12.2021

WBC 7500 10800 13700 8800 12700
ANC 2600 6200 7200 3900 8400
ALC 3700 3500 4500 3900 3000
HB 11.7 11.3 11.4 11.4 11.9
MCv  77.8 78.9 78.1 80.4 77.4
MONO 900 900 1700 700 1200

PLT 366000 419000 436000 375000 408000
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[PS-012]
Thaumetopoea Pityocampa; Cam Kese Tirtih Temasi iliskili Siddetli Anjiodem

Gizem Tanali!, Ezgi Yalgin Giingdren?, Melek Yorgun Altunbas?, Salim Can?, Razin Amirov?, Necmiye Oztiirk?, Selcen
Bozkurt?, Sevgi Bilgic Eltan?, Elif Karakog¢ Aydiner?, Safa Baris?, Ahmet Ozen?

IMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari ABD, istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Allerji ve immiinoloji BD, istanbul

Amag: Urtiker/Anjiyoddem/Anaflaksi gibi alerjik reaksiyonlar cocuklarda pek cok nedene bagh gelisebilmektedir. Geg
taninmasi, etkenden uzaklasmanin veya tedavinin yetersiz olmasi halinde ciddi komplikasyonlara yol agabilmektedir.
Burada Camkese tirtili;; Thaumetopoea Pityocampa temasisonrasiyaygin alerjik reaksiyonla basvuran olgu sunulmaktadir.

Olgu: 5 yasinda bilinen sistemik hastalik 6ykisii olmayan kiz hasta, basvurusundan onceki giin ormanda tirtillarla
oynadiktan sonra ellerde, ylizde ve boyunda kizariklk, kasinti ve kabariklik sikayetleriyle acile bagvurmustu. Akut
trtiker 6n tanisi ile feniramin (1 mg/kg/doz *4) ve deksametazon (8 mg) uygulamasi sonrasi sikayetlerinde gerileme
olmasi lizerine antihistaminik (setirizin 0,5 mg/kg/gin ve hidroksizin 3 mg/kg/gln) ile ayaktan izleme alinan hasta 24
saat icinde her iki el ve yliz-boyun bdlgesindeki sikayetlerde artis ve anjiyoédem klinigiyle acil servisimize basvurdu.
Oykiide solunum, gastrointestinal, kardiyovaskiiler bulgulari olmadigi 6grenildi. Hastanin 6zgecmisinde ek 6zellik
saptanmadi. Soygecmisinde annesinde ari sokmasi nedeniyle anafilaksi 6ykisi mevcuttu. Fizik muayenesinde
boyun ve yiliz bolgesinde hiperemik, kasintili, kabarik Urtikeryal dokintiler; géz cevresinde anjiyoddem izlendi.
Bilateral eller ve bileklerdeki siddetli anjiyoodem ve yer yer biill6z lezyonlar nedeniyle gelisebilecek kompartman
sendromu acisindan hasta yakin izleme alindi. izlemde kompartman sendromu gelismeyen hastaya metilprednisolon
(2 mg/kg/giin, 2 giin) ve antihistaminik (setirizin 0,5 mg/kg/glin ve hidroksizin 3 mg/kg/giin) tedavileri uygulandi.
Ucg giin siiren servis takibi sonrasi lezyonlarin gerilemesiyle antihistaminik (setirizin 0,5 mg/kg/giin ve hidroksizin 3
mg/kg/glin) tedavisi ile hasta taburcu edildi. Bazal triptaz (2.01ug/L) ve C4 (0.26g/L) dizeyleri normal sonuglandi.

Sonug: Allerjik reaksiyonlar ¢ocuklarda siklikla yiyecekler, hayvanlar, ilaglar, enfeksiyonlara bagli gelisebilmekte olup oyki
sorgulanirken farkh, nadir etiyolojileri de diisinmek gerekmektedir. Thaumetopoea pityocampa tirtilinin tiylerinden
salinan Thaumetopoein IgE aracili mast hiicre degraniilasyonuna neden olarak ya da dogrudan mekanik veya kimyasal
etkiyle urtiker/anjiyo6dem/anafilaksiye sebep olabilmektedir. Pediatrik popiilasyonda nadir vaka bildirimleri olmakla
birlikte orman isgilerinde temas sonrasi anafilaksi bilinmektedir. Sunulan olgudaki gibi cam kese tirtilinin yaygin alerjik
reaksiyona neden olabilecegi, hatta ekstremitelerde siddetli anjiyoodem nedeniyle kompartman sendromuna yol
acabilecegi akilda tutulmahdir.

Anahtar Kelimeler: Thaumetopoea Pityocampa, Cam Kese Tirtili, Urtiker, Anjiyoddem, Anafilaksi
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Laboratuvar Sonuglari

18.05.2023
WBC 9600
ANC 3200
ALC 5100
HB 13.1
HCT 38.8
MCV 76.1
PLT 337000
Total IgE 41.8
INR 1.06

RAST Aero  Negatif

Laboratuvar Sonuglar

10.04.2023
WBC 19300
ANC 15200
ALC 3200
HB 13
HCT 36
MCV 744
PLT 357000
Triptaz 2.01
C3 1.5

ca 0.26
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[PS-015]
Cocuk Hastada Komplikasyonlu influenza A Pnomonisi

Shalala Gasimova, Hatice Sinav Utkd, Selim Oncel

Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Anabilim Bilim dali

Amag: influenza, 6nemli oranda mortalite ve morbiditeye neden olan viriislerden biridir. influenza basit atesli solunum
yolu enfeksiyonuna neden olsada, akciger, kalp, beyin, karaciger ve kas gibi bir cok organi etkiler. Yasami tehdit eden
bakteriyel pnémonilere zemin hazirlayabilir. Giinimizde influenza tedavisinde en etkili ilaglardan biri oseltamivirdir.
Kisa stirede oseltamivir baslanan hastalarda influenzanin seyri olumlu yonde degisip komplikasyon oranianlamli oranda
azalmaktadir.Olgunun sunulmasindaki amag, influenza A’ ya bagl gelisen atelektazi komplikasyonuna farkindaligin
artinlmasidir.

Olgu: Yedi yasindaki erkek hasta, bir haftadir sliren ates ve Okslrlk sikayetleriyle hastaneye getirildi. Tasipne, ve
oksijen satiirasyonu dusuklugu (%93) gorildi. Fizik muayenede bilateral ral mevcuttu. Beyaz kiire-4590/uL, CRP 52
mg/L, sedimantasyon 61 mm/saat idi. Posteroanterior akciger grafisinde sag alt lobda opasite artisi gorildi. Plevral
eflizyon ve infiltrasyon ayirdinin yapilabilmesi igin toraks ultrasonografisi ¢ekildi ancak bu ayrimi yapilamadig igin
bilgisayarl toraks tomografisi cekildi: Sag akciger alt lob total ve orta lobda kismi atelektatik degisiklikler, sag akciger
alt lob bronslarinda oblitere goriiniim, sag akciger st lob inferiorunda pnémoni ile uyumlu olabilecek infiltrasyonlar
izlendi. Bogaz siiriintiisiinde influenza A saptandi. Hastaya bes giin boyunca iki dozda 90 mg/kg/giin oseltamivir verildi.
Tomografideki diger pndmoni  bulgulari  nedeniyle sekonder bakteriyel enfeksiyon  distnilerek
10 gin  seftriakson, UG¢ gin azitromisin ve 10 gin klindamisin  verildi.  N-asetilsistein,
salbutamol ve hipertonik salin  nebll tedavilerinin  yani  siraile  g6glis fizyoterapisi  yapildi.
Hasta basit maskeyle verilen oksijenle takip edildi. Yatisinin besinci glninden oksijen tedavisi sonlandirildi.
Hasta, yatisinin 10. gininin sonunda dinleme bulgulari tamamen gerilemis bir sekilde taburcu edildi.
Sonug: Cocuk hastalarda influenza A pnémonisi komplikasyonlu seyredebilmekle birlikte antiviral tedavinin erken
baslanmasi, morbidite oranini azaltmaktadir.

Anahtar Kelimeler: influenza, Pnémoni, atelektazi
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[PS-016]
Beckwith Wiedemann spektrumu: epigenetik mekanizmalar

Funda Kékali, Nursel Elcioglu, Evrim Efe, Sedef Bas

Marmara Universitesi Pendik E§itim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Genetik Bilim Dali, istanbul

Amag: Beckwith-Wiedemann sendromu makroglossi, makrozomi, hemihiperplazi ile karakterize bir asiri biylime
sendromudur. Bu olguda lateralize hemihipertrofi, makrozomi ile basvuran Beckwith Wiedeman sendromu tanisi alan
ikiz kiz kardes sunulmustur.

Olgu: ikiz esi olarak 34. gebelik haftasinda dogan 2 aylik kiz hasta makroglossi, makrozomi ile basvurdu. Dogum boyu
48 cm (90 p), kilosu 2680 gr (90 p) olarak goriildi. Muayenesinde boyu 57 cm (98 p), kilosu 4.3 kg (82 p), bas cevresi 37
cm (73 p) idi. Muayenesinde upslanting palpebral fissurler, basik ve genis burun kéki, makroglossi, mikrognati, bilateral
kulak memesinde ¢centik mevcut. Ultrasonografik ve biyokimyasal tetkikleri normal olarak saptandi. Takipleri sirasinda
hemihipertrofi saptanan hastanin yapilan 11p15 boélgesinin metilasyon analizi ¢alismasinda IC2’de hipometilasyon
saptanarak molekdiler tani kesinlestirildi. ikiz kiz kardesinde de benzer bulgular saptanan 3 yasinda hastanin kilosu 17
kg (93 p), boyu 101 cm (92 p) bas cevresi 49 cm (58 p) olarak gorulda. Bitemporal darlik, alin belirgin, alinda killanma
artisi, kaslar kalin ortada birlesmeye egilimli gbzler badem seklinde, burun altinda kapiller nevis, kulak kivrimlari az,
sag kulakta ¢entik mevcuttu. Sag bacakta hemihipertrofi saptandi. IC2 hipometilasyon analizi istendi.

Sonug: BWS klasik BWS'den izole lateralize asiri blyimeye kadar degisen bir spektrum (BWSp) olarak kabul
edilmektedir. Beckwith-Wiedemann sendromunun molekiler temeli kromozom 11p15.5'de lokalize imprinted bliyiime
dizenleyici genlerin ekspresyonunu etkileyen bircok genetik ve epigenetik degisiklige dayanir. Bu kromozomal bdlge
imprinting merkezler tarafindan kontrol edilen iki imprinted gen kiimesi icerir. Bunlar IC1 tarafindan kontrol edilen
telomeric domain IGF2/H19 ve IC2 tarafindan kontrol edilen centrome CDKN1C/KCNQ10T1/ KCNQ1 domainleridir.
IC1 merkezinin hipermetilasyonu, IC2 hipometilasyonu, Paternal UPD ve Maternal CDKN1C genindeki mutasyonlar
genetik temelini olusturur. Klinik bulgulari, neonatal hipoglisemi, makrozomi, makroglossi, hemihiperplazi, omfalosel,
embriyonal timorler, visseromegali, bobrek anormallikleri ve kulakta ¢entikler mevcuttur. BWS bir mozaik bozukluktur
ve bu nedenle, bir hastanin viicudunda farkh genetik veya epigenetik bilesime sahip hticreler olabileceginden, birden
fazla doku lizerinde genetik test yapilmasini gerektirebilir.

Anahtar Kelimeler: Beckwith Wiedemann, Hemihipertrofi, Makrozomi, IC2 hipometilasyonu
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[PS-017]
Emanuel sendromu tanili bes olgunun klinik ve genetik 6zelliklerinin degerlendirilmesi

Evrim Cifci Sunamak, Funda Kdkali, Sirin Sedef Bas, Nursel Elcioglu

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

Amag: Emanuel sendromu multiple konjenital anomaliler, ciddi gelisim geriligi ve zihinsel yetmezlikle karakterize nadir
bir sendromdur. En sik molekiiler nedeni t(11;22)(q23;qll) tasiyicisi ebeveynde mayotik bolinmede 1:3 segregasyon
sonucu cocukta olusan derivatif 22. kromozomdur. Tiim hastalarda néromotor gerilik vardir. Aurikiler pit, mikrognati,
kalp malformasyonlari, yarik damak, isitme ve gorme kayiplari en sik saptanan konjenital anomalilerdir. Bu ¢alismanin
amaci Emanuel sendromu tanili bes olgunun klinik ve molekiler 6zelliklerini incelemektir.

Gereg-Yontem: 2000-2023 yillari arasinda Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Genetik
Hastaliklari Poliklinigi’'nden Emanuel sendromu tanisiyla takipli bes hastanin klinik ve genetik 6zellikleri incelenmistir.

Bulgular: Olgularin dordi kiz, biri erkek; basvuru yaslari ortalamasi 7.80 ay (7 giin-18 ay) idi. Ailelerde anne, baba arasi
akrabalk yoktu. Gelisim geriligi, dismorfik yliz bulgulari, mikrognati, isitme sorunu tiim olgularda vardi. Dért hastada yarik
damak, bir hastada dar ve yiiksek damak, iki hastada aurikdler pit, bir hastada aurikiler skin tag, bir hastada hem pit hem
skin tag, (i¢ hastada disiik kulak saptandi. Ug hastanin kilo alimi yetersizdi. Biri opere olmak {izere ii¢ hastada konjenital
kalp anomalisi (ASD, PDA) vardi. iki hastada renal mikrokalkiller, bir hastada bilateral renal hipoplazi gériildi. iki hastada
kraniyal MR, iki hastada transfontanel USGile lateral ventrikiiller normalden genis saptandi. iki hastada anterior yerlesimli
andus, iki hastada gelisimsel kalga displazisi ve erkek hastada kriptorsidizm ile inguinal herni vardi. Karyotip analizinde tim
hastalarda marker kromozom saptandi. iki hastada mikroarray ile 11923.3g25’te 18Mb, 22q11.1’de 3Mb duplikasyon
gosterildi. Bir hastada FISH ile 22g11.2 bélgesinin trizomisi, bir hastada spektral karyotipleme ile marker kromozomun
11 ve 22. kromozomlardan kaynaklandig gosterildi. Aile calismalarinda t(11;22)(g23;qll) tastyicisi olan bes kisi saptandi.
Sonug: Son 15 yilda yapilan c¢alismalar multipl konjenital anomali ve gelisim geriligi olan hastalarda ilk tetkik olarak
mikroarray analizini 6énermekle birlikte translokasyonlarin tespit edilebilmesi icin kromozom analizi 6nemini
korumaktadir. Aile taramasi dogru genetik danisma verilebilmesi icin olduk¢a dnemlidir.

Anahtar Kelimeler: Emanuel sendromu, t(11;22)(g23;qll), marker kromozom
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[PS-020]
Geg Fark Edilen Lokokoira ve infant Retinoblastom

Pinar Zeytun Baloglu', Gonca Vardar?, Nursah Eker?

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari,istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Neonatoloji BD, istanbul
32Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji BD, istanbul

Amag: Retinoblastoma, en yaygin embriyonel kanser tiirlerinden biridir. Yilda 16.000 ila 18.000 canli dogumda kez
gozlenir. RB Iokokori, sasilik, kotli gorme, kizarik goz, vitre kanamasi, proptozis ve merkezi gérme kaybi ile prezente
olabilir. RB1 timor baskilayici gen mutasyonu ile iliskilidir. RB, cift tarafli veya tek tarafli olabilir. RB, kalitsal veya
kalitsal olmayan olarak siniflandirilir. Hastanin pozitif aile 6ykisii varsa ve/veya cift tarafli hastalik veya RB1 gen
mutasyonu varsa, bu durum kalitsal RB olarak tanimlanir. Tek tarafli hastaligl olan ve negatif aile 6ykiisi bulunan
hastalar, kalitsal olmayan RB olarak tanimlanir. Aile 6ykiisii pozitif olan bir bebek, dogumdan sonra oftalmolojik olarak
taranmalidir. Genellikle klinik bir tanidir, ancak optik sinirin invazyonunu en iyi gésterme yolu manyetik rezonans
gorintilemedir. Bu olguda, aile 6ykiisii olmayan l6kokoria ile tani alan infant retinoblastom vakasi sunmayi amaclyoruz.

Olgu: Yedi giinlik erkek bebek, sag gozde |6kokoria sikayetiyle oftalmoloji klinigine basvurdu. Muayenede konjonktiva
hiperemikti ve orbital bélge 6demliydi. Lokokorianin etiyolojisini ve tiimor dokusunu aramak amaciyla fundus muayenesi
yapildivetiimoérdokusuilevitre kanamasigoriildi. Ardindan, orbital tomografisag gozde kontrastartiriimiskitle lezyonunu
gosterdi. Hasta, tek tarafli Grup E RB 6n tanisi kondu. Enlikleasyon 6ncesinde neoadjuvan kemoterapi verilmesine karar
verildi. Ayrica, hastaya kemoterapi 6ncesinde kemik iligi aspirasyonu ve lomber ponksiyon yapildi. Metastatik bulgu
gorilmedi. Ancak; kraniyal bilgisayarli tomografi, sag okdler glopta vitre humorun soluna gore heterojen-hipointens
sinyallerin bulundugunu gosterdi. Karboplatin, etoposid ve vinkristin kombinasyonunu iceren kemoreduksiyon
icerigi, yas ve kiloya gore ayarlanmis dozlarda verildi. Fizik muayenede gorilen 6édemli gorinim, ilk kemoterapi
doneminde dramatik bir sekilde azaldi. G6z kapagi, ilk kemoterapi déneminin ardindan spontan hareketli hale geldi.

Sonug: Red refleks testi, retinoblastomayi tespit etmek icin kolay, maliyet etkin ve hizli bir muayene yontemidir.

Ayrica, aile 6ykisi olmayan hastalar icin bu, teshis konulabilen tek yol olabilir. Bu testin atlanmasi, hastanin teshisini
geciktirebilir ve organ kaybina neden olabilir.

Anahtar Kelimeler: LOKOKORIA, RED REFLEX, RETINOBLASTOM
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RETINOBLASYOM OLGUSU iLK KUR KEMOTERAPiI SONRASI

A-B: Tani anindaki sa§ hiperemik-6demli g6z gériiniimii C: ilk kemoterapi kursundan sonraki regresyon géz bulgular
goérinimi

RETINOBLASYOM OLGUSU TANI ANI

A-B: Tani anindaki sag hiperemik-6demli g6z gériiniimii C: ilk kemoterapi kursundan sonraki regresyon géz bulgular
gorinimi
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[PS-021]
Pediatrik inflamatuvar bagirsak hastaliginda zona enfeksiyonu: ii¢ olgu deneyimi

Berfin Demirel®, Bilge Sahin Akkelle?, Ahsen Dénmez Turkmen?, Pinar Canizci Erdemli®, Gulsen Akkog?, Engin Tutar?,
Deniz Ertem?

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari A.B.D., istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji,Hepatoloji ve Beslenme B.D., istanbul
3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari B.D., Istanbul

Amag: Zona, Varisella-Zoster virtisii (VZV)'nden kaynaklanan, dermatom boyunca yayillim gosteren, agrili vezikiler
lezyonlarla karakterize bir hastaliktir. immiinosupresyonun zona igin risk olusturdugu bilinmektedir. inflamatuvar
bagirsak hastaligl (iBH), tedavide siklikla imminosupresif 6zellikteki ajanlarin kullanildigi, gastrointestinal sistemin
kronik inflamatuvar hastaligidir. Giincel bir meta-analizde iBH tanili eriskin hastalarda zona insidansi 4.3/1000 olarak
bildirilmis olup genel popilasyona gore 1.7 kat yiksektir. Anti-TNF kullanan hastalarda riskin daha yiiksek oldugu
yoniinde veriler mevcuttur. Literatiirde pediatrik IBH hastalarinda zona enfeksiyonunu konu alan sinirli sayida olgu
bildirimi bulunmaktadir. Takibinde zona enfeksiyonu goriilen iBH tanili 3 olgumuz, nadir birliktelik nedeniyle sunulmustur.

Olgu: Klinigimizde iBH tanisiyla takip edilen 235 olgunun 3’iinde zona enfeksiyonu gériildii. iBH tanisi esnasinda
VZV IgG serolojik incelemesi pozitif bulunan olgular, iBH tedavi siirecinde gelisen tipik klinik bulgular dogrultusunda
zona enfeksiyonu tanisi aldi. Bir giin dnce baslayan agrili vezikiler dokiintli yakinmasiyla basvuran olgularin 2’si
ulseratif kolit (UK), 1 olgu Crohn hastaligi (CH) tanisi ile takipliydi. Ug yil énce UK tanisi alan 12 yasindaki olguya
meselazin, azatioprin ve adalimumab tedavileri verilmekteydi, hafif derecede UK aktivasyonu mevcuttu. Alti ay dnce
UK tanisi alan 15 yasindaki diger olgu remisyonda olup meselazin ve azatioprin tedavileri almaktaydi. Klinik olarak
remisyonda olan 16 yasindaki CH tanili olgu infliksimab tedavisi altinda idi. Hastalarda zona dokiintuleri gogus ve karin
lokalizasyonunda olup sirta uzanmaktaydi. Hastalardan 2’sine intraven6z asiklovir, 1’ine oral valasiklovir tedavisi 15
gln siireyle uygulandi. Tum hastalarda, asiklovir tedavisi altinda iken, dokiinti genis bir alana yayillmis olup, tedavi
sirecinin sonuna dogru azalarak kayboldu. Hastalik komplikasyonu ya da tedavi iliskili advers etki gozlenmedi.
Sonug: immiinosupresif tedavilerin siklikla kullanildigi iBH tanili olgularda dékiintii varliginda firsatgi patojenler akla
gelmelidir. Hastalarimizda da gozlendigi lizere yaygin ve ¢ok agrili seyreden zona enfeksiyonu dissemine enfeksiyon
ve menenjit gibi hayati tehdit eden durumlara sebep olabilir. Bu nedenle hasta ve hekimlerin yiksek farkindaligi, zona
hastaligi morbidite ve mortalitesinin dnlenmesi agisindan 6nem arz etmektedir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, immiinosupresyon, inflamatuvar bagirsak hastaligi, zona



t}"

g

‘ Tip Fakiiltesi |

11,
11

MARMARA PEDIATRI 16-18 SUBAT 024

KONGRESI 170 WORLD GRAND QTEL K'\](;\'XK‘AU
LTt
Dediatristin Giincel Robii TSTANBUL

[PS-022]
Kleefstra-1 sendromu: Genetik etyolojileri farkli 2 olgu sunumu

Evrim Efe, Evrim Cifci Sunamak, Funda Koékali, Nursel H Elgioglu

Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Genetik Hastaliklari Bilim Dali

Amag: Kleefstra-1 sendromu, zihinsel yetersizlik/gelisim geriligi, dismorfik yiiz, hipotoni, otizm spektrum bozukluguyla
karakterize nadir genetik sendromdur. Kromozom 9qg34.3 bdlgesinde EHTM1 genini iceren subtelomerik delesyon
veya EHTM1 genindeki heterozigot mutasyon nedeniyle olusur. Bu ¢alismada farkli genetik mekanizmalarla olusmus
Kleefstra-1 sendromlu iki olgu sunulmustur.

Olgul: Alti yas sekiz aylik kiz, n6romotor ve konusma geriligi, entellektiel yetersizlik, ¢ift toplayici sistem, vezikolreteral
refli bulgulariyla yonlendirildi. Muayenesinde kaba yiz, hipertelorizm, sinofris, dismorfik kulak, basik burun koki,
kisa burun, kisa filtrum, seyrek disler vardi. Sol kulakta isitme kaybi mevcuttu. Entelektiel ve motor gelisim geriligi
nedeniyle noéroloji takibinde, beyin gorintileme ve elektroensefalogram normal. Microarrayde 9q34.3'te 309Kb
boyutunda EHMT1 genini iceren delesyon saptanmistir.

Olgu2: Alt1 yas dokuz aylik erkek, gelisim geriligi, davranis problemleri, konusamama sikayetleriyle basvurdu. Umblikal
herni, inmemis testis operasyonu gecirmisti. Muayenesinde Obezite, mikrosefali, belirgin alin, hipertelorizm, mongoloid
aks, sinofris, uzun kirpikler, antevert burun delikleri, alt dudakta eversiyon, brakidaktili, kriptorsidizm, stereotipik
hareketleri vardi. Kraniyal goriintiilemede subkortikal milimetrik hiperintensite, parsiyel empty sella gorildi. Tim
ekzom dizilemede EHMT1 geninde c3046C>T heterozigot patojenik, nonsense de novo mutasyon saptandi.

Sonug: Kleefstra-1 sendromu, 9q34.3 mikrodelesyon delesyon sendromu olarak ta bilinen genetik bozukluktur.
Etiyolosinde 9qg34.3 bolgesinde EHMT1 genini iceren delesyon (tek allel yetersizligi) veya heterozigot mutasyon
mevcuttur. EHMT1 geni kromatin yapisinin modifikasyonuyla diger transkripsiyon faktorleriyle etkileserek gen
susturulmasi i¢in Histon3-lizin9’un mono ve dimetilasyonunu katalizler. Entelektiiel yetersizlik, cocuklukta hipotoni
ve dismorfizmle karakterizedir. Otizm spektrum bozuklugu, uyku ve beslenme bozukluklari gorilebilmektedir. Benzer
klinigi olan hastalarda goriilen tablo; 7936 kromozomunda KMT2C’de heterozigot mutasyon veya buradaki subtelomerik
mikrodelesyondan kaynaklanmakta ve Kleefstra-2 sendromu olarak adlandirilmaktadir. Bu gen, gen transkripsiyonunun
aktivasyonuna, kromatin degisikliklerine yol acan enzim olan histon-lizin-N-metiltransferaz-2C’yi kodlar. Entellektiiel
yetersizlik, otizm spektrum bozukluklari pediatrik populasyonda genetige basvuru endikasyonlari arasindadir. ACMG
2010’dan itibaren bu hastalik grubunda genetik tani igin kromozomal mikroarray ¢alismalarini baslath. Son yillarda
ekzom ve genom dizilemenin kullanimi, daha genis hastalik spektrumunu ortaya gikarmis, teshis verimini artirmistir.

Anahtar Kelimeler: Kleefstra, EHMT1, KMT2C, entellektiel yetersizlik
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[PS-023]
Phelan Mcdermid sendromu: de novo olusmus 3 izole olgu sunumu

Funda Kokali', Nursel Elgioglu?, Burcu Yeter?

IMarmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi,Cocuk Genetik Bilim Dali, istanbul
2Umraniye Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Genetik Klinigi, istanbul

Amag: Phelan McDermid sendromu 22. Kromozomun terminal ucundaki 22q13 bdlgesinin heterozigot continuous
delesyonu veya bu kritik bolgede yer alan SHANK3 geninin patojenik mutasyonun sonrasinda olusan, farkli spektrumda
gelisim geriligi, konusmada gecikme veya gerileme, hipotoni, otizm spektrum bozuklugu ve minor dismorfik bulgular
ile karakterize bir sendromdur. Bu galismada gelisme geriligi ile basvuran ve Phelan McDermid tanisi ile izlenen 3 izole
olgu sunulmustur.

Olgul: 2,5 yasinda kiz hasta dismorfik bulgular sebebi ile basvurdu. Prenatal takiplerinde ve soygecmisinde 6zellik
yoktu. Muayenesinde kaba yiiz gérinim, hipertelérizm, basik ve genis burun koki, antevert nares, displastik kulaklar
yer almaktaydi. Konusmada gerilik ve otizm benzeri davranislar mevcut idi. Micro-array incelemede SHANK3 bdlgesini
iceren 22913.33 delesyonu olan hasta Phelan McDermid sendromu tanisi ile takibe alindi.

Olgu2: 6 yasinda kiz hasta, gelisim geriligiile sebebiile yapilan tetkiklerinde 22g13.2g13.3 delesyonu saptanmasi izerine
genetik danisma amaciyla poliklinige basvurdu. Muayenesinde alin belirgin, kaslar kalin, pitozis, diisiik ve displastik
kulaklar, bulb6z burun yapisi ve makroostomi, ayak tirnaklarinda onikodistrofi mevcuttu. Santral hipotonisitesi,
ekstremitelerde spastisite olan hastada kranial gériintlilemede PVL sekel bulgulari gériildi. Hastamiz Phelan McDermid
sendromu tanisi ile takibe alindi.

Olgu3: 3 yas 6 aylik erkek hasta gelisim geriligi ve otizm spektrum bozuklugu ile tarafimiza basvurdu. Fizik muayenesinde
kulaklar kepge goriinimde, burun koki basik, periorbital dolgunluk, etli eller, ayak tirnaklarinda onikodistrofi mevcuttu.
Hastamizin yapilan tetkiklerinde Karyotip: 46,XY,r(22)(p11.2q13), mikroarrayde 22g13.31q13 5.7 mb boyutunda
delesyon saptandi.

Sonug: Entelektiel yetersizlik, gelisimsel gecikme ve konjenital anomaliler pediatrik populasyonda genetige basvurular
arasinda yaygin endikasyonlar arasindadir ve heterojen bir grup durumu igerir. Bu hastalik grubu icin altta yatan bir
taninin belirlenmesi, yonetiminde mortalite ve morbiditeyi etkileyecek ve yanit arayan hasta ve ailelerin (zerindeki
yuki azaltacak degisikliklere yol agabilir. Otizm spektrum bozuklugu ve entelektiiel yetersizligi olan hastalarin %0.5 inde
Phelan Mcdermid sendromu tespit edildigi calismalar gostermistir. Otizm, gelisme geriligi ve hipotoni ile takip edilen
¢ocuklarda Phelan Mcdermid sendromu da distntlmelidir.

Anahtar Kelimeler: Phelan Mcdermid, SHANK3, Entellektlel Yetersizlik, Otizm Spektrum Bozuklugu
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[PS-024]

Proteinden Kaginmanin Klinik Tanidaki Onemi: Direngli Epilepsi Tanisiyla Arastiriirken Hiperornitinemi
Hiperamonyemi Homositriiliniiri (HHH) Tanisi Alan Kiz Hasta

Damla Fidan Yamanel

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri Ana Bilim Dali, [stanbul

Amag: Hiperornitinemi, Hiperamonyemi, Homositrilintri (HHH) sendromu (OMIM 238970) mitokondriyal ornitin
tastyici 1 eksikliginin neden oldugu ve iire dongisinin islev bozukluguyla sonuglanan otozomal resesif bir hastalik olup
100’den az hastada bildirilen tre déngisi bozukluklarinin en nadir gérilenidir. Proteinli gidalardan kaginma, kusma,
nobet, gelisme geriligi ve karaciger disfonksiyonu sik rastlanan klinik bulgulardandir. Bu olgu sunumunda da klinik
belirtilerin HHH erken tanisina yonelik 6nemini vurgulamak amaglanmustr.

Olgu: Bu olgu ile epilepsi nedeniyle infantil dénemden beri arastirilan ve 19 yil takip edildikten sonra hastanemizde
HHH tanisi alan kadin hasta sunulmustur. Epilepsi etyolojisi yillardir agiklanamamis olan hastaya epilepsi gen paneli ile
SCL25A15 geninde homozigot mutasyon ve laboratuvar analizinde amonyakta hafif ylikseklik ile plazma aminoasitlerinde
ornitin ve glutamin yuksekligi sonucu ile HHH tanisi dogrulanarak ciddi norolojik defekt ve gelisimsel geriligi mevcut
olan hastaya ivedilikle protein kisith diyet ve sitrilin takviyesi baslanmistir.

Sonug: Bu vaka, agiklanamayan noérolojik bulgulari ve malnttrisyonu bulunan hastalarda tire dongiisii defektlerinin akla
gelmesinin énemini vurgulamaktadir. Ozellikle proteinden kaginmanin epilepsi kadar dnemli bir bulgu oldugunun ve
amonyak dizeylerinin olgumuzda oldugu gibi hafif yiiksek veya normal oldugu hastalarda tre dénglisi defektlerinin
dislanamayacagi bilinmelidir. HHH Sendromu gibi erken taniyla nérolojik progresyonun onlenebilecegi hastaliklarda
tedaviye ivedilikle baslamak olduk¢ca 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Metabolizma, HHH, Hiperornitinemi, Ure
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[PS-025]

iNVAJINASYONDAN iMMUN DiSREGULASYONA

Dilber Betiil Karabal, Salim Can, Sevgi Bilgi¢ Eltan

Marmara Universitesi

Amag: immiin sistemde apopitozis; timus ve kemik iliginde otoreaktif olan hiicrelerin temizlenmesini, periferik
immin sistemde lenfositlerin birikimini engeller. Fas (CD95) hiicre ylzey reseptori ile etkilesen FasL ligandi
ile baslayan sireg, lenfosit o6limiini dlizenleyen genlerdeki mutasyonlar sonucunda apopitoziste bozulma
olur. Genellikle yasamin ilk yillarinda ortaya ¢ikan ve kronik lenfoproliferasyon nedeniyle lenfadenopati,
splenomegali, hepatomegali ile karakterize,ayni zamanda trombositopeni ve hemolitik anemi gibi klinik
bulgularla kendini gosteren bir hastalik olarak karsimiza ¢ikar. Hematopoetik sistemle sinirli olabilir veya diger
organlari da etkileyebilir. Hodgkin ve Non-Hodgkin lenfoma riski tasir. Olgu sunumunda tani alma ve tedavi sireci
hakkinda bilgi verilerek, benzer semptomlarla gelen hastalarda ayirici tanida akla gelmesi amaglanmaktadir.

Olgu: Bilinen hastaligi olmayan 3 yas 4 ay erkek hasta;11 aylikken kanh diskilama nedeni ile basvurusu sirasinda
goriintilemelerde invaje segment saptanarak operasyon karari verilmis. Muayene sirasinda splenomegalisi
saptanmis.Operasyon sirasinda ileokolik invaje segment elle redikte edilerek ileumda ileocekal valve yakin
lokalizasyonda biylimis lenf nodu saptanarak eksize edilmis. Reaktif lenf nodu olarak degerlendirilmis.
Splenomegali etyolojisinin arastiriimasi acisindan Cocuk Hematoloji, Cocuk
Gastroenteroloji, Cocuk Metabolizma takibine alinarak tetkik edilmis.
Osmotik frajilite testi negatif, metabolik taramalar negatif saptanan hastanin genetik
test calisiimasi ile birlikte FAS  geninde c.748C>T (p.Arg250Ter)-- heterozigot Patojenik
-ALPS olarak sonuglanmistir. Otoimmiin lenfoproliferatif sendrom (ALPS) tanisi almistir.
Yapilan kemik iligi biyopsisinde megakaryositler azalmis ve immatir. Lenfoid seri artmis %20 blast gorilmustar.
Hastanin  aile  oyklst: Babanin 3 vyasinda iken splenektomi  o6ykiisi  mevcut, 19 vyasinda
iken  endoskopide sitpheli MALT lenfoma saptanmis, ileri tetkik yaptirmamis.37 vyasinda ex

Sonug: Lenfadenopati, splenomegali veya hepatomegali gibi belirtilerle birlikte trombositopeni, hemolitik anemi

gibi bulgularla gelen otoimmiin hastalik distnilen, lenfoma stiphesi olan hastalarda akla ayirici tanida Otoimmiin
proliferatif sendrom (ALPS) gelmelidir

Anahtar Kelimeler: lenfoproliferasyon, lenfadenopati, otoimmiin, splenomegali
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[PS-026]

Bir Cocuk Cerrahisi kliniginde is akisinin denetimi ile ameliyat odasinin daha verimli kullanilmasi saglanabilir mi?

Necirvan Veroj?, Kivilcim Karadeniz Cerit?, Alperay Giilen?, Girsu Kiyan?

IMARMARA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI - ISTANBUL
2MARMARA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI COCUK CERRAHISI AD. - [STANBUL

Amag: Bir Cocuk Cerrahisi Kliniginde ameliyat odasinin ne kadar verimli bir sekilde kullanildiginin
degerlendirilmesi ve is akisinin denetimi ile diizenlemeler yapilabilmesi amaglanmistir.
Gereg-Yontem: Cocuk Cerrahisi klinigindeki ilk ameliyat edilmesi planlanan hastanin ameliyat 6ncesi hazirlik odasina
cagrilma, hazirlik odasinda olma, anestezi ekibinin hastayi gérme/ameliyata onay verme, ameliyat odasina alinma,
anestezinin baslama, cerrahi baslama zamanlari kaydedilmistir. Veri toplanmasi bir ay boyunca her gliniin ilk vakasi igin
yapilmistir. Bir ay sonunda mevcut verilerin analizi yapilarak is akisini denetimi yapilmis ve geri bildirim toplantisi ile
degerlendirilmistir.

Bulgular: 1 Aralik 2023-1 Ocak 2024 tarihleri arasinda 20 hastanin verileri toplanmistir. Hastalarin sadece %31’inin uygun
zaman araliginda servisten ameliyat oncesi hazirlik odasina indirilebildigi izlenmistir. Hastalarin zamaninda ameliyat
oncesi hazirhk odasinda bulunabilmeleri icin servis hemsirelerinin uygun saatte bilgilendirilmeleri gerekmektedir.
Hastalarin sadece %40’inda hemsirelere zamaninda bilgilendirilme yapildig izlenmistir. Hastanin ameliyat Oncesi
hazirhk odasinda bulunmasi sonrasi anestezi doktoru tarafindan yapilan degerlendirmeyi takiben ameliyat odasina
cekilmesi icin ortalama stirenin 20 dakika oldugu izlenmistir. Hastalarin sadece %11’inin belirlenen zaman diliminde
ameliyat odasinda bulundugu ortaya konmustur. Bu gecikme de etkili olan diger faktorler ise vakalarin %5’inin iptal
edilmesi, %10’unda ise onam belgelerinin eksik olmasidir. Ameliyat olacak hastalarin bir giin 6nce anestezi doktorlari
tarafindan degerlendirilmesi, ilk ameliyat olacak hastanin cerrah tarafindan belirlenmesi ve hemsirelere zamaninda
bilgi verilmesi ile ameliyat odasinin daha verimli kullanilmasinin saglanabilecegi 6ngorilmastir.

Sonug: is akisinin denetimi, sorunlarin tespiti, degerlendirilmesi ve ¢6ziim &nerilerin tartisiimasiyla klinik isleyislerde
dizenlemeler yapilarak ameliyat odasinin verimliligin artmasi saglanabilir.

Anahtar Kelimeler: cocuk cerrahisi, ameliyathane, zaman kullanimi, is akisi
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[PS-028]
Cocuklarda Oksiiriigiin Ayirici Tanisi:Morgagni Hernisi

Alara Arasan?, Kent Ozan Keskin?!, Emel Eksi Alp?

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Acil Bilim Dalli, istanbul

Amag: Morgagni hernileri(MH) diyafram hernilerinin en nadir gorilen tipidir ve %3-5 oraninda rastlanir.
MH’leri asemptomatik seyirli oldugundan ya da non-spesifik semptomlarla ortaya c¢iktigindan, tanilarin
bliyik cogunlugu tesadifen veya ileri yaslarda konur. Cocuklarda dispne, oksirik, hirilt veya gastrointestinal
bulgularla ortaya cikabilir. Bu herniler ayni zamanda enfeksiyon, timoér veya torakal kitlelerle de karisabilir.
Ayirict tanida konjenital diyafragma hernilerine (KDH) dikkat ¢ekmek amaciyla dis merkezden tiiberkiloz
on tanisi ile yonlendirilen ve Oksirik sikayeti ile acil servisimize getirilen 7 yasinda kiz olguyu sunuyoruz.

Olgu: Bilinen hastaligi olmayan 7 yasinda kiz cocugu Oksliriik sikayetinin gerilememesi (izerine dis merkezden
tarafimiza tuberkiloz 6n tanisi ile yonlendirildi. Hikayesi sorgulandiginda 2 haftadir oksiirigiiniin oldugu ve
ikili antibiyoterapiye baslandigi 6grenildi. Fizik muayenesinde sag akciger orta ve alt lobta solunum sesleri
azalmis olarak duyuldu, diger sistem muayeneleri dogaldi. Laboratuvar incelemelerinde |6kosit sayisi 9700/
mm3, noétrofil sayisi 5200/mm3, CRP:28 mg/d| olarak sonuglandi. Akciger grafisinde sag alt lobta bagirsak anslar
goraldu. Taniyi dogrulamak icin lateral akciger grafisi ve toraks bilgisayarli tomografi (BT) istendi. BT'de sagda
intratorasik alanda anteriorda kolonik anslar gorildi ve batin ici mezenterik yagh planlar intratorasik alana herniye
olarak degerlendirildi. Ozge¢misi sorgulandiginda 2 sene 6énce 3 giin solunum sikintisi nedeni ile hastane yatisi
oldugu o6grenildi. Morgagni hernisi tanisi alan hasta operasyon plani ile cocuk cerrahisi servisine interne edildi.

Sonug¢: Geg ortaya cikan konjenital diyafram herni(KDH) olgularinin ¢oguna semptomatik olduklari donemlerde
yanlishkla enfeksiyoz hastaliklara yonelik pndmoni tedavisi baslandigi gortilmektedir. Solunum sikintisi veya kusma ile
basvuran, akcigerin enfeksiydz veya kistik hastaliklari tanisi koyulan cocuklarda ayirici tanilar arasinda nadir de olsa
KDH’ler disinllmelidir. Akciger grafisi ilk basamak incelemedir ve konjenital diyafragma hernilerinin ¢ogunlugunu
saptayacaktir. Direkt grafi ile KDH dislinilen olgularda tani ultrasonografi ve BT gibi ileri gorlintiileme yontemleriyle
desteklenip ardindan bu olgular cocuk cerrahisi ile konsiilte edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital diyafram hernileri, morgagni hernisi, 6kslriik
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Diyafram hernili olgunun direkt grafisi
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[PS-030]
Cocukluk caginda komplike duodenal iilser perforasyonu: Nazojejunal tiipii unutma!

Ayten Ceren Bakir, Kivilcim Karadeniz Cerit, Miiyesser Eda Demirhan, Mahammad Jafarov, Giirsu Kiyan

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi AD. - [stanbul

Amag: Cocukluk ¢caginda ge¢ prezente olan duodenal llser perforasyon olgusunun tanisi, cerrahi yaklasimi, ameliyat
sonrasi siireci ve beslenmede yasanan zorluklarin degerlendirilmesi.

Olgu: 17 yasinda erkek hasta iki glindlir devam ettigini soyledigi karin agrisi ve kusma sikayetlerinin artmasi nedeniyle
acil servise basvurdu. Hastanin yapilan fizik muayenesinde yaygin peritonit bulgulari izlenmesi nedeniyle acil olarak
yapilan radyolojik goriintiilemelerde batinda yaygin serbest sivi, diyafragma altinda serbest hava ve duodenum
perforasyonu seklinde degerlendirildi. Ameliyat 6ncesi hazirliklari tamamlanan hasta acil olarak ameliyata alind.
Hasta anestezi alir almaz hemodinamisi bozuldu, septik sok bulgulari izlendi. Batin icerisinden yaklasik 3500 cc enfekte
safrali nitelikte sivi aspire edildi. Eksplorasyonda duodenum 6n yizde perforasyon alani izlendi. Ancak akut bir hadise
olmadigi icin yogun inflamasyon nedeniyle mevcut perforasyonun primer onarimi riskli idi. Safra yollarinin glivenligi
ameliyat sirasinda kolanjiografi ¢cekilerek degerlendirildi. Duodenum serbestlestirilerek perfore proksimal kisminin ve
mide distalinin rezeksiyonu yapildi. Kapatilan duodenal gldlge tip yerlestirilerek eksternal drenaja alindi. Midenin
pasajinin devamliligi gastrojejunostomi yapilarak saglandi. Mide drenaji icin nazogastrik tlp yerlestirildi ve uzun
dénemde beslenme agisindan nazojejunal tiip yerlestirildi. Ameliyat sonrasinda erken donemde nazojejeunal tipten
kontinii olarak beslenen hasta midede yeterli bliyiime saglandiktan sonra oral beslenmeye gecilerek taburcu edildi.

Sonug: Duodenal llser perforasyonu nedeniyle gecikmis prezente olan hastalarda hem cerrahi asamasinda hem de
ameliyat sonrasi donemde zorluklar yasanabilir. Duodenal anastomozlarin korunmasi ve erken enteral beslenmenin
saglanabilmesi icin nazojejunal tiplerin yerlestirilmesi givenli bir yoldur.

Anahtar Kelimeler: llser, ulcus perforasyonu, duodenal Ulser, septik sok
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[PS-031]
Cocukluk Caginda Nadir Nefrolitiazis Nedeni: Herediter Ksantindiri

Ayse Siimeyye Atalay?, Sercin Giiven', Ozde Nisa Tiirkkan®, Neslihan Cicek®, Nurdan Yildiz!, Cagri Akin Sekerci?, ibrahim
Gokee?, Harika Alpay*!

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Uroloji Bilim Dali

Girig: Herediter ksantiniri (HX), nadir gorilen otozomal resesif(OR) plirin metabolizmasi bozuklugudur. Tip-1 HX, XDH
genindeki (OMIM-278300) mutasyon nedenli ksantini lrik aside ((ia) donustliren ksantin dehidrogenaz enzim eksikligi
sonucu olusur. Tip-1l'de ise MOCOS genindeki (OMIM-252150) mutasyon sonucu hem ksantin dehidrogenaz hem de
allopurinoli oksipurinole ¢eviren aldehid oksidaz eksikligi mevcuttur. HX'de, serum ve idrar tGa miktari belirgin azalmis,
hipoksantin ve ksantinin idrarla atihmi artmistir.Ksantin, (ia’e gore idrarda daha az ¢ézinir ve bobrekte birikimi sonucu
Uriner sistem taslari meydana gelir. Bu bildiride, tG¢ HX'li hastamizin klinik, biyokimyasal, gériintileme ve genetik
bulgulari sunulmustur.

Olgu: HX ile takip ettigimiz 10, 11 ve 16 yasindaki li¢ erkek hastamiz sirasi ile 18 ay (olgu-1,01), 10 ay(olgu-2,02) ve
sekiz aylikken(Olgu-3,03) basvurdular.Hastalarimizdan 02 ve O3 kardesti. Hematdri, huzursuzluk ve bezde kum gérme
sikayetlerivardi.Bébrekfonksiyonlariveelektrolitlerinormaldi.Serumtaduzeyleritim hastalarda<1,5mg/dI(N:3,4-7mg/
dl) idi.idrar (ia diizeyi 01’de 0.09 mg/giin, 03’de 2.06 mg/giin, 02’de spot idrar (ia/kreatinin 0.003 mg/mg olup diisikti.
Tas analizlerinde O1’de ksantin tasi ve O2’de hipoksantin tasi saptandi.Kardeslerden 03’lGn tas analizi yapilamadi.
Hastalarimiza PCR-DNA dizi analizi ile yapilan ¢alismalarda O1’de MOCOS geninde c.2467C>T(p.Arg823Ter) homozigot
mutasyon saptandi.Kardeslerden 02 ve 03’de p.GIn872*(c.2614C>T) bdlgesinde heterozigot mutasyon ve p.Thr1078Met
(c.3233>T) heterozigot mutasyonlari saptandi.Olgu-2 ve olgu-3’tin hastaliklari birlesik heterozigot degisiklikle aciklandi.

Sonug: Ksantinlri ¢ocukluk c¢agl bobrek tasi hastaliginin nadir bir sebebidir. Opak olmayan tas, hipolrisemi ve
hipotrikoziri varhiginda ksantiniri akla gelmelidir. Genetik arastirma her hastaya 6nerilmelidir. Ancak, genetik calisma
ile tanida tartismali sonuglar olabileceginden ileri genetik calisma gerekebilir. Bu nedenle tanida tas analizi yapilmasi
onemlidir.

Anahtar Kelimeler: Herediter ksantiniri (HX), XDH geni, MOCQOS geni, hipolrisemi, hipotrikoziri
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[PS-032]
Kolonik Atrezi: Nadir Bir Konjenital Anomali

Ayten Ceren Bakir, Kivilcim Karadeniz Cerit, Zeynep Atay, Glirsu Kiyan

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi AD. - [stanbul

Amag: Kolon atrezisi yenidoganda oldukca nadir gériilen intestinal atrezilerdendir. Antenatal belirli bulgusu olmadigindan
postnatal donemde beslenme sonrasi kusma, distansiyon gibi bulgular ile ortaya ¢ikar. Bu vakanin tanida yer alan diger
intestinal atreziler ve obstriksiyon sebeplerinden ayrilmasi, cerrahi yonetimi ve ameliyat sonrasi dénemde takibinin
degerlendirilmesi amaglandi.

Olgu: Dis merkezde 38. gestasyonel haftasinda normal spontan vajinal yolla dogan hastanin beslenmeyi tolere
edememe ve takibinde safrali kusmalari olmasi Gzerine 20 saatlik iken merkezime sevk edildi. Antenatal takiplerinde
ozellik izlenmeyen hastanin, batinda yaygin distansiyonu ve hassasiyeti mevcuttu. Cekilen ayakta karin grafisinde hava
sivi seviyeleri izlenirken, distale gaz gegisinin olmadigl izlendi. Takilan nazogastrik sondadan yiksek miktarda safrali
nitelikte icerik drene oldu. Hastanin ek anomaliler agisindan yapilan EKO’sunda sekundum tip ASD tesbit edilirken;
karin ultrasonografisinde yaygin serbest sivi izlendi, ek bir patoloji tarif edilmedi. Hastanin kan degerlerinin analizinde
laktat degerlerinin yiliksek seyretmesi nedeniyle hidrasyon yapildi, ancak beklenen gerileme izlenmedi. Fizik muayene
bulgularinin da kotilestigi izlenmesi (izerine hasta acil operasyona alindi. Barsaklarin eksplorasyonunda ince barsak
seviyesinde patoloji izlenmezken, kolonik seviyede atrezisinin oldugu izlendi. Atrezi distalinde kalan kolon segmenti
kullanilmamis oldugundan ¢ok dar bir [imene sahipti. Primer anastomoz agisindan uygun olmadigindan, dilate proksimal
barsak ansi kolostomi seklinde agizlastirildi. Distal kullanilmamis ince kalibrasyondaki kolon segmenti de yikamalar
yapilmak tzere kolostomi seklinde agizlastirildi. Her iki kolon segmentinin primer anastomozu c¢aplar arasindaki
uyumsuzluk geriledikten sonra yapilmak lizere ikinci bir seansa birakildi. Ameliyat sonrasi proksimal kolostomiden kaka
¢ikisi izlendikten sonra hastanin oral beslenmesi baslandi.

Sonug: Kolon atrezisi yenidoganda diger intestinal atrezilere gore daha ge¢ bulgu vermektedir. Takilan nazogastrik ile
distansiyonun gerilememesi, distansiyonun artmasi distal bir intestinal atrezi acisindan uyarici olmalidir.

Anahtar Kelimeler: kolon atrezisi, intestinal atreziler, safrali kusma, distansiyon, yenidogan
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[PS-033]

indiiklenmis Laktasyonda Basarili Vaka Deneyimi: Nadir Bir Uygulama

Hediye Gizem Aydemir Basar?, Ayse Kutluata?, Mahmut Caner Us?, Hatice Ezgi Baris?, Perran Boran?

IMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Sosyal Pediatri Bilim Dali

Giris: indiiklenmis laktasyon, hi¢ laktasyon yasamamis kisilerde laktasyonu baslatmak amacli yapilan destek
tedavileridir. indiklenmis laktasyon, ozellikle evlat edinen aileler veya diger gebelik olmayan ebeveynler icin
oldukca degerli bir uygulamadir. Onerilen cesitli yéntemler mevcut olup hangi ydntemin daha etkin oldugu
hakkinda gériis birligi heniiz yoktur.Ulkemizdeki indiiklenmis laktasyon vakalari da oldukca sinirli sayidadir.

Ama¢ ve Yontem: Bu calismada indiklenmis Ilaktasyon ile sit salinimi  basarnili  bir sekilde
baslamis  olan anne  bebek ciftindeki uygulamalarimiz paylasilacaktir. Annenin sire¢  icindeki
tecriibeleri, bireysel goriismelerle analiz edilmistirAnneden  gbriisme i¢cin  yazih  onam alinmistir.

Olgu: 39+3GH 3660 gr C/S ile dogan bebek 74 ginlikken koruyucu aile tarafindan evlat edinilmis.
Bebek (¢ aylik oldugunda, annesi laktasyonu baslatmak amaciyla emzirme danismanhgi ve relaktasyon poliklinigine
basvurdu.Ailenin bebegi 16 gindir koruyucu aile olarak aldigi ve daha dnce hi¢c dogum yapmamis olan annenin
sira beklerken bebegin gelisinden 2 ay once makineyle sagim yaptigi 6grenildi.Formil siitle beslenen bebegin
tartt aliminin yeterli oldugu izlendi. Laktasyonu indiiklemek amaciyla, anneye ten tene temas Onerildi. Emzirme
destek sistemi uygulamali olarak birlikte denendi ve bebegin memeyi tutmada basarili oldugu gorilerek evde
kendisinin de uygulamasi Onerildi.Dizenli olarak evde gece dahil sagim yapan, memeden emzirme destek
sistemi ile bebegini emziren anneye, annenin onami alindiktan sonra, kademeli olarak domperidon tedavisi
baslanarak 3.haftada 30mg/gin dozunda kullanima gegcildi. Poliklinigimize basvurularinin 4.Haftasinda annenin
sit yapiminin basladigi gozlendi. Anneyle derinlemesine goérismede, bu sirecte en o6ne c¢ikan ihtiyacinin
bilgi edinmek oldugu, basarili olmasinda etkili faktorlerde ise kararliik ve es destegi temalari ortaya c¢ikti.

Sonug: Laktasyonun indiiklenmesinde; ten tene temas, diizenli sik sagim, emzirme destek sistemi ve domperidon
tedavisinin birlikte uygulandigi vakamizda 4. haftada siit yapimi gerceklesmistir. indiiklenmis laktasyon icin basvuran
anne-bebek ciftlerinde, laktasyonu baslatmada tek basina medikal tedaviden ziyade, sagim, ten temasi, emzirme
destek sistemleri ve sosyal destegin harekete gecirilmesi gibi stratejiler hep birlikte uygulanarak anne ve aile ile isbirligi
icinde karar alinmali ve yakin takip uygulanmalidir.

Anahtar Kelimeler: indiiklenmis laktasyon, emzirme destek sistemi, domperidon, emzirme
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[PS-035]
Hemoptizi yakinmasi olan hastalarin Cocuk Romatoloji gozilyle degerlendirilmesi

Oguzhan Delican?, Ela Erdem Eralp?, Yasemin Gokdemir3, Oya Koker Turan?

Marmara  Universitesi Tip  Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari  Ana  Bilim  Dal, istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Romatoloji Bilim Dall, istanbul
3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali,
Istanbul

Amag: Akciger tutulumu, romatizmal hastaliklarin klinik tablosuna eslik edebilmektedir. inflamasyon ve
doku hasarina ikincil olarak plevra zari, interstisyel alan, solunum vyollari veya kapillerler etkilenebilmekte
ve bu durum cesitli solunumsal bulgularla kendisini gosterebilmektedir. Pulmoner hemoptizi etyolojisinde
parenkim tutulumunun vyani sira vaskiiler alan ve bag dokusu da etkilenebilmektedir. Bu calismada
hemoptizi yakinmasi ile prezente olan hastalarin gocuk romatoloji goziiyle degerlendirilmesi amacglanmistir.
Gereg-Yontem: Ocak 2022 ile Ocak 2024 tarihleri arasinda hemoptizi nedeni ile Cocuk Gogiis Hastaliklar’'ndan Cocuk
Romatoloji Poliklinigimize refere edilen hastalarin medikal kayitlari retrospektif olarak incelenmistir.

Bulgular: Calismaya %73,4 ‘U kiz, hemoptizi yakinmasi olan 15 hasta dahil edildi. Hastalarin yas ortanca (minimum
- maksimum) degeri 15 (5-18) yil saptandi. Yakinma siiresi ortanca degeri 24 (6 — 84) ay iken, poliklinik izlem
siresi ortanca degeri 5 (1 — 24) ay saptandi. Hastalarin %33,3’linde semptom, pulmoner hastaliklarla birliktelik
gostermekteydi. Hastalarin %26,6’sinin ailesinde romatolojik hastalik 6ykisi mevcuttu. Hemoptiziye %26,7 oraninda
dokiinti eslik etmekteydi. Ortanca total I6kosit sayisi 8700 /mm3 (4300 — 16300), hemoglobin degeri 12,4 g/dL (10,6 —
14,2), trombosit sayisi 268000 (155000 — 400000) idi. Akut faz reaktanlarindan C- Reaktif Proteini ortanca degeri 2,00
mg/dl (0,10 — 30,00) saptandi. Otoantikor varhgi degerlendirildiginde %20’sinde p Anti-Notrofil Sitoplazmik Antikor
(PANCA) pozitifligi mevcuttu (Tablo 1). ileri incelemeler degerlendirildiginde %60,0'inda toraks bilgisayarli tomografide
gorintileme patolojisi, %13,3’tinde endoskopik patoloji ve %6,7’sinde bronkoskopik patoloji tespit edilmisti (Tablo 2).

Sonug: Hemoptizi ve romatizmal hastalik iliskisi degerlendirilirken, eslik eden semptom ve bulgularin degerlendirilmesi,
akut faz reaktanlari ve otoantikor profili gibi laboratuvar gostergeleri ve bronkoskopi, yiksek rezonansli bilgisayarli
tomografi ve gereginde anjiografi gibi ileri gorlintileme yontemlerine basvurulmasi ayirici tanida yol gostermektedir.
Bizim hastalarimizda dokinti, antikor pozitifligi saptanmasina ragmen vaskdilit veya bag dokusu hastaligi tanisi alan
hasta olmamistir. Ancak bu hastalarin uzun dénem izlemleri 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: hemoptizi, pediatrik romatoloji, vaskiilit
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[PS-036]

Prematiire ve Hidrops Fetalis: Bir Olgu Sunumu

Ovgii Taner?, Sinem Giilcan Keskin?, Reyyan Buyurgan Gok?, Hiilya Bilgen?, Hiilya Ozdemir?

IMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Cocuk Sadhgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Cocuk Saghdgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Neonatoloji Bilim Dali,
Istanbul

Amag: immun ve non-immiin nedenlere bagh gelisen hidrops fetalis, 1/3000 siklikta gériilen 6nemli bir morbidite ve
mortalite nedenidir. Amacimiz immin hidrops fetalis tanisi alan prematire bir yenidogana yaklasimin sunulmasidir.

Olgu: Bebegimiz, gravida 3 parite 3, 24 yasindaki takipsiz anneden, erken membran riptiri ve anhidramniyozu ile
1.dakika 1, 5.dakika 4 Apgar skoru ile 30.gebelik haftasinda 900 gram diinyaya geldi. Dogumdan hemen 6nce yapilan
ultrasonografide asit, sol renal agenezi ve pilor stenozu slipheleri bildirildi. Resusite edilen ve soluk gérinimli solunum
sikintisi devam eden kiz bebek, dogum odasinda entiibe edildi ve siirfaktan verildi. Uniteye kabul edilen bebegin
sendromik ylz gorinim (hipertelorizm, distk kulak) ve yaygin 6demli gorinim vardi. Anne ve bebek kan gruplari A
Rh(+) saptandi. Kord kan gazindaki hemoglobin degeri 4 g/dL olan hastaya anemi dizeltici parsiyel kan degisimi yapildi.
Hastanin kraniyal ve renal ultrasonografisinde patolojik bir bulgu saptanmazken, bilateral plevral eflizyon ve batin iginde
serbest sivi saptandi. Safra yollari gériilemedi. Anemisi diizelen, solunum destegi azaltilan prematiire bebegin direkt
grafilerinde midenin ilerisine gaz gecisinin olmamasi lzerine, duodenal atrezi ve biliyer atrezi tanilariyla takibe alindi.
Etiyolojiye yonelik gonderilen tetkiklerinde anne ve bebek kan gruplariayniolup, Rh subgrup uyusmazhgi (c ve E) saptandi.
Takiplerinde bobrek yetmezligi ve ¢oklu organ yetmezligi gelisen bebek, yasaminin dokuzuncu giliniinde kaybedildi.

Sonug: Subgrup uyusmazhgina bagh hidrops fetalis prematiire bebeklerde nadirdir. Yakin antenatal takip sirasinda

saptanabilen 6n bulgular ile erken intrauterin midahalenin mortalite ve morbiditeyi azaltilabilecegine ve dogum
odasindaki yaklasimina dikkat ¢ekilmek istenmistir.

Anahtar Kelimeler: hidrops fetalis, duodenal atrezi, biliyer atrezi
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[PS-037]

Lokositozun Ardindaki Tehlike; Bogmaca

Hediye Gizem Aydemir Basar?!, Didem Buyiktas Aytac?, Emel Eksi Alp3, Glilsen Akkoc?

Marmara Universitesi Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali
2Marmara Universitesi Cocuk Saghdgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Enfeksiyon Bilim Dali
3Marmara Universitesi Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Acil Bilim Dali

Amag: Bogmaca ‘Bordetella pertussis’ in yol actgl, baslica alt solunum yollarini etkileyen bakteriyel bir
enfeksiyondur. Bulastiricihk orani yiksektir ve damlacik yoluyla vyayilir. Bulasma siklikla kataral dénemde
gerceklesir. Bogmaca genellikle 1 ila 10 yas arasinda immiin olmayan ¢ocuklarda gorilir. Yedi ile on glin slren
inklibasyon periyodundan sonra, non-spesifik bulgularla gecen kataral donem 1-2hafta icinde sona erer. Kataral
donemin sonunda baslayan o©ksiiriik nobetleri bogmacanin karakteristik 6zelligidir. Semptomlar 6 -12 hafta
surebilir. Laboratuvar tetkiklerinde |6kosit sayisi 15.000 ile 100.000/mm3 arasinda saptanabilmekle birlikte,
lenfositoz tipiktir. Yiksek beyaz kiire ve lenfosit sayisi artmis mortaliteyle iliskilidir.Biz de 06kslrik sikayetiyle
cocuk acil servisimize basvuran ve tetkiklerinde |6kositoz saptanan bir bogmaca vakasi sunmayi amagladik.

Olgu: Bilinen herhangi hastaligi olmayan 10aylik kiz hasta 1haftadir olan 6ksiiriik ve burun akintisi sikayetleriyle acil
servise basvurdu. Vital bulgulari yasina gore normal sinirlardaydi. Hastanin 6zge¢misinde asi reddi oldugu 6grenildi.
Soygecmisinde herhangi bir 6zellik bulunmamaktaydi. Fizik muayenesinde herhangi bir patolojik bulgu yoktu.
Tam kan sayiminda l6kosit sayisi 71.500 /mm3 saptanmis olup 55600 / mm3 lenfosit hakimiyetindeydi. C-reaktif
protein degeri 0.45 mg/L(0-5). Akciger grafisinde infiltrasyon ve mediasten genisligi yoktu. Hastanin okstrik
ataklari sirasinda desatiire olmasi nedeniyle maskeyle O, baslandi. Takiplerinde solunum yetmezligi gelismesi
Gzerine yuksek akisli nazal kanil oksijen (YANKO) tedavisine baslandi. Solunum yolu patojen panelinde ‘Bordotella
Pertussis’ saptanmasi Uzerine interne edildi. Hastaya azitromisin tedavisi baslanip aileye profilaksi tedavisi 6nerildi.
Lokositoza yonelik yapilan periferik yaymada c¢entikli lenfositler ve toksik graniilasyona eslik eden atipik hiicrelerin
gorilmesi Gzerine kemik iligi aspirasyonu yapildi ve malignite lehine bulgu saptanmadi. 5 glin antibiyotik tedavisi
alan 10 giin YANKO ile takip edilen hastanin tam kan sayiminda |6kosit sayisi 12.giinde 27900/mm3’e geriledi.

Sonug¢: Bogmaca, asi ile Onlenebilen bir hastaliktirr. Bu nedenle aileleri ulusal asi takvimini
takip etmeleri ve koza stratejisi hakkinda bilgilendirip tesvik etmek son derece oOnemlidir.
Bu vakaile 6ksirikle basvuran hastalarda lenfosit hakimiyetinde I6kositoza rastlandiginda hastalarin bogmaca agisindan
degerlendirilmesinin 6nemini vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: bogmaca, Bordotella Pertussis, I6kositoz, lenfositoz, asi
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Centikli lenfositler

Toksik Graniilasyon
—

Tam Kan Sayimi Seyri

1.GUN 1.GUN 2GUN 3.GUN 5GUN 7.GUN 9.GUN 12.GUN
WBC 71500 67300 62.500 52000 49000 41200 41000 27900
NEU 13700 10500 9100 7500 5700 3100 4000 3400
LYMPH 55600 53700 49900 41700 40100 34700 34700 21200
HGB 12.3 11.9 12.9 11.1 14.5 11.8 11.8 13.4
PLT 474000 492000 403000 394000 355000 450000 252000 319000
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[PS-038]
Artrogriposis, Startle Refleksleri, Epileptik Ensefalopati: Serebral Glisin Transport Defekti-1(Glyt-1)

Ozlem Hilal Caglayan Bozlak, Emine Geng, Emel Yilmaz Giimiis, Seyma Iyisenyiirek, Giilten Oztiirk, Sebile Kilavuz, Burcu
Oztiirk Hismi

Marmara Universitesi Egitim ve Arastirma Hastanesi

GIRIS: Glisin, caudal bélgede presinaptik ndronlarda salinan ve postsinaptik néronlarda hiperpolarizasyonla inhibitér
etki gosteren, MSS’de NMDA reseptorleriyle koagonist calisarak eksitator etki gosteren ndérotransmitter etkisi olan bir
aminoasittir(1,2). Astrositlerde bulunan glisin transporter-1(Glyt1) ile sinaptik alandaki glisin, astrosit icine alinarak
postsinaptik nérondaki etkisini azalmaktadir(1,2). Glytl de OR mutasyon sonucunda sinaptik araliktaki glisin astrositicine
alinamadigindan ortaya ¢ikan Serebral Glisin Transport defekti, yenidogan&antenatal donemde baslayan, direncli ndbet,
jitteriness, seslere karsi startle refleks, hipotoni bulgulari ile seyreder(3,4). Solunum sikinitisi, ekstiibasyon intoleransi,
beslenememenedeniylehastalarerkendénemdekaybedilir(3,4). Normalkanglisindiizeyinekarsinartmisbosglisinive/veya
artmisbosglisin/plazmaglisin(>0.04) oraniileseyretmektedir(4).Bulgularaartrogriposisveeklemkontraktiirlerieslikeder.

Olgu: 38. GH, 3050 gr MAS nedeniyle C/S ile kuzen evliligi sonucu dogan ve prenetal takibi sorunsuz hastanin apgar
skoru 5-7 idi. Dogdugundan beri jitterness ve startle refleksleri olan hasta, dis merkezde solunum sikintisi nedeniyle
mekanik ventilator destegiyle 10 giin izlenmis; levetirasetam, klonazepam baslanmisti. 1 aylikkenken tarafimiza
basvurdugunda vitalleri stabildi. Aksiyel hipotonisite, ekstremitelerde spastisite, DTR'de artis olan hastanin goz
takibi yoktu ve emme refleksi minimaldi. Artrogriposis, Gcgen yilzi ve sesle artan startle refleksleri olan hasta
ensefalopatikti. Orogastrik sonda ile besleniyordu. Sekundum ASD, bilateral peripapiller atrofi, lateral ventrikillerde
belirginlesme, EEG’de her iki frontotemporal bdlgede aralikli epileptiform aktivite gorildi. Dis merkez metabolik
tetkikleri diagnostik olmayan hastanin hastanemizde yapilan biyokimyasal, 6n metabolik tetkiklerinde de patoloji
saptanamadi. LP yapilan hastanin bos&serum glisini normal; bos/kan glisin orani 0.064’idi. WES ile SLC6A9’da
homozigot mutasyon saptanan hasta ‘Normal serum glisin ile giden glisin ensefalopatisi’ tanisi almistir. Klonozepam
altinda startle refleksi belirgin azaldi. Fizik tedavi ve yutma terapisi sonucu biberon ile beslenmeye gegcildi.

Sonug: Normal serum glisin seviyesi ile giden glisin ensefalopatisi nadr goriilen,tedavisi olmamakla beraber klonazepam

ile startle reflekslerinde iyilesme ve destek tedavileri ile hastalarin erken ekstubasyonu, yutma fonksiyonu kazanmasi
saglanabilmektedir. Hastaligin taninmasigenetik danismanlik verilmesi acisindan énemlidir.

Anahtar Kelimeler: glisin ensefalopati, normal kan glisini ile seyreden glisin ensefalopatisi, glyt1 transporter defekti
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[PS-039]
Hipertansiyon ve Hemoptizi ile Basvuran Siradisi Bir Olgu

Ozde Nisa Tiirkkan?, Gizem Aktemur?, Sercin Giiven?, Pinar Almala Ergenekon?, Neslihan Cicek?, Yasemin Gékdemir?, Ela
Erdem Eralp®, Nurdan Yildiz}, ibrahim Gékce?, Harika Alpay!

IMarmara Universitesi Pendik E§itim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali
2Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Saghdgi Ve Hastaliklari Anabilim Dali
3Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali

Amag: Minchhausen sendromu, hastalarin kendi semptomlarini ¢arpittiklari  durumlari  anlatmak igin
kullanihir.  Kanama en sik gorilen seklidir. Stphelenildig§inde hastanin tim dosyasi toparlanarak bastan
degerlendirilmelidir. Hipertansiyon ve hemoptizi ile basvuran Miinchausen sendromu olgumuzu sunacagiz.

Olgu: Onbes yasinda kiz hasta, cocuk nefroloji poliklinigine hipertansiyon nedeniyle basvurdu. Ozge¢misinde son 6aydir
major depresyon nedeniyle sertralin kullandigi 6grenildi. Soygecmisinde babasinin 8yil 6nce I6semi nedeniyle eksitus
olmasi disinda 8zellik yoktu. Hastanin tartisi 82kg(>90p), boyu 158cm(25p), viicut kitle endeksi 32,85kg/m?(>90p), kan
basinci 125/80, nabiz 100/dk’ydi, Fizik muayenesinde batin ve kollarda strialar disinda 6zellik yoktu. Hipertansiyon
etiyolojisine yonelik yapilan tetkiklerinde bdbrek fonksiyon testleri, elektrolit degerleri, renin, aldosteron, tiroid
fonksiyon testleri, idrar katekolaminleri normaldi. Renal doppler ultrasonografi normal olarak degerlendirildi.
Enalapril 0,2mg/kg/glin’den baslanarak maksimum doza yikseltildi. Takibinde amlodipin eklenmesine ragmen hasta
bas agrisiyla acil servise bagvurmasi lzerine yatirildi. Tedaviye propranolol eklendi. Yatisinin 7.gliniinde 6ksurikle
beraber aktif hemoptizisi takip eden doktorlari tarafindan gorildi. Koagulasyon testleri normal olan hastanin ANCA
degerleri normaldi. Nazofarenks ve burun igi fleksible bronkoskopla normal degerlendirildi. Nazogastrik lavajda
kirmizi kan renginin yikamayla acildigi gorildi. Endoskopisinde aktif kanama odagl saptanmadi. PPD anerjikti.
Hemotokritte diisme gorilmedi. Cekilen HRCT'de akciger sol st lobda buzlu cam gorintist saptanmasi Uzerine
hastaya bronkoskopi yapildi. Anatomik normal bronkoskopik bulgular saptandi. Uygulanan konvansiyonel histokimya
panelinde histiyosit sitoplazmalarinda demir birikimi izlenmedi. Vaskiilit tetkiklerinde 6zellik saptanmadi. Takiplerinde
hastanin kan basinci normal olmasi (zerine kademeli olarak antihipertansif tedavileri kesildi. Herglin balgamda
2-3kasik kirmizi kan goériilmeye devam etmekteydi. Tetkik sonuglarinin olasi tanilarla 6rtiismemesi lizerine yapilan
adli tip konsiltasyonunda damaryolu olmadan takip 6nerildi. Damaryolu olmadiginda hemoptizisi olmamasi lzerine
yapilan gorismede hasta damar yolundan enjektorle veya agziyla emmek suretiyle agzina kan aldigini ve sonrasinda
tukardigini ifade etti. Hasta cocuk psikiyatrisi ve sosyal pediatri ile degerlendirilerek onerilerle taburcu edildi.

Sonug: Hekim olarak her zaman hastalarimiz igin dogru taniyi ve en uygun tedaviyi vermeye calisirken Miinchhausen
sendromu agisindan da makul bir slipheye sahip olmamiz gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Yapay bozukluklar, Hemoptizi, Hipertansiyon
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[PS-040]
isitme Kaybi Sebebiyle Arastirilirken bir Lizozomal Depo Hastaligi olan Alfa Mannosidozis Tanisi alan iki Kardes Olgu

Billur Korkmaz?, Emel Yilmaz Giimiis?, Emine Geng?, Senol Demir?, Kiymet Kegelioglu Binnetoglu*, Nezafet Oztiirk®, Ayca
Ciprut®, Bilgen Bilge Geckinli3, Olcay Unver?, Sebile Kilavuz?, Burcu Oztiirk Hismi?

IMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Anabilim Dali, istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Bilim Dali, istanbul

3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik Anabilim Dali, [stanbul

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

SMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Odyoloji Bilim Dali, istanbul

Amag¢: Alfa mannosidozis (OMIM 248500), kaba vyiz, korneal opasite, dizostozis multipleks, miks
tip isitme kaybi, hepatomegali, sik enfeksiyon gecirme, psikomotor gerilik, ataksi gibi visseral ve
norolojik bulgular ile prezente olan bir lizozomal depo hastaligidir. Disik serum alfa mannosidaz
enzim aktivitesi ve MAN2B1 geninde biallelik patojenik varyant saptanmasiyla tani  konur. Kemik
iligi transplantasyonu ve enzim replasman tedavisi (Velmanase Alfa) bilinen tedavi segenekleridir.

Olgu: isitme kaybi olan 6 yasindaki kiz hasta sendromik sagirliklar agisindan hastanemiz Tibbi Genetik Klinigine
basvurdu. Ozgecmisinde biiyiime ve gelismesinin yasina uygun seyrettigi, 1.5 yasinda sik tekrarlayan akut oftitis
media ataklari sebebiyle hastane basvurusu oldugu dgrenildi. isitme kaybi tespit edilen hasta Odyoloji Klinigimizce
izleme alindi. Anne ve babasi ikinci derece kuzen olan hastanin 18 yasindaki abisinde de 3 yasindan beri isitme
kaybi mevcuttu. Fizik muayenesinde; dismorfik bulgular (kaba yiiz, genis burun koki, cikik alin), hepatomegali,
artmis derin tendon refleksleri ve bilateral klonus saptandi. MAN2B1 geninde homozigot patojenik varyant
tespit edilen hasta alfa mannosidoz tanisi aldi. Benzer sikayetleri olan abisinin fizik muayenesinde de; kaba
ylz gorinimi, artmis derin tendon refleksleri, bilateral klonus pozitifligi tespit edildi ve astigmat nedeniyle
gozlik kullandig 6grenildi. Komutlara uymakta, akici konusmakta zorlandigi fark edildi. Hastalarin psikosomatik
degerlendirmesinde; kiigik kardesin bilissel fonksiyonlari yasina uygunken, biyik kardeste zihinsel kisithlik tespit edildi.

Sonug: isitme kaybi sebebiyle tetkik edilirken tani alan 6 yas indeks olgumuz ve 15 yil sonra kardesinden dolayi tani alan
agabeyini Alfa Mannosidozis konusundaki farkindaligi arthirmak amaciyla sunduk. Cok nadir goriilen Alfa mannosidoz’te
tedavi imkanlari ile klinik seyirdeki kotlilesme 6nlenebilmektedir. Kemik iligi transplantasyonuyla bilissel fonksiyonlarin
korunmasi mamkiinken; norobilissel etkilenmesi olmayan ya da hafif dizeyde olan olgular icin kullanilan enzim
replasman tedavisiyle visseral bulgular kontrol altina alinabilmektedir.

Anahtar Kelimeler: MAN2B1, isitme kaybi, organomegali, bilissel kisithlik, lizozomal depo hastalig
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