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GIRIS

Peptik tlser hastaligi (PUD), gastrointestinal sistemin
mide asidi ve peptik aktiviteye maruz kalan
bélgelerinde, genellikle duodenum ve midede ortaya
ctkan, kenarlar1 belirgin  ve siklikla yuvarlak,
muskilaris mukozaya kadar uzananan doku kaybidur.
Hastalik, mide ve duodenal mukozanin koruyucu ve
agresif faktorleri arasindaki dengenin bozulmast
sonucunda gelisit ve bozuklugun derecesine bagli
olarak inflamasyon, gastrit veya tlser olusur.
Olusumunda etkili diger faktorler ise, psikolojik stres,
ailevi yatkinhk, H. pyloridir. Primer peptik ulser
stklikla duodenumda gériliir ve bu nedenle duodenal
tlser adiyla amilmaktadir; ¢ogunlukla tektir ve
komplikasyon gelisme olasiligi olduk¢a dustik olup,
kronik seyirlidir. Genellikle sayilart birden fazla olan
sekonder ulserler ise her yasta gorilebilir; akut,
guriltild bir seyir gosterir. Akut stres, ila¢ kullanimi
(NSAID) ve cerrahi girisimler en Gnemli
etkenlerdendir. Bu Ulsetler siklikla hem mide hem
duodenumda  ortaya ¢ikabilitler, aile 6ykisa
icermezler ve H. pylori negatiftir. Kronik karin agrist
ise cocukluk c¢aginda olduk¢a sik rastlandan bir
semptomdur ve organik patolojilerin diglanmasi,
gereksiz tetkik ve tedavilerin 6nlenmesi yaninda,
karin agrisinin  fonksiyonel olarak siniflanabilmesi

actisindan  da olduk¢a Onemlidir. Peptik dlser
hastaliginin,  kronik  karin  agristyla  basvuran
cocuklardaki ~ ger¢ek  prevalanst  net  olarak

bilinmemekte ve farkli calismalarda farkli oranlar
bildirilmektedir. Calismamizin amact, kronik karin

agrist ile basvuran cocuklarda,
6zefagogastroduodenoskopinin tanidaki yeri, PUD
insidansinin  belitlenmesi ve saptanan tlsetlerin,
demografik 6zellikler ve H pylori basta olmak tizere
diger degiskenlerle iliskisinin degerlendirilmesidir.

GEREC VE YONTEM

Calismamuz geriye doniik bir arsiv ¢alismasidir. Nisan
2007-Haziran 2015 tarihleri arasinda, kronik karin
agristyla.  Cocuk  Gastroenteroloji  Poliklinigi’ne
basvuran, <18 yas, 800 hastanin verilerine hastane
arsiv sisteminden ulasildi. Peptik tlser icin bilinen risk
faktori pozitif olanlar (sepsis, NSAIID kullanimi vs)
ve kronik ek bir hastaligi olanlar diglanarak calismaya
alinmadi.  Yas, cinsiyet, laboratuvar sonuglari,
endoskopik bulgulari ve patoloji sonuglart kaydedildi.
Veriler sayi, yluzde, ortalama ve standart sapma ile
sunuldu ve verilerin karsilastirilmasinda ki-kare ve t
testi kullanild1.

BULGULAR

Calismaya alinan 800 hastanin ortalama yast 12.9 +
3.9 yildt (minimum 3 —maksimum 18 yas). 800
hastanin 3881 kadin (%48.5) ve 412’si (%51.5)
erkekti. Bagvuru sikayetleri incelendiginda, en az 2
aydir devam eden karin agrisna ek olarak, 114
(%32.8) hastada gbgiiste yanma, 90 (%25.9) hastada
bulant ve/veya kusma, 57 (%16.4) hastada agizda
kot tat, 26 (%7.5) hastada agizda koku, 25 (%7.2)
hastada kilo aliminda gerilik, 10 (%2.9) hastada
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istahsizlik, 6 (%1.7) hastada kilo kaybi, 3 (%0.9)
hastada yutma giclighi oldugu belirlendi. 800
hastanin 84’tinde (%010.5) ilser pozitifti ve bunlarin
78inin (%9.7) duodenal yerlesimli, 6’s1nin (%0.7) ise
gastrik  yerlesimli oldugu belitflendi. H pylori
enfeksiyonu 451 (%56) hastada pozitifti, ve bu
hastalarin 57’sinde (%12.6) tlser oldugu belirlendi.
Hastalarin endoskopik bulgulari incelendiginde ise
322 (%40.2) hastada noduler gastrit, 84 (%10.5)
peptik tlser, 14 (%1.7) hastada 6zefajit oldugu kalan
hastalarin  ise  endoskopilerinin  normal  oldugu
belirlendi. Endoskopik gériinimi normal saptanan
188 (%23.5) hastada ise, histopatolojik incelemede
inflamasyon saptandi. Ulser sikhigi ve H pylori
enfeksiyonu enfeksiyonu arasinda iligki
degetlendirildiginde ise iki bulgu arasinda giicli bir
porzitif korelasyon oldugu (r=0.03) belirlendi. H
pylori enfeksiyonunun duodenal dlserli hastalarda
insidansinin gastrik Ulsere gore daha yiiksek oldugu
ancak farkin istatistiksel olarak anlamli olmadig
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saptandi (p=0.08). Ulser siklig1 ile cinsiyet arasinda
herhangi bir iliski olmadig belirlendi. Ulser negatif ve
pozitif gruplar yas acisindan degerlendirildiginde,
farkin istatistiksel olarak anlamli oldugu ve yastaki her
bir yilik yikselmede dlser sikliginin 1.1 kat arttigi
belitlendi (p=0.04, OR=1.1).

SONUC

Son yillarda, endoskopik gérintilemenin pediatrik
hastalarda  kullanimin  yayginlasmastyla  birlikte,
gastrointestinal patolojilerin sikliginda belirgin bir
artts gozlenmistir. Calismamiz da gdstermektedir ki,
kronik karin agrisi olan gocuklarda, tim tetkikler
normal oldugunda planlanacak bir tst gastrointestinal
sistem endoskopisi semptomun nedeninin organik mi
yoksa fonksiyonel mi oldugunun belirlenmesinde
oldukea yol gosterici olacaktir.
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Daha 6nce saglikhi olan bir ¢ocukta akut- subakut
sirecte gelisen yirime bozuklugu cocuklarda sik
gorilen bir semptom olup siklikla nérolojik,
ortopedik, romatolojik ve enfeksiyoz hastaliklar ile
iliskilendirilir. Ancak yirime bozuklugu nadir de olsa
onkolojik hastaliklar ile de iliskili olmaktadir.
Cocukluk ¢agt kanserleri, nadir goriillen ancak 6nemli
bir saglik sorunu olup ¢ocuklarda sag kalimin yiiksek,
beklenen yasam stiresinin uzun olmasi, erken tanty1 ve
etkin bir tedaviyi gerektirir. Ancak kanser
belirtilerinin  ¢ocukluk ¢aginin stk gorilen diger
hastaliklarinda ~ da  goriilmesi  erken  taniyi
zotlastirabilir.  Klinigimize yurimede bozulma
sikayeti ile gelen ve sonrasinda kanser tanist alan
olgulari degerlendirerek, cocukluk ¢agt kanserlerinde
akut gelisen yiriime bozuklugu semptomuna dikkat
cekmek istedik.

GEREC VE YONTEM

Eylal 2014-Eylil 2019 tarihleri arasinda hastanemiz
pediatrik hematoloji onkoloji klinigine basvuran ve
kanser tanisi alan hastalarin dosya bilgileri incelenerek
basvuru yakinmast ylurimede bozulma olan hastalar

ve klinik
degerlendirildi.

ozellikleri  geriye  dontk  olarak

BULGULAR

22’si erkek, 18’1 kiz olmak tzere 40 hasta yurimede
bozulma sikayeti ile klinigimize basvurmus olup
hastalarin ortalama yast 97,42+2341 ay idi. Bu
hastalarin 17’si yirtiyememe, 14’4 dengesiz ytirime
ve 9u yiurimede zorlanma ve agr sikayeti ile
basvurmus idi. Yakinma siiresi ortalama 2 ay idi.
Hastalarin 26’st santral sinir sistemi timortd, 1470
diger kanserlerdi. Diger kanserlerin 4’0 akut
lenfoblastik  16semi, 3’0 ewing
néroblastom, 2’si germ hiicreli timér, 1°1 histiositoz
ve 1’1 mezenkimal timordu.

sarkom, 3’u

SONUC

Kanser, c¢ocukluk ¢agmin stk kargilagilan
hastaliklarinda gorilebilen belirti ve bulgularla ortaya
cikabilir. Yurtimede bozulma c¢ocukluk c¢aginda
bircok nedene bagli olarak olusabilir. Ozellikle akut-
subakut baslangich yirime bozuklugu ile basvuran
bir ¢ocuk hastada travma, enfeksiyoz ya da
enflamatuar nedenler ve noérolojik bozukluklar
yaninda onkolojik hastaliklar da dtstntlmelidir.
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Nefrotik sendrom ¢ocuklarda en stk rastlanan
glomeriler hastaliktir. Steroid tedavisine yanitlarina
gore prognozu degisir. Nefrotik sendrom secilmis
vakalarda biyopsi gerekliligi, steroide direngli
vakalarda intraven6z uygulanan diger immunstpresif
tedaviler ve ¢esitli komplikasyonlar (enfeksiyon, akut
bébrek hasart, agir 6dem, tromboz) ile hastaneye yatis
gerektirmektedir. Bu ¢alisma ile klinigimizde nefrotik
sendrom tanistyla takip edilen ¢ocuklarda hastaneye
yatts nedenlerinin beliflenmesi, klinik 6zelliklerinin
incelenmesi ve prognozlarinin  degerlendirilmesi
amacland.

GEREC VE YONTEM

Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji
Servisine nefrotik sendrom tansiyla 2015-2019 yillart
arasinda yatan hastalar c¢alismaya dahil edildi.
Hastalarin dosyalart retrospektif olarak demografik
Ozellikleri, yatis endikasyonlari, klinik durumlari,

laboratuvar sonuglart ve prognozlart agisindan
incelendi.
BULGULAR

Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji
servisine nefrotik sendrom tanistyla 2015-2019 yillart
arasinda toplam 117 ¢ocuk 299 kez yatrildi Bu
hastalarin 58’1 (%49.6) kiz, 59’u (%50.4) erkekti. Yatis
aninda hastalarin ortalama yagt 9.85£5.22 (1-18) yildi.
Hastalarin ortalama yatis sayist 2.57£2.41 (1-14) idi.

Hastalarin ortalama yatis giind 9.98£16.91 (1-122)
gindi. 2015 yilinda 66 yatig (%22), 2016 yilinda 58
yatts (%19.4), 2017 yiinda 43 yatis (%14.4), 2018
yilinda 44 yatis (%14.7) ve 2019 yilinda ise 88 yatis
(%29.5) yapidi. En sik yatis nedenleri ritiiksimab
infazyonu (%24.7), bébrek biyopsisi (%22.1), pulse
metilprednisolon (%12.7), agir 6dem (%12.4) ve
enfeksiyonlar (%11) idi.

Hastalar en sik kis mevsiminde (%30.3) yatirilmistt.
Hastalarin %47’si bir kez hastaneye yatirlmusti, dort
veya daha fazla kez hastaneye yatis yapilan hastalarin
orant %23.1’di. Hastalatin 1571 (%12.8)’i Suriyeli
milteciydi. Hastalarin  87’sinin  (%74.3) bdébrek
biyopsisi yapilmusti, biyopsi yapilan hastalar arasinda
saptanan en stk patolojik tant minimal lezyon hastaligt
(%40.2) idi. Diger patolojik taniar siklik sirasiyla
fokal segmental glomeriloskleroz (FSGS) (%22.9),
membranoproliferatif — glomertlonefrit  (MPGN)
(%19.6), membrandz glomeriloneftrit (%12.7), dens
depozit hastaligi (DDD) (%3.4) ve Clq nefropatisi
(%1.2) idi. 117 hastanin 103’0 takibine devam etti.

Takibe  devam  eden  hastalarin  %51.4’4
remisyondaydi, %023.3’inde devam eden proteiniiri
mevcuttu, %10.6’stna hemodiyaliz yapilmaktayds,
%>5.8’inde tekrarlayan relaps mevcuttu, %3.8’ine
periton diyalizi yapilmaktaydi ve %2.8’ine renal
transplantasyon yapilmistt. Renal replasman tedavisi
FSGS tanilt 20 hastanin 13 tne (%65), MPGN tanil
17 hastanin 3%ine (%17.6) ve DDD tanili 3 hastanin
birine (%33.3) yapildi. Yatig sayist ve giind, kizlar ve
erkekler arasinda anlamli farklilk g6stermiyordu.
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Takibe devam eden 103 hastadan 5 yas ve altinda olan
32 hastanin 7’sinde renal replasman tedavisi ihtiyact
olurken, 5 yas Usti 71 hastanin 11’inin renal
replasman tedavisi ihtiyact oldu, iki grup arasinda
renal replasman tedavisi ihtiyact acistndan anlamlt bir
fark bulunmad: (p=0.418).

SONUC

Hastanemiz bolgemizde bir referans hastanesi
oldugundan klinigimizde ¢ok sayida nefrotik
sendrom tanili ¢ocuk hasta takip edilmektedir.
Nefrotik sendromlu ¢ocuk hastalarin  prognozu
cogunlukla iyi olsa da hayati tehdit edici
komplikasyonlar ile hastaneye yatis gérilmektedir ve
son yillarda hastaneye yatis stkligr artmaktadir.
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GIRIS

Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesine yeni
acilan Cocuk Metabolizma polikliniginde basvuran ve
izleme alinan hastalarin Gzelliklerini ve sonuglarint
degetlendirmek amaciylabu ¢alisma yapilmustir.

GEREC VE YONTEM

Yeni acilan Cocuk Metabolizma poliklinigimize ilk
altt ayda veilk defa basvuran hastalarin demografik
ozellikleri, sikayetleri ve konulan tanilarin dagilimlar
dosya verilerinden kaydedilmistir. Baska merkezlerde
tant  almis ve sevk edilen hastalar
alinmamistir.

calismaya

BULGULAR

217 kiz(%43,1), 286 etkek (%56,9) olmak tzere
toplam 503 hasta degetlendirildi. Hastalarin
%74,8’1(n:376) Turk kokenli iken,%25,2’si (n:127)
Suriye vatandagtydi. En stk %54,1 (n:272) oraniyla
pediatri polikliniginden, 2.siklikta %25 ile (n:146)
cocuk néroloji polikliniklerinden tnitemize hasta
sevk edilmistir. Hastalarin ortalama yaslari 5,831+5,17
yil  (min:0,41,max:36 yi) olup, bagvuru yaslari
ortalama 4,91+5,07 yil(min:0,04, max:35,2 yil) idi.
Hastalarin en sik génderilme nedeni %25,8 (n:130)
orantyla biiyime geriligi sikayeti olup, sirastyla bunu
gelisme geriligi (%14,7) ve hiperlipidemi(%010,9) takip

etti. Hastalarin sikayetlerinin baslama yast ortalama
1,99£3,0 iken, tespit edilen tant anindaortalama

yaslart 6,25%7,79 yildi. Vakalarin %55,9’u herhangi
bir spesifik tani alamazken, tan1 konulabilen olgularda
en stk tani eksojenobeziteydi. Diger stk nedenler
strastyla ailesel hiperlipidemi (%06) ve endokrin
hastaliklar (%4) idi.

Metabolik hastaliklar acisindan degerlendirildiginde;

tant konabilen 214 hastanin,9’una
mukopolisakkaridoz,9’una sfingolipidoz,
&ineglikojen  depo  hastalig1,8’ine  aminoasit

metabolizma bozukluklari, 6’sina organik asidemi,
4tune mukolipidoz tip 3, 3’ine galaktozemi,2’sine
kolesterilester depo hastaligi, 2’sine serebral kreatin
eksikligi ve 1’ine galaktosialidoz tanist konuldu.
Ayrical3 vaka spefisik bir genetik sendrom tanist ald1.
Toplam 297 (%58) hasta izlemde kalmaya devam etti.

SONUC

Calismamizda da gorildigi tzere, Metabolizma
poliklinigine sadece metabolik hastalik  tanis
alabilecek olgularin  disinda  hastalar da  sevk
edilebilmektedir. Ozellikle biiyiik oranda sevk edilen
biylime geriligi hastalarinin  ¢ogundaspesifik bir
metabolik  hastalik  tanist  olmayip,  sadece
beslenmelerinin ~ diizenlenmesi  acisindan
alinmuslardir. Calismamizdaki olgularin yaklastk yarist
tant almamis olup, takiple ileriye déniik tani alma
oraninin artacagl dusunildiginden, izlemin 6nemi

izleme

vurgulanmistir.
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Pompe Hastaligy, asit alfa-glukozidaz (GAA, asit
maltaz) enzim eksikligi nedeniyle ortaya ¢ikan ve ilk
tanimlanan lizozomal depo hastaligidir. GAA
eksikligi tiim dokularda lizozomlar icerisinde glikojen
birikmesine yol acar. Pompe Hastaligr'nin klinik
belirtileri arasinda hipotoni, solunum stkintist ve
hipertrofik kardiyomiyopati bulunmaktadir.

Tani; enzim dizey tayini ve genetik analiz ile
konulmaktadir. Erken (Infantil) baslangicly, juvenil ve
gec baslangicli tiplere ayrilmaktadir. Infantil pompe
hastaligt da bulgularin baslama yasina, kardiyak
hipertrofinin derecesine ve sol ventrikil cikisinda
obstriiksiyon olup olmamasina gére degerlendirilerek
klasik ve nonklasik olarak ikiye ayrilmaktadir.

Infantil pompe hastaligi enzim replasman tedavisi
(ERT) oncesi mortalitesi ¢ok yiksek olan ve
genellikle ilk yas iginde 6nce mekanik ventilasyon
ihtiyaci yaratip, ardindan mortaliteye neden olan bir
hastaliktit. Standart ERT dozu 20 mg/kg/2 haftadir.
ERT sonrast donemde erken tedavi baslananlarda
kardiyak bulgularda iyilesme saglandig: bildirilse de,
halen sag kalimin az oldugu bir kalitsal metabolik
hastaliktir.

GEREC VE YONTEM

Klinigimizde takip edilen, mekanik ventilatérden
bagimsiz yasayan ve yiksek doz enzim replasman
tedavisi alan 24 pompe tanili hastanin tamamina
ulasilarak, tant sirasinda  ve ERT  sonrast
ekokardiyografi(EKO), elektrokardiyogram(EKG)
ve holter EKG ile kardiyak bulgulardaki degisim
degetlendirildi.

BULGULAR

Hastalarin % 581 kiz, % 42’si erkekti. Ebeveynlerinin
% 82’sinin arasinda akrabalik vardi. Hastalarin %
25’inin kendinden 6nce pompe hastaligt tanist almis
bir yakint varken, % 201’inin ailesinde nedeni
bilinmeyen ¢ocuk 6limi 6ykiisii vardl. Hastalarin %
37,51 klasik, % 62,51 non-klasik infantil pompe
hastaligi olarak ayrildi. Semptomlarin baslama yasi
ortalama 63,8 (min:1-max: 450) ay idi. Hastalar 40
mg/kg/2 hafta seklinde enzim replasman tedavisini
ortalama 63,3 (min: 12-max: 123) ay aldiar.
Hastalarin giincel yaslart ortalama 67,8 (min: 18-max:
123) aydi. Basvuru sirasinda kardiyak sorunlara ek
olarak hastalarimizin % 58’inde hipotoni ve %
21’inde alt solunum yolu enfeksiyonu bulgulart vardr.
Hipertrofik kardiyomiyopati hastalarin % 100’tande

ve Hastaliklari Anabilim Dal, Adana, Turkey

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Caner Hactoglu, Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi
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vardi. Ek olarak holter-EKG ile hastalarin % 29’unda
ritim sorunlart oldugu gérildid. ERT sonrasinda
interventrikiiler septum ve sol ventrikiil arka duvar
kalinliklar1 anlamli olarak azaldi (sirasiyla p=0,001,
p=0,002). Hastalarin ejeksiyon fraksiyonu ve kisalma
fraksiyonunda tedavi sonrasinda anlaml farklilik
saptanmadi (sirastyla p=0,802, p=0,800).

TARTISMA

Literatlirde ortalama yasam siiresi ortalama 49,5 (min:
6-max: 162) ay olarak verilmektedir. Hastalara
standart olarak 2 haftada bir 20 mg/kg doz seklinde
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ERT verilmekte, eger tedaviye yanit yeterli degilse ise
20 mg/kg/hafta seklinde onerilmektedir.
Merkezimizde toplam infantil pompe tanili 41 hasta
olup, sag olan 25 hastadan (% 61) sadece 1 tanesi
ventilatér bagimlidir. 24 hasta diizenli olarak 40
mg/kg/2 hafta veya 20 mg/kg/hafta seklinde enzim
replasman tedavisi almaktadir. Bu 24 hastanin giincel
yast ortalama 67,8 (min: 18-max: 123) aydir. Sonug
olarak bu sunumla immunmodilator tedavi almadan,
yiksek doz ve stk ERT uygulamast ile ventilatér
bagimsiz sagkalim ve normal kardiyak fonksiyonlara
erisim oraninin en yiksek oldugu tek merkez
verilerimizi paylagarak infantil pompe hastaligi
tedavisinde yeni bir bakis acst kazandirmak istedik.
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Hipogonadotropik hipogonadizmli ¢ocuklarda viicut kitle indeksinin

incelenmesi

Investigation of body mass index in children with hypogonadotropic hypogonadism
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GIRIS

Hipogonadotropik Hipogonadizm (HH) pubertal
gelisimi 6nleyen ve infertiliteye neden olan nadir bir
hastaliktir. Obezite veya zayiflik gibi, kabul edilebilir
degetlerin disinda kalan total viicut yag miktarti,
bir¢ok hastalikla oldugu gibi HH ile de iligkilidir.
Viicut Kitle Indeksi (VKI) dl¢iimiiniin temel alindigt
taramalar yas ve cinsiyete gore spesifik persantil
egrileri ile degetlendirilmektedir. Calismamizda, HH
tanth  cocuklarda VKIP’nin arastirilmasini ve bu
hastalikta normal kilo disinda kalan grubun
prevalansini belirlenmesi amaglanmugtir.

GEREC VE YONTEM

Cukurova Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk
Endokrinolojisi Polikliniginde HH tanist almig 100
hasta VKI incelenmesi agtsindan retrospektif olarak
degerlendirmeye alinmistir. VKT kg/m? degerleri, yas
ve cinsiyete gore duzenlenmis Neyzi kriterlerince
persantil (p) ve Standart Deviasyon Sapma (SDS)
skoru hesaplanarak yapilmugtir.

BULGULAR

Yapilan degerlendirmesi sonrast 100 hastadan (K:30,

E:70) 26’sinda (K:10, E:16) VKI <5p, 46’sinda (K:14,
E:32) 25-85p, 17’sinde (K:2, E:15) 285-95p ve
11’inde (K:4, E:7) 295p olarak hesaplanmistir. Ayrica
11 hastada (K:2, E:9) koku fonksiyonunun bozuk
(Kallmann sendromu, KS), 89 hastada (K:28, E:61)
normal oldugu (normosmik HH) tespit edilmistir.

TARTISMA

Bu calismada, HH tamust almis 100 hasta VKI
Ozellikleri acisindan degerlendirilmistir. Elde edilen
veriler sonucu hastalarin yaridan fazlasinin (%54)
normal kilo sinirlarinin disinda oldugu (%26 <5p,
%28 >85p) gorillmiistiir. Diinya Saglik Orgiitii
Avrupa’da  ¢ocuk ve adolesanlarin  neredeyse
%20’sinin fazla kilolu ve bunlatin ticte birinin obez
oldugunu belirtmistir. Total kohortumuzda ve
spesifik olarak KS grubumuzda yaklastk her ¢
hastadan birini kapsayan ciddi bir oranda >85p VKI
degerinin  (asirt  kilolu ve obez), sosyokiiltiirel
etkilesim dolayistyla artmis olabilecegi gibi hastaliga
spesifik genetik temelden de kaynaklanabilecegi
digtuntlmustir. Dolayistyla alaninda yapilacak olan
aragtirmalarin  artmasi, hem alt yapinin ortaya
ctkarilmasini saglayacak hem de birbiri ile iligkili
hastaliklar  icin  ¢6zim  Onerilerini  beraberinde
getirecektir.

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Leman Damla Kotan, Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk
Saghgt ve Hastaliklart Anabilim Dali, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali, Adana, Turkey
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Primer hiperoksaliiri Tip-I’de erken dénemde bagarili bir karaciger nakli

A successful liver transplant in early period in primary hyperoxalury Type-I
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GIRIS
Primer hiperoksaliiri (PH) glikoksilat
metabolizmasindaki ~ kusutrlardan  kaynaklanan,

oksalatin endojen asir1 dretimine yol agan ve
otozomal resesif gecisli bir peroksizomal hastaliktir.
Ug tipi vardir. Her ¢ tipinde de idrarda oksalat
atthmindaki artis nedeniyle tekratlayan trolitiyazis ve
progresif nefrokalsinoz gorilir. Karacigere spesifik
enzim olan alanin: glioksilat amino transferaz
(AGAT) eksikliginde PH Tip-I gorulir. Prevelansi 1-
3/1.000.000dur.

Okzalatin  sistemik  birikimi  sonucu  siklikla
tekrarlayan bobrek tasi, nefrokalsinozis ve son
dénem bobrek yetmezligine (SDBY) gidis gorilir.
Daha nadir olarak da kalp, g6z, cilt, kemik, kan
damartlari, endokrin sistem ve sinir sistemi tutulumu
gozlenebilit.  SDBY'nin  erken midahale ile
onlenebilmesi nedeniyle erken tani ¢ok Onemlidir.
Primer hiperoksaliiti tedavi segenckleri arasinda
oksalat atilimint azaltmak amaciyla piridoksin tedavisi
kullandabilir. Ancak ginimizde en etkili tedavi
karaciger naklidir. PH tip-I’'de b&brek yetmezligi
gelismeden Onceki dénemlerde izole karaciger,
gelistikten sonra ise combine karaciger ve bobrek
naklitercih edilen yontemdir. Burada erken dénemde
nefrokalsinozis ve bobrek yetmezligi gelisen ancak
hizla karaciger nakli yapilmast sonucu bobrek

bulgulart diizelen bir primer hiperokzaliiri olgusu
sunuldu.

OLGU

Bir aylik erkek hasta yenidogan tarama programinda
fenilalanin yuksekligi saptanmasi tzerine
bagsvurmustu. Anne babast birinci derece kuzen
akraba olan hastanin bir kardeginin bobrek tast
sonrast bobrek yetmezligi nedeniyle kaybedildigi
6grenildi. Fizik muayenesinde; viicut agirligr: 4800gr
(50-75p), boyu:53 cm (25-50p), bas ¢evresi: 42cm (50-
75p) idi ve sistem muayeneleri dogaldi. Laboratuvar
incelemede FA: 3.14 mg/dL saptandigi icin takibe
alinan hastanin erken dénemde nefrokalsinozis ve
bobrek yetmezligi nedeniyle 6len bir kardesi oldugu
icin yapilan USG’de nefrokalsinozis saptanmasi
tizerine etiyolojiye yonelik idrar oksalat diizeyi bakildi.
Idrar oksalatt 1155 mmol/mol k (0-288) gelince, PH
Tip-1I distnilen hastada AGXT geninde homozigot
p. Val324Glyfs*7 mutasyonu saptand:. Tedavi olarak
20mg/kg/gtin dozunda piridoksin baslandt. Serum
kreatin duzeyinin 1.86 mg/dL olmasi tizerine hastaya
kombine karaciger-bobrek nakli yapilmast planlandr.
3 aylikken Once karaciger nakli yapildi Sasirtici
sckilde nakil sonrasi bébrek fonksiyonlart tamamen
yilik  takibinde bobrek
fonksiyonlart normal seyretti.

diizelen hastanin  bir

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Deniz Kor, Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Cocuk Metabolizma ve Beslenme Bilim Dali, Adana, Turkey




Kor ve ark.

TARTISMA

Olgumuzun carpict 6zellikleri; iki kalitsal metabolik
hastaligin  birlikteligi, farkli bir sebeple gelmis
olmasina ragmen ayrntil anamnez ile ¢ok erken
dénemde ciddi komplikasyonlara neden olabilecek
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bir kalitsal metabolik hastaligin tanisini alabilmesi ve
zamaninda yapilan karaciger nakli ile bobrek
yetmezliginden kurtulmus olmasidir. Ayrica bu olgu
paylasimi ile PH Tip-I tedavisinde karaciger naklinin
kalict ve kesin bir tedavi yéntemi oldugu vurgulanmak
istenmistir.
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Giincel pediatri pratiginde ketojenik diyet uygulamalari: Cukurova
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Cetogenic diet applications in current pediatric practice: the experience of Cukurova

University
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GIRIS
Ketojenik diyet (KD); yitksek miktarda yag, yeterli
miktarda protein ve disiik miktarda karbonhidrat
iceren bir diyet tirddir. Ginimizde giderek artan
alanda bir tedavi yontemi olarak uygulanmaya
baslansa da, esas etki alanint kalitsal metabolik
hastaliklar ve direngli epilepsiler olusturmaktadir. Biz
de Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Metabolizma ve Cocuk Noroloji Bilim Dallarinda
takip edilen ve mevcut tedavilerine ek olarak
ketojenik diyet tedavisi de uygulanan hastalarin
degerlendirilmesini yaptik.

BULGULAR

Ketojenik diyet 2016 yilindan itibaren merkezimizde
bir tedavi yontemi olarak kullanilmaktadir. Bu
tarihten glinimiize kadar glikojen depo hastalig1 tip3,
direncli epilepsi, GLUT-1 eksikligi, Pompe,
Gangliosidosis ve Sandhoff Hastalig1 tanilariyla takip
edilen 34 hastaya ketojenik diyet tedavisi verilmistir.
Hastalarin tani dagilimlarina baktigimizda; %50’sinde
direncli epilepsi, %32,4tinde glikojen depo hastaligi
tip3 ve %17,6’sinda diger metabolik bozukluklarin

oldugu gorilmiistir. Hastalarin % 67,6’sina klasik
ketojenik diyet ve % 32,4’tine modifiye Atkins diyeti
uygulanmustir.

Modifiye Atkins diyeti klasik KID’e gore daha az
kisitlama gerektirdigi icin daha biiyiik yas gruplarinda
Ozellikle de adélesan doneminde uygulanmasi daha
kolay bir ketojenik diyet tirtidir. Modifiye Atkins
diyeti kullanilan hastalarin % 90,9u 7 yas ve
tzerindeydi. Ketojenik diyet baslanilan hastalarin
%55,8’inin halen diyet tedavileri devam etmektedir.
Tedaviyi birakan olgularin % 16,8’inde hedeflenen
cevaplar alinamadigt ve %20,6’sinda diyete uyum
saglayamadiklart  icin = KD sonlandinlmigtir.
Hastalarin  %5,92’Gnde ise olumlu sonuclar elde
edilerek tedavi tamamlanmistir.

TARTISMA

Ketojenik diyetin basarili olabilmesi icin uygun hasta
ve diyet secimi, hastanin  yeterli Olctide
bilgilendirilmesi, diizenli diyet kaydinin alinmast ve
izlem kriterlerine uygun sik monitorizasyonunda
metabolizma uzmant ve diyet uzmanmin birlikte
calisabilmesi cok 6nemlidir.

Metabolizma ve Beslenme Bilim Dali, Adana, Turkey
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Familyal hipokalsiiirik hiperkalsemili olgularimiz

Our cases with familial hypocalcyuric hypercalcemia
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GIRIS

Ailesel hipokalsitirik hiperkalsemi (FHH), nadir gérilen
CASR genindeki heterozigot fonksiyon kaybinin neden
oldugu otozomal dominant olarak kalitlan bir hastaliktir.
FHH prevalansinin 1:78 000 oldugu tahmin edilmektedi.
Etkilenen bireylerde hafif veya orta derecede yiikselmis
serum kalsiyum konsantrasyonlari, disiik idrar kalsiyum
atilimi1 ve uygun olmayan sekilde normal veya hafif derecede
yukselmis paratiroid hormon (PTH) konsantrasyonlari ile
karakterizedir.

GEREC VE YONTEM

Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Cocuk Saghg: ve
Hastaliklart Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Endokrinoloji Polikiliniginde 2016-2019
yillart arasinda, FHH nedeni ile takip edilen hastalarin tibbi
kayitlart geriye doniik olarak incelenmistir.

BULGULAR

Olgularimiz, 17 ay ile 17 yas 3 ay arasinda, besi kiz olmak

tzere toplam altt hasta idi. Olgularmmizin  tamami

asemptomatik ve insidental olarak tani aldi. Hastalarimizin
labaratuvar degetlendirilmesinde; serum kalsiyum diizeyleri
ortalamast 11,3 mg/dL (10,9-11,7), serum PTH duzeyleri
ortalamast 37,8 pg/mL (30,8-55,1), serum 25(OH) vitamin
D dizeyleri ortalamast 20,49 ng/ml (17,24-23).
Hastalarimizin ~ tamaminin  serum albumin, fosfor,
magnezyum, alkalen fosfataz ve tiroid fonksiyon testleri
normal idi. Yine tiim olgularimizin idrar kalsiyum kreatinin
klirensi 0.01’den daha dustikti. Hastalarimizin 6'sinin
CASR geninin mutasyon incelemeleri yapidmis olup, 4
olguda daha 6nceden bilinen heterozigot mutasyon, 2
olgumuzda daha 6nce tanimlanmamis farkll iki mutasyon
saptandi.

TARTISMA

CASR genindeki heterozigot inaktive edici mutasyonlarin
hafif, siklikla asemptomatik fenotipi nedeniyle benign
hiperkalsemi olarak da adlandirilan ailesel hipokalsitirik
hiperkalsemiye neden oldugu bilinmektedir. Sonug¢ olarak
hafif kalsiyjum ve PTH yiiksekligi olan hastalar tedavi
gerektirmezler. Hiperkalsemi tanusal yaklasgimda FHH
akilda tutmak ve primer hiperparatiroidi ayirici tanisinda
distinmek gereksiz cerrahinin 6ntine gegecektir.

Dali, Ankara, Turkey

Yazigma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Eda Mengen, 'Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Endokrinolojisi Bilim




Cukurova Medical Journal
CUKUROVA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI

SOZEL SUNUM / ORAL PRESENTATION

Cukurova Med ] 2020;45(Ozel Sayt 1):109

Inflilenza iligkili ensefalopati: klinik ve gériintiileme 6zellikleri

Influenza-related ensefalopathy: clinical and imaging properties
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GIRIS

Infliienza iliskili ensefalopati({IE) , genellikle kiigiik
cocuklarda gorilen genis klinik yelpazede influenza
iliskili bir komplikasyondur. IIE'nin en siddetli
kategorisi, agir nérolojik sekeller ve 6limcil sonuglar
ile karakterize akut nekrotizan ensefalopati(ANE)'dir.
Biz burada TT1E leri klinik ve goriintileme bulgulariyla
sunuyoruz. Bu ¢alisma ile TTE ve ANE konusunda
goruntileme bulgular esliginde farkindalik olusturma
amagclandi.

GEREC VE YONTEM
Kasim 2019 ve Aralik 2020 tarihleri arasinda Adana
Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi ¢ocuk

hastaliklari kliniginde takip ve tedavi edilmis olan TTE
tanili 10 olgu ¢alismaya alindi. Hastalar ANE gelisen
ve gelismeyen olarak iki farkli gruba ayrildi, her bir
grup 5er hastadan  olusmaktaydi. Hastalarin
laboratuvar bulgulari (oligoklonal band-herpes-EBV-
parvovirus-mycoplazma-clamidya-brucella-lyme.),
BOS incelemesi, etyolojiye yonelik olarak nazal
strinti ve Manyetik-rezonans-gérintileme(MRG)
bulgulart incelendi.

BULGULAR

Tim hastalar benzer klinikte, birka¢ glindiir olan ates
ve viral semptomlar ardindan biling degisikligi,
uykuya meyil, ataksi, yiriyememe ve nébetler gibi,
degisen noérolojik bulgular ile bagvurmustu. ANE
gelisen hastalarin ortak 6zellikleri akraba ebeveynden
dogmus olmalartydi. Tum hastalarda nazal-siiriintd
Inflienza testi pozitifdi. ANE olan grupta BOS

protein ve KCFT (Karaciger fonksiyon testleri)
yuksekti. Etyolojiye yonelik bakilan diger testler
negatifti. Cocuklardan higbirine inflienza asist
yapilmamistt. Tim hastalara ensefalit tedavisi ile
influenza-antiviral tedavi; ANE gelisen grupta ek
olarak yuksek doz kortikosteroidler ve intravendz
immunglobulin(IVIG) tedavisi verildi. Ayrica bir
hastaya plazmaferez uygulandi. Beyin MRG; bilateral
talamusta, kaudat bast ve putamenlerde nekrotik
Ozellikte bilateral hiperintens sinyaller
gostermekteydi.  Ayrica, U¢ hastada serebellar-
beyinsapt lezyonlart mevcuttu. ANE  gelismeyen
grupta ise MRG bulgular1 normaldi. ANE gelisen
grupta degisen noérolojik sekellere ragmen, ANE
gelismeyen grupta tedavinin 2. giiniinde bilincin
normale geldigi, bir hafta icinde ndrolojik olarak
sekelsiz olduklart géraldi.

TARTISMA

Influenza mevsimi boyunca, solunum yolu hastaligt
ile iliskili noérolojik komplikasyon 6ykisii olan
cocuklarin yakindan izlenmesi, akut solunum yolu
hastaliginin =~ baglangict  ile  antiviral tedavinin
baglatilmast ve influenza-testi endikedir. Bagvuru
aninda yapilan nérolojik muayene ve beyin
gorintileme  bulgulart  ANE’nin  karakteristik
bulgulart ile uyumlu olan hastalarda, ITE olasiligt akla
getirilmelidir.  Diffiizyon-sekanslart iceren MRG
tanisal  duyarhligi  arttirmaktadir.  Ayrica  yillik
inflienza agisinin 6zellikle altta yatan hastaligt olan
veya IIE vyatkinliga neden olan akrabalik gibi
faktorlere sahip olan hastalarda hayati 6neme sahip
oldugunu disiniyoruz.

Cocuk Néroloji Bélimii, Adana, Turkey
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Diyabetik ketoasidoz tanisi ile ¢ocuk yogun bakim iinitesinde izlenen

hastalarin degerlendirilmesi

Evaluation of patients followed up in the pediatric intensive care unit with the

diagnosis of diabetic ketoacidosis
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GIRIS

Cocuk yogun bakim unitesinde diyabetik ketoasidoz
(DKA) tanusi ile izlenen hastalarin bagvuru anindaki
klinik ve laboratuvar bulgulari ile klinik izlem ve
prognozlarint literatiire sunmak amaglanmustir.

GEREC VE YONTEM

Retrospektif — olarak  planlanan  bu  calismaya
18.Eylil.2017 ve 18.Agustos.2019 tarihleri arasinda
Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi ¢ocuk
yogun bakim tnitesinde DKA tanist ile izlenmis olan
hastalar dahil edilmistir. Hastalarin  demografik
verileri, eski ve yeni tant diyabet hastalarinda DKA
derecesi, laboratuvar sonuclari, klinik izlem ve
prognoza ait bilgiler bilgisayar verilerinden ve
hemsire gbzlemlerinden elde edilmistir.

BULGULAR

Calismaya 149 hasta dahil edilmistir. Hastalarin
%51,7’si yeni tani, %48,3’t eski tant DKA idi. Yeni
tan1 DKA hastalarinin (%45,5) 61-120 ay grubunda
oldugu, en sik sikayetin (%59,7) politti ve/veya
polidipsi oldugu, hastalarda %79,2 hiponatremi
gozlendigi, hastalarin %93,5’inde potasyum normal

oldugu, hastalarin %41,6 hafif DKA tablosunda
basvurdugu ve hastalarin %54,5’inde komplikasyon
g6zlenmedigi, %26 hastada hipofosfateminin en sik
komplikasyon oldugu gozlenmistir. Eski tant DKA
olan hastalarin en sik (%76,4) 121-126 ay grubunda
oldugu, en stk sikayetin (%31,9) kusma ve karin agrist
oldugu, hastalarin %069,4 hiponatremi gézlendigi
hastalarin  %94,4’inde potasyum normal oldugu,
hastalarin %038,9 hafif DKA tablosunda bagvurdugu
ve hastalarin %70,8’inde komplikasyon gbzlenmedigi,
%18,1 hastada hipofosfateminin en stk komplikasyon
oldugu gbzlenmistir. Gruplar arasinda yas, basvuru
sikayeti ve insiilin infizyon stiresi arasinda istatistiksel
olarak anlamli farklilik saptanmis olup basvuru aninda
kan sekeri duzeyi, HbAlc, hiponatremi, DKA
derecesi, komplikasyon ve cinsiyet acisitndan anlamli
farklilik saptanmamustir.

TARTISMA

Diyabet insulin sekresyonunda ve/veya etkisinde
bozukluk nedeniyle ortaya ¢ikan kan sekeri ytksekligi
ile karakterize karbonhidrat, protein ve yag
metabolizma bozuklugudur. Diyabetik ketoasidoz,
Tip 1 diyabet hastalig1 olan ¢ocuklarda 6nemli bir
mortalite ve morbidite nedeni olup Unitemizde
oldugu gibi DKA rehberlerinin kullanilmast mortalite
ve morbiditeyi azaltmaktadir.

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Ilknur Tolunay, Saglik Bilimleri Universitesi Adana Sehir Egitim ve
Aragtirma Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklart Klinigi, Adana, Tutrkey
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GIRIS

Yogun bakimda yatan c¢ocuklarda malnutrisyon
gelisimi; enfeksiyonlara yatkinlik, yara iyilesmesinde
gecikme, gastrointestinal fonksiyonlarda bozulma,
hastanede ve mekanik ventilasyonda kalis stirelerinde
uzama gibi bir dizi morbidite ve mortalitede artist ile
iligkilidir. Amerikan parenteral-enteral beslenme
cemiyeti(ASPEN) yogun bakim dnitesine kabul
edilen tim cocuklarin nutrisyon durumu acisindan
taranmasint  ve Ozellikle malnutrisyon acisindan
yuksek riskli olanlarin belitflenmesini 6nermektedir.
Bu calismada Adana y6resindeki cocuk yogun bakim
Unitelerinde yatan hastalarin beslenme durumlari
degetlendirilerek; ¢ocuk nutrisyon degerlendirilme

takibi ile malnutrisyon riski  ve mudahale
gereksiniminin ~ erken  tespitinin  saptanmasi
amagclanmistir.

GEREC VE YONTEM

Prospektif olarak planlanan ¢aligmamizda Adana'da
bulunan dért ¢ocuk yogun bakim Unitesinde
belitlenen iki ayr1 giinde yatmakta olan 1 ay-18 yas
arast tim hasta verileri toplanmistir. Cocuk yogun
bakim  Unitesinde  yatmakta olan  hastalarin

antropometrik verileri, malnutrisyon dereceleri, yatis
nedenleri, yatig sireleri, tedavi stresi, beslenme
durumlari, almasi gereken ve aldigi kaloriler
degerlendirilmistir. 24 saatten kisa ve 6 aydan uzun
stiredir kalan hastalar calisma dist brrakilmistir.

BULGULAR

Adana'daki dért cocuk yogun bakim tinitesinde yatan
toplam 111 hasta ¢alismaya dahil edilmistir. Hastalarin
%066.7 (n=74) erkekti ve yas ortalamast 55.96+63,25
(min 2-max 275) aydi.Yatts stiresi 12.74%18.28 (min
2 -max 130)giindi.Hastalarin  diger demografik
Ozellikleri tablo 1'de gosterilmigtir.Hastalarin %50.5
(n=56) mekanik ventilatdr destegi alirken; %8.1
(n=9) inotrop destegi almaktaydy; %36.0 (n=40)
STRONGkids skoru ile degerlendirilmekteydi.

Hastalarin  beslenme durumlar1  degerlendirilmesi
tablo 2'de; yatis ve ¢alisma giintindeki 6l¢timleri tablo
3'de ve farkli hesaplama yontemlerine gore aldigi ve
almast gereken kalori miktarlari  tablo 4'de
gosterilmektedir.Yatts  ve  calisma  glintndeki
nutrisyon durumlar karsilastirildiginda  istatistiksel
olarak anlamli bir fark saptanmamugstir.Hastalar
ortalama 50,15£28,01 (min 5- max 144) kcal/kg/glin
enetji almaktadir.

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Merve Mistrlioglu, Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig:
ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Yogun Bakim Bilim Dali, Adana, Turkey




Misttlioglu ve atk.

TARTISMA

Yogun bakim tnitesine yatan kritik hasta ¢ocuklarda
hastalik siirecinde metabolik ihtiyacin artmasi, kalori
aliminin yetersiz olmasi, es zamanh ila¢ kullanimlar
malnutrisyon
arttirmaktadir. Bu nedenle yogun bakima kabul edilen
hastalarda beslenme durumlarinin degerlendirilerek
tespiti

gibi  etkenler

malnutrisyon  gelisimi

erken

gelisme

miidahale actsindan yakin takip edilmelidir.

Tablo 1. Hasta 6zellikleri

ile

Cukurova Medical Journal

riskini

gerekli

Ortanca (min-
maks)
Enteral beslenmeye baslanma giint 2,46 + 1,65
(n=94) 2,00 (1-10)
Enteral beslenemedigi glin sayist 2,43 +193
(n=83) 2,00 (1-11)
TPN kullanimi glin sayist 4,60 £ 3,05
3,00 (3-10)
STRONGK:ids skoru sonucu 2,69 + 1,14
3,00 (0—5)
Birinci hafta sonunda hedef kaloriye 36 (%064,3)
ulasilma (n=57) n(%)
Birinci hafta sonunda aldig kalori 91,91 £ 43,86
/hedef kaloti x100 (n=57) 86,00 (13-243)

Tablo 2. Hastalarin beslenme ve malnutrisyon

Yatig tanist n (%) degerlendirmeleri

Solunum sistemi hastaliklart 32 (%28,8) —

Noéromuskuler hastaliklar 27 (%24,3) VKI gére beslenme durumu n (%)

Enfeksiyon hastaliklart 12 (%10,9) Morbid obez 6 (V05,4)

Gastrointestinal hastaliklar 8 (%7,2) Obez 13 (%11,7)

Metabolik hastaliklar 7 (%6,3) Astrt kilolu 11 (%9,9)

Diger tanilar 25 (%22,6) Normal 40 (%36,0)
Beslenme dur/umu n (%)k . Zayif 8 (%7,2)

Orogastrik /Nasogastrik sonda 50 (%45,0) S35 0

Oral 26 (%23.4) m Ciddi zapf T 33 (%029.7)

Gastrostomi 11 (%9,9) Oy? gore aguthik n (%)

Parenteral 1 (%0,9) Sisman 14 (%12,6)

Beslenmiyor 23 (%20,7) Astri kilolu 12 (%10,8)
STRONGKids risk n (%) Normal 31 (%27,9)

Diisiik risk 14 (%12,6) Hafif malnutrisyon 19 (%17,1)

Orta risk 66 (%59,5) Orta malnutrisyon 19 (%17,1)

Yitksel risk 31 (%27,9) Agit malnutrisyon 16 (%14,4)
Diyetisyen degetlendirmesi n (%) Yasa gore agitlik n (%)

Diizenli 19 (%17,1) ool 39 (435.1)

Gerekli hallerde 32 (%28,8) Hafif malnutrisy 2% 0/\23’4

Hayir 60 (%54,1) afif malnutrisyon (0 023,4)
Kullanilan kalorimetre hesab1 n Orta malnutrisyon 27 (%024,3)
(%) 21 (%18,9) Agir malnutrisyon 19 (%17,1)

Schofield 88 (79,3) Yasa goére boy (Waterlow) n (%)

WHO 2 (%1,8) Normal 52 (%46,8)

Indirek kalorimetre Hafif malnutrisyon 21 (%18,9)

Ortalama- Otta malnutrisyon 15 (%13,5)
Standart Sapma Agir malnutrisyon 23 (%20,7)

Tablo 3. Hastalarin yatig ve ¢aligsma giiniindeki 6lgiimleri

Yatig

Caligma giinii

Viicut agithig

16,79 £16,31
10,20 (3,6-85)

16,62 £15,69
11,75 (3,7-85)

0,66 (-12,78 — 4,34)

Viicut Agirligs Z skoru 225315 215 £ 3,11
1,64 (-14,.26 — 2,51) 0,81 (-14,26 — 3,56)

Boy 93,02 £32,62 93,06£32,64

78,00 (50-177) 78,00 (50 - 177)

Boy Z skoru 1,52 £2,40 1,52 £2,40
1,51 (:6,31 — 4,67) 1,51 (:6,31 — 4,67)

VKL 16,32 + 493 16,83+5,26
15,87 (8,35-40,97) 16,59 (6,05 - 28,49)

VKI Z skoru 1,67 £3,88 1,64+ 4,00

0,66 (-16,41 — 4,69)
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Tablo 4. Hastalarin farkli hesaplama yontemlerine gore aldigi ve almasi gereken kalori miktarlari

Schofield
Ortalama- SS
Ortanca (min-maks)

WHO
Ortalama- SS
Ortanca (min-maks)

Harris Benedict
Ortalama- SS
Ortanca (min-maks)

Almasi gereken kalori
(Kcal)

711,88+411,13
624,00 (189 — 2168)

713,141416,41
633,00 (171 — 2138)

660,44 +397,95
510,00 (206 — 2010)

Aldigt kaloti / Hedef kalori
x100

95,08+46,04
97,00 (13 — 243)

95,79%47,48
97,00 (13 — 252)

102,52+49 54
100,00 (15 — 259)
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Herediter otoenflamatuvar hastaliklarda Cukurova deneyimi

CGukurova experience in hereditary autoinflammatory diseases
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GIRIS
Herediter  Otoenflamatuvar  hastaliklar, erken
baslangicli sistemik enflamasyon ve tutulan sisteme
6zgli bulgular ile seyreden, nadir hastaliklardir.
Genetik etyoloji, enflamazom, sitokin reseptor ve
yolaklari, enzimler ve proteozomda bulunan
molekutllerdeki anormallikleri kapsamaktadir.
Enflamatuvar sitokinlerin asir1 artmis sekresyonu ile
olusan  bulgular, enfeksiyéz  hastaliklar ile
karisabileceginden dolayt tanisal agidan  zorluk
yasanmaktadir. Bu calismada, klinigimizde son g
yilda tanisi konulan monogenik otoenflamatuvar

hastaliklarin =~ dagimini  ve  genel  6zelliklerini
incelemeyi amacladik.

GEREC VE YONTEM

Agustos 2016-Eylil 2019 tarihleri arasinda Cocuk
Romatoloji polikliniginde monogenik

otoenflamatuvar hastalik tanist konulan ve takiplerine
devam eden hastalar calismaya dahil edilmistir.
Hastalarin  tanilari hedef genin yeni nesil dizi
sekanslama yontemi ile dogrulanmistir. Hastalara ait
demografik ve klinik 6zellikler, hasta dosyalarindan
geriye yonelik kaydedilmis ve farkli hastalik gruplar
arasinda karsilastirilmstar.,

BULGULAR

Calismaya herediter otoenflamatuvar hastaltk tanit
207 hasta dahil edildi. Hastalarin %51,2’si (n=100)
kiz, %4881 (n=101) erkekti. Ortalama semptom
baglama yast 4,644 yil (minimum O-prenatal

baslangicli, maksimum 17,1 yil) ve ortalama tan1 yast
4,114 y1l (minimum 10 aylik, maksimum 24,6 y1l) idi.
Ortanca tanida gecikme siiresi 2,3 yil (minimum 6 ay,
maksimum 18,3 yi) idi. Hastalarin %065,7’sinde

(n=136) bulgular 5 vyasindan Once baslamis,
%00,8’inde  (n=126) tant 10 yas altunda
konulabilmisti.

Hastalarda sik goriilen bulgular; yiiksek ates (%086,9),
karin agrist (%87,4), eklem agrist (%05,2), artrit
(%20,8), ishal (%17,9), dokinti (%16,4), oral aft
(%08,2), faringotonsillit (%7,2), gbégis agrist (%7,2),
splenomegali  (%5,3), miyalji (%4,3), proteinuri
(%1,4) ve iskemik inme (%]1) idi. Hastalarin taniar
ayrintilandiginda; 181 vakada (%87,4) Ailevi Akdeniz
Atesi (AAA), 16 vakada (07,7)
Hiperimmunoglobulin D Sendromu (HIDS), 7
vakada (%3,4) Adenozin deaminaz 2 (ADA2)
eksikligi, 2 wvakada (%1) TNF reseptor iliskili
periyodik sendrom (TRAPS) ve bir vakada (%0,5)
STING iliskili infantin vaskdliti (SAVI) tanist
dogrulandi.

TARTISMA

Tum dinyada oldugu gibi AAA, en sik gorilen
herediter otoenflamatuvar hastaliktir. Klinik bulgular
ve demografik &zellikler hastaliklar arast farkliliklar
gostermektedir. Tanida gecikme 6zellikle AAA digt,
tedavisi miimkin diger otoenflamatuvar hastaliklarin
yasam kalitesini etkileyen 6nemli bir sorundur, bu
nedenle Kklinisyenlerin bu konuda farkindaliginin
artmasi gerekmektedir. .

Romatoloji Bilim Dali, Adana, Turkey
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Bir iiniversite hastanesine bagvuran annelerin antibiyotikler hakkindaki

bilgi diizeyleri ve tutumlari

Knowledge levels and attitude of mothers admitted to the university hospital
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GIRIS

Antibiyotikler hakkindaki yetersiz bilgi hem saghk
calisanlart  hem  de  ebeveynler  tarafindan
antibiyotiklerin yanls kullanimina yol agan en 6nemli
nedendir. Biz bu calismada 3. Basamak tniversite

hastanesine  basvuran  annelerin  antibiyotikler
hakkindaki bilgi dizeylerini ve ¢ocuklart igin
antibiyotik ~ kullanimina  iliskin = tutumlarini
degerlendirmeyi amagladik.
GEREC VE YONTEM

Bu calismaya aralik 2019 ve ocak 2020 tarihleri
arasinda Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Coculk
Enfeksiyon ve Genel Cocuk Poliklinigine bagvuran 0-
18 yas arast gocugu olan yazili ve s6zli onami alinan
anneler dahil edildi. Annelerle yiiz ylize goristlda ve
onceden hazitlanmis anketteki sorularin anneler
tarafindan cevaplanmasi saglandi.

BULGULAR

Calismaya katilmay1 kabul eden 0-18 yas araliginda
gocugu olan 300 anne ¢alismaya dahil edildi.
Calismaya dahil edilen annelerin yas ortalamasi 36 =8

idi. Calismaya dahil edilen annelerin %06.3’intn
okuma yazma bilmedigi, %21.8’inin yiksekokul

mezunu  oldugu saptandi.  Annelerin = %46.30
antibiyotikler ~hakkinda bilgi sahibi oldugunu
belirtitken ,%7.7 ‘si  fikir belirtmemis ,%46’s1

antibiyotikler hakkinda bilgisi olmadigini belirtmistir.
Calismaya dahil edilen annelerin %065’ enjeksiyon ve
serum ile verilen antibiyotiklerin daha etkili oldugunu
belirtmistir. Annelerin  %4.3’intin kendi basina
antibiyotik ~ bagladigt ~ saptandi.  Antibiyotik
yazilmadiginda %15.3 annenin antibiyotik talep ettigi
ve calisma sirasinda %27.7 oraninda evlerinde
kullanilmayan antibiyotik bulundurdugu saptand:.

TARTISMA

Cocukluk ¢ag1 antibiyotiklerin en stk kullanildigi
dénemdir. Ulkemizde o6zellikle st solunum yolu
enfeksiyonlarinda  yiiksek oranlarda antibiyotik
kullanimi bildirilmektedir. Bu calismada annelerin
%46’s1 antibiyotikler hakkinda bilgisi olmadigini
belirtmistir. Akilct antibiyotik kullaniminda hem
doktorlarin hem de ebeveynlerin egitimi esastir.
Yeterli bilgilendirme ile annelerin  antibiyotik
taleplerinin azalacagin1 ve antibiyotiklerin uygun
kullaniminin artacagini diisinmekteyiz.

Cocuk Enfeksiyon Bilim Dali, Adana, Turkey
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GIRIS

Derin boyun enfeksiyonlart (DBE) boyun bélgesinin
fasya tabakalari arasinda kalan potansiyel bosluklarda
gelisen enfeksiyonlardir. Siklikla mandibuler disler,
tonsiller, parotis bezi, derin servikal lenf nodlari, orta
kulak veya siniislerdeki bir septik odaktan gelisirler.
Selilit, miyozit gibi erken bulgulardan flegmon, apse
gibi ilerlemis DBE’ye dogru bir seyir izlenebilir.
Antibiyotik devri ile birlikte derin servikal bosluklarda
enfeksiyon gelisme stkligi azalmustir, ancak ge¢ tant,
hizli  progresyon  ve  hayatt  tehdit  edici
komplikasyonlar nedeniyle DBE halen kritik 6nem
tastmaktadir. Bu tanimlayict  calismanin  amact
hastalarimizin  klinik ve laboratuvar 6zelliklerine
dayanarak yedi yillik DBE verilerimizi sunmaktir.

GEREC VE YONTEM

DBE tamsiyla Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar
Kliniginde Ocak 2010 — Ocak 2017 tarihleri arasinda
yatirilarak izlenen 58 hastanin anamnez ve fizik
muayene bulgulari, laboratuvar ve gorintileme
sonuclart, medikal ve cerrahi tedavileri, klinik seyirleri
geriye doniik olarak incelendi.

BULGULAR

Hastalarin  30’u  (%51,7) erkekti, yas ortalamasi
5,6£4,9 yildi. En sik bagvuru yakinmast ve fizik
muayene bulgusu boyunda sislik (%96,5); en sik ikinci
basvuru yakinmasi ates (%79), muayene bulgusu
boyunda hareket kisitliligt (%48) olarak belirlendi. C-

reaktif protein yiiksekligi %093, 16kositoz %89, sedim
yiiksekligi %72 oraninda saptandi. Bagvuru aninda
genel durum ve klinik bulgulara dayanarak ciddi DBE
distnilmeyen  (=selilit  asamasi)  hastalara
ultrasonografik gorintileme yapildigt (n=20), ciddi
DBE dustnilen (=apse) hastalara bilgisayarl
tomografi (BT) cekildigi (n=28), BT cihazi arizal ise
manyetik rezonans gorintileme yapildigt (n=4)
belirlendi. Apse izlenen hastalarda en sik
parafarengeal yerlesim (%075) saptandi
Ultrasonografi bulgularina gore en sik submandibiiler
bélgenin (%0406) tutuldugu gértldi. DBE gelisiminde
en stk iki etyolojik neden olarak akut tonsillofarenjit
(%34) ve odontojenik nedenler (%10) saptands,
hastalarin %571’inde etyoloji bulunamadi. Hastalarin
ortalama hastanede kalis siresinin 9,7+59 giin
oldugu; %55’inin iv. ampisilin sulbaktam, %044,8’inin
iv. klindamisin tedavisi aldig1 gérildi. Yirmi iki (%38)
hastanin medikal tedavi ile iyilestigi, 36 (%062) hastaya
medikal tedavi yaninda cerrahi drenaj uygulandigy,
drenaj Orneginde ureme olan hasta sayisin 18
oldugu belitlendi. Drenaj 6rneklerinde en sik S.
aureus uremesi (% 66) saptandi. Havayolu
obstruksiyonu ve mediastinit olmak tzere 2 hastada
(%3,4) komplikasyon gelistigi, mortalite grillmedigi
saptand.

TARTISMA

Boyunda = sislik-agrt  ve ates yakinmalart olan
cocuklarda DBE akla getirilmelidir ve tonsiller, dental
muayene dikkatli yapilmalidir. Ciddi DBE stphesi
varhiginda kontrastll BT ¢ekilmelidir ve apse saptanan

Hastaliklart Anabilim, Mersin, Turkey

Yazisma Adresi/Address for Cotrespondence: Dr. Ozlem Tezol, Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve
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hastalar  icin  cerrahi drenaj kararinda  gec
kalinmamalidir. Havayolu agikligini tehdit eden DBE
cocuk hastalarda 6nemli morbidite ve mortalite
nedeni olabilir. Erken tani, uygun antibiyoterapi ve
gerektiginde cerrahi drenaj ile mortalite 6nlenebilir.
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GIRIS

Glutarik  Asidiri tip 1 (GA-1) glutaril-ko A
dehidrogenaz eksikliginden kaynaklanan bir kalitsal
metabolik hastaliktir. GA-1 tanili cocuklar yasamin ilk
6 yiinda enfeksiyon, agi, travma ve cerrahi gibi
katabolizmay1 tetikleyen durumlar sonrasi ciddi
distoni, konusma ve motor bozukluklar ile
basvurabilitler. Hastaligin seyri ilk atak yasi, tedaviye
baslanma zamant ve genetik faktorlere baglt olarak
degiskenlik gostermektedir.

GEREC VE YONTEM

Kirk bir hastanin (17K, 24E) dosyalari retrospektif
olarak incelendi. Hastalarin ilk bagvuru ve fizik
muayene  bulgulari, radyolojik
Ozellikleri kay1t edildi.

laboratuvar ve

BULGULAR

GA-1 tanust alan 41 hastanin 10’u kardesti. Ortalama
tant yaslar1 14,8£13,9 (15 giin-72 ay) ve giincel yaslari
57,2+ 43,3 (10-151) aydi.Tanilart mutasyon analizleri
ile dogrulandi ve 17 farkli mutasyon tespit edildi.
Hastaneye ilk basvuru nedenleri; nébet (17 hasta;
%41,46), néromotor retardasyon (9 hasta; %21,9),
makrosefali (7 hasta; %17), hipotoni (4 hasta; %9,7)

ve kafa travmasini takiben néromotor regresyon (3
hasta; %7,3) idi. Metabolik incelemede; Glutarik asit,
3-OH glutarik asit ve glutarilkarnitin  (C5DC)
duizeyleri yuksek ve serbest karnitin dizeyleri disik
olarak saptandr. Tam anindaki MRG bulgular
frontotemporal atrofi, beyaz cevher degisikligi,
serebral kistler, gecikmis miyelinizasyon, subdural
hematom ve globus

pallidus tutulumuydu. Hastalara digiik lizin igeren
diyet, karnitin destegi ve katabolik stregte yiksek
enerfi iceren diyet tedavileri baslaniddi. GCDH
geninde alt1 novel mutasyon saptandi. Son kontrolde
hastalarin %80’inde aksiyel hipotoni, % 83’inde
periferik spastisite, %068’inde distoni ve %068’ inde
nébet vardi.

TARTISMA

Bu calismayla GA-1 tanist alan genis hasta serimizi
sunmayt amagladik. Ayrica Ulkemizde uygulanan
yenidogan tarama (YT) programinda GA-1’in
olmamasinin ve metabolik hastaliklar konusundaki
farkindaligin disik olmasinin tanida gecikmeye yol
agarak hastalarimizda hafiften ciddiye degisen sekilde
nérolojik sekele yol agtigini vurgulayarak GA-1’nin
YT programina dahil edilmesini 6nermek istedik.

Anahtar kelimeler: Glutarik asidiri, yenidogan
tarama programi, mental motor retardasyon.
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Cocuklarda hipertansiyon evresiyle D vitamini diizeyi arasindaki iligki

Relationship between the phase of hypertension and vitamin D level in children
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GIRIS

Cocuklarda obezite ve beslenme bozukluklarinin
artisi sonucu esansiyel hipertansiyon (HT) daha stk
gorilmektedir. Bazt  calismalarda D vitamini
eksikliginin HT icin bir risk faktéri olabilecegi
bildirilmistir’2. Ancak D vitamini seviyesiyle HT
derecesi arasindaki iligki literatlirde bilditilmemistir.
Bu ¢alismanin amact HT tanist konulan hastalarin D
vitamini diizeylerinin belitlenmesi ve HT evresiyle D
vitamini dizeyi arasinda iligki olup olmadiginin
arastirtlmasidir.

GEREC VE YONTEM

01/Aralik/2018- 01/Kasim/2019 tarihleri arasinda
Mersin Sehir Egiitm ve Arastirma Hastanesi Cocuk
Nefroloji Poliklinigi’ne bagvuran ve primer HT tanist
konulan 104 ¢ocuk hasta ¢alismaya alindi. Sekonder
HT’si olan (Renal arter stenozu, Aort koarktasyonu)
hastalar calisma dist birakildi. HT tanist 24 saatlik
ambulatuvar kan basinct monitorizasyonu yéntemiyle
kan basincinin  ortalama degerleri alinarak ve
Amerikan Pediatri Akademisi Rehberi’nin (2017) tani
Olgitlerine gore konuldu. Hastalara ait klinik bulgular
ve D vitamini diizeyleri kayitlardan elde edildi. 13
yasindan kiiciik cocuklarda, Evre 1 HT, hastalarin
boy ve yasina gore kan basinct degetlerinin 95
persentil ile 95 persentil+12 mmHg arasinda olmast,
Evre 2 HT ise 95 persentil+12 mmHg ve tizeri olarak
tanimlandi. 13 yasindan biyiik ¢ocuklarda Evre 1 HT
kan basinct degetlerinin 130-139/80-89 mmHg
arasinda olmasi, Evre 2 HT kan basincinin 140/90
mmHg ve tizeri olarak tanimlandi. Evre 1 HT"si olan

hastalar Evre 2 HT’si olanlarla D vitamini dtzeyleri
actsindan karsilastirildi.

BULGULAR

HT tanistyla izlenen hastalarin 60’1 (%57,7) kiz, 44’1
(%042,3) erkek olup yas ortalamast 13,80+25 (8-17)
yastt. Hastalarin %51,4’4 (n=54) bas agrisi sikayetiyle
basvururken, %26,7’si (n=28) herhangi bir sikayeti
yok iken rutin kontroller sirasinda kan basinct
yiiksekligi tespit edilmisti. Diger bagvuru sikayetleri
gOgls agrist, bag donmesi, nefes darhgl, carpints,
burun kanamast ve yorgunluktu. Obezite 51 hastada
(%048,6), hiperinsillinemi 13  hastada (%12,3),
hiperkolesterolemi 9 hastada (%08,0),
hipertrigliseridemi 18 hastada (%17,1), hemoglobin
Alc anormalligi 5 (%4,8) hastada saptandi. Evre 1
HT, 77 (%74), evre 2 HT 27 (%26) hastada mevcuttu.
Sol ventrikiil hipertrofisi, hastalarin % 11,6’sinda
(5/43), hipertansif retinopati (HTRP) hastalarin
%11,1’inde (7/63) tespit edildi. Hastalarin (n=104)
%383,7’sinde  (n=87) D Vitamini dizeyi dusik
bulundu (<20ng/ml). D Vitamini dizeyletinin
ortalamast 14,8+ 6,4 idi. Evre 2 HT’li hastalarin D
vitamini ortalamast (12,313,7), evre 1 HT"li hastalarla
(15,4+6,6) kiyaslandiginda anlamh olarak distkti
(P=0,003).

TARTISMA

Hipertansiyonun gelismesinde Renin Anjiyotensin
Aldosteron Sistemi (RAAS)’nin agsir1 aktivitesi Gnemli
bir faktordur3. Vitamin D’nin RAAS tzerinde etkisi
oldugu ¢esitli calismalarda gosterilmistir®®. Vitamin D
diizeyi dugiik olanlarda Anjiyotensin 11  (AII)
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diizeyinin daha yiksek oldugu saptanmistir®. Lie ve
ark. Vitamin D eksikliginde AII ile birlikte renin gen
ekspresyonunda da artis oldugunu gOstermistir®.
Vitamin D ayrica proinflamatuvar mediatotler olan
TNF«, IL-6, and MCP-1 salinimini azaltarak anti-
inflamatuvar etkiyle HT nin azaltilmasinda rol oynar®.
Calismamizda da HT’si olan ¢ocuklarda D Vitamini
diizeyinin  sikhkla distik saptanmasi literatlira
destekler niteliktedir. D vitamini seviyesinin azalmast,
AIl dizeyini ve inflamasyonu artirarak HT’nin
siddetini artirmada etkili olabilir.

Hipertansiyonu olan  ¢ocuklarda D  vitamini
dustkligd siklikla  gorilmektedir. D vitamini
dizeyiyle HT evresi arasinda anlamlt iliski
saptanmigtir.
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Sol renal ven tuzaklanma sendromlar1: anterior ve posterior nutcracker

sendromu

Left renal ven trapping syndrome: anterior and posterior nutcracker syndrome
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GIRIS VE AMAC

Nutcracker sendromu, sol renal venin tuzaklanma
sendromudur. Sol renal venin aort ve supetior
(SMA)
anterior nutcracker sendromu, aort ve vertebralar
arasinda tuzaklanmasi ise posterior nutcracker
sendromu olarak tanimlanir.

mezenterik arter arasinda tuzaklanmast

GEREC VE YONTEM

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Bilim
Dalrnda nutcracker sendromu tanist olan 19 hasta
calismaya dahil edildi.

BULGULAR

Anterior nutcracker sendromu tanili 15 hasta,
postetior nutcracker sendromu tanili dért hasta
olmak tzere toplam 19 hasta calismaya dahil edildi.
Hastalarin 11°1 (%58) kiz, 8’1 (%42) erkek olup
ortalama izlem siireleri 32+24 ay; ortalama tan1 yaglart
11£4 yild1. Sekiz hasta (%42,1) proteiniiri, dért hasta
(%21,1) makroskopik hematiiri, dért hasta (%21,1)
karin agrist ile basvurdu. Ug hasta (%15,8) ise
varikosel ~ sonrast  degerlendirmede  nutcracker
sendromu tanist almistt. Yapilan idrar tetkiginde

hastalarin altisinda mikroskobik hematiiri, 11’inde

proteiniiri saptandi. Proteintirili hastalardan birinde
proteiniiri nefrotik diizeyde, 10 hastada non-nefrotik
diizeyde idi. Nefrotik diizeyde proteinirisi olan hasta
ayrintil  degerlendirildiginde ~ sistemik  lupus
eritematozus tanust aldi. Sekiz erkek hastanin 4’tinde
(%50) varikosel mevcuttu. Hastalarin 16’sinda renal
doppler ultrason, 3 hastaya bilgisayarli tomografi
incelemesi sonucu tant konuldu. Renal doppler
ultrason incelemesinde hastalarin sol renal ven
ortalama pik akim orani (aortomezentrik/ hiler)
712,44 idi. Proteintirisi olan hastalar ile olmayanlarin
ve semptomatik ve non-semptomatik hastalarin
ortalama pik akim oranlart benzerdi (p=0,401;
p=0,125). Hastalarin VKI ortalamalari 16,8124
kg/m? olup, 13’unin (%068,4) vicut kitle indeksi
(VK1) 18.5’in altinda idi. Izlem siiresince alti hastada
aralikli  karin agnmsi, iki hastada  tekrarlayan
makroskopik hematiirisi oldu.

SONUC

Nutcracker sendromu bir mikroskobik hematiiri
nedeni oldugu gibi siklikla non-nefrotik dizeyde
proteiniiri de eslik edebilir. Renal doppler ultrasonda
aortomezentrik ve hiler bolge arasindaki pik akim
oraninin 5 kat ve tUstlinde olmast tanisaldir. Sendrom,
siklikla VKT ile korelasyon gosterir. Diisitk VKI olan
hematuti ve/veya proteinutili hastalarda ayirict tanida
nutcracker sendromu distuntlmelidir.
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