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Degerli Meslektaglarim,

19 yildir Cukurova’nin kalbi Adana’mizda diizenledigimiz Cukurova Pediatri Giinleri’ni egitim
faaliyetlerimize devam etmek adina kiiresel bir salgin olan COVID-19 nedeniyle 2021'de ¢evrimigi
(online) olarak diizenleme karar1 almig bulunmaktayiz. XIX. Cukurova Pediatri Giinleri'ni 19-20 Mart
2021 tarihlerinde "COVID-19 salgininda Cocuk Uzmanlig1" temasinda gergeklestirecegiz.

Toplantinin birinci glinlinde Pediatrik EKG ile Cocuk Acil ve Yogun Bakim Kurslar1 olmak tizere

2 farkli kurs diizenlenecektir. Toplantinin ikinci gilinlinde bilimsel programda hem g¢ocuk hastalarda
COVID-19 hastaligindan bahsedilecek hem de farkli disiplinlerden konugmacilar bir ¢cocuk uzmaninin
giinliik pratikte karsilastigi giincel sorunlart ele alacaktir. Toplantimizda sozel ve elektronik poster
bildirilerin sunumu da yer alacaktir. Her sene oldugu gibi bu sene de siz degerli katilimcilarimizla yararh
bir toplant1 yapmay1 umuyoruz.

XIX. Cukurova Pediatri Giinleri’nde sizleri aramizda gérmekten mutluluk duyacagiz.

Saygilarimizla,
Tirk Pediatri Kurumu Adana Subesi Baskani XIX. Cukurova Pediatri Giinleri Bagkani
Prof. Dr. Mehmet Satar Prof. Dr. Aysun Karabay Bayazit

s



XIX. CUKUROVA PEDIATRI GUNLERI BILIMSEL PROGRAM

PEDIATRIK EKG KURSU
Tarih: 19 Mart 2021
Kurs Baskanlari: Dr. Nazan Ozbarlas, Dr. Sevcan Erdem

08.50-09.00 Acilis

09.00-09.30 Temel EKG Dr. Sevcan Erdem
09.30-9.50 lag, elektrolit ve metabolik faktdrlerde EKG Dr. Alev Arslan
09.50-10.05 ARA

10.05-10.25 Kanalopati Dr. Nazan Ozbarlas
10.25-10.40 Bradikardi ve ileti bozukluklar1 Dr. Tolga Akbas
10.40-11.05 Tasiaritmiler Dr. Fadli Demir
11.05-11.20 ARA

11.20-11.35 Miyokard ve perikard hastaliklari ve EKG Dr. Alev Arslan
11.35-12.00 Kurs sonu degerlendirme

COCUK ACIL VE YOGUN BAKIM KURSU
Tarih: 19 Mart 2021
Kurs Baskanlari: Dr. Dincer Yildizdas, Dr. Hayri Levent Yilmaz

13:00-13:45 Cocuk hastaya yapilandirilmis acil yaklagim Dr. Hayri Levent Yilmaz
13:45-14:30 Akut solunum yetmezligi ve tedavisi Dr. Ozden Ozgﬁr Horoz
14:30-14:45 ARA
14:45-15:15 Temel yasam destegi giincellemeleri 2020 Dr. Murat Duman
15:15-15:45 [leri yasam destegi giincellemeleri 2020 Dr. Dincer Yildizdas
15:45-16:00 ARA
16:00-16:30 Solunum sikintili hastada yatakbasi ultrasonografi Dr. A. Kagan Ozkaya
16:30-17:00 Sepsis ve septik sok tedavisinde yenilikler Dr. Faruk EKinci
17.00-17:30 Akrep sokmasi ve yilan 1sirmalarina yaklagim Dr. Ozlem Tolu Kendir
17:30-17.45 ARA
17.45-18.45 Sozel bildiriler - 1. Oturum

Moderatéorler: Dr. Serhan Kiipeli, Dr. Fatih

Erbey




XIX. CUKUROVA PEDIATRI GUNLERI BILIMSEL PROGRAMI

Tarih: 20 Mart 2021

8.50-9.00 ACILIS

9.00-10.30 1. Oturum
Moderatorler: Dr. Mehmet Satar, Dr. Nejat Narh )
Prematiire bebek, dogum 6ncesi ve dogum sirasinda ve YYBU’de nasil
korunur? Dr. Hacer Yildizdas
Bebeklerde uyku diizeni ve sorunlart Dr. Nurdan Evliyaoglu
Hisiltili cocuga yaklasim Dr. Dilek Ozcan

10.30-10.45 ARA

10.45-11.45 2. Oturum
Moderatorler: Dr. Ibrahim Bayram, Dr. Hayri Levent Yilmaz
COVID-19 pandemisinde ¢ocuklar Dr. Derya Alabaz
Ev kazalar1 ve korunma Dr. Zeliha Haytoglu

11.45-12.30 OGLE ARASI

12.30-13.15 UYDU SEMPOZYUMU

= Moderator: Dr. Dinger Yildizda
» Nestle y ’

%% HealthScience

Cocuk yogun bakimda malniitrisyon ve beslenme
Dr. Gokhan Timgor

13.15-14.15 3. Oturum
Moderatérler: Dr. Bilgin Yiiksel, Dr. Umit Celik
Erken ¢ocukluk ¢aginda anemiler Dr. Tlgen Sasmaz
Cocuklarda D vitamininin hastaliklardan korumada yeri ve 6nemi
Dr. Siikrii Hatun
14.15-14.30 ARA
14.30-15.30 4. Oturum
Moderatérler: Dr. Ozlem Hergiiner, Dr. Derya Ufuk Altintas
Nobet geciren ¢cocuga yaklagim Dr. Semra Saygi
Idrar kagiran ¢ocuga yaklasim Dr. Bahriye Atms
15.30-15.45 ARA
15.45-16.15 Moderatérler: Dr. Selda Hizel Biilbiil, Dr. Neslihan Onenli Mungan
Genel pediatri penceresinden lizozomal depo hastaliklari i¢in ipuglar1 Dr.
Ozlem Unal Uzun
16.15-16.45 UYDU SEMPOZYUMU
Moderatérler: Dr. Selda Hizel Biilbiil, Dr. Neslihan Onenli Mungan
Lizozomal depo hastaliklarinin tedavisinde giincel gelismeler
Dr. Fatma Tuba Eminoglu
16.45-18.30 Sozel bildiriler - 2. Oturum
Moderatorler: Dr. Faruk Incecik, Dr. Ferda Ozlii
18.30-18.40 Akiler fla¢c Kullanimi Dr. Fatma Derya Bulut
18.40-18.55 KAPANIS
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Ev kazalar1 ve korunma
Home accidents and protection

Zeliha Haytogluﬁ

Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklart Anabilim Dali, Adana, Turkey

Cutkurova Medical Journal 2020;46(Ozel Sayz 1):1-3.

Kaza, onceden planlanmamis, beklenmeyen, ani
olarak ortaya ctkan yaralanma, hasar, insan/mal kaybt
ile sonuglanabilen olaylardir. Ev kazalatinin en
onemli  6zelligi, c¢ogunlukla 6nlenebilir olaylar
olmasidir. Ev kazalart yaralanma, sakatlanma ve
olime yol acabilecegi icin 6nemli bir halk sagligt
sorunu olarak ele alinmaktadir. Tim yaralanmalarin
% 54unt ev kazalart olusturur. Kaza nedeniyle
Slumlerin % 25’1 evlerde meydana gelir. 112 Acil
Saglik Hizmetleri’'ne bebek ve ¢ocuk i¢in yapilan acil
cagrilarin % 79’unu ev kazalart ve yaz déneminde
yasanan bogulmalar olusturur.

Cocuklar ev kazalarina maruz kalma acisindan risk
altindadirlar.  Ogrenme  egilimlerinden  dolayt
meraklidirlar. Etraflarina karst ilgileri son derece
fazladir. Zamanlarinin cogunu etraflarint kurcalayarak
gecirirler. Kablo, prizler, delik ve kugik araliklar
kurcalamalart  kaginilmazdir.  Yabanct  cisimleri
agizlarina sokmalari bir 6grenme bicimidir. Algilama
yetileri sinirlidir. Sicak bir cismin yakacagin, kesici ve
delici cisimlerin  kendilerine  zarar  verecegini,
devirdikleri ~ cisimlerin  altinda  kalabileceklerini
bilemezler. Hareket kabiliyetleri kisithdir. El ve vicut
yetenekleri eriskinlere gore daha azdir. Kafalari viicut
oOlciilerine gore daha biytktir, dar alanlarda kolayca
sikisirlar. Yirtime déneminde siklikla diiserler, masa,
sehpa gibi késeli mobilyalara ¢arpatlar. Ev kazalarinin
%45' 1 0-6 yas arast cocuklarda goriillmektedir

Yas gruplarina gore siklikla karsilasilan kaza tlrlerine
bakacak olursak;

0-1 yas: Bogulma, yabanct cisim aspirasyonu, yaniklar,
zehitlenme,

1-4 yas: Kazalarin en stk gortldigi yas gurubu, suda
bogulma, diisme, zehirlenme, yanik, trafik kazast

5-9 yas: Trafik kazasi, bogulma, disme, zchirlenme

10-14 yas: Spor ve agtk hava oyunlarindan ileri gelen
kazalar, trafik kazasi, bogulma, disme, zehirlenme

Kazalar yeterli 6nlemler alindiktan sonra 6nlenebilir.
Kazalart 6nlemek tedavi etmekten daha onemli ve
daha kolaydir. Hangi yas grubu icin hangi 6nlemleri
almal1 ve nelere dikkat etmeliyiz?

0-6 ay icin giivenlik 6nlemleri

Bu yas grubunda arag igi trafik kazalari, aspirasyon ve
yanik gbi kazalar stk gérilmektedir. Arabada en ufak
bir fren veya virajda kolayca savrulurlar. Ellerine
aldiklart her seyi agizlarina goétirerek Ggrenitler.
Oturduklari yerde el ve ayaklarini kontrolsuz sekilde
hareket ettirerek etraftaki sicak bardak ¢aydanhk

gibi onu yakacak egyalari kolayca deviritler.

» Bebekler asla yalniz birakilmamali ve bebegin
ustiine boncuk, emzik vb. seyler takilmamalidir.

»  Cocugun oynadigi oyuncaklar sirekli kontrol
edilmeli ve eksik parca olup olmadigina
bakimalidir. alirken  oyuncakta

kullanilan boyanin zararsiz maddeler icermesine
dikkat edilmelidir.

Oyuncak

»  Bebek yatagi ile katyola parmakliklari arasinda en
fazla 3 cm olmali. Parmakliklar arast 6 cm den az
olmali.

Yazisma Adtesi/Addtess for Cotrespondence: Dr. Ayse Menemencioglu, Cukurova Universitesi Tip Fakdltesi, Cocuk

Sagligt ve Hastaliklari Anabilim/ Bilim Dali, Adana, Turkey
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» Bebekler sirtistii  yatirtlmali, 0-6  ay arast
bebeklerin  ylzistii  yatirilmalart  bogulmalara
neden olabilir.

»  Araba kazalatindan kaynaklanan cogu yaralanma
ve 6lim, ara¢ giivenlik koltuklarinin kullanimi ile
engellenebilir.

> Bebeginiz atka koltuga atkaya bakan bir araba
koltugunda oturmalidir.

> Asla yolcu hava yastigt olan bir otomobilin 6n
koltuguna oto koltugu koymayin.

» Diigme, ¢arpma ve
alinacak onlemler:

bogulmaya kars1

» Ogzellikle cocuklarin 1 yasindan sonra ayakta
durmaya ve yirimeye bagladiklarindan dolay:
disme carpma gibi kazalarin sikligi artar. Yine
herseyi agizlarina goturtrler. Bu yas déneminde
Suya olan ilgileri artar. Diisgme, suda bogulma,
aspirasyon, yanma sik goriilir

» Tum pencerelere parmaklik ve pencere kilidi
kullanilmali

»  Metrdiven kapilari kullanilmali

Bebek yiiriiteci tehlikelidir. Cocuklar onu devirip
dusebilir, yere disgebilir veya merdivenlerden asagt

duisebilir. Bebek yiritegleri, cocuklatin  sicak
yiyecekleri  veya  agir nesneleri  kendilerine

cekebilecekleri yerlere ulagmalarini saglar.

» Sandalye ve diger mobilyalar pencereden uzak
tutulmal1.

> Bebegin yatugl yerden dusmesini Onleyecek
onlem alinmalt

» Cocuklarin evdeki sert kogelere carpmalarint
onleyici tedbirler alinmalt.

» Cocugun kontrolsiiz balkona ¢ikmasina engel
olunmalt.

»  Catiya cikis kapaklart kilitli tutulmali.

> Halt ve paspaslarin kaymamasi i¢in bunlarin
altina koruyucu maddeler konulmalidir.

»  Cocuk ASLA bir kiivet, su dolu kova veya ylizme
havuzu veya bagka bir suyun icinde veya
yakininda yalniz birakilmamali

» Her kullanimdan
bosaltilmali

sonra su dolu kovalar

Ev kazalar1 ve korunma

» Camasir makinast, firin, dolap gibi beyaz
esyalarin kapaklarini daima kapali tutun.

> Bebekler icin kullanacaginiz  battaniye ve
yorganin uygun boyutta ve hafif olmasina dikkat
edin.

» Cocuklarin evde bogulmalarini 6nlemek icin
bogaza kagabilecek kuruyemis, seker, toplu igne,
boncuk, miicevher, digme, sosis gibi seyler
ortada birakilmamalidir.

> ASLA bebeginizi ve sicak stvilari, 6rnegin kahve
veya gidalart aynt anda tagimayin.

» Cocugunuzu musluk suyu haslanmalarindan
korumak i¢cin muslugun en sicak sicakligi en fazla
45 ° C olmal.

> Yizmeyi bilmesi su kenarinda ya da su i¢inde
givende oldugu anlammna gelmez. suyun
etrafindaki ¢ocuga bir kol uzaklikta kalinmali

»  Bir yuzme havuzunuz varsa, dort yuzi de en az
120cm yiiksekliginde bir cit ile ¢evrilmeli. citin
kapilarinin kilitlendiginden emin olunmali. Cogu
cocuk evin disinda dolagirken evden uzakta bir
havuza diser. Cocugunuzu evde iken her dakika
izleyemezsiniz. Cocugunuzun evinizden ¢itkmast
ve havuzunuza dismesi yalnizca bir dakikay: alir.

» Bahge veya bodrumdaki su kuyusunun tzerini
cocuklarin acamayacagt sekilde kapatilmalt

»  Cocuklara oynamak icin ip, kablo, zincit, poset
gibi malzemeler verilmemeli.

Zehirlenme ve Yaniklar i¢in 6nlemler

1- 4yas arast cocuklar her seyi agzina koyarak
dinyalarint  kesfetmeye devam edetler. Bu yas
grubunda zehirlenme disme ve yaniklar sik gorilir.
Simdi kapilart ve cekmeceleri acabilir, esyalar alabilir
ve siseleri acabilitfler Zehitlenmenin ¢ok stk
goruldigi yag!!!

» Cocuklarin her an her seyi yiyebileceklerini
distinerek, evde zehitli bitki bulundurmayin.

» Soba zehirlenmelerine karst 6nlem alin. Cocuk
odalarinda soba kullanmayin.

» Evde gaz kullaniliyor ise, uygun yetlere gaz
detektorleri taktirin.

» Soba borulatint ve bacalart yilda en az 2 kere
temizletin.



Haytoglu

>

Katt yakit kullamyorsaniz  sobanizt  ¢ok
doldurmayin, yatmadan 6nce sobaniza kesinlikle
kémir atmayin.

Sobadan kaynaklanan hava kirliligini gidermek
icin evinizi havalandirin.

LPG tuplerini ¢ocuklarin ulasamayacagi yerlerde
muhafaza edin.

Cocuklarin ocak digmeleri ile oynamasina izin
vermeyin.

>

Tlag ve kimyasal madde iceren temizlik ve kisisel
bakim malzemelerini cocuklarin ulasamayacagi
yerlerde kilitli ecza dolaplarinda saklayin.

Bu tir maddeleri kendi kaplarinda muhafaza
edin.

Bocek veya fare zehirlerini ¢cocuklarin olmadig
ortamlarda kullanin. Kullandiktan sonra ortami

iyice havalandirin  ve temizleyin. Kalan

Cukurova Medical Journal

malzemeyi ¢ocuklarin ulasamayacagt yerlerde
saklayin

Yaniklardan korunmak icin ¢ocuk soba yaninda
birakilmamalidir.

Ulasilabilecek yerlerde kaynar su dolu kap, kova,
tencere, sicak sivilar, yemek v.b. ile fise takils Gt
bulundurulmamalidir.

Masada ve ocakta tencerenin, tavanin sapt ice
doniik tutulmalidir.

Sicak plakalarin ya da yakict aletlerin etrafinda
guvenlik 6nlemleri alinmalidir.

Cocuklarin temasini engellemek i¢in sobanin
etrafina koruma paneli konulmalt

Elektrikli ev aletleri cocuklarin ulasamayacagi
yetlerde muhafaza edilmeli.

Elektrik prizlerinin standartlara uygun ve kapakli
olmasina dikkat edilmeli.
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Noébet gegiren gocuga yaklagim

Clinical approach to the child with seizure

Semra Saygﬂ@

1Baskent Universitesi T1p Fakiiltesi Adana Dr. Turgut Noyan Uygulama ve Arastirma Merkezi, Cocuk Néroloji Bilim Dals,

Adana, Turkey

Cutkurova Medical Journal 2020;46(Ozel Saye 1):4-7.

Nébet, beyinde sinir hiicrelerinin normal olmayan
elektriksel desarji ile ortaya ¢tkan ve klinikte motor
hareketler, biling degisikligi, duyu bozuklugu ya da
otomatizmalar  seklinde kendini gbsteren  bir
durumdur. Cocuk acil servis bagvurularinin yaklasik
% 1-2’sini nébet olusturmaktadir.

Epilepsi ise beyinde cesitli patolojik streglerin yol
actigt dustnilen, herhangi bir tetikleyici etmen
olmaksizin iki ya da daha fazla nébet Ile karakterize
bir hastaliktir. Epileptik nébetlerin varligt hastanin
mutlaka epilepsi hastast oldugunu gostermez.

Yapilan ¢alismalarda 5-10 dk’yt gecen nébetlerin
¢ogunlugunun 30 dk’dan uzun sirdigind ve
tedavideki gecikmenin yamitt olumsuz etkiledigi
gosterilmigtir.

Uluslararast Epilepsi ile Savas Dernegi (ILAE): iki
operasyonel zaman noktasi tanimlamustir. t1; nébeti
sonlandirmadan sorumlu mekanizmalarin yetersiz
kaldig1 veya anormal derecede uzamis nébete yol agan
mekanizmalarin baskin hale gectigi zaman ve t2;
noéronal zedelenme ve 6limiin basladigi, uzun sureli
kot sonuglara neden olabilecek zaman dilimi. Bu
zaman dilimi tonik klonik nébetler icin t1: 5 dakika,
t2: 30 dakika; fokal nobetler icin t1:10 dakika, t2: 60
dakika; absans nobetler icin ise t1: 10-15 dakika, t2:
?rolarak belirlenmistir. Genel uzlagt ile ginimiizde,
bes dakika veya daha fazla klinik ve/veya
elektrografik nébet aktivitesinin devam etmesi ve iki
nébet arasinda bilincin agilmamast status epileptikus
(SE) olarak kabul edilmektedir.

SE, c¢ocuklarda en sik gorilen nérolojik acil
durumlardan biridir. Insidanst ¢ocukluk ¢aginda 14.5
/ 100.000°dir. Bir yasindan ktgcik cocuklarda 51 /
100.000 iken 10 ila 15 yas grubunda 2 / 100.000 olup
yas ile birlikte progresif olarak azalmaktadir.

Konvilsif nébetlerin erken déneminde metabolik
gereksinimleri korumak icin viicutta fizyolojik olarak
kan basinct, kalp atts hiz1 ve glikoz seviyeleri artar,
ancak nobetin stresi uzadik¢a nbet baslangicindan
yaklastk 30 dakika sonra, telafi edici mekanizmalar
astldiginda kan basinct, glikoz seviyesi, serebral
perfiizyon ve oksijenasyon asamalt olarak azalir.

Hayvan modellerinde, 25 dakikalik konvilsif
nobetlerden sonra neokorteks, serebellum ve
hipokampusta néronal iskemik degisikliklerin ortaya
cktigi gézlenmistir. Insanlarda da benzer sekilde
konvilsif SE’u  takiben yapilan postmortem
calismalarda histolojik incelemelerde hipokampus,
serebral korteks, serebellum, talamus ve kaudat
nitkleusda néronal hasar oldugu gésterilmistir. Bunun
klintk 6nemi nébetin erken tedavisi sirasinda
fizyolojik ~ degisikliklerin ~ yonetimi ve serebral
hipoksinin azaltilmasi, potansiyel olarak néronal
hasarin azaltabilecegi anlamina gelmesidi.

Hayvan modelleri tizerinde yapilan patofizyolojik
calismalarda  uzun streli ndbetler  sirasinda
nérotransmiter reseptorlerinin bilesiminde ve ylzey
ifadesinde farkliiklar izlenmistir. Nobet
baslangicindan sonra, sinaptik gama-amino bitirik
asit (GABA) alt tip A reseptorlerinin yer degismesine
baglt olarak inhibitér iletimde progresif bir azalma
olurken, nobet sitesi uzadikca NMDA ve AMPA

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Semra Saygt, Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Adana Dr. Turgut
Noyan Uygulama ve Arastirma Merkezi, Cocuk Néroloji Bilim Dali, Adana, Turkey.


https://orcid.org/0000-0002-8522-5078

Saygt

reseptorleri gibi eksitator reseptotler sinapslara dogru
yer  degistirdigi izlenir. Sinapslarda  eksitator
reseptorlerdeki bu artis ve inhibe edici reseptorlerde
azalma, nObet sliresinin uzamasina ve nébetin devam
etme egilimine katkida bulunabilir.

Status  epileptikusun etiyolojisinin ve tetikleyici
nedenin saptanmast hem tedaviyi belitflemede hem de
mortalite ve morbidite acisindan son derece
6nemlidir. Patofizyolojinin anlagilmast ise, ila¢ secimi
ve zamanlama dahil olmak uzere ndbet tedavi
protokollerinin iyilestirilmesine neden olacaktir.

Tanisal degerlendirme. SE’nin potansiyel olarak
tedavi edilebilir nedenlerini tespit etmek icin
baslangic tedavisiyle eszamanlt olarak veya mimkiin
olan en kisa stirede baglamalidir.

NOBET ETIYOLOJiSI

1. Febril konvulsiyon

2. Metabolik ve nutrisyonel nedenler (Hipoglisemi,
Hipokalsemi, Hipomagnesemi, Hiponatremi,
hipermatremi, Uremi, Konjenital metabolik
hastaliklar (piridoksin eksikligi)

3. MSS infeksiyonlart

4. MSS travma (Subdural hematom, Serebral
konttizyon ve kanama)

5. Norokutanéz  sendromlar  (Tiberoskleroz,
Nérofibromatozis, Sturge-Weber
Incontinentia Pigmenti)

6. Toksik etkiler

sendromu,

a) ilaglar (aminofilin, antihistaminikler, kurflun,
talyum, fenotiyazin, amfetaminler...)

b) Bakteriyel toksinler (tetanoz, salmonella,
shigella...)

¢) Kursun zehirlenmesi

7. Serebral malformasyonlar (porensefali,
hidrosefali, migrasyon anomalileri...)

8. Serebral = sekel  lezyonlar  (postanoksik,

posttravmatik, postinfeksiy6z...)
9. Serebral timorler
10. SSS dejeneratif hastaliklar (gangliosidozlar...)
11. Idiyopatik
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AYIRICI TANI

1. Konversiyon

2. Intoksikasyon

3. KIBAS

4. Posteriorfossa timotleri

5. Psikiyatrik bozukluklar

6. Ensefalopati

7. Inme

8.  Ekstrapiramidal bozukluklar
TEDAVI

SE tedavisi hastanin stabilizasyonunun saglanarak
vital bulgularinin normallestirilmesi, konvilsiyonun
sonlandirilmast, nedenin tedavisi ve konvilsiyon
tekrarinin 6nlenmesinden olusur.

1. Yagamsal Fonksiyonlar1 Desteklenmesi (0-5
Dk)

e Lateral pozisyona alinmast
e  Havayolunu acikliginin saglanmast
e  Solunumu ve dolasim desteginin saglanmast

e Biyokimyasal incelemeler icin kan Ornegi

alinmasi(na, k, ca, mg, kan sekeri, re crea, ilag
dizeyi)

e  Monitorizasyon (ates, nabiz, solunum, TA,

SpO2, EKG)
e Parmak ucu kan sekeri bakilmast
e  Atesin degerlendirilmesi

e Hizh 6yki (travma Sykiisi, enfeksiyon bulgulari,
kullandigr ilaglar, intrakranial patolojilere ait
belirtiler)

e  Kisa nérolojik ve diger sistem muayenesi
2. Erken SE Ilag Tedavisi (Ilk 15 Dk)

2.1. Damar Yolu Olmayan Hastada (hastane
disinda yada damar yolu olmayan ve 3 dakika
icinde agilamayanhastada)

a.Diazepam Rektal: 0,3-0,5 mg/kg/doz

Bir dozda verilebilecek maksimum doz:
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Yenidogan: 1,25-2,5 mg

<2 yas: 5 mg

2-12 yas: 5-10 mg

12-18 yag: 10-20 mg

b. Midazolam IM: 0,1-0,2 mg/kg/doz
Bir dozda verilebilecek en fazla miktat:
13-40 kg icin: 5 mg

>40 kg icin: 10 mg asmamalidir

Yalniz 1 kez yapilabilir

c. Midazolam Intranasal (IN)/ bukkal (IB): 0,2-
0,3 mg/kg /doz

Bir dozda verilebilecek en fazla miktar:
Yenidogan: 0,3 mg

<6 ay: 2,5 mg

<5 yas: 2,5-5 mg

5-10 yas: 7,5 mg

10-18 yas: 10 mg asmamalidir

2.2. Damar Yolu Agilmis Hastada

a. Midazolam 1V: 0,1-0,2 mg/kg/doz

Bir dozda verilebilecek en fazla miktar: 5 mg
asmamalidir

b. Diazepam IV: 0,2-0,3 mg/kg/doz

Bir dozda verilebilecek en fazla miktar: 10 mg
asmamalidir

Vertilis hizt en ¢ok 5 mg/dk
3. Uzamig SE lIlag Tedavisi (15-60 Dk)
a. Fenitoin IV: 15-20 mg/kg/doz

Bir dozda verilebilecek en fazla miktar: 1000 mg
asmamalidir

Verilis hizt en ¢ok 1-2 mg/kg/dk veya 50 mg/dk
olabilir
Gerekiyorsa  5-10  mg/kg ek  dozinfuzyon

(6lctlebiliyorsa infiizyon tamamlandiktan 15 dakika
sonra kan diizeyi bakilarak)

b. NaValproat IV: 20 -30 mg/kg/doz

Bir dozda verilebilecek en fazla miktar: 3000 mg
asmamalidir

Nobet geciren ¢ocuga yaklasim

Verilisi en kisa 30 dakikada olabilir
c. Levatirasetam IV: 30-60 mg/kg/doz

Bir dozda verilebilecek en fazla miktar: 4500 mg
asmamalidir

Verilis hizt en ¢ok 3-5 mg/kg/dk olabilir
d. Fenobarbital IV: 15-20 mg/kg /doz

Bir dozda verilebilecek en fazla miktar: 1000 mg
asmamalidir

Verilis hizi en ¢ok 1-2 mg/kg/dk olabilir

4. Direngli SE Ilag Tedavisi (1 saatten sonra,
yogun bakimda tedavi)

a. Midazolam 1V Infiizyon:

0,2 mg/kg bolus sonrast 1-3 ug/kg/dkinflizyon
baslanir

Her 10-15 dakikada bir 0,2 mg/kg ek bolus verilip, 1-
3ug/kg/dkinflizyon hizt artirilarak titre edilir.

EEG monitotizasyonu yoksa en fazla 16 pg/kg/dk,

EEG monitotizasyonu varsa en fazla 32 pg/kg/dk
kadar cikilabilir.

b. NaValproat IV Infiizyon:
3-5 mg/kg/saat (2 saat boyunca devam edilebilir).

c. Topiramat NG yolla: Genis spektrumlu bir
antiepileptik ilagtir.

8-10 mg/kg nazogastrik sonda yoluyla yikleme
sonrast

5 mg/kg idame olarak kullandabilir.

5. Halen cevap alinamadi ise genel anestezik
ilaglar eklenir.

a. Tiopental Sodyum IV Infiizyon:
3-5 mg/kg iv yukleme dozunu takiben
1-6 mg/kg/saat inflzyon olacak sekilde devam edilir.

Nobet devam ediyorsa 10 dakikada bir 1 mg/kg/saat
arttirtlarak titre edilit.

Veya EEG’de burst siipresyon goriilinceye kadar
titre edilmelidir.

b. Pentobarbital
3mg/kg (0.2-0.4 mg/kg/dakika) iv yikleme
0.3-3 mg/kg/saat inflizyon
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c. Ketamin 1V Infizyonu:

1-5 mg/kg TV yiikleme takiben

0,9-6 mg/kg/saat idame olarak kullanilir.
d. Lidokain 1V Infiizyonu:

1-2 mg/kg yikleme takiben

2-4 mg/kg saat idame olarak kullanilir.
e. Propofol 1V Infiizyon:

1-2 mg/kg yikleme takiben.

1-12 mg/kg/saat idame olarak kullanilir.

Propofol>4 mg/kg/saat ve >48 saat inflzyon
yapilirsa yan etki riski yuksektir.

6. Diger Tedaviler
Ketojenik Diyet

Kortikosteroid,
intravenoz

Immiinomodiilasyon:
adrenokortikotropik hormon,
immiinoglobulin ve plazmaferez

Epilepsi Cerrahisi
Vagus Sinir Stimiilasyonu
Hipotermi

Elektrokonvilsif Tedavi
KOMPLIKASYONLAR

Hipotansiyon-hipertansiyon
Kalp yetmezligi
Hipoglisemi/hiperglisemi
Serebral 6dem

Asidoz

Kiriklar

Enfeksiyon

Hipertermi

Rabdomiyoliz
Aspirasyonve ac 6demi
Bobrek yetmezligi
Karaciger yetmezligi

Hipoksik veya metabolik bozukluklar
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Prognoz

Status epileptikusa ait mortalite % 2-6 arasinda
bildirilmistir. Altta yatan nedene, ¢ocugun yasina,
status tipi ve siiresine gére mortalite ve morbidite
siklig1 degiskendir. Ataksi koordinasyon bozuklugu,
konusma ve davranis problemleri, okul basarisinda
azalma gorilebilir.
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Idrar kagiran gocuga yaklagim

Clinical approach to the child with urinary incontinence
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Idrar kagirma gocukluk ¢aginin en sik karsilasilan
tiriner sistem problemlerinden biridir. Idrar kagirma;
nokturnal entirezis, gindiiz ve gece inkontinansi,
sadece giindiiz inkontinans olarak siniflandirilir.
Dogustan veya kazanilmis santral sinir sistemi defekti
olmayan bes yas Uzerindeki cocuklarda geceleri
uykuda istemsiz olarak idrar kacirma enirezis olarak
tanumlanir.  Entrezis baska bir
semptom eslik etmiyorsa monosemptomatik, glindiiz
idrar ile ilgili semptomlar veya baska semptomlar eslik
ediyorsa monosemptomatik  olmayan  eniirezis
nokturna olarak ikiye ayrilir. Bu sunumda cocuk
hekimlerinin stk kargilastigi  bir  sorun  olan
monosemptomatik  nokturnal enirezis (MNE)
anlatilacaktir. MNE bir veya birden ¢ok faktore baglt
olabilir. Genetik faktotler,
uyanma sorunlari, psikolojik nedenler ve mesane ile
iliskili ~ faktorlerin = etyolojide  rol  oynadig
dugintlmektedir. Yetersiz ADH salinimina bagl
nokturnal  poliiiri, gece fonksiyonel mesane
kapasitesinin azalmast mesane doluluguna karst
uykudan uyanamama patofizyolojide rol oynar.
Tamda 6ykii alma en énemli basamaktr. Oykiide
iseme aligkanliklar, swvi  tiketimi, kabizlik olup
olmadigi, uykudan uyandirdma problemi olup
olmadig ve aile 6ykiisii detaylt olarak Sgrenilmelidir.

nokturna eger

hormonal nedenler,

Fizik muayenede genital muayene, sakral muayene,
nérolojik muayene ve batin muayenesi 6zellikle
yapilmalidir. Ayrica isemenin gézlenmesi gereklidir.
MNE olan ¢ocuklarda yapilmast gereken tek tetkik
tam idrar tetkikidir. Idrar tetkikinde dansite,
glukozuri, 16kositiiri, proteintiri ve hematiiri varlig
degerlendirilmelidir. Tedavide ilk basamak davranis
tedavisidir. Gindiz yeterli sivt alip dizenli iseme
yapmak, gece uyumadan 1-2 saat 6nce stvi alimini
kisitlamak, gece uyumadan mutlaka isetmek ve
motivasyon i¢in kuru ve slak kalktigr giinleri giines

yagmur takvimine isaretletmek ik  yapilacak
onerilerdir. Diger bir farmakolojik olmayan tedavi
yontemi ise alarm  tedavisidir. Alarm  tedavisi

genellikle uykudan uyanma problemi olan ¢ocuklarda
baslanir, etkinligi icin 2-3 ay beklenir. Farmakolojik
tedavi yontemleri genellikle 7 yas sonrasinda onerilir.
1lk tercih olan desmopressin idrar konsantrasyonunu
arttirtr ve idrar miktarini azaltir. Desmopressin oral
melt formu sublingual olarak 120-240 mcg olarak
baslanir. Diger farmakolojik tedaviler antikolinerjikler
ve trisiklik antidepresanlardir. Hastalarda tedavi plan
yapilip baslandiktan sonra mutlaka 2-4 hafta icinde
kontrole cagrilmali, tedaviye yanit ve hasta uyumu
degerlendirilmelidit.
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Lizozomal depo hastaliklarinin tedavisinde giincel gelismeler

Recent advances in the treatment of lysosomal storage diseases
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Lizozomlar, alyuvarlar hari¢ tim hiicrelerde bulunur
ve hiicre ici sindirimden sorumludur. Lizozomal
matrikste asidik pH’ta (~5,5) aktif olan 50’den fazla
hidrolitik ~ enzimin oldugu bilinmektedir. Bu
hidrolazlar ekzojen veya endojen makro molekilleri
(sfingolipid, glikozaminoglikan vb.) monomerlerine
parcalamakla gorevlidir ve yikilan bu drinler
sitoplazmada ~ yeni  makromolekil  sentezinde
kullanilir ya da hiicre disina salgllanirlar. Lizozomal
matrikste ayrica hidrolaz ve substratlar arasindaki
etkilesime katilan, reaksiyonlari kolaylastiran kiciik
proteinler bulunur.

Lizozomal depo hastaliklar1 (LDH) yaklasik 70
hastaliktan olusan, t¢ti X’e bagl olmak tizere buytk
cogunlugunun otozomal resesif kaliim g6sterdigi
monogenik kalitsal metabolik hastaliklardir. LDH’lar
hidrolaz eksikligi,
aktivator protein eksikligi, enzim stabilitesini saglayan
protein eksikligi veya lizozomal membran tasiyict
protein eksikligine baglt gelisebilir. Lizozomal
fonksiyonlarda gorev alan yaklastk 1300 gendeki
mutasyonlar  sonucunda lizozomlarda anormal
substrat birikimi goriliir. Substratlarin lizozomlarda
kademeli olarak depolanmasi, hiicre islev bozuklugu

lizozomal enzim proteazlar,

ve sonrasinda hiicre 6limine yol acar. LDH’lari
biriken maddenin  biyokimyasal tipine  gdre
mukopolisakkaridoz, sfingolipidoz, glikojenoz veya
lipid depo hastaligs olarak siniflandirilir.

LDH’larinin genetik ve klinik spektrumu oldukca
heterojen olup, klinik bulgularin siddeti mutant
proteinin rezidiel aktivitesine baglt olarak biriken
substrat miktartyla iliskilidir. LDH’lar genellikle
eslik  ettigi

visseromegalinin nérodejeneratif

hastaliklar olarak bilinitler. Son yillarda hastaligin
patofizyolojisinin daha iyi anlagilmasiyla beraber
tedavi yontemlerinde biiyiik bagarilar elde edilmistir.
LDH’indaki metabolik bozukluklari duzeltmek icin
enzim replasman tedavisi (ERT), substrat azaltma
tedavisi  (SRT), hematopoietik  kék  hiicre
transplantasyonu, farmakolojik saperonlar (FS) ve
gen tedavisi dahil olmak tzere bazi tedavi stratejileri
gelistirilmistir. Bu stratejilerin ¢ogu, biriken substratt
azaltmak icin kusurlu enzim veya proteinin hiicresel
aktivitesini artirmaya yoneliktir.

Lizozomal depo hastaliklarindan sadece
Mukopolisakkaridoz tip I, Metakromatik 16kodistrofi,
Krabbe  hastaligi  ve  Alfa  mannosidoz’da
hematopoietik kék hiicre nakli giinimuzde kesin
tedavi endikasyonu ile apilmaktadir. ERT ise ilk ve en
basarilt tedavi segencklerinden olup rekombinant
enzimlerin  periyodik fizyonu esasina dayanir.
Lizozomal Depo Hastaliklarindan; Gaucher hastaligy,
Fabry hastaligi, Pompe hastaligi, Wolman hastalig1 ve
Mukopolisakkaridoz tip I, II, IV, VI, VI’de enzim
replasman tedavisi uygulanmaktadir. Rekombinan
enzim replasman tedavisi, kan-beyin bariyerini
gecememekte ve dolayist ile santral sinir sistemi
tzerine etkisi olmamaktadir. Bu nedenle intratekal ve
intraventrikiler —enzim  tedavi uygulamalarinin
etkinligi arastirlmaktadir. Ayni zamanda, ERT'nin
bazt doku ve organda etkisi sinirhidir. Ornegin,
Gaucher hastaliginda uygulanan ERT, dalak ve
karaciger ~ boyutunu  kugtltmede, anemi ve
trombositopeniyi dizeltmede etkili olmasina ragmen,
kemige zayif dagilimi nedeniyle osteonekroz,
osteopeni ve kemik agrisint 6nlemede etkisi stnurlidir.
Tum bunlara ek olarak, rekombinant enzimler
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akcigerlere neredeyse hi¢ ulasmadigindan, pulmoner
hipertansiyon ve pulmoner fibrozis tizerine etkisizdir.
Ayrica, intravendz yolla uygulanan rekombinant
enzimlerin; kan-beyin bariyerini gecemediginden
nérolojik  tutulum ile giden lizozomal depo
hastaliklarinda basart saglamadigi grillmistir. Sonug
olarak; ERT imminojenik, olduk¢a pahali ve
nérolojik semptomlar ve bazt organ ve doku
dagilimlari acisindan yetersizdir. Tim bu sebeplerden
dolayi, son vyillarda alternatif tedavi
baglamistir.

arayislart

Ikinci basarili tedavi segenegi olan SRT, biriken
substratin  biyosentezini katalize eden enzimin
inhibisyonu prensibine dayanir. SRT, son 20 yildir
alternatif bir tedavi yaklagimi olarak giindeme
gelmistir. Substrat reditksiyon tedavileri Oncelikle
sfingolipidozlar icin kullanilmis, ardindan MPS
tedavisinde; kiicik molekil —agilikli - genistein,
genisteinden elde edilen bilesikler, thodamine B gibi
bilesikler —arastirilmustir.  Glukozilseramid — sentaz
inhibitérlerinden N-butyldeoxynojirimycin, miglustat
ve eliglustat gibi bilesiklerin glikosfingolipidozlarin
tedavisinde etkisi degerlendirilmistir. Bu tedavilerin
oral yolla kullanilabilir olmasi, kan beyin bariyerini
gecebilmeleri  ERT  tedavisine dstin yonleridir.
Rezidtel enzim aktivite diizeyi ile etkinligi pareleldir.

F$’lar ise; mutant enzimleri segici olarak baglayip
stabilize edebilen, onlart erken denatiirasyon ve
bozunmadan koruyan ve nihayetinde lizozomdaki
rezidlel enzim  aktivitelerini  artiran  kugik
molekiillerdir. F$’larin diger tedavi segencklerinin
aksine iyi oral biyoyaratlanimi, beyin dahil olmak
tzere 6nemli hiicre tiplerine ve dokulara genis dagilim
Ozelligi, imminojenik olmamasi, ginlik oral
uygulama ile sirekli ve stabil enzim aktivitesi
saglayabilme gibi avantajlart bulunmaktadir. Substrat
katabolizmasinin dogru bir sekilde ytritilebilmesi
icin rezidiel enzim aktivitesinin %10 civarinda
olmasinin yeterli oldugu bilinmektedir. Saperonlarin
mutant enzim aktivitesini artirma prensibi, kan beyin
bariyerini (KBB) gecebilen kiicitk molekiiller olmast
ve diger tedavilere olan tstinlikleri nedeniyle yeni

arastirmalarin ilgi odagi olmus, hatta bazt LDH’larda

enzim glclendirme tedavisi olarak  kullanima
girmistir.  Yakin zamanda, klinik semptomlar
iyilestirmede  etkili  oldugu  kamtlanmis  ilk

farmakolojik saperon olan migalastat, Fabry hastaligt
tedavisi icin EMA onayt almigtir. Cesitli LDH’da
farmakolojik saperonlar ile ilgili ¢cok sayida in vitro
calisma, hayvan deneyi, faz I klinik ¢alisma, faz II
klinik calisma, pilot calisma devam etmektedi.
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Lizozomal depo hastaliklart

Gen tedavileri ise; fonksiyon gérmeyen bir genin
fonksiyonunun kompanse edilmesi amactyla hastaya
cesitli yollarla ntikleik asit verilmesini hedefleyen
tedavi yontemleridir. Gen nakilleri, rekombinan ve
laboratuvarda olusturulmus ve cok cesitli hiicreleri
infekte ederek hicrelerin genomlarina tagidiklari
tedavi amaclt nikleik asitleri aktarma yeteneginde
olan viral vektorler ile gerceklestirilebilir. Tedavi
amaclt niikleik asitler epizomlar igerisinde de
saklanabilirler. Viral epizomlar bélinmeyen hedef
hiicrelerde uzun sireler saklanabilitken, genoma
entegre olan vektorler ise daha ¢ok bolunme
yetenegindeki htcreler icin kullanidmaktadir. Gen
tedavilerinde viral olmayan transfer yontemleri de
bulunmaktadir. Bu yontemler arasinda katyonik lipid-
DNA ya da polimer-DNA  kompleksleri,
nanopartikiiller elektroporasyon ya da hidrodinamik
injeksiyon ile nakledilen yalin plazmid DNA’lart
bulunmaktadir. LDH’da uygulanis yontemlerine gore
farkli gen tedavi arastirmalari yiritilmektedir. Bu
arastirmalar; hematopoietik kok hiicreye
yonlendirilmis gen tedavileri, sistemik ve karaciger
hedefli gen tedavisi ¢aligmalari, beyin (merkezi sinir
sistemi-MSS) hedefli gen tedavisi, yeni nesil gen
tedavisi ¢alismalar gibi siralanabilir.
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Karaciger kist hidatiginde tek merkez deneyimi
Single center experience in liver hydatid cyst
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Amag: Hidatik kist hastaligt, diinyada ve tlkemizde gorilen endemik paraziter bir hastaliktir. Hastanemizde
karaciger kist hidatigi nedeni ile cerrahi tedavileri yapilan hastalarin demografik, klinik ve laboratuar bulgulart
ile cerrahi tedavi sonuglarint gézden gecirmeyi amacladik.

Gereg ve Yontem: Ocak 2012-Nisan 2020 tarihleri arasinda karaciger kist hidatik ameliyatlar1 yapilan 18 yas
altt hastalarin kayitlar1 geriye doniik olarak incelendi. Hastalarin tant anindaki yaslari, cinsiyetleri, uygulanan
cerrahi sekli, semptomlari, komplikasyonlari, radyolojik tetkikleri, coklu organ tutulumlari, hastanede kalis stiresi
ve laboratuar parametreleri incelendi.

Bulgular: 8 yillik siire igerisinde 79 pediatrik hasta karaciger kist hidagi tansi ile cerrahi olarak tedavi edildi.
Hastalarin yas ortalamast 11,8614,10 yildi. 48(%060,8) ki1z,31(%39,2) i erkekti. 7(%8,9) hastada karaciger disinda
(akciger, dalak) organ tutulumu vardi. 49(%062) sag, 13(%16,5) sol, 17(21,5) bilateral yerlesimliydi. 8(%10,1)
hasta kist riptirii nedeni ile bagvurdu. Ultrasonografide yapilan Gharbi simiflandirmasinda en sik 32(40,5) hasta
ile tip 3 kist hidatik tesbit edildi. Indirekt hemogliitinasyon testi (IHA) ortalamast 1217,95+2430,13 di.
Hastalarin bakilan eozinofil ytizdesi 5,7618,11di. Hastalarin 74(%93,7) iine agtk cerrahi(kistektomi+kapitonaj),
5(%6,3) ine perkiitan aspirasyon, enjeksiyon, reaspirasyon (PAIR) yéntemi ile tedavi uygulandi. Kist riiptiirii
olan ve olmayan hastalar arasinda hastanede yatis siiresi acisindan anlaml farkldik saptand: (p<<0,001). Riptir
olmayan grupta hastanede yatis siiresi median degeri 6(1-40) giin, riiptiir olan grupta ise 24,5(10-42) giindi. Kist
boyutu ve THA degeri, anlamli farklilik olmamasina ragmen riiptiir olan hastalarda daha yiiksekti. Tiim hastalar
Albendazol ile tedavi edildi. Albendazol tedavi siiresi ortalamasi postoperatif 6,27+1,60 aydi. Hastalarin
14(%17,7)"dnde apse, safta fistilii ve niks goraldi. 65(%82,3) hastada komplikasyon gorilmedi.

Sonug: Hidatik kist iilkemizde halen yaygin bir sorundut. Belitli bir boyuta ve/veya riiptire neden olana kadar
tesbit edilemeyebilir. Riptir, kist boyutu, sayist veya kist tipi ile iliskili degildir. Tedaviye kistlerin sayisina,
boyutuna ve komplikasyonlara gére karar verilmelidir.

Anahtar kelimeler: Kist hidatik, Cocuk, karaciger
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Okul 6ncesi ¢ocuklarda marjinal ¢inko eksikligi

Marginal zinc deficiency in preschool children
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GIRIS

Tum canlilar i¢in esansiyel oldugu yiz yili askin
stiredir bilinen ¢inkonun, insan saglig icin 6nemi son
yillarda anlasilmistir. Insanlarda cinko eksikligi tim
dinyada yaygindir!23. Eksikligin belirtileri cinse, yasa
ve eksikligin derecesine baglidir. Biylime ve gelisme
geriligine yol agan belirgin ¢inko eksikligi yaninda tek
basina eksiklik semptomlar: gdstermeyen ancak,
cocukluk déneminde biyime hizim etkileyen bir
eksiklik durumu da mevcuttur. Marjinal ¢inko
eksikligi olarak adlandirilan bu klinik durumda klinik
belirtiler nonspesifiktir  ve tanida
karstlasilmaktadir>+$,

glicliklerle

Avrupa ve ABD gibi iyi beslenen endustriel tilkelerde
siddetli eksiklik durumlart olusmayabilir. ABD ve
Almanya’ daki epidemiyolojik ¢alismalar, ¢inko

eksikliginin latent formlarinin onceden
distniildiglinden daha fazla siklikta oldugunu
gOstermistir.>26  Insanlarda  ¢inko  eksikliginin

belirlenmesi  6zellikle marjinal ¢inko eksikliginde
uygun bir marker olmamasi nedeniyle problemli bir
durumdur.’78 Hafif ¢inko eksikliginin dogrulanmast,
¢inko ilavesi sonrasinda cinkoya baglt
fonksiyonlardaki 6nemli degisikliklerin gdsterilmesi
ile olur. Marjinal ¢inko eksikliginin tesbiti igin
laboratuara dayanan kritetler arasinda giinimiizde en
iyi indikatétler, ¢cinko verilmesinden dnce ve sonra
¢inko (Zn) konsantrasyonunun Ol¢ctlmesi yaninda
serum alkali fosfataz (ALP) aktivitesi ve c¢inko

baglama kapasitesinin (ZnBK) tayini olarak kabul
edilebilir68, Tahila dayali beslenme aliskanligi olan
tlkemizde ¢inko eksikliginin stk goruldagi
distnilmektedir!?. Calismamizin esas amact, okul
oncesi ¢ocuklarda, spesifik semptom vermeyen,
ancak biyime hizint azaltan bir durum olarak
karsimiza c¢tkan marjinal ¢inko eksikligini ortaya
koymak ve c¢inko ilavesinin biiylime tzerine olan
etkisini belitlemekti. Ayrica ¢inko eksikligi tesbitinde
laboratuara dayali kritetlerden Zn, ZnBK’nin,
satiirasyon yizdesinin (%) ve ALP ’nin nasi
degistigini belirlemeyi amagladik.

Buiyiime atagy sirasinda minerallere olan gereksinimde
artar, kas ve kemik dokularinin tretimi icin ¢inkoya
olan gereksinimde artis olur. Cinko icin kas (%060) ve
kemik (% 30) en 6nemli kompartmanlardir ve total
vicut ¢inkosunun % 90’ 1n1 igerir.>’Bugiin ¢inko ile
baglantist olan 300” in tzerinde enzim varligt
gosterilmistir.>!0 Cinko bagimli enzimlerin t¢ gesit
fonksiyonu s6z konusudur; katalitik, regilator,
stritktiirel. Bu metalloenzimler; deri butinliginin
saglanmast, hiicresel bagisiklik, kemik olusumu doku

buyimesi, nikleik  asit  sentezi,  hormon
metabolizmast gibi bircok biyokimyasal siirece
katilirlar20,

GEREC VE YONTEM

Bu calisma Eylal 2000- Eylil 2001 tarihleri arasinda
genel pediatri poliklinigine basvuran 27 c¢ocukta

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Giilsah Duyuler Aycin, Adana Sehir Egitim Aragtirma
Hastanesi, Cocuk Alletji Immunoloji Poliklinigi, E-mail: drduyu@gmail.com


mailto:drduyu@gmail.com
https://orcid.org/0000-0002-1050-3328
https://orcid.org/0000-0002-8783-8337
https://orcid.org/0000-0002-1082-4658
https://orcid.org/

Menemencioglu

retrospektif olarak yapilmustir. Tim hastalarn ilk
gelislerinde vicut agithigi, boy, persentil degetleri, Z
skorlart (Ortadan sapma veya standart deviasyon
skoru, SDS) 6l¢tilmiis ve dosyalara kayit yapilmistir.

Bu hastalardan sinirda gelisme geriligi gésteren 17
cocuk hasta grubunu, gelisme geriligi géstermeyen 10
cocuk  kontrol  grubunu  olusturmustur.  Ilk
muayeneden sonra serum c¢inko (Zn), serum ¢inko
baglama kapasitesi (ZnBK), satiirasyon ytizdesi (%)
(Zn/ ZnBK x 100), sertum ALP degetlerti icin kan
ornekleri alinan hastalar hasta ve kontrol grubunu
olusturdu. Hasta ve kontrol grubundaki tiim hastalara
4 gin boyunca 50 mg/ gun ¢inko oral olarak,
yemeklerden 1-2 saat 6nce, tek dozda verildi. Son
dozdan 24 saat sonra calismanin 5. Guntnde hastalar
tekrar degetlendirildi. Verilen cinkoyu tolere ettikleri
uygun sckilde aldiklart 6grenildi ve tekrar serum Zn,
ZnBk, satiirasyon yuzdesi, ALP duzeyleri icin kan
alindi. Tim hastalara cinko tolerans testi yapilmis
oldu. Sinirda gelisme geriligi gosteren tiim hastalarda
serum c¢inko diizeyleri normalden disik bulundu.
Hasta grubuna total 15 mg/ gin dozunda elementetr
¢inko suplementasyonu 3 ay sire ile verilenler alindi.
Hasta grubu 3. Ayin sonunda viicut agirhgl, boy,
persentil degerleri, Z skorlar, ALP, serum Zn,
ZnBK, satiirasyon yuzdeleri, agisindan yeniden
degerlendirilmigtir. Cinko eksikligi i¢in risk grubu
olarak kabul edilen okul 6ncesi 2-6 yas arast cocuklar
calismaya alinmistir. Hastalar okul 6ncesi cocuklar
oldugu bilgi
alinmustir. Hasta grubu olarak vicut agirligt ve boyu
3-10 persantilde olup serum ¢inkosu dusiik olanlar
calismaya dahil edilmistir. Persantilleri 3-10 arasinda
olup serum c¢inkosu normal olan hastalar ¢alismadan
cikardmustir.  Marjinal ¢inko eksikligi  tamust stk
kullanillan parametreler olan serum Zn, ZnBk, %
satiirasyon, ve ALP duzeyleri degerlendirilerek
konulmustut. Serum ¢inkosu 75 mg / dl’nin altinda
ve % satiirasyonu 20’ nin altnda olan ¢ocuklar
marjinal ¢inko eksikligi olarak degerlendirilip ¢inko
suplementasyonu poliklinik takiplerinde yapilan
hastalar ¢alismaya alinmustir. Kollajen doku hastaligy,
vaskulit gibi sistemik hastaligt olanlar, kronik
karaciger hastaligi, bobrek hastaligi, kemik hastaligi,
kas hastaligi olanlar ile term dist gebelik, SGA
(gestasyon yasina gore disik dogum agiligl) olan
hastalar calismaya dahil edilmemistir. Kontrol grubu
olarak ayni yas grubunda, persantilleri ve serum ¢inko
dizeyleri normal olan saglikli ¢ocuklar alinmustir.
Kontrol grubu olusturulurken gelisimi normal olan
30 c¢ocugun serum ¢inko dizeylerine bakild:
bunlardan 10 ¢ocugun serum ¢inkosu normal

icin ebeveynlere verilerek onam
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bulundu ve kontrol grubuna alindi. Serum ¢inkosu
distk olanlar calismadan cikarildi. Ayrica cinko
tedavisini diizenli kullanmayan hastalar calismadan
cikarilmistir.

Viicut agirhigt aymi kisi tarafindan elektronik tartida,
boy 6l¢ctimleri yine aynt kisi tarafindan ve duvara sabit
boy cetveli ile yapilmustir. Persantil degerleri; Turk
cocuklart icin hazirlanan standart agirlik, boy
uzunlugu ve standart sapma degetleri kullanilmistir. Z
skoru; bireyin 6lciilen parametresinin, toplumun
normal ortalama degerinde sapma derecesini ifade
eden bir terimdir. Ortadan sapma veya standart
deviasyon skoru (SSS, SDS) icin Z skoru terimide
kullanilir.  Vicut 6lgimlerinin = Z
belirlenmesi, bu yontem ile biiyiime durumunun yas
ve cinsten bagimsiz olarak ifade edilebilmesi ve kigiik
degisikliklerin g6sterilmesi actsindan 6zellikle boy
biytimesi olan cocuklarin
degerlendirilmesinde seckin bir yontem olarak kabul
edilmektedir. Calisma hastanemiz etik kurulu ve
bashekimlik ile gorigilip gereken izinler alinip
retrospektif olarak yapilmistir.

skoru olarak

sorunu

Istatistiksel Yontemler

Istatiksel analizler, Windows icin SPSS istatistik paket
programi  (SPSS Inc, Chicago, IL) kullamilarak
yapilmustir. Hasta ve kontrol grubunun yas, cinsiyet,
boy, kilo, persantil, Z skoru, Zn, ZnBK, % satiirasyon
degerleri baslangic ve 5. gin kendi aralarinda
karsilastirilmis, burada parametrik olmayan Mann-
Whitney U testi kullanidmistir. Hasta grubunun
baslangig, 5. glin ve 3. ayin sonundaki degerleri (boy,
kilo, persantil, Z skoru, Zn, ZnBK, satiirasyon
yuzdesi, ALP) kendi aralarinda karsilagtirilmis, burada
da parametrik olmayan Wilcoxon Signed Ranks Testi
kullandmustir. Tim bu testler icin p degerinin < 0,05
olmasi en distik anlamlilik sinirt olarak kabul
edilmistir (p<0,05).

BULGULAR

Gruplar arasinda cinsiyet ve yas bakimindan
istatistiksel olarak anlamli fark saptanmad: (Tablol)
(p>0.05). Hasta grubundaki cocuklarin boy ve kilolari
3-10 persantil arasindaydi. Kontrol grubundaki
cocuklar ise 10 persantilin tzerindeydi (Tablo 2).
Hasta ve kontroller arasinda boy ve agirlik
persantilleri arasinda fark istatistiksel olarak anlamlt
saptandi. Hasta ve kontrollerin baslangic ve 5.
gindeki parametrelerinin karsilastirmas: tablo 3‘de
gorilmektedir. Hastalarin ve kontrollerin baglangic
serum Zn, ZnBK, satlirasyon ytzdeleri arasindaki
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fark anlamldir(p<0,001). Her iki grubun ALP
duizeyleri ararsinda farklilik bulunmamistr(p=0,78).
Hasta grubunda baslangic Zn 62,7 £9,4 pg/dl iken
kontrol grubunda baslangic Zn 93,5253 pg/dl
bulundu fark istatistiksel olarak anlamlidir (p<< 0,001).
Hasta ve kontrol grubunun 5. Giindeki ¢inko
degerleri arasinda da anlamli fark bulundu(p<0,001).
Serum ZnBK leri degetlendirildiginde, baglangicta
gruplar arasinda fark anlamliydi(p<0,001). Hasta

Tablo 1. Calisma gruplarinin demografik verileri

Okul 6ncesi ¢cocuklarda marjinal ¢inko eksikligi

grubunun 5. Glndeki ZnBK ile kontrol grubunun 5.
gunindeki  ZnBK  arasindaki  fark  anlaml
bulunmadi(p=0,56). Sattrasyon yiizdesi degetlerine
bakildiginda; her iki grubun baslangic ve 5. glinde
satirasyon yizdeleri arasinda anlaml farkliik vardi
(p<0,001). Serum ALP degerleri her iki grup
ararsinda baslangic ve 5. ginde anlamlt bir farklilik
saptanmadi (p=0,30).

Hasta Ozellikleri Hasta (n:17) Kontrol (n:10) p
Cinsiyet (E/K) 7/10 6/4 P=0,25
Yas (yi) = SD 395+ 1,4 4,0+1,6 P=0,32
Tablo 2. Calisma gruplarinin boy, agirlik ve persantil degerleri
Hasta Ozellikleri Hasta Kontrol P
Boy 93,7190 101,1£14.2 0,15
Agirlik 12,8123 16,1143 0,25
Persantil (Boy) 1,00 3,1+1,2 <0,00
Persantil (Agitlik) 1,00 32410 <0,00

3-10 Persantil 1, 10-25 persantil 2, 25-50 persantil 3, 50-75 persantil 4, 75-90 persanti 1 5 ile gésterilmistir.

Tablo 3. Hasta ve kontrol grubunun baglangigta ve 5. giindeki parametrelerinin kargilagtirmasi

Degisken Hasta Baglangic Kontrol p* Hasta 5. Glin Kontrol 5. Gun Pr*
Baslangi¢

Zn pg/dl 62,7 29,4 93,5253 <0,001 94,3139 135,4£52,5 <0,01

ZnBK pg/dl | 4421454 338£45,6 <0,001 403,1+59 373,3488,2 0,56

Satiirasyon 14,4£2.8 27,6£7,9 <0,001 233%8,4 38+15,9 <0,01

Yiizdesi %

ALP 4621142 4741128 0,781 517155 552,8+128 0,36

Hasta grubunun baslangictaki ve 5. gindeki Zn,
ZnBK, satlirasyon yuzdeleri, ve ALP degerlerinin
kargilastirmast yapildi (Tablo 4). Hasta grubundaki

tum vakalatin baglangic serum ¢inkosu 75 pg/dl‘den
dustkti. Tolerans testinden sonra serum cinkosunun

5. gtindeki ortalama degeti 94,3+39 pg/dl bulundu.

Tablo 4. Hasta grubunun baglangigtaki ve 5. giindeki parametrelerinin ortalama degerleri ve karsilagtirilmasi

Degisken Hasta Baslangig Hasta 5. Gln P

Zn pg/dl 62,7 19,4 94,3139 <0,00
ZnBK pg/dl 442+454 403,159 0,68
Satiirasyon Yizdesi % 14,4128 233184 <0,00
ALP 4621142 517+155 <0,00

Aradaki fark istatistiksel olarak anlamliydi (P<0,00).
Hasta grubunun baslangic ve 5. Gundeki serum
ZnBK dizeyleri arasindaki fark istatistiksel olarak
anlamli bulunmadi(p=0,68). Hastalarin baslangicta
test sonrasi satiirasyon yuzdeleri karsilagtirildiginda
fark anlamli  bulundu(p<0,00). ALP o6l¢timleri
debaslangic ile 5. glin arasinda gézle goralir sekilde
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artmis bulundu, bu artis istatistiksel olarak anlamli idi
(p=0,000).

Kontrol grubunun baslangic ve 5. glindeki
parametrelerinin - ortalama degerleri  karsilastirilds
(Tablo 5). Kontrol grubunda da tolerans testi 6ncesi
ve sonrast serum Zn, ZnBK, satirasyon ytizdesi ve
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ALP degerleri karstlagtirildiginda serum ¢inko ve ALP
diizeyleri arasinda fark anlamli saptandi(p=0,01).

Cukurova Medical Journal

ZnBK ve satiirasyon yuzdeleri arasinda fark

bulunamadi (p=0,682, P= 0,862).

Tablo 5. Kontrol grubunun grubunun baglangigtaki ve 5. giindeki parametrelerinin ortalama degetleri ve

karsilastirilmasi
Kontrol Baslangic Kontrol 5. Gun P
Zn pg/dl 9351253 1354525 <0,01
ZnBK pg/dl 3381456 373,3188,2 0,68
Satiirasyon Yiizdesi % 27,67,9 38%15,0 0,86
ALP 4741128 552,8+128 <0,01
Hastalarin  boy ortalamalar;, 93,7+9,0 cm idi sonunda Z skoru ortalama degeri -0,88+0,33

Tedaviden sonra 3 aylik periyodun sonunda 98,1+8,7
cm bulundu. Hastalarin boy farki istatistiksel olarak
anlamli bulundu(p<0,00). Hastalarin baslangic boy
persantilleri 1,00 iken 3. ayin sonunda boy persantil
ortalamalart  2,1+0,39 bulundu. Aradaki fark
istatistiksel ~ olarak  anlamli  bulundu(p<0,00).
Hastalarin baslangictaki kilo ortalamalar 12,8+23
iken 3. ayin sonunda 14,312,6 bulundu aradaki fark
istatistiksel ~ acidan  anlamli  bulundu(p<0,00).
Hastalarin baslangictaki kilo persantil ortalmalart 1,00
iken 3. ayin sonunda 2,1%0,52 bulundu, aradaki fark

istatistiksel ~ olarak  anlamli  bulundu(p<0,00).
Hastalarin baslnagic Z skoru degetleri ortalama -
1,54+0,25 iken,3 ayhk ¢inko suplemantasyonu

bulundu, aradaki fark istatistiksel olarak anlamli
bulundu(p<0,00). Hastalarin baslangi¢ serum ¢inko
ortalamast 62,7£9,4 pg/dl iken 3. ayin sonunda
setum ¢inkosu 102,1+22,6 pg/dl bulundu aradaki
fark anlamli bulundu(p<0,00). ZnBK degerleri
arasinda fark istatistiksel acidan anlamli saptanmadi
(p=0,332). Hasta grubunun baslangi¢ satiirasyon
ylzdelerinin ortalama degerleri 14,4128 iken 3. ayin
sonunda 26,0189 bulundu aradaki fark anlamli
bulundu (p<0,00). Hasta grubunun baslangic ALP
ortalamalar1 46411428 iken 3. ayin sonunda ALP
ortalamalart  477+111,3 bulundu aradaki fark
istatistiksel olarak anlamli saptanmadi (p=0,660)
(Tablo 6).

Tablo 6. Hasta grubunun baglangig ve 3. ayin sonundaki tiim parametrelerinin kargilagtirilmasi

Hasta Baglangic Hasta 3. Ayin sonu P

Boy(cm) 93,7 29,0 98,1+8,7 <0,00
Boy Persantil 1,00 2,1+0,39 <0,00
Agirlik (kg) 12,8423 14,3+2,6 <0,00
Agirlik Persantil 1,00 2,1£0,52 <0,00
Z Skor -1,54£0,25 0,8810,33 <0,00
Zn pg/dl 62,7194 102,1£22,6 <0,00
ZnBK pg/dl 442145 405,3183,7 0,33

Satiitasyon Yuzdesi % 14,4128 26,0189 <0,00
ALP 46411428 477+111,3 0,66

SONUC karsilagtlmaktadir. Bazt arastiricilara gbre sendrom

Viicudun ¢inko eksikligi yaslara gére degismektedir.
Erken yaglardaki c¢inko eksikligi biyiimeyi ve
gelismeyi gozle gorilur bicimde sinirlar.”# Marginal
cinko eksikligi sendromunda klinik  belirtiler
nonspesifiktir ve sendromun tanisinda gtclikletle
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tanisinda esas alinan kriterler serum cinkosu ve serum
cinko baglama kapasitesidir.26 Ulkemizde yapilan bir
calismada 2-6 yas arast 16 cocuga 10 mg/ gin
elemental ¢inko verilmis, 12. Ay sonunda boy
gelisimi acisindan galisma grubu ile kontrol grubu
karsilagtirildiginda istatistiksel olarak fark
(p<0,01). Agihk artust yoninden

bulunmustur
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incelendiginde ise iki grup arasinda anlamli fark
bulunmamustir.8 Calismamizda boy, agirlik, persantil
degerleri ve Z skoru sonuglart karsilastirildiginda 3.
ayin sonunda istatistiksel olarak anlaml fark bulundu
(p<0,00).

Belirgin ¢inko eksikligi semptomlari géstermeyen
ancak cocukluk déneminde biiytime hizint etkileyen
bir eksiklik durumu olan marjinal ¢inko eksikligi ile
ilgili calismalarda okul 6ncesi cocuklarn diyetinde
cinkodan zengin besinlerin fazla yer almadigt ve bu
nedenle giinlik ¢inko aliminin yeterli olmadig:
gosterilmistir. Okul 6ncesi cocuklarin ginlik ¢inko
alimi 4,5-5 mg/ gun bulunmugtut, bu diizey 6netilen
miktarlarin altindadir.? Bu nedenle de toplumda ¢inko
eksikligi insidanst tahmin edilenden yuksektir. Bir
calismada 7-11 yas arast sagliklt ilkokul ¢ocuklarinda
yaptiklart  bir  aragtirmada % 23,7 oraninda
asemptomatik ¢inko eksikligi saptamislardir.” Baska
bir ¢alismada demir eksikligi anemisi olan ¢ocuklarda
yaptiklart bir arastirmalarinda bu ¢ocuklarin %
45’inde c¢inko eksikligi oldugunu bildirmislerdir.!!
Calismamizda kontrol grubunu olusturmak amaciyla
aldigimiz 2-6 yas arasi persantilleril0’ un tzerinde
olan 30 ¢ocuktan sadece 10’ unda (% 33,3) serum
ginko diizeyleri normal sinirlarda bulundu. Bu
calismalar toplumumuzda marginal ¢inko eksikliginin
santlandan ~ ¢ok  daha  yiksek  oldugunu
diusindirmektedir.

Calismamizda hastalarin baslangic boy ortalamalart
93,7 £9,0 cm iken 3. ay sonunda 98,1£8,7 cm
bulunmustur. Agirlik ortalamalart 12,8123 kg iken 3.
ayin sonunda 14,2£2,6 kg bulunmustur. Boy persantil
ortalamalar1 1,00” dan 2,1+0,3‘¢ yiikselirken, agirlik
persantilleri  1,00’dan  2,1+0,5> e yukselmistir.
Hastalarin Z skotlari -1,54%0,25 iken 3. ay sonunda -
0,88%+0,33 bulunmustur. Boy, kilo, persantil ve Z
skorlart arasindaki fark istatistiksel olarak anlamli idi
(P<0,00). Hastalarda agirlik, boy, persantiller ve Z
skotlart tizerine 3 aylik ¢inko tedavisinin olumlu
etkileri oldugu géralmistir. Ancak bu konuda kesin
bir yorum yapabilmek icin en az 6 aylik
suplementasyon sonrast persantil ve Z skorlarinin
degerlendirilmesi gerekmektedir. Nitekim, yapilmig
bir calismada endokrin anomalisi olmaksizin boy
kisaligi olan ve hafif cinko eksikligi tesbit edilen 11
cocuk alinmis bu ¢ocuklara 5 mg / gin dozunda
cinko silfat 6 ay boyunca verilmistit. SD skoru
ortalamast baslangicta -2,54 iken c¢inko tedavisi
sonrast -2,17 bulunmus ve farkin anlamli oldugu
saptanmustir  (p<<0,05).  Kontrol  grubundaki
cocuklarda SD skotu arasinda anlamh farklilik
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Okul 6ncesi ¢cocuklarda marjinal ¢inko eksikligi

saptanmamis olup arastiricilar  tarafindan  ¢inko
suplementasyonunun, ¢inko eksikligi olan ¢ocuklarda
biyiime hizint arttirdigi vurgulanmustir.'?> Boy kisaligt
olan ¢ocuklarda cinko destegi ile boy kazaniminda
artts oldugu bildirilmektedir.!* Cocuklarda boy
kisaliginda  etyolojilk etmenlerin arastirildigr  bir
calismada normal varyant boy kisaligi olgularinin %
12,8’ inde ¢inko eksikligi saptanmistir.'* Baska bir
calismada yaslart 4-36 ay arasinda degisen gelisme
geriligi gosteren cocuklara 5 ay sure ile 10 mg / gun
¢inko verilmis agirlik, boy, enfeksiyon epizotlar
kaydedilmis ¢inko verilmeye baslandiktan sonra 1. ve
5. Aylarda IGF-1 (insulin like growth fakt6r-1)
Slctimleri yapilmis, boy ve agilik artis1 istatistiksel
olarak 5. ayin sonunda anlamlt bulunmusgtur. Ayrica
enfeksiyon epizotlart azalmis ve IGF-1 dizeyleri
anlamli olarak artmustir.!>

Hastalarimizin baglangic serum ¢inkolar1 62,7+9,4
iken 3. ayin sonunda 102,1+22 6 bulunmustur. Serum
¢inko baglama kapasitesi 442,5%45 iken 3. ayin
sonunda 405,3 83,7 bulunmustur. Cinko tedavisi ile
serum ¢inko diizeyinde artis saptanirken serum ¢inko
baglama kapasitelerinde disme goérilmistir. Ancak
¢inko baglama kapasiteleri arasindaki fark anlamli
saptanmamistir  (p= 0,332). Satiirasyon ylzdesi
degerleri baglangicta 14,4 2.8 iken 3. ayin sonunda
26,0 8,9 bulunmustur. Serum ¢inko ve satlirasyon
yuzdelerinde anlamli arttis saptanmistir.  Cinko
eksikligini saptamada satiirasyon yizdesinin ¢inko
baglama kapasitesine nazaran daha iyi fikir verdigi
gorilmistir. Argemi ve ark. ¢inko durumuna agiklik
getirmek amaciyla yeni bir metot olarak serum ¢inko
baglama kapasitesi 6l¢imini getirmiglerdir. Bu yeni
metoda demir baglama kapasitesinin  Sl¢imi
prensibinde oldugu gibi test serumuna cklenen
cinkonun ne kadarinin proteine baglanabilecegi
saptanmaktadir.!¢ Huzurevinde yapilan bir ¢alismada
43 hastada serum ¢inkosu ve ¢inko baglama kapasitesi
Slctilmis, % 53 gibi ytksek bir oranda ¢inko eksikligi
saptanmustir. Cinko suplementasyonundan sonra
serun Zn ve ZnBK’nin normal diizeylere gelmesinin
cinko  eksikliginin bir gostergesi  oldugu
vurgulanmugtir. 2

ALP degerleri baslangicta 464,4 £142,8 iken 3. Ayin
sonuinda 477,77 +111,3  bulunmustur. ALP
degerlerinde ilk 5 glinde anlamli artis saptanirken 3
aylik tedavi sonunda istatistiksel olarak anlamli fark
bulunmamustir. Yapilan bir ¢allsmada asemptomatik
cinko eksikligi olan cocuklara 3 ay cinko verilmis ve
serum ¢inkolarinda anlamli artig saptanmistir. ALP
degerlerinde ise ilk 45 giinde anlamlr artis bulunurken

iyi
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(p<0,01), 90. Gundeki  6lciimlerde  artig
gorilmemistir.” Bir baska calismada hafif cinko
eksikligi saptanarak 6 ay cinko verilen grubun serum
¢inko ve ALP dizeylerindeki artts anlamh
bulunmustur(p<0,01). Calismamizda ¢inko eksikligi
olan cocuklara ¢inko verilmesi ile erken dénemde
ALP enzim aktivitesinin artis gostermesi ¢inko
eksikligini ortaya koymada 6nemli bir kriter oldugu
ooriildii.

Sonu¢ olarak; tim dinyada yaygin oldugu bilinen
cinko eksikliginin, beslenme yetersizliginin stk
gorildigi tilkemizde de tahmin edilenden sik oldugu
distnilmektedir. Spesifik semptom vermeyen ancak
buytime hizint azaltan bir durum olan marginal ¢inko
eksikligini ortaya koymada ¢inko tolerans testinin iyi
bir indikat6r oldugu goriilmektedir. Cinko eksikligi
saptanan ¢ocuklara cinko suplementasyonu yapilmasi
ile buyiime hizinin arttugi izlenmektedir. Bu durum
¢inkonun normal biiylime ve gelisme icin Onemini
ortaya koymaktadir. Okul 6ncesi cocuklarda buylime
hizinda yavaglama saptanmis ancak herhengibir
neden bulunamamigsa marjinal ¢inko eksikligi hatirda
tutulmali, c¢inko tolerans testi gibi basit testletle
saptanarak gerekli ¢inko sulementasyonu
planlanmalidir.
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Pediatrik travma hastalarinda mortaliteyi etkileyen risk faktorlerinin
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Amag: Bu calismanin amaci acil servisimize travma
nedeniyle bagvuran ve yogun bakim ihtiyact olan
pediatrik  hastalarda mortaliteyi  etkileyen risk
faktorlerini degerlendirmektir

Gere¢ ve Yontem: Ocak 2020 ve Aralik 2020
tarihleri arasinda acil servise travma nedeniyle
basvuran 178 hasta degerlendirildi. Yogun bakim
ihtiyact olmayan ve acil serviste Olen hastalar
calismaya dahil edilmedi. Yogun bakima yatan 21
multitravma hastast ¢alismaya dahil edildi. Hastalarin
verileri retrospektif olarak degerlendirildi

Bulgular: Hastalar yasayan ve 6len olarak iki gruba
ayrildi. Hastalarin 1474 (%0606,6) erkek, 7’si (%33,3)
kizdi. Hastalarin ortalama yagt. Ortalama yatis sireleri
9 gindi (2-28 giin). Hastalarin 3’4 (%14,2) oldi.
PRISM ve Travma skorlart 6len hastalarda yiksek
saptandi (p:0.006; p:0.005). Olen hastalarin hepsinde
mekanik ventilator ihtiyact olurken yasayan hastalarin
3 tanesi (%16.7) mekanik ventilatore ihtiyag duydu
(:0.015). Tki grubun tansiyon degerlerinin

karsilastirilmasinda istatiksel olarak anlamli bir fark
bulunmaz iken baz aci@1 basvuru ve tglinct giinler
arasinda O6len hastlarda anlamlhi oranda fazlayd:
(p:0.004; p:0.011) ve laktat degetleri ikinci ve Ggiinct
giinde Olen hastalarda anlamli oranda ytksek tespit
edildi (p:0.006; 0.006). Glaskow koma skalast tim
giinlerde 6len hastalarda daha dustkti (p:0.001)

Sonug: Travma, pediatrik hasta grubunda sik 6lim
nedenlerinden biridir. Risk faktorleri travmalarin
klinik seyrini ve prognozunu belirlemede 6nemlidir.
Pediatrik travma hastalarinda mortaliteyi etkileyen
risk faktorleri ile ilgili veri azdir. Calismamizda
PRISM ve travma skoru yiiksekligi ile baz ag1g1 fazlast
ve laktat yiksekligi pediatrik travma hastalarinda
mortalite icin risk faktori olarak bulundu. Acil
servislerdeki tirajda 6zellikle baz a¢ig1 fazlasi ve laktat
yiksekligi ~ mortaliteyi  degerlendirmek  igin
kulllanilabilecegi disiinilmektedir
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Norojen mesane
polikliniklerine
degerlendirilmesi

basvuran
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tanis1 ile cocuk nefrolojisi ve ¢ocuk {irolojisi
hastalarin

sonuglariin  retrospektif

Retrospective evaluation of children with neurogenic bladder

Giinay Ekberlilﬁ, Sevgin Tanerla

'Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, Adana, Turkey

Cutknrova Medical Journal 2020;46(Ozel Say: 1):20.

Amag: Norojen mesane, mesane innervasyonunun
primer bozuklugu olarak tanimlanmaktadir. En stk
nedeni meningomiyelosel olmakla beraber konjenital
anatomik malformasyonlar da nérojen mesane
gelisimi ile sonuglanabilmektedir. Bu ¢alismada
norojen mesane tanist ile izlenmekte olan hastalarin
sonuglarinin paylasilmast amaglanmigtir.

Gereg¢ ve Yontem: Cocuk Nefroloji ve Cocuk
Uroloji  polikliniklerine Subat 2020-Subat 2021
tarihleri arasinda “No6rojen Mesane” tanist ile bagvuru
yapmis 68 hasta calismaya dahil edildi.

Bulgular ve Sonug: Primer tanilar sirastyla 54
hastada (%79.4) meningomiyelosel, 6 hastada (%08,8)
spina  bifida, 3 hastada (%4,4) anorcktal
malformasyon, 2 hastada (%2,9) lumbosakral
deformite ve 3 hastada (%04,4) diger patolojilerdi
(posterior Uretral valv, tethered kord, serebral palsi).
Basvuru aninda ortalama yaslari 93,6£54,7 ay idi.
Uriner US incelemelerinde 28 hastada (%41,2)
hidronefroz tespit edildi. Miksiyon Sistotiretrografide
18 hastada (%26,4) vezikoureteral refli (VUR)

mevcuttu. Sintigrafik incelemede ise 21 hastada
(%30,8) skar bulgusu, 15 hastada (%22) renal
fonksiyon kayb1 mevcuttu.

Basvuruda 24 hastada (%35,3) kronik bobrek

hastaligi (KBH) saptandi.

US’de hidronefroz bulgusu olan hastalarda KBH
siklig1 olmayanlara gore yiiksekti (p<0.05).

MSUG’de k6t mesanesi olan hastalarda KBH sikligs
%00,7; VUR saptanan hastalarda ise %72,2 idi. KBH
siklig1 k6t mesane ve VUR varliginda olmayan gruba
kiyasla artmis bulundu (p<<0.05). Dtzenli izlemi olan
hastalarda KBH orant %50 (12/24 hasta) iken,
duizensiz izlemi olan hastalarda bu oran %27 (12/44
hasta) olup her iki grup KBH gelisimi agisindan
istatistiksel olarak benzerdi (p=0.06).

Diizenli ve dizensiz izlem gruplarindan KBH
oranlarina bakildiginda her bir hasta icin dizenli
poliklinik izleminin bébrek hasatinin engellenmesi
acisindan 6nem tasidigt kanisindayiz.

Yazisma Adresi/Address for Cortespondence: Dr. Glinay Ekbetli, Adane Sehir Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Adana,

Turkey


https://orcid.org/0000-0002-0021-5998
https://orcid.org/0000-0003-1578-789X

Cukurova Medical Journal
CUKUROVA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI

o

SOZEL SUNUM / ORAL PRESENTATION

Cukurova Med ] 2021;46(Ozel Sayt 1):22-24

IgA wvaskiiliti ile bagvuran g¢ocuk hastalarda bagvuru laboratuar
parametreleri ile spesifik ve ¢oklu organ tutulumu arasindaki iligkinin

degerlendirilmesi

Evaluation of the relationship between admission laboratory parameters and specific
and multiple organ involvement in pediatric patients presenting with IgA vasculitis

Aysel Taktak1®, Mehtap (;elakllzﬁ, Cigdem @

!Mustafa Kemal Universitesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Antakya-Hatay, Turkey
2Hatay Devlet Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Antakya-Hatay, Turkey

Cutkurova Medical Jonrnal 202046 (Ozel Saye 1):22-24.

GIRIS

IgA vaskiliti cocukluk yas grubunda en stk goriilen
sistemik vaskdlittir. IgA vaskiliti (IgAV) 6zellikle
kiciik damarlari etkileyerek tipik bulgular olan,
purpurik cilt dékuntist, eklem agtist ve/veya eklem
yangisi, gastrointestinal sistem ve bébrek tutulumuna
neden olur. Bununla birlikte nadiren santral sinir
sistemi, akciger, kardiyovaskiler sistem, skrotal
tutulum da goriilebilir!. Hastaligin tanisal cilt bulgusu,
trombositopeninin eslik etmedigi, petesi ve/veya
purpura seklinde gelisen, 6zellikle alt ektremitelerin
ekstans6r  bolgesini  simetrik  olarak  etkileyen
dokintadur. Eklem tutulumu, benzer sekilde alt
ekstremitelerin  buyiik eklemlerini, 6zellikle ayak
bilegi ve diz eklemini etkiler ancak nadiren st
ektremitenin kiiciik eklemlerini de etkileyebilir. Genel
olarak hastalarda cklem tutulumuna bagl sekel
gorilmez.  IgA  wvaskilitinin  en stk etkiledigi
sistemlerden biri olan gastrointestinal tutulum ise
siklikla karin agrisi, bulanti, kusma, gaytada okult
kanama seklindedir ancak daha ciddi vakalarda agikar
kanama, intussusepsiyon, barsak perforasyonu da
gorilebilir?. Bobrek tutulumu semptomatik olmayan
mikroskopik hematiiti, nefritik/nefrotik proteiniti,
ciddi vakalarda ise hizlt ilerleyen glomertlonefrit ve
bébrek yetmezligine kadar genis bir klinik yelpazede
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gorulebilir. IgA vaskiliti tanist alan hastalarda uzun
dénem prognozu etkileyen en 6nemli faktér bébrek
tutulumudur®. Hastaligin tetikleyici faktorleri ve
mekanizmast hentz tam olarak netlesmemistir.
Ancak hastalik insidansinin 6zellikle sonbahar ve kig
mevsiminde artmasi, siklikla bir dst solunum yolu
enfeksiyonu ~ sonrast  gelismesi, enfeksiyon
etkenlerinin tetikleyici olabilecegini
dustindirmektedir*. Bununla bitlikte agsilar, bocek
wsiriklari, bazi ilag ve gidalarin da IgAV’ni tetikledigini
belirten ¢alismalar mevcuttur>6. Son yillarda yapilan
IgAV  hastalarinda  bagvuruda
degerlendirilen immiin ve laboratuar parametrelerin
hastaligin organ tutulumu, tutulum ciddiyeti ve
prognozunu  belirlemede  yol  gosterici  olup
olamayacagt tizerinde durmaktadir.

calismalar  ise

Biz bu caligmada IgA vaskdliti tanist alan hastalarin
basvuruda degerlendirilen laboratuar
parametrelerinin spesifik ve ¢coklu organ tutulumu ile
olan iliskisini degerlendirmeyi amaclamaktay1z.

GEREC VE YONTEM

Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 ve Cocuk Nefrolojisi
polikliniklerine Ocak 2019-Ocak 2021 tarihleri
arasinda bagvuran IgAV hastalari geriye doniik olarak
degerlendirildi. Calismaya alinan hastalarin, yas (yil),
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cinsiyet, kan basinci, ilk bagvurudaki beyaz kire
(10°/ul), lenfosit (109/ul) ve trombosit sayist
(103/ul)), lenfosit/beyaz kire orani, otrtalama
trombosit hacmi (fL), kan albimin (g/dL), C-reaktif
protein (CRP) (mg/L), sedimantasyon (mm/sa), anti-
streptolizin O (ASO) (IU/mL) ve kompleman 3 ve 4
(C3, C4) (g/L) degetleri kaydedildi. Hastalarda organ
tutulumunu  gosteren 6yki ve fizik muayene
bulgulari, tam idrar tetkiki, gaytada okkult kanama
(GGK)/ asikir kanama ve tetikleyici faktorler
kaydedildi.

IgA wvaskiliti tanist Avrupa Romatizma Birligi
(EULAR) tarafindan belirlenen kriterler kabul
edilerek konuldu (1). Hastalarda gastrointestinal
sistem (GIS) tutulumu uyumlu belirtiler (karin agrist,
bulanti/kusma) ve/veya GGK/asikir kanama
gorilmesi olarak kabul edildi. Eklem tutulumu ilgili
eklemde artralji ve/veya yangisal bulgularin
bulunmast olarak kabul edildi. Bobrek tutulumu,
mikroskopik hematiri, nefrotik olmayan
proteintri/makroskopik  hemattri nefrotik
proteiniiti  olarak gruplandirildi. Hemattri, idrar
sediment 6rneginde her biyik buylitme alaninda
besten fazla eritrosit gorilmesi olarak tamimlandi.
Proteiniti, spot idrar protein/kreatinin oraninin 0,2-
2 mg/mg arasinda olmast veya 24 saatlik idrar
orneginde 4-40 mg/m?/saat protein gorilmesi olarak
tanimlandi.  Nefrotik proteintri ise spot idrar
protein/kreatinin oraninin >2 mg/mg veya 24 saatlik
idrar o6rneginde >40 mg/m?/saat olmast olarak
tanimland1’. Eslik eden kronik hastaligi olan ve dosya
bilgilerinde eksiklikler olan hastalar ¢alisma digt
birakildi.

ve

Calismanin istatistiksel analizi ‘Statistical Packages for
the Social Sciences (SPSS Inc. Chicago, IL, USA) 21.0
ile  yapiddi.  Verilerin  dagilm  homojenitesi
Kolmogorov-Smirnov  testi ile degetlendirildi.
Kategorik veriler say1 ve yiizde (%) olarak, numerik
degiskenler ortalama ve standart sapma, ortanca ve
minimum-maksimum olarak belirtildi. Bagimsiz ve
normal dagilim gdsteren gruplarin karsilastirilmast
independed-t-test, normal dagilim géstermeyen
gruplarin karsilastirlmasi ise Mann-Whitney-U testi
ile yapildi. Coklu gruplarin degerlendirilmesinde One-
way ANOVA ve Kruskal-Wallis testlerinden uygun
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olan test secildi. Coklu gruplarda post- hoc analizi
Student-Newman-Keuls testi ile degerlendirildi. Tim
testlerde P<0.05 istatistiksel olarak anlamli kabul
edildi.

BULGULAR

Bu ¢alismada 34’4 kiz (%57,6), 2571 erkek (%042,6)
olmak tzere 59 hasta degerlendirildi. Hastalarin yas
ortalamast 8,7+3,4 yildi. Calismaya alinan tim
hastalarin ofis kan basinct Ol¢timleri ve bobrek
fonksiyon testleri normal stnrlardaydi. Tetikleyici
faktor tespit edilen 19 hastanin (%32,2) tamaminda
IgAV bir {ist solunum yolu enfeksiyonunu (USYE)
takiben baslamisti. Hastalar organ tutulumlart
acisindan degerlendirildiginde; 24 hastada cilt ve GIS
(%40,7), 14 hastada cilt ve bobrek (%023,7), 5 hastada
cilt ve eklem (%8,5) tutulumu oldugu géraldd, 16
hastada (%27,1) cilt ve birden fazla organ etkilenimi
tespit edildi. Bobrek tutulumu olan tim hastalar
degerlendirildiginde, hastalarin  16’sinda (%059,4)
mikroskopik hematiri, 8inde (%29,6) anlaml
proteintiti ve/veya makroskopik hematiri, 3’inde
(%11,5)  nefrotik  proteiniiri  tespit  edildi.
Gastrointestinal tutulumu olan hastalarin 16’sinda
(%39,1)  kanamanin  eslik karin
agtist/bulanti/kusma benzeri semptomlar
goriliirken, 25 hastada (%060,9) gaytada gizli kan
tespit edildi. Agikdr kanama, intussupsesiyon,
perforasyon benzeri ciddi GIS tutulumu olan
hastamiz yoktu. Cilt ve tek organ etkilenimi olan
gruplar  kendi  icerisinde  karsilastirildiginda
degerlendirilen  parametreler acisindan  gruplar
arasinda anlamli fark goériilmedi. Tek organ tutulumu

etmedigi

ve birden fazla organ tutulumu olan gruplar
karsilastirildiginda, ¢oklu organ tutulumu gorilen
hastalarda beyaz kire sayisi, CRP ve sedimentasyon
degerleri anlamli olarak yitksek bulundu (sirastyla,
p=0,002, p=0,000, p=0,015). Benzer sekilde ¢oklu
organ tutulumu olan hastalarda lenfosit/beyaz kuire
orant anlaml olarak dusiktd (p=0,016). Tek organ
tutulumlu ve c¢oklu organ tutulumlu hastalarin
demografik ve laboratuar verilerinin karsilastirilmast
tablo 1’de 6zetlenmistir.



Menemencioglu

IgA Vaskiilitli Cocuklarda Laboratuar Parametreleri ile Spesifik ve

Coklu Organ Tutulumu Tliskisi

Tablo 1. Tek organ tutulumlu ve goklu organ tutulumlu hastalarin demografik ve laboratuar verilerinin

karsilastirilmasi
Organ Tutulumu Tek Organ Tutulumu (n=43) Coklu Organ Tutulumu
(n=16)

Bébrek (n=14) GIS (n=24) Eklem (n=5) P* Pt
Cinsiyet(kiz/erkek) | 10/4 13/11 4/1 0,487 | 7/9 0,225
Yas (y1l) 9,62%3,55 8,6513,74 9,14%1,67 0,520 | 9,47+3,84 0,419
Beyazkiire sayist 11,87£5,89 13,09£6,08 10,81£6,37 0,350 | 16,00%6,15 0,002
(106/ul)
Lenfosit/beyazkure | 0,2910,11 0,30£0,14 0,24+0,05 0,337 | 0,22+0,10 0,016
Trombosit sayist 360,148%£73,352 | 384,525+96,413 | 372,571£167,309 | 0,551 | 385411192752 | 0,393
(103/ul)
MPV (fL) 8,861+1,48 8,91+1,35 8,67+1,84 0,842 | 8,85+1,73 0,379
Sedimentasyon 23,92+16,89 20,60+15,71 19,57£10,67 0,495 | 28,29%+17,14 0,015
CRP (mg/L) 44,14£51,56 40,11+50,97 56,42%63,70 0,592 | 73,77£62,47 0,000
ASO (IU/mL) 381,481+953,85 247%+203,85 363,14+377,37 0,958 | 207,25£199,11 0,145

* Tek organ tutulumlu hastalarin kendi icerisinde karsilastirilmast
** Tek ve ¢oklu organ tutulumu olan hastalarin kargilastirilmast

SONUC

IgA vaskiliti cogunlukla imli klinik seyri olan bir
durumdur, ancak nadiren ciddi organ tutulumlart
gorulebilir. Bu bakimdan bir¢ok ¢alisma morbidite ve
mortalite nedeni olan ciddi organ tutulumlarint erken
belirlemek agisindan klinik ve laboratuar belittecler
tzerinde durmaktadir. Evans-Jones ve ark.8, IgAV
tanist alan hastalarda, trombositozun ciddi hastalik
seyri ile iligkili oldugunu, &zellikle gastrointestinal
kanama sikligt ve ciddiyetinin arttigini belirtmislerdir.
Hastalik seyri ile iligkili olarak tizerinde durulan bir
diger parametre ise ortalama trombosit hacmidir
(MPV). Makay ve ark.’ yapmis olduklart bir
calismada, diisitk MPV degerlerini GIS kanama riski
ile iliskili bulmustur. IgA vaskiilitinde ciddi GIS
tutulumu ve kanama riskini degerlendiren calismalar,
basvuruda trombosit ve beyaz kire sayilarinin yiksek
olmasinin, azalmis MPV ve artmig CRP degerlerinin
6nemli oldugunu vurgulamaktadir'®. Chan ve ark.!',
basvuruda yiiksek trombosit ve beyaz kiire sayilarinin
bébrek tutulumu ile iliskisi oldugunu belirtmislerdir.
Karadag ve ark.'2 ise artmis notrofil/lenfosit oraninin
bébrek tutulumuyla iliskili oldugunu, ancak bébrek
tutulumu olan ve olmayan gruplar arasinda beyaz
kiire, trombosit sayist ve CRP degerleri agisindan
anlamli fark olmadigini belirtmislerdir. Buna karsin
Kara ve ark.’3 118 IgAV hastasint degerlendirdikleri
bir ¢calismada, bobrek tutulumu olan ve olmayan hasta
gruplarint yas, cinsiyet, akut faz reaktanlari, dékinti
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stresi, eklem tutulumu ve MPV degetleri acisindan
karsilastirdiklarinda anlamlt bir fark
gostermemislerdir.  Cesitli  calismalardaki  karsit
sonuglar, kabul edilen organ tutulumu kriterlerinin
farklihgiyla, ¢alismaya alinan hasta sayilariyla iligkili
olabilir. Calismamizda GIS, bébrek ve eklem
tutulumu  olan olmayan hasta gruplarini
karsilagtirdigimizda demografik ve/veya
degerlendirilen laboratuar parametreleri acisindan
anlamli fark gérmedik. Ancak bu durum o&zellikle
hastalarimizin  hicbirisinde agir GIS ve bobrek
tutulumu olmamast ve ¢alismaya alinan hasta sayisiyla
iligkili olabilir. Calismamizda hafif klinik bulgularla
seyretse bile birden fazla organ tutulumu olan
hastalarda beyaz kiire, CRP ve sedimantasyon
degerlerinin tek organ tutulumlu hastalara oranla
belirgin yitkselmis oldugunu ve lenfosit/beyaz kire
oraninin ise disik oldugunu gordik. Coklu organ
tutulumu olan hastalarimizda beyaz kiirenin artisi,
lenfosit/beyaz kire oraninin dususi, Ekinci ve ark.
da vurguladigy sekilde IgAV’nin nétrofil baskin
inflamatuar dogasini desteklemektedir. Birden ¢ok
sistemin etkilendigi IgAV hastalarinda sistem
tutulumlart  son derece hafif de olsa artmis
inflamatuar yanitt gostermektedir. Bu bakimdan
basvuru akut faz reaktanlart yiksek olan IgAV

ve

hastalarinin ¢oklu organ tutulumu riski acisindan
degerlendirilmesi ve takibi 6nemlidir.
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neden oldugu mitokondriyal hepatopatiler

A different view of cholestasis from the pediatrics window: mitochondrial
hepatopathies caused by the MPI”77 mutation
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Amag: Karacigerde safra yapiminin bozulmasi/safra
yollarinda  tikaniklik  nedeniyle safra iceriginin,
karaciger, kan ve diger dokularda birikmesi kolestaz
olarak tanimlanir. Safra anomalileri, enfeksiyonlar,
hematolojik, genetik ve metabolik nedenler kolestaz
yapabilir. Kaliimsal metabolik hastaliklardan (KMH);
Tirozinemi, galaktozemi, Wollmann ve safra asit
sentez bozukluklarinin yanisira onlart taklit edebilen
mitokondriyal —hastaliklarin  da  aywict  tamda
distnilmesi gerekir.

Gereg ve Yontem: Cukurova Universitesi, Cocuk
Metabolizma BD'nda kolestaz etiyolojisinde MPV17
mutasyonu saptanan 8 hasta degerlendirildi.

Bulgular: Hastalarin 6'st erkek, 2'si kizdi. %50'sinde
aile Oykust/anne-baba akrabaligt vardi. Hastalarin
yarisinda bagvuruda hepatomegali ve ndrolojik
bulgular  varken, diger yarsinda  takiplerde
néroregresyon, nébet ve hipotoni gézlendi. 7 hasta
basvuru sirasinda 1 yas altindayken, olgular arasinda
9 yasinda bir hasta da vardi. Hastalarin hepsinde
kolestaza eslik eden laktik ve %25'inde metabolik
asidoz mevcuttu. AFP yiiksekligi hastalarin % 75'inde
ciddiydi. Hastalarin % 37,5'inde plazmada tirozin
artist  saptand. 2 hastada  galaktoziri vardu

Mitokondriyal — hepatopati  dugintilerek  yapilan
genetik caligmayla olgularin timinde bir MPV17
mutasyonu saptandi.

Sonug: Karaciger tutulumunun mitokondriyal
hastaliklarin = %20’sinde  oldugu tahmin edilmekle
beraber, bulgularin heterojenligi, baska hastaliklar
taklit edebilmeleri ve tanidaki glgliikler nedeniyle
gergek  prevalans  bilinmemektedir. Mitokondriyal
hastaliklar, etkilenen doku/organlarda bozulmus
enerji uretimiyle multisistemik etkilenim yapan bir
KMH grubudur. Bunlar arasindan MPV17
mutasyonu hepatik, nérolojik ve metabolik belirtilerle
kendini gésterir. Ozellikle néroregresyon, hipotoni ve
nébet gibi nérolojik bulgularin kolestazdan daha gec
ortaya ciktigt hastalarda tani atlanabilmektedir.
Kolestaza ilaveten saptanan AFP yiiksekligi ve laktik
asidoz 6nemli ipuglanidir.  Tani  koyulabilmesi
destekleyici tedavi ve prenatal tani acisindan
onemlidir. Bu sunumla, kolestazli hastalarda
nérolojik  bulgular ve laktik asidoz varliginda
mitokondriyal ~ hastaliklarin =~ da  ddstnilmesi
gerektigini vurguladik.

Anahtar kelimeler: Kolestaz, Mitokondriyal DNA
deplesyon sendromu, MPV17mutasyonu
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Amag: COVID-19 pandemisi, hem COVID-19 hem
depo  hastaliklari(LDH)  ortak
imminolojik  yolagi  paylastiklart  ve  benzer
sitokinlerin ~ salimina neden olduklart icin, bu
hastalarda enfeksiyona yatkinltk ve agir enfeksiyon
riski konusunda endise uyandirmaktadir. Buradan
hareketle, Gaucher, Mukopolisakkaridoz (MPS) ve
Pompe hastalarimizda imminite ve otoimmiiniteyi
degerlendirerek, COVID-19 sikligi, seyri ve yatkinlik
yaratan faktorleri agiga kavusturmayt hedefledik.

de lizozomal

Bulgular: Gaucher, MPS ve Pompe tanilariyla takip
edilip, immiin yetmezlik ile otoimmunite acisindan
degerlendirme yapilabilen 110 hastanin giincel yaslart
median+SDS:129+ 121,3(21-655) aydi. Otuz hasta 18
yas tzerindeydi. Bir MPS-III hari¢ hepsi dizenli
enzim replasman tedavisi (ERT) aliyordu. Hastalarin
%53,6’sinda (23 Gaucher; 9 tip-111, 14 tip-I, 27 MPS;
8 tip-VI, 11 tip-IV, 1 tip-II1, 2 tip-1I, 5 tip-I ve 8
Pompe) otoimminite ve/veya immiin yetmezlik
parametrelerinin en az birinde anormallik oldugu
saptandit. Ancak, bir Graves ve bir Hasimato disinda
hicbir hastada bulgularla Ortiisen  klinik  tablo
gorilmedi. Gaucher, MPS ve Pompe hastalar
imminglobiilin dizeyleri agisindan
karsilastirildiginda, IgM ve IgA dizeyleri MPS
grubunda, Gaucher ve Pompe grubuna gére anlamlt

dustk saptandt. MPS’lerde duguk IgM/A duzeyleri
diginda lenfosit say1/subgrup anomalikleti de vardi.
COVID-19  enfeksiyonunu hafif semptomlarla
atlatan dort hastadan ikisi Gaucher-I taniiydi ve
tetkiklerinde anormallik bulunmamusti. Diger ikisi
MPS-VI ve II taniiydi. MPS-IT hastasinda immin
disfonksiyon saptanmistt. Hastalar entiibe olmadan
sekelsiz taburcu oldular.

Sonug: Hastalarimizda yiksek oranda otoimmiin
belirteclerde  porzitiflik ve imminitede azalma
bulgulart saptadik. Ancak, COVID-19 geciren az
sayidaki olgu hastaligi hafif atlatmisti. Hastalarin
dizenli ERT almalartyla immiin disfonksiyonlarinin
o6nemli oranda normallesmesi ve bulas korkusuyla
korunmalarinin  bunda etkili faktSrler olabilecegi
kanisinday1z. Ancak, LDH’lar multisistemik tutulum
yaptiklarindan, kalp/akciger etkilenmesiyle immiin
disfonksiyon bitlikteliginin; ikincil enfeksiyonlara
yatkinlik olusturarak, COVID-19a yakalanildiginda

yogun bakim ihtiyacint arttirabilecegi
unutulmamalidir.
Anahtar Kelimeler: Immiin yetmezlik,

otoimmiinite, COVID-19, MPS, Gaucher hastalig,
Pompe hastaligt
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GIRIS

SVT c¢ocukluk yas grubunda en sik gorilen ritm
bozukluklarindandir. Mekanizmalar reentry, anormal
otomosite ve tetiklenen aktivitedir. Bunlar arasinda
en stk gorilen mekanizma ‘reentry’dir!. Pediatrik yas
grubunda en sik SVT nedeni reentrant mekanizma
olup 12 vyasin altndaki ¢ocuklarda ¢ogunlukla
aksesuar atrioventrikiller baglanti sonucu olurken
daha ileri yaslarda AVNRT’ler gorilir?. SVT’lerin
baslamast ve sonlanmast anidir. Cogunlukla gdgiis
agrist, carpinti, bas donmesi, halsizlik gibi belirtiler
veritl, SVT tamist EKG’de yas icin belirlenen
limitlerin tzerinde, dar QRS ritmin gorilmesiyle
konulur. Ataklarin yakalanmast icin 24 saatlik
ambulatuvar EKG, efor testi, transtelefonik EKG ve
bazt durumlarda transézefageal uyarim gerekebilir 3,
SVT 6zellikle erken siit cocuklugu déneminde
tehlikelidir ve 6lumle sonuclanabilir. Ancak erken tant
ve uygun tedavi ile prognoz iyidir?.

Bu calismada, hastanemiz cocuk kardiyoloji
polikliniginde SVT tanistyla izlenen ¢ocuklarda
SVTlerin klinik 6zellikleri ve tedavi yaklasimlar
incelenmistir.

GEREC VE YONTEM

Hastanemiz pediatrik kardiyoloji poliklinigine 2015-
2020 yillar1 arasinda SVT tamist ile takipli olan
hastalarin dosyalart geriye déntk olarak incelendi.
Hastalarin ~ tibbi  kayitlart  retrospektif — olarak
incelenmis ve olgularin  demografik ve klinik
Ozellikleri ile izlem sonuclart cikarilmistir. Tam

konulan  hastalar, elektrokardiyografi (EKG),
ekokardiyografi (EKO) ve gerek gorildiginde 24
saatlk ~ EKG  izlemi  (Holter izlemi) ve
elektrofizyolojik ¢alisma (EFC) ile degerlendirildi.
Tim hastalarin SVT atagr sonrasindaki uzun sireli
tedavileri ve tedaviye yanitlart degerlendirildi. Atrial
fibrilasyon, atrial flatter veya multifokal atriyal
tasikardi seklinde disritmisi olan hastalar ¢alisma dist
birakildi.

BULGULAR

Izlemi  yapilan  toplam 53  cocuk  hasta
degerlendirilmeye alinmustir. Hastalarin ilk tanida yas
ortalamalar1 102.20+57.18 aydi (aralik 20 gin-15 yas).
Dért (%7.5) hasta ise yenidogan doneminde tan
almustt. Hastalarin 20’1 kiz hasta (%38) ve 33’u erkek
(%62) hastaydt. Kiz/erkek orani 0.60:1°di (Tablo 1).
Hastalarin bagvuru sikayetlerinde, 37 hastada (%70)
carpintt, 4 hastada solukluk (%7.5), 4 yenidogan
hastada huzursuzluk (%7.5), 2 hastada (%3.75) gogiis
agrist, 2 hastada bayilma (%3.75) ve 1 hastada kusma
(%1.8) vardi. Ug hasta (%5.7) nonspesifik
semptomlar nedeniyle degerlendirilirken tan1 almugtr.
Bunlardan  biri ates nedeniyle acil serviste
degerlendirilirken, ikisi ise okul taramasinda
saptanmistt (Tablo 2).

Olgularin yirmibir tanesi (%40) ilk kez SVT tanist
aliyordu ve atak kontrol altina alindiktan sonra
proflaktik  tedavi olarak 12 (%23) hastaya
propranolol, 9 (%17) hastaya metoprolol tedavisi
baslanmustt. Coklu basvurusu olan hasta sayisi ise 32
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(%060) idi. Bu hastalardan 2’1 (%3.75) medikal tedavi
almazken, 11 hasta (%20.65) propranolol, 9 hasta
(%17) metoprolol, 4 hasta sotalol (%7.5), 2 hasta
atenolol (%3.75), 2 hasta propafenon (%3.75), 1 hasta
nadolol (%1.8) ve 1 hasta diltizem (%1.8) tedavisi
almaktayd: (Tablo3).

Tum hastalarin tagikardi sirasinda ve normal sinis

ritmine dondilkten sonraki EKG’leri incelendi.

Tablo 1. Hastalarin Demografik Ozellikleri

Cukurova Medical Journal

Yirmidort hastada (%45) WPW sendromu saptandi.
Bu hastalardan 12’1 medikal tedavi almaktaydi.

Hastalarin yapilan Ekokardiografik incelemesinde 6
(%11) hastada yapisal kardiyak bozukluk saptands. Tki
hastada (%03.75) bikiispid aort kapagi ve eser derecede
aort yetersizligi, 2 hastada (%3.75) sol ventrikiil
sistolik disfonksiyonu, 1 hastada (%1.75) mitral kapak
prolapsusu vardt ve 1 hasta (%1.75) opere
atriyoventrikiiler septal defekt taniliyd: (Tablo 4).

OrtalamatSD  Aralik

Tan1 aninda yag (ay)
Yenidogan-infant déneminde tani

Cinsiyet
Kiz
Frkek

izlem Siiresi

102.20£57.18
4 75t

20 giin-15 yas

20¢ 38f
33 62t

30.62+19.96 1-72 ay

*n, T %
Tablo 2. Hastalarin Tan1 Anindaki Klinik Ozellikleri

Semptomatik hastalar

Carpint1

Solukluk

7,5

Huzursuzluk

7,5

>

Bayilma

3,8

5!

Go6gilis agrist

3,8

Kusma

=IN N A~

1,8

5

Asemptomatik veya nonspesifik semptomlari olan hastalar

Ates strasinda degerlendirme

1,8

5!

Okul taramast

N —

3,8

Toplam

53 100

Tablo 3. Coklu Bagvurusu Olan Hastalarin Medikal Tedavi Rejimleri

%

—_

Propranolol

20,65

Metoprolol

17

Sotalol

7,5

Atenolol

3,75

>

Propafenon

3,75

Nadolol

1,8

p)

B N B = e B

Diltizem

1,8

)

SN
o

Toplam

56,25

Tablo 4. Hastalarin Ekokardiyografik Bulgulari

n %

Normal

47 89

Bikiispid Aort+ AY (eser)

2 3,75

LV sistolik disfonksiyon

2 3,75

Mitral Valve Prolapsusu

1 1,75

Opere AVSD

1 1,75

Toplam

53 100

AY: Aort Yetersizligi, AVSD: Atriyoventrikiiler Septal defect
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Onsekiz hastaya (%34) 24 saat ritim holter
monitorizasyonu yapild1. Holter EKG
incelemelerinde; 5 (%28) hastada supraventtrikiiler
ektopik vuru, 5 (%28) hastada dar QRS tasikardi, 5
(%28) hastada normal sonug, 2 (%11) hastada Wolff
Parkinson White sendromu ve 1 (%5) hastada
ventrikiler erken vuru saptandi.

Medikal tedavi altindayken tekratlayan SVT ataklar
olan ve ilk bagvurusunda tagikardisiz ylizeyel EKG’de
WPW toplam 34  hastaya
elektrofizyolojik ¢alisma sonrast radyofrekans veya
kriyoablasyon islemi yapild:. Elektrofizyolojik calisma
sonuglarina goére 5 hastada (%24) AVRT, 6

hastada (%28) AVNRT ve geri kalan 23 hastada
(%048) WPW sendromu (ventrikiler preeksitasyon)
mevcuttu (Sekil 1).

sendromu  olan

Katater ablasyon sonrast 31 hastada (%91) islem
basariliydi. Geri kalan 3 hastaya ise gegerli sebeplerle
ablasyon islemi yapilamadigindan medikal tedavi ile
izlem karari alindi. Kriyoablasyon islemi yapilan

10 hastadan izlemin 1. yilinda SVT ataklar tekrar
eden 4 (%13) hastaya radyofrekans ablasyon islemi
yaptlmak zorunda kalindi. Bu hastalarin tasikardi
mekanizmalarina bakildiginda 2’inde AVNRT, 1’nde
AVRT ve 1’de ventrikiiler precksitasyon mevcuttu.

Tasikardi Mekanizmalan
‘P

" WPW (%48)
s AVRT (%24)

AVNRT (%28)

Sekil 1. Elektrofizyolojik ¢alisma sonuglarina gére
tagikardi mekanizma dagilim

SONUGC

SVT sit cocuklugu ve daha sonraki yas gruplarinda
en stk gorilen stklikla benign seyirli, tedaviye olumlu
yanit veren semptomatik disritmi taradir®. Cinsiyet
dagilimina bakildiginda genelde erkek kiz orant 1.2-
3.2/1 olarak bildirilmektedir’8. Bizim incelememizde
ise kiz/erkek orant 0.6/1 olarak saptandi. SVT’lerin
% 60’1 siklikla ilk ayda baglat®. Bizim incelememizde
ise 4 hasta (% 7.5) yenidogan déneminde tani aldu.

29
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Hastalarimizin tani yast ortalamasi ise 102.20+57.18
aydi. SVT yenidogan ve siit cocuklugu déneminde

huzursuzluk, kusma, emmede azalma  gibi
sikayetleriyle ortaya ¢ikarken daha biyiik cocuklarda
ise  baglica sikayet carpinudir!®.  Bizim de

calismamizda en stk bagvuru sikayeti carpintiyken,
yenidogan ve infantlarda huzursuzluk ve kusma
sikayeti mevcuttu. Pediatrik yas grubunda en sik SVT
nedeni reentrant mekanizma olup ataklarin baglamast
ve sonlanmast anidir. Ozellikle 12 yasin altindaki
cocuklarda ¢ogunlukla aksesuar atrioventrikiiler
baglanti olutken daha ileri yaglarda
AVNRT’ler gorulur?. Bizim calismamizda, yapilan
elektrofizyolojik calisma sonuclarina gére 5 hastada
(%24) AVRT, 6 hastada (%28) AVNRT ve geri kalan
23 hastada (%48) WPW sendromu (ventrikiiler
preeksitasyon) mevcuttu. Ataklar kontrol altina
alindiktan sonra tekrarlart 6nlemek icin hastalara
antiaritmik tedavi uygulanmalidir. Tedavide en stk
kullanilan ajanlar beta blokerler, verapamil, sotalol,
propafenon ve amiodaron gibi ilaglardir. Biz de ilk
SVT atagiyla gelen hastalarimiza  proflaktik
antiaritmik  tedavi olarak 12 (%23) hastaya
propranolol, 9 (%17) hastaya metoprolol tedavisi
baglanmistt. SVT tanili hastalardan  antiaritmik
tedaviye direncli vakalarda ise alternatif tedavi olarak

sonucu

radyofrekans veya kriyo ablasyon tercih edilecek etkili
yontemlerdir. Calismamizda, antiaritmik tedavi
almasina ragmen tekrarlayan tagikardi ataklari olan 11
hastaya ve yizeyel EKG’de WPW precksitasyon
sendromu olan ve elektrofizyolojik ¢alismaya gore
yuksek riskli olan 23 hastaya kateter ablasyon yapildi.
31 hastada ablasyon islemi basariliydi. 10 hastaya
kriyoablasyon, 21 hastaya ise radyofrekans ablasyon
yapilmisti. Kriyoablasyon islemi yapilan 10 hastadan
izlemin 1. yithinda SVT ataklart tekrar eden 4 (%13)
hastaya radyofrekans ablasyon islemi yapilmak
zorunda kalindi. Bu hastalarin izleminde tasikardi
ataklart tekrar etmedi.

Sonug¢ olarak, cocukluk ¢agt SVT’leri siklikla benign
seyirli, tedaviye olumlu yanit veren aritmiler olarak
bilinse de bazen hastalarda medikal tedavi altinda
tekrarlayan ataklar gorilebilmektedir. Bu durumda
ataklarin  6nlenmesinde kateter ablasyon tercih
edilebilecek giivenilir ve etkili tedavi yontemidir.
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GIRIS

Primer immin yetmezlik hastaliklart  (PTY),
tekrarlayan enfeksiyonlardan otoimmiin hastaliklara
kadar degisen klinik semptomlarla karakterizedir.
Immun sistemin iki paradoksal yaniti otoimmiinite ve

immin  yetmezlik  olmakla  birlikte, immun
mekanizmalardaki ~ bozukluklar aym anda bu
belirtilere  neden  olabilir!.  Otoimmiin  ve
otoinflamatuvar  disregiilasyon, primer immin
yetmezliklerin sik gorillen 6zellikleridir. Ayrica, ciddi
veya tekrarlayan enfeksiyon Oykisi  olmayan

hastalarda otoimmun belirtiler PIY'in ilk belirtisi
olabilir?2. Otoimmiin bulgular ¢ok heterojendir ve
hematolojik, ~ romatolojik,  dermatolojik  ve
gastrointestinal hastaliklart igerir®. PIY'li hastalarda
otoimmiinite gelisimi tam olarak aydinlatilamamustir;
ancak multifakt6riyel oldugu distntlmektedir. Hem
genetik hem de cevresel etkilesimlerin patogenezde
rol oynadigt varsaydmustir. Calismalar, bunun artan
otoreaktif B hiicrelerine ve T hiicresi regiilasyonunun
eksikliginden kaynaklanabilecegini
dustndirmektedir. Ek olarak, dogal immun sistem ve
kronik enfeksiyona bagli disfonksiyonel T hiicre
reaktivasyonunun PIY ile otoimmiinite arasindaki
iliskiye dahil edildigi bildirilmistir. Otoimmiinitenin
gelismesinde rol oynayan diger bir mekanizma,
apoptotik hiicrelerin  veya immiinokomplekslerin
temizlenememesi olabilir*. Otoinflamatuar belirtilerin
siklikla primer immiin yetmezlik bozukluklarinin

komplikasyonlart olarak goruldigi giderek daha actk
hale gelmektedir. Calismamizin amaci, otoimmun ve
otoinflamatuar Dbelirtilerin  klinik ve laboratuvar
ozelliklerini PIY'in erken tamusinda dikkat cekici
belirtiler olarak belitlemek icin tanimlamaktir.

GEREC VE YONTEM

Hastalar

Bu calismada 2000-2020 yillart arasinda Cukurova
Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi'ne sevk edilen
PIY'li hastalarin tibbi kayitlarini gozden gegirdik.
Calismaya dahil edilen tiim hastalar Turkiye'nin giiney
bélgesinde yasiyordu. PIY tanist Avrupa Immiin
Yetmezlikler Dernegi'nin tant kritetlerine ve / veya
pozitif gen tarama sonuglarina goére konmugtur®.
Hastalar ayrica Uluslararast Immiinolojik Dernekler
Birligi 2019 Primer Immiin Yetmezlik Hastaliklari
Komitesi Raporu'na® gére farklt PIY kategorilerinde
stniflandirilmigtir.  Hastalarin - cinsiyeti, tant yast,
otoimmunite ile iliskili semptomlarin baslangic yast,
mevcut yas, genetik mutasyonlar, laboratuar bulgulart
ve sonuglari tibbi kayitlardan topland.

Otoimmiin bulgular, otoimmiiniteyi dogrulamak icin
ayni tibbi kayitlardan elde edildi. Inflamasyonlu
hastalarda enfeksiyéz etiyoloji dislandiktan sonra
otoinflamasyon tanist kondu. Daha sonra otoimmiin
belirtiler organ sistemlerine gore gruplandiridi.
Otoimmiin  nétropeni,  otoimmin  sitopeni,
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otoimmiin hemolitik anemi (OIHA), immiin
trombositopenik  purpura  (ITP)  hematolojik
belirtilere  dahil  edildi. ~ Addison  hastaligy,

hipoparatiroidizm, otoimmin tiroidit ve Tip 1
Diabetes mellitus (DM) endokrinolojik belirtilere
dahil edildi. Dermatolojik bulgulara Chilblain
vaskdliti, psoriazis, dermatit, alopesi ve vitiligo dahil
edildi. Sistemik lupus eritematozus (SLE), juvenil
romatoid artrit, skleroderma ve dermatomiyozit
romatolojik belirtilere dahil edildi. Célyak hastaligi,
crohn, otoimmin hepatit, inflamatuar barsak
hastaligl, otoimmiin enteropati, gastrointestinal
belirtilere, miyastenia gravis, nérolojik belirtilere dahil
edildi.  Allojenik  hematopoietik ~ kék  hiicre
transplantasyonundan sonra ortaya ¢tkan otoimmiin
belirtiler ¢alisma analizine dahil edilmemistir. Bu
retrospektif calisma i¢in Cukurova Universitesi Tip
Fakiiltesi Girisimsel Olmayan Klinik Arastirmalar
Etik Kurulu'ndan onay alindt (Tarih: 27.11.2017,
karar no: 2017-167).

Istatistiksel analiz

Cukurova Medical Journal

Tim analizler SPSS 20.0 istatistiksel yazilim paketi
(IBM SPSS Statistics) kullanilarak yapildi. Kategorik
degiskenler say1 ve ylzde olarak ifade edilirken,
sirekli degiskenler ortalama ve standart sapma ve
uygun oldugu yerlerde medyan ve minimum-
maksimum olarak gosterilmistir. Tim analizler icin
istatistiksel anlamlilik diizeyi p<0,05 olarak kabul
edildi.

BULGULAR

Hastalar ve klinik bulgular

Calisma grubu 430 PIY'li hastadan olugmaktadir ve
bu hastalarin 169'u (% 39,3) kadindi. Hastalarin
ortalama yagt 3,2 £ 0,8 yil (min: 0, maks: 20 yil) idi.
Semptomlarin  baslangicindaki ortanca yas 12 ay
olarak bulundu. Calisma déneminde 69 (% 16) hasta
yagamuni  yitirdi. PIY tanist  tim  hastalarda
imminolojik testletle ve hastalarin % 71.1'inde
genetik olarak dogrulandi. Hastalarin epidemiyolojik
verileri Tablo 1'de gosterilmektedir.

Tablo 1. Primer Immun Yetmezlikli Hastalarin Demografik Ozellikleri

Sayl (O/n)
Hasta say1s1 (n,%) 433 (100)
Cinsiyet (n,%)
Erkek 263 (60,7)
Kadin 170 (39,3)
PIY baglangicindaki ortalama yas (ay) 21 4742823
med: 12
Olen hastalar (n,%) 69 (16)
Genetik tant alan hastalar (n,%) 308 (71,1)
Otoimmun hastalik klinigi olan PIY (n,%) 68 (15,7)
Kombine yetmezlikler ) 1)01 (2;‘3 3)
1liskili veya sendromik 6zelliklere sahip K1Y 143 (333
Agirliklt olarak antikor eksiklikleri 30 (6.9)
Immun disregiilasyon ’
. . 45 (10,4)
Fagosit defektleri
S . 24 (5,5)
Dogal immiin defektleri 2 (5.1)
Otoinflamatuar sendromlar i
Otolmmug.hastallk klinigi olan tipler 26 (31,2)
Hematolojik bozukluklar 10 (12
Romatolojik bozukluklar (12)

. 27 (32,4)
Endokrin bozukluklart 17 (204
Cilt bozukluklart e
Gastrointestinal bozukluklar 5 2( 4 8)
Norolojik bozukluklar @4

* PIY: Primer immun yetmezlik, KIY: Kombine immun yetmezlik

32



Cilt/Volume 46 Yil/Year 2021

Otoimmiin bozukluklar

Altmig dokuz (% 15,9) hasta toplam 94 otoimmiin
belirtiletle bagvurdu. Bu belirtilerin % 49'a PIY
tanusindan 6nce ortaya ¢ikan belirtiler arasinda yer
alirken; % 51'1 tam1 konulduktan sonta belgelenmistit.
Kirk yedi hasta (% 68) 1 otoimmiin belirti gelistirdi,
18 hasta (%0 26) 2 belirti gelistirirken, 4 (% 6) hastada
23 otoimmiin belirtiler vardi.

hastaliklar, PIY'lerin
disregtilasyon alt grubunda en yaygin olaniydu
Immun disregiilasyonu olan 23/30 hastada, dogal
immiunite kusurlu 5/24 Thastada, iliskili veya
sendromik  6zelliklere  sahip kombine immun
yetmezlikli 13/101 hastada, agirlikli olarak antikor
eksikligi olan 18/143 hastada, otoinflamatuar
bozukluklar 3/22 hastada, fagosit sayist veya
fonksiyonunun konjenital kusurlatt olan 1/45 hasta
da otoimmun bozukluk saptandi (Tablo 2). PIY’li
hastalarda saptanan otoimmun hastaliklar: Addison

Otoimmin immin

Primer immiin yetmezlikte otoimmiinite ve otoinflamatuvar hastalik

hastaligt (n = 10), hipoparatiroidizm (n = 10),
otoimmiinenteropati (n = 9), otoimmiin hemolitik
anemi (n = 10), otoimminsitopeni (n = 8), I'TP (n =
8), cilt vaskdliti (n = 5), JIA (n = 6), vitiligo (n = 5),
Tip 1 DM (n = 5), dermatit (n = 2), crohn (n = 2),
alopesi  (n 2), otoimminhepatit (n 2),
otoimmuntiroidit (n = 2), chilblain vasklit (n = 2),
psoriasis (n = 1), myastenia gravis (n = 1), ¢Olyak
hastaligt (n = 1), SLE (n = 2), dermatomiyozit (n =
1), skleroderma (n = 1), santral vaskilit (n = 1). 21
hastada birden fazla otoimmiin hastalik vardi.
Otoimmiinhemolitik anemi, addison hastaligi ve
hipoparatiroidizm, otoimmiinitenin en  yaygin
gorintimleriydi. Kandidiyazis ve ektodermaldistrofi
(APECED) ile otoimmiinpoliendokrinopatili 12/13
(% 92,3) hastada addison hastaligi ve / veya
hipoparatiroidizm mevcuttur.

Tablo 2. PIY Hastalarinda Otoimmiin Bozukluklarin Prevalansi

Hastalik Toplam hasta sayist ve | Otoimmiin belirtileri

yuzdesi (%0) olan hastalar

n % n %
Immiin disregiilasyon hastaliklar 30 6,9 23 76,6
Intrinsik ve dogal immunite bozukluklar 24 5,5 5 20,8
Tligkili veya sendromik 6zelliklerle kombine immiin yetmezlikler 101 23,3 13 12,9
Agirhikh olarak antikor eksiklikleri 143 33 18 12,6
Fagosit sayisinin veya islevinin konjenital bozukluklar 45 10,4 1 22
Hiicresel ve humoral immiiniteyi etkileyen immiin yetmezlikler 68 15,7 6 8,8
Otoinflamatuar bozukluklar 22 5,1 3 13,6

Otoinflamatuar bozukluklar SONUC

Otoinflamasyon, Hiper Ig D Sendromu (n = 9),
Aicardi-Goutieressendromu 1 (n 6), ADA2
eksikligi (n = 3), Blau sendromu (n = 2) dahil olmak
tzere PIY'li 433 hastanin 22'sinde (% 5,1) tespit
edildi.

TNF reseptort ile iliskili periyodik sendrom (TRAPS)
(n = 1) ve APLAID (n = 1). Otoinflamatuvar
bozukluklarin teghisi tim hastalarda genetik testlerle
dogrulandi. Biri serebral vaskiilitin eslik ettigi Aicardi-
Goutieres sendromu 1 olan iki hastada chilblain lupus
gelisti.
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Turkiye’nin gineydogu bélgesinde kayitlt 60 farkls
PIY'li 430 hastada retrospektif olarak otoimmin ve
otoinflamatuar belirtileri analiz ettik. Bu calismada,
PIY'li hastalarin % 14,8'inde otoimmiin belirtiler
vardl. Addison hastaligi ve hipoparatiroidizm, en
yaygin tanimlanan otoimmiin bozukluklardir. Bizim
kohortumuzdaki PIY'li hastalarin = % 5,1'inde
otoinflamatuvar bozukluklar mevcuttu.

Immiin yetmezlik ve otoimmiinite birlikteliginin en
¢ok humoral immin yetmezligi olan kisilerde

gorildiga  bildirilse de T hucre bozukluklar,
kompleman  eksiklikleri ~ve  fagositik  sistem
disfonksiyonunda ~ da  gorilmektedir.  Ayrica



Sezer ve ark.

literatiirde bir ¢ok primer immiin yetmezlikte
immindisregilasyon ile otoimmiin

belirtilerin  birlikteligi bildirilmistit®. APECED!'in,
instline bagimli diabetes mellitus, otoimmiintiroidit,
over ve testis yetmezligi gibi cesitli otoimmin
endokrinopatilerle iliskili oldugu bildirilmektedit”.
Ayrica bu belirtiler, APECED'li hemen hemen tim
hastalar1 etkileyen adrenal yetmezlik ve paratiroidizmi
icerit. APECED'li hastalarin cogunda IL-17, IL-22 ve
IFNy'ye karst otoantikotlar da  gOsterilmistir®.
Calismamizda APECED'li hastalarin hemen hemen
tamaminda literatiire uygun otoimmin belirtiler
saptadik. Ek olarak, otoimmin bulgular, immin
disregtilasyonu olan PIY hastalarinda en ytksek
oldugunu saptadik.

Gelisen kronik enfeksiyon, dogal immiin sistem
yanitinin  strekli aktivasyonuna neden olur. Son
yillarda dogal immiin sistemin otoimminitede 6nemli
rol oynadigt gosterilmistit®. Genellikle enfeksiyonlara
yatkin olan dogal immiun yetmezlikler, agirliklt olarak
otoimminsitopeniler olmak tzere cesitli derecelerde
otoimmiin belirtilerle de ortaya cikabilir'®. PIY'li

hastalarda yaygin hematolojik bulgular olarak
trombositopeni ve / veya hemolitlk anemi
bildirilmektedir!!. Calismamizda literatiire uygun

olarak 20 hastada (% 31,2) otoimminsitopeni
mevcuttu. Bu sonuglar, sitopenisi olan hastalarin PTY
icin taranmasi gerektigini gostermektedir.

Immiin sistemi baskilanmis hastalarda vitiligo,
alopesi,  sistemik  lupus  eritematoz  (SLE),
dermatomiyozit / polimiyozit, artrit, otoimmuntiroid
hastaligl, otoimmiin hepatit ve inflamatuar barsak
hastaligt gibi hastaliklar da gelisebilir!2. Bazen
otoimmiin bulgular, immun yetmezligin ilk belirtisi
olabilir. Kompleman eksiklikleri veya selektif Ig A
eksikliginde oldugu gibi, hastalar immiin yetersizlik
semptomlart gelistirmeden otoimmiin bir bulgu ile
bagvurabilir!>!#. Calismamizda otoimmiin hastalig1
olan hastalarin % 485'inin PIY tanisindan Once
otoimmiin hastalik bulgulart vardi. Bu durum bize

Ozellikle ¢ok sayida otoimmiin bulgusu olan
hastalarda ~ PIY  arastirmasinin  gerekliligini
gostermektedir.

Otoinflamatuar hastaliklar, dogal immin sistemin
primer bozuklugundan kaynaklanir. Bu bozukluklar
tekrarlayan ates ataklari, poliserozit, artrit ve kutanéz
semptomlarla karakterizedir!>!. Bu semptomlar ve
otoimmiin belirtiler bazen tst tste gelir ve taniyt
belirsizlestitit. Calismamizda iki hastada hem
otoinflamatuvar hem de otoimmun bulgular
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mevcuttu. Bu nedenle otoimmiin bulgularin eglik
ettigi periyodik bulgularin varliginda otoinflamatuvar
hastaligin varligt aragtirlmalidir.

Sonug¢ olarak, otoimmiin otoinflamatuvar
belirtiler, PIY'li hastalarda nispeten yaygin
bulgulardir. Sonuglarimiz, otoimminite ve PIY
arasindaki yakin iliskiyi vurgulamaktadir.
Otoimminite, siddetli ve tekrarlayan enfeksiyonlari
olan bir hastanin degerlendirilmesi sirasinda altta
yatan immiin disregiilasyon icin ipucu olabilir.

ve
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GIRIS

Kronik periton diyalizi, 6zellikle bes yagindan kii¢tik
cocuklarda son dénem bobrek hastaliginda en sik
tedavisidir!. Periton
stabil  olmayan

kullandlan  renal replasman
diyalizi hemodinamik agidan
hastalarda da uygulanabilir?.

Son dénem bobrek hastaligi olan ¢ocuklarda periton
diyalizi (PD)’nin etkinligini hemodiyaliz (HD) ile
karsilagtiran yeterli saytda ¢alisma bulunmamaktadir.
Buna ragmen c¢ocuklarda PD’nin HD'ye gore,
rezidiiel bébrek fonksiyonunun daha iyi korunmasi,
vaskdler girise ihtiya¢ olmamast ve sosyal aktivitelere
katilma kolaylig1 gibi avantajlart vardir3. Bununla
birlikte enfeksiydz veya enfeksiy6z olmayan
komplikasyonlar PD’nin sonlandirilmasina neden
olabilir.

Enfeksiyon,  pediatrik  PD’nin  en  6nemli
komplikasyonlarindan  biridir. Amerika Bitlesik
Devletleri Bébrek Veri Sistemi’nin (USRDS) 2018
Yillik Veri Raporunda, peritonitin PD uygulanan
cocuklarda hastaneye yatmanin énde gelen nedeni ve
ikinci en sik Slum nedeni oldugu bildirilmigtir®.
Peritonit, 6zellikle bebeklerde olmak tizere pediatrik
popilasyonda PD' nin en sik komplikasyonu olmaya
devam etmektedir>S. Peritonit, 6zellikle tekrarlayan
ataklar peritoneal
membran fonksiyonunun kaybt ve teknik basarisizlik
nedeniyle morbiditeye katkida bulunur’.

enfeksiyon olan ¢ocuklarda

Bu calismanin amaci, Mersin Universitesi Cocuk
Nefroloji BD’nda takip edilen kronik periton diyalizi
uygulanan kronik boébrek yetmezligi tanili ¢ocuk
hastalarin demografik 6zelliklerini ve tedavi stirecinde
periton diyalizine bagli gelisen komplikasyonlart
saptamaktir.

GEREC VE YONTEM

Calismaya 1. Ocak.2000- 1 Ocak.2020 tarihleri
arasinda Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Nefroloji BD tarafindan son dénem bébrek
yetmezligi tanistyla izlenen ve periton diyalizi
uygulanan 70 hasta dahil edildi. Hastalarin cinsiyeti,
PD'nin baslangicindaki yas, birincil bébrek hastaligy,
kateter tipi (Tenckhoff diiz veya kivrik), kullanidan
cerrahi yontem (laparotomi, laparoskopi veya
perkutan), deri alt1 tiinel konfigiirasyonu (diiz veya
kugu boynu), kateter enfeksiyonu ve peritonit sayilari,

kultir sonuclart kayitlardan geriye doniik olarak elde
edildi.

Peritonit, en az dort saat kalma siiresinden sonra
alinan peritoneal stvi 6rneginde beyaz kan hiicresinin
(WBC)  >100hticte/mm3> olmasi, ¢ikis  yeri
enfeksiyonu ise katater etrafinin eritemli olmast veya
purilan akintt gelmesi olarak tanimlandu.

Istatiksel analiz

Istatistiksel degerlendirme igin SPSS 17.0 (SPSS,
Chicago, IL) kullanildi. Kategorik degiskenler sayilar
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ve yizde olarak ifade edilitken, stirekli degiskenler
ortalama ve standart sapma olarak belirtildi.

BULGULAR

Calismaya dahil edilen 70 hastanin 35’1 erkek (%50),
35’1 kiz (%50) idi. Hastalarin ilk bagvuru ortalama yast

Kronik bébrek yetmezligi nedeniyle periton diyalizi uygulanan

hastalarin geriye déniik degerlendirilmesi

mikroorganizmalar Tablo 3’te belirtilmistir. Peritonit
geciren hastalarin 24’tinde (%70,6) periton diyalizine
devam edilitken, 10 hastada (%29,4) hemodiyalize
gecis yapildi. Takipte hastalarin 23’tine (%32,8)
bébrek nakli uygulands, 137t (%18,6) ise eksitus oldu.

Tablo 2. Periton Diyalizi ile Iligkili Enfeksiyoz

100,9158.23 (0.00-204) aydi. Hastalarin ¢l milteci Komplikasyon n (%)
idi. Hastalarin ilk basvurudan sonraki ortalama Kanama 4 (%5,7)
periton diyalizine baslama siiresi 24,2+0.86 (0-606) Katater ¢evresine sizinti 5 (%7,1)
aydi. Hastalarin klinik ve demografik 6zellikleri Tablo Dis kegenin viicut disina gtkmast | 4 (%5,7)
1°de belirtilmistir. Katater obstriiksiyonu 2 (%2,9)
Diyalizat cikis yetersizligi 2 (%2,9)
Tablo 1. Periton Diyalizi Yapilan Hastalarin Dlyalizat vermede giiglik 1 (%14
Demografik ve Klinik Ozellikleri Agnt 8 (%11,4)
== Herni 7 (%10)
DEGISKE 9
Cinsiyit N n (%) Hidrotoraks 1(%lA)
Kiz 35 (%50) Hemoperitonyum 5 (2/07,1)
Erkek 35 (%50) $1loper1‘t.onyun.1 1 (%1,4)
Primer Tam Enkapsiile peritoneal skleroz 2 (%2,9)
CAKUTY 22 (%31,4) Olmayan Komplikasyonlar
Glomeriloneftit 16 (%22,8)
Kronik piyelonefrit 8 (Vol1.4) Tablo 3. Peritonit Gegiren Hastalarin Periton Sivist

Trombotik mikroanjiyopati 5 (%7,1) Kiiltiirii Sonuglari

Nérojen mesane 3 (%4,3)

Konjenital nefrotik sendrom 2 (%2,9) Etken Ureme Sayist

Metabolik hastalik 3 (%4,3) MRKNS 10 (%14,7)

Bartter sendromu 2 (%2,9) Klebsiella 4 (%5,9)

Joubert sendromu 2 (%2,9) Psédomonas 7 (%10,3)

Nedeni bilinmeyen 7 (%10) E.Coli 15 (%22,1)
+Konjenital bébrek ve titiner sistem anomalisi Candida 8 (%11,8)

Enterobacter 2 (%2,9)
Hastalann 67sinde (%95,7) periton diyalizi ilk ~ L retlemeyen 22 (%32,3)
secenck olarak uygulandr.
SONUC

Periton diyalizi ile iliskili enfeksiy6z olmayan
kf’mPl?kas,Yon.l?f tablo .Z,de Verﬂrp1§nr. Pentpn Cocuklarda periton diyalizi ile iliskili enfeksiy6z ve
diyalizi iliskili metabolik ~komplikasyonlar ise enfeksiyon dist komplikasyonlar periton diyalizinin

hiperglisemi (n=6, %8,06), hiperlipidemi (n=31, %44),

hipoalbuminemi (n=9, %12,8) olarak saptandi.
Periton diyaliz kateteri hastalarin timiine cocuk
cerrahi klinigi tarafindan, acik cerrahi yontemi ile
takildi. Hastalarin 64° tne (%91,4) omentektomi
uygulandi. Hastalarin 64’tinde (%91,4) standart cift
kegeli tenkhoff katater, dordiinde (%5,7) duz
tenkhoff katater, ikisinde (%2,9) tek keceli kateter
kullanild1.

Otuz dort hasta (%048,0) toplam 68 kez peritonit atagt
gecirdi (1 epizod/12 hasta ayr). Hastalarin dordiinde
(%5,7) kateter ¢ikis yeri enfeksiyonu saptandi
Peritonit olan hastalarin periton stvisinda treyen
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surdirilebilirligini etkileyen 6nemli sorunlardir. Son
yillarda enfeksiyéz ve enfeksiyon dist komplikasyon
sikligint ve risk faktorlerini degetlendiren birgok
calisma yaymlanmustir. 2020 yilinda Tirkiye’den
yapilan ¢ok merkezli bir calismada 862 hasta-yillik
gozlem stresi icinde toplam 159 (% 57,8) hastanin
302’sinde enfekiyon dist komplikasyonlar yasandigt
gozlemlenmis. Kateter revizyon sikligi 85,4 hasta-ay1
basina 1 saptanmis olup; kateter revizyonunun en stk
nedeninin kateter disfonksiyonu oldugu gérilmiis®.

2005’te Turkiye’de periton diyalizinin enfeksiyéz
komplikasyonlarinin arastirlldigt bir calismada; 53
hastanin ~ 41’inde  (%77,4)  kateterle  iliskili
komplikasyonlar gelistigi, 39 hastada (%73,6) (1



Menemencioglu

epizod/18 hasta-ayl) 87 peritonit atagt oldugu
g6zlemlenmis®. Bu calismada ise hastalarin 41’inde
(%058,5) enfeksiyéz olmayan komplikasyon gelistigi
ve hastalarin  12’sinde (% 17,0) PD kateter
revizyonunun uygulandigr saptandi. Yine Tirkiye’de
yaptlan ¢ok merkezli bir calismada enfeksiyon dist
komplikasyon orani %57,8 ve kateter revizyon sikligs
%28 olarak bildirilmistir®. Yaslar1 1 giin ile 23 arasinda
degisen 130 cocugu igeren bir calismadaki kateter
revizyonu sikligt % 17 saptanmig!®. Calismamizda
kateter revizyon orant literatiire gére daha digtiktir.
Calismamizda kateter disfonksiyonu (% 20) diger
bircok ¢alismaya benzer sekilde en sik gorilen
enfeksiyon dist komplikasyondu?S.

Hastalarin 34’4 peritonit atagl gecirmisti. Peritonit
etkeni olarak %41,2 oranla gram (-), %14,7 gram (+),
%11,8 mantar dremesi saptandi. IPPR (Uluslararast
pediatrik peritonit kayds) verilerine gére %044’ gram
pozitif, %251 gram negatif organizmalardan ve
%2’sinin de mantarlardan kaynaklandigt bildirilmistir.
Kaltir negatif peritonit sikligt %31 bulunmustur!!.
Bizim hastalarimizda da literatirle uyumlu olarak
kultir negatif peritonit stkligt %31,3 olarak saptandr.

Sonug olarak periton diyalizi ¢ocuklarda sik tercih
edilmesine ragmen peritonit basta olmak tzere gesitli
komplikasyonlara sebep olabilen bir renal replasman
tedavisidir.
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GIRIS

Mukopolisakkaridozlar (MPS) kalitsal lizozomal depo
hastaligt  olup, glikozaminoglikanlarin  yikimint
saglayan asit hidrolazlarin eksikligi nedeniyle hicre,
doku ve organlarda fonksiyon bozuklugu ile
karakterizedir'>.  MPS  hastaliginin  insidansinin
yaklastk 20.000 canli dogumda 1 oldugu tahmin
edilmektedir 5. X'e bagh kallan MPS tip II
haricinde, diger tim MPS tipleri otozomal resesif
olarak kalitlmaktadir!. Bu bozukluklarin fenotipi,
hafiften siddetliye kadar c¢ok genis bir yelpazede
gorilmektedir. Genel olarak, hastaligin  ciddiyeti
etkilenen hastanin genotipi ile ilgili olan rezidiel
enzim miktarina bagldir. Az miktarda rezidii enzim
aktivitesine yol acan mutasyonlar, daha hafif klinik
fenotiplerle  sonuglanmaktadir®’.  Ayrica  klinik
fenotip, bilinmeyen genetik veya cevresel faktorler
nedeniyle etkilenen kardesler arasinda  dahi
degisebilmektedir. MPS hastaligy, tip 111, I1I (A, B, C,
D), IV (A, B), VI, VII ve IX olarak siniflandirilir!.
MPS VII'nin siddetli formlari disinda, MPS'nin belirti
ve semptomlart genellikle dogumda mevcut degildir.
Cogu tipi yasamin ilk birka¢ yilinda ortaya ¢ikar, ancak
hafif formlarin bazilars (MPS I, II ve bazt MPS VII ve
MPS VI vakalari) ergenlikten yetiskinlige kadar daha
ge¢ donemlerde de ortaya cikabilie>6.  MPS
bozukluklarindaki iskelet anormalliklerinin
karakteristik paterni dizostozis multipleks olarak
saptanir®. Kaba yiz gérinimi, hepatosplenomegali
ve anormal kemik bulgulari olan bir cocukta MPS
hastaligindan stiphelenilmelidir®’. Ayirt edici iskelet
bulgulart  taniya  yardimer  olabilir.  Idrar
glikozaminoglikan ~ (GAG)  konsantrasyonunun

Olciilmesi, elektroforez veya kromatografi ile
GAG'nin fraksiyonlanmast MPS tiplerini
belirleyebilir. Kesin tani, genellikle periferik kan
I6kositlerinde enzim aktivitesinin  Olclilmesi  ve
spesifik  genlerin  molekiller  analizleri  ile
konulmaktadir’. Hastaligin tedavisine yonelik en
6nemli yaklasimlar, enzim replasman tedavisi (Tip I,
IL IV, VI ve VII i¢in) ve etkinliginin en fazla MPS tip
I’'de oldugu kanitlanan hematopoetik kok hiicre
transplantasyonudur®?.

GEREC VE YONTEM

Calismamizda Cocuk metabolizma klinigimizde MPS
tanust ile izlenen hastalarin klinik ve biyokimyasal
Ozelliklerini saptamak amaglanmaktadir. Bu nedenle
klinigimizde 2018-2020 yillar1 arasinda MPS tanist
alan toplam 23 hastanin verileri hastane otomasyon
sistemi tizerinden geriye dontk olarak degerlendirildi.
Bagska merkezlerde tani almis olan hastalar calismaya
dahil edilmemis olup, sadece klinigimizde tani alan
MPS hastalart calismaya katilmistir.

Istatistiksel Analiz

Istatistiksel analiz icin Statistical Package for the
Social Sciences yazilimi (SPSS for Windows, Version
22.0, Chicago, IC, USA) kullanildt. Sonuglar kategorik
degiskenler icin frekans ve yuzde, sayisal degiskenler
icin ortalama ve standart sapma olarak sunuldu.

BULGULAR

Toplam 23 hastanin 9u (%39,1) kiz, 14’4 (%60,9)
erkek olup, 18 hastanin (%78,3) ebeveynleri arasinda
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akrabalik mevcuttu. Hastalarin  yas  ortalamasi
5,7244,16 yil, sikayetlerin baslama yas ortalamasi ise
1,53+1,01 yildt (Tablo 1). Olgular en sik gelisme
geriligi  nedeniyle  basvurdu  (%34,8).  Fizik
muayenelerinde hastalarin = %87’sinde  kaba  yiiz
gorunimi, %47,8’inde  boy kisahigi, %7’sinde
hepatosplenomegali saptandi. Hastalarin ortalama
tani yaglar1 4,801+4,20 olup, 14’1 (%60,9) MPS tip 111,
51 (%21,7) MPS tip IVA, 3’4 (%13) MPS tip 1, 1’i
(%4,3) MPS tip 1T olarak tant aldr (Sekil 1). MPS tip

Tablo 1. Hastalarin yag ortalamalari

Cukurova Medical Journal

IIT olan 14 hastanin 9’u MPS tip IIIB, 51 MPS Tip
IITA olarak tiplendirildi. MPS tip I tanidi 2 hasta
disindaki diger 21 hastanin g6z bulgulart normal
olarak degerlendirildi. Ayrica 17 hastanin (%73,9)
kemik grafilerinde dizostozis multipleks saptandi.
Kardiyak degerlendirmede 12 hastamin  (%052,2)
ekokardiyografik incelemesi normalken, 7 hastada
(%30,4) mitral yetmezlik, 4 hastada (%17,4) ise mitral
ve aort yetmezligi birlikteligi mevcuttu. Yirmi d¢
hastanin 5’ine (%21,7) enzim replasman tedavisi
basland.

Ortalama (y1l) Min (y1l) Max (yil)
Yas 5,72+4.16 1,16 17,16
Sikayetletin baslama yast 1,53+1,01 0,25 4,0
Tant yast 4,80+4,20 0,50 17,8

Tip llIB...

"dTipl ®ETipll

Hasta sayis1 (n)

MTip A ®Tip llIB

Tip |

n:3

Tip A
n:5

U Tip IVA

Sekil 1. Mukopolisakkaridoz hastalarinin tiplerine gore dagilim

SONUGC

Klinigimizdeki MPS hastalarinin  tiplerine  gére
dagilimina bakildiginda, literatiirle uyumlu olacak
sekilde en stk MPS TipIIl oldugu gorildi’. MPS
hastalarimizin klinik 6zellikleri degerlendirildiginde,
hastalarimizin - biiyik bir béluminde kaba yiiz
gbrinimi ve gelisme geriligi mevcuttu. Bu nedenle

40

Ozellikle gelisme geriligi gibi nérolojik semptomlart
olan hastalarda ayrintili fizik muayene yapilarak, kaba
yuz gbrunimu gibi sistemik bulgularin varligina da
dikkat edilmesi 6nem arz etmektedir. Hastalarimizda
da saptanan boy kisalig1, kardiyak ve g6z bulgulari da
distnildiginde, MPS hastalarinin  izleniminde
multidisipliner  bir  yaklasimin ~ 6nemi  olduk¢a
buytiktir!>7. Tiplerine gére MPS hastalarinin klinik
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Ozellikleri ve morfolojik goéruntimleri degisiklik
gosterebilmektedir'” Bu nedenle, hastaligin klinik
Ozelliklerinin iyi taninmasi, erken tant konulmast ve
ERT tedavi sanst olan hastalarda erken dénemde
tedavinin  baslanabilmesi agisindan
etmektedir.

onem arz

Anahtar kelimeler: Mukopolisakkaridoz, lizozomal
depo hastaligy, gelisme geriligi
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GIRIS

Sistemik inflamasyonun 6zellikle kardiyovaskiler
hastaliklarda  kritk  bir role sahip oldugu
bilinmektedir. Bu mekanizma, edinilmis kalp hastaligs
olan yetiskin hastalarda net bir sekilde ortaya konmusg
ve saglikli hastalarda bile, perioperatif prognozun
kritik ~ bir  gostergesi  olarak  vurgulanmugtir
(Kim,2018:455-Musher,2019:171-Azab,2013:193).

Cesitli inflamatuar belirtecler arasinda bulunan ve
mutlak nétrofil sayisinin lenfosit sayisina orant olarak
tanimlanan nétrofil-lenfosit orant (NLO), yetiskin
hastalarda koroner arter by-pass greftleme ve kapak
cerrahisinde prognozu gostermede kullanilan gegerli
bir biyobelirtectir (Gibson,2017:1000-
Habib,2018:171-Silberman,2018:585). Son yillarda
ise, konjenital kalp hastaliklarinin cerrahi gerektiren
cesitli alt gruplarindaki mortalite ve morbidite ile
NLO arasindaki iliskiyi degerlendiren calismalar artis
gOstermeye baslamistir (Valdano,2020:328-
Xiaoqiang,2021:3-Sisli,2016:220-Savluk,2019:669).
Yine de bu alandaki bilgilerimiz kisithdir ve ek
calismalara ihtiya¢ bulunmaktadir.

Sepsis, enfeksiyona diizensiz konak yanitinin neden

oldugu fizyolojik, biyolojik ve  biyokimyasal
anormalliklere  sahip  bir  klinik  sendromdur
(uptodate.com,2021).

Biz de bu retrospektif calismamizda hastanemiz
pediatrik kardiyoloji kliniginde son 6 ayda opere
edilen 1 yas alt1 infantlarin pre-op NLO ile post-op
sepsis arasindaki iliskiyi degerlendirmeyi planladik.

GEREC VE YONTEM

Bu tek merkezli retrospektif gézlemsel calisma
Baskent Universitesi Konya Uygulama ve Aragtirma
Merkezi Pediatrik Kardiyoloji klinigindeki vakalar
tizerinde yapildi. Son 6 ay icerisinde kardiyak cerrahi
geciren vakalar tarandr. 1 yas alti acik kalp cerrahisi
geciren ve kardiyopulmoner bypass uygulanan, ayn
zamanda pre-op 15 gln igerisinde tam kan sayimi
bulunan hastalar calismaya dahil edildi. Pre-op
supheli ya da kamitlanmis enfeksiyonu bulunan,
kortikosteroid kullanan ya da bilinen imminsipresif
hastalig1 olan hastalar ¢calismadan ¢ikarildi. Hastalarin
sosyodemografik ve klinik verilerine medikal
kayitlarindan ulagildi.

Calismamizin birincil sonucu pre-op NLO ile post-
op sepsis orani arasindaki iliskiyi degetlendirmekti.
Ikincil olarak mekanik ventilasyon (MV) siiresi,
hastane yatis siiresi, post-op kardiyak arrest orant ve
post-op sepsis arasindaki iliski degerlendirildi. Ttam
veri analizleri igin SPSS 25 programi kullanildi. Olgek
degiskenlerinin tanimlayici istatistikleri, uygunluguna
gore ortalama * standart sapma (SD) veya medyan
(aralik) olarak tanimlandi. Demografik ve klinik
strekli degiskenler, normal dagilima uyan degerler

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Mehmet Tekin , Baskent Universitesi Konya Arastirma ve Uygulama
Metkezi, Pediatri Klinigi, Konya, Tutkey E-mail:dr.mehmettekin@gmail.com


https://orcid.org/0000-0002-8865-7044
https://orcid.org/0000-0002-5018-0068

Cilt/Volume 46 Yil/Year 2021

icin 2 independent Student's t-testi ve normal
dagilima uymayan degerler icin Mann-Whitney U testi
kullanilarak karsilastiridldi.  Kategorik  degiskenler
uygunluguna gére ki kare ya da Fisher exact test
kullanilarak degerlendirildi. Tum testler igin p
degerinin 0,05’in altinda olmasi istatistiksel olarak
anlamli kabul edildi.

BULGULAR

Calisma kriterlerine uyan toplam 37 hasta tespit
edildi. Tanilarina goére degerlendirildiginde 5 hasta
buyiik arter transpozisyonu (%13,5), 2 hasta fallot
tetralojisi (%5,4), 13 hasta hipoplastik/kesintili aortik
ark (%35,1), 5 hasta komplet atrioventrikiiler septal
defekt (%13,5), 2 hasta total anormal pulmoner

Tablo 1. Sosyodemografik 6zellikler ve laboratuvar verileri

Konjenital kalp hastalarinda pre-op nétrofil/lenfosit orant operasyon

sonrast sepsis riski iliskisi

vendz doniis anomalisi ve 10 hasta genis ventrikuler
septal defekt (%27) idi. Hastalar post-op sepsis
varligina gore sepsis grubu (8G, n=14, %37,8) ve
kontrol grubu (KG, n=23, %062,2) olarak iki gruba
ayrildi. Hastalarin sosyodemografik 6zellikleri ve
laboratuvar verileri tablo 1’de gosterilmistir. Ameliyat
agithgr disinda gruplar arasinda anlaml  farkldik
saptanmamistt. Ameliyat agirligt SG’da anlamli olarak
daha dasuktd (p=0,022). NLO ise SG grubunda
anlamli olarak daha ytksekti (p=0,0006). Klinik veriler
incelendiginde SG’da MV siiresi ve hastane yatis
siresi anlamli olarak daha yuksekti (sirasiyla p
degerleri <0,001 - <0,001). Diger parametreler
arasinda gruplar arasinda farklilik saptanmadi (Tablo
2). Post-op sepsis ile anlamli iligkili oldugu saptanan
dort parametre ile olusturulan regresyon modelinde
ise bu anlamliliklar ortadan kalkiyordu.

SG (n=14) KG (n=23) p degeri
Cinsiyet, erkek, n (%) 11 (%78,6) 12 (%52,2) 0,166
Ameliyat yas, giin, median (min-max) 28,5 (1-365) 89 (2-359) 0,099
Ameliyat agirlik, gram, median (min-max) | 3217,5 (2390-10000) 3960 (2040-9700) 0,022
Dismorfizm, n (%) 6 (%042,9) 5 (%21,7) 0,268
Lokosit, K/uL, median, (min-max) 10550 (5810-24300) 10300 (3120-21200) 0,705
Hemoglobin, g/dL, ortalama®SD 11,78+1,78 11,64%+2.83 0,347
Albiimin, g/dL, ortalamat+SD 3,43£0,60 3,74£0,55 0,142
NLO, median, (min-max) 1,6683 (0,56-6,46) 0,5984 (0,20-5,16) 0,006
Tablo 2. Klinik veriler (SD= standart deviasyon)

SG (n=14) KG (n=23) p degeri
11k kabul entiibasyon, n (%) 4 (%34 5 (%5,6) 0,705
3. giin entiibasyon, n (%) 13 (%92,9) 19 (%82,6) 0,630
Hastanede yatis siiresi, giin, median (min-max) 171 (25-314) 18 (5-345) <0,001
MYV siiresi, giin, median (min-max) 122,5 (9-194) 4 (1-229) <0,001
Kardiyopulmoner arrest, n (%) 2 (%14,3) 3 (%13) 1,000
Mortalite, n (%) 5 (%35,7) 2 (%8,7) 0,080
Kardiyopulmoner bypass siiresi, dakika, median (min-max) | 127 (42-257) 88 (52-170) 0,164
Aortik cross-klemp siiresi, dakika, ortalama®SD 78,77142,98 60,60£23,97 0,261

SONUC

NLO son yillarda tUzerine farkli alanlarda bircok
calisma yapilmis, ulasiimasi kolay, maliyeti ucuz bir
inflamatuar belirteg olarak kabul g6érmektedir.
Literatiir taramamizda daha 6nce bizim ¢alismamiza
benzer bir calismaya rastlamadik. Yenidogan ve
cocuk yogun bakim hastalarinda yapilan ¢aligmalarda
NLO’nun sepsisi 6ngorebilecegi bildirilmis ve bazi
cut-off degerleri elde edilmistir (Can,2018:232-

43

14,2020:720-Dursun,2018:921-Wilar,2019:223).

Norwood operasyonu gegiren hipoplastik sol kalp
hastaligina sahip yenidoganlarda yapilan bir calismada
ise NLO yuksekliginin mortalite ile iliskili oldugu
gosterilmistir (Savluk,2019:669). Bidirectional Glenn
prosedird uygulanan konjenital kalp hastalan
tizerinde yapilan baska bir calismada ytiksek NLO’nin
kotd  prognozla iliskili  oldugu  gosterilmistir
(Valdano,2020:328). Genis olgu sayisina sahip
retrospektif bir ¢calismada lenfopeninin post-op sepsis
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ile, nétrofilinin de post-op uzamis hastane yatist ile
iliskili oldugu gozlenmistir (Jones,2018:1237). Biz de
calismamizda actk  kalp cerrahisi gegiren ve
kardiyopulmoner bypass uygulanan konjenital kalp
hastalarinda pre-op bakilan NLO’nun operasyon
sonrast sepsis gelisimini 6ngorebilecegini saptadik.
Vaka sayimizin az olmasi nedeniyle cut-off degeri
belitleyemedik.  Yapmis oldugumuz regresyon
modelinde NLO’nun  anlamliligini  kaybetmis
olmastint da vaka sayisinin az olmast ile iligkilendirdik.
Ek olarak SG’da MV ve hastane yatis strelerinin
beklenildigi gibi KG’dan daha yiksek oldugunu
saptadik. Calismamizin gii¢li yant bu konuda yapilmis
ilk calisma olmasidir. Baslica sinirliliklart — ise
retrospektif olmast ve dusik vaka sayisina sahip
olmasidir.

Sonug olarak, ulagtlmasi kolay ve maliyeti diistik olan
bu belirtecin opere konjenital kalp hastaliklarinin
morbidite ve mortalitesi tizerindeki 6ngorist diger
calismalarda oldugu gibi bizim c¢alismamizda da
ortaya konmustur. Bu hasta grubunda pre-op NLO
orani yuksek olan vakalarin post-op sepsis agisindan
daha hassas olabilecegi bilinmeli ve buna yonelik
onlemler alinmalidir. Bundan sonraki calismalar daha
genis vaka sayisi ile prospektif olarak yapilabilir ve
pre-op NLO’nun yant sira post-op NLO oranlari ile
sepsis iliskisi de degerlendirilebilir.
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Akut romatizmal ates gegiren c¢ocuk hastalarda ortalama trombosit
hacmi, nétrofil ve lenfosit sayisinin romatizmal kapak hastaligini

ongorebilirligi

Predictability of mean platelet volume, neutrophil and lymphocyte count for
rheumatic valve disease in children with acute rheumatic fever
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Amag: Bu calismada trombosit indeksleri ile tam kan
sayimt parametrelerinden ortalama trombosit hacmi
(OTH), trombosit biyitk hiicre orani (platelet-large
cell ~ ratio=PLCR), nétrofil,  lenfosit  ve
notrofil/lenfosit  oraninin, akut romatizmal ates
(ARA) tanust alan hastalardaki durumu ve izlemde
karditin devam etme olasihigini tahmin etmedeki
degerinin arastirilmast amaglandi.

Gere¢ ve Yontem: Haziran 2015-Temmuz 2020
tarihleri arasinda Cocuk Kardiyoloji polikliniginde
ARA tanist alan toplam 80 hastanin kayitlar
incelendi. Yirmi-dort hasta calisma dist birakildi.
Kalan 56 hasta, hasta grubunu olusturdu. Kontrol
grubuna saghkli 35 ¢ocuk alindi. Hasta grubunda
tanida alnan OTH, PLCR, nétrofil sayisi, lenfosit
saytst ve notrofil/lenfosit orani kontrol grubu ile
karsilastirildr.

Bulgular ve Sonug: Toplam 46 hastada (%82)
kardit, 23 hastada (%41) poliartrit, 14 hastada (%25)
monoartrit, 14 hastada (%25) poliartralji ve 3 hastada
(%05.3) kore saptandi. Hasta ve kontrol gruplarinda
elde edilen ortalama degerler sirast ile asagidaki gibi
idi; OTH (fL) 9.4£0.8 ve 9.53%0.66 (p>0,05), PLCR
(%) 20.3+5.9 ve 21.2+547 (p=0,349), nétrofil

(107°3/ul)  7494.9+3203.9 ve 3501.1£1368.6
(p=0.000), lenfosit (10"3/uL) 2553.3+£866.3 ve
2797.1£849.7 (p=0,027), notrofil/lenfosit 3.34+1.94
ve 1.41£1.09 (p=0.000).

Karditi olan hastalardan 20’sinin bir yildan uzun
takibi vardr. Ortalama 22,8+9 4 aylik izlem sonunda
yapilan degerlendirilmede 13 hastada en az bir
kapakta kardit devam ederken, 7 hastada var olan
kapak lezyonlart diizeldi. Bu hastalarin tant sirasinda
alinan hemogram parametreleri kargilastirildiginda
ortalama nétrofil sayisinin  karditi devam eden
hastalarda (7770£2387), karditi diizelen hastalardan
(5045+2787 10"3/uL) anlamli derecede (p=0.037)
yiksek oldugu saptandi. Bagvurudaki nétrofil
degerinin izlemde 22,81+9,4 ayda karditin devam etme
olasiligini gdstermesi acisindan sensitivitesi %083.3,
spesifisitesi %71.4 olarak bulundu (esik deger 5130
1073/ul). Sonuglarimiz ARA’l cocuk hastalarda
tanidaki noétrofil degerinin kronik romatizmal kapak
hastaligini tahmin etmede kullanilabilecegine isaret
etmektedir.

Anahtar kelimeler: Akut romatizmal ates, ortalama
trombosit hacmi, nétrofil, lenfosit.
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Pediatrik solid tiimérlii vakalarda enfeksiyon veya progrese hastalik

durumunun tanimlanmasinda

serum prokalsitonin,

CRP, LDH

diizeyleri arasindaki korelasyonun degerlendirilmesi

Evaluation of the correlation between serum procalcitonin, CRP, LDH levels in the
identification of infection or progressed disease in pediatric solid tumor cases

Sema Biyiikkapu Bay1®
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Amag: Kanserli ¢ocuklarda enfeksiyonlar 6nemli
mortalite, morbidite nedeni olabileceginden tani ve
tedavileri primer hastalik tedavisi kadar 6nem teskil
etmektedir. Enfeksiyonun oOnemli géstergesi olan
ates, neoplastik hiicreler tarafindan tretilen sitokinler
nedenli de olabilir.

C-reaktif protein (CRP), prokalsitonin (PCT)
enflamatuar reaksiyonu géstermede 6nemlidir ve bu
enflamasyon enfeksiyon veya timér nedenli olabilir.

Prokalsitonin, akut faz proteinidir, saglikli bireylerde
tiroid C hucrelerince dretilmektedir, normal degeri
<0.05 ng/ml dir. PCT, bakteriyel enfeksiyonlar,
hepatoseliler hastalik (siroz, yetmezlik,
transplantasyon), akut iskemik strok, konjestif kalp
yetmezligi gibi ¢esitli inflamatuar durumlarda, gesitli
doku ve hiicreler tarafindan iretilebilmektedir.
Karaciger en 6nemli tretim bolgesi iken digerleri
akciger, bobrekler, adrenal gland, ince bagirsak,
kandaki monosit ve grantlositlerdir.

C-reaktif protein, akut faz proteinidir. Temel olarak
karacigerden sekrete edilir ve normal degeri <0.3
mg/dL  dit. Doku hasati, kronik inflamatuar
hastaliklar (kardiovaskdler, sistemik inflamasyon; RA,
SLE veya diger otoimmun hastaliklar, malignite,
pankreatit, bronsiolit) veya enfeksiyona yanit olarak
plazma konsantrasyonlart hizla artabilir.

Laktat dehidrogenaz (LDH), her yerde bulunan bir
enzimdir, karaciger, bébrek, miyokard, iskelet kasi ve

eritrositlerde yitksek konsantrasyonlarda bulunur.
LDH, hiicre hasatina yanit olarak hticrelerden salinir.
Serum LDH seviyesinin yitkselmesi biyik timor
kitlesi ile iligkilidir. Laktat oksijenli malign hiicrelerin
¢ogalmasini, anjiyogenezi indikler ve bagisiklik
tepkilerini inhibe eder. LDH hematolojik hastalik,
melanom, solid timétlerde prognostik fakt6ri temsil
eder

Calismamizda yeni tant veya progrese hastalar ile
remisyonda kemoterapi almaktaki enfeksiyonlu
hastalar arasinda serum PCT (0-0.5 ng/ml), CRP (0-
5mg/L), LDH (135-250 U/L) duzeyleti arasindaki
korelasyonun degerlendirilmesi hedeflendi.

Gereg ve Yontem: Kasim 2019- ocak 2021 tarihleri
arasinda pediatrik  hematoloji-onkoloji  kliniginde
tedavi alan 18 yas ve altt l6semi, lenfoma dist
intrakranial ve ekstrakranial kanser tamli hastalar
prospektif olarak degerlendirildi. Calisma icin
merkezimiz akademik kurulundan onay alindi
(06.11.2019-228393). Hastalar; enfeksiyonu olmayan
yeni tani veya progrese hastalar, enfeksiyonu olan
remisyonda kanserli hastalar, enfeksiyonu olmayan
remisyonda kanserli hastalar olarak gruplandirilds.

Bulgular: Toplam 99 6rnek analiz edildi. Erkek: kiz
orant 1,9; median yas 12 (1-18) idi. Orneklerin
%35’inde tant Ewing sarkom, %15 osteosarkom,
%13’t rabdomyosarkom, %12 retinoblastom, %9
beyin timéri (medulloblastom, ependimom), %5’
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hepatoblastomdu. Hastalarin %41’ini enfeksiyonu
olmayan yeni tani veya progrese hastalikl, %35%ni
enfeksiyonlu remisyonda kemoterapi alanlar ve

%23%int  de enfeksiyonu olmayan remisyonda
kemoterapi almaktaki hastalar olusturdu. PCT
(p=0.003), CRP (p=0.001), LDH (p=0.004)

dizeylerinde progrese hastalikli grup ile enfeksiyonu
olmayan remisyonda kemoterapi almaktaki grup
arasinda fark anlamli olarak bulundu. CRP (p=0.046),
LDH (p=0.028) duzeylerinde yeni tam: grup ile
enfeksiyonu  olmayan remisyonda kemoterapi
almaktaki grup arasinda fark anlamli bulunurken bu
iki grup arasinda PCT (p=0.609) degerlerinde anlamli
fark bulunmadi.

PCT (p=0.219 ve p=0.142), CRP (p=0.569 ve
p=0.507) diizeylerinde progrese ve yeni tani hasta
gruplart ile enfeksiyonin  remisyonda kemoterapi
almaktaki grup arasindaki fark anlamli bulunmazken,
bu gruplar arasinda LDH duzeylerindeki fark anlaml
olarak saptand: (p=0.003).

LDH yeni tant (p=0.028) ve progrese (p=0.004) hasta
gruplart ile enfeksiyonu olmayan remisyonda kemoterapi
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almaktaki hastalar arasindaki fark anlamli olarak
saptandi.

Sonug: PCT, CRP remisyonda olmayan kanserli
hastalarda enfeksiyon teshisine yardimct degildir.
Gunlik  pratikte, kanserli c¢ocuklarin  tedavi
yonetiminde enfeksiyon ve progrese hastalik ayirict
tanusina yonelik serum LDH dizeyi yol gdsterici
olarak kullanilabilit.

Anahtar Kelimeler: Kanserli cocuk, enfeksiyon,
prokalsitonin, C-reaktif protein, laktat dehidrogenaz
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Konjenital kalp cerrahisi operasyonu uygulanmis yenidoganlarda
inotrop-solunum-bobrek skorlama sisteminin kullanimi

Use of Inotrope-Respiratory-Kidney Scoring System in Newborns Undergoing

Congenital Heart Surgery Operation
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Amag: Pediatrik kardiyak yogun bakimda takip edilen
yenidogan  olgularin  operasyon  sonuglarinin
degerlendirilmesi icin farkli skorlama sistemleri
kullanilmaktadir. Bu ¢alismada Inotrop-solunum-
bobrek (VVR) kullanilarak
yenidoganlarda konjenital kalp cerrahisi sonuclarin
degerlendirmekteki etkisi aragtirildi.

Gereg ve Yontem: 1 Agustos 2020-1 Subat 2021
tarihleri arasinda prospektif olarak, konjenital kalp
cerrahisi operasyonu yapilmis olan yenidogan olgular
tzerinde gerceklestirildi. Operasyon sonrast yogun

skorununun

bakima alinan olgularin baslangic, 24. saat ve 48. saat
Vazoaktif inotrop skoru (VIS) ve VVR skorlart
hesaplandi. Bu sonugclarin uzun yogun bakim stireci
(morbidite UYS (yogun bakim toplam kalis stiresinin
yizde 25 persantilinden uzun kalma) ve hastane
mortalitesine (< 30 giinden 6nce) etkileri istatistiksel
degerlendirildi.

Bulgular ve Sonug: Calismada 70 olgu mevcuttu.
Olgularin median yast 6 giin (1 -28 giin) ve median
agithk 3 kg (1.8 -4.5 kg) idi. Yizde seksen ikisi cift
ventrikdl fizyolojisine sahipti. Yuzde 90 olguya tam
dizeltme yapimistt. Median RACHS 1 2 (1-6) idi.
UYS > 144 saat ve total mortalite % 14 idi. VVR 0.
saat UYS c indexi= 0.74(CI :0.70-0.77), mortalite ¢
indexi= 0.78(CI: 0.69-0.85) idi.VVR 24.saat UYS ¢
indexi= 0.76(CI :0.71-0.79), mortalite ¢ indexi=
0.87(CI: 0.81-0.91) idi.VVR 48.saat UYS c indexi=
0.88(CI:0.82-0.92), mortalite ¢ indexi= 0.93(CI: 0.87-
0.97) idi 48.saat VVR skoru hem UYS (odds ratio
[OR] — 2.5; P = 0.001) hem de hastane mortalitesini
(OR —1.6; P =0.001) 6n gbrmede giigli bir belirtecti.

Yenidoganlarda  konjenital ~ kalp  olgularinda
operasyon sonrast VVR skoru; erken bir zamanda
klinik sonuglar1 6ngérmede giicli bir belitleyici
olabilir.
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Pediatrik nérofibromatozis tip-1: tek merkez izlem sonuglari

Pediatric neurofibromatosis type-1: single center follow-up results
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Girig ve Amag: Norofibromatozis Tip-1 (NF-1)
cocukluk ¢aginda en sik gériilen, otozomal dominant
gecisli nérokiitanoz sendromdur. Farklt sistemlerde
ortaya cikan ve morbitiditeye yol acan bulgular
disinda, Ozellikle beyin ve optik yolak timotlerine

yatkinlk olusturan bu sendrom tanist alan
multidisipliner bir yaklasimla izlenmeleri
gerekmektedir 2. Bu calismada pediatrik NF-1
olgularinin  klinik ve prognostik 6zelliklerinin

tanimlanmast amaglanmustit.

Gereg ve Yontem: Geriye dontk olarak 2000-2020
yillar1 arasinda erkezimizde tant alan ve diizenli izlem
altinda olan 0-18 yas arast NF-1 olgular belirlendi.
1987 yilinda National Institute of Health (NIH)
tarafindan belitlenen tanmi kriterlerinden en az iki
bulgunun varhigr kesin tant icin yeterli Kabul edildi
(Tablo-1). Hastalarin dosya verilerinden demografik
veklinik 6zellikleri, uygulanan ek tedaviler ve son
durumlari kaydedildi.

Tablo 1. NF -1 klinik tans* kriterleri (NIH)?2

Puberte oncesi 5 mm, puberte sonrast 15mm’den
buyuk 6 veya daha fazla sutlu'kahve lekesi

Koltukalt1 veya kasik bolgesinde cjllenme

Tki norofibrom veya bir pleksiform notrofibrom

Optik yolak gliomu
Kemik lezyonu

En az iki iris hamartomu (Lisch nodulu)

NF-1 tanist konulmus, birinci derece akraba

* En az 2 kriterin varliginda tant konur.

Bulgular: Calismaya dahil edilme kritetlerine uygun
52 ¢ocuk hasta degerlendirmeye alindi. Tum olgular

pediatrik  onkoloji, pediatrik néroloji, pediatrik
endokrinoloji, ortopedi ve géz hastaliklart bélimleri
tarafindan dizenli araliklarla izlenmekteydi.

Hastalarin  27’si (%52) kiz, 251 (%48) erkekti.
Mediyan tant yast 59 vyas (1-15,8 yas) olarak
hesaplandi. Olgularin tant ant klinik ve radyolojik
bulgulart  Tablo-2 de 6zetlenmistir.  Olgularin
%75’inde 1. Derece, %062’sinde 2. Derece ve lzeri
akrabalarinda NF iliskili malign timor Oykisi
belirtildi. On (%20) olguda optik yolak timérleri
saptandt (5 unilateral, 5 bilateral) Ek olarak iki akut
lenfoblastik 16semi ve bir rabdomiyosarkom olgusu
es zamanlt NF-1 tanust aldi. Dért olguya kemoterapi
ve ek olarak bir olguya eniikleasyon uygulandr.

Hastalar  nérolojik  olarak  degerlendirildiginde
%17’sinde epilepsi vardi ve bu hastalarin hepsinde
kranial mr’da hamartomatéz veya hiperintens
lezyonlar izlendi. Gelisim ve davranig acisindan
degerlendirilen hastalarin %066’sinda bir problem
vardi ve en stk olarak yagitlarina gére mental/ motor
gelisiminde gerilik (16 olgu) saptand: ve 18 olgunun
duygu —durum bozuklugu nedeni ile destek tedavisi
almasi 6nerildi.

On dort hastada iskelet problemi gorildi. En sik
olarak skolyoz gorilmekle beraber iki hastada
osteoporoz, iki hastada spinal kord anomalileri, bir
hastada tibiada psddoartroz  gorildi.  Destek
tedavileri ile izleme alindilar.

Sonug: NF 1 multisistemik belritilere ek olarak
maligniteye yatkinlik yaratan genetik bir hastaliktir.
Hastalarin tamaminda deri bulgularinin varligi tanisal
anlamda kolaylik saglamaktadri. Ancak yine de
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calismadaki ortanca tant yasi géz 6niine alindiginda
erken tant icin tani kriterlerinin farkindaliginin olmast
gerekmektedir. Malign ve benign tiimérlere ek olarak
iskelet sistemi  bozukluklarinin  neden olacag
fonksiyon kayiplarinin en aza indirilmesi erken tant ve
izlem ile mimkiandir. Hastaligin yénetimi icin
dizenli ve multidisipliner izlem 6nemlidir. Bu
hastalar icin standard bir izlem protokolinin
olusturulmasi ve genetik danismanligin saglanmast
erken tant ve tedavi agisindan hayatidir. Ozellikle
uzun dénemde nérolojik gelisim ve malignite takibi
bu hasta grubunda dikkatlice yapilmalidir.

Tablo 2. Tan1 aninda klinik 6zellikler

Hasta (%)
saylst n
Cafe au lait sayisi 6 veya daha 50 96
fazla
Kranial MRG’de hamartomatdz 39 84
veya hiperintens lezyon
1.Derece akrabada cafe au lait 39 75
Aksiller/inguinal ¢illenme 24 46
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Lish nodula 15 29
Ailede kanser 14 27
Iskelet bulgular 14 27
Dermal nérofibrom 13 25
Gelisim ve davranig problemleri 11 21
Pleksiform nérofibrom 9 17
Optik gliom 10 17
Epilepsi 9 17
Iskelet bulgular 14 27
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hava yolu kaynakhh oksiiriik

Evaluation of etiology of upper airway cough in children with chronic cough
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Amag: Kronik Oksiirik ¢ocukluk caginda stk
karsilagilan bir semptomdur. Tiirk Toraks Derneginin
2019°daki rehberinde 8 haftadan uzun sutren okstirik
kronik olarak tanimlanmaktadir; en sik asttm ve st
hava yolu kaynaklt 6ksiiriik sendromu (UHYOS)
sebep olabilmektedir. UHYOS olarak tanimlanan
klinik tablo; postnasal akinti, alerjik, nonalerjik ve
vazomotor rinit, sinlzite bagl olabilir. Kronik
Sksiiriik  yakinmastyla  gelen  UHYOS  hastalarin
degerlendirilmesi amaglanmugtur.

Gere¢ ve Yontem: Calismaya, c¢ocuk allerji
poliklinigine 8hf uzun siiren 6ksiriik yakinmasi ile
basvuran 5-16 yas arasindaki hastalar alinmistir.
Hastalarin tibbi 6ykisi, fizik incelemeleri, akciger
grafileri, spirometrik(SFT) ve atopi degerlendirilmesi
kaydedilmistir. Verilen tedavi ardindan izlemde
Oksurtigin  gerilemedigi  durumda  hastalarin
degerlendirmeleri tekrar edilmis, gerektiginde ileri
tetkikler yapilmustir.

Bulgular: Calismadaki 87 hastanin yas ortalamasi
8,42(5-16) yil; hastalarin = %56.3(n=49) erkek;
ortalama Oksurtk strelerinin 9,8hafta (8-12) oldugu
gozlendi. Olgularin ilk degerlendirilmesinde; 38’
alerjik rinit, 10 nonalerjik rinit, 39’unda sinizit
bulgulart  vardi.  Rinit olarak  degerlendirilen

olgulara(n=48) atopi tetkikleri uygulandi; hastalara
nasal steroid, antihistaminik baslands; 2 hafta sonraki
kontrolde, hastalarin bir kisminin tedaviye yanit
vermedigi gbzlendi; bu hastalar tekrar degerlendirildi;
akciger dinleme bulgusu olmamasina ragmen
nonalerjik rinitli 4 hasta, alerjik rinitli 22 hastada
SFT’de reversibilite gbzlendi; hastalarin tedavisine
inhale steroid eklendiginde yakinmalarin 4haftada
sona erdigi saptandi. Sinuziti olan 39 hastaya 10giin
antibiyotik verildi; 19’unda yakinmalarin devam ettig;
19 hastanin 11’inde SFT’de reversibilite pozitifligi
saptanit iken, 3’Unde IgA seviyesinin<5mg/dl oldugu
ve diger 5inin  6ykisi  derinlestirildiginde
gastroozefagial  refli sintigrafi
porzitifligi saptandi.

yakinmalart  ve

Sonug: “Kronik Sksiiriige” sebep olabilen UHYOS
tani koymast ve yonetimi kolay bir tani grubudur.
Dikkatli bir anamnez, fizik inceleme taniya katki

saglamaktadir.  Tedaviye  yamtsiz ~ durumlarda
olgularin tekrar degerlendirilmesi, tek hava yolu
hastaliginin/astim olasiligt g6z ontinde

bulundurulmast olduk¢a 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Kronik 6ksurik, rinit, st hava
yolu kaynaklt 6kstiriik sendromu, asttm
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basvuran

karbonmonoksit
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Evaluation of carbon monoxide poisoning in pediatric emergency admissions

Aysun Tekeh1®, Ahmet Bolat®

'Giilhane Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Cocuk Acil Bilim Dali, 2Cocuk Saglig1 ve Hastaliklart

Anabilim Dali, Ankara, Turkey

Cutkurova Medical Jonrnal 2020;46(Ozel Saye 1):52-55.

Amag: Karbonmonoksit (CO) tatsiz, kokusuz ve
renksiz bir gaz olup 6lime yol agabilen ciddi saglik
sorunudur. Zechirlenme, yapisinda karbon tastyan

bilesiklerin tam yanmamast sonucu CO agiga
ctkmasiyla  olusur. Hemoglobin  katabolizmast
sirasinda ortaya ctktift icin her bireyde ¢ok disik
dizeylerde (%0-5) tespit  edilebilmektedir.

Karbonmonoksitin oksijene gére hemoglobine (Hb)
afinitesi 250 kat daha fazladir. Sonugta, Hb daha az
oksijen tastr ve doku hipoksisine yol agar. Bu durum
en ¢ok oksijene ihtiya¢ duyan beyin ve kalp gibi hayati
organlar bagta olmak bircok organda
hasarlamaya yol acabilir. CO zehirlenmesinde klinik
bulgular, nonspesifik olabilecegi gibi beyin, kalp,
karaciger ve bobrek gibi bitin organlart etkileyen
oldukga genis yelpazededir. Zehirlenmenin agirligi,
CO’e¢ maruz kalma siiresine, solunan havadaki CO

uzere

konsantrasyonuna, maruz kalan kisinin baska bir
hastaliginin olup olmamasina baglhdir. Bu ¢alismada;
karbonmonoksit  zehirlenmesi ile ¢ocuk acile
basvuran hastalarin demografik 6zellikleri, klinik ve
laboratuvar bulgularinin arastirilmasi amaclanmustir.

Gereg ve Yontem: Saglk Bilimleri
Universitesi Giilhane Egitim ve Arastirma Hastanesi
Cocuk Acil Servisine 01.01.2017- 31.12.2020
arasinda karbonmonoksit zehirlenmesiyle basvuran
162 olgu geriye donik incelendi. Hastalarin
demografik  6zellikleri, bagvurudaki  belirti  ve
bulgulari, laboratuvar degerleri incelendi. Biling
degisikligi olan ve olmayan hastalar; demografik,

klinik 6zellikleri ve laboratuvar degetleri agisindan
karsilastirildi.

Istatistiksel Degerlendirme: Calisma grubundan
elde edilen verilerin analizi SPSS (Statistical Package
for the Social Sciences) 23.0 for Windows programi
ile yapildi. Olgiimle elde edilen veri; ortalama +
standart sapma, median (minimum-maksimum)
olarak, gruplandirilmis veri ise sayt (ylzde) olarak
ifade edildi. Gruplandirilmig verinin
karsilastirilmasinda  student-t test, ki kare test
kullanddi. Bu karsilastirmalarda istatistiksel olarak
anlamli  fark  saptanmast  durumunda  ikili
karsilastirmalar Mann-Whitney U testi ile yapildi.
Istatistik anlamlilik diizeyi olarak p< 0,05 kabul edildi.

Bulgular: Calisma siiresince cocuk acil servise 162
hasta bagvurmustur. Hastalarin  yas ortalamast
8,9415,33 yas (min 1 ay-max 17 yas), 811 kiz/81
erkek hasta idi. Hastalarin 17°si yabanct uyrukluydu.
En sik basvuru kis mevsiminde, Aralik ve Ocak
aylarinda, saat 00:01-06:00 saatleri arasinda
gerceklesmisti. Hastalarin %53,1°1 112 ambulanst ile
hastanemiz acile bagvurmustu. Hastalarin  %66’st
sikayeti bireylerinde CO
zehirlenmesi 6ykiist oldugu icin stipheli zehitrlenme
ile basvurmustu. Tkinci siklikta bulanti-kusma ve
takiben basagrist en stk gorilen belirtilerdir. Acile
basvuruda tim hastalarin bilinci actk ve sistem
muayeneleri  dogaldi.  Hastalarin ~ demografik
Ozelikleri, klinik ve laboratuvar parametreleri Tablo
1’de  verilmistit. Al hastanin  beyaz  kiiresi
15000/mm? ustii iken hicbirinin trombositopenisi

olmayan ancak aile
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yoktu. Ug hastanin karaciger fonksiyon testlerinde
stnirda yiiksekligi tespit edilitken bébrek fonksiyon
testleri normaldi. Hastalarin  12’sinin  troponin
degerleri yiksek tespit edildi. Takipte normal sinirlara
geriledigi gorildi. Tim hastalarin
elektrokardiyografileri normal sinirlarda idi. On bes
hastanin 6ykiisinde biling degisikligi (13 hastada
senkop, 2 hastada nébet) oldugu &grenildi. Biling

Cocuk Acile Bagvuran Karbonmonoksit Zehirlenmeletrinin

Degerlendirilmesi

degisikligi olan ve olmayan hastalarin 6zellikleri Tablo
2’de verilmistit. Tim hastalar monitorize edildi ve
%100 oksijen tedavisi baslandi. Hastalarin 30’u
(%18.5) hiperbarik oksijen tedavisi aldi. Hastalarin
timu ¢ocuk acilde takip edildi ve yatss siiresi ortalama
6.514.6 saat idi. Ttim hastalar sorunsuz olarak acilden
taburcu edilmistir.

Tablol. Karbonmonoksit Zehirlenmesine fle Bagvuran Hastalarin Ozellikleri

n:162 %
Yasg 8.94£5.33 yas (1 ay-17 yas)
Cinsiyet
Kiz 81 50
Erkek 81 50
Bagvuru saati
00:01-06:00 46 284
06:01-12:00 36 222
12:01-18:00 38 235
18:01-00:00 42 259
Bagvuru sekli
112 ambulans 86 53.1
Kendi imkant 76 46.9
Bagvuru mevsim
Kis 94 58
Ilkbahar 44 272
Yaz 8 4.9
Sonbahar 16 9.9

Bagvuru sirasinda belirti/bulgular

Maruziyet Sykisti 107 66
Bulanti- kusma 32 19.5
Bas agris1 18 111
Biling degisikligi 15 9.3
Bas dénmesi 14 8.6
Oksiiriik 2 12
Halsizlik 2 12

Nefes darligs 1 0.6

Laboratuvar parametreleri

COHb (%) (mean £SD)  13.08£10.23 (0.20-38.9)
Ph (mean £SD)  7.38%0.5 (7.08-7.50)

Laktat (mmol/l) (mean £SD) 2.42+1.42 (0.8-11.5)

Hemoglobin gr/dl(mean £SD) 13.12+1.46 (9-17.6)

Troponin-I pg/ml(mean +SD) 11.36£22.96 (0.9-150)
AST (U/L)(mean £SD)  29.58%13.61 (4-114)

ALT (U/L) (mean £SD) 17.75+14.19 (1-108)

BUN (mg/dl) (mean £SD) 25.9517.18 (8-45)
Kreatinin (mg/dl) (mean £SD) 0.6+0.18 (0,33-1.5)

Beyaz kiire/mm?(mean £SD)  10010£3232/mm? (2200-21200)

Trombosit/mm? (mean =SD) 314482+8240 (181000-753000)

Tedavi (%100 Oksijen)
Rezervuarl geri solumasiz maske ile oksijen 132 81.5
Hiperbarik oksijen 30 18.5
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Tablo 2. Karbonmonoksit Zehirlenmesine Bagl Biling Degisikligi Olan ve Olmayan Hastalarin Ozellikleri

Biling degisikligi olan Biling degisikligi olmayan P

n:15 n:147
Yas (yil) 11,73%+5,55 8,06+5,25 0,027
Cinsiyet 8Kiz/7Erkek 73Kiz/74Erkek 0,787
COHD diizeyi (%) mean 22,76+8,91 12,1£9,86 <0,001
+SD
PH mean £SD 7,3410,1 7,39+0,4 0,130
Laktat (mmol/1) 361273 23%11,17 0,019
mean £SD
Troponin-I (pg/ml) mean 20,85+43,79 10,22+19,13 0,796
+SD
Hemoglobin (gr/dl) mean 13,67+1,47 13,06+1,45 0,141
+SD
Beyaz kiire/ mm?, mean 992712984 10020%3271 0,944
+SD
Trombosit/mm?, mean 275400£6365 31913418368 0,053
+SD
Yats stiresi (saat) 12, 13154 5,93+41 <0,001

Sonug: Karbonmonoksit zehitlenmesi dinyada ve
tlkemizde sik gorilen, cocuk acile zehirlenme ile
basvurularin 6nemli nedenlerindendir. Bircok sistemi
etkileyerek cesitli semptomlara yol agabilecegi gibi
olime sebep olabilir. CO zehirlenmesi sonucu
hastaneye basvuran olgularda bulanti, kusma,
halsizlik, bas agrist gibi hafif bulgular gérilmekle
birlikte bilin¢ degisikligi, senkop ve gbgis agrist gibi
ciddi yakinmalar da olabilmektedir. Calismamizda
maruziyet 6ykisi ile basvuru en stk olup bunu
bulanti, kusma ve bas agris1 takip etmektedir. CO
zehirlenmelerinin siklikla kis aylarinda géraldagu
bildirilmektedir. Calismamizda da benzer sekilde
olgularin en stk kis mevsiminde basvurdugu
belirlendi.

Tanida en 6nemli olan unsur hastaligin hikayesidir.
Klinik stiphe olduk¢a 6nemlidir. CO atmosferde
%0,001 oraninda bulunmaktadir. Hemoglobin
katabolizmast sirasinda ortaya ¢iktigi icin ¢ok disik
dizeylerde (%0-5) her bireyde tespit edilebilmektedir,
hatta sigara icenlerde %10 civarina kadar ytksek
cikabilecegi unutulmamalidir. CO’in yart 6mrii; oda
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havasinda spontan solumayla 4-6 saat, %100 oksijen
alirken yaklasik 1,5saat, hiperbarik oksijen (HBO)
tedavisi altinda 25-30 dakikadir. Eger hasta acil
servise ge¢ getirildi ise veya acil servise gelmeden
once ¢ok az da olsa oksijen tedavisi almis ise bu
yikseklik tespit edilmeyebilir. COHb yiksekligi
onemli iken dustik olmast taniyr ekarte ettirmedigi
gibi tedaviye gereksinimin kalmadigini da géstermez.

Tedavide; hasta zehitlenmeye neden olan CO
kaynagindan hizlica uzaklastirilmali ve oksijen destegi
saglanmalidir. Hastaya 10-15 1/dk hizinda %100
oksijen geri solumasiz maske ile baglanmalidir. HBO
tedavisi noérolojik, kardiyak tutulumu, end organ
hasarinin  olmast, metabolik asidoz, 4 saatlik
normobarik oksijen tedavisine ragmen semptomlarin
gerilememesi veya kottlesmesi, COHb seviyesinin %
25 tzerinde olmast durumunda uygulanir.

Karbonmonoksit zehirlenmesinde doku hipoksisine
ve sitotoksisiteye bagli Ph diser, laktat ve kardiyak
enzimler artar. En 6nemli etkilerini santral sinir
sistemi ve kardiyovaskiler  sistem
gostermektedir.

uzerinde
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COHDb diizeyi ile klinik tablo her zaman iligkili
olmayabilir. CO zehirlenmesinde, basvuru sikayeti ve
bulgularin agrilig: ile COHb duzeyi arasindaki iliski
Sonucl  olmakla bitlikte, son yillarda yapilan
calismalar agir hastalarda COHb diizeyinin daha
yuksek oldugunu géstermistir.

Yapilan genis serilik bir ¢calismada, COHD diizeyi ile
basvuru bulgulart ve mortalite arasinda anlamlt bir
iliski oldugu bilditilmistir.

CO zchitlenmelerinde, akut nérolojik etkilenmenin
COHb diizeyi ile iliskili oldugunu gosteren birgok
calisma yayinlanmustir. Calismamizda da  benzer
sekilde COHb diizeyi biling degisikligi olan hastalarda
daha ytksek oldugu gorilmustiir. CO zehirlenmesine
bagl: biling degisikligi gelisen hastalarin yaslar: daha
buyiik, laktat ve troponin diizeyi daha yiksek tespit
edilmis ve bu hastalar daha uzun sire acilde takip
edilmistir. Buna ragmen bilin¢ degisikligi olan tg
hastamizin COHb diizeyi %20‘nin altinda idi. Her
zaman COHb duzeyleri ile tant dislanmamali, tedavi
ve klinik seyir takibi acisindan COHDb diizeyi tek
belirtec olarak kullanilmamalidir.

Calismamizin kisithligy; hastalarin maruziyet stiresi ve
hastaneye basvuru arasindaki siirenin bilinmemesidir.

Cocuk Acile Bagvuran Karbonmonoksit Zehirlenmeletrinin
Degerlendirilmesi

CO zehirlenmesi ile ilgili cok merkezli, genis serili
prospektif calismalara ihtiyac vardir.
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Nonepileptik paroksismal olaylarin degerlendirilmesi

Evaluation of nonepileptic paroxysmal events
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Amag:  Cocukluk c¢aginda gordigimiz  birgok
paroksismal olay semptomlarin benzetligi nedeni ile
epilepsi ile karismaktadir. Epilepsi tanist koyatken
ayirict tanuda  paroksismal olaylarin - disinilmesi,
anamnezin dikkatle alinmasi, nobetin aile tarafindan
video kamera ile gériintiilenmesi veya gerekirse video
EEG monitorizasyonundan yararlanilmast
gerekmektedir!.

Sit cocuklugu ve cocukluk déneminde sik gorilen
nonepileptik paroksismal olaylarin basinda; katilma
nébetleri, beningn paroksismal tortikollis, beningn
paroksismal tonik yukart bakis, beningn paroksismal
vertigo ve trperme ataklart gelmketedir?.

Katilma nébetleri 6 ay-5 yag arast ¢ocuklarda santral
otonomik regtilasyon bozuklugu nedeni ile ortaya
cikan, giinde bir kag kez olabilecegi gibi 3-4 ayda bir
de goriilebilen nonepileptik bir durumdur. Siyanotik
(daha sik) ve soluk (daha nadir) tip olmak tzere iki
gesittir3. Siyanotik tip hastanin ekspiriyumda solugu
durmasi, siyanoz olusmast ve hemen sonra da
glicstzlitk ve biling kayb1 ortaya ¢ikmast ile gorilir.
Bazi katilma nébetleri uzun sireli olur sonrasinda
cocukta tonik postir gelisip, kollarda veya ellerde
titteme hareketi olabilir, gézler yukart kayar ve bu
durum da epilepsi nébeti ile kolaylikla karistirilabilir.
Soluk tip ise ¢cocuklarda aci verici olaylar sonrasinda
ani hipotoni gelismesi, rengi solmast ve biling kayb1
olusmasi ile ortaya ¢ikar. Nedeni vagal yanit sonrast
bradikardi gelismesidit*>.

Bu yazida ¢ocukluk caginda nébetleri taklit edebilen
yaygin nonepileptik bozukluklar gbzden
gecirilecektir.

Gereg ve Yontem: Calismamizda 2020 Ocak-2021
Subat doénemleri arasinda Adana Sehir Egitim ve
Arastirma  Hastanesi Cocuk Néroloji Bolimiine
nébet sikayeti ile bagvuran hastalarin anamnezleri,
video goruntileri, laboratuvar bulgular, EEG
Ozellikleri  ve  gelisim  testleri  degetlendirildi.
Nonepileptik oldugu dustintlen durumlar calismaya

dahil edildi.

Bulgular: Calismaya 39 nonepileptik hasta dahil
edildi. 211 (% 53) kiz; 181 (% 406) erkekd. Yas
ortalamalar1 17,43£7,93 ay (min: 8-max: 36) idi
(Tablo 1). Hastalarin; 29’u (% 74,4) katilma nébeti, 1’1
(% 2) benign paroksismal tortikollis, 3’ (% 6) benign
paroksismal vertigo, 1’1 (% 2) tirperme atagy, 1’1 (% 2)
tonik yukart bakis, 2’si (% 4) mastiirbasyon, 2’si (% 4)
sandifer sendromu idi. 5 hastada (% 12) anne baba
akrabaligl, 1 hastada (% 2) ailede epilepsi vardi
Katilma nébeti olan 2 hastada (% 6,9), diger grupta
ise 5 hastada (% 50) ailede migren vardi. Katilma
nobeti olanlarin % 72’nin EEG’leri normal, % 27’si
ise posterior kaynakli hafif epileptiform anormallik
olup; diger grupta % 90’min EEG’si normaldi.
Katilma nébetlerinin % 93’niin denver II gelisimsel
test tarama (DGTT-II) sonucu normal olup; diger
grubun % 100’4 normaldi. Katilma nébeti olan
grubun % 44’ntn demir diizeyi, % 41’nin ferritini, %
9nun B12 degeri disikti. Hastalarin % 92’si demir
tedavisine yanit vermis olup % 2’si nootropil; %o 2’si
levetirasetama yanit verdi. Diger gruba ise anti refli
tedavi, demir ve b12 tedavileri baslandt (Tablo 2).
Katilma nébeti olan hastalarin siyanotik ve soluk
tipleri arasinda DGTT-II test sonuglari arasinda
anlamli fark yoktu. Her iki grupta da bir hasta hatic
hepsinin DGTT-II test sonuglart normaldi (Tablo 3).
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Tablo 1. Hastalarin demografik verileri

Nonepileptik Paroksismal Olaylarin Degerlendirilmesi

Frekans (n) Yiizde (%)
Cinsiyet
Kiz 21 53,8
Erkek 18 46,2
Tar
Katilma 29 744
Tortikollis 1 2
Vertigo 3 6
Urperme atagt 1 2
Tonik yukart bakis 1 2
Mastiirbasyon 2 4
Sandifer 2 4
Orttss Med (Min-Maks)
Yas 17,43£793 15 (5-30)
Tablo 2. Hastalarin klinik verileri

Katilma Digerleri p

n(%) n(%o)
Cinsiyet
Kiz 14 (48,3) 7 (70) 0,290
Erkek 15 (51,7) 3 (30)
Akrabalik
Var 5(17,2) 0 (0) 0,302
Yok 24 (82,8) 10 (100)
Ailede migren
Var 2 (6,9) 5 (50)
Yok 27 (93,1) 5 (50) 0,007
Alilede epilepsi
Var 13,4 0 (0) NA
Yok 28 (96,6) 10 (100)
Kuvozde kalma
Var 8 (27,6) 0 (0) 0,86
Yok 21 (72,4) 10 (100)
EEG
Normal 21 (72,4) 9 (90) 0,400
Tpo hafif 8 (27,6 1 (10)
Tedavi
Demir 25 (92,6) 2 (28,6 <0,001
Notropil 1(3,7) 0 (0)
Antirefla 0 (0) 1(14,3)
B12 0 (0) 1(14,3)
Lev 1(3,7) 0 (0)
Demir
Normal 16 (55,2) 3 (30) 0,273
Dustik 13 (44,8) 7 (70)
Ferritin
Normal 17 (58,6) 7 (70) 0,711
Dustik 12 (41,4 3 (30)
B12
Normal 26 (89,7 5 (71,4) 0,244
Dustik 309) 1(14,3)
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DGTT2
Normal 27 (93,1) 10 (100)
Anormal 2(6,9) 0 (0) NA
Kisisel sosyal
Normal 27 (93,1) 10 (100) NA
Anormal 2(6,9) 0 (0)
Kaba motor
Normal 28 (96,0) 10 (100) NA
Anormal 134 0 (0)
IHCC motor
Normal 27 (100) 10 (100)
Anormal 0 0
Dil
Normal 27 (93,1) 10 (100) NA
Anormal 2 (6,8) 0 (0)
Tablo 3. Siyanotik ve soluk tipte katilma nébetlerinin DGTTII test sonuglarinin kiyaslanmasi
Siyanotik Soluk p
n(%) n(%)
Dggt2
Normal 21 (95,5) 6 (85,7) 0,431
Anormal 1(4,5) 1(14,3)
KM
Normal 21 (95,5 7 (100) NA
Anormal 1(4,5) 0 (0)
IM
Normal 22 (100) 7 (100) NA
Anormal 0 (0) 0 (0)
KSS
Normal 21 (95,5) 6 (85,7) 0,431
Anormal 1(4,5) 1(14,3)
Dil
Normal 20 (90,9) 7 (100) 0,711
Anormal 209 0 (0)

Tartigma: Non-epileptik ve epileptik olaylarda EEG
cok onemlidir. Gergekten epilepsi hastast oldugu
halde EEG’leri normal olan; ancak epilepsi yokken
EEG’leri anormal olan hastalar vardir (6). Bu
durumda cok iyi bir fizik muayene, anamnez, video
gorintileme yol gosterici olacaktir. Hastalarin hepsi
anamnez, aileden elde edilen video gériintiintiileri ve
gelisim testleri ile beraber degerlendirildi. Bu sayede
hastalarin nérokognitif diizeylerini bozacak gereksiz
yere uzun sure antiepileptik tedavi baslanmast
o6nlenmis oldu. Bizim calismamizda da katilma nébeti
olarak degerlendirilen hastalarin %27’de posterior
kaynakli hafif dizeyde epileptiform anormallik
mevcuttu. Calismalarda katilma nébetlerinde nefes
tutma strasinda gelisen hipoksiye bagli olarak EEG’de
epileptiform  desarjlarin  ortaya  ctkabilecegi
belirtilmistir (7). Calismamizda hastalarin  %92’si
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demir tedavisine yamit vermisti. Calismalarda da
demir tedavisinin beynin oksijenlenmesini artirdigt
icin hem katilma nébetlerinin stkligint hem de stiresini
kisalttigt bilditilmektedir. Diger hasta grubuna ise
eksik olan vitamin seviyeleri ve antirefli tedavi verildi.
Hepsinde klinik yanit elde edildi.

Sonug: Paroksismal olaylarda ayirici tant iyi yapilarak
tedavi gerektirmeyecek saglikli cocugun bosu bosuna
yillarca antiepileptik ila¢ almast énlenmis olacaktir.
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GIRIS

Bebeklerin fizyolojik ve psikososyal ihtiyaglarint
karsilayan anne siitd; her zaman taze, temiz, sindirimi
kolay ve bebege verilmeye hazir en kaliteli besindir
(Atict, Polat, & Turhan, 2007; Miriam, 2001).
Bebeklerin gelisimini destekleyen ve essiz bir besin
kaynagi olan anne siitiniin bebeklere en saglikli
ulagsma yolu emzirmedir (ince, Kondolot, Yalgin, &
Yurdakok, 2010). Diinya Saglik Orgiiti (DSO)
annelere bebeklerini ilk 6 ayda sadece anne sutiiyle,
devaminda ck gidalarla beraber 24. aya kadar yine
anne  sitiiyle  beslemeye  devam  etmeleri
onerilmektedir (Infant, 2009). 2018-TNSA verilerine
gore 6nceki 2 yilda dogan tim ¢ocuklarin %0981 bir
stire emzirilmistir (Bilim, 2019). Ulkemizde emzirme
oldukea yaygin olmakla bitlikte; yalniz anne siiti ile
beslenme aligkanligi istenilen dizeyde degildir.
Turkiye’de 6 aydan kiiciik cocuklarin %41°1 sadece
anne sutu ile emzirilmekte; ortanca emzirilme siiresi
0-35 aylik cocuklar icin 16,7 ay iken, ortanca sadece
anne siitd ile emzirilme siiresi 1,8 aydir (Bilim, 2019).
Anne sitd ile beslenmenin yararlart sadece ¢ocukluk
¢agi ile sinirlt kalmayip, yetiskin donemde de devam
edecek sayisiz olumlu etkisi vardir. Bu nedenle anne
siti ile beslenme, saglikli yasamin temellerini
olusturacak en 6nemli etkenlerden biridir (Hellings &
Howe, 2000; Karacam & Kitis, 2005).

Anne ve bebek arasindaki sevgi ve etkilesimin
olustugu, aradaki bagin giiclendigi emzirme dénemi

anneye ve bebege ait pek ¢ok faktérden

etkilenebilmektedir. Farklt nedenlerle de olsa
emzirmeyi sonlandirmak hem anne hem de bebek
acisindan zor bir strectir. DSO emzirmenin belli bir
surec icinde kademeli olarak azaltilarak ve anne siti
haricindeki ~ diger gidalari  igeren tamamlayict
beslenmeye gecilmesini  “siitten  kesme”  olarak
tanimlamaktadir  (Organization, 2009). Memenin
tadinin degistirilmesi gibi uygulanan geleneksel bazt
yontemler, bebegin anneden ani bir sekilde ayrilmasi
anne ile bebek arasinda kurulmus olan bag
sarsabilecek ve olumsuz birtakim psikolojik etkiler
yaratabilecektir (Tanrikulu, Ersoy, & Ersoy, 2012).
Bu yontemlerin bilinmesi ve saglik calisanlar
tarafindan ailelere kiltiirel farkliliklarina gbre egitim
ve danigmanlik verilmesi ¢ok Onemlidir. Gebelik

oncesi donemden baslanarak anneler emzirme
konusunda  bilgilendirilmeli ~ ve  emzirmenin
sonlandirilacagt stireye kadar anneler
desteklenmelidir.

Calismamizda; annelerin  emzirmeyi sonlandirma
nedenleri, kullandiklart yéntemler ve bu siirecte
karsilastiklart sorunlari belitlemek amaclanmigtir.

GEREC VE YONTEM

Tanimlayict tipte olan ¢alismamiz, Ocak-Subat 2021
tarihlerinde Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi,
Sosyal Pediatri BD poliklinigimize bagvuran, 0-60 ay
arasinda cocugu olup, emzirme deneyimi olan,
iletisim ve isbirligine actk géntlli olarak calismaya
katilmak isteyen toplamda 92 anne ile tamamlandi.
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Gonilli olarak katilmak istemeyen, herhangi bir
nedenle bebegini hi¢ emzirmemis olan anneler
calisma digt birakildi. Annelere yiiz-yiize gorisme
yontemiyle arastirmacilar tarafindan hazirlanan anket
uyguland1. Anket formunda; annelerin emzirme
strelerini, sosyodemografik 6zelliklerini, ailelerinin
gelit  durumunu, emzirmeyi neden ve nasil
sonlandirdiklarini, emzirmeyi sonlandirma sonrast
bebeklerinde ne tiir davrangsal degisiklikler oldugunu
sorgulayan toplam 15 soru bulunmaktaydi. Tim
veriler SPSS 23.0 paket programinda tanimlayict
istatistikler (say1, ylzde, aritmetik ortalama ve
standart sapma) ile degerlendirildi.

Tablo 1. Annelerin sosyodemografik 6zellikleri

Annelerin emzirmeyi sonlandirma nedenleri, uygulamalari ve
karsilastiklari sorunlar

BULGULAR

Calismaya alinan annelerin 42°si (%45.7) 20-30 yas
arasinda, 40’1 (%43.4) 31-40 yas arasinda idi. Ogrenim
durumlarina bakiddiginda annelerin 351 (%38.1)
ilkokul mezunu, 21’1 (%22.8) ortaokul mezunu idi.
Annelerin 7071 (%76.1) herhangi bir iste ¢alismiyordu.
Annelerin sosyodemografik oOzellikleri Tablo 1°de
Ozetlenmistir

N Yo
Yag (y1l)
<20 3 33
20-30 42 45.7
31-40 40 43.4
>40 7 7.6
Ogrenim durumu
Okuma-yazma bilmiyor 5 5.4
Ilkokul mezunu 35 38.1
Ortaokul mezunu 21 22.8
Lise mezunu 17 18.5
Universite mezunu 14 15.2
Aylik gelir
<2800 TL 6 6.5
2800-5000 T 58 63.1
5000-10000 TL. 24 26.1
>10000 TL 4 4.3
Calisma durumu
Calistyor 22 23.9
Calismuyor 70 76.1
Aile yapis1
Cekirdek aile 68 73.9
Genis aile 24 26.1
Toplam gocuk say1s1
1 10 10.9
2 29 315
3 35 38.1
4 11 11.9
>4 7 7.6

Ortalama emzirme stiresi 15.7£7.3 ay olarak saptandu.
Annelerin  77’sinin  (%83.7) emzirmeye ilk yarim
saatte bagladigt, 47’sinin (%51.1) en sik olarak 13-18
ay emzirmeye devam ettifi ve bu doénemde
bebeklerini stitten kestigi gbzlendi. Annelerin 42’sinin
(%045.0) yeterli stire emzirdigini diigiinerek emzirmeyi
sonlandirdigy; 41inin  (%44.5) emzirmeyi birden

kestigi ve bebeklerin 68’inin (%73.9) ise emzirmeyi
sonlandirildiktan sonra en stk aglama davransi
gosterdigi belirlendi. Annelerin emzirme durumlari ile
ilgili ozellikleri,  emzirmeyi sonlandirmada
uyguladiklar: yontemler ve karsilastiklart sorunlar
Tablo 2’de gosterilmistit.
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Tablo 2. Annelerin emzirme durumlari ile ilgili 6zellikleri, emzirmeyi sonlandirmada uyguladiklar: yontemler ve

kargilagtiklar: sorunlar

Ortalama emzirme siiresi (Ay) (Ortalama+SD) 15.7+7.3

N %
Emzirmeye ilk baslama zamani (dogumu takiben)
Tlk yarim saat icinde 77 83.7
ilk 1 saat icinde 10 10.8
Tlk giin iginde 3 3.3
1. giinden sonra 2 2.2
Emzirme stiresi
0-3 ay 4 4.3
4-6 ay 12 13.1
7-12 ay 21 22.8
13-18 ay 47 51.1
19-24 ay 8 8.7
Emzirmeyi birakma sebebi*
Yeterli stite emzirdigini diisinmek 42 45.6
Anne stitinin artik yetersiz kaldigini disinmek 32 34.7
Annenin ¢alismaya baglamast 16 17.3
Bebek emmeyi kendi istegiyle azalttt 9 9.8
Yeniden gebe kalmak 8 8.7
Bebegin ek gida alimina alismasint saglamak 7 7.6
Annenin hastalik veya ilag kullanma durumu 3 33
Bebegin hastalik durumu 2 2.2
Emzirmeyi sonlandirmada kullanilan yéntemler*
Emzirmeyi birden tamamen kesmek 41 44.5
Emzirme sikhigint azaltarak kesmek 33 35.8
Yalanct meme (emzik) kullanmak 21 22.8
Bebegin emmeyi kendi istegiyle azaltip birakts 9 9.8
Memeye act sirmek 6 6.5
Memeye sal¢a stirmek 6 6.5
Memeye sa¢ koymak 4 43
Meme ucunu bantla kapatmak 3 33
Biberona alistirmak 1 1.1
Emzirmeyi sonlandirmada basarili olma durumu
Evet 66 71.7
Hayr 26 28.3
Emzirmeyi sonlandirildiktan sonra bebeklerde goriilen davranis
degisikligi*
Aglama 68 73.9
Sinirli-saldirgan davranislarda bulunma 18 19.5
Ek gida aliminda azalma 13 14.1
Ek gida aliminda artma 8 8.7
Ige kapanma-kiisme 9 9.8
Gece uykuya dalma ve uyku diizeninde bozulma oldu 9 9.8
Geceleri artik stk uyanmuyor, uyku stresi ve diizeni iyilesti 16 17.3
Herhangi bir degisiklik olmad: 19 20.6

“Katithmeilar birden fazla cevap isaretlemistir.

TARTISMA

Yenidoganin beslenmesi; yasamin hentz ilk saati
icerisinde  olacak  sekilde erken — emzirmeye
baslanmasini, ilk 6 ay boyunca yalniz anne siti
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verilmesini, en az iki yil emzirmeye devam edilmesini
ve altinct aydan itibaren uygun, giivenilir ve yeterli ek
gida ile tamamlayict  beslenmeye gecilmesini
icermektedir (Infant, 2009). Anne ile bebegi
arasindaki bagin kurulmasinda ve anne sitinin

dizenli Uretiminin  tesvik  edilmesinde erken
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emzirmeye baslanmast ¢ok Gnemli bir rol
oynamaktadir. Bu nedenle dogum sonrast ilk bir saat
icerisinde annelerin emzirmeye baslamast
saglanmalidir. Diizenli anne stti dretilmeden; yani
emzirme Oncesi herhangi bir yiyecek veya sivi gida ile
besleme yenidoganlar icin 6nerilmemektedir (Bilim,
2019). TNSA-2018 verilerine gore tlkemizde ilk bir
saatte emzitilme orant %71°dir (Bilim, 2019).
Calismamizda ise ilk bir saatte emzirmeye baslama
orant TNSA-2018 verilerine gore olduke¢a yiiksek;
%94.5 olarak saptanmistir.

Anne siitini sonlandirma nedenleri incelendiginde;
Alsag ve Polat'in (Alsa¢ & Polat) yaptiklart ¢alismada
bebegini yeterli siire emzirdigini disinme (%36.7),
bebegin  emmek istememesi (%23.3), siitin
yetmemesi (%13.1) ve tekrar gebe kalma (%06.7) yer
almustir. Yeterli stirede bebegini emzirdigini distinme
ve bu nedenle emzirmeyi sonlandirmanin; Ding ve
ark’nin  (Ayten, Dombaz, & Dursun) yaptiklar
calismada 9%53.6 oraninda oldugu gozlenmistir.
Calismamizda da literatiire benzer sekilde emzirmeyi
en stk birakma nedeni %46.5 orani ile “yeterli siire
emzirdigini  disinmek”  olarak  saptanmustir.
Annelerin  emzirmeyi sonlandirmada  geleneksel
yontemlere stk¢a bagvurduklart bilinmektedir. Gok
Ugur ve ark’nin (GOK UGUR, SAHIN, AYDIN, &
KABADAS, 2018) 271 annenin katilimz ile yaptiklart
calismada, annelerin %025.5’inin geleneksel yontemler
kullanarak ~ emzirmeyi biraktiklart  gézlenmistir.
Calismamizda annelerin %44.5’t emzirmeyi birden
keserken; annelerin yalanci meme (emzik) kullanma
(%22.8), memeye act sirme (%0.5), memeye salca
sirme (%06.5), memeye sa¢ koyma (%4.3), memeyi
bant ile kapatma (%3.3) gibi geleneksel yontemleri
uyguladiklart ~ gorildi.  Literatirde  yapilmus
calismalarda da benzer sonuglar bulunmustur (Alsag¢
& Polat; Ayten et al.).

SONUGC

Calismamizin sonuglart dogrultusunda; anne sati ve
emzirme damismanligt acisindan  dogum  Oncesi
dénemden baglanarak anneler egitilmelidir. Dogru
emzirme teknikleri 6gretilmeli ve iki yasina kadar
emzirme tesvik edilmelidir. Ozellikle sezaryen dogum
sonrast emzirmeye baslama geciktirilmemeli, saglik
personeli  bu hassasiyet
Emzirmenin sonlandirilmast surecinde; annelerin

konuda gostermelidir.

Annelerin emzirmeyi sonlandirma nedenleri, uygulamalari ve
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karsilastiklari sorunlar

farkindaliklarinin arttirilmasi ve bebeklerin psikolojik
olarak  olumsuz etkilenebilecekleri  geleneksel
yontemlerden kacinilmast acisindan
bilgilendirilmeleri 6nerilir.
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Amag:  Calismamizin amact;  Sivas  ilinde
poliklinigimize aletjik rinit (AR) 6n tanusi ile bagvuran
ve deri prik testi (DPT) uygulanan ¢ocuk hastalarda
acroalerjen  duyarliliginin  giincel  dagilimint

belirlemektir.

Gereg ve Yontem: Mart 2019-Subat 2020 tarihleri
arasinda alerji poliklinigimize rinit sikayetleri ile
basvuran ve DPT uygulanan 2422 hastanin DPT
sonuglart geriye déniik olarak degerlendirildi.

Bulgular: 1 yil boyunca poliklinige basvuran 11440
hastanin 2422’ine (%21.1) rinit sikayetleri nedeniyle
DPT uyguland: ve bu hastalarin 874’inde (%36.0) en
az bir aeroalerjene karst duyarlilik saptandi. Kizlarda
deri testinde %039.2, erkeklerde %33.8 oraninda
pozitiflik saptandi. Yas gruplarindan en fazla 5-12 yas
arast (%40.8) pozitiflik saptand1. En stk duyarlihgin
tespit edildigi aeroalerjen polenler olup (61.2%)
sirastyla; tahil-hububat karisimi (39.0%), cayir (¢imen)
ot polen karisimit (38.6%), yabani ot polen karisimi
(33.6%), agac poleni karisimi (22.1%) icermekteydi.
Bunu ev tozu akart (%54.9) ve mantar (kif) karisimi
(7.7%) duyarlilig takip etti (Tablo 1). DPT pozitif
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olan hastalarin 443 (%50.7)'inde sadece bir
acroalerjene karst duyarlilik varken, 431 hastada
(%049.3) birden fazla aeroalerjene, 276 hastada
(31.6%) ise 3 ve daha fazla aeroallerjene karsi
duyarlilik vardi. Monosensitizasyon 6 yasindan kigik
veya ev tozu duyarll AR’li hastalarda daha stk
gorulirken; polisensitizasyon 12 yasindan biiyiik veya
polen duyarli AR hastalarda daha sik goérildi. ARl
hastalar en sik subat, temmuz ve agustos ayinda
poliklinise basvurmakta iken; aeroallerjenlerden
polenlere daha ¢ok Haziran ve Eylil; ev tozlarina
Subat; mantar (kiif)’e ise yil boyu benzer oranlarda
reaksiyon saptandi (sekil 1 ve 2).

Sonug: Sivas ilinde ¢ocukluk ¢aginda AR’li hastalar
en stk subat, temmuz ve agustos ayinda aletji
poliklinigimize bagvurup, DPT ile en sik polen aletjen
duyarliligs saptanmistir.

Anahtar kelimeler: Alerjik rinit, deri prik testi,
polenler, ev tozu, kif
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Amag: Intravenéz lipid soliisyonlari, prematiire
bebeklerde parenteral beslenmenin bir pargasi olarak
yaygin sekilde kullamlmaktadir. Lipid infiizyonlari
sirasinda yiksek serbest yag asidi (SYA) seviyelerinin

potansiyel  bilirubin  yer  degistirici  etkileri
bilinmektedir. ~ Serbest  bilirubin(SB)  diizeyleri,
bilirubinin  nérotoksisite riskini serum indrekt

bilirubin seviyelerinden daha dogru bir sekilde
ongormektedir. Bu calismada, prematiire bebeklerde
iki farkli lipid solisyonunun serbest bilirubin ve
serbest yag asitleri seviyeleri Uzerindeki etkisini
karsilastirilmustir.

Gere¢ ve Yontem: Bebekler intravendz lipid
preparatlarina gore iki gruba ayrildi: Grup 1’deki
bebeklere zeytinyagi+soya yagi iceren solisyon, Grup
2’deki bebeklere zeytinyagi+soya yagit+balik yagt
iceren solusyon verildi. Lipit alimt 3.5 g/kg/gin

oldugunda kan 6rnekleri alindi ve serum SBA ve SB
duzeyleri analiz edildi.

Bulgular: Ortalama serum SBA ve SB dizeyleri
agisindan iki grup arasinda farklilik saptanmadi
(strastyla p=0.26 ve 0.69). Grup 1 ve Grup 2 deki
bebeklerin serbest SYA ve SB diizeyleri arasinda
anlamli bir korelasyon bulundu (sirastyla r = 0.74, p
<0.001 ve r = 0.92, p<0.001). Bu korelasyon Grup
2’deki bebeklerde daha belirgindi.

Sonug: Prematiire bebeklerde her iki lipit
solisyonunun de serum serbest bilirubin ve serbest
yag asidi dizeyleri tzerinde benzer etkilere sahip
gorunmektedir.

Anahtar  kelimeler:  Yenidogan,  parenteral
beslenme, serbest bilirubin, serbest yag asitleri.
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GIRIS

Koronavirtis enfeksiyonu daha c¢ok eriskinlerde
gorilmekle  beraber ¢ocukluk yas grubu ve
yenidoganlarda da bildirilmektedir. Yenidoganlarda
gebeden fetiise vertikal gecis  konusu heniiz
aydinlatilamamis olsa da, yenidoganlar bagisiklik
sistemlerinin tam gelismemis olmasi ve sonrasinda
beslenme ve bakim sirasinda anne veya bakim veren
diger kisilerle temast nedeniyle COVID-19
enfeksiyonu icin ytksek risk alttndadirlar. COVID 19
bebeklerinde  preterm  dogum
Oykisinin daha sik oldugu ve seksio sezaryen ile
dogumun siklikla tercih edildigi bildirilmektedir. Bu
bebeklerde solunum sikintisi, Okstrik, beslenme
zotlugu, diare ya da nazal konjesyon gibi semptomlar
da gorilebilmektedir. Calismamizda Yenidogan
Yogun Bakim Unitemizde Nisan 2020-Ocak 2021
tarihleri arasinda hastanemizde COVID 19 porzitif
anneden dogan 12 bebek incelenmis olup, bu
bebeklerden birinin intrauterin dénemde eks oldugu
gorilmistir. Calismamiz intrauterin 6lim vakasina
dikkat ¢ekmeyi ve giincel veriler 1s151nda COVID 19

geciren  anne

anne  bebeklerinin  verilerinin  tartigtimasim
amaclamaktadir.
GEREC VE YONTEM

Bu c¢alismada Nisan 2020-Ocak 2021 tarihleri
arasinda  Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi

Hastanesinde dogum yapmis COVID 19 tanilt
anneler ve bebekleti retrospektif olarak incelendi.
Gebelik haftast, dogum sekli ve kilosu, APGAR
skorlart, beslenme bicimi, yatts siiresi, mekanik
ventilator ihtiyac, laboratuar parametreleri, 24. ve 72.
Saatte alinan strinti 6rneklerinde COVID-19 PCR
hastane elektronik kayitlarindan  elde  edilerek

degerlendirildi.
BULGULAR

Dogum 6ncesi ya da yatist esnasinda tani alan toplam
12 gebe degerlendirmeye alindi. Anne yas ortalamasi
31=£5 yil olup, annelerin %581 (n:7) semptomatikti ve
3 annede (%25) COVID yogun bakim yatis Sykiisii
bulunmaktaydi. Dogum sekli incelendiginde 11
gebenin  (%91,6) C/S yol ile dogum yapugi,
bebeklerin ortalama dogum haftasinin 37,3+ 2,0
(min:34-max:40) ve ortalama dogum kilosunun ise
3067£725 (min:1930gr-max:4085 gr) gram oldugu
gorildi. Prematirite (< 36 hafta 6 glin) orant % 41,6
olarak hesaplandi. Prematiire dogan bebeklerin
ortalama dogum haftast 35,2+-0,83(min:34-max:30)
hafta idi. Annelerin hicbirinde sigara veya madde
kullanim 6ykisti bulunmamaktaydi. 3 annede (%25)
gestasyonel diyabet ve 3 annede (%25) ise uzamis
membran raptiri éykusi vardi.

Bebeklerin 1. dakikadaki median APGAR skoru 7
iken, 5. dakikadaki median APGAR skoru 8 olarak

hesaplandi. Bir hastanin intrauterin eks oldugu ve
APGAR 0-0 olarak degetlendirildigi izlendi. Yapilan
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arastirmada hastanin 39. haftaya kadar herhangi bir
saglik problemi olmadigi, yatisindan 2. glin 6nce en
son muayenesinde 3960 gram olarak olcildugt ve
herhangi bir problem saptanmadigi 6grenildi.
Annenin basvurusundan 6nce COVID 19 tanist
aldigy, okstrik disinda herhangi bir semptomu
olmadigs ve herhangi bir tedavi verilmedigi 6grenildi.
Annede intrauterin 6liime yol acabilecek ek komorbid
bir hastalik ya da sigara i¢cim ve madde kullanim
Oykisi bulunmamaktayd:r. Yatisinda annenin CRP’si
15 mg/dl, (0-8mg/dl), Fibrinojen 507 mg/dl D-
Dimer 5,6 mg/L (0-0,55mg/L) idi. Anneye sezetyan
randevusu verildigi ve bagvuru esnasinda bebegin
intrauterin eks oldugu g6rildi. Anneye dogum
sonrast cekilen toraks bilgisayarli tomografisinde
buzlu cam gérintiminin COVID 19 pnémonisi
acisindan tipik olarak yorumlandigt ve favipiravir
tedavisi baslandigt 6grenildi.

Yasayan 11 olgunun ¢t hari¢ hepsinin klinik yatist
mevecuttu. [lk 24 saat ve kontrol 72. saatte COVID 19
PCR testleri tiim hastalarda negatif olarak raporlandi.
Izlemde 1 hastanin noninvaziv mekanik ventilatér ve
1 hastanin invaziv mekanik ventilatér ihtiyac
mevcuttu. Mekanik ventilator ihtiyact olan hasta, 31
haftalik gebelikten 1930 gram olarak dogan ve
prenatal steroid uygulanmamis bir hasta idi.
Opykiisiinde annesinde COVID 19 disinda herhangi
bir 6zellik yoktu. Dogum odasinda entiibe edilen ve
surfaktan uygulanan hasta agir RDS, pnémoni 6n
tanulartyla yatirildi. Hastada yasaminn ilk 18. saatinde
pnémotoraks gelistigi gorildi. Yatiginda alinan
laboratuar parametrelerinde  WBC: 13200/mm?3,
Notrofil:3100/ mm3,  Lenfosit  8500/mm?3,
Trombosit: 307000/ mm?, Hg:19,3 g/dl ve Het: %54,
yasaminin 3. giniinde alinan prokalsitonun degeri ise
4,56 ng/ml (0-0.5) olarak olculdi. Hastanin alinan
tetkiklerinde COVID 19 testleri negatif olarak
raporlanmis  ve 11
izlendikten sonra yatisinin 21. gininde saglikla eve
taburcu edilmisti.

gin mekanik ventilatérde

Hastalarin 2’si (%16) hari¢ hepsi Formula mama ile
beslenmis, 2 hastada ise beslenme anne siti ve
formula mama kanisik verilmisti. Anne sttd ile
beslenmelerin  tamami  sagilmis anne sutd ile
gerceklestirilmistit.

Bebeklerin alinan rutin kan tetkiklerinde ortalama
WBC: 15490/mm3, Nétrofil: 8408/mm?3, Lenfosit:
5553/mm’, Platelet: 258750/mm?’ ve prokalsitonin:
1,02 ng/ml olarak raporlanmist. Hastalarin karaciger
enzimleri normal smirlar iginde idi. Ortalama
AST:33,37/IU ve ALT:12,15/1U olarak saptanmusti.
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Yatst yapilan ve anne yanina verilen hastalarin hepsi
saglikli taburcu edilmis, sonrasindaki 14 gunlik
izlemlerinde de herhangi bir semptom gelismemistir.
Hastalar ortalama 7,6 gin tnitemizde yatmustir.
Hastalardan bir tanesinin antenatal hidronefroz
tanustnin olmast ve gerekli tetkiklerinin planlanmast
sebebiyle yatist 8 giin siirmis, bir baska hastamizda
ise ailenin teredditleri sebebiyle hastanin yatist 12
glne uzamigtir.

SONUC

Il olarak Aralik 2019 yiinda Cin’de tanimlanan
Coronavirus hastaligt (COVID 19), Mart 2020
tarihinde Diinya Saglik Orgiitii tarafindan pandemi
olarak kabul edilmistir. COVID 19 virtistinin
benzerlik gosterdigi SARS ve MERS virislerinde
goOsterilmis olan yuksek abortus ve 6lim oranlar
benzer patogeneze sahip COVID 19 enfeksiyonu
geciren gebelerin bebekleri icin de endiseye sebep

olmustur!.
Yapilan calismalarda  vertikal gecisin = olmadigi
bildirilse de, virusin bazt ¢alismalarda erken

dénemde yenidoganlarda saptanmasi vertikal gegis
ihtimalini tamamen dislamamaktadir®?. Ayrica 27
calismanin  incelendigi  ve 217  bebegin
degerlendirildigi bir derlemede COVID 19 hastalikli
annelerden dogan bebeklerin biyik cogunlugunun
(210/217) testinin negatif oldugu ya da olgularin
asemptomatik seyrettigi bildirilse de pozitif saptanan
IgM antikorlar1 sebebiyle maternal gegisin olast
oldugu belirtilmistir*. Tirkiye’den bildirilen ve 125
gebenin incelendigi baska bir ¢alismada ise PCR
pozitifligi oran1 %3,3 olarak bulunmus, fakat bunun
vertikal gecis sebebiyle mi yahut PCR testinin ge¢
dénemde
aydmlatilamamistir®.  Ayrica  plasental invazyonun
nasil gerceklestigi konusu halen kesin belli degildir.
Virtstin akcigerlere ACE 2 reseptorleri tizerinden
Serin Proteaz TMPRSS2 enzimi yardimiyla invaze
oldugu  gosterilmis, yapilan  ¢alismalarda 3.
trimesterde ACE2 ve TMPRSS2 enziminin plasenta
ve fetal membranlarda ihmal edilebilir dizeyde
oldugu belirtilmistir>. Calismamizdaki 11 bebek
yasaminin ilk 24 saatinde ve kontrol 72. saat icerisinde
test edilmis, tim  bebekler negatif
raporlanmustir.

alinmasina mi  baglt oldugu konusu

olarak

Cin’de yapilan ve 33 COVID 19 pozitif anneden
dogan bebeklerin incelendigi bir calismada dogum
sonrasi testi pozitif gelen bebeklerden ikisi 40 digeri
31 gebelik haftasinda olup, solunum stkintsi,
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beslenme intoleransi, mekanik ventilatdr ve
antibiyotik ihtiyact olan olgu prematiire bebektir®.
Yine Cin’de yapilan ve 10 COVID pozitif anne
bebeginin incelendigi bir olgu serisinde 39 haftalik
COVID  negatif bir bebekte pnémotoraks
izlenmistir’. Tirkiye’den bildirilen 125 COVID 19
annenin degerlendirildigi bir baska arastirmada ise 3
hastanin solunum stkintist mevcut olup bunlarin
ikisinin prematiire oldugu gérilmektedir’. Mevcut
literatiire paralel olarak benzer sekilde solunum
sikintist ile yatirdigimiz hastamiz 31 haftalik olup, agir
pnémonisi mevecuttu. Hastamizin ilk 24 saat ve 72.
saatlerinde alinan COVID testi negatif olarak
raporlanmistt. Hasta 10 giin ampisilin+gentamisin
tedavisi almig olup, yatisinin 3. glintinde alinan trakeal
aspirasyon  kultirinde dreme olmadi Cin’de
bildirilen 6 vakalik bir seride COVID 19 anneden
dogan bebeklerin siiriintii 6rneklerinin negatif olsa da
bebeklerde COVID 19’u destekleyen bulgu olarak
IgM pozitifligi saptanmustir®. Vakamizda da strinti
testi negatif sonuglansa da klinigin 6rtismesi
sebebiyle mevcut durumun prematiriteye baglt
olabilecegi gibi COVID-19 ‘a da sekonder gelismesi
de olasidir.

1100 gebenin dahil edildigi bir metaanalizde ortalama
anne yast 30,57 hesaplanmis olup, calismamiz da
benzer bir sonu¢ vermistir’. Ayni metanalizde 779
gebelikten 3 6li dogum bildirilmis olup, birinin
COVID-19 ile iliskisiz oldugu, diger iki vakada ise
enfeksiyon  etkisi  dislanamadigi  belirtilmistir®.
Calismamizda takip edilen gebelerden 39.haftaya
kadar sikintist olmayan bir gebe 6li dogum yapmustir.
COVID 19 pandemisi siiresince 6li dogum ve diisitk
sayilarinda artis bildirilse de bu artisa kisitlamalar
esnasinda saglik hizmetlerine erisim konusunda
cekinceler  ve  zorluklarin  neden  oldugu
digintlmektedir'®!!.  Oysa  hastamiz  pandemi
stiresince takiplerine diizenli bicimde devam etmis,
dogumdan 2 giin 6nce fetiis saglikli degerlendirilerek
kendisine ameliyat gini verilmistir. COVID 19 ile
benzerlik gésteren MERS-CoV déneminde de 6l
dogumlarin arttigt bilinmektedir.’> Tim bu veriler
s1¢1inda annede gelisen enfeksiyona sekonder gelisen
hipokseminin fetiise oksijen transportunu bozmast ve
oli dogumlara yol a¢masi akla gelen ilk olasiiktir.
Bunun yaninda COVID-19 hastalarinda gorilen
hiperkoagtlabilite g6z Oniine alindiginda, olast
plasental vaskilaritedeki bozulma ve trombotik
degisikliklere sekonder bozulmus perfiizyona bagl
kaybinin  oldugu  varsayilabilir.
patolojisi  gonderilmediginden dolayt bu  tezimizi
destekleyecek kanitimiz bulunmasa da bu varsayim

fetiis Plasenta

68

Cukurova Medical Journal

son ctkan yaymnlarla da desteklenmektedir. 2021
yilinda yayinlanan son derlemede 32-40 hafta arasi
dogum yapmis 20 COVID-19 hastalikli gebelerin
plasental patolojileri incelenmis olup 10’unda olast
vaskuler malperfiizyon ve fetal vaskiler trombozdan
bahsedilmektedir®.

COVID 19 anne bebeklerinde prematiirite orant
yayinlanmis raporlarda degisik oranlarda
bildirilmistir. Calismamizda ortalama gebelik yas1 37,3
hafta olmasma ragmen olgularin %41,6’sin1 gebelik
yast 37 hafta altinda prematuritelerden olugmaktadir.
Toro ve arkadaglarinin yaptift metaanalizde ise
ortalama gebelik haftast 37,5 hafta olup; 37 haftadan
once dogan bebeklerin orani %23 olarak rapor
edilmistit®. Bagka bir detrlemede ise bu oran %42
olarak bildirilmistir'?. Calismamiz gebelik haftast
acisindan giincel verilerle uyumlu olsa da prematiire
oranimiz yiksektir.

Ttim metanaliz ve calismalarda ytksek sezeryan orani
ile dogum mevcuttur. Dogum seklinin COVID-19
riskini arttirmadigina ve uygun endikasyon haricinde
cerrahi komplikasyonlardan kaginmak icin normal
dogumun tercih edilebilecegine dair Oneriler siklik
kazanmaktadir!*. Buna ragmen diger ¢alismalarda da
kendi bulgumuza benzer sekilde ylksek sezeryan
oranlarindan bahsedilmektedir. Toro ve
arkadaglarinin  yaptigt ¢alismada bu oran %85
bulunmusken, Zaignam ve arkadaglart sezeryan
oranindan %92 olarak bahsetmektedir®13.

Diinya Saglik Orgiitii ve Tiirk Neonatoloji Dernegi
uygun 6nlemlerle Sars-Cov2 ‘nin emzirmeye engel
tegkil etmedigini belirtse de, anne stti ile beslenme
orant oranimiz %16 bulunmugtur’®. Ulkemizde
yayinlanan en genis olgu serisinde ise bu oran %7,2’de
kalmustir.> Saglik personelinin olast kontaminasyon
acisindan  tereddutleri bu duasik oranin nedeni
olabilir. Anne sitiine gecisin gosterildigi bir vaka
calismast mevcut olsa da baska bir calismada 9
annenin st incelenmis  ve  wviral  yik
saptanamamugtit®. Literatlir incelendiginde bu konu
hakkindaki calismalar celiskili olup ileri arastirmalara
ihtiyag¢ oldugu muhakkaktir.

COVID 19 gebeliklerden dogan bebeklerde herhangi
bir komplikasyon goriilmese de genellikle ilk bulgu
solunum stkintist  olarak bildirilmektedir. Ates,
pnomotoraks ve tagikardi diger semptomlar arasinda
sayilabilir. COVID 19 geciren bebeklerde laboratuar
bulgulart nonspesifiktir. Tam kan sayimi normal
olabildigi gibi, mevcut tablo karaciger fonksiyon
testlerinde ylkselme, 16kopeni, lenfopeni veya hafif
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trombositopeni ile presente olabilir!®. Calismamizda
sadece agir pnémoni, RDS 6n tanilariyla yatmis olan
ve mekanik ventilatérde izledigimiz hastamizda
nétropeni vard, diger hastalarimizda kan sayiminda
Ozellik yoktu.

Calismamizin bazt kisitliliklar s6z konudur. Vertikal
gecisi gosterme  agisindan serum IgM ve IgG
antikorlart 6nemli rol oynasa da hastanemizde bu testi
uygulamak mimkin olmamistir. Bu sebeple mevcut
olgularimiz bu a¢idan degerlendirilememistir. Bunun
yaninda plasental patolojinin  génderilmemesi
sebebiyle ¢alismamizda intrauterin kaybedilen bebege
dair daha fazla bilgi edinilememistir.

Ug hastamiz haricinde tiim bebekler yogun bakimda
izlenmesine ragmen diger yatist yapilmayan 3 bebekte
de herhangi bir sikintt gézlenmemistir. Onbes hasta
gebenin retrospektif tarandigi bir ¢alismada hastalar
14 giin boyunca izlenmis ve bu siire¢ sonunda hicbir
hastada COVID semptomu izlenmemistir!”. Bu da
yogun bakim yatisinin gercekten gerekli olup olmadigt
konusunda soru isaretleri dogurmaktadir.

Sonug olarak COVID 19 hastaliginda vertikal gecis
heniiz gésterilememis olsa da gebelik esnasinda ve
sonrasinda  bebeklerin -~ COVID  semptomlart
agisindan izlenmesi ve siphe halinde IgG ve IgM
bakilmasi 6nem arz etmektedir. Bunun yaninda dustuk
anne sutl ile beslenme ve yiksek sezeryan dogum
oranlarinin  tersine cevrilmesine yonelik  saglik
personellerinin bilgilendirilmesini ve dogum sonrast
uygun Onlemlerle anneyle bebegin birlikteliginin
saglanip emzirmenin tesvik edilmesini 6nermekteyiz.
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Cocuk saghgr ve hastaliklar1 kliniklerindeki saghk g¢aliganlarinin
resiisitasyonda ailenin yeri hakkinda goériisleri

Opinions of healthcare professionals in child health and diseases clinics on the place

of the family in resuscitation
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Amag: Yasami tehdit eden durumlarin yOnetimi
aileler  disart  ¢tkarilmaktadir.  Oysa
sirasinda  ailenin  gocugun yaninda

esnasinda
restisitasyon
olmast, aile merkezli bakim yaklagimi kapsaminda ele
alinmalidir. Bu ¢alismamiz cocuk kliniklerinde ¢alisan
hekim ve hemsirelerin restsitasyonda ailenin yeri
hakkindaki goriislerini belirlemek i¢in planland.

Gere¢ ve Yontem: Daha 06nce yayinlanmig
calismalardan  faydalanilarak  anket  sorulart
olusturuldu. Subat 2021°de bagladigimiz anketimize 3
ay devam etmeyi planladik. Bir aylik degerlendirmede
486 katilimcinin paylasacagiz.
Anketimizde tanimlayict 7 soru ve resusitasyon ile

ilgili 15 soru yer almaktadir.

sonuglarini

Bulgular: Anketimize katillan saglik calisanlarindan
174G (%35.8) hemsire ve 110’u (%22.6) ¢ocuk sagligs
ve hastaliklari uzmani olarak gérev yapmaktadir.
Katilimeilarin 379’u (%78) daha 6nce ¢ocuk acil
ve/veya cocuk yogun bakimda gorev yapmistir.

Cocuklarda ileri yasam destegi egitimi alan 406 kisi
(%83.5) ve en az bir kez resusitasyonda bulunan 392
kisi (%80.7) yer almaktadir. Resiisitasyon esansinda
ailelerin bulunmasi ile ilgili sorumuza 470 kisi (%96.7)
hayir cevabint verdi ve aileler Gzerinde olumsuz etki
birakacagini  disiiniiyor. Resiisitasyonda ailelerin
bulunmasi ile ilgili olumlu katki ne olabilir sorumuzda
ise ailenin ¢ocugu icin yapilan ¢abalari gérecek olmasi
o6ne  ¢ikiyor  (%67.3). Olumsuz  goriglerini
sordugumuzda ise restsitasyonun aileler tzerinde
travmatik bir etki birakabilecegi (%96.9) 6ne
¢tkmaktadir.

Sonug: Sonug olarak saglik calisanlart resiisitasyonda
ailelerin yer almasinda hem kendileri Gizerinde hem de
aileler  {zerinde etkileri  olacagini
distinmektedir.

olumsuz
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GIRIS

COVID 19 pandemisi yliksek mortalite ile seyreden
global bir saglik problemidir. Saglik merkezlerinin
pandemi klinikleri olarak hizmet vermesi ve pandemi
Onlemleri  nedeniyle asemptomatik  hastalarin
bagvurularin azalmast kaynaklt bircok ¢ok hastaligin
tanisinin - gecikmesinde 6nemli bir fakt6r haline
gelmistir. Pandemi dénemi hasta yonetimi ile ilgili
bircok kilavuz glncellenmistir ve Uluslararast
Pediatrik Diyabet ve Endokrin Dernegi(ISPAD)
2020 endokrin acillerin yatirilarak tedavi etmesine
yonelik Onerilerini sunmustur. Psikososyal stresin
toplumda tip 1 diyabet sikligini  artirdigs
bilinmektedir!?.

Bu calismanin amact pandemi dénemindeki tip 1
diyabet vakalarinin tzerindeki etkisini bir énceki yil
ile kiyaslanarak arastirilmasi ve hastalik yonetimine
etkisini incelemektir.

GEREC VE YONTEM

Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk
Endokrinoloji kliniginde Mart 2019 —Mart 2021 yillart
arasinda yeni tant almis tip 1 diyabet 73 hasta
calismaya alind; COVID-19 pandemisi 6ncesi (Mart
2019-Mart 2020) ve pandemi sirecinde (Mart 2020-
Mart 2021) tant alan hastalar iki ayrt grupta incelendi.
Hastalarin  degerlendirmeleri  retrospektif — olarak

yapildi. Hastalarin diyabetik ketoasidoz (DKA)
siniflandirmast; pH<73 hafif, pH<72 orta ve
pH<7,1 agir dechidratasyon olarak siniflandirilds.
Ailede diyabet 6ykiileri not edildi. Tani sirasindaki
HbA1C, sitoplazmik  antikor ~ (ICA),
glutamikasit dekarboksilaz antikor(Anti-GAD),
Hashimato tiroiditi, C6lyak Hastalig1 varlig, yasa gére
dizeltilmis lenfosit sayisi(ALS) ve vyasa gore
diizeltilmis notrofil sayisi(ANS) kaydedildi. Diyabetik
ketoasidoz izlem sirasinda komplikasyon
(hipofosfatmi, hipokalsemi, hipokalemi) gelisen
hastalar kaydedildi.

adacik

Istatistiksel analiz

Verilerin istatistiksel analizinde SPSS (Statistical
Package for the Social Sciences) 23.0 paket programi
kullanildi. Kategorik 6lctimler say1 ve yiizde olarak,
strekli 6lgtimler ortalama ve standart sapma (gerekli
yerlerde minimum -maksimum) olarak G&zetlendi.
Kategorik degiskenlerin karsilastirilmasinda Pearson
Chi-square ve Fisher exact testi istatistigi kullanddi.
Calismada yer alan parametrelerin normal dagilim
gOsterip gostermedigini belitlemede Shapiro-Wilk
testi kullanildi. Gruplar arasinda stirekli Slgiimlerin
karsilagtirilmasinda  dagilimlar  kontrol  edilerek
normal dagilim gosteren parametrelerde bagimsiz
student  t-testi, normal dagilm gdstermeyen
parametrelerde ise Mann whitney u testleri kullanids.
Tum testlerde istatistiksel 6nemlilik dizeyi 0.05
olarak alinds.
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BULGULAR

Toplam (n=73) olgularin n=40 (%54,8) kiz ve n=33
(%045,2) erkek olgu calismaya alindi. Yas ortalamasi
9,61y1l; pandemi 6ncesi dénem (Mart 2019-Mart
2020) olgularin yas ortalamast 9,72yil, pandemi
sirecinde (Mart 2020-Mart 2021) olgularin yas
ortalamast 9,55 yil idi. Olgularn HbA1C (%)
ortalamast; toplam 11,8+2,7 iken pandemi dénemi
oncesi 11,7£2,9, pandemi dénemi sonrast 11,8127
oldugu goérilmustiir.

Pandemi 6ncesi dénem ile pandemi dénemi boyunca
gorilen tip 1 diyabet olgularinin yas, cinsiyet, HbA1C
diizeyi, ICA porzitifligi, Célyak otoantikor pozitifligi,
arasinda anlamli fark yoktu. Pandemi dénemi 6ncesi
(n=29) tani alan tip 1 diyabet olgularinin tant sirasinda
bir kiside idrar yolu enfeksiyonu, bir kiside pnémonisi
oldugu belirlendi, ayrica yasa gore diizeltilmis lenfosit
ve notrofil sayiart incelendiginde yedi kisinin
lenfopenisi, farkli bes kisinin nétrofilisi  oldugu
belirlendi. Pandemi siireci(n=44) tan1 alan olgularin
bes kiside lenfopeni, bir kiside lenfositoz ve farklt
dort kiside notrofili oldugu belirlendi. Pandemi
oncesi donemde tani alan olgularda orta DKA
n=4(%13,6) ve agir DKA n=2(%0,9) iken pandemi

COVID-19 Pandemisinde Yeni Tant Tip 1 Diyabet Hastalar1

strecinde tant alan olgularda orta DKA n=9(%20,5)
ve agir DKA n=5(%11,4) sapt anmis olup agir ve orta
dehidratasyon klinigi ile tant alan vakalarin pandemi
déneminde sayisinda artis oldugu gérilmistir, ancak
istatistiksel olarak anlamli iliski saptanmamustir
(p=0,578). Hastalarin DKA siiresince izlemi sirasinda
komplikasyon degerlendirilmesinde beyin 6demi,
akciger 6demi gibi hicbir hastada komplikasyon
gelismemistir. Pandemi dénemi 6ncesi(n=>5) iki kiside
hipokalemi, ti¢ olguda hipofosfatemi gelismis olup
pandemi sirecinde tani alan(n=9) olgularda bes
kiside hipokalemi, dort kiside hipofosfatemi gelisimi
gbzlenmistir.

Pandemi siiresince tani alan olgulardan (n=16)
tanesine SARS-CoV2 PCR testi yapilmis olup agir
dehidratasyon klinigi ile gelen bir erkek olgunun 2
hafta 6nce SARS-CoV2 PCR porzitifligi saptandi.
Orta dehidratasyon klinigi ile gelen olgunun tanidan
bir ay sonraSARS-CoV2 PCR poritifligi saptanmustir.
Calismamizda COVID-19 pandemisi sonrasi goriilen
yeni tani tip 1 diyabet vakalarinin artig gortlda,
(p<0,001) Anti-GAD porzitifligi goérilme sikligt
COVID-19 pandemisi sonrast grupta yer alan
hastalarda daha yiksek bulundu (p=0,034; p<0,05).
Klinik bulgular Tablo 1’de gosterilmistir.

Tablo 1. Pandemi Oncesi ve Pandemi Dénemi Tant Alan Tip 1 Diyabet Vakalari

Pandemi Oncesi Pandemi Doénemi Toplam p
n(%) n(%o) n(%o)
Vaka sayist 29 44 73 <0,001
Cinsiyet
Kiz 16 (55,2) 24 (54,5) 40 (54,8) NA
Erkek 13 (44,8) 20 (45,5) 33 (45,2)
Aile Oykiisii
Yok 21 (72,4 34 (77,3) 55 (75,3) 0,637
Var 8 (27,6) 10 (22,7) 18 (24,7)
Yas(yi) (u) 9,72 (3-17) 9,55(2,2-17) 9,61 (1-17) 0,856
Hbalc(%) (t) 11,7429 11,9£2,7 11,8%2,7 0,825
ALS (¢) 2494 4412277 28431110424 2704,61£1124,6 0,197
ANS (u) 4900 4600 4600 0,495
(2800-15000) (2200-12100) (2200-15000)
1ICA 0,600
Negatif 14 (48,3) 24 (54,5) 38 (52,1)
Pozitif 15 (51,7) 20 (45,5) 35 (47,9)
Anti-GAD 0,034
Negatif 25 (86,2) 28 (63,6) 53 (72,6)
Pozitif 4 (13,8 16 (36,4 20 27,4
Colyak Hastalig
Yok 27 (93,1) 40 (90,9) 67 (91,8) 0,738
Var 2 (6,9) 4(9,1) 6 (8,2)
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Hashimato Tiroiditi

Yok 27 (93,1) 44 (100) 71 (97,3) 0,077
Var 2(6,9) 0 (0) 22,7

DKA(Kan gaz ph)

Hafif(ph<7,3) 23 (79,3) 30 (68,2) 53 (72,6) 0,578
Orta(ph<7,2) 4 (13,8) 9 (20,5) 13 (17,8)

Agir(ph<7,1) 2(6,9) 5(11,4) 7 (9,0)

DKA(kan gazi ph)

Hafif(ph<7,3) 23 (79,3) 30 (68,2) 53 (72,6) 0,297
Orta-agir(ph<7,2) 6 (20,7) 14 (31,8) 20 (27,4)

Kompikasyon

Yok 24 (82,8) 35 (79.,5) 59 (80,8) 0,733
Var 5(17,2) 9 (20,5) 14 (19,2)

* p<0,05, (u): Mann whitney u testi, (t): Bagimsiz student t-testi

SONUC

Tip 1 diyabet yatkinligini belitlemede genetik
faktorler ile birlikte beslenme, toksinler, mikrobiyata
ve psikososyal distres gibi ¢evresel faktorlerinin
etkiledigi bilinmektedir’. Pandemi siireci 6zellikle
cocukluk ¢aginda hastaligin gérilme sikligt  ve
cocuklar tzerindeki etkisini ayrintili gosteren ¢ok
merkezli calismalar bulunmamaktadir. Bu nedenle
siklikla ¢ocuklarda COVID-19’un asemptomatik
seyrettigi belirtilmektedir. Ozellikle bu durumun
cocuklar tzerindeki sistemik inflamatuar yanitinin
nasil olduguna dair kanitlar bulunmamaktadir. Viral
ajanlarin pankreatik beta hiicre hasarlanmasina neden
oldugu bilinmektedir. Son doénemde yapilan
calismalar  COVID-19  viral ajaninin  immin
regilasyon bozuklugu sonucu ve/veya beta hiicte
hasarlanmast sonucu tip 1 diyabet insidansini artirig

bildirilmistir>. Calismamamizda pandemi
déneminde yeni tani alan ¢ocuklarda Anti-GAD
pozitifliginin ~ yiksek  olmast ~ COVID-19’un

inflamatuar sire¢ ve otoimmuniteyi tetikledigi neden
olmus olabilir. Yaptigimiz calismada bir yil 6nceki
yeni tant alan tip 1 diyabet hastasinin sayisinin
artisinda COVID-19’un asemptomatik veya hafif
hastalik tablosu olusturmast tip 1 diyabet yatkinligs
olan hastalarda semptomlarin ortaya ¢tkmasina zemin
hazirlamis olabilir. Bu konu ile ilgili ¢cok merkezli,
multidisipliner, ayrintii alismalara ihtiyag vardir.

Calismamizda pandemi déneminde tant alan tip 1
diyabet vakalarinin yaninda orta ve agir dehidratasyon
klinigi ile tan1 alan olgularda da numerik olarak artis
oldugu gézlenmistir. Pandemi déneminde yeni tant
tip 1 diyabet sikliginda artmasinda bir diger unsur
olarak bireylerin ve ailelerin ¢ekinceleri nedeniyle

74

basvurularin  azalmasina bagli olarak hastalarin
izleminin yapilmast tip 1 diyabet hasta grubunun
asemptomatik hasta grubunun insidental olarak tant
almalarinda gecikmelere neden olmus olabilir. Bu
dutum yeni tant olgularin daha kritik (orta ve agir
DKA) durum klinigi ile tani almalarina sebep olmus
olabiliré7.

Calismamizdaki limatasyonlart belirtecek olursak;
oncelikle ¢alismamizin tek merkezli, retrospektif
olmast en 6nemli limitasyonudur. Ayrica 3. basamak
merkez oldugumuz icin non-DKA olgulari ve
insidental tani olan olgulart ¢alismaya alamadik.

Calismamizda sonug olarak sunu gostermigtir ki
pandemi siiresince yeni tanu tip 1 diyabet sayisinda
artts oldugu gorulmistir. Ayrica istatistiksel olarak
anlamli olmasa da orta ve agir dehidrate DKA
sayisinda artis oldugu gérilmistir. COVID-19’un
viral inflamatuar ve otoimmun etkisinin yant sira
pandemi Onlemi nedeniyle saglik merkezlerine
basvurularin azalmast bu duruma neden olmus
olabilir.
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Amag: Toplumda ¢ocuklarin yarisinda en az bir hisiltt
atagl gorulmektedir. Higiltill cocuklarin bir kisminda
ileti yaslarda astm gelismektedir. Atopi acisindan
yiiksek riskli cocuklarda astim gelisme riski yiksektir.
Astim  icin  riskli ¢ocuklarin  erken yaslarda
belirlenmesi amact ile tidal nefes analizi (TNA)
solunum fonksiyonlarini Slgme imkani tantyan, (i)
standardize edilmis (ii) tekrarlanabilir, (iii) sedasyon,
kooperasyon ve efor gerektirmeyen ve (iv) girisimsel
olmayan bir yontemdir. Higiltili cocuklarda atopi i¢in
yiksek riskli olanlar ile riski olmayanlarin solunum
fonksiyonlarinin TNA yoéntemi ile karsilastirilmast
amaclanmustir.

Gereg ve Yontem: Retrospektif kohort calismada
doktor tanili tekrarlayan hisiltt ataklari (=3 atak)
nedeni ile hastanemize 2018-2020 yillar1 arasinda
basvuran ve TNA yapilmis ¢ocuklar ¢alismaya alinds.
Cocuklar iki gruba ayrilarak [(i) ailesinde atopi
hikayesi olanlar (ytiksek riskli, n=30) ve (ii) ailesinde
atopi hikayesi olmayanlar (yiiksek riski olmayanlar,
n=33)] demografik verileri ve solunum fonksiyonlari
kargilastirilds.

Bulgular: Yuksek riskli olan ve riski olmayan
cocuklar arasinda yas, cinsiyet ve oksolojik 6l¢timler
actsindan fark saptanmadi Yiksek riskli cocuklarin
tPTEF, tPTEF: tE, VPTEF ve VPTEF:VE degerleri

riski olmayan cocuklara gére disiik bulundu ancak
Vt/kg ve solunum sayist acisindan fark saptanmadi.
Yas ile tPTEF, (PTEF: tE, VPTEF arasinda
korrelasyon saptandi [sirasi ile (1= 0.448, p< 0.001),
(r= 0.310, p= 0.014) ve (r= 0.709, p< 0.001)]. ROC
analizine gore tPTEF, tPTEF: tE, VPTEF ve
VPTEF:VE atopi agisindan yiksek riski 6ngérmede
anlamli bulundu. Bu degerlerden tPTEF: tE oraninin
<26.5 olmast durumunda %063.3 duyarlilik ve %63.6
Ozgillik ile atopi agisindan yliksek riski 6ngérdugn
saptandt. Cok degiskenli lineer regresyon analizinde,
yas ve atopi agisindan yiksek riskli olmak tPTEF:
tE’yi 6ngdrmede risk faktorleri olarak belitlendi (F
(2,60)=06.687, p=0.002).

Sonug: Atopi icin yiiksek riske sahip ¢cocuklarda riskli
olmayanlara goére solunum fonksiyonlar: daha disiik
saptandl. Hastanin yas1 ve atopi acisindan yiksek
riskli olmast solunum fonksiyonlarindaki dastiklik
icin risk faktorleridir. Tidal nefes analizi erken
dénemde astim  agisindan  riskli  gocuklarin
ongorulmesi icin kullanilabilecek ileri bir solunum
fonksiyon testi bir yontemdir.

Anahtar kelimeler: hisiltili cocuk, astim, cocuk, tidal
nefes analizi, solunum fonksiyonu, atopi, yitksek risk
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Amag: COVID-19 cocuklatla daha hafif klinik seyir
goOsterse bile, son zamanlarda giderek artan sayida
pediatrik multisistem inflamatuar sendrom (PIMS)
tanuli hastalarin bildirilmesi dikkatleri bu yeni durum
tzerine c¢ekmektedir. Bu c¢alismada, hastanemiz
Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari kliniginde PIMS tanist
ile izlenen ¢ocuklarin klinik, laboratuvar 6zelliklerinin
ve sonuclarinin incelenmesi amaclanmustir.

Gere¢ ve Yontem: Ekim-Aralik 2020 tarihleri
arasinda hastanemiz Cocuk Enfeksiyon Hastaliklars
kliniginde izlenen hastalarin demografik, laboratuvar
ve tedavi uygulamalart verileri prospektif olarak
incelendi.

Bulgular: Calisma siiresince yaslart  ortalama
106.58159.72 ay olan 27 hasta izlendi. Hastalarin 18'i
erkek (%0606.7), 9'u (%33.3) kiz idi. En sik bagvuru
semptomlar;, tim hastalarda ates, hastalarin
%066.6'sinda karin agrist ve %>51,8'inde ishal idi. Ug
hastada SARS-CoV-2 polimeraz zincir reaksiyonu ve
17 hastada seroloji pozitif saptandi. C-reaktif protein,
eritrosit sedimantasyon hizi, prokalsitonin ve ferritin
diizeyleri hastalarin hepsinde yiiksekti. Lenfopeni 17
(%62,9)  hastada  saptandi.  Tim  hastalara

ckokardiyografi yapildi. On tg¢ (%48.1) hastada
ekokardiyografik anormallikler vardi. Sekiz hastada
valvular regiirjitasyon, 5 hastada sol ventrikil sistolik
disfonksiyonu saptandi. Bir hastada sonrasinda
tamamen diizelen akut bobrek hasari, bir hastada ise
apandektomi ile tedavi edilen akut apandisit gelisti.
Dért (%14.8)  hastanin  noninvazif —mekanik
ventilasyon ihtiyact oldu. Yirmi iki hastada (%081,4)
COVID-19 tanist almis aile bireyi ile yakin temas
Oykust vardi. Ortalama yatig stresi 11£6,2 (7-38)
gindd. Hastalarin hepsine intraventz
immunoglobulin verildi. Yirmidort hasta
kortikosteroid, ¢ hasta anakinra tedavisi aldr. Tum
hastalar herhangi bir komplikasyon gorilmeden
taburcu edildi.

Sonug: Sonug olarak, farkl klinik semptomlar ve
yukselmis inflamasyon belirtecleri ile karakterize olan
bu yeni hastaligin multidisipliner  yaklasimla
yonetilmesi gerektigini disinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler:
hiperinflamasyon

COVID-19, cocuk, PIMS,
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Kronik bébrek yetmezligi olan c¢ocuklarda diyaliz modalitelerinin

biiytimeye etkisi

The effect of dialysis modalities on growth in children with chronic renal failure
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GIRIS

Biyume geriligi cocukluk ve addlesan ddnemdeki son
dénem  bobrek  yetmezliginin @ en  6nemli
sonuglarindan biridir'-2. Kronik bébrek yetmezligi
(KBY) olan ¢ocuklarda biiytimeyi etkileyen ¢ok sayida
faktor vardir. Renal replasman tedavileri olan diyaliz
ve renal transplantasyondaki gelismelerle yasam
sureleri uzayan KBY tanili ocuklarda biyiime geriligi
heniiz ¢c6zime kavusturulamamis bir sorundur4,

Kronik b&brek
geriliginin patogenezi karmagtktir ve bircok faktor

yetmezliginde gelisen buytime
sorumlu tutulur. Hastaligin ortaya ¢iktigi yas, primer
hastaligin  tipi, stvi ve elektrolit bozukluklari,
metabolik asidoz, hiperparatiroidizm,
hipoalbuminemi, anemi ve hastaneye yatis sikligi,
anemi gibi ¢ok sayida etken buytimeyi etkiler>S.

Diyaliz modalitelerinin ¢ocuklarda biyiime etkisinde
literatiir bilgisi farkli sonuclar saglamaktadir. Bu
amagla halen Cocuk Nefroloji bolimimiizde takip

edilip KBY nedeniyle diyaliz yapilan hastalar
incelendi.
GEREC VE YONTEM

Kronik bobrek yetmezligi tansi ile diyaliz yapilan
cocuklarin verileri retrospektif olarak incelendi.
Hastalar diyaliz modalitelerine goére hemodiyaliz
(HD) ve periton diyalizi (PD) olarak gruplara ayrilds.
Hastalarin  dosyalarindan  demografik  6zellikleri,
antropometrik OSlctimleri, laboratuvar bulgulart ve
klinik takipleri degetlendirildi. Dosyalarinda bulunan

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Emel Sartbas, Cukurova Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji

Bilim Dali, Adana, Turkey

kan biyokimyast sonuclarindan paratiroid hormon
(PTH), bikarbonat, albiimin, ferritin, hemoglobin,
hemoglobin degetleri kaydedildi. Boy, kilo ve viicut
kitle indeksleri standart sapma skorlart (SDS) Tirk
cocuklart  icin
hesaplandy’.

olusturulan  standartlara  gore

Diyaliz uygulanan hastalarda diyalizin etkinligini
degerlendirmek amaciyla diyaliz tre klirensi ve
hastanin rezidiel renal tre klirensinin toplami olan
total ure klirensi (Kt/V tre) kullanildi. Kt/V, HD
hastalarinda ayltk olarak her aym ilk hafta ortast
seansinda Daugirdas formuld (Kt/V = -In (R - 0.03)
+ [ (4-3.5R) x (UF / W)]) kullanilarak hesaplandi ve
ortalamalart alindi8. PD hastalarinin haftalik Kt/ Viire
hesaplamalart PD  Adequest programiyla (PD
Adequest; Baxter Helthcare, Deetfield, Illinois, USA)
hesaplandi.

Kategorik degiskenler sayilar ve ylzde olarak ifade
edilirken, surekli degiskenler ortalama, standart
sapma veya ortanca, minimum ve maksimum olarak
belirtildi. Strekli degiskenler icin dagilimin normalligi
Kolmogorov Smirnov testi ile dogrulandi. Student t-
test normal dagilan siirekli degiskenlerde gruplar arast
sayisal degiskenleri karsilastirmak igin kullanids.
Normal dagilima uymayan sirekli degiskenlerin iki
grup arasinda karsilagtirilmast icin Mann-Whitney U
testi kullanildi. Tstatistiksel analizler SPSS 21 yazilimi
kullanilarak yapildi ve p<0,05 istatistiksel olarak
anlamlt kabul edildi.
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BULGULAR

Calismaya kronik bobrek yetmezligi olup diyaliz
yaptlan 32 cocuk alindi. Hastalarimizin 16’st kiz
(%50), 16’st erkekti (%50). Hastalarin su anki ortanca
yast 151,5 ay (57-221), son dénem bébrek yetmezligi
(SDBY) vyast ise ortalama 98,4%474 aydi. KBY
etiyolojisi hastalarin %59,4’tinde b&brek ve triner
sistemin dogustan anormallikleri (CAKUT) idi (Sekil
1). Hastalarin %50’si miilteciydi.

PD yapilanlarda boy SDS ortalamasi ve kilo SDS
ortalamast HD yapilanlara gére daha yiiksek bulundu
ancak hasta sayist azligina baglt olarak istatiksel olarak
anlamli fark gosterilemedi (p=0,942) (Tablo 1).
Rezidu renal fonksiyonlart olan hastalarin boy SDS
ortalamalari daha yiksek bulundu (p=0,043). Kt/V
degerleri yiiksek olan hastalarin boy SDS ortalamalari
daha yiiksek bulundu (p=0,043) (Sekil 2). Hastalarin
ortalama bikarbonat ve parathormon degerleri ile boy
SDS ortalamalart arasinda anlamlb  bir  iligki
bulunmadi. SDBY yast kugcildikee HD kateter
enfeksiyon sikligt ve peritonit sikhiginin  arttigt

Kronik bébrek yetmezlikli cocuklarda diyaliz modalitelerinin

biyiimeye etkisi

saptandi. PD  yapilanlarda hipoalbuminemi HD
hastalarina gore daha stk bulundu (p=0,044).

Sekil 1. Hastalarin kronik b6ébrek yetmezligi
etyolojisi

CAKUT; bébrek ve triner sistemin konjenital anomalisi

Tablo 1. Periton diyalizi ve hemodiyaliz yapilan hastalarin 6zellikleri

Periton diyalizi yapilan Hemodiyaliz yapilan p degeri
hastalar hastalar
Boy SDS -3,931£2,49 -3,99+1,81 0,942
(ortalamatSS)
Kilo SDS -3,59+2.79 -4,08%+1,52 0,529
(ortalamatSS)
BMI SDS -1,5242,33 -2,1242,05 0,452
(ortalamatSS)
Hemoglobin (g/dl) 10,27£0,98 9,86+1,06 0,273
(ortalamatSS)
Albtmin (g/L) 34,03+3,76 37,70+2,95 0,007
(ortalamatSS)
HCO; 25,35+4,90 25,43%1,66 0,945
(ortalamatSS)
Fetritin (ng/ml) 279,09+235,01 660,55+1007,90 0,177
(ortalamatSS)
Parathormon (pg/ml) 226,13+154,89 512,09£671,76 0,096
(ortalamatSS)
Kt/V 2,18%0,55 2,04£0,39 0,395
(ortalamatSS)

SDS, Standart sapma skoru, SS: standart sapma, BMI: Viicut kitle indeksi
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Sekil 2. Hastalarin ortalama boy SDS’leri ile Kt/V
degerlerinin basit regresyon analizi

TARTISMA

Kronik bobrek hastaliklari cocuklarin %36’sinda
biuyime gelisme geriligi gorilmesine  sebep
olmaktadir.” KBY  olgularinda  malnutrisyon
gelisiminde baslica mekanizmalar uygun olmayan
enetji-protein alimi, asidoza baglt artmis katabolizma,
renal osteodistrofi, diyalizor veya kataterlere baglt
kronik inflamasyondur. 1011

Pertea ve ark. tarafindan yapilan ve 9-17 yaglan
arasinda kronik diyaliz (PD ya da hemodiyaliz)
programinda olan 16 ¢ocugun degerlendirildigi
calismada, 4 yillik izlem sonunda, tim hastalarda boy
kisaligi oldugu saptanmustir. Calisma sonucu olarak
ge¢ tant alma, uzun streli diyaliz uygulanmast
(ortalama 39,5 ay) ve gelisen malnutrisyonun
biytimeyi olumsuz etkileyecegi vurgulanmistir.!?
Bizim c¢alismamizda da tim c¢ocuklarin biyime
geriligi mevcuttu, bunu yani sira boy ve kilo SDS
ortalamalar1 PD yapilanlarda diger gruba gére daha
yuksek bulundu.

PD ve HD tedavileri bébrek fonksiyon bozuklugu
olan ve bébrek transplantasyonu icin bekleyen
cocuklarin tedavisinde kullanilan tedavi
modelleridir.'>!* PD’de hemodinamik stabilitenin
daha kolay saglanmast, rezidiiel renal fonksiyonlarinin
devami, asidoz ve tremik etkinin kontroliiniin daha
kolay olmast ve daha az diyet kisitlamasi gerektirmesi
nedeniyle buyimenin hemodiyalize kiyasla daha iyi
oldugu bildirilmistir.!»!5  Calismamizda da PD
yapilanlarda hem boy hem kilo SDS ortalamalart HD
yapilanlara goére daha iyi bulundu ancak hasta
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sayimizin  azhifina bagl olarak istatistiksel fark
gosterilemedi.

Beslenme durumunun degerlendirilmesinde
antropometrik 6lctimler arasinda tarti-boy SDS pek
cok c¢alismada en givenli parametre olarak
bildirilmistir.!'® Ilmay ve ark. tarafindan yapilan bir
calismada kronik bébrek yetmezligi olan 29 c¢ocuk
degerlendirilmis, tim olgularin boy-tarti  SDS
ortalamast -2SD’nin altinda bulunmus, beden kitle
indeksleri de saglikli cocuk degetlerinden disik
bulunmus, ancak PD ve HD gruplar arasinda fark
gorilmemistir.  Ayrica  kronik  hastaligi  olan
cocuklarda biiyiime gelismenin degerlendirilmesinde
yasa gore boy daha anlamli oldugu ve HD tedavisi
alan cocuklarda daha belirgin digiklik saptandig
bildirilmis.!” Bizim calismamizda beden kitle indeksi
SDS ortalamalart PD  yapilan ¢ocuklarda HD
yapilanlara goére daha yiiksek bulunmustur ancak
istatistiksel olarak anlamli fark gosterilememistir.

Diyaliz yeterliligi, metabolik kontroli ve kalori
kullanimini etkileyen en 6nemli faktdrlerdendir.!8 Ure
klirensi ile ilgili 6l¢imler diyaliz yeterliliginin en stk
kullanilan gostergeletindendir. Bu amacgla Kt/V
hesaplanir. Caligmamizda Kt/V degetleri yiiksek
olanlarin boy SDS ortalamalari daha yiiksek bulundu.
Periton diyalizi hastalarinda daha iyi korunan rezida
renal fonksiyon, hastalarda beslenme dutumu ve
sonuglart icin belirli bir fayda saglar. Rezidi renal
fonksiyonun diyaliz stklig1, orta ve biiyitk molekiiler
maddelerin PD  hastalarinda
beslenme durumu tizerindeki etkisini gdsteren ¢esitli
raporlar vardir.! Bizim calismamizda rezidi renal
fonksiyonlart olan hastalarin boy SDS ortalamalari
daha yiksek bulundu.

eliminasyonu  ve

SONUC

KBY tanilt ¢ocuklarda biytime geriligi 6nemli bir
bulgudur. Calismamizda etkili diyalizin gdstergesi
olan Kt/V degeri ile rezidu tenal fonksiyon varligt
buyimeyi etkileyen faktorler olarak bulundu. Bu
nedenle KBY tedavisinde diyaliz yapilan ¢ocuklarda
etkin diyaliz yapmak ve rezidi renal fonksiyonlarin
korunmasini saglamak biyiime geriliginin énlenmesi
acisindan olduke¢a 6nemlidir.
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Akut miyokardit tanis1 alan ¢ocuklarin Tp-Te intervali ve Qt dispersiyon
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Comparison of Tp-Te interval and Qt dispersion values between children with acute

myocarditis and healthy children
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INTRODUCTION

Myocarditis is inflammation of myocardial tissue due
to various etiological reasons. The incidence is
reported as 1 to 2 per 100,000 children.! The most
common cause of myocarditis in children is
infections, especially with viral agents. Other causes
of the disease include various infectious agents,
drugs, toxins (e.g., carbon monoxide, heavy metals),
systemic diseases such as Kawasaki disease, collagen
tissue diseases.? The clinic manifestation of the
disease may be asymptomatic or may present with
heart failure. In addition, chest pain,
tachycardia, tachypnea, exercise intolerance,
arthythmias, cardiogenic shock and sudden death are
other clinical findings that can be seen.® Diagnosis of
the disease is based on serious clinical suspicion, so
history and clinical examination are important.
Endomyocardial biopsy is the gold standard but
cannot be used routinely. Chest radiography may be
abnormal, but findings are nonspecific for
myocarditis. Biomarkers are used to assess, but their
absence does not rule out disease. Echocardiography
and cardiac magnetic resonance imaging are helpful
methods that show impaired valve motion and
cardiac function, valvular regurgitation, effusion, and
other pathologies. However, these imaging
techniques are difficult to access in every pediattric
clinic.

fever,

Electrocardiography is a feasible method and is
almost always abnormal in children with myocarditis.
The most common abnormality is sinus tachycardia,
but different patients may have various arrhythmias
due to an unknown immunopathological reason, the
worst being ventricular arrhythmias.* Myocardial
repolarization abnormalities are thought to be a
reason of ventricular arrythmias. Recently myocardial
repolarization indexes such as QT dispersion, Tp-Te,
and Tp-Te/QT dispersion ate used to predict the tisk
major cardiac event in vatious patient groups.>S

In this study, it was aimed to investigate ventricular
life-threatening  arthythmias  using  ventricular
repolarization parameters such as QT dispersion, Tp-
Te, and Tp-Te/QT dispersion in children with
myocarditis for the first time.

MATERIALS AND METHODS

In this study, patients who were admitted to the
pediatric cardiology unit between January 2017 and
October 2017 with the diagnosis of acute myocarditis
were recorded retrospectively. The records of 21
patients who had the data of echocardiographic
measurements, laboratory and electrocardiographic
records were included in the study. A control group
was consisting of 23, healthy, age- and sex-matched
children with normal transthoracic
echocardiographic ~ findings. The demographic

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Dilek Giray, Van Bolge Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik
Katdiyoloji Anabilim Dali, Van, Turkey. E mail: ddilekkarabulut@hotmail.com
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characteristics of the patients were obtained from
patient information system.

Exclusion criteria for the patient and the control
groups were having any congenital cardiac disease or
taking any medication causing rhythm abnormalities.

Informed consent forms were obtained from all
participants. The study protocol was conducted in
accordance with The Declaration of Helsinki and
approved by Local Ethics Committee.

Echocardiography

Transthoracic echocardiography was performed via
Vivid S5 Pro Ultrasound System (GE Medical
Systems, Horten, Norway), using 3 and 6 MHz
transducers in two-dimensional and M-mode. The
left ventricle ejection fraction was calculated by using
Simpson's biplane method.

Electrocardiography

12-lead electrocardiography with 25 mm/sec at
standard leads was taken at rest with Nihon Kohden
cardiofax GEM device for both groups. The QT
interval was calculated from the beginning of the Q
wave to the end of the T wave. If there was a U wave,
the end point of the T wave was defined by using the
tangent method on the descending branch of the T
wave and determining the intersection with the
baseline. Bazett's formula (QTc = QT / VYRR (s)) was
used to correct each QT interval for the patient's
heart rate simultancously in all leads.” Three QT
intervals were measured for every derivation, and
they averaged. QT dispersion values were obtained
by subtracting the shortest QT interval from the most
prolonged QT interval of any 12 electrocardiographic
leads. The corrected QT dispersion values were also
obtained by subtracting the shortest corrected QT
interval from the longest corrected QT interval of any
12 electrocardiographic leads. Tp-Te interval was
defined as the interval between the peak and the end
of T'wave. Precordial leads were used to calculate Tp-
Te intervals.®

Statistical Analysis

The data processed and analyzed using the STATA
MP/11 statistical package. Desctiptive statistics wete
presented as means and their standard deviations,
medians, minimum and maximum values. The
normal distribution of numerical data was checked
with the Shapiro Wilk test. Then, Mann Whitney-U
test was used for variables that did not show the
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normal distribution, and an independent t test was
used for other parameters. The relationships between
the parameters were determined by the Spearman's
correlation analysis. Statistical = significance was
considered as p<0.05.

RESULTS

The study included 21 patients with acute myocarditis
and 23 sex and age-matched healthy children as the
control group. The baseline characteristics of the
patients and the controls are presented in Table 1.
Serum baseline troponin level was high in all the
patients at admission (min: 0.3, max 3.09; N< 0.16
ng/ml) and the average time for the troponin value
to return to the normal reference value was 7.7 days
(2-27 days). All the patients had anti-inflammatory
treatment.

two-dimensional and  M-mode
echocardiographic parameters, including ejection
fraction and shortening fraction, and end-diastolic
volumes of the left ventricle, were similar for the
patients and the controls (p > 0.05). However, end-
systolic volume of the patients was significantly
higher than the healthy controls (Table 2).

Conventional

Mild to moderate pericardial effusion was detected
on echocardiography in 23.8% (5 patients) of the
patients, myocardial wall motion abnormality was
present in 3 patients (14.3%), and 23.8% of the
patients had additional minor cardiac pathologies (2
patients had mitral valve prolapse and mitral valve
regurgitation, 4 patients had atrial septal defect).

In baseline electrocardiographic evaluation ST
segment elevation and / or depression detected in 15
patients (71.4%), T wave negativity in leads V5-6
detected in 2 patients (9.5%). There was no
significant difference in terms of PR interval, QRS
complex, QT interval, and QTc values between
patient and control groups. QT dispersion, Tp-Te
interval, Tp-Te / QT and Tp-Te / QTc values wete
significantly high in patients (Table 3). All the
repolarization parameters were significantly higher in
patients with ST changes than those without. In
addition, echocardiographic parameters were not
different in  patients with and  without
electrocardiographic changes.

We could not find any correlation in between QT,
QTC, QT dispersion, Tp-Te interval, Tp-Te / QT
and Tp-Te / QTc values and ejection fraction,
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shortening fraction, end-diastolic and end-systolic
volumes (Table 4).

DISCUSSION

In this study, we investigated the myocardial
repolarization parameters in pediatric age group with
myocarditis for the first time and showed that QT
dispersion, Tp-Te interval, Tp-Te / QT and Tp-Te /
QTc values were statistically increased compared to
healthy controls. However, we could not show any
correlation between these repolarization parameters
and echocardiographic measurements in children.

The most common cardiac cause of high troponin
levels in childhood is acute myocarditis. It was
previously stated that the most common cause of
acute myocarditis is viral infections. We did not show
any other etiology causing myocarditis in our study
population, and all the patients were considered as
viral acute myocarditis when clinical presentation and
laboratory findings were evaluated. Although, the
ejection fraction was normal in the patient group, the
higher end systolic volume in the patients compared
to the controls suggested that patients had systolic
impairment even without wall motion abnormality.

Ventricular arrhythmias, which may result in sudden
cardiac death, can be seen in acute myocarditis,
although the exact mechanism is not known. Possible
causes of ventricular arrhythmia in acute myocarditis
are myocardial ion channel dysfunction or ongoing
inflammation; especially in the areas of the
myocardium  responsible  for  conduction.’
Electrocardiographic measurements are the best
method to show the problems in the electrical
conduction system of the heart non-invasively. When
the myocardial repolarization time is prolonged, that
is, the recovery time is prolonged, ventricular
stimulation outside the normal path or abnormal
automaticity of the myocardium can be seen, causing
ventricular arrhythmias, leading to sudden cardiac
death. Myocardial repolarization is evaluated with
various parameters like QT, QTc, QT dispersion, Tp-
Te interval, Tp-Te / Qt and Tp-Te / QTec.

Electrocardiographic prediction of abnormalities in
the conduction system that may cause ventricular
arrhythmia has been studied frequently in various
patient groups in recent years.>!%13 Hevia et al
correlated Tp-Te with the occurrence of life-
threatening arrhythmic events in patients with
Brugada syndrome. They suggested that these
parameters may be useful in risk stratification in these
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patients.® In another study, prolongation of the Tp-
Te interval was reported, and this prolongation was
associated with both increased left ventricular mass
and blood pressure in untreated hypertensive patients
when compared to controls!.

There are also studies in the literature evaluating
electrocardiographic repolarization indices in adult
patients with myocarditis reporting higher Tp-Te
intervals, Tp-Te/QT and Tp-Te/QTc ratios. >!> In
our study, we showed similar results for the first time
in the children with myocarditis. In addition, we
found higher QT dispersion values in patients.
these indices with
echocardiographic parameters, but there was no
correlation between them. There is no other study in
the literature establishing such a relationship in
pediatric patients to date. We found myocardial wall
motion abnormality and low of

Moreover, we correlated

ejection fraction only in three patients. The result was
thought to be due to eatly evaluation and early
treatment of the patients. Moreover, patients did not
admit to hospital with severe myocarditis, and we
suppressed myocardial inflaimmation because we
used anti-inflammatory drugs in the early stages of
myocarditis. Although, myocarditis was mild or the
inflammation was rapidly suppressed, we suggest that
it does not change the fact that patients with acute
myocarditis  have increased susceptibility to
ventricular arrhythmia. Moreover, in this study, it was
thought that myocardial damage was more prominent
in patients with ST segment elevation and / or
depression, the repolarization time was prolonged,
and the risk of arrhythmia was higher in this group.

In conclusion, ventricular repolarization was
impaired and the risk of developing ventricular
arrhythmia might be increased in children with acute
myocarditis. Prolonged Tp-Te intervals, Tp-Te / QT
and Tp-Te / QTc values may be helpful in predicting

the arrhythmias that may develop.

Major limitation of the study is that the sample size
was relatively small, making it difficult to draw
definitive conclusions. Also, the Tp-Te interval and
Tp-Te/QT ratio were not correlated with age,
systolic/diastolic blood pressure and left ventricular
mass. In addition, cardiac magnetic resonance
imaging will give more detailed data on the
correlation between myocardial damaged area and
prolongation in repolarization time.
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Table 1. Demographic and laboratory characteristics of the patient and control groups

Akut miyokarditli cocuklarin Tp-Te intervali ve Qt dispersiyon
degerlerinin saglikli cocuklarla karsilastirilmast

Patients (n=21) Controls (n=23) P
Age (year) 10.314.7 9.5%+5.1 0.513
Sex (F/M) 6/15 9/14 0.516
Hemoglobin (g/dl) 12.711.4 13.1£1.2 0.106
WBC (10°/1) 10.2%+2.8 9.3+3.3 0.098
Troponin 0.7x1.1
CRP (mg/dl) 34.4 (0.5-110)
ESR (mm/h) 24.1 (1-114)
AST 55.6 (20-136)
ALT 48.5 (14-150)

AST: Aspartate Transaminase; ALT: Alanine Transaminase; CRP: C-reactive protein; ESR: erythrocyte sedimentation rate; F: female; M:

male; WBC: white blood cell.

Table 2. Conventional echocardiographic measures of the patient and control groups.

Parameters Patients (n=21) Controls (n=23) p
IVSd 0.73£0.35 0.71£0.34 0.846
LVIDd 3.49£1.49 3.14£1.02 0.370
LVPWd 0.83%0.41 0.80£0.36 0.838
IVSs 0.8840.39 0.85%0.33 0.796
LVIDs 2.10%1.11 1.82%0.69 0.306
LVPWs 1.2620.61 1.19£0.56 0.712
EDV 61.57£4.77 49.42£3.23 0.064
ESV 28.1%1.9 13.43+1.10 <0.005
EF 72424243 75.26£0.92 0.321
IS 39.80+1.04 43.30+1.10 0.260

EDV: end-diastolic volume; EF: left ventricular ejection fraction; ESV: end-systolic volume; FS: left ventricular fractional shortening; IVSd:
interventricular septal thickness at end diastole; IVSs: interventricular septal thickness at end systole; LVIDd: left ventricular internal
diameter at end diastole; LVIDs: left ventricular internal diameter at end systole; LVPWd: left ventricular posterior wall thickness at end
diastole; LVPWs: left ventricular posterior wall thickness at end systole.

Table 3. Electrocardiographic characteristics of patients and controls.

Patients (n=21) Controls (n=23) p
Heart rate 102+18.2 91.4£15.7 0.068
PR (ms) 130£0.02 120£0.03 0.752
QRS complex (ms) 110£0.11 901+0.08 0.077
QT (ms) 321.7£27.6 308+31.5 0.428
QTc (ms) 392+17.4 387+21.2 0.851
QTd (ms) 50.9+8.2 41.7£6.3 <0.005
Tp-Te interval (ms) 78.2%5.8 61.1£6.9 <0.005
Tp-Te / QT 0.26%0.01 0.20£0.02 <0.005
Tp-Te / QTc 0.2310.01 0.19£0.01 <0.005

QT: Interval of QT; QTec: Cortected QT interval; QTd: Dispersion of QT interval; PR: interval of PR interval; Tp-Te interval: T peak to
Tend interval.
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Table 4. Correlations between the M-mode echocardiographic parameters and electrocardiographic parameters
of the patients.

QT QTc QTd Tp-Te Tp-Te / QT | Tp-Te / QTc
EDV | rvalue 0.150 0314 0.051 0.294 0.149 0.354
p-value 0.486 0.165 0.827 0.325 0519 0.083
ESV | rvalue 0.397 0.240 0.064 0.206 0.214 0.003
p-value 0.075 0307 0.783 0.370 0.351 0.990
EF t-value 0.302 0.261 0.042 0.330 0.130 0.166
p-value 0.184 0.252 0.857 0.144 0.574 0.472
FS tvalue 0.098 0.078 0.050 0.133 0.258 0.380
p-value 0.671 0.738 0.831 0.566 0.260 0.871

EDV: end-diastolic volume; EF: left ventricular ejection fraction; ESV: end-systolic volume; FS: left ventricular fractional shortening; QT:
Interval of QT; QTc: Corrected QT interval; QTd: Dispersion of QT interval; Tp-Te interval: T peak to Tend interval.
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Amag: Tim dinyada 6z kiyim nedenli 6limler
Ozellikle 15-29 yas araliginda ikinci sirada yer
almaktadir. Calisgmamizda 6z kiyim amaciyla demir
ilact alarak cocuk acile bagvuran hastalarin
demografik, klinik  6zelliklerinin
degerlendirilmesi, yapilan tetkik, uygulanan tedavi ve

epidemiyolojik,

izlem oncelikleri  konusundaki deneyimlerimizi
paylasmay1 amagladik.
Gere¢ ve Yontem: Calismamizda Cukurova

Universitesi ¢ocuk acil servisine 1.1.2019-31.12.2020
tarihleri arasinda 6z kiytm amactyla demir ilact icerek
basvuruda bulunan hastalarin dosya verileri geriye
donik incelenmistir. Hastalara ait demografik bilgiler,
laboratuar, tedavi ve takip kayitlari incelenmistir.

Bulgular: Calisma siiresi boyunca ¢ocuk acil
servisine 6z kiyim girisimiyle 209 hasta bagvurmustur.
Bu hastalar iginde 16 (%7,7) hasta 6z kiyim amaciyla
demir ilact ictigi belirlenmistir. Demir ilact igenlerin
15’1 (%93,8) kadindir. Yas ortalamast kadinlarda 15,8
yil, erkeklerde ise 12 yil idi. Olgularin 10’unda (%68,7)
cogul ilag alimt mevcutken 6’s1 (%31,3) sadece demir
ilact ile 6z kiyim girisiminde bulunmustur. Olgularin

5’ine (%31,3) polietilen glikol ile tiim barsak yitkama

yapimis ve 1 hastamiza deferoksamin

verilmistir.

(%6,3)

Sonug: Oz kiyim amactyla ilag alimi ¢ocuk acil
basvuru nedenlerindendir. Demir
eksikliginin yaygin olmasi, profilaksi amaciyla siit

servisine stk

cocuklarinda ve gebelerde demir ilact kullanimi
nedeniyle evlerde stk bulunan ilaglardan olan demir
preparatlart ile 6z kiyim girisimleri yaygindir. Oral
alimlara baglt demir zchitlenmesinde kan demir
diizeyi baglama kapasitesini agtiginda  serbest
radikaller ~ ortaya  ¢ikar. Buna  bagh  lipid
peroksidasyonu olusarak hiicre yikimina sebep olur.
Akut  demir planda
gastrointestinal ve hematolojik sistem ve karacigeri
etkileyerek ciddi komplikasyonlara ve hatta 6lime yol
acmaktadir. Bu nedenle cocuk acil setrvislerinde
calisan  hekimlerinin =~ demir  preparatlart  ile
zehirlenmeleri konusunda daha ayrintili bilgi sahibi
olmast erken tam1 ve tedavinin Onceliklerinin

zehirlenmesi  ile  6n

belirlenmesinde onemlidit.

Anahtar Kelimeler: Oz kiyim, demir zehirlenmesi,
cocuk acil
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GIRIS

Hepatit B ve C viruslar ile iliskili kronik viral hepatit
tiim diinyada 6nemli bir saglik sorunudur. Ozellikle
gelismis ilkelerde etkin asilama programlart ile HBV
iliskili kronik hepatit sikligt azalmis olmasina karsin
HCV icin etkin bir asinin bulunmamast nedeniyle
kronik HCV iliskili karaciger sirozu ve hepatoselliiler
karsinom ciddi risk olusturmaya devam etmektedir.
Diinya Saglik Orgiiti'niin (WHO; World Health
Organization) verilerine gore 2015 yilinda tim
dinyada 257.000.000 kronik B hepatiti (KBH) tanili
insan varken, ayn1 yil KBH nedeniyle 887.000 kisinin

hayatini  kaybettigi tahmin edilmektedir!. KBH
prevalanst  cografi  bélgeye gbre  degiskenlik
gostermekle  birlikte  diinya  genelinde  %3.5

diizeyindedir?2. HBV enfeksiyonunun kroniklesmesi
bireyin yasmna, cinsiyetine ve immun sistemin
durumuna bagldir. Akut HBV infeksiyonu perinatal
dénemde %90, 1-5 yas arasi ¢ocuklarda %20-50 ve 5
yas Uzeri c¢ocuklarda %05 kroniklesmektedir®-.
Diinyada pediatrik yas grubunda kronik C hepatiti
(KCH) prevalansinin ise %0.3 diizeyinde oldugu
tahmin edilmektedir®.

Hepatosit biiyiime faktorii (hepatocyte growth factor;
HGF) Kupffer, endotel ve Ito hicreleri gibi
karacigerin nonparankimal hicrelerinden salinir”.
Karaciger HGFin kandan uzaklastirilmasinda temel

sorumlu hastaliklarinda
hepatik klirensin azalmast ya da HGF tiretiminde artis,
nedeniyle serum HGF diizeyi artma egilimindedir®.
Son yillarda HGFuUn de aralarinda oldugu
belirteclerin birlikte kullanildigt risk skotlamalart ile
karacigerde fibrozisin noninvaziv olarak
éngorilebildigi gosterilmistir?. Ozellikle pediatrik yas
grubunda kronik viral hepatit hastalarinda HGF
diizeylerinin tant aninda ve tedavi strecinde klinik
parametreler ile iligkisi konusunda veri sinithdir.

oldugundan, karaciger

GEREC VE YONTEM

T.C. Saglik Bakanhgi Istanbul Bakirkéy Kadin
Dogum ve Cocuk Hastaliklart Egitim ve Arastirma
Hastanesi Pediatrik  Gastroenteroloji  Poliklinigine
basyuran hastalardan KBH tanist alan 25 ve KCH
tanust alan 20 hasta ile kontrol grubu olarak saglikli 25
cocuk calismaya alindi. KBH tanist serumda HBsAg
ve HBeAg’nin 6 aydan uzun siire bulunmasi, anti-
Hbe (-), anti-HbclIgM (-), anti-HBc total (+) olmasi,
birer ay arayla en az iki kez saptanan HBV-DNA
pozitifligi (>5pg/ml) ve son 6 ay icinde yapilan
karaciger biyopsisinde KBH bulgularinin saptanmast
ile konuldu. Bu grubu olusturan olgularin higbirinde
hepatit C ve hepatit D enfeksiyonu, dekompanse
karaciger hastaligi, otoimmun hepatit, a1-antitripsin
eksikligi, Wilson hastaligi gibi ek bir karaciger hastaligi
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yoktu. KCH tanist 6 ay veya daha uzun stre ALT
diizeylerinin yiksek olmast, HCV RNA pozitifligi ve
karaciger biyopsisinde KCH bulgularinin saptanmast
ile koyuldu. Ttim hastalara tedavi 6ncesi dénemde
karaciger ~ biyopsisi  yapidi.  Tim  biyopsi
materyallerinde karaciger histopatolojisi, ilk kez
Knodell ve ark. tarafindan tanimlanan ve daha sonra
modifiye edilen, karacigerde izlenen fibrozis dis
nekroenflamasyon  bulgularina  dayanan ~ HAI
skorlama sistemi (grade) ve fibrozis skoru (stage) ile
degerlendirildi'®. Kronik karaciger hastaligi olan tim
olgulardan tedavi 6ncesinde serum HGF duzeyleri ile
ALT, AST, GGT, ALP, total bilirubin, indirekt
bilirubin, direkt bilirubin, albumin ve virolojik
parametrelerin Slgiimleri yapildi. Kontrol grubunu
olusturan tim c¢ocuklardan ise serum HGF dizeyi
calisildi. KBH tanili olgularda interferon tedavisi
sonrast kontrol karaciger biopsisi yapildi, HBV DNA,
ALT, AST, GGT, ALP, total bilirubin, indirekt
bilirubin, direkt bilirubin, albumin ile serum HGF
duzeyleri calisldi. HGF diizeyleri, R and D Systems
firmasinin Hepatocyte Growth Factor kiti ile ¢alispldi.

Istatististiksel analiz

Tum veriler ortalama * Standart Deviasyon (ort. *
SD) olarak verildi. Gruplar arast degerlendirmede
kategorik verilerin analizi i¢in ki-kare testi kullanild.

Tablo-1. Gruplarin demografik 6zellikleri

Kronik viral hepatitli cocuklarda serum hepatosit buyime faktoriyle

hepatik fibrozis iligkisi

Strekli degiskenler ANOVA testi ile degerlendirildi.
Gruplar arast varyanslarin  homojenligi Levene
yontemi ile test edildi. Gruplar arasi farkin anlamliligi
varyanslar homojen ise (p >0,05) Tukey Testi, degil
ise (p<0.05) Tamhane Testi ile degerlendirildi.
Korelasyon analizleri Pearson korelasyon testi ile
yapildt. p <0.05 ise gruplar arasindaki farklar
istatistiksel acidan anlamli  kabul edildi. Tum
istatistiksel islemler SPSS 10.0 for Windows programi
kullanilarak bilgisayar ortaminda yapildr.

BULGULAR

Calismaya 45 hasta ve 25 saglikli kontrol olmak tizere
toplam 70 c¢ocuk dahil edildi. Katilimcilarin
demografik  Gzellikleri Tablo-1’de  6zetlenmistir.
KBH ve KCH grubunda yer alan olgular arasinda
anlamlt cinsiyet farki yokken, KBH olgularinin yas,
ortalamasinin  KCH olgularina gore daha disik
oldugu saptand. KBH ve KCH birlikte
degerlendirdigimiz karma gruba kronik viral hepatit
grubu adint verdik. Bu kronik viral hepatit grubunun
yas, ortalamast  9,82+502 yil  (minimum:1,
maksimum:20) olarak saptandi. Kronik viral hepatit

ve kontrol grubu arasinda yas, ve cinsiyet agisindan
anlamlt bir fark yoktu (p>0,05).

Gruplar Say1 (n) Yas (y1l) (ortalama +SD) Cinsiyet (Kiz/Erkek) (%)

KBH 25 7,36+3,36

11 (%44) / 14 (%56)

KCH 20 14,21+3,72

9 (%45) / 11 (%55)

Kontrol 25 10,36£3,86

11 (%od4) /14 (%56)

KBH ve KCH olgularinda tedavi 6ncesi serum HGF
dizeyleri kontrol grubuna oranla anlamli olarak
yuksek bulundu (p<0.05). Ancak KBH ve KCH
olgulari arasinda bazal serum HGF dizeyleri
acisindan  fark  saptanmad:  (Tablo-2). KBH
olgularinda tedavi ile HGF diizeylerinin bazale gbre
anlamli olarak distigu géralda (p <0,001) (Tablo-3).
KBH olgularinin tedavi 6ncesi ve sonrast serum HGF

Tablo 2. Gruplarin bazal serum HGF dizeyleri

diizeyleri ile histolojik ve biyokimyasal parametreler
arasindaki korelasyon iliskisi Tablo-4’te gosterilmistir.
Tedavi 6ncesi HGF diizeyleri ile albumin degeri
arasinda istatistiksel olarak anlamli negatif, tedavi
sonu HGF diizeyleri ile alkalen fosfataz arasinda ise
anlamli pozitif korelasyon saptand.

Gruplar Say1 (n) Ortalama +SD (pg/ml) Minimum (pg/ml) Maksimum (pg/ml)
KBH 25 2316 +1017 1095 4512
KCH 20 2290 +13064 1097 6357
Kontrol 25 1352 £ 820 322 4209
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Tablo 3. KBH olgularinda tedavinin serum HGF diizeyleri iizerine etkisi

Dénem Ortalama £ SD (pg/ml) Minimum Maksimum
Tedavi 6ncesi 2316 £1017 1095 4512
Tedavi sonrast 893 * 437 327 2048
Tablo 4. KBH olgularinin histolojik ve biyokimyasal parametrelerinin tedavi ile degisimi
Parametreler Tedavi 6ncesi (1; p) Tedavi sonrast (t; p)
ALT r: - 0.038; p: 0.856 r: - 0,153; p: 0,519
AST r: - 0.08; p: 0.705 r: 0,101; p: 0,673
GGT r: - 0.059; p: 0.78 r: 0,252; p: 0,297
ALP r: 0.295; p: 0.152 r: 0,484%; p: 0,031*
Albumin r: - 0.398%; p: 0.049* r: 0,292; p: 0,211
T.Bilirubin r: - 0.267; p: 0.198 r: 0,130; p: 0,586
D.Bilirubin r: 0.117; p: 0.579 r: 0,203; p: 0,391
PPGN r: 0.094; p: 0.654 r: 0,035; p: 0,884
LDN r: 0,127; p: 0,546 r: - 0,104; p: 0,663
Pil 1: 0,081; p: 0,701 1: 0,201; p: 0,396
HAI r: 0,147; p:0,482 r: 0,039; p: 0,869
ES r: 0,346; p: 0,091 r: 0,126; p: 0,596
HBV DNA r: - 0,106; p: 0,613 r: 0,133; p: 0,617
“Korelasyon 0.05 diizeyinde anlamlidir.
ALT: alanin aminotransferaz; AST: aspartat degetleti Tablo-5te gosterilmisgit. Olgularin HGF

aminotransferaz; GGT: gama glutamil transpeptidaz;
ALP: alkalen fosfataz; PPGN: periportal giive yenigi
nekrozu; LDN: Lobuler dejenerasyon ve nekroz; PII:
portal iltihabi infiltrasyon; HATI: histolojik aktivite
indeksi; FS: fibrozis skoru; Kronik viral hepatit
olgular birlikte degerlendirildiginde olgularin tedavi
oncesi serum HGF diizeyleri ile histolojik ve
biyokimyasal parametreler arasindaki korelasyon

dizeyleri ile albumin degeri arasinda
istatistiksel olarak anlamli negatif korelasyon izlendi.
Ote yandan HGF diizeyleri ile alkalen fosfataz (r:
0,345, p: 0,031), T. bilirubin (r: 0,389, p: 0,014), D.
bilirubin (r: 0,486, p: 0,002), fibrozis skoru (r: 0,335,
p: 0,037) arasinda pozitif korelasyon saptand.

serum

Tablo 5. Kronik viral hepatit olgularinda bazal HGF diizeylerinin histolojik ve biyokimyasal parametreler ile

iligkisi
Parametreler r p
ALT 0.074 0.653
AST 0,104 0,527
GGT - 0,068 0,679
* *
ALP 0,345 0,031
- * *
Albumin -0,389 0,014
Total Bilirubin 0,389 0,014
Direkt Bilirubin 0,486 0,002
PPGN 0.05 0.977
LDN -0.021 0.898
Pii 0.117 0477
HAI 0.091 0.581
* *
FS 0,335 0,037

“Korelasyon 0.05 diizeyinde anlamlidir. “Korelasyon 0.01 diizeyinde anlamlidir.
ALT: alanin aminotransferaz; AST: aspartat aminotransferaz; GGT: gama glutamil transpeptidaz; ALP: alkalen fosfataz; PPGN: petiportal

skoru
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SONUC

Calismamiza poliklinigimize
basvuran ve daha once ifade edilen uygunluk
kriterlerini tasgyan tim kronik B ve kronik C hepatiti
olgulari dahil edildi. Pediatrik yas grubunda rastlanan
kronik hepatit B olgularinda 6n planda maternal

gastroenteroloji

gecis, kronik hepatit C hastalarinda ise kan trtinleri
transfiizyonlart oynamaktadir. Ote yandan
pediatrik yas grubunda eriskinlere oranla akut hepatit

rol

B enfeksiyonunun kroniklesme riski daha yiiksektir.
Sayilan nedenlerle kronik hepatit B grubunda yer alan
hastalarin yaslart kronik C hepatiti olanlara gére
anlamli olarak disikti. Ancak iki grup arasinda
anlamli cinsiyet farki saptanmadi. Ancak kronik
hepatit B ve C olgularinin birlikte degerlendirildigi
kronik viral hepatit grubu ile sagliklt kontrol grubu
katthmcilarinin  yas, ve cinsiyet acisindan benzer
oldugu izlendi. Tedavi Oncesi kronik hepatit B
(p<0.05) ve kronik hepatit C (p<0.05) olgularinin
serum HGF duzeyleri saglikli kontrol grubu ile
karsjlaspirildiginda ~ anlamli  olarak  yiksekti.
Hepatoseliler  disfonksiyonda ~ serum  HGF
diizeylerinin artisg erken dénemde karacigerin HGF
klirensinde azalma ve uzun dénemde ise karaciger
dokusunun rejenerasyonu icin gerekli olan HGF’nin
sentezinin artisy ile iliskilidir. Sicanlarda CCl4
entoksikasyonu ve parsiyel hepatektomi sonrast
serum HGF diizeylerinin 1-2 saat gibi ¢ok kisa bir
icinde karacigerin HGF
klirensinde  belitleyici organ  oldugunu ortaya
koymaktadir!!. Yine sicanlarda parsiyel hepatektomi
sonrast 3-6 saatte HGF mRNA artar ve 20. saatte
zirve yapar!® 13, Karaciger dokusu kaybi sonrast
hepatik monoamin oksidaz tarafindan parcalanan
norepinefrinin serum duzeyi artar. Serum dizeyi
artan norepinefrin ise EGF ve HGI’nin hepatosit
tzerindeki mitojenik etkisini kuvvetlendirir!!. Osamu

stire zirve  yapmast

ve ark. tarafindan yapilan bir calismada akut hepatit,
fulminan hepatit, subakut hepatit, kronik hepatit,
karaciger sirozu, hepatoselliler karsinom (HCC)
hastalarinda serum hHGF dutzeyi akut karaciger
hastaligi olanlarda saglikli gruba gobre belirgin
derecede ylksek bulunmast kendi verilerimiz ile
Aynt fulminan hepatit
hastalarinda  baslangic  déneminde  karaciger
dokusundaki nekrozu yansitan serum ALT dizeyi
artisina HGF seviyesi artisinin eslik etmesi ve ileri

uyumludur'4, calismada

dénemde karaciger rejenerasyonu ile birlikte serum
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HGF diizeylerinin normale gelmesi karacigerin HGF
klirens ve sentezindeki belirleyici roline isaret
etmektedir.

Kronik hepatit B enfeksiyonu olan grupta yapilan
tedavi Oncesi ve sonrast degerlendirmede interferon
(INF) tedavisiyle HGF duzeylerinde istatistiksel
olarak anlamli diisme saptanmusgir. Literatiirde kronik
hepatit B hastalar1 tizerinde yapilmis s6z konusu
verimizi karsplaspirabilecegimiz bir calisma yoktur.
Bunun temel nedeni son zamanlarda hepatit B
asisinin rutin asflama programina alinmast nedeniyle
Ozellikle gelismis, tlkelerde kronik hepatit B
prevalansinin azalmast olabilir. Bu nedenle gelecekte
de konu ile ilgili ¢alismalarin gelismis, tlkelerden
ziyade asplama programlarinin heniiz yeterince etkin
ve yaygin uygulanmadigi gelismekte olan tkelerden
¢tkmast olasidir. Ote yandan Mitsuhiko M. ve
arkadasar1 kronik hepatit C grubunda IFN tedavisi
oncesi degerlere gore tedavi sonu HGF diizeyinde
bildirmislerdir. Yine bu
dizeyi karacigerde

azalma  gorildigini
HGF

nekroinflamatuvar yamt bakimindan gtigli bir iliski

calismada ile
oldugu vurgulanmistir. HGF duzeyindeki bu disgis
IFN tedavisiyle karacigerde inflamatuar hiicrelerin
infiltrasyonunun  kontrol edilmesine ve bdylece
nekroinflamatuvar yanittaki azalmaya baglanmis,
HGF dizeyindeki bu degisimin tedavi cevabint
yansittigl belirtilmistir!®. Kendi ¢alismamizda KCH
olgularinda tedavi sonrast HGF degerlendirmesi
olmamasina karsin, s6z konusu calismanin verileri,
KBH olgularimizda elde etttigimiz sonuglari dolayli
olarak desteklemektedir.

Calismamizda KBH grubunda tedavi Oncesinde
serum HGF dizeyi ile histolojik, biyokimyasal ve
viral yik parametrelerini karsplastirdik.  Yalnizca
serum HGF dizeyi ile serum albumin degeri arasinda
negatif korelasyon saptadik (p<0,049). Osamu H ve
arkadaslar1 benzer seckilde hepatoselliler karsinom
eslik eden ve etmeyen sirozlu vakalarda serum
albumini ile HGF arasinda negatif korelasyon
oldugunu gostermislerdir'4. KBH grubunda tedavi
sonu HGF dizeyleri ile histolojik, biyokimyasal ve
viral yik parametrelerini karsflaspirdigimizda HGF
dizeyleri ile alkalen fosfataz arasinda pozitif
korelasyon izlendi. Alkalen fosfataz enzimi de
karaciger enflamasyonunun belirteglerinden  biri

KBH  olgularinda  enflamasyon
serum HGF ve alkalen fosfataz

oldugundan
zemininde
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duizeylerinin iliskili olmasi beklenir. Ancak bildigimiz
kadart ile literatiirde bu hipotezimizi destekleyecek bir
veri bulunmamaktadir.

Kronik viral hepatitleri tek bir
degerlendirdigimizde tedavi 6ncesi HGF duzeyleri ile
alkalen fosfataz, total bilirubin, direkt bilirubin ve
fibrozis  skoru arasinda  pozitif  korelasyon
bulunmustur. Bu pozitif korelasyon, karacigerin
inflamasyonunu yansitan fibrosis skoru ve artan HGF
arasindaki iliskiyle aciklanabilir. KCH olgularinda
tedavi sonrasi karaciger biyopsisi ve serum HGF
dizeyi  degerlendirmesi  yapilmamuspir.  KBH
olgularinda tedavi 6ncesi ve sonrast dénemde HGF

grup olarak

dizeyleri ile karaciger fibrozisi arasinda korelasyon
bulunmamasina karsgn, KBH ve KCH olgular
birlikte degerlendirildiginde tani aninda karaciger
fibrozis skoru ile HGF arasinda porzitif korelasyon
bulunmasi, KBH olgularinin sayisinin diisiik olmasi
ile iliskili olabilir. Bu baglamda kronik viral hepatit
degerlendirildiginde
anindaki karaciger fibrozis skoru ile HGF duzeyleri

hastalarimizin =~ timi tan1
arasindaki pozitif korelasyon géz 6ntine alindiginda,
KCH olgularimiza da tedavi sonrasi karaciger
biyopsisi ile HGF duzeyi degetlendirmesi yapmamiz
halinde kronik viral hepatit olgularimizda tedavi
sonrast dénemde de fibrozis skoru ile HGF dizeyleri

arasinda anlamli iliski saptanmasi olasdir.

Bildigimiz kadar1 ile gerek eriskin gerekse pediatrik
hasta grubunda kronik viral hepatit olgularinda
tedaviye yanit olarak karaciger histopatolojisi ile
serum HGF diizeylerinde meydana gelen degisjklikler
arasindaki iliskiyi konu edinen yayin sayst sinurhdir.
Hasta grubumuzda tant aninda HGF dizeyleri ile
karaciger fibrozis skoru arasinda iliski bulunmasi,
KBH olgularimizda tedavi sonrast serum HGF
diizeylerinde disme HGF
diizeyinin kronik viral hepatit olgularinda tedaviye
yanitin  degerlendirilmesinde noninvaziv bir test

anlaml izlenmesi

olarak  kulanilabilecegini konusunda  ipucu
vermektedir. Mevcut bulgularimizin daha genis, olgu
serileri ile desteklenmesi halinde gelecekte kronik
viral hepatit olgularinda antiviral tedaviye yanitin
degerlendirilmesinde invaziv bir islem olan karaciger
biyopsisi yerine serum HGF duzeyinin tayini
gindeme gelebilir. Yine HCC hastalarinda klinik
tanidda ve metastaz takibinde HGF duizeyinin
kullanilabilecegi ile ilgili veriler 1sjginda kronik viral
hepatit olgularinda 6zellikle ileri dénemde belirli
periodlarda serum HGF analizi HCC siirveyansinda

kullanilabilir!®,
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GIRIS

Alport sendromu (AS) herediter bir hematiiri
sendromudur. 1k olarak bu lezyon geng erkeklerde
sagirlik ile bitlikte giden nefrit olarak tanimlanmustir.!
AS, iletleyici bébrek yetmezligine, okiiler problemlere
ve yuksek frekansl sensérinéral isitme kaybina yol
agan nadir bir tip IV kollajen olusum bozuklugudur.?
Tip IV kollajen, bobrek, koklear ve gozlerdeki ilgili
bazal membranlarin yapist ve islevinde 6nemli bir
bilesendir. Genis bir yas araligt yani sira genis bir
klinik  spektrumda  bulgularla  hastalar  klinige
basvurabilit. AS'li hastalarin  yaklastk  %70'inde
progresif sensorindral isitme kaybi goriilse de bu oran
genetik mutasyonun tipine gbre de farklihk
gostermektedir. Tip IV kollajeni kodlayan COL4A3,
COL4A4 ve COL4A5 genlerindeki patojenik
varyantlar AS'ye neden olur ve X'e bagli, otozomal
resesif, otozomal dominant olarak ortaya cikabilir.?
AS, hastanin Oykusi, fizik muayenesi, ayrintilt aile
Oykisi, bobrek biyopsisi ve genetik testler yardimiyla
klinik olarak teshis edilit. Glomertiler bazal
membranda, tip IV kollajenin yoklugu veya eksikligi
sonucta hematiiri, proteiniiri ve progresif bobrek
yetmezligine yol acar.

Alport sendromunun en belirgin bébrek bulgular
ozellikle elektron mikroskopi ile saptanir. Glomertl
bazal membraninda incelme, kalinlasma, dalgalanma
gorinimi Alport sendromu icin tant koydurucudut.

Bu calismada Alport sendromu tanist bébrek
biyopsisi ile kamitlanan olgulardaki histopatolojik
bulgularin ayrintili tanimlanmasi, klinik verilerle bu
bulgularin korelasyonunu arastirmak
amaclanmaktadir.

GEREC VE YONTEM

Bobrek biyopsisi ile tanist kanitlanmis, 2006-2020
yillart  arasinda  Cukurova  Universitesi  Tip
Fakiiltesi’nde tant almis toplam 14 ¢ocuk Alport
sendrom olgusu ¢alismaya dahil edilmistir. Olgularin
fizik muayene bulgulari, kan biyokimyalari, idrar
biyokimyalari, aile Sykileri, isitme testleri hastalarin
medikal kayitlarindan elde edilmistir. Tim olgularin
biyopsi 6rnekleri tekrar morfolojik olarak gézden
gecirilmistir. Olgularin biyopsilerinin hematoksilen ve
eozin ile boyalt 6rnekleri yani sira Periodik Asit Schiff
(PAS), Masson’s Trikrom, Kongo Red, Kristal Viole
histokimyasal boyalari incelenmistir. Tim olgulatin
frozen kesitlerine indirek immiinfloresan yéntemle
C3, C4, Clq, IgA, IgG, IgM, Fibrinojen
uygulanmistir.

Immiinfloresan mikroskop altinda bu preparatlarda
boyanma olup olmamas: ve boyanma siddeti 0-3
arasinda  skorlanarak  incelenmistir.  Elektron
mikroskopik inceleme i¢inl mikrometre kalinliginda
Toluidin Blue kesitlerde glomeriller incelenip,
elektron mikrograflarda bazal membran kalinligina,
herhangi bir brikim olup olmadigina bakilmistir.
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Olgularin klinik verileri ile histopatolojik veriletin
analizi yapilmustir.

BULGULAR

Calismaya Alport sendromu tanust bobrek igne
biyopsisi ile kanitlanan toplam 14 olgu almnmustir.
Olgularin 9’u erkek (%064,3) 5’1 kiz (%35,7) ¢ocuktut.
Tani anindaki ortalama yas 10,07 yildir. En kiictik yas
3 en biytlk yas 16°dir. Sekiz olguda (%57,1) ailede
kronik bébrek yetmezligi mevcuttur. Ailede bébrek
yetmezligi olan olgularin 6’sinda birinci derecede
akraba olan aile iyesinde bobrek hastaligr varken,
diger iki olguda ikinci derecede akrabalarda bébrek
hastaligi mevcuttur. Klinige en stk basvuru nedeni
makroskopik hematiiridir. Makroskopik hematiiri 9
olguda saptanmis, bir olguda proteiniiri tespit
edilmistir. Bir olgu aile 6ykiisti oldugu icin tetkik
edilmis, bir olgu ise dis merkezden konstlte
edilmistir. Tamt aninda %064 hastada glomertl
filtrasyon hizt (GFR) 90 ml/dk/1.73m? tizetinde
saptanmustir. GFR digtkligi iki hastada mevcuttur.

Patolojik bulgular incelendiginde %71 hastada en
belirgin bulgu mezengial hiicre artimi olarak
saptanmustir (Resim 1). Interstisiyumda fibrozis 6
olguda mevcut olup derecesi %5 ve %20 arasinda
degisiklik gostermektedir. Tibiler atrofi de fibrozis
olgularina eslik etmektedir. Fibrozis ve tibtler atrofi
gorilen 4 olguda interstisiyimda mononiikleer iltihap
hicreleri gorilmistir. Bir olguda interstisiyumda
kopiik hiicreleri mevceuttur. 6 olguda ise herhangi bir
morfolojik  bulgu yoktur, kalan bir olguda
kalsifikasyon izlenmistir.

Immiinfloresan mikroskopi ile %85 olguda negatiflik
saptanmustir. Pozitif olan olgularda bagka bir hastaligi
dustndirmeyecek sekilde C3 ve IgM zayif boyanmast
(1 pozitif) saptanmusgtir.

Elektron mikroskobik olarak ise olgularda bazal
membranda yer yer incelme yer yer kalinlasma ve
tabakalanma (min:125 mikrometre-max:1000
mikrometre) dikkati ¢ekmistir (Resim 2).

SONUC

Bu calismada 14 Alport sendrom tamili ¢ocuk
hastanin bobrek biyopsilerinin patolojik bulgulart ile
klinik bulgularinin korelasyonu yapilmistir.

En sik klinik bulgu olan hematiiri ¢ocukluk yas
grubunda akut poststreptokok glomertlonefrit basta
olmak tizere tipik morfoloji, spesifik immiinfloresan
birikimi  ve elektron mikroskopide = spesifik

Cocuklarda alport sendromunun klinikopatolojik 6zellikleri

birikimlerle giden bir grup hastalikta ilk bulgu olarak

saptanabilir. ~ Mikroskobik  hematiiti ~ XLAS’lt
erkeklerde %100 ve kizlarda %90 iken otozomal
resesif AS kiz ve erkeklerin  tamaminda

gorulmektedir.* Bu nedenle izole hematiiri sikayeti ile
basvuran bir ¢ocukta Alport sendromu 6n planda
distnilmeli ve diger klinik bulgular ile aile dykisi
sorgulanmalidir.

Hematuri sikayeti ile basvuran bir ¢ocuk olguda ilk
planda Alport sendromu distinilmesi icin klinik
eslikcilerin - sorgulanmast  gerekmektedir.  Alport
sendromunda olgularin  yaslart bimodal dagilim
gostermektedir®*. Bu ¢calismada 6zellikle pediatrik yas
grubu ele alinmis ancak yas dagiliminda genis bir
aralik oldugu gézlemlenmistir.

Alport sendromunun en belirgin eslik eden anomalisi
isitme kaybidir. Bizim ¢alismamizda da isitme testleri
yapilmis ve bir ¢ocukta isitme kaybi saptanmustir.
AS'ye bagli isitme kaybi hi¢bir zaman dogustan olarak
tanimlanmamustir ve hastalar genellikle yenidogan
isitme taramasindan gecerler. Genellikle ilk olarak,
ge¢ cocukluk veya erken ergenlik doéneminde
odyomettri ile saptanir.

Morfolojik olarak 1stk mikroskopide belirgin ya da
spesifik bir bulgusu yoktur. Ancak ¢aligmamizda en
belirgin olarak mezengial hiicre artimi saptanmustir.
Mezengial hiicreler 6rnegin  IgA  nefropatisinde
oldugu gibi baska glomeriler hastaliklarda da
cogalma egiliminde olabilitler. Interstisiyjumda ise
fibrozis, tibiler atrofi ve monontkleer iltithap
hiicreleri en belirgin saptanan patolojidir. Ancak
calismamizda saptadigimiz gibi bébrek bsyopsileri
tamamen normal 1stk mikroskobik bulgular da
icerebilir. Morfolojik bulgular olgunun tani anindaki
hasarina baglt degiskenlik gosterir. Bu nedenle
calismamizda iki olguda evre 2 kronik bébrek
hastaligt gelistigi diger olgulart eGFR dizeylerinin
>90 ml/dk/1.73m?> oldugu goz  Oninde
bulundurularak daha siklikla erken evrede Alport
sendromu olgulart mevcuttur sonucu 6ne sirilebilir.
Erken dénem Alport sendromunun morfolojisi ile
hastalarin GFR hizlarinda azalma olmamasi da iligkili
bulunmustur.

Immiinfloresan yontemde literatiirde nonspesifik C3,
IgG ve IgM birikimleri raporlanmistir®. Bu calismaya
alinan olgularda da nonspesifik C3 ve IgM birikimi
saptanmis diger olgular negatif bulunmustur.

Elektron mikroskopide en o6nemli ipucu bazal
membranin degisken kalinligidir. Calismamizda da
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olgularda incelme, kalinlasma ve tabakali gériinim
izlenmistir.

Sonucta klinige hematiiri ile bagvuran cocuklarda
Alport sendromunun distnilmesi gerektigi; ayrica
bébrek biyopsileri degerlendirilirken klinikopatolojik
korelasyonun tanida ve ayirict tanida 6nemli ipuglart
verebildigi her zaman akilda tutulmalidur.

Resim 1. (H&E, X100) Glomeriil yumaklarinda
mezengial selliilarite artig1 izlenmektedir.

Resim 2. Elektron mikroskopi 6rneginde okla
isaretlenmig bazal membranda belirgin kalinlagma
ve tabakalanma izlenmektedir.
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Hodgkin lenfoma: 48 ¢ocuk hastanin retrospektif degerlendirilmesi

Hodgkin lymphoma: a retrospective evaluation of 48 pediatric patients
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Amag: Calismamizda; Hodgkin lenfoma (HL)
tanustyla izlenen hastalarin  demografik ve klinik
ozelliklerini degerlendirilmesi ve sag kalim oranlarinin
belirlenmesi amaclanmustir.

Gereg ve Yontem: Kasim 2012- Mart 2018 tarihleri
arasinda Adana Sechir Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Hematoloji-Onkoloji  kliniginde Hodgkin
lenfoma tamistyla  tedavi edilen 48 hastanin
demografik ve klinik 6zellikleri retrospektif olarak
kaydedilmistir.

Bulgular: Ortanca tant yast; 12 (yas aralig: 3-17 yil),
etkek/kiz oramt 1,7 idi. En stk bagvuru sikayeti;
servikal bolgede lenf bezi sisligi (n=38; %79,1) olup,
27 (%56,2) hastada B semptomlari, 5 (%10,4) hastada
kitlesel hastalik mevcuttu. Patolojik incelemede; en
stk nodiler sklerozan tip (n=28, %58,3) saptandi.
Tedavide; GPOH protokolii (vinkristin, etoposid,
doksorubisin, prednizolon, siklofosfamid,
prokarbazin / dakarbazin) hastalarin  %71,1'ine
verildi. Otuz tg hasta (%73,3) radyoterapi ald1. En sik
gec yan etki olarak hipotiroidi gériildi (%20). Ug

hastada (%00,7) relaps gorildi. Egitimine devam eden
hastalar tim hastalarin %66,6'sint olusturmaktaydi.
Meslek sahibi olma orant, 18 yasindan buytik hastalar
(14 hasta) icinde %35,8 (n=>5) saptandi. Hastalardan
biri evliydi ve bir cocugu vardr. Sag kalim analizine
dahil edilen 45 hastanin 44’4 son kontrolinde
hastaliksiz remisyondaydi. Tim hastalar icin genel sag
kalim %100, olaysiz sag kalim %85,8 idi. Olaysiz sag
kalim, kitlesel hastalig1 olan hastalarda belirgin sekilde
dugikti (p <0,001).

Sonug: Hodgkin lenfomali hastalarin ¢cogunda kiir
saglanabilmektedir. Hayatta kalan bireylerde ilerleyen
zamanda ortaya ctkabilecek gec etkiler, egitimin
tamamlanmasi, is ve meslek sahibi olma, evlenme ve
cocuk sahibi olma ile ilgili hususlarda yaganabilecek
olast sorunlar her gecen gin daha fazla 6nem
kazanmaktadir.

Anahtar kelimeler: Hodgkin lenfoma, cocuk, sag
kalim oranlart
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Kusaktan kusaga aktarilan travma: cinsel istismar

Trauma transmitted from generation to generation: sexual abuse
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Amag: Annelerin ¢ocukluk caginda cinsel istismar
Oykiisti cocuklarin cinsel istismart i¢in bagimsiz risk
faktoridur. Cocukluk ¢agindan cinsel istismar 6ykiist
olan bireylerin erigskin yasamda daha sik psikiyatrik
bozukluk gelistirdikleri, daha sik alkol ve madde
kullanimt oldugu, kisiler arast iliskilerde daha ¢ok
zotluk deneyimledikleri bilinmektedir. Calismamizda
cinsel istismar Oykiisi olan ¢ocuk ve ergenler
annelerinde cinsel istismar Sykisi varligina gore iki
gruba faktorleri
karsilastirilmast amaclanmistir.

ayrilmis  ve  risk actsindan

Gereg ve Yontem: Universite kliniginde takip edilen
10-18 yas araliginda cinsel istismar magduru ¢ocuk ve
ergen ile anneleri caligmaya alinmustir. Annelerin
cocukluk ¢aginda cinsel istismar(CCCI)  6ykiisii
varligi Cocukluk Cagi Travma Olgeginden elde
edilmistir. Buna gore 37 annede CCCI+ ve 23 CCCI-
olarak bulunmustur. Gruplar annelerle iligkili Ana-
Babaya Baglanma Olgegi, Cocukluk Cagi Travmalart

Olgegi ve Aile Degerlendirme Olgegi, Ana-Baba
Tutum Olgegi acisindan karsilastirilmistir.

Bulgular: Tki grup arasinda Cocukluk Cagi
Travmalart Olgegi fiziksel ve duygusal istismar alt
6lekleri, Aile Degerlendirme Olcegi problem ¢6zme
becerileri, Ana-Baba Tutum 6l¢eginde ise demokratik
tutumlar acisindan istatistiksel olarak anlaml farklilik
saptand. Bu c¢alismanin bulgulart 1siginda cinsel
istismar Oykiisii nedeniyle degerlendirilen ¢cocuklarda
annelerin ¢ocukluk caginda cinsel istismar Oykisi
olmasa dahi diger ¢ocukluk ¢agt travmalart acisindan
degerlendirilmesinin - 6énemli  oldugu  séylenebilir.
Anne-gocuk ikilisine birlikte uygun psikolojik
miidahaleler travmanin kugaktan kusaga aktariminin
kirllmasinda ilk basamak olabilir.

Sonug: Sonu¢ olarak; cocukluk caginda istismar
Oykisi olan bir ¢cocuga uygun miidahaleler sadece
bireyi degil sonraki kusaklart da travmadan koruyucu
olacaktir.
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Cocuklarda COVID-19 tanisinda bilgisayarlh tomografi bulgularinin Rt-
Pcr testi sonuglari ile karsilagtirilmasi

Comparison of computed tomography findings with Rt-Pcr Test results in the

diagnosis of COVID-19 in children
Zafer Bagal@, Avni Merter Kegelizﬁ

1Saglik Bilimleri Universitesi Konya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklart Béliimii, 2Cocuk Radyoloji

Bolumi, Konya, Turkey

Cukurova Medical Jonrnal 2020;46(Ozel Says 1):99-105.

GIRIS

COVID-19 hastaligi, Aralik 2019°da Cin’de ortaya
¢tkan ve Ocak 2020’de tantmlanmis olan SARS-KoV-
2 tarafindan olusturulan akut, enfeksiy6z bir solunum
sistemi hastaligidir. Bu enfeksiyon, damlacik yoluyla,
temasla veya fekal oral yolla bulasabilit!. Cocuklarda
gorilme orani eriskinlere gore daha azdir ve daha
hafif klinik seyir gosterir. Arastirmalar, altta yatan
hastaligi olan ¢ocuklarin daha agir klinik bulgulara
sahip olduklarini g6stermektedir?>.

COVID-19 enfeksiyonu olan eriskinlerle yapilan
radyolojik ¢aligmalar, tipik olarak periferik yerlesim ve
cift tarafli multifokal alt lob baskmnlg: ile birlikte
buzlu cam opasitesi (BCO) ve konsolidasyon
goriniminin tipik gégiis bilgisayarli tomografi (BT)
bulgulart oldugunu géstermistirt. COVID-19 tanisi
icin uygulanan reverse-transcription polymerase
chain reaction (RT-PCR) testi sonuglart hastaligin
erken evresinde yanlis negatif olabilir. Pediatrik
hastalarin klinik seyitleri genellikle hafif oldugundan
ve akciger grafisi tim pulmoner lezyonlar
gostermediginden, destek bilgi saglamada gogis BT
incelemesi gerekli olabilir 5. Cocuklarla yapilan daha
onceki calismalarda, gogiis BT bulgulart eriskinlerdeki
bulgulara benzer ama daha hafif bulgular olarak

tanimlanmistir.  Genellikle  subplevral BCO’lar
raporlanmis  ve etrafinda  halo isareti olan
konsolidasyonlar ~ vakalarda ~ %50  oraninda

gorildiginden, pediatrik hastalar icin tipik bulgular
olarak bildirilmistir. Bununla birlikte COVID-19

tanusinda radyolojik bulgularin epidemiyolojik veriler
ve RT-PCR sonuclart ile bitlikte degerlendirmesi
Onerilmistir>9.

Bu calismada, COVID-19 tanist veya 6n tanist ile
pediatri kliniginde takip edilen cocuk hastalarin gégiis
BT gorintilerinin bir pediatrik radyolog tarafindan
tekrar yorumlanmast ve elde edilen bulgularin RT-
PCR sonuglati ile karsilastirilmast amaglanmistir. Elde
edilen sonuglatin, gocuklarda COVID-19 hastaliginin

erken ve dogru tamsina  katki  saglayacag
distintlmustir.
GEREC VE YONTEM

Bu retrospektif ve kesitsel ¢alisma icin Saglik Bilimleri
Universitesi Konya Egitim ve Arastirma Hastanesi
yerel etik kurulundan 40-32 sayili ve 07.02.2020 tarihli
karar ile calisma izni alinmustir. Hastalara ait BT
verileri, hastanenin elektronik arsiv  kayitlars
incelenerek elde edildi. Calismaya 1 Nisan-31
Temmuz 2020 tarihleri arasinda COVID-19 olasi
tantst ile COVID-19 Klinigi’nde yatirilarak takip
edilen ve 48 saat arayla en az 2 kez yapilmis olan PCR
testi negatif saptanan c¢ocuklar ile RT-PCR testi
pozitifligi ile COVID-19 tanst konularak yatirilan
veya COVID-19 olast tanist ile yatirlarak takip
edilirken RT-PCR testi pozitifligi saptanan 0-18 yas
arast kiz ve erkek cocuklar dahil edildi. Hastane
kayitlarinda ve/veya laboratuar sonuglarinda eksiklik
saptanan hastalar, immin yetmezligi olan hastalar,
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herhangi bir akut, kronik enfeksiy6z veya enflamatuar
hastaliga sahip olan hastalar calismaya alinmadi.

Hastalarin sosyodemografik verileri, semptomlari,
klinik bulgulari ve RT-PCR testi sonuglart kaydedildi.
Arsivden elde edilen BT gorintileri, tecriibeli bir
pediatrik radyolog tarafindan, daha o6nce diger
radyologlar tarafindan yapilmis BT raporlarina ve RT-
PCR testi sonuclarina kor olarak tekrar yorumlandi.
Tum BT gorintileri pulmoner lezyon varligy, lezyon
tipi, pulmoner tutulum alanlart ve maksimum lob
tutulum ylzdesi acisindan degerlendirildi. Tum
akciger parankim alani, tim axial kesitlerde periferik,
santral ve perihiler alanlara bélinda. Radyolojik
anatomide, merkezi ve periferik alanlar lezyonlarin
yerlesimini tanimlamak icin kullanidir. Akcigerin tim
loblarinda mediasten komgulugundan baglayarak,
kosto-plevral yiizeye kadar olan alanin, kosto-plevral
yuzeye yakin 1/3 alani periferik akciger dokusu olarak
kabul edilir. Periferik akciger alaninin  medial
kesiminde kalan, akciger dokusunun 2/3’G olan
akciger dokusu merkezi akciger dokusu olarak

adlandirtlir (Sekil 1).

At

-

Sekil 1. COVID-19’1u hasta ile temas dykiisii olan,
ates ve Oksiiriik sikayetleti ile bagvuran ve RT-PCR
testi negatif olan 11 yasinda kiz hastanin normal
g6giis BT incelemesi. Caligmada kullanilan
parankimal boélge isimlendirmeleri bu olgunun
aksiyal toraks BT goriintiilerinde gosterilmektedir.
Akciger alanimnin  1/3'inii  olusturan  hilus
cevresindeki alan perihiler akciger alam (sar1 gizgi)
olarak adlandirilmustir. Yesil ve san gizgiler
arasindaki akciger parankimi santral bélge olarak
kabul edildi. Yesil hattin dig kismindan kostal
plevral yilizeye uzanan alana periferik alan adi
verildi.

Eriskinler icin periferik akciger dokusu kosto-plevral
yuzeye yakin 3 cm kalinlktaki alan olarak
tanimlanmistir. Ancak cocuklar icin yapilmis metrik
bir tanimlama bulunmamaktadir. Bu caligmada
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akcigerin 1/3 dis kesimi olan kostal-plevral yluzeye
yakin alanlari periferik alan; bu alan ile mediasten
arasinda kalan akcigerin 1/3 i¢ kesimi ise merkezi alan
olarak tanimlandi. Ek olarak, merkezi alanin
mediastene yakin kesimindeki 1/3 genislikteki akciger
alant perihiler alan olarak belitlendi 7. Lezyonlar
belirlenen bu alanlarda yerlesimlerine gore kaydedildi.
Lezyonlarin radyolojik karakteristikleri
konsolidasyon, BCO, halo isareti, vaskiler dolgunluk,
nodiil ve fibroz seklinde belirlenerek kaydedildi (Sekil
2-3). Maksimum lob tutulumu, hastanin BT
incelemesinde en fazla lezyon alani saptanan lobda,
lezyon tipi farketmeksizin lezyon alani toplaminin
ilgili lobun toplam alanina oraninin yiizdelik ifadesi
olarak tanimlandi. Tutulum ylzdeleri %0-25, %25-
50, %50-75, %75-100 olmak tzere dort tutulum
derecesi ile belirlendi. Bu degerlendirme igin bir
Olgim  yontemi  kullandmadi, tutulum  orant
radyologun kisisel deneyimine gore belitlendi.

5

l‘;\\ ﬁj/:‘

Sekil 2. Yorgunluk ve ates sikayetleri ile bagvuran
ve RT-PCR testi pozitif saptanan 10 yaginda erkek
hasta. Sol st lobun periferik-subplevral
bélgelerinde BCO (oklar) yer almaktadar.

Sekil 3. Nefes darlig1 ve ates sikayetleri ile bagvuran
ve RT-PCR testi pozitif saptanan 13 yaginda erkek
hasta. Aksial BT incelemesinde her iki akcigerin

ist loblarinda subplevral-periferik yerlesimli
(kapali oklar) ve perimediastinal (acik ok) BCO
alanlar1 izlenmektedir.
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COVID-19 olast tanisint belitflemek icin, Turkiye
Cumbhuriyeti  Saglk Bakanligi COVID-19
kilavuzu kriterleri esas alindi'®.

tani

Istatistiksel analiz, Statistical Package for Social
Sciences 18.0 for Windows (SPSS Inc., Chicago, IL,
ABD) kullanilarak yapildi. Kategorik degiskenlerin
tarumlayict istatistikleri frekans ve yiizde olarak,
normal dagilim gdstermeyen sayisal veriler ise
medyan ve ceyrekler arast aralik (IQR) olarak
sunuldu. Yas verilerinin normal dagilip dagilmadigini
belirlemek i¢in Kolmogorov-Smirnov testi ve normal
dagilim gbstermeyen bagimsiz gruplari karsilastirmak
icin Mann-Whitney U testi kullaniddi. Gruplan

Tablo 1. Hasta gruplarinin yas ve cinsiyet 6zellikleri.

Cocuklarda COVID-19 bilgisayarlt tomografi bulgularinin rt-per testi

ile kargilagtirilmast

kategorik veriler acisindan karsilastirmak icin ki-kare
testi kullanildi. Tum istatistiksel analizler, %5
anlamhilik stur1 ve %95 giiven araligs ile iki yonli bir
hipotez kullanilarak gerceklestirildi.

BULGULAR

Calismaya toplam 89 hasta dahil edildi. RT-PCR testi
sonuglart 56 hastada pozitif, 33 hastada negatifti. Tki
grup arasinda cinsiyet agisindan anlamlt fark yoktu.
Negatif ve pozitif RT-PCR testine sahip olan
hastalarin medyan yaslart sirastyla 7 (IQR: 13) ve 14
(IQR: 7) idi. Tki grup arasindaki yas farki istatistiksel
olarak anlamliyd: (Tablo 1).

PCR (-) PCR (+) »
n=33 (% 37) =56 (% 63)
Yas (y1l) Median Median
7 IQR:13) 14 (IQR: 7) 0.002¢
Cinsiyet n n(%o) n n(%)
Kiz 17 .1 36 404 0.2360
Erkek 16 17.9 20 224
aMann Whitney-U test
PKi-Square test
IQR: Interquartle range

Pulmoner lezyon varligi ve konsolidasyon RT-PCR
negatif grupta RT-PCR pozitif gruba gére istatistiksel
olarak anlamli derecede yiiksekti (sirastyla p = 0.037
ve 0.001). BCO, halo isareti, vaskiler dolgunluk ve

nodil / fibroz agisindan iki grup arasinda istatistiksel
olarak anlamli fark bulunmadi (strastyla p = 0.126,
1.000, 0.707 ve 0.201; Tablo 2).

Tablo 2. G6giis BT bulgularinin PCR (+) ve PCR (-) gruplar1 arasinda lezyon varligina ve tipine gére

karsilagtirilmasi
PCR (-) PCR (+)
n % n % P
Pulmoner lezyon varhigi No 5 5.6 20 22.4 0.0372
Yes 28 31.4 36 40.4
Konsolidasyon No 14 15.7 48 53.9 0.0012
Yes 19 21.3 8 8.9
Buzlu cam opasitesi No 11 12.3 28 314 0.1262
Yes 22 24.7 28 31.4
Halo isareti No 32 35.9 54 60.6 1.000b
Yes 1 1.1 2 2.2
Vaskiiler dolgunluk No 30 33.7 52 58.4 0.707>
Yes 3 3.4 4 4.5
Nodiil veya fibrozis No 31 34.8 47 52.8 0.201b
Yes 2 22 9 10.1
2Chi-Square Tests
PFisher's Exact Test
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ki grup maksimum lob tutulum yiizdesine gore
karsilastirildiginda, % 0-25 lob tutulumu RT-PCR
pozitif grupta RT-PCR negatif gruba gére anlamlt
olarak daha yiiksekti (p = 0,001). % 25-50 ve % 50-
75'lik lob tutulumlart RT-PCR negatif grupta RT-

Cukurova Medical Journal

PCR poritif gruba gore istatistiksel olarak anlamli
derecede yiiksekti (sirastyla p = 0,001 ve 0,005). Tki
grup arasinda % 75 ve tUzeri lob tutulumu agisindan
istatistiksel olarak anlamli fark yoktu (p = 0,5281;
Tablo 3).

Tablo 3. G6giis BT bulgularinin PCR (+) ve PCR (-) gruplar: arasinda maksimum lob tutulum yiizdesine gére

karsilagtirilmasi.
PCR (-) PCR (+)
n % n Y P
0-25% No 28 31.4 28 314 0.0012
Yes 5 5.6 28 31.4
25-50% No 20 22.4 52 58.4 0.001b
Yes 13 14.6 4 4.5
50-75% No 25 28.1 54 60.7 0.005b
Yes 8 8.9 2 2.2
75-100 No 33 37.1 54 60.7 0.528b
Yes 0 0 2 2.2
2Chi-Square Tests
PFisher's Exact Test

Lezyonlarin lokalizasyon bolgelerine gore yapilan
karsilastirmalarda, RT-PCR testi negatif grupta
santral ve petihiler tutulumlarin daha yiiksek oldugu

goruldu (sirastyla p = 0,008 ve 0,005). Periferik ve
yaygin tutulum agisindan iki grup arasinda anlaml
fark yoktu (sirastyla p = 0.074 ve 1.000; Tablo 4).

Tablo 4. G6giis BT bulgularinin PCR (+) ve PCR (-) gruplar1 arasinda akciger tutulum bélgesine gore

karsilagtirilmast
PCR () PCR (+)
n Yo n % P
Santral No 24 26.9 53 59.6 0.008p
Yes 9 10.1 3 34
Periferik No 9 10.1 26 29.2 0.074a
Yes 24 26.9 30 33.7
Perihiler No 25 28.0 54 60.7 0.005>
Yes 8 8.9 2 22
Yaygin No 31 34.8 52 58.4 1.0000
Yes 2 2.2 4 4.5
2Chi-Square Tests
bFisher's Exact Test
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TARTISMA

Kisa bir siirede pandemi haline gelerek 6nemli
derecede morbidite ve mortaliteye neden olan
COVID-19 hastaliginin  erken tansi, hastaligin
kontrold, yayilimin engellenmesi ve etkin tedavi
yontinden onemlidir. Olast vakalarin
tanimlanmasinda genellikle epidemiyolojik 6yku ve
klinik bulgular kullanilmaktadir'?. Gunimiizde tant
icin kullanilan altin standart yéntem, SARS-CoV-2'ye
ait viral riboniikleik asidin tespitini saglayan RT-PCR
testidir. Bu amagla bogaz struntileri, balgam, alt
solunum yolu salgiar, disgki ve kan ornekleri
kullantlir. Bununla Dbirlikte, kit kalitesi, farkl
ornekleme yontemleri cesitli  Ornek isleme
sorunlart RT-PCR testinin duyarliligini azaltir. Ayrica
testin tamamlanmasi icin gereken stre, hastaligin
erken tedavisi kontroli icin teskil
etmektedir!!-14,

ve

ve sorun

Epidemiyolojik  ¢alismalar ve klinik gézlemler,
COVID-19'un c¢ocuklarda ve gen¢ eriskinlerde,
eriskinlere goére daha digsik prevalansa sahip
oldugunu ve hafif veya asemptomatik seyir gésterme
olasthginin  daha  yiksek  oldugunu  ortaya
koymustur!®>.  Yapilan bir calismada, c¢ocuklatin
simdiye kadar teshis edilmis COVID-19 vakalarinin
%1-5'ini olusturdugu, hastaligin yetiskinlerden daha
hafif seyrettigi ve Olimlerin ¢ok nadir oldugu
gosterilmistir!®. Dong ve ark.!”” COVID-19 tespit
edilen 1-18 yas araligindaki 2143 cocugun %4’ tniin
asemptomatik iken %90’1mnin hafif veya orta siddetli
semptomlara ve %5’inin agir klinik semptomlara
sahip oldugunu bildirdi. Caligmamizda RT-PCR
testinin pozitif oldugu grubun yas ortalamasinin
cinsiyetten bagimsiz olarak diger gruba gore iki kat
fazla olmasi, COVID-19un prevalansinin  biytk
yastaki daha  fazla  oldugunu
gOstermektedir.

cocuklarda

COVID-19 hastaligs, sistemik bir viral enfeksiyon
olmakla birlikte, esas olarak solunum sistemini etkiler
ve akciger tutulumu, bu hastalikla iliskili en 6nemli
mortalite ve morbidite nedenidir. Enfeksiyonun
ciddiyet duzeyi genellikle akciger tutulumunun
derecesine gore degisir. Cocuklarda klinik siddet
diizeyinin belirlenmesinde pulmoner tutulumla ilgili
klinik ve radyolojik bulgular, 6zellikle semptomatik
hastalar icin belirleyici faktérlerden birisidir!®.

Gunumizde gogis BT, COVID-19'un teghisi ve
izlenmesinde yaygin ve rutin bir ara¢ olarak
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kullanilmaktadir. Simdiye kadar yapilan arastirmalar
COVID-19  pnomonisinin  tipik ~ gbgiis BT
gorintileme  Ozelliklerine sahip oldugunu ortaya
koymusturt!®. Bununla bitlikte, BCO ve bilateral
tutulum gibi genellikle COVID-19 pnoémonisi ile
iliskilendirilen BT bulgularinin COVID-19’a 6zgt
diger viral pnémonilerde de
ozellikle  diger yolu
enfeksiyonlarinin  yaygin  goraldigi  durumlarda
tanidaki  yerini  Sonuclt  hale  getirmektedir®.
Poortahmahsebi ve ark.?!, g6gis BT taramasinin
tantsal degerini RT-PCR testi ile karsilastiran 28
bilimsel makaleleyi dahil ettikleri bir sistematik
derlemede, g6giis BT taramasinin semptomatik ve
hastanede yatan hastalarda kullanilmas: gerektigini
bildimisler, COVID-19 teshisinde ilk basamak tant
aract olarak RT-PCR testinin uygulanmasint
Onermiglerdir.

Gogts BT bulgulari, eriskinlerde COVID-19 hastaligs
icin oldukga tipik ve tani degeri ytksektir. Bao ve
ark.?? 13  eriskin  calismasit  dahil  ettikleri
metaanalizlerinde, BT pozitif COVID-19 oraninin
89,76% oldugunu, tipik BT bulgularinin BCO
(83,31%), BCO ile birlikte konsolidasyon (58,42%),
interlobuler septal kalinlasma (48,46%) ve hava
bronkogramlari (46,46%) oldugunu tespit etmislerdir.
1099 yetiskin hastay1 degerlendiren bir bagka meta-
analizde duyarlilik orani % 86,2 olarak bulunmugtur?3.
Al ve ark? gbgis BT taramasinin COVID-19
tanusindaki degerini ve tutarliik diizeyini belirlemek
tizere RT-PCR testi yapilmis 1014 eriskin hastanin BT
tarama sonuglarint  karsilastirmuslar, gogis BT
taramasinin COVID-19 icin tam duyarhihgim %97
ozgulligini ise %25 olarak  bildirmislerdir.
Calismamizda, RT-PCR  pozitif grupta BT
taramasinin duyarliik ve 6zgillik oranlari sirastyla
%40,4 ve %224 idi ve yetiskinlere goére anlamli

olmamast  ve

goriilebilmesi, solunum

derecede  dusikti.  Hastalarimizin ~ hicbirinde
interlobiler septal kalinlasma ve bronkogram
gorilmedi.

COVID-19 saptanan c¢ocuklarla ilgili yapilmis olan
sistematik derleme ve metaanalizler, gogis BT
taramasinin RT-PCR testi pozitif saptanan ¢ocuklarin
tantsindaki yerini ortaya koymustur. Toplam 5829
pediatrik hasta iceren 48 c¢alismanin dahil edildigi bir
metaanalizde, ~RT-PCR  pozitifligi ~ saptanan
olgulardaki normal g6giis BT taramast orant %41,
BCO orant ise %36 olarak bildirilmistir?>. Farkli 26
ilkeden 7780 hasta ve 131 calismayt iceren baska bir
meta-analizde bu oranlar %189 ve %329 olarak
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bildirilmistir.26. Bu calismalarda bildirilen en yaygin
g6gus BT taramast anormalligi iki tarafli BCO'lardir.
Duan ve ark. 27 COVID -19 tanili cocuklarda gégts
BT bulgularinin  eriskinlere gére atipik ve hafif
oldugunu bildirmis, g6gtis BT taramasinin radyasyon
riski nedeniyle mimkiin oldugu kadar az ve disik
dozlarda  uygulanmasini  Snermislerdir.  Bizim
calismamizda, gégiis BT taramasinda negatiflik orant
%224 ve BCO orami %314 idi. Calismamizin
sonuglart daha o6nceki caligmalar ile uyumludur.
Cocuklarla ilgili calismalarda géglis BT taramasinin
negatiflik ~ oranlarinin  erigkinlerden  yuksek
saptanmasinin nedeni, ¢ocuk hastalarin bu hastaligi
eriskinlere  gére daha  hafif duzeyde veya
asemptomatik gecirmeleri olabilir.

Xia ve ark. 5 RT-PCR testi pozitifligi saptanan 20
pediatrik hastanin ggiis BT bulgularint incelemisler,
dort (%20) hastanin gégiis BT taramasinda herhangi
bir anormallik bulmamuglar, 10 (%50) hastada
konsolidasyon ile bitlikte halo isareti, 12 (%060)
hastada BCO ve 3 hastada (%15) kigik nodil
saptamuslardir. Calismamizda RT-PCR testi pozitif
cocuklardaki  konsolidasyon — orant  bahsedilen
calismaya gore oldukga distikti ve bu oran RT-PCR
testi negatif hastalarda anlaml sekilde daha yiksekti.
BCO, halo isareti ve ufak nodul oranlari da disik
olmasina ragmen RT-PCR negatif hastalardan
istatistiksel ~olarak farkli degildi. Calismamizin
literatiirdeki diger ¢alismalardan farki, epidemiyolojik
ve klinik olarak olast vaka tanimini karsilayan fakat
RT-PCR testi negatif olarak saptanan hastalarin
gogis BT bulgularinin RT-PCR testi pozitif olan
hastalarin BT bulgulart ile karsilastirlmig olmasidir.
Sonuglarimiz, BT tarama Ozelliklerinin eriskinlerde
oldugu kadar tipik olmasa da ¢ocuklarda RT-PCR
testi pozitifligini tahmin etmede faydali olabilecegini
gostermektedir.

SONUGC

COVID-19 olast tanili ¢ocuklarda go6gis BT
bulgularinin RT-PCR testi pozitifligini 6ngérdirici
degeri yetiskinlerde oldugu kadar tipik degildir.
Bunun muhtemel nedeni, ¢ocuklarda bu hastaligin
eriskinlere gére daha hafif seyretmesi ve BT
bulgularinin atipik olmasi ile actklanabilir. Bununla
birlikte, %25’e kadar olan lob tutulumu RT-PCR testi
pozitif hastalar icin anlamli iken, %25-75 lob
tutulumu, santral ve perihiler tutulum, konsolidasyon
ve sag orta veya linguler lob tutulumu RT-PCR testi
negatif hastalar lehine yorumlanabilir. Gelecekte
yapilacak benzer metodolojiye sahip ve daha fazla
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olgu sayisi iceren ¢alismalar, COVID-19 6n tanili
cocuklarin gogiis BT taramast ile erken tani ve
tedavisine 6nemli katkilar saglayabilir.

Caligmanin Kisitliliklar:

Bu calismanin bazt kisithliklart vardir. Bunlardan
birisi, negatif RT-PCR testi vakalarinda diger hastalik
etkenlerinin arastirlmamis olmasidir. Bu amagla
solunum yolu 6rneklerinden yapilacak RT-PCR testi
ile diger olast viral ajanlarin arastirilmast ve bu
sonuglarin BT bulgulari ile karsilastiriimasi, klinik ve

radyolojik  yorumu daha da giiclendirecektir.
Calismanin ~ diger  kisithligt  ise  radyolojik
degerlendirmenin  tek  bir  pediatrik  radyolog

tarafindan yapilmis olmasidir.
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GIRIS

Ventrikiler septal defekt (VSD) en stk gorilen
konjenital ~ kalp  hastaligidir.  Dogustan  kalp
hastaliklarinin yaklastk % 207 sini izole VSD olusturur.
Ventrikiiler septal defektlerin biiytik bir kismi erigkin
yasa ulasmadan kendiliginden kapanmaktadir. Bu

nedenle eriskinlerde  gorilme  sikligt  azalir.
Ventrikiler septal defekt kapanma sikligt %11-71
arasinda gosterilmigtir!.  Defektin spontan

kapanmasint etkileyen faktotler cesitlidir. Defektin
boyutu yeri, tan yast, defektin tipi spontan kapanmay1
etkileyen faktétlendendir. Spontan kapanmanin ¢ogu
ilk 2 yasta ortaya ctkar. Daha ileri yaslarda spontan
kapanma sikligi azalarak devam eder. Eriskin yasta
bile spontan kapanma belgelenmistir. Cinsiyet rold
degiskendir?. Yasa gore cinsiyetin etkisi daha azdir.
Defekt capina gore bakildiginda 4 mm den daha
kiiciik defektlerin spontan kapanma ihtimali, daha
genis defektlere gore daha yiksektir? Defektin tipi
yerlesim yerine gbre miskiler ve perimembranéz
olarak 2 ana gruba ayrilabilir. Cocuklarda
perimembranéz defektler daha siktir, ancak muskiler
defektlerin =~ spontan  kapanma  ihtimali  daha
yuksektir!? Kendiliginden kapanmayan
perimembranéz VSD icin bagimsiz prediktif faktorler
4 mm‘den buyik defektlerdir?

GEREC VE YONTEM

Hasta se¢imi

Aralik 2019-Ocak 2021 tarihleri arasinda cocuk
kardiyoloji poliklinigine basvurmus 2 yas altindaki
infant ve  yenidoganlar  retrospektif  olarak
degerlendirildi Veritabaninda hastalar VSD tanusiyla
tarand1. {zole VSD tanst olanlar saptandi. Soldan
saga sant <% 50, normal pulmoner arter basinct olan
asemptomatik hastalarin kiigiik defektlerinin, cerrahi
miidahale gerektirmedigi 6n varsayimu ile hastalar
ayrildi. Tim fizik muayene ve ckokardiyografik
bulgular kayit altina alindi. VSD, perimembranéz ve
miiskiller olarak 2 ayri grupta smniflandirildi. Tlk
basvuru ve son bagvurular tarihleri arasindaki boy,
kilo, viicut kitle indeksi (VKI), viicut kitle indeksi sds
(VKI SDS), VSD tipi ve gap parametreleri kaydedildi.
Eksik parametresi olan hastalar calisma disinda
birakild:. Patent foramen ovale tanist olan hastalar
kardiyak hemodinamiyi etkilemeyeceginden gruba
dahil edildi. VSD kapanmasina etki eden faktorler
kargilastirildr.

Ekokardiyografik Olgiimler

Tum ckokardiyografik Slctimler ilk yazar tarafindan
Vivid 5S (General Electric Medical Systems) cihazi ve
7s kardiyak sektér probu ile yapildi. Standart
parasternal uzun eksen, kisa eksen ve dért bosluk
gorintii ile birlikte subkostal goruntilerden elde
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edilen 6lcim ve parametreler kaydedildi. 2D, M-
mode, color flow Doppler, pulsed Doppler ve
continuous-wave Doppler ekokardiyografi
hastalara yapildi.

tum

Istatistiksel Yontem

Istatistiksel hesaplamalar SPSS 24 siiriimii ile yapildi.
Ana hedef spontan kapanmadaki demografik ve
ekokardiyografik degiskenlerin eldesi ve
karsilagtirilmast  oldu. Spontan kapanmaya etki
edebilecek 10 parametre incelendi (Cinsiyet, yas, ilk
basvuruda ve son bagvuruda boy ve kg, VKI, VKI
SDS, lezyon tipi ve capt). Parametrik sayisal degerler
ortalama+- standart sapma ile ifade edildi. Student’s
t-test degiskenleri karsilastirmak icin  kullanddi.
Kategorik degiskenler i¢in ki kare testi (chi-square
test) kullanildi. Roc ve regresyon analizleri yapildi. P
degeri<0,05 istatistiksel orak anlaml kabul edildi.
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BULGULAR

24 erkek, 29 kiz toplam 53 hasta tespit edildi (tablo
1).

Takip stresi minumum 2, maksimum 16 ay (ortalama

8,11, *.3,75 sd) olarak kaydedildi.

Yetlesim yerine gére VSD tipleri tanimlandiginda,
hastalarin cogu Miskiler VSD idi (%71). Tablo 2 de
detayl gosterildi.

21 infantin VSDsi spontan kapandi. Geriye kalan 32
infant kapanmayan grubu olusturdu.

Ortalama kapanma ay1 6,8 ay (3,6+-sd).

Kapanma grubuna gére lezyon tipleri benzer dagilim
gosterdi (tablo 3).

Tablo 1. Kapanmaya Gére Gruplar -Cinsiyet dagilimi grafigi

Cinsiyet Toplam
Erkek Kadin
Kapanmaya Goére Gruplar | Kapanmis VSD 12 9 21
Kapanmamis 12 20 32
VSD
Toplam 24 29 53
Tablo 2. VSD tipleri
Siklik Yiizde (%) Kimilatif (%)
Midmauskiler 26 49,1 49,1
Apikal Muskiler 12 22,6 71,7
Inlet 1 1,9 73,6
Perimembranoz 14 26,4 100,0
Toplam 53 100,0
Tablo 3. Kapanmaya gore gruplar ve lezyon tipi
Midmiskiiler Apikal Inlet Perimembra | Toplam
Miiskiiler noz
Kapanmaya gore Kapanmis VSD 11 5 1 4 21
gruplar Kapanmamig VSD | 15 7 0 10 32
Total 26 12 1 14 53

Yas olarak da benzer bu iki grupta, ilk basvuru boy ve
kilolari, takibe baslangic aylart ve takip streleri
arasinda istatistiksel anlamli bir fark yoktu.

Gruplar arasinda cinsiyet, defekt cap: acisindan
istatistiksel anlamli fark izlenmedi (ki kare ve fisher
testleri).

Her 2 grup arasinda vki ve VKI SDS arasinda anlamli
fark izlendi.
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Korelasyon analizinde lezyon tipi ve defektin caps ile
bir bagintt saptanmazken; VKI ve VKI SDS,
kapanmayla koreleasyon gosterdi.

Son bagvuruda agithk ve boy, kapanmaya gore
gruplar arasinda 6nemli istatistiksel fark izlendi.

2 yonli annova analizinde; VKI g6z 6nine
alindiginda gruplar arasinda fark yoktu.



Menemencioglu

Erkek ve kadin cinsiyet agisindan fark yoktu. VSD
kapanmasi cinsiyet etkilesimi yoktu.

VKi SDS gbz Oniine alindiginda kapanan grupta
istatistiksel olarak anlamli fark saptand.

Erkek ve kadin arasinda fark yokken ve VSD
kapanmasi cinsiyet etkilesimi yoktu.

Defekt ¢capina gére cut-off degeri 2,75 mm idi (ROC
analizi).

SONUC

VSD en sik gorilen konjenital kalp hastaligidir. Cogu
tipi izole tiptedir, ek bir defekt icermez. Genel cocuk
populasyonun en stk goriilen tipi perimembranéz tip
iken, yenidogan doneminde daha stk miskuler
defektler ile karsilasilmaktadir ' 4. Bizim calismamizda
da muskiler defektler hayatin ilk 2 yilt icerisinde %71
oraninda en stk gorilen defektler olmuglardir. Defekt
capt gbz Oniine alindiginda orta caplt defektlere
nazaran kiciik defektlerin ilk 6 ayda kapanma ihtimali
daha fazladir. Spontan kapanma defekt tipi géz 6niine
alindiginda muskaler tiplerin kapanma ihtimalinin
daha fazla olduguna dair literatiir bilgisi vardir > 4 3.
Spontan  kapanma oranlart  %11-71  arasinda
degismektedir > 3 4 > Erdem ve arkadaslarinin 799
hasta ile yaptiklart  retrospektif  calismada
perimembranéz  defeklerin = %13.1  kendiliginden
kapanirken, miskiler VSD grubunda %42.7 olguda
spontan kapanma gergeklestigi bildirilmistir . Zhao
ve arkadaslarimin 2019 da yapilan arastmrsinda 3
yillik gbzlemde spontan kapanma oranini % 88 olarak

tespit etmislerdir 3 Eroglu ve arkadaglarini
calismasinda bu oran %27 idi 4 Hsun'un
calismasinda ilk  yilin  sonunda  kendiliginden

kapanmanin genel orani %73 idi °.
Spontan kapanmaya etki eden faktorler:

VSD tanist alan hastalar biytime geriligi, tekrarlayan
enfeksiyonlar, konjestif kalp yetmezligi gibi gesitli
faktorlerle muzdarip olabilecekleri icin hangi defektin
kapanabilecegini anlamaya ¢alismak 6nemlidir.
Spontan kapanmaya etki eden faktorler cesitlidir.
Defekt boyutu, yeri, tant yasi, cinsiyet, etnik kéken,
sant orani, ventrikiler septal anevrizma varligi
prognozla ilgili faktérler olarak tanimlanmistir 6. Ayni
zamanda sol ventrikiil ve atriyjumun anatomik
boyutlar spontan kapanmanin bagimsiz prediktorleri
oldugu gosterilmistir 6. VSD'nin boyutu da, VSD'li
hastalarda spontan kapanmayla bagimsiz olarak iligkili
olan bir baska 6nemli faktor olarak kabul edilmistir ©.
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Ancak bizim ¢alismamiz spontan kapanma beklenen
ve  cerrahi  gerektirmeyen  hasta  grubuna
odaklandigindan, kapanan ve kapanmayan her 2
grupta istatistiksel anlamli bir fark izlenmedi. VSD

tipine gbre kapanma beklentisi Sonuchdir 1.
Calismamizda VSD  tipiyle spontan kapanma
iliskilendirilmemistir.

VSD icin spontan kapanma bir durum degiskeni
olarak, kusur c¢apt bir test degiskeni olarak
tanimlandiginda, durum degiskeninin degeri sifira
ayarlanir ise karekteristik ROC egrisi elde edilebilir.
Izole VSD spontan kapanmasinin tahmini inceleyen
bir ¢alismada VSD capi ile spontan kapanma egrisi
cut off degeri 2,55 mm olarak bildirildi 7. Bizim
calismamizda bu deger benzer sekilde 2,75 mm olarak
hesaplandi.

VSD'nin spontan kapanmasindan
mekanizmalar belirsizligini koruyor;

sorumlu

Bu calismada, 2 yasindan kiigiik hastalar icin spontan

VSD  kapanmasinin  potansiyel  klinik  ve
ckokardiyografik prediktorlerini arastirdik.
Kapanmast  beklenen  hasta  populasyonuna

retrospektif olarak baktigimizda cinsiyet, defekt tip ve
capt benzer iken VKI ve VKI SDS, spontan
kapanmayla koreleasyon gosterdi. Son bagvuruda
agithk ve boy, kapanmaya gore gruplar arasinda
onemli istatistiksel fark izlendi. Buyime ve kilo
aliminin hizli olmasi, VSD kapanmast i¢in 6nemli bir
faktor olarak izleniyor, ancak neden sonug iliskisi net
degil. Kapanma i¢in molekiller mekanizmalar
bilinmiyor. Aydinlatmak icin ileri klinik ve deneysel
calismalar gereklidir.

Calismanin sinurliliklari:

Takip strelerinin kisa olusu ve kiicik Orneklem
genisligi (tek merkez deneyimi) hasta genel evrenini
temsil etmede sinirhidir. Daha uzun streli ve genis
Orneklem igeren ileri calismalara ihtiya¢ vardir.

Sonug

Baslangic tartilart benzer olan infantlarin VSD
kapanmasinda prediktér bir faktor olarak VKI ve
VKI SDS parametreleri, g6z 6niinde bulundurulmast
gereken 6nemli parametrelerdir.
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Ewing sarkom tedavi sonuglarimiz

Results of ewing sarcoma treatment

Cukurova Med ] 2021;46(Ozel Say1 1):110
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Amag: Primer kemik timorlerinden biri olan Ewing
sarkom, osteosarkomdan sonra en stk gortlen kemik
timoridar. Lokal agresif davranist ve yuksek
metastaz riski ile kéti prognozlu bir timérdir. Bu
nedenle multidisipliner bir yaklasgimla tedavileri
planlanmalidir. Klinigimizde Ewing sarkom tanisiyla
tedavi edilen hastalatin sonuglarinin degerlendirilmesi
amacland.

Gereg ve Yontem: Klinigimizde Ocak 2004-Aralik
2019 tarihleri arasinda Ewing sarkom tanisi alan ve
tedavisi yapilan hastalarin dosyalari geriye donik
olarak degerlendirildi. Hastalarin klinik 6zellikleri,
uygulanan tedaviler ve tedavi sonugclart analiz edildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 82 hastanin 48’
erkek (% 58,5), 34’ kiz (%41,5) ve E/K 1,4 idi. 13
hasta gé¢men (%15,9), 69 hasta (%84,1) Turk idi. 40
hasta Ocak 2004-Aralik 2013, 42 hasta Ocak 2014-
Aralik 2019 tarihleri arasinda tani aldi. Tant yillarina
gore genel sagkallm orani degerlendirildiginde,
gruplar arasinda istatistiksel olarak anlaml fark

bulunamadi (p>0,05). Tan1 aninda metastazi olan 27
(%32,9) hastanin 3. ve 5. yilda genel sagkalim orani
sirastyla %41 ve %27 idi. Tani aninda metastaz
olmayan 55 hastanin (%67,1) 3. ve 5. yilda genel
sagkalim orant sirastyla %62,5 ve %58 idi (p<0,05).
Hastalarin ortalama takip siiresi 471429 ay (4-160)
idi. Sagkalim analizleri sonucunda, genel sagkalim
orant 3., 5. ve 10. yilda sirastyla %54, %50 ve %45
olarak bulundu.

Sonug: Tani aninda metastazt olan hastalarin
prognozu anlamlt olarak daha disik idi. Ancak
klinigimizde takip edilen hastalarda, hem metastazt
olan hem de olmayan grupta genel sagkalim oranlari
literatiire gére daha yiksek bulundu. Ozellikle
metastazt olan hastalarin tedavisi daha zordur. Daha
iyi sonuglar elde etmek i¢in yeni tedavi yaklagimlarina

ihtiyag vardir.

Anahtar kelimeler: Ewing sarkom, prognoz, sonug.
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Kobalamin C defekti aym: ailede farkli fenotipler; baba ve ¢ocuk olgu

sunumu

Cobalamin Type C defect with different phenotypes in the same family; case report

of a father and his child
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Amag: Kobalamin-C defekti en sik gorilen B12
metabolizma bozuklugudur. MMACHC proteininin
defektif sentezi; MeCbl ve AdoCbl'nin yetersizligi,

metionin  sentazla metilmalonil KoA mutaz
enzimlerinin islevsizligi, homosistein ve MMA

birikimiyle sonuglanir. Erken baslangicli hastalarda
ciddi norolojik, okiler, hematolojik, renal,
gastrointestinal ve kardiyak tutulumlar izlenirken; ge¢
baglangiclt hastalarda bulgular hafif olup, akut/yavas
progresif nérolojik ve davranissal sorunlar gorilebilir.
Tedavide hidroksikobalamin, folinik asit, I.-karnitin,
betain kullanilmaktadir.

Olgular: 19 aylikken katilma n6beti nedeniyle yapilan
tetkiklerinde B12  dusukligi ve homosistein
yuksekligi saptanan hasta, B12 tedavisine ragmen
sebat eden homosistein yliksekligi nedeniyle danisildi.
Anne-baba akrabaligt olmayan hastanin, ailesinde
benzer 6ykd yoktu. Muayenesinde agithgr: 13,7kg
(91.p), boyu: 92cm (99.p), bas cevresi: 51cm (95.p),
sistemik  ve norolojik  muayeneleri  dogaldi.
Laboratuvar incelemede kan sayimi normal, B12:
1230pg/ml,  homosistein:  30,3umol/1(4,3-9,9),
metionin: 17amol/1(11-35), MMA: 68
mmol/molk(0-5) saptandt. EEG, MRI
ekokardiyografi ve g6z muayenesi normaldi.
MMACHC geninde ¢.271dupA/c.440G>C bitlesik
heterozigot saptanarak kobalamin-C

>

mutasyon

defekti tanist konulan hastaya, hidroksikobalamin,
folinik asit, IL-karnitin, betain baglandi.  Aile
taramasinda; annede MMACHC geninde c.271dupA
mutasyonu heterozigot, babada sagirtict bigimde
c.440G>C mutasyonu homozigot olarak saptandu.
Babanin muayenesi dogal ve yakinmasi yoktu.
Tetkikletinde; B12: 481pg/ml, folat: 6,3ng/ml,
homosistein:  67umol/l, metionin: 27,3mcmol/l
bulunarak, hidroksikobalamin, folinik asit ve betain
basland.

Sonug: Idrarda MMA atilim nedenlerinden birisi de
B12  eksikligidir. Norolojik  sorunlar  nedeniyle
arastirtlan, B12 normalken metilmalonik asiduri,
homosistiniiri  ve hiperhomosisteinemi saptanan
hastalarin kobalamin defektleri acisindan incelenmesi
gereklidir. Cunkd, etkin tedavisi olan bu hastalikta
tant konulmayan hastalarda nérolojik, oftalmolojik,
renal sorunlar ve inme/inme benzeti ataklatla yagam
sire/kalitesi ciddi oranda etkilenebilmektedir.
Olgularimizt bu nedenle, ayrica aile taramasinin
o6nemini ve aynt ailede bile fenotipik heterojeniteyi
vurgulamak amaglariyla sunduk.

Anahtar kelimeler: Kobalamin-C defekti, B12
metabolizma  bozuklugu, metilmalonik asidiri,
hiperhomosisteinemi
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Nadir ve tedavi edilebilir bir hareket bozuklugu: glukoz tagiyici protein

1 (GLUT-1) eksikligi sendromu

A Rare and treatable movement disorder: glucose transporter protein 1 (GLUT-1)

deficiency syndrome
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Girig: Glukoz tastyici protein tip-1 (GLUT-1), beyine
glukoz taginmasint saglamaktadir. Eksikliginde kan-
beyin bariyerinden astrositlerin i¢ine glukoz gegisi
bozulur ve gelisen serebral hipoglisemi bulgulara
neden olur. Erken baslangich tipinde direncli
nébetler, gelisim geriligi, mikrosefali, spastisite,
kompleks hareket bozukluklari gdzlenirken; gec
baslangich tipinde epizodik koreatetoz, intermittan
ataksi, distoni, tremor, dizartri ve 6grenme gicligi
gibi  bulgular  izlenir. NObet ve  hareket
bozukluklarinda ketojenik diyet tedavisiyle belirgin
iyilesme saglanmaktadir.

Olgu: Ataksi ve nobet yakinmasiyla getirilen 6
yastndaki hastanin 6ykiistinden, zor dogum nedeniyle
1 hafta yatrldigi, 3 yasinda direncli nébetlerinin
basladigi, gelisim basamaklarinin ve dil gelisiminin
geri oldugu ve 5 yaginda ataksik yirdyusinin fark
edildigi 6grenildi. Anne-babast akraba olan hastanin

ailesinde benzer bir Gykii yoktu. Muayenesinde
agirligr: 14.5kg (3-10 p), boyw:103 cm (3-10 p) idi.
Mikrosefalisi ve dismorfik 6zelligi yoktu. Ataksik
yuriyor ve kisa climlelerle konusuyordu. Bunun
disinda sistemik muayenesi dogaldi. ILaboratuvar
incelemede, tam kan sayimi, karaciger/bobrek
fonksiyon testleri ve metabolik tetkikleri normaldi.
Direngli nébet, hareket bozuklugu ve néromotor
geriligi olan hastada GLUT-1 eksikligi olabilecegi
dugintlerek planlanan BOS 6rnegi alinmasint aile
kabul etmedi. Genetik analizle SLC2A1 geninde
tanumlt ¢.539T>A heterozigot mutasyonu saptanarak
GLUT-1 ecksikligi tanist konuldu. Modifiye Atkins
diyeti sonrast bir aylik takibinde nobetleri ve
ataksisinde azalma oldugu gorilda.

Anahtar kelimeler: GLUT-1 eksikligi sendromu,
nébet, hareket bozukluklari, ketojenik diyet
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Nadirin de nadiri; ¢oklu kalitimsal hastalik birliktelikleri

Rarest of the rare; coexistence of multiple inherited diseases
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Amag: Nadir hastaliklarin % 80'inin  kaliumsal
metabolik hastaliklar (KMH) olusturmaktadir. Bir
hastada ¢oklu sistem tutulumu, aile Sykisi, anne-
baba akrabaligi olmast KMH lehine kabul edilir.
Ancak, siuphelenilen KMH'nin 6zellikleri bir taniy:
tam olarak karsilamadiginda birden fazla hastalik
olasihigt akilda bulundurulmalidir. Bu bildiride
amacimiz akraba evliliginin yogun oldugu bolgemizde
tant karmagsasina yol acan birden fazla kalitimsal
hastalik birlikteligine dikkat ¢cekmekti.

Gereg ve Yontem: Cukurova Universitesi, Cocuk
Metabolizma BD'nda takipli hastalatin dosyalari
retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: 18 hastada iki, bir hastada t¢ kalitimsal
hastaligin birlikteligi saptandi. 10 hastaya tiim ekzom
sckanslamayla (WES) tani konuldu. 2 Hastalik
birliktelikleri; Glikojen depo hastaligi-III (GDH) ve
Hemofili-B(2 hasta), Galloway-Mowat sendromu ve
karbonik anhidraz eksikligi-II, GDH-III ve FMF,
GDH-VI ve FMF, biotinidaz eksikligi ve konjenital

miyastenik  sendrom-5, Wilson hastaligt  ve
pontoserebellar hipoplazi-1C, GDH-I1a ve
Mukopolissakaridoz-III,  biotinidaz eksikligi ve

GOPD  eksikligi, noéroferritinopati ve FMF, 3-
Metilkrotonil-KoA karboksilaz-2 eksikligi ve psédo-
TORCH herediter

sendromu, fenilketontri ve

sferositoz, GLUT-1 eksikligi ve GRIN2A, MPS-111
ve VonWillebrand-hafif form, Niemann-Pick C ve
biotinidaz eksikligi, Stromme sendromu ve kistik
fibrozis, Griscelli sendromu-2 ve diensefalik-
mezensefalik bileske displazi sendromu-1, kombine
oksidatif fosforilasyon eksikligi ve mitokondriyal
DNA deplesyonu sendromu-12A idi. 3 Hastahk
birlikteligi; Metakromatik l6kodistrofi, molibden-
kofakt6r eksikligi ve SMA idi.

Sonug: Klinik bulgulari birbirine benzer kalitimsal
hastaliklarin tani karmasast yaratmasinin yanusira tek
bit kalitimsal hastalikla aciklanamayan belitti/bulgu
Obekleri de stk kargsilasabildigimiz
arasindadir. Ulkemizde akraba evliligi yaygin oldugu
icin, birden fazla kaliimsal hastalik birliktelik
oraninin yuksek oldugu kanisindayrz. Tek hastalikla
aciklanamayan klinik bulgular varliginda
ikinci/tgtinci bir hastaligi distinmenin gerekliligini,
secilmis hastalarda WES'le tani siirecini hizlandirip
tedavi maliyetini distirmenin ve prenatal tant olanagt
saglayabilmenin 6nemini vurgulayabilmek amaclariyla
sunduk.

sorunlar

Anahtar Kelimeler: Nadir hastalik, tim exom
sekanslama, kalitimsal metabolik hastalik
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OLGU | SEMPTOMLAR GEN MUTASYON TANI
NO
1-2 Hipoglisemi, konvulziyon, | AGL c.1999C>T Glikojen depo hastalig tip 111,
hepatomegali, dis eti homozigot Hemofili B
kanamasi
3 2 kuzende argininemi, WDR73 | c.287G>A Galloway-Mowat sendromu
psiko-motor retardasyon, homozigot
hipotoni, mikrosefali ve CA2 c232+1G>A Karbonik anhidraz eksikligi tip IT
normal anyon agikli homozigot
metabolik asidoz
4 Hipoglisemi, hepatomegali, | .AGL ¢.2270_2273delCAT | GDH III
miyopati, karin agtisi, artrit T homozigot
ataklart MEF1” | E148VA>T FMF
homozigot
5 Biotinidaz eksikligi Biotinidaz eksikligi
tanistyla tedavi alirken Konjenital miyastenik sendrom tip 5
devam eden hipotoni,
kardes 6lim oykiisu
6 Hipotoni, malniitrisyon ve | ATP7B | p.T935M Wilson hastalig
psiko-mental retardasyon homozigot
EXOS p.S272T Pontoserebellar hipoplazi tip 1C
C homozigot
7 Hepatomegali, hipoglisemi, | G6PC c229T>C Glikojen depo hastaligt tipla
kaba yiiz, psiko-motor homozigot
retardasyon NAGL | c1211G>A Mukopolissakaridoz tip 11T
U homozigot
8 Biotinidaz eksikligi ile BTD c470G>A Biotinidaz eksikligi
takipli iken ditengli anemi homozigot
GGPD eksikligi
9 Polimiyozit nedeniyle CRAT | c1339G>A Néroferritinopati
romatoloji takipli iken homozigot
ataksi, tremor, psiko- MEFV” | ¢.2230G>T FMF
motor retardasyon, sol homozigot
ventrikiil hipertrofisi
10 Mikrosefali, nébet, MCCC2 | c1015G>A 3- Metilkrotonil- KoA karboksilaz 2
intrakraniyal homozigot cksikligi
kalsifikasyonlar OCLN | ¢.173_194del22 Ps6do-TORCH sendromu
homozigot
11 Fenilketoniiri nedeni ile PAH c.1066-11G>A Fenilketoniiri
takipli iken direncli anemi c.526C>T
bitlesik
heterozigot
Herediter sferositoz
12 Direngli nébet, néromotor | SLC2A | p.D240Afs*2 GLUT- 1 eksikligi
gelisim geriligi, konusma 1 heterozigot
bozuklugu GRIN? | p.Y1267C GRIN2A
A heterezigot
13 Kaba yiiz, hepatomegali, NAGL | ¢.733T>C MPS Tip 111
tekrarlayan burun U homozigot
kanamast VonWillebrand hastaligi hafif form
14 Biotinidaz eksikligi ile NPCT1 c.145 A>T Niemann-Pick A/B
takipli iken homozigot
hepatosplenomegali, BTD p.asp444his Biotinidaz eksikligi
kolestaz, trombositopeni homozigot
15 Motor beceri kayb1, nébet, | ARSA c.317_319 del AGG Metakromatik lokodistrofi
spastisite, mikrosefali homozigot

2
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Coklu kalitimsal hastalik birliktelikleri

MOCS2 | c.367C>T Molibden Kofaktér Eksikligi
homozigot
SMNT1 SMA geninde heterozigot mutasyon
16 Kardes oliim 6ykust, CENPF | ¢.5031_5055del Stromme sendromu
sendromik gérinim, homozigot
biiytime gelisme geriligi CFITR c.3846G>A Kistik fibrozis
homozigot
17 Kaba yiiz goriinima, dig RAB27 | ¢551G>A Griscelli sendromu tip 2
eti hipertrofisi, nébet A
PCDHT | ¢2734C>T Diensefalik-mezensefalik bileske
2 displazi sendromu-1
18 Biiytime-gelisme geriligi, MRPST | ¢322C>T Kombine oksidatif fosforilasyon
beslenememe, direncli homozigot eksikligi
metabolik asidoz, CK LC25A4 | c132G>T Mitokondtiyal DNA deplesyonu
yuksekligi 4 heterozigot sendromu 12A
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Adrenoldkodistrofi tanil1 bir olgu sunumu ve erken taninin 6nemi

A case report with a diagnosis of adrenoleukodystrophy and the importance of eatly

diagnosis

Sonay Duran Yllmazl®, Burcu K('j§eci2®, Esra Karazﬁ, Serap Bﬂge@, Ferhat Can Pi§kin4®,
Ezgi Burga(;Z@, Deniz Kor2®, Gilen Gl Mert3®, Semine Ozdemir Dilek@, Halise Neslihan

Onenli Mungan

ICukurova Universitesi Tip fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklart Anabilim Dali, 2Cocuk Metabolizma ve Beslenme Bilim
Daly, 3Cocuk Néroloji Bilim Dali, “Radyoloji Anabilimk Dali, 5Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali, Adana, TurkeY

Cukurova Medical Journal 202046 (Ozel Saye 1):114.

Girig: Adrenoldkodistrofi (ALD) X’e bagl kalitilan,
peroksizomlart en stk etkileyen, ABCD7 genindeki
mutasyonlarin neden oldugubir kalitimsal metabolik
hastaliktir.  Doku/organlardakiuzun  zincitli  yag
asitleri (VLCFA) birikimi adrenal yetmezlik ve
progresif norodejenerasyon  bulgularina  neden
olmaktadir. Cocukluk ¢agt ALD 3-10 yas arasinda
hiperaktivite =~ ve  noéroregresyonla  baslayip,
gorme/isitme bozukluklari, ataksi, nobetler ve 6lime
giden iletleyici bir seyir gostermektedir. MRG'de
beyaz cevherin simetrik demiyelinizasyonu izlenir.
Plazmada artmus VLCFA dizeyleri ve mutasyon
analiziyle tan1 dogrulanir. Tedavide, adrenal yetmezlik
varsa kortikosteroid/mineralokortikoiddestegi,
doymamis yag asidinden zengin, uzun zincitli yag
asidinden fakir diyet verilir. Etkin tedavi kék hicre
naklidir ~ (KIT). Karar icin Loes skoru
degerlendirilerek,7’den kiictik olan hastalara 6nerilir.

Olgu: 8 yasindaki erkek hasta gelisme geriligiyle
getirildi. Son 2 yidir hiperaktivite nedeniyle ¢ocuk
psikiyatrideizlendigi,7 yasindailk nébetini gegiren
hastanin zamanla yurtimesi/konugmasinin bozulup,
tuvalet terbiyesini kaybettigi 6grenildi. Muayenesinde
biuyime Olgitleri yasitlariyla  uyumluydu,  tek
kelimelerle konusuyor, soyleneni tekrar ediyordu.

Ataksik yutriiyordu. DTR'lerialinamadi.
Laboratuvarinda;  plazma  kortizol:  4.29uq/dL,
ACTH: 1250pg/dLoluncahidrokortizon baglanildi.
Beyin MRG’debilateralfrontoparietal, periventrikiiler,
putaminal, internal kapsil, mezensefalon ve
korpuskallozumdabeyaz cevher sinyal patolojileri
mevcuttu. VLCFA  duzeyleri yiiksekti. ABCD7
geninde  ¢.725G>A homozigot  mutasyonu
saptanarak Adrenolékodistrofi tanist konan hastanin,
Loes skoru 9 olunca KIT yapilamadi.

Sonug: Adrenolékodistrofi, erken tani alamadiginda
prognozu kéti bir metabolik hastaliktir. Hastaligin
etkin tedavisi KI'T'dir.Hastamiz ilk semptomundan
itibaren degisik disiplinlerde izlenmis, bulgular asikar
oluncaya kadar stk gorilen diger nedenler
distnilmis ve tamt 2 yil gecikmistir. Bu gecikme
Loes skorunu etkileyerek KIT sansina engel
Tant/tedavi yolculugu multidisipliner
gereken  bu  metabolik  hastalig,
norodejeneratif/ psikiyatrik siireclerde akla gelmesini
vurgulamak veerken tanida tedavi sansi oldugunu
hatirlatmak amaglartyla sunduk.

olmustur.
olmasi

Anahtar kelimeler: Adrenolokodistrofi, Kok hicre
nakli, Loes skotlamast
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Hipogliseminin ender gériilen bir nedeni: glikojen depo hastaligi Tip 0

A rare cause of hypoglycemia: glycogen storage disease Type 0
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Amag: Glikojen depo hastaligt (GDH) 0, karaciger
glikojen sentez eksikligi sonucu gelisen otozomal
resesif gecisli nadir bir kalittmsal metabolik hastaliktir.
GYS2 genindeki mutasyonlar sit/etken cocukluk
déneminde ketotik hipoglisemiye
Hipoglisemi, 6zellikle gece beslenmesinin kesildigi
sit  cocuklugu  doéneminde ortaya  cikabilir.
Asemptomatik hipogliseminin yansira tekrarlayan
hipoglisemik nébetler de gozlenebilit. Beslenme
sonrast  bulgular  hafiflese de  postprandiyal
hiperglisemi ve laktat yiiksekligi gorilebilir. Tedavide
amag stk beslenme ve ¢ig musir nisastast destegiyle

neden olur.

hipoglisemiyi 6nlemektir.

Olgu:3  yasindaki  hasta kanamastyla
basvurdugu merkezde tesadifen tespit edilen
hipoglisemi nedeniyle getirildi. Prenatal ve postnatal
oykiide 6zellik yoktu. Anne-babast akraba ve kardes
olim Oykiisi olan hastanin bir yasinda afebril nébet
gecirdigi Ogrenildi. Muayenesinde agirlik: 14,6 kg
(50.p), boy: 88 cm (<3.p), sistemik muayene dogal ve
mental-motor  gelisimi  yastyla ~ uyumluydu.
Laboratuvar  incelemede  tam  kan
koagtilasyon, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri,
elektrolitleri ve lipit profili normaldi. HbAlc: %4,1,
CK: 138U/L, Laktat: 1.73mmol/L olan hastanin

burun

sayimi,

asidozu yoktu ve ketonu negatifti. Hastamizda
hipoglisemi, HbAlc digiikligl ve boy kisaligt olmast
nedeniyle GDH distintldi. Hepatomegalisi olmadigi
icin GDH-0 distnilerek istenen GYS2 geninde
c.736C>T/c.1645G>A bitlesik
mutasyonu saptandi. Stk beslenme ve ¢ig musir
nisastast baslanan hastanin takiplerinde hipoglisemisi
olmadi.

heterozigot

Sonug: GDH-0 tim  GDHnin  %1’ini
kapsamaktadir. Karacigerde azalan glikojen sentez
aktivitesi nedeniyle diger GDH’larin aksine glikojen
depolanmast  ve hepatomegali gérilmez.  Aclik
hipoglisemisi ve postprandiyal laktat ytksekligiyle
karakterizedir. ~ Genellikle — ketotik  hipoglisemi
beklenir. Olgumuzda bircok etiyolojik neden
arastirilmis fakat hepatomegali olmadigy icin GDH ilk
akla gelen tant olmamistir. Olguyla hipoglisemisi olan
hastalarda ayirict  tanida mutlaka  GDH’larinin
distnilmesi  gerektigini, ancak  hepatomegali
saptanmadiginda da GDH-0tn olast tanilardan biri
olarak akilda kalmasint vurgulamak icin sunduk.

Anahtar kelimeler: Glikojen depo hastaligt tip 0,
hipoglisemi, glikojen sentez eksikligi
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Cocuk istismarinin nadir bir manifestasyonu: akut bébrek yetmezligi

A rare manifestation of child abuse: acute renal failure
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Amag: Cocuk istismarinin en yaygin bulgular
ekimoz, yara izi ve yaniklardir. Multipl yumusak doku
travmast ~ varhiginda  rabdomiyoliz ~ gelisebilir.
Rabdomiyolizin tipik prezantasyonu kas agrilari, koyu
renk idrar ve kas enzimlerinde artis olup, ciddi travma
vathginda akut bobrek yetmezligi ve elektrolit
bozukluklar1 gelisebilir. Bu yazida fiziksel istismar
sonrast rabdomiyoliz ve akut bd&brek yetmezligi
gelisen bir cocuk hastadan bahsedildi.

Olgu: 6 yasinda erkek hasta, darp sonrast sol uylukta
sislikle basvurdu. Oykiiden aile ici istismara ugradig1,
yemeyi reddettigi ve ebeveynlerinin madde kullanimi
oldugu 6grenildi. Fizik bakida alt dudakta hematom,
alt ckstremitede hematom ve ckimoz, uyluklar
arasinda 10 cm ¢ap farki mevcuttu. Femur fraktiri
nedeniyle atel uygulandt ve ortopedi servisine
yatirildl.  Yatisinin 48, saatinde beslenmeyen ve
kusmalart baglayan hastanin  tetkiklerinde anemi,
karaciger ve boébrek fonksiyon testlerinde (ire: 246
mg/dL, kreatinin: 5 mg/dL, trik asit:11,8) bozukluk,
hiponatremi, hiperkalemi, hipokalsemi saptand:. Kan

gazt ve PTH diizeyleri normaldi. Hastanin oligtirisi
olup idrarda nonnefrotik diizeyde protein atilimi
vard (idrar sediment: 8 eritrosit, 3 l6kosit/HS; spot
idrar protein atlmi 1,8 g/g kreatinin). Yaygin
ekimozlart olan hastanin rabdomyolize y6nelik
tetkiklerinde; CK: 47120 U/L, miyoglobin: 649
mg/dl, LDH: 3283 U/L, mg/dL'di. Rabdomyolize
sekonder akut bobrek yetmezligi tanist ile intravendz
alkali hidrasyon, furosemid ve yiiksek kalorili diyet
tedavileri basland. Izlemde CK, myoglobin, LDH
degerleri kademeli olarak geriledi. Yedinci gliniinde
tre 32 mg/dL, kreatinin: 0,44 mg/dL degetleri ile
taburcu edildi.

Sonug: Yumusak doku yaralanmasinin oldugu ¢ocuk
istismart vakalarinda rabdomiyolizden
stiphelenilmelidir. Rabdomiyoliz ¢ocuklarda akut
bébrek yetmezliginin nadir nedenlerinden olmakla
birlikte erken tant ve uygun tedavi ile bébrek hasart
ve elektrolit anormalliklerinin  neden  oldugu
komplikasyonlar 6nlenebilir.

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Ayse Erdogan Toker, Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk

Saghgt ve Hastaliklar1 Klinigi, Adana, Turkey


https://orcid.org/0000-0002-0488-9842
https://orcid.org/0000-0003-1578-789X

Cukurova Medical Journal
CUKUROVA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI

©

Cukurova Med ] 2021;46(Ozel Sayt 1):117-118

POSTER SUNUMU / POSTER PRESENTATION

Nadir goériilen bir olgu: Median Rafe Kisti

A rare case: Median Rafe Cyst
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Amag: Medyan rafe kistleri (MRK), erkek genital
organinin nadir gorilen kongenital lezyonudur ve
uretranin ventral yoniinden aniise kadar orta hat
pozisyonunda herhangi bir yerde gorilebilir!.
Cocuklarda semptom vermedigi icin MRK’nin etken
yaslarda tani konulmasi gecikmektedir?. Genellikle
gocugun buyimesi ile kist de biyime egiliminde
oldugundan  adolesanlarda  ve  yetiskinlerde
semptomatik hale gelebilir®. Bu yazida skrotumda ve
orta hatta sislik sikayeti ile poliklinige getirilen
cocukta gorilen medyan rafe kist olgusunu
tartisacagiz.

Olgu Sunumu: Bizim olgumuz skrotal bélgede 2
yildir sislik Oykist ile ilce devlet hastanesinden
hastanemize yonlendirilen 4 yaginda bir erkek ¢ocuk.
Cocugun herhangi bir sikayeti yok. Aile 6&zel
bolgesindeki  sisliklerin - giderek artmast tzerine
doktora c¢ocuklarini getirdiklerini soylediler. Fizik
muayenesinde skrotal rafe’nin tiim hattinda 3 ile 5
mm genisliginde kanal benzeri ¢ok sayida beyazimsi
kistler vard: (Resim 1). Penis veya perineal kist yoktu.
Anorektal ve genitotriner muayne normaldi. Lezyon
ile iligkili herhangi bir akintt ve enfeksiyon belirtisi
yoktu. Testisler ultrasonografik incelendi ve spinal
lezyonlar icin lumbosakral réntgen cekildi hertetkik
de normaldi. Hastanin asemptomatik olmast ve
COVID-19 6nlemeleri nedeni ile ameliyathanenin
kisith  calismasindan  dolayt  cerrahi  miudahale
olmaksizin takip planlandi. Hastanin altt aylik
takibinden sonra lezyonlarda gerileme olmamast ve
daha da buytimesi (kistlerin ¢ap1 4-12 mm) nedeni ile
tant ve tedavi planint netlestirmek icin genel anestezi
altinda muayene ve sistoskopi planlandi. Perioperatif

muayenede dretranin intakt oldugu, transiiretral
sistoskopide ise driner sisteme uzanma olmadig
saptandt. Lezyonun izole basit bir kist olduguna karar
verildi. Kist eksize edildi ve ¢ikarilan materyal
histolojik inceleme icin patolojiye gonderildi.

Sonug: Perinenin MRK, erkek genital bolgesinin
ventral tarafinin ortast boyunca meatustan aniise
kadar herhangi bir bélgede gelisebilen genellikle sert,
coklu veya kanal benzeri su kistleri gibi gorilir.
Olgularin cogu cocuklukta asemptomatik
oldugundan MRK’nin ¢ocuklarda gercek insidanst
bilinmemektedir?3. Bu hastaligin nedeni tam olarak
anlagilamamakla, embriyonal dénemde erkek genital
organlarinin embriyonik gelisiminin dogumsal kusuru
olarak kabul edilir. Lezyonlarin embriyonik kokeni
icin iki teori 6ne strilmistir. Biri, tretral veya genital
kivrimlarin primer kapanmasindan sonra epitelde
embriyonik biylimenin devam etmesi. Tkinci teori,
genital kivrimlarin  tam  olarak kapanmamsindan
dolay: epitelin kapanmamast ile ilgilidir. Bu teoriler,
kistlerin ~ histopatolojik ~ degerlendirmesi ile
dogrulanmis ve MRK icin t¢ farkli histopatolojik
patern tanimlanmustir.  Bunlar, pseudostratified
columnar epitel (iretra epiteli) ile kaplt tretral tip,
skuamoz tabakali epitel ile kapli epidermoid tip ve her
iki epitelyum ile kapli karisik tiptir. En yaygin tip
tretral tip olarak bildirilmigtir*>. Bizim hastanin
patolojisi epidermoid kist olarak raporlanmistir ve
epidermoid tiptir.

MRKCleri cogunluk cocukluk caginda
asemptomatiktir. ~ Ancak  ¢ocuk  buytdikee

semptomatik hale gelirt. Bu semptomlar sislik,
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kizariklik, hassasiyet kistlerin travmatize olmast ile
iltthaplt akintt ve ikincil enfeksiyonlardir*¢. Skrotum
ve perine bolgesinde lokalize olan kistler, anorektal
malformasyonlarda saptanan skrotum ve perineal
mekonyum incileri ile karistrilabilir. Olgumuzda
oldugu gibi dikkatli fizik muayne ile anorektal
malformasyon dislanmali ve aileler bu kistler ile ilgili
bilgilendirilmelidir. ~ Ayirict  tanida  molloscum
contagiosum, tretral divertikil, anokiitandz fistiil,
syringoma ve pilonidal kistleri icerit>3. Bu lezyonlar
diger sistemik bulgularla MRK’den kolaylikla ayirt

edilebilir. Tercih edilen tedavi lezyonun basit
eksizyonu ve ardindan primer kapatmadir3>7.
Semptom vermeyen ¢ocuklarda cerrahi girisim

ertelenebilir. Kistlerin ~ kendiliginden  geriledigini
bildiren olgular oldugu i¢in, kii¢iik ve asemptomatik
kistler cerrahi eksizyon yapilmadan takip edilebilir.
Bizim hastamizda COVID-19  kisitlamalarindan
dolay1 takip yaptik. Ancak kistleri biyidiginden ve
gorsel olarak aileyi rahatsiz ettifinden dolay1 cerrahi
tedavi uyguladik.

Sonug: MRK, erkek genital organinin nadir goriilen
dogustan orta hat kistidir. Genellikle asemptomatik
lezyonlardir ve nadiren enfekte ve tlsere olurlar.
Anorektal malformayonu ayirict tamida disinmek
gerekir. Bu nedenle anogenital bolgenin dikkatli fizik
muaynesi yapilmalidir. Cerrahi olarak cikarilmasi ilk
secenegi  olmakla  birlikte,

tedavi ozellikle
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asemptomatik kictk kistleri olan hastalar icin yakin
takip alternatif olabilir.

Anahtar kelimeler: Genital bolge, skrotum, kist,
cocuk
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Bilateral néroblastom ve adrenal yetmezligi olan nadir bir vaka

A rare case with bilateral neuroblastoma and adrenal insufficiency
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GIRIS

Noéral krest hiicrelerinden kéken alan néroblastom
cocukluk ¢aginda en sik rastlanilan ekstrakraniyal
solid timordur. Primer timor en stk adrenal
medullada gorilmektedir; ancak boyun, posterior
mediastinum, paraspinal sempatik zincir de timériin
koken aldigt doku olabilir (Pederiva vd., 2007: 393).
Néroblastom  ¢ocukluk ¢agi  kanserleri arasinda
yaklastk yiizde sekiz- on insidansa sahiptir ve siklikla
sifir-dort yas arasinda tant alir (Dinh vd., 2017: 108).
Spontan regresyondan hizli progresyona kadar
degisen genis bir klinik seyri olabilir. Hastanin yaginin
18 aydan biyik olmasi, ileri hastalik evresi, koti
Shimada  patolojisi,  hipodiploidi ve  n-myc
amplifikasyonu kot prognostik faktorlerdir. Bilateral
néroblastomun klinik 6zellikleri ve sonuglari ile ilgili
bilgiler hala yetersizdir. No6roblastomlu hastalarda
adrenal yetmezlik neredeyse hi¢ bildirilmemistir ve
biz de Ingilizce literatiir taramasinda bildirilen béyle
bir komplikasyona rastlamadik.

OLGU

Daha 6nceden bilinen bir hastaligi olmayan yedi
yasinda erkek hasta, hastanemiz Cocuk Onkoloji
Poliklinigi’ne basvurdu. Basvurusundan iki ay 6nce
karin agrist nedeni ile dis merkeze bagvurmus.
Ebeveynleri arasinda uzak akraba iliskisi olan
hastanin  soygecmisinde kalitsal hastalik ya da
malignite 6ykisi mevcut degildi. Dis merkezde
yapilan ultrasonografide (USG) sag adrenal bezde

solid kitle saptanmus. Bilgisayarli tomografi ile
gorintilemede sol adrenal bezde 22x16 mm ve sag
adrenal bezde 42x30 mm kitlesel lezyon saptanmis ve
néroblastom ile uyumlu olabilecegi dusintlmus.
Yapilan kemik iligi aspirasyonu ve biyopsisinde
metastaza rastlanilmamis. Sag adrenal bezden yapilan
biyopside Ki67 (%6-7) ve sinaptofizin pozitif olarak
saptanmig. Pozitron emisyon tomografisinde (PET)
bas-boyun ve toraks normal olarak degerlendirilmis.
Hasta ileri tetkik ve tedavi i¢in tarafimiza
yonlendirilmis. Hastanin ik VMA degeri 13.2
mg/gun (3.3-6.6 mg/gun)’du. Hastanin dis metrkezde
yapilan tetkikleri yeniden incelenerek neoadjuvan
kemoterapi sonrasinda cerrahi rezeksiyon yapilma
karari alindi. Sisplatin, siklofosfamid ve etoposid ile
vikristin, ifosfamid, adriamisin ve dakarbazin iceten
orta risk kemoterapi protokoli (Tirk Pediatrik
Onkoloji Grubu Protokoli) déntsimli olarak
uygulandi. Hasta radyoterapi almadi Alt kir
kemoterapinin ardindan laparoskopik olarak adrenal
bez koruyucu eksizyon yapildi. Sagda total
surrenalektomi, solda normal surrenal doku
korunarak timoér eksizyonu yapildi.  Patolojik
incelemesinde prognostik siniflamasi koti histolojik
evre olarak degerlendirilmis olup sag ve sol surrenal
materyallerde sinaptofizin ve néroblastom markerlart
pozitif saptandi. (Resim 1). Ki67 proliferasyon
indeksi sagda %30 ve solda %10’du. Materyallerde n-
myc amplifikasyonu negatifti. Hastanin eksizyon
sonrast 30. gunde bakidan VMA degeri 2 mg/gln
(3.3-6.6 mg/gun)’du. Toraks ve abdomen BT ile PET
incelemesinde rekiirrens ya da rezidiel timér bulgusu
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saptanmadigindan idame kemoterapi protokoline
basland.

Resim 1 .Patolojik inceleme

Hastanin kontrol batin gérintilemeleri ile takibine
devam edilitken hi¢bir semptom ya da bulgu
olmamasina ragmen postoperatif sekizinci ayda USG
ve BT goriuntilemelerinde sol adrenal bez lojunda
niiks ile uyumlu olabilecek lezyon saptandi. USG “sol
surrenal lojda longiitidinal planda 11.5x9 mm
boyutlarinda  diizgin =~ sinirli, ovoid, hipoekoik
lezyon”; BT “sol surrenal lojda milimetrik (10x7 mm)

yumusak doku ile uyumlu lezyon”  olarak
degerlendirildi.  Cocuk  cerrahisi  tarafindan
laparoskopik  olarak  kitle eksizyonu  yapildt
Mikroskobik  incelemesi  “fokal  bir  odakta
kalsifikasyon ve histiyositik infiltrasyon
izlenmemistir, néroblastik odak saptanmamugstir”
olarak  degerlendirildi. Bu esnada  hastanin

postoperatif yogun bakim takibinde 24. saatte ACTH
diizeyi 1067 pg/ml (10-50 pg/ml), kortizol 5.1 pg/dl
(6.7-22.6 pg/dl) olarak geldi. Adrenal yetmezlik
gelisen hastaya fludrokortizon ve hidrokortizon
tedavisi baslandi.

13-cis retinoik asit tedavisini 2020 Mayis ayinda
tamamlayan hastanin takibine ilagsiz olarak (adrenal
yetmezlik tedavisi devam etmekte) VMA diizeyi ve
gorintileme yontemleri ile devam edilmektedir.

SONUGC

Noroblastom  vakalari  yaygin olarak unilateral
gorilmekte olup nadiren bilateral néroblastom
vakalart da mevcuttur. (%10’dan daha az) (Pages vd.,
2009: 196). Bir calismada bilateral néroblastomun
ortalama tant yasinin 2.75 ay ve hastalarin cogunun
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infant oldugu bildirilmistir (Dinh vd., 2017: 110).
Literatiirde ortalama tani yast G¢ ay olan 45 vaka
bildirilmis olup bu vakalardan bir tanesi intrauterin
donemde teghis edilmis. Bu vakalar arasindan sadece
yedisi bir yas ve tzerinde ve alt1 tanesi bes yas ve
tzerinde olarak bildirilmistir (Pages vd., 2009: 200).
Bizim olgumuz ise son sekiz yil icerisindeki
klinigimizde néroblastom tanistyla takip ettigimiz 155
vaka arasindaki ilk bilateral néroblastom vakasidir.
Bilateral néroblastomlar, adrenal lojda neonatal
dénemde ve prematiirlerde goralebilir (Pederiva vd.,
2007: 395). Bizim olgumuzda oldugu gibi neden yedi
yasinda  (bir yas izerinde) ortaya ¢kt
bilinmemektedir. Bilateral adrenal timoér ya da
multifokal primer ailesel néroblastom, néroblastom
olgularinin %20’sinde ve genellikle 18 ay altnda
teshis edilirler (Johnston vd., 2007: 653). Gebeligin
tclinctl trimesterinda USG ile tarama teshis etmeyi
saglayabilmektedir ki intrauterin dénemde teghis
edilmis bazi vakalar da bildirilmistir (Pages vd., 2009:
199). Olgularin birgogu evre 4S olarak takip edilmekle
birlikte hastalarin klinik seyri ¢ok daha karmagiktir.
Bilateral néroblastom olarak bildirilen vakalarin
6nemli bir kismi metastaz ve/veya agresif klinik seyir
nedeni ile kaybedilir. Bazi hastalarda total kolon
aganglionozisi, VACTERL, mikrosefali, Fankoni
anemisi de bildirilmistit (Pedetiva vd. 2007: 395).
Bizim  olgumuzda n-myc amplifikasyonu ve
sendromik bir durum yoktu.

Bilateral noroblastom, tek tarafli olan olgulara gbre
daha yiksek metastaz oranina sahiptir ve bir
calismada bu oran %88,5 olarak saptanmistir. Ayrica
calismalarda, bilateral noroblastomun  yuksek
metastaz oranina ragmen sag kalimin tek taraflt
vakalardan daha yiksek oldugu saptanmigtir. Bu da
bilateral néroblastomlu hastalarin  daha ¢ok iyi
prognostik faktorlere sahip olmasma ve evre 4S
olmasina baglanmaktadir (Dinh vd., 2017: 110).
Bizim olgumuzun da genel durumu iyi olup
klinigimizde takibine devam edilmektedit.

Adrenel  yetmezlik  noroblastomlu  vakalarda
neredeyse hi¢ gorilmemektedir. Bizim olgumuzda
gorilen bu komplikasyon olduk¢a nadir olup
Ingilizce literatiirde daha énce hig bildirilmis vaka
mevcut degildir. Bizim olgumuzda, ilk teshis
zamanindaki cerrahiden sonra adrenal yetmezlik
gelismemesine ragmen yaklasik bir yil sonra niiks
siphesi sonrast kitle eksizyonu yapildiktan sonra
adrenal yetmezlik gelismistir. Yapugimiz literatiir
taramasinda  bizim olgumuza benzer adrenal
yetmezlik gelismis bir vakaya rastlamadik. Bizim
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olgumuzda iki operasyon gecirmesi nedeni ile adrenal
yetmelik gelismis olabilecegini distinmekteyiz.

Sonug olarak bilateral néroblastomlu vakalar evre,
tedavi ve prognozlarinin belirsiz olmast ile tek tarafli
vakalardan  ayrilmaktadir.  Ozellikle  bilateral
noroblastom icin  6zel tedaviler ve molekiler
calismalar gerekmektedir. Ayrica, 6zellikle bilateral
néroblastom vakalarinda adrenal yetmezlik gelisimini
azaltmak icin agresif cerrahiden miimkiin oldugunca
kacinmak gerekmektedir.
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Izovalerik asidemi: Cukurova deneyimi

Isovaleric acidemia: the Cukurova experience
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Amag:  Tzovalerik asidemi (IVA), izovaleril-KoA
dehidrogenaz eksikligi sonucu gelisen, otozomal resesif
kalittmli, 1/80.000 oraninda gorilen bir aminoasit
metabolizma bozuklugudur. Hastaliktan 17D genindeki
mutasyonlar sorumludur. Akut yenidogan ve kronik-aralikls
formu vardir. Yenidoganda birkag giinlitk beslenme sonrast
kusma, harcketlerde azalma, titreme/segirme seklinde
nébetler, kemik  iligi  yetmezligi, hiperamonemi,
hipo/hiperglisemi, ketoasidoz ve laktat artigt gorilebilir.
Kronik-aralikli formda, katabolik siireclerde belirginlesen
kusma, letarji, nébet ve gelisme geriligi beklenir. Izovalerik
asit artist nedeniyle karakteristik terli ayak kokusu vardir.
Tant, idrar organik asit ve acilkarnitin analiziyle konulup,
genetik ¢alismayla dogrulanir. Tedavide katabolizmanin
engellenmesi,  protein/lésin kisith  diyet,  toksik
metabolitlerin glisin ve/ veya karnitinle konjuge edilerek
uzaklagtitilmasi temel yaklagimlardir. Erken tani/tedaviyle
normal psikomotor gelisim beklenir.

Gereg ve Yontem: Cukurova Universitesi, Cocuk
Metabolizma BD’nda takipli 10 hastanin genotip ve
fenotipik 6zellikleri degerlendirildi. Bir ailede 3, bir ailede
ise 2 hasta vardi. 4 hasta emme azlig1, kusma yakinmalariyla

getirilmis, yenidogan sepsisi 6n tamusiyla yatirildiklarinda
tant almuslardi. Tki hasta IVA’l kardes 6ykiisi, bir hasta da
4 yasinda enfeksiyon kaynakli bagvurusunda anne-baba
akrabaligi ve benzer tabloyla kaybedilen kardes nedeniyle
yapilan metabolik incelemelerle tan: almusti. Hastalarin
timinde anne-baba akrabalig1 vardi. Genetik calismayla
tanimlanmamis; p. A291V, ¢.1231G>A, p.A300V, p.R536
mutasyonlart saptandt. Hicbir hasta kaybedilmedi. Uzun
izlemde, yetetli metabolik kontrol saglanan olgularda atak
say1si az ve néromotor gelisim iyiydi.

Sonug: IVA’da hastalarin ¢ogu yenidogan déneminde
6zglin olmayan bulgularla basvurup sepsis tanustyla takip
edilebilmektedir. Bizim de benzer sekilde tant alan 4
hastamiz vardi. Bu nedenle, organik asidemilerde sepsisin
hastaligin bir sonucu ya da ortaya ¢ikaran bir durum
olabilecegi unutulmamalidir. TVA, sag kalim ve normal
nérometabolik gelisimin iyi oldugu bir organik asidemidir.
Hastalarimizi sekelsiz uzun sag kalimlari ve 4 yeni mutasyon
saptanmasi nedenleriyle paylagtik.

Anahtar kelimeler: Izovalerik asidemi, TVD geni, terli ayak
kokusu
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Tirnakta agr1 ile gelen subungual egzositoz olgusu

A case of subungual exocytosis presenting with nail pain
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Amag: Subungal egzositoz genellikle ayakta birinci
tirnak altinda izlenen, nispeten stk gérilen, agrily, iyi
huylu bir osteokartilajinéz timoérdir. Her yasta
gortlebilmekle birlikte 6zellikle adélesan dénemde
siktir. Tanida direk grafi ve histopatolojik inceleme
altin standartken, dermatoskopi giderek artan 6nem
kazanmaktadir. Burada tirnak batmast 6n tanist ile
yonlendirilen klinik, dermatoskopik ve radyolojik
inceleme ile subungal ekzositoz tanist alan bir
olgunun sunumu hedeflenmistir.

Olgu: On alt yasinda erkek hasta sag ayak
bagparmaginda tirnak batmasi, akintt ve agn ile
bagvurdu. Yakinmalart aktif egzersiz esnasinda
artmaktaydi. Fizik muayenede sag ayak 1. tirnak sag
lateral  kesiminde tirnak  batmast  mevcuttu.
Incelemesinde batmasinin  tirnagin - karst
lateralindeki elevasyona baglt tirnak deviasyonu ile
iliskili oldugu fark edildi. FEleve bdlgenin
palpasyonunda hareketli olmayan kitle saptand:
Serbest u¢ dermatoskopik incelemesinde onikoliz ve

tirnak

beyaz-sart renkli subungual kitle g6riildit Hastanin sag
ayagina yonelik 6n-arka, yan ve oblik grafiler alindi.
Basparmak distal falanksinda yumusak doku
dorsalateralinde 1x1 cm boyutlarinda, iyi smurl,
korteks yapt secilmeyen trabekiler kemik ile
devamlilik gésteren soliter osseoz lezyon gorildi.
Yerlesim ve gorintileme Ozellikleri ile subungal
ekzositoz olarak degerlendirildi.

Sonug: Klinikte ayak tirnak agrisina en stk neden olan
patoloji onikokriptoz, diger adiyla tirnak batmasidir.
Siklikla dar ayakkabi giyme, hiperhidroz, obezite gibi
faktorlere baglt olarak gelisir. Buna karsin verruka
vulgaris ve subungual egzositoz, piyojenik graniilom,
glomus timord, osteokondrom, fibrokeratom,
keratokondrom, skuaméz hucreli karsinom  gibi
neoplaziler de tirnak agrisina neden olabilmektedir.
Bu olgu ile ad6lesan dénemde nispeten stk bir lezyon
olan subungual egzositozun demonstratif tanisal
radyolojik ve dermatoskopik gorintiileri paylasilarak
bu tantya dikkat ¢cekilmesi hedeflenmistir.
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Amag: Melkersson-Rosenthal Sendromu (MRS),
nadir gorilen, etiyolojisi iyi bilinmeyen kronik
grantilomat6z bir  hastaltktir.  Orofasiyal 6dem,
tekrarlayan periferik fasiyal sinir paralizisi ve fissiirli
dil triyadi ile karakterizedir. ‘Triyadin  tim
bilesenlerinin bir olguda bulunmas: ¢ok nadirdir.
Hastalarin  ¢ogu  monosemptomatik  ya  da
oligosemptomatik olarak bagvurur. Oykiisii ve klinik
Ozellikleri ile MRS tanist konan bir hastamiz1 sunduk.

Olgu sunumu: 9 yasinda kiz hasta, agiz kenarinda
saga ¢ekilme, ylizin sol yariminda sislik, sol gbziini
tam kapatamama sikayetiyle bagvurdu. Hastanin bu
sikayetleri iki giin 6nce baglamisti. Ozge¢misinden ilk
kez 3 ay Once yiuzinin sag tarafinda benzer
sikayetlerinin oldugu, steroid tedavisi ile diizeldigi
ogrenildi. Anne-baba arasinda akrabalik yoktu. Soy
gecmisinde 6zellik yoktu. Fizik muayenesinde; sol g6z
kapagini tam kapatamiyor, gilerken ag1z kosesi saga

cekiliyordu. Sol nazolabial oluk silikti. Yiiziin sol alt
yarisinda sislik mevcuttu. Dilde fisstr gbzlendi. Otit
ve mastoidit bulgulart saptanmadi. Diger sistem
muayene bulgular1 dogaldr. Laboratuar
incelemesinde; tam kan sayimi, serum biyokimyast,
sedimantasyon, C-reaktif protein dlzeyleti normal
saptandt.  Viral enfeksiyonlara yonelik yapilan
serolojik incelemeler negatif bulundu. Beyin magnetik
rezonans goriintiilemesi normaldi. Ug ay iginde iki
kez farkli tarafta tekrarlayan, orofasiyal 6demin eglik
ettigi periferik fasiyal paralizi ve plika lingulata nedeni
ile MRS tanist konuldu. 1 mg/kg/gtin oral steroid
tedavisi baslandi, tedavi iki haftada azaltilarak kesildi.
Klinik bulgular dért hafta i¢inde tamamen diizeldi.

Sonug: Cocukluk c¢aginda nadir gorilen MRS,
tekrarlayan fasiyal paralizilerin tanisinda

distnilmesi gereken bir hastaliktir.

ayirict
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GIRIS
Kistik higroma genellikle prenatal doénemde
saptanan, kistik lenfanjiyom olarak da adlandirilan,
Ozellikle boyunda yetlesen lenfatik sistemden
sekestrasyon, lenfatik sistemin anormal
tomurcuklanmast veya lenfatik sistemle juguler venoz
sistem arasindaki normal baglantinin olusmamasi
sonucunda gelisen, iyi huylu, konjenital bir
malformasyondur!-3. Kistik higromanin lokalize ve
yaygin formlari vardir. Kistik higromanin insidansi
yaklagik her 6000 dogumda birdir*. Daha sik bas ve
boyun bolgesinde rastlanirken daha az siklikta
abdomen, mediasten, meme dokusu, otbita ve
ekstremitelerde goralird.

Kistik higromalar siklikla hayatin birinci dekatinda
gorilen nadir timétlerdir®. Lenfanjiomlar genellikle,
kapiller lenfanjioma (basit), kavernéz lenfanjioma ve
kistik  higroma  (kisttk lenfanjioma) seklinde
stniflandirilir”.  Lenfanjiomlar  ¢evresinde  olan
anatomik yapilart zaman zaman invaze etmekle
birlikte cok malignite potansiyeli tagimazlar. Fakat
abse olusturarak kot klinik bulgularla karsimiza
cikabilitler.

OLGU SUNUMU

Olgumuz 39 yasinda saglikli baba ile 38 yasinda
astimli annenin 4. gebeliginden yasayan 2. bebek
olarak 39 gestasyonel haftasinda sezeryan ile 3350gr

agithginda dogan erkek bebekti. Gebeliginin 5. ayina
kadar hicbir sorunu olmayan anne bu dénemde
asestilsalisilik asit ve enoksoparin kullanmis. Rutin
kontrollerinde fetusun boynunda kitle saptanmis.
Yine bu dénemde kalbinde parsiyel venoz donis
anomalisi gorilmesi Uzerine amniyosentez yapilmis,
normal sonuglanmustir. Annenin diger yagayan
gocugunda takiplerde kapanmis olan PDA ve
foramen ovale varmis.

Hasta dogar dogmaz aglamus, 1.ve 5. dakika APGAR
skorlart strastyla 9 ve 10 olarak degerlendirilmis,
boynun sag tarafinda olan yaklasik 10-12 cm ¢apinda
genis hacimli diizensiz kitleden dolayt solunum
stkintisina girmemesi i¢in nazal CPAP ile transport
kivézle Yeni Dogan Yogun Bakim dnitesine
getirilerek dev kistik higroma, parsiyel venoz donis
anomalisi, atrial septal defekt, enoksoparin kullanan
anne bebegi, astmlt bebegi, idrar yolu
enfeksiyonlu anne bebegi tanilari ile yatirildi. Genel
durumu orta iyi olan hasta Nazal SIMV modunda
takibe alindi. Fizik muayenesinde suuru acik, aktif, 6n
fontanel 2x2 cm, normal bombelikte, cilt dogal, yarik
damak ve dudagi yoktu. Boyunun sag tarafinda sag
kulagr da icine alan, hareket kisithligi ve solunum
sikintist yaratan, boyutlart 10-12 cm ¢apinda sinirlart
diizensiz, yumusak kitle gérildd (Sekil 1). Solunum
iki  hemitoraks
solunuma esit sekilde katiliyor, akciger sesleri bilateral
hafif kaba, ral ve ronkisii yoktu. Kalp ritmikti, ek ses
ve tfirimi yoktu. Batin rahat, defans veya rebaundu

anne

sisteminin  muayenesinde  her
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yok, organomegali yoktu. Genito triner sistem
haricen erkek gorinimiinde, testisler skrotumda
palpe ediliyordu. Ekstremiteleri dogal, refleksleri
haftast ile uyumlu aliuyordu. Gonderilen kan
tahlillerinde 6zellik yoktu.

Sekil 1. Boyunun sag tarafinda sinirlar1 diizensiz
dev kistik higroma

Hayatinin 3. giininde girisimsel radyoloji tarafindan
islem yapildi. Boyunda trakea anterioru diizeyinden
lateral servikal zincire uzayan lenfanjioma yonelik
USG esliginde 2 ayrt ckater ile sol lateral ve
anteriordan giris yapildi. Multip] kompartmanlar
izlenmekteydi septalar scatetle delinerek icerik aspire
edildi kontrast verilerek skopi esliginde vaskiler
iliskilenme  degerlendirildi.  Vaskiiler iliskilenme
izlenmemesi tzerine totalde 3,5 mg bleomisin
sulandirilarak 2 ayri scaterden enjekte edildi ve islem
sonlandirild.

Intralezyonal tedavinin 4. giiniinden baslayarak
kitlede kictlme gorildi. Sonrasinda hastanin genel
durumu stabil olup, solunum sikintist geriledikten
sonra taburcu edildi.

4 ay sonrasinda Cocuk Onkoloji poliklinigine takibe
gelen hastanin kitlesinde yaklasik %70 lik kiigiilme
gorildi ve 2. skleroterapisi planland.

SONUC

Kistik higroma olarak da adlandirilan makrokistik
lenfatik malformasyon, ince bir endotel ile kaplt
buyiik, birbirine baglt lenfatik kist koleksiyonlarindan
olusur. Dogumda en stk servikofasiyal bolge, koltuk
alt1 veya lateral g6giis duvarinda cilt altinda yerlesimli,
buyiik, sinirlart dizenstz, yumusak bir kitle olarak
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ortaya ctkar. Kistik higroma, gebeligin ilk t¢ ayinda
dogum 6ncesi tespit edilebilir ve yaklasik %050 vakada
Down sendromu, Turner sendromu ve Noonan
sendromu gibi kromozomal anormalliklerle birlikte
gorilir. Kistik lenfanjiyom olarak da adlandirilan,
kistik hygroma 6zellikle boyunda yerlesen lenfatik
sistemden sekestrasyon, lenfatik sistemin anormal
tomurcuklanmast veya lenfatik sistemle juguler venoz
sistem arasindaki normal baglantinin olusmamast
sonucunda gelisen iyi huylu, agrisiz konjenital bir
malformasyondur.1-3 Kistik higromanin lokalize ve
yaygin formlart vardir. Yaklagik 1/60000 gorulur.4
Daha stk bas ve boyun bélgesinde rastlanirken daha
az siklikta abdomen, mediasten, meme dokusu,
orbita, paratiroid ve ekstremitelerde goriliir.5 Izole
olabilecegi gibi &zellikle kromozomal anomalilerle
birlikteligi stk olup non-immiin  hidrops ve
oligohidramnioz eslik edebilit. En sik eslik ettigi
kromozomal anomali %40-80 oraninda Turner
sendromudur.

Kistik higromalar siklikla hayatin birinci dekatinda
gorilen nadir timérlerdir.6 Lenfanjiomlar genellikle,
kapiller (basit) lenfanjioma, kavernéz lenfanjioma ve
kistik higroma (kistik lenfanjioma) (KH) seklinde
siiflandirilir.7 Uzun  yillardir  kistik  lenfanjioma
teriminin  yerine, etyolojide kargikliga neden
olmamast i¢in kistik higroma termini
kullanilmaktadir.8 Lenfanjiomlar c¢evresinde olan
anatomik yapilart zaman zaman invaze etmekle
birlikte ¢ok malignite potansiyeli tasimazlar.

Fetusta lenfatik sistemin olusumu yaklagik 5. gebelik
haftasinda baslar. Boyunda lenfatik yapilarin internal
juguler venle birlesmesi yaklasik 7. gebelik haftasinda
beklenir. Eger bu yapilar arasindaki baglantt 11-12.
gebelik haftasina kadar olusmaz ise kistik higroma
sireci baglayabilir.9 Ancak bazt olgularda spontan
gerileme bildirilmistir. Bu tiir olgularda gec de olsa
lenfatiklerle juguler ven arasinda baglantinin olustugu
ve bunun sonucu kistik olusumun geriledigi
dustuntlmektedir.

Lenfanjioma tanust klinik bulgularin yaninda asil
olarak gorintileme yontemleriyle konulur. Tanida
siklikla kullanilan radyolojik gbriintileme yontemleri
ultrasonografi, bilgisayarli tomografi ve magnetik
rezonans gorintilemedir.

Olgumuza  dogum  sonrast  yapimis  olan
ultrasonografik degerlendirmede boyunda multipl
kompartmanlari olan kistik lezyon goriintiilenmistir.
Ultrasonografi  sonrast skopi esliginde septalar
delinerek icerik aspire edilmis, kontrast verilerek
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vaskdler iliskilenme dfegerlendirilmis, iliskilenmenin
olmadigi  goriilmistir. Intralezyonel
uygulanmasindan sonraki 4. glnlnden baslayarak
lezyonun kiigiilme egliminde oldugunun géralmesi
tizerine hastamiza ileri bir gériintileme yapilmasina

bleomisin

gerek duyulmamustir. Lenfanjiomanin
degerlendirilmesinde genellikle morfolojik ve klinik
stniflama ~ yapilir. Morfolojik  siniflamaya  gore

makrokistik, mikrokistik ve mikst olmak tzere 3
grupta incelenir. Kistlerin boyutu 2 cm3’den buyiik
ise makrokistik, 2 cm3’den daha kucuk ise
mikrokistik, her ikisini de igeriyorsa mikst tip olarak
tantmlanir. Klinik siniflama ise kistin lokalizasyonuna
ve yayilimina gore yapilir.9 Yerlesimine gore evre 1
tek taraflt infrahiyoid; evre 2 tek tarafli suprahiyoid;
evre 3 tek tarafli suprahiyoid ve infrahiyoid; evre 4 iki
tarafli suprahiyoid; evre 5 iki tarafli suprahiyoid ve
infrahiyoid ~olarak ayrilir. Bizim olgumuzdaki
lenfanjioma kiictik ve buyutk kistlerden olugsmaktaydi.
Yerlesimi ise solda suprahiyoid ve infrahiyoid idi. Bu
nedenle morfolojik olarak mikst tip, yerlesimine gére
ise evre 3 olarak degerlendirildi.

Biyiik boyutlu kistik higromalar larinks, trakeaya ve
Ozefagusa bast yaparak yenidogan déneminde
solunum stkintist ve beslenme sorunlarina neden
olabilirler. Hastamizda ciddi solunum ve yutma
sikintist gelismedi. Lenfanjioma tedavisinde klasik
tedavi cerrahi eksizyondur. Cerrahi yaklasimda total
cerrahi  rezeksiyon tercih edilmesine ragmen,
lezyonun komsulugunda énemli yapilarin bulunmast
nedeniyle olasi komplikasyonlardan —korunmak
amactyla eksizyon siklikla kitlenin %50-70’1 arasinda
sinirlandirilir.11 Cerrahi tedaviye alternatif olarak
intralezyonel sklerozan ajanlarin uygulanmast cerrahi
komplikasyonlarin azalmasina neden olmustur.4
Sklerozan ajan  olarak daha c¢ok bleomisin
kullanilmaktadir. Bleomisin DNA sentezini inhibe
ederek antineoplastik etki gosterir. Kistik higroma
tedavisinde kist duvarindaki endotel tabakasinin
hasarina sekonder nonspesifik inflaimasyon ve
fibrosis  yaparak etki ettigi dustnilmektedir.
Intralezyonel —uygulanan bleomisin  tedavisinin
standart  bir  protokoli  bulunmamaktadir.10
Genellikle skleroterapiden sonra kistik lezyonun
yaklagik %045-60 oraninda geriledigi bildirilmistir.
Aspirasyon ve cerrahi diizelmeler de eklendiginde
tedavide basart orant %807lere c¢ikabilmektedir.12
Hastamizda da bleomisin enjeksiyonu hayatinin ilk
haftasinda ve 4 ay arayla toplam iki kez uygulanmus,
sonrasinda yaklasik olarak %70 oraninda bir kii¢tilme
gozlenmistir. Ek kardiyak anomalileri de olan hasta
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son tedavisinden 4 ay sonraya planlanmis olan
bleomisin tedavisine gelmeden 6nce kaybedildi.

Prenatal ~ donemde  yapilan  ultrasonografik
gorintilemelerle saptanabilen kistik  higromalar,
postnatal dénemde hastanin ek anomalileri yoksa,
cerrahi girisim yapilmadan, intralezyonel sklerozan
madde enjeksiyonu ile kolaylikla tedavi edilebilir ve
basarili sonuclar alinabilir.13-14 Dev kistik higroma
tedavisinde standart bir uygulama protokoli olmayan
intralezyonel bleomisin uygulamasinin etkilerini, yan
etkilerini, tedavinin uzun vadeli toksisitelerini
arastiran ¢alismalarin yapilmasina ihtiya¢ vardir.
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GIRIS
Neonatal akut lenfoblastik 16semi, nadir goriilmesine
ragmen,yenidoganda ncoplastik  hastaliga  bagh
oliimlerde 6nde gelen nedenlerden biridir Insidanst
her 5 milyon canli dogumda bir olarak
belirtilmektedir.Vakalarda genellikle 16kositoz petesi
ekimoz hepatosplenomegali,kiitanoz nodiler
lezyonlar ve santral sinir sistemi tutulum bulgular
gorilmektedir.Hepatosplenomegali ve dokinti gibi
bulgularla prezente olmast sebebiyle konjenital
enfeksiyonlarla karigabilir ve tantyr dogrulamak icin
sitoloji ~ yapilmalidir.  Yenidoganlarda  prognoz
kotudir ve kir saglansa bile yiiksek bir relaps orant
mevcuttur  Vakalar  genellikle  kanama
enfeksiyonlardan kaybedilmektedir.

veya

OLGU 1

Aralarinda 1. dereceden akraba evliligi bulunan 28 yas
annenin 7. Gebeliginden 4. yagayan olarak 38+5
gestasyon haftasinda normal vajinal yolla 2500 gram
dogan hastanin postnatal 28. giine kadar herhangi bir
sikayeti olmamus. Postanatal 28.gtinde karinda sislik
nedeniyle  dis  merkeze  basvuran  hastanin
tetkiklerinde 16kositoz saptanmast Uzerine hasta
yenidogan  yogun  bakim  dnitemize  kabul
edildi.Yatisinda yapilan fizik muayenesinde bas-
boyun muayenesi normaldi, takipneikti, palpasyonla
karaciger 5 cm, dalak 4 cm ele gelmekteydi.
WBC:429600/ul. ANS:79200/ul. HB:8gr/dl HCT:

%26.9 PLT:7000/ul, P:16.9mg/dl Ca:3.1mg/dl Urik
Asit:34.2mg/dl BUN:60mg/dl ve LDH:2721U/L
olarak raporlanmast lzerine hasta trombosit
stspansiyonu ve TDP ile desteklendi. Tumor Lizis
Sendromu acisindan trikoliz  tedavisi  baslandi,
alkalize mayi ile hidrate edildi. =~ Kontrol
hemograminda WBC: 167000/pL gelmesi Uzetine
hidrasyona devam edildi, I6koferez yapilmadi.
Hastanin kemik iligi aspirasyonu B hicreli ALL
tantstyla uyumlu idi. Hastaya Vinkristin, Korabin ve
Daunotrubicin tedavileri baslandi. Hasta tedavisinin 3.
ayinda enfeksiyon sebebiyle kaybedildi.

OLGU 2

Akraba evliligi bulunmayan 29 yaginda sag saghkl
annenin 1. gebeliginden 1. yasayan olarak 39
Gestasyon haftasinda sezeryan ile 3020 gr olarak
dogan kiz bebegin dogdugunda yaygin petesileri
mevcutmus. Hastanin  bakilan  hemograminda
l6kositoz saptanmasi tizerine hasta yenidogan yogun
bakim tinitemize sevk edildi. Fizik muayenesinde bas-
boyun muayenesi normaldi; ikterik ve soluk
goriinimde olan hastanin cildinde yaygin ekimotik
alanlar  izlenmekteydi.  Palpasyonla 4  cm
splenomegalisi mevcuttu. Hemograminda
WBC:121900/uL. ANS:8900/uL, HB:8.6gr/dl HCT:
%27 PLT:6000/ul T.BIL:10.2mg/dl
D.BIL:3.5mg/dl UA:7.1mg/dl LDH:2502 U/L
olarak raporlanan hastaya irikoliz ve alkalize mayi
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baslandi. Kemik iligi aspirasyonu yapildi ve B hiicreli
ALL ile uyumlu oldugu géruldi. Tedavisi Vinkristin,
Daunorubicin,  L-asparajinaz ~ ve  intratekal
methotreksat seklinde baslandi. Hasta halen 46
gunlik olup klinigimizde yatmakta ve tedavisine
devam edilmektedir.

SONUC

Akut lenfositik 16semi (ALL), yasamimn ilk aymnda
nadiren gorilen nadir bir durumdur ve bildirilen
insidanst bir milyon canli dogumda 1-5 arasinda
degismektedir. Neonatal l6semiler ALL, AML ve
Juvenil Miyelomonositik Losemi olarak prezente
olabilir. AML, ALL’den daha stk gériilmektedir ve
daha iyi prognoza sahiptir. Konjenital l6semiler
anomalilerle birliktelik g6sterebilir. Bunlar arasinda
Down sendromu, trizomi D ve diger kromozomal
anormallikler yer sayilabilir. Her iki hastamizda da
Down sendromu yoktu.

Trizomiler haricinde, 11g23 lokiisiindeki KMT2A
genindeki  mutasyonlarin  olgularin  yarisindan
fazlasindan sorumlu oldugu bildirilmektedir.
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Konjenital akut lenfositik l6seminin ana bulgulart
arasinda hepatosplenomegali (%80) ve Leukaemia
cutis  (%060) sayilabilir. Lenfadenopati, solunum
sikintist ve santral sinir sistemi tutulumu gézlenebilse
de siklig1 daha azdir. Hastalarimizda karaciger ve dalk
buyikagi vardi.

Konjenital 16seminin, 16komoid reaksiyon, konjenital
enfeksiyonlar, siddetli eritroblastozis fetalis, gecici
miyeloproliferatif hastalik ve neonatal
néroblastomadan ayriminin yapilmast gerekmektedir

ALL kesin tanist tam kan sayimu, periferik yayma ve
kemik iligi aspirasyonuyla kesinlestirilir. Tedavi
sistemik ve intratekal kemoterapiyi icermektedir.
Tedavi esnasinda timor lizis sendromu agisindan
uyantk olunmalidir.

Yenidoganlarda prognoz zayiftir ve genel sag kalim
orani %15’ten azdir. Vakalar genellikle kanama veya
enfeksiyonlardan kaybedilir. Prognozu olumsuz
etkileyen nedenler arasinda erkek cinsiyet, KMT2A
gen mutasyonu ve postanatal ilk bir haftada tan
almak sayilabilir. Agresif tedaviye ragmen remisyon
olasig1 digiiktiir ve relapslar yasamin ilk iki senesinde
gorilir. Yenidoganlar icin niiks riski daha yuksektir
ve genellikle ilk 1 yasta hastalar kaybedilmektedir.
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Konjenital kalp hastaliklarinda nedeni agiklanamayan solunum sikintisi

sebebi: Laringomalazi

The cause of unexplained respiratory distress in congenital heart diseases:

Laryngomalacia
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Amag: Larinks kikirdaginin dogumsal bir anomalisi
olan laringomalazi, inspirasyon sirasinda supraglottik
yapilarin  ¢6kmesine neden olan ve hava yolu
tikanikhigina  yol acan dinamik bir lezyondur.
Laringomalazi, konjenital stridorun en yaygin
nedenidir ve larinksin en yaygin konjenital
lezyonudur. Laringomalazili bebekletin  %10'unda
konjenital kalp hastaligi bildirilmistir ve bu hastalarin
orta ila giddetli hastaliga sahip olma olasiligt daha
yuksektir. Solunum yolu tikanikliginin  bozulmus
kardiyovaskiiler fonksiyon tizerindeki etkisi hastalarin

semptomlarinin  kotillesmesine  neden  olabilir.
Laringomalazi ve konjenital kalp hastaligi olan
bebekletin  yaklasgtk  %34'unde  cerrahi  tedavi
gereklidir. Burada kalp hastaliginin eslik ettigi ve farkls
tedavi yontemlerinden yanit alinan 2 laringomalazili
olgu sunulmustur.

Olgu 1: 37 yas annenin 6 gebeliginden 3. yasayan
olarak 38+3 gestayon haftasinda APGAR 6-8 dogan
hasta Agir Fallot Tetralojisi, Pulmoner Atrezi, ASD,
PDA ve IUGG 6n tanilariyla yenidogan tnitemize
yatrlldi.  Yatiginda  yapilan  fizik  muayenesinde
petiferik siyanozu gozlenmekteydi ve dinlemekle 3/6
sistolik  dfirimi mevcuttu. Hasta yatisgiun 3.
giniinde solunum sikintisinin artmasi tzerine entitbe
edildi. Takiplerinde akciger patolojisi olmamasina
ragmen tekratlayan entiibasyon ihtiyact olan hasta
larinks patolojileri agisindan Kulak Burun Bogaz

Klinigi’ne konstlte edildi ve laringomalazi tanisi ald1.
Yatsinin 32. giiniinde hastaya KBB tarafindan diot
lazer ile koterizasyon islemi uygulandi ve islem
sonrasinda hastanin solunum sikintisinin geriledigi
go6zlendi.

Olgu 2: 24 yas annenin 2. gebeliginden 2. yasayan
olarak 38+4 gestasyon haftasinda dogan hasta, Fallot
Tetrolojisi 6n tanistyla yogun bakim dnitemize
yatirildi. Postnatal 1. giiniinden itibaren solunum
sikintist olan hasta, dogumunun 18.glininde entiibe
edildi. Solunum sikintisinda gerileme olmayan ve
ckstiibe edilemeyen hastanin  PAAC  grafisinde
pnémonik infiltrasyon, atelektazi ya da konjesyon
izlenmedi. Cocuk Kardiyoloji 6nerisiyle solunum
sikintist etyolojisi acistndan hastaya BT anjiografi
cekildi. Normal olarak raporlandi. KBB tarafindan
laringoskopik  muayenesi yapilan hastada agir
laringomalazi diginilerek 2 sefer supraglottiplasti
uygulandi. Mevcut tedaviden yarar gdrmeyen hastaya
trakeostomi agilarak yatiginin 5. ayinda taburcu edildi.

Sonug: Laringomalazi, bebeklerde konjenital
stridorun en stk nedenidir ve tim konjenital laringeal
anomalilerinin %50-75'1ni olusturmaktadir.
Semptomlarin  siddeti hava yolu tkanikliginin
derecesine baglidir. Tipik olarak gorilen aralikli ve
alcak frekanslt inspiratuar stridor 6zellikle beslenme,
aglama, ajitasyon ve supin pozisyonunda artar.
Semptomlar dogumda veya ilk haftalarda ortaya cikar
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6-8. aylarda pik noktaya ulasir. Tani esas olarak
laringomalaziyi ~ dogrulayan ~ ve  supraglottik
ttkanikligin diger nedenlerini diglayan ofis tabanli
esnek laringoskopiye dayanmaktadir. Laringomalazi;
gastro6zofageal refli hastaligl, nérolojik defisitler,
konjenital kalp hastaligt veya genetik bozuklugun
varligi gibi ¢esitli komorbiditelere eslik edebilir.
Konjenital kalp hastalarinda  solunum  sikintist
gelistiginde ilk olarak kardiyak veya alt solunum
sistemi ile ilgili patolojiler akla gelse de konjenital kalp
hastaliklarinda en sik rastlanan st hava yolu
obstruksiyon nedeni laringomalazi olarak
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tanimlanmistir ve hastalarin yaklastk Ggte birinin

cerrahi  tedavi ihtiyact olmaktadir. Tekratlayan
siyanoz, apne, beslenme zotlugu, aspirasyon ve
konservatif ~ tedaviye = ragmen = semptomlarin
gerilememesi cerrahi miidahale

endikasyonlarindandir. Supraglottoplasti su anda agir
laringomalazi icin en yaygin uygulanan cerrahi
yontemdir. Karbondioksit lazer de cerrahi tedavi icin
uygulanan yontemlerdendir. Konjenital kalp hastaligt
solunum  sikinttist  olan  yenidoganlarda
laringomalazi gibi solunum sikintist yapabilecek baska
sebepler de akla gelmelidir.

ve
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Sjogren sendromlu anne bebegi: perikard effiizyonu ve perikard
tamponadi gelisen neonatal lupus olgusu

A baby of a mother with sjogren syndrome: a neonatal lupus case with pericardial

effusion and pericardial tamponade
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Amag: Neonatal lupus sendromu (NLS), Sjogren
Sendromu(SS) ve diger otoimmiin hastaligt olan
annelerin bebeklerinde, basta kardiyak olmak tzere
¢oklu sistem tutlumunun oldugu nadir bir hastaliktir.
Kalp bloklari, nérolojik —defektler ve iskelet
sisteminde gelisen kondrodisplazi bulgular1 geri
doénisimstizdir. Bu nedenle hastalarda belirgin
olarak tutulan sistem disinda diger organ sistemlerinin
de taranmast gereklidir. Annesinde Sjégren sendromu
olan ve trombositopeni ile dogan, yenidogan
doéneminde konviilziyonlar: ve perikard tamponad:
gelisen neonatal lupus sendromlu olguyu sunmayi
amacladik.

Olgu Sunumu: Glukoz 6 Fosfat Dehidrogenaz
enzim ecksikligi ve Sjogren sendromu tanili 39
yasindaki annenin 3. gebeliginden 3. yasayan olarak
34. haftada dogan erkek bebegin annesinde
trombositopeni ve anemi etiyolojisi arastirilirken
GOPD enzim eksikligi ve anti-SSA(52 Da): 3+, anti-

SSa (60 Da):2+ tespit edildigi, asemptomatik olmast
nedeni ile tedavi verilmedigi 6grenildi. Takiplerinde
EKG’de blok izlenmedi. Myoklonik nébetleri igin
coklu antiepileptik tedavisi aldi. Kraniyal ve abdomen
USG normaldi. Olgunun Anti-Ro ve ANA pozitif,
metabolik tetkikleri normaldi. Yatistnin 9. ve 19.
giiniinde iki kez ani kardiyak arrest gelisti. Ikinci
kardiyak arrestinde yaygin perikard tamponad:
saptandt ve acil perikardiyosentez uyguland: (Sekil 1).
Sonrasinda  prednizolon tedavisi baslandi. ilk
EEG’de epileptiform anomali varken kontrol EEG’si
normaldi. 1 aylik iken taburcu oldu. Son kontrolinde
5,5 aylik olan olgunun nérolojik gelisimi normaldi.

Sonug: Gebelik boyunca Anti-Ro/SSA ve/veya anti-
La/SSB antikoru porzitif SS gibi hastaligt olan anne
bebeklerinde NLS riski mutlaka akilda tutulmal,
coklu sistemlerin tutulumu acisindan intrauterin ve
neonatal dénemde uygun tedavi planlanmalidur.
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Dandy-walker malformasyonu ile postaksiyel polidaktili birlikteligi:

yenidogan olgu sunumu

Coexistence of Dandy-Walker Malformation with postaxial polydactyly: a neonatal

case report
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GIRIS

Dandy-Walker spektrumu; Dandy-Walker
malformasyonu (DWM), DW varyanti (inferior
vermiyan hipoplazi) ve en hafif formu olarak kabul
edilen mega sisterna magna’yt da igeren posterior
fossanin kistik malformasyonlarindan olusur. Klasik
DMW, dordinct ventrikiiliin  kistik  dilatasyonu,
serebellar hemisferler ve vermisin tam ya da kismi
agenezisi ve posterior fossa genislemesi ile
karakterizedir. Prevelanst yaklastk 1/30000 canli
dogum olup, tim infant hidrosefali olgularinin %4-
12’sinde gorulir. Dandy-Walker varyanti ise arka
fossada genisleme olmaksizin degisen derecelerde
vermiyan hipoplazi/displaziyle karakterizedir
(Forzano vd., 2007: 1). DMW’nun postaksiyel
polidaktili ile iligkisi ise, olast bir otozomal resesif
sendrom (OMIM 220220) olarak tanimlanmistir.
Dandy-Walker malformasyonu veya Dandy-Walker
varyantina santral sinir sistemi (SSS) anomalileri ve
postaksiyel polidaktili gibi SSS dist ek anomalileri
yuksek oranlarda (%50-70) eslik edip prognozu
etkileyebilir. Bunlar arasinda, hidrosefali, korpus
kallozum agenezisi, agyti, polimikrogyri,
syringomyeli,  holoprosensefali ~ ve  oksipital
ensefalosel gibi SSS anomalileri, konjenital kalp
hastalig1, noral tip defektleri, yarik damak ve yartk
dudak gibi ekstrakraniyal anomaliler sayilabilir
(Kumar vd., 2001: 2). Ayrica andploidiler de (trizomi

21 ve 18 gibi)j DWM ve varyantina eglik

edebilmektedir (Forzano vd., 2007: 1). Dandy-Walker
spektrumunun ayirict tanusinda  postetior fossa
yerlesimli araknoid kist diigtiniilmelidir. Araknoid kist
asimetrik stvi koleksiyonu seklinde olup kist stnurlart
yuvarlaktir. Serebellum aslen normal olup serebellar
hemisferler yer degistirmis ya da baskidanmustir.

DWM tanist genellikle antenatal dénemde yapilan
fetal ultrasonografi (USG) ve fetal manyetik rezonans
goruntileme (MRG) ile postnatal dénemde ise
kraniyal USG ve beyin tomografisi (BBT) ve MRG ile
konulabilmektedir (Zimmerman vd., 2005: 3). DWM
tedavisi ise Sonuchdir ve tedavi alternatifleri;
kraniyotomi ile kist fenestrasyonu ve kist
eksizyonundan, endoskopik yaklasimlara ve sant
uygulamalarina kadar degismektedir. DWM olan
hidrosefalik bir ¢ocuk ya da yenidoganda lateral
ventrikile sant uygulanmasi kolay ve hidrosefaliyi
etkin sekilde tedavi eden ilk segencktir (Osenbach
vd.,, 1991: 4). Mortalite orani ve prognozu cogu
zaman DWM’dan ziyade eslik eden anomaliler
belirlemektedir. Inutero veya neonatal dénemde tant
konulan olgularda prognoz genellikle kotidir.
Yaklagtk olarak %40 o6lumle sonuclanmakta, canlt
kalanlarin = %75’inde ise kognitif fonksiyonlarda
bozulma olmaktadir (Scher vd., 1991: 5).

Bu olgu sunumunda antenatal USG’de ve postnatal
dénemde de kraniyal MRG ile DWM tanist alan,
klinik takibinde hidrosefali gelisen ve SSS dist ek

anomalisi  olarak da  postaksiyel  polidaktili,
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nefrolitiazis eslik eden bir yenidogan olgusu
sunulmustur.
OLGU SUNUMU

31 yasinda baba ile 23 yasinda levatiresetam kullanan
epilepsi tanili annenin 1. gebeliginden 1. Yagayan
olarak, 41. gestasyonel haftada 3085 gram olarak
dogan kiz bebegin APGAR skorlari 5 ve 7 idi. Dogar
dogmaz aglamayan hastaya yenidogan ilk bakimi
sonrasinda canlandirma basamaklar uygulandi, kalp
tepe atimi >100 ve spontan solunumu baslayan
hastanin t-parca canlandirict ile yenidogan yogun
bakima transportu saglandi. Fizik muayenesinde
agirlik 3085 gr (10-25p), boy 52 cm (25-50p), bas
cevresi 37 cm (75-90p), vicut 1stst 36.4 °C, solunum
say1st 57/dk, nabiz 141/dk, kan basinci 64/35 mmHg
idi. Gozlerde hipertolerizm, frontal bossing, bastk
burun kokid, mikrognati, sol elde metakarpal
bélgeden ¢tkan 6. parmak ve sag elde ayni bolgede
bulunan polipoid bir parmakst gérinim mevcuttu
(Sekil 1 ve 2). Antenatal USG’de DWM ile uyumlu
g6rinim ve bilateral bébreklerde hiperekojen odak
saptanma Oykisi de oldugu i¢in yapilan kraniyal
USG’de ventrikiler sistem genisligi dogal, 4.
ventrikiilde kistik dilatasyon ve serebellar vermis
hipoplazik  gbzlendi.  Yapilan kraniyal MRG
gorintilemesinde vermiyan hipoplazi, 4.
ventrikilde genisleme, tentoryum serebelli diizeyinde

ise

normale gére stiperiorda konumlanma mevcut olup
korpus kallozum hipoplazisi, DWM ile uyumlu olarak
raporlandi. Abdomen USG’de sag bobrekte yer yer
parankimal incelmeler ve nefrokalsinozis saptanmasi
lzerine gonderilen idrar tetkiklerinde
kalsiyum/kreatinin:0,02(normal), sistin: negatif, idrat
oksalat/kreatinin:126(0-288), idrar sitrat/kreatinin:
normal olarak sonuglandi. TORCH paneli negatifti.
Ekokardiyografisi normal olarak saptandr. Sag ve sol
eldeki aksesuar parmaklar proksimalden baglanarak
nekroze olmast saglandi ve spontan ampute oldular.
Olgunun takibinde tekrarlayan apneleri olmast
sonrasinda diger apne nedenleri dislandiktan sonra
apnelerinin solunum merkezinin etkilenmesine bagl
oldugu dusinildi. Daha sonra bas cevresi >1
cm/hafta olmast ve bag cevresi >97 persentil olmast
nedeniyle ¢ekilen BBT’de hidrosefali saptanan
hastaya beyin cerrahisi tarafindan takip Onerildi.
Yatiginin 15, giiniinde apnesi  olmayan, oral
beslenebilen olgu poliklinik kontrollerine gelmek
tizere taburcu edildi. Hastanin daha sonraki poliklinik
takiplerinde nefrokalsinozisi diizeldi,
ventriktloperitoneal sant ihtiyact olmadi.
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SONUC

Ailesel olgular bildirilmesine ragmen, DWM’nun
multipl faktérlerden kaynaklandigy diistintlmektedir.
Olgularin sadece ¢ok az bir kisminda, kromozom
anomalisi, diger genetik sendromlar veya Ozellikle
alkol gibi teratojenlerin etken oldugu bilinmektedir.
Gelisim mekanizmasi tam olarak bilinmemekle
beraber, intrauterin 7-8. haftalardaki arka beyin
gelisim siireciyle ilgili oldugu disinilmektedir (Ten
Donkelaar vd., 2003: 6). DWM’nun ortak klinik
karakteristik  oksiput
makrokrani, mental retardasyon, serebellar ataksi ve
artmig intrakraniyal basinctir (Sawaya vd., 1981: 7).
Bu hastalarin yaklagik dortte biri neonatal periyotta
bulgu verir. Eslik eden konjenital anomaliler;
kraniofasiyal, kardiyak, renal ve iskelet anomalileridir.
Serebral anomaliler apneik solunum gibi ciddi
respiratuvar yetmezlige sebep olabilir (Krieger vd.,
1974: 8). Bizim olgumuzda da kraniyofasiyal
dismorfik bulgular mevcuttu. Postnatal ilk giinlerde
hidrosefalisi ~ olmamasina  ragmen  takiplerinde
hidrosefali gelisti ancak ventrikiloperitoneal sant
ihtiyact olmadi. Ayrica eslik eden postaksiyel
polidaktisi mevcuttu. Renal bulgu olarak nefrolitiazis
vardi, ayirict tant icin gonderilen tas tetkikleri ise
apne
ataklarinin ise solunum merkezinin tutulumuna bagl

bulgular, genislemesi,

normal olarak sonuclandi.  Tekrarlayan

oldugu disunilda.

DWM ve postaksiyal polidaktilinin (OMIM 220220,
2012) kombinasyonu ilk olarak Pierquin ve ark.
(1989) tarafindan diger malformasyonlar olmaksizin
fetislerde tanimlandi. Cavalcanti ve Salomao da
(1999)  benzer  Ozelliklere  sahip  akraba
ebeveynlerinden dogan bir erkek bebegi tanimladilar
ve otozomal resesif kalittmin oldugunu o6nerdiler.
Bizim olgumuzda ise ebeveynler arasinda akrabalik
yoktu ve daha o6nce ailede benzer hastalik
gorilmemisti.

Dandy-Walker malformasyonu ve polidaktili izole
veya diger malformasyonlarla birlikte olabilir. Ancak
ayirict tant genellikle sinithdir. Mohr sendromunda
(ag1z-yliz-parmak sendrom tip II), merkezi sinir
sistemi 6zellikleri DWM’nu (OMIM 252100, 2012),
hidrosefali ve / veya porensefaliyi icerebilir. Bu
bozuklukta tipik olarak ellerde preaksiyel polidaktili
ve ayaklarda postaksiyal polidaktili bulunur; ayrica
lobtle dil ve alveolar yarik kolaylikla ayirt edici
ozelliklerdir (Gurrieri vd., 2007: 9).

Ritscher-Schinzel sendromu veya 3C  (kranio-
serebello-kardiyak) sendromu (OMIM: 220210) olan



Menemencioglu

hastalarda Dandy-Walker benzeri malformasyon ve
atriyoventrikiiler septal defekt vardir (Kosaki vd.,
1997: 10). Papadopoulou ve ark. (2005) posterior
embriyotokson iceren 3C sendromlu bir erkek hasta
tanimlamustir. Ancak 3C sendromlu rapor edilen
hastalarin  hicbirinde postaksiyel polidaktili tarif
edilmemistir.

Yakin zamanda Joubert sendromu ve ilgili
bozukluklar olarak yeniden adlandirlan Joubert
sendromu (OMIM: 213300), (Meckel sendromu dahil
olmak Uzete) 'molar dis isareti’ gosteren tim
sendromlart icerecek sekilde yeniden tanimlandi. Bu
sendromda uzun bir orta beyin, displastik kaudal
medulla ve vermis hipoplazisi veya displazisi vardir
(Cohen, 2012: 11). Bu o&zellikler arasinda uyanma
sirasinda ve non-REM uykusunda meydana gelen
tasipne epizodlar, apne epizodlart ve dizensiz
sarsintili g6z hareketleri bulunur. Bunlar bizim
olgumuzda izlenmedi. Ayrica MRG beyin gérintileri
tant icin gerekli olan molar dis isaretini géstermiyordu
(Brancati vd., 2010:12).

SONUC

Multi-sistemik tutulumu olmasindan dolayt Dandy-
Walker malformasyonu ve postaksiyel polidaktili
birlikteligi tan: koyulmast ve takipte gelisebilecek
hidrosefali gibi durumlarin erken saptanmasi icin
6nemlidir. Bu hastalarin yonetimi yenidoganlarda

mortalite ve morbidite sebebi olabileceginden,
Dandy-Walker  malformasyonu  ve  postaksiyel

polidaktili birlikteligi tanisinin konulmast ve yonetimi
6nem arz etmektedir. Yenidogan hastalarda 6zellikle
serebellar vermis agenezisi veya hipoplazisi, 4.
ventrikilin  kistik  dilatasyonu, posterior
genislemesi ve polidaktilisi olan hastalarda bu tant
dustnilmelidir  ve  tedavisinde — multidisipliner
yaklasim gerekmektedir.

fossa
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Kanama olmadan kanama bozuklugu olur mu? olgu sunumu

Is there a bleeding disorder without bleeding? a case report

V. Hilya UzeF@, Hasan Zan2®, Murat S('jkeﬂ@

Dicle Universitesi Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dali, 2Cocuk Saghgi ve Hastaliklart Anabilim Dal, 3Coculk

Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dali, Diyarbakir, Turkey

Cukurova Medical Journal 202046 (Ozel Saye 1):137.

Amag: Tlk olarak 1955 yilinda, John Hageman adli hastada
gorilmesi nedeniyle Hagemen fakt6r adiyla da bilinen
Faktor XII eksikligi ¢ok nadirdir. Sikliginin milyonda bir
diizeyinde oldugu tahmin edilmektedir. Otozomal resesif
gecis gosterir. Klinik olarak kanama bulgusu genellikle
vermez, burun kanamasi ve viicutta ekimozla bagvuran ¢ok
nadir olgular da bildirilmistir. Burada; stinnet operasyonu
i¢in hastaneye bagvurusunda aptt degeri yiiksek olmasi
sonrast birimimizde XII eksikligi saptanan bes aylik erkek
hasta sunulmusgtut.

Olgu: Yirmisekiz yasindaki annenin birinci gebeliginden
birinci canlt dogum olarak sezeryan ile miadinda dogan
erkek hastanin dogum sonrast herhangi bir sikayeti
olmamis. Hastanin gébegi onbirinci glinde dismiis ve
kanamasi olmamis. Asilar sonrast herhangi bir kanama
bulgusu olmamis Ug aylikken dis merkeze siinnet olmak
icin gotirilen hastanin bakilan tetkiklerinde aktive parsiyel
tromboplastin -~ diizeyi (aptt) 69 sn saptandigi icin
hastanemize sevk edilmis. Hastanin anne —babast arasinda
3. derece akrabalik mevcuttu. Annenin kuzenlerinde faktor
VIII eksikligi oldugu 6grenildi. Fizik muayenesinde 6zellik
yoktu. Tam kan ve biyokimyasal tetkikleri normal sinirlarda
olan hastanin periferik yaymasinda atipik hucre yoktu,

trombositler normal buytklikte ve yeterli kiimeli olarak
goruldii. Hastanin koagiilasyon tetkiklerinde protrombin
zamani (PT):13sn, Aptt:66,8sn, fibrinojen duzeyi:290mg/dl
saptandt. Koagilasyon faktorlerinden; faktor XIT (12)
%8,4, diger faktor diizeyleri normal olarak izlendi. Tkinci
kez bakilan kontrol faktér 12 dizeyi %13, diger faktSrler
normal duzeyde saptandi. Hastanin ailesi bilgilendirilerek,
kalitsal faktér XII eksikligi tanist konulan  hasta takibe
alind1.

Sonug: FXII eksikligi; koagiilasyon testlerinde bozukluk
olmasina ragmen klinik olarak kanamalarin gézlenmedigi
nadir bir durumdur. Hatta FXII eksikliginde artmis inme,
miyokard enfarktisii ve derin ven trombozu riski oldugunu
ileri stiren ¢alismalar vardir. Eksikligin ilk tanimlandig1 kisi
olan John Hageman pulmoner emboli sonucu Slmistir.
Tant genellikle cerrahi islem oncesi yapilan taramalar
esnasinda uzun bulunan aPTT’nin arastirilmasi  ile
tedadiifen konur. Cerrahi islemler dahil herhangi bir tedavi
gerektirmeyen, ¢cok nadir gérilen Faktér XII eksikligini
vurgulamak i¢in olgumuz sunulmusgtur.

Anahtar kelimeler: Koagiilasyon, kanama, tromboz
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Kistik fibrozlu hastalarda distal intestinal obstruksiyon sendromu: ¢ocuk
yogun bakim iinitesinde takip edilen iki ayr1 olgu yonetimi

Distal intestinal obstruction syndrome in patients with cystic fibrosis: management of
two different cases in the pediatric intensive care unit
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Amag: Mekonyum ileus esdegeri olarak da
tanimlanan distal intestinal obstruksiyon sendromu
(DIOS), kistik fibrozisli hastalarda barsak igerigi ile
ileogekal  obstruksiyon  klinigidir. =~ Koyulasmis
intestinal ~ sekresyonlar,  pankreatik  yetmezlik,
sindirilmemis gida kalintilar1 ve yapiskan gaita stazi
meydana  gelmektedir.  Hastalar
obstruksiyonun  derecesine gore cesitli  tedavi
yontemleri ile takip edilmektedir.

sonucunda

Olgu-1: 12 yasinda kistik fibrozis tanilt erkek hasta; 5
gunlik karin agris;, gaita yapamama, kusma
sikayetiyle ~ basvurdu.  Muayenesinde  batinda
distansiyon, hipoaktif barsak sesleri, yaygin hassasiyet
mevcuttu. Direk grafisinde hava st seviyeleri
mevcutken (Sekil-1); batin US'de kolona gére ince
barsaklar daha belirgin ve gaitayla dolu, mekanik ileus
izlendi. Mevcut bulgularla DIOS distnilerek yatigt
yapildi. Intraabdominal hipertansiyonu olan hastanin
oral  alimi  kapattlp  nasogastrik  sondayla
dekompresyon yapildi. Tedavisine oral ve rektal n-
asetilsistein ile oral parafin likid eklendi. Yatsinin 5.
giniinde bol gaita ctkist oldu, intraabdominal
hipertansiyonu geriledi. Cerrahi ihtiyact olmadan
konservatif tedavi ile DIOS klinigi gerileyen, yatisinin
7. giiniinde oral beslenmeyi tolere etti.

Olgu-2: 17 yasinda kistik fibrozis tanilt erkek hasta,
karin agris1, kusma ve gaita yapamama sikayetiyle
bagvurdu. Muayenesinde batinda  distansiyon,
hipoaktif barsak sesleri, 6zellikle sag alt kadranda
olmak tizere yaygin hassasiyet mevcuttu. Diiz batin
grafisi cekildi (Sekil-2). Batin BT'de kolonik anslar
kollabe olup jejunal-proksimal ileal anslarda yaygin
distansiyon ve feges dansiteleri izlendi. DIOS
atagindaki hastaya oral n-asetilsistein ve rektal lavman
baglandi.  Fekaloid  kusmalart  baglayip  tam
obstruksiyon  klinigi  gerilememesi  nedeniyle
laparatomi yapildi. N-asetilsisteinli lavmana devam
edildi. Ameliyattan 2 glin sonra gaz-gaita c¢tkist
baslads; takibinde akut batin klinigi tekrarlamadi.

Sonug: Intestinal obstruksiyonun derecesine gore
DIOS'lu kistik fibrozis vakalart medikal ve/veya
cerrahi yontemlerle tedavi edilmektedir. Bu bildiride;
DIOS tanili konservatif ve cerrahi tedavi uygulanan
iki ayr1 kistik fibrozisli cocuktan bahsedilerek tedavi
yontemlerine dikkat ¢ekilmek istenmistir.

Anahtar Kelimeler: Konstipasyon, kistik fibrozis,
distal intestinal obstruksiyon
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Nedeni bilinmeyen ategin nadir nedeni; viseral leishmaniasis

A rare cause of fever of unknown cause; viseral leishmaniasis
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Amag: Leishmaniyasis, Leishmania’nin yirmiden
fazla tirinin neden oldugu vekt6ér kaynakl
hastaliklar kompleksidir ve tatarcik sinegi araciligi ile
bulagir (1). Leishmaniya tiitleri zorunlu hucre ici
parazitidir ve retikilloendotelyal sistem boyunca
yayilir. Visseral leishmaniyasiste (VL) klinik bulgular;
dalak, karaciger ve kemik iligindeki makrofajlarda
cogalmaya  bagli olarak ates, kilo kaybi,
hepatosplenomegali, pansitopeni, hipoalbuminemi,
hipergamaglobulinemi  seklindedir. Tani; enfekte
dokulardan elde edilen materyallerden invitro kiltir,
molekiiler yontemler ya da boyanmus preparatlarin
15tk mikroskobunda incelenmesi yontemleriyle konur
(2). Genellikle tanida en son distiniilen segeneklerden
birisidir.

Olgu: Daha 6nce bilinen herhangi bir hastaligt
olmayan 4 yas, Suriyeli kiz hasta 1 aydir ara ara olan
ates, karin agrisy, eklem agrist, halsizlik sikayeti ile
basvurdu. Fizik muayenesinde ates 39.3°C, biling
actk, genel durum orta, batin distandd, karaciger
midklavikuler hatta kot altt 3cm palpabil, dalak
midklavikiler hatta kot altt 3cm palpabil, bilateral
inguinal milimetrik boyutta lenf nodlart mevcut ve
diger sistem muayeneleri dogaldi. Hemograminda
Hb: 8.4g/dL Hct: %22.9 WBC: 5000/mcL. ANS:
1100/mcL ALS: 3500/mcL Plt: 121 000/mcL, CRP:
196 mg/L N (0-8 mg/L), AST: 37 U/L, ALT: 17
U/L, LDH:514 U/L, trik asit:2.3 mg/dL INR: 1.1,
albumin: 26.76 g/L idi. Bakilan TORCH, hepatit
markirlar, brusella, Parvo virus ve Epstein-Barr virus
serolojisi negatif idi. Yapilan kemik iligi aspirasyonu

mikroskobik incelemesinde leishmaniya amastigotlar
gorildi. RK 39 tetkiki pozitif saptandi. Hastaya
viseral leishmaniyasis tanist konup amfoterisin B
tedavisi baglandi. Lipozomal - amfoterisin B
tedavisinin ikinci giintinde atesi dusti tedavisi
tamamlanarak taburcu edildi.

Sonug: Leishmaniyazis, nedeni bilinmeyen ates
etyolojisinde mutlaka akilda bulundurulmas: gereken
nadir hastaliklardan biridir. Bu olgumuzda Adana’da
cadir sartlarinda yasayan Suriyeli gd¢men bir cocukta
uzamis ates, hepatosplenomegali, lenfadenopati
durumunda  bolge sartlart  da g6z 6ninde
bulundurularak Viseral Leishmaniyazin akla gelmesi
gerektigini ve kemik iliginin daha erken safhada
yapilmasinin  6nemini  vurguladik. Rezervuatlarin
denetlenmesi, 6énemli bir rezervuar olan képeklere
dizenli veteriner kontrolii, cibinlik kullanimi,
repellent kullanimt korunmada 6nemlidir.
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Tedaviye yanit vermeyen bir bronkopnomoni olgusunda yabanci cisim

aspirasyonu

Foreign body aspiration in a case of bronchopneumonia non-responsive to treatment
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GIRIS
Yabanci cisim aspirasyonlari sut ¢ocuklugu ve erken
cocukluk déneminde sik ve hayati tehdit edebilen bir
durumdur. Yabanct cisim aspirasyonu olan hastalarin
%>50’sinde tipik aspirasyon Oykusu’ bulunmayabilir.
Bu cocuklarda, ilk 6ksutuk nébetine tantk olunmamig
olabilir veya ailelerin bu semptomlarin Snemini
anlayacak kadar medikal bilgisi olmayabilir. Bazi
vakalarda atipik veya uzamig solunum bulgular
olabilir ve bunlar nonspesifik tedavi edilebilirler.

Kumar ve arkadaglari daha 6nceden saglikli oldugu
bilinen 1 yasindaki erkek olguda 6nce sag alt lob
pnémonisi ile tedavi aldigl, tedaviden 3 hafta sonra
sol alt lob pnémonisi ile bagvurdugunda yapilan
bronkoskopide yabanci cisim aspirasyonu saptamiglar
idil. 2009 yilinda Hindistan’da yapilan retrospektif
calismada ise tedaviye direncli 41 pnémoni
hastasindan  birinde yabanct cisim aspirasyonu
oldugunu gérmusler?.

Burada pnémoni tanist ile tedavi verilen ve tedaviye
yanitsiz bir olguda yapilan bronkoskopi sonrast
yabanct cisim ¢ikarilmast sonucu klinik iyilesme
gorulen bir olguyu sunduk.

OLGU

Daha 6nce bilinen bir hastaligi olmayan 9 aylik kiz
cocugu dis merkez Cocuk Yogun Bakim Unitesine

solunum yetmezligi, bronkopnémoni tanilari ile kabul
edilmis idi. Fizik muayanesinde bilateral akciger

sesleri kaba bazalde yaygin ral ve ronkusu’
mevcutmus. Hasta mekanik ventilatérde takip
edilmis.  Sefotaksim, klaritromisin, oseltamivit

tedavileri baslanmis idi. PA AC Grafisinde bilateral
infiltrasyon disinda 6zellik olmayan hastanin, Toraks
‘bilateral hiler,
dolgunluk, sag akciger ust lob posterior segmentte,
bilateral alt lob superior segmentlerde parahiler
alanlardan plevraya uzanan hafif degisiklikler,
bilateral orta ve alt zonlarda parankimde hafif dens
mozaik perfuzyon alanlart izlenmis’ seklinde rapor
edilmis idi. Dis merkezdeki yatisinin 9. gununde
tedaviye yanit vermeyen hasta ileti tetkik ve tedavi

BT incelemesi bronkovaskuler

amactyla merkezimize sevk edildi. Hasta 112
araciligiyla 2,5 nolu tup ile entube olarak Cocuk
Yogun Bakim Unitemize geldiginde bakilan

saturasyonu 45 civarinda idi. Hastanin ekstube
oldugu goruldu’ Porzitif basinglt maske ile ventilasyon
ile saturasyonlar1 yukseltildi. Saturasyonu 100 olan
denendiginde
entubasyon tupuhun subglottik bolgede iletlemedigi
g6ruldu. KBB acil olarak yatak basina trakeostomi
gerekliligi acisindan cagrildi. KBB tarafindan acilen
ameliyathane sartlarinda trakeostomi acildi. Hastanin
trakeostomi sonrast bakilan subglottik bélgede 0,5 x

hastaya  yeniden  entiibasyon

lem buyukluguinde ceviz kabugu ¢ikartilarak Cocuk
Yogun Bakim Uhitesine devredildi. Trakeostomi
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sonrast klinik bulgulart geriledi, mekanik ventilasyon
ihtiyact kalmadi. Pnémoni tedavisi tamamlandiktan
sonra trakeostomisi kapatildi. Hasta yatistnin 25.
gununde taburcu edildi.

SONUC

Yabanct cisim aspirasyonu cocukluk yas grubunda
stkca gorulen, hava yolunun bir bélumu’ veya
tamaminin obstruksiyonuna bagli olarak ¢esitli
solunum yolu bulgulart ile klinik veren ¢ikartilmaz ise
dakikalar icinde hayati tehdit eden bir durumdur’.
Cogunlukla 6 ay — 3 yas arasindaki cocuklarda
gorulur.  Aileden alinan Oyku; solunum yolu
bulgularinin ani baslamasi ile genellikle tani konur®.
Olgumuz 9 aylik bir kiz hasta olup ailenin verdigi
Oykude yabanci cisim aspirasyonuna yonelik ip uglart
yoktu.

Klinik bulgular aspire edilen cismin buyuklugune,
tipine ve lokalizasyonuna baglt olarak degismektedir>.
En sik gbrulen bulgular; lokalize hisilt, Sksuruk ve
solunum seslerinde azalmadir®. Klinik semptomlar
arasinda oksutuk ktizi %63-97 oraninda sensitivite ve
spesifiteyle en anlamli bulunmustu. Bununla bitlikte

cocuklarda %13-49 oraninda Oksiirtk krizi Sykusu’

Bizim hastamizda da, Oksutuk ve
bronkodilatatér tedaviye cevap vermeyen hisiltt
baslica semptomlardi. Aspire edilen yabanci cisimler

alinamaz.

in % 75’1 organik cisimlerdir ve bunlarin ¢cogu yer
fistgl, aycicegi cekirdegi, findik, ot ve kemik
parcalaridir. %25 oraninda inorganik  cisimler
gorulut’. Bunlar da siklik sirasmna gore; toplu igne,
kalem kapagi ve plastik oyuncak parcalaridir. Yabanci
cisimler siklik sirasina gére sag bronkus, sol bronkus,
trakeada, larinkste ve diffuZz sekilde gorulutler. Bizim
hastamizda ise, bronkoskopi ile subglottik bélgeden
cikarlan materyal ceviz kabugu idi. Yabanct cisim
aspirasyonu tanusini  desteklemede akciger grafisi
yaygin olarak kullanidmaktadir. Radyolojik bulgularin
%63-96
Vakalarin ¢ogunda radyografik olarak; yabanci cismin

sensitivitesi arasinda  degismektedir®.
kendisi, hava hapsine bagli lober veya segmental
hiperlusensi, bilateral hava hapsi, total akciger
opaklasmast, atelektazi ve parankimal konsolidasyon

gorulebilir?.
Bizim olgumuzun PA akciger grafisinde bilateral
infiltrasyon disinda 6zellik yoktu. Persistan bronsial

obstruksiyon ve pndémoni vakalarn %9- 26’sinda
gelisebilir!®. Nonspesifik 6yku; klinik ve radyolojik

141

Tedaviye yanitsiz bronkopnomonide yabanct cisim aspirasyonu

bulgulart olan hastalara toraks bilgisayarli tomografi
tetkiki yapilabilir.

Tomografi yabanct cisimlerin tespitinde gbgus
grafisinden daha net ve dogru sonuglar vermektedir.
Ancak bizim hastamiz igin, bilgisayarli tomografi

tetkikinde yabanct cisim gosterilememistir.

Tant konmamis ve uzun sutedir bulunan yabanci
cisimler asfiksi, pnémoni, atelektazi, brongektazil! ve
akciger apselerine!> neden olabilirt. Martinot ve
arkadaglari tarafindan bir ¢alismada tedaviye direncli
pnémoni nedeniyle bronkoskopi yapilan iki ¢ocuk
olguya yabanci cisim tanist konulmus idi'3.

Aslan ve arkadaglar tarafindan yapilan ¢alismada iki
hastanin  tedaviye direncli pnémoni nedeniyle
bronkoskopi yapildigi bu hastalardan birinin bizim
hastamizda oldugu gibi tedavinin sekizinci giintinde
refrakter pnémoni nedeniyle sevk edilen 10 aylik bir
hasta oldugu belirtilmigtir'4.

Yabanct  cisim
bronkoskopi

kesin  tanist
Bronkoskopi
endikasyonu icin en 6énemli kriter suphedir. Yabanct

aspirasyonunun
sonucunda  konur.
cisim aspirasyondan suphelenmek icin 6yku; fizik
inceleme, radyoloji ve diger laboratuvar incelemeleri
siklikla  yeterlidir. Tum bunlara ragmen, bizim
hastamizda yanitsiz

oldugu

pnémonilerde, yabanci

gibi,

tedaviye

cisim aspirasyonunun akla gelmesi, suphelenildigi

takdirde  bronkoskopinin  planlanmasi  6nem
arzetmektedir.

Sonu¢  olarak  tedaviye yamitsiz  pnomonide
bronkoskopi  ilk  planda  du$unulecek  tan

yontemlerinden biri degildir. Ancak her ne kadar
ailenin verdigi 6yku, géruntuleme yontemleri ve fizik
bizi  yabanct cisim  aspirasyonuna
yonlendirmese de tedaviye yanitsiz akciger enfeksiyon

muayene

olan cocuk hastalarda yabanci cisim aspirasyonu
mutlaka akilda tutulmaldir.
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Renal transplantasyonlu ¢ocuk hastada gelisen psédotiimor serebri

Pseudotumor cerebri in a pediatric patient with renal transplantation
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Amag: Psodotiimor serebri (PTS), intrakranial yer
kaplayan olusum veya ventz tikaniklik olmaksizin
intrakranial basing artisidir. Hastalar bas agrisi, ¢ift
gbrme veya gorme alant problemleri ile basvururlar.
Etiyolojik acidan primer ve sekonder olmak tizere 2
gruba ayrilir. Primer psédotiimér serebride kafa igi
basing artisina neden olan sebep bulunamazken;
sekonder nedenler icerisinde obezite, vitamin
eksiklikleri, kolajen doku ve bébrek hastaliklary, ilaclar
ve toksinler yer alir. Bu yazida PTS tanist almis renal
transplantasyonlu bir cocuk hasta sunuldu.

Olgu: Dokuz ayliktan itibaren sistinozis tanisiyla
izlenen, anneden bir yil 6nce renal transplantasyon
yapilmis 12 yasinda kiz hasta ates, kusma ve bas
agristyla basvurdu. Prednizolon, mikofenolat mofetil,
takrolimus  tedavileri almaktaydi. Kan basinct
normaldi. G6z dibinde bilateral papil 6dem, gérme
alaninda daralma saptandi. Laboratuvar
incelemesinde hemogram ve biyokimyasal analiz

normal olup bébrek fonksiyon testleri eski

bazallerindeydi. Kranial MR’da bilateral optik sinir
cevresindeki BOS mesafesi artmisti. Hastaya Lomber
Ponksiyon (LP) yapildi. BOS acilis basinct 320
mmH20 (RA:100-250mmH20) olciildd. Hasta
psodotimor  serebri olarak degerlendirildi ve 15
mg/kg/g dozda asetazolomid baglandi. Etyolojiye
yonelik gonderilen tetkikler normaldi. Tedavinin 2.
ayinda papilédem bulgularinda  yeniden artis
olmasindan dolayt yapilan LP’de BOS agilis basinct
370 mmH20 6lcildi. Asetazolamid tedavisine karsin
klinik ve BOS basincindaki kétilesme nedeniyle
hastanin almakta oldugu prednizolon dozu artirilds. 2
hafta sonra papil 6dem gerilemeye baslayan hastanin,
kontrol kranial MRG’da BOS mesafesindeki
genislemenin geriledigi gorildi. Hastanin tedavinin
3. ayinda papilddem bulgusu ve bagagrist diizeldi.

Sonug: PTS erken tant ve tedavi edilmedigi takdirde
kalict gérme kaybt gibi hasarlara neden olabilen bir
hastaliktir. Renal transplantasyonlu ¢ocuk hastalarda
bag agrist ve kusma ayrici tanisinda akla gelmelidir.
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Yaygin lenfadenopati ile bagvuran ve lenfomayz1 taklit eden nadir bir olgu:

myeloid sarkom

A rare case presenting with diffuse lymphadenopathy and imitating lymphoma:

myeloid sarcoma
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Amag: Graniilositik sarkom, myeloblastom veya
kloroma olarak da adlandirilan myeloid sarkom (MS),
immatiir  myeloid  hicrelerin  ekstramediiller
infiltrasyonu sonucu olusur. MS, siklikla AML ile es
zamanli olarak, nadiren kemik iligi tutulumu olmadan
ortaya cikar. Bu yazida, yaygin lenfadenopati ile
bagvuran ve klinik olarak lenfomay: taklit eden izole
myeloid sarkom olgusunu sunmak istedik.

Olgu: 9 yasindaki kiz hasta ates ve boyunda sislik
sikayetleri ile bagvurdu. Muayenesinde, boyunda
bilateral en biyiigi sag orta servikalde 3 cm’i bulan
sert fikse lenf nodlari, inguinal bilateral 2 cm’i bulan
lenf nodlart mevcut idi. Hemograminda WBC:
4.7x109/L, hemoglobin: 10,9 g/dL, trombosit:
238x109/L saptanan hastanin petiferik yaymasinda
atipik karakterde hicre gorilmedi. Kemik iligi
aspirasyonu ve biyopsisi normal sinitlarda olarak
degerlendirildi. Akciger grafisinde mediasten genis
olarak saptand: (Sekil 1). Boyun, toraks ve tim
abdomen tomografisinde bilateral tim servikal
zincitrde ve mediastende 3 cm’e ulasan, yer yer

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Ayse Ozkan, Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Onkoloji

Bilim Dali ve Pediatrik KI'T Unitesi, Adana, Turkey

konglomere, bilateral inguinal 2.5 cm’e ulasan lenf
nodlart ve hepatosplenomegali saptandi. Boyundan
alinan eksizyonel lenf nodu biyopsisi sonucu myeloid
sarkom ile uyumlu geldi. Hastaya AML kemoterapisi
baslandi. Tedavisinin 10. ayinda boyunda biyumis
lenf nodu ile basvurdu, bakilan kemik iligi incelemesi
normal sinitlarda idi. Doku biyopsi myeloid sarkom
ile uyumlu geldi. Hastaya nitks AML kemoterapisi
baslandi ve tam uyumlu kardes vericisinden kok
hiicre nakli planland.

Sonug: MS, yumusak dokuda myeloid hiicre
infiltrasyonu ile olusan ve AML alt grubunda
stniflandirilan bir patolojidir. Atipik tutulum bélgesi
ve klinik prezentasyonu ile nadir gorilen bir
hematolojik malignite olan MS, akilda tutulmalidir.
Agresif seyirli bu hastaligin erken tani ve tedavisi ile
daha iyi sonuglarin alinmast saglanabilir.

Anahtar Kelimeler: Lenfoma, myeloid sarkom.
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Nadir bir olgu: ekstrarenal ekstrakranial rabdoid tiimor

A rare case: extrarenal extracranial rabdoid tumor
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Amag: Ekstrarenal ekstrakraniyal rabdoid timorler
(EERT) yumusak doku veya karaciger gibi viicudun
diger bolgelerinde son derece nadir gortlen ve
oldukea agresif seyirli olan embriyonal timérlerdir.
Bu yazida, sirtinda niiks yumusak dokuda kitlesi olan
ve EERT tanist alan 10 yasindaki erkek hastay:
sunduk.

Olgu: 10 yasindaki erkek hasta, sirtta hizla baytayen
kitle sikayeti ile basvurdu. Bagvurusundan 1 ay 6nce,
sirtinda ¢tkan bir kitle total olarak cikartilmis ve
patolojisi  epiteloid sarkom olarak raporlanmis.
Operasyondan 1 hafta sonra operasyon lojunda
tekrar kitle biiytimig. Fizik muayenesinde sirtinda, 5
cm ciltten kabarik kitlesi mevcut idi. Toraks ve batin
BT’de sagda skapula medialinde 6,5x3,5 cm, diizgiin
sinirlt lezyon saptandi. Tam kan sayimi ve timor
markerlart normal sinirlarda idi. Dis merkez patoloji
preperatlart incelendi. Timé6r hiicrelerinde CD99,
SMA ve EMA (+) saptandi. INI-1 kayb1 saptanmadi
ve malign ekstrarenal rabdoid timdér olarak
raporlandi. VIDE kemoterapisi baslandi. 3 kiir
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kemoterapi sonrasinda ¢ekilen Toraks BT°de T2-T5
vertebra diizeyinde 8x2 cm kitle mevcut idi. Refrakter
olan hastanin tedavisi ICE olarak degistirildi ve bu
tedavi 6 kur verildi. Kitlenin boyutunda ki¢tlme
olmadi. Opere edilen hastanin kitlesi total olarak
cikartildi. Patoloji sonucunda cerrahi sinirda timér
gorilmedi. Operasyondan 2 hafta sonra hastanin
sirtinda, operasyon yerinin 1 cm lateralinde, 1 cm
nodiler lezyon saptandi. Gorintilemelerde niiks
kitle saptandi. Tedavisi VIT+Bevacizumab olarak
degistirildi. Operasyon lojuna radyoterapi verildi.
Halen tedavisine devam edilmektedir.

Sonug: ERRT kéti prognozu ile nadir gérilen bir
malignitedir. Hastamiza literatiirde 6nerilen cerrahi
rezeksiyon, kemoterapi ve lokal radyoterapi de dahil
olmak tzere tim tedaviler uygulanmistir ancak
hastanin prognozu kotl seyretmistir.

Anahtar Kelimeler:
rabdoid timor.

Ekstrarenal  ekstrakranial
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Memede kitle ile bagvuran hodgkin lenfoma olgusu

A case of hodgkin lymphoma presenting with a mass in the breast
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Amag: Hodgkin lenfomada (HL) ekstranodal hastalik
¢ok nadirdir ve tum olgularin % 15-30'unda gorilur.
Intratorasik bolge, en stk gorillen ekstranodal tutulum
bolgesidir. Memede lenfoma, nadir gérillmekte olup,
meme lenfomalarinin en sik gorilen alt tipi diffuz
biytik B hiicreli lenfomadir. Literatirde memedeki
kitleye HL tanist konulan ¢ok az olgu bildirilmistir. Bu
yazida, memede kitle ile bagvuran ve HL tanist alan
bir hastay! sunmak istedik.

Olgu: 16 yasindaki kiz hasta sol memede kitle sikayeti
ile bagvurdu. Ates ve gece tetlemesi sikayetleri de
vardt. Muayenesinde sol memede, tst i¢ kadranda en
biyligli 2 cm olan kitleler ve sol aksillada 2 cm lenf
nodu palpe edildi. Memedeki kitleden trukut biyopsi
alindr ve sonucu klasik hodgkin lenfoma ile uyumlu
raporlandi. PET BT’de bilateral supraklavikuler 3.5
cm, sol aksillada 3.7 cm lenf nodu, sol hemitoraksta
memede sol akcigere uzanan en biytagi 1,1 cm ¢ok
sayida F-18 FDG tutulumu olan kitleler ve iskelet
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sisteminde kemik iligine uyan alanlarda yaygin
tutulum saptandi. Hasta Evre IVB HL kabul edilip,
hastaya ABVD kemoterapisi baslandi. 8 kur
kemoterapi sonrasinda remisyonda olan hastanin
tedavisi kesildi. Hasta 3.5 yildir kemoterapisiz ve
remisyonda izlenmektedir.

Sonug: Meme kitleleri cocukluk c¢aginda nadir
gorilir. Bir cogu gercek bir kitle olmayip memenin
gelisim bozuklugu ya da enfeksiyon gibi benign
lezyonlardir. Cocuklarda memenin primer kanserleri
¢ok nadir olup, lenfoma ve 16semi gibi hastaliklarin
metastatik timétlerine daha stk rastlandir. Hastanin
detaylt 6ykist alinmali, fizik muayenesi yapilmali ve
nadir gérilen malign sebepler atlanmamalidir.
Olgumuza HL tanist konulmus, etkin tedavi ile tam
kir saglanmistir.

Anahtar Kelimeler: Hodgkin lenfoma, memede
kitle.
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Mediastinal kitle ile bagvuran ekstraskeletal ewing sarkom olgusu

A case of extraskeletal ewing sarcoma presenting with mediastinal mass
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Amag: Ewing sarkom, kigik yuvarlak hicre
morfolojisine sahip bir grup malign neoplazm
ailesinin tyesidir. Primer olarak mediastenden kéken
alan ekstraskeletal Ewing sarkom (EES) ¢ok nadir
gorilir. Bu  yazida, posterior mediastenden
kaynaklanan EES'si olan bir hasta sunulmustur.

Olgu: 7 yasindaki erkek olgu oksiiriik ve solunum
sikintist nedeniyle bagvurdu. Akciger grafisinde sol
plevral efiizyon saptandi. Hemograminda beyaz kiire:
18,6x109/L, hemoglobin: 11,3 g/dL, trombosit: 698
x109/L saptanan hastanin periferik yaymasinda atipik
karakterde hiicre gorilmedi. LDH: 779 U/L, Néron
spesifik enolaz: 255 ng/ml, 24 saatlik idrarda VWA:
7,3 mg/glin olarak yiksek bulundu. Toraks BT’de sol
plevral efiizyon, sol diyafragma posteriorundan
baslayip arka mediastene uzanan kitlesel lezyon ve
T8-T9 vertebra diizeyinde spinal kanala uzanan
paravertebral kitle saptandi. Kemik iligi aspirasyonu
yapildi ve rozet olusturmus blastik hiicreler gérildi.
Es zamanl kitleden trukut biyopsi yapilan hastaya
idrarda VMA yiiksekligi ve kemik iligi aspirasyonunda
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néroblastom  hicrelerine  benzer blastik  hiicre
rozetleri gorildiginden bir kiir néroblastom
kemoterapisi verildi. Mediastenden yapilan trukut
biyopsi sonucu; kiigiik yuvarlak hiicreli timér, Ewing
sarkom ile uyumlu, CD99(+), néroblastom markert (-
) olarak rapor edildi. Hastanin kemoterapisi VIDE
olarak degistirildi. 6 kir kemoterapiden sonra
remisyonda olan  hastanin  tedavisine idame
kemoterapisi ile devam ediliyor.

Sonug: Bu olgumuzda, tant aninda rozet tarzinda
kemik iligi tutulumu ve noéroblastom timor
belirteclerinin yiiksek olmast nedeni ile néroblastom
digintlmusse de, kitleden yapilan biyopsi sonucunda
yine kigciik yuvarlak hiicreli timér ailesinden olan
Ewing sarkom tanist konulmustur. Ayirict tanida ek
incelemelerin yapilmast, aynt aile grubundan olup,
tedavi ve prognozlari farkli hastaliklarin tanisinin
dogru konulmast agisindan 6nemlidir.

Anahtar kelimeler: Ewing sarkom, néroblastom,
kiiciik yuvarlak hiicreli timor.
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Hipobetalipoproteinemili bir hasta yolculugu

Diagnostic odyssey of a patient with hypobetalipoproteinemia
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Amag: A/Hipobetalipoproteinemi, lipit
metabolizmasinin otozomal ressesif gecisli nadir bir
kalittimsal hastaligidir. Tnce barsaktaki mikrozomal
trigliserid transfer proteinin islevsel kaybina neden
olan. MTTP gen mutasyonlara nedeniyle gelisir.
Bulgulari; kilo dugikligt, steatore, hepatomegali,
gece korlugl, spinoserebellar ataksi, koagiilopati ve
miyopatidir. Olgular siklikla hayatin ilk yilinda ishal ve
kilo dusukligiyle getirilseler de, bazen kronik
karaciger tablosu ve siddetli biyime geriligi ilk
basvuru bulgusu olup, tant karmasast yaratabilir. Tant
kolesterol ve trigliserid diizeylerinin distik olmastyla
duguntlip, genetik ¢aligmayla dogrulanir. Tedavide,
yagda eriyen vitaminler, orta zincitli trigliserid ve
esansiyel yag asit destegi verilir. Erken tant/tedaviyle
komplikasyonlar 6nlenebilir.

Olgu: 5-aylik hasta buyime geriligi ve karaciger
enzimlerinde  yikseklik  nedeniyle  getirildi.
Opykiisiinde aralikli ishal tarifleniyordu.
Muayenesinde; agithik: 4785 gr (<5.p), boy: 64 cm
(<5.p), bas gevresi: 40 cm (<5.p) idi. Malniitre
goriniimdeydi. Rikets bulgulari ve 4 cm hepatomegali
disinda sistemik incelemeleri dogald.
Laboratuvarinda; AST 116: U/L, ALT:92 U/L,
trigliserid:10 mg/dL, HDL:33 mg/dL, LDL:22
mg/dL. olan  hastada  abetalipoproteinemi
dustnilerek yapilan tetkiklerde Apo-B: 3,5 mg/DI

(66-133), Apo-A: 79 mg/DI (104-228), vitamin-A:
254ug/dL, vitamin-E: 0,07 mg/dL, 25(OH)D3:
10ng/ml idi. G6z muayenesinde retinitis pigmentosa
saptandt. Karin ultrasonografisinde hepatomegali
disinda ilging olarak nefrolitiyazis tespit edildi.
Hastada MTTP geninde mutasyon saptanarak tani
dogruland.

Sonug:  A/Hipobetalipoproteinemi  lipoprotein
metabolizmasinin  nadir gértlen bir hastaligidir.
Etken vyaglarda yagli gaita, tartt alamama/kaybt,
buyime geriligi, noérolojik bulgular ve gérme
bozuklugu gibi bulgulara, ileri yaslarda ise CK, AST,
ALT yiksekligine neden olabilmektedir. Hastamiz,

hepatomegali, karaciger enzim yiksekligi ve
malnutrisyon  etiyolojisi  arastirllmast  amactyla

gonderildiginde, ishal 6ykist nedeniyle incelenip
hipobetalipoproteinemi  tanist almig ve uygun
tedaviyle agirlik/biytimesi normale gelmistir. Nadir
gorilen bu lipoprotein metabolizma bozuklugunu,
farkli prezentasyonlart olabilecegini ve pediatride
yuksek laboratuvar degerleri kadar disiik degerlere de
dikkat ¢cekmek amaglariyla sunduk.

Anahtar kelimeler: Abetalipoproteinemi, karaciger
disfonksiyonu, ishal
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Akut batin bulgular: ile bagvuran ii¢ Sars-Cov-2 enfeksiyonlu akut

apandisit olgusu

Three Sars-Cov-2 infected acute appendicitis cases presenting with acute abdomen
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Amag: Aralik 2019°da Cin’in Wuhan kentinde ortaya ¢ikan
11 Mart 2020°de Dunya Saghk Orgiitii tarafindan pandemi
olarak kabul edilen SARS-CoV-2 viriisinin neden
oldugu COVID-19 c¢ocuklarda ¢ok farklt belirtilere
neden olabilir. COVID -19 hastaligt ¢ocuklarda
cogunlukla hafif semptomlarla seyrederken kritik
bakim gereken, mekanik ventilasyon gerektiren
vakalarin sayist da oldukga fazladir. SARS-CoV2
virisii solunum, gastrointestinal, renal, nérolojik,
kardiyak, cilt gibi tim sistemlerde tutulum
yapabilmektedir. Apandisit, pediatrik yas grubunda
en yaygin abdominal cerrahi gereken acil durumdur.

Apandisitte etken bakteriler genellikle barsak
florasindaki aerop ve anaerobik gram negatif
comaklardir. Ancak Epstein-Barr virus,

Cytomegalovirus, Adenovirus gibi viral nedenlerinde
apandisitte  etken oldugu  bildirilmistir.  Son
zamanlarda COVID-19 izleminde &zellikle de
COVID-19 ile iligkili coklu sistemik inflamatuvar
sendrom (MIS-C) tanist alan ¢ocuk hastalarda
gastrointestinal ~ tutulum  bulgular1  daha  sik
bildirilmekte ve akut apandisit klinigi ile ayirict
tanistnin - yaptlmast  gerekmektedir. Ayrica Akut
apandisit klinigi ile bagvuran hastalarda da SARS-
CoV-2 porzitifligi saptanmasi nedeniyle bu hastalarda
apandisit etiyolojisinde SARS-CoV-2‘nin de bir etken
olabilecegi distunilmektedir. Akut apandisit tanisinda
hastanin  6ykustinin fizik muayene bulgular ve

laboratuvar sonuglart ile bitlestirilmesi gerekir.

Nispeten yaygin bir durum olmasmna ragmen,
cocuklarda apandisit teshisi bircok durumda zor
olabilir. Biz bu yazida, hastanemize akut batin
bulgular1 ile bagvuran COVID- 19 ve akut apandisit
tanist alan 3 ¢ocuk olguyu sunduk.

Olgu 1: 16 yasinda daha 6nceden bilinen hastaligt
olmayan erkek hasta 6 gindir devam eden karin
agrist, kusma sikayeti ile acil servisimize bagvurdu.
Fizik muayenede genel durumu iyi vital bulgulart
stabil idi. Akciger ve kalp sesleri dogal. Batin sag alt
kadranda hassasiyet Batin  Ultrasonu:
Apendiks ¢api:1.1 cm Olgildi perfore apandisit
acisindan  stpheli bulundu. 20.11.2020 tarihinde
ameliyat 6ncesi hastadan COVID testi alindt. Hastaya
apendektomi yapildi. SARS-CoV-2- PCR: Pozitif
olan hasta cocuk cerrahi servisinden Cocuk Solunum

mevcut.

Yolu servisine devir alindi. Patolojik degerlendirme

sonucu akut perfore gangrenéz  apandisit,
periapandisit olarak raporlandi. Kan ve idrar
kultirleri negatif sonuglandr. 12 giin  serviste

yatirilarak takip edilen hasta 28.11.20 SARS-CoV-2-
PCR: Negatif olarak taburcu edildi.

Olgu 2: 8,5 yas bilinen hastaligi olmayan erkek hasta
2 giin 6nce baglayan ates ve karin agrisi sikayetiyle
basvurdu. Muayenesinde sag alt kadranda hassasiyet
disinda bulgusu yoktu. USG’de apandiks duvar
kalinligt 8 mm olarak 6lgildi. Cocuk cerrahi
tarafindan  laparoskopik  apendektomi  yapildi.
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09.01.2021°de  pre-op alinan SARS-CoV-2-PCR
striinti 6rnegi pozitif ¢tkan hasta Cocuk Solunum
Yolu Servisine servisine devralindi. Bilinen COVID
temas Oykiisi yoktu. Patoloji sonucu akut flegmonéz
apandisit ve periapandisit olarak raporlandi.

Olgu 3: 5 yas 7 aylik daha 6nceden bilinen hastaligt
olmayan erkek hasta 3 giin 6nce baglayan ates, kusma,
yaygin vicut agrist ve karin agrist ile dis merkeze
basvurmuslar. Tetkiklerinde trombositopeni,
lenfopeni, transaminaz yiiksekligi, hiponatremi olan
hasta tarafimiza yonlendirildi. Fizik muayenesinde
dudaklarda kuruluk ve soyulma, konjonktivalar
hiperemik, el ayaklarda 6dem cilek dili mevcut idi.
Akciger ve kalp sesleri normal batin rahatti. 1 ay 6nce
babaannesinin  COVID-19  nedeniyle  hayatint
kaybettigi 6grenildi. Hastanin. SARS-CoV-2-PCR:
siriintii 6rnedi negatif fakat SARS-CoV-2 antikor
testi pozitif idi. Hasta coklu sistemik inflamatuvar
sendrom (MIS-C) tanistyla Cocuk Solunum Yolu
servisine yatirildt. Yiiksek akim O2 tedavisi baglanan
hasta izlemde favipravir, IVIG, steroid, enoksaparin,
anakinra ve antibiyotik tedavileri aldi. Cocuk
Kardiyoloji  tarafindan EKO’su normal olarak
degerlendirildi. Karin agrisi olmast tizerine c¢ekilen
Batin tomografisinde sag alt kadranda batin igerisinde
serbest stvt ve mezenterik kirlenme (Perfore
apandisit?) olarak raporlandi. Batin USG’de: Sag alt
kadranda mezenterik kitlenme ve batin ici serbest stvi
izlendi, apendiks gorilemedi seklinde raporlandi.
Hasta cocuk cerrahiye damgildi cerrahi girisim
planlanmadi ve antibiyotik tedavisi ile izleme karari
alindt. Kontrol USG’de setbest stvinin tamamen
kayboldugu goézlendi, sag alt kadranda patoloji
gorilmedi. 17 giin serviste yatirilarak takip edilen ve
karn  agrist  tamamen  gerileyen hasta oral
antibiyotiklerle taburcu edildi.

Sonug: Cocuklarda COVID-19 ‘da karin agrisi %07-8,
bulanti kusma %10, ishal %14 siklikta olmak tzere
gastrointestinal yakinmalarin gorildagt bildirilmistir
ve bu yakinmalar genellikle hafif seyirlidir. Ancak
MISC  tanist alan ¢ocuklarda  gastrointestinal
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yakinmalar  %060-100 oraninda gelismektedir ve
hastalarin klinigi akut apandisite benzer. Hastalatin
bir kisminda terminal ileit ve kolit gelisebilir. Akut
apandisit fekal materyal, sindirilmemis gida, yabanct
cisim, biytmis lenfoid doku gibi nedenlere baglh
olarak apandiks limeninde tikanma olmast ile liimen
icerisinde bakteriyel agir1 biiyiime sonucunda olusur.
Apandisitte etken bakteriler barsak florasindaki aerop
ve anaerobik gram negatif comaklardir. Virislerin de
apandisite neden  oldugu  bildirilmistir.  Biz
Olgularimizda  apendiks ~ dokusunda  virtst
gosteremedigimiz icin direk SARS COV-2 ye baglh
apandisit gelismistir diyemeyiz. Ancak yapilan bir
calismada SARS-CoV-2’nin, limen obstritksiyonuna,
inflamasyona ve iskemiye yol acan apendiksi kaplayan
kolonik epitelde lenfoid folikiler hiperplaziye neden
oldugu bildirilmistir.

Sonug¢ olarak, apandisit klinik bulgulari ile COVID-
19 6zellikle de cocuklarda tanimlanmis coklu sistemik
inflamatuvar sendrom (MIS-C) belirti ve bulgular
benzer olup apandisit klinigi ile bagvuran gocuk
hastalarda SARS-CoV-2 i¢in tetkik yapilmalidir. Aynt
zamanda MISC tanist alan hastalarda gelisen
gastrointestinal yakinmalarda apandisit agisindan
cocuklarin izlemi yapilmalidir.
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Aktive PI3 kinaz delta sendromu (APDS) Tip 1 tanili olgu

A case with the diagnosis of activated PI3 kinase delta syndrome (APDS) Type 1
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Amag: Aktive edilmis fosfoinositid 3-kinaz delta
sendromu (APDS), fosfoinositid-3-kinaz 3(PI3K3)
yolaginin aktivitesini artiran otozomal dominant
mutasyonlarin  neden oldugu, yakin zamanda
tanimlanan bir primer immiin yetmezliktir (PTY)(1,2).
APDS klinik olarak heterojendir ve erken dénemde
tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlari,
lenfoproliferasyon, gastrointestinal belirtiler, Ebstein
Barr Virus(EBV) ve sitomegalovirus(CMV) viremisi
otoimminite ve artmig malignite riski ile
karakterizedir (1,3). Bu vaka sunumunda APDS’nin
erken tespiti i¢in uyarict immiinolojik ve klinik
bulgulara dikkat ¢ekilmek istenmistir.

Olgu Sunumu: 11 yasinda kiz hasta; ates, halsizlik ve
karinda sislik  yakinmast ile bagvurduklart dis
merkezde otoimmun hepatit, otoimmun hemolitik
anemi ve multiple lenfadenopati (LAP) nedeniyle
takip edilmis. Direncli otoimmun hemolitik anemi,
ates, halsizlik ve karindaki sislikte artis olmast
nedeniyle hastanemize sevk edildi. Fizik muayenede
karaciger kot altt 4 cm ve dalak kot altt 4 cm ele
geliyor; traube kapali, servikal, aksiller ve inguinal

bélgede en biytgi 1,5 cm c¢apinda multiple LAP
mevcuttu. Hastanin bakilan tetkiklerinde
EBVPCR:164 kopya/ml. Hastanin genetik sonucu
PIK3CD  Heterozigot mutasyon  raporland:
Takibinde otoimmun hemolitik anemisi diizelen,
multiple LAP ve hepatosplenomegalisinde regresyon
gorilen hasta APDS tip 1 olarak degerlendirilip yakin
izleme alind1.

Sonug: APDS yeni tanimlanmis PIK3CD’deki
heterozigot mutasyona ve bu mutasyon da PI3K8-
Akt-mTOR sinyal yolaginin hiperaktivitesine neden
olmaktadir (1,4). Tedavi ile ilgili olarak bazi vakalarda
hematopoetik kemik iligi nakli yapilmis olsada
bununla ilgili tam bir fikir birligi yoktur. Hastalik
iliskili uyarict semptomlarin erken fark edilmesi,
etkilenen hastalarin erken teshisine, uygun tedaviye ve
daha iyi sonuglara yol agacaktir.

Anahtar kelimeler: Aktive edilmis fosfoinositid 3-
kinaz delta sendromu, multiple lenfadenopati,
otoimminite
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Spontan pnémotoraks olgusu

A Case with spontaneous pneumothorax
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Amag: Pnomotoraks; travmatik, spontan veya
iyatrojenik nedenlere bagli olarak visseral ve pariyetal
plevra yapraklati arasinda hava birikmesi olarak tarif
edilir. Spontan pnoémotoraks ise primer yada
sckonder nedenlere bagli olarak gelisebilmektedir.
Primer pnémotoraks, klinik olarak belirgin akciger
hastalig1 olmayan saglikli kisilerde goriilir. Sekonder
pnémotorakta ise bireyin altta yatan pulmoner
patoloji vardir. Pediatrik yas grubunda ender olarak
gorilen pnémotoraks, daha ciddi klinik = seyir
izleyebilmektedir. Pnémotoraksta acil mudahale
kardiyorespiratuar bozuklugun siddetine,
semptomlarin  derecesine  ve  pnoémotoraksin
buytikligine gore degisir.

Burada cocuk acil poliklinigimize gogis agrist ile
basvuran ve spontan primer pnémotoraks tanist alan
hastanin tani, tedavi ve izlemini paylasmay: amagladik

Olgu: 16 yasinda erkek hasta, ani baglayan nefes alip
vermekle artan ve nefes dathiginin esik ettigi g6gts
agrist sikayeti ile cocuk acile bagvurdu. Hastanin
anamnezi sorgulandiginda, agris1 alt1 saat 6nce aniden
baslamis ve nefes darligt eklenmisti. Hastanin
6zgecmisinde ve soygecmisinde 6zellik yoktu. Toksik
madde, ila¢ maruziyeti ve travma Oykisi yoktu.
Hastanin acil servisteki ilk muayenesinde genel
durumu iyi-orta, bilinci actk, oryante-koopere,
dispneik, arteryel tansiyon 110/70mmbhg, nabiz 120

atim/dk, puls oksimetre %7100 idi.
Elektrokardiyogrami  normaldi. Dinlemekle sol
hemitoraksta solunum seslerinde azalma mevcuttu.
Cekilen telekardiyografisinde sol —hemitoraksta
pnomotoraks tespit edildi (Resim-1). Hastaya oksijen
tedavisi baslandi. Acil serviste g6gus tipu takilarak
cocuk cerrahisi tarafindan takibe alind:

Sonug: Primer spontan pnémotoraks zayif, uzun
boylu gen¢ erkeklerde daha sik gorilir. Gogis
kafesinin vertikal olarak hizla biylimesinin intra
torasik basinct etkileyerek akciger apeksinde sub
plevral bil olusumuna yol actigi savunulmaktadir.
Nadiren ailesel yatkinlik bildirilmistir. Olgumuz da
erkek cinsiyette olup kilosu 3 persentil alt1, boyu 97
persentil idi. Hastamizda sigara kullanimi ve travma
Oykisi yoktu.

Ani gelisen gbgls agrist ve nefes darlig ile acile
basvuran hastalarda akciger patolojileri ayirict tanida
dustuntlmelidir. Hayati tehdit edebilecek
komplikasyonlar acisindan hasta ayrintili  olarak
degerlendirilmeli ve spontan pndémotoraks akilda
tutularak postero-anterior akciger grafisi dikkatlice
incelenmelidir. Tant ve tedavide ge¢ kalinmast halinde
olim dahil ciddi komplikasyonlara yol acabilecegi
akilda tutulmalidir.
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Angioedema due to local anesthesia
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Amag: Tlag alerjisi immiinolojik temellere dayanan
klinik advers reaksiyonlar: tanimlar. Bu advers
reaksiyonlar dokintd, subfebril ates gibi hafif
semptomlarla seyredebilecegi gibi solunum sikintiss,
anjiyoddem, anaflaksi ve hatta anaflaktik soka kadar
gidebilen agir semptomlara da neden olabilmektedir.
Tlag aletjisine neden olabilen ilaglardan birisi de lokal
anestezik ilaclar olup, icerdikleri vazokonstriktor
maddeler ve silfit bilesimleri nedeni ile agir alerjik
reaksiyonlara neden olabilmektedir.

Bu olguda lokal anestezi altnda gerceklestirilen
cerrahi girisim sonrast anjiyoodem gelisen bir vaka
hakkinda bilgi vermek amaglanmustir.

Olgu: Sekiz aylik erkek hasta ¢ocuk acil servise goz
kapaklarinda, kulaklarda 6dem ve kizariklik sikayeti
ile bagvurdu. Hastanin &ykisi sorgulandiginda, iki
saat 6nce 6zel bir merkezde lidokain iceren lokal
anestezik ilag ile stinnet operasyonu oldugu 6grenildi.
Ailesi, operasyondan yarim saat sonra gdzlerde
kaginti, bir saat sonra gozlerde 6dem, iki saat sonra da
kulaklarda 6dem ve kizariklik gelistigini ifade etti.
Ozgegmis ve soy gecmisinde &zellik yoktu. Siirekli
kullandigt bir ila¢c yoktu. Hastanin basvuru aninda
vital bulgular1 stabil olup, ayrintili fizik muayenesinde,
bilateral gbz kapaklarinda ve kulaklarinda hiperemi ve
6dem olup diger sistem muayeneleri dogaldi.
Laboratuvar parametrelerinde anormallik
saptanmadi. Mevcut klinik bulgularla Anjiyo6dem
tanust digiinilen hastaya antihistaminik ve steroid

tedavisi uygulandi. Takipte
gerileyen ve muayene bulgulari
onerilerle taburcu edildi.

anjiyoédem  klinigi
duzelen hasta

Sonug: Lokal anestezik ilaclar, kimyasal yapilarina
gbre amid yapili, ester yapili ve digerleri olarak t¢
gruba ayrilirlar. Amid grubundaki lokal anestezikler
nadir olarak alerjik reaksiyonlara neden olurken, ester
grubundaki lokal anestezikler daha yaygin olarak
alerjik ila¢ reaksiyonlarina neden olabilmektedir ve
gelisen alerjik etki dozdan bagimsizdir.

Lidokain klinik kullanima ilk giren amid yapili lokal
anestetik ilag olup, yuksek etki giicii, etkisinin hizlt
baslamast, uzun stirmesi ve topikal kullanim avantajt
nedeniyle lokal anestezide en stk kullanilan ilaglardan
birisidir. Cocuklarda 6zellikle de operasyon Oncesi
givenle kullanilmakta olup, ytiksek dozda kullanima
bagl sistemik intoksikasyona neden olabilmektedir.
Anjiyoédem, cocuklarda alerjik ilag reaksiyonlarinin
o6nemli bir kismini olusturmaktadir. Olgumuza da
anjiyodédem tanst konuldu, antihistaminik ve steroid
tedavisi ile semptomlari geriledi. Bu nedenle, 6zellikle
cocukluk yas grubunda lokal anestezik ilaglarin neden
olabilecegi hayati tehdit eden alerjik reaksiyonlarin
gelisebilecegi akilda tutulmali ve lokal anestezik ila¢
uygulanan  hastalar, gelisebilecek  advers ila¢
reaksiyonlart acisindan yakindan takip edilmelidir.
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Halfif bulgularla prezente olan tip 1 osteogenezis imperfekta olgusu

Type 1 osteogenesis imperfecta case presenting with mild findings
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Amag: Osteogenezis imperfekta (OI) diisiik kemik
kitlesi ve artmis kemik frajilitesi ile karakterize
ektraseltiler matriksin genetik bir hastaligidir. Mavi
sklera, isitme glcligl, kemik deformitesi, biyime
geriligi, kemik agrilari, eklem dislokasyonlari,
dentinogenezis imperfekta ile seyreder. Temel
patoloji tip 1 kollajenin yapimin—daki defekttir.
Klinik tablo hig belirti vermeyen hafif sekillerden, 6li
dogumla sonuglanan agir kemik kirdmalarina ve
deformitelere kadar genis bir spektrum géstermekte,
her yasta karsilasilmaktadir. Primer olarak kemik
dokuyu tutmakla beraber, deri, ligament, tendon,
sklera gibi organlart etkileyebilmektedir. Bel agtisi ve
ylrime glicligl yakinmasi ile bagvurup osteogenezis
imperfekta tanist alan hastamiz sunduk.

Olgu sunumu: 10 yas kiz hasta, 2 ay 6nce baslayan,
sabah tutuklugunun eslik ettigi bel agtist, uzun mesafe
yurtytslerde yorulma ve zorlanma gikayeti ile
basvurdu. Ozgegmisinde 3 yil énce hafif disme
sonrast gelisen humerus kirgt oykisi vardi. Anne-
baba arasinda akrabalik yoktu. Soy ge¢misinde 6zellik

yoktu. Fizik muayenede; bilateral mavi sklerast
mevcuttu, ekstremitelerde belirgin laksisite ve patellar
instabilitesi vardi. Diger sistem muayenesi dogaldi.
Laboratuvar degerlendirmede: hemogram, CRP ve
eritrosit sedimantasyon hizi, kalsiyum, fosfor, alkalen
fosfataz, 25-OH vitamin D, paratitoid hormon

degerleri normaldi. Vertebra gérintilemesinde;
vertebra  korpusunda  6dematéz  degisiklikler,
bikonkav ~ goérinim,  ylkseklik  kayiplart  ve

kamalasmalar gérildi. Kemik mineral dansitesi yasa
gore dustkti. Hastamiz klinik muayene, laboratuvar
ve radyolojik bulgularla Tip I osteogenezis imperfekta
tanist aldi. Fizik tedavi programina alindi, bifosfanat
tedavisi baslandi.

Sonug: Kemik ve eklem deformitesi ile bagvuran
hastalarda ayrintili anamnez alinmalt fizik muayene
yapilmali, distk enerjili kirik hikayesi ve ailede benzer

Oykd  varsa, klinikk ve radyolojik bulgularla
osteogenezis imperfekta tanisi actsindan
degerlendirilmelidir.
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Kompleks kardiak anomali ve spina bifidanin eslik ettigi Jarcho Levin

Sendromu: yenidogan olgu sunumu

Jarcho Levin Syndrome accompanying complex cardiac anomaly and spina bifida: a

neonatal case report
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Amag: Jarcho-Levin Sendromu stklikla otozomal
resesif (OR), nadiren dominant kalitm gosteren nadir
bir sendromdur!. Prevalanst 0,25/10000 olarak
bildirilmistir?2. Glintmiizde hastaligin 3 farkli klinik
tablosu, 2 farklt fenotipinin oldugu bilinmektedir.
Fenotipler; spondilotorasik displazi (STD) (OMIM
122600) ve spondilokostal disostozistit  (SCD)
(OMIM 277300)3*4. Jarcho-Levin sendromu genelde
otozomal resesif gegisli bir hastalik olmakla birlikte
SCD fenotipinde bazi vakalarin ailesel oldugu,
otozomal dominant kalitldigi konusunda yayinlar
vardir®. Kisa gévde ve kisa gégis kafesinin yenge¢
benzeri goriinimd, kisa ve yasst kosta, hemivertebra,
yarik vertebra, kelebek vertebra, vertebral ve kostal
fiizyon, kostalarin sayisal anomalileri sendromun
temel Ozelliklerini tanimlamakla bitlikte, santral sinir
sistemi, kardiyak, tiriner ve gastrointestinal sistemler
ile alakali bir ¢ok anomali bu sendromda
gorilebilmektedir®’. Bu olgumuzda mevcut kosta
anomalilerine; Tethered kord, sakral disgenezi,
diyastometamyeli, Spina Bifida, Atriyal septal defekt
(ASD), Ventrikiler Septal Defekt (VSD), Patent
duktus arteriozus (PDA), mitral hipoplazi ve sol
ventrikil hipoplazisi eslik eden Jarcho Levin
Sendromu olgusunu sunmaktay1z.

Olgu: Esi ile akrabaligi olan 33 yaginda gestasyonel
diabetes mellituslu annenin 6. gebeliginden 4. yasayan
olarak 37 hafta 3 giinlik iken normal vajinal yolla
dogan kiz bebek, fetal ekokardiografisinde konjenital
kalp anomalisi tanimlanmast ve dogum sonrast

solunum stkintist olmasi nedeniyle yenidogan yogun
bakim tnitesine yatirildi. Ailede 6nemli bir hastalik
yoktu. Fizik muayenesinde; siyanoz ve atipik yiz
gbrinimd, kisa boyun, disik sa¢ cizgisi ve yiksek
damak saptandi. Bebegin gbévdesi kisa, toraks dar,
batin distandii ve skolyozu vardi (Resim 1).
Lumbosakral bélgede spina bifida ve anal darlik
mevcuttu. Akciger grafisinde multipl vertebra ve
kosta anomalileri, kosta-vertebra eklem anomalileri
ile kisa toraks yapist saptandt (Resim = 2).
Ekokardiyografik incelemede mitral hipoplazi, sol
ventrikdl hipoplazisi, ASD, VSD, PDA, hafif aort
yetmezligi tespit edildi. Beyin MR goriintilemesi
normal, spinal MR goéruntilemesinde torakal ve
lomber segmentasyon anomalileri, tethered kord,
sakral disgenezi, diyastometamyeli, spina bifida ile
uyumlu olarak degerlendirildi. Hastaya fenotipik
olarak Jarcho Levin Sendromu tanist konuldu. 21
gunlik iken Kalp Damar Cerrahi AD tarafindan
pulmoner banding operasyonu yapildt. Uzun siireli
takibinde trakeal aspirat ve idrar kultirlerinde direncli
bakteriyel ve fungal enfeksiyonlar nedeniyle kombine
antibiyoterapi  uygulanan hastanin  postoperatif
sirecinde mekanik ventilasyon ile solunum destegi
ihtiyact devam etti, ekstiibasyonu tolere etmedi. Tim
ckzon analizinde incelenmesi tamamlanmis olan
DLL3 gen bolgesinde patolojik bir degisiklik
saptanmadigt raporlandi diger gen bolgeleri icin
calisma devam etmektedir. Hastaya yatisinin 160.
giniinde trakestomi acildi. Yatisginin 167.giintinde
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Bulut ve ark.

tekratlayan sepsis ataklari, solunum yetmezligine baglt
nedenletle eksitus oldu.

vertebra

Resim 2.
anomalileri

Yengeg sekilli kostalar,

Sonug: Jarcho- Levin sendromu kosta ve vertebra
anomalileri ile seyreden iskeletin anormal gelisimidir.
SCD, multipl vertebral segmentasyon ve formasyon
defektleri ile kosta anomalilerini i¢eren heterojen bir
radyolojik fenotipe sahiptir. Genigleme, ¢atallasma ve
kosta fiizyonu gibi intrinsik kosta anomalileri tipik
bulgulardir. Bu bulgular asimetriktir. Olgumuzda sag
tarafta daha belirgin olmak tzere yaygin kosta
anomalileri mevcuttu. Bir hemitoraksta baskin olan
bu malformasyonlar siklikla torakal omurgada
iletleyici skolyoza neden olur. Bizim vakamizin agir
vertebra ve gbgiis kafesi anomalileri bulundugundan,

klinigi agir  seyrettiginden spondilotorasik  tip
oldugunu  digiinmekteyiz. Patogenezinden ilk

trimesterdeki somitogenezin anormalligi sorumludur
ve hastalarda delta-like 3, PAX1, PAX3, MESP 2,
HES7, TBX6, RIPPLY2 genlerinde mutasyonlar
tespit edilmistir. Koryon villus biyopsisi yapildiginda
spondilotorasik dizostozisli olgularda en ¢ok ikinci
kromozomun uzun kolunda (29-32.1),
spondilokostal dizostozisli olgularda ise en ¢ok 19.
kromozomun uzun kolunda (19q-13) DLL3 geninde
homozigot veya heterozigot mutasyon
tanuimlanmistir.  Anne-babalart akraba olan olgular
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tanimlandigt gibi, aralarinda akrabalik  olmayan
ebeveynler de vardir>. Olgumuzun da anne ve babast
ikinci derece kuzendi ancak ailede hastalik Sykisi
yoktu. Bu nedenle olgumuzun otozomal resesif
gecisli veya taze mutasyonla gelismis otozomal
dominant  gecisli  oldugunu  dustinmekteyiz.
Olgumuzun tim ekzon analizinde incelenmis olan
DLL3 gen bolgesinde patolojik bir degisiklik
saptanmadi, diger gen bolgeleri i¢in ¢alisma devam
ediyor. Jarcho-Levin sendromlu olgularda prenatal
USG yapilarak pek ¢ok anomalinin gbzlenebilecegi
bildirilmistir, olgumuzda da prenatal olarak agir
konjenital kalp hastaligi ve spina bifida 6n tanilart
konulmustu.

Pulmoner hipoplazinin agithg, yenidogan
déneminden sonra yasam siiresini belirleyen baglica
faktordir. Hayatin ilk 6 ayinda spondilotorasik
dizostozisli olgularda spondilokostal dizostozisli
olgulara gére mortalitenin daha yiiksek oranda (%45)
oldugu, olimlerin tekrarlayan pnémoniler ve
pulmoner hipertansiyona ikincil gelisen solunum
yetmezligine baglt oldugu bildirilmistir. Jarcho-Levin

sendromlu hastalarin cogunda nérolojik
anormalliklerin  olmamast ve zekanin normal
olmasina ragmen eger meningomiyelosel eslik
ediyorsa beyin gelisimi genelde anormaldir®?.

Olgumuzun beyin MR gériintiilemesi normal, spinal
MR gorintilemesinde  torakal — ve  lomber
segmentasyon anomalileri, tethered kord, sakral
disgenezi, diyastometamyeli, spina bifida saptanmugtt.
Noral tip defekti izole bir anomali olabilecegi gibi
bazt sendromlara eslik eden bir bulgu da olabilir.
Noral tip defektleri (NTD), JarchoLevin sendromlu
hastalarin yaklagtk %25' inde gozlenir; gizli spina
bifida ise %40' 1na eslik eder. Yapilan galigmalarda
NTD’li cocuklarda vertebral agenezi ve hemivertebra
gibi vertebra anomalileri ile birlikte kostalarda sekil
bozukluklari ve kostovertebral fiizyon defektlerine de
rastlandig gosterilmistir!0-11.

Konjenital kalp hastaligs, NTD ve hidrosefali ile
seyreden Jarcho- Levin sendromlu hastalar nadir
gorilmektedir. Eger ailesel bir gen defekti
tanimlanmissa amniyosentez veya koryonik villus
biyopsisi ile alinan DNA 6rneklerti ile de prenatal tan
konulabilir. Literatirde her iki tipte de normal zeka
diizeyleri rapor edilmigtir. Tedavi, solunum destegi,
gbgis  fizyoterapisi, enfeksiyonlarin tedavisi ve
beslenme destegini i¢ermelidir. Beraberindeki diger
anomalilerin de ayrica degerlendirilmesi gereki.
Tlerleyen donemlerde, gogiis kafesinin stabilizasyonu
ve omurga deformitelerinin dizeltilmesini iceren bir
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dizi cerrahi girisim gerekebilmektedir. Prenatal ve
neonatal dénemde erken tant konulmasi, uygun
genetik danigmanlik ve tedavinin saglanmasina olanak
saglar.
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Bulanik gérme yakinmasi ile bagvuran pediatrik malign hipertansiyon
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Pediatric malignant hypertension case presenting with blurred vision
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Amag: Malign hipertansiyon, her yas hasta grubunda
gorulebilen, yliksek tansiyon ve ¢oklu organ hasarinin
gorildigl, genellikle renal ve endokrin hastaliklara
sekonder gelisen, nadir, hayatt tehdit eden acil bir
durumdur. Erken tani ve hizli tedaviyle ¢oklu organ
yetmezligi 6nlenebilir. Bu yazida g6z bulgular ile
basvuran bir olgumuzu sunduk.

Olgu sunumu: 13 yasinda kiz hasta, her iki géztinde
3 gindir devam eden gorme kaybi sikayeti ile
klinigimize basvurdu. Oykiisiinden, hafif pulmoner
stenoz tamst ile takipli oldugu 6grenildi. Soy
geemisinde Ozellik yoktu. G6z muayenesinde; sag
gozde gorme keskinligi 20/800, sol gozde 20/200
saptandt. Her iki gézde optik disk 6demi, optik disk
etrafinda ckstidalar,  kiymik  tarz
hemorajiler, makiila 6demi ve retinal iskemik alanlar
vardt. Sistemik kan basmnct 200/160 mmHg olarak
oSlciilen hastaya hipertansif retinopati tanist konuldu.
Fizik muayenede; bilissel fonksiyonlarinda gerileme

yumusak

vardi, kalp tepe atimi 135/dakika idi, pulmoner
odakta 2/6 siddetinde sistolik ejeksiyon ufurim
duyuldu, bunun disinda sistemik muayenesinde
Ozellik yoktu. Hastaya antihipertansif tedavi baslandi.
Tansiyon kontrolli olarak dustrildd. Etiyolojiye
yonelik degerlendirme yapildi. Kraniyal gérinttleme
ve elektroensefalograminda  patoloji saptanmad.
Ekokardiyografide, sol ventrikilde hipertrofi
saptandt. Batin gériintilemesinde, sol sirrenal bez
lojunda 30*26 mm boyutunda, dizgin sl
hipovaskiler, bébrek parankimi ile izoekoik,
heterojen kitle saptandi, feokromositoma tanist ile
tedavi ve operasyonu planlandi.

Sonug: Papil 6dem ve hemoraji gibi géz bulgulari ile
basvuran  hastalarin  ayirict  tanisinda  malign
hipertansiyon mutlaka hatirlanmal, hayati tehdit eden
bu acil durumun, basit bir kan basinct OSlcimi
sonrasinda erken tant ve tedavisi ile organ hasar
engellenmelidir.
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Fviii/Vwf Ekstresine Kars1 Anafilaksi Gelisen Cocuk Olguda Basarili

Desensitizasyon

Successful Desensitization in a Child with Anaphylaxis due to Fviii / Vwf Extract
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von Willebrand hastaligt tip 3, von Willebrand faktor
ve FVIII’ in kan dizeyinde ve fonskiyonunda
azalmaya bagll kanamalatrla seyreden bir hastaliktir.
Hastaligin tedavisinde FVIII/vWf iceren faktor
ekstreleri kullanilir. Bu ekstrelere karst anafilaksi
goriilmesi nadir bir durumdur. Iki yasinda VWh tip 3
nedeni ile takipli erkek hasta, FVIII/vWf ekstresi
tedavisinin dérdiincii aliminda anafilaksi gegirmisti.
Hastaya FVIII/vWT ekstresi ile yapilan deti prick test
pozitif bulundu. Hastanin bu tedaviyi strekli almasi
gerektiginden ve alternatifi olmadigindan,
FVIII/vW{ ckstresi ile desensitizasyon yapild1.
Hastada desensizitzasyon sirasinda ve daha sonraki
ilag alimlarinda herhangi bir
olusmadi. Hasta daha sonraki tedavilerini sorunsuz
alabildi. Bu tir hastalar i¢in desensitizasyon gvenli
ve gerekli bir yaklasimdur. Bu sunumda, FVIII/vW{
ckstresine karst anafilaksi gelisen c¢ocuk hastada
basarili  desensitizasyon  protokolii

alerjik  reaksiyon

uygulanan
anlatilmigtir.

GIRIS

von Willebrand hastaligs (vWh), von Willebrand
faktorin (vWi) kan diizeyi veya islevinde azalma ile
giden bir kanama bozuklugudur. Cesitli alt tipleri
vardir. vWh tip 3’ te, vWF diizeyine ek olarak kanda
FVII seviyesi de dusik oldugundan tedavide
FVIII/vWf iceren faktor ekstreleri kullanilir. Nadir
de olsa FVIII/vWf ekstresine bagli anafilaksi
gorulebilmektedir.  Bu  sunumda, FVIII/vW{
ckstresine (Haemate P® 500 IU) karst anafilaksi

gelisen  cocuk  hastada  uygulanan
desensitizasyon protokoli anlatilmistir.

basarilt

GEREC VE YONTEM

Iki yasinda vWh tip 3 nedeni ile takipli erkek hasta,
FVIII/vW{ ekstresinin  dérdinet  infizyonunda
anafilaksi ge¢irmisti. Hastanin daha Once t¢ kez
FVIII/vW{ ekstresi aldigi ancak herhangi bir
reaksiyon gelismedigi 6grenildi. FVIII/vWT{ ekstresi
ile yapilan deri prick testi pozitif bulundu. Hastanin
bu tedaviyi stirekli almasi gerektiginden ve alternatifi
olmadigindan, FVII/vWf ekstresi ile
desensitizasyona karar verildi.

BULGULAR VE SONUC

Desensitizasyon icin; 500 IU/ml” den 5 IU/ml' e
kadar degisen konsantrasyonlarda ii¢ farkli solisyon
(Solusyon A, B ve C) hazirlandi. Baslangic dozu,
terapotik dozun 1/50.000'% idi. Dozlar, her 15
dakikada bir iki kat artilddt  (Tablo 1).
Desensitizasyon sirasinda ve sonrasinda herhangi bir
reaksiyon gelismedi. Hasta daha sonraki, FVIII/vWf
ekstresi infazyonlarini giivenli bir sekilde aldi. vWh
tip 3, sebep oldugu kanamalarla yasam kalitesini
bozan ve ciddi klinik durumlara neden olabilen bir
hastaliktir. Bu hastalarda nadir de olsa kullanilan
faktor ekstrelerine karst Ig E aracihi anafilaksi
gelisebilmektedir. Desensitizasyon bu tir hastalart
icin givenli ve kaginilmaz bir yéntemdir.

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Fatih Kaplan, in6ni Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve

Hastaliklart Anabilim Dali, Malatya, Turkey


https://orcid.org/
https://orcid.org/

Kaplan ve Topal Cukurova Medical Journal

Tablo 1: Haemate P® 500 IU ile uygulanan desensitizasyon protokolii

infiizyon Basamaktaki | Basamakta Basamaktaki
hizx Zaman | sivi miktari uygulanan | Kiimiilatif kat artis1
Basamak | Konsantrasyon | (ml/saat) (dk) (ml) doz (1U) doz (1U)

1 1/100* 2,0 15 0,50 0,01 0,010 1

2 1/100 5,0 15 1,25 0,25 0,035 2,5

3 1/100 10,0 15 2,5 0,5 0,085 5

4 1/100 20,0 15 5 0,1 0,185 10

5) 1/10** 5,0 15 1,25 0,25 0,435 25

6 1/10 10,0 15 2,5 0,5 0,935 50

7 1/10 20,0 15 5) 1 1,95 100

8 1/10 40,0 15 10 2 3,935 200

9 1/1*** 10,0 15 2,5 5 8,935 500
10 1/1 20,0 15 5 10 18,935 1000
11 1/1 40,0 15 10 20 38,935 2000
12 11 75,0 162 202,5 409,6 500 40960

*A Soliisyonu: 1/100 konsantrasyonda 5IU faktor igerir **B Soliisyonu: 1/10 konsantrasyonda 50 U faktor igerir
#*%%C Soliisyonu: 1/1 konsantrasyonunda 500 IU faktor icerir
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Cocuk acil klinigine minor nedenli bagvurular neden yapilmakta?

Why are applications made to the pediatric emergency clinic with minor reasons?
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Amag: Bu calisma ebeveynlerin ¢ocuk acil klinigini
mindr bir hastalik sebebi ile neden tercih ettiklerini
degerlendirmek amactyla yapildi. Ayrica acil servise
bagvuru  sikayetleri  konusunda  ebeveynlerin
farkindalik durumu ve acil servisten almis olduklart
hizmet ile ilgili memnuniyet dutumu arastirildr.

Gereg ve Yontem: Cocuk Acil Klinigi’ne mesai
saatleri icinde bagvuran, yaslart 0-18 yil arasinda olan
olgular caligmaya alindi. Olgularin annelerine ¢alisma
icin olusturdugumuz 10 soruluk anket formu soruldu.
Sonuglar istatistiksel olarak degerlendirildi.

Bulgular: Calismaya 290 hasta alindi. Hastalarin
%33t ust solunum yolu enfeksiyonu bulgulari,
%30’u sadece oksuruk, %12’si sadece ates, %10’u
ishal ve/veya kusma, %06’st sadece katin agrist, %02’si
bag agris1/bas donmesi, %1’ gogus agtist ve % 1’1 deti
dokintisi - sikayetiyle basvurmustu. Ebeveynlerin
acile basvuru nedenleri sorgulandiginda %61’ acil

oldugunu disindugini icin, %36’st poliklinik
randevusu alamadigt icin, % 3’4 evine yakin oldugu
ve kisa stirede hizmet almayt distindigi icin geldigini
ifade etmisti. Acile bagvuran bu hastalarin %8’ i
miisahadeye alinirken sadece %1’inin ¢ocuk servisine
yatis gereksinimi olmustu. Servis yatis gereksinimi
olan hastalarin %88 ‘inde ve musahade altina alinan
hastalarin ise %32’ sinde kronik hastaltk mevcuttu.

Sonug: Acil kliniklerin yogun olmasindaki en 6énemli
nedenlerin; ailelerin hizlica tedavi almak istemesi ve
poliklinik hizmetine erisememe oldugunu saptadik.
Cogunlugu  sosyokiiltiirel ~seviyesi disiik olan
ailelerimizin ~ poliklinik  hizmetlerini  kullanma
konusunda bilin¢lendirilmesinin acil bagvuru oranint
onemli diizeyde azaltacagini distinmekteyiz.
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GIRIS

Cinsiyet gelisim bozukluklari, dogumsal olarak dis
genital yap1, kromozomal ve gonadal yapilar arasinda
uyumsuzluk olarak ifade edilir. Her ne kadar
siniflandirma  konusunda karsit gorisler olsa da
Sikago smuflamasina gbére CGB; miks gonadal
disgenezis, 46, XY CGB ve 46, XX CGB, 45, X /46,
XY mozaizm ve ovotestikiiler CGB olarak bes ana
grupta degerlendirilmistir (Lee vd., 2006: 1). CGB’nin
sikligt konusunda kesin veriler elimizde olmasa da
4500-5000" dogumda 1 oldugu tahmin edilmektedir
(Warne vd., 2008: 2). 46 XY CGB’ nun insidanst ise
yaklagtk 20.000 canli dogumda 1 olarak tahmin
edilmektedir (Lee vd., 2006: 1).

46 XY CGB, testikiiler gelisim bozukluklari, androjen
sentez ve etki bozukluklar1 ve diger nedenler olarak
stniflandirilir.  Gonadal veya testikiiler gelisim
bozukluklarinda daha ¢ok gonadal gelisim tzerine
etkisi olan genlerin (SRY, WT1, NR5A1, SOX9 vb)
ve beraberinde farkli sistemlerin etkilendigi klinik
durumlarla karsimiza ¢ikar. Bunun yanisira milleriyan
inhibisyonunun kesintiye ugramasi, androjen sentez
bozukluklari, bazt konjenital adrenal hiperplazi
tiplerinde ve androjen  etkisinin  etkilendigi
durumlarda da CGB’u gérilebilir (Lee vd., 2006: 1).

11p13 kromozomunda bulunan WT1 geni tirogenital
ve gonadal gelisimde rol oynar Ozellikle WT1
geninde olusan mutasyonlar, parsiyel veya komplet

gonadal disgenezise, bobrek yetmezligi ve Wilms
timort gibi klinik durumlara yol acabilir (Hammes
vd., 2001: 3).

Bu yazida intrauterin gelisme geriligi ve sendromik
yogun  bakim
tnitesinde yatirilan ve fenotipinin disi gériinimde
olmasina ragmen kromozom analizinde 46 XY
saptanan yenidogan olgu literatiir esliginde tartisild1.

gorinim  nedeniyle  yenidogan

OLGU SUNUMU

29 yasinda Suriye uyruklu annenin 2. gebeliginden 2.
yasayan olarak 38 gestasyonel haftasinda mikerrer
C/S ile dogurtulan bebek prenatal donemde
intrauterin gelisme geriligi ve konjenital kalp hastaligs
stiphesi olmast nedeniyle yatirildi. Apgar skorlart 1. ve
5. dakikalarda sirastyla 8,9 idi. Anne ve babanin amca
cocuklart oldugu, 4 yasinda saglikli bir kardesinin
oldugu 6grenildi. Anne prenatal dénemde hipotiroidi
nedeni ile L-tiroksin disinda herhangi bir ilag
kullanmadigini belirtti. Hastanin dogum kilosu 1935
gr (-3.5 SDS), boyu 40 cm (-4.3 SDS), bas ¢evresi 31
cm (-2.5 SDS) olarak saptandi. Fizik muayenesinde
dustk kulagt, burun kéki basikligy, inkomplet damak
yat1dl, mezokardiyak odakta 2/6 sistolik ufurimu
vardil. Ekstremitelerde her iki elde distal artogripozis
disinda ek anomali gorilmedi  (Resim 1).
Genitotriner sistem kiz géruniimde idi ve normaldi,

(Resim 2). Ekokardiyografisinde kiicik
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perimembranéz outlet ventrikiler septal defekt,
kictiik sekundum atriyal septal defekt, persistan sol
stiperior vena cava tespit edildi. Sendromik gériinim
ve intrauterin gelisim geriligine yo6nelik gonderilen
tetkiklerden TORCH IgM negatifti, gbz muayenesi
dogal olarak saptandi. Yatisinin 2. Guni solunum
sikintist gelisen hasta nazal CPAP a alindi. Neonatal
pnémoni olarak kabul edilip uygun antibiyoterapi
baglandi. Hasta solunum sikintisinin ve oksijen
ihtiyacinin  artmasi tzerine entiibe edildi. Ancak
laringeal alanin dar olmasindan dolayr entibasyonu
zor yapildl. Yatisinin 2. haftast konjesyon bulgular
olan hastaya dekonjestif tedavi baslandi. Sendromik
goriniim nedeniyle génderilen kromozom analizi 46
XY olarak degerlendirildi. Dis genitaller haricen disi,
labium majuslarda ele gelen gonad yoktu. Hormon
tetkiklerinde total testosteron <0.1 ng/ml (0,14-0,76
ng/ml), DHEA-SO4 64.1 mcg/dl (5-111 mcg/dl),
éstradiol 2.68 pg/ml (< 15 pg/ml), FSH 156.22
mlIU/ml (0.24-142 mIU/ml), LH 36.11 mIU/ml
(0.02-7 mIU/ml), AMH <0.01 ng/mL (0.0-7.1
ng/mL), ACTH 17.2 pg/ml (10-50 pg/ml), kortizol
5.06 mcg/dl (2.8-23 mcg/dl), 17-OH Progesteron
4.09 ng/ml (0.13-1.06 ng/ml), progesteron 0.3 ng/ml
(<0.1-0.26 ng/ml), prolaktn 50.03 ng/ml (3-24
ng/ml) saptand:i. Beta-HCG 6.23 mIU/mL (< 5
mlIU/mL), AFP 43 IU/mL (0-6 IU/mL), CEA 3.94
ng/mL (0-3 ng/mL), NSE 19.33 ng/mlL (1-15.7
ng/mL), 24 saatlik idrarda VMA 0.8 mg/gun (3.3-6.5
mg/gun) olarak bulundu. Hastaya pelvis USG yapildi.
Uterus goriildd, over veya gonad izlenmedi. Batin-
Pelvik MR gorintilemesinde  yast ile uyumlu
boyutlarda uterus saptanirken overe ve gonada
rastlanmadi. Tekrarlanan idrar tetkikinde protein
tespit  edildi; iki kez gonderilen idrarda
protein/kreatin (2.67 ve 1.28) proteinirik oranda idi.
Batin USG’de bébreklerde patoloji  gorillmedi,
enalapril tedavisi baslandi. AMH degeri cok dusik
oldugu icin human koryonik gonadotropin uyart testi
yapilmasina gerek duyulmadi. Hastadan 46 XY CGB’
na yonelik genetik mutasyonlart (SRY, DAXI,
NR5A1, SRD5A2, AR, LHCGR, ZFPM2, SOXO9,
WT1, MAP3K1, CBX2, DHH gen mutasyonlarr)
gonderildi.

Yatisinin 100. giintinde beslendikten sonra kusmalari
olmaya baslayan hastanin batin ultrasonografsinde
tek duvar pilor kalinhigt 8 mm (normali < 4mm)
uzunlugu 20 mm (normali <16 mm) saptandi.
Kontrol incelemelerinde pilor hipertrofisi bulgulart
devam eden hastaya piloromiyotomi yapildl. Ayni
zamanda laparaskopik olarak uterusun oldugu ancak
gonadlarin olmadigt degerlendirildi. Hasta 110 gtinlitk
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olup ventilatérde izlenmekte, takip ve tedavisi devam
etmektedir.

\ '

Resim 1. Olgunun el ve ayaklardaki dismorfik
bulgularinin goriiniimi.

e ‘

Resim 2. Olgunun sendromik yiiz ve normal dig
genitalya goériiniimii.

SONUGC

Cinsiyet gelisim bozukluklari, klinikte ok farkls
fenotipik goriniimlerle karsimiza gikabilir. Ozellikle
dogum odasinda iyi bir fizik muayene ve ayrintilt
anamnez ile bir kismi tespit edilebilir. Ancak bazt
olgularda genotipik olarak erkek olup fenotipik olarak
disi gérintimiinde, genotip olarak disi olup fenotipik
olarak erkek goriniminde olgular olabilecegi
unutulmamalidir  (Darendeliler vd., 2000: 4). Bu
olgularda hipospadias veya hafif kliteromegali disinda
bir bulgu olmayabilir. Bizim olgumuzda dis genital
yap! tamamiyla normaldi.

Cinsiyet belirlenmesinin ana belirteci kromozomlar
olsa da beraberinde bazt genetik faktorlerin de
bulunmast 6nemlidir. Disi fenotip icin 46, XX



Tepe ve ark.

kromozomu ile birlikte bazt genetik faktSrlerin
(DAX1 veya WNT—-4 gibi sinyal molekiillerinin)
bulunmasi gereklidir. Erkek fenotipinin gelisimi icin
Y kromozomu varligt ve SRY gen bdlgesinin
bulunmast gerekebilir. SRY gen bdlgesi tastyan X
kromozomuna sahip olgularda XX-erkek, SRY
bélgesi tasimayan Y kromozomlu olgularda ise XY-
disi yapida 6rnekler saptanabilir (Hughes vd., 2006:
5).

Karyotipik olarak XY kromozomuna sahip CGB’
lerde XY gonadal disgenezis, 3-beta-HSD eksikligi,
17-beta hidroksi dehidrogenaz cksikligi, 5 alfa
reditktaz eksikligi ve Smith-Lemli-Opitz sendromu
ayirict  tanida  degerlendirilmelidir.  Ozellikle XY
gonadal disgenezisli olgularda NR5A1, SRY, WT1,
SOX9 gibi bir¢cok gende mutasyon tanimlanmugtir.
Olgumuzda hem ultrasonografi hem de MR
gorintilemede gonadlar gorilememis, ayrica cerrahi
nedenle laparatomi uygulandiginda gonadlarin
olmadigi saptanmistir. Bunun yanisira hormon
sonuglart da géz 6ntine alindiginda 46 XY CGB’ye
neden olabilecek diger androjen sentez ve etki
bozukluklari ekarte edildi.

WT1 geni 11. Kromozomun p13 kisminda 10 exon
icermektedir. Cinko parmak proteini denen bir
transkripsiyon faktériinii  kodlayarak gonadal ve
irogenital gelisimde 6nemli rol oynar (Hammes vd.,
2001: 3). Ayrica timér supresor geni olarakda calisir.
Hem Frasier Sendromu hem de Denys-Drash
Sendromunda  WT1 geninde  mutasyonlar
gosterilmistir. (Little vd., 1997: 6). Denys-Drash
Sendromu  erkek  psédohermafroditizm  olarak
degerlendirilir. Wilms timorii ve son dénem bobrek
yetmezligine ilerleyen protein kaybettitren diffiiz
mezengial skleroz ile birliktedir (Habib vd., 1985: 7).
Olguda psédohermafroditizm ile beraber tekrarlayan
saptanan  proteiniri  Denys-Drash
Sendromunu ayirict tantda disindirmektedir. Frasier

Olctimlerde

sendromunda da WT1 geninin intron 9 mutasyonu
gosterilmis olup erkek psédohermafroditizm ve
nefrotik sendrom raporlanmistir (Barbaux vd., 1997:
8). Olguda testistelerin saptanamamasi, AMH
degerinin disiik olmasi beraberinde bébreklerinde
etkilenmesi nedeniyle WT1 gen bolgesinde bir
mutasyon dusinildi. Frasier veya Denys-Drash
sendromu 6ncelikli olarak degerlenditilmis olup gen
mutasyon sonuglart beklenmektedir.
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SONUC

CGB olan bazi olgularda dis genital yapinin tamamen
normal olabilecegi akilda tutulmalidir. Atipik genital
gorinimi olan ve CGB olabilecegi disinilen
yenidoganlarda o6ncelikle yasami tehdit eden bir
durumun olup olmadigt belitlenmeli takibinde
hormonal tetkikler, karyotip analizi ve diger
nedenlere yonelik tetkikler istenmelidir.
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GIRIS

Yenidoganlarda stridor nedenleri anatomik olarak
incelendiginde larinksin supraglottik, glottik ve
subglottik bolgelerinde ve trakeada olmak tizere dort
bélgede siniflandirilir. En sik stridor nedeni olarak
laringomalazi  (supraglottik) gortlurken; webler,
yariklar (glottik), subglottik stenoz, kistler, kitleler
(subglottik) larinkste stridora neden olan diger
nedenlerdirler. Trakeada ise stridor nedenleri primer
trakeomalazi ve sekonder trakeomalazi olarak ikiye
ayrilir. Sekonder trakeomalazi nedenleri arasinda en
sik goriileni ise vaskiiler ringlerdir (VR) (Bluher and
Darrow 2019).

VR aort ve ana dallarinin embriyonel gelisim
bozukluguna bagli olarak trakea ve/veya Ozefagusa
bast sonucu olugan durumdur. Kismi veya tam
olabilen VR’ler olusturduklart basiya bagli olarak
gastroozefagial veya respiratuvar semptomlar ortaya

cikarirlar (Weinberg 20006).

VR’ler konjenital kardiyovaskiler anomalilerinin
%1’ni olusturur (Bakker et al. 1999). ilk defa cerrahi
diizeltme operasyonu Gross tarafindan dokiimente
edilen cift arkus aorta ise vaskiiler ring anomalilerinin
en stk gorilen formudur (Gross 1945). Bu yazida
solunum stkintist ve beslenme giiclighi nedeniyle
izlenen ve cift arkus aorta tanist konan olgu literatir
esliginde tartisilds.

OLGU SUNUMU

Dogum sonrasi solunum stkintist gelismesi tizerine
yenidogan yogunbakim nitesine yatirilan hastanin
takibinde hisltili solunumunun devam etmesi tizerine
yapilan transtorasik ekokardiyografi
gorintilemesinde ¢ift arkus aorta saptandi. Dénem
dénem solunum stkintist ve beslenme giicli olan
hasta 11 giinlikken hastanemize sevk edildi. Histltilt
solunumunun dogumdan beri oldugu 6grenildi. 23
yasinda saglikli annenin 2. gebeliginden 2. yagayan
olarak 38 gestasyonel haftasinda, erkek cinsiyette,
normal vajinal yol ile dogurtuldu. Anne ve babanin
amca ¢ocuklart oldugu, ailede benzer 6ykiisii olan
birey olmadigi belirtildi. Boy 51 ¢cm (z skoru 0.73),
kilo 4000 gr (z skoru 1.79) ve bas ¢evresi 36.5 cm (z
skorul.40) olarak degerlendirilen hastanin fizik
muayenesinde sol kolda hareket azhigr disinda ek
patolojik bulgu saptanmadi. Solunum ve oksijen
destegi gerekmeden oksijen satiirasyonlart %95
tzerinde seyretti. Kan gazi normal sinurlardaydi.
Laboratuar  degerleri ~ normal  sinirlardaydi.
Posteroanterior akciger grafisinde sol klavikiila
fraktlirti saptanan hastaya takip planlandi.

VR 6n tanst ile izlenen hastaya bilgisayarli tomografi
ile anjiografi gorintilemesi yapildi. Gorintileme
sonucunda sag arkus aorta bulunmakta olup sag
carotis communis ile sag subklavian arter dallarint
vermekte; sol arkus aorta da gérilmiis olup sol carotis
communis ile sol subklavian arter dallarini verdigi
saptandt (Resim 1). Inen aortada tekrar birlesen ift
arkin arasinda trakea ve Ozefagus oldugu oldugu,

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Tugay Tepe, Gukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Neonatoloji Bilim

Dali, Adana, Turkey


https://orcid.org/0000-0002-7926-8442
https://orcid.org/0000-0001-5644-8283
https://orcid.org/0000-0002-9904-3427
https://orcid.org/0000-0001-8581-5652
https://orcid.org/0000-0002-9815--0079
https://orcid.org/0000-0001-6295-553X
https://orcid.org/0000-0002-2092-8426

Tepe ve ark.

Ozefagusa karina dizeyinde basi oldugu gorildi
(Resim 2). Olgu postnatal 25. gliniinde opere edildi.
Operasyonda vaskiiler ringin sol subklaviyan arterden
ayrilarak  6zefagusun posteriorundan sag  seyirli
desenden aortaya dokildiga gorildi. Aberran ring

subklavian arterin ¢tkisindan  baglanip  kesildi.
Beraberinde duktal doku baglanarak  kesildi.
Operasyon sontrast herhangi bir komplikasyon

gelismeyen hasta operasyon sonrast 3. giiniinde
solunum destegi gerekmeden oda havasinda
solumaya bagladi ve 4. giniinde beslenmesinin
tamamint  oral almaya bagladi. Beslenme ile
satirasyon  dugstklikleri  izlenmedi.  Stridoru

azalmakla birlikte devam eden hasta, yatisinun 27.
tedavilerine

ginide olup  mevcut devam

edilmektedir.

Resim 1. 3 boyutlu BT anjiografi géruntiisii. Sag
ve sol arkus aorta ve dallari1.

Resim 2. 2 boyutlu BT anjiografi goriintiisii.
Trakea ve 6zefagus basisi.
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Embriyogenezisin dérdiincii haftasindan itibaren altt
simetrik aortik damarindan aortik ark olugmaktadir.
Ucgtinci aortik dal common karotid arteri ve internal
karotid arterin kiicik bir kismint olusturur. Dérdiincti
cift aortik damar ise bilateral aortik arklarin
olusumunu saglar. Gestasyonun 5. Haftasinda sag ark
regrese olur ve normal sol yerlesimli aortik ark gelisir
(Priya et al. 2018).

Cift aortik ark, vaskiler ring anomalilerinin en stk
gorilen formu olup tedavi edilmediginde ciddi
morbiditeler yaninda solunum yolunu daraltarak ani
Slime bile neden olabilir. Tam vaskdler ring olarak
degerlendirilen cift aortik ark; dominant sag atk
(%80), dominant sol ark (%10) ve dengeli arklar
(%10) olarak smuflandirilmaktadir (Backer and
Mavroudis 2000) (Valletta et al. 1997). Olgunun
bilgisayarli tomografi ile anjiografi gdoriintilemesi
dengeli ¢ift arkus aorta ile uyumlu idi.

Klinik  seyirde wvasktler ringler asemptomatik
olabilecegi gibi Ozefagus ve trakeada olusan bast
derecesine bagl olarak stridor, dispne, stk solunum
yolu enfeksiyonu, disfaji, kusma, beslenme gliglugi
gibi durumlara da yol agabilir (Weinberg 20006)
(McLaughlin et al. 1999). Alsenaidi ve arkadaglarinin
cift aortik ark tanist alan 81 hasta tizerinde yaptiklart
calismada hastalarin %77’sinde stridor, %41’inde
wheezing saptanmustir (Alsenaidi et al. 2006) Olguda
dogumdan itibaren baglayan higiltii solunum ve
beslenme déneminde siyanozunun olmasi vaskiler
ring  anomalisini  digiindiren  bulgulardand.
Goruntilemede de trakea ve 6zefagusun vaskiiler
ringle cevrildigi, 6zefagusa karina diizeyinde bast
oldugu goéraldid. Operasyon sonrasinda erken
dénemde stridor %54, wheezing %9 gérilmeye
devam ederken ge¢ dénemde dahi stridorun %34
hastada devam ettigi saptanmugstir (Alsenaidi et al.
2006). Olguda da operasyon sonrast stridorun
tamamen gerilemedigi izlendi. Ancak beslenme sirast
siyanoz ataklart gorillmedi.

Vaskiiler ringler solunum yolu problemlerine yol acan
nedenler arasinda daha az siklikta gorillmesinden
dolayi, oncellikle  siiphelenmek — gerekir.
Baslangic degerlendirmesinde akciger grafisi ve
ekokardiyografi olsada komputerize tomografi
anjiyografi ve manyetik rezonans anjiyografi damarsal
anatomiyi ¢ boyutlu olarak gosterdiginden daha
degerlidir. Sensitiviteleri %100 e yakindir. Ayrica
operasyon icinde detaylt bilgiler saglayabilir (Smith et
al. 2015) (Muller et al. 2018). Bununla beraber fetal

tanida
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ekokardiyogram  ile  prenatal = olarak  tami
konulabilmektedir (Hunter et al. 2015). Ne yazik ki
olguda prenatal olarak tant konulmamis olup
postnatal dénemde ancak saptanmustir.

Vaskiiler ringle birlikte renal agenezi, trakeotzefagial
fistal, diyafragma evantrasyonu, imperfore aniis gibi
bazi konjenital anomalilerle birlikteligi yayinlanmugtir
(Valletta et al. 1997). Ancak olguda PDA disinda
herhangi  bir ek konjenital anomali eslik
etmemekteydi. Ayrica vaskiler ringlerin Trizomi 21
ve 22ql1 delesyonlart ile iliskisi gOsterilmistir
(Roofthooft et al. 2008) (McElhinney et al. 2001).
Olgunun fenotipik olarak herhangi bir gérinimi
olmamasina karsin kromozom anomali agisindan
genetik tetkik génderilmistir.

SONUC

Dogumdan itibaren baslayan stridor varliginda larinks
patolojileri ekarte edildikten sonra trakea patolojileri
distnilmeli ve wvaskiler ringler mutlaka akla
gelmelidir. Prenatal dénemde fetal ekokardiyografi ile
vaskiler ring tamist konulabilmektedir. Ancak
postnatal dénemde TTE tek basna ¢ok basarili
olmamakla birlikte, yeterli gérintiler elde edilip tant
konulsa dahi operasyon tekniklerinin planlanmast
acisindan BT anjiografi veya MR anjiyografi
gorintilemesi de yapilmast uygun olmaktadir.
Operasyon sonrasinda basinin kaldirilmasina baglt
hastalarin tcte ikisinde semptomlar tamamen ortadan
kalkarken tgte birinde basinin neden oldugu trakea
gelisiminde malformasyona bagli olarak semptomlar
devam etmektedir. Cift arkus aorta tanisi konulup
tedavi edildikten sonra ¢ok biylik oranda hastalarin
sifa ile taburcu edildigi bir anomalidit.
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Hepatit B virus ve Hepatit C virus koinfeksiyonu olan g¢ocuk olgu
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A case report of a child with Hepatitis B Virus and Hepatitis C virus coinfection
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Girig: Hepatit B virtisi (HBV) ve hepatit C viriisi
(HCV) o6nemli kiresel halk sagligi sorunlarina yol
acan kronik karaciger hastaligimin en yaygin
nedenleridit. HCV/HBV koinfeksiyonlu ve her iki
virise ait vireminin oldugu hastalarda hastaligin
hastaligr  ve
hepatoseliiler kanser riski artmast nedeniyle erken tant
ve tedavi biyiik 6nem tagimaktadir.

ilerlemesi, dekompanse karaciger

Olgu: 7 yas 11 aylik akut lenfoblastik 16semi tanist ile
tedavi géren hastanin tedavisi 7 ay 6nce kesilmis ve
bu dénemde bakilan karaciger enzimlerinde yitkseklik
fark edilmesi tzerine hepatit markerlart bakimus.
Hepatit B ve hepatit C virlisii saptanmast Uzerine
edilmis.  Oykiisiinden
Suriye’de bes kez kan transfiizyonu aldigi 6grenildi.
Fizik muayenesinde o6zellik yoktu. Bakian kan
tetkiklerinde Hb: 11,5 g/dL, bk: 4600 /uL, plt
216.000 /uL, ALT: 172 U/L, AST:164 U/L,
total/direk bilitubin 0.56/0.13 mg/dL, glukoz: 88
mg/dL, HBsAg (+), anti-HBs (-), HBeAg (+), anti-
Hbe (-), anti-HBc (+) anti- HCV (+), anti-HAV IgG
(+), HCV-RNA 9620,000 IU/ml, HCV genotipi 1a,
HBV-DNA:>170,000,000 IU/ml, AFP:3,4 IU/ml
CEA:0,37 ng/ml olarak saptandi. Batin USG’de
ozellik yoktu. Hastaya pegile interferon alfa 2a
haftada bir kez subkutan ve ribavirin baglandi.
Tedavinin G¢tinct ayinda AST:68 U/L, ALT:48 U/L,

cocuk enfeksiyona sevk

HBV DNA: 216 IU/ ml HCV RNA negatif.
Hastanin takip ve tedavisi devam etmektedir.

Sonug: Koinfeksiyonu olan hastalarda hem HCV
hem de HBV replikasyonunun uzun vadeli
baskilanmasinda tek basina IFN’nin etkisiz oldugu
gosterilmistir. Son yillarda IFN ve Ribavirin ile
kombinasyon terapisinin  pediyatrik  hastalarda
biyokimyasal ve virolojik yantta 6nemli 6l¢tide etkili
oldugu bulunmugtur. Bulag yollart benzer olmast
nedeniyle risk grubundaki hastalarda koinfeksiyon

yada siper enfeksiyon agisindan HBV  viris
saptandiginda HCV ve HIV taranmalidir.
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Tibiada subperiostal abseye sekonder derin ven trombozu ile bagvuran

pediatrik travma olgusu

A pediatric trauma case presenting with deep vein thrombosis secondary to

subperiostal abscess in tibia
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Girig: Osteomiyelit, bakterilerin kemik metafizine
hematojen yayillimu ile gelisir. 21. ylzyilda toplum
kaynakli MRSA'nin artist nedeniyle abse gibi cetrahi
gerektiren komplikasyonlar daha stk gorillmektedir.

Olgu: Dokuz yas erkek hatsa, 10 giin 6nce sag ayak
bilegini incitme sonrasinda atel takilmis ve 5 giin
sonra ¢tkarilmis. Hastanin  sag bacak Oniinde
kizariklik, 1s1 artist nedeniyle hastaya selilit tedavisi
(klindamisin/sefotaksim) verilmis. Hastanin
yakinmalarinda  gerileme  olmamasi  nedeniyle
hastanemiz acil servisine bagvurdu. Fizik bakisinda
Vicut agihigr :50 kg (25-50 persantil, SDS:- 0,53),
boy:132cm (0 persantil, SDS :-4,7), vicut 1sisi: 8.9°C,
nabiz :85 /dk, solunum sayist: 14/dk, kan basinct:
100/70 m/Hg, hastanin sag tibi anteriorunda
kizarikhik, 1s1 artigi, hassasiyet, cap farki mevcuttu.
hastanin sag bacakta hareket kisitliligi mevcut ve
cklemlerde patolojik bulgu saptanmadi. Hastanin
Ozgecmis ve soygecmisinde Ozellik  belirtilmedi.
Laboratuvar tetkiklerinde Beyaz kan hiicreleri 5850
h/mm?> (%60 PMN, %40 lenfomonositet),
hemoglobin 9,7 g/dL, MCV :832 fl, trombosit: 242
h/mm? ESH: 47 mm/saat, CRP: 0,3mg/dL
saptandi. Kiltarleri  alinip antibiyoterapisi
vankomisin ve sefotaksim olarak diizenlendi.
Ekstremite direkt grafisinde periost reaksiyonu
mevcuttu. Hastanin abse agisindan yapilan USG'da
selilit ve tibia orta distalinde 7 cm'lik segmentte 1.5
cm kalinlkta yogun icerikli koleksiyon (abse), tibia
distal diafizometafizer bileskede kortikal diizensizlik
(subperiostal abse? osteomiyelit?) olarak
degerlendirildi. Alt ekstremite Doppler USG sinde:
vena safena magna, femur orta diafize dek trombis

saptandi. Hastaya distik molekil agithikli heparin
baglandi. Sag alt ekstremite MRG'da sag kruris
proksimal, distal epifizler dahil tim medller kemikte
littk  lezyonlar ve heterojen  kontrastlanma,
posteromedialde 15 cm'lik subperiostal koleksiyon ve
selilit olarak degerlendirldi. Ortopedi tarafindan
cerrahi drenaj uygulanan hastanin histopatolojisi
piyojenik osteomiyelit olarak raporlandt. Intravensz
tedavisnin 2. haftasinda viicutta yaygin basmakla
solan makutlopapiiler vasifta dokiintileri, 16kopeni
(1580 h/mm3), lenfopeni (490 h/mm3) ve notropeni
(950 h/mm3) gelisti. Hastanin periferik yaymasinda
atipik  hiicre izlenmedi. Antibiyotik tedavileri
degistirildi. Lezyon yerinden alinan kiltiirlerde ireme
saptanmadi. Kan kultiri ve abse kiltiirinde treme
olmadi. Abse materyalinde mikobakteri gériilmedi ve
kiltirde treme saptanmadi. Rose Bengal negatif.
Anti HIV negatif. Immunglobulinler yasa gore
normal aralikta saptandi.

Sonug: Travma sonrast osteomiyelit nadir bir
durumdur. Subperiostal absenin bu duruma eslik
etmesi de oldukc¢a nadir bir durumdur. Derin ven
trombozuna eslik eden olgularda direkt grafi bulgular:
normal olabileceginden ek  gorintileme ile
osteomiyelitin ekarte edilmesi 6nemlidir. Yuzeyel
tromboflebit (kizarihk, 1st artig, 6dem) uzun
kemiklerin subperiostal absesi ile katisabilmektedir.
Sistemik bulgularin eslik ettigi travma sonrast
enfeksiyonlarda subperiostal absenin akilda tutulmast
Snemlidir.

Anahtar Kelimeler: Osteomyelit, subperiostal abse,
cocuk.
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Konjenital nefrojenik diyabetes insipidus ve nefrotik sendrom birlikteligi

Coexistence of congenital nephrogenic diabetes insipidus and nephrotic syndrome
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Amag: Konjenital nefrojenik diyabetes insipidus
(NDI) toplayict kanallarda antiditiretik hormona
yanitsizlik sonucu ortaya ctkan, politri ve polidipsi ile
giden nadir kalitsal tiibuler bir hastaliktir. Nefrotik
sendrom ise ¢ocukluk caginda en sik gorilen
glomeriiler hastaliklardan biridir. Masif proteiniiri,
hipoalbuminemi, o6dem ve hiperlipidemi ile
karakterizedir. Bu olgu sunumu ile konjenital NDI ve
nefrotik sendrom birlikteligini bildirmek istedik.

Olgu: 1.5 aylikken kusma, dehidratasyon ataklari ile
bagvurdugunda poliiiti ve polidipsi tespit edilen erkek
hastaya takiplerinde konjenital NDI tanist konuldu.
Indometazin ve hidroklortiyazid tedavileri baslandu.
AVPR2 geninde tim gen delesyonu saptandt
Takibinde 2 yas 8 aylikken gézlerde sislik ve idrara az

ctkma sikayetiyle geldiginde fizik muayenesinde
periorbital 6dem mevcut, bakilan tetkiklerinde
hipoalbuminemi ve nefrotik diizeyde proteiniiri
saptandt. Nefrotik sendrom tansiyla prednizolon
baglandi. Tuzsuz diyet 6nerildi. Prednisolon sonrast
ikinci haftada idrarda proteintri dizeldi. 4.haftadan
itibaren steotid dozu azaltldi ve en distik doza
dustldiginde relaps oldu. Steroide bagimli nefrotik
sendrom kabul edildi ve steroid dozu arttirilds.
Nefrotik sendrom genetik panel génderildi.

Sonug: Sonug olarak olduk¢a nadir gorilen bir
hastalik olan konjenital NDI tanili gocuk hastamizda
nefrotik sendrom gelistigini ve bir ¢ocukta hem
kalitsal tibuler bir hastaligin hem de glomeriler
hastaligin gelisebilecegi akilda tutulmalidir.
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Coklu organ tutulumuyla seyreden bir kist hidatik olgusu

A case of hydatid cyst with multiple organ involvement
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GIRIS

Kist Hidatik, ekinokok tiitleri ile olusan zoonotik bit
hastaliktir. Tarim ve hayvanciligin yaygin oldugu,
hijyen standartlarinin diisiik oldugu tlkelerde siklikla
gorilmektedir!' 2. Ortadogu ve Akdeniz tlkelerinde
endemiktir. Tirkiye de endemik oldugu ulkeler
arasindadir.

Hastaligin  klinik ~ bulgulari  kistin
bulundugu organ ve biyliyen kistin komsu organla
iligkisine baglt olarak genis bir yelpazeye sahiptir.
Cogu olgu asemptomatiktir En sik karaciger ve
akciger tutulumu olmakla birlikte kas, beyin, bébrek,
dalak ve kemik gibi organlari da tutabilmektedir.
Multorgan tutulumu olduk¢a nadirdir. Bu yazida,
multi organda kistik hidatik tutulumu olan ¢ocuk olgu
sunduk.

buyikliaga,

OLGU

Daha 6nceden bilinen sistemik bir hastaligi olmayan
7 yasindaki kiz hastanin ilk kez 1 yil 6nce baslayan
haftada 2- 3 giin stren, giin icinde artip azalma egilimi
gOsteren bas agrist sikayeti oldugu Ogrenildi. Bu
dénemde gecirdigi bas agrisi ataklart sirasinda 1 kez
yaklastk 30 dakika siiren biling bulanikligi ve
dezoryante konugmalar tarifleyen hastaya cekilen
beyin tomografide ‘Sol pariyetalden sol oksipitale
uzanim gosteren 3.5%6 cm aksial boyutlara sahip
lobille konturlu dizgin smurh kist ile uyumlu

hipodens lezyon saptanmis (Resim 1). Kist hidatik
siphesiyle albendazol tedavisi baglanmis ve
hastanemize sevk edilmis. Bilinen hayvan temast
olmayan hastanin tam kan sayiminda beyaz kiire 23,4
10%/ul, notrofil 14,7 103/ul, lenfosit 3,5 10%/ul,
eozinofil 2,8 10%/pl, hemoglobin 9,6 g/dl, hematokrit
29,1%, platelet 543 10%/pl saptand:. kist hidatdk
indirekt hemagliitinasyon testiTHA) 1/2560 pozitif
saptandt. Biyokimyasal parametrelerinde patoloji
saptanmadi Yapilan diger organ taramalrinda, her iki
buyighd 2.8%2.9 cm’ye ulasan,
karacigerde  bilobar  multipl  sayida,  dalak
parankiminde 3*3.2 cm’ye ulasan, sol bobrek alt
polde egzofitik yerlesimli 2.8*4 cm’ye ulasan kistik
lezyonlar saptandi (Resim 2). Yaygin lezyonlara
ragmen hastanin bas agrist disinda sikayeti yoktu.
Multi  organ tutulumlu kist hidatik olarak
degerlendirildi.

akcigerde en

Cocuk cerrahi tarafindan multipl yaygin kistleri
olmast nedeniyle operasyon planlanmadi. Hasta
kraniyal kist hidatik nedeniyle beyin cerrahi tarafindan
operasyon planlands.

SONUC

Kist hidatik hastaligt tlkemiz ve bélgemiz icin halen
onemli bir saglik sorunudur. Hastalik karaciger
(%63), akciger (%25), kaslar (%5), kemik(%3),
bobrek(%2), beyin(%1), dalak(%1) gibi organlar
tutabilir’.  Cocukluk ¢aginda akciger
karaciger tutulumundan daha sik géralirt. Tanida

tutulumu
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ayrintili anamnez, fizik muayene yol gostericidir. Kist
hidatik hastaliginin asil tedavisi cerrahidir. Hastanin
genel durumu, kistin yerlesiminden dolay1 cerrahiye
uygun olmamasi, ¢ok sayida kist bulunmast gibi
durumlarda bir bagka yaklasim ise medikal tedavidir.
Tedavide mebendazol ve  albendazol  gibi
benzimidazoller kullanilmaktadir*S. Sonug¢ olarak
Endemik bolgelerde siipheli radyolojik ve klinik
bulgularda kist hidatik akla getirilmelidir. KH
asemptomatik  seyredebildigi gibi ¢esitli organ
tutulumlari semptomatik  vakalarla
karsilagtlmaktadir.  Gerektiginde  ¢oklu  organ
tutulumu da akilda tutulmali, gerektiginde ileri
gorintileme yontemleri istenmelidir.

sonucu
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santral ven6z kateterlerin degerlendirilmesi
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Amag: Santral vendz kateterizasyon; invaziv
hemodinamik monitorizasyon, parenteral beslenme,
kan alma, ila¢ ve sivi tedavisi, kan ve kan Grtnlerinin
kullanim1 gibi pek ¢ok nedenlerle yogun bakim
unitelerinde, acil servislerde, ameliyathanelerde ve
servislerde  kullanilan  bir y6ntemdir. Uygulama
alaninin genisligi ve sagladigt avantajlar nedeniyle
kullanimi ~ giderek  artmaktadir.  Santral
kateterizasyon femoral, internal juguler ve subclavian
vene girisim sonucu santral yol ile olmaktadir.
Hastaya islem esnasinda sedasyon analjezi uygulamasi
yapilmaktadir. ~ Kanama,  arterial  ponksiyon,
pnémotoraks, hematoraks gibi komplikasyonlart

mevcuttur.

venoz

Bu calismada ¢ocuk yogun bakim
hekimleri tarafindan vaskuler erisim amach santral
vendz kateter takilma endikasyonlari, kateter iligkili
komplikasyonlar, kullanim sirelerinin incelenmesi
amagclanmustir.

Gereg ve Yontem: Cocuk Sagligi ve Hastaliklart
klinikleri tarafindan yataklt servislerde takip ve tedavi
edilip cocuk yogun bakim hekimleri tarafindan 1
Ocak 2015 - 31 Aralik 2020 tarihleri arasinda takilan
protokol numarasina gore ilk 500 kateterin takilma
endikasyonlari, kateter iliskili komplikasyonlar ve
kullanim  stireleri  retrospektif — olarak  dosya
kayitlarindan incelenmigtir.

Bulgular: Incelenen 500 kateterin %51.6 (n=258)'si
erkek hastaya takilmistr. %72.2 (n=361) santral venoz
kateter uygulanmisken, %27.8 (n=139) hemodiyaliz

kateteri takidmistt. Hastalarin  yaglart  ortalama
5.36%14.47 yil (min:0, maks:17); hastanede kalis
sureleri 27.57+21.22 glin (min:2, maks:119), kateter
kullanim stiresi ise 13.05£6.77 giin (min:1, maks:32)
idi. En fazla kateter takilan servis %33.6 (n=168) ile
cocuk yogun bakim iken, ikinci sirada %13.8 (n=69)
cocuk onkoloji idi. Takilan santral ven6z kateterlerin
servislere gore dagihimi Tablo-1'de gésterilmektedir.
Santral vendz kateterizasyon endikasyonlari tablo-
2'de belirtilmigtir. Kateter takilan damarlar ise sirastyla
%56.6(n=283) internal juguler ven, %33.0 (165)
femoral ven ve %10.4 (n=52) subclavian vendi.
%19.4'6 ultrasonografi esliginde uygulanmistt. Tslem
esnasinda %96.8 (n=484) komplikasyon gelismezken;
%1.4 (n=7) arter ponksiyonu, %1.0 (n=5) kateter
malpozisyonu, %0.4 (n=2) ventrikuler aritmi ve %0.4
(n=2) pnoémotoraks gorildi. Kateter ¢ikaridma
nedenleri ise Tablo-3'de gosterilmektedir.

Sonug: Invaziv hemodinamik manitorizasyon,
parenteral beslenme, kan alma, ¢oklu ila¢ ve sivi
tedavileri, renal replasman ve plazmaferez gibi pek
cok nedenle kullanilan santral venéz kateterizasyon;
teknik zorluklari ve komplikasyonlart olmakla birlikte
cocuklardaki izlem ve tedavide sagladig yararlar
nedeniyle kullanimi giderek artan bir yoéntemdir.
Santral yerlesimli vendéz kateterizasyon; periferik
yerlesimliye gore invaziv bir islem olmasi ve 6zellikle
cocuk hastalarda ciddi komplikasyonlart olmast
nedeniyle uygun endikasyonda, steril kosullarda ve
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T .. . . .
deneylmh . kl§ll€1‘C€ dikkatlice uy gulanma51 Tablo-2: Santral venéz kateterizasyon endikasyonlar:
gerekmektedir.
. . Sayt (%)
Anahtar Kelimeler: Cocuk, santral vendz
kateterlzasyon, yogun bakim Periferik damar yolu bulunamamasi 117 (%23.4)
Tablo-1: Takilan santral vendz kateterlerin servislere gore dagilhm Coklu ilag, s1v1, kan ve kan iiriinleri tedavisi 91 (%18.2)
Servis Sayr (% -
a1 (%) Hemodiyaliz 75 (%10.2)
Cocuk Yogun Bakim 168 (%33.6)
Ekstrakorporeal ~ tedaviler  (eritroforez, 63 (%12.6)
lazmaferez, lipit aferezi...
Cocuk Onkoloji 69 (%13.8) P P )
Cocuk Metabolizma 51 (%10.2) Inotrop htiyact 48 (%9.6)
Kemik iligi Nakil Merkezi 49 (%9.8) Kemik iligi nakli 47 (%9.4)
Cocuk Hematoloji 35 (%7.0) Invaziv hemodinamik monitorizasyon 45 (%9.0)
Cocuk Nefroloji 30 (%6.0) Parenteral Nutrisyon 14 (%2.8)
Cocuk Enfeksiyon 29 (%5.8) Toplam 500 (%100)
Genel Cocuk 20 (%4.0)
Cocuk Gastroenteroloji 13 (%2.6) Tablo- 3: Kateter ¢ikarilma nedenleri
Cocuk Alerji ve immiinoloji 13 (%2.6) Sayt (%)
Yeni dogan Yogun Bakim Unitesi 7 (%1.4) ihtiyacin kalmamas 399 (%79.8)
- o
Cocuk Endokrinoloji 7(0%14) Kateter enfeksiyonu 53 (%10.6)
Cocuk Romatoloji 3 (%0.6) X X
Kateterin tikanmasi, sizdirmasi, yerinden 36 (%7.2)
¢ikmasi
Cocuk Kardiyoloji 3 (%0.6)
Cocuk Néroloji 3 (%0.6)
Toplam 500 (%100)
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Sistemik kolistin kullanimina bagh poliiiri ve reversible hipokalemi ile
kendini gbsteren edinilmig barrter sendromlu bir olgu

A case with acquired barrter syndrome presenting with polyuria and reversible

hypokalemia due to systemic colistin use
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Amag: Kolistin, polimiksin sinifina ait bir polipeptid
antibiyotiktir. Coklu ila¢ direnci olan gram negatif
bakteriyel enfeksiyonlarin ortaya cikisi, intravendz
kolistin  kullaniminda 6nemli bir artisa neden
olmustur. Bartter like sendrom (BLS), farklt sinif
ilaglarla tedavi strasinda gelisitr ve hipokalemik
metabolik alkaloz, hipomagnezemi, hipokalsemi,
normal serum kreatinin seviyeleri ile kendini gésterir
Kolistin iliskili nefrotoksisite literatiirde genis bir
aralikta bildirilmis olmasina ragmen, kolistin kaynakls
BLS ile ilgili ¢ok az sayida vaka bildirimleri
bulunmaktadir. Cocuk yogun bakim unitesinde,
kolistin tedavisinin 3. Guninde BLS gelisen ve
kesildikten sonra bulgulart gerileyen 2 aylik olguyu
kolistin kaynakli tibutlopatilerin yakin izlemi amaciyla
sunduk.

Olgu: Spinal muskiiler atrofi (SMA) tip 1 tanil1 2 aylik
kiz hasta solunum sikintist nedeniyle ¢ocuk yogun
bakim dnitesine yatirildi. 12, gin takibinde
endotrakeal aspirat kiltirinde  Acinetobacter
baumannii kompleks (105 koloni) iiremesi nedeniyle

kolistin tedavisi (5 mg/kg/gun) baglanildi. Kolistin
tedavisinin 3. giintnde, politti (6 ml / kg / saat) ve
hipokalemik metabolik alkaloz gelismesi nedeni ile
muhtemel sebep kolistin oldugu distnilerek kolistin
tedavisi 4. gininde kesildi. Serum kreatinin ve
tansiyonlart normal aralikta olan hastanin, kolistin
kesildikten iki giin sonra politirisi dramatik olarak
diizeldi. Metabolik alkalozu iki ve hipokalemisi dort
glin sonra geriledi.

Bulgular ve Sonug: Serum kreatinin diizeyleri
disinda tiibtlopatilerde kolistin uygulamasinin dozu
ve sikligi hakkinda net bir bilgi yoktur. Kolistin ile
tedavi swrasinda  poliiiri, hipokalemi, metabolik
alkalozun baslamast ve kesildikten sonra bulgularin
gerilemesi nedensel bir iliski oldugunu
desteklemektedir. Bu konuda daha fazla calismaya
ihtiyag duyulmakla birlikte, kolistin tedavisi alan
cocuklar BLS gelisimi agisindan yakin izlenilmelidir.

Anahtar kelimeler: Kolistin, bartter like sendrom,
cocuk, yogun bakim, politri.
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Ozofageal disfajinin nadir bir nedeni: sigura operasyonu

A rare cause of esophageal dysphagia: sigura operation
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Amag: Idiopatik non-sirotik portal hipertansiyon,
sirozun eslik etmedigi hepatik ve ekstrahepatik
venlerin belirginlesmesi ile ortaya ¢ikan bir grup
hastaliktir (1). Etiyolojik nedeni tilkeler arast farklidik
gosteren (2) ve ¢ogu zaman nedeni belli olmayan,
siklikla kanamast komplikasyonu olmasi
nedeniyle mortalitesi yitksek bir klinik durumdur.
Portosistemik sant ve devaskiilarizasyon
operasyonlari, portal hipertansiyonun tedavide
siklikla kullanilan cerrahi proseditleridir (3). Bu
prosedirin uzun dénem  izleminde  bircok
komplikasyon bildirilmistir (4). Portal hipertansiyon
tedavisinde kullanilan  endoskopik  varis  bant
ligasyonu iliskili dur, 6zofageal darhik gorilen vaka
serileri  bildirilmigtir ~ (5). ~ Ama  6zofageal
devaskularizasyon sonrasi 6zofagus alt uc darligs
nadir gérulmektedir. Biz disfaji yakinmais ile gelen bu
olgumuzda Shigura operasyonu
6zofagus alt uc darligt tanist koyarak, yasam kalitesini
ciddi oranda etkileyen bu durumun OGnemini
vurgulamak istedik.

varis

sonrast  gelisen

Olgu: 16 yas erkek hasta, yemek yerken gogiiste agri,
gida  takilmasi, yemek yiyemem sikayetleriyle
hastanemize basvurdu. Hastanin 3 aydir yuttuktan
sonra yediklerini sindirmeden ¢tkardigi, yemekle
iliskili gbgtste agr tarifledigi 6grenildi. Bu siire icinde
katt gidalart tiiketemedigi ve 10 kg a yakin kilo
kaybettigi 6grenildi. Fizik muayenesinde 6zellik
yoktu, batinda operayson skart mevcut idi. Anamnezi
sorgulandiginda 3 ay once portal hipertansiyon
nedeniyle Shigura operasyonu (6zofagus

transeksiyonu, ~ 6zofagogastrik  devaskiilarizasyon,
splenektomi, piloroplasti, selektif vagatomi) ve TIPS

yapildigi  Ogrenildi.  Cekilen  6zofagus-mide-
duodenum grafisinde 6zofagus alt ugta darlik
saptandt.  Gastroskopi’sinde operasyon alaninin

komgulugunda 6zofagus alt u¢ kisminda ring seklinde
Ozofagusun daraldigt goruldi. Hastaya ayni islem
sirasinda 6zofagus balon dilatasyon islemi uygulandi.
Hasta kontrollerinde gida alimi artt1 ve kat gida alim1

baglad1.

Sonug: Bu olguda da anlatmak istedigimiz gibi iyi bir
anamnez tantya ulagsmanin en O6nemli yoludur.
Ozellikle disfajinin ilerleyici olmasi, kilo kaybina
neden olacak kadar beslenmeyi etkilemesi 6nemli
alarm isaretleridir. Anamnezde yutma glgliginin
katt gida mu yoksa stvi gidaya karst mu oldugunun
bilinmesi akalazya ve sekonder gelisen darliklarin
Gegitilmis
operasyonlarin sorgulanmast unutulmamalidir. Tyi bir
anamnezden sonra tani baryumlu 6zofagus mide
duodenum grafisi ile rahatlikla konulabilmektedir.
Obstriktif  disfajide  6zefagogastroduodenoskopi
yaptlmast hem tamt hem tedavi agisindan
gerekmektedir.

ayiriminda yardimei olacaktir.

KAYNAKIAR

1. Elkrief L, Ferrusquia-Acosta J, Payancé A, Moga L,
Tellez L, Praktiknjo M, Procopet B, Farcau O, De
Lédinghen V, Yuldashev R, Tabchouri N, Barbier L,
Dumortier ], Menahem B, Magaz M, Hernandez-
GeaV, Albillos A, Trebicka J, Spahr I, De Gottardi A,

Yazisma Adtesi/Addtess for Correspondence: Dr. Didem Gilc Tagkin, Adana Schir Egitim ve Arasurma Hastanesi,
Cocuk Sagligi ve Hastaliklari, Cocuk Gastroenteroloji Klinigi Adana, Turkey


https://orcid.org/0000-0002-2746-3799
https://orcid.org/0000-0003-3728-0846
https://orcid.org/0000-0001-5263-5786
https://orcid.org/0000-0002-9132-6115
https://orcid.org/0000-0001-8314-7806

Giilct Tagkin ve ark.

Plessier A, Valla D, Rubbia-Brandt L, Toso C, Bureau
C, Garcia-Pagan JC, Rautou PE; for VALDIG, an
EASL consortium. Abdominal Surgery in Patients
With Idiopathic Noncirrhotic Portal Hypertension: A
Multicenter ~ Retrospective  Study.  Hepatology.
2019;70:911-924.

Gioia S, Nardelli S, Pasquale C, Pentassuglio I,
Nicoletti V, Aprile F, Merli M, Riggio O. Natural
history of patients with non cirrhotic portal
hypertension: Compatison with patients with
compensated cirrhosis. Dig Liver Dis. 2018;50:839-
844.

Yawu Zhang, Lingyi Zhang, Mancai Wang, Xiaoling
Luo, Zheyuan Wang, Gennian Wang, Xiaohu Guo,

178

Cukurova Medical Journal

Fengxian ~ Wei, Youcheng Zhang. Selective
Esophagogastric Devascularization in the Modified
Sugiura Procedure for Patients with Cirrhotic
Hemorrhagic Portal Hypertension: A Randomized
Controlled Trial. Can ] Gastroenterol Hepatol.
2020;2020: 8839098.

Lingpeng Yang, Zifei Zhang, Jinli Zheng, Junjie
Kong, Xianwei Yang and Wentao Wang. Long-term
outcomes of oesophagogastric devascularization and
splenectomy in patients with portal hypertension and
liver cirrhosis. ANZ ] Surg. 2020;90:2269-73.

Kotzev A. Chernev N. Esophageal obstruction after
endoscopic variceal ligationPresse Med.
2018;47:1013-15.



Cukurova Medical Journal
CUKUROVA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI

©

Cukurova Med ] 2021;46(Ozel Say1 1):179

POSTER SUNUMU / POSTER PRESENTATION

Tekrarlayan enfeksiyonlarla seyreden gocuklarda altta yatan sendrom

aragtirilmali mi?

Should underlying syndrome be investigated in children with recurrent infections?

Berk Becerik1®, Derya Alaba D

1Cukurova Universitesi T1p Fakiiltesi Pediatri Anabilim Dali, 2Cocuk Enfeksiyon Bilim Dali, Adana, Turkey
Cutkurova Medical Journal 2020;46(Ozel Sayz 1):179.

Amag: Bes yasin alundaki saglkli cocuklar; 4-9
kez/yil ust solunum yolu enfeksiyonu gecirebilitler.
Bu enfeksiyonlarin Cocuk yas grubunda belirli stire¢
icerisinde stk gegirilen enfeksiyonlar arastirilmaly, altta
yatabilecek hastaliklarin dogru tanist konmalidir. Bu
vakamizda son 1 yil 1cerisinde neredeyse her ay ates
ve Oksiriik epizotlart geciren hastamizin sendromik
gorinimu ile beraber altta yatabilecek baska bir
hastalig1 olabilecegini irdeledik.

Olgu Sunumu:6.5 yas E hasta, 38.3 ates, oksurik
sikayetleriyle acile bagvurdu. Hastanin 6ykiisiinde son
1 yilda stk AC enfeksiyonu(10-11/y1l) gecirdigi
dénem doénem kabizlik-ishalleri oldugu 6grenildi.
Hastanin atesleri ates digiriciyle disiyormus.
Cekilen PAAC de sag AC bazalde infiltratif gériinim
mevcuttu.

-FM: Biling agik, S1-S2 ritmik, Batin rahatti. Sag Ac
alt zonda krepitan ral mevcuttu. Bas-boyun
muauenesinde mikrosefali, mikrognati, strabismus,
nistagmus, pitozis ve disiik kulak.

-LABORATUAR: WBC: 27400 ANS:22900
ALS:2500  HB:10.1 HCT: 31.1 PLT:365000
CRP:268 PCT:2.2

-OZGECMIS: Malalaigment VSD+PS
COVID PCR:2 kez Negatif, COVID antikor: Negatif

-SOYGECMIS:2 kardes. Bilinen hastalik yok.
COVID temast yok.

Immiin yetmezlik paneli Normal

Sonug: Birtakim fenotipik 6zellikler ve klinik
bulgularin birlikteligi; bazi sendromik hastaliklardan
stiphe etmemizi ve bu sayede hastalara, dogru taniyi
koyarak hastalarin dogru tedaviyi alabilmelerini
mimkiin kilacaktir. Smith lemli opitz
sendromu(SLOS)  7-dehidrokolesterola  (7DHK)
kolesterole ceviren ve geni 11ql3’te lokalize bir
enzim olan 7DHK rediiktazin dogustan eksikligi s6z
konusudur. SLOS; dogumsal anomalilerle seyreden,
hastalarin ~ degisken derecelerde  etkilendigi  bir
sendromdur. Hastamizda stk akciger enfeksiyonlari
olmasi, mental motor retardasyon, konjenital kalp
hastalig1 olmast ve bas boyun anomalileri (mikrognati,
mikrosefali, digsik kulak vb.) gibi sendromik
bulgularin = olusu  bizi Smith Lemli Opitz
sendromundan siphelenmeye itmigtir. Hastamizin,
Tibbi Genetik Bélumiine gerekli tahlilleri génderilmis
olup genetik sonucunun takibi yapilmaktadir. Sonug
Nisan ayinda belli olacaktir.
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Maligniteyi taklit eden abdominal tiiberkiiloz olgusu

A case of abdominal tuberculosis imitating malignancy
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Amag: Abdominal tiberkiloz (IB) pediatrik TB
olgularinin %0.3 “‘Gnde gorilir!. Bu yazida maligniteyi
taklit eden intraabdominal tiberkiiloz tanist alan olgu
sunuldu.

Olgu: 7.5 yasinda erkek hasta; karin agrisi, kusma
nedeniyle ¢ekilen batin tomografisinde Burkitt
Lenfoma? olarak raporlanmis. Maligniter ile alinan
biyopsi kronik
inflamasyon, mikroapse olmast nedeniyle tarafimiza

sonucunun granulomatdz
sevk edilmis; fizik muayenesinde genel durumu orta
biling actk

g6z kapaklart  Odemli, batin distandd, asit+
hepatomegali kot alt1 3 cm seklindeydi. WBC: 17000,
Prokalsitonin: 9.6 ng/ml (0-0,5), CRP: 190 mg/dl (0-
0,8), Sedimentasyon: 46 idi. Akciger filminde
pnoémonik infiltrasyon mevcuttu. PPD 0x0 mm, a¢lik
mide suyundan (AMS) aside rezistan bakteri (ARB),
TB kiltir gonderildi. Periton sivisindan ARB, TB
PCR, TB kiltir, ADA goénderildi. AMS ve periton
stvistnsada  ARB  goriillmesi tizerine pulmoner ve
abdominal tuberkilloz tanist ile anti-tiberkiiloz

tedavisi baglandi. TB kiltiriinde Mycobacterium
tuberculosis komplex tredi.

Sonug: Cocukluk ¢aginda tiberkiloz tanist koymak
zordur?. Asit abdominal TB olgularinda en stk izlenen
klinik bulgudur®*. Malignite distnilen hastada
pulmoner ve abdominal TB tanist koyduk.
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Enflamatuvar
manifestasyonlari

bagirsak

hastaliginin

nadir ekstraintestinal

Rare extraintestinal manifestations of inflammatory bowel disease
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Amag: Eritema nodosum (EN), sik gorilebilen,
ektremitelerin  ekstansér yizlerinde siklikla sert,
eritemat6z nodil yada plak seklinde gorilen, akut
nodiler septal pannikdlittir. EN, siklikla lezyonun
ayrintill  degerlendirilmesi, lokalizasyonu ve tipik
gorunimu  ile  biyopsiye  gerek  duyulmadan
taninabilen lezyonlardir. EN, anemi nedeniyle
malignite diistiniilerek tetkik edilen hastada Ulseratif
Kolit tanist koyarak ayirict tanidi Enflamatuvar
Bagirsak Hastaliklarinin - olabilecegini  vurgulamak
istedik. Eritema nodozum ayirict tanisinda infeksiy6z
nedenler, malignite siklikla akla gelen ayirict tanilar
olsada Onemli bir baska nedenin Enflamatuvar
bagirsak hastaligi olabilecegi unutulmamalidir.

Gereg ve Yontem: 13 yas kiz hasta, her iki ayak 6n
yizlerinde agrili sislik olmast ve halsizlik nedeniyle
hastanemize basvurdu. Hastanin fizik muayenesinde
her iki bacak o6nyiziinde agrili, nodiler hiperemik
lezyonlar Belirgin anemik olmast
nedeniyle hematolojiye konstlte ediliyor. Hastada
malignitenin dislanmas: amaciyla yapilan periferik
yaymada atipik hiicre gorilmedi. Hematolojide
yaptlan muayenesinde lezyonlarin EN ile uyumlu

mevcut idi.

oldugu  ve

gastroenteroloji

protein  dustkligi
gorisi istendi.  Gastroenteroloji
tarafindan degerlendirilen hastanin ayrintilt sikayetleri
sorgulandiginda 2 aydir karin agrisi, rektal kanama ve
kolit tarzinda digskilamast oldugu 6grenildi. Hastanin
hipoalbuminemi, anemi, rektal kanama ve karin agrisi
mevcut idi. Protein kaybettiten enteropati, EN

nedeniyle

birlikteligi ve kolit digskist  olmast  Uzerine
Enflamatuvar ~ Bagirsak  Hastaligr  disintlerek
gastroskopi  ve kolonoskopisi yapildi.  Yapilan
kolonoskopik  muayenesinde  pankolit  bulgusu

mevcut ve tlserlerden alinan biyopsi Ulseratif Kolit
ile uyumlu idi.

Bulgular ve Sonug: Bu olgu ile EBH’liklarinin nadir
goriilen iki farkli prezentasyon seklini hatirlatmak
istedik. EBH’liklarinda ekstraintestinal
manifestasyonlarin ~ gbrilme  sikligi  giderek
artmaktadir. Protein kaybettiren enteropati ve/veya
EN varliginda mutlaka ayirict tanida  enfeksiyoz
nedenler, romatolojik hastaliklar, malignite disinda
EBH’lerde akilda tutulmali ve anamnez buna yonelik
ayrintilt sorgulanmalidir.
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