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ve
CUKUROVA UNIiVERSITESI TIP FAKULTESI COCUK SAGLIGI VE
HASTALIKLARI ANABILIM DALI

Prof. Dr. Mustafa Yilmaz Anisina

XVIII. Cukurova Pediatri Gunleri

Cukurova Pediatri Hemsireligi ve Diyetisyenligi Giinleri

20-21 SUBAT 2020

C.U. KAMPUSU MITHAT OZSAN AMFISi
ADANA
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Saym Meslektaslarim,

Sizlerin degerli katilimlari ile verimli ve basarili gececegini umdugumuz XVIIL. Cukurova Pediatri
Giinleri’ni 20-21 Subat 2020 tarihlerinde Cukurova Universitesi Kampiisii Mithat Ozsan Amfisi, Adana’da
gergeklestirmeyi planladik. Toplantinin birinci giiniinde Cocuk Acil ve Yogun Bakim ile Yenidogan Transport
Kurslar1 olmak tizere 2 farkli kurs diizenlenecektir. Toplantinin ikinci giiniinde Prof. Dr. Mustafa Y1lmaz anisma
immiinoloji oturumu yapilacaktir. Daha sonra Yenidogan tarama programinin ge¢misten giliniimiize geldigi
noktanin tartisilacagi bir oturum gergeklestirilecek ve ardindan pediatri pratiginde sik rastlanan sorunlar
tartigilacaktir. Her y1l oldugu gibi bu yil da pediatri alanindaki son geligsmelerin tilkemizin 6nde gelen hekimlerince
ele alinacagi verimli bir toplanti olmast planlanmaktadir. Ayrica, ikinci giin ilk kez Pediatri Hemsireligi ve
Diyetisyenligi giinleri baslig1 altinda diger bir salonda bu alandaki giincel konular ve sorunlar ele alinacaktir.
Toplantida sunulacak tiim bildiriler Cukurova Medical Journal 6zel sayisinda online olarak yayinlanacaktir.
Cukurova’ nin kalbi Adana’mizda diizenleyecegimiz XVIII. Cukurova Pediatri Giinleri’nde sizleri aramizda
gormekten mutluluk duyacagiz.
Saygilarimizla,
XVIII. Cukurova Pediatri Giinleri Bagkam
Prof. Dr. Bilgin Yiiksel

XVIII. CUKUROVA PEDIATRI GUNLERIi

TURKIYE MIiLLi PEDIATRi DERNEGi ADANA SUBESi
CUTF COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI ANABIiLiM DALI

Onursal Bagkanlar:  Prof. Dr. Mustafa Kibar, Cukurova Universitesi Rektorii
Prof. Dr. Hilmi Serdar Ozbarlas, C.U Tip Fakiiltesi Dekam
Prof. Dr. Enver Hasanoglu, Tiirkiye Milli Pediatri Dernegi Genel Sekreteri
Prof. Dr. Nejat Narh, C.U Cocuk Saghg1 ve Hastahklar1 Anabilim Dali Bagkam
Dr. Ahmet Ozer, Adana il Saghk Miidiirii

Diizenleme Kurulu: Dr. Bilgin Yiiksel (Baskan)
Dr. Ozden Ozgiir Horoz (Bilimsel Sekreterya)
Dr. Nejat Narh
Dr. Neslihan Onenli Mungan
Dr. ibrahim Bayram
Dr. Begiil Kiipeli
Dr. Senay Cetinkaya
Dr. ilksen Demir
Dr. Biisra Fidan
Hem. Giilcan Delidag
Dyt. Tugge Kartal

XVIII. Cukurova Pediatri Giinleri Sekreteryasi
Dog. Dr. Ozden Ozgiir Horoz

E-posta: oozgurhoroz@yahoo.com

Tel: 322-3386060-3377
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XVIII. CUKUROVA PEDIATRiI GUNLERI BiLIMSEL KURULU

Dr. Ali Ertug Arslankoyli
Dr. Al Bisgin

Dr. Aysun K. Bayazit
Dr. Aysegiil Tokatl

Dr. Begiil Kiipeli

Dr. Bekir Celebi

Dr. Bilgin Yiiksel

Dr. Bilin Cetinkaya

Dr. Birgin Torer

Dr. Biilent Antmen

Dr. Cem Dogan

Dr. Cigdem Sahin Sakar

9

. Derya Alabaz

9

. Derya Ufuk Altintag
Dr. Dilek Dogruel

Dr. Dinger Yildizdas
Dr. Emine Kocabas

Dr. Fadli Demir

Dr. Faruk Ekinci
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Dr. Faruk Incecik

Dr. Fatih Giirbiiz

Dr. Ferda Ozlii

Dr. Gokhan Timgor
Dr. Giilay Sezgin

Dr. Giilen Giil Mert
Dr. H. Levent Yilmaz
Dr. Hacer Y. Yildizdas
Dr. Hande Giilcan

Dr. ibrahim Bayram
Dr. ilhan Tezcan

Dr. Leyla Oztiirk

Dr. Mehmet Satar

Dr. Muhammed Dagkiran
Dr. Nazan Ozbarlas
Dr. Nejat Narli

D
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. Neslihan Onenli Mungan

Dr. Nihat Tagdogan

Dr. Nurdan Evliyaoglu

Dr. Ozden O. Horoz

Dr. Ozlem O. Giindeslioglu
Dr. Ozlem Sangiin

Dr. Oznur Uste

Dr. Samim Ozen

Dr. Serhan Kiipeli

Dr. Seval Giineger Kendirli
Dr. Sevcan Erdem

Dr. Sinem Sar1 Gokay

Dr. Sunkar Biger

Dr. Sakir Altunbagak

Dr. Umit Celik

Dr. Yasemin Alanay

Dr. Yurdanur Kiling

D

~

. Zeliha Haytoglu

CUKUROVA PEDIATRI HEMSIRELIGi VE DiYETIiSYENLiGi GUNLERI BiLIMSEL

Dr. Deniz Kor

Dr. Goksel Leblebisatan
Dr. flgen Sasmaz

Dr. Ozlem Hergiiner
Dyt. Ebru Cigek

Dyt. Ozgen An

Hem Ayda Celebioglu

KURULU

Hem. Ayse Menemencioglu
Hem. Ebru Savag Berktas
Hem. Emel Demir

Hem. Emel Yiiriik Bal
Hem. Figen Yildizeli

Hem. Giilcan Delidag

Hem. Hacer Cetin

Hem. Mustafa Kara

Hem. Serap Eyer

Hem. Serap Karabulut

Hem. Senay Cetinkaya

Hem. Tugba Yumusak

Hem. Yasemin Ozgok Topuksal

Hem. Yusuf Karatag
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YENIDOGAN TRANSPORT KURSU

Tarih: 20 SUBAT 2020
Kurs Baskanlari: Prof. Dr. Nejat Narh, Dr Nihat Tasdogan

08:00-08:30
08:30-09:15
09:15-10:00

10:00-10:30
10:30-11:15

11:15-12:00

12:00-13:00

13:00-14:00

14:00-14:45

14:45-15:30

15:30-15:45
15:45-17:00

17:00-17:30

Agcilis ve tanigma
Transportta Genel ilkeler
Prematiire Bebegin Sorunlari
ve Transportu

ARA

Transport Sirasinda Solunum
Destegi

Hava Transportu

OGLE YEMEGI

SOZEL BILDIRiLER

Oturum Baskanlar1

Yenidoganin Acilleri’nin
Transportu

Transportta Kullanilan
Cihazlarin Kullanimi

ARA

Transport Pratigi: Belgeler,

Iletisim, Yasanan Sorunlar

Sertifika Toreni ve Kapanis

Prof. Dr. Nejat Narli

Prof. Dr. Hacer Y. Yildizdas

Dog. Dr. Ferda Ozlii
Dr. Nihat Tasdogan

Prof. Dr. ibrahim Bayram

Prof. Dr. Gokhan Timgor

Dog. Dr. Birgin Torer

Dog. Dr. Bilin Cetinkaya

Dr. Leyla Oztiirk

Dr. Oznur Uste

Dr. Cigdem Sahin Sakar
Dr. Bekir Celebi
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COCUK ACIL VE YOGUN BAKIM KURSU

Tarih: 20 SUBAT 2020
Kurs Baskanlari: Prof. Dr. Dincer YILDIZDAS, Prof. Dr. H. Levent YILMAZ

08:00-08:30

08:30-09:15

09:15-10:00

10:00-10:30

10:30-11:15

11:15-12:00

12:00-13:00

13:00-14:00

14:00-14:45

14:45-15:15

15:15-16:00

16:00-17:00

17:00-17:30

Agcilis ve Tanigma

Cocuk Hastaya Yapilandirilmis Acil
Yaklagim

Akut Solunum Yetmezligi ve Tedavisi
ARA

Status Epileptikus ve Tedavisi

Sepsis ve Septik Sok Tedavisi
YEMEK

SOZEL BILDIiRILER

Oturum bagkanlari

Mekanik Ventilasyon

ARA

Sik Karsilagilan Zehirlenmelere
Yaklagim

Sok Bulgular1 Olan Cocuga Yaklagim

Sertifika Toreni ve Kapanis

Prof. Dr. H. Levent Yilmaz

Dog. Dr. Ozden O. Horoz

Dog. Dr. Giilen Giil Mert

Prof. Dr. R. Dinger Yildizdas

Prof. Dr. Aysun K. Bayazit
Prof. Dr. Dinger Yildizdas

Prof. Dr. Ali E. Arslankoylii

Uzm. Dr. Sinem Sar1 Gokay

Dr. Ogr. Uyesi Faruk Ekinci
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PROF. DR. MUSTAFA YILMAZ ANISINA
XVIII. CUKUROVA PEDIATRI GUNLERI

21 SUBAT 2020 SALON-1

08:30-09:00 ACILIS TORENI

09:00-10:00 Prof. Dr. Mustafa Yilmaz Oturumu
Primer immiin Eksikliklerde Otoimmiinite ve Malignite Nasil izlenir?
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Seval Giineser Kendirli, Prof. Dr. Derya Ufuk Altintas

Primer immiin Eksikliklere Yaklasim
Prof. Dr. Tlhan Tezcan

Primer immiin Eksiklik Zemininde Otoimmiinite (insidans-Prognoz-izlem)
Dog. Dr. Dilek Dogruel

Primer immiin Eksiklik Zemininde Malignite (insidans-Prognoz-izlem)
Dog. Dr. Giilay Sezgin

10:00-10:45 Gecmisten Gelecege Yenidogan Tarama Programlari
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Mehmet Satar, Prof. Dr. Neslihan Onenli Mungan

Geg¢misten Giiniimiize Yenidogan Tarama Programlar:
Prof. Dr. Aysegiil Tokatl

Yenidogan Tarama Programinda Giincel Durum
Saglik Bakanligi Halk Sagligi Genel Midiirliigii Cocuk Ergen Saglig:
Daire Bagkanlig1

10:45-11:00 ARA

11:00-11:30 Dismorfik Cocuga Yaklasim
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Sakir Altunbagak, Dog. Dr. Atl Biggin
Prof. Dr. Yasemin Alanay

11:30-12:00 Olgularla Biiyiimenin Degerlendirilmesi ve Boy Kisaligina Yaklasim
Oturum Bagskanlari: Prof. Dr. Bilgin Yiiksel, Dog. Dr. Ozlem Sangiin
Dog. Dr. Samim Ozen

12:00-12:30 Ne Zaman Hematoloji- Onkoloji Konsiiltasyonu istemeliyiz
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Yurdanur Kiling, Prof. Dr. Biilent Antmen
Dog. Dr. Begiil Kiipeli
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12:30-13:30 OGLE YEMEGIi
POSTER BIiLDIRILERI
Poster Degerlendirme Jiirisi
Prof. Dr. Faruk Incecik, Dog. Dr. Fadli Demir,
Dog. Dr. Ozden Ozgiir Horoz, Dog. Dr. Giilen Giil Mert

13:30-15:00 PANEL- Pediatride Sik Goriilen Sorunlar
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Nazan Ozbarlas, Prof. Dr. Umit Celik

Cocuklarda Yiiriime ve Postiir Bozukluklari
Dog. Dr. Sunkar Biger

Cocuklarda KBB Sorunlari
Dr. Ogr. Uyesi Muhammed Dagkiran

Cocuklarda Agiz ve Dis Saghg
Prof. Dr. Cem Dogan

15:00-15:30 ARA
15:30-16:00  Rutin Dis1 Giincel Asilar
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Emine Kocabas, Prof. Dr. Nurdan Evliyaoglu
Dog. Dr. Derya Alabaz
16:00-16:30  Yenidogan Sarihgina Yaklasim
Oturum Baskanlar1: Prof. Dr. Nejat Narli, Prof. Dr. Hande Giilcan
Prof. Dr. Hacer Y. Yildizdas

16:30-17:00  Akiler Antibiyotik Kullanim
Dog. Dr. Ozlem Ozgiir Giindeslioglu

17:00-17:30  Odiil Téreni ve Kapams
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PROF. DR. MUSTAFA YILMAZ ANISINA
CUKUROVA PEDIATRI HEMSIRELIGi VE DIiYETISYENLiGI GUNLERI

21 SUBAT 2020 SALON 2

08:30-09:00 ACILIS

09:00-09:45  Pediatrik Tamlamada Hemsirenin Rolii
Oturum Bagkanlar:: Prof. Dr. Ayda Celebioglu, Dr. Ogr. Uyesi Emel Demir
Prof. Dr. Hacer Cetin

09:45-10:45 PANEL: Pediatri Hemsireliginde inovasyon
Oturum Baskanlari: Dog. Dr. Fatih Giirbiiz, Uzm. Hem. Yasemin Ozgok Topuksal

Kritik Hasta Bakiminda Yeni Teknoloji Kullanim
Hem. Ayse Menemencioglu

Pediatri Hemsireliginde inovasyonun Onemi

Dog. Dr. Senay Cetinkaya

Siirekli Seker Monitorizasyon Sistemi

Hem. Giilcan Delidag

10:45-11:15 ARA

11:15-11:45  Ketojenik Diyet
Oturum Baskanlari: Dr. Ogr. Uyesi Deniz Kor, Dyt. Ozgen Ari
Dyt. Ebru Cigek

11:45-12:30 SOZEL BiLDIiRIiLER
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Goksel Leblebisatan, Hem. Tugba Yumusak

12:30-13:30 OGLE YEMEGi

13:30-14:00  Pediatride Giivenli Ila¢ Uygulamas:
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Tlgen Sagmaz, Uzm. Hem. Figen Yildizeli
Prof. Dr. Yusuf Karatag

14:00-15:00 PANEL: Olgularla Giincel Bakim Uygulamalari
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Ozlem Hergiiner, Prof. Dr. Hacer Cetin
Agn Yonetiminde Giincel Bakim
Uzm. Hem. Ebru Savas Berktas
Kalp Yetmezliginde Giincel Bakim
Hem Serap Karabulut
AKut Alerjik Reaksiyonlarda Giincel Bakim
Hem. Serap Eyer

15:00-15:30 ARA

15:30-16:30 PANEL: Pediatri Hemsireliginde Bakim
Oturum Bagkanlari: Dr. Or. Uyesi Zeliha Haytoglu, Dog. Dr. Senay Cetinkaya
Pediatride Palyatif Bakim
Ogr. Gor. Mustafa Kara
Cocuk Hemsireliginde Aile Merkezli Bakinin Onemi
Ogr. Gor. Emel Yiiriik Bal
16:30-17:30 Kapanis



Cukurova Medical Journal Cukurova Med ] 2020;45(Ozel Say1 1)

CUKUROVA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI

ICINDEKILER / CONTENTS

POSTER SUNUMLARI / POSTER PRESENTATIONS

1 Herediter multipl egzositozlu bir olgu sunumu 1
A case report of hereditary multiple exhaustosis
Burcu Gik Erdogan, Zeliha Haytoglu, Akif Mirioglu

2 Nadir bir kolestaz nedeni mitokondriyal DNA deplesyon sendromu 6 3
Mitochondrial DNA depletion syndrome 6 as a cause of rare cholestase
Buren  Koseci, Esra Kara, Sibel Yavuz, Sebile Kilavug, Deniz Kor, Fatma Derya Bulut;
Gikhan Tiimgir, Serdar Ceylaner, Neslihan Onenli Mungan

3 Nieman Pick tip A: karaciger transplantasyonu bir tedavi yontemi mi? 4
Nieman Pick type A: could liver transplantation be a treatment method?
Biisra Ozge Bezirganogln, Deniz Kor, Sibel Yavuz, Faruk Efkinci, Umit Celik, Giilen Giil Mert,
E/lif Erdem, Neslihan Omnenl Mungan

4 Hipotoni ve epilepsi nedeni ile takip edilen sptanl gen mutasyonu saptanan 6
epileptik ensefalopati tip 5 vakasi
Epileptic ensefalopathy type 5 case with sptanl gene mutation determined by hypotonia
and epilepsy diagnosis
Biisra Hatice Fidan, Deniz Kor, Derya Bulut, Sebile Kilavuz, Esra Kara, Burcu Kdseci,
Berna Seker Yilmaz, Atil Bisgin, Neslihan Onenli Mungan

5 Direngli kusma etiyolojisinde Akalazya 8
Achalasia as an etiological factor in resistant vomiting
Didem Taskin Giilcii, Zerrin Ozcelik, Sedef Kuran

6 Hepatosplenomegali ayirict tanisinda nadir bir kalitsal metabolik hastalik: 10
herediter fruktoz intoleransi
A rare heritary metabolic disease in differential diagnosis of hepatosplenomegali: hereditary
fructose intolerance
Esra Kara, Deniz Kor, Derya Bulut, Sebile Kilavuz, Berna Seker Yilmaz, Burcu Kiseci, Semine Dilek,
Gokhan Tiimgor, Sevcan Tug Bogdagan, Neslihan Onenli Mungan

7 Hepatosplenomegalinin gok nadir bir nedeni: Tangier hastalig1 12
A rare cause of hepatosplenomegaly: Tangier disease

Derya Bulut, Deniz Kor, Sebile Kilavuz, Sedef Kuran, Neslihan Onenli Mungan

8 Nadir gériilen bir ev kazas1 olgusu: yitksekten yabanci cisim (cam boru) iizerine 14
diisme sonrasi yaralanma
A rare case of home accidents: injury after the fall on the foreign body (glass pipe)
Gamze Gokuln, Sevcan Bilen, Pmar Cay, Utku Of{é’i’, Onder O:{dm, Galib  Bairamovi,
Hayri Levent Yilmaz

9 Nadir bir kolestaz nedeni: Tip-2 sitriilinemili olgu sunumu 16
A rare cause of a cholestasis: case report of citrullinemia Type-2
Gikge Iplik, Sebile Kilavnzg, Deniz Kor, Fatma Derya Bulut, Serhan Kiipeli, Neslihan Onenli Mungan

10 Konjenital lenfédem: Milroy hastalig1 tanis1 alan bir gocuk olgu 18
Congenital lymphedema: case of a child with Milroy disease diagnosis
Giilsalh Kurtcebe, Zeliha Haytoglu

1 Batinda asit ve viicutta yaygin 6dem nedeniyle gelen ¢ocuk hastada tiiberkiiloz 20
peritonit
Tuberculosis peritonitis in child patient that comes with intention of abdomen acid and
generalized edema in the body
Giilsah Kurtcebe, Zeliha Haytoglu, Ozlem Ozgiir Giindesliogl, Derya Alabag,
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XVIII. Cukurova Pediatri Giinleri Kongre Bildirileri Ozel Sayisi

Tektal gliom: olgu sunumu

Tectal glioma: a case report

Giinay Mirzayeva, Serhan Kiipeli, Dervis Mansuri Yilmaz, Giilay Sexgin, Ibrahim Bayram
Direngli kusma ile bagvuran bir olguda hiatal herni

Hiatal hernia in a patient admitted with resistant vomiting

Ayse Hitay Telefon, Hasan Ali Telefon, Zeliha Haytogln, Onder Ozden

Akcigerin nadir gériilen konjenital parankimal hastaliklarindan biri; pulmoner
hipoplazi

One of the rare congenital parenchymal diseases of the lung: pulmonary hypoplasia
Tbrabim Altun, Ferda Ozli

Ust havayolu obstruksyonu sonrasi negatif basingli pulmoner 6dem geligsen gocuk
olgu

Children case developing a negative pressure pulmonary edema after upper airway
obstruction

[&bal Tiirker, Riza Dinger Yldizdas, Ozden Ozgiir Horoz, Faruk Ekinci

Siddetli alobar holoprozenfali ve hidrosefalisi olan ¢ocuk olguda leptomenenjit
Leptomenengitis in a children with a violent alobar holoprozensefal and hydrosefalia
Nimet Sagmaz Nurdag, Merve Kily Cil, Derya Alabaz

Brongiyolite bagli gelisen solunum sikintis1 olan trakeostomili bir ¢ocuk olguda
Heliox tedavisi kullanimi1

Use of Heliox therapy in a child case with tracheostomy with respiratory distress due to
bronchiolitis

Okkes Ozgiir Mart, R. Dinger Yildizdas, Ozden Ozgiir Horog, Farnk Ekinci, Merve Masirlioglu
Akut miyeloid 16seminin bagvuru bulgusu olarak fasial paralizi

Facial parallization as an initial finding of acute myeloid leukemia

Punar Cay, Sevcan Bilen, Gamze Gokulu, Utkn O{er, Goksel Leblebisatan, Hayri Levent Yilmaz
Cocuk acil servisinde yatakbagi ultrasonografi ile tan1 alan spontan pnémotoraks
olgusu

A case of spontancous pneumothorax diagnosed by bedside ultrasonography in the
pediatric emergency department

Sevcan Bilen, Gamze Gokuln, Pinar Cay, Biyiikbanim Abmadzada, Hayri Levent Yilmaz
Epilepsinin nadir bir nedeni Glut-1 eksikligi

A rare reason of epilepsy: Glut-1 deficiency

Yiiksel Demirel, Fatma Derya Bulut, Sebile Kilavuz, Deniz Kor, Ilksen Demir, Tugse Kartal,
Didem Giines, Nesliban Onenli Mungan

Nobet etiyolojisinde nadir bir kalitsal metabolik hastalik: Canavan hastalig1

A rare hereditary metabolic disease in seizure ethiology: Canavan disease

Zeynep Erkul Bagaran, Buren Koseci, Fsra Kara, Deniz Kor, Dmygn Giiner Ogzcanyiiz,
Fatma Derya Bulut, SebileKilavnz, Berna Seker Yalmaz, Neslihan Onenli Mungan
Hiperfenilalanineminin nadir bir nedeni: iki olguyla dihidropteridin rediktaz
eksikligi

Rare reason of hyperphenilalaninemia: two cases with dihydropteridine reductase
deficiency

Zuhal Kogak, Sebile Kilavnz, Deniz Kor, Derya Bulut, Nesliban Ozcan, Sevcan Tug Bozdogan,
Tugre Kartal, Neslihan Onenli Mungan

PANEL SUNUMLARI / PANEL PRESENTATIONS

Kritik hasta bakiminda yeni teknoloji kullanimi
New technology use in critical patient care
Ayse Menemenciodlu

22

26

28

30

31

32

34

36

38

40

42

44



24

25

26

27

28

29

30

31

32

33

34

35

36

37

38

39

40

XVIII. Cukurova Pediatri Giinleri Kongre Bildirileri Ozel Sayisi

Gegmigten gelecege Tiirkiye’de yenidogan tarama programlart “gegmisten 48

giiniimiize”

From the past to the future newborn screening program in Turkey “from past to today”

Aysegiil Tokatls

Ne zaman gocuk hematoloji/onkolojisi konsiiltasyonu istemeliyiz?
When should we request a child hematology / oncology consultation?
Begiil Y ager-Kiipeli

Cocuklarda agiz dis saghig1

Oral and dental health in children

Cenmr Dogan

Giincel pediatri pratiginde ketojenik diyet
Ketogenic diet in current pediatric practice

Ebru Cigek

Cocuk hemgireliginde aile merkezli bakimin énemi
The importance of family centered cate in child nursing
Emel Yiiriik Bal, Senay Cetinkaya

Sok bulgular: olan gocuga yaklagim

Approach to a child with shock findings

Faruk Ekinci

Yenidogan sariliklarina yaklagim

Approach to newborn jaundice

Ferda Olii

Siirekli seker monitorizasyon sistemi

Continuous sugar monitorization system

Giilean Delidag

Status epileptikus ve tedavisi

Status epilepticus and treatment

Giilen Giil Mert

Pediatrik tanilamada hemsirenin rolii

Nurse's role in pediatric diagnosis

Hacer Cetin

Primer immiin yetmezlik ve malignite

Primary immunodeficiency and malignancy

Ibrabim Bayram

Pediatrik palyatif bakim

Pediatric palyative care

Mustafa Kara, Senay Cetinkaya

Akilci ilag kullanimi

Using medicine with care

Ozlem Ogiir Giindegliogln

Olgular ile bityiimenin degerlendirilmesi ve boy kisaligina yaklasim
Evaluation of growth with cases and approach to short stature
Samim Ozen

Akut alerjik reaksiyonlarda giincel bakim

Current care in acute allergic reactions

Serap Eyer

Kalp yetmezliginde hemsgirelik bakimi

Nursing care in heart failure

Sik kargilagilan zehitlenmelere yaklagim

Approach to frequent poisoning

Sinem Sart Gokay

50

51

53

55

61

64

65

67

70

71

75

77

78

80

82

85



41

42

43

44

45

46

47

48

49

50

51

52

XVIII. Cukurova Pediatri Giinleri Kongre Bildirileri Ozel Sayisi

Cocuk saglig1 ve hastaliklar1 hemsireliginde inovasyonun 6nemi
The importance of innovation in child health and disease nursing
Senay Cetinkaya

Pediatride giivenli ilag uygulamasi

The safety of drug therapy in children

Yusuf Karatas

SOZEL SUNUMLARI / ORAL PRESENTATIONS

Kronik karin agrisiyla bagvuran ¢ocuklarda, 6zefagogastroduodenoskopi
bulgulariyla birlikte peptik iilser sikliginin degerlendirilmesi

Evaluation of the frequency of peptic ulcer in children presenting with chronic abdominal
pain with esophagogastroduodenoscopy findings

Asuman Nur Karban, Yusuf Usta

Newly developed walking difficulties in children may be the first symptom of
cancer

Cocuklarda yeni gelisen yturtime zorluklari kanserin ilk belirtisi olabilir

Ayse Ozkan, Begiil Yager Kiipeli, Leman Tekin Olgun

Nefrotik sendrom tanili gcocuklarin son bes yilda hastaneye yatis endikasyonlar: ve
prognozlari

Indications and prognosis for hospitalization of children with nephrotic syndrome in the
last five years

Babriye Atmis, Derya Cevigli, Aysun Karabay Bayazut

Yeni agildan g¢ocuk metabolizma poliklinigindeki hasta  profillerinin
degerlendirilmesi

Evaluation of patient profiles in the newly opened child metabolism clinic

Berrak Bilginer Giirbiiz,

Infantil pompe hastaliginda yiiksek doz enzim replasman tedavisi ile ventilator
bagimsiz sag kalim ve kardiyak degerlendirme

The evaluation of survival and cardiac with high-dose enzyme replacement therapy in
ventilator independent infantile pompe disease

Caner Hactodlu, Fadli Demir, Sevcan Erdem, Sibel Basaran, Deniz Kor, Berna Seker Yilmaz,
Fatma Derya Bulut, Sebile Kilavnz, Esra Kara, Burcu Kiseci, Dilek Oztoprak Haciogl,
Nazan Ozbarlas, Nesliban Onenli Mungan

Hipogonadotropik hipogonadizmli ¢ocuklarda viicut kitle indeksinin incelenmesi
Investigation of body mass index in children with hypogonadotropic hypogonadism
Leman Damla Kotan, Semine Ozdemir Dilek, Bilgin Yiiksel

Primer hiperoksaliiri Tip-I’de erken dénemde basarili bir karaciger nakli

A successful liver transplant in early period in primary hyperoxalury Type-I

Deniz Kor, Babriye Atnus, Sebile Kilavuz, Derya Cevizli, Derya Bulut, Aysun Karabay Bayazut,
Gokhan Tiimgir, Ciddem Arskan, Nesliban Onenli Mungan

Giincel pediatri pratiginde ketojenik diyet uygulamalari: Gukurova Universitesi
deneyimi

Cetogenic diet applications in current pediatric practice: the experience of Cukurova
University

Ebru Cigek, Tugge Kartal, Deniz Kor, Derya Bulut, Sebile Klavug, Berna Seker Yilmaz,
Nestiban Onenli Mungan, Ozlem Hergiiner, Sakir Altunbagak

Familyal hipokalsiiirik hiperkalsemili olgularimiz

Our cases with familial hypocalcyuric hypercalcemia

Eda Mengen

Inflitenza iligkili ensefalopati: klinik ve gériintilleme 6zellikleri

Influenza-related ensefalopathy: clinical and imaging properties

Habibe Ko¢ Ugar, Liknur Tolunay, Cengiz Havalr

v

86

88

95

97

98

100

102

104

105

107

108

109



53

54

55

56

57

58

59

60

XVIII. Cukurova Pediatri Giinleri Kongre Bildirileri Ozel Sayisi

Diyabetik ketoasidoz tanisi ile gocuk yogun bakim iinitesinde izlenen hastalarin
degerlendirilmesi

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

Llknur Tolunay, Ulag Ozdemir, Emine Demet Akbag, Orkun Tolunay

Adana'daki ¢ocuk yogun bakim initelerinde yatan hastalarda nutrisyonel
degerlendirme

Nutritional evaluation in patients in pediatric intensive care units in Adana

Merve Musirhogli, R. Dinger Yildizdas, Abhmet Yintem, Farnk Ekinci, Ozden Ozgiir Horog,
Lknur Tolunay, Yasemin Ozkale, Murat Ozkale, Gokhan Timgir

Herediter otoenflamatuvar hastaliklarda Cukurova deneyimi

Cukurova experience in hereditary autoinflammatory diseases

Rabia Miray Kisla Ekinci, Sibel Balci, Ibrahim Boga, Mustafa Yilmaz

Bir iiniversite hastanesine bagvuran annelerin antibiyotikler hakkindaki bilgi
diizeyleri ve tutumlari

Knowledge levels and attitude of mothers admitted to the university hospital

Ozlem Ozgiir Giindeglioghs, Yiiksel Demirel, Zeliha Haytoglu, Merve Kile Cil, Emir Cevik,
Derya Alabaz

Cocuklarda derin boyun enfeksiyonlari; tigiincii basamak hastanesi verileri

Deep neck infections in children; third step hospital data

Oglem Tezol, Mebmet Alakaya, Necdet Knyucn

Glutarik asidiiri Tip 1: 41 hasta ile Cukurova Universitesi deneyimi

Glutaric aciduria Type 1: Cukurova University experience with 41 patients

Sebile Kilavuz, Fatma Derya Bulut, Deniz Kor, Berna Seker Yilmag, Neslihan Ozcan,
Hasan Bilen Onan, Giilay Ceylaner, Nesliban Onenli Mungan

Cocuklarda hipertansiyon evresiyle D vitamini diizeyi arasindaki iligki

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

Serra Siirmeli Déven

Sol renal ven tuzaklanma sendromlari: anterior ve posterior nutcracker sendromu
Left renal ven trapping syndrome: antetior and posterior nutcracker syndrome

Sevgin Taner, Zeynep Biisra Albayram, Ipek Kaplan Bulut, Sema Y ildirim Aslan, Caner Kabasakal,
Abmet Keskinogln

110

111

114

115

116

118

119

121



Cukurova Medical Journal
CUKUROVA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI

Cukurova Med J 2020;45(Ozel Say1 1):1-2

POSTER SUNUMU / POSTER PRESENTATION

Herediter multipl egzositozlu bir olgu sunumu

A case report of hereditary multiple exhaustosis

Burcu Gok Erdogan®, Zeliha Hayrogla @, Akif Miriogl@®

1Cukurova Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklart Anabilim Dali, 20rtopedi ve Travmatoloji Anabilim

Dali, Adana, Turkey

Cukurova Medical Jonrnal 2020;45(Ozel Sayz 1):1-2.

GIRIS
Herediter multipl egzositoz(HME) ¢ok sayida
osteokondromlarin varligi ile karakterize, otozomal
dominant gecis gosteren bir hastaliktir. Insidanst
1/50.000°dir. Klinik olarak asil yakinma eklem
yakininda tek veya cok sayida sert, agrisiz kitlelerin
varligidir. Diz ve ayak bileginde valgum deformitesi,
pektoral ve pelvik kusakta asimetti, el bileginde ulnar
deviasyonla radiusun egrilmesi, eklem hareketlerinde
kisitlilik goriilebilit. Bu olgu nadir géraldigi ve uzun
stireli takibin gerekliligi nedeniyle sunulmustur.

OLGU

10 yasinda erkek hasta, kilo alamama, istahsizlik
yakinmalari ile getirildi. Sag radius distalinde, sag el
3.parmak proksimalinde, her iki skapulanin
medialinde, sol femur distal kesiminde, sag femur
proksimalde, sol 6-7-8. kostalarda, sag 6-7. kostalarda
boyutlart en kigtigh 1X1 cm ile en buyugh 3X2 cm
arasinda degisen, sert, hareketsiz, agrisiz kitleler
saptandi (Resim 1ve Resim 2). Ogykiisiinde, bu
lezyonlarin yaklastk dort yildir oldugu 6grenildi.
Soygecmisinde; annesinde HME oldugu 6grenildi.
Fizik muayenesinde viicut agirhgr:26kg (-1.31 SDS),
boy:140cm (0.21 SDS) idi. Her iki kolda unlar
deviasyon ve dizlerde valgum deformitesi mevcut idi.
Diger sistem muayeneleri dogaldi. Tam kan sayimi ve
biyokimyasal degerleri izole D vitamini duagikliga
disinda normal sinirlardaydi. D-vitamini:6,9 ng/mL
idi. Hasta ortopedi bélimiine konsiilte edilerek genel
cocuk polikliniginde takibe alindi.

Resim 1.

Sagligr ve Hastaliklar: Anabilim Dali, Adana, Turkey

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Burcu Gék Erdogan, Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk
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TARTISMA

HME’ye ait lezyonlar 2-10 yaslar arasinda belirgin
hale gelir. Hastamizda lezyonlar 6 yasinda baslamist1.
En sik yetlesim vyerleri; dizler, humerus, kalca,
skapula, kostalar, el bilegi, ayak bilegi, dirsek, eller,
ayaklar ve pelvis kemikleridir. Bizim hastamizda
radius, femur, skapula ve kostalar tizerinde bilateral
egzositozlar mevcuttu. Hastaltk otozomal dominant
kalitm  gosterir, ciddiyeti ebeveynlerde hafif
fenotipten, cocuklarda ciddi forma (17-30 egzositoza)

Cukurova Medical Journal

kadar degisebilir. Hastamizin annesi hafif formlu
HME ile izlenirken, hastamizda agir HME mevcuttu.
Valgum deformitesi, pektoral kusakta asimetri, ulnar
deviasyon ve kilo alim yetersizlifi nedeniyle
degerlendirilen hastamiz izole D vitamini disuklagu
ve HME tansiyla takibe alindi. HME’de %3-%5
prevalans ile malign transformasyon en korkulan
komplikasyonudur. Olgumuz ender gorilen bu
hastaligin malign transformasyon agisindan yakin
takip  edilmesinin = 6nemini
sunulmustut.

vurgulamak  igin
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GIRIS

Mitokondriyal DNA  deplesyon sendromu 6
(MTDPS6); neonatal dénemde karaciger yetmezligi,
hipoglisemi, laktik asidoz ve nérolojik bulgulatla
seyreden, MPL717 gen mutasyonu sonucu olusan,
otozomal resesif kaliimh multisistemik tutulum
gosteren  bir  kalitsal  metabolik  hastaliktr.
Hepatoserebral ~mitokondriyal DNA  deplesyon
sendromu (MTDPS) olarak da adlandirilir. Hastalar
genellikle infant déneminde basvurur ve hayatin ilk
yilinda 6lumle sonuglanir. Ancak ¢ok nadir olsada ileri
yaslarda da tani konulan olgular vardir. MTDPS6’nin
gunimiizde etkin bir tedavisi yoktur. Biz de
yenidogan kolestazi nedeniyle bagvuran takibinde
nérolojik bulgulart ve laktik asidozu gelisen MPL77
gen mutasyonlu bir hastayt kolestaz etiyolojisinde
nadir bir neden olarak sunmak istedik.

OLGU

4,5 aylik kiz hasta, 3 giinlikken sariligi olmas:
nedeniyle dis merkeze basvurmus, kolestaz etiyolojisi
icin yapilan tetkiklerinde CMV pozitifligi saptanmasi
lzerine gansiklovir tedavisi verilmis, tedaviye yanit
alinamamasi nedeniyle metabolik hastalik 6n tanisiyla
yonlendirilmisti. Ozgegmisinde 6zellik  olmayan
hastanin anne babast birinci derece kuzen akrabayd:
ve ailede benzer 6ykii yoktu. Fizik muayenesinde
ikterik  gorunimi  disinda  6zellik  saptanmadi.
Kolestaz etiyolojisine yonelik tetkiklerinde safra

yollart atrezisi, galaktozemi, sitrulinemi ve tirozinemi
disland1. Takipteki fizik muayenesinde hipotoni
gelismesi, hepatik bulgularinin kottlesmesi, laktik
asidoz saptanmasi, ferritin ve AFP yiiksekligi olmast
nedenleriyle MTDPS olabilecegi dustintilerek destek
tedavileri diizenlendi. Hasta 4.5 aylikken kaybedildi.
Genetik analizinde MPL777 geninde homozigot
¢.284dupG (p. F96Kfs*17) mutasyonu saptandi.

TARTISMA

MTDPS etkilenen organlarda mitokondriyal DNA
kayb1 ile karekterize heterojen bir grup kalitsal
metabolik  hastaliktir.  MPI777  geni  disinda
hepatoserebral bulgulara neden olan diger genler
POLG1, DGUOK ve C10orfdir. Bizde kolestaz
nedeniyle basvuran takiplerinde hepatik bulgularina
nérolojik bulgular eklenen hastamizda mitokondriyal
bir hastalik olabilecegini dustinerek baktigimiz
MPV’17 genine mutasyon saptadik. Olgumuzu nadir
goriilen bir durum oldugu icin, kolestaz etiyolojisinde
galaktozemi,  sitrilinemi ve tirozinemi  gibi
hastaliklarin yani sira hipotoni gibi nérolojik bulgular
oldugunda ayirict tanida mutlaka mitokondriyal
hepatopatilerin de MTDPS6 digtiniilmesi gerektigini
vurgulamak amaciyla sunduk. Her ne kadar 6zgiin
tedavileri olmasa da hem trnsplant gibi sadece
karaciger yonelik invazif girisimlerin 6nlenilmesi hem
de aileye prenatal tani olanaginin saglanmasinin
6nemini vurgulamak istedik.

Metabolizma Bilim Dali, Adana, Tutrkey
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GIRIS

Niemann-Pick  hastaligt ~ SMPD7  genindeki
mutasyonlarin neden oldugu asit sfingomiyelinaz
(ASM)  cksikligi ~sonucu  dokularda  degisen
derecelerde  lipit depolanmasina  neden  olan,
otozomal resesif kalitmli nadir bir lipit depo
hastaligidir. ASM eksikligi sonucu hastaligin A ve B
olarak iki tipi meydana gelir. Sikligt 250 000’de 1°dir.
Tipler arasindaki farklar  klinik  bulgulardan
kaynaklanir. Tip A’li hastalar erken bebeklik
déneminden itibaren ciddi hepatosplenomegali ve
merkezi sinir sistemi tutulumuyla karsimiza gelirken,
tip B’de genellikle nérolojik bulgular gbzlenmez ve
hepatosplenomegaliye ilerleyici interstisyel akciger
hastaligt eslik eder. Tip A’ll hastalar ilk 3 yasta
kaybedilirken tip B’li hastalar stklikla yetiskinlige
kadar yasarlar. Gunimizde tedavide erigkin yas
grubunda ve splenektomi yapilmamis hastalar icin
enzim replasman uygulamast c¢aligmalari disinda
sadece semptomatik yaklagimlar uygulanmaktadir.
TIP A’da hizly, ilerleyici ve éliime yol agan nérolojik
fonksiyonun derin kaybi iki ila ¢ yaslarinda ortaya
cikar. Periferik néropati, hipotoni ve arefleksi olarak
kendini  go6sterir.  Sfingomiyelinin ~ pulmoner
makrofajlarda  depolanmasi  interstisyel — akciger
hastaligina, stk solunum yolu enfeksiyonlarina ve
siklikla solunum yetmezligine yol agar. Makiila kiraz
kirmizist lekeler sonunda etkilenen tim bitreylerde
gortlir,  ancak  hastalilk  seyrinde  erken

gortlmeyebilitler. Dalak, kemik iligi, lenf diigiimleri,
kan damarlari, periferik sinir Schwann hicreleri,
merkezi sinir sistemi ve retinal hicrelerin
retikiiloendotelyal sisteminde buyiik lipit ytikla képiik
hiicreleri gorilir.

OLGU

1lk kez 2 aylikken ates nedeniyle hastaneye yatisinda
akut karacifer yetmezligi tablosu saptanan, ancak
spontan olarak diizelen hastanin 6 ayhikken yine bir

enfeksiyonu takiben akut karaciger yetmezligi
nedeniyle etiyolojik tetkikleri tamamlanamadan
karaciger transplantt yapildig Sgrenildi.

Soyge¢misinde anne-baba akrabaydi, ancak ailede
benzer 6ykii yoktu. Nakil sonrast 7.5 aylikken
etiyolojik aragtirma acisindan klinigimize basvuran
hastanin fizik muayenesinde; karaciger 1 cm, dalak 2
cm palpabl idi. N6rolojik muayenesi yasina uygundu.
G6z muayenesinde metabolik hastaligt dustindiirecek
bir bulgu saptanmadi. Nakil sonrasi bakilan
biyokimyasal ve metabolik tetkiklerinde patoloji
yoktu. Lipit depo hastaligt yoéninden bakilan
lizozomal asit lipaz, Beta glukoserebrozidaz ve asit
sfingomiyelinaz enzim diizeyleri normaldi. Aile
prenatal tant talebinde bulundugu ve hastaya 6zgiin
bir tant konulamadigi icin yapilan hastaya tim ekzom
analizi (WES) istendi. Sonu¢ beklenirken hastada
noérolojik bulgularinin gelistigi, néromotor basamak
kayiplarinin oldugu gézlemlendi. Tekrar yapilan g6z
muayenesinde makulada kiraz kirmizist leke saptandi.

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Biisra Ozge Bezirganoglu, Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi,
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Ciddi interstisyel akciger tutulum bulgulari gelisti ve
22 aylikken trakeostomi acilarak ev tipi mekanik
ventilatérde takip edilmeye baslanildi. Bu sirada,

Nieman Pick tip A

WES sonucunda SMPD7geninde homozigot tanimli
c.573delT mutasyonu oldugu bildirilen hastaya
Niemann-Pick A tanist konuldu.

NAKIL ONCESI NAKIL SONRASI
18.06.18 12.09.18 18.09.19 31.01.20
AST 77 65 74 34
ALT 25 37 18 10
TOTAL BILIRUBIN 17 0.4 0.2 0.29
DIREKT BILIRUBIN 12 0.14 0.06 0.07
GGT 15 34 40 35
ALBUMIN 3.4 3.9 3 3.5
APTT 56 27.9 27 27
INR 3.05 1.12 1.16 1.02
WBC 6600 9200 3900 4800
ANS 2780 4700 2200 1900
HB 8.1 10.5 10.4 11.5
HCT 23 30.1 28 33
PLT 49000 256000 144000 144000
NAKIL ONCESI NAKIL SONRASI
FM BULGULARI
KC BOYUTLARI 4CM NONPALPABLE
DALAK BOYUTLARI 5CM 5CM
CHERY RED SPOT YOK VAR
OTURMA YOK YOK
KONUSMA YOK YOK
BILISSEL BECERI GERI GERI
TARTISMA e, e s st et
. . ) ) transplant yapilmak zorunda kalmnmug, transplant
Infant  donemindeki ~ hepatosplenomegali  ve  onragr asit sfingomiyelinaz enzim diizeyi normale

kolestazin etiyolojisinde Niemann-Pick hastaligi da
mutlaka dustnilmelidir. Nakil 6ncesi  etiyolojik
inceleme yapilamayan hastalarda 6n tant olarak
Niemann-Pick  hastaligt ~ disintliyorsa, enzim
diizeyiyle beraber transfizyon nedenli yanls
yukseklikler de g6z 6ntine alinarak SMPD7gen analizi

gelitken dokularda lipit birikimi devam ettigi icin
nérolojik, akciger ve g6z tutulum bulgulart gelismistir.
Olguyu Niemann Pick tamilili hastalarda karaciger
transplantasyonunun  etkin  bir tedavi segenegi
olmadigini vurgulamak amaciyla sunduk.
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GIRIS

Erken baslangicli epileptik ensefalopatiler, stklikla
hayatin 1 yilinda ila¢ tedavisine direncli ve gelisim
geriligiyle seyreden epileptik sendromlart
icermektedir. Genetik calismalardaki son gelismeler,
kriptojenik epileptik ensefalopatilerin  6nemli  bir
kisminin tek gen bozukluklarindan kaynaklandigini
ortaya koymaktadir. Otozomal dominant kalitilan ve
de novo gorilen SPTANT gen mutasyonlart hiicre
iskeletinin korunmasint ve reseptér baglanmasin
saglayan noneritrositik alfa-1-spektrini sorunlarina
yol acarak epileptik ensefalopati tip 5e yol acar.
Klinik bulgulart arasinda ilk 1 yilda antiepileptiklere
direncli epilepsi, nonsendromik zeka geriligi ve dikkat
eksikligi-hiperaktivite bozuklugu bulunur.

OLGU

lyasinda kiz hasta direngli epilepsi etiyolojisi
arastirilmak tzere cocuk metabolizma ve cocuk
néroloji bolimlerine basvurdu. Miadinda 3100 gram
sorunsuz dogan olgunun 5 aylikken basini tutmadigt
ve irkilme tarzi nébetleri oldugu fark edilmis. Hastaya
strasiyla topiramat ve levatirasetam baslanmug, fakat
nébetleri devam etmis. Anne-baba akrabaligi ve
ailede benzer ykii yoktu. Bagvuruda hastanin boy

persentili 5-10 arasinda, viicut agirligs 50. persentilde
ve bas cevresi 5 persentilin altinda idi. Cevreyle ilgisi
ve g6z takibi yoktu.

Resim 1.

Agir hipotonisi vardi, bag kontrolii yoktu. Dismorfisi,
organomegalisi yoktu. Laboratuvar incelemede; tam
kan saymmi karaciger ve bobrek fonksiyon testleri,
kreatinkinaz, serum elektrolitler,
homosisteindegerleri normal sinirlardaydi.Kardiyak,
oftalmolojik ~ ve  odyolojik  degerlendirmeleri
normaldi.N6érogorintilemede,  beyin  sapinda

Metabolizma ve Beslenme Bilim Dali, Adana, Turkey
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hipoplazi,serebral atrofi,beyaz cevherde
miyelinizasyonda gerilik ve pontoserebellar hipoplazi
saptandt.(Resim-1).

Altta yatan kalitsal metabolik hastaliklar ve viral
enfeksiyonlar acisindan yapilan tetkiklerde altta yatan
bir sebep ortaya konamadi. Hastaya vitamin B6
baslandiktan sonra nébet sikliginda azalma olmadi
Hastada etiyolojiye yonelik hicbir ipucu olmamast
nedeniyle yapilan tim ekzon sekanslama ile SPTANT1
geninde heterozigot p.D2303_1.2305dup varyanti
tespit edildi ve hastaya otozomal dominant kalitilan
erken infantil epileptik ensefalopati tip 5 tanis1 kondu.
Anne ve babadan bilinen mutasyon ¢alismast devam
etmektedir.

Table 1 Molecular background of 25 types of early infantile epileptic encephalopathy (EIEE) [according to OMIM (08-08-14)]

OKB hastalarinda kisilik 6rgitlenmesi

TARTISMA

Erken baslangicli epileptik ensefalopatilerde etiyoloji
siklikla saptanamamaktadir. Yiiksek doz ¢oklu ilag
tedavisine ragmen antiepileptiklere yamitin  kota
oldugu bu hastalik grubunda altta yatan nedenin
aydinlatilmast hem prognozu 6ngérebilmek hem de
aileye genetik danisma vermek acisindan 6nemlidir.
Biz bu vakamizda, hipotoni ve erken doénem
baslangicli, tedaviye direncli epilepsi hastalarinda
SPTANT gen mutasyonu gibi tek  gen
mutasyonlarinin  ortaya konmasinda isleri genetik
analizin tanisal Onemine dikkat ¢ekmek istedik.
(Tablo-1).

OMIM number Gene Locus  [Inheritance Protein
EEEE1 308350 ARX Xp2213 XR Aristaless-related homeobox protein
EEEE2 300672 CDKLS  Xp22.13 XD Cyeclin-dependent kinase-like 5
E[EE3 609304 SLC25A22 11pl55 AR Mitochondrial glutamate carrier |
EIEE4 612164 STXBP!  9¢341 AD Syntaxin-binding protein |
EIEES 613477 SPTANI  9¢33-g34 AD Non-erythrocytic alpha-spectrin-1
EIEE6 607208 SCNIA 29243 AD(denovo) Alpha | subunit of voltage-gated sodium channel
EIEE7 613720 KCNQ2  20q133 AD Voltage-gated potassium channel
EIEE8 300607 ARHGEF9 Xq221 XR Rho guanine nucleotide exchange factor 9
EIEE9 300088 PCDHI9  Xq22.I XD limited to females Protocadherin-19
EIEE 10 613402 PNKP 19134 AR Polynucleotide kinase
EEEE 1l 613721 SCN2A 29243 AD Alpha 2 subunit of voltage-gated sodium channel
EIEE 12 613722 PLCB!  20pl23 AR Phospholipase C-beta
EIEE 13 614558 SCN84 1291313 AD Alpha 6 subunit of voltage-gated sodium channel
EIEE 14 614959 KCNTI 9343 AD Sodium-activated potassium channel
EIEE 15 615006 ST3GAL3 1p¥4.l AR Beta-galactoside-alpha-2,3-sialyltransferase- 11
EIEE 16 615338 TBCID2M4 16pl33 AR Member 24 of TBC! domain family

EIEE 17 615473 GNAOI 169122  AD(de novo)

EIEE 18 615476 SZn2 1p342 AR Seizure threshold 2

EIEE 19 615744 GABRAl 534 AR Alpha | subunit of gamma-aminobutyric acid receptor

EIEE20 300868 PIGA Xp222 XR Phosphatidylinositol glycan, class A

EIEE2] 615833 NECAPI  12p1331 AR Endocytosis-associated protein |

EIEE22 300896 SLC35A2 Xpll.23 XD UDP-galactose transporter, isoform |

EIEE23 615859 DOCK7  1p313 AR Dedicator of cytokinesis 7

EIEE24 615871 HCNI Spl2 AR Hyperpolarisation-activated cyclic nucleotide-gated potassium channel 1
EIEE25 615905 SLCI3AS 17pl131 AR Solute carrier family 13

Alpha subunit of the heterotrimeric guanine nucleotide-binding proteins




Cukurova Medical Journal
CUKUROVA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI

Cukurova Med J 2020;45(Ozel Say1 1):8-9

POSTER SUNUMU / POSTER PRESENTATION

Direncli kusma etiyolojisinde Akalazya

Achalasia as an etiological factor in resistant vomiting

Didem Tagkin Giilci'ﬂ@, Zerrin Ozgehk@, Sedef Kuran3®

1Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, 2Cocuk Cerrahi Anabilim Dali, Adana,

Turkey

3Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Gastroenteroloji Anabilim Dali, Adana, Turkey

Cutknrova Medical Journal 2020;45(Ozel Sayz 1):8-9

GIRIS

Akalazya, nadir gorilen, alt Gzofagus sfinkter
relaksasyon bozuklugu ile karakterize &zofagus
motilite bozuklugudur. Siklikla 20 — 50° 1i yaslarda
disfaji, regurjitasyon, gégiis agrisi ve kilo kaybi ile
prezente olur!. Nadir olarak % 2-5 olguda 16 yas
oncesinde bulgular ortaya c¢ikmaktadir?. Hastaligin
bilinen insidans yida 1 / 100000, prevalans 10 /
100000 dir. Cocuklarda sikligt ise 0,1 - 0,3 / 100000
olarak bulunmustur®. Bu olgu ile direncgli kusma
yakinmast olan hastalarda nadirde olsa Akalazya
tanisini diginmek gerektigini vurgulamak istedik.

OLGU

Onaltt yas erkek hasta, her yemek sonrast kusma
yakinmast ile bagvurdu. Fizik bakisinda 6zellik yoktu.
Gelisim egrisi  25-50. persentilde idi. Hastane
kayitlarinda ilk olarak 2017°de kusma yakinmasi ile
basvurdugu, yapilan Baryum’lu Ozefagus Mide
Duodenum  (OMD)  Grafisin’de:  Grade 2
gastrodzefageal refli (GOR) saptandigr goriildii.
Laboratuvar degetlerinden Hb: 16 g/dl, MCV: 89 f],
eozinofil: % 2,3, Demir: 100 pg/dl, Ferritin: 60 p g/L,
Immunglobulin E: 45 U/ml idi. Colyak antikorlart ve
akut faz belirtegleri normal idi. Sorgulandiginda sekiz
yasinda iken sikayetlerinin 6nce sivi gidalara sonra
katt gidalara kargt yutma glicligh seklinde bagladig
ogrenildi. Hastaya sikayetleri icin tekrarlayan defalar
gastroskopik islemler yapildigt Ogrenildi. Hasta
sikayetlerinde azalma olmast tizerine takibe gitmemis.

Hastanin  her yedigi gidayt kusmaya baslayinca
klinigimize bagvurmus. Akalazya Ontansiyla ilk
istenmesi gereken tetkik olarak OMD  Grafisi
calislds. OMD Grafisin’de 6zefagus distal kistmda
diizenli daralma, mide mukozal pililer kaba idi (Resim

1).

Resim 1. OMD Grafisin’de 6zefagus distal kisimda
diizenli daralma, mide mukozal pililer kaba idi.

Hastaya gastroskopi yapildt.
Ozefagogastroduedonoskopi’de antrum
makronoduler, Ozefagus alt u¢ mukozast 6demli,
diizensiz gérintimde idi. Gastroskop ile 6zefagus alt

Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali Adana, Turkey
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ucundan rahat gecildi fakat daralma ve prestenotik
dilatasyon mevcut idi. Ozefagus alt 1/3 u¢ kisminda
divertikiiler ~ g6riinim mevcut idi.  Biyopsi’de
helikobakter pylori (Hp) + kronik aktif gastrit, kronik
Ozefajit mevcut idi. Hp Gastriti igin eradikasyon
tedavisi verildi. Akalazya tanisinda altin standart
olarak  degerlendirilen  yiksek  ¢Ozintrlikla
manometri testi yapildi. Ozefagus peristaltizminin
olmaifl, alt 6zefagus sfinterinin gevsemedigi ve
6zefagus limen ici basincin artmis oldugu gézlendi.
Akalazya tanist konuldu. Daha 6nce dilatasyon
tedavisi yapilan fakat dizelmeyen hastamiza
Laparoskopik Hellermiyotomi ve dor antirefld
operasyonu yapildi. Suan sikayetsiz takip ediliyor.

TARTISMA

Akalazya, gastrodzefageal refli ile ¢ok karismasi
nedeniyle, direncli kusma sikayeti ile gelen hastalarda,
etiyolojiside mutlaka digintlmelidir. Cocuklar,
ozellikle 6-7 yas oOncesi, yeme giigligi, kilo kaybi,
regurjitasyon sikayetleri olmast nedeniyle siklikla reflii
ve gelisme geriligi tedavisi almakta ve tant 6-10 yas
civart ge¢ konulabilmektedir ©.  Erken dénemde

OKB hastalarinda kisilik 6rgtitlenmesi

tedavi  edilmedigi taktirde Gzefagus belirgin
genisleyerek sigmoid seklini alir, mega Ozefagus,
olustuktan sonra bircok tedavi bagarisiz olmaktadir.

KAYNAKLAR

1. Boeckxstaens GE, Zaninotto G, Richter JE.
Achalasia. Lancet. 2014;383(9911):83-93.

2. Wadhwa V, Thota PN, Parikh MP, Lopez R, Sanaka
MR. Changing Trends in Age, Gender, Racial
Distribution and Inpatient Burden of Achalasia.
Gastroenterology Res. 2017;10(2):70-77.

3. Vaezi MF, Pandolfino JE, Vela MF. ACG clinical
guideline: diagnosis and management of achalasia. Am
J Gastroenterol. 2013;1249;108(8):1238—1249.

4. Matrlais M, Fihman JR, Fell JM, Haddad MJ, Rawat
DJ. U incidence of achalasia: an 11 year national
epidemiological ~ study.  Arch  Dis  Child.
2011:96(2):192-194.

5. Saleem Islam. Achalasia. Seminars in Pediatric
Surgery. 2017;26:116-120.

6. Hallal C, Kieling CO, Nunes DL, et al. Diagnosis,
misdiagnosis and associated diseases of achalasia in
children and adolescents: a twelve year single center
experience. Pediatr surg. Int. 2012;28(12):1211-1217.



Cukurova Medical Journal
CUKUROVA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI

Cukurova Med ] 2020;45(Ozel Sayt 1):10-11

POSTER SUNUMU / POSTER PRESENTATION

Hepatosplenomegali ayirici1 tanisinda nadir bir kalitsal metabolik

hastalik: herediter fruktoz intoleransi

A rare heritary metabolic disease in differential diagnosis of hepatosplenomegali:

hereditary fructose intolerance

Esra Karzﬂ@, Deniz Kor1®, Derya Bulutzw, Sebile Kﬂavuz3®, Berna Seker Yilmaz u@,
Burcu K6§eci1®, Semine Dileku®, Gokhan Tiimgéru@, Sevcan Tug Bozdoganuw,

Neslihan Onenli Mungan1®

'Cukurova Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklart Bilim Dal, 5Cocuk Endokrinolojisi BD, *Cocuk
Gastroenterolojisi Bilim Dali, "Tibbi Genetik Anabilim Dali, Adana, Turkey

2Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari, Adana, Turkey

3SBU Van Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari, Van, Turkey

*Mersin Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklar1 Bilim Dali, Mersin, Turkey

Cutkurova Medical Journal 2020;45(Ozel Sayz 1):10-11

GIRIS
Herediterfruktozintoleransi (HFID), friktoz
metabolizmasinda yer alan aldolaz-B (ALDOB)
enzim eksikligi nedeniyle toksik bir metabolit olan
friktoz 1-fosfatin karaciger, barsak ve bd&brekte
birikmesiyle karakterize, otozomalresessif —gecis
gosteren nadir bir kalitsal metabolik hastaliktir. En stk
ek gidaya baslanan aylarda yani diyete fritktoz,
sorbitol ve stikrozun eklenmesiyle kusma, karin agrisi,
ishal, huzursuzluk, solukluk, terleme ve hipoglisemik
nébet gibi yakinmalara neden olur. Karaciger
disfonksiyonu  ve  hepatomegaliye ek olarak
renaltiibilerasidoz tablosu géralir. Acil mudahale
yapilmadiginda Olimcil olabilir. Tant alamayan
hastalarda genellikle tatll ve meyvelerden kacinma
6ykiisti bulunur. Tlerleyen yasla beraber biiyiime
geriligi, karaciger ve bobrek yetersizlikleri gérilebilir.
Tedavi friiktoz, sotbitol ve siikroz icermeyen bir
diyetin uygulanmast ve uzun sireli agliktan kaginma
prensibine dayanmaktadir.

OLGU SUNUMU

Sorunsuz bir gebeligi takiben miadinda dogan erkek
bebegin ilk kez 6 aylikken kusmalarinin bagladigi, 22

aylik iken aynt  nedenle basvurusunda
hepatomegalisin ~ saptandigt ~ 6grenildi.  Fizik
muayenesinde; viicut agirligi: 10,8 kg (3-10p) ve boy:
83 cm (3-10) p, 2-3 cm hepatomegali disinda sistemik
ve norolojik muayenesi dogaldi. Rutin biyokimyasal
ve metabolik incelemede karaciger fonksiyon
testlerinin hafif yiksek olmast disinda 6zellik yoktu.
Hastanin  ilk  yakinmalarinin ek gidaya  gegis
déneminde baslamasi, meyve ve sekerli gidalar
yemek istememesi ve tlkettiginde kusmalarinin
artuginin  6grenilmesi nedeniyle tani olarak HFI
distnilerek yapian genetik ¢alismada ALDOB
geninde  homozigot  ¢.360_363delCAAA  (p.
N120Kfs*32) mutasyonu  saptandi.  Hastanin
diyetinden fruktoz, sitkroz ve sorbitol ¢ikarild:.

TARTISMA

Herediterfruktozintoleransinda klinik bulgular tipik
olarak diyete fritktoz ecklenmesiyle bagladigi icin
tanida ayrintil bir beslenme Sykust, fizik muayene ve
laboratuvar bulgulart kadar yol gostericidir. Tedavide
esas fruktoz, sikroz ve sorbitol icermeyen diyet
olmakla beraber ne kadar fritktozun tolere
edilebilecegi konusunda ortak bir gériis yoktur. Bu
sekerlerin bircok gidanin icerisinde kiigitk miktarlarda
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olmast nedeniyle diyetten tamamen dislanmalar
zotdur. Literatirde 40mg/kg/gin’den veya 1.5
gt/gunden dugik miktatlarin giivenli olduguna dair
yayinlar vardir. Ancak friktoz tiketilmeye devam
edildiginde hastalarda biyime geriligi, karaciger

11

OKB hastalarinda kisilik 6rgtitlenmesi

yetmezligi ve proksimalrenaltibiilerdisfonksiyonun
gelismesi kaginilmazdir. Olgu, hepatomegali ayirici
tanuisinda  HFyt da g6z ontnde bulundurmak
gerekliligini  ve beslenme Gykisinin  6nemini
vurgulamak i¢in sunuldu.
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GIRIS

Tangier hastaligi (MIM#205400), otozomal resesif
sekilde kalitilan, ABCA7 gen mutasyonlarina baglt
olarak ortaya citkan ve ¢ok nadir olarak gorilen bir
kalitsal metabolik hastaliktir.  Cesitli  dokularda
kolesterol esterleri birikimi; periferik néropati ve
buna bagl distal kas atrofisi, sringomiyeli benzeri
klinik, act ve 1st hissi kaybi, hiporefleksi, néropatik
agri, korneal opasiteler, gérme kusuru, buyik ve
turuncu tonsiller, erken baslangicli koroner arter
hastalig1, sol ventrikill hipertrofisi, kuru cilt, tirnak
distrofisi, hepatomegali ve splenomegali gibi
bulgulara ~ yol  agabilmektedir. Laboratuvar
bulgularindan HDL kolesterol dusiikligi dikkat
cekicidir.

OLGU

30 yasinda erkek hasta hepatosplenomegali etiyolojisi
aragtirilmak lzere basvurdugu dahiliye
polikliniginden tarafimiza yonlendirildi. Cocukluk
¢agindan  beri karin  sisligi  olan  hastanin
organomegalisi fark edilmis. Hastanin perinatal
oykisinde Ozellik yoktu. Appendektomi gecirmisti
ve Bruselloz 6ykiist vardt. Strekli kullandigt bir ilag
yoktu. Anne ve babast akraba olup diger kardesleri
saglikliyd: ve ailede benzer 6ykii yoktu. Babast 56
yasinda kalp hastaligi, 35 yasindaki agabeyi de beyin
timord  nedeniyle  eksitus  olmustu.  Fizik
muayenesinde midklavikiler hatta subkostal alanda

karaciger 3-4 cm ve dalak 3-4 cm palpabl idi.
Nérolojik muayenesi ve diger sistem muayeneleri
dogaldi. Laboratuvar bulgulari degerlendirildiginde
karaciger ve bobrek fonksiyon testlerinin normal
oldugu, lipid profilinde total kolesterol, LDL ve HDL

kolesterollerinin ~ olduk¢a  diisik oldugu géze
carpmaktayd:t  (sirastyla  19/10/1,4  mg/dL).
Abdominal ultrasonografide hepatosplenomegali

disinda  Ozellik gorilmedi ve portal ven akimu
normaldi. Karaciger biyopsisinde nonspesifik reaktif
degisiklikler vardi. Ekokardiyografide hafif mitral
yetmezlik ve sol atriyumda dilatasyon saptandu.
Oftalmolojik degerlendirme normaldi. Kemik iligi
aspirasyonunda  gorilen  kopuksii  histiositler
nedeniyle bakilan lizozomal depo hastaliklarindan
Gaucher, Niemann-Pick tip B ve kolesterol ester
depo hastaliklarina ait enzim dizeyleri normaldi,
ancak nonspesifik bir biyobelirte¢ olan kitotriosidaz
yuksekti. Hastanin nérolojik bulgusu veya turuncu
tonsilleri olmasa da HDL distikligi ve mevcut klinik

bulgularla  Tangier hastaligindan  siphelenildi.
ABCAT geninde homozigot c.5243C>T
(p-Ser1748Leu)  mutasyonu  saptanarak  tani
dogrulandi.

TARTISMA

Hepatosplenomegali etiyolojisinde kalitsal metabolik
hastaliklar (IKMH), 6zellikle anne-baba akrabaligy, aile
Oykust ve kronik siire¢ varliginda mutlaka ayirict
taniya eklenmelidi. Diger sistemlerin
degerlendirilmesi ve temel laboratuvar inceleme
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sonrasinda da KMH’lara yonelik 6zgul testler
yaptmalidir. Aclik lipit profilinde 6zellikle HDL
kolesterol dustkligti saptanmast uyumlu klinik
bulgularla beraber Tangier hastaligini
distindirmektedir. Tangier hastaliginda 6zgtin bir
tedavi bulunmamakla beraber, erken baglangich
koroner arter hastaligindan korunmak i¢in digik yag
iceren  diyet, noéropatinin @ komplikasyonlarini
diizeltmek i¢in ayak bilegi ortezleri ve fiziksel terapi,
obstriiksiyonu oldugunda

solunum yolu
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Tangier hastaligt

tonsillektomi, kornealopasiteler icin kornea nakli,
trombositopeni veya hemolitik anemiye neden olan
hipersplenizm icin splenektomi gibi palyatif tedaviler
uygulanabilmektedir. Bu sunum ilecok nadir goriilen
bir kalitsal metabolik hastaligi paylasmak, KMH’larin
eriskin dénemde de tant alabilecegine vurgu yapmak
ve stk yapilan rutin biyokimyasal tetkik sonuglarindaki
yikseklikler kadar dustikliklerin de tanisal 6nemi
olduguna dikkat ¢cekmek istedik.
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Nadir goériilen bir ev kazasi olgusu: yiiksekten yabanci cisim (cam boru)

tizerine diigme sonrasi yaralanma

A rare case of home accidents: injury after the fall on the foreign body (glass pipe)
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GIRIS

Kaza, onceden planlanmamis, beklenmeyen, ani
olarak ortaya c¢kan ve vyaralanma, hasar ile
sonucjanabilen, onlenebilen bir olaydir. Kazalar,
toplumlarda saglik sorunlart icinde ohemli bir yere
sahiptir. Cocuklukta yasanan kazalarin onemli bir
kismt, “6lumle sonuclanmayan cocuk kazalari”nin ise
yaklastk etrafindaki
gerceklesmektedir. Bu olgu sunumunda, kazalarda
alinmasi gereken Onlemlere dikkat cekmek icin
yiksekten bir cam borunun Uzerine digerek
yaralanan bir hastanin tartistlmast amaclandi.

yarist  ev  ve ortamda

OLGU

Sekiz  yasinda kiz olgu yaklastk 3 metre
yuksekligindeki damdan, 1 metre uzunlugunda, 4 cm
capindaki borunun izerine duserek yaralanma
yakinmast ile hastanemizin acil poliklinigine getirildi.
Hasta, etrafinda korkuluk veya herhangi bir korumast
olmayan damda oynarken dengesini kaybederek
duvara dayal, bir beze sarili dik pozisyonda duran
cam borunun izerine oturur pozisyonda digmiis.
Digme sonrast viicuduna anal bdlgesinin  yan
tarafindan cam boru girmis. Getirildiginde yasamsal
bulgulart normal araliklarda olan hasta, ajite ve stirekli
agliyordu. Fizik muayenesinde rektal bolgede anal
acikligin bitisinde sag tarafindan etrafinda bez sarilt

cam boru penetre olmus idi. Diger sistem

muayenelerinde 6zellik saptanmadi. Laboratuvar
degetleri normal sinitlarda idi. Tetanoz agist ve ilk
midahalesinin ardindan gérintilemeleri  yapildi.
Cekilen beyin, spinal ve go6gus bilgisayarl
tomografisinde 6zellik saptanmadi. Kontrastlt batin
bilgisayarli tomografisi: “Yabanct cisim perirektal
alandan girerek rektumla iliski tam géstermeyecek
sekilde, rektumu saga dogru deviye etmistir. Rektum
duvar  devamliligt  tam  degerlendirilememistir.
Prerektal alanda minimal hava dansitesi mevcuttur.
Yabanci cisim foramen sakralisten, sakroiliak eklem
seviyesinden ge¢mistir. Lomber 5. vertebra lamina
komsulugundan ve paraspinal kaslardan gecerek sola
ve cilt altina uzanmustir. Internal iliak arterin dallari ile
yakin komsulukta olup damar travmatizasyonu ekarte
edilemez.” seklinde yorumlanmistir. Cocuk cerrahisi
ve ortopedi bolumi tarafindan degetlendirilen hasta
acil operasyona alinmugtir. Operasyon sonrasi ¢ocuk
cerrahisi servisinde 15 gln yatirilarak izlenmis
sonrasinda sifa ile taburcu edilmistir.

TARTISMA

Cocuklar ev ve etrafinda olusabilecek kazalar
yonunden riskli grubu olusturmaktadir. Cocuklarda
gorme alaninin yeterince gelismemis olmasi, ogrenme
ve arastirma meraki, seslerin yerlerini belirlemede
yetersizlik ve 36 ay altinda ozdenetim yeteneginin
kisitliligi cocuga ait onemli risk etkenlerini olusturur.
On yas altt cocuklarda gotulen ev kazalari icinde
dusmeler, yaniklar ve zehitlenmeler ilk siralar
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ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Acil Bilim Dali, Adana, Turkey
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paylasmaktadir.  Ayrica babalarin  cocuk

guvenligi konusundaki bilgi, tutum, davranislarinin

anne-

yetersizligi cocugun gozetimindeki eksiklikler ve ev
ortamlarinin cocuk guvenligini saglayacak sekilde
duZzenlenmemesi kazalart kolaylastirict etmenlerdir.
Cocuklarin evdeki ve evin etrafindaki tehlikelere
maruziyetinin azaltilabildigi durumlarda, tibbi girisim
gerektiren ev kazalarina bagl yaralanmalarin yuZzde 70
azaldigi  gosterilmistir.  Engellenebilir
ozellikte olan bu tiir kazalar, cocuk, aile ve toplum

oraninda

acsindan cesjtli derecelerde is;gucti kaybi ve parasal
sorunlara neden olan onemli bir halk sagligi
sorunudur. Deneyimledigimiz olgumuz bize bu konu
ile 1ilgili ailelerin  bilgilendirilmesi, farkindalik
yaratilmast  gerekliligini = gOstermigtir. ~ Sorunun
cozumu'icjn kazalara hazirlayict nedenlerin bilinmesi,
risk altindaki cocuklarin belirlenmesi ve koruyucu
yontemlerin gelistirilmesi yararlt olacaktir.
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Sitrulinemi tip II (Sitrin eksikligi), agirlikli olarak

karacigerde sentezlenen ve sitrin  ad:i  verilen
aspartat/glutamat  tagtyict  izoform 2 (AGT2)
proteinini  kodlayan  SLC25.A473  genindeki

mutasyonlarin neden oldugu otozomal resesif gecisli
nadir bir kalitsal metabolik hastaliktir. AGT2’nin
temel gérevi atjininosiiksinat sentetaz (ASS) enzimi
icin gerekli mitokondriyal aspartat ve sitozolik
glutamat degisimini saglamaktir. Bu nedenle sonug
olarak, sitrin eksikliginde ASS enzimi tim vicutta
degil, sadece karaciger dokusunda eksik olmaktadir.
Sitrin eksikligi baslangic yasina gore Ug farkl sekilde
karsimiza gelebilir. Bunlar neonatal intrahepatik
kolestaz, eriskin baglangich form ve ikisi arasindaki
gecis  fenotipi olarak  bilinmektedir. Neonatal
formdaki hastalarda genellikle kolestaz, diftz yaglt
karaciger, hepatik fibrozis, karaciger disfonksiyonu,
hipoalbuminemi, hipoglisemi, koagtilasyon
bozuklugu, kanda sitrillin yiksekligi ve galaktoziiri
olur. Galaktoziiti oldugu icin de klinik bulgulari
siklikla klasik galaktozemiyle karisabilir. Erken tam
alabilen hastalarda galaktoz kisitli/orta  zincirli
trigliseritten zengin mama ile beslenme tam iyilesme
saglarken, tedavi geciktiginde hastalarda kronik
karaciger hasart gelismektedir.

OLGU

2 aylik kiz hasta dogdugundan beri fark edilen sariik
yakinmast nedeniyle getirildi. Anne-baba birinci
derece kuzen akrabaydi. Dogum 6ykisiinde 6zellik
olmayan hastanin 3 giinlikken sariliginin bagladigi ve
bunun i¢in fototerapi tedavisi aldig1 égrenildi. Fizik
muayenesinde viicut agithigt: 3610 gr (5-10. p), boyu:
53 cm (10-25.p), bas cevresi: 37 cm (10-25.p) idi.
Sistemik muayenesinde kirli sar1 renk disinda 3-4 cm
hepatomegalisi vardi. Goézde katarakt saptanmadi.
Laboratuvar incelemede; AST: 135 U/L, ALT: 31
U/L, total bilirubin: 8,4 mg/dL, direk bilirubin: 3,6
mg/dL, ALP: 316 U/L, GGT: 84 U/L, AFP>30.000
idi. Kolestaz etiyolojisi arastirilan hastanin en géze
carpan laboratuvar bulgusu idrarinda yitksek oranda
galaktoz pozitifligi olmastydi. Ancak es zamanl
olarak bakilan kan aminoasitlerinde de sitrulin ¢cok
yuksekti (434 umol/L N: 6-35umol/L). Bu sonuglatla
sitriilinemi  tip-2  tarust  disinilen  hastanin
SL.C25.A13 geninde de taniy1 kesinlestiren homozigot
p.L598R  (c.1793T>G) mutasyonu  saptandt.
Tedavide galaktozemidekine benzer sekilde laktoz ve
galaktozsuz mama bagslanildi. Takiplerinde 10 gin
icerisinde bulgulart geriledi. 3 yasindan sonra ise
serbest diyete gecildi.
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TARTISMA

Sitriillinemi tip-2 nadir goriilen bir kalitsal metabolik
hastaliktir. Cogunlukla tedaviye iyi yanit vermesine
ragmen bazi olgularda kronik karaciger
gelisebilmektedir. Kolestaz tablosunda bagvuran
hastalarda galaktozuri saptandiginda 6ncelikle daha
stk gorilen galaktozemi tanisi akla gelmektedir.
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Ancak g6z muayenesinde kataraktin olmayist ve
galaktoz-1-fosfat tridil transferaz enzim aktivitesinin
normal dizeylerde olmast ile sitrilinemi tip-2
distnilmektedir. Olgumuzu sitrin eksikliginin kolay
ve etkin bir tedavisi olmasi, galaktozemiye benzer
klinik bulgulara yol actig1 icin kolestaz etiyolojisinde
digintlmesi gerektigini  vurgulamak amaclariyla
bildirdik.
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Lenfédem lenfatik dolasimin konjenital veya edinsel
bazi nedenlerle bozulmast sonucu, proteinden zengin
interstisiyel stvinin jeneralize veya bolgesel olarak
birikimiyle karakterize bir durumdur.! Primer
lenfédem 100000 de 1 oranda gérilen nadir bir
tablodur.! Primer lenfédemin sporadik ve kalitsal
tipleri vardir. Kalitsal konjenital lenfédem veya
kalitsal lenfédem tip I (Milroy hastaligi) otozomal
dominant olarak kalitilir.? Etkilenen bireyler genellikle
dogumdan hemen sonra her iki alt ekstremitede
lenfédem gelisir.? Burada dogumdan itibaren her iki
alt ekstremitede 6dem gobzlenen hastanin, ayirict
tanusinda, ender gorilen primer lenf 6demin de g6z
6nunde bulundurulmast gerektigi  vurgulanmak
istenmistir.

OLGU

3 yasinda erkek hasta dogdugundan beri her iki ayak
sirtinda ve bacaklarda 6dem sikayetiyle Cukurova
Universitesi Genel Cocuk Poliklinige basvurdu.
Opykiisiinde eslik eden ishal, sarilik kusma yok idi.
Ozgegmisinde miadinda normal vajinal yoldan 3,000
g olarak dogdugu Ogrenildi.  Soyge¢misinde
ebeveynler arasinda akrabalik yoktu ve ailede benzer
yakinmalart  olan  baska hasta yoktu. Fizik
muayenesinde genel durumu iyi, bilinci acik, vital
bulgulart normal sinirda idi. Hastanin sendromik
gorinimu yoktu. Her iki ayak sirt1 ve bacaklarda gode
birakan 6dem mevcuttu (Resim 1) Laboratuar
incelemesinde tam kan sayimi, serum albiimin,

kreatinin, AST, ALT, ALP, GGT, idrar

protein/kreatinin orani, idrar incelemeleti, akciger
grafisi, ekokardiografi ve alt ekstremitelerin vendz ve
arteriyel renkli doppler ultrasonografileti normaldi.
Di1s merkezde yapilan tetkiklerinde kromozom analizi
46; XY idi. Alt eckstremite lenfosintigrafisinde
injeksiyon bolgesi proksimalinde lenfatik klirens
izlenmeyen vakaya primer konjenital lenfédem
(Milroy hastaligr) tanist konuldu. Hasta rehabilitasyon
amactyla fizik tedavi bolimiine yonlendirildi.

TARTISMA

Cocuklarda alt ekstremitede 6deme yol acan pek ¢ok
neden bulunmaktadir. Lenfédem etyolojiye gore
primer lenfédem ve sekonder lenfédem seklinde
siniflandirlir.  Lenfédemin  %99u  sekonder
lenfédemdir. Primer lenféodem, lenfédemin ilk
saptandigi yaga gore 3 e ayrilir.

Konjenital Lenfédem: Dogumdan ilk 2 yaga kadar
olan dénem.

Lenfédem prekoks: En stk piibertede ortaya
ctkmakla birlikte 3. dekatta da gorilebilir. Primer
lenfédemin en sik seklidir. Cogunlukla tek tarafli,
alt ekstremitede ve kizlarda gorilar. En sik puberte
ve gebelikte ortaya ¢ikar

Lenfédem tarda: 35 yas usti gorulir. En nadir
formudur.

Konjenital lenf 6dem basliginda pek ¢ok sendrom ve
kromozom bozukluklart yer almaktadir. Hastamizda
mevcut bulgular ile sendromik veya kromozomal
bozuklugun eslik ettigi konjenital lenf 6dem tanisi
ekarte edilmigtir. Kalitsal lenfédem 1A (OMIM
153100) (Milroy hastaligt) esas olarak konjenital
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Yazisma Adresi/ Address for Correspondence: Giilsah Kurtcebe, Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghigi ve




Kurtcebe ve Haytoglu

baslangiclt bir lenfédemdir, lenfatiklerin gelisiminde
ve / veya islevinde basarisiziga baglt olarak
ekstremitelerin sismesi, interstisyel stvi boslugunda
lenf birikmesine yol acar. Milroy hastaliginda
lenfédem dogumdan itibaren mevcuttur. En sik alt
ekstremiteler, kollar, yiiz ve genital bolgede gorilir.
Lenfédem alt ekstremitede genellikle bilateraldir
Bizim hastamizda da dogustan itibaren bilateral alt
ekstremitede 6dem mevcut idi. Bizim hastamizda da
tany; klinik, fizik muayene ve lenfosintigrafi ile
konuldu.

Milroy  hastaliginin  komplikasyonlart  arasinda
bagirsak albiimin kaybina bagli hipoproteinemi,
etkilenen ekstremitede enfeksiyona karst artan
duyarlilik ve anjiyosatkom gelisme riski bulunur.
Hastamizda adi gegen komplikasyonlar saptanmadi.

Tablonun yénetimi semptomatiktir. Manuel lenfatik
drenaj, cilt bakimi ve drenaj arttirici egzersizden
olusan tedavis lenfédemin azalmasina neden olur,
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ancak genellikle gecicidir. Kamtlanmis bir tibbi
tedavisi yoktur* Hastamuz rehabilitasyon amaglt fizik
tedavi bélimiine yonlendirildi.

KAYNAKLAR

1. Zuther JE. Pathology. In: Zuther JE, Norton S,
editors. Lymphedema Management: The
Comptrehensive Guide for Practitioners, 3rd ed. New
York: Thieme; 2013;46-122.

2. Quéré 1, Moffatt C. Care of children with
lymphoedema: International lymphoedema
framework; 2010. https://www.lympho.org/

portfolio/ cate-of-children-with-lymphoedema/
Rockson SG. Lymphedema. Am | Med 2001;110:288—
95

3. Executive Committee. The diagnosis and treatment of
peripheral lymphedema: 2016 consensus document of
the International  Society of Lymphology.
Lymphology. 2016;49:170—84.



Cukurova Medical Journal
CUKUROVA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI

Cukurova Med ] 2020;45(Ozel Sayt 1):20-21

POSTER SUNUMU / POSTER PRESENTATION

Batinda asit ve viicutta yaygin 6dem nedeniyle gelen ¢ocuk hastada

tiberkiiloz peritonit
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GIRIS

Cocuklarda akciger dist tiiberktloz, eriskinlere gore
daha sik gorilmektedir. Abdominal TB, tedavi
edilmeyen TB olgularinin %6- 38’inde gorilebilir. En
stk lenfohematojen yayilima baglt olarak gelisir.
Ancak enfekte balgam veya kontamine siit alimi ile de
enfeksiyon gelisebilmektedir. Tiberkiloz peritonit
cocukluk ¢aginda stk gorilmez. Biz 13 yaginda
tiberkiloz petitonit tanist almig olguyu sunduk.

OLGU

13 yasinda kiz hasta, 3 yil 6nce yiizde ve ayaklarda
sislik, eklem agrist sikayetleriyle basvurdugu dis
merkezde nefrotik sendrom distinilerek 2 ay steroid
tedavisi almstiSikayetleri gerileyen hastanin son 2
aydir yuzde, g6z kapaklarinda ve her 2 alt
ckstremitede tekrar 6dem gelismesi Uzerine yapilan
batin USG sinde yaygin asit saptanmistt. Periton
biyopsisi nonspesifik  kronik  peritonit olarak
raporlanmistt. Hasta ileri tetkik ve tedavi amaciyla
Cukurova Universitesi Genel Cocuk Poliklinigine
sevk edilmisti. FM de genel durumu iyi, vital bulgulart
normal, g6z kapaklart hafif 6demli. Orofarinks dogal,
servikalde milimetrik Lap mevcuttu. Akciger sesleri
dogal KVS  ritmik. Batin serbest. Hepatomegali,
splenomegali yok. Pretibialde 3+ 6dem mevcuttu.
Tetkiklerinde serum  albiimin, lipidler, idrar
protein/kreatinin normaldi. Alt ekstremite arter/ven
doppler USG normal. Batin USG de en kalin yerinde

75mm kalinliginda serbest mayi(asit?) olmas: tizerine
gekilen batin ve toraks tomografide: sag akcigerde
seckel plevral kalsifkasyonlar, minimal efiizyon,
atelektazik degisiklikler, mezenterik multiple lenf
nodu ve batinda yaygin assit saptanmastyla PPD
20x20mm ve quantiferonun pozitif gelmesi tizerine
abdominal  tiberkiloz  tanist  ile
antituberkiloz tedavi baglandi.

hastaya

TARTISMA

Tuberkiloz tant ve tedavisindeki ilerlemelere ragmen
tim dinyada ve tlkemizde 6nemli bir halk saglig:
sorunu olmaya devam etmektedir. Akciger klinik
belirtileri genellikle enfeksiyonun baslangicindan
sonraki 1-6 ay gortlir. Primer enfeksiyondan 2-6 ay
sonra, basilin 6nce bélgesel lenf bezlerine oradan da
torasik kanal yoluyla hematojen yoldan yayilmasi
sonucu ortaya ¢ikar. Abdominal tiberkiiloz da en stk
lenfohematojen yolla yayilir. Abdominal
tiberkiilozda bélgesel lenf nodu, peritoneal kavite,
gastrointestinal sistem, karaciger, dalak, adrenal
bezler ve pankreas olmak tzere karin igindeki tim
dokular etkilenebilir. Ulkemiz gibi tiiberkillozun stk
gorildigt ilkelerde akciger bulgulart olmadan karin
sisligi, asit gibi bulgulari olan ¢ocuklarda ayirict tanida
abdominal tiiberkiloz distntlmelidir.
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GIRIS

Diinyada ¢ocukluk ¢agt kansetlerinin %19’unu santral
sinir  sistemi (SSS) timotleri olusturmakta ve
l6semilerden sonra ikinci siklikta géralmektedir (1).
Tirkiyede ¢ocukluk ¢agi kanserlerinin %713 kadarint
santral sinir sistemi (SSS) timétleri olusturmaktadir!.
SSS ve spinal kanal timotleri, 16semilerden sonra
cocuklarda en stk goérilen kanser grubu olarak
karsimiza ¢tkmaktadir. Bu 6nemli timotler Dinya
Saglik  Orgiiti'niin - (DSO)  smiflamasina  gore
degerlendirilmekte ve astrositik timotlerin - bir
kisminin yant stra, néronal/glionéronal, embriyonal
ve ependimal timétler cocukluk caginda daha sik
gorilmektedit.

Gliomlar, primer pediatrik SSS  timotlerinden,
noéroepitelial timor grubu icinde yer almaktadir. Bu
grup icinde astrositom, oligodendrogliom,
ependimom, miks gliom, néronal ve miks glial
timorler ve miks glial mezengimal timor tipleri
olarak patolojik tani alirlar. Glial tiimérlerin sebebi
bilinmemekte olup Nérofibromatosis tip I (NF1)
(NF1 gen mutasyonu), Li-Fraumeni sendromu (TP53
gen mutasyonu) ve Turcot sendromu (adenomatoz
polipozis koli gen mutasyonu) gibi baz1 ailesel kanser
sendromlarinda gorilme riski artmaktadir?.

Tektal gliom beyin sapi gliomunun bir alt tipidir.
Daha ¢ok pediyatrik popitilasyonda ortaya ¢ikan,
yavas blyimesi ve digik dereceli olmast ile
karakterize nadir bir timordird*. Akuaduktusun
posteryorunda yerlesmis oldugu icin siklikla beyin-
omurilik stvisinin dolagiminin engellenmesine neden

olur. Hastalar siklikla kafa ici basing artist ve
hidrosefali semptomlart ile gelir. Genellikle hastaltk
iyi huylu seyreder, fakat mortal seyrettigi de bilinir!-3.

Bu olgu sunumunda ¢ yillik bir siite boyunca takibi
devam eden, kontrol MR gérintilemelerinde timor
boyutu stabil ve ventrikillostomi sonrasi sikayetleri
gerileyen tektal gliom olgusu sunulmaktadir.

OLGU

Daha 6nce bilinen bir hastaligt olmayan 13 yasinda
erkek hasta bas donmesi, kusma ve dengesizlik
sikayetleri ile Nisan 2017°de hastaneye bagvurdu.
Muayenede genel durumu orta iyi, biling agik, soluk
ve halsiz gérintimdeydi. Pupiller izokorik, direkt ve
indirekt 1sik refleksleri bilateral pozitifti. Oro-farenks
hafif hiperemik, akciger sesleri dogal, batin rahat,
nérolojik muayenesi normaldi.

MR gorintilemede tektum diizeyinde belirgin
kontrastlanma  Ozelligi ~ gostermeyen  aksiyelde
genisligi 13x11 mm boyutlarinda hafif lobile
konturlu dizgin sl kitle izlendi (Sekil 1).
Akuadukt diizeyi oblitere gérinimde izlenmis olup
lateral ventrikil belirgin balone ve ekspansiv gorilda.
Periventrikiller ~ diizeyde  kronik  hidrosefali
bulgularina sekonder gliotik sinyal degisiklikleri ve
subepandimal BOS sizintisina sekonder sinyal kayd:
izlendi. Basingh hidrosefalisi oldugu diisiintlen hasta
g6z bolimune konsiltasyon i¢in  gonderildi.
Fundoskopik muayenede papil staz gorildi. Kitle,
akuaduktus stenozu, ventrikillomegali ve papil stazt
goriilmesi lizerine hasta beyin cerrahi servisine
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yatirilarak BOS akim MRG  ¢ekildi. Kan  tahlilleri
yapildi. Tahlil sonuglarinda WBC 6800/uL, ANS
3450/ul, Hgb 14.8¢/dl, Hct % 423, PLT
289000/uL, biyokimya ve koagulasyonunda bir
Ozellik gozlenmedi. Ameliyat 6ncesi hazirliklar
yapilan hasta operasyona alindi. VP sant yerlestirildi.

Cukurova Medical Journal

Islem sonrast takiplerinde nérolojik defisiti olmadi,
kontrol MR goriintilemede sant trasesi ve bu trase
dizeyinde postop hava koleksiyonlari izlendi.

Basinglt  hidrosefali bulgulari izlenmekte olup 3.
ventrikil ¢apt yaklastk 2 cm olarak dl¢tldi.

Sekil 1. Tektal gliom kontrastlh MR goriintiisii.

Ameliyat sonrast sikayetleri gerileyen, genel durumu
iyi ve vitalleri stabil seyreden hasta taburcu edildi.
Hastanin taburcu edildikten sonra yakinmasi olmadi.

3 ay araliklarla yapilan kontrol muayenelerinde ve
MR gorintilemelerinde  degisiklik  gbzlenmemis,
tektum diizeyinde izlenmis olan dizgin sinirlt kitle
stabil gérintimde idi. Hidrosefali bulgularinda hafif
regresyon mevcut olup (3. ventrikil ¢apt yeni tetkikte
17 mm) basingh hidrosefaliye bagl subepandimal
BOS sizintisina sekonder sinyal kaydinin regrese
oldugu gériildii. Sag frontalden yetlestirilmis VP sant
kateteri izlenmemekte olup sant trasesinde bant
seklinde l6komalazik alanlar izlendi. Devam eden
basingsiz hidrosefali ve stabil tektal gliom distntlda.
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Hastanin bir 6nceki kontroliinden 6 ay sonraki beyin
MR goruntilemesi incelendiginde bilateral yan
ventrikillerde hafif dilate deforme gorinim stabil
olup 3.ventrikill capt 16 mm, tektal yerlesimli 14x12
mm  boyutlu  stabil lezyon = g6rilmustiir.
Ventrikilostomi diizeyinde akim mevcut olup bir
onceki tetkikler ile arasinda anlamli fark saptanmadi.

6 ay arayla takip edilen ve tetkikleri stabil olan hasta
tedavi ve takibinin planlanmast i¢in konseye ¢ikarildi.
Beyin cerrahisi tarafindan mevcut bulgularla biyopsi
veya rezeksyonun uygun olmadigs hasta ve kitle stabil
oldugu siirece takip gerektigi Onerildi. Cocuk
onkolojisi tarafindan ise iki yiddir stabil seyreden
hastaya, cerrahi tedaviden yararlanamayacaksa
radyoterapi ve gamma-knife acisindan radyasyon
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onkolojisine danisilmasi, operasyon olursa patoloji
sonucuna gore gerekirse kemoterapi verilebilecegi
soylendi.  Sonu¢  olarak  konseyde  hastanin
lezyonunun yeri itibart ile Gzellikle 1sinsal tedavi
yontemleri ile uygunlugun arastirilmasi, operasyon
olursa kemoterapinin degerlendirilmesi karart alind.
Radyasyon onkolojisine yonlendirilen hastaya stabil
seyrettigi siirece 3-6 ay araliklarla MR gorintileme ile
takip edilmesi 6nerildi. Mevcut lezyon i¢in gamma
knife yapilmasinin diginilmedigi séylendi.

Hastanin 3 ay araliklarla yapilan kontrol muayeneleri
ve MR gorintilerinde degisiklik gézlenmemis olup
kitle boyutunun stabil seyrettigi gézlenmistir. Halen
hastanin takibi devam etmektedir.

TARTISMA

Tektum c¢ift superior ve inferior kolikillerden
olusarak mezensefalonun  dorsal  kisminda
yerlesmistir. Serebral akuaduktusun posteryorunda
olmast nedeniyle bu lokalizasyonda olan fokal
timorler BOS dolagimini engelleyerek intrakranial
basing artigt ve hidrosefaliye yol acar °. BT ve MR
gorintilemenin tipda  kullamlmadigt dénemlerde,
tektal gliomlar sadece postmortem muayenelerde
teshis  edilebilmekteydi. ~Vicuttaki en  kigik
lezyonlardan olan tektal gliomlar g6rintileme
tekniklerinin, 6zellikle MRG'nin ortaya ¢ikmastyla
birlikte, erken evrede tani alabilmektedit”.

Cogu tektal timorler intrakranyal basing artist ve
hidrosefali ile seyreden diizgiin sinirh, intrinsik fokal
lezyonlaridir. Fakat nadir de olsa kranial sinirlere basi
yapan ve bast yapugi lokalizasyona &zgii bulgular
veren tektal timérler de goralmektedir>®. Tektal
timorler farkli biiylime paternleri izlemektedir, cogu
kismi sinir lifleri boyunca yakinindaki yapilara bast
yapmadan uzun sirede boylamasina uzanir, digerleri
erken evrelerde ekzofitik olarak, talamus veya ponsu
istila ederek daha agresif bir sekilde buyur®. Bu
timorlerin yonetim plani da farklidir. Obstriiktif
hidrosefali ile basvuran pediatrik tektal gliomun ilk
tedavisi BOS dolasimini diizenlemek icin VP sant
yertlestirilmesidir. ~ Takiplerinde  timérin  hizla
buytimesi ve klinigin iletlemesi durumunda kontrolli
bit  sckilde  biyopsi/tezeksyon  yapilabilit'®.
Literatiirde tektal gliomlarin biyopsi veya rezeksiyonu
sonrasinda gérme bozukluklari, bakis felci ve
intrakraniyal ~ kanamalar gibi 6nemli  cerrahi
komplikasyonlar gelistigi gérulmustir. Olusabilecek
riskler ve 6nemli cerrahi morbiditeler gbz 6niine
alindiginda timor rezeksyonundan kacginilmalidir!011,
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Sadece atipik radyografik gériintimi olan timétlere
tedavisinin ~ y6netimi  icin  biyopsi/debulking
onerilmektedir®!1,

Bizim hastamizda da olusabilecek morbidite g6z
ontine alinarak operasyon distinilmemistir.

Noérogoriuntileme gliomlu  hastalarin  tedavisinde
o6nemli bir rol oynamaktadir. Geleneksel MR
gorintileme standart gérantileme yéntemi olmanin
yatusira, digsik dereceli gliomlar: yuksek dereceli
gliomlardan giivenilir bir sekilde ayirt etmede,
gliomanin 6nemli molekiler 6zelliklerini belirlemede,
biyopsi icin uygun bir hedef se¢mede, cerrahi veya
radyocerrahi icin hedef alani tanimlamada ve timor
progresyonunu olgun gostermede yeterli
olmamaktadir. Bunun i¢in son yillarda Gadolinium
veya Ferumoksitol kontrastlart kullanan dinamik
kontrasth MRG dahil perfiizyon gorintileme,
Manyetik  rezonansespektroskopi, amid proton
transfer gorintileme kullanilabilmektedir!?!4.

Tektal glioma y6netimi her zaman 6nemli bir tartisma
konusu olmustur. Kritik bir yerde bulunmast cerrahi
tedaviyi zorlastirir. Stereotaktik radyocerrahi, gamma
knife uygun vakalarda tercih edilen bir noninvaziv
tedavi segenegidir'3. Radyoterapi ve kemoterapi
duruma gore planlanmaktadir.

Pediatrik tektal gliom kronik bir hastalik olarak
distnilmelidir, uzun streli takip progresyonu erken
tanimlamada ¢cok 6nemlidir!®14,

Bizim sunmus oldugumuz tektal gliom olgusunun ilk
basvurusunda mevcut olan sikayetleri intrakranial
basing ve hidrosefaliye yonelik cerrahi tedavisinden
sonra diizelmis olup, tg yillik takip stresinde kitlesi
ve klinigi stabil seyretmesi Uzerine bagka tedavi
onerilmemis, takiplerine devam etmesinin 6nemli
oldugu vurgulanmistir.
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Ayse Hitay Teleforﬂ@, Hasan Ali Teleforﬂ@, Zeliha Haytoglu1®, Onder Ozden@

1Cukurova Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Sagligt ve Hastaliklart Anabilim Dali, 2Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, Adana,

Turkey

Cukurova Medical Jonrnal 2020;45(Ozel Sayz 1):26-27.

GIRIS

Konjenital diyafragma hernisi (KDH) diyafragmanin
gelisimsel bir defektidir. Karin i¢i organlarin gogis
bosluguna girmesi sonucu olusur!2. {lk 1 aydan sonra
tant alan olgular ge¢ tant alan KDH olarak kabul edilir
ve tim diyafram hernisi olgularnin  %5-25’ini
olusturur. Hastalarin %0651 bir yil icinde semptom
verir. En stk semptom siit ¢ocuklugu déneminde
solunum, daha biytik cocuklarda basta kusma olmak
tzere gastrointestinal yakinmalardir3. 9 aydir her
beslenme sonrast kusma yakinmasi ile basvurup
konjenital diyafragma hernisi tanist konulan 13 aylik
olgumuzu, klinik ve radyolojik bulgulari ile sunmay:
amagladik.

OLGU

Antenatal ve postnatal takiplerinde sorunu olmayan
13 aylik kiz hasta, dort ayliktan itibaren baglayan
kusma nedeniyle poliklinigimize basvurdu. Giinde
10-15 defa her beslenme sonrasinda yediklerini icerir
tarzda kusmast ve 2-3 ginde bir sert kivamda
zotlanarak gaita cikist vardi. Dis merkezde antirefla
tedavi  baslanmig, fayda g6rmemisti.  Fizik
muayenesinde; kilosu 5 kg(<5p), boyu 66 cm(<5p),
bas cevresi ise 40 cm(<5p) idi. Genel durumu iyi
etrafa ilgiliydi. On fontanel 2x2 cm agik, normal
bombe, Batint rahat, organomegalisi yoktu. Diger
sistem muayeneleri dogaldi. Yapilan tetkiklerinde
beyaz kure 18,200/mm3, hemoglobin 10,4g/dL,
hematokrit  %30,7, platelet 586,000/mm3 idi.
Biyokimyasal testler normal smirda idi. Cekilen

akciger grafisinde sag hemitoraksta hava siv1 seviyesi
veren, kistik lezyon gorildi (Resim 1). Hastaya cift
kontrastlt mide—duedonum grafisi ¢ekildi. Transvers
kolonun ve midenin fundusunun parakardiyak alan
icinde kontrastlandigi gorildic (Resim 2). Hasta
konjenital diyafragma hernisi tanist ile cocuk cerrahisi
servisine yatirildi. Hastada hiatal herni tespit edildi ve
operasyona  alinarak  herni  onarimi  yapildi
Postoperatif takiplerinde oral alimi iyi, kusmasi
olmayan hasta taburcu edildi.

Resim 1. Akciger Grafisi
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Resim 2. Cift kontrastli mide-duedonum, distal
kolon grafisi

TARTISMA

KDH’li hastalar her zaman erken dénemde tant
almayabilir ve farkli yaslarda farkli klinik tablolar ile
basvurabilitler. Klinik semptomlar, diyafragmadaki

27

Cukurova Medical Journal

defektin buyukligi, karsi taraf akcigerin matiirasyonu
ile iliskilidir; dogum sonrast erken dénemde agir
solunum yetmezligi ile ortaya cikabilecegi gibi,

iletleyen  dénemde  tekrarlayan  solunum  ve
gastrointestinal sistem bulgulart ile de kendini
gosterebilir.  Tekrarlayan ve tedaviye direncli

gastroinstestinal semptomu olan kii¢iik ¢ocuklarda
bu tant da akla gelmeli ve hastalar ilk olarak akciger
grafisi cekilerek degerlendirilmelidir®>.
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pulmoner hipoplazi

One of the rare congenital parenchymal diseases of the lung: pulmonary hypoplasia
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GIRIS

Pulmoner agenezi ve hipoplazi akcigerin konjenital
parankimal hastaliklarindandir. Pulmoner hipoplazi
ve agenezinin sporadik olarak gelistigi diigintilmesine
ragmen literatiirde yaymnlanan ailesel vakalar genetik
gecis ihtimalinide digindirmektedir.

Izole olabildikleri yada bir sendromun parcast
olabildikleri gibi, ayni embriyolojik kokene sahip
baska  anomalilerle  birliktede — gorilebilitler.
Hastaliklardan ~ bazilar1  yasamla  bagdasmazken,
bir¢ogu ya dogumdan hemen sonra yada ilk bir yas

icinde bulgu verirler. Nadir bir kismi ise erigkin
donemde tant konulana kadar sessiz kalir.

Prenatal ultrasonografi ve Fetal manyetik rezonans
gorintileme (MRG) teknikleri sayesinde prenatal
tanusinin  konulabilmesi postnatal tani  koymay1
kolaylastirir.  Pulmoner agenezi ve hipoplazinin
solunum  sikintist  olan  term  ve  preterm
yenidoganlatin ayirici tanisinda diginilmelerigerekir

OLGU

27 yasinda annenin ikinci gebeliginden ikiz esi olarak
34 gestasyonel haftada 2035 gram dogan hasta
prenatal ultrasonografik takiplerinde sag akciger
hipoplazi tanusi ile dogdu.

Dogduktan sonra burun kanadi solunumu olan hasta
nasal noninvazif mekanik ventilatér de takipe dildi.
Apgar 8-9 verildi

Fizik muayene de Sag hemitoraksta solunum sesleri
duyulmad, sol hemitoraksta solunum sesleri dogal, ek
patoloji yok, fenotip normal. Postnatal PAAG’de sag
akcigerde havalanma izlenmedi. Toraks USG’ de ‘Sol
akciger normal izlend’, sag akcigerde hipoplazik
gorinim  izlendi’EKO’da  ‘hafif  pulmoner
hipertansiyon izlendi’. Batin USG normal olarak
degerlendirildi. Toraks BT: ‘Sag akcigerde ileri
hipoplazi’olarak raporlandi.

4 giin sonra head boxa alindi ve ardindan oda
havasinda solumaya devam etti. 1 hafta sonra kontrol
EKO’da hafif pulmoner hipertansiyon izlendi,1aylik
iken kontrol EKOénerildi.

ve Hastaliklart Anabilim/ Bilim Dali, Adana, Turkey
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Takiplerinde solunum  sikintist  olmayan, tam
amenoral beslenen hasta dneriletle taburcue dildi.

Ikiz esinin Eko: normal: Batin USG: normal olarak
degerlendirildi, takibinde bir problemi olmadi,
taburcu edildi.

TARTISMA

Bu olgu yenidogan déneminde nadir gorilen,
solunum stkintisina sebep olan, ek anomalilerin eglik
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edebilecegi pulmoner hipoplaziye dikkat ¢ekmek
amactyla sunuldu.
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gelisen ¢ocuk olgu

Children case developing a negative pressure pulmonary edema after upper airway
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GIRIS

Post obstriiktif ya da negatif basinglt akciger 6demi,
ist ve alt solunum yolu obstriksiyonlart sonrasi
gortlebilen, acil tedavi edilmesi gereken klinik bir
durumdur. Literatirde st hava yolu obstritksiyonlu
olgularda %7-12, entiibasyon uygulanan alt hava yolu
obstritksiyonlu  olgularda  %0,05-0,1  siklikta
bildirilmistir.

OLGU

Ozgegmisinde bilinen bir hastaligi olmayan 5,5 aylik
kiz hasta uyku sonrast annesi tarafindan kontrol
edilirken yataginda baygin sekilde burnundan kan
gelirken bulunmus. Dis merkez basvurusunda asfiksi
ve travma dastintlen hastanin cekilen toraks
tomografisinde pulmoner 6dem goriilmesi tzerine
CUTF ¢ocuk yogun bakimda takip amagli kabul
edildi.

TARTISMA

Nonkardiyojenik akciger 6deminin mekanizmasinda,
ist hava yolu tikanikliginin neden oldugu zorlu
inspirium ¢abasinin negatif intratorasik basinci
arttirmastyla sag kalpte preload artisi, bunun neticesi
pulmoner kapiller hidrostatik basing artist  ve
alveollere stvi transiidasyonu yer almaktadir. Tan
koymada 6ncelikle solunum yolu obstriksiyonlarinin
klinik bulgulari gézlenmelidir. Bu bulgulara eslik eden
hipoksemi, entiibasyon sonrast gelen édem stvist ve
grafi bulgulart taniyt koymayt kolaylagtirir. Akciger
grafisinde Ketley cizgileri, peribronsial
golgelenmeler, difftiz alveoler infiltrasyonlar ve
artmig opasiteler bulunabilir. Tedavi; her iki tip i¢inde
erken taninmayi, invaziv ya da non-invaziv
ventilasyon destegiyle saglanan oksijen destegini ve
altta yatan hastaligin primer tedavisini gerektirir. Ust
hava yolu obstruksiyonu veya entiibasyon uygulanan
alt hava yolu obstriiksiyonlu olgularda mutlaka ayirict
tanida distintlmelidir.
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GIRIS

Hidrosefali BOS dolanim yollarinda tikanma ya da
BOS yapimi ve emilimi arasindaki dengenin
bozulmasiyla, ventrikillerde genisleme ve kafa ici
basincinartmasiyla  seyreden  klinik  tablodur.
Hidrosefali konjenital ve ya edinsel nedenlere
baghdir. Konjenital hidrosefali her 1000 canl
dogumda 1-1.5 arasinda goriltr. Santral sinir sistemi
malformasyonlari, enfeksiyonlar, intraventrikiiler
hemorajiler, genetik defektler, travma ve teratojenler
neden olabilitler.

OLGU

Intrauterin dénemde holoprozensefali ve hidrosefali
saptananyenidogan doneminde ventrikiiloperitoneal
sant takilan 8 aylik kiz hasta; kusma, ishal, ates
sikayetleriyle  basvurdugu dis  merkezde sant
enfeksiyonuyla yatirilarak rezervuar ile takip edilmis.
Hipernatremi idrar dansitesinde digstklikle diabetes
insipitustanistyla desmopressin baslanmius.
Antibiyoterapiyleenfeksiyon kontrol altina
alinamamus. Tarafimiza sevk edilmis. Hastanin fizik
muayenesinde  bag  ¢evrespI5p(51cm).  Basini
tutamtyor, oturmast yok. Go6z takibi mevcut. BOS
degetlendirmesinde  protein:401mg/dl  glukoz:67,
direk bakida alan ici 19x10mm3 polimorf niveli
16kosit mevcuttu. Beyin BTde; Alobar
holoprozensefali, leptomeningeal tutulum, ependimit

saptandi. Rezervuar degisimi sonrast intratekal ve
intravendz antibiyoterapi baslandi.BOS kiltirinde
tremesi olmadi. Tedaviye ragmen protein yiksekligi
devam ettifinden rezervuar degisikligi, sonrasinda
eksternal ventrikiler drenajla takibine devam edildi.5
aylik antibiyoterapi ve cerrahi destekle BOS
proteininin disme egiliminde olmasi, kiltirlerinde
dreme  olmamast  Uzerine  hastaya  tekrar
ventrikiloperitoneal sant takilarak taburcu edildi.

TARTISMA

Hidrosefalinin patofizyolojisi altta yatan nedene, ne
kadar strede gelistigine ve kompansatuvar
mekanizmalara bagldir. Canli doganlar arasinda
1:16.000 oraninda gorilir. En agir formu olan alobar
vatyantinda interhemisferik fisstir, falks serebri,
Uclincti ventrikill, nérohipofizin, olfaktor bulbus
yoktur. Tek primitif bir ventrikiil var olup talamuslar
orta hatta fiizyonedir. Hidrosefali disinda yuz
anomalileri, renal displazi-kistler, adrenal hipoplazi,
club foot, intestinal anomaliler, omfalosel, 6zefagus
atrezisi ve kalp defektleri eslik edebilir. Alobar
holoprozensefalili ~ bebeklerin =~ etken  dénem
mortalitesi yiksek olup % 50’sinin ilk 4 ayda, %
90’mun ilk 1 yasta kaybedildigi belirtiimektedir. Bu
vaka mortalitesi yiksek olmasina ragmen erken ve
efektif tedaviyle sagkalimin uzatilabilecegi dogumsal
anomalilere dikkat cekmek icin sunulmustur.
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GIRIS

Akut viral bronsiyolit, hava yolu obstriiksiyonu ve
tirbiillan gaz akist ile iliskilidir.! Helyum-oksijen gaz
karistmi olan Heliox, yiiksek ditencli hava yollatindan
gaz akimini arttirabilir ve solunum is yikind
azaltabilir>  Solunum  sinsityal (RSV)
bronsiyoliti, infant déneminde hastaneye yatisin en

virtisi

o6nde gelen nedenlerinden  biridir.>  Burada,
klinigimizde = solunum  sikintisi,  bronsiyolit
nedenleriyle  tedavi edilen  trakeostomili  bir

olgumuzda heliox tedavisinin kullanimt sunuldu.
OLGU

11 aylik kiz hasta, 4 aylikken kilo alamama sikayeti
nedeniyle basvurdugu dis merkezde AVSD tanist
aliyor. 6 aylikken kalp damar cerrahisi tarafindan
opere ediliyor, hastada ekstiibasyon sonrast arrest
gelisiyor ve KPR uygulaniyor. Daha sonra hasta
ckstiibe edilemiyor ve trakeostomi agiliyor. Hasta
trakeostomili spontan solunumda izlenmeye bagliyor.
Hasta Aralik 2018de ates, solunum sikintist
sikayetleriyle ¢ocuk yogun bakima yatiriliyor. Hasta
mekanik ventilatér ile izleniyor, sedasyon-analjezi
alinda takip ediliyor. Salbutamol, ipratropium
bromiir, prednisolon, magnezyum SO4 ve aminofilin
tedavileri almasina ragmen hastada yeterli ventilasyon
saglanamiyor. Saturasyon %060 FiO2 ile >95
saglanabiliyor idi.
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Oksijen Heliox

Kan gazinda PaO2 85, PCO2 55 iken, oksijenizasyon
indeksi 7.3 olarak hesaplaniyor. Hastanin aldigi
bronkodilatér  tedavilere  ragmen solunum
mekaniklerinde  yeterli  dizelme saglanmamasi
nedeniyle, hastaya heliox (He %70 — O2 %30)
baslandi. 4 saatlik heliox tedavisi sonrasinda hastanin
solunum mekaniklerinde ciddi diizelmeler saglandu.
Hastanin kan gazinda PaO2 150, PCO2 40 ve OI 4
oluyor. Mekanik ventilatér parametrelerinde weaning
yapiliyor. Hastanin heliox tedavisi sonlandirilds.
Almakta oldugu bronkodilator tedaviler de kademeli
olarak azaltlmaya baglandi.  Hasta yatistnin 15.
giniinde trakeostomili spontan solunum ile eve
taburcu edildi.

TARTISMA

Heliox’un tibbi tedavi olarak kullanimi ilk olarak 1935
yilinda Alvin Barach tarafindan bildirilmistir.*

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Okkes Ozgiir Mart, Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk
Saghgt ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Yogun Bakim Bilim Dali, Adana, Turkey




Mart ve ark.

Helyum, oksijen ile karistirildiginda havadan daha az
yogun bir karigim haline gelmektedir. Seliem W ve
Sultam AM’nin ¢alismasinda RSV’ye bagl akut
brongiyolitli ~ hastalarda  tedavinin  baslangic
asamasinda heliox uygulandiginda PaO2,
PaO2/FiO2 ve saturasyonda anlamli duzeyde ve
PCO2 degerinde de (istatiksel anlamli degil) iyilesme
gortlmustir.® Aym calismada 12 ve 24 saatlik
degerlere bakildiginda anlaml farklilik géralmemistir.
Bizim olgumuzda digerlerinden farkli  olarak
trakeostomisi olup mekanik ventilatér ile izlenen
hastada heliox kullanilmistir. Kisa sireli tedavide
benzer sonuglar elde edilmistir.

Akut viral bronsiyolit, 6zellikle eslik eden hastaliklari
olan infantlar igin yaygin bir sorun olmaya devam
etmektedir ve etkili tedavi secenekleri azdur.
Bronkodilatotler disindaki seceneklerden birisi heliox
tedavisidir. Heliox, tedavinin baslangicinda klinik ve
solunumsal parametrelerde 6nemli ve hizli iyilesme
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saglamaktadir. O nedenle cidi bronsiyoliti olan ve
mekanik ventilatérdeki hastalarda, tedaviye yamtsizlik
durumunda Heliox distunilmelidir.

KAYNAKLAR

1. Welliver RC. Review of epidemiology and clinical risk
factors for sevete respiratory syncytial virus infection.
J Pediatr. 2003;143:112-117

2. Mink S, Ziesmann M, Wood LD. Mechanisms of
increased maximum expiratory flow during HeO2
breathing in dogs. | Appl Physiol Respir Environ
Exerc Physiol. 1979;47(3):490-502.

3. Hall CB. Respiratory syncytial virus and parainfluenza
virus. N Engl ] Med. 2001;344(25):1917-1928.

4. Barach AL. The therapeutic use of helium. JAMA.
1936;107(16):1273-1280.

5. Martin6n-Torres F, Rodriguez-Nunez A, Martindn-
Sanchez JM.Heliox therapy in infants with acute
bronchiolitis. Pediatrics. 2002;109:68-73.



Cukurova Medical Journal
CUKUROVA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI

Cukurova Med ] 2020;45(Ozel Say1 1):34-35

POSTER SUNUMU / POSTER PRESENTATION

Akut miyeloid 16seminin bagvuru bulgusu olarak fasial paralizi

Facial parallization as an initial finding of acute myeloid leukemia

Pinar Qay1®, Sevcan Bilen1®, Gamze Gékulu1®, Utku Ozer1®, Goksel Leblebisatanza,

Hayri Levent Yilmaz!

ICukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligt ve Hastaliklart Anabilim Dali, Cocuk Acil Bilim Dali, 2Cocuk

Hematolojisi Bilim Dali, Adana, Turkey

Cukurova Medical Journal 2020;45 (Ozel Sayt 1):34-35

GIRIS

Cocukluk caginda periferik fasial paralizi genellikle
selim bir hastaliktir. Akut otitis media, bazi sistemik
hastaliklar, timéral hastaliklar, travmalar, ameliyatlara
ikincil ~gelisebilecegi gibi idiyopatik olarak da
gorilebilmektedir. Cocuklarda fasial paralizi nadiren
16seminin bir bulgusu olarak ortaya ¢ikabilmektedir.
Bu olgu sunumunda ilk bagvuru yakinmas: periferik
fasial paralizi olan ve AML (Akut myeloid 16semi )
tanist konulan hastadan bahsedilecektit.

OLGU

39 yas baba ve 36 yas anneden G9A3Y0, 42 haftalik
olarak NYVD olarak dogan 4 yas erkek hasta sag
gbziini  kapatamama, dudaginda kayma olmasi
yakinmast ile ¢ocuk acil servisimize bagvurdu (Sekil
1). Ozgegmisinde kulak agrist, yiiziiniin sol kisminda
kayma yakinmasi ile 3 ay 6nce dis merkez takip edilip
periferik fasial paralizi tanust ile tedavi aldigt 6grenildi.
Tedaviye ragmen kulak agrist devam eden hastaya
cekilen beyin MRI’da transvers siniiste tromboz
saptanmis ve tromboz paneli génderilmis, MTHFR
mutasyonu pozitif olarak sonuclanmis. Dis merkezde
bilateral kulak tipd yerlestirilmis, yakinmalari
gerilemeyen hasta tarafimiza bagvurmus. Fizik
muayenesinde yasamsal bulgulari stabil, sag goz
kapagini kapatamiyor, dudak kenart sola gekiyor, sag
nasolabial sulkus silik ve proptozisi mevcuttu. Diger
sistemik  muayenesi dogal idi. Laboratuvar
tetkiklerinde WBC: 17,3 K/ul, monosit %248,

notrofil %283, Hb: 11 g/d L, PLT: 279 103/BL,
CRP: 28 mg/L, biyokimyasal tetkikleri normal idi.

Sekil 1. 4 yas erkek hastanin fasial paralizi ve
proptozisi

Hastadan periferik yayma ve viral seroloji génderildi.
Goz ve kulak burun bogaz bélumleri ile konstilte
edilen hastanin megalokornea ve grade 3 papil 6dem
mevcut oldugu bildirildi. Grade 4 periferik fasial
paralizisi olan hastanin beyin MR ve MR venografi
normal olarak raporlandi. Servise yatirilan hastanin
yapilan kemik iligi aspirasyonu ve flow sitometri
incelemesinde AML tanist  konularak tedavisi
baslandi.
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TARTISMA

Fasial paralizi 10 yas altinda 100.000°de 2.7, 10-20 yas
arasinda 100.000’de 10.1 siklikta gbriilen ve genellikle
iyi seyirli bir hastaliktir. Akut periferal yiz felci
nedenleri arasinda travma, konjenital, metabolik,
bulasict ve enflamatuvar hastaliklar, vaskiler
anormallikler neoplazmlar  bulunmaktadur.
Losemik hastalarda, sinir ile ilgili alandaki meningial
tutulum, timpanik kavite ve temporal kemigin
dogrudan l6semik infiltrasyonu  sonucu fasial sinir
zarar gorir. Fasial paralizi cocuklardaki 16semilerinin
bir komplikasyonu olarak gériillmesine ragmen, ilk ve

ve
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tan1  koydurucu semptom olarak karsilasilmas:
oldukea nadirdir. Akut periferik tip fasial paralizi ile
gelen hastalarda ayrintili sistemik ve nérolojik
muayene, tam kan sayimi ve periferik yaymanin
yapilmast  malignensi  tanistnin  gecikmesini
engelleyerek mortalite ve morbiditeyi azaltacaktr.
Fasial paralizi ile gelen ¢ocuklarda 6zellikle biiyiime
geriligi, atipik otit media, mastoidit, ekzoftalmus gibi
ek bulgular da varsa ayirict tanuda 16semi 6ncelikli
olarak  dustntlmeli ve ilgili konsiltasyonlar
istenmelidir. Bu olgu ile cocuk acil servislerine
basvuru sebeplerinden biri olan periferik tip fasial
paralizinin ayiric1 tanisinda malignitelerin de akilda
tutulmast gerektigi vurgulanmak istenmistir.
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GIRIS

Pnémotoraks, gégls boslugu icerisinde pariyetal ve
visseral plevral yapraklar arasinda serbest hava
birikmesi anlamina gelmektedir. Akciger parenkim
dokusunun butinligini bozan pek c¢ok durum
buradan plevral araliga hava sizmasina neden olabilir.
Pnémotoraks travmaya bagli, spontan veya tibbi
tedavilerin komplikasyonu olarak gelisebilir. Cocuk
yas grubunda nadir gorilmektedir. Ancak ciddi
solunum stkintisina neden olabilecegi icin acil
miidahale edilmesi gereken bir durumdur. Cocuk acil
servisimizde diger goriintileme yontemlerinden 6nce
yatak bast ultrasonografi (USG) ile tani alan, nadir
rastlanilan spontan pnémotoraks olgusu sunuldu.

OLGU

Onsekiz aylik erkek hasta yaklagitk bes glin 6nce
baslayan ates, balgamli 6ksirik yakinmalariyla dis
merkeze basvurmus. Akcigerinde enfeksiyon oldugu
belittilerek oral klaritromisin, inhaler salbutamol ve
budesonid recete edilmis. Bu tedavileri duzenli
kullanmasina ragmen nefes darligs siddetlenen hasta
tekrar dis merkeze basvurdugunda akciger grafisi
cekilip cocuk acil servisimize y6nlendirilmis.
Tarafimiza bagvurusunda genel durumu orta, halsiz
ve takipneik gOrinimdeydi, oksijen destegi
olmaksizin oksijen saturasyonu (SpOz) %85 idi. Her
iki akcigerinde dinlemekle yaygin ronkiisii ve krepitan

ralleri olan hastanin sol akcigerinde havalanma azligi
ve akciger seslerinin derinden geldigi saptandi. Fizik
muayenesinde burun kanad: solunumu, subkostal-
interkostal ¢ekilmeleri ve cilt alinda amfizem
bulgulart gézlendi. Hastaya yatak basinda USG
yapildi. Cocuk acil hekiminin uyguladigi g6gts
USG’de sol akcigerde pnémotoraks saptand: (Resim
1), ardindan portabl rontgen cihazt ile diz grafi
gektirtildi  (Resim  2). Cocuk cerrahisi ekibi
bilgilendirilerek acil miidahalesi geciktirilmeden
yapildi. Gerekli tim kan tetkikleri, goriintilemeleri
yapild. Kan tetkiklerinin sonuglart normal olarak
geldi. Gogus tupl  yerlestirildikten sonra genel
durumu ve yasamsal bulgulart kontrol altina alinan
hasta takibinin ve tedavisinin devami agisindan genel
cocuk servisine devir edildi.

TARTISMA

Cocuklarda nadir gorilen pnémotoraksin sikligt 5-
6/10.000’dir. Travmaya bagli veya spontan olarak
pnémotoraks gelisebilir. Travmatik pnémotoraks
kiint veya delici gbgis yaralanmalarina, girisimsel
islemlere ve mekanik ventilatér tedavisine bagh
gorilebilir. Birincil spontan pnémotoraks altta yatan
herhangi bir akciger hastaligr bulunmayan, ikincil
spontan pnémotoraks ise altta yatan akut veya
siregen akciger hastaligi (astm, kistik fibrozis,
amfizem, siregen tikayict akciger hastaligi, vb)
bulunan hastalarda gelisir. Ozellikle birincil spontan
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pndémotoraksa neden olan etkenler arasindaki ayrim
her zaman net degildir. Siklikla Gst loblarin apikal
kistmlarindaki subplevral blep ve bullerin plevral
bosluga riptird ile nadir olarakda gaz ireten
bakterilerle enfeksiyon nedeniyle hava birikebilir.
Fizik muayenede tikayici akciger hastaliklarinin hafif
belirtilerinden solunum seslerinde azalma, tasikardi,
artmis solunum ¢abasi, siyanoz ve hipotansiyona
kadar degisen diizeylerde bulgu ve belirtiler
saptanabilir. Tamida diz akciger grafisi ‘basingh
pnémotoraks’ olmayan hastalarda 6ncelikli tercihtir,
bilgisayarli tomografi (BT) ise altun standart
yontemdir. Ancak son yillarda acil servislerde
pnémotoraks tanisinda yatak bast USG kullanimi
pratik ve ucuz olmasi, radyasyon icermemesi gibi
avantajlart nedeniyle giin gectikge yayginlasmaktadir.
Bu konuda calismalar daha cok eriskin hastalar ile olsa
da, ¢ocuk hastalari da kapsayan bir meta-analizde
pnémotoraksin dogru tanisinda akciger USG ve diiz
grafi, BT ile karsilastirilmis, USG %88 duyarlilik, %99
secicilik gosterirken, grafi %52 duyarlilik ve %100
secicilik gstermistir. Altta yatan neden her ne olursa
olsun o6zellikle akut solunum yetmezligi olan ve
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yasamsal bulgulari dengede olmayan ¢ocuk hastalarda
yatak bast USG’nin pnémotoraks tani ve tedavisinin
izleminde yararlarini incelemeye yonelik calismalarin
sayistnin artirilmast gerekmektedir.
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GIRIS

SLC2A1 genindeki otozomal dominant kalitilan
mutasyonlarin  neden oldugu Glikoz tastyici-1
eksikligi sendromu (GLUT1ES), epilepsi, gelisimsel
gecikme ve hareket bozuklugu gibi ¢esitli nérolojik
semptomlar ile sonuglanan kan beyin bariyeri
boyunca glikoz taginmasi fonksiyonunun bozulmasi
ile karakterize kalitsal metabolik hastaliktir.Beynin
enerji kaynagi olan glukoz azaldig icin farklt yaslarda
cesitli norolojik semptomlar ortaya ¢ikar.Klasik
formda erken baslangicli epileptik ensefalopati,
kompleks hareket bozuklugu, gelisimsel gecikme,
zihinsel ~ etkilenme olabilir.Etkilenen  bireylerin
cogunda spastisite, ataksi, dizartri olabilir.Baz
hastalarda ise Ozellikle achk donemlerinde kafa
karigikligt,  yorgunluk,  uyusukluk,  myokloni
olabilir.%90’1 epileptik, %10°dan az1 ise epileptik
olmayan (zihinsel ctkilenme,ataksi,hareket
problemleri,parkinsonizm) tiptir.Tant alan hastalarda
ilk basamak tedavide ketojenik diyet (KD) yer
almaktadir. KD, beyne alternatif enerji kaynagi olarak
ketonlari saglayarak nébetleri kontrol altina almak ve
nérogelisimsel sonucu iyilestirmek i¢in kullaniir.

OLGU

39 yasinda annenin ilk gebeliginden (IVF) tgliz esi
olarak zamaninda sezeryan ile dogmus.Anne-baba

akrabalig olmayan hastanin kuzeni

ALS’ymis.Prenatal-natal ve postnatal dénemde
Ozelligi olmayan hastanin gelisim basamaklart bastan

beri vyasina ve diger iki kardesine gore
geriymis. Yirimeye iki yasinda baslamus,
kardeslerinden farkli olarak dengesizligi

mevcutmus.ilk  kez 6.5 yasindayken yiriirken
dengesizlik ve stk diigme sikayetiyle bagvurdugunda
fizik muayenesinde; agirlik: 23kg (25-50 p),boy:120
cm  (50-75 p) idiSistem muayenelerinde 6zellik
yoktu.Ancak norolojik olarak hafif geriydi.Okuma-
yazma biliyordu ancak dersleri kardeglerine gore
kotitydii. Akict hizh  konusamiyordu.Ozellikle aghk
doénemlerinde olan myoklonileri mevcuttu.Hastanin
biyokimyasal ve metabolik tetkiklerinde anormallik
saptanmad1.Cekilen beyin ve spinal MRG ve EMG’si
normaldi, EEG’sinde ise 6nhemsiferde oldukca aktif
epileptik  bozukluklart  vardiHastada GLUTI1ES
duguntlerek yapilan LP’sinde BOS/kan sekeri orant
normal olmasina ragmen SL.C2A7 gen analizinde
daha o6nce tanimlanmis  heterozigotc.483G>T
(p-Q161H)mutasyonu saptandi. GLUTI1ES tanisi
alan hastaya ketojenik diyet baslandi. KD ile ndbetleri
kontrol altina alindr.

TARTISMA

Bircok nérolojik hastalikla benzer bulgu verdigi icin
GLUT1ES’li tani alamayan ¢ok fazla hasta oldugu
distnilmektedir. O yiizden yenidogan déneminden
itibaren go6rilen istemsiz hareketler, ilerleyen
donemlerde 6grenme giicligi, ataksi, distoni, korea

ve Hastaliklart Anabilim/ Bilim Dali, Adana, Turkey
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gibi kompleks hareket bozukluklarinda ve epilepsi
etiyolojisinde mutlaka distinilmelidir. Hastamizda
Ozellikle achk donemlerinde artan myoklonileri
uyarict olmus.BOS sekeri normal olmasina ragmen
genetik analiz yapilarak tant konulmustu. GLUT1ES
distnilen hastalarda BOS glukoz 6lcimi  icin
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mutlaka aglik donemleri tercih edilmeli, toklukta ve
travmatik ponksiyonlarda yanls yiiksek cikabilecegi
unutulmamalidir. Ayrica tant konulabilen hastalarda
ilk basamak tedavide ketojenik diyetin yer aldigt ve
oldukga etkin oldugu unutulmamalidir.
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Canavan hastaligi, N-asetil aspartik asitin (NAA),
aspartik asit ve asetik asite hidrolizasyonunu saglayan
aspartoasilaz enzim eksikligi sonucu gelisen, miyelin
biyosentezinde azalma, dismyelinizasyon,
I6kodistrofi ve beyin 6demiyle karakterize otozomal
resesif ~ kalitimli, iletleyici bir nérometabolik
hastaliktir. Nadir gérilen bu hastaigin = sikligt
Askenazi Yahudilerinde 1/6.400- 1/13.456 arasinda,
diger populasyonlarda ise ¢ok daha dugtktir.
Yenidogan formu en yaygin olanidir. Hastalar
genellikle dogumda sagliklidir. 1k bulgular 2-6 ay
icerisinde ortaya ¢ikar. En sik basvuru bulgulars;
huzursuzluk, uyusukluk, zayif aglama, bas
kontroliniin olmamast, hipo/hipertonisite, beslenme
gicligi ve ndbetlerdir. Makrosefali en O6nemli
muayene bulgularindandir. Hastalarin plazma, idrar
ve beyin omurilik sivisinda artan NAA duzeyleri
tanisal deger tasir. ASPA gen analiziyle de tani
kesinlestirilir. Etkili bir tedavisi yoktur. Hastalar
genellikle hayatin ilk dekadinda kaybedilirler. Hastalik
yonetimi; beslenme ve hidrasyonu siirdiirmeyi, hava
yollarint korumayi, ndbetleri nlemeyi, kontraktiir
riskini en aza indirmeyi ve enfeksiyonlaritedavi etmeyi
amagclamaktadir.

OLGU

1 haftalikken kasilma, g6zlerini yukari dikme tarzinda
nébet nedeniyle dis merkeze bagvuran hasta, yapilan
tetkikleri sonrasinda hipoglisemiye ikincil ndbet
gecirdigi sOylenerek taburcu edilmis. Ancak 3 ayhk
oldugunda tekrar ndbet gecirmesi, ardindan
nébetlerinin - stklasmast ve govdede tifek tetigi
gorinimi olmast nedeniyle MSUD 6n tansiyla
tarafimiza yOnlendirilmisti. Normal vajinal yol ile
zamaninda 2500 gr agithginda dogan hastanin anne-
babasi arasinda birinci derece akrabalik mevcuttu.
Fizik muayenesinde; agirhik: 5900 gr (<5 p), boy: 66
cm (25 p), bag cevresi: 42 cm (10-25 p) idi. Basini
tutamiyordu, goz takibi yoktu ve DTR'leti canliyd.
Laboratuvar degetlendirmede aminoasit analizi
sonuglart MSUD ile uyumsuzdu. Idrar organik asit
analizinde hafif dizeyde N-asetilaspartik asit artist
saptandi. Canavan hastaligi disunilerek cekilen
MRG’de derin beyaz cevhere dogru uzanim gosteren
diftiz sinyal patolojileri ve MRS’te Canavan hastaligs
icin patagnomonik NAA pikleri izlendi. ASPA
geninde de ¢.634 homozigot mutasyonu saptandt.
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TARTISMA

Canavan hastaligi nobet ve gelisim basamaklarinda
gecikme nedeniyle basvuran hastalarda makrosefali
de varsa distiniilmesi gereken tanilardan bir tanesidir.
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Olgumuz, nadir gortlen ve klinik yelpazenin genis
oldugu bu hastalikta 6zgiin taninin konulmasinin
prenatal tani olanagi saglayacagi ve tekrarlayan cocuk
kayiplarini 6nleyecegi icin farkindaligi arttirmak adina
sunuldu.
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Hiperfenilalaninemi (HFA) kan fenilalanin dizeyinin
yiksek olmast ve fenilketonlarin dretimi ile
karakterize, fenilalaninhidroksilaz (PAH) enzim
cksikligi ~ veya  zorunlu  kofaktérii  olan
tetrahidrobiyopterin (BH4) eksikligi sonucu gorilen,
otozomal resesif kalittmlive tilkemizde en sik gorilen
bir kalitsal metabolikhastaliktir. BH4, PAH disinda
triptofan ve tirozinhidroksilazlarinda kofaktéradir.
Bu nedenle BH4 cksikliginde bu t¢ aromatik
aminoasit hidroksilasyonu bozularak nérotransmitter
onciillerinin  sentezi saglanamaz. Bu nedenle BH4
eksikligi olan hastalarin kliniginde, diger HFA’lardan
farkli olarak tedaviye iyi uyum géstermelerine ragmen
iletleyici nérolojik bozulmaninolmast en 6nemli
tanisal ~ ipucudur.  BH4  sentezinde  veya
rejenerasyonunda yer alan enzimlerin (GCH1, PTS,
PCBD1, QDPR) herhangi birindeki yetersizlik BH4
eksikligine neden olur. Tam HFA’larin % 1-2’sini bu
grup olusturmaktadir.
DihidropteridinrediktazDHPR)  eksikligien — sik
gorilen formu olup, ODPR gen mutasyonlari
sonrasinda iliml fenilalanin yiiksekligine normal
pterin diizeylerinin eslik etmesiile distntlmektedir.

OLGU 1

Ug yasinda kiz hasta; yenidogan déneminde topuk
kaninda fenilalanin dizeyinin ylksek saptanmast
lzerine polikliniginimize yonlendirilmisti.
Ozgegmisinde 6zellik yoktu, soygecmisinde anne-
babast akrabaydi. HFA tanist alan hastanin PAH gen
analizinde mutasyon saptanmamustt. Bir dis merkezde
takiplerine devam eden diyetle kan fenilalanin dizeyi

normal aralikta seyreden hastanin ilerleyici
néromotor  gerilik  ve distoni gibi norolojik
bulgularinin  olmast tzerine klinigimize tekrar

yonlendirilmisti. Fizik muayenesinde: mikrosefali,
psikomotor gerilik, okiilojirik spazm iletist ve alt
ekstremitelerdespastisitesi mevcuttu. BH4 eksikligi
distnilen hastanin yapilan genetik analizindeQDPR
genindetanimlihomozigotc.449A>G(p.Y150C)
mutasyon saptandt. Fenilalanin kisith diyete ek olarak
DHPR  eksikligi icin levodopa, karbidopa,5-OH
triptofan vefolinik asit tedavileri baslanild.

OLGU 2

Olgu T’in tant almasindan sonra aile taramast
yapilmak istendiginde, siirpriz bir sekilde ablanin 5
yasindan itibaren dis merkezde psikomotor gerilik ve
patkinsontanisilartylalevodopa ve benserazid

Hastaliklart Anabilim/ Bilim Dali, Adana, Turkey
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tedavileri aldigr 6grenildi.  Fizik muayenesinde;
mikrosefali, psikomotor gerilik, distoni ve spastisite
vardt. Kan fenilalanin dizeyine 4 mg/dLolarak
Slctldi. OPDR gen analiz ile indeks olgunun ablast
da DHPR eksikligi tanisini ald1. Tedavisidiizenlenen
hastanindistoniyakinmasi geriledi.

TARTISMA

Giincel olarak klasik fenilketontrifenilalaninden
kisttli diyet ve hafif-orta fenilketoniiti diyet ve/veya
BH4 destegi tedavilerini icermektedir. Ancak
hastalarin =~ %1-5’inde  diyetle kan fenilalanin
diizeylerinin  normale gelmesine ragmeniletleyici
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nérolojik problemlerin gézlenmesi BH4 sentezindeki
bir bozuklugu akla getirmelidir. BH4 sentez
bozukluklart  hidroksilaz ~ enzim  eksikliklerine,
dolaystyladopamin, — epinefrin serotoningibi
nérotransmitterlerinsentezlerinde  sorunlara  yol
acmaktadir. Bu grup hiperfenilalaninemilerde
bulgular katekolaminlerineksiklikleri nedeniyle ortaya
ctktigr icin tedavi de bunlarin yerine konulmasina
yonelik olmaktadir. Erken tant konulan hastalarda
tedaviye yanit yiiz gildiricidir. Olgularimiz DHPR
eksikliginin ¢ok nadir goriilmesi, aile OSykusiinin
6nemi ve diyet tedavisine ragmen nérolojik problem
gelisen  HFA’lithastalarda  BH4  metabolizma
bozukluklarinin unutulmamast gerektigini
vurgulamak amaglariyla sunulmustur.

ve
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Cocuk Yogun Bakim Unitesinde yatan tiim hastalar
“Kritik Hasta” olarak degetlendirilmektedir. Kritik
hasta akut gelisen, acil girisimde bulunulmas: gereken,
yasam bulgularinda yasami tehdit eden degisikliklerle
beraber bir veya birden fazla organ/sistem yetersizligi
olan ve yogun bakim tnitesinde tedavi edilmesi
gereken hastalardir.

Kritik hastalarin, YBU’lerine alinmalarinin amact,
hastanin en iyi dizeyde bakim almasini saglamak ve
prognozu iyilestirmektir. Kritik hastanin bakimi i¢in
en giivenli yer;

e Tim infiizyonlarin uygun sekilde saglandigy,

e Seri bir sekilde ¢alisan solunum cihazi ile araliksiz
ventile edildigi,

e Tamamen izlem monitérleriyle donatilmis olan
YBU 6zelligindeki alanlardir.

Kritik hastaya yaklasimin en 6énemli 6zelligi, zamana
karsi yapilmast ve Onceliklerin  belitlenmesidir.
Degerlendirmenin hizli yapilmast hastanin “Klinik
Seyri” ne olumlu katk: saglamaktadir.

e  Kiritik hasta gruplar

e Tagikardi, bradikardi ve ritm bozukluklart
e  Ciddi solunum yetmezlikler

e  Organ yetmezlikleri

e Kafa travmalari ve beyin kanamalar

e Ani biling degisikligi olan veya konvilziyon
gegiren

° 1ntoksikasy0n
e  Agir travmalar

e Biyltk cerrahi girisim sonrasi yakin gézlem
yapilmasi gereken hastalardir.

Hemsirelerin hasta izleminde teknolojiyi kullanma ve
elde ettigi verileri yorumlamadaki yeterliligi hasta
bakiminin kalitesinde 6nemli ve belitleyici bir rol
oynamaktadir. Yogun bakim hemsirelerinin gelisen
teknolojiyi dogru ve etkin kullanidabilmesi i¢in
bilimsel, ekonomik, sosyal ve etik boyutlarini siirekli
degerlendirerek, gerekli dizenlemeleri yapabilecek
bilgi, beceri ve tutuma sahip olmalart gerekir. Bu
sorumlulugun bilincinde olan, teknolojiyi tretip
kullanabilen, teknolojiyle biitiinlesen meslek tyesinin
her zaman daha 6nde ve daha giicli olacag
yadsinamaz bir gercektir.

Yogun bakim initesi; Bilim ve teknolojinin i¢ ige
oldugu, birden fazla organ ve sistemi ilgilendiren,
hayati tehdit eden durumlara mudahaleyi 6n plana
gtkaran, temel ve ileri yasam destegi uygulama
alanlaridir. Gelismis teknolojinin pratik kullanima
sokulmast ve hasta monitdrizasyonu; yogun bakim
unitelerinde ~ hasta  takibi  kalitesinin ~ de
belirleyicilerindendir.

Yogun bakim hastasinin monitSrizasyonunda amag;
Ana degiskenleri stirekli izleyerek hastanin altta yatan
hastaliginin  durumunu belirlemek, tantya yardimci
olmak ve tedaviye klavuzluk etmektir. Gelismis
tlkelerde yillardir yaygin olarak kullamilan pek cok
monitdrizasyon yontemi ve teknolojisi; son yillarda
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yogun  bakim  dnitelerimizin  donanimlarinda
tlkemizde de kullanim alani bulmustur.

Yeni Monitétizasyon Yontemleri
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Non-Invazif Invazif
e  Elektrokardiyografi (EKG) e Arteryel Kan Basinc1 IABP)
e Non-invaziv kan basinct (NIBP) e Santral Venéz Basing (CVP)
e Kalp hizi e Intrakranial Basing (ICP)
e Vicut Sicaklik e Kardiyak Output
e  Solunum Hizt e Arterial Kan Gaz (pH, PCO3, HCO3)
e  Oksijen satiirasyonu (SpO2) e Intra Abdominal Basing Takibi
e  End-tidal karbondioksit (EtCO2) e Mesane Katateri veya Nazofarengial Ist probu
e  Serebral Oksijen Sattrasyon (NIRS) ile viicut sicakligs Sletimi
o Bispektral indeks (BIS) e PiCCO
e  Elektroensefalogram (EEG)
e Indirek Kalorimetre Takibi
e Cerebral 15SO2
End-Tidal Karbondioksit (EtCO-)
e  DPeri-renal rfSO2

Kapnograflar kritik hastaya yapilan acil girisimlerde
o6nemli  bir  komplikasyon  olan  6zofageal
entlibasyonun erken saptanmasinda giivenilir bir
yoldur. Son yillarda kapnografi giderek yayginlasarak
Yogun Bakimlarda kritik hasta monitérizasyonunda
yararlanian bir izlem aracidir.

End-tidal COgy; kritik hastanin izleminde sok,
pulmoner embolizm, akut kardiyak yetmezlik, ARDS
gibi perfiizyon bozukluguna neden olan sorunlarin
gelisimini etken fark etmemiz icin degerli bir
habercidir.

Yeterli ventilasyon yaptirildigini dogrulamak icin end-

tidal CO; konsantrasyonunun  analizi
monitdrizasyon teknigi icinde yerini almistir

yeni

Near-infrared spektroskopi(INIRS)
Monitérizasyonu (INIRS)

700-1000nm dalga boyundaki i1smnlar ile doku

oksijenizasyonunu  yansitir. ~ Nommnvaztv  bir
yontemdir.
e Normal deger araligi: 50-80

Sag-sol < 10 olmals
[ ]

<40 kritik!

Ayni cihaz somatik degerleri almak ve bu organlarin
oksijenasyonunu takip etmek icin de kullanilmaktadir.
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Abdominal rfSO2

Bispekteral Indeks=BIS

Anestezik ilaglarin sedatif ve hipnotik etkilerini
degerlendirebilmek icin yapilir. EEG analizine
dayanir. EEG bulgularimi sayisal degere ¢evirir. Alina
yerlestirilen EEG elektrotlari ile 6l¢tim yapilir.

Hastada uyaniklik derecesi 0 ile 100 arasindadur.

e 65-85 arasi> Sedasyon
e 40-65 arast™> Genel anestezi
e  <40-> Burst supresyon baglar

Elektroensefalogram (EEG)
Yogun bakimda ne zaman EEG?

e Izah edilemeyen koma tablosu

e  Non-konvulzif status Sykist,

e Nobet aktivitesi sona erdikten sonra hastanin
diizelmesinde gecikme,

e  Burst supresyon takibi,

e DPost-op anestezi veya cerrahide, dizelmede

gecikme durumunda EEG digunitilmelidir.
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Yeni monitorizasyon yontemleri ile hastanin strekli
monitorizasyonu  saglanabilir.  Ayni  zamanda
gorintili video ¢ekimi de yapilabilmektedir.

Is1 Monitorizasyonu

Merkez Isis1; Kanimn isisidir. Rektal, nazofarengial,
Ozefagial ve timpanik membran isilart merkezi 1styt
gOsterir.

Hasta bakimanda teknoloji kullanimi1

Cevre 1s1s1; cilt ve aksilladan 6lcilir. Merkez 1sidan
dusuktir.

Merkez 1s1st duyarlt ve givenilirdir.

PULMONER ARTER KATETERLERI

Santral kan 1sisinin Slgiimunde ( vicut i¢ 1sisinin
Slcilmesinde altin standart)

DISTAL OZEFAJiYAL ISI

NAZOFARENGEAL ISI

Yumusak damagin tizerinden bir prop ile 6l¢iilir

TIMPANIK MEMBRAN ISI iZLEMI

Karotis artere ve hipotalamusa yakindir ve vuciit i¢
1stsinin Slctlmesinde girisimsel olmayan bir yontemdir

MESANE Bir 1s1 transduseri olan iiriner kateter yardimiyla

REKTAL ISI IZLEMI

AKSILLER ISI Kolun pozisyonu 0 derece addiiksiyonda ve prob
aksiller arterin tam Uzerinde

DERI ISISI Kristal deri termometreleri

Isitmali ve Sogutmali Blanket Sistemleri

Hipotermili hastada 41 °C ye kadar 1sitabilir.
Hipertermili hastada viicut isistmt 4 °C ye kadar
dustrebilir. Ayrica istenilen 1sida sabit tutabilir.
Hastanin rektal 1sisint stirekli test etmektedir.

Indirek Kalorimetre Takibi

Ihspire edilen ve ckspire edilen gaz akimlari,
voliimleri ve konsantrasyonlarinin  Sl¢timlerini
kullanarak  oksijen tiiketimi ve karbondioksit
tretimini hesaplayan bir tekniktir. Hastanin gtinlik
ihtiyact olan kalori miktarin1 gosterir. Indirekt
kalorimetre yontemi ile enerji gereksiniminin
belirlenmesi giinimiizde altin standart olarak kabul
edilmektedir.

Arteriyel Kan Basinci

Direkt olarak arter kateteri ile invaziv kan basinci
izlemi en giivenilir yontemdir. Invaziv kan basmncint
izleyebilmek icin artere kateter yetlestirilir ve basing
transdusetlerine baglanarak monitérizasyon yapilir.
Bu yontem kan basincinin her atimda izlenmesine
olanak verir. Arter kateterizasyonu ayni zamanda
arter kan gazlani ve diger tetkikler i¢in kan
alinmasinda da kullanilir.
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Intrakranial Basing (ICP)

Ozellikle GKS < 8 olan, anormal beyin BT bulgular
olan hastalarda kafa i¢i basing takibi yapilmalidir.
Normal degetler;

e 1-10 yas arast 3-7 mmHg
e  Sit cocuklugunda 1.5 — 6 mmHg

e 8 yas ve iistii [KB’1n 20 mmHg

Intraabdominal Basing Takibi

Intraabdominal basing: Yogun bakimda yatan
cocuk hastalarda 4-10 mmHg arasindadir.

Intraabdominal hipertansiyon: Cocuklarda IAB >
10mmHg

Abdominal kompartman sendromu: [AB >10
mmHg ve yeni veya iletleyici bir organ etkilenmesi
olmas.

Kardiyak Output (CO)

Kalbin sol ventrikilinden 1 dakikada dolasima
pompalanan  kan miktaridir.  Amag, kalpten
pompalanan kanin, beden dokularinin
gereksinimlerini karsilayamayacak kadar azalmast ve
kalp fonksiyonlarinda bozukluga yol agmasina bagl
kardiyak outputta azalma belirtilerini erken dénemde
saptamaktir.



Menemencioglu

Picco

PICCO femoral, aksiler veya brakial arterde O6zel
arteriyel termodilisyon teknigi ve arteriyel puls
kontur analizi vasitasiyla, devamli CO 6l¢imini
saglar.

Hemoglobin Monitorizasyonu

Noninvasif ve hastaya takilan prob yardimi ile
Methemoglobin, Karboksihemoglobin,
Totalhemoglobin monitorizasyonuyapilabilir.

Diisiik Perfiizyonlu Saturasyon Probu

Hipotermisi olan, periferik dolasimi bozuk, oksijen
saturasyonunu okutamadigimiz hastalarda
kullanidmaktadir. Alin tipi ve ayak bilegi olmak tizere
2 tipi vardir.

Rollbord Hasta Transfer Sistemleri

Uzerinde bulunan &zel kumas sayesinde hareket
ettirmeden hastay1 transfer etmeye olanak verir. Hasta
transferi, bir veya iki kisi tarafindan rahatlikla
yapilabilir.
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Hasta liftleri

a)

b)

d)

Mobil liftler: Mobil hasta lifti hareket yetenegi
kisitli  hastalarin  yatak, tekerlekli sandalye,
tuvalet, banyo, banyo kiveti gibi alanlar
arasindaki tasima islemlerinde kullanilir.

Bas iisti liftleri: Bas usti liftten bahsedildigi
zaman konu, bir hastayr kaldirmaya ve tagimaya
imkan veren sistemin tamamidir. Bu uygulama
her an el altinda olan ve kullanimi kolay olan bir
sistemdir. Bu  sistem ile  mobilyalarin
yetlesiminden  bagimsiz  olarak,  hastalan
maksimum giivenlikte ve minumum gug sarf
ederek kaldirabilir ve tagtyabilirsiniz.

Hastalarin
givenli
yapilmasini saglar.

Sedyeler:
transferini

pozisyonda
bir sekilde

yatay

ve kolay

Likodijital tart1: Liko dijital tartt hastalar1 hizl
ve kolay tartar. Tartt en fazla 300 kg’a kadar hasta
tartabilir.
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Tarama  “Sereening” tanumlanmis — popilasyonda
asemptomatik hastaliklarin aranmasidir. Bu tanima
gore eger aranacak hastalilk heniiz belirti bulgu
vermemisse tarama her yas gruunda yapilabilir. Ancak
pek cok hastalik icin asemptomatik dénem sadece
yenidogan doénemidir ve yaygin olarak yenidogan
taramast olarak tarama yapilmaktadir.

Her hastalik taranamaz. Taranacak hastaliklarin bazi
Ozellikleri olmast gereklidir.

Bir hastaligin belirti bulgu vermedigi dénemde
belirlenmesi i¢in, yani taranmast icin ilk sart
saptandiginda tedavi edilebilit olmasidir. Ayrica
hastaligin  dogal seyrinde yaratacagt fonksiyonel
bozuklugun siddeti 6nemli bir karakteristiktik. Bu iki
Ozelligi  olan  hastaligin  taranabilmesi  icin
tanimlanmasint  saglayacak biyolojik belitleyicinin
bilinmesi gerekir.

Taranabilir  hastaliklarin o toplumda  taranip
taranmayacagint belirleyen de popiilasyonda yiksek
siklikta izlenip izlenmedigidir.

Tarama testleri hasta olma ihtimali olani digerlerinden
ayirmak icin kullanilir, kesin tani vermez Tarama
sonuglart mutlaka diger laboratuvar yontemleri ile
degetlendirilmelidir.

Fenilketoniiri hastaliginin diyetle tedavi edilebilecegi
Dr. Horst Bickel tarafindan 1953 yilinda yayinlaninca
(Lancet 1953;265(6790):812-3.) hastalarin
etkilenmeden saptanmast gerektigi diisiincesi tarama
fikrinin kaynagt olmustur.

Dr. Robert Guthrie’nin Basillus subtilis kullanarak
1958°de gelistirdigi test 1962 de kitlesel yenidogan
taramasi i¢in kullanilmaya baslandi. (Pediatrics 1963;
32:338-343)

Hacettepe Universitesi Cocuk Hastanesine getirilen
mental-motor geriligi (MMR) olan ¢ocuklardan
[fenilketondiri tanust alanlarin yiksek oranda oldugunun
fark edilmesi tlkemizde otozomal resesif kalitilan
hastaliklara zemin hazirlayan akraba evliliklerinin
yiiksek siklikta oldugu bilgisi ile fenilketonsiri sikliginin
tlkemizde yiksek olacagt izlenimi olugsmus ve bunun
ortaya konmast geregi disiinilmis.  Ozirli
cocuklarin  bakildigt bir merkezde prevalansin
belirlenmesi i¢in ¢alima yapilmis ve fenilketontri
prevalanst % 5 olarak belirlenmis. (Cocuk Sagligi ve
Hastaliklar1 Dergisi 1985;2:181-6.)

Daha sonraki asamada TUBITAK destekli bir proje
olarak ile fenilketoniri insidansint belitlemek icin
1983 yilinda yeni doganlarda pilot bir tarama
baslatildi. Turkiye’yi temsil edebilecek bir 6rneklem
olarak 20.000 bebegin tarandigi, o giiniin sartlarinda
Hacettepe Universitesi Hastanesi ile Ankara Dr.
Zekai Tahir Burak Dogumevi'nde yuritilmek
zotunda olan calismada insidans 1/3.500 olarak
bulunmustu. (Cocuk Saghgi ve Hastaliklar
Dergisi 1985;28:257-265.) Dogumevinin Ankara’nin
g6¢ alan semtlerine hizmet veren bir hastane oldugu,
bu nedenle 6rneklemin Tiurkiye’yi temsil edebilecegi
akla gelse de Ankara’ya gocler dogu illerinden, yani
akraba evliligi sikliginin  daha yiksek oldugu
bélgelerden oldugundan gorilme sikliginin gercek
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sikliktan yiiksek oldugu séylenebilir.  Nitekim bu
siklik “Ulusal Yeniogan Taramast” sonuglari ile
hesaplanan insidansin ¢ok tzerindedit.

Tum harcamalarin Fenilketontrili Cocuklart Tarama
ve Koruma Dernegi tarafindan karsilanarak
surdirilmeye calisilan tarama programt 1986 yilinda
Saglik Bakanlig: isbirligi ile 6nce 7 il merkezinde,
ardindan 26 i merkezinde tarama programi
uygulanmaya basland1,1990 yilinda Tarama programi
biitiin il merkezlerini kapsayacak sekilde genisletildi

1993 yilinda Istanbul Universitesi'nde Istanbul ilini,
Dokuz Eylill Universitesi'nde Izmir ilini taramak
tzere “Fenilketoniiri Tarama Merkezler:” kuruldu.1994
yilinda Tarama programi tim tilkeyi kapsamina alacak
sckilde genisletildi. Bu asama «Ulusal Yenidogan
Fenilketoniiri Taramasmnin temellerini
olusturmustur.

2002 yilinda Cumhuriyet Universitesi Sivas ve 4 cevre
lin fenilketoniiri taramasint  Gstlendi.  Ardindan

Hacettepe Universitesi  Pediatrik  Endokrinoloji
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Bolumi  konjenital hipotiroidi, daha sonra konjenital
adrenal  yetmezlik, Tstanbul Universitesi Pediatrik
Metabolizma Bolimii biotinidag eksikligi yoninden
pilot taramalar baslatt1.

Nihayet 25 Aralik 2006 tarihinde Saglik Bakanlig:
tarafindan fenilketoniiri ve konjenital hipotiroidi
taramas ile birlikte yliriitilmeye basland

Ekim 2008 tarihinden beri biotinidaz eksikligi, Ocak
2015 tarihinden beri kistik fibrosis Ulusal Yenidogan
Taramasi: Kapsamindadir

Filtre kagidina alinmis kan O6rneginde fenilalanin
yuksekliginin ~ aranmast ile, fenilketontri TSH
yuksekliginin aranmast ile konjenital hipotiroidi,
distk enzim duzeyi aranmast ile biotinidaz eksikligi,
immunoreaktif tripsin aranmast ile kistik fibrozis
taramast yapilmaktadir.

Her yil dogmasi beklenen yaklasik 1.300.000 bebegin
tamamina tarama uygulanmasi dilegi ile.
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Gunumuzde Cocuk Hematoloji/Onkolojisi bilim
dalina en stk konsiltasyon nedenleri arasinda anemi,
tam kan saymminda saptanan diger bozukluklar,
lenfadenopati, kanama ve pthtlasma testlerindeki
anormal  bulgular, splenomegali, anormal ve
agiklanamayan kilo kaybi, kemik agrlari ve kanser
acisindan siphe uyandiran belirti ve bulgular yer
almaktadir.

Cocukluk c¢agindaki anemilerin ¢ogu nitrisyonel
eksikliklere bagli ortaya ¢tkmakta olup, tamamina
yakint beslenme o6nerileri ve replasman tedavileri ile
pediatrist tarafindan yonetilebilir. Tam kan sayiminda
gortlen diger bozukluklar eritrosit sayisinda artis veya
azalma, I6kositoz, lokopeni, trombositoz veya
trombositopeni seklinde karsimiza cikmaktadir. Bu
bulgularin varhiginda da 6ncelikle daha stk neden
olarak karsimiza ctkan enfeksiyonlar, ila¢ kullanimi,
dehidratasyon gibi nedenler akla gelmelidir.

Cocuklarda gorilen lenfadenopatiler en stk genel
pediatri bagvuru nedenlerinden biridir. Toplum
icindeki  yaygin  yanlis inanis nedeniyle de
lenfadenopati ile bagvuran ¢ocuklarin ailelerinde ¢ok
ciddi bir korku ve endise vardir. En stk olarak servikal
bélgede gorilir ve cogunlukla ist solunum yolu
enfeksiyonlari, bozuk agiz hijyeni ve cirik dislerle
iliskilidir. Ayrintili bir 6yki ve dikkatli bir fizik
muayene ile tant konulmast mimkiindir.

Kanama egilimi ya da koagiilasyon testlerinde
bozukluk ile bagvuran hastalarda en 6nemli ayirt
ettirici unsurlar detayli tibbi ge¢mis 6zellikleri ve aile
oykisudir. Kanamanin yeri ve siddeti de ayirict

tanida belirleyici olabilmektedir. Tibbi ge¢misinde
veya aile Oykiisinde stpheli bulgular olmayan
hastalarda laboratuvar hatalari akla gelmelidir.

Dalak sagliklt cocuklarin %10’unda fizik muayenede
palpe edilebilir. Subkostal 2 cm’den daha biyik
olarak ele gelmesi patolojik olarak kabul edilir.
Cogunlukla viral enfeksiyonlara sekonder olarak
ortaya c¢tkmaktadir. Bir kismi sadece radyolojik
tetkiklerde tanimlanmaktadir. Bu hastalarda parankim
icinde yer kaplayan lezyon yoksa tetkik gereksizdir.

Vicut agithginda akut veya progresif olarak istege
baglt olmayan azalma anormal ve agiklanamayan kilo
kaybr olarak tanimlanmaktadir. Ek bulgular varliginda
malign hastaliklar akla gelebilir. Ad6lesanlarda aileden
habersiz olarak az kalori alimt veya uygunsuz diyet
yontemlerinin -~ kullanimi  da  sorgulanmalidir.
Cocuklarda goriilen kemik agrilarinin ayirict tanisinda
cocukluk ¢aginin idiopatik nokturnal agrilart (buytime
agrilarr) ilk akla gelen tamudir. Spesifik baz1 belirti ve
bulgularla maligniteye baglt kemik agrilarindan
ayrilmaktadir.

Cocuklarda malignite disiindiren belirti ve bulgular
cocukluk c¢aginin daha stk olan diger hastaliklarinin
bulgulariyla karisabilmektedir. Bu tir bulgularin
varliginda kapsamli bir 6yki ve fizik muayeneyi
takiben alinacak ilk sira laboratuvar tetkikleriyle ay1rict
taninin  yaptlmast miimkiindir. Oykiide anahtar
6zellik yakinmalarin veya bulgularin kétileserek sebat
etmesidir. Muayenede ele gelen kitle, pupilde fark
edilen beyazlik gibi ¢ok 6zgiin bulgularin varliginda
ise vakit kaybetmeden konstiltasyon istenmelidir.

Adana, Turkey
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Cocukluk ¢aginda goézlenen dis curigh ve diseti
hastaliklari, dinyanin bir¢ok tlkesinde oldugu gibi

tlkemizde de en stk karsilasilan halk saghg
sorunudur. Cocuklarda bu hastaliklarin  yiksek
insidanst ve prevalans hizlari ¢ogunlukla geri

doénisimsiiz olarak seyretmektedir!.

Bu hastaliklarin baglangict ve ilerlemesi yapisal oldugu
kadar  davranigsal  faktSrler  tarafindan  da
etkilenmektedir. Davranigsal faktorler; diyet, 6z
bakim ve agiz hijyeninden olusmaktadir. Dig ¢lirigt
ve periodontal problemlerin 6nlenmesinin temelini
gunliik agiz hijyen uygulamalarint iceren dis bakimi
olusturur. Cocuklarin agiz saghgi davrangi, ginlik
ag1z hijyeni uygulamalari ile gticli bir iliski icindedir?.

Cocuklarda dis plagint uzaklastirmak icin etkili dis
fircalamast yapmak 6nemlidir. Ancak bu etkinlik; yas,
fircalama davranisi, cinsiyet, talimatlara uyma ve
denetleme, fircalama sikligi, fircalama siresi ve
kullanilan yardimet temizleyici ajanlar gibi ¢cok sayida
faktorden etkilenmektedit?.

Cocugun duygusal, sosyal ve fiziksel agidan saghkl
gelisimini saglayan ve ideal bir besin kaynagi olan
anne sitd, icerigindeki seker nedeniyle eger 6nlemler
alinmazsa dis cirigine neden olabilmektedir. Bu
nedenle anne sitd ile beslenmeden sonra agiz
temizliginin yapilmast gerekmektedir*. Ebeveynlere,
beslenme sonrast, bebeklerinin dislerini ve disetlerini
su, temiz nemli bir tilbent, parmak firca ya da
yumusak bebek dis fircast ile temizlemeleri gerektigi
belirtilmelidit>.  Ayrica bebegin stk araliklarla
beslenmemesi, stk stk biberon ve emuzik
kullanllmamasi, emzigin bal ve pekmez gibi tatlt

besinlere batirilip verilmemesi, seker ve nisasta iceren
gidalarin  ara  Oglnlerde  tiketilmemesi, sekerli
icecekler ve ilaglatin stk tiketiminden uzak durulmast
gerektigi vurgulanmalidir®.

Bebeklik déneminde agiz hijyen islemleri sadece
ebeveynler tarafindan yapilmasi gerekirken; cocuk
buyudikce bu goérev ebeveyn ve cocuk tarafindan
ortak olarak yuratilmelidir. Cocuk oral hijyen
islemlerini tek basina yapabilecek gelisime eristiginde
ise dis fircalama islemi ¢ocuk tarafindan yapilmalidir”.
Cocuklarda ince motor becerileri (kalem tutma,
ayakkabi bagciklarint baglayabilme, dis fircalama gibi)
9-10 yaslarinda kazanilmaktadir®. Bu nedenle
cocuklarda dis fircalama islemi 9 yasina kadar aile
denetiminde yapilmalt ve temizlenemeyen bolgeler
ebeveynler tarafindan fircalanmalidit®.
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Ketojenik diyet (KD); yitksek miktarda yag, yeterli
miktarda protein ve disiik miktarda karbonhidrat
iceten bir diyet turadir. Aclik benzeri bir tablo
yaratarak, beynin temel enerji kaynag olarak
kullandigr  karbonhidratlar  yerine yaglarin  ve
proteinlerin kullanilmast esasina gore planlanmistir!.
Glikoz tastyict eksikligi-1 (GLUT-1) ve piruvat
dehidrogenaz eksikligi (PDHD) gibi nérometabolik
hastaliklarda ketojenik diyet 6nemli bir tedavi
secenegidir. Bununla birlikte terapotik dozlarda iki
antiepileptik ilag  kullanimina karsin nébetlerin
kontrol altina alinmadigi ¢ocuklarda da ketojenik
diyete baslanilmasi 6nerilmektedir?. KD etkinliginin
gorilebilmesi  ve istenmeyen komplikasyonlarin
ontine gegcilebilmesi icin uygun hasta secimi cok
onemlidir. KD tedavisine baglanmadan 6nce her
hastadan bir haftalik besin tiketim kayd: alinmalidir.
Diyet bireye 6zgt oldugu icin hastanin besin tiketim
kaydi, antropometrik Sl¢imleri ve aktivite durumu
ayrintilt  olarak  degerlendirilerek  ketojenik  diyet
planlanmalidir®. KD tedavisi igin 6nce hastanin enetji
gereksinimi hesaplanir, ardindan KD tiiriine ve besin
oranlarina karar verilit ve son olarak da hastaya ve
ailesine egitim verilir. Hastanin yasa gore agirlik ve
boyu normal aralikta ise ve yataga bagimli degilse,
yasa gore tahmini enetji gereksiniminin %80-90’1 ile
diyete bagslanabilir. Bu hafif dizeyde kisitlamanin
temel nedeni yiksek yagl diyetlerin, yiksek
karbonhidratl diyetlere kiyasla termik etkisinin daha
disik olmasidirt. KD tirtne karar veritken hastanin
yast, besin tercihleri ve ailenin olanaklari gibi faktorler
gz  ontinde  bulundurulmalidir?.  Gunimiizde
kullanilmakta olan ketojenik diyetler; klasik ketojenik
diyet, orta zincitli trigliserit diyeti, modifiye atkins
diyeti ve dustk glisemik indeks diyeti olmak tzere
dort gesittir. Klasik ketojenik diyet en kisith ve

uygulamast zor olan ketojenik diyet tird olup,
karbonhidrat alimi oldukga sinurli, protein alimi
gunlik Onerilen dizeyde iken enetjinin buyik
bélimiinin (%80-90) yaglardan saglanmast esasina
dayanmaktadir®. Klasik ketojenik diyette belirtilen
sayilar, diyetteki yagin(gr), karbonhidrat(gr) ve
protein(gr) toplaminin oranina isaret etmektedir.
Ornegin 4:1 oranlt diyet, énerilen her 4 gram yag icin
toplamda 1 gr protein ve karbonhidrat
verilebilecegini ifade etmektedir®. Diyet egitimine
baglamadan Once ailenin diyetten beklentileri
sorgulanmali ve gercekei hedefler konulmalidir.
Aileye besinlerin  igerdigi makrobesin  dgeleri
anlatilarak ayrintili diyet egitimi verilmelidir. Aytica
hastalarin izleminde hassas mutfak terazisi ve idrarda
keton 6l¢im gubugu kullaniminin gerekli oldugu
unutulmamalidir.

Ketojenik diyetin en stk gériilen yan etkileri; halsizlik,
letarji, bulanti, kusma, kabizhk, hipoglisemi ve
metabolik  asidozdur.  Yan  etkiler mutlaka
metabolizma uzmant ve diyetisyen tarafindan takip
edilmeli ve uygun girisimler yapilmaldir”. Ketojenik
diyetin sonlandirlma stresi ve sekli hastanin
ozelligine, uyumuna ve diyetten alinan yanita gore
farklilik gosterebilir. Uluslararast Ketojenik Diyet
Calisma Grubu, sonlandirmadan 6nce diyetin en az 3
ay sureyle uygulanmasi gerektigini belirtmektedit®.
Nébetlerinde%50°den fazla azalma olan hastalarda
KD genellikle 2 yilin sonunda sonlandirilir. Ancak,
diyetten yiksek oranda yararlanan ve ndbetlerinde
tama yakin kontrol saglanan (>%90 azalma)
hastalarda, ciddi yan etkiler gériilmezse daha uzun
stre (6-12 yila kadar) diyete devam edilebilit®. Glikoz
transporter-1 eksikligi, piruvat dehidrogenaz eksikligi
gibi nérometabolik hastaliklarda ise beynin yuksek
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enerji gereksinimini kargilayabilmek i¢in ketojenik
diyete adolesan doénemin sonuna kadar devam
edilmesi 6nerilmektedir®.
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GIRIS

Ailenin saglikli olabilmesi i¢in aileyi meydana getiren
anne babalarin da saglikli olmalari gerekir. Sagliklt
bireylerden saglikli aile, saglikli ailelerden de saglikli
toplum meydana gelecektir. Toplumlarin sagliklt
olabilmesi icin bu konu son derece 6nemlidir. Aile
merkezli bakim felsefesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Hemsireliginin major/ana felsefesini
olusturmaktadir. Bu yazida ¢ocugun hastaneye
yatmasinin ¢ocuk ve aile tzerine etkisi, aile merkezi
bakim modeli, bu modelin gelisimi, felsefesi, ilkeleri,
aile ve topluma yarari, saglik ekibi tyeleri tizerindeki
etkileri, aile merkezli bakimin uygulamasinda
hemsirenin roli ele alindt.

1. Cocugun Hastaneye Yatmasinin Cocuk
ve Aile Uzerine Etkisi

Aile, insan tirinin sirekliligini  saglayan, ilk
toplumsallasma stirecini olusturan, karsilikls iliskileri
kurallara baglayan, toplum kiltiriini kusaktan kusaga
aktaran, biyolojik, psikolojik, ekonomik, hukuksal
yonleri bulunan toplumsal bir kurumdur!. Sosyal bir
vatlik olarak insan, yasami boyunca hastalik,
bosanma, sevilen birinin 6limi gibi homeostazisi
bozan krizli doénemler yagar. Kriz, bir kisinin
karsilagtigt sorunu var olan bas etme yontemleri ile
¢ozemedigi zaman ortaya ¢ikan dengesizlik sireci
olarak tanimlanabilir?3.

Cocuk, ana-babanin yasamina anlam veren ailenin
devamint saglayan vazgecilmez bir parcadir. Aile
tyeleri arasindaki etkilesimin niteligi, aile tyelerinin
tek tek sagliklarina etki edebildigi gibi, bir tyenin

sagliks1z olmast da tim ailede bazi sorunlarin ortaya
ctkmasina neden olabilmektedir?*. Aile tyeletinden
birinin hastaneye yatmast da durumsal bir krizdir.
Hastane hem ebeveynler hem de ¢ocuklar icin stresli
bir deneyimdir. Cocuk i¢in hastalik ve buna bagh
olarak hastaneye yatma onu korkutan, rahatsiz eden
ve hos olmayan yasantilari icerir>>>.

Hastalik ve hastaneye yatma deneyimi 6zellikle yast
kiiciik cocuklar icin daha giicli stres faktoradir.
Cunkd bu ¢ocuklarin bas etme glgleri sinrhdir.
Hastaligin akut ya da kronik olmast, agr1 ya da hareket
kisitliligt yapmast, izolasyon gerektirmesi, ¢ocugun
onceki hastaneye yatis ve stres deneyimleri, yatts icin
hazirlanma durumu, aile Gyelerinin anksiyete diizeyi
ve aile ici iliskiler, cocugun hastalik ve hastaneye yatis
tepkisini etkileyen diger faktoérlerdendir. Ancak
cocuklar icin hastaneye yatmadaki en Onemli
anksiyete kaynagi, ebeveynlerden ayrilmalaridir!.

Cocugun hastaneye yatmasi, ailelerin  hayatinda
6nemli bir stres kaynagi olusturmakta ve beklenmedik
degisimlere sebep olmaktadir't. Bu zorlu siiregte
ailelerin yasam sekilleri etkilenmekte, ekonomileri
zotlanmakta, aile iliskilerinde ve rollerde degisiklikler
meydana gelmektedir. Cocugun bakim ihtiyacinin
artmast ile birlikte, giinlik yasama ait baz isler
aksamakta, gelecege ait planlar
etkilenebilmektedir!:67.

Aile iginde yaganan bu degisikliklere ek olarak
hastaligin siddeti, agri, hastane ortaminin yabanci
olmasi, alistk olmadiklart tibbi araglarla karsilagsmalari,
ebeveynlerin  ¢ocugun  bakimindaki  rollerinin
degismesi, cocuklarint nasil destekleyeceklerini ve
bakim verecekleri konusunda bilgi eksikliklerinin
olmast ve c¢ocugun bakiminda kontrol kaybi
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yasamalari, ailelerde anksiyetenin artmasina neden
olur>*8, Cocugun hastaligi ve hastaneye yatisindan
dolayt cocuk ve ailede olusan anksiyete ve
6nlenmesine yonelik yapilan arastirmalar sonucundan
“aile merkezli bakim” kavrami ortaya ¢ikmustir. Bu
nedenle pediatri alaninda ¢ocuk ve ebeveynlerin
anksiyetesini  azaltmak ve iyilesme  strecini
hizlandirmak icin aile merkezli bakim yaklagimi
onerilmektedir?. Aile merkezli bakimi anlayabilmek
icin gelisimini ve tarihini incelemek gereklidir®!°.

2. Aile Merkezli Bakim Modelinin
Geligimi

20. ylzyilin baslarinda ayni cati altinda birkac kusak
birlikte yasayan genis ailelerdeki hastalarin bakimlar
hemsireler tarafindan evlerde yapilmaktayd: ve “Evde
Bakim Modeli” dogal bir siire¢ olarak kabul
edilmekteydi. Bu doénemde bulasict hastaliklarin
artmast ve izolasyon tekniklerinin = 6neminin
kavranmastyla hastalarin bakimi ve hasta cocuk izlemi
takibi hastanelere kaydirilarak “Hastane Bakim
Modeli” olusturulmustur. Bu model, saghk bakim
kurallarinin kontroli altinda aileleri kendi hastalarinin
bakimindan uzaklastirmistir! 112,

Hemsire Florance Blake (1954) aileler ve hemsireler
arasinda ¢ocuklarin bakim ve tedavisi ile ilgili yapilan
isbirliginin  yararli etkilerini ortaya koyan ilk
arastirmacidir. Aile merkezli bakim, bakim kavramint
icinde barindirdigr igin daha ¢ok hemsgireler
tarafindan ilgi gérmis ve konu ile ilgili bir¢ok ¢aligma
yapilmistir®12,

Cocuklarin hastanede bakim seklindeki degisiklik
hareketi hemsireler tzerinde derin etki yaratmistir.
Baslangicta hemsireler kendi fikir ve distincelerinden
ayrilarak kendi kendilerine aile merkezli bakim ile ilgili
kiciik arastirmalar yapmis ama Bowlby (1973) ve

Robertson ~ (1970)’un  teorisine  dayandigina
inanmuglardir. Bazi hemsireler ailelerin  varliginin
hemsireler ve cocuklar arasindaki  iletisimi
zayiflatugint - dustinerek  ailelerin = kalmasint

desteklememiglerdir!®. Zamanla, ebeveyn katilimi
(parent participation), Ebeveyn bakimi (care-by-
parent), bakimda ortaklik (partnership-in-care) gibi
cesitli modellerden aile merkezli bakim gelistirilmistir.
Bu model ilk ve buyik O6lgiide Robertson’ un
misyonerliginin sonucu olarak yavas yavas gelismis ve
dinya ¢apinda taninir hale gelmistir!,6.10,

Ebeveyn katilimi; cocuga eslik eden ebeveynin
cocugun hastaneye yatirilmasimmn bakim yéntni
ustlenmesi anlamina gelir. Ziyaret saatlerinin serbest
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birakilmasina ve ailelerin 24 saat ziyaret etmelerine
izin verilmis ve sonunda ¢ocugun bakiminin
verilmesinde  aile  katthmimin  6nemi  kabul
edilmistir!®!1.

Ebeveyn bakimi; 6zellikle eve benzer tniteler inga
edilerek hasta cocukla ailelerin beraber kalmalart
saglanmistir. Aile bakim tniteleri ve ailelerin hasta
cocuk ile yasamast ilk Amerika da 1960 yilinda
baglamis olup aile bakim modeli ilk 1980 de Ingiltere
de Cardiffde baglamistir. Amerika bir sire aile
tarafindan bakim (care-by-parent) tanitiminda bir
stire 6ncilitk etmis olup diger tlkeler tarafindan daha
yavas kabul edilmistir!®13,

Bakimda ortaklik (partnership-in-care) modeli ilk
olarak 1990 yilinda ortaya ¢cikmis olup Ingiltere’de
calisan Yeni Zelandalt hemsire Anne Casey tarafindan
tasarlanmistir. Tki konuda vurgu yapmus olup bunlar;

a) gocugun  hemsirelik  bakimi,
hemsirenin egitimi ve destegi ile cocuk ve aile
tarafindan verilebilir.

Hastanede

b) Eger aile yoksa bakim hemsire tarafindan
verilebilir. Ailenin roli ¢ocugun bakimint her
gin ustlenmektir. Hemsireler ise Ogretir,
destekler ve eger gerekirse ailenin diger tyelerine
basvurabilir. Hemsire ile ortakligin basarili bir
sekilde saglanmasinin en 6nemli kismi, anlagma
ve etkili iletisim  kullanidarak  bilginin
verilmesidir!”.

3. Aile Merkezli Bakim Felsefesi

Aile merkezli bakim ¢ocuk hemsireligi bakiminin
felsefesi olarak kabul edilmistir'!. Aile merkezli
bakim; saglik hizmetlerinin planlanmasi, bakimin
verilmesi ve degetlendirilmesinin tim yoénuyle aileyi
dahil eden, iletisimi ve bilgi paylasimint destekleyen,
hizlt iyilesmeyi destekleyen ve aileyi giiclendiren,
ailenin yaptig1 segimlere saygi duyan, ¢ocuk ve ailenin
bagimsizligini ve 6z yeterliligini destekleyen, saglik
bakiminin  bileseni olarak sosyal, duygusal ve
gelisimsel destekleri kabul eden ve saghk bakim
profesyonellerinin - ve ailenin rollerini  yeniden
tanimlamay1 hedefleyen butiinctl bakim felsefesidir!2.

Aile merkezli bakim felsefesi, ailenin bakimin
planlanmasi, uygulanmast ve degerlendirilmesinde
bakima dahil edilmesi ve ¢ocugun bakiminda saglik
personeli  kadar s6z sahibi oldugunun kabul
edilmesini icerir!-2.

Aile merkezli bakim; ¢ocuk ve aileyi fiziksel, duygusal,
entelektiiel, sosyal, kiltiirel ve spiritiiel yonlerden bir
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bitin olarak ele alan, holistik/ bitincil bakim
yaklagimint igeren ve ayrica her ailenin bireysel
farkhiliklarint  da g6z o6ntnde bulunduran  bir
kavramdir (10,11). Bu yaklasimda amag; cocuk-aile
arasindaki baglart giiclendirmek, ailenin ¢ocugun
bakimma katilimint saglamak ve ¢ocugun normal
yagamini stirdirmektirl.

4. Aile Merkezli Bakim Kavraminin
lkeleri

Shields (2004) aktarimima gore; Evans (1994) aile
merkezli bakim felsefesinin temel kavramlaring
katilm, kontrol ve wuzlast seklinde tanimlarken,
Thomsen (1999) aile merkezli bakim felsefesinin
temel kavramlarini diristlik, saygl, egitim, destek,
saglik ekibi ve ebeveynler arasinda baglilik olarak
tanimlamaktadir!415,

Amerika Bitlesik Devletleri'ndeki Aile Merkezi
Bakim Enstitisti; aile merkezli bakimin, sekiz
kavramt icerdigini bunlarin; saygt, destek, kuvvet,
esneklik, isbirligi, bilgi, yetki ve secenck oldugunu
belirtmektedir!>17.

Aile merkezli bakim, hastane ortaminda ebeveynlerin
ve ¢ocuklarin gereksinimlerini ve beklentilerini en iyi
sekilde karsilayan bakim yaklasimidir®. Aile merkezli
bakim ilkeleri;

1. Ailenin, ¢ocugun yasamindaki sirekliligini ve
Onemini kabul etmek,

2. Aile ve saglik personeli arasindaki isbirligini
saglik bakiminin her diizeyinde kolaylagtirmak,

3. Ebeveynlerle cocuga iliskin bilgileri stirekli ve
eksiksiz olarak paylagmak,

4. Alilelerin 1rk, etnik, kiltirel ve sosyoekonomik
farkliliklarint kabul etmek ve bu farkliliklara saygi
gostermek,

5. Allelerin giicli yonlerini ve bireyselligini tanimak
ve farkli bag etme yontemlerine saygt gostermek,

6. Allelerin birbirini desteklemesini ve iletisim agini
kolaylastirmak ve desteklemek,

7. Saglk polittka ve programlarini ailelerin
gereksinimlerini karsilayacak sekilde
diizenlemek,

8. Bebeklerin, cocuklarin, ad6lesanlarin ve ailelerin
gelisimsel gereksinimlerini anlamak ve bunlar
saglik bakim sistemi ile
butinlestirmektir!-2515:16,17,
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5. Aile Merkezli Bakimin Ebeveynler ve
Cocuk Igin Yararlar

Aile merkezli bakim uygulamasi ¢ocuk, aile ve saglik
ekibi tyeleri yoninden pek ¢ok olumlu sonuglara yol
a¢maktadir.

5. 1. Ebeveyn Igin Yararlar

Aile merkezli bakim; cocugun yetistirilmesinde
ailenin rolinid kabul eden ve saygt duyan, aile
bireylerinin gliclerini ve secimlerini destekleyen,
cocugun hastalik ve iyilesme streci boyunca normal
yasam Orlintllerini gelistiren bir bakim modelidit?*.

Aile merkezli bakim, ebeveyn ve saglik caligant
arasinda etkin bir iletisimin olmasm1 gerektirir.
Ebeveyn ve saglik personeli arasindaki iletisim
artttkga, onlar ve biz ayrimi azalir ve karsilikli giiven
duygusu gelisir. Ayrica ebeveynin hastanede yatan
cocugun bakimina katilmasi, ¢ocugun bakiminda
kaybettigi kontrol duygusunu yeniden yasamasint
saglar ve ebeveyn ile saglik calisani arasindaki iletisimi
gliclendirir! 2.

Cocugun durumu konusunda bilgilendirilen, ¢ocugun
bakimina ve karar verme strecine katilan annelerin
anksiyete diizeyleri daha dustktir!>0. Ayrica aile
merkezli bakimda ebeveyn, bakimin her siirecine
katildigr icin  bakimin ve egitimin  strekliligi
saglanabilmektedir. Ebeveynin 24 saat c¢ocuguyla
birlikte kalabilmesi ebeveynin saglik egitimi i¢in
hemsirelere firsat saglar. Ayrica yapilan ¢aligmalarda,
ebeveynin ¢ocugunun bakimma kattimi arttikea,
ebeveyne verilen saglik egitiminin daha etkili oldugu
belitlenmistir2.

5.2. Cocuklar Igin Yararlar

Cocuklarin alistk olduklart giiven verici ortamdan
uzaklagmalari, belirsiz ve tehlikelerle dolu bir ortama
girmeleri kaygi yasamalarina neden olur. Cocuklatin
kaygilarini artiran diger nedenler ise; fiziksel yonden
zarar gorme, invaziv girisimler, ameliyat, 6lim, agr1 ve
kontrol kayb: yasamalaridir. Ancak c¢ocuklar icin
hastaneye yatmadaki en O6nemli stres kaynagi,
ebeveynlerden ayrilmalaridir. Cocuga gerekli duygusal
destegi saglamak icin primer bakim veren kisilerle
hastaneye yattiginda da iligkisinin devam ettirilmesi
6nemlidir. Cocugun hastaneye yatma nedeniyle
yasadigl travmanin neden oldugu duygusal stresi
azaltir!,218.19,

Hastanede annenin varligt ve bakima katilimi,
cocugun sosyal, psikolojik ve fiziksel sagligint olumlu
yonde etkiler. Prematiire bebegi olan anne ile bebek
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arasinda olumlu anne-bebek iliskisinin baslatilmast,
temel giiven duygusunun olusturulmasinda aile
merkezli bakimin yeri 6nemlidir. Ebeveynlerin varlig,
ayrilik  anksiyetesini  azaltarak ¢ocugun giiven
duygusunu artirir!2,

Hastanede yapilan islemler sirasinda ebeveynleri ile
bitlikte olan ¢ocuklarin isleme uyum gosterdigi ve
daha az sorun yasadigi belitlenmigtir. Hastaneye
uyumunu  kolaylastirarak olusabilecek davranissal
sorunlari  azaltir.  Ebeveynleri  yaninda
cocuklarda  capraz  enfeksiyon sikliginda  ve
postoperatif dénemde komplikasyonlarda azalma ve
ameliyat sonrast iyilesmenin daha hizli oldugu
saptanmugstir>19,

kalan

Ebeveynleri aktif olarak bakima katilan cocuklatin,
katilmaya oranla daha az agr ve uyku problemi
yasadiklart belirlenmigtir. Ebeveyni bakima katilan
cocuklarda taburcu olduktan sonra gorilen olumsuz
davranis degisikliklerinin azaldigi belirlenmistir!.

Ebeveynin c¢ocugun bakimina katilmasi, cocugun
hastane ortaminda evdeki rutinlerinin aksamadan
devam ettirilmesini, ¢ocugun aile dyeleri ile
iletisiminin devam etmesini saglar. Bu da ¢ocugun
hastaneye yatmaya iliskin anksiyetesini azaltarak
iyilesme strecini hizlandirir. Taburculuk sonrasi
gocugun  bakiminda  ebeveynin  yeterliligini
kolaylastirir!.

5.3. Saglik Ekibi Uyeleri Uzerindeki Etkileri

1. Cocugun saghgmni ve gelisimini desteklemede
aileyle isbirligi olusturur.

2. Ailelerin  giglerini  ve  bakim  verme
kapasitelerinin daha iyi anlagilmasini saglar.

3. Saglikli elde edilen veri ve igbirligi temeline
dayanan bakim plani olugturma, uygulama ve
degerlendirmeyi saglar.

4. Saglik ekibi tyeleri arasinda saglikli bir iletisim
saglar.

5. Saglik bakim kaynaklarinin, zamanin daha
verimli ve etkin olarak kullanimini saglar ve
bakimin maliyetini azaltir.

6. Profesyonel memnuniyeti arttiran bir uygulama
cevresi saglar.

7.  Gelecekte saglik ekibi Uyelerinin egitiminde
giiclendirilmis bir 6grenme cevresi saglar.

8. Saglik bakim alaninda rekabete dayali ortam
olusturur!>18,19.20,

58

Cukurova Medical Journal

Aile merkezli bakim; ailenin bakimini planlamayi,
uygulamay1 ve bu kapsamda aileyi cesaretlendirmeyi
iceren bir hasta bakim modelidit. Bu modelin
literatiirde genis bir sekilde tartigtlmasina ve bazi
kurumlar  tarafindan benimsenmesine ragmen;
uygulamakta zorluklar yasanan bir modeldir®.

6. Aile Merkezli Bakimin
Uygulanmasinda Hemsirenin Rolii

Dogumdan itibaren cocuk strekli olarak ailenin
inanglar, degerleri, gelenekleri, tutumlar
uygulamalarindan etkilenir. Hemsirenin, ¢ocugu
dogru sekilde degerlendirebilmesi ve ¢ocugun
gereksinimlerine uygun bakim planlayabilmesi igin
aileden cocukla ilgili gerekli bilgileri almasi, ailenin
bilgi ve uygulamalarint g6z 6ntinde bulundurmasi
o6nemlidir. Pediatri hemsireliginde aile, bakimin
primer tinitesi olarak gériliir. Ailenin cocuga sagladigi
destek, onun saglik sorununa ve hemsirelik bakimina
tepkilerini belitleyen 6nemli bir faktSrdir. Aile ile
cocuk arasindaki sevgiye dayal giicli ve destekleyici
ilisgki ¢ocuk i¢in en Onemli destek kaynagidir. Bu
nedenle ailenin, ¢ocugun bakiminin her asamasina

dahil edilmesi gereklidir.

ve

Aileler de insanlar gibi birbirinden oldukca farkli
olabilirler. Hemsirelerin rollerinden biri bu farkliligs
anlamaktir. Hemsireler bir bireyin yasamindaki
sosyal, kilttirel, ekonomik ve ruhsal yonlerin farkh
etkilerini ~ anlamakla  yikimladiar.  Ailelerin
sosyockonomik durumu c¢ocugun alacagt bakimin
kalitesini etkiler. Hemsireler aile ve hastanin
gereksinimlerini  karsilayacak bakimin olusmasina
yardimct olmalidir!->0,

Cocugun bakimiyla ilgili kararlar alinmadan &nce,
ebeveynler bilgilendirilmelidirler. Hemsirenin rold
aile ve saglik bakim ekibi arasinda tam ve yansiz bilgi
paylasimini saglamakutir. Aileler ¢ocuklarinin durumu
ve islemler konusunda diizenli olarak
bilgilendirilmelidirler. Ebeveynleri bilgilendirmek ve
onlarin islemlere katilimini saglamak, onlarin ve
cocugun stresini 6nemli derecede azaltacaktir!.

Hemsirenin tzerine disen en 6nemli gorev aileyi
desteklemektir. Destegin iki ana bileseni vardir,
bunlar etkinlestirme ve glclendirmedir.
Etkinlestirme; aile igin olanak saglayarak onlarin sahip
olduklari becerileri gérmelerine firsat verip, yeni
beceriler edinmelerini saglamaktr. Guglendirme;
saglik ekibinin ailelerin kendi yasamlari Gzerinde bir
kontrol hissi yaratmalarinin saglanmasidir?19,
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Ebeveynlerin ~ hastanede  ¢ocugun  bakimina
katilmalart icin desteklenmeleri 6nemlidir. Ancak
hemsire, ebeveynlerin cocugun bakimina
katilmalarint desteklerken onlarin bakima katilmaya
hazir olus diizeylerini degerlendirmelidir.
Ebeveynlerin ~ hastanede ~ ¢ocugun  bakimina
katilmalari stirecinde, verilen bakimi denetlemeli ve
ebeveynlere destek olmalidir. Bu nedenle aile
merkezli bakim uygulamalari, hemsirelerin egitim ve
danismanlk rollerini daha ¢ok kullanmalarin
gerektirir!.

Arastirmalara gbre c¢ocuk ve aile igin yararlar
belirlenen aile merkezli bakimin uygulanabilmesi i¢in,

saglik ve hastane politikalarinda diizenlemeler
yaptlmasi  gereklidir. ~ Hemsireler,  hastanede
ebeveynlerin - ¢ocuklartyla  beraber  kalabilmeleri
yoninde  saglk ve  hastane  politikalarinin

olusturulmasinda aktif rol almalidirlar!.

Hemsirenin diger bir roli de c¢ocuk ve ailenin
haklarint  savunmaktir.  Hemsire,  ebeveynleri
cocuklarinin tanist, tedavisi ve bakimi hakkinda bilgi
almaya ve soru sormaya cesaretlendirmelidir.
Hemysirenin, ebeveynleri bilgilendirirken onlatla agik
iletigim kutrmast ve ulastlabilir olmast son derece
6nemlidir. Ayrica hemsirenin ebeveynleri ¢ocugun
bakimi konusunda egitim verme sorumlulugu vardur.
Bu egitimin ¢ocuk hastaneden taburcu oluncaya
kadar devam etmesi gerekir!>18,

Cocugun bakiminda ailenin yeri ¢ok Onemlidir.
Cocuga hizmeti sunan her saglik ¢alisani aile merkezli
bakimi benimseyerek hem cocuk hem de ailenin
gereksinim isteklerini g6z almak
zorundadir!.

ve onune

Aile merkezli bakim, ebeveyn ile hemsire arasindaki
iliski, saygt ve isbirligine dayali bir anlayis
icermektedir.  Ailenin  normalizasyon  siirecini
destekleyen, ailenin haklarina saygt duyan, iletisime
acik, durust iletisim kurabilen, cocugun gtnlik bakim
gereksinimlerinde aileyi bakim planina katabilen
hemsireler, ebeveynlerle destekleyici, glivenilir,
dirtist bir etkilesime girmektedir. Bu yaklasimda
hemsire ve ebeveyn arasinda kurulan olumlu iligki
cocuga yansimakta ve cocuga sunulan bakimin
kalitesi artmaktadur®,

SONUC

Hemgsireligin 6zgtin islevlerinden olan bakim verme
davranig, bireyi  kapsadigt  gibi ailesini  de
kapsamaktadir. Aile merkezli bakim, ailenin 6zgtr
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iradesi, karar verme kapasitesini, kontroliinii ve 6z
yeterliligini  gelistirmeyi  saglayan  bakimdur.
Hemsireler, hemsireligin primer gorevlerinden olan
bakim verme davransini, bakimin Ggelerinden
yukarida belirtilen hemsirelik girisim ve aktivitelerini
kullanarak, aile merkezli bakim anlayisiyla aileye
kaliteli bakim sunmus olur.

Gunumizde pediatride aile merkezli bakim
uygulamasi, ailelerin bakimda rol almastyla yasanan
rol stresi ve aile-saglik ekibi tyelerinin rollerinin
paylastlmasindaki yasanan gicliklerin giderilmesi,
aile-saglik ekibi arasindaki iliskide glic dengesinin
kurulmast, hastane politikalarinin yeniden
diizenlenmest, politikalarin uygulanmasindaki
tutarsizliklarin giderilmesi, hastane i¢i uygun fizik
ortamin saglanmasi, yeterli saglik personeli ve
donanimin saglanmasi ile mimkiin olacaktir.
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Dolasim sistemindeki islev bozuklugu sonucu
dokularin gereksinimi olan oksijen ve diger besin
madde gereksinimlerinin saglanamadigi duruma spk
denir. Sokta butin dokularin perfuzyonu bozuktur.
Sokun bircok nedeni olmasina ragmen tum sok
tiplerinde  patofizyolojide
metabolizmasinin  ve

hucre
enetji
uretiminin bozulmasidir. Sokun bir diger tanimi da
hucrelerin

ortak  nokta

bunun sonucunda

gereksinimi  olan  yeterli enetjinin

karsjlanamamasi, yani akut enerji yetersizligidir.

Dokulara oksijen sunumu; 1 dakikada dokulara
sunulan oksijen miktarini tanimlar. Dokulara oksijen
sunumunu (DOy) belitleyen 3 faktor vardir; 1)
hemoglobin duZzeyi (Hb), 2) kalp debisi (KD), 3)
oksihemoglobin duzeyi (Sa0;). Kanda oksijenin
buyuk bolumu hemoglobine bagli olarak tasinir. Cok
az miktar oksijen kanda cozulur. Bir gram
hemoglobin normal vucut sicakliginda 1.34 ml
oksijen taspyabilir.

DO,=0Oksijen sunumu
KD = Kalp debisi
SaO,= Arter oksijen saturasyonu

PaO; = Arter oksijen basinct

Ca Oy = Arter oksijen miktar

DO; (DO; mL 02/dk) = (1.34 X Hb X SaO; + 0.003 x PaO,) x KD

Ca0,=1.34 mLO2/g x Hb (g/100ml) x Sa0; + (0.003 x PaOy)

DO, = Ca0, (mL 0,/100 ml kan) x KD (L/dk) x 10

Kalbin pompalama islevinin gostergesi olan kalp
debisi (KD) kalp atim hacmi ve kalp tepe atimina
baglidir. Kalp atim hacmini belitleyen uc, ohemli
faktor vardir: onyuk, ardyuk ve miyokardin kasilma
Onyuk; diyastol sonunda ventrikulde
bulunan kan hacmine denir ve kalbe donen kan

glcidar.

hacmini yansitir. Frank Starling Yasast’'na gore sol

ventrikuldeki diyastol sonu kan hacmi kalp debisini
yansttir. Ardyuk, sistol sirasindaki ventrikul duvarinin
direncini yansitir. Bunu iki faktor belitler, periferik
damar tonusu ve intratorasik basinctaki degisjklik.
Kalp kastlmasi ve onyuk sabit tutuldugunda ardyuk
arttiginda kalp debisi azalir. Normalde periferik
damar tonusu ardyuku’belirleyen en onemli etkendir.
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Sistemik  damar direncinin  artmast
artiracagindan kalbin is, yuku' artacak ve kalp debisi

azalacaktir.

Patofizyoloji

e  Aecrobik metabolizmadan anerobik
metabolizmaya bir kayma olmasi

e  Hiicre diizeyinde;
e Membraninda iyon pompa fonksiyon

bozuklugu
e Intraselliller 6dem,
o Tcerigin ekstraselliiler alana kagist,
e  pH regilasyonunda yetersizlik
e  Hicre 6limi
e End-organ hasari,
e  Coklu organ yetmezIligi
e Kardiyak arrest

e Olim

Siniflama

Etiyolojiye gore

e Hipovolemik sok

e  Kardiyojenik sok

e Obstruktif sok

e Distribiitif sok

Fizyolojik duruma gére

e  Kompanse sok (erken sok) (Reversibl sok)
e  Deckompanse sok (hipotansif sok)

e Irreversibl sok (terminal dénem)

Kompanse sok: Noroendokrin sistem cevabi

(tasikardi,  takipne, =~ SVR  artmasi, kalbin
kontraktilitesinin artmast) ile organ perfiizyonunun
devam  ettigi asamadir. Tansiyon normaldir.
Zamaninda yeterli midahale yapilmazsa bir sonraki
asamaya ilerler

Dekompanse sok: Kompansasyon mekanizmalari
hayati organlarin perflizyonunu saglamakta yetersiz

ardyuki’
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hale gelmistir. Resusitasyon zamaninda ve agresif
yapilirsa geriye doniis olabilir

Irreversible sok: Ileri derecede vazokonstriksiyon ve
kalp debisi disikligi doku perfiizyonunu ve hicre
membran islevlerini bozacak asamaya gelmistir.
Organizmada geriye doniisii olmayan hasarlar sonucu
coklu organ yetmezlikleri, gelisir. Sonugta kardiyak
arrest ve 6lum gerceklesir.

Hipovolemik sok

Cocuklarda en sik gorilen sok tipidir. En stk olarak
kusma ve ishalin eslik ettiZi gastroenterit
durumlarinda goriliir. Damar ici volimiin azalmast
sonucu doku perfizyonunun yeteri kadar etkin
saglanamamast nedeni ile olugan sok tipidir. Diger
gortldigh  durumlar: Kanama (hemorajik  sok),
yetersiz stvi alimi, osmotik ditirez (hiperglisemi,
DKA), tigtincti bosluga sivi kagist (sepsis, pankreatit,
peritonit,  invajinasyon,  apandisit,  intestinal
obstriksiyon durumlart), yanik, sicak carpmasi,
ditiretikler, endokrin nedenler (diabetes insipidus,
DM, hipotiroidi, adrenal yetmezlik) ve relatif
hipovoleminin gorildigi sepsis ve anafilaksi gibi
durumlardir.

Kardiyojenik sok

Myokard yetmezlige bagli kalp attm hacminin
dusmesi sonucu oksijen sunumunun bozuldugu
duruma kardiyojenik sok denit. Dogustan kalp
hastaliklari, kardiyomiyopatiler, aritmiler kardiyojenik
soka neden olutlar. Stvi hacmi normal veya artmis,
olmasina ragmen miyokard islev bozuklugu nedeniyle
kalp debisi dusmistur.

Obstruktif Sok

Obstruktif sok, mekanik oobstruksiyona bagl kan
akiminin engellenmesi sonucu ortaya cikan tabloya
denir. Kan akimi engellendigi icjn kalbe kan donusy’
veya kalpten perifere kan atimi  engellenir.
Pnoimotoraks, kalp tamponadi, pulmoner emboli,
agir aort stenozu, ciddi aort koartasyonu obstruktif
soka neden olur. Obstruktif sokta tedaviler
cogunlukla cerrahidir ve altta yatan nedene gore
degiskenlik gostermektedir.

Distribiitif sok (vazojenik sok)

Damar i¢i volimin dagiliminda sorun olmast ile
olusan sok tipidir. Kas-iskelet sistemi ve ciltte
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vasodilatasyon ile fazla kanlanma mevcut iken
mezenterik alan ve renal alan gibi bolgelerde dolagim
yetersizligi mevcuttur. Anafilaktik sok, septik sok ve
nérojenik sok bu gruptadir.

Klinik-kompanse sok

Tasikardi (en tipik ve erken bulgu, ama non-
spesifik)

Hafif takipne

Irritabilite, anksiyete, huzursuzluk, hafif letarji,
apati

KDZ uzamast (3-4 sn)

Serin, soluk, nemli cilt, mukozalar hafif kuru
Deri turgor tonus azalmis

Periferik nabizlart santrale gore azalmast
Idrar miktar1 normal/hafif azalmis
Tansiyon ve nabizda ortostatik degisiklikler

Normotansiyon, dar nabiz basinct

Klinik-dekompanse sok

SSS: Biling kaybi, koma, konviilziyon

Renal: Oligiiri, antiri
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GIs: distansiyon, stvi birikimi, 6dem
Ates veya hipotermi

Tasikardi, aritmi

Takipne

Metabolik asidoz ve solunumsal alkaloz
Cutis marmaratus, solukluk, siyanoz
KDZ>3-4 sn

Ekstremiteler soguk

Santral ve periferik nabizlar zayif
Laktik asidoz

Hipotansiyon

Tedavide amag;

Petflizyonu diizelterek dokulara O, ve metabolik
ihtiyaclarin sunumunu saglamak

Organ disfonksiyonunu 6nlemek

Kardiyak arrestin 6niine gegmek
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Sarihk  yenidogan bebeklerin  en stk gorilen
bulgularindan biridir. Sarilik viicutta siklikla indirekt
bilirubinin yiikselmesi (hiperbilirubinemi) sonucu
deri ve skleralarin sart renkte gérilmesidir. Genellikle
selim, gecici, fizyolojik bir durum olarak kabul edilirse
de yenidoganlarin kigiik bir bolimiinde bilirubin

diizeyi patolojik seviyelere ¢ikarak geri dontstimsiiz
ciddi beyin hasari i¢in tehdit olusturabilir. Zamaninda
tant  konup tedavi edilmesi akut bilirubin
ensefalopatisini ve kernikterusu Onleyebilir. Burada
sarilikli bir yenidoganda ayirict tant ve yaklasim
anlatilacaktir.
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Diyabet y6netiminde insiilin, beslenme ve egzersiz
tedavisinin arasindaki dengenin strdirilmesinde en
iyi gosterge glikoz Sl¢limudir.  Glikoz Sl¢imiintin
yararlari, starekli cilt alts glukoz 6l¢tim sistemleri yarar
ve engelleri, kan glukoz 6l¢tim cihazlarinda dogruluk
ve dogrulugu etkileyen faktorler, yeni nesil glukoz
Olcim veri kayit sistemleri, ideal Sl¢im cihazinin
Ozellikleri, 6lcim stklig1 ve Slcim sikligint etkileyen
faktorler bilmek gereklidir!-2. Glikoz
Monitorizasyonu Stk kan glikozu takibi; optimum
instlin tedavisi i¢in ¢ok 6nemlidir ve hiperglisemi,
hipoglisemi ataklarini yakalayip uygun miidahale etme
olanagr saglar Insiilin ihtiyacinin belirlenmesini ve
dozlarin ayarlanmasint saglarir Glikoz
monitorizasyonunun aile bireyleri ya da bakim
verenler tarafindan glinde en az 4-6 defa olacak
sckilde yapilmast gereklidir. Ozellikle glisemik
kontroliin  saglanamadigt ve yeni tani almis
bebeklerde kan glikozu 6l¢lim sikligt 6nemlidir!?.
Parmak ucu Olgtimlerinde kapiller, stirekli glikoz
monitorizasyonunda interstisyel alandaki glukoz
belirlenmektedir. Tki 6lciim birbirinden bir miktar
farklihk gosterebilir. Interstisyel alana kan sekeri
dustsleri daha gec yanstyabilir. Tim bu nedenlerle
surekli glikoz monitorizasyon cihazt kullanan
hastalarin aralikli parmak ucu kan sekeri takibi
yapmasi gereklidit*. Kan glukoz 6l¢imiintin evde
izlenmesi fikri 1978ler de konferanslarda yeni yeni
konusulurken, artik giintimizde kullanict hatasini en
aza indiren, hizl, kolay ve az kanla dogru sonug veren
cihazlar mevcuttur. Bu cihazlarin yanisira siirekli
glukoz 6lciimiini saglayan ve diyabet yonetiminde bir
cok agidan yararlar saglayan yeni sistemler de
uretilmistirdir. Diyabet hastalart glikoz 6l¢imi icin iki
sistem tipi arasinda se¢im yapabilir duruma gelmistir.

Bunlar kilcal kan icindeki glikozu 6l¢en kan glukoz
Slcim sistemleri ve cilt alt interstisyel stvi icindeki
glikozu o6lgen surekli glikoz dlcim  (SGMS)
sistemleridir®. Her iki sistemde farkli islevler sunsa da,
temel amag kullanicilarin gelismis glikoz kontrola
elde etmelerine yardimer olmaktr8. Surekli glukoz
Slctim sistemleri, interstisyel stvidaki anlik glukozu ve
glukozun degisim yoniini 24 saat boyunca telefon ya
da bir cihaz yardimiyla takip edebilmeyi saglamak
amactyla Gretilmistir. Subkutan dokuya yerlestirilen
sensor, aldigt glukoz verisini blutooth yardimiyla
izlem cihazina iletir. Sistem glukoz degerine gore
kullanictyt  uyarir.  Glukoz  degerinin = optimal
degerlerden sapmasi halinde aileye mesaj ile bilgi
verilir ayrica saglik calisanina da internet kanali ile veri
akist saglanir. Diyabet ekibine gerekli veri saglayan bu
sistemler, glukoz kontrolini iyilestirmede yardimect
ara¢ olarak 6nerilit®”. SGMS™nin kullaniddigi tip 1
diyabetliler ile yapilmis calismalarda hipoglisemide
gecen sirenin azaldigl gérilmustir. Strekli glukoz
Slgtim sistemleri ile tip 1 diyabette metabolik kontrol
parametreleri olan glisemik degiskenlik ve HbAlc’
nin azaldigl, hedef aralikta gecen siirenin arttid
gozlenmistir’10. Strekli glikoz Slciim sistemlerinin
faydalari, cihazin kullaniminin sirekliligine baglidit”.

Siirekli Ciltalt1 Glukoz Takip Sistemi (SCGTS)
nedir ve nasil galigir? Cilt alti doku sivisindan glin
boyu glukoz Ol¢imii yapan ve monitorize eden
sistemlerdir. Olciim yapan sensor, veri aktaran
transmitter ve bir okuyucudan olugsmustur. Gilinde
288-720 6l¢iim yaparlar. Tki tip SCGTS vardir. Cogu
SCGTS (Real-time CGM) gercek zamanli anlik
glukoz o6l¢imu yaparak okuyucu tzerinde strekli
gosterir, hipoglisemik ve hiperglisemik durumlari
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alarm vererek anlik olarak bildirir. Ulkemizde olan
modellerin bir ¢ogunda giinde 2 kez kapiller kan
sekeri 6lcimt ile kalibre edilmesi gereklidir. Diger tip
sistemde ise (Flash) (Intermittently viewed CGM)
okuyucu sensérin tizerine yaklastirilarak tarandigs an
ile birlikte daha 6nceki 8 saatlik glukoz Slgtimlerini
tarandikca arahikli olarak gOsterir, bu modeli
kalibrasyon  gerektirmez, ancak taranmadikea
hipoglisemi ve hiperglisemi alarmini otomatik olarak
vermez. Endikasyonlar Yogun insilin tedavisi
alanlarda; stk hipoglisemi yasayanlarda, asir1 glukoz
degiskenligi yasayanlarda; glukoz seyrini etkileyen
degisken/yogun gunlik aktivite varliginda; daha iyi
kan glisemik kontrol hedefleyenlerde; glukoz
kontrolint etkileyen davramglar 6grenmek  icin;
SCGTSni kullanmaya istekli olanlarda kullanimi
onerilmektedir. Ayrica hamilelerde veya hamilelik
planlayan diyabetlilerde de hentiz onaylanmis bir
sistem olmasa da calismalar glukoz kontroli icin
yararlt olabilecegini gostermektedir.
Parmaktandlctiimler ile kacirilmus olabilecek glisemik
degiskenliklerin timind ortaya c¢tkararak resmin
biitiniinii gdrmemizi saglar. Tlaclar ve aktiviteler
glikoz degetlerini nasil etkiliyor incelememizi saglar
Etkin tedavi dozlar1 ayarlamak icin olanak saglar. Kan
glukozunun hizlt degisimi, cihazlarinin kalibrasyonu,
hiperglisemi ve hipoglisemi gibi durumlarda kan
glukozunun halen kapiller olarak kontrol ediliyor
olmasi ve maliyetinin yiiksek olmast bu sistemlerin
dezavantajt olarak séylenebilir.
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GIRIS

Cocuk acil servis bagvurularinin %1.5’ini nobetler
olusturmaktadir. Bu hastalarin %06-7’si ise status
epileptikus  (SE) tablosunda gelir.  Epilepsili
cocuklarin, 9%10-20’sinde en az bir SE atag
meveuttur. Ik kez SE’la basvuran cocuklarin
%40’dan fazlasinda nérolojik anormallik mevcuttur.
Erken ve uygun sekilde tedavi edilmedigi takdirde SE
mortalite (yaklasik %3-9) ve morbiditeye yol agabilit.

TANIM

Klasik tanim (1993) “Epileptik tek bir nébetin 30
dakikadan uzun siirmesi veya nébetler arasinda biling
acilmadan tekrarlayan nébetler “olarak yapilmistir.
Jeneralize tonik klonik nébetlerin 5 dakikadan kisa bir
sitede durmasiyla tanim tekrar gézden gecirilmistir.
Bir nébet 5 dakikada durmadiysa kendiliginden
durma ganst disiktiir ve biran 6nce uygun tedavi
baslanmazsa direncli olma ihtimali giderek artar. Bu
nedenle genel uzlastyla; 5 dakikadan uzun stren
nébetler SE olarak kabul edilmekte ve buna gore
tedavi baslanmasi gerekmektedir.

SE EVRELERI

Stirekli nébet gegirilen ilk 30 dakikalik dénem erken
SE, ilk ve ikinci sira antiepileptik verilmesine ragmen
stiren ya da 1 saatten uzun siiren nébet direncli SE ve
24 saatten uzun stre coklu antiepileptiklere ragmen
siren nobet stper direncli SE olarak kabul
edilmektedir.

Siniflandirma

1-Nébet tipine gore

Konviilzif

Jeneralize SE (Jeneralize Tonik Klonik, Myoklonik)

Fokal SE (Epilepsi parsialis kontiniia, aura kontiniia,
hemiparezi ile hemikonviilzif SE)

Nonkonviilzif

Nébetin EEG  kaniti ile birlikte biligsel ya da
davranissal degisiklik olusturdugu durumlardir.

2-Etiyolojiye Go6re Siiflandirma

Idiyopatik SE: Idiyopatik epileptik olup, gelisimi
normal ¢ocuklarda gérilen (%16-39).
Febril SE: Epileptik olmayan,

sisteminde akut bir hasar veya enfeksiyon olmayan
cocuklarda gérilen (%30).

santral  sinir

Kronik statik santral sinir sistemi bozuklugu
zemininde SE: Santral sinir sistemi (SSS) gelisimsel
anomali, MMR, serebral palsi gibi zeminde epileptik
olanlarda gorilen (%14-23).

Akut semptomatik SE: SSS’nin dogrudan veya
dolayli olarak etkilendigi bir akut nedene bagli olarak
goriilen, mortalitesi yiiksek (%023-40).

PATOFIZYOLO]JI

Kronik nébetlerin status epileptikusa doéniigmesine
neden olan biyokimyasal ve fizyopatolojik
mekanizmalar tam olarak bilinmemektedir. En

ve Hastaliklart Anabilim/ Bilim Dali, Adana, Turkey
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onemli neden inhibitor mekanizmalarin
yetersizligidir. GABA, primer inhibitor
norotransmitterdit. Ancak asirt miktarda artmuis

GABA uyarist GABA A ve GABA B reseptotlerinin
her ikisi tzerinde de aktivite artistna yol agar.
Presinaptik yerlesimli GABA B reseptorleri, GABA
A reseptotlerini  feedback mekanizmayla inhibe
ederek paradoksal olarak nébetlerin artmasina neden
olurlar. Glutamat eksitatér norotransmitterdir. N-
metil-D-aspartat NMDA) reseptorii de dahil olmak
lzere depolarizasyonla aktive edilen bircok néronal
reseptore baglanir. Ayrica sodyum ve kalsiyumun
hiicre icine girmesi icin kanal reseptorlerini aktive
eder. SE’de sinaptik yizeyde NMDA ve AMPA
reseptor subunitleri artar. Bu asirt nérotransmisyon
sonucunda daha fazla néronal hasar olusur.

SE yonetim ve tedavi

Uygun ve zamaninda yapilan tedavi SE iliskili
morbidite ve mortaliteyi  azaltmaktadir. SE
tedavisinde amac klinik ve elektriksel nobet
aktivitesinin hizla sonlandirilmastdir. Tlk 20 dakikada
baglanan tedavi ile nébetlerin %70-85’1 sonlanit.
Tedavi ne kadar erken baslanirsa antiepileptik
ilaglarin etkinligi o kadar fazladir. Hastane Oncesi
tedavinin nébet stresini kisalttigr ve acilde ndbet
tekrarint azalttigy gosterilmistir.

Yagamsal fonksiyonlari destekle (0-5 dk)

a) Havayolunu a¢

b) Solunumu kontrol et

¢) Monitérize et (ates, nabiz, solunum)

d) Parmak ucu kan sekeri bak

e) Atesini degerlendir.

1-Erken SE ilag tedavisi (ilk 15dk)

Hastane Oncesi benzodiazepin verilmisse 2.doz Y
benzodiazepin  verilir. IV yol  yok ise,

bukkal/intranazal/im/rektal tekrar edilir.
Diazepam V03 mg /kg / rektal 0.5-0.75 mg/kg

Midazolam bukkal/intranazal 0.2-0.3 mg/kg/doz IV
0.1-0.2 mg/kg/doz veya Lorazepam IV 0.1mg/kg (5-
10 dk sonra bir kez daha tekrarlanabilir).

2. Ikinci basamak tedavi (Uzamug SE tedavisi)
(15-60 DK)

15 dakikadan sonra hala devam eden nébette ikinci
sira ilaclarin iv infizyonu yapilmalidir. Uzamis SE
tedavisinde ilaclarin birbirine dstinligini gosteren
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kanit yoktur. Ikinci sira ilaglardan herhangi biri tek
doz verilir (Fenitoin iv, Na Valproat iv, Levetirasetam
iv, Fenobarbital iv)

3. Basamak /Direngli SE (1 saatten sonra Yogun
Bakimda Tedavi)

iki doz benzodiazepin ve ikinci sira ilaglardan birine
ragmen G60dk’dan sonra ndbet devam ediyorsa
direngli SE olarak tamimlanir. Hastalar yogun
bakimda izlenmelidir ve antiepileptik ilaglar stirekli
infizyon scklinde kullanilarak koma indiiksiyonu
yapilmalidir. Daha 6nce baslanan ilaclar idame
edilmelidir ve etkin kan diizeyleri saglandigi kontrol
edilmelidir.

Midazolam IV infuzyon; 0.1-0.3mg/kg bolus, het 10-
15dakikada bir 0.2mg/kg ek bolus verilip 1-3
ng/kg/dk infuzyon hizi arttirilarak tedavi edilir.

Na Valproat IV infiizyon: 3-5 mg/kg/saat (2 saat
boyunca devam edilir)

Topitamat NG yolla: 8-10 mg/kg nasogastrik sonda
yoluyla yukleme, 5mg/kg idame.

Tiopental sodyum IV inflizyon; 3-5mg/kg iv yukleme
dozunu takiben EEG’de burst-supresyon
saglanincaya kadar 3-5 mg/kg/saat inflizyon

Pentobarbital; 10-20 mg/kg bolus, 0.5-3 mg/kg/saat
infizyon, EEG’de burst-supresyona saglanincaya
kadar devam edilir.

4. Basamak Super Direngli SE (24 saatten sonra
Yogun Bakimda Tedavi)

Bu tedavilere ragmen 24 saatten sonra, hala nobet
devam ediyorsa; super direncli SE adi verilir ve
dérdinci sira ilaglar kullanilir. Daha once baglanmus
olan ilaglart idame edilmelidir.

Devam edilen ilaglar icin etkin kan duZzeyleri
saglandigr kontrol edilmelidir.

Ketamin IV infiizyon; 1-5 mg/kg iv yukleme
takiben, 0.9 — 6 mg/kg/saat idame olarak kullanilir.
N-methyl D-aspartate ~(NMDA)-tip
glutamat reseptor antagonistidir. NMDA aracili

Ketamin

eksitotoksik hasar1 azaltarak noroprotektif etki yapar.
Ketaminin erken evrede ndbet kontrold iyi
olmamasina ragmen, ge¢ dénemde ndbet kontroli
saglar.

Lidokain IV infiizyon: 1-2mg/kg yiikleme takiben,
2-4mg/kg/saat idame olarak kullanilir.

Hizli etkilidir, aritmi riski olanlarda kullanilmalidir.
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Propofol IV infiizyon; 1-2mg/kg yikleme dozunu
takiben, 1-12mg/kg/saat idame olarak kullanilir.
Propofol >4mg/kg/saat ve > 48 saat inflizyon
yapilirsa yan etki riski yiksektir. Kardiak yetmezlik,
rabdomyoliz, metabolik asidoz, renal yetmezlik
gelisimi acisindan dikkatle izlenmelidir.

Diger Tedaviler

-Ketojenik diyet

-~ -Immunomodiilasyon

— -Epilepsi cerrahisi

—  -Vagus Sinir Stimulasyonu
—  -Elektrokonvulsif Tedavi
Prognoz

Mortalite ve morbidite biytk bir oranda altta yatan
nedene, cocugun yagina statusun tipine ve statusun
siresine ve tedavinin etkinligine bagimlidir. Akut
beyin zedelenmesi ve ciddi sistemik hastaliklar kot
prognozun habercisidirler. Morbidite orani yaklagik
%11 — 30 olarak, mortalite orant % 2.3- 7.0 olarak
bildirilmistir.
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Cocuklarda pediatrik tanilama sirasinda ¢ocugun
ailesi yaninda kalmalidir. Hastaya acil mudahale
gereken durumlarda hasta ailesi digartya kibarca
cikarilabilir. Yasam riski tastyan durumlara 6nce acil
girisimler yapilmali sonra hastanin /bireyin tantlamast
yapilmalidir.

Pediatrik tanimadan 6nce ¢ocukla iletisim basglatilarak
ortamdaki yabanct oldugu ara¢ gerecin tanimadigt
aletlerin kullanidmasint bagka birinde ya da oyuncagt

kullanilarak yaptigt islem ¢ocuga aciklanmalidir. Daha
sonta FM neye baslanmalidir.  FM bazi bolumleri
anne/bakici/ baba kucaginda yapilabilir. FM ¢ocuk
tamamen soyulmalidir. Adoélesenlarin  giysilerini
cikartmak istememesi anlayisla  karsilanmalidir.
Giysilerinin tzerinden muayene edilebilir. Ancak
cinsel gelisimle ilgili genetik, kronik ya da gecikmeyle
ilgili  sorunlarda tim viicudun muayenesine
gereksinim oldugu hasta ve ailesine uygun dille
actklanmalidir.
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Kanserin ortaya ¢tkmast multifaktériyel olup, kalitim
ve cevresel faktorler 6nemlidir. Cevresel faktotler:
Virtsler, Radyasyon, UV, Elektro-manyetik alanlar,
Beslenme ve diger aliskanliklara (Sigara-Alkol) ilave
olarak, Kimyasal Maddelere kadar bir¢ok faktor
kanser olusumunda suglanmaktadir.

ABD’de yapilan arastirmalarda; 0-14 yas arast
cocuklarda kanser tanist alan ¢ocuklarin yillik
insidanst 15.8/100.000 dit. 15-19 yas arasinda ise bu
oran 21.7/100 bin dit. ABD'de 2010 yilinda 15
yasindan kiiclik cocuklar arasinda yaklagtk 1300
kansere baglt 6lim olmustur. 15-19 yas grubunda
kansere  baglt  yaklastk 600  6lim  oldugu
bildirilmektedit.

Immiin sistem; hiicresel ve humoral olarak; viicud
savunmasinda rol alan, mikroorganizmalara karst
miicadele eden ve koruyan, allerjik ve otoimmiin
hastaliklarda gorev alan, kanser olusumu 6nleyen,
pasif imminizasyon ile gelistirilebilen, kisaca
vicudun bagisiklik sistemidir.

Bu sistemde gérev yapan hiicresel ve hiimoral olarak
gorev  alan  molekillerdeki  eksiklik  immun
yetmezliktir. Genetik kalitlan ve dogustan olanlar
primer immiin yetmezlik, Sonradan kazanilanlara da
(Radyasyon, Kimyasal maddeler, HIV virusu vb),
(Kemik Tligi Nakli, Organ Nakli) sekonder immiin
yetmezlik olarak adlandirilmaktadir.

Primer Immiin Yetmezlikler (PID): @Kombine
Immiin  Yetmezlikler, eSendromik Kombine
Immiin Yetmezlikler, ePrimer Antikor Eksiklikleri,
O immin Disregiilasyon Hastaliklar, @Fagositik
Bozukluklar, @Dogal Immiin Sistem Bozukluklari,

aOtoinﬂamatuvar Hastaliklar, @Kompleman
Eksiklikleri, ~ @Fenokopik ~ Primer
Yetmezlikler olarak siniflandirilmaktadir.

Immiin

Immiin yetmezlige sahip bir cocukta enfeksiyon
hastaliklarina yatkinlik mevcuttur. Viral ve bakteriyal
ajanla stk karsilagma ve bunun sonucunda hastaneye
yatts, antibiyotik kullanimi olur.

—  -Bazi viral hastaliklar sonucunda kansere egilim
ortaya ¢iktigl gérulmektedir.

—  -EBV (Lenfoproliferatif hastaliklar (KIT ve
Organ Nakli), Lenfoma, Ldsemi, Nazofarinx

Ca),
— -HIV (Human Immundefiency Virus)

— -Human Herpes Virus-8 (Kaposi sarkomu),
Primer Efiizyon Lenfomasi

—  -Human Papilloma Virus (Cilt ve GUS epitelyal
kansetleti)

—  -Hepatit B-C (Karaciger Kanseri)

Viral patojenler arasinda sinerji gorilmektedir. Bu
hastaliklar immin yetmezligi olan hastalarda stk
enfeksiyon nedenidit.

1970’lerde, Minesota Universitesindeki Immiin
yetmezligi Kayitlarinda, artmis kanser riski oldugu
gozlenmistir. Kanserli immiin yetmezlik olgularinin
%30 AT, %2414 CVID ve %16 WAS, %8 siddetli
kombine immin yetmezlik, %4 X’e¢ bagh
agamaglobulinemi, %34 hiper IgM olusturdugunu
gbrmiuslerdir.
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1990-2008 yillari arasinda Avustralya kayitlarinda
PID hastalarin kanser relative riskinin 1,6 kat
artirdigini, NHL icin bu riskin 8,82, 16semi icin 5,36
kat arttigint  bildirmekteditler.  Ayrica, mide
adenokanseri, (erkeklerde) timoma, (kadinlarda) ise
meme kanserinin normal populasyondan ytksek
oldugunu saptamuslardir. Japonya’daki bir ¢alismada,
2500 PID’li hastanin %2.5 oraninda malin hastalik
oldugu bildirilmistir.

DNA onarim bozuklugu; @ Ataxia Telenjicktazi, @
Nijmegen Sendromu, ® Bloom Sendromu,
O Werner Sendromu bulunur.

Ataxia Telenjiektazi: 1/40.000-100.000 arasinda
gorilir. Otozomal Resesif gecisli, Progresif serebellar
ataksi, oktilokiitan6z telenjicktaziler,
immiunyetmezlikli hastalardir. Ayrica; okilomotor
apraksi, koreatetoz, distoni ve néromiskiiler bulgular
zamanla gozlenebilen diger nérolojik 6zelliklerdir. T
ve B hiicre immiin reseptér genlerinde yeniden
dizenleme neticesinde DNA onarimi ve hasar
onarim yolag1 calisamaz. Radyasyon hipersensitivitesi,
malignansiye yatkinltk ile karakterizedir. Lenfoid
timorler (hem lenfomalar hem de I6semiler) bu
hastalarda gézlenen baglica malignite tipleri olmasina
ragmen, deri, gastrointestinal sistem, genitolriner
sistem, santral sinir sistemi timoérd ve meme
kanserini iceren epitel kanseri oranlarinin, normalden
artmis oldugu bilinmektedir.

Nijmegen Sendromu: O-R gecisli, 1/200.000
oraninda gorilir. T-B  htcre immin defektler,
radyosensivite, kromozomal instabilite, Lenfoid,
epitelyal kanser ve sarkomlara yatkinlik vardir. Ayrica,
mikrosefali, biylime geriligi ve kus benzeri yiiz
gortinimi vardir. NBS1 protein geninde mutasyon
vardir. Bu protein DNA cift iplikcik kopmalarini
algilamaktadir.

Bloom sendromu: O-R gecisli olup, BLM genindeki
mutasyonlar sonucunda ortaya ¢ikar. 1/48.000
oraninda gorilir. Baslica Askenazi Yahudilerinde
saptanir. DNA replikasyonu sirasinda ortaya ¢ikan
anormallikleri tamir eder. Bu hastalikta buytime
geriligi, progeria, kronik AC hastaligi, yetersiz
dogurganlik, yiizde glinese baglt eritem ortaya cikar.
Bu hastalarda kolon adenomlari, epidermal kanserler
ve AML’ye artmis egilim bildirilmistir.

Wertner Sendromu: O-R gegisli, 1/20.000 oraninda
gorultir.  Helikaz/Ekzontklez proteini kodlayan
WRN geninde mutasyon sonucunda Progeria
Ozelliklerine sahip hastalik ortaya c¢ikar. Artmis
genomik instabilite, Troid Ca, melenomlar,
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menenjioma, yumusak doku sarkomlari, 16semi,
lenfoma ve osteosarkomaya yatkinlik yagla birlikte
artmaktadir.

Immiin Disregiilasyona bagl PID ve
Kanser

X’¢ baglhh Lenfoproliferatif ~Sendrom: 1-
3/1.000.000 Erkek popilasyonu etkilenit. EBV
enfeksiyonu, Disgamaglobulinemi ve Lenfoma

goriliir. Lenfosit aktivasyonunu uyaran proteini
kodlayan SH2D1A genindeki mutasyon ve X’e bagl
Apoptozis inhibitér proteini kodlayan X1AP gen
mutasyonu tanimlanmistir. Bunun sonucunda NK, T
ve B hiicre fonksiyonu bozulur. EBV ile iligkili
Hemafagostik  Lenfohistiostozis  ortaya  ¢ikar.
Hastaligin baslangicinda Lenfoproliferatif hastalik,
sonrasinda ise hipogamaglobulinemi ve ciddi
sitopenti, fulminan hepatit-yetmezlik,
meningoensefalit, inatci pansitopeni, hatta myokardit
eslik eder. XLP’ sendromun yaklasitk %30’unda
Lenfoma gorilmektedir. B hiicreli grup kemoterapiye
yatut verirken, diger tipleri degiskendir.

Otoimmiin Lenfoproliferatif sendrom: Klinik
olarak LAP, pansitopeni, ve splenomegali ile kendini
gosteriren ve ilk olarak FAS, FASLG ve CASP10
genlerinde mutasyonlar tanimlandi. Daha sonra ise;
NRAS ve KRAS genlerindeki mutasyonlar,
CASPASE-8  eksiklik sendromu, Oliim bélgesi
eksikligi olan FAS iligkili protein, Protein Kinaz C
delta eksiklikleri de bu gruba dahil edildi. Bu grupta;
dolasimda yaslanmis (CD3+, fakat CD4- ve CDS8-) T

htcrelerinin  artmis  oranda  bulundugu, kronik
multifokal LAP, splenomegali, ve otoimmin
hemolitik anemi/imminsitopenisi olan hastaltk

tanimlandi. Hastalarin ¢ogu steroid tedavisine yanit
verir ve yasla otoimmun problemler azalmakta olsa
da, 40-50 kat artmis Lenfoma riski vardir. NHL ve
HD gelisen hastalar ve yaglanan lenfositler; ritixumab
ve sulfadoksin/ptrimetamin tedavisine yanit verebilir.

Siddetli  kombine  immiin  yetmezlikler
(SCID'ler): 1/66.000 yenidogan insidansi vardir.
Hayat1 tehdit edici enfeksiyonlara egilimliditler. T ve
B hicre bozuklugu ile karakterize genetik
sendromlardir.

Genel olarak; B hiicre yapma yetenegini koruyan
SCID'li hastalar,

(@@ X-e bagll gama genindeki  coklu
mutasyonlar sonucunda islev kaybinin meydana
geldigi interlokin reseptorlerine sahip olan tipinde, B

zinciri
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hiicresi sayilart yeterli fakat, T hiicre gelisimini bloke
eder.

(b) Parin niikleosid fosforilaz eksikligi olan alt tipinde
ise T hiicrelerinin genislemesinin ve fonksiyonunun,
B hiicreleri tizerinde daha az etki olan, hiicre ici toksik
etki gosteren metabolitlerin birikimi sonucunda T
htcre artist ve fonksiyonu bozulur.

(0 Omenn Sendromu; RAGI1 genlerindeki
mutasyonlar neden olur. B ve T hiicre gelisimini ciddi
Olgide  sinirlar.  Ayrica, T-hiicre  sitotoksik

fonksiyonlarint baskilanirken, Ancak, aksine, tip 2
sitokin Gretimi artist sonucunda, belirgin B hiicre
proliferasyonu yapan, T helper islevi artar. Adenosin
deaminaz eksikligi olan SCID'li hastalarin cogunda, B
hucreleri bulunmasa da, NHL vakalari bildirilmistir.
Allojenik hematopoetik kok hiicre nakli ile tedavi
genellikle NHL i¢in yapilir.

Antikor Eksiklikleri ve Kanser

Common variable immun YetmezIligi olan Cocuklar:
1/50.000 prevalansa sahiptir. B hiicre farklilasma
bozuklugu ve imminglobulin eksikligi olup, eriskin
ve c¢ocuklarda semtom ve bulgular benzerdir.
Lenfoma ve cocuklarda nadir, eriskinde daha stk
gorilen, Gastrik Lenfoma (MALT) yliksek oranda
olup, Helikobakter Pylori kolaylastirict rol oynar. 16
yas altinda %2.5, daha biyik Yaygin degisken immiin
yetmezligi olanlarda ise %8.5 kanser riski vardir.
Helikobakter Pyloti tedavisi ve mide kanseri-
MALTOMA’da cerrahi rezeksiyonla iyi sonuglar
alinmaktadir.

X’e bagli Agamaglobulinemi (Bruton Hastalig1):
1-2/100000 erkekte insidanshidir. Hastalarin X
kromozomunda Bruton Trozin Kinaz(BTK) geninde
mutasyonlar tanimlanmistir. B hiicre ici sinyal iletimi

ve B hicre gelisimi bozulur. Tekrar eden
sinopulmoner ve gastrointestinal enfeksiyonlar,
panhipogamaglobulinemi ve B hiicre yoklugu

saptanir. Bunlarda yliksek oranda adenokarsinom
rapor edilmistir.

IgA eksikligi: 1-4/1200 insadansa sahip olup en stk
rastlanan tiptir. 4 yasindan buytk bir cocukta normal
Ig M ve G varken, IgA seviyesi diigiiktiir. Daha kiciik
yaslarda bireysel farklilik olmaktadir. IgA eksikligi
olan hastalarda Lenfoma, mide kanseri ve epitelyal
timorler icin artmug risk vardir. Eksiklik H. Pylory
enfeksiyonuna karsi yetersizlik olusturmaktadir.

X’ebagli hiper IgM sendromu: CD40 Ligand
eksikligi olarak ta bilinir. 1/1.030.000 oraninda
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gortlir. CD40 ligand: acip kapama diigmesi gibidir,
B hiicre sinyal yetersizligi olugur. antijen sunan
monositlerde CD40 Ligand eksikligi, cevap
yetersizligi olusturur, yani, Tip-I htcre iliskili cevap
yetersizligi (NK htcreler dahil) meydana gelir. IgM
asirt artar. Bu hastalarda EBV enfeksiyonuna baglt
Hodgkin’s Lenfoma yani sira adenokarsinom ve non-
Hodgkin’s lenfoma riski artmustir. Tedavide
kemoterapi, Kemik iligi Nakli ve Karaciger Nakli
faydali olabilir.

Nadir Iimmiin eksiklikler

MAGT1 eksikligi: X’ bagh T hicrelerinde
magnezyum transport yetersizligine baglt olarak, T
hiicrelerinde aktivasyonu azaltir. Bu hastalarda EBV
iligkili Lenfoma riski artmustir.

DOCKS eksikligi: Otozomal resesif bir hastalik
olup, hiper IgE sendromuna neden olur. Epitelyal
karsinom ve deti lenfomast icin risk teskil eder.

ITK eksikligi: Otozomal resesif gegisli olup, T ve B
hucreleti azalmug ve/veya spesifik immiinglobulinleri
azalmistur EBV  duyarlh Hodgkin’s Lenfoma riski
artmistir.
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PEDIATRIK  PALYATIF BAKIMIN
TANIMI VE AMACI
Pediatrik  palyatif bakim, sagligi tehdit eden

durumlarda hastalara ve ailelerine hastaligin taninmast
ya da teshis anindan baglayarak hastalik boyunca,
6lum aninda ve Gtesinde saglanan aktif ve tam bakim
yaklagimudir. Pediatrik palyatif bakim, semptomlatin
yonetimi, mola verme, hizmetlerin koordinasyonu,
yasam sonu bakimimnin verilmesi ve yas destegi
verilmesini icerir!-2.

Palyatif bakim uygulamalart son yillarda kronik
hastaliklarin  ve kalict sorun yasayan bireylerin
artmastyla birlikte, saglik profesyonellerinin ilgisinin
de bu bakimlara artmastyla birlikte son yillarda
gelismistir>.

Diinya Saglik Orgiitii (DSO), palyatif bakimin insan
bakiminin en 6nemli pargast oldugunu belirtmistir.
Hicbir seyin insanin fiziksel, psikolojik, sosyal veya
ruhsal acilarint  hafifletmekten daha fazla insan
merkezli olmadigint belirtmistir.

DSO’ye gore palyatif bakim:

o Agn ve diger dziici semptomlardan kurtulma
saglar,

e Hayat teyit eder ve Slmeyi normal bir sireg
olarak gorir,

e  Olimi hizlandirmak ya da ertelemek istemez,

e Hasta bakimmin psikolojik ve ruhsal yonlerini
buttunlestirir,

e  Hastalarin 6liime kadar mimkiin oldugunca aktif
yasamasina yardimct olacak bir destek sistemi
sunar,

e  Hastanin hastalig sirasinda ve kayiplarda ailenin
tstesinden gelmesine yardimet olacak bir destek
sistemi sunat,

e  Yasam kalitesini artirabilir ve hastaligin seyrini
olumlu yonde etkileyebilir.

Cocuklara 6zel palyatif bakim yetiskinlerinkine
benzese de 6zel bir alani temsil eder. DSO palyatif
bakim icin ilkeler ne ise kronik hastaliklarda da o
oldugunu belirtmigtir:

e  Cocuklar icin palyatif bakim, ¢ocugun bedeni,
zihni ve ruhunun aktif genel bakimuidir ve aileye
destek verilmesini icerit.

e  Tani konuldugunda baslar ve cocugun hastaliga
yonelik tedavi alip almadigina bakilmaksizin
devam eder.

e  Saglik hizmetini veren kisiler, cocugun fiziksel,
psikolojik ve sosyal stkintilarini degerlendirmeli
ve hafifletmelidir.

e FEtkili palyatif bakim, aileyi iceren ve toplum
kaynaklarini kullanan multidisipliner bir yaklasim
gerektirir.

e Palyatif bakim, dclincil bakim tesislerinde,
toplum saghgt merkezinde ve hatta ¢ocuk
evlerinde bile saglanabilir®.

Hayatt tehdit eden ve sinirlayan 4 genis grup vardir:
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e Tedavi imkani vardir ancak yetersizdir. Bu
durumlarda palyatif bakim gerekebilir (kanser,
bazi yetmezlikler).

e FErken 6limin kacinilmaz oldugu durumlarda
yasami uzatmayl ve gunlik yasam aktivitelerini
devam ettirmeyi amaglayan bakimdir (kistik
fibrozis, kas distrofileti).

o Kiratif tedavinin olmadigi, palyatif bakim ile
tedavinin sirdigi durumlar (batten hastaligy,
mukopolisakkaridozis).

e  Komplikasyonlara yatkin, erken 6lim olasiligina
yol acan ciddi sakathiga yol acan ancak geri
dontstimstiz ve ilerleyici olmayan durumlar
(ciddi serebral palsi, beyin ve spinal kord
yaralanmalarini izleyen ¢oklu yetersizlikler®.

Pediatrik palyatif bakim, fiziksel, duygusal, sosyal ve
spiritiel ~ yonleri igeren butinctil bir bakim
yontemidir. Cocukta palyatif bakim konstipasyon,
yorgunluk, dispne, agri, istahsizlik, bulanti-kusma,
anksiyete, depresyon, konfiizyon gibi bulgularin ve
yalnizlik, izolasyon gibi durumlarin  ortadan
kaldirilmasint ya da gidetilmesini saglar?.

Palyatif bakimin sadece yasaminin sonuna gelmis ya
da terminal dénemdeki ¢ocuklara verilmesi dogru bir
yaklasgim degildir. Cinkii bu durum, palyatif
bakimdan faydalanabilecek durumdaki diger kisilerin
de faydalanmasini engellemektedir. Oysa bakimin
erken verilmeye baslanmast ¢ocuga verilen bakimi ve
ailelerini hastalik karsisinda giiclendirilebilecek?.

YETISKINLER iLE COCUKLARA
VERILEN PALYATIF BAKIM
ARASINDAKI FARK

Cocuklar ile eriskinler arasindaki palyatif bakim biraz
farklidir. Hedefler ayni olsa da tedavi ve bakim
degisiklik gosterebilir. Cocuklarda eriskinlerden farkls
olarak bakim konusunda 6zel bakim almak gerekir.
Ayrica ¢ocuklarda palyatif bakim ¢ocugun ailesini,
okulunu ve arkadaslarini da kapsayan bir sirectir.
Hedef hem ¢ocugun hem de ailenin yagam kalitesini
artirmaktir.  Cocuklarda palyatif bakim  fiziksel,
duygusal, sosyal ve manevi yonleri igeren aktif,
biitiinctl yaklasimdir. Cocugun fiziksel, duygusal ve
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bilissel gelisimi strdiigiinden tedaviye verecegi tepkiyi
degerlendirmek oldukea glictir.

PALYATIF BAKIM VE HEMSIRE

Palyatif bakimi1 verebilecek olan hemsirenin ¢ocugun
fiziksel, psikososyal ve sosyal gereksinimlerini
tanimast gereksinimlerine  uygun  bakim
verebilmesi 6énemli bir noktadit”. Hemsire, ¢ocugun
ve ailesinin en iyi hayatt yagsamasindan ve ¢ocugun
yapmak istediklerini yapabilmelerini saglamaktan
sorumludur®.

ve

Hemsire, cocuk ve ailesine yasaminin son aninda agri
ve actsiz bir yasam sunmalidir ve g¢ocugun son
anlarinda hasta icin elinden gelenin en iyisini
yapmalidir. Clinki her ¢ocuk yasamini sonlandirirken
huzur i¢inde sonlandirma hakkina sahiptir?.
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Kisilerin hastaligina ve bireysel 6zelliklerine gore;
Uygun ilact, Uygun siirede, Uygun dozda, En disik

maliyetle kolayca saglayabilmeleri olarak
tanimlanmaktadir.Ilag kullaniminda Ozensiz

davranimast (uygulama yolu, siire, doz..), Ilaglarin
gereksiz ve agirt kullanimi, Gerekmedigi halde ¢oklu
ilag kullanimi, Tlaglarin su yerine baska iceceklerle
alinmasi, Siresi gecmis ilaglarin kullanilmasi, Hekim
onerisi  disinda  uygunsuz  kisisel  tedavilere
basvurulmasit  akilet  olmayan ilag¢  kullanima
orneklerdir. Akilet olmayan ila¢ kullanimi hastalarin
tedaviye uyumunun azalmasina, Tlac etkilesimlerine
baglt istenmeyen sonuglara, Bazi ilaglara karsi direng
gelismesine, Hastaliklarin = tekrarlamasmna  ya da
uzamasina, Yan etki gbrilme sikliginin artmasina,
Tedavi maliyetlerinin artmasina neden olur.

Akilet ilag kullaniminda sorumlu taraflar:
e Hekim

e FEczaa

e  Hemsire

e Diger saglik personeli

e Hasta/ hasta yakini

o  Uretici

e Dizenleyici Otorite

e Diger (Medya, Akademi vb.)

Antibiyotiklerin yanhs nedenlerle veya dogru olmayan
bicimde kullanilmasi, bakterilerin  sonraki ila¢
tedavilerine karst direnc gstermesine neden olabilir.
Antibiyotik  direnci, bakterilerin  herhangi  bir
antibiyotigin varligina ragmen dreyebilmesi ve
enfeksiyon yapabilmesidir. Antibiyotiklere karst
direng gelistiginde, bakterilerin neden oldugu
enfeksiyonlarin tedavisinde bu antibiyotikler etkili
olamaz. Bu durum, yalnizca antibiyotigi uygun
olmayan bicimde kullanan kisi agisindan degil,
sonradan direncli bakteriye yakalanma riski olan
herkes icin tehlike olusturmaktadir. Antibiyotik
dozunun yetersiz veya asir1 olmasinin yani sira doz
araliklarinin - uygunsuz olmasinin  da  antibiyotik
direncine yol agar. Diinya Saglik Orgiitii, toplumlar
buytik tehlikelerin  bekledigi  konusunda uyarida
bulunmakta ve antibiyotik direncinin artik kiiresel bir
tehdit olusturdugunu bildirmektedir.
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Cocuk saghgt ve hastaliklart ile ilgilenen hekimlere
boy kisaligi nedeni ile basvuru sik kargilagilan bir
sikayettir. Boy kisaligi nedeni ile bagvuran olgularda
bir¢ok olast neden gz 6ntine alinmali ve ayrict tant
yaptlmalidir. Boy kisaligi ve yetersiz biiylimenin
degerlendirilmesi ve ayrict tanist sekil 1’de verilmistir.
En basit olarak, boy kisaligy; bireyin icinde bulundugu
toplumda boyunun 3 persentilin veya -2 standart
deviasyon altinda olmasidir. Hipotalamo-hipofizer
akst, beslenmeyi ve biylime plagindaki kondrogenezi
etkileyen herhangi bir neden biytimeyi etkiler.

Stirekli biytyen varlik olan ¢ocuklarda biyime hizt
yaslara gore degiskenlik gosterir ve yillik biytime
hizinin distik olmast da altta yatan nedenler agisindan
arastirmay1 gerektirir. Boy kisaligi olan bir olgunun
degerlendirmesinde 6ykii ve fizik muayene ilk
basamaktir. Olgularin  prenatal, sistemik
hastallk ~ ve  beslenme  6ykisi  yakindan
sorgulanmalidir. Ozellikle yenidogan dénemindeki
hipoglisemi, kolestaz, erkek c¢ocuklarda inmemis
testis ve mikropenis ¢oklu hipofiz hormon eksikligini
gosterir. Boy kisaligt ile bagvuran olgularin 6nceki boy
Slcimlerinin degerlendirilmesi izlem agisindan cok
onemlidir. Tlk degerlendirmeden sonra olgularin
buyiime hizt ve boy persentiline gére olast 6n tanilar
olusturulur. Biyime hiz1 ve boy persentili normal
olgular belirli araliklarla takip edilir. Biyime hiz1 ve
boy persentili diisiik ise patolojik boy kisaligi, boy
persentili diigiik olup biyiime hizi normale yakin ise
patolojik olmayan boy kisaligt disunilir. Boy
persentili dustik olup biyime hizt normale yakin
olgularda aile Sykisii, kemik yasinin takvim yasina
gore geri olup olmamast ve hedef boy dikkate alinarak
degetlendirme yapilir. Boy kisaliginin en sik gorilen
tipleri ailevi ve yapisal boy kisaligidir. Biytime hizi ve

natal,

boy persentili disik olgularda ilk  olarak
degerlendirilmesi gerekn konu viicut orantisidir. Bu
oranti icin kullanilan Gst/alt orani (bastan simfizis
pubis, simfizis pubis taban orani) ve kulag
mesafesindeki bozulmalar orantisiz boy kisaligini
gosterit. Bu olgularda kemik displazileri, tedavi
edilmemis rikets, vertebral isinlama gibi nedenler
distnilmelidir. Sendromik 6&zelliklere sahip ve
dismorfik yiiz bulgusu olan olgularda siklikla boy
kisaligt nedeni ile bagvurular. Bunlarin icinde en sik
bilineni Tutner sendromu olup kiz ¢ocuklarda boy
kisaligr disinda, yele boyun, ense sa¢ cizgisinde
dugiklik, kibitis valgus, kalbin sol tarafint ve aortu
ilgilendiren anomaliler gibi bir ¢ok bulgu ile
karakterizedir. ~ Orantli  yani  viicut oranlar
degismemis olgularda 6ncelikle beslenme yetersizligi,
sistemik hastaliklar, gastrointestinal sorunlar (¢6lyak
ve inflamatuvar barsak hastaliklar)) ve hormonal
nedenler distinilmelidir. Hormonal degetlendirmede
ilk test ve daima sT4 (serbest T4) ve TSH 6l¢imi
olmalidir. Eger sT4 diisiik ve TSH yiiksek ise primer
hipotiroidi, sT4 dustk ancak TSH hafif artmis veya
normal ise santral hipotiroidi dastntlir. Bazal
btyiime hormonunun sirkadiyen ritmi nedeni ile tek
basna  6l¢imi  6nerilmez.  Biylime hormon
eksikliginin degetlendirilmesinde IGF-1 ve onun
tastyict olan IGFBP3 diizeyleri incelenmelidir. Yasa
gore degerlendirilen bu degerlerde digiikliik olmasi
durumunda altta yatan beslenme bozuklugu,
karaciger hastaligt gibi bir neden yok ise buyime
hormon eksikligi distunilmelidir. Boy kisaligt ile
beraber, yillik biytime hizi disiik, kemik yasi geri olan
ve altta yatan baska nedenin bulunmadigt olgularda
IGF-1 ve IGFBP3 dusik olmast durumunda ise
biylime hormon uyari testleri yapilmalidir. Eksiklik
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sadece tek biyiime hormonunda olabildigi gibi ¢oklu
hipofiz hormon eksikligi gbzlenebilir.
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ALER]Ji NEDIR?

Basitce tanimlamak gerekirse alerji, bagisiklik
sistemimizin bir ¢alisma arizast veya agtr1 aktivitesidir.
Bu durum bircok organ ve sistemi etkileyerek, kisinin
yasam kalitesini bozar. Son yillarda tilkemizde ve tim
dinyada alerjik hastaliklarin  sikliginda  bir  artis
gozlenmektedir. Diinya Saglik Orgiitii yayginligy,
yasam  kalitesine olan olumsuz etkileri ve
sosyoeckonomik yiikleri nedeni ile alerjik hastaliklar
oncelikli ~ kuresel — sagliksorunlari  kapsaminda
sgormektedir.

Soluyarak, yutarak veya deri temast yoluyla maruz
kalindiginda(polen, besin, glines..vb) vicudumuzun
gosterdigi tepkiye aletjik reaksiyon,tepkiye sebep olan
maddelere ise alerjen denir.Alerji her yas grubu ve
cinsiyette ortaya cikabilir. Tim yas gruplarinda
anaflaksinin en sik nedenleri, besin, ila¢ ve bocek
sokmalaridir.Cocuklarda ise en fazla gérilen besin
alerjisidir.Cocuklarda alerjiye sebep olan besinler;

- Sit

—  yumurta

—  bugday

—  fisttk-findik vb.aga¢ yemisleri
—  balik

—  kabuklu deniz uriinleri(karides,yengeg,istakoz

vb.)

- susam

ALERJIK REAKSIYON BELIRTILERI

—  Gozlerde kasint, sulanma ve kizariklik

—  Burunda kaginti, akma

—  Deride kizarikliklar, kabarikliklar ve kasintt
—  Yorgun ve/veya hasta hissetme

—  Oksiiriik

—  Hinlal solunum

—  Nefes almada giiglik

—  Bulant, kusma, diyare ve karinda kramp seklinde
agrilar

ANAFLAKSI NEDIR?

Sorumlu aletjene maruz kalindiktan sonra dakikialar
icerisinde baslayan, yasami1 tehdit edici, sistemik bir
astr1 duyarlilik reaksiyonu olan bir tablodur.Herhangi
bir alerjen ile kargilasmanin ardindan iki yada daha
fazla sistemi etkileyen belirti ve bulgularin varliginda
anaflaksi distunilmelidir.Yani anaflaksi ciddi bir
alerjik reaksiyondur.Semptomlar tim viicttta izlenir:

—  Vicutta karincalanma, kizarikly, kasinti, Grtiker
—  Soluk almada giiclik

Bogazda daralma, disfoni, stridor
—  Siyanoz

—  Bulant, kusma, diyare, karin agrist

Turkey
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Tasikardi, aritmi, ¢arpinti

Oliim hissi

Hipotansiyon

Agi1zda metalik tat

Huzursuzluk, bas agrist, bas dénmesi

Stt cocugu veya kiiciik cocuklarda ani davranis
degisikligi (Orn; irritabilite, oyunu birakma,
anneye yapisma)

Solunum atresti, sok, kardiyak arrest

ALERJIK REAKSIYONLARDA GUNCEL
BAKIM

Hastane diginda gelisen ve en stk gorilen baglica
alerji, besin aletjisidir. Bu nedenle;

Ik 4-6 ay anne siiti ile beslemenin énemi cok
buytktir.  Bebeklerin  anne
desteklenmelidir.

sutt  almalart

Ev disinda aletjene maruz kalinabilecegi icin kapsamli
egitim ¢ok 6nemlidir.

Alerjenlerin  saptanabilmesi ve alerjik hastaliklarin
6nlenebilmesi igin alerji uzmanina yonlendirilmelidir.

Aletjiden korunmak icin alerjene maruziyetin
azaltilmasi gerektigi 6gretilmelidir. (Ev tozu aletjisi
varsa yasadigl ortamlarda ev tozu ile ilgili 6nlemler
alinmalidir.)

Alerjen  besinden korunma agisindan  hastaya,
ebeveynlerine, hasta yakinlarina ve Ogretmenlere
egitim verilmelidir.

Giivenli ve riskli gidalar, alerjik reaksiyon belirtileri,
yastna uygun bir sekilde c¢ocuga , ailesine ve
yakinlarina gretilmelidir.

Ogrencilerin alerjik durumu ile ilgili okullar haberdar
edilmelidir.

81

Cukurova Medical Journal

Alerji ani gelisebilen ve yasami tehdit eden bir
reaksiyon oldugu icin hastalar tzerinde belirteg
(bileklik, kolye) tastmalidir. Belirteg tizerine aletjinin
cesidi,acil durumda aranacak kisinin telefonu ve
yapilacaklar vb.yazilmalidir.

Risk altindaki ¢ocuklarin, ebeveynlerinin, yakinlarinin
ve ogretmenlerinin ADRENALIN OTO
ENJEKTOR’iin kullanimi konusunda egitilmeleri
cok biiyitk 6nem tasir.

Hasta ve ailelerinin kargilatugt anksiyete ve korku
dinidirilmelidir.

Acil Durum Eylem Plani (ANAFLAKSI EYLEM
PLANI) na uyumalidir.

ANAFLAKSI EYLEM PLANI

Hastaya uygun pozisyon verilmelidir. Dz bir sekilde
ya uygun pozisy $
yatiriniz, ayakta tutmayiniz, yiritmeyiniz = ve
oturtmayintz.

Alerjeni uzaklastiriniz (Art sokmussa igneyi ¢ikariniz,
ag1z icinde besin kalintilarini temizleyiniz)

Uylugun 6n-yan tarafindan kas i¢ine Adrenalin Oto
Enjektori uygulayiniz

Acil tibbi yardim isteyiniz (112 arayiniz)

Yardim  gelinceye  kadar
ayrilmayiniz, hastanin ailesini arayintz.

hastanin  yanindan

Hasta 5 dk. Icerisinde diizelmezse ikinci adrenalin
dozunu tekrarlayiniz.

Egzersizin  tetikledigi anaflaksi, duyarli oldugu
besinlerin tiiketiminden sonra gelisebilir. Hemen
aktivite sonlandirilip  Adrenalin  Oto  Enjektor
uygulanmalidir.

Solunum semptomlart olan hastalar en az 6-8 saat,
hipotansiyon gelisen hastalar en az 12-24 saat yakin
izlenmelidit.
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KONJESTIF KALP YETERSIZLIGI

Konjestif kalp yetersizligi (KKY), kalbin dokularin
metabolik gereksinimini karsilayacak miktardakani perifere
pompalayamamast sonucu olusan sistemik ve pulmoner
konjesyon ile karakterize klinik bir durumdur.

KONJESTIF KALP YETMEZLIGI
BULGULARI

Ug grup altinda 6zetlenebilir.

1. Miyokard Performans Bozuklugunu Gosteren
Bulgular

e Kardiomegali

e Tasikardi

e Gallop ritmi

e Deriferik arteriyel nabizlarda zayiflama
e Buyime- gelisme geriligi - Terleme

2. Pulmoner Konjesyonuna (Sol Kalp Yetmezligi) Tliskin
Bulgular

e  Tasipne

e  Efor dispnesi

e Hisiltili solunum(vizing)
e Staz ralleri

e Oksiiriik

e  Siyanoz

Sistemik Venéz Konjesyona (Sag Kalp Yetmezligi)
Isaret Eden Bulgular

Hepatomegali
Boyun venlerinde dolgunluk

Periferik 6dem

GENEL KLINIiK BULGULAR

e  Cabuk yorulma

e Beslenme gicligi

e Tasikardi

e  Dispne

e Gelisme geriligi

e Sik ve tekrarlayan akciger enfeksiyonu
COCUKLARDA KALP o
YETERSIZLIGINDE TEDAVININ
AMACLARI

e On yiiki dizeltmek

e Ard yuki azaltmak

e Konraktiliteyi artirmak

e Kalp hizini diizeltmek

Aritmiyi azaltmaktir

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Serap Karabulut, Bagskent Universitesi Dr Turgut Noyan Uygulama
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Cocuklarda modifiye ross kalp yetersizligi siniflamas1
Klas I

Klas IT

Asemptomatik

Infantlarda beslenme sirasinda hafif
takipne veya tetleme

Daha biiyiik cocuklarda egzersiz ile
dispne

Infantlarda beslenme sirasinda belirgin
takipne veya tetleme

Uzamis beslenme stiresi (zor beslenme)
ve gelisme geriligi

Daha buyiik cocuklarda egzersiz ile
belirgin dispne

Dinlenme strasinda takipne, retraksiyon,
terleme,inleme

Klas IIT

Klas IV

HEMSIRELIK BAKIMI

Cocugun durumunun degerlendirilmesi yasam bulgularinin
stk izlemi kardiyovaskiiler, pulmoner, beslenme ve stvi—
elektrolit durumunun degerlendirilmesini icerir.

Erken tanimmlanan yetmezlik bulgulari gerekli tedavi ve
bakima daha erken baglanmasini saglayacagt icin 6nemlidir

e Azalmus Kalp Debisi

e  Konjonktiva tirnak yataklari ve yanak mukozasinda
solukluk

o Diizensiz nabiz ritmi
e  Bradikardi

e Genel glgsiizlik, halsizlik
HEMSIRELIK MUDAHALELERI

e Anormal kalp akc  sesi

degerlendirme

ve agisindan

Amag: sol kalp kaynakli astr1 sivi yikiinde 1slak ake

e Kan basinct ve nabiz moénitérizasyonu
yapilmalidir

Amag: eslik eden hipertansiyon veya hipotansiyon

tanimlanmasi

e Mental durum ve bilin¢ degetlendirilmesi

Amag hipoksinin neden oldugu konfiizyon,
bozulmus biling takibi

letarji,

e Vicut sis1 ve periferik nabiz degetlendirilmesi

Amag: doku perfiizyon ve oksijenasyonunda azalma
nedeniyle 1s1 diiger, nabiz yiizeyellesir

e Laboratuar sonuglart ve tanisal testlerin takibi

Amag: hastaligin derecesinin ve tedaviye yanitinin takibi
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e Oksijen saturasyonu ve arteriyel kan gazi takibi

Amag: periferik doku perfiizyonu ve oksijenasyonunun
degerlendirilmesi

e  Hastanin semptomlatina, oksijen saturasyinuna ve
arteriyel kan gazina gére oksijen verilmesi

Amag: gaz degisimi icin daha fazla oksijen saglanmasi,
hipoksinin ve egzersiz intoleransinin énlenmesi

. Sivi replasmani elektrolit  inbalansinin

diizenlenmesi

ve

Amag: dengesiz stvi ve elektrolit diizeyleri nedneiyle kalp
debisinin azalma riskinin 6nlenmesi

e Order edildigi sekilde kalp glikozidlerinin uygulanmast
ve toksisite acisindan takibi

Amag: digoksin téropatik araligt dardir
e Dinlenme strelerini arttir, aktiviteleri kisitla

Amag: kardiyak is yikint azaltmak, myokard oksijen
tiiketimini minimalize etmek

e Yiiksek Fowler pozisyonunda yatirmak

Amag: en iyi g6gls ekspansiyonunu saglari akc kapasitesini
arttirir

e Hastaya ve hasta yakinina hastaliginin patofizyolojisini
ve ilaglarini anlatmak

Amag: tedaviye uyumu arttirmak

e Her iki 2 saatte bir pozisyon degistirilmelidir
Amag: yatak yarasinin 6nlenmesi

e Yeterli yatak istirahatinin ve uykunun saglanmast
Amag: vicudun rahatlamasint saglamak

e Hasta yakinina birakmamast

tembihlenmeli

hastay1  yalniz

Amag: hasta giivenligini saglamak ve yaralanmalara neden
olabilecek diisme riskini azaltmak

e Uyum saglamasina yardimci olmak

Amag: hastanin  giivenini
arttirmak

saglamak, kooperasyonunu

e Vital bulgulart monitdrize etmek ve kaydetmek
Amag: bazal verileri bilmek

e Hastanin genel durumunu degerlendirmek

Amag: tedavide hangi yaklasimin kullanilacagini belirlemek
e Her 4 saat ara ile aldig1/ ¢ikardifi takip edilmelidir

Amag: ACT dengesi stvi dengesini yansitir
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e Giunlik tartt yapilmali ve bir Onceki tartistyla
karsilastirilmalidir

Amag: viicut tartist stvi dengesi ve agir1 stvi yikini yansitir

o  Solunum sesleri 2 saat ara ile dinlenir, ral
duyuldugunda Dr a haber verilir, sekresyon olusumu
takip edilir

Amag: artmis pulmoner kapiller hidrostatik basinct onkotik
basingtan fazla ise stvinin alveolar septumdan alveol icine
gecmesine neden olur, ral duyulur. Pembe renkli sekresyon
akc 6demi gelistigi bulgusudur

e Deriferik 6dem gelisimi acisindan takip edilmeli, hasta
dispneik ise ayaklari fazla kaldirtlmamalidir

Ama¢: Dusmis sistemik KB aldosteronu uyatir, renal
tubuler Na emilimini artturir. Tuzdan fakir beslenme Na
birikimini ve de sivi retansiyonunu o6nler. Stvi alimi
kisitlanabilir

e  Tuzdan fakir diyet ve/veya stvi kisitlanmast takip
edilmelidir

Amag: dehidratasyon nedeniyle susuzluk hissi olur. Agiz
bakimi, dudaklari 1slatma seklinde stvi alimi kisitlanabilir

e  Boyun venlerinde distansiyon vatligi veya ascite
gelisimi takip edilmeli

Amag: stv1 yiiklenmesi takibi

e Diiiretik sonrast idrar cikis takip edilmeli
Amag: ditiretik yanit1 takip edilir

e Idrar sondast ile takip gerekebilir

Amag: astrt stvi yikiinde ditirezi yakin takip etmek
OLGU SUNUMU

e 8 aylik E hasta solunum sikintist

e Oykiide, dilate
merkezde takipli

kardiyomyopati nedeniyle  dis

e Furosemid, Kaptopril, Digoksin altyor
e 2 gundir kuru Sksiirtk, oral alamama, huzursuzluk

e Fizik muayene
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e 7kg(<3p),suur konfiize, agrili uyaranla elini ¢ekiyor

e Kalp tasikardik, 3/6 sistolik Gfurim, S3 galop

e Takipneik, subkostal ¢ekilmesi var, ral +

e DPeriferik nabizlar filiform

e Kapiller geri dolum zamani >5sn

e 3 cm hepatomegali

HASTA YONETIMI

e Daha uygun oksijenasyon ve yorulmamast icin
sedasyon ve mekanik ventilatérde izlem

e  Sol ventrikill sistolik disfonksiyonu nedeniyle +
inotrop destegi ( Adrenalin inf, Milrinon inf)

e Akc 6demi, 6n yik artist nedeniyle Furosemid inf

e Yakin ACT takibi, vital bulgu takibi

e Bast 40 -45 derece yatirilmast

e Beslenmeye ara verilmesi, kisith mayi takibi

e  Yakin monitdrizasyon icin santral kateter, arteriyel
tansiyon takilmast, CVP takibi

e Bez tartim1 seklinde idrar ¢ikis takibi
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Zehitlenen bir c¢ocuga yaklasimda hava yolu-
solunum-dolasim  destegi, zchitlenme etkeninin
arastirilmasi ve siddetinin belirlenmesi,

dekontaminasyon tedavisi, destek ve antidot tedavisi
aynt anda yuratilmelidir. Zehirlenme etkeniyle ilgili
yapilmast gereken bilgileri almak icin 114 Ulusal Zehir

Danisma  Merkezi(UZEM)  aranmalidir.  Ayni
zamanda  belirli  klinik  bulgularin  géraldagu
toksidrom  sendromlarint  tanimak, zehitlenme

etkeninin hangi grup ilag oldugu ve tedavisinde neler
yapabilecegimiz ile ilgili bizi yonlendirmektedir.
Distik dozda bile 6lumctl olabilen antiaritmikler,
kalsiyum kanal ve beta bloker ilaglar, trisiklik
antidepresan ve antipsikotikler, salisilat, kolsisin ve
teofilin gibi ilaclarla olan zehirlenlenmelerde daha
dikkatli olunmalidir. Cocuklarda sk gorilen
zehirlenmelerden parasetamol zehirlenmesi 6 yas altt
200mg/kg, 6 yas Usta 150 mg/kg uzeri toksik doz
olup bulanti, kusma gibi semptomlardan hepatik
ensefalopatiye ilerleyebilen 6limle  seyredebilen
sonuclara neden olabilmektedir. Tla¢ diizeyine
bakilabiliyorsa ila¢ aliminin 4. saatinde ila¢ duzeyi
Rumack Matthew nomograminda toksik araliktaysa
ya da toksik dozda alim ve ilag diizeyi bakilamiyorsa,
laboratuarda hepatotoksisite ile ilgili bulgular varsa
N-asetilsistein ~ tedavisine baglanmalidir.  Demir
zehitlenmelerinde 20 mg/kg'dan  fazla alinan
elementer demir miktart toksiktir. Klinikte karin
agrisi, bulanti, kusma gibi basit gastrointestinal
semptomlardan  hipovolemik soka ilerleyebilerek
mortal seyredebilir. Tedavide mide yikama yapilir,

aktif kémir vermeye gerek yoktur, ¢ekilen ayakta
direkt batin grafisinde demir preperatlari goriliiyorsa
golytely soltisyonu ile tiim barsak yikama yapilmalidir.
Antidotu desferoksamindir. Sok klinigi mevcutsa,
bakilan 4. saat demir dizeyi 500 pg/dl' nin Gzerinde
ya da ayakta direkt batin grafisinde demir tabletleri
mevcutken demir diizeyi 350 pg/dl' nin tzerinde ise
desferoksamin 15 mg/kg/saat inflizyon seklinde
baslanmalidir. Trisiklik antidepresan zehirlenmeleri
gorilme sikligr giivenli kapaklar nedeniyle azalmakla
birlikte devam etmektedir. Onemi disitk dozda
olimcil  olabilmesidir ve antidotu  sodyum
bikarbonattir. Aritmi, EKG' de QT ve QRS uzamast,
aVr' de r 3 mm lzerinde olmasi, nobet, direncli
asidoz, hipotansiyon mevcutsa antidot tedavisi
baslanmalidir. Kalsiyum kanal ve beta bloker ilaglarla
olan zehitlenmelerde antidot olarak kalsiyum,
glukagon, insilin-glukoz tedavide kullanilmakta
direngli olgularda katekolamin, lipid tedavisi,
hemodiyafiltraston, mekanik destek, pace maker,
ECMO tedavisi uygulanabilmektedir. Lipid tedavisi
eriskinlerde daha stk kullanilmakla bitlikte cocuklarda
vaka sunumlart mevcuttur. Literatiirde 17 yasinda
bupropin ve lamotrigine alimi sonrast 70 dakika
restsite edilip 100 cc % 20" lik lipid sonrast nabzi

dénen hasta bulunmaktadit. Cocuklarda
zehirlenmelerde erken tant ve tedavi 6nemli olmakla
birlikte  zehirlenmeleri  6nlemek  ¢ocuklarimiz

korumak icin dikkat edilmesi gereken en biyuk
faktordar.

Cocuk Acil Bilim Dali, Adana, Tutkey
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Kiiresel dl¢ekteki ekonomik ve siyasi gelismeler 2030
yiina dogru kurumlari ve sirketleri degisime
zotlamaktadir. Gelismis tilkelerde yasanan gelismeler,
sirketlerin, vadede, rekabet  glclerini
koruyabilmelerinin ve varliklarini strdirebilmelerinin
tek yolunun, enformasyon teknolojileri basta olmak
tzere bilgi temelli alanlarda, bilgi ve teknoloji yogun
Ozgin urinler vermekten gectigini géstermektedir!.

uzun

2011 yiindan bu yana, Avrupa Birliginin (AB)
ortalama inovasyon performansi yiizde 8.8 oraninda
artmistir. AB’nin performanst ABD’yi ilk kez ast1 ve
Brezilya, Hindistan, Rusya ve Giiney Afrika’da kayda
deger bir liderlik gosterdi. Ancak Cin, AB’nin
inovasyon performans artis hizinin 3 katint yakaliyor
ve Kanada, Avustralya, Japonya, AB tzerinde bir
performans liderligini stirdiiriiyor?.

1novasy0n (yenilesim), Grtnleri, hizmetleri, is yapma
sckillerini, dagiim ve pazarlama faaliyetlerini
kapsayan ¢ok yonli bir kavramdi3. ICN, saglikta
inovasyonu; bireysel, 6rgiitsel ve toplumsal olarak,
sagligin gelistirilmesi, hastaliklarin 6nlenmesi ve daha
kaliteli hasta bakimi gibi uygulanabilir ve basarilabilir
bir sonuca donistiirilme streci olarak tanimlamigtir®.

Hemsirelikte  inovasyon, hasta  gereksiniminin
giderilmesi, hizmet maliyetlerinin azaltdmast ve
hemsirelikte verimliligin arttirilmasina yonelik yeni
digiincelerin, yontemlerin ve araglarin gelistirilmesini
saglayan uygulamalari igermektedir>S.

Teknolojinin gelismesi, hastalik tirlerindeki degisim
ve artts, saglik bakim hizmetlerindeki taleplerin
degismesi ve toplumun beklentisinin
hemsirelikte  degisim  ve  yenilikleri  zorunlu
kilmaktadir. Sagligin gelistirilmesi, korunmasi, tedavi,

artmasi

bakim: ve rehabilitasyonu gibi temel insan
gereksinimlerinin karsilanmasinda her duzeyde rol
alan hemsirelik meslegi, varligini stirdtirebilmek,
bakim kalitesini arttirmak, hasta ¢iktilarini iyilestirmek
ve maliyet etkili bakim saglamak i¢in kendini
yenilemek durumundadit”8.

Saglikli olmak ve saglik bakim gereksinimlerinin
karsilanmasi temel insan haklarindan biridir. Sagligin
korunmasinda ve gelistirilmesinde 6nemli rolleri olan
hemsirelerin de yenilik ve gelismelere paralel olarak
kendini  yenilemeleri ~ gerekmektedir.  Inovatif
uygulamalar hemsirelik bakim kalitesinin
gelistirilmesi, bakim maliyetlerinin azaltilmasi, kanita
dayali hemsirelik uygulamalarinin ve hemsirelikte
bilimsel bilgi birikiminin arttirtimasinda 6nemli bir
yere sahiptir. Hemsirelik literatiiriinde bir¢ok inovatif
uygulamaya rastlanmaktadir”.

hemsirelik  bakiminda  kalitenin
gelistirilmesi ve surdirilmesinde yasamsal bir 6nem
tastmaktadir. Hemsirelerin inovatif dustinme ve
gelistirme streglerinin klinikle entegre bir sekilde
uygulanmasinin kaliteli bakim verilmesi, hastaliklarin
erken teshisi, risk faktStlerinin belitlenip 6nlenmesi,

Inovasyon,

hastaneye geri dontslerin  azalmast ve hasta
ciktilarinin  iyilesmesi  gibi  olumlu  sonuglar
getirecektir’.

Hemsirelerin inovatif bakis acistyla disinmeleri ve
bunlart  uygulamaya  koymalari,  hemsgirelikte
inovasyonun yayginlastirilmasinda  temel etmen
olmaktadir. Bu nedenle hemsirelikte inovasyon
uygulamalarinin arttirilmast ve gelistirilmesi icin etkili
inovasyon kiltirinin olusturulmast gerekmektedir.
Inovasyon kiiltiriniin ~ yerlestirilmesine  yonelik
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egitimlerin ve uygulamalarin yapilmasi, yaratict
digtincenin gelistirilmesine olanak saglayacaktir®1.

Cocuk Sagligt ve Hastaliklar1 Hemsireligi 6zel bir alan
oldugundan ayni zamanda genis bir alam
kapsadigindan bu alanda inovasyon son derece
o6nemlidir. Su ana kadar 5 patent basvurum
bulunmaktadir. Bunlardan ilki olan “Bebeklerin
Aglamasin Onceden Tespit Edip, Beyaz Giiriiltii Dinleterek
Sakinlesmelerini  Saglayan — Cibag”  isimli  patent
basvurumun Avrupa Patent Tescili onaylandi. Bu
patent bagvurumla Turk Patent Kurumu’ndan
aldigim stant davetiyle katldigim 3. Uluslararast
Istanbul Bulus Fuarr'nda ikincilik 6diili olan giimiis
madalyay1 (2018 yil1) kazandim.

Aldigim davet tizere katldigim Doktorclup Awards
2019°da ilk kez katiimi olan ve ilk kez verilen Yilin
Yenilik¢i Hemsiresi Kategorisinde birincilik 6diili
kazandigim patent basvurum ise “Prematiire
Bebekler icin Besleme Unitesi” dir. Doktor ve dis
hekimlerinin tiyeligi ile kurulan Doktorclup Awardsin
2019 yilinda layik gérildigim odulin resmi siireci
sOyledir: 20478 Doktor ve dis hekimlerinin tye
oldugu Doktorclup Awards 2019 6dil térenine, 19
dalda bagvuru sayist 187°ye ulagmustir. Anadolu’nun 7
bélgesinden ve 34 farkli ilden bagvuru olmustur. Her
biri kendi alanlarinin 6nemli isimleri olan degerli jiiri
tyelerinin yaptiklari titiz ve dikkatli degerlendirmeler
sonucu 19 dalda finale kalanlar belitlenmistir. Finale
kalan adaylar1, Doktorclub tyesi 10631 doktor ve dis
hekimleri degerlendirmis ve birinciler belirlenmistir.

Istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi Ts
Birlikteligi ile 8 Mart Dunya Kadinlar Giininde Saghk
Sektoriniin Kadinlarinin bulugacagr 8 Mart Dinya
Kadmlar Gunt’nde aldigim davet tzerine yine
Istanbul’da Istanbul Universitesi Ord. Prof. Dr.
Cemil Bilsel Salonu’nda bulanacagimi gururla
duyururum!!. Atatirketi, ¢agdas Tiurk kadint olarak
calismalarima devam edip, bu konuda genclere lider
olmaktan mutluyum.
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GIRIS

Yenidogan, bebeklik ve cocukluk hizli bir biyiime ve
gelisme  dénemidir. Bu nedenle  ¢ocuklarin
farmakokinetik ve farmakodinamik ve fizyolojik
Ozelliklerinin - kendine has yonleri ilgili saglik
calisanlart icin Ozgiin bilgi ve uzmanlik gerektirir.
Cocuklarda ilaglarin akiet olmayan kullanimi (ilag
hatalart vb) ve ilaglarin gvenliligi diinya capinda bir
sorundur. Diinya Saglik Orgiiti (DSO), akiler ilag
kullanim1 (ATK) konusunda herkesge kabul géren bir
tanimlamada bulunmustur.

AIK, hastalarin  hastaliklart  ve kendi bireysel
Ozelliklerine goére belirlenen dogru ilacin, dogru
miktarda, dogru  uygulama  yoluyla, dogru
zamanlamayla, dogru kayitla, yeterli bilgilendirme
yapilarak ve maliyet uygunlugu da dikkate alinarak
kullanilmast ilkelerinin bitiind olarak tanimlanmustir.
AIK siirecinde, tilkemizdeki mevcut saglik sistemi
icinde, saydigimiz bu gorevleri yerine getirecek olan
kisiler sirasiyla hekimler, eczacilar, hemsireler, saglik
diyetisyenleri, saglik teknisyenleri, hasta bakicilar ve
diger saglik calisanlaridir. Ayrica ilaclara karsi direng
gelisimini 6nlemek, tedavi basarisini artirmak ve
maliyet kaybint azaltmak gibi pek ¢cok yonii ile hastayz,
AIK hasta yakinlarini ve toplumu da yakindan
ilgilendirir!-3.

Akilcr ilag kullaniminda sorumluluk sahibi
saglik ¢aliganlar:

a. Hekimler; AIK’in hayata gegirilmesinde birinci
derecede sorumlu kisilerdir. Hekimlerin AIK’teki
roli hastanin tedavisinin diizenlenmesiyle baslar.
Hekim bu stirecte su basamaklari izler: 1- Hastanin
problemini dikkatlice tanimlat; yani “taniy1/teghisi”
koyar, 2- Tedavinin amaglarin belirler, 3- Degisik
segenekler icinden etkinligi katutlanmus ve gtivenilir
bir tedavi secer, 4- Gereken hastalar icin uygun bir
recete yazar ve ilag dist tedavileri (diyet, beslenme vb)
dizenler, 5- Hastay1 tedavisi ile ilgili ayrintili olarak
bilgilendirerek tedaviye baglar ve takiben siirecin
yonetimini ustlenir. Bu islemler sirasinda basta
hemsireler olmak tzere diger saglik calisanlariyla
yakin igbirligi icerisinde calisir. Uygulamada onlarin
yardimiyla hekim streci daha basarili yiiriitme gansini
yakalar. Ornegin tedavi sirasinda ilag uygulamast ve
bu islemin bilgilendirmesinde, tedavi sonrast olasi
advres etkilerin tespitinde vb. pek ¢ok konuda
hemsirelerden 6nemli destek alabilirler!'4.

b. Eczacilar; Recetenin karsilanmasi ve hasta/hasta
yakina ilacin sunumu sirasinda yiritileniyi eczacilik
uygulamalart ATK kapsaminda degerlendirilir. Cocuk
hastalara ait recetelerdeki ilaglarinin karstlanmasinda
hasta yakinina (cogu kez ebeveyn) regete sahibi
hastanin  bilgileri eczact tarafindan  dogrulanir,
recetedeki bilgi ve talimatlar cercevesinde ilag
sunumu ve gerekli bilgi/talimat/uyarilar yapilir.
Bircok cocuk ila¢ icmeyi sevmez ve ¢ocuklarin yast
kilosu ve bireysel ilag ihtiyaclart da dogal olarak
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farklhidir. Cocuk hastalar icin bazt durumlarda sadece
o c¢ocuga Ozel ilag, degisik  aromalarla,
bireysellestirilmis gliclii ve dozaj formlarint saglayan
pediatrik ilaclari eczanelerde hazirlamak mimkindur.
Boliinmiis veya ezilmis tabletleri toz halinde laktoz ile
oguterek, dondurma, ¢ikolata sosu ya da meyve sulart
ile karstirip ¢ocuga vermek kimi zaman uygulama
kolayhg1 sagladigi dustunilse de bunlarin 6nemli
farmakokinetik sorunlar ve etkilesme sorunlart yapip
yapmadiginin iyi bilinmesi gerekir. Pediatrik dozlarda
bazen piyasada bulunmayan hayati ilaclart pediatrik
majistral formilasyonlar seklinde o cocuga 6zel
olarak hazirlamasi gerekebilir. Tim bu durumlarda
hastane eczactsi-klinik eczact ¢ocuk hemsiresi ile
isbirligi yaparak ATK’a katki saglayabilirsS.

c. Hemgireler; Pediatride uygulama 6ncesi ilacin
muhafaza edilmesinde ve hazitlanmasinda, ilacin
uygulanmasinda, islem sonrasi izleminde ilaglarin
daha akilct ve giivenli kullaniminda ¢ok 6nemli yere
sahiptir. Hemsirenin istemin alinmast, ilaclarin temini,
hazirlanmast ve hastaya uygulanmast ve sonrasinda
izleminde sorumlulugu biytktir. Hemsire kaynakli
akile1 olmayan ilag uygulamalary; yasal olmayan isteme
gore ilacin verilmesi, hekim istemi olmadan ilacin
verilmesi, ilacin okunug ve gorinis benzerligi
sonucunda yanlis ilacin verilmesi, ilac dozunun yanlis
hesaplanmast ya da yanlis dozda ilag verilmesi, ilac
kutusu veya paketi tzerindeki bilgilere dikkat
edilmemesi ve ila¢ uygulamasinin unutulmast seklinde
olabilmektedir"8,

d. Saglik Diyetisyenleri; Hastalar: iyilestirmek ve
saglik standartlarini yiikseltmek amaciyla, hem sosyal
hem psikolojik durumlarini degetlendirerek, hastalik
durumuna 6zel diyetler sunan, yiyeceklerin sagliga
uygun bir sekilde pisirilip sunulmasi konusunda
calisan bireyi ve toplumu saglikli beslenme
konusunda bilgilendiren meslek elemanidir. Bunlara
ilave olarak diyetisyenler, majistral veya jenerik
ilaclara katllan ve dayanikhilk vermeye yarayan
cksipiyan maddelerin (seker, propilen glikol, etanol,

Advers Ilag Reaksiyonlarinin Siniflandirilmasi®

Cukurova Medical Journal

sorbitol, karmoisin (E122), sodyum benzoat (E218)
vb.) akile1 kullanimi konusunda katkida bulunabilirler.
Ornegin; alerjik reaksiyon gibi veya seker bulunan
preparatlarda diabetik c¢ocuklarda dikkatli olunmasi
gibi% 11,

Farmakovijilans ile ilgili kavramlar ve
tarihgesi

Pediatrik farmakovijilans (ilag giivenligi); Tlaglarin,
istenmeyen  (advers-yan) etkilerinin  izlenmesi,
tanimlanmasi, degerlendirilmesi, 6nlenmesi ve bu
etkilerin gercekten ilacin alinmast ile nedensel
iligkisinin olup olmadigini aragtiran saglik alanudir.
Pediatride giivenli ilag uygulamast yani ila¢ glivenligi
DSO’niin tanimi ile pediatrik farmakovijilans olarak
belirtilmektedir. Cocuklarin dahil edildigi klinik
calismalarin eksikligi, endikasyon disi ilag kullanimi
(off-label use) ve/veya standart dozlarinin tzetrinde
ila¢ kullanimi sonucu genellikle oldugundan daha

fazla advers ilac reaksiyonlart (AIR) ortaya
ctkabilmektedir. Bu vb nedenlerle ¢ocuklarla ilgili
olarak  AlR’lerin  bildirimleri ~ 6zel ~ énem
tasimaktadir1213,

Advers ilag reaksiyonu (AIR); Insanlarda bir ilacin
zararlt ve amaglanmayan etkisini ifade etmektedir. Bu
tanima, ilacin ruhsat sartlar icerisinde veya disinda
kullanim (doz asimu, endikasyon dist kullanim, kétiye
kullanim, suistimal ve ila¢ kullanim hatalarr), mesleki
maruziyetten kaynaklanan advers reaksiyonlar da

dahildir.

Bazi  AlR'art agagida belirtildigi gibi  bilinen
farmakolojik etkilerin artisina baglt olarak siklikla
dozla ilgili oldugu icin tahmin edilebilir (6rn. yan
etkiler, sekonder etkiler, etkilesimler (ila¢ veya bitki)
veya toksisite), digerleri ise su anda mevcut bilgiye
dayanarak tahmin edilemez ve dozla iliskisi daha azdir
(6rn; idiosenkratik reaksiyonlar, alerjik reaksiyonlar
veya intolerans)!?

Tip A (augmented)

Tlacin farmakolojik etkilerinin artisindan kaynaklanan ve genellikle doza bagl olarak
ortaya ¢tkan ve geti dontstimli advers etkilerdir. Advers etkilerin %80’nini olusturur
(6rn. opioidlere baglt solunum depresyonu, instline bagl hipoglisemi).

Tip B (bizarre)

Farmakolojik olarak 6ngoriilebilir degildir. Doza bagli olmayan, geri doniistimlii
olmayan ve daha ciddi advers etkilerdir (6rn. penisiline baglt anafilaksi,
kloramfenikole baglt aplastik anemi).

Tip C (chronic)

Bazi hastaliklarda ilaglarin uzun siite (aylar ve yillarca) kullamlmast sonucu ortaya
ctkar (6rn. Nonsteroid antiinflamatuvar ilaglarin uzun siire maruz kalan hastalarda
interstisyel nefritin gelismesi).
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Tip D (delayed)

Bu tip reaksiyonlar ilacin kullaniminin tizerinden belirli bir zaman gectikten sonra
ortaya cikan advers etkilerdir. Gecikmis olarak meydana gelmeleri nedeniyle teshis
edilebilmeleri giictiir (Orn. néroleptiklerle goriilen tardif diskinezi).

Tip E (end of use)

Bu tip reaksiyonlar ila¢ kullaniminin sonlanmast (ilacin ¢ekilmesi) ile iliskilidir (r.
Benzodiazepinlerle goriilen ¢ekilme ve yoksunluk sendromu).

Tip F (failure)

Bu tip reaksiyonlar tedavinin basarisizhgy ile ilgilidir.

Tip G (genetic/genomic)

Bu tip reaksiyonlar ise genetik kékenli advers etkileri kapsamaktadir.

Pediatrik farmakovijilansin diinii ve
bugiinii

Diinyada ilk defa M.O. 4000 yillarinda Stimetler,
afyonun oforik etkisini fark ederek kayit altina
almiglardir. 1600l yillarin  sonlarinda  Ergo
alkaloidlerinin advers etkileri tanimlanmis ve bazt
Avrupa tlkelerinde kullanimi yasaklanmistir. Bu ise
tarihteki ilk ilag yasagidir. 1848 yilinda Almanya’da
kloroforma baglh 6lim bildirilmis ve 1906 yilinda
Amerika Birlesik Devletleri’nde (ABD) Federal Gida,
Tlag ve Kozmetik Yasast yiriirliige girmistir. 1937
yilinda dietilen glikol iceten 'stilfanilamid’ eliksitinin 1
hafta icerisinde 353 hastada kullanimt sonucu 34'u
cocuk olmak tizere 107 kisi renal yetmezlik sonucu
Olmustiir. 1954°te “stalinon” stafilokok
enfeksiyonunda kullanilan bu molekil sonucu 102
olum bildirilmigtir. Daha sonra 1961'de ‘talidomid
facias’ meydana gelmistir ve 12000’den fazla
teratojenik (fokomeli vb) etki rapor edilmistir. 1968
yilinda DSO ilag yan etkilerinin izlenmesiyle ilgili
olarak Isve¢ Uppsala'da érgiitlenme yapmistir. 1992
yilinda ‘Avrupa ve Uluslararast Farmakovijilans
Dernegi’ kurulmustur. 1985 yilinda Tirkiye Tlag
Advers Etkilerini {zleme ve Degerlendirme Merkezi
(TADMER) kurulmustur. 30 Haziran 2005 Beseri
Tibbi  Uriin  Giivenliginin ~ Izlenmesi
Degerlendirmesi Hakkinda Yonetmeligin Yurtrlige
girisi  ismi  Turkiye Farmakovijilans Merkezi
(TUFAM) olarak degistirilmistir. TUFAM, Tiirkiye
llag ve Tibbi Cihaz Kurumuna bagh olarak
faaliyetlerini strdirmektedir!>14.

ve

Gunumiizde ise alt1 yasin altindaki ¢ocuklarda yapilan
bir calismada 772 hastanin 156’sinda AIR tespit
edilmis ve sistemik antibiyotik kullananlarda daha
yiksek oldugu ortaya cikmistir!>. Antibiyotiklerin
yuksek bulundugu diger iki ¢alismada ise sirast ile beta
laktamlar (ampisilin, amoksisilin, seftriakson ve
sefotaksim), aminoglikozidler (amikasin), kinolonlar,
makrolidler olarak ve diger ilaclarin, fenitoin,
diazepam, ¢inko preparatlari, hidrokortizon oldugu
bildirilmistitr!®1718. Cocuklarda endikasyon dist ve
ruhsatstz ilag kullanimi, AIR'ler igin potansiyel bir risk
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faktori oldugu soylenen bir calismada 936 pediatrik
yatan hastalara uygulanan endikasyon disi ve ruhsatsiz
ilaglarin AIR riskini anlamlt derecede iliskili oldugunu
bildirmislerdir!®. Ugiincii basamak egitim ve aragtirma
hastanesinden farmakovijilans merkezine bildirilen
AlR’larinin % 4 oraninda ¢ocuklarda gériildiigii rapor
edilmis ve en stk pentavalent agilar, enjektabl demir
alerjisi oldugu tespit edilmistir?.

Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Balcali Hastanesi
Farmakovijilans ~ Irtibat Noktasina  pediatriden
gonderilen 8 adet advers etki bildirim formlari
degerlendirildiginde; vankomisine bagli bes adet
(alerjik reaksiyon, BUN ve Kreatinin yiiksekligi, akut
bébrek yetmezligi), asiklovire bagl iki adet, (trtiker
lezyonlart akut  bobrek  yetmezligi)
deksametazona baglt bir adet (ciltte drtiker ve
solunum stkintist belirtileri) bildirim rapor edilmistir.
Bu formlar (bildirimler) TUFAM’a génderilmistir.

ve ve

Eksipiyanlarin farmakovijilansi

Eksipiyan (ilag katkt maddesi): Ilaglarin verilmesinde
ya da uygulanmasinda kullanilan, hasta tarafindan
kolay alinmasini, iyi absorbsiyonunu ve dozunun iyi
ayarlanmasina yardimct olan ve uzun siire dayaniklik
vermeye yarayan maddelerdir. Eksipiyan maddelerin
de bazen istenmeyen etkileri goriilebilmektedir.
Ornegin 1930’larin baglarinda, siilfonamid eliksirinin
pediatrik  kullaniminda eksi tadini gidermek igin
tatlandirict olarak kullanidan dietilen glikol birgok
cocugun bu bilesene bagli bébrek yetmezliginden
dolay1 élmesine yol agmistir. Ozellikle pediatrik ilag
formlarinda  eksipiyanlarin  kullaniminda  dikkat
edilmesi gerekenler: Farmasotik form, eksipiyanin
guvenlik profili, ilacin, dolayistyla eksipiyanin
kullanim siiresi, potansiyel alerji ve hassasiyet,
guvenlik bilgisinin yetersiz oldugu yeni eksipiyanlara
dikkat edilmesidir. Sonug olarak ¢ocuklara uygulanan
jenerik ilaclarin etken maddeleri aynt olmasina karsin
eksipiyan maddeleri farklt olabilmektedir.

Ornegin; koruyucu olarak kullanilan benzil alkol
bebeklerde ciddi toksik etkilere neden olurken
cksipiyan olarak yiiksek oranda kullanilan sorbitol
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diyareye yol acabilir. Fenitoin, fenobarbital, digoksin,
diazepam, vitamin D ve hidrazalin gibi bir ¢ok
enjeksiyonluk preparatta kullanilan propilen glikol
bebeklerde  hiperosmolatiteye  neden  olabilir.
Pediatride giivenli ilag uygulamasinda eksipiyan
farmakovijilansi, toksikolojisi agisindan c¢ok dikkat
edilmelidir®21,
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daha
Tablo

fazla
2’de

Cocuklarda  erigkinlerden
gozlenebilen  AlR’lerin
gorilmektedir®>722,

U¢c  kat
nedenleri

—  receteleme/istem hatast,
—  yanls hasta,

—  yanls ilag,

—  yanls doz,

—  yanls dozaj formu,

—  doz atlama hatast,

—  yanls hazirlama,

—  yanls teknik,

—  yanls yol,

—  yanls oran,

—  yanlis zaman,

—  yanls siire,

—  ilacin izlenmemesi,

—  bozulmus ilacin yapilmasi,
— uygunsuz hasta davramgt gibi farkli
gorilebildigi,

sekilde

hatal1 s6zel-yazili iletisim,

benzer isimli ilaclarda karisiklik,

kutu ve renk karisiklig,

insan faktora (bilgi eksikligi, performans yetersizligi,
doz ve infizyon hizinin yanlis hesaplanmasi,

ilaglart tasinmasinda ve ilag hazirlanmasinda hata,
stres, yorgunluk, uykusuzluk,

ambalaj tasariminin uygun olmamast,

ilaclarin farmasotik formlarindaki karisiklik:  flakon,
sispansiyon, supozituvat, tablet karigiklig1,

pediatri hemsiresine diisen hasta sayisi ve is yiikii gibi
nedenler,

cocuklarda erigkinlerden tg kat daha fazla oldugu
hasta ve hasta yakini bilgilendirme eksikligi,

Pediatride giivenli ilag uygulamasi

Pediatride gtvenli ilag hazirlama ve uygulamalar
hemsirenin sorumlulugu ile birlikte, hemsirelerin

farmakoloji  ile ilgili bilgi ve  becerilerini
gincellermeleriyle  saglanabilir. ~ Diger  hasta
gruplarinin  kullandiklarina  kiyasla  pediatride

kullanilan ilaglarin endikasyon / pozoloji / uyati vb.
kritik konularda daha ¢ok eksiklikleri bulunmaktadir.
Ornegin, piyasada bulunan bir¢ok ilag cocuklarda
kullanilmasina ragmen, bunlarin sadece doértte biri
Amerikan Gida ve Ila¢ Dairesi (FDA) tarafindan
pediatrik  poptlasyonda  gérilen  hastaliklarda
kullanllmast icin onaylanmistir. Bu ve benzeri
kosullar, c¢ocuklarda ila¢ kullaniminin  saglk
calisanlarina  neden  daha  fazla  gereksinim
duydugunun gerekgelerini olusturmaktadir.

Cocuklarin ila¢ kullaniminda belitleyici unsurlarin
basinda cocugun yast gelmektedir. Bu bakimdan
kritik yas gruplart sunlardir;

Preterm yenidogan grubu: Gestasyonel yast 38
haftadan az olanlar.

Yenidogan grubu: 0-4 haftalik bebekler

Siit cocugu grubu: 1 ay-24 ay
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Cocuk grubu: 2 yas - <12 yas
Adolesan grubu: 12 yas- <18 yas

Dogast geregi ila¢ uygulama ve ilaca karsi olusan
cevapta ¢ocugun erken yas grubunda yer aliyor
olmasi, hassasiyeti artirir  ve durumu daha
kritiklestirit. Bu nedenle ila¢g kullanimi konusunda
saglik calisanlari ve hasta yakinlart icin daha fazla bilgi,
caba ve dikkat gerektirir.

Cocuklara farmakokinetik farkliliklar nedeniyle ila¢
tedavisinde 6zel uygulamalara ihtiya¢ duyatlar.
Farmakokinetik farklhiliklari (viicut buyikligs; agirlik,
boy, viicut ylzey alani, viicut bilesimi; kas, yag, su
oranlari, doku ve organ fonksiyonlary; kan beyin
bariyeri basta karaciger ve bobrek olmak tGzere organ
fonksiyonlart) g6z Oniinde bulundurarak dozlar
bireysellestirilmis olarak uygulanmalidir. Eriskin
dozlarindan yola cikilarak olusturulan formiiller
yerine  vicut agithiga  gore ilag  dozunun
hesaplanmasina ilaveten ¢ocuk dozunun hesabinda
en az hataya yol agan ve en tercih edilen yéntem viicut
ylzey alaninin metrekaresi bagina yaklasimiyla
hesaplanan  doz  olarak  belirtilmigtir>6.21,23.24,
Cocuklarda AIK ile ilgili hemsireyi ilgilendiren
“dogrular” Tablo 3’te ayrintili olarak gdriilmektedir.
Bunlar, “dogru hasta, dogru ilag, dogru doz, dogru
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doz araligi, dogru uygulama yolu, dogru etki, dogru
farmasotik  form, dogru  kayit”  adimlarin
izlenmektedir.

Dogru hasta; —  Hastanin kimlik bilgileri, isim bilezigi vb. yollarla kontrol edilir. Giiniimtzde yatan
hastalar igin hastane otomasyon sistemlerinde bilgisayar ekranindan bu islemlere ait
bilgilerin edinilmesi ve kontrolleri daha kolay yuritiilebilmektedir.

Dogru ilag; - Tlag istemi adi-soyads, protokol numarast iyice kontrol edilerek alinir,

—  Almnan ilacin hastanin endikasyonu ile uyumlulugu kontrol edilir,

—  Jenerik ilag bilgisi kontrol edilir,

—  Hastanin kullandig1 baska ilag varsa ilag-ilag etkilesmesi veya ilag-besin/bitkisel tirin
etkilesmesi kontrol edilir,

—  Tlaclarin son kullanma tarihine bakilir,

—  Tlag alerjisi varhg kontrol edilir,

—  Okunusu, yazilist ve ambalaj gériinimii benzer ilaglara dikkat edilir,

—  llag kullanlmadan énce adi ve dozu ti¢ kez kontrol edilir,

—  Yiksek riskli ilaclatin iki kisi tarafindan hesaplanarak kontrol edilmesi saglanir.

—  Tlacin farmasétik formunun dogrulugu ve hastaya uygunlugu kontrol edilir,

Dogru doz; —  Yazlan dozun giivenli doz araliginda olup olmadigr kontrol edilir,

- Tlaglarin ne ile sulandirilacagy, ezilip ezilmeyecegi bilgisine sahip olunur,

—  Tlaglarin saklama kosullart (1s1, nem, giines 15131 gibi) dikkat edilir,i

- Tlag uygulama saatinden hemen 6nce hazirlanmasina dikkat edilir,

—  Farkli hastalarin ilaglart aynt anda aynu kisi tarafindan hazirlanmamasina dikkat edilir,

—  Hazirlanma ve uygulama 6zelliklerini belirlemek icin ilacin kisa tiriin
bilgisi/ prospektist kontrol edilir,

—  Ticari olarak uygun dozaj formu yoksa stabilitesi (kimyasal, fiziksel, mikrobiyolojik,
terapotik, toksikolojik) uygun dozaj formunun hazirlanmasina dikkat edilir,

—  Hastaya verilmesi gercken miktar ile birlikte ginliik doza da (mg/kg olarak) dikkat
edilir. Bylece doz kontroli kolaylasir.

Dogru doz araligy; - Tlaglar icin doz araligy, etki ve AIR gelisimi agisindan oldukea belirleyicidir. Yeterli
dikkat edilmemesi, siklikla ilag kullanimi hatalarinin kaynagidir.

—  Antibiyotiklerin aynt saatlerde ve tamamen bitinceye kadar kullanilmasi iyilesme,
direnc acilarindan 6nemlidir.

—  Tlaglar mutlaka saatinde alinmalidir aksi takdirde etkinligi azalabilir

Dogru uygulama yolu; —  -Hasta icin en uygun uygulama yolu hekim isteminde belirtilmis olup, bu islem ile
ilgili kontroller istem ve kisa tirtin bilgileri kapsaminda dikkatle yapilir,

—  Tlacin uygulanacagi yola gore uygun bélgenin tam tespiti yapilir,

—  Cocuklarin cildi eriskinlere gbre daha gecirgendir. Cilde siriilerek kullanian
merhem, krem vb. ilaglar kullanilirken daha kolay emilebilirlik bakimindan dikkatli
olunmalidir.

—  -Cocuklarda g6z damlalarinin kullanimi 6zel dikkat gerektirir. Bu uygulama sirasinda
usuliine tam olarak uyulmamasi durumunda, sadece géze etki etmesi beklenen bir
ilacin gereksiz yere emilerek sistemik sorunlara yol agabilir

—  Inhaler ilaglarin nasil kullanilacag: bilgilendirmesine 6zel 6nem verilir,

—  Anneler tedavi amaciyla verilen ilaglarla diger ilaglarin ve besinlerin etkilesimi
konusunda uyarilir

Dogtru bilgilendirme; —  Tlacin etkileri hasta yakinina anlatilr,
—  lacin yan etkileri hasta yakinina anlatilir,

—  Tlacin nasil kullanilacagi (6rn. toz halindeki ilacin sulandirma yontemini) hasta
yakinina anlatilir,

—  Tedavi boyunca hasta veya yakinlari ile periyodik olarak goriisiilmesi saglanir,
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—  Emziren anneler kendi kullandigs ilaglari varsa, bunlarin bir miktar siite gegerek
bebege ulasabilecegi konusunda yeterli bilgilendirme saglanir (Bu islem sirasinda bilgi
cksikligine baglt yanlig/abartili yorumlara kacilmamasina 6zen gostetilmeli, dogru
bilgilendirme ve yénlendirmelerde bulunulmalidir).
Dogru kayit; - Tlacin etkileri takip edilir,

Yan etkileri/advers etkisi takip edilir

Tlaca bagli yan etki gelisirse, kaydi tutulur ve derhal hekime haber verilir,
Advers etki g6zlenmesi durumunda farmakovijilans irtibat noktalariyla bilgi
paylasimi1 ya da diger yollarla AIR bildiriminde bulunulur

Tlag, doz veya dozaj araligiyla ilgili degisikliklerinin kaydi tutulur.

SONUC VE ONERILER

Endikasyon dist ve ruhsatsiz ilaclari, AIR riskini
azaltmak igin recete yazanlarin ve uygulama
yapanlarin strekli tetikte olunmasini gerektirir.
Pediyatrik poptlasyonda morbidite ve mortaliteyi
azaltmak ve/veya onlemek icin pediatrideki tim
saglik  calisanlarinin, — AfR'lerin  kendiliginden
raporlanmast  konusundaki  farkindahigt  artirict
egitimlerin verilmesi gerekir.

AlR'lerin kendiliginden raporlanmasini arttirmak icin
hemsirelerin  ve diger saglik calisanlarinin  siireg
yonetimine katkisini artiracak cesitli farmakovijilans
farkindalik programlarina gereksinim duyulmaktadir.
Pediyatrik ~ popiilasyon  icin  AIR  saptama,
degerlendirme ve izleme yontemleri
glclendirilmelidir. Cocuklarda ilaglarin glvenliginin
izlenmesinde farmakovijilansin roldi, daha yeni ve
daha nadir AlR'lerin saptanmasinda
degerlendirilmelidir.

Hastanelerde ve diger saglik merkezlerinde akilct
antibiyotik kullanimt basta olmak tzere yaygin

tedavilere iliskin akilet farmakoterapi ilkelerini
barindiran  kilavuzlarinin - hazirlanmast  tesvik
edilmelidir.

AIR riskini azaltmak icin tedaviyi diizenleyenlerin ve
uygulamay1 yapanlarin siirekli tetikte olmasi gerekir.
Ozellikle kiiciik cocuklarda tedaviye uyumu arttirmak
icin, ilacin etkinliginin yani sira tadi giizel ve
mimkiinse doz araligt uzun ilaclarin secilebilmesine
olanak saglanmalidir.

Sonug¢ olarak pediatride ilaglarin akier ve giivenli
kullanldmast icin gozetilecek hususlarin  ¢ogunda
hemsirelere  6nemli  sorumluluklar  ve islevler
digmektedir. Bu g¢ergevede yukarida deginilen
konulara gereken Gzenin gosterilmesi, daha kaliteli
saglik hizmeti sunumuna yardimei olacagt gibi ayni
zamanda ila¢  kullantmi  kaynakli  sorunlarin
yasanmasini da en aza indirebilecektir.
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GIRIS

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

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

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

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

GEREC VE YONTEM

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

BULGULAR

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

SONUC

Son yillarda, endoskopik gérintilemenin pediatrik
hastalarda  kullanimin  yayginlasmastyla  birlikte,
gastrointestinal patolojilerin sikliginda belirgin bir
artts gozlenmistir. Calismamiz da gdstermektedir ki,
kronik karin agrisi olan gocuklarda, tim tetkikler
normal oldugunda planlanacak bir tst gastrointestinal
sistem endoskopisi semptomun nedeninin organik mi
yoksa fonksiyonel mi oldugunun belirlenmesinde
oldukea yol gosterici olacaktir.
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Cocuklarda yeni gelisen yiiriime zorluklar: kanserin ilk belirtisi olabilir

Newly developed walking difficulties in children may be the first symptom of cancer
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Daha 6nce saglikhi olan bir ¢ocukta akut- subakut
sirecte gelisen yirime bozuklugu cocuklarda sik
gorilen bir semptom olup siklikla nérolojik,
ortopedik, romatolojik ve enfeksiyoz hastaliklar ile
iliskilendirilir. Ancak yirime bozuklugu nadir de olsa
onkolojik hastaliklar ile de iliskili olmaktadir.
Cocukluk ¢agt kanserleri, nadir goriillen ancak 6nemli
bir saglik sorunu olup ¢ocuklarda sag kalimin yiiksek,
beklenen yasam stiresinin uzun olmasi, erken tanty1 ve
etkin bir tedaviyi gerektirir. Ancak kanser
belirtilerinin  ¢ocukluk ¢aginin stk gorilen diger
hastaliklarinda ~ da  goriilmesi  erken  taniyi
zotlastirabilir.  Klinigimize yurimede bozulma
sikayeti ile gelen ve sonrasinda kanser tanist alan
olgulari degerlendirerek, cocukluk ¢agt kanserlerinde
akut gelisen yiriime bozuklugu semptomuna dikkat
cekmek istedik.

GEREC VE YONTEM

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

ve klinik
degerlendirildi.

ozellikleri  geriye  dontk  olarak

BULGULAR

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

sarkom, 3’u

SONUC

Kanser, c¢ocukluk ¢agmin stk kargilagilan
hastaliklarinda gorilebilen belirti ve bulgularla ortaya
cikabilir. Yurtimede bozulma c¢ocukluk c¢aginda
bircok nedene bagli olarak olusabilir. Ozellikle akut-
subakut baslangich yirime bozuklugu ile basvuran
bir ¢ocuk hastada travma, enfeksiyoz ya da
enflamatuar nedenler ve noérolojik bozukluklar
yaninda onkolojik hastaliklar da dtstntlmelidir.

Hematoloji ve Onkoloji Klinigi, Adana, Turkey
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Nefrotik sendrom tanili g¢ocuklarin son bes yilda hastaneye yatig

endikasyonlar1 ve prognozlari

Indications and prognosis for hospitalization of children with nephrotic syndrome in

the last five years
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Nefrotik sendrom ¢ocuklarda en stk rastlanan
glomeriler hastaliktir. Steroid tedavisine yanitlarina
gore prognozu degisir. Nefrotik sendrom secilmis
vakalarda biyopsi gerekliligi, steroide direngli
vakalarda intraven6z uygulanan diger immunstpresif
tedaviler ve ¢esitli komplikasyonlar (enfeksiyon, akut
bébrek hasart, agir 6dem, tromboz) ile hastaneye yatis
gerektirmektedir. Bu ¢alisma ile klinigimizde nefrotik
sendrom tanistyla takip edilen ¢ocuklarda hastaneye
yatts nedenlerinin beliflenmesi, klinik 6zelliklerinin
incelenmesi ve prognozlarinin  degerlendirilmesi
amacland.

GEREC VE YONTEM

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

laboratuvar sonuglart ve prognozlart agisindan
incelendi.
BULGULAR

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

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

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

Takibe  devam  eden  hastalarin  %51.4’4
remisyondaydi, %023.3’inde devam eden proteiniiri
mevcuttu, %10.6’stna hemodiyaliz yapilmaktayds,
%>5.8’inde tekrarlayan relaps mevcuttu, %3.8’ine
periton diyalizi yapilmaktaydi ve %2.8’ine renal
transplantasyon yapilmistt. Renal replasman tedavisi
FSGS tanilt 20 hastanin 13 tne (%65), MPGN tanil
17 hastanin 3%ine (%17.6) ve DDD tanili 3 hastanin
birine (%33.3) yapildi. Yatig sayist ve giind, kizlar ve
erkekler arasinda anlamli farklilk g6stermiyordu.

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Bahriye Atmis, Cukurova Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocul Saglig:
ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Adana, Turkey
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Takibe devam eden 103 hastadan 5 yas ve altinda olan
32 hastanin 7’sinde renal replasman tedavisi ihtiyact
olurken, 5 yas Usti 71 hastanin 11’inin renal
replasman tedavisi ihtiyact oldu, iki grup arasinda
renal replasman tedavisi ihtiyact acistndan anlamlt bir
fark bulunmad: (p=0.418).

SONUC

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

99

Cukurova Medical Journal



Cukurova Medical Journal
CUKUROVA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI

SOZEL SUNUM / ORAL PRESENTATION

Cukurova Med | 2020;45(Ozel Say1 1):100-101

Yeni agilan gocuk metabolizma poliklinigindeki hasta profillerinin

degerlendirilmesi

Evaluation of patient profiles in the newly opened child metabolism clinic
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GIRIS

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

GEREC VE YONTEM

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

calismaya

BULGULAR

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

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

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

Metabolik hastaliklar acisindan degerlendirildiginde;

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

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

SONUC

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

izleme

vurgulanmistir.

Cocuk Metabolizma Bélimi, Adana, Turkey
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Infantil pompe hastaliginda yiiksek doz enzim replasman tedavisi ile
ventilatér bagimsiz sag kalim ve kardiyak degerlendirme
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Pompe Hastaligy, asit alfa-glukozidaz (GAA, asit
maltaz) enzim eksikligi nedeniyle ortaya ¢ikan ve ilk
tanimlanan lizozomal depo hastaligidir. GAA
eksikligi tiim dokularda lizozomlar icerisinde glikojen
birikmesine yol acar. Pompe Hastaligr'nin klinik
belirtileri arasinda hipotoni, solunum stkintist ve
hipertrofik kardiyomiyopati bulunmaktadir.

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

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

GEREC VE YONTEM

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

BULGULAR

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

ve Hastaliklari Anabilim Dal, Adana, Turkey
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vardi. Ek olarak holter-EKG ile hastalarin % 29’unda
ritim sorunlart oldugu gérildid. ERT sonrasinda
interventrikiiler septum ve sol ventrikiil arka duvar
kalinliklar1 anlamli olarak azaldi (sirasiyla p=0,001,
p=0,002). Hastalarin ejeksiyon fraksiyonu ve kisalma
fraksiyonunda tedavi sonrasinda anlaml farklilik
saptanmadi (sirastyla p=0,802, p=0,800).

TARTISMA

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

incelenmesi

Investigation of body mass index in children with hypogonadotropic hypogonadism
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GIRIS

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

GEREC VE YONTEM

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

BULGULAR

Yapilan degerlendirmesi sonrast 100 hastadan (K:30,

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

TARTISMA

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

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

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

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

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

bulgulart diizelen bir primer hiperokzaliiri olgusu
sunuldu.

OLGU

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

diizelen hastanin  bir

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




Kor ve ark.

TARTISMA

Olgumuzun carpict 6zellikleri; iki kalitsal metabolik
hastaligin  birlikteligi, farkli bir sebeple gelmis
olmasina ragmen ayrntil anamnez ile ¢ok erken
dénemde ciddi komplikasyonlara neden olabilecek
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bir kalitsal metabolik hastaligin tanisini alabilmesi ve
zamaninda yapilan karaciger nakli ile bobrek
yetmezliginden kurtulmus olmasidir. Ayrica bu olgu
paylasimi ile PH Tip-I tedavisinde karaciger naklinin
kalict ve kesin bir tedavi yéntemi oldugu vurgulanmak
istenmistir.



Cukurova Medical Journal
CUKUROVA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI

SOZEL SUNUM / ORAL PRESENTATION

Cukurova Med ] 2020;45(Ozel Sayt 1):107

Giincel pediatri pratiginde ketojenik diyet uygulamalari: Cukurova

Universitesi deneyimi

Cetogenic diet applications in current pediatric practice: the experience of Cukurova

University

Ebru Qigek1®, Tugge Kartaﬁ@, Deniz Kor1®, Derya Bulut2®, Sebile Klavuz3®,
Berna Seker Y1lmaz4®, Neslihan Onenli Mungarﬂ@, Ozlem Hergﬁner5®, Sakir Altunba§ak5®

ICukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma ve Beslenme Bilim Dali, 5Cocuk Néroloji Bilim Dals,

Adana, Tutkey

2Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, Adana, Turkey.

3SBU Van Egitim ve Arastirma Hastanesi, Van, Turkey

4Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma ve Beslenme Bilim Dali, Mersin, Turkey

Cutkurova Medical Journal 2020;45(Ozel Say: 1):107

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

BULGULAR

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

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

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

TARTISMA

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

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

Our cases with familial hypocalcyuric hypercalcemia
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GIRIS

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

GEREC VE YONTEM

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

BULGULAR

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

tzere toplam altt hasta idi. Olgularmmizin  tamami

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

TARTISMA

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

Dali, Ankara, Turkey
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Inflilenza iligkili ensefalopati: klinik ve gériintiileme 6zellikleri

Influenza-related ensefalopathy: clinical and imaging properties
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GIRIS

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

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

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

BULGULAR

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

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

TARTISMA

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

Cocuk Néroloji Bélimii, Adana, Turkey
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GIRIS

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

GEREC VE YONTEM

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

BULGULAR

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

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

TARTISMA

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

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Ilknur Tolunay, Saglik Bilimleri Universitesi Adana Sehir Egitim ve
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GIRIS

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

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

GEREC VE YONTEM

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

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

BULGULAR

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

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

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




Misttlioglu ve atk.

TARTISMA

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

gibi  etkenler

malnutrisyon  gelisimi

erken

gelisme

miidahale actsindan yakin takip edilmelidir.

Tablo 1. Hasta 6zellikleri

ile

Cukurova Medical Journal

riskini

gerekli

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

Tablo 2. Hastalarin beslenme ve malnutrisyon

Yatig tanist n (%) degerlendirmeleri

Solunum sistemi hastaliklart 32 (%28,8) —

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

Indirek kalorimetre Hafif malnutrisyon 21 (%18,9)

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

Tablo 3. Hastalarin yatig ve ¢aligsma giiniindeki 6lgiimleri

Yatig

Caligma giinii

Viicut agithig

16,79 £16,31
10,20 (3,6-85)

16,62 £15,69
11,75 (3,7-85)

0,66 (-12,78 — 4,34)

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

Boy 93,02 £32,62 93,06£32,64

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

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

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

VKI Z skoru 1,67 £3,88 1,64+ 4,00

0,66 (-16,41 — 4,69)
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Yogun bakimda yatan cocuklarda malnutrisyon degetlendirme

Tablo 4. Hastalarin farkli hesaplama yontemlerine gore aldigi ve almasi gereken kalori miktarlari

Schofield
Ortalama- SS
Ortanca (min-maks)

WHO
Ortalama- SS
Ortanca (min-maks)

Harris Benedict
Ortalama- SS
Ortanca (min-maks)

Almasi gereken kalori
(Kcal)

711,88+411,13
624,00 (189 — 2168)

713,141416,41
633,00 (171 — 2138)

660,44 +397,95
510,00 (206 — 2010)

Aldigt kaloti / Hedef kalori
x100

95,08+46,04
97,00 (13 — 243)

95,79%47,48
97,00 (13 — 252)

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

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

hastaliklarin =~ dagimini  ve  genel  6zelliklerini
incelemeyi amacladik.

GEREC VE YONTEM

Agustos 2016-Eylil 2019 tarihleri arasinda Cocuk
Romatoloji polikliniginde monogenik

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

BULGULAR

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

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

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

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

TARTISMA

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

Romatoloji Bilim Dali, Adana, Turkey

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Rabia Miray Kisla Ekinci, Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk
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Bir iiniversite hastanesine bagvuran annelerin antibiyotikler hakkindaki

bilgi diizeyleri ve tutumlari

Knowledge levels and attitude of mothers admitted to the university hospital

Ozlem Ozgiir Gﬁnde§ljoglu1®, Yiiksel Demirel’®, Zeliha Haytogluzw, Merve Kilig Qil1®,

Emir Qevik@, Derya Alaba @
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GIRIS

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

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

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

BULGULAR

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

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

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

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

TARTISMA

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

Cocuk Enfeksiyon Bilim Dali, Adana, Turkey

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Ozlem Ozgiir Giindeslioglu, Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi,
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Cocuklarda derin boyun enfeksiyonlari: tigiincii basamak hastanesi

verileri

Deep neck infections in children; third step hospital data

Ozlem Tezol1®, Mehmet Alakaya1®, Necdet Kuyucu2®

Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligt ve Hastaliklart Anabilim Dali, 2Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1 Bilim Dals,
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GIRIS

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

GEREC VE YONTEM

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

BULGULAR

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

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

TARTISMA

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

Hastaliklart Anabilim, Mersin, Turkey

Yazisma Adresi/Address for Cotrespondence: Dr. Ozlem Tezol, Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve
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hastalar  icin  cerrahi drenaj kararinda  gec
kalinmamalidir. Havayolu agikligini tehdit eden DBE
cocuk hastalarda 6nemli morbidite ve mortalite
nedeni olabilir. Erken tani, uygun antibiyoterapi ve
gerektiginde cerrahi drenaj ile mortalite 6nlenebilir.
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Glutarik asidiiri Tip 1: 41 hasta ile Cukurova Universitesi deneyimi

Glutaric aciduria Type 1: Cukurova University experience with 41 patients
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GIRIS

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

GEREC VE YONTEM

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

laboratuvar ve

BULGULAR

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

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

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

TARTISMA

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

Anahtar kelimeler: Glutarik asidiri, yenidogan
tarama programi, mental motor retardasyon.

Turkey

Yazigsma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Sebile Kilavuz, Van Bolge Egitim ve Arastirma Hastanesi, Van,
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Cocuklarda hipertansiyon evresiyle D vitamini diizeyi arasindaki iligki

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

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

GEREC VE YONTEM

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

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

BULGULAR

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

TARTISMA

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

Hipertansiyonu olan  ¢ocuklarda D  vitamini
dustkligd siklikla  gorilmektedir. D vitamini
dizeyiyle HT evresi arasinda anlamlt iliski
saptanmigtir.

KAYNAKILAR

1. Ramon A. Durazo-Arvizu, Reyna L. Pacheco-
Dominguez, Christopher T. Sempos, Holly Kramer,

120

Cukurova Medical Journal

Andrew N. Hoofnagle, Amber Pirzada, Richard S.
Cooper and Martha L. Daviglus. The Association
between Cardiovascular Disease Risk Factors and 25-
Hydroxivitamin D and Related Analytes among
Hispanic/Latino Adults: A Pilot Study. Nutrients.
2019;11:1959.

Hossein Faraji, Sanaz Jamshidi, Sara Beigrezaei, and
Gholamreza Askari. Dietary Intake of Vitamin D and
Its Relation with Blood Pressure in the Elderly
Population. Int ] Prev Med. 2019;10:40.

Te Riet L, van Esch JH, Roks AJ, van den Meiracker
AH, Danser AH. Hypertension: renin-angiotensin-
aldosterone  system  alterations.  Circ  Res.
2015;116:960-975.

4 Forman JP, Williams ]S, Fisher ND. Plasma 25-
hydroxyvitamin D and regulation of the renin-
angiotensin  system in humans. Hypertension.
2010;55:1283-1288. |

Li YC, Kong ], Wei M et al. 1,25-Dihydroxyvitamin
D(3) is a negative endoctine regulator of the renin-
angiotensin system. ] Clin Invest. 2002;110:229-238.

Yin K, Agrawal DK. Vitamin D and inflammatory
diseases. | Inflamm Res. 2014;7:69-87.



Cukurova Medical Journal
CUKUROVA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI

SOZEL SUNUM / ORAL PRESENTATION

Cukurova Med ] 2020;45(Ozel Sayt 1):121

Sol renal ven tuzaklanma sendromlar1: anterior ve posterior nutcracker

sendromu

Left renal ven trapping syndrome: anterior and posterior nutcracker syndrome

Sevgin Taneﬂ@, Zeynep Busra Albayram2®, 1pek Kaplan Bulut1®, Sema Yildirim Aslarﬂ@,

Caner Kabasakaﬁ@, Ahmet Keskinoglu!
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GIRIS VE AMAC

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

mezenterik arter arasinda tuzaklanmast

GEREC VE YONTEM

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

BULGULAR

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

hastalarin altisinda mikroskobik hematiiri, 11’inde

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

SONUC

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