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Sacli deride lokalize sislik ile acil
poliklinigine basvuran kiz hasta:
Olgu sunumu

Cisem Aksu Limon!, Ayse Deniz Yiicelten?,
Burak Tekin?, Neslihan Baranoglu Him',
Gtiniz Yag6z?, Niltifer Yalindag Ozttirk?,
Nilgiin Erkek®, Harika Alpay®

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

?Marmara Universitesi T1ip Fakiiltesi, Dermatoloji Anabilim Dal,
Istanbul, Tiirkiye

3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Yogun Bakim Bilim Dal,
Istanbul, Tiirkiye

*Marmara Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Acil Bilim Dali, Istanbul,
Tiirkiye

SMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Nefrolojisi Bilim Dals,
Istanbul, Tiirkiye

Giris: Tinea kapitis ¢ocuk yas grubunda sik goriilen bir derma-
tofit infeksiyonudur.Hastanemiz ¢ocuk acil poliklinigine sach
deride bir aydir biiyiiyen sislik ile bagvuran kiz hasta sach deri
lezyonlarinin ayinic: tamisinda inflamatuar tinea kapitise dikkat
cekmek amaciyla sunulmustur.

Olgu: Ug yag dért aylik kiz hasta Ocak 2014’de Marmara Univer-
sitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Acil Poliklinigine kafasinda, sach deri
tizerinde bir aydir biiyiimekte olan siglik yakinmasi ile bagvurdu.
Hastanin daha 6nce topikal ve sistemik antibiyoterapi kullandig1
ancak toplu igne bas1 boyutundaki lezyonun giderek buiytidugi
6grenildi. Fizik muayenesinde sol parietotemporal kemik iize-
rinde, yaklagik 5 cm boyutly, yiizeyden kabarik, eritematéz, yer
yer skuam ve piiriilan akint: iceren agrisiz lezyon gériildi. Der-
matoloji béliimiine danigilan hastadan alinan deri kazint1 ve sag
6rneklerinin potasyum hidroksit ile direkt incelemesi sonucu
septali hifler saptandi. Wood 15181 ile degerlendirmede hafif yesil
floresans saptand: ve ayrica mantar kiiltiirii igin érnek génde-
rildi. Klinik ve mikroskopik bulgular ile inflamatuar tipte tinea
kapitis (kerion selsi) diistiniilen hastaya oral terbinafin (62,5 mg/
giin), tek doz triamsinolon asetonid (1 mg/kg) ve topikal ketoko-
nazol krem ve sampuan énerildi, bir ay sonra kontrole ¢agrildi.

Tartigma: Tinea kapitis yeryliztindeki dermatomikozlarin en yay-
gin goriilen tiirtidiir. Puberte éncesi dénemde, 12 yas altinda sik
izlenen Tinea kapitis prevelansinin Tiirkiye'de ilkokul 6grencileri
arasinda %0,05-0,3 arasinda degistigi bildirilmektedir. Hastalik
sikhginda diisiik sosyoekonomik diizey, kétii hijyen kosullan
6nemli rol oynamakta, genis aileler ve kalabalik yasam tarz in-
feksiyon yayilimim kolaylagtirmaktadir. Etken patojenler cografi
dagilim farkhhklar géstermekle birlikte siklikla Trichophyton ve
Microsporium tiirleridir. Konak tercihlerine gére antropofilik,
zoofilik ve jeolojik olarak tanimlanan etkenlerden antropofilik

tiirler insandan insana direkt temas ya da sporla kontamine ol-
mus fomitler vasitas: ile bulagirlar. Klinik olarak inflamatuar ol-
mayan T. Kapitis Superfisyalis, inflamatuar tip T. Kapitis Profun-
da (Kerion selsi) ve folikiiler krutlar ile seyreden T.Kapitis Favosa
tipleri bulunur. Sagh deri tizerinde etkileri sagta kirilip, kepek-
lenmeden, skatrisyel alopesiye kadar degisebilir. Tan1 klinik stip-
he disinda direkt mikroskopik incelemede potasyum hidroksit
ile hiflerin gériilmesi ve mantar kiiltiirtinde etkenin tretilmesi
ile konur. Tedavide sistemik antifungaller énerilmektedir. Gri-
seofulvin ilk secenek olmakla birlikte iilkemizde bulunmamasi
nedeni ile terbinafin kullanilabilir. Tedaviye daha direncli olmasi
nedeni ile Microsporum enfeksiyonlarinda dozunun iki katina
ctkilmasi gerekebilir (6 mg/kg/giin). Itrakonazol ve flukonazol
de ozellikle Microsporum enfeksiyonlarinda kullanilabilecek
alternatifler arasindadir. Sistemik antifungal tedaviye ayrica to-
pikal antifungal krem ve sampuanlar eklenmesi énerilmektedir.
Tedaviye klinik yanit alinana kadar ve kiiltiir ve direkt inceleme
ile mantar tetkiki negatif olana kadar 4-12 hafta siire ile devam
edilmelidir.

Cikarimlar: Cocukluk yas grubunda bulas riski olan ve hijyen ko-
sullan ile yakin iligkili bulunan Tinea kapitis infeksiyonu halen
glinliik pratigimizde olgumuzda oldugu gibi agir bir klinik ile
karsimiza ¢ikabilmektedir. infeksiyonun tedavisini diizenlemek
kadar toplumun hijyen konusundaki farkindalifini arttirmak ve
indeks vakalar tespit ederek yayihmi engellemek de biz saghk
calisanlarinin gorevleri arasindadur.

Anahtar Kelimeler: Tinea kapitis, inflamatuar
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Marmara Universitesi Cocuk Acil
Poliklinigi’nde son bir yilda lomber
ponksiyon yapilmis olan hastalarin
degerlendirilmesi

Cisem Aksu Limon', Neslihan Baranoglu Him!, Gii-

niz Yag6z!, Niliifer Yalindag Oztiirk?,
Nilgiin Erkek®, Harika Alpay*

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

“Marmara Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Yogun Bakim Bilim Dals,
Istanbul, Tiirkiye

3Marmara Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Acil Bilim Dals, Istanbul,
Tiirkiye

‘Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dal,
Istanbul, Tiirkiye

Amag: Bu calisma ile son bir yil icerisinde hastanemiz ¢ocuk acil
polikliniginde uygulanmis olan lomber ponskiyonlarin endikas-
yonlar1 ve sonuglar incelenmek istenmistir.



Gereg ve Yontemler: Eyliil 2012-Eyliil 2013 yillar1 arasinda hasta-
nemiz ¢ocuk acil polikliniginde lomber ponksiyon yapilmis olan 1
ay-18 yas arasi cocuklarin verilerinin toplandig: bu ¢alisma retros-
pektif, tanimlayici bir calismadir. Vakalar hastane igletim sistemi
tizerinden bilgisayar kayitlan taranarak cikartilmigtir. Hastalarin
klinik 6zelliklerinin yam sira biyokimyasal/mikrobiyolojik labo-
ratuar sonuglar ile radyolojik gériintiileme verileri paylagilmistir.

Bulgular: Lomber ponksiyon uygulanmis 121 hastanin yas orta-
lamasi 50,1 ay iken, hastalarin %62’si erkekti. En sik saptanan fi-
zik muayene bulgusu %44 hastada ates iken, vakalarin %40’1inda
herhangi bir muayene bulgusu tespit edilmemisti. Asilanma
hikayesi sadece 2 hastada sorgulanmsti. En sik konulan kesin
tanilar %35 hastada nedeni bilinmeyen ates, %20 hastada vent-
rikiiloperitonyal (VP) sant infeksiyonu/ disfonksiyonu ve %13
hastada febril konvulsiyon idi. Beyin omurilik sivis kiiltiirii tiim
hastalardan goénderilmisti ve kiiltiir sonucu iireme tespit edilen
5 hastanin da VP sant1 bulunmaktaydi. Antibiyotik kullanimu ise
tiim hastalar genelinde %89 olarak tespit edildi.

Cikarimlar: Calismamizda ateg en sik lomber ponksiyon uygulan-
ma endikasyonu olarak géziikmekle birlikte, nedeni bilinmeyen
ateg tarusi konulmus olan hastalarin hi¢birinde santral sinir siste-
mi infeksiyonu tespit edilmedi. Ulkemizde 6 yildir uygulanmak-
ta olan konjuge pnémokok ve hemofilus influenza tip b agilar
sayesinde bu etkenlere bagl menenjit vakalari dramatik 6lciide
azalmustir. Ancak yine de giinliik pratigimizde laboratuar tetkikleri
ve radyolojik goriintiileme yéntemleri diinya literatiiriinde kabul
gormiis tani kriterlerine gére cok daha fazla kullamlmaktadir. Aym
paralellikte, anitbiyotik ve hatta antiviral tedavi ajanlar da etken
tespit edilmeksizin adeta profilaktik olarak baglanmaktadur.

Anahtar Kelimeler: Lomber ponksiyon, ates
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7 ayhk duodenal web olgusu

Pmar Ozge Avar Aydin!, Fatih Varol?, Didem Giilcii?,
Emrah Aydin*, Senol Emre*, Ayse Gonca Topuzlu Tekant?,
Tufan Kutlu?, Halit Cam?

Ustanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgt ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

2[stanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg ve
Hastaliklart Anabilim Dali Acil Tip Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye
3[stanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg ve Hasta-
liklart Anabilim Dali Gastroenteroloji Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

“Istanbul Universitesi Cerrahpasa T1p Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Ana-
bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Cocuklarda metabolik alkaloz siklikla tekrarlayan kusma
veya diiiretik kullanimi sonrasi ortaya cikar. Etyoloji idrar klor
konsantrasyonuna gére ‘klora yanitl’ ve ‘klora direngli’ olarak iki
grupta incelenir. Klora yanith grupta sodyum ve potasyum kaybi

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

da vardur, ancak klor kayb: daha fazla oldugundan sivi kaybini
yerine koymak ve alkalozu diizeltmek i¢in klor verilmesi gerekir.
Gastrointestinal sistemden (GIS) kayiplar, diiiretik uygulamasi,
klordan fakir beslenme ve kistik fibroz gibi hastaliklar etyolojide
akla gelmelidir. Bu yazida postnatal erken dénemden itibaren
tekrarlayan kusma oykiisti olan, hipokloremik hipopotasemik
metabolik alkaloz ile prezente olan ve duodenal web saptanan 7
aylik olgu sunulmustur.

Olgu: Aralarinda akraba evliligi olmayan 30 yas saghkl baba ve
21 yas saghkl G1P1 anneden miadinda 3500g olarak dogan er-
kek hastanin prenatal ve natal éykiisiinde 6zellik bulunmamak-
taydi. Postnatal erken dénemden itibaren beslenme sonras: olan
epigastrik sislik ve sindirilmemis gida iceren tekrarlayan kusma
nedeniyle dis merkezde inek siitii alerjisi tamus: alan, ancak uy-
gun diyete ragmen sikayetleri devam eden 7 aylik hasta acil po-
liklinigimize bagvurdu. Gegirilmis akciger enfeksiyonu veya ishal
ataklar1 tanimlanmiyordu. Digkilama sayis1 ve kivami normaldi.
Ciltte tuzlu bir tat fark edilmemisti. Fizik bakisinda tart: 6kg (<3p),
boy 67 cm (3-10p), bas cevresi 42,5 cm (10 p), kan basina 70/42
mmHg, nabiz 92/dk, dakika solunum sayis: 28/dk bulundu. Ge-
nel durumu diigkiin, mukozalar kuru, cilt turgoru ve cilt alt1 yag
dokusu azalmisti. Ag1z ici ve anal bolge muayenesi dogaldi. Karin
rahat, barsak sesleri aktifti. Karinda kitle ele gelmedi, ancak bes-
lenme sonrasinda belirginlegen epigastrik sisligi fark edildi. Kan
gazinda pH 7,50, pCO2 43,2 mmHg, cHCO3 31,9 mmol/], baz
ag181 9,8 mmol/l, kan sayiminda Hgb: 10,8g/dL, Het: %30,9, MCV
77 fL, beyaz kiire sayisi: 8900/mm? trombosit: 300.000/mm?,
C-reaktif protein 0,1 mg/dL, sedimantasyon: 16 mm/sa, biyokim-
yasinda iire 52 mg/dL, kreatinin 0,3mg/dL, sodyum 129mmol/l,
potasyum 2,9 mmol/l, klor 83 mmol/l bulundu. Diger biyokimya-
sal parametreleri normal bulundu. Idrar tahlilinde dansite 1020,
ph 6, keton iki pozitif, idrar kloru 9 mEq/l bulundu. Hidrasyon
sonrasi kan gazi ve biyokimyasal parametreleri normale déndii.
Uriner ultrasonografisi normal saptandi. Batin ultrasonografisin-
de mide distandii goriiniimde, pilor duvar kalinhig: 3,2 mm, uzun-
lugu 19 mm olarak 6lciildii. 7 aylik olmas: sebebiyle 6n planda
pilor stenozu diisiiniilmezken GIS'de darlik yapabilecek nedenler
diisiiniildii. Ust GIS pasaj grafisi ¢ekildi. Duodenum 2. kisimdan
itibaren kontrast gecisi goriilmedi ve proksimal segmentleri dila-
te olarak degerlendirildi. Gastroskopide duodenum 2. kitada en-
doskopun gecisine izin vermeyen intraluminal darlhk mevcuttu.
Hastaya cerrahi eksplorasyon karar: verildi. Yapilan laparatomide
Ladd bantlan saptandi, ancak malrotasyon gézlenmedi. Duode-
num tizerinde distan basi yapan herhangi bir patoloji saptanma-
di. Duodenotomi yapildiktan sonra web saptandi ve eksize edildi.

Cikarimlar: Metabolik alkalozlu ¢ocuklarda etyolojiye giden yol-
da klinik ve laboratuvar kadar semptomlar ve 6zellikleri 6nemli-
dir. Beslenme sonras! olan epigastrik sislik ve gida iceren kusma-
s1 olan hastarmizda 6n planda GIS darlig: diisiiniildii. Duodenal
web saptanarak eksizyonu yapildi. Cerrahi islem sonrasinda dii-
stik voliimlii stk beslenme araliklan ile beslenen hasta post ope-
ratif altinai giinde sorunsuz olarak taburcu edildi.

Anahtar Kelimeler: Duodenal web, mide ¢ikis darlig:
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Kusmanin akilda tutulmasi gereken
oénemli bir nedeni hipertrofik pilor
stenozu

Dilek Giiller, Mehmet Cengiz, Ziihal Albayrak, Erdal
Sari

Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklar EGitim ve Arastirma Has-
tanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Infantil hipertrofik pilor stenozu (IHPS), siit cocuklarinda
kusmaya bagli cerrahi nedenlerin en sik nedenlerinden biridir.
1000 canh dogumda 1,5-5,0 arasinda gériiliir. Erkeklerde kizlar-
dan 2-5 kat daha fazla gériiliir. Pilorun sirkiiler kas tabakasinda-
ki hipertrofi ve hiperplazi ve gastrik ¢ikis obstriiksiyonu, gastrik
distansiyon ve midedeki retrograt peristalsise neden olan pilor
kanalinin stenozu ile karakterizedir. Genellikle ilk yakinma safra-
s1z kusmadir. Dogumdan 2-8 haftalar aras: ortaya ¢ikan safrasiz,
fiskinir tarzda kusma tipik bulgusudur. Abdominal ultrason ile
kesin tamu konur.

Olgu: ki aylik erkek hasta ¢ocuk acil poliklinigine son 2 giindiir
beslenme sonras: giinde 1-2 kez olan kusma sikayeti ile bagvur-
du. Hastanin anamnezinde postnatal 14. giinden itibaren hu-
zursuzluk ve ara ara kusmalar olan hastanin doktora araliklarla
basvurdugu ve bu durumun kolikle baglantili oldugu séylenmis.
Bagvurudan bir giin 6nce acil poliklinige kusma ile bagvuran
ve 6zellik saptanmayan hasta ev génderilmis. Fizik muayenede
sistem muayeneleri dogal, batin hafif distandii idi. Laboratuar
bulgularinda tam kan sayimi normal, akut faz reaktam: normal,
biyokimyasal incelemede Na: 161 (yiiksek), K: 4,5 (normal), kan
gazi normal saptandi. Ayakta direkt batin grafisinde yaygin gaz
golgeleri disinda bir patoloji saptanmadi. Batin Ultrasonunda
ozellik saptanmadi. Takibinde kusmalar1 devam eden hastanin
tekrarlanan ultrasonunda hipertrofik pilor stenozu saptand:.
Hasta ¢ocuk cerrahisi servisine sevk edildi.

Tartisma: IHPS, pilor kasindaki hipertrofi nedeni ile geligir ve
mid-epigastriyumun palpasyonunda ele ‘olive’ gelmesi ile tam
konulur. Kusma sonucunda hipokalemik, hiponatremik, hipok-
loremik metabolik alkaloz gériiliir. Bizim hastamizda kilo alimi
normal olmasina ve son 2 giindiir kusmalar1 olmasina ragmen
altta yatan diger nedenler dislanarak (sepsis, gastro6zafajeal
reflii) erken dénemde ultrason ile tanisi konarak geligebilecek
komplikasyonlar énlenmistir. Siit cocuklugu déneminin sik gé-
riilen bir bulgusu olan kusmada ayiric tanida diisiiniilerek erken
dénemde tani almasinin 6nemini vurgulamak amac ile sunduk.

Anahtar Kelimeler: Infantil hpertrofik pilor stenozu, safrasiz kus-
ma

P-005

Cocuk acil poliklinigine ates ve
konviilziyon sikayetiyle basvuran
hastalarin lomber ponksiyon ve
laboratuvar bulgulari agisindan
degerlendirilmesi

Dilek Giiller, Mehmet Cengiz, Ziihal Albayrak, Erdal Sar

Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastalklan Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklart Klinigi, Istanbul, Ttirkiye

Giris: Febril konviilziyon ¢ocuklarda en sik gériilen konviilziyon

tipidir ve 6 ay ile 6 yas aras: cocuklarda ortaya ¢ikar.Febril konviil-
ziyon patolojisi halen tam olarak aydinlatilamamstir, fakat genetik
yatkinhg oldugu bilinmektedir. Bu calismada ates ve konviilziyonla
bagvuran hastalara hangi kosullarda ve ne zaman lomber ponksiyon
yapilmasi gerektigini incelemeyi amagladik.

Gereg ve Yontemler: Bu calismada, ates ve konviilziyon ile bag-
vuran, yaslar 6 ay-6 yas arasinda degisen 199 cocugun klinik ve
laboratuvar sonuglar1 degerlendirildi.

Bulgular: Febril konviilziyon geciren hastalarda en sik ates ne-
deni iist solunum yolu enfeksiyonuydu. Laboratuvar bulgulan
degerlendirildiginde rutin olarak topladigimiz C-reaktif protein
degerleri, herhangi bir yas grubu i¢in anlaml bulunmad.

Cikarimlar: On iki aydan kiiciik hastalar degerlendirilirken l6ko-
sit sayist yol gosterici olabilir, fakat tek basma lomber ponksiyon
veya tani agisindan yeterli degildir. Dolayisiyla, Amerikan Pediatri
Akademisi'nin 6nerileri dogrultusunda, 6zellikle 1 yas alt: febril kon-
viilziyon ile bagvuran hastalara, klinik ve laboratuvar bulgulara ba-
kilmaksizin rutin olarak lomber ponksiyon yapilmasi kanaatindeyiz.

Anahtar Kelimeler: Febril konviilziyon, laboratuvar bulgular,
lomber ponksiyon

P-006

Lokal permetrin toksisitesine bagl
metabolik asidoz; Olgu sunumu

Sevil Bilir Gokstigiir, Zehra Karatag, Mervan Bekdas,
Fatih Demircioglu

Abant Izzet Baysal Universitesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Bolu, Tiirkiye



Girig: Permetrin uyuz tedavisinde kullanilan sentetik pretiroid
yapisinda bir insektisitdir. Pretiroid toksitesine bagh gastroin-
testinal, solunum ve nérolojik sistem etkileri gériilebilmektedir.
Ancak metabolik asidoz gelismesi olduk¢a nadirdir. Uyuz teda-
visinin miktar ve siire olarak fazla kullanilmasi sonucu solunum
sitkintisy ile getirilen vakayz, literatiirde lokal permetrin kullani-
mina bagh metabolik asidoz gelisen bagka vaka olmamasi nede-
niyle sunmay: uygun gérdiik.

Olgu: Uyuz tedavisi amaciyla 2 giin siire ile lokal Kwelleda losyon
(%5 permetrin) kullanilan 20 aylik bir infant acil servise solunum
sitkintis1 ve inleme yakinmasi ile getirildi. Fizik muayenesinde
persentilleri yasina uygun, genel durumu orta, bilinci agik ve
ajite idi. Ates: 36,5 C, solunum sayisi: 50/dk, kalp hizi: 160/dk,
TA:90/60 mmHg, oksijen saturasyonu %96'd1. Cilt muayenesin-
de ellerinde ve bacaklarinda 1-2 mm ¢aplarinda pikiir lezyonlar
vard1. Solunum sistemi ve kardiyovaskiiler sistem muayenesinde;
inleme, takipne ve tasikardisi mevcuttu, krepitasyon veya whee-
zingi yoktu. Diger sistem muayene bulgular1 dogaldi. Laboratu-
var incelemesinde: Beyaz kiire: 14.500/mm? (%50 PMNL, %40
lenfosit), Hgb: 13 g/dL, Trombosit: 214.000/mm?, CRP:0,5 mg/L,
Glukoz: 78 mg/dL, Na: 136 mEq/L, K: 3,5 mEq/L, Cl: 105 mEq/L,
AST: 49 IU/L, ALT: 30 IU/L, BUN: 39 mg/dL, Kreatinin: 0,60 mg/
dL, Ca: 9,1 mg/dL, Mg: 2,18 mg/dL. Venéz kan gazi; pH: 7,24,
pCO2: 29 mmHg, p02:49 mmHg, mmol/L,HCO3: 13,8 mmol/L,
BE:-13,2 mmol/L, Anyon agig1: 20,7 mEg/L. Idrar ve kan ketonu
negatif, akciger grafisi dogald. Elektrokardiyografik incelemede
siniis tagikardisi mevcuttu, aritmi izlenmedi. Hasta metabolik
asidoz agisindan yakin monitérize edilerek servis takibine alindi,
bikarbonat verilmedi. Sivi-elektrolit tedavisi ile izlenen hastanin
inlemesi 4 saat sonra diizeldi. 20. saatte bakilan kan gazinda pH:
7.32, pCO2: 38 mmHg, pO2: 34 mmHg, HCO3: 19,2 mmol/L,
BE:-6 mmol/L, Anyon agi1: 20,7 mEg/L olarak 6l¢iildii. Hasta
kliniginin ve metabolik asidozunun diizelmesi sonras: taburcu
edildi. Takibinde metabolik taramasi1 normal olarak gelen hasta-
da sonraki 1 yil icerisinde benzer bir atak gézlenmedi.

Tartigma: Metabolik asidoz tablosu sepsis, ishal, bobrek yetmez-
ligi, hiperglisemi, laktik asidoz ve ¢esitli ila¢ intoksikasyonlarina
bagh gelismektedir. Pretiroidlerin gastrik emilimi ciltten emili-
mine gére daha fazladir ve metabolitleri ilk 24 saat i¢inde viicut-
tan hizlica metabolize olmaktadir. Literatiirde suicid amacgh 20
mL prallethrin (sentetik pretiroid ) kullanan erigkin bir hastada 3
saat sonra metabolik asidoz ve nodal kagis ritmi ile birlikte olan
sintizal duraklama seklinde ritim bozuklugu bildirilmistir. Ol-
gumuzda solunum stkintisi, tagikardi ve hafif metabolik asidoz
mevcuttu. Metabolik asidoz yapan diger nedenlerin olmamasi,
atagin tekrarlamamasi ve hastanin metabolik taramasinin nor-
mal gelmesi nedeniyle bu durumun kullanilan pretiroide bagh
oldugu distintildii. Bilgilerimize gére dermal yolla kullanilan
pretiroid toksisitesine bagl gelisen ilk metabolik asidoz vakasi-
dur.

Cikarimlar: Bu vaka metabolik asidoz ayirici tanisinda pretiroid
toksisitesini de diisiinmek gerektigini, cocuklarda lokal pretiroid
kullanimina bagh metabolik asidoz gelisebilecegini bildirmek ve

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

kullanim esnasinda daha dikkatli olunmasini hatirlatmak ama-
ciyla sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, metabolik asidoz, permetrin (pretiroid)

P-007

Akut ciddi sol ventrikiil disfonksiyonu
ve gec periferik polinGropati

ile seyreden karbonmonoksit
zehirlenmesi: Olgu sunumu

Sevil Bilir Gokstigiir', Zehra Karatag?, Mervan Bekdag!,
Fatih Demircioglu', Mustafa Erkocoglu', Melek Yorgun'

1Abant Izzet Baysal Universitesi, Cocuk Saghg: ve Hastaliklarn Ana
Bilim Dali, Bolu, Tiirkiye

2Abant Izzet Baysal Universitesi, Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dal, Bolu,
Tiirkiye

Giris: Karbonmonoksit zehirlenmesi agir vakalarda éliimciil sey-
redebilen erken ve ge¢ dénem ciddi komplikasyonlar: olabilen
bir tablodur. Akut dénemde baglica semptomlar néropsikiyatrik
ve kardiyovaskiiler sistem semptomlandir. Ge¢ dénemde ise ak-
ciger 6demi, rabdomiyoliz, akut tubuler nekroz, ¢oklu organ yet-
mezligi, yaygin damar i¢i pihtilagmasi ve ¢ok nadiren nérolojik
sekeller goriilebilir. Bu vakay: akut dénemde ciddi sol ventrikiil
sistolik disfonksiyonu olmasi ve ge¢ dénemde ise periferik poli-
noéropati ve depresyon gelismesi nedeniyle sunduk.

Olgu: Soba dumani zehirlenmesi nedeniyle acil servise getirilen
11 yasinda kiz hastanin bagvuru 6ncesi yolda 5 dakika siiren tonik
mu orta, bilinci agik ve ajite idi. Ates: 36,7 C, SS: 36/dk, KTA: 156/
dk, TA:120/65 mmHg, oksijen saturasyonu %96, persentilleri yasi
ile uyumluydu. Yanak ve dudaklarda visne renginde kizarikhig1, izl
ve derin solunumu, tagikardisi, batin muayenesinde istemli defansi,
kas tonusu artis1 ve her iki alt ekstremitede paraparazisi mevcuttu.
Diger sistem muayene bulgulan dogaldi. Ozgec¢misinde ve soygec-
misinde bir 6zellik yoktu. Tagikardi ve kardiyak enzimlerinin yiiksek
olmas: nedeniyle yapilan elektrokardiyografik incelemede sintis
tagikardisi (150/dk) haricinde patoloji saptanmadi. Iki saat icinde
yapilan ekokardiyografik incelemede ise sol ventrikiil genis, hafif
diizeyde mitral yetmezlik ve ciddi sol ventrikiil disfonksiyonu (EF:
%40, FS: %20) saptand.. Bikarbonat ve dopamin infiizyonu baglanan
hastanin takibinde bobrek yetmezligi gelisti ve 5 seans hiperbarik
oksijen tedavisi uyguland:. Sonraki 1 hafta icinde bébrek yetmezligi,
kardiyak fonksiyonlan ve nérolojik bulgulan diizeldi. Bir ay sonra
ayaklarinda agn kesicilere yanit vermeyen siddetli agr1 yakinmasi
gelisen hastanin nérolojik muayenesinde ajitasyonu ve alt ekstre-
mitelerinde dokunmakla siddetli hassasiyeti vardi. Alt ekstremite
doppler ultrasonografisi normal iken elektromiyografisinde komp-
lex rejyonel polinéropati saptandi. Parasetamol ve ibuprofen gibi

S17



S18

50. Tiirk Pediatri Kongresi

analjeziklere yanit vermeyen agrilan icin hastaya sirasiyla fentanil,
tradamol hidrokloriir, ketamin ve néroprotektif amagh gabapentin
tedavileri verildi. Ayrica agir depresif semptomlar: nedeniyle essita-
lopram tedavisi baglandu. iki haftanin sonunda tedaviye yanit alhnd.
Hafif diizeyde mitral yetmezligi olan hasta halen enalapril ve anti-
depresan tedavileri izlenmektedir.

Tartigma: Karbon monoksite bagh agir zehirlenmelerde nadiren
3-240 giin sonra apati, konugmada zorluk, gérme kaybs, kisilik
bozukluklar: ve hareket bozukluklar: gibi gecikmis nérolojik se-
keller goriilebilmektedir. Vakamizda akut dénemdeki fatal sey-
redebilen ciddi kalp ve bobrek yetmezligi erken tedavi ile basa-
il bir sekilde diizeldi. Ancak daha sonraki dénemde gecikmis
noérolojik sekel olarak tanimlanan komplikasyonlardan periferik
polinéropati ve kisilikte depresif degisimler ortaya cikti.

Cikarimlar: Karbonmonoksit zehirlenme vakalar1 akut dénemde cid-
di kardiyak etkilenme agisindan rutin tetkiklere ek olarak ekokardi-
yografi ile de degerlendirilmelidir. Ge¢ dénemde ise nadiren gérii-
lebilen periferik néropati yéniinden dikkatle izlenmeli ve periferik
polinéropati ayirici tanisinda CO zehirlenmesi de akilda tutulmalidur.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, karbonmonoksit, miyokardit, polinéropati

P-008

Diyarbakir Kadin Dogum Hastanesi’nde
dogum yapan “cocuk anneler”

Murat Kangin!, Ayfer Gézii Piringgioglu?,
Fesih Aktar?, Seyhmus Mete?

Diyarbakir Cocuk Hastaliklar1 Hastanesi
2Dicle Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Saghgt ve Hastaliklar Klinigi,
Diyarbakar, Tiirkiye

*Diyarbakir Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklan Hastanesi Kadin
Hastaliklart ve Dogum Klinigi, Diyarbakar, Tiirkiye

Girig: Adodlesan terimi cocukluktan erigkinli§e gecisi tanimla-
maktadir. Diinya Saglik Orgiitii adélesanhgin 10-19 yaglar ara-
sinda oldugunu bildirmektedir. Adolesan gebelikler hem gelis-
mis hem gelismekte olan tilkelerde erken evlilik veya erken yasta
cinsel iliski sonucu olusan énemli bir saghk sorunudur. Bu gebe-
likler annede ve bebekte komplikasyon ve 6liim oraninin énemli
oranda yiiksek oldugu, isteyerek diistikler yada planlanmamig
dogumlarin ortaya ¢ikmasiyla sonuglanan gebeliklerdir. Ciinkii
genc gebeler maternal mortalite, anemi ve preeklampsi agisin-
dan, infantlar da prematiirite, diisiik dogum agirhig: ve perinatal
mortalite agisindan yiiksek risk tasimaktadirlar. Bu caligmada,
Ocak 2011 ile Haziran 2012 tarihleri arasinda Diyarbakir Kadin
Dogum ve Cocuk Hastaliklar1 Hastanesinde dogum yapan 9678
gebeden adolesan gebelik tanimina uyan 152’si incelenmistir. Bu
“cocuk anne” adaylarinin sosyoekonomik ve demografik verileri

ile anne baba egitim durumlar, prenatal ve postnatal dénemler
ile ilgili kayitlar incelenmistir.

Bulgular: Calismaya alnan 152 (%1,57) adélesan gebenin 77’si
(%50,7) 17 yasinda idi. bu Cocuklarin 97’sinin (%63,8) kirsalda ika-
met ettigi, 99'unun (%65,1) sabit bir geliri olmadig1, 57’sinin (%37,5)
herhangi bir sosyal giivencesinin olmadig1 ve 78'inin (%5,3) yesil
karth oldugu tespit edildi. Adélesan gebelerin egitim durumu in-
celendiginde; %50’sinin okuryazar olmadig: sadece %7’sinin orta-
okul mezunu oldugu, 132’sinde (%86,8) annenin ve 88'inde (%57,9)
babanin okuryazar olmadi: gériildii. Adélesan gebelerin 11'inin
(%7,2) ikinci gebeligi oldugu, 36’sinin (%23,7) gebelik kontrolleri-
ni yapmadig, gebelik kontrollerini yapanlarin da 49'unun (%32,2)
dértten az kontrollere geldigi, 80'ninde (%52,6) akraba evliligi oldu-
gu, 11’inde (%7,2) gebeligin evlilik dis1 oldugu tespit edildi. Dogum
sekli %94,7 oranminda normal dogum gerceklesmistir. Bebeklerin
ortalama kilolar1 3082,5+484,5 gram (1400-4500 gram) idi.

Cikarimlar: Tiirkiye Niifus ve Saglik Aragtirmasi (TNSA) verilerine
g6re 2008 yilinda adolesan gebelik oran: tiim gebelerin %5,9'u ola-
rak bulunmustur. Cahismamizda adélesan gebelik oram %1,57 idi.
Bu oranin Tiirkiye ortalamasina gére diisiik olmasinin, erken yasta
evlenme, akraba evliligi ve dogurganlik hizinin fazla oldugu bélge-
mizde adélesan gebeliklerin hastaneye bagvuru sayisinin azhg ile
ilgili olabilecegi diisiiniilmektedir. Egitimle adélesan dogurganlik
diizeyi arasinda giiclii bir iliski bulunmaktadir. Tiirkiye'de bes yil-
dan daha az egitim almg 15-19 yas grubu kadinlarin %7’si anne ol-
mus yada ilk cocuguna gebe iken, en az lise egitimi alan kadinlarda
bu oran %4’e diismektedir. Bizim ¢alismamizda gerek gebe gerek-
se ebeveyninin egitim durumlan oldukea diisiik olarak tespit edil-
mistir. Yapilan bazi aragtirmalarda adélesan gebeliklerde sezeryan
riskinin arttig1 tespit edilmekle birlikte bazi aragtirmalarda sezer-
yan riskinin yetiskinlerden farkh olmadig: ya da daha diisiik oldugu
tespit edilmistir. Caismamizda gebelerin %94,7 si epizyotomi ya-
pilarak normal dogum gergeklestirmistir. Kiz ¢ocuklarin daha ¢ok
okullastirilmasi, kadinlarin toplumda iiretken hale getirilmesi hem
kadinin statiistinti arttiracak hem de gencleri erken evlilikten ve
buna baglh gebelikler ve komplikasyonlarindan korumaya yardima
olacaktir. Adélesanlara ayrica egitim kampanyalar ve kitle iletisim
araglan ile egitimler yapilmahdir. Adélesanlarn egitiminden so-
rumlu kisi ve/veya kurumlar etkin yontemler iiretmelidir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk anne, egitim, gebelik

P-009

Nadir bir akut iiriner retansiyon
nedeni; Imperfore Himen

Ahu Paketci', Cem Paketci?

IT.C Saglik Bakanligi Tekirdag Devlet Hastanesi, Tekirdag, Tiirkiye

?Namik Kemal Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Tekirdag, Tiirkiye



Giris: Akut iiriner retansiyon adélesanlarda nadiren gériiliir. Imper-
fore himen erken adélesan dénemde klinik bulgu veren tirogenital
sistemin nadir obstriiktif anomalilerindendir. Perinatal dénemde
perfore olan himen, vaginal liimen ile iirogenital siniisii ayiran mu-
kozal bir membrandir. Imperfore himen, bu olagan perforasyonun
olusmamas: nedeni ile ortaya ¢ikar. Yaklagik 2000 kiz ¢ocuktan bi-
rinde goriiliir ve cogunlukla menstruel déneme kadar asemptoma-
tiktir. Olgularin ¢ogu adélesan désnemde menstruasyonun baglama-
s ile gelisen hematometrokolpos ve buna baglh karn agrisy, karinda
sislik, kitle etkisi ile gelisen idrar yapamama veya adet gérmeme
gibi sikayetler ile bagvururlar. Nadiren hastalar, maternal &strojen
maruziyetinin de etkisiyle, uterus ve vajinada mukozal sekresyon-
larin birikmesi sonucunda gelisen hidrokolpos nedeniyle antenatal
dénemde de semptom verebilirler. Akut iiriner retansiyon nedeni
ile poliklinigimize bagvuran ve imperfore himene bagh hemato-
metrokolpos tespit edilen 12 yasindaki kiz olguyu sunuyoruz.

Olgu: Oniki yaginda kiz hasta poliklinigimize {i¢ giindiir idrar ya-
pamama, aralikh tekrarlayan karin agrisi ve karinda siglik yakin-
malan ile bagvurdu. Oykiisiinden, heniiz menstruasyon gérme-
digi, periyodik karin agrlarmin oldugu 6grenildi. Hastanin fizik
muayenesinde, suprapubik hassasiyet ve glob vezikale saptandi.
Pubertal gelisim Tanner evre 4 ile uyumlu idi. Bébrek fonksiyon-
larinda ve diger rutin laboratuvar incelemelerinde patolojik sonu-
ca rastlanmadi. Mesane kateterizasyonu ile idrar cikisi saglanan
hastanin globu kayboldu. Yapilan batin ultrasonografisinde uterus
kavitesinde belirgin siv1 saptanan ve én planda hematometrokol-
pos diistintilen hastanin tanisi1 manyetik rezonans goriintiileme
ile dogrulandi. Himenotomi sonrasinda hastanin kontrollerinde
problem gézlenmedi, diizenli menstruasyon gérdiigii saptandi.

Cikarimlar: Akut iiriner retansiyon ¢ocuklarda nadirdir ve erkek-
lerde daha sik goriiliir. Kizlarda gozlendiginde; mekanik obstriik-
siyonlar (liriner tas, travma ve imperfore himen) dustiniilmelidir.
Olgumuzu; akut tiriner retansiyonu ve amenoresi olan kizlarda
imperfore himen olasihgini hatirlatmak i¢in sunduk.

Anahtar Kelimeler: Akut iiriner retansiyon, hematokolpos, imper-
fore himen

P-010

Cocuk acil servisine basvuran 10-19
yas arasi ¢cocuklarin hastalik dagilim
profillerinin degerlendirilmesi

Mehmet Nur Talay, Ayfer Gézii Piringcioglu,
Ahmet Yildirim, Servet Yel, Velat Sen, Kenan Haspolat

Dicle Universitesi. Cocuk Saghgt ve Hastaliklan Anabilim Dali, Diyarbakir

Amag: Bu calismanin amaa Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Go-
cuk Saghg1 ve Hastaliklari Hastanesi Cocuk Acil Poliklinigine

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

bagvuran adolesan hastalarin klinik ve epidemiyolojik 6zellikleri-
ni degerlendirmek, aciliyet durumu ve bunu etkileyen etmenleri
incelemektir.

Gereg ve Yontemler: Calismaya; Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saghg: ve Hastaliklar1 poliklinigine Ocak 2012 ve Aralik
2012 tarihleri arasinda hastanemizin Cocuk Acil Servisine bag-
vuran 2450 adolesan hasta, hastaliklarin genel dagihimini, yas

ve aylara gére siklik ve yogunlugunu belirlemek icin ¢alismaya
dahil edildi.

Bulgular: Cocuk Acile bagvuran hastalarin %441 kiz, kalani er-
kekti. Hastalarin %2,5’i 11 yas ¢ocuklardan olugmaktaydi. Tum
vakalar degerlendirildiginde; genel toplamda ve tiim aylarda en
sik konulan tamilar sirasiyla karin agnsi, tist solunum yolu has-
taliklarinin (USYE),ates, akut batin ve AGE oldugu gériilmektey-
di. Sik tan1 konulan hastaliklara bakildig: zaman karin agrisinin
agirlikta oldugu gériilmekteydi (n= 635; %16,2), ikinci siklikta
USYE yer almaktayd (n=355; %9,0), Ates (%6,1) akut batin (%5,8)
ve AGE (%4,4) diger sik goriilen tamilar arasinda yer almaktay-
di. Aylara bakildiginda eyliil ve aralik aylar1 disinda en sik karin
agnsi ile hastalar bagvurmaktadir. Eyliil ayinda ates, aralik ayin-
da USYE en sik izlenmektedir. Acil Serviste sik konulan tanilar
dikkate alindiginda, acil olmayan bagvurularinin yiiksek oranda
oldugu goézlemlenmekteydi. Genelde birinci basamakta tani ve
tedavi alabilecek hastalarin acile bagvurduklar gézlemlendi. Bu-
nun en énemli nedenlerinden birisi, anne babalarin acil servisi
saglk hizmeti i¢in kullanmalarinda ve anne-babanin ¢ocuklari-
nin hastaliklarini agir olarak degerlendirmeleridir.

Cikarimlar: Cocuk acil hastalarinin acil olanlarinin tani ve te-
davisinin dogru yapilmas: i¢in etkin bir acil servis plani ortaya
konmal ve verilerin daha saglikh degerlendirilmesi icin standart
bir yazilim programinin hayata gegirilmesi veya var olan yaziim
programinin revize edilmesi ve tibbi dékiimantasyon iglemlerin-
de daha yetkin personellerin gérevlendirilmesi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Adolesan, acil

P-011

Gastrik volvulus ve Metilmalonik
asidiiri birlikteligi: Olgu Sunumu

Buket Daldaban Sarica', Ozlem Yurtsever!,

Hakan Giiney?, Ibrahim Otglin?, Canan Tuz’,

Murat Derbent!

Bagkent Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sajligi ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Ankara, Ttirkiye

?Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dal,
Ankara, Ttirkiye
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3Bagkent Universitesi Tip Fakiiltesi, Aile Hek. Anabilim Dali, Ankara,
Tiirkiye

Girig: Latince “volvere” kelimesinden kéken alan volvulus, dén-
mek veya yuvarlanmak anlamina gelir. Akut gastrik volvulus
cocuklarda erigkinlere gére nadir goriiliir ve vakalarin %80’i
0-5 yas arasindadir.Gastrik volvulusun etyolojisi gastrokolik,
gastrohepatik, gastrofrenik veya gastrosplenik ligamentlerin
yoklugu, gastrik fiksasyonun baglamasina bagh bozukluklarin
neden oldugu primer volvulus ve gastrik cikis obstriiksiyonu,
hipomotilite,peptik iilser,gastrik pitozis gibi gastrik anatomi veya
fonksiyon bozuklugu ile komsu organ anomalilerinin neden ol-
dugu sekonder volvulus olarak ikiye ayrilir. Olusum sekline gére
midenin uzun aksina dik yéndeki rotasyonu ile ortaya ¢ikan ve
cocuklarda sik gériilen mezenteroaksiyal volvulus (MV),uzun ak-
sina paralel organoaksiyal volvulus (OV) ve kombine volvulustan
olusur.Kusma sikayeti ile bagvuran ve gastrik volvulus (GV) tanisi
alan hasta, takibinde epileptik nébet gecirmesi tizerine metabo-
lik hastaliklar agisindan da aragtinldi ve Metilmalonik asidiiri
(MMA) tanist kondu. MMA; metilmalonik-CoA'dan stiksinil-CoA
olusumundaki defekt sonucu metilmalonatin idrar ve diger vii-
cut swilarinda birikimi ile karakterize, dogumsal bir metaboliz-
ma bozuklugudur. MMA-hafif formu vakamizdaki gibi,daha ge¢
baslangicl olup yasamun ilk yillarinda beslenme bozuklugu, yi-
neleyen kusma, metabolik asidoz, amonyak yiiksekligi, aralikli
ataksi ve davranig bozuklugu gosterebilir. Biz vakamizda GV ve
MMA'nin rastlantisal olarak birlikte bulundugunu géstermek is-
tedik. Literatiirde bu birliktelikle sunulan bir vaka yer almaktadur.

Olgu: Ondért aylik kiz hasta, 5 glindiir devam eden kusma ve
2 giindiir biiyiik abdest yapamama yakinmalariyla ¢ocuk acil
servisine bagvurdugunda orta- agir dehidrate kabul edildi. Kan
gazinda pH: 7,3,HCO3:9 olmast iizerine izotonik siv1 yiiklemesi
ile HCO3 defisit tedavisi uygulandi. Na:115 mmol/l, K:2 mmol/],
Hb:11,8 g/dL, beyaz kiire: 14.900/], trombosit: 372.000p/1 bu-
lundu ve yogun bakim {initesine alindi. Ozge¢misinde sekun-
dum ASD, VSD tanilarina yonelik digoksin tedavisi aldigi, soy-
gecmisinde kardes 6liimii, anne-baba akrabaligi ya da ailede
6nemli bir hastalik olmadig1 6grenildi. Fizik bakisinda ates: 36,9
C°, tansiyonu: 100/60 mmhg,viicut agirhigi: 8,5 kg (3-10p), boy:71
cm (<3p),1/6 pansistolik iifiiriim, batin distansiyonu, hassasiyeti
ve defansi mevcuttu. Bu bulgular esliginde cekilen ayakta direkt
batin grafisinde mideye ait genis tabanh hava-siv1 seviyesi gé-
riildii. Batin tomografisi gastrik MV ile uyumlu gelmesi tizerine
cocuk cerrahisine danigilan hastaya endokardit profilaksisi altin-
da gastropeksi ve gastroenterostomi yapildi. Postoperatif 10.gii-
niinde bradikardi, saturasyon diisiikliigii ve ardindan jeneralize
tonik klonik nébeti oldu.Etiyolojiye yonelik yapilan tetkiklerinde
CK: 81U/L, amonyak: 32pumol/L, laktat: 1,5 mmol/L,idrar organik
asitleri ve Tandem-MS sonucu: MMA ile uyumlu geldi. Vitamin
B 12 ve L-karnitin bagland:.

Cikarimlar: Dogumsal metabolik hastaliklar iilkemizde olduk¢a
sik goriilmektedir ve bu hastaliklarin énemli bir kismi kusma ya-
kinmas ile acile getirilmektedir. Biz bu vaka ile GV ve MMA'nin
rastlantisal olarak birlikte bulundugunu géstermek istedik. Kus-
ma semptomunun uygun tedaviye ragmen diizelmedigi vakalar-

da bizim vakamizda oldugu gibi, gastrik volvulus benzeri cerrahi
patolojilerin de amimsanarak arastirilmasi ve kusma ile nébet
gecirme bulgulariyla izlenen hastalarda metabolik hastaliklarin
da akilda tutulmasi gerekliligi, var olan nedenin erken dénemde
tani alarak uygun tedavisini saglayacak ve hasta sagkalimina yar-
dima olabilecektir.

Anahtar Kelimeler: Gastrik volvulus, mezenteroaksiyal volvulus,
metilmalonik asidiiri

P-012

Donohue sendromu (Leprechaunism):
Olgu Sunumu

Cumbhur Gok?, Ergiil Sar1*, Teoman Akcay?,

Necati Tagkin?, Nazan Altinel', Canan Hasbal’,

Ozgiil Salihoglu?, Nevin Cavusoglu', Sami Hatipoglu'
!Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Aragtirma Hastanesi Cocuk Sag-
ligh ve Hastaliklar1 Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

’Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk
Saghgt ve Hastaliklar: Klinigi; Istanbul, Ttirkiye

Girig: Donohue sendromu prenatal dénemde baslayan biiyiime
kisithihgy, tipik yiiz gériiniimii, cilt alt1 yag dokusu ve kas doku-
sunda azalma ve insiilin direnci ile karakterize otozomal resesif
gecisli bir hastaliktir. “Peri yiizii” gériiniimii (belirgin canli bakan
gozler, hipertelorizm, genis ve 6ne déniik burun delikleri, kalin
dudaklar, biiyiik, deforme ve diisiik kulaklar) tipiktir. Biz de 38
gebelik haftasinda ciddi intrauterin biiyiime kisithligi ((UBK) ne-
deniyle sezaryen ile dogan ve tinitemizde takip etti§imiz Dono-
hue sendromu tanisi alan kiz olguyu sunmay1 amagladik.

Olgu: Intrauterin dénemde 30. haftaya kadar gelisimi normal
seyreden, daha sonraki takiplerinde biiylime kisithhig1 sapta-
nan olgunun anne ve babasinda 3. dereceden akrabalik vard.
Lubchenco intrauterin biiyiime egrilerine gére dogum agirhig:
boy ve bas cevresi 3 persentilin altindaydi. Uggen vyiiz, canli ba-
kan gozler, dustik kulaklar, ileri derecede az cilt alt1 yag dokusu
ve kas dokusu, gevsek deri, kliteromegali, biiyiik el ve ayaklar,
hirsutizm fiziksel 6zellikleriydi. 3/6 sistolik iifiirim nedeniyle
yapilan ekokardiyografide genis atriyal septal defekt saptand:.
TORCH sonucu negatif geldi. Kraniyal ve batin ultrasonu, goz
dibi normaldi. Baslangi¢ biyokimyasal ve hematolojik tetkikleri
normaldi. Olgu 150 cc/kg. giin enteral anne siitiine ragmen tar-
t1 alamamaktaydi. Baglangicta hipoglisemisi olmayan olgunun
postnatal 18. giiniinde belirgin batin distansiyonu nedeniyle
nekrotizan enterokolit diisiiniildii ama tetkik sonuglarina goére
bu tanidan uzaklagild. Intravensz glukoz inflizyon hiz1 14 mg/
kg/dk'ya ¢ikilmasina ragmen hipoglisemileri oldu. Kan glukozu
26 mg/dL iken serum insiilin diizeyi 300 IU/mL idi. Hipoglise-
mi aninda alinan kortizol ve biiylime hormonu diizeyleri yeterli



idi. Tipik yiiz gériintimi, direncli hipoglisemi ve hiperinsiilinemi
ile Donohue sendromu tanisi aldu. Insiilin reseptériinii kodlayan
INSR geninin sekans analizinde homozigot p.GIn521X trunca-
ting mutasyon saptandi. Anne ve baba bu mutasyon agisindan
heterozigottu ve otozomal resesif kalitimi destekliyordu. Toplam
hastanede 45 giin kalan olgu tarti alamadan, aile istegiyle haliyle
onerilerle taburcu edildi. Taburculuktan 24 saat sonra hipogli-
semi ve metabolik asidozla tekrar interne edidi. Ancak olgu siv1
resiisitasyonuna yanit vermedi ve kaybedildi.

Cikarimlar: Dort milyon dogumda bir gériilen nadir bir hastalik
olan Donohue sendromu hastalifin temel biyokimyasal 6zelligi
insiilin direnci ve sonucunda gelisen hiperinsiilinizmdir. Insiilin
direncinin insiilin reseptérlerinin sayisi, yapisi, pre- veya postre-
septor olaylardaki bozukluklar sonucu olabilecegi éne siiriilmek-
tedir. Hastaligin bilinen bir tedavisi yoktur. Subkutan IGF-1 te-
davisinden kismi yarar saglayan vakalar bildirilmigtir. Vakalarin
cogu ilk yil icinde kaybedilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Donohue Sendromu, leprechaunism

P-013

8-15 yas grubu cocuklarda depresyon
diizeylerinin belirlenmesi

Suna Altunay, Or¢un Dabak, Demet Altun,
Fatma Ozmel, Canan Bilgin

Etimesqut Asker Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar: Klinigi,
Ankara, Ttirkiye

Amag: Depresyon, diinyada ¢ok sik goriilen bir ruhsal bozukluk
olup, yasam boyu boyle bir atak gecirme olasiliginin %2-25 oldu-
gu bilinmektedir. Bu oranin ¢ocuk ve geng erigkinlerde yapilan
caligmalarda ise %12,6 oldugu gésterilmistir. Caligma ¢ocuk sag-
11 ve hastaliklan poliklinigine bagvuran hastalarin depresyon
diizeylerinin belirlenmesi ve bu diizeylerin cesitli sosyal durum-
lar ile iligkisini saptamak amaciyla yapilmugtir.

Gereg ve Yoéntemler: Katihmcilar, Ankara Etimesgut Asker Has-
tanesi cocuk saglig: ve hastaliklar: poliklinigine cesitli sebepler
ile bagvuran, 8-15 yas grubundaki 123 ¢ocuk ve ebeveynlerinden
olusturulmustur. Bu ¢ocuklarin depresyon diizeylerini deger-
lendirmek icin 21 sorudan olusan ve toplam 54 puan iizerinden
hesaplanan “Gocuklar i¢in Depresyon Olgegi” (CDO), bunun ya-
ninda katihmeilanin sosyal durumlarim belirlemek amaciyla 10
sorulu bir anket uygulanmigtir. Caligmada 6lgekten alinan pu-
anin 19’un ne kadar istiinde ise, depresyonun da o kadar agir
oldugu kabul edilmektedir.

Bulgular: Cocuklarin %87’sinin depresyon puanimin kesim pu-

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

aminin Ustiinde oldugu saptanmigtir. Depresyon kesim puanini
19’un istiinde olan ¢ocuklarin sosyal durumlan incelendiginde
ise annenin ¢alismas: ile depresyon kesim puaninin artmas ara-
sinda istatiksel olarak anlaml bir fark bulunmustur (p<0,005).
Diger parametrelerden; anne ve/veya babanin sigara i¢mesi, tek
cocuk veya kalabalik bir aile yapisina sahip olma, 6zel veya devlet
okuluna gitmesi, ailede ve/veya kendisinde kronik bir rahatsizli-
g olmasi, anne babanin ayr1 olmas: ile kargilagtinldifinda ise
anlaml bir fark bulunmamugtir. Fakat bu durumun hasta sayisi-
nin az olmasina bagh olabilecegi diistiniilmtistiir.

Cikanimlar: Aragtirmaya alinan 123 cocuktan sadece 15’1 CDO
kesim puaninin altinda digerleri kesim puaninin iizerinde bu-
lunmustur. Bu durum bizlere ¢ocuklarimizin psiko-sosyal ihti-
yaclarimin kargilandigi, sevgi ve giiven ortaminda yetismelerini
saglanmasinin 6nemini goéstermektedir. Caligsan annelerin ¢o-
cuklariyla daha fazla kaliteli zaman gecirmelerinin depresyonu
6nlemede etkili olacagimi diistinmekteyiz. Ayrica cocuk gelisi-
minde sorumluluklar olan ailelere, 6gretmenlere ve biz hem-
sirelere cocukluk ¢agi depresyonlar: hakkinda bilgi verilmesinin
yararli olacag kanisina varilmistir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, depresyon, ¢alisan anne

P-014

Atesli cocuga yaklasimda anne ve
babanin tutumu ve ates korkusu

Fatma Ozmel, Suna Altunay, Demet Altun,
Orcun Dabak

Etimesqut Asker Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar: Klinigi,
Ankara, Tiirkiye

Giris: Bu calismada anne ve babalarin, ¢ocuk poliklinigine bag-
vurmalarina neden olan atesin diisiiriilmesindeki bilgi, diistince
ve uygulamalarini ayrica atesten korkma ve endise diizeylerini
belirlemek amaci ile yapilmigtir.

Gereg ve Yontemler: Caligma 01/01/2014-28/03/2014 tarihleri
arasinda Etimesgut Asker Hastanesi ¢ocuk saghg: ve hastaliklar
poliklinigine ates yakinmasi ile bagvuran 625 hastanin anne veya
babasi ile yapilmugtir. Calismada yiiksek atesle ilgili bilgi ve dav-
raniglar sorgulayan 20 soru iceren anket formu kullanilmistir.
Soru formlar aragtirmaaci tarafindan yiiz ylize gériisme yontemi
ile doldurulmustur. Bu gériisme kurum ve ailelerinin onay: ali-
narak yapilmigtir.

Bulgular: Arastirmadan elde edilen sonuglara gére, aragtirmaya
katilan anne ve babalarin %44’ 37 °C ve daha disiik viicut 1s1s1m1
ates olarak kabul etmektedir. Katihmcilarin %88’i atesin ¢ocuk-

S21



S22

50. Tiirk Pediatri Kongresi

larinin saghg: icin zararh oldugunu kabul etmekte ve %96’s1 ¢o-
cuklar1 ateglendigi zaman korku ve endise duymaktaydi. Bu en-
dige ve korkularinin en baginda ise ¢ocuklarinin nébet gecirmesi
bulunmaktayd:. Katihmeilar ¢ocuklarinin atesini diistirmek igin
kolonya, sirke, koltuk altina ve alina soguk kompres uygulama
gibi yontemler kullandiklarini séylediler. Anne ve babalarin ates-
le ilgili bilgi diizeyleri degerlendirildiginde ise, annenin meslegi,
egitim diizeyi ve yasi ile arasinda anlaml bir fark bulunmazken,
baba yas1 arttikca bilgi diizeyinin arttig1 sonucu bulunmustur.

Sonug: Anne ve baba egitim seviyelerinin, atesle ilgili bilgi dii-
zeyi arasinda bir baglant1 olmadig1 ¢ikmistir. Bu durumda, biz
saglik calisanlarinin da anne ve babalarin egitim diizeylerine ve
sosyo-ekonomik durumuna bakmaksizin ates, atesin etkileri ve
atesi kontrol altina alma yéntemleri hakkinda bilgi ve becerileri-
mizi anne ve babalarla paylagsmamiz gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, ates, endige, kayg:

P-015

Atopik hastalik tanisiyla takipli
hastalarda immiinglobiilin A
eksikligi insidansi

Mehmet Tekin!, Selcuk Uzuner?, Hasan Onal?,
Rengin Siraneci?

1Adyaman Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Adiyaman, Tiirkiye

Bezmialem Universitesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklart Anabilim
Dali, Istanbul, Tiirkiye

*Kanuni Sultan Siileyman Egitim Hastanesi, Cocuk Saghgi ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

Amag: Immiinglobiilin A eksikligi ile atopik hastaliklar arasindaki
iligkiyi incelemek.

Gereg ve Yontemler: Atopik hastalik tanili 68’i erkek, 35’ kiz top-
lam 103 hastanin dosyalar1 geriye déniik olarak incelendi. Hasta-
larin yas, cinsiyet, atopik hastalik tanilari, eslik eden hastaliklar,
ailede atopi 6ykiisti, gaytada parazit testi, deri prick testi sonug-
lar, immiinglobtilin A, G, M, E ve eozinofil diizeyleri kaydedildi.
Immiinglobiilin diizeyleri nephelometrik yéntemle 8lciildii. Ug
hasta, IgM ve/veya IgG diizeyleri yasa gore diisiik bulundugu igin
calisma dig1 birakildi.

Bulgular: Atopik hastalik tanisiyla takip edilen hastalarin 7’sinde
IgA diizeyleri yaga gore diisiik bulunurken sadece 1 hastada 5mg/
dL'nin altinda bulundu. Selektif IgA eksikligi sikhig1 hasta gru-
bumuzda %1 olarak hesaplandi. IgA eksikligi bulunan hastala-
rin timi erkekti ve cinsiyetler arasindaki fark istatistiksel olarak

anlaml bulundu (p=0,043). IgA diizeyi diisiik olanlarla normal
olanlar arasinda ailede atopi &ykiisii agisindan fark saptanmadi
(p=0,34). IgA eksikligi bulunan hastalarin tiimiinde astim 6ykiisui
vard1 ancak diger atopik hastaliklar yoktu. IgA eksikligi bulunan-
lar ile normal sinirlarda olan atopik hastalarin eozinofil ve IgE
diizeyleri arasinda fark saptanmad.

Cikarimlar: Atopik hastalarda IgA eksikligi sikhiginin genel popti-
lasyonda goriilen Selektif IgA eksikligi sikhgindan farkli olma-
digini, bu nedenle de atopik hastaliklar ile IgA eksikigi arasinda
dogrudan bir iliski olmadigim disiiniiyoruz.

Anahtar Kelimeler: Atopik hastaliklar, cocukluk, IgA eksikligi

P-016

llk doz seftriaksona bagh 6liimciil
anaflaksi: Olgu sunumu ve literatiir
taramasi

Murat Kangin, Mehmet Erol, Remezan Demir,
Mustafa Karatas, Funda Feryal Tag, Bedri Aldudak

Diyarbakir Cocuk Hastaliklart Hastanesi, Diyarbakar, Tiirkiye

Giris: Seftriakson uzun etkili, genis spektrumlu, tigtincii kugak se-
falosporin grubu bir ilagtir. Az sayida istenmeyen etkileri arasin-
da en ¢ok korkulani agir1 duyarhilik reaksiyonlaridir. Sefalospo-
rinlere bagh allerjik reaksiyonlarin insidansi %1-3 olup, anaflaksi
insidans1 %0,0001ile %0,1 olarak bildirilmektedir. Bir literatiir
taramasinda 1985-1990 arasinda seftriaksona bagli 17 anaflaksik
reaksiyon oldugu tepirt edilmistir. Seftriaksonun ¢ocuk enfeksi-
yon hastaliklarinda genis bir yelpazede kullanilmasina ragmen
literatiirde sadece birkag 6liimciil anaflaksi vakas: ve bir neonatal
anaflaksi vakas: bildirilmistir. Sefalosporin alerjisi i¢in en énemli
risk faktorii penisilin veya sefalosporin alerjisi 6ykiistidiir.

Olgu: Oncesinde saglikli olan 23 aylik erkek hasta 1 giindiir
devam eden atesi nedeniyle aile saghg merkezine bagvurmus,
muayenesinde akut bronsit tanisi ile 3 giinliik parenteral seft-
riakson tedavisi planlanarak ilk dozu yapilmis. Enjeksiyondan
1 dakika sonra gozlerinde kizarklik gelismis ve bilincini kay-
betmis. Kardiyopulmoner arrest oldugu tespit edilen hasta en-
tiibe edilerek kardiyopulmoner ressustasyon (CPR) uygulanmus.
Hasta ilk miidahale sirasinda enjeksiyona bagh hipotansif sok
olarak degerlendirilerek adrenalin uygulanmamus. ilk miidaha-
le sonrasinda kalp atimlarinin dénduigii ifade edilen hasta sevk
edilmis. Geldiginde entiibe, yolda yeniden kardiyak arrest gelis-
mis ve bilateral pupilleri fix dilate oaln hastanin Glaskow koma
skoru 3’tii. Yapilan CPRa 20 dk sonra yamit veren hastanin ilk
kan gazinda PH 6l¢iilemeyecek kadar diisiiktii. Yirmi dk sonraki
kan gazinda PH: 6,5, PCO2: 30,2, HCO3: 2,3, BE:-37,2, Laktat:



20,63 mmol/L olarak saptand:. Viicut 1s1s1 élctilemeyecek kadar
distiktd, kan basina 80/40 mmHg idi. Sivi ve inotrop destegi
saglandi. Ekokardiyografi normaldi. Tansiyon diisiikltigii kontrol
altina alinamayan hastaya adrenalin infiizyonu baglandi. Laba-
ratuvar bulgularinda Hgb: 10,5gr/dL, 16kosit: 7100/mm?, trom-
bosit: 510007 mm?, CRP:0,5 mg/L, glukoz: 368 mg/dL, iire: 19
mg/dL, kreatinin:0,87 mg/dL, AST: 498, ALT: 16 CPK: 4133U/L,
PT: 19,4, INR: 1,7, APTT: 45 saptand:. Yatigin 10. saatinde genel
durumu dahada kétii olan idrar gikisi olmayan hastanin kontrol
tetkiklerinde INR: 3,4, APTT: 98, Ure: 101, Kreatinin: 1,98 mg/
D], AST: 1776UJL, ALT: 539 CPK: 34050U/L saptandi. Kan gazi
degerlerinde kontrollli diizelme gézlendi yatisinin 22. saatinde
PH: 7,36, PCO2: 33,1, HCO3: 18.4BE: -6, Laktat: 4,4 mmol/L idi.
Hasta baglangictan itibaren anaflaktik sok ve agir asfiksiye bagh
DIC-multiorgan yetmezligi olarak degerlendirilerek takip edildi.
Idrar cikisinin olmamas: nedeniyle bébrek yetmezligi acisindan
hemodiyafiltrasyon kateteri takildi, ancak kan basina diisiik ol-
dugundan verimli olarak yapilamadi. Hasta yatigimin 23. saatin-
de hala glaskow koma skoru 3'tii ve yagsamsal fonksiyonu yoktu.
Beyin 6limii tespit siireci baslatildi, ancak apne testini tolere
edemeyince test yarim birakildi. Yatiginin 24. saatinde kardiyak
arrest gelisen hasta miidahaleye yanit vermedi ve kaybedildi.

Tartigma: Anafilaksi akut, yasamu tehdit eden, mast hiicreleri ve
bazofillerden salinan mediatorler aracihig ile ortaya ¢ikan Tip 1
asir1 duyarhilik reaksiyonudur. Hava yolu y6netimi ile birlikte oksi-
jen, adrenalin, IV bolus siv1 vermeyi kapsayan hizh resusitasyonu
gerektiren acil bir tibbi durumdur. Uygulama 6ncesi cilt testinin
allerji varhgim gostermesi hususu hala tartigsmahdir. Literatiirde
sadece seftriakson cilt testi yapilan hastanin fatal anaflaktik reaksi-
yon sonucu kaybedildigi ifade edilmigtir. Seftriakson igin cilt testi
hastamizda yapilmamusgtir. Hastaya test yapilacaksa her tiirlii acil
miidahale imkanimin bulundugu merkezlerde yapilmalidir. Hasta-
mizin 6zgecmisinde 6nemli hastalik ve alerji 6ykiisii yoktu. Ayrica
tilkemizde seftriakson icin cilt testi uygulamas: yapilmamaktadur.
Seftriaksona bagh anaflaksi nadirdir. Ancak 6liimciil reaksiyonlar
bildirilmistir. Hastamiz literatiirde nadir iilkemizde de fatal seyre-
den ilk vaka olmasi nedeniyle sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Seftriakson, anaflaksi

P-017

Hipogammaglobulinemi nedeniyle
tekrarlayan hisiltil cocuk vakalari

Oner Ozdemir, Engin Menekse, Mukaddes Kilig,
Giilin Kaya, Emine Kiirt, Hayrunnisa Bozkurt

Sakarya Universitesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklart Anabilim Dal,
Istanbul, Tiirkiye

Girig: Siit ¢ocuklarinda tipik higilti (wheezing) nedenleri arasin-
da en siklikla bronsiolit, astim gibi nedenler gelmekle beraber;

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

[2-agonist tedavisine iyi cevap vermeyen vakalar icinde immiin
yetmezlikli/hipogammaglobulinemik hastalar gelmektedir.

Amag: Burada tekrarlayan hisiltilar1 nedeniyle hipogammaglo-
bulinemi saptanan 2 hastamiz sunulmus ve bunlarin tedaviye
cevabi degerlendirilmistir.

Vaka 1: Yirmi aylik kiz hasta tekrarlayan hinltih ve ékstiriik sikayeti
ile bagvurdu. iki ay énce yakalandig1 bronsiolit nedeniyle son 2
aydir diizensiz salbutamol+budesonid kullanmasina ragmen ya-
kinmalar1 ge¢memisti. Dokuz kez bronsiolit ile yatis1 olmustu.
Babas: astimliydi. Fizik muayenesinde, solunumu sikintili, akciger
seslerinde ronflan ronkiis ve sukrepitan raller vardi. Yatigimn 4.
giiniinde 0,5 gr/kg tek doz IVIG sonras: klinigi geriledi. Laboratuar
bulgularinda: IgE: 68; IgG: 358 mg/dL; IgM: 156 mg/dL; IgA:34
mg/dL idi. Lokosit: 10,9/mm?; Hgb: 12,5g/dL; Hct: 37%,; platelet:
398.000/mm? idi. Ter testi: negatif, ekografi: normaldi.

Vaka 2: Yedi bucuk aylik kiz hirilt: ve éksiiriik sikiyeti ile bagvurdu.
Iki aylikken viral USYE+idrar yolu enfeksiyonu ile birlikte baglayan
hinlt sikayeti ile antibiyotik kullanimi sonras: diger sikayetleri ge-
rilerken higiltih solunumu salbutamol tedavisine ragmen kaybol-
mamig ve son 1-2 aydir hinltis: siddetlenmisti. Yatinlarak 7 glinde
diizeldikten sonraki 10 giin i¢inde tekrarlayan sikdyeti nedeniyle
bagvurdu. Babaanne ve kuzenlerde astim mevcut. Fizik muayene-
sinde; akciger seslerinde ronkiis+sukrepitan ralleri duyulmaktayd.
Salbutamol, ipratropium, klaritromisin ve anti-reflii tedavilerine
ragmen 2 hafta boyunca sikiyetleri gerilemedi. Yatiginin 15 gii-
niinde 0,5 gr/kg tek doz IVIG verildi. Son 2 aydir hi¢ hinlt: sikayeti
olmamugt. Laboratuar bulgularinda: IgE:<5; IgG: 354 mg/dL; IgM:
106 mg/dL; IgA: 34 mg/dL idi. Ekografisi normaldi.

Cikarimlar: Tekrarlayan higiltis: olan ve tedaviye iyi cevap verme-
yen cocuk vakalarda gegici de olsa hipogammaglobulineminin
diistintilmesi gerektigini ve bu tedaviden faydalandiklarini gos-
termektedir.

Anahtar Kelimeler: Hipogammaglobulinemi, higilti, usiltih cocuk

P-018

Hipokomplementemik iirtikeryal
vaskulit olgusu

Oner Ozdemir, Engin Menekse, Mukaddes Kilig,
Gilin Kaya, Emine Kiirt, Hayrunnisa Bozkurt

Sakarya Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

Giris: Hipokomplementemik iirtikeryal vaskulit nadir gériilen
immiin-kompleks araciligiyla olusan edinilmis persistan hipo-
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komplementemi ve {irtiker ile karakterize bir sendromdur. Ur-
tiker disinda anjiyoodem, laringeal 6dem, pulmoner tutulum,
artrit, artralji, glomeriilonefrit ve iiveit gibi sistemik bulgularla
kendini gésteren bir hastaliktir. Bu bulgularin en az 6 ay devam
etmesi gereklidir. Laboratuar bulgularinda da klasik kompleman
yolu elemanlarinin (C2 [ C3, ve/veya C4) diisiikliigii belirgindir.

Amag: Cocuklarda ¢ok nadir goriilen bir tirtiker tiirli gelistiren
olgumuzu giincel literatiir verileri 15131nda tartigmak istedik.

Olgu: Bes yasinda kiz hasta bacaklarda, viicutta kagintil dékiintd,
eklemlerde agn sikayetleri ile poliklinigimize bagvurdu. Bir giin
6nce aniden bacaklarda ve viicutta deriden kabarik dékiintiiler
olmaya baglamis. Dokiintiiler giin boyunca kaybolmayip morar-
mis. Sonrasinda, her iki ayak bilegindeki eklem agris1 ve sislik
sikayetlerinin eklenmesi tizerine hastanin yatigt yapildi. Yakla-
sik 4 giin 6nce otit media nedeniyle antibiyotikli kulak damlas:
ve ikinci kusak sefalosporin verilmis. Ozgegmis: infantil astim
teshisiyle belli bir stire takip edilmigtir. Soy ge¢misinde 6zellik
yoktu. Fizik muayenede: Genel durumu orta, halsiz, ajite fakat
koopere idi. Tartis1 ve boyu normaldi. Tansiyon arteriyel: 90/60
mmHg idi. Subfebril atesi vardi. Bag-boyun muayenesinde ku-
lak arkasinda kirmizi plak seklinde deriden kabarik dékiinti,
orofarenks normal, sag kulak zar1 hiperemikti. Solunum sistemi
muayenesinde: DSS:24/dak, dinlemekle akciger sesleri dogaldi.
Kardiyovaskiiler sistem muayenesinde: KTA:90/dak, kalp sesleri
ritmik, ek ses ve ifiiriim yoktu. Batin rahat, defans rebound ve
hepato-splenomegali yoktu. Deri muayenesinde: gévde ve ba-
caklarda plak seklinde yaygin deriden kabarik dékiintiiler mev-
cuttu. Gévdedeki lezyonlar yer yer solmus ve mor renkli ekimotik
gériiniime kavusmustu. Hasta tirtikeryal vaskiilit olarak deger-
lendirildi. Hastaya metilprednizolon 2 mg/kg/giin, feniramin
maleat 1 mg/kg/giin ve ranitidin 2 mg/kg/giin dozunda baslandi.
Laboratuar bulgularinda: CRP: 25mg/L, Hb: 12.3g/dL, Hct:%37,
rutin biyokimyas: normaldi. C3: 0,87 (0,90-1,80) g/L, C4: 0,175
(0,10-0,40) g/L, RF:<20, ANA: negatif, anti-ds DNA, anti-SMA, an-
ti-AMA ve anti-LKM sonucu bekleniyor. Sedim: 8/20 mm-saat;
PT: 12,4, aPTT: 23,3, INR: 1,12 idi. TORCH: negatif, IgG: 6,86;
IgA: 0,9, IgM: 1,53; IgE: 62,6, TSH: 1,48; fT4: 14,86, anti-HAV Ig
M/G, HBsAg, HBeAg, anti-HBe ve anti-HCV negatifti. Periferik
yaymada: blast izlenmedi ve trombositler yeterliydi. Yatiginin 2.
giinii atesi tekrarlayan ve CRP: 110 mg/L bulunan hastaya seftri-
akson 75 mg/kg/giin basglandi. Hastanin kan kiiltiiriinde iireme
yoktu. Yatisinin 3. ve 4. giinii bilateral alt ekstremiteler, eller ve
g6z cevresinde 6demi olan hastanin iirtikeryal dékiintiileri de-
vam etmesi lizerine bakilan Clq esteraz inhibitérii diizeyi nor-
maldi. Yine 4. giinii nefes almakta zorlandi§in ve ara ara gogiis
agrisinin oldugunu séyleyen hastanin EKG ve ekokardiyografisi
normaldi. Ayni giin karin agris1 da baglayan hastanin batin ultra-
sonu normal, gaitada gizli kan negatifti. Yatiginin 6. giinii ara ara
nefes almada zorluk sikiyetleri devam eden hastanin kan gazi
normal bulundu. Géz konstiltasyonunda tiveit ya da bagka pato-
loji saptanmadi. Hastaya cilt biyopsisi yapild1.

Cikarimlar: Cocuklarda nadir olarak kargimiza cgikan iirtikeryal
vaskiilitili olgularda artrit, karin agrisi, nefes darlig: gibi beklen-

medik sistemik bulgular oldugunda hipokomplementemik tirti-
keryal vaskulit diistintilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Hipokomplementemi, iirtiker, vaskulit

P-019

P-020

Tahtakurusu isirmasina bagh nadir
gelisen bir komplikasyon; Biill6z
eriipsiyonlar

Giiven Kaya, Sitileyman Tolga Yavuz, Ali Giingor,
Faysal Gok

Giilhane Askeri Tip Akademisi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Ankara, Tiirkiye

Giris: Tahtakurusu 1sirmalarina bagh reaksiyonlar basit lokal deri
lezyonlarindan éliime neden olabilen anafilaktik reaksiyonlara ka-
dar genis bir spektrumda gézlenebilir. Deri lezyonlan ¢ogunlukla
yogun kasintinin eslik ettigi kirmizi renkli makiil ve papiiller, ba-
zende yaygin eritemat6z dokiint, tirtiker seklindedir. Burada lite-
ratiirde nadir gériilen bir komplikasyon olan tahtakurusu i1sirmas:
sonras biill6z lezyonlar gelisen iki olgu sunulmustur.

Olgu 1: Yedi yasinda erkek hasta, 3 giin 6nce bacaklarinda, 2
giin 6nce kollarinda, 1 glin 6nce gévdesinde sinek 1sirigina
benzer gekilde baglayan ve sonrasinda pleomorfik (makiiler,
papiiler, vezikiiler, biilléz) 6zellik kazanan kasintili lezyonlar
nedeni ile acil servise bagvurdu. Hastanin 4 giin 6nce ailesi ile
Ankara'daki evlerinden kirsal bélgedeki evlerine gittigi, benzer
yakinmalarin 4 yagindaki kardesinde de oldugu ve son 4 gece
birlikte ayni yatakta yattiklan ancak kardesinde vezikiiler ve
biilléz lezyonlarin ortaya ¢itkmadig: 6grenildi. Soy gecmisi ve
6zgecmisi 6nem arz etmiyordu, son 1 ay icinde ila¢ kullanimi
yoktu, ailede alerjik hastalik hikayesi yoktu. Vital bulgular: do-
gal olan hastanin muayenesinde sol ayak sirt1 lateralinde 3,5
cmx2 cm ve 2,5 cmx2 cm ¢apinda 2 adet biilléz lezyon, sol ayak
tabani lateralinde 1 cmx1 cm c¢apinda biilléz lezyon, sol ayak
malleoliinde makiiler, deskuame kagintili lezyon mevcuttu. Di-
ger fizik muayene bulgular: normaldi. Serum total IgE diize-
yi 219,7 IU/mL (18-71) saptandi, bunun diginda labaratuvarda
anormallik yoktu. Hastanin yatag: dikkatlice incelendiginde
yatak dikis aralarinda 5-6mm boyunda, yassi, kirmizimsi-kah-
verenkli tahtakurulari bulundu. Tahtakurusu isirigina bagh
biilloz reaksiyon tamisi ile Diflukortolon valerat-Klorkinaldol
(nerisona-c) tedavisi baglandi. Hastanin tiim semptomlarinin
2 hafta icerinde geriledigi gézlemlendi.



Olgu 2: Bes yasinda erkek hasta, 2 giin énce bacaklarinda, 1 giin
6nce de govdesinde sinek 1sirigina benzer gekilde baslayan son-
rasinda pleomorfik (makiiler, papiiler, vezikiiler, biilléz) 6zellik
kazanan kagintili lezyonlar nedeni ile acil servise bagvurdu. Has-
tanin 3 giin 6nce ailesi ile Ankara'daki evlerinden kirsal bélgede-
ki evlerine gittigi, benzer sikayetlerin ailenin diger bireylerinde
de oldugu ancak vezikiiler ve biilléz lezyonlar ortaya ¢ikmadi-
g1, kéylerine her gittiklerinde benzer sikayetlerin tekrarladig:
6grenildi. Soy gecmisi ve dzgegmisi 6nem arz etmiyordu, son
1 ay i¢inde ila¢ kullanimi yoktu, ailede alerjik hastalik hikayesi
yoktu. Vital bulgular1 dogal olan hastanin sol bacak medialinin
orta kisminda 1,5 cmx1,5 cm ¢apinda biilléz lezyon ve 1 cmx1,5
cm ¢apinda makiiler, erode, kasintili lezyon, sol dizde hiperemik
zeminde 6 adet vezikiilden olusan kagintili lezyon, sol dirsekte
hiperemik zeminde, vezikiiler kagintili lezyon, belinde 3 cm ¢a-
pinda makiilopapiiler kagintili lezyon, sag dirsekte makiiler 5-6
vezikiilden olusan 4 cm capinda kagintih lezyon mevcuttu. Di-
ger fizik muayene bulgular1 normaldi. Serum total IgE diizeyi
258,3 IU/mL (18-71) saptandi, labaratuvarda bagka anormallik
yoktu. Hastanin yattig1 oda dikkatlice incelendiginde ahsap mo-
bilyalarin aralarinda ve koltuk dikis aralarinda 5 mm boyunda,
oval, kirmizimsi-kahverenkli tahtakurular: bulundu. Tahtakurusu
isirigina baglh biillsz reaksiyon tams: ile Diflukortolon valerat-
Klorkinaldol (nerisona-c) tedavisi baglandi. Hastanin tiim semp-
tomlarimin 2 hafta icerisinde geriledigi gézlemlendi

Cikarimlar: Cocukluk ¢ag biilléz ertipsiyonlarinin ayirici tanisinda
ilag reaksiyonlari, gida allerjileri, iirtiker, sivrisinek 1siriklari, sca-
bies, stafilokok enfeksiyonlar: ve sugicegi ile birlikte tahtakurusu
1siriklan da etyolojide diistiniilmesi gereken nedenlerdendir.

Anahtar Kelimeler: Biilloz ertipsiyon, komplikasyon, tahtakurusu
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Nadir goriilen besin allerjili iki
olgu: Kabak cekirdegi ve hashas ile
anafilaksi

Ali Gilingor!, Stileyman Tolga Yavuz!, Giiven Kaya!,
Mustafa Giileg?, Faysal Gok*

'Giilhane Askeri Tip Akademisi, Cocuk Saglhgt ve Hastaliklar: Anabi-
lim Dali, Ankara, Tiirkiye

2Giilhane Askeri Tip Akademisi, Immiinoloji ve Allerji Hastaliklar
Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye

Girig: Gliniimiizde besin allerjisi sikigy, 6zellikle gelismis bati iil-
kelerinde giderek artmaktadir. Bu artigin diyet iceriklerinin degis-
mesi, besinlerin hazirlanma yollar, anne ve stit cocugu diyeti ve
antiasit kullanimi gibi nedenlere bagh oldugu 6ne stirtilmiistiir.
Burada nadir gériilen besin allerjili iki ¢ocuk olgu sunulmustur.

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

Olgu 1: Dért buguk yaginda erkek hasta findik, hashasg, susam ve
kabak cekirdegi tiiketimi sonrasinda allerjik reaksiyon gelisme
sikayeti ile bagvurdu. Hastanin bebeklik déneminde 6 ay devam
eden atopik dermatit hikayesi mevcuttu. ilk defa 3 yaginda has-
hasiceren ¢6rek yedikten 5 dakika sonra agiz ¢evresinde baglayan
ve yiiziin geri kalanina yayilan kasinti, kizariklik ve sislik ortaya
ctkmis. Sonrasinda sikayetlerine nefes darlifi ve higilt: eklenmis.
Hasta 6 ay sonra yanlighkla hashagh ¢érek yemesi tizerine benzer
reaksiyonlar gériilmiis. Iki buguk yasina kadar sorunsuz kabak
cekirdegi tiiketen hastada kabak cekirdegi tiiketimi sonrasinda
5 dakika icerisinde yiizde kizariklik, g6z kapaginda sislik, nefes
darlig: ve hisilt1 baglamug. Hastada susam tiiketiminden sonrada
benzer sikayetler gériilmiis. Hastanin fizik muayenesi ve rutin
laboratuar tetkikleri normaldi. Yapilan prik testinde susam (7x5
mm) antijenlerine yanit pozitif bulundu. Kabak ¢ekirdegi ve has-
has ile yapilan prik to prik testlerde pozitif sonugland: (6x4 mm).
Yapilan laboratuvar tetkiklerinde susam spesifik IgE 21,6 kU/L
olarak saptandi. Diyetten sorunlu besinlerin eliminasyonu 6ne-
rildi ve hastaya adrenalin otoenjektor temin edildi.

Olgu 2: Yedi yasinda kiz hasta ilk defa kabak ¢ekirdegi yedikten
15-20 dakika i¢inde g6z kapaklarinda ve dudaklarda sislik, kagint:
ile ag1z icinde 6dem yakinmalari ile acil servise bagvurdu. Hasta-
nin hikayesinde ayrica susam iceren gidalar tiikettigin de dudak-
larda sisme oldugu 6grenildi. Hastanin babasinin polen duyarli-
lig1 ve alerjik rinokonjonktivit tarus: ile takipliydi. Hastanin fizik
muayenesi ve rutin laboratuar tetkikleri normaldi. Yapilan prik
testinde susam (10x11 mm) ve cayir poleni (10x9 mm) duyarlihig
saptandi. Kabak cekirdegi ile yapilan prik to prik testleride pozitif
sonuglandi (18x12 mm).

Cikarimlar: Cocukluk ¢aginda en sik inek siitli ve yumurta al-
lerjileri gériilmekle beraber kuruyemis, soya ve deniz tirtinlerine
kars: besin allerjilerine sik rastlanir. Haghag ve kabak cekirdegi
tiiketimi sonrasinda farkli siddette allerji gériilebilecegi akilda
tutulmalidir. Hekimler ve hasta yakinlar tarafindan besin aller-
jisinin farkindah@in artmasi; nadir goériilen besin allerjilerinin
daha kolay taninmasim saglayabilir.

Anahtar Kelimeler: Anafilaksi, cocuk besin allerjisi, kabak cekir-
degi, susam

P-022

Yetiskinler ve cocuklar arasindaki
allerji degerlerinin kiyaslanmasi

Giilsen Meral', Sema Artun?, Aysegiil Uslu'

!Kagithane Devlet Hastanesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklar Béliimdi,
Istanbul, Tiirkiye

2Kagithane Devlet Hastanesi, Dermatoloji Béliimii, Istanbul, Tiirkiye
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Amag: Yetiskin ve ¢ocuklarda yapilan alerji testlerinin degerlen-
dirilerek Kagithane ilgesi i¢in bir profil ¢ikarilmasi ve her iki gru-
bun alerji agisindan farkhiliklarinin tespit edilmesi.

Gereg ve Yontemler: Kagithane Devlet Hastanesine bagvuran ve
deri prick testi yapilmig tiim hastalar ¢alismaya alinmusg ve retros-
pektif olarak testlerin degerlendirilmesi yapilmistir.

Bulgular: Calismaya 44 tane ¢ocuk katilmustir ve ¢ocuklarin yaslar
3-17 arasinda degismekte olup ortalama yaglar 9,84'dir. Cocuklarin
%63,6's1 kiz, %36,4'1i erkektir. Calismaya katilan yetiskin sayis1 124
olup, yaslan 19-67 arasinda degismektedir. Yag ortalamas: 38,84'tiir.
Yetiskinlerin %66,1'i kadin, %33,9'u erkektir. Her iki gruptaki kati-
limcilarn en yaygin sikayeti tirtikerdir, bunun diginda burun tikanik-
ligy, aksirik, Skstirtik, bogaz kagintisi, geniz akintisi, hiriltih solunum
gibi sikayetler de yaygin olmamakla birlikte mevcuttur. Her iki gruba
da genel solunum ve gida paneli bakilmigtir. Hem yetiskin hem de
cocuk grubunda 1,5 degeri ile en yiiksek alerji seviyesi ortalamas ev
tozu akari olarak tespit edilmistir. Gida paneli degerlendirildiginde
yetiskinlerde 0,44 ile tavuk, cocuklarda ise 0,65 ile karabiber en yiik-
sek alerji ortalamasi olarak tespit edilmistir. Cocuk grubunda hamam
bécegi alerjisi hi¢ géziikmemis olup, yetiskin grubunda ort 0,22 dir.
Iki grup arasinda karabiber cocuklarda istatistiksel olarak anlamh
yliksek bulunmustur (p<0,05). Solunum paneli kiyaslandiginda yetis-
kinlerin alerji degerleri, cocuklara oranla daha yiiksek bulunmusgtur
ancak istatistiksel olarak anlamh bir fark gézlenmemistir. Gida paneli
incelendiginde genel olarak ¢ocuk grubunun ortalama degerlerinin
yetiskinlerden daha yiiksek oldugu gézlenmistir ancak istatistiksel
olarak anlamh bir fark goriilmemistir.

Cikarimlar: Bu ¢alisma Kagithane bélgesine dair alerji ile ilgili
yapilan ilk istatistiki inceleme olup, ileride yapilacak ¢aligmalar
icin base olusturmaktadir. Cahsmamz incelendiginde giinii-
miizde 6nemli bir saglik sorunu olan alerjinin karabiber gibi de-
gisik parametrelerde de goriildiigii ve bu nedenle alerji tedavi-
sinde alerji prick testlerinin uygulanarak tedaviye y6n verilmesi
gerektigi sonucu ortaya ¢tkmaktadur.

Anahtar Kelimeler: Allerji, cocuk, deri prick testi, yetigkin,

P-023

Cocukluk Caginda Toplumdan
Gelisen Pnémonilere Hekimlerin
Yaklasimi

Ahmet Sami Yazar, Huri Aydogan, $irin Giiven,
Burcu Karakayali, Ismail Islek

Umraniye Egitim ve Aragtirma Hastanesi

Amag: Cocukluk ¢ag1 pnémonileri, 6zellikle gelismekte olan tilke-
lerde en énemli morbidite ve mortalite nedenidir. Taru ve tedavi

en pnémonilerde (TGP) hekimler arasindaki yaklagim farkhiliklarini
gidermek, erken tani ve i morbidite ve mortaliteyi azaltmak amac
ile hazirlanmaktadir. Caligmarmizda Cocuk 1 TGP’lerinde tans, tetkik
ve tedavi yaklagimlarini ve rehberlerle uyumluluklarini aragtirdik.

Gereg ve Yontemler: Toplam 192 hekimle ylizyiize gériisme yapild
ve tany, tetkik, tedavi kriterleri ve ilag seceneklerini iceren 12 soruluk
anket dolduruldu. Calismamizda rehberlerdeki énerileri géz 6niinde
bulundurarak, semptomlar arasinda ates, Skstiriik, gégiis cekilmeleri
ve tagipneyi sorguladik. Ayrica doktorlarin ¢cocukluk caginda gelisen
TGP'de uyguladiklan: tam ve tedavi yéntemleri ile tedavi siirelerini
arastirdik ve bu sonuglan Tiirk Toraks Dernegi'nin ve Amerikan Pedi-
yatrik Enfeksiyon Hastaliklar1 Dernegi'nin ¢ocuklarda gelisen TGP'e
yaklagim icin hazirladiklan rehberle kargilagtirdik.

Bulgular: Rehberlerin TGP tanmisinda semptom ve klinik deger-
lendirmeyi énermesine ragmen cocuk uzmanlarinin sadece
%11,8'i rehberdeki 6nerilere gére semptom ve muayene bulgu-
lar1 ile TGP tanis1 koymaktadir. %6,9'u pnémoni tanis: koymak
icin ilk planda oskiiltasyon bulgular1 ve postero-anterior akciger
grafisini (PA AC) tercih etmektedir ancak hastanin semptomlari-
n1 tanida kullanmamaktadi. Cocuk uzmanlarinin TGP tanisi koy-
mak i¢in %58,8 PA AC grafisi, tam kan sayimi ve C reaktif prote-
in (CRP), %24,5’u PAAC grafisi, tam kan sayimi, CRP ve eritrosit
sedimentasyon hizimi (ESH) kullanirken, %4,9'u biitiin tetkikleri
kullanmaktadir. Sonuglarimiz pnémoni tanisinda yiiksek oranda
radyolojik incelemelerin tercih edildigini gostermektedir. He-
kimlerimizin ayaktan takip edilen ve tan: alan TGP hastalarinda
da ileri tetkikler ve radyolojik gériintiileme metodlarini tercih
ettiklerini saptadik.

Rehberlerin ciddi TGP’li hastalarda dahi agizdan verilen antibi-
yotikleri giivenli ve etkili olmalar1 nedeniyle 6nermelerine rag-
men, rehberlere ters olarak amoksisilin hafif pnémonilerde dahi
cok az tercih edilmektedir. Oysa amoksisilin ilk tercih olmali-
dir ¢iinkii TGP’ye yol acan patojenlerin ¢oguna, 6zellikle de en
sik gériilen invaziv patojen olan streptococcus pnémoniye kars:
etkilidir. Alternatif olarak ko-amoksilav, azitromisin ve klaritro-
misin tercih edilmelidir. Ancak %55'lere ¢ikan oranda doktorlar
ampisilin/sulbaktam ile parenteral tedaviyi tercih etmektedir.

Tedavi siiresi konusunda randomize kontrollii calismalar yok-
tur. Tiirk toraks dernegine gére komplike olmayan vakalarda
tedavi siiresi 7-10 giin veya ates diistiikten sonra 5 giin olarak
belirtilmistir. Rehberlere uyumlu olarak hekimlerin %49,7’si 10
giinliik tedaviyi tercih etmektedir, ancak ¢ocuk uzmanlarinin
%15,7si, cocuk asistanlarinin %21,1'ine gére tedavi siiresi 5 giin
secilmistir. Tim hekimlerin %17,1’i tedaviyi sonlandirmak icin
semptomlarin ve oskiiltasyon bulgularinin iyilesmesini yeterli
bulmuslardir, cocuk hekimlerinin %13,7’si PA AC grafisinin de
diizelmesini gerekli bulmaktadur.

Cikarimlar:  Sonuglarimiz  ¢ocuklarda Toplumdan Gelisen
Pnémoni'ye tani ve tedavi agisindan rehberlere uyulmadigins,
invazif ve maliyeti yiikselten tetkiklerin yapildigini géstermek-
tedir. Bu bulgular dogrultusunda tiim hekimlerin 6nerilen reh-
berler konusunda egitim ve bilgilendirilmeleri gerektigini dii-
stinmekteyiz. Bu sayede TGP’e bagl morbidite ve mortalitenin



azalmasi yaninda, hem liizumsuz antibiyotik kullanilmas: engel-
lenmis hem de antibiyotiklere karsi diren¢ gelisiminin 6niine
gecilmis olacagin diistinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Toplumdan gelisen pnémoni, cocukluk ¢ag:
pnémoni, pnémoniye yaklasim
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Viral solunum yolu
enfeksiyonlarinda influenza!

Nursen Cigerci Giinaydin!, Hacer Orsdemir Hortu?,
Sanem Eren Akarcan’, Ash Aslan?, Giildane Koturoglu?,
Figen Giilen', Remziye Tanag', Candan Cicek?,

Esen Demir!

'Ege Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Immunoloji-Alerji ve Gogiis
Hastaliklar1 Bilim Dali, Izmir, Tiirkiye

2Ege Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklart Anabi-
lim Dal, Izmir, Ttirkiye

*Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Mikrobiyoloji Anabilim Dals,
Izmir, Tiirkiye

Amag: Influenza tiim yag gruplarinda akut solunum yolu hastalik-
larinin 6nemli bir nedeni olup erken ve ge¢ komplikasyonlara ve
6limectil akciger hasarina neden olabilir. Calismamizda solunum
yolu virus panelinde patojen olarak influenza {ireyen hastalarin kli-
nik ve laboratuar 6zelliklerinin arasgtirlmas: amaglanmustir.

Gere¢ ve Yontemler: Eyliil 2013-Subat 2014 tarihleri arasinda
EUTF Hastanesinde viral solunum yolu enfeksiyonu siiphesi ile
bagvuran hastalarda bakilan 583 virus panelinde, influenza A ve
B bakilan hastalarin sonuclari degerlendirilmistir. Siiriintii 6rnek-
lerinde influenza A ve B, shel-vial hiicre kiiltiirti yéntemi, direkt
floresan antikor testi veya multipleks PCR testleriyle bakilmugtir.
Hastalarin klinik ve laboratuar 6zellikleri retrospektif olarak hasta
kayitlarindan degerlendirilmistir. Istatistiksel analizde SPSS ver-
siyon 20.0 kullanilmug ve p<0,05 degeri anlaml kabul edilmistir.

Bulgular: Solunum yolu virus panelinde infuenza bakilan 548
hastanin %23’linde (n:126) influenza iiretildi. Viral patojenle-
rin %90,4ii (n:114) influenza A, %9,6 ‘s1 (n:12) influenza B olup;
hastalarin %17,4’ti (n:22) eriskin, %82,6’s1 (n:104) ise ¢ocuk yas
grubunda idi. Erigkin hastalarin yas ortalamasi 50,7+20,2 (22-86)
yas; cocuk hastalarin ise 8+45,4 (0-192) ay idi. Aylara gore bakildi-
ginda (eyliil, ekim, kasim, aralik, ocak, subat) influenza A tireme-
si sirasiyla %3,5 (n:4), %9,6 (n:11), %3,5 (n:4), %13 (n:15), %58,7
(n:66), %11,4 (n:13), %0 (n:0) olup ocak ayinda en sik (p:0,00) idi;
benzer gekilde influenza B tiremesi %16,6 (n:2), %16,6 (n:2), %8,3
(n:1), %25 (n:3), %33,3 (n:4), %0 (n:0), %0 (n:0) olup ocak ayinda
en sik saptandi (p:0,04). Caligmamizda ¢ocuk hastalarin klinik ve
laboratuar 6zellikleri degerlendirildi. Hastalarin %61,5'i (n:64)

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

erkek idi. Olgularin gelis yakinma ve bulgulan %56,8 solunum
sitkintis1 veya higilti, %54,5 oksiiriik, %37 ates, %31,8 hipoksi,
%8 balgam idi. Tan1 dagilimi ise %45 (n:45) bronkopnémoni,
%25 (n:25) bronsiolit, %15 (n:15) iist solunum yolu enfeksiyonu,
%15 (n:15) diger nedenler idi. Hastalarin akciger grafi bulgula-
r1 %39 (n:30) bilateral infiltrasyon, %24,7 (n:19) hiperaerasyon,
%15,6 (n:12) tek tarafli infiltrasyon, %14,3 (n:11) normal, %2,6
(n:2) atelektazi, %2,5 (n:2) plevral efiizyon idi. Ureme olan has-
talarin %25,8’si immun yetmezlik, kistik fibrozis, konjenital kalp
hastalig1 ve hemato-onkolojik hastaliklar gibi nedenlerle izlen-
mekte idi. Konjenital veya edinsel bagisiklik yetmezligi olan
90 hastanmin %17,8’sinda (n:16) viral patojen olarak influenza A
veya B iiretildi. Influenza iireyen hastalarda (Grup A) yats siiresi
14,2+13 (1-77) giin olup baska virus iireyen (Grup B) ve lireme
olmayan (Grup C) hastalara gére uzundu (p<0,05). Grup Amin
laboratuar degerlendirmesinde WBC: 1079316036 (616-31300)/
uL, ANS: 5180+4338 (9-20600)/uL, ALS: 412242836 (4122-2836)/
pL, Eosinofil sayisi: 127+387 (0-1900)/ pL, eritrosit sedimentas-
yon hizi: 32+44 (2-120) mm/saat, C Reaktif Protein (CRP):1,5+2,7
(0-14) mg/dL olup; Grup B ve C'nin laboratuar sonuglan ile fark
yoktu(p>0,05). Gruplar arasinda l6kopeni, nétropeni ve lenfo-
peni goriillme sikhify arasinda fark yokken (p>0,05) eosinofili
(>=%4) Grup C'de daha sikt1 (p:0.04). Grup A'da 3 hastada me-
kanik ventilasyon ihtiyaci gelismis olup, 2 hastada ise miyokar-
dit gelismisti. Oseltamivir tedavisinin yatig siiresi {izerine etkisi
saptanmadi(p>0,05). Influenza iiretilen 3 hastada 4’lii, 9 hastada
3'lu, 49 hastada 2’li virus tiremesi saptandi; birlikte tiretilen en
sik virusler rinovirus, RSV A, RSV B, metapnémovirus olup siklig
sirasiyla %23,8 (n:30), %8,7 (n:11), %8,7 (n:11), %7,9 (n:10) idi.

Cikarimlar: Solunum yolu enfeksiyonlarinda klinik ve laboratuar
verilerinin her zaman tanida yol gésterici olmamasi nedeniyle
viral ajanin belirlenmesi i¢in hizh tami yontemlerinin gelistiril-
mesi hastanin tedavi ve izleminde yol gosterici olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Virus paneli, influenza

P-025

4-18 yas arasi astimli cocuklarda
obezite ile astim kontrolii iliskisi
Adem Yasar?, Yasemin Akin', Biilent Karadag? Esra

Polatoglu Cetinkaya', Saniye Girit,
Diindar Yaykiran!

'Dr. Liftii Kirdar Kartal EGitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Kli-
nigi, Istanbul, Ttirkiye
’Marmara Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklar: Bilim
Dali, Istanbuli Ttirkiye

Amag: Son 20-30 yilda, gelismis toplumlarda, cevre sartlan ve
yasam tarzindaki degisim obezite ve astim prevalansinda arti-
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sa yol agmugtir. Obezite ve astim arasindaki iligki aragtirilirken;
obezitenin, astim kontroliinii nasil etkiledigi de aragtirilmaya
baglanmugtir. Yapilan c¢aligmalarin bir kismi obezite ile astim
kontrolii arasinda iligki oldugunu vurgularken, bir grup calis-
mada da iligki olmadigini gosterir sonuglar elde edilmistir. Biz
bu ¢alisgmamizda, izledigimiz bir grup astimhi hastada obezite
ile astim kontrolii arasinda iliski olup olmadigini arastirmay:
amacladik.

Gereg ve Yontemler: Prospektif olarak planlanan bu ¢aligmada,
1 Kasim 2012 ile 31 Mayis 2013 tarihleri arasinda 4-18 yas arasi
astim tanih 200 hastanin BMI hesaplanmasi ve hastalara Astim
Kontrol Testi (ACT) ve Astim Kontrol Anketi (ACQ) uygulanarak
sonuglar1 degerlendirilmistir.

Bulgular: Calisma grubumuzu, yaslar 4 ile 18 yil arasinda de-
gisen ve yas ortalamasi 8,17+2,90 yil olan toplam 200 astim
tanili cocuk olusturmaktadir. Cocuklarin BMI 6l¢timleri 12,4
ile 30,0 kg/m? arasinda degigmekte olup, ortalamasi 8,18+2,89
kg/m?dir. Cocuklarin 110’u (%55) erkek, 90’1 (%45) kizdi. Ol-
gularin 5’inin (%2,5) BMI'i<%5, 129'unun (%64,5) BMI's1 %5
ile %85 arasinda, 34’iintin (%17) BMI's1 %85 ile %95 arasin-
da, 32’sinin (%16) BMI's1 >% 95 olarak bulunmusgtur. ki yiiz
astimli hastanin, %17’sini kilolu, %16’sin1 obez olarak sapta-
dik. Astim kontrol testi (ACT) sonucunda ¢ocuklarin 72’sinde
(%36) tam kontrol, 102’sinde (%51) kismi kontrol gériilmekte
olup, 26’s1 (%13) kontrolsiiz olarak saptanmigtir. Astim kont-
rol anketi (ACQ) sonucunda ¢ocuklarin 165’inde (%82,5) tam
kontrol, 17’sinde (%8,5) kismi kontrol gériilmekte olup, 28'i
(%9) kontrolsiiz olarak bulunmustur. Hastalar Viicut Kitle
Indexine (BMI) gére gruplandirdiktan sonra astim kontrolii
derecesi ACT ve ACQ testlerine gore degerlendirilmis, obez
hasta grubu ile obez olmayan hasta gruplari arasinda astim
kontrolii agisindan istatiksel olarak (p>0,05) anlaml fark bu-
lunamamagtir.

Gikarimlar: Iki yiiz astimli hasta iizerinde yapmis oldugumuz
calismamiz sonucunda, obezite ile astim kontrolii arasinda
anlaml iligki bulunamadi. Astimh ¢ocuklarda obezite sikhig-
nin sagliklh popiilasyona gére daha fazla oldugunu ve béylece
obezite ile astim arasinda iliski oldugunu sonucuna vardik.
Obezite ile Astim kontrolii arasindaki iligkiyi arastirmak icin
yapilmus olan ¢aligmalara da bakti§imiz zaman, obezite ile as-
tim kontroli arasinda iligkisi oldugunu vurgulayan ¢alismalar
yaninda, herhangibir iligki olmadigina dair sonuglar bildiren
caligmalarda bulunmaktadir. Baz: ¢alismalarda da, obezitenin
kendisinin akciger fonksiyonlarini bozdugu ve bunun sonu-
cunda yanlghkla astim tanisi alip degerlendirilmesine yol
actif ileri siiriilmektedir. Bizde bu ¢alismamizin sonucunda,
daha ¢ok hasta sayisi ile yapilan ¢aligmalarin, obezite ile astim
kontrolii iligki agisindan daha dogru sonuclar verecegi inan-
cindayiz.

Anahtar Kelimeler: Obezite, astim, obezite astim iligkisi

P-026

Pnémotoraks ile karisan ge¢c donem
diyafragma hernisi: Olgu sunumu

Ertug Toroslu', Duygu Tatl?, Miige Unliil, Ebubekir Er?,
Tugcem Keskin', Mehmet Karaci!, I. Ethem Piskin'

'Biilent Ecevit Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Zonguldak, Tiirkiye

?Biilent Ecevit Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim
Dali, Zonguldak, Tiirkiye

Giris: Konjenital diyafragma hernileri genelde erken yenidogan
déneminde tani alan, pléroperitoneal kanalin kapanmasindaki
yetersizlik sonucu diyafragmadan batin ici organlarin toraks ici-
ne yer degistirmesidir. En sik %90 oraninda Bochdalek hernisi
seklinde olup, solunum ve sindirim sistemi semptomlari birlikte
gozlenebilir.

Olgu: ki yas 1 aylik erkek hasta; dis merkeze solunum sikinti-
s1, takipne, bulant1 ve 6giirme sikayetleri ile bagvurmus olup ve
cekilen akciger grafisinde pnémotoraks ile uyumlu gériiniim ol-
mas! lizerine gogis tiipti takildiktan sonra ileri tetkik ve tedavi
amagh tarafimiza sevk edilmistir. Gelisinde hastanin yapilan fizik
muayenesinde genel durumu iyi oldugu gézlendi. Vitalleri ates:
37,7°C, nabiz: 157/dk, solunum sayisi: 40/dk, TA: 133/105 mm/
Hg, SPO2: %94 idi. Sol hemitoraksta solunum sesleri azalmig
saptandi. Detayli muayenesinde ek patoloji saptanmadi. Kan ga-
zinda hipoksi ve hiperkarbi bulgusu mevcut olmayan hastanin,
cekilen akciger grafisinde pnémotoraks uyumlu gériintii saptan-
mast iizerine; ¢ocuk cerrahisi tarafindan gégis tiipti degistirldi.
Ossile olmadig1 gozlenen ve kontrol akciger grafisinde de pno-
motoraks goriintitiisii devam eden hastanin, cekilen bilgisayarh
tomografisi de pnémotoraks ile uyumlu olarak rapor edilmesi
tizerine ek olarak ikinci toraks tiipii takildi. Klinik ve radyolojik
olarak diizelme géstermeyen hasta, ¢ocuk cerrahisi tarafindan
operasyona alindi. Operasyonda hastanin diyafragma posterior
lateralinde yer alan 7-8 cm'lik alandan midenin toraksa herniye
oldugu gozlenerek, hastaya konjenital diyafragma hernisi tanisi
konuldu. Operasyon sonras: takiplerinde sorunsuz olarak tabur-
cu edildi.

Tartisma: Diyafragma hernilerinin biiyiik kismu belirgin solu-
num semptomlar1 nedeniyle yenidogan déneminde hizlica tam
alabilse de; tan1 daha ileri yaslara kaldig1 zaman siklikla diger
hastaliklarla karigabilmektedir. Hastanin yas: ve klinigi ne olur-
sa olsun; konjenital diyafragma hernileri pnométoraksin klinik
ve radyolojik ayiric1 tanulan arasinda degerlendirilmesi gereken
6nemli bir antitedir.

Anahtar Kelimeler: Konjental diyafram hernisi, pnémotoraks, so-
lunum sikintisy



P-027

Kawasaki tanili olgularimizin
degerlendirilmesi

Mehmet Giindiiz, Yasemin Akin, Ayse Ayzit Atabek,
Esra Polatoglu, Fatma Narter, Diindar Yaykiran

Dr. Liitfi Kirdar Kartal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Istanbul, Tiirkiye

Giris: Ilk kez 1967 yilinda Tomisaku Kawasaki tarafindan tanimla-
nan Kawasaki Hastali1; akut, febril, mukokiitanéz bulgular olan
multisistemik bir vaskiilittir. Cogunlukla 6 ay-5 yas arasindaki
cocuklar: etkiler, ve kiiclik-orta boy arterleri tutar. Cocuklarda
Henoch-Schénlein purpurasindan sonra ikinci siklikta goriiliir.
Bu ¢aligmada, son 6 yil siiresince klinigimizde Kawasaki hastalig
tanus: ile enterne edilen olgular taranarak; bagvuru sayis, klinik
bulgulari, laboratuvar sonuglar1 ve koroner arter tutulumlarinin
degerlendirilmesi amaglanmugtir.

Gereg ve Yontemler: Calismamizda 1 Ocak 2008- 31 Aralik 2013
tarihleri arasinda Cocuk Klinigimizde yatirilarak tedavi edilen
tiim olgular taranms, iclerinden Kawasaki hastalig1 tanisi alan
olgular secilerek caligma grubumuzu olusturmustur. Bu olgula-
rin dosyalari ayrilarak, dosya bilgileri, epikriz kayitlar: ve hastane
kayitlar: retrospektif olarak ayrintili olarak incelenmistir.

Bulgular: Calisma siiresi boyunca Klinigimizde Kawasaki hastalig
tamu ile yatirilarak tedavi edilen 39 olgu ¢ahisma grubumuzu olus-
turmusgtur. Bu olgularin %25,6's1 kiz, %74,4'ti erkek; erkek/kiz ora-
n1 2,9 bulunmustur. Yag gruplarina gére dagilimlara bakildiginda
hastalarin %5,1'i 6 aydan kiigiik, %87,2’si 6 ay-5 yas arasi, %7,7’si
5 yastan buiytiktii. Kawasaki Hastalig1 tanisi konulan olgularimizin
tam kriterlerine bakildiginda; hepsinde ates sikayeti; %89,7’sin-
de agiz-dudak degisiklikleri, %76,9'unda konjunktival konjes-
yon, %61,5'inde servikal lenfadenopati, %74,4'sinde dokiintii ve
%61,5'inde ekstremite degisiklikleri saptanmugtir. Bunlarin diginda
9 hastada (%23,1) perineal deskuamasyon, 4 hastada (%10,3) ifii-
riim, 3'er hastada (%7,7) steril pyiiri, artralji ve ishal, 2 hastada (%5,1)
hepatomegali, 1'er hastada (%2,6) da hepatosplenomegali ve hid-
ropik safra kesesi gériilmiistiir. Laboratuvar degerlerinde; >12000
l6kositoz, trombositoz, ve artrg CRP degerleri anlamh derecede
yiiksek saptanmugtir. Olgularin %69,2’sinde 16kosit: >12000/mm?,
%61,5'inde Hb:<11 g/dL, %41’inde trombosit: >450000/mm? bulu-
nurken; %97,4 olguda CRP degeri >5 mg/dL; %12,8 olguda ESR de-
geri <20 mm/saat saptanmistir. Hastalarin 14'tinde (%35,9) ALT’de
ve 18'inde (%46,2) AST'de ihmh artig saptandi, 14’tinde (%35,9)
hipoalbiiminemi, 19'unda (%48,7) hiponatremi bulundu. Ekokar-
diyografi sonucuna gére toplam 22 hastada (%56,4) koroner arter
tutulumu gériilmiistiir. Koroner arter tutulumuna ek olarak bir ol-
guda hafif mitral yetmezlik, iki olguda ise hafif mitral yetmezlik ve
hafif trikiispit yetmezlik saptanmugtir. Koroner arter tutulumu olan
ve olmayan hastalarda ortalama degerler kargilagtirildiginda koro-
ner arter dilatasyonu olan hastalarda tam: yag1 ve Hb degeri daha

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

diisiik, WBC, PLT, CRP ve ESR degerleri daha yiiksek saptanmasina
ragmen, istatistiksel olarak anlaml bir farkhihk bulunmarmsgtir.

Cikarimlar: Kawasaki hastaliginda, koroner arter anomalileri sik
goériilmekte ve bu lezyonlar hastalarda eriskin déneme kadar
devam edebilen sorunlara ve hatta 6liime yol acabilmektedir.
Kardiak tutulumun yiiksek oranda olmasi, sonradan ortaya ¢i-
kan sekelleri 6nlemek veya tedavi etmek i¢in akut veya subakut
evrede koroner arter anomalisi olan hastalar belli bir dénem
seri ekokardiyografi degerlendirmeleri ile takip etmeyi zorunlu
hale getirmektedir. Tim ¢ocuk hekimleri uzun siiren atesi olan
cocuklarda, komplikasyonlarinin ciddiyeti dolayisiyla Kawasaki
hastaligini ayiric1 tanida diistinmelidir.

Anahtar Kelimeler: Kawasaki, vaskiilit, koroner anevrizma

P-028

Cocukluk ¢caginda sitokrom oksidaz
negatif kas lifleri olan ¢ok nadir bir
inflamatuvar miyopati: Olgu sunumu

Umit Bagak Sarkig!, Caner Alparslan?, Can Oztiirk,
Ayse Giilden Diniz Unlii?, Onder Yavagcan?, Nejat Aksu!

'Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklan
Klinigi, Izmir, Tiirkiye

Tepecik Egjitim ve Arastirma Hastanesi Tibbi Patoloji Klinigji, Izmir, Tiirkiye
Girig: Inflamatuvar miyopatiler cocukluk ¢agimin ¢ok nadir has-
taliklanidir. Proksimal kas gtigsiizltigli, artmus serum kreatinin
kinaz seviyesi, elektromiyogramda degisiklikler ve kas dokusun-
da inflamasyonun gésterilmesi miyopatilerin ana bulgularidir.
Yiiksek doz kortikosteroidler ve metotreksat inflamatuvar miyo-
patilerin temel tedavi secenekleridirler. Bir grup hastada klasik
ylksek doz kortikosteroid tedavisine yamit almamamaktadur.
Bu hastalarin patolojik kas incelemelerinde sitokrom oksidaz
boyanmasiin goértilmedigi saptanmugstir. Hastalarin %90'1inda
mitokondriyal DNA mutasyonlar1 gésterilmis olup bu olgular
biiyiik oranda metotreksat tedavisine yanit vermislerdir.

Olgu: On yasinda kiz olgu, klinigimize 6 aydir olan kol, omuz,
bacak, diz ve sirt agris1 yakinmasi ile bagvurdu. Ozge¢miginde
ozellik belirtilmeyen olgunun soy ge¢misinde yogun otoimmun
hastalik 6ykiisi tariflendi. Fizik bakida iist ve alt ekstermite prok-
simal kas giicii bilateral 3/5 olarak saptanan olgunun nérolojik
bakisi olagandi. Laboratuvar tetkiklerinde kreatinin kinaz yiik-
sekligi gosterildi. Elektromiyografisi miyopati ile uyumlu olarak
saptandi. Olguya yiiksek doz steroid tedavisine baglandi. Tedavi
yanit: olmayan olgunun yapilan kas biyopsisinde sitokrom oksi-
daz negatif boyanan inflamatuvar miyopati gésterildi. Olgunun
tedavisi metotreksat ile degistirilerek 3 yillik izlem siirecinde ya-
kinmalarinin azalarak geriledigi gériildii.
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Cikarimlar: Sitokrom oksidaz negatif inflamatuvar miyopati ¢o-
cukluk caginda olduk¢a nadir olarak saptanmaktadir. Miyopati
klinigi ile klasik kortikosteroid tedavisi

Anahtar Kelimeler: inflamatuvar miyopati, sitokrom oksidaz ne-
gatif kas lifleri, sitokrom oksidaz negatif inflamatuvar miyopati

P-029

Norofibromatozis tip 1; Tiroid bezi
tutulumu rastlanti mi? Gergek mi?

Serhat Giiler!, Gézde Yesil’, Hasan Onal?,
Tiirkan Uygur!, Akin Iscan’

Bezmialem Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Néroloji Bilim Dali,
Istanbul, Tiirkiye
’Bezmialem Universitesi Tip Fakiiltesi, T1ibbi Genetik Anabilim Dal,
Istanbul, Tiirkiye

3Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi, Istanbul,
Tiirkiye

Girig: Norofibromatozis Tipl (NF1) otozomal dominant kalitilan,
1/3500 sikliginda géziiken nérokutanéz bir hastaliktir. NF1 geni
17. kromozomda (17q11.2) yer alir. Tiroid bezi tutulumu nérofib-
romatozis i¢in bilinen ancak nadir tutulum yerlerinden biridir.
Simdiye kadar NF1 Hastalarinda Graves hastalif1 (2 vaka), Has-
himoto tiroiditi (4 vaka), Papiller tiroid kenseri (4 vaka), Meduller
tiroid kanseri (2 vaka), C- hiicre hiperplazisi (2 vaka) Tiroid i¢inde
nérofibromlar (5 vaka) goriilmiistiir. Fakat bu tutulumlarin hepsi
birer vaka seklinde sunulmus, bulunus sekilleri rastlantisal olarak
kaydedilmistir. $imdiye kadar NF 1 hastalar1 arasinda yapilmug
bir tiroid fonksiyon ¢aligmas: bulunmamaktadir. Gerek Nérofib-
romatozis ve gerek biiytime geriliginde bakilan tiroid fonksiyon-
lar1 bu hastalik grubunda énemlidir. Tiroid fonksiyonlar kogni-
tif fonksiyonlar i¢in énemli bir etkendir. Bu ¢aligma Bezmialem
Vakif Universitesi Pediatrik Néroloji Bilim Dali ve Tibbi Genetik
Ana Bilim Dalina bagvuran Nérofibromatozis tip 1 tanisini alan
hastalar icermektedir. Caligmada toplam 48 hasta yer almakta-
dir. Caligmaya alinan her hastadan FT3,FT4, TSH, Anti TPO ve
Anti TG diizeyleri alinmgtir. Hastalann tiroid muayaneleri ya-
pilmug ve Tiroid USG leri ¢ekilmigtir. Hastalar cinsiyet ve BMI
agisindan kendi aralarinda gruplandinlip tiroid fonksiyonlar
hakkinda yorumlar yapilmugtir. Literatur taramas: ve yorumla-
n egliginde sonuglar derlenmistir. Yaptigimiz ¢aligmada tiroid
fonksiyonlarinin; cinsiyet ve BMI iligkisi incelendiginde anlamh
bir iligki kurulamamugtir. Taramalar sirasinda 2 hastada Hashi-
moto Tiroiditi, 1 hastada Subklinik hipotiroidi, 3 hastamizdada
TSH distikliigli saptanmistir. Sonuglar sunu géstermektedir ki
NEF 1 de tiroid tutulumu rastlantisal degil beklenen bir bulgudur
ve Bu hastalikda belli peryodlarda tiroid fonksiyonlar: icin tara-
ma yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: N6rofibromatozis tip 1, tiroid fonsiyonlari,
hashimoto tiroiditi, tiroid USG

P-030

Pseudotiimor serebri ile
semptomatik olan nadir bir vaskiiler
patoloji; Sinus pericrani

Serhat Giiler', Akin Iscan, Burak Tatli

1Bezmialem Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Néroloji Bilim Dal, Is-
tanbul, Tiirkiye
?[stanbul Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Néroloji Bilim Dali, Is-
tanbul, Tiirkiye

Girig: Sinus pericranii (SP) intrakraniyal ve ekstrakraniyal venéz
sistemler arasindaki anormal baglanti sonucu olugan nadir bir
damar patolojisidir. En sik pediatrik yas grubunda gériilmektedir.
Tipik olarak scalp tizerinde yumusak doku sisligi ile karsimiza ge-
lir. Kafa ici basing artigt yapan nedenler ve manevralar lezyonun
boyutlarini artirir. Biz burada nadir bir bag agrisi nedeni olan sintis
precarinii ve asemptomatik olan bu lezyonun pseudotiimor serebri
birlikteligi sonucunda semptomatik hale geldigini géstermek iste-
dik. 8 yasinda erkek hasta bu déneme kadar hicbir sikayeti yokken
3 hafta 6nce baslayan bag agrsi ve annenin banyo yaptiriken ilk
defa fark ettigi verteks bélgesinde agrisiz sislik nedeni ile bir cocuk
doktoruna giden ve Siniis Pericranii tamisi konan hastay1 sunaca-
g1z. Sinuis Precrani de hastalar genellikle asemptomatiktir. En sik
frontal bélgede (%40) goriiliir. Burada bas agrist ile kargimiza gelen
ve pseudotiimor serebri ile beraberligi ilk defa ispatlanmis nadir
bir damar patolojisi olan SP sunulmustur. Kendiside bas agrisina
neden olabilecek olan bu lezyonun mutlaka pseudotiimér serebri
agisindan dikkat edilmesi gerekliligi vurgulanmugtir.

Anahtar Kelimeler: Siniis precranii, bag agris1, pseudotiimér serebri

P-031

Sturge-Weber sendromunda
hemsirelik yaklagimi: Olgu sunumu

Meltem Altay, Ziilfiye Sen, Oya Ozbakur,
Perihan Tasdemir

Acibadem Balarkdy Hastanesi, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Bu calismada, Acibadem Bakirkéy Hastanesine Sturge-We-
ber sendromu tarusiyla ileri tetkik, tedavi ve bakim icin bagvuran



hastanin 11 Ekim 2010-8 Kasim 2010 tarihleri arasinda uygulanan
hemsirelik bakim siirecinin degerlendirilmesi amaclanmgtir.

Olgu: 1879 yilinda W. A Sturge tarafindan tanimlanan ve F. P.
Weber tarafindan intrakraniyal kalsifikasyonlar1 radyolojik ola-
rak gosterilen Sturge Weber sendromu; yiizlin ve ipsilateral
leptomeninksin anjiomu ve glokom ile karakterizedir. Sturge-
Weber sendromu tanihi hastalarin %70-97’sinde konvulsiyonlar
goriilmektedir. Bu konvulsiyonlarin %62’sinin bir yasina kadar,
%82’sinin ise dort yasina kadar ortaya ¢iktig1 kabul edilmektedir.
Hastamiz 3 yasinda, kiz ¢ocugu idi. Boyu 88cm, Kilosu 14 kg.
Genel durumu iyi, bilinci agik, cevre ilgisi normaldi. Beslenmesi
norma, cigneme ve yutma giicliigii yok. ilk nébetini 2 ayhikken
geciren, sol elini aktif kullanan, sagda belirgin hemiparezisi ol-
mayan, yiiriimesi dogal bir ¢cocuk. Ayda ortalama 1 nobet geci-
riyormusg ve nobetlerinde tiim viicudu kasiliyormus. Sol gézde
glokom (+), yiizde bilateral parieto-oksipital sinira kadar uzanan
yogun kirmizi sarap renginde anjiyomat6z deri gértintimii mev-
cuttu. Viicudun diger deri kisimlarinin rengi pembeydi. Yurtdi-
sindan Tiirkiye'ye babasiyla gelmisti. Tedavisinde carbamazepine
giinde iki defa aliyor. Geliginde kanda Carbamazepine diizeyi 6,9
ug\mL idi. MRI'da sol occipital ve temporal lobda belirgin olmak
tizere atrofi saptanmistir. Bulgular Sturge Weber Sendromu ile
uyumludur. Hastamizda antikonviilsif tedavi ile konviilsiyonlar
kontrol altina alinmus, zeka gelisimi normal olarak izlenmis olup,
hastamiz pediatrik néroloji béliimii izlemine alinmugtir.

Cikarimlar: Sturge Weber Sendromunun takibi ve bakimi mul-
tidisipliner yaklagim gerektiren bir siirectir. Bir disiplin olarak
hemsirelik; iyi kontrollii ve gelisimi normale yakin olan hastala-
rin izlenmesinde, fasiyal neviisiin yol actig1 psikolojik travma ne-
deni ile ¢ocugun davranglarindan\gériinimiinden utanmaya ve
korkuya bagli sosyal izolasyon riskine karsi koruyucu énlemler
almalidir. Ayrica gelisimsel gerilik nedeni ile 6zel egitim uygu-
lamalarina gereksinim vardir. Saghgin korunmas: ve stirdiirtil-
mesinde bakim sorumlulugunun yani sira egitici ve danigmanhk
rollerini de yerine getirmekte olduk¢a 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, epilepsi, Sturge Weber

P-032

Cocukluk caginda serebral
arterioven6z malformasyon: Olgu
sunumu

Meltem Altay, Ziilfiye Sen, Oya Ozbakur,
Perihan Tasdemir

Actbadem Balarksy Hastanest, Istanbul, Tiirkiye

Giris: Bu calismada, Actbadem Bakirkdy Hastanesine Makrosefa-
li nedeniyle bagvuran hastanin 20 Aralik 2012-28 Ocak 2013 ta-
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rihleri arasinda uygulanan tedavi ve hemsirelik bakim siirecinin
degerlendirilmesi amaglanmugtir.

Olgu: Arteriyovenéz malformasyonlar intrakraniyal vaskiiler
yapilarin gelisimsel anomalileridir. Serebral arteriovenéz mal-
formasyonlar ¢ocuklarda nadir gériiliir. Dogumsal olmalarina
ragmen, %18-20’si cocukluk ¢aginda tanimir. Bu yas grubunda-
ki arteriovenéz malformasyonlarin en énemli komplikasyonu
yiiksek mortalite ve morbidite gésteren iptrakraniyal kanamadur.
Cocuklardaki tedavisiz arteriovenéz malformasyonlarin prog-
nozu eriskinlerden daha kétiidiir. Potansiyel olarak kotii seyirli
oldugu icin erken tami ve tedavi zorunludur. Hastamiz 2,5 ya-
sinda kiz cocugu idi. Yurtdigindan Tiirkiye'ye gelmisti. Boyu 96
cm, Kilosu 14,3 kg. Genel durumu iyi, bilinci acik, ¢evre ilgisi
normaldi. Kullandig: ilag yoktu. Beslenmesi normal, ¢cigneme ve
yutma giicliigii yok. Yiirlimesi dogal bir ¢ocuk. Anne baba arasin-
da akraba evliligi var. Anne 19, baba 30 yasinda idi. Yapilan MR
incelemesinde sol talamusa yerlesmis 1 adet Arteriyoven6z mal-
formasyon saptanmugti. 26 Ocak 2013 tarihinde GAA endovaskii-
ler yolla choroidal tip galen ven malformasyonu embolize edildi.

Cikarimlar: Arteriyovenéz malformasyon tedavisinde mikrocer-
rahi yéntemlerle eksizyon kesin tedavi olarak kabul edilmekle
birlikte, endovaskiiler yolla embolizasyon; gerek cerrahi tedaviyi
kolaylagtirmakta, gerekse cerrahi tedavi ile yiiksek mortalite ve
morbidite riskini azaltmaktadir. tedavisi multidisipliner yakla-
sum gerektiren bir siirectir. Bir disiplin olarak hemgirelik; saglh-
gin korunmasi ve stirdiiriilmesinde bakim sorumlulugunun yani
sira egitici ve danigmanlik rollerini de yerine getirmesi oldukca
6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Arteriyovenéz malformasyon, cocukluk cagi,
embolizasyon

P-033

“Cocuklarda oksipital lob epilepsisi ve
dokutransglutaminaz antikor sikligi”

Alper Ibrahim Dai, Celal Varan

Gaziantep Universitesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklar Ana Bilim Dal,
Gaziantep, Tiirkiye

Amag: Colyak hastaligy genetik yatkinhig: olan bireylerde tahil ve
tahil dirlinlerinde bulunan glutene kars: agir1 duyarhlik sonucu ge-
lisen, immiin mekanizmalarin eglik ettigi ince barsak mukozasinda
ve submukozasinda inflamasyon ile karekterize siklikla malabsorb-
siyon ile seyreden ve glutenin diyetten uzaklastirilmasiyla klinik
bulgulan diizelen multisistemik bir hastaliktir. Hastalik nérolojik
bulgular da iceren barsak dig1 bulgularla seyredebilir. Ataksi, epi-
lepsi ve periferik néropatiler bagta olmak tizere ¢olyak hastaliginin
nérolojik bulgularinin dagilimi oldukgca genistir. Oksipital lob epi-
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lepsisinde artmig Célyak hastaligi sikhig1 bildirilmistir. Bu aragtir-
manin amact epilepsi tanisiyla takip edilen ve en az bir elektro-
ensefalografi (EEG) incelemesinde oksipital lobda epileptik aktivite
saptanan ¢ocuklarda Célyak Hastalig1 sikhiginin aragtirilmasidr.

Gereg ve Yontemler: Calismaya vaka grubu olarak oksipital lobda
epileptik aktivite saptanan epilepsi tanili 90 ¢ocuk, kontrol gru-
bu olarak 100 saglam ¢ocuk alindi. Vaka grubu se¢iminde, ¢élyak
hastalig1 olan hastalar ¢alisma disinda birakildi.

Bulgular: Kontrol grubundaki 100 saglikl: cocukta Célyak hastali-
g1 taramasinin hicbirisinde DTG (dokutransglutaminaz antikoru)
pozitif degeri saptanmad:. Oksipital lobda epileptik aktivite sap-
tanan grupta 90 hastanin ikisinde DTG pozitif olarak saptandu.
Bu grupta seroprevalans 1/45"ti. Bu iki hastaya yapilan endosko-
pik duedenum biyopsi islemiyle Célyak hastalig1 tanisi konuldu.
Bu grupta Célyak hastaligy prevalansi normal popiilasyona gére
daha yiiksek olarak gortildii.

Cikarimlar: Célyak ve buna bagl epilepsi tamus: alan hastarin, an-
ti-epileptik tedaviye yanitlar1 diger oksipital epilepsilere oranla
daha direncli olmaktadir. Her iki hastanin nébetleri monoterapi
ile kontrol altina alinamad:. Oksipital lob epilesi hastalarda, ¢6l-
yak siklig1, normal topluma gére daha fazla bulunmustur.

Anahtar Kelimeler: Célyak hastaligy, epilepsi, direncli oksipital
lop epilepsisi, oto-immun epilepsi

P-034

Nadir bir olgu: Spinal epidural
kapiller hemanjiom

Pinar Gengpinar', Mine Erkan? Sabri Cem Agikbas’,
Murat Arslan? Banu Giizel Nur*, Elif Inang Giirer®,
Kamil Karaali¢, Senay Haspolat®

L Akdeniz Universitesi, Cocuk Nérolojisi Bilim Dali, Antalya, Tiirkiye
2Akdeniz Universitesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklan Anabilim Dal,
Antalya, Tiirkiye

3 Akdeniz Universitesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi Anabilim Dali, Antalya, Tiirkiye
4Akdeniz Universitesi, Cocuk Genetik Hastaliklan Bilim Dalt, Antalya, Tiirkiye
SAkdeniz Universitesi, Tibbi Patoloji Anabilim Dali, Antalya, Tiirkiye
SAkdeniz Universitesi, Radyoloji Anabilim Dali, Antalya, Tiirkiye

Girig: Kapiller hemanjiomlar vaskiiler endotelyal hiicrelerin
proliferasyonu ile olusan hamartomatéz malformasyonlardir.
Kapiller hemanjiomlar 200 canh dogumda 1 sikhiginda goriiliir.
Siklikla ciltte, yumugak dokularda ve kemikte bulunurlar ve cer-
rahi tedaviye gerek kalmadan gerilerler. Ancak histolojik olarak
benzer olan spinal epidural yerlesimli kapiller hemanjiomlar na-
dir lezyonlardir ve bu lokalizasyonda raporlanan vakalarin ¢ogu

kavernoéz tiptedir. Epidural kapiller hemanjiom olduk¢a nadir
goriiliir. Ingilizce literatiirde bildirilmis 7 vaka vardir ve bu va-
kalarin tamam yetigkin yas grubundadir. Yeni baglangich yii-
riimede giicliik sikayeti ile getirilen ve torakal bélgede epidural
kapiller hemanjiom tanisi alan 17 aylik kiz olgumuzu sunmak
istiyoruz. Hastamiz ¢ocukluk ¢aginda tani konulan ilk epidural
kapiller hemanjiom vakasidir.

Olgu: Oncesinde saglikli olan 17 ayhk kiz hasta bir giindiir olan
huzursuzluk ve ylirimede giicliik nedeni ile getirildi. Fizik mua-
yenede alt ekstremitelerde kuvvet kayb: ve ense sertligi saptandi.
Hasta bacaklarin cekebiliyor ancak hareket ettirmekten kacini-
yordu. Laboratuar tetkikleri normal saptandi. Manyetik rezonans
gériintiilemede dorsal tekal keseye lokalize, kemik invazyonu yap-
mayan, T4-T9 vertebralar arasinda uzanan extradural kitle saptan-
di. Spinal korda posteriordan basi mevcuttu. Hasta beyin cerrahisi
tarafindan acil opere edildi. Operasyonda T3-T9 laminektomi son-
rasinda total kitle eksizyonu yapildi. Operasyon sonrasinda histo-
patolojik inceleme kapiller hemanjiom olarak yorumlandi. Tabur-
culuk éncesi degerlendirmede hasta desteksiz yiiriiyebiliyordu.

Tartisma: Ingilizce literatiirde bildirilmis 7 adet saf epidural ka-
piller hemanjiom vakas1 mevcut olup bildirilen vakalarin hepsi
yetiskindir. Hastamiz bildirilen ilk ¢ocuk vakadir. Olgumuzun
bagvuru sikayetlerinin miiphem olmasina ragmen biiyiik spinal
kitle saptanmasi; nérolojik defisiti olan hastalarda, nadir gériilen
patolojiler agisindan spinal gériintiilemenin akilda tutulmas: ge-
rekliligini g6stermistir.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk ¢ag1, epidural, hemanjiom, kapiller

P-035

Tekrarlayan fasiyal paralizili bir olgu:
Melkersson-Rosenthal sendromu

Fatma Derya Bulut, Giil Giilen Mert, Faruk Incecik,
Ozlem Hergiiner, Sakir Altunbagak

Gukurova Universitesi, Cocuk Nérolojisi Bilim Dal, Adana, Tiirkiye

Melkersson-Rosenthal sendromu (MRS), tekrarlayan fasiyal pa-
ralizi, orofasiyal 6dem, dilde fissiir triad: ile karakterize nadir bir
néromukokiitanéz sendromdur. Oligosemptomatik ve mono-
semptomatik olgular, klasik triaddan daha sik goriiliir. Bulgularin
ikisinin goériilmesi veya bulgularin biri ve biyopside grantiloma-
t6z keilitin varlifn Melkersson-Rosenthal sendromu tanisi icin
yeterlidir. Bu yazida Melkersson-Rosenthal sendromu tanisi alan
12 yaginda bir erkek hasta sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Melkersson-Rosenthal sendromu, tekrarlayan
fasiyal paralizi, cocuk



P-036

Alt1 yasinda bir cocukta vitamin
d eksikligine bagl hipokalsemik
konviilziyon

Mehmet Tekin', Capan Konca', Abdulgani Giilytiz?

1Adyaman Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklan
Anabilim Dal, Adiyaman, Tiirkiye

2Orzel Sevgi Hastanest, Cocuk Sagligj: ve Hastaliklan Béliimti, Malatya, Tiirkiye

Biiytimenin hizh oldugu ve giinesten yararlanimin kisith oldugu
stit cocuklugu dénemi, nutrisyonel rahitisin en sik gériildiigii do-
nemdir. Vitamin D eksikligine bagh hipokalsemik konviilziyonlar
biiytik 6l¢tide biiylimenin hizli oldugu bir yasindan kiiciik cocuk-
larda ve adolesanlarda goriilmektedir. Vitamin D eksikligi okul
cocuklugu déneminde sik tani almayan ancak yaygin bir problem
olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Vitamin D eksikligi stit cocuklugu
déneminde ¢cogunlukla kemik deformiteleri ile seyretmekle bera-
ber, okul cocuklugu déneminde genellikle asemptomatik seyret-
mektedir. Bu olguda, 6 yasinda bir ¢ocukta gériilen hipokalsemik
konviilziyon, nutrisyonel vitamin D eksikligine bagh hipokalsemi-
nin stit ¢ocuklugu ve adolesan dénemi diginda da konviilziyona
sebep olabilecegini vurgulamak amaciyla sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Hipokalsemik konviilziyon, okul ¢ocuklugu,
vitamin d eksikligi

P-037

Akut sol taraf hemiplejisi
ile basvuran 2 yasindaki
kardiyomyopati olgusu

Ahmet Sami Yazar, Burak Deliloglu, Burcu
Karakayali, Ruhan Ozer, Sirin Giiven, Ismail Iglek

Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Istanbul, Tiirkiye

Inme, beyin arter veya venlerinde ani tikaniklik veya yirtilma so-
nucu 24 saatten uzun siiren fokal serebral hasar ve nérolojik ka-
yiplarin gériildiigii klinik tablodur. Cocukluk ¢aginda inme nadir
olarak gériiliir. Otuz giinliik ile 18 yas arasinda siklig1 100.000’de
1,3 ile 13 arasinda degistigi gésterilmistir. Cocuklarda inme son-
rast Slim oram %7 ile %28 arasinda degismektedir. Olgularin
yaridan fazlasinda nérolojik sekel biraktig: gosterilmistir. Cocuk-
luk caginda inme pediatrik 6liim nedenleri arasinda ilk 10 neden
arasinda yer alir.

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

Damarlarda tikanmaya bagh geligsen inmeler arteriel ve sino-
vendz tromboz olarak adlandirilirken damarlarda yirtilmaya
bagh gelisen inmeler hemorajik inme olarak adlandirilir. Akut
iskemik infarkt vakalarinin ¢ogu idiopatiktir. Sistemik sebep-
lerden en ¢ok arteriyopatik, kardiyovaskiiler, hemorajik, prot-
rombotik, metabolik ve cevresel etmenler sayilabilir. Tanisinda
ilk planda fontaneli agik olgularda transkraniyal USG, beyin
tomografisi, beyin magnetik rezonans gériintiilemesi (MRG)
ve difiizyon MRG 6nerilmektedir. Ancak ilk secilecek yéntem
MRG'dir.

Biz, burada cocuk acil poliklinigimize ani baglangich sol bacak
ve sol kolda gii¢siizliik, uyusma, konusma giicliigii, yutma giic-
ligt sikayeti ile bagvuran 2 yasindaki kiz hastay: vaka olarak
sunuyoruz. Ozgecmisinde bilinen bir hastalig1 olmayan ancak
biiylime gelisme geriligi nedeniyle arastirilan hastaya kesin bir
tan1 konulmamisti. Cocuk acil klinigine basvurusundaki né-
rolojik muayenesinde sol st ve alt ekstremitelerde gii¢ kaybs,
derin tendon reflekslerinde artig mevcuttu. Ayrica sol santral
fasiyal paralizi tespit edildi. Hasta moniterize olarak izlenmeye
basland: ve destekleyici tedavi uygulandu. Etyolojiye yonelik ya-
pilan beyin tomografisinde bir 6zellik saptanmadi. Bunun iize-
rine hastaya kontrash beyin MR ve difiizyon MR cekildi. MR
bulgularinda sag median carotis arterinin besledigi sag hemis-
fer alanlarinda infarkt ile uyumlu alanlar saptandi. Akut iskemik
infarkt etyolojisine yénelik yapilan telekardiyografi ve ekokar-
diografi sonucu hastada restriktif kardiyomyopati saptand:. Gi-
derek kotiilesen ¢ocukta yeni bir beyin infarktini énlemek ve
tedavi icin diisiik molekiil agirhikl heparin (DMAH) tedavisi-
ne baglandi. Yatiginin 48. Saatinde beyin 6demi gelisen hasta
yogun bakim iinitesine sevk edildi. Yogun bakim iinitesinden
taburcu olan hastaya yogun fizik tedavi planlandi. Hastanin
antikoagiilan tedavisine asetil salisilik asit (ASA) ile devam edil-
mektedir. Hastanin restriktif kardiyomyopatisinde gerileme
olmad: ve kardiyoloji tarafindan transplant aday: olarak takip
edilmektedir.

Inme tedavisinde akut tedavi konusunda cocuklarda ayrmtih
calismalar yoktur. Tedavi 6nerileri kiiciik, rastgele yapilmamig
calismalara ve erigkinlerde yapilan ¢aligmalara gére diizenlen-
mektedir. Ornegin erigkinlerde doku plazminojen aktivatériiniin
tedavide etkili oldugu gosterilmis ancak cocuklarda énerilme-
mektedir. Cocuklarda inme tedavisinde hala ASA, DMAH ve
heparin tedavisi kullanilmaktadir. DMAH'nin heparine oran-
la kanama, trombositopeni ve osteopeni gibi komplikasyonlar
daha az olmas: ve uygulama kolaylig1 nedeniyle daha ¢ok tercih
edilmektedir.

Bu vaka ile fokal nérolojik defisit bulgulan ile bagvuran hasta-
larda akut serebral infarkt diigiiniilmesi ve hizl bir gekilde tan:
ve tedavi edilmesi gerektigini vurgulamak istedik. Goriintiile-
me yontemlerinden beyin tomografisinin akut dénemde bulgu
vermeyebileceginin géz 6niinde bulundurularak beyin MR1 ve
difiizyon MRmin daha spesifik bulgular gésterebilecegini be-
lirtmek istedik. Ayrica akut arteriyel infarkt vakalarinda sistemik
nedenlerden kardiyolojik nedenlere dikkat cekmek istedik.

Anahtar Kelimeler: Akut arteriyel iskemi, cocukluk ¢ag:i inme,
kardiyomyopati
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P-038

Piiriilan menenijit tanisi alan bir
olguda rinore dykiisiiniin 6nemi

Pinar Gengpinar', Melih Hangiil?, Senay Haspolat’,
Mustafa Koyun?

!Akdeniz Universitesi Cocuk Néroloji Bilim Dali, Antalya, Tiirkiye
2Akdeniz Universitesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklant Anabilim Dal,
Antalya, Tiirkiye

3Akdeniz Unuversitesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Antalya, Tiirkiyeq

Giris: Beyin omurilik sivisinin (BOS) burundan gelmesine BOS
rinoresi denir. Hastalarin baglica bagvuru yakinmas: berrak bir
swinin burundan akmasidir. Genellikle tek taraflidir ve %96'1inda
neden travmadir. Bu hastalarin bircogu yanhslikla alerjik veya
vazomotor rinit tanisi alirlar. Hastalar burun akintis1 gibi min6r
bir yakinmanin yam sira mortalitesi %9’lara ulasabilen akut ya
da tekrarlayan menenjitlerle bagvurabilirler. Beyin omurilik sivis
kacag1 sonrasinda menenjit komplikasyonu gériilme siklig: yak-
lagik %20 civarindadir. Travma sonrasinda saptanan BOS kagag:
olan olgularda gériilen menenjitlerde en sik etken Streptecoccus
Pneumonia'dir. Bu olgularin izlemi ve tedavisi konusunda farkhi
fikirler olsa da, son ¢aligmalarda mortalitesi yiiksek akut bakte-
riyel menenjit komplikasyonunun 6nlenmesi agisindan BOS ri-
noresi olan olgulara elektif sartlarda cerrahi onarim yapilmas:
6nerilmektedir.

Olgu: Onti¢ yasinda erkek hasta yaklagik 3 glindiir devam etmek-
te olan ates, bas agnisy, figkirir tarzda kusma ve uyku hali yakin-
malanyla acil servise getirildi. Genel durumunun orta-kétii ve
bilincinin letarjik oldugu gériildi. Fizik muayenede meninks
irritasyon bulgular (ense sertligi, kerning ve brudenzski), artmig
derin tendon refleksleri ve bilateral papilédem saptandi. Beyin-
omurilik sivis1 direk bakisinda silme polimorf niiveli l6kosit, ana-
lizinde azalmis glukoz (14 mg/dL) ve artmis protein (398 mg/dL)
diizeyleri oldugu ve es zamanl kan sekeride 129 mg/dL goriildii.
Akut piiriilan menenjit olarak degerlendirilen hastaya intravensz
seftriakson, vankomisin ile birlikte streoid ve diazomid tedavileri
baslandi. izlemde rinoresi oldugu fark edilmesi iizerine hastanin
ailesi tekrar sorgulandi. Rinorenin yaklagik sekiz yil énceki iize-
rine televizyon diismesi sonrasinda basladigi, bu nedenle cesitli
saglik kuruluslarina bagvurdugu, ilk 6nce alerjik rinit olarak de-
gerlendirilip tedavi edildigi sonrasinda gegmemesi tizerine yapi-
lan aragtirmalarda bos rinoresi oldugu saptanmis olup doktorlar
tarafindan ilerleyen dénemde kendiliginden kapanacag: icin
lemesinde sol cribriform kemikte defekt oldugu ve bu alandan
sol grus rektus 6n etmoidal hiicreler diizeyinde inferiora dogru
BOS kagag1 oldugu gosterildi. Mevcut antibiyotik tedavisi bitimi
sonras! elektif sartlarda opere edilerek mevcut olan kemik de-
formitesinin tamiri planlandi. Beyin-omurilik sivisi kiiltiirtinde
Streptekokus Pneumonia tiremesi olan hastanin tedavisi 14 giine
tamamlandu.

Tartisma: Olgumuz BOS rinoresi yakinmasiyla sekiz yildir takip
ediliyordu, onarim yapilmamus ve agilanmamaist. Bu olguyla; ko-
laylikla gézden kagabilen rinore bulgusunun 6nemine, BOS ka-
¢ag1 saptanan olgularin tedavi edilmesi gerektigine ve BOS rino-
resi olan olgulardin 6zellikle Pnémokok’lara kars: agilanmasinin
ne kadar énemli olduguna bir kez daha dikkat cekmek istedik.

Anahtar Kelimeler: Rinore, bakteriyel menenjt, strepteccocus
pneumonia

P-039

Guillain-Barre sendromu ve
siringomyelinin birlikte goriildiigii
bir olgu sunumu

Eda Balanli!, Ismail Génen!, Sanem Pigkin!,
Mine Caligkan?, Giilnihal Sarman', Pinar Dayanikli!

1Liv Hospital Ulus, Gocuk Saghgi ve Hastaliklar Bolimii, Istanbul,
Tiirkiye

2[stanbul Universitesi Istanbul T1p Fakiiltesi Cocuk Saghg: ve Hasta-
liklart Anabilim Dali, Cocuk Nérolojisi, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Guillain-Barre sendromu (GBS) ilerleyici giigsiizliik ve aref-
leksi ile karakterize postenfeksiyéz bir polinéropatidir ve ¢ocuk-
luk caginda akut flask paralizinin en sik sebebidir. Agirlikl olarak
motor sinirleri, daha nadir olarak da duysal ve otonom sinirleri
etkiler. Siringomyeli beyin omurilik sivis1 akimindaki obstruk-
siyona baglh spinal kord i¢inde olusan kistik lezyondur. Burada
GBS nedeniyle tedavi edilmekteyken ayni zamanda siringomyeli
saptanan bir olgu sunulacaktir.

Olgu: Dért yaginda daha énce saghikh oldugu bilinen erkek hasta
giderek artan yiirlimede bozulma, dengesizlik ve diisme nede-
niyle bagvurmus. Oykiisiinde 1,5 yasinda gegirilmis travma ve
bagvurudan 3 hafta énce USYE gecirme diginda 6zellik olmayan
hastanin fizik muayenesinde altta daha belirgin olmak tizere tiim
ekstremitelerde gii¢ kayb1 saptanmig. Derin tendon refleksleri
almamayan ve serebeller testleri basarisiz olan hastanin beyin
omurilik sivisi testleri ve EMG sonucu GBS ile uyumlu bulunmus,
IVIG tedavisi verilmis. Baglangicta tedaviden fayda gérmiis ancak
birkag hafta sonra sikayetlerin tekrarlamas iizerine hastanemize
basvurmus. Tekrarlanan EMG'de denervasyon olmaksizin duysal-
motor demyelinizan agir polinéropati saptand: ve 6ncelikle GBS
relaps diistiniildii. Hastanin ilk bagvuruda cekilen beyin MR so-
nucu normaldi. Ayrici taniya giren spinal kord lezyonlarini ekarte
etmek amaciyla cekilen spinal MRI da D8-D10 araliginda dorsal
spinal kord icerisinde en genis yerinde AP ¢ag1 12 mm 6lgiilen
siringomyeli kavitesi saptandi. Beyin cerrahisi tarafindan opere
edilmesi planland. Yaygin kas giigsiizliigii ile beraber akcigerde
atelektazisi de olan hastanin operasyonu postop dénemde go6-
riilebilecek olas1 komplikasyonlar diisiiniilerek ertelendi. kinci
kiir IVIG sonras: sikayetleri azalan hastanin ayaktan takibi devam



etmektedir. GBS tanili vakalarda spinal MRI endikasyonu tartig-
maldir. Ancak ayric1 tamda spinal kord lezyonlari, néroblastom,
paraneoplastik sendrom vb. hastaliklarin diglanmas: énemlidir.
Ozellikle de bulgu ve belirtilerin &rtiistiigli durumlarda altta ya-
tan diger durumlarin atlanmas kolaydir. Vakamiz GBS tanih has-
talarda spinal gériintiileme yapmanin énemini géstermektedir.
Ayn1 zamanda bilgimize gére litaratiirde GBS ve siringomyeli
birlikteligi bildrilen ilk pediatrik vakadr.

Anahtar Kelimeler: Guillain-Barre sendromu, polindropati, sirin-
gomyeli

P-040

Uygun dozda kloralhidrat ile hayati
tehdit eden komplikasyonlar
gelisen iki olgu

Ayfer Ardug Akcay, Ahmet Sami Yazar, Resat Giirpinar,
Sirin Guiven, Ismail Iglek

Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Istanbul, Tiirkiye

Amag: Kloralhidrat 1894 yilindan bu yana ¢ocuklarda sedatif hip-
notik olarak kullanilir, karaciger ve eritrositlerde bulunan alkol
dehidrojenaz tarafindan aktif metaboliti olan trikloroetanole
metabolize edilir. Kloralhidratin yiiksek lipid ¢éziiniirltigli, mer-
kezi sinir sistemine etkin olarak ge¢meyi ve uykuya hizh gecisi
saglar. 30-60 dk icerisinde plazmada pik konsantrasyon yapar.
Kloralhidratin ¢ocuklarda kullamim dozu 25-50 mg/kg, maksi-
mum doz 2 gram olarak belirtilmektedir. Kloralhidrat ile bildiri-
len yan etkiler; gastrik irritasyon, kusma, oksijen saturasyonunda
diisme, hipotansiyon, aritmi, oryantasyon bozuklugu, delirium,
ataksi, haliisinasyon gérme, paranoid davranislar, sedasyon stire-
sinin uzamas: ve alerjik cilt reaksiyonlaridir.

Gereg ve Yontemler: Beyin MR cekimi i¢in sedasyon amaciyla
uygun dozda kloralhidrat kullanimi sonras: yan etki gelisen iki
olgu sunulmaktadur.

Olgu 1: Makrosefali nedeniyle bagvuran hastaya beyin MR ce-
kimi 6ncesi 50 mg/kg, toplam 650 mg kloralhidrat oral yoldan
verildi. Hastanin derin uyku halinin devami nedeniyle izleme
alindi. Hastanin ates yiiksekligi oldu ve krup benzeri solunum
bulgular1 ortaya cikt1, hasta yogun bakim iinitesine alindi. Iz-
lemde uyku halinde agilip kapanmalar gériildi. Hasta kloral-
hidrat aliminin yaklagik 24. saatinde uyands, izlem sonras: ta-
burcu edildi.

Olgu 2: Strabismus sikayeti ile bagvuran hastaya intravenéz mi-
dazolam uygulanarak Kranial MR ¢ekimi denendi, hasta uyu-
madif1 icin ¢ekim yapilamadi. Hastaya kloralhidrat 40 mg/kg,
toplam 500 mg rektal olarak uygulandi, hasta uyudu ve beyin

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

MR ¢ekimi yapildi. Hastanin uyanma siiresinin uzamas: tizerine
izleme alindi, monitérize edildi. Hipotansiyon saptanmasi iizeri-
ne serum fizyolojik yiikleme ardindan dopamin bagland1. Hasta
yogun bakim tinitesine alindy, vital bulgular izlendi, uyku halinde
acilip kapanmalar gériildii. Yaklasik 16. saat de hasta uyands, iz-
lem sonras: taburcu edildi.

Tartisma: Kloralhidrat ile belirtilen yan etkilere, daha etkili ve
glivenli alternatif ilaglar olmasina ragmen ¢ocuklarda tani yén-
temleri 6ncesi yaygin olarak kullanilmaktdir. Bizim olgulari-
mizda uyku siiresinin uzamasiyla birlikte sistemik yan etkiler
goriildii ve yogun bakim tiinitesinde izleme alindilar. Olgu 1'de
yogun trakeobronsial sekresyon ve larenks 6demi, ates goriiliir-
ken, olgu 2'de siv1 yliklemesine ragmen devam eden hipotansi-
yon gelisti ve dopamin baslanarak sistemik kan basinc: normal
seviyeye ulasti. Heriki olguda da dikkati ¢eken, agrili uyarana
daha iyi yanitin alinip uyanmaya basladiktan sonra, tekrar de-
rin uyku haline ge¢mesi ve bu durumun periyodik olarak izlem
sirasinda devem etmesiydi. Cecen ve arkadaslari, tekrarlayan
dozda kloralhidrat verildikten sonra larenks 6demi, hiperglise-
mi, l6kositoz ve CRP yliksekligi gelisen 4 aylik bir hasta bildir-
mislerdir. Nordt ve arkadaslari, kloralhidrat ile toksisite gelisen
ti¢ olgu bildirmislerdir. Bu olgulardan biri 70 mg/kg oral klo-
ralhidrat allmindan sonra kardiyorespiratuar arrest gelistikten
sonra kaybedilmis, diger olgu ise 400 mg/kg kloralhidrat aldik-
tan sonra somnolans gelismis, entiibe edilmis ve ventrikiiler
aritmi nedeniyle izlenmistir.

Cikarimlar: Tanisal amaclh tetkikler icin sedasyon amaciyla sik-
¢a kullanilan kloralhidrat, énerilen dozlarda da ciddi morbidite
ve mortalite nedeni olabilir. Kloralhidrat verilen hastalarin so-
lunum ve kardiyak acidan izlenmesi gerekir. Hayat1 tehdit eden
komplikasyonlar gézoniine alindiginda, MR gibi gériintlileme
yontemleri icin anestezi uygulamasina giderek daha fazla talep
olmaktadur.

Anahtar Kelimeler: Kloralhidrat, sedasyon, yan etki

P-041

Antikonviilzan hipersensitivite
sendromu: Olgu sunumu

Pinar Gengpinar, Oznur Bozkurt, Ozgiir Duman,
Senay Haspolat

Akdeniz Universitesi Cocuk Néroloji Bilim Dali, Antalya, Tiirkiye

Giris: Antikonviilzan hipersensitite sendromu (AHS) nadir an-
cak hayat: tehdit edebilen bir ila¢ reaksiyonudur. ilk olarak 1988
yilinda tamimlanmig olup en sik fenitoin kullanimindan sonra
goriilmektedir. Genellikle ilk kullanimda gériiliir ve klinik bul-
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gular 17-21 giinde baglar. Ilk bulgular yiiksek ates, morbiliform
dokiintii, lenfadenopati ve farenjittir. Nadiren de hematolojik,
pulmoner ve hepatolojik tutulum gériilebilir.

Olgu: Dokuz yasinda erkek hastanin, bagvurudan bir giin 6nce
ps6doefedrin iceren bir ila¢ alimi sonrasinda geligen yaklagik 10
saat arayla iki kez jeneralize tonik klonik nébet gecirme yakin-
mastyla bir saghk kurulusuna bagvurdugu, burada hastaya feni-
toin intraventz 20 mg/kg dozunda uygulandig: ve bilinci tam
tetkik ve tedavi siirecinin ardindan, 5 mg/kg/giin olacak sekilde
fenitoin kullanirken taburculugundan 15 giin sonra, fenitoin ilk
dozundan 24 giin sonra poliklinigimize viicudunda yaygin kiza-
riklik, 39 dereceye varan ates yiiksekligi, bogaz agris1 ve boyunda
sislik yakinmalariyla bagvurdu. Fizik incelemesinde yiizii dahil
tiim viicudunda yaygin eritemli makiilopapiiler dékiinti, faren-
jit, servikal zincirde yaygin bilateral hassas 1,5-2 cm boyutlarda
lenfadenopatileri oldugu gériildi. Periferik yaymada %20 ora-
ninda eozinofil oldugu gériildii ve atipik hiicre yoktu. Hastada
AHS diigiiniilerek fenitoin tedavisi kesildi ve oral antihistaminik
baslandi. Antikonviilzan tedavisi klonazepam damla (0,02 mg/
kg/giin) ile degistirildi. Ug giin sonraki kontroliinde dékiintiile-
rinin soldugu ve atesinin tekrarlamadif 6grenildi. Bir hafta son-
raki kontroliinde tiim yakinmalarinin gectigi gériildu.

Tartigma: Fenitoin epilepsi ve status epileptikus tedavisinde ilk
basamak ilaglardan biri olup her yas grubunda yaygin olarak
kullanilmaktadir. Hem doz bagiml hem de hipersensitivite re-
aksiyonu gibi dozdan bagimsiz yan etkileri bildirilmigtir. Bizim
olgumuzda da oldugu gibi en sik goriilen klinik bulgular 39-40
dereceye varan yiiksek ates, cilt bulgular: ve lenfadenopatidir. ilk
kez fenitoin kullanmaya baglayan olgularda yiiksek ates, yaygin
kiitanéz eriipsiyon ve lenfadenpati saptandiginda AHS akla gel-
meli ve sistemik tutulum aragtirilmalidir. Yiiksek mortalite riski
nedeniyle reaksiyona neden olabilecek ilaglar en kisa siire icinde
kesilmeli ve antikonviilzan tedaviye tekrar baglanirken capraz re-
aksiyon verme 6zellikleri géz 6niinde bulundurulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Fenitoin, antikonviilzan hipersensitivite
sendromu, ates, lenfadenopati, makiilopapiiler doékiintii

P-042

ADEM? Cerebral vaskiilit?
Bir olgu sunumu

Nilgiin Selcuk Duru, Mijgan Deniz, Hale Sandikgi,
Okan Oz, Murat Elevli

Haseki Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Klinigi, Istanbul

Giris: Akut dissemine ensefalomyelit (ADEM) subkortikal ak
maddeyi tutan, enflamatuar, demiyelinizan bir hastaliktir. Ge-

nis bir norolojik yelpaze icinde bulgu verir. Ayni yasta, iki tarafli
asimetrik sinyal artig1 gésteren ak madde lezyonlar: en énemli
ozelligidir. Cocukluk ¢ag: SSS vaskiilitleri yakin zamanda tamim-
lanmis olup inme, direngli nébetler, ciddi biligsel bozukluk ve ba-
zen de 6liime olup yol acabilmektedir. SSS vaskiilitlerinin klinik
ve goriintiileme olarak ayirici tanisi zor olup ADEM ve Multipl
Skleroz (MS) gibi hastaliklar ile karigabilir. Burada inme klinigi
ile gelen; radyolojik olarak ADEM tanisi konan ve izlemi sirasin-
da bir siiredir ara ara devam eden dékiintiilerinden yapilan cilt
biyopsisi ile Henoch Schénlein purpurasi tanisi alan bir olgu ¢o-
cuklarda ADEM ve cerebral vaskiilit ayiric1 tamisiin giigliiklerini
vurgulamak i¢in sunulmustur. Onalt1 yasindaki erkek hasta 1
hafta 6nce baglayan bir iist solunum yolu enfeksiyonundan sonra
bas agrisy, sol kol ve bacaginda tutmama, yiiziinde ¢arpilma ya-
kinmalari ile ile acil servisimize getirildi. Fizik muayenede koltuk
alt1 atesi 36,5 °C’ydi. Nérolojik muayenesinde konfiizyonel du-
rumu vardi Sesli uyarana yanit vermekteydi. Yiiziin sol yaninda
santral tipte yiiz felci vardi. Nérolojik muayenesinde sol iist ve
alt ekstremitede 3-4/5 diizeyinde kas giicii saptandi. Laboratu-
var incelemesinde, tam kan, biyokimya, tiroid fonksiyon testleri,
vaskiilit belirtecleri, kan ve idrar kiltiirleri, Epstein-Barr viriisi
(EBV), herpes simpleks viriis (HSV), rubella ve toksoplazma

icin génderilen kan tetkikleri, hepatit belirtecleri, antifosfolipit
antikorlan ve brusella tiip agliitinasyon testleri negatifti. CRP 122
mg/dL, sedimentasyon 57 mm/saat bulundu. Beyin omurilik sivist
(BOS) incelemesinde Lokosit: 77/mm? Eritrosit: 1/mm? goriildii.
Protein 82,7 mg/dL, Glukoz 57,3 mg/dL, Klor 124,7 mmol/L sap-
tand1. BOS kiiltiir, HSV ve oligoklonal bant negatifti. Yatigindan
1 giin sonra ¢ekilen beyin manyetik rezonans goériintiilemede
(MRG) Sag frontoparietal alanda genis bir alanda yamal tarzda
korpus kallozum spleniumu gecip karsi hemisferede uzanimi olan
T1 hipo, T2 FLAIR hiperintens genis bir alanda sinyal artim alanla-
n1 izleniyordu. Sag lateral ventrikiil imprese gériiniimde olup orta
hat yapilarinda minimal sola shift vardi. Lezyon MR spektroskopik
incelemede lipid laktat piki géstermekteydi. Bu alanda belirgin
kolin artis1 ve NAA/kolin oraminda anlamh degisiklik izlenmiyor-
du. Goriintiilemeler nororadyoloji ile konstilte edildi ve 6n planda
ADEM distintilddi. Bu bulgular dogrultusunda olguda ADEM ta-
nist. Hastaya yiiksek doz IV metil prednizolon (1gr/giin) baglan-
di. Tedavi 10 gline tamamland:. Klinik tabloda diizelme oldu. Alt1
hafta siireyle oral prednizolon 1mg/kg/giin verildi. Birinci ayda
hastanin kas giictinde belirgin diizelme goriildii. MRG de lezyo-
nun ¢apinda hafif kiigiilme saptandi. Hasta néroloji poliklinigin-
den takibe alindi. Hastanin Ikinci ayndaki kontrolii sirasinda alt
ekstremitelerinde dokiintiiler gériildii. Sorulunca bu dékiintiilerin
birkag aydir ara ara gériildiigi ve kayboldugu 6grenildi. Yapilan
cilt biyopsisi Henoch Schénlein purpurast ile uyumlu bulundu. Bu
nedenle Hastanin daha sonraki izlemlerinde cerebral vaskiilit yo-
niinden de takibine karar verildi.

Sonug olarak ADEM ve cerebral vaskiilit tanisinda 6l¢titlerin hic-
biri kesin degildir. Ozellikle klinik ve radyolojik bulgulan atipik
olan olgularda izlem sirasinda dikkatli olmak gerekir.

Anahtar Kelimeler: Akut dissemine ensafalomiyelit, ADEM, ce-
rebral vaskiilit



P-043

Asiri doz kolsisin alimina bagli
rabdomiyoliz ve ileus: Cocuk olgusu

Vefik Arica’, Hiiseyin Dag?

IT.C Istanbul Okmeydam Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk
Saghgt ve Hastaliklar Egitim Sorumlusu, Istanbul, Tiirkiye

2T.C Istanbul Okmeydani Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Saglhgt ve Hastaliklar Basasistan, Istanbul, Ttirkiye

Girig: Kolsisin, “colchicum autumnale” bitkisi ekstresi olan alkolo-
iddir. Cocuk hastalarda, 6zellikle ailevi akdeniz atesi (FMF) ve nadir
olarak Behget hastalig, inflamatuvar barsak hastaliklar: tedavisinde
kullanilmaktadir. Kolgisin intoksikasyonu hayat: tehdit eden nadir
bir durumdur ve 1,5 mg/giinden fazla dozlarda toksik etki gésteme-
ye baslayabilir. Fatal doz ise ¢ok degiskenlik gésterebilir. Olgumuz-
da pansitopeni, rabdomiyoliz, yaygin damar ici pthtilagmas ve ileus
ile seyreden kolsisin intoksikasyonu gocuk olgusu sunulacaktir.

Olgu: Bes yildir EMF tanisiyla kolsisin kullanmakta olan 14 ya-
sindaki erkek hasta suisid amach 20 tablet yuttuktan 4 saat sonra
acil klinigimize bagvurdu ve gézlem altina ahindi. izlemin 48. sa-
atinde yaygin viicut agrisi ve kas agrilari oldu. Laboratuar tetkik-
lerinde BUN: 20 mg/dL, kreatinin: 1,1 mg/dL, AST: 125 U/L, ALT:
61 U/L, LDH: 2252 U/L, CK: 1425 U/L saptandi. Rabdomiyoliz dii-
siiniilerek alkali hidrasyon baslandi. Izlemin 3. giiniinde l5kosit:
2600/mL, nétrofil: 1350/mL, Hb: 9,2 g/dL, trombosit: 39000/mL,
PT: 18,8 sn (10,8-14,5), aPTT: 36,1 sn (19,1-29), D-dimer: >10000
ug/l, fibrinojen: 110 mg/dL (180-350), fibrin yikim tiriinleri: >20
IU/L saptands. Pansitopeni ve DIK tablosu, kolsisin intoksikasyo-
nuna baglandi. Hastaya TDP uygulandu. izlemin 10. giiniinde ani
olarak karin agris1 basladi, gaz-gaita ¢ikisi olmadi. Ayakta direkt
batin grafisinde hava-siv1 seviyeleri gériilmesi iizerine Batin BT
cekildi ve kolonik anslarda yaygin dilatasyon izlendi, ince barsak
anslarinda ¢ap artis1 saptandi. Bulgular ileus olarak degerlendi-
rildi. Nasogastrik dekompresyon sonrasi hasta rahatladi. Yatigi-
nin 14. giiniinde lékosit: 6600/mL, nétrofil: 3500/mL, Hb: 11,0 g/
dL, trombosit: 201000/mL, PT: 13,0 sn (10,8-14,5), aPTT: 26,0 sn
(19,1-29), D-dimer: 508 mcg/l, fibrinojen: 240 mg/dL (180-350),
AST: 35 UJL, ALT: 34 U/L, LDH: 547 U/L, CK: 84 U/L saptanan
hasta kontrole ¢agrilmak tizere taburcu edildi.

Cikarimlar: Kolsisin terapétik ve toksik doz aralig: yakin oldugun-
dan dolay: dikkatle kullanilmas: gerekmektedir. Asir1 doz kolsi-
sin organlarda hiicre boliinmesini engeller. Olgumuzda da en sik
gastrointestinal sistem ve kemik iligi gibi hiicre “turnoverinin”
sik oldugu organlar etkilenmistir. Akut toksisitenin doza bagiml
olarak hipovolemik sok, néromuskular paralizi, kalp yetersizligi,
aritmiler ve ¢ocuk olgumuzda oldugu gibi rabdomiyoliz zemi-
ninde akut bébrek yetersizligine yol agacag: hatirlanmalidir.

Anahtar Kelimeler: FMF, kolsisin, rabdomiyoliz
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P-044

Cocuklarda bogulmalara giincel
yaklagimlar

Vefik Arica!, Hiiseyin Dag?, Sibel Kalgin?, Sevilay Kok?,
Kiibra Boliik?, Murat Dogan?

IT.C Istanbul Okmeydami Egitim ve Arastrma Hastanesi, Gocuk
Klinigi, EGitim Sorumlusu, Istanbul, Tiirkiye

T.C fstgnbul Okmeydam Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Klinigi, Istanbul, Ttirkiye

Girig: Herhangi bir sivinin solunum yollarindan gecerek ak-
ciger alveollerine kadar gitmesi sonucunda kiginin mekanik
asfiksiden 6lmesi suda bogulma olarak tanimlanmaktadir. Bo-
gulma en 6nemli halk problemlerinden birisidir. Diinya Saglik
Orgiitii verilerine gére diinyada bogulmaya bagh 8liim oranlar
100.000'de 6,8'dir. Tiim diinyada bogulmaya bagh éliimlerin ya-
risin1 15 yag alt1 cocuklar olusturmaktadir. 0-4 yas grubunda en
sik goriilen 11. 6liim sebebi, 4-15 yas arast ¢ocuklarda en sik
goriilen 3. 6lim sebebidir. Kazaya bagh éltimler siralamasinda
trafik kazalarindan sonra 2. en énemli neden bogulmadir. Bo-
gulmadaki patofizyolojik olaylarin temelinde hipoksi ve asidoz
yatmaktadir. Suya batma sonrasi su yutma sonucu kazazede-
lerde apne ve laringospazm gelisir. Buna bagh hipoksi olusur.
Hipoksi ve sonrasinda gelisen asidoz, kardiyovaskiiler kollaps
ve santral sinir sistemi iskemisine neden olur. Asfiksi solunum
yollarinda gevsemeye yol acar ve akcigerlere siv1 gecisi olur
(yas bogulma). Aspire edilen sivi miktar: 22 mL/kg"1 (bu miktar
fonksiyonel rezidiiel kapasiteye denk gelmektedir) gecmez. Ol-
gularin %10-20’sinde solunum ¢abasi tamamen yok olana kadar
laringospazm devam eder ve bu olgularda herhangi bir aspiras-
yon goriilmez (kuru bogulma). Aspirasyon sonucu gelisen ikin-
cil enfeksiyonlar, sividaki atik maddeler, stirfaktanin titkenmesi
akciger hasarini arttirmaktadir. 1-3 mL/kg tizeri sivi aspirasyonu
alveolo-kapiller aligverisi bozarak PaO2'yi diigiirmekte ve doku-
larda hipoksi gelisimi sonucu asidoz ortaya gikmaktadir. Azal-
muis kardiyak output ve oksijenizasyona bagh olarak anoksi 5 da-
kikay: gecerse; basta beyin olmak tizere tiim organlarda iskemik
hasar gelisir ve olayin derecesine gore multiorgan yetmezligine
kadar ilerleyebilir. Hipotermi bogulma sonras: sik gézlenen bir
durumdur. Hizh gelisen hipoterminin 6zellikle cocuklarda sant-
ral sinir sistemini (MSS) koruyucu etkisi vardir. Hipotermi daha
genis yiizey alanina sahip infantlarda daha hizh gelismektedir.
Ozellikle kalp fonksiyonlarinda bozulma yapmasi nedeniyle hi-
potermi 6nemlidir. 350'nin altinda kaslarda koordinasyon bo-
zuklugu ve giigsiizliik, 300'nin altinda bilingsizlik ve myokardda
irritabilite ve 280’nin altinda atrial ve ventrikiiler fibrilasyon gé-
zlikmektedir. Tath su bogulmalarinda hiponatremi gériiliirken,
tuzlu suda bogulmalarda hipernatremi ve hiperkloremi goziik-
mektedir. Nadiren agir1 tuzlu su bogulmalarinda hiperkalsemi
ve hipermagnezemi goriilmektedir.
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Cikarimlar: Suda bogulmada orijin, kaza, cinayet veya intihar
olabilir. Suda bogulma tanisy, 6liimiin meydana geldigi kosullar,
olay yeri incelemesi, ayrintili otopsi ve laboratuvar incelemesi
ile adli tahkikat evraki degerlendirilmeksizin yapilamaz. Prog-
noz suda kalis ve resiisitasyon siiresi ile iligkilidir. MSS'’i ve pul-
moner tutulumun derecesi prognozu etkilemektedir. Olgularin
1/3’tinde nérolojik sekel gériilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Suda bogulma, kaza, suya batma

P-045

Down sendromlu yenidogan ve
multipl konjenital kalp anomalili
olgu sunumu

Ozden Turan', Vefik Anca?, Elif Arslan?, Burcu Tufan Tas?

IT.C Istanbul Okmeydam Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Yenidogan
Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

?T.C Istanbul Okmeydan Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Kli-
nigi, Istanbul, Tiirkiye

ST.C Istanbul Okmeydani Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Kli-
nigi, Egitim Sorumlusu, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Down sendromu, bircok dogumsal anomalilerle birlikte,
kardiyak ve hematolojik bozukluklarin eglik edebildigi genetik
bir hastaliktir. Hastalikla ilgili 100’den fazla klinik bulgu bildi-
rilmigtir. Hastalarin yaklasik %50’sinde dogumsal kalp hastalik-
lan1 gortilmekte ve bu hastalardaki 6ltim nedenlerinin %35’ini
olusturmaktadur. Eslik eden kalp malformasyonlan arasinda sik-
lik sirasina gore, atriyoventrikiiler septal defekt, izole ventrikiiler
septal defekt, atriyal septal defekt, Fallot tetralojisi ve nadirde
olsa diger karmasik kalp anomalileri yer almaktadir. Olgumuz
yenidogan down sendromlu ve multipl konjenital kalp anomalili
bebek olmasi nedeniyle sunulmaktadir.

Olgu: Bebek 39. Gh da 31 yaginda saglikli anne ve 35 yaginda
saglikli babanin ilk cocugu olarak sezeryan dogumla 3190 gr ola-
rak dogdu. Anne baba arasinda akrabalik 6ykiisii yoktu. Annenin
onceki iki gebeligi abort éykiisii mevcuttu. Dogdugundaki fizik
muayenesinde cilt dogal, KDZ<3 sn, 6n fontanel 4x4 cm agik, non
pulsatil, solunum sesleri bilateral esit, DSS: 50/dk, spo2: 88/dk,
KTA: 120/dk, mezokardiak odakta 2/6 sistolik tifiiriimii mevcuttu.
Batin rahat, barsak sesleri normo aktif, hepatosplenomegali yok-
tu. Haricen erkek, bilateral testisler palpable, arteriofemoral na-
bizlar bilateral palpe edilebiliyordu. Hastanin hipertelorizmi ve
epikantusu mevcut, diistik kulak yapusi, ellerinde bilateral sismi-
an ¢izgisi mevcuttu. Yenidogan refleksleri zayif, tonusu azalmus,
ayak parmaklarinda 1 ve 2. Parmaklar arasinda ayriklik mevcuttu.
Hastadan hemogram, crp, kan gaz, kan kiiltiirii, d. Coombs, kan
grubu ve kromozom analizi i¢in kan génderildi. Hemograminda

platelet sayis1 62.000 gelmesi disinda 6zellik saptanmadi. Bebek
hood ici oksijenle izleme alinarak monitorize edildi. Takibinde
solunum sikintis1 artan bebek cpap’a ahindi. izleminde saturas-
yonlan diisiik seyretmesi ve kan gazlarinin kétiilesmeye basla-
mast iizerine entiibe edildi. PA AC grafisi tekrarlands, infiltrasyon
goriilmesi nedeniyle ampisilin-gentamisin ikili iv antibiyoterapi
baslandi. Bebek entiibe ve surfaktan aldig: halde saturasyon-
lar1 yetmislerde seyretmesi iizerine konjenital kalp hastalig:
distintilerek Ekokardiografi yapildi. Cekilen EKO sonucunda
komplet endokardial yastik defekti, fallot tetrolojisi, genis inlet
vsd ve genis primum asd izlendi. Sag ventrikiil hafif hipoplazik,
sag ventrikiil ¢ikis yolunda hafif stenoz, PDA acik ve pulmoner
akim antegrad saglaniyordu. Ventrikiil fonksiyonlar: normal, AV
kapakta iki tarafli hafif yetersizlik, minimal aort yetersizligi ve
trikuspit yapida aort kapag: izlendi. Koarktasyon izlenmedi. Sa-
turasyonunun 80 lerde tutulmasi 6nerildi. PDA mevcut oldugu
i¢in prostoglandin inflizyonuna gerek duyulmadi. Bebege gobek
arter ve ven kateteri takildi. Yapilan batin usg de renal pelviste
hafif genigleme saptandi. Transfontanel us dogal izlendi. Taki-
binde solunumu rahatlayan, kan gazi diizelen bebek ekstiibe edi-
lerek Nazan imv'ye alindi. Bir giin sonra bebek hood ici oksijenle
izlenmeye baglanan hasta ¢ocuk kardiyoloji takibine alind.

Cikarimlar: Down sendromlu olgularda en sik gériilen dogum-
sal kalp hastaliginin atriyoventrikiiler septal defekt olmasi nede-
niyle, cogunlukla ¢alismalar bu kalp anomalisi ile ilgilidir. Down
sendromlu bazi hastalar yagamlarinin ilk alti ayinda pulmoner
hipertansiyon krizi nedeniyle kaybedilmektedir. Pulmoner hi-
pertansiyon krizi, mortalite ve morbiditeyi artiran énemli bir
faktérdiir. Bu nedenle Down sendromu ve konjenital kalp has-
taligy birlikteginde hasta yakindan takip edilmeli ve gerekli 6n-
lemler alinmalidir.

Anahtar Kelimeler: Down senromu, yeni dogan, konjenital kalp
hastahg:

P-046

Rezene, anason ve Frenk kimyonu
beraber kullaniminin Infantil kolikli
bebeklerde etkinligi: Retrospektif
anket calismasi

Vefik Arica!, Murat Dogan?, Pinar Biitiin?, Sevilay Kok?,
Kiibra Béliik?, Sibel Kal¢in?, Metehan Ozen?

IT.C Istanbul Okmeydan Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Klinigi, EGitim Sorumlusu, Istanbul, Tiirkiye

’T.C Istanbul Okmeydam Egitim ve Aragtrma Hastanesi, Cocuk
Klinigi, Istanbul, Ttirkiye

3Siilleyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve
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Amag: Infantil kolik siklikla gériilen ve cok cesitli tedavi yaklagim-
lar1 olan Klinik bir durumdur. Ug hafta ile 3 ay arasindaki bebekler-
de nedeni agiklanamayan siddetli aglama nébetleri; haftada en az
ii¢ giin olup, glinde ii¢ saatten fazla siiriiyorsa ve bu durum en az
lic hafta devam ediyorsa bu tam diisiiniilmelidir. Infantil koligin
nedenlerine yénelik {i¢ popiiler varsayim vardir: Digaridan gelen
antijenler, anormal gastrointestinal motilite ve sindirim, anne
bebek iligkisinde olan bozukluklar. Uygulanan cesitli tedavilerin
etkinligi tartigmahdir. Dikkatli bir 6ykii alinmasi, iyi bir fizik in-
celeme yapilmasi ve kararl tedavi yaklasimi, gergin, hayal kirikli-
gina ugramis ve uykusuz aileyi rahatlatmak yéniinden ¢ok 6nem-
lidir. Infantil kolikte etyopatogenez genellikle multifaktoriyeldir.
Bebeklerin %5’inden azinda organik sebep saptanmugtir. infantil
kolikli bebeklerin tedavisi i¢in gesitli medikal ilaglar (simetikon, di-
siklomin, metil skopolamin, laktaz iceren enzim preparatlan vb.),
hipoallerjik diyet, soya ve sukroz ile beslenme), ara¢ simiilatérleri
ve ebeveynlere yoénelik psikoterapiler uygulanmakta ancak etkileri
halen tartigmalidir. Bu uygulamalarin yani sira masajla yerel olarak
veya agizdan bitkisel tedaviler de kullanilmaktadur. Infantil koli-
gin goriilme sikhig: toplumlara gére degismekle beraber %5-40
arasinda bildirilmektedir. Kesin sebebi heniiz tam anlagilamamis
olan bir durum olmas: nedeniyle bircok risk faktérii aragtirilmus,
ancak ortak ve kesin bir risk faktérii tespit edilememistir. Bu ¢alis-
mada 3 hafta-3 ay arasinda infantil kolik tanis1 konulan bebeklere
infantil kolik risk faktérleri ve rezene, anason ve frenk kimyonu
birlikteligi olan gaz damlasini kullanan bebeklerin tedaviye yanit-
lar1 ailelere hazirlanan anket formuna islenerek retrospektif veriler
esliginde arastirilmas: planlandi.

Bulgular: Calismaya 65 infantil kolik tanis: konulup rezene, ana-
son ve frenk kimyonu karigimi kullanan infant ve 42 infantil kolik
tanis1 konulup herhangi bir ila¢ kullanmayan bebekler ¢calismaya
alindi ve ailelerine ankette yer alan sorular yéneltildi. Infantlarin
dogum kilosu, dogum 6ykiist, cinsiyet, beslenme sekli, gtinliik
emme sayl ve stiresi, anne siitli alimi, formiil mama alim, agla-
ma zamani, aglama siklif1, kardeste ve/veya akrabalarda infantil
kolik hikayesi, bagirsak aligkanliklari, kardes sayisi, annenin yast,
egitim durumu, esi ile akrabalik durumu, gebelikte ve sonrasin-
da gecirdigi hastaliklar ve kullandig: ilaglar, kronik hastaliklar,
bagirsak problemleri, diyetinden ¢ikardig: gidalar, risk faktérleri
olarak sorgulandi. Calismamiza katilan ila¢ kullanan infantlarin
%58,5'u kiz, %41,5'u erkek idi. Rezene, anason ve frenk kimyonu
kullanan grupta aglama siiresi ve aglama skorlarinda 3. giinde,
aglama sikhiginin ise 7. giinde ilag kullanmayan gruba gére ista-
tistiksel olarak azaldig: goriilmiistiir. Karigim kullanan grup 1x10
damla ile 3x20 damla arasinda kullanmig oldugu gériildi. Dozu
yliksek kullanan grupta aglama skorunun belirgin diistiigii g6-
riildi.

Sonug: Rezene, anason ve Frenk kimyonu iceren karigimla ilgi-
li bu caligma geriye déniik anket caligmasidir ve ilag kullanma-
yan gruba gére aglamanin hem siire hem sikliginda belirgin
bir azalma tespit edilmesi yoniiyle dikkat cekici bir analitik
caligmadar.

Anahtar Kelimeler: Infantil kolik, rezene, anason, frenk kimyonu

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

P-047

Lokal anestezik madde uygulamasi
sonucu gelisen methemoglobinemi:
Iki olgu sunumu

Selime Aydogdu, Hiisniye Iscan, Burcu Karakol,

Burcu Karakayali, Ahmet Sami Yazar,
Burak Deliloglu, Ismail Islek

Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Methemoglobin (MetHb), eritrositlerde ferréz (Fe+2) halde bulu-
nan hemoglobin demirinin, oksidasyon ile ferrik (Fe+3) hale gel-
mesi sonucu olusan, fonksiyonel olmayan hemoglobin seklidir.
Methemoglobinemi kandaki MetHb diizeyinin artmast ile gelisir,
konjenital veya akkiz olabilir. Akkiz nedenler arasinda pek ¢ok ilag
ve kimyasal madde varduir. Yazimizda lokal anestezik madde uygu-
lanmasi sonucunda toksik methemoglobinemi gelisen ve metilen
mavisi ile dramatik diizelme gésteren iki olgu sunduk. Birinci olgu
stinnet 6ncesi prilokain (citanestr) 1 mg/kg uygulanan 4,5 ayhk er-
kek olgu idi. Miidahalenin ardindan ikinci saatte morarmas: farke-
dilmis, huzusuzluk ve kusmalarin buna eglik etmesiyle acil polklini-
gine bagvurmustu. Oksijen saturasyonlari diisiik seyreden olgunun
kan MetHb diizeyi %24,3 olarak 6l¢iilmiis, hidrasyona ve 300 mg
intravenéz askorbik asit uygulanmasina ragmen siyanozu devam
etmesi iizerine metilen mavisi 1 mg/kg'dan 10 dakikada verilmisgti.
Bir saat sonra alinan kan gazinda MetHb diizeyi %1,2 olarak tes-
bit edilmis takiplerinde herhangi bir problemle kargilagilmamusgtir.
Tkinci olgumuz cocuk cerrahi klinigi tarafindan inguinal herni op-
rasyonu uygulanan ve operasyondan 3 saat sonra agir1 huzursuzluk,
morarma sikayetlerinin baslamasi ve él¢iilen oksijen saturasyonlar
diisiik tesbit edilmesi izerine tarafimiza konstilte edilen 3 ayhk er-
kek bebekte, alinan kan gazinda MetHb diizeyinin %41,5 gelmesi
tizerine alinan detayh anamnezde preoperatif prilokanin (citanestr)
lokal olarak 1 mg/kg uygulanildig1 6grenilmistir. Metilen mavisi te-
mini gecikecegi i¢in hidrasyon ve intraven6z askorbik asit 300 mg
uygulanmus, ancak MetHb diizeyleri %35 civarina diistirebilmistir.
Metilen mavisi temini sonucunda uygulanarak alinan kontrol kan
gazinda MetHb diizeyi %2 olarak dl¢iilmiis, takiplerinde herhan-
gi bir saghk problemi ile kargilasilmamigtir. Her iki hastada alinan
Glukoz-6 Fosfat Dehidrogenaz enzim diizeyleri normal olarak gel-
mistir. Akkiz olarak gelisen methemoglobinemi nedenleri arasin-
da nitritler, nitratlar, kloratlar gibi kimyasallar; fenasetin, klorokin,
fenitoin, stilfanamidler ve lokal anestezik ilaglar sayilabilir. Lokal
anestezik olarak kullanilan prilokainin tedavi dozuna bagh methe-
moglobinemi oldukea nadirdir, ancak literatiirde vardir. Bizim iki
olgumuza da tedavi dozunda (1-2 mg/kg) prilokain uygulanmisti.
Methemoglobin diizeyi %20’den diisiikse genellikle neden olan
ilacin kesilmesiyle diizelir, ancak yenidogan ve erken siit cocuklugu
déneminde tedavi gerekebilir. Birinci olgumuz MetHb diizeyi cok
yiiksek olmamamasina ragmen hidrasyon ve askorbik asit 300 mg
verilmesiyle siyanozu diizelmemis ve metilen mavisi uygulanmis-
tir. Olgunun daha 6nceden uzamis sarilik nedeniyle bakilan Glukoz
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6 Fosfat dehidrogenaz diizeyi normal él¢iilmiistii. Diger olguda ise
metilen mavisi temini geciktiinden intravenéz hidrasyon yaninda
300 mg C vitamini verilmis, ancak klinik ve laboratuvar diizelme
gézlenmememsi, metilen mavisi almis ve tam diizelme saglanmis-
tir. Metilen mavisi Glikoz 6 fosfat dehidrogenaz eksikligi varhginda
hemolize neden olabilen bir ajandir bu durumda C vitamini ter-
cih edilmelidir. Literatiirde Askorbik asit ile tedavi edilen olgular
bildirilmigtir, metilen mavisine alternatif olabilir. Ancak askorbik
asit cevabr alinamayan hastalarda metilen mavisi uygulanmas: ge-
rekebilir. Sonug olarak lokal anestezik madde olan prilokain tedavi
dozunda nadir de olsa methemoglobinemi yapabilir, tedavide hid-
rasyon, askorbik asit, metilen mavisi uygulanabilir; bizim her iki
olgumuzda da Glukoz -6 Fosfat Dehidrogenaz diizeyi normaldi ve
metilen mavisi uygulanmasi ile tam diizelme gozlemledik.

Anahtar Kelimeler: Methemohlobinemi, metilen mavisi, askorbik
asit, infant

P-048

Kobalamin tedavisi iliskili infantil
Tremor Sendromu; Siyanokbalamin-
hidroksikobalamin: Olgu sunumu

Murat Kangin, Funda Feryal Tas, Mehmet Erol,
Mustafa Karatag, Remezan Demir

Diyarbakir Cocuk Hastalklart Hastanesi Cocuk Yogun Bakim
Unitest, Diyarbalkar, Tiirkiye

Girig: Vitamin B12 (kobalamin) temel bir vitamindir ve et, ba-
lik, yumurta, siit ve karaciger gibi besinlerin tiiketilmesi ile
temin edilmektedir. Infantil kobalamin eksikligi yetersiz bes-
lenen bebeklerde gériiliir. Kobalamin Gebelikte aktif tagima
yoluyla plasentadan fetiise gecer ve karacigerde depolanir. Bu
nedenle siki vejeteryan diyet ile beslenen anne bebeklerinde
de kobalamin eksikligi veya pernisiy6z anemi konjenital olarak
ta geligebilir. Diyette kobalamin eksikligi eriskinlerde endojen
depolardan temin edilerek kompanze edilebilir, ancak sinirlh
hepatik rezervleri nedeniyle bebeklerde diyet ile yetersiz ali-
m1 sonucu dogumdan sonra 2-12 ay icinde semptomatik hale
gelebilir. Kobalamin eksikliginde anemi, deri pigmentasyonu,
hipotoni, biiyiime ve gelisme geriligi ve konviilziyonlar géz-
lenebilir. Kobalamin eksikliginin tani ve tedavisinde gecikme,
geri doniisii olmayan psikomotor gerilik ve nérolojik hasarlara
neden olabilir. Ilk kez Grattan Smith ve arkadaslari tarafin-
dan 1997 yilinda tamimlanmigtir. Istemsiz hareketler infantil
kobalamin eksikligine baglh nérolojik sendromun ilk belirtisi
olmasina ragmen, nadiren kobalamin enjeksiyonu basladiktan
birka¢ giin sonra da goériinebilir. Bu yazida kobalamin eksik-
ligi nedeniyle B12 vitamini (siyanokobalamin-dodex) tedavisi
baslandiktan 5 giin sonra gelisen tremor nedeniyle izlenen bir
hasta sunulmugtur.

Olgu: Ondort aylik erkek hasta stirekli kusma ve viicudunda za-
man zaman titremeleri olmasi nedeniyle 1 hafta énce hastaneye
bagvurmus. Fizik muayenesinde solukluk disinda belirgin pato-
lojik bulgu saptanmarmus. Cocuk Hematoloji uzmamn tarafindan
yapilan tetkiklerinde Hgb: 6,7 gr/dL, MCV: 109 fL B12 diizeyi
sifir olarak saptanmug hastaya 100 mikrogram/giin B12 tedavisi
(Dodex-siyanokobalamin) baglanmis ve eritrosit suspansiyoonu
verilmis. Ug giin yatinilarak izlenen hastaya 4 giin daha bu sekil-
de tedavi yapilmasi ardindan haftalik ve aylik tedavi protokolii
planlanarak taburcu edilmis. Hastaya bulundugu yerde B12 vi-
tamini 500 mikrogram giin olarak 3 giin verildikten sonra tiim
viicutta yaygin tremorunun baslamas: {izerine merkezimize sevk
edilmis. Hastanin bagvuru sirasinda 4 ekstremitede, ve dilde
uyanik iken olusup uyurken kaybolan tremoru mevcuttu. Has-
tanin bilinci agik ve gevre ile ilgili idi. EEG’si normal saptandu.
Olciilen B12 diizeyi 1500 pg/mL idi. Tedavi olarak IV mayi ve
tremoru i¢in klonazepam baslandi. Tremoru durmayinca 3. giin-
den sonra tedaviye diazepam eklendi. Yatiginin 7. giiniinde B12
diizeyi 426 pg/mL saptand: ve tremoru tamamen kontrol altina
alindi. Baslanan nérolojik tedavi ¢ocuk néroloji poliklinigimizin
denetiminde daha sonra kesildi. Hasta sekelsiz olarak yagamim
stirdirmektedir.

Tartigma: Kobalamin kullanimi sonrasinda ortaya ¢ikan hareket
bozuklugunun, yeni tedavi sonucu mu yoksa 6nceden var olan
hafif hareket bozuklugunda bir alevlenmeye mi neden oldugu
bilinmemektedir. Ciddi eksiklik sonras: kobalaminin ani olarak
kullanilmaya baglanmas: kobalamin ve folat yollarin yogun sti-
miilasyonu ile sonuglanarak metabolik yollarda gegici bir den-
gesizlik meydana getirebilecegi ileri siirtilmdistiir. Literatiir de
Siyanokobalamin verilmesinden sonra komplikasyonlarin ge-
lismesinin muhtemel olarak diyet ve gevreden alinan siyaniir
ile birlikte siyanokobalamin yapisinda ki siyanide karg: azalmig
detoksifikasyon mekanizmasinin etkili olabilecegi ileri stirtil-
miistiir.

Sonug: Siyanokobalamin kullanimina bagl olarak hastalarda
nadir de olsa myoklonus ve tremor gelisbilecegi unutulma-
malidir. Bu yan etkinin 6niine ge¢mek i¢in siyanokobalamin
yerine hidroksikobalamin kullanmak bir secenek olarak deger-
lendirilebilir.

Anahtar Kelimeler: Infantil tremor, siyanokobalamin, hidroksiko-
balamin

P-049

Adolesan olguda uylukta sarapnel
yarasi

Barig Akga', Koksal Dénmez?, Orhan Gokalp?,
Didem Avc Dénmez?, Ufuk Yetkin?, Gamze Goékalp*



IKilis Devlet Hastanesi, Kalp ve Damar Cerrahisi Klinigi, Kilis, Tiirkiye
Katip Celebi Universitesi Izmir Atatiirk Egitim ve Aragtirma
Hastanesi, Kalp ve Damar Cerrahisi Anabilim Dali, Izmir, Tiirkiye
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“Tzmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediyatrik Acil Tip
Klinigi, Izmir, Tiirkiye

Girig: Bu vaka ile catigma bélgesine komsu bir devlet hastanesin-
de, bombalama sonucu ortaya ¢ikan ciddi doku ve damar hasa-
r1 olan bir hastaya cerrahi yaklagim konusundaki deneyimimizi
paylagmak istedik.

Olgu: Yirmi yasindaki erkek hasta, yaklagik 24 saat 6nce meydana
gelen bombalama sonrast sol uyluk bélgesindeki penetran sarap-
nel yalanmasi ile acil servisimize getirildi. Hastann ilk bakisinda,
biri uylugun anterior orta 1/3 kisminda digeri ise medial orta 1/3
kisminda olmak tizere iki muhtemel giris yaras1 mevcuttu. Her iki
yarada yaklagik 2x2 cm ebadindaydi. Her iki yara ile uyumlu iki
tane muhtemel ¢ikis yaras: izleniyordu. Aktif kanama veya kirik
yoktu. Sol uyluk gap1, saga gére yaklagik iki kat artrigti. Ust 1/3ten
baglamak tizere bacak siyanotik ve iskemikti. Motor fonksiyonlar
izlenmiyordu. Batin sol alt kadraninda yaklasik 5x7 cm ebadin-
da doku defekti mevcuttu. Hastanin gelig vital bulgular1 120/60
mmHg tansiyon ve 138 vuru/dk nabiz olarak degerlendirildi. Has-
tanin uylugunda muhtemelen sahada yerlestirilmis olan turnike
ile uyumlu bir iz mevcuttu. Hastanin hemoglobin degeri 7 mg/dL
idi. Kan ve siv1 replasman sonrasi kalp hizi 104 vuru/dk’a diistii.
Hasta bu bulgular egliginde cerrahiye alindi. Safen ven tam kat ke-
silmisti ve bu nedenle bagland. Sarapnelin hareket istikametinde-
ki damarsal yapilar saglamdu. Insizyon proksimal femoral sahaya
uzatildi. Derin ve yiizeyel femoral ven bifurkasyonundan yaklasik
2 cm 6nce tam kat bir kesi mevcuttu. Yine yaklagik 3 cm distalinde
ylizeyel femoral arterde 1 cm uzunlugunda laserasyon izlenmek-
teydi. Venin proksimal ve distalindeki trombiis materyali temiz-
lendi. Yiizeyel femoral arterin proksimal ve distaline 3 f Fogarty
kateteri yardimiyla embolektomi yapildi. Arterin backflow’u iyiydi.
Arter ve venin ikisi de tamire uygun degildi ve 6 mm ringli PTFE
greft interpozisyonu yapildi. Kan akiginin saglanmasinin ardindan
artere kontrol embolektomi, vene ise kontrol trombektomi yapil-
du. Distal perfiizyon saglandi. Dren yerlestirildikten sonra katlar
kapatildi. Genel cerrahi tarafindan degerlendirilen hastanin batin
yarasinin omentumu ge¢memesi nedeni ile takibine karar verildi.
Ekstiibasyon sonras: hasta yogun bakim tiinitesine alindi. Hasta
stabil seyrederken batin distansiyonu ortaya cikti. Postoperatif 6.
saatte kardiyak arrest olan hasta restisitasyona yanit vermedi.

Sonug: Yiiksek kinetik enerjileri sebebi ile harp silahlar ciddi doku
ve damar hasarina sebep olurlar. Ategli silah yaralanmalar sonras:
ortaya cikan vaskiiler hasarlarda, cerrahi yaklagim altin standart-
tir. Onanmin miimkiin olmadig: hastalarda ézellikle 4 ve 6 mm
Gore-tex ringli greftler tercih edilebilir ancak erken okliizyon ve
enfeksiyon riski daima akilda tutulmalidir. Mortalite ve morbidite-
yi etkileyen en 6nemli faktér yaralanma ile revaskiilarizasyon ara-
sinda gegen siiredir. Bu nedenle hayatin ve ekstremitenin kurtaril-
masinda eksplorasyon ve revaskiilarizasyon son derece 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Adolesan, sarapnel, yara

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler
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Akut izoniazid intoksikasyonuna
bagl koniilziyon: Cocuk olgusu
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’T.C Istanbul Okmeydam Egitim ve Aragtrma Hastanesi, Gocuk Klinigi,
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’T.C Istanbul Okmeydam: Egitim ve Arastrma Hastanesi, Cocuk Klinigi,
Istanbul, Tiirkiye

Giris: Tiiberkiiloz profilaksisi ve tedavisinde iilkemizde yaygin
olarak kullanilan izoniazidin (INH) yiiksek dozda alimi meta-
bolik asidoz, konviilziyon ve koma ile sonuglanabilir. Bu olguda
akut izoniazid zehirlenmesi nedeniyle ¢ocuk acil {initemize bas-
vuran ve sonrasinda konviilziyon gegciren olgu tartisilmstir.

Olgu: Intihar amach 20 adet izoniazid tablet alan 15 yaginda kiz
hasta ¢ocuk acil tinitemize 112 ambulans aracihiiyla ailesi eg-
liginde getirildi. Toplam 2 gr oral izoniazid alan hastanin gelis
muayenesinde GD orta-kétii, biling kapanmaya meyilli, pupiller
izokorik, TA: 90/50 mm/Hg, KTA: 156/dk, solunum: 20/dk idi.
Glaskow koma skalas1 11/15 idi. Monitorize edilen hastaya na-
zogastrik sonda ile gastrik lavaj yapilds, aktif kémiir uygulanarak
adli rapor tutuldu. Hastanin yapilan tetkiklerinde tire: 20 mg/dL,
kreatinin: 0,61 mg/dL, glukoz: 177 mg/dL, AST: 22 U/L, LDH:
223 U/L, Na: 136 mmol/L, K: 3,4 mmol/L, Lékosit: 16900/mm?,
kan gazinda ise ph: 7,29, pO2: 41,6 mmHg, pCO2: 38,4 mmHg,
laktat: 5,7 mmol/L (N: 0,5-1,6), HCO3: 17,9 mmol/L, BE: -8,8
mmol/L idi. Hastanin biliriibinleri ve koagiilasyon parametreleri
normal saptandi. Sonrasinda ani jeneralize tonik klonik konviil-
ziyonu baglayan hastaya 0,1 mg/kg'dan IV midazolam yapildi
600 mg fenitoin yiikleme yapilarak 3000 mL/m?/glinden IV mayi
destegine furosemid eklendi. Konviilziyonu kontrol altina ali-
nan hastaya 2 gr IV (50 mg/kg/giin) piridoksin infiizyon baglan-
di. Cocuk acil iinitesinde konviilziyonu kontrol altina alinan ve
tekrarlamayan, bilinci agilan, solunum sikintis: olmayan hasta 48
saatlik g6zlemden sonra kontrole gelmek tizere taburcu edildi.

Sonug: Tiiberkiiloz tedavisinde izoniazid sik kullanildigindan
dolay1 intoksikasyon vakalarida yayginlagmigtir. Ozellikle 30
mg/kg ve daha yiiksek dozlarda aliminda konviilziyon rast-
lanmakla birlikte beraberinde metabolik asidoz, ataksi, rabdo-
miyoliz goriilebilir. Uygun tedavi edilmediginde ise dlimeciil
seyirlidir. Tedavide en énemli basamaklardan biri alinan izo-
niazid dozuna esit olarak IV pridoksin tedavisi verilmesi ge-
rektigidir.

Anahtar Kelimeler: Izoniazid, intoksikasyon, konviilziyon
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P-051

Sistemik Kapiller Kag¢is Sendromu
tanili cocuk olgu
Mustafa Erkogoglu?, Sevil Bilir Gokstigtir?,
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2Abant Izzet Baysal Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Bolu, Ttirkiye

3Abant Izzet Baysal Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim
Dali, Bolu, Tiirkiye

‘Abant Izzet Baysal Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji
Bilim Dali, Bolu, Tiirkiye

Girig: Sistemik Kapiller Kagis Sendromu (SKKS); hipotansiyon,
hipoalbuminemi ve hemokonsantrasyonla karakterize klinigi
olan, nedeni tam olarak bilinmeyen, ¢cok nadir gériilen bir has-
taliktir. Biz burada SKKS ve buna bagh rabdomyolizi bulunan 14
yasindaki kiz hastayr ender gériilen bir tani olmas: dolayisiyla
sunmay: planladik.

Olgu: On doért yasinda kiz hasta acil servise 3 giindiir devam
eden kollarda ve bacaklarda agr, halsizlik ve viicutta sisme ya-
kinmalan ile getirildi. Hasta bu sikayetlerle 3 giin 6nce bagka
bir merkeze bagvurmus, orada yatirilarak takip edilmis, sonra-
sinda ileri tetkik icin hastanemize sevk edilmisti. Dig merkez-
deki tetkiklerinde; eritrosit: 7,89x106, hemoglobin: 22 g/dL, iire:
65mg/dL, kreatin: 1,1 mg/dL, sodyum: 123 mmol/L, potasyum:
5,5 mmol/L, kalsiyum: 7,1 mg/dL, laktat dehidrogenaz: 1090
U/L, albiimin: 2,3 g/dL, kreatin kinaz: 1143U/L olarak él¢tildiigii
égrenildi. Ozgegmisinde ve soygegmisinde bir ézellik olmayan
hastanin muayenesinde; tansiyon: 100/40 mmHg (ortalama
arteryel basing: 60 mmHg), kalp tepe atimi: 110/dakika, solu-
num sayist: 25/dakika, ates: 36,50C, tiim viicutta yaygin 6dem
mevcuttu, hasta menstruasyonunun 3. giintindeydi. Hipoalbu-
minemi, hipotansiyon, polisitemi, laktat dehidrogenaz (LDH),
kreantin kinaz (CK) yiiksekligi, hipoalbuminemi, hiponatremi
ve hipokalsemi bulgulari devam eden hastaya tedavi olarak;
rabdomyolize yonelik yiiksek hizda hidrasyon, alkali diiirez i¢in
bikarbonat, ayrica kalsiyum ve furosemid baglandi. Dérdiinci
giinden itibaren yaygin 6deminde gerileme baslayan hastaya
SKKS ontanisiyla terbutalin, teofilin ve steroit tedavisi verildi.
Odemin gerilemeye baglamas: sonras: elektrolit degerlerinde
ve enzimlerinde diizelme goériildii, ayrica hasta gelisine gére
7 kg kilo kaybetti. Protein elektroforezi, immun elektroforez,
cl esteraz ve kortizol diizeyleri normal aralikta geldi. Hasta-
nin takibi boyunca gézlenen 6nemli laboratuar tetkik sonuglar
6zetlenmigtir. Hasta halen proflaktik olarak terbutalin ve teofi-
lin tedavisi ile ayaktan takip edilmektedir.

Tartigma: SKKS tiim diinyada bildirilmig sadece 150 civarinda
vakanin oldugu, ¢cocukluk déneminde ¢ok nadir gériilen bir tab-
lodur. On yillik sag kalim orani %70 civar olan bu tabloda acil
tani ve tedavi hayat kurtaricidir. Vaskiiler endoteldeki gecici bir
diizensizlik sonucu plazmanin ve proteinlerin interstisyel kom-
partmana kagis1 sonucu gelistigi diistiniilmektedir. Bu kagig da-
marigi siviy1 azaltarak hipotansiyona ve hemokonsantrasyona yol
acar. Kapiller permeabilite artisinin sorumlu tutuldugu klinikte,
patofizyoloji tam olarak ortaya konamamusg, baz1 enfeksiyonlarin
ve kadinlarda menstruel peryodun tetikleyici olabilecegi saptan-
mistir.  Klinigindeki genel &zellikler; hipotansiyon, hipoalbu-
minemi ve hemokonsantrasyondur. Sikhig1 ve agirhigi degisen
ataklar seklinde seyreder. Basta akut bobrek yetmezligi olmak
tizere, perikardial ve plevral effiizyon, pulmoner 6dem, asit, kalp
yetmezligi, rabdomyoliz, hedef organ hasari, kompartman send-
romu ve vendz tromboz goriilebilecek komplikasyonlardandir.
Ayiricl taruda sepsis, herediter anjioédem, anaflaksi, yaygin 6de-
me neden olabilecek diger bobrek, karaciger ve kalp hastaliklar
diistiniilmelidir. Tedavi yaklasiminda genel bir fikir birligi olma-
makla beraber; steroid, intravenéz immunglobulin, terbutalin,
teofilin, verapamil, atakta ve profilakside kullanilan tedavi sece-
nekleri arasindadir. Oldukc¢a ender olarak rastlanan bu tabloyu;
jeneralize 6dem, rabdomyoliz, hipoalbuminemi ve polisitemi ile
gelen hastalarin ayirici tanisinda hatirlanmas: gerektigini vurgu-
lamak i¢in sunmak istedik.

Anahtar Kelimeler: Hemokonsantrasyon, hipoalbuminemi, hipo-
tansiyon, rabdomyoliz, sistemik kapiller kacis
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Gocuk Yogun Bakim Unitesinde
yatan hastalarin 6zellikleri; Uludag
Universitesi deneyimi

Yasemin Sancak?, Cigdem Asut’, Betiil Sevinir?

Wludag Universitesi T1ip Fakiiltesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Bursa, Tiirkiye

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Bursa, Ttirkiye

Amag: Cocuk yogun bakim, potansiyel iyilesebilir agir hastalig
olan ¢ocuklarin genel servislere gore daha yakin izlem ve teda-
visinin yapildig: tinitelerdir. Kritik hastalig1 olan ¢ocuklarin tam
donaniml yogun bakim iinitelerinde takip ve tedavi edilmele-
ri mortalite ve morbiditeyi belirgin azaltmaktadir. Bu nedenle
yuksek risk grubundaki hastalar yogun bakim tinitelerinde takip
ve tedavi edilmelidir. Bu bildirideki amacimiz bir yillik stirede
cocuk yogun bakim iinitesine yatirilan ¢ocuklarin degerlendiril-
mesidir.



Gere¢ ve Yontemler: Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Go-
cuk Saglig ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Yogun Bakim
Unitesi'ne Mart 2013-Mart 2014 tarihleri arasinda yatirilmis olan
1 ay-20 yas arasi ¢ocuklarin demografik ézellikleri degerlendi-
rilmistir. Bu amagcla bir yil siiresince yatan 349 hastanin dosya
kayitlan: retrospektif olarak incelendi. Yas, cinsiyet, kronik hasta-
lik varligi, yogun bakim tinitesine yatirilma nedeni, yatig siiresi,
solunum destek cihazina baglanma durumu ve siiresi, mortalite
oranlan degerlendirildi.

Bulgular: Bir yillik siirede yatirilan 349 hastanin 164’4 kiz
(%46,9), 185’1 erkek olup (%53,1), yas ortalamas1 7,12+6,04 yil
(siurlar: 1 ay-20 yas) olarak bulundu. Hastalarin yogun bakim
Uinitesine en sik yatirilma nedenleri sirasiyla endokrinolojik
(en sik diyabetik ketoasidoz), nérolojik (en sik konvulsiyon),
entoksikasyon ve nefrolojik nedenlerdi. Yatirilan hastalarin
313’ (%89,7) dogrudan yogun bakim iinitesine yatirihirken,
36 hasta ise (%10,3) cocuk servisinde izlenirken yogun baki-
ma devir edildi. Hastalarin yogun bakimda yatis siiresi orta-
lama 8,46+13,96 (siurlar: 1-117) giin olarak bulundu. Toplam
70 hasta (%20,05) ventilatérde izlendi ve ortalama izlem siiresi
14,9+21,8 (simurlar: 1-117) giin olarak bulundu. Yogun bakim
takipleri sonunda 245 hastanin (%70,2) ¢ocuk servisine devir
edildigi, 50 hastanin (%14,3) yogun bakim iinitesinden taburcu
edildigi, 7 hastanin (%2) bagka bir merkeze sevk edildigi ve 2
hastanin da (%0,6) tedaviyi ret formu imzalayarak taburcu ol-
dugu saptandu. Bir yillik siirede mortalite oran1 %12,9 (n:45) idi.
Kaybedilen hastalarin ¢ogunlugu kronik bir hastalik veya kan-
ser nedeniyle takip edilen hastalardi.

Tartisma: Cocuk yogun bakim tiniteleri iilkemizde eskiden beri
bilinen ancak son yillarda yayginlastirilan birimlerdir. Sosyoe-
konomik ve saglik bilincindeki gelismelere paralel ¢cocuk yogun
bakim {iinitelerinden hizmet talep eden olgu sayis: giderek art-
maktadir. Bu ¢alismada merkezimize bir yil icinde yatan hasta-
larin klinik ve demografik 6zellikleri incelenerek bir veri tabam
olusturmasi ve 6niimiizdeki yillarla ilgili planlamalarda bu ve-
rilerden yararlanilmas: amaglanmugtir. Bu degerlendirmede ¢ok
farkli hasta gruplarinin ¢ocuk yogun bakim tinitemizde izlendigi,
hastalarin bir cogunda altta yatan kronik bir hastalik oldugu ve
bu durumun mortalite ile iligkili oldugu gézlendi.

Anahtar Kelimeler: Cocuk yogun bakim, mortalite

P-053

Tek ayak parmagini tutan egzema ve
tirnak tutulumu

Sevil Bilir Gokstigiir!, Betiil Sereflican?,
Nadir Gokstigiir?

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

Abant Izzet Baysal Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve
Hastaliklar: Anabilim Dali, Bolu, Tiirkiye

2Abant Izzet Baysal Universitesi Tip Fakiiltesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklar
Anabilim Dali, Bolu, Tiirkiye

Giris: Atopik dermatitin minér kriterlerinden biri spesifik olma-
yan el ve ayak dermatitlerine yatkinliktir. Atopik dermatitli ¢o-
cuklarda el ve ayaklarda kuruluk, hafif eritemli ince soyulmalar
ve yer yer fissiirasyon gelisimi alisilmig bulgulardir. Bu belirtiler
genellikle tirnaklar1 etkilemez. Burada tek ayak parmagimi bek-
lenenden daha inatg1 olarak etkileyen egzema ve bunun sonucu
olarak tirnakta belirgin distrofik bozukluk gériilen bir bebek su-
nulacaktir.

Olgu: Ayak parmaginda 3 haftadir devam eden kizariklik ve
kabuklanma sikayeti ile getirilen 9 aylik kiz bebegin muaye-
nesinde; viicut 6l¢tileri yasina uygun persentillerde ve sistem
muayeneleri normal idi. Dermatolojik muayenesinde; sag ayak
4. parmagini saran eritemli, fissiire dermatit ve tirnaginda ka-
linlagma, trakionisi ve subungal hiperkeratoz saptandi. Oz-
gecmiginde bir 6zellik olmayan hastanin soyge¢misinde ba-
basinda atopik dermatit ve alerjik rinit 6ykiisti vardi. Mevcut
bulgular ile, atopi ile iligkili non-spesifik el ayak dermatiti ve
tirnak tutulumu tanis1 kondu. Topikal sterioid ve nemlendirici
tedavisi ile bir ay icerisinde deri bulgulari, 3 ay sonunda ise
tirnak bulgular diizeldi.

Tartisma: Cocukluk déneminde atopi ile iligkili non-spesifik el
ayak dermatiti yaygin bir tablodur. Fakat bazi olgularda izole par-
mak tutulumu ve tirnak bozuklugu tanida zorluga neden olur.
Bu olgular siklikla cocukluk ¢ag1 psoriazisi veya onikomikoz yan-
lis tanisi ile gereksiz tamisal testlere ve ila¢ kullanimina maruz
kalmaktadir. Bu nedenle ¢ocukluk dénemi dermatitleri deger-
lendirilirken, atopik dermatit deri stigmatlar akilda tutulmali ve
kisisel, ailesel atopi 6ykiisii mutlaka sorgulanmalidur.

Anahtar Kelimeler: Atopik dermatit, cocuk, el-ayak egzemasi, tir-
nak tutulumu
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Yineleyen menenjitin nadir bir nedeni:
Oval pencereden internal akustik
kanala uzanim gésteren kirik

Chiar Hasan!, Necla Akcakaya', Haluk Cokugras’,
Yildiz Camcioglu!, Mehmet Yilmaz?

Ustanbul Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgt ve
Hastahklart Anabilim Dali, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklart Bilim
Dali, Istanbul, Tiirkiye
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2[stanbul Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Kulak Burun Bogjaz
Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

Giris: Yineleyen bakteriyel menenjitler cocukluk yas grubunda
nadir gériilen ve bazen hekimin tamda zorluk yasadig: durum-
lardan biridir. Yineleyen bakteriyel menenjit nedenleri {i¢ ana
baslikta toplanmaktadir; 1) subaraknoid bélge, paranazal siniis-
ler, nazofarinks ve orta kulagin travmatik lezyonlar1 veya dogum-
sal anatomik bozukluklari, 2) parameningeal enfeksiyon odag:
varhigy, 3) immiin yetersizlikler. Kafa travmas: sonras: geligmis,
oval pencereden internal akustik kanala uzanim gosteren kiriga
bagl yineleyen menenjitleri olan olguyu tani, tedavi ve izlemde-
ki giicliikler nedeni ile sunmak istedik.

Olgu: Daha 6nce saglikli oldugu bildirilen 10,5 yasindaki erkek
hasta Aralik 2011 tarihinde 1,5 metre yiikseklikten diigerek kafa
travmas: gecirmis; bu dénemde rinore veya otore tarif etmiyor.
Travma sonrasi hastada isitme kayb: gelismis. Bagvurdugu bagka
bir merkezde kafa kaide kir1§1 saptanmarmg. Mayis 2012 tarihin-
den itibaren 3 kez bakteriyel menenjit gecirmis olan hastaya ilk
menenjit klinifinden sonra profilaktik olarak pnémokok asis1 ya-
pilmus. Sag kulakta sensérinéral isitme kayb1 nedeni ile hastane-
miz Kulak Burun Bogaz kliniginde arastirildiginda oval pencere-
den internal akustik kanala uzanim gésteren kirik saptanmig ve
Ekim 2012 tarihinde siipheli temporal kemik fraktiirii nedeniy-
le timpanoplasti ve fraktiir diizeltme ameliyat: yapilmis. Subat
2014 tarihinde hastanemiz acil poliklinigine yiiksek ates, kusma,
bas ve boyun agris1 yakinmalarn ile getirilen hastanin fizik mu-
ayenesinde meningeal irritasyon bulgulari mevcuttu. Lomber
ponksiyon yapilan hastanin beyin omurilik sivis1 incelemesin-
de, BOS rengi bulanikti. BOS direkt incelemesinde bol nétrofil
mevcuttu. BOS biyokimyasinda protein yiiksek ve glukoz diistik
saptanmisti. Bakteriyel menenjit tanisi ile parenteral antibiyotik
tedavisi bagland1. Tekrarlayan menejit 6ykiisii oldugundan im-
miin yetersizlik agisindan aragtirilan hastanin tetkikleri normal
olarak sonuglandi. Hastaya meningokok asis: da uyguland:. Kafa
travmasi 6ykiisti olan hastaya MR sisternografi ¢ekildi; orta ku-
laga beyin omurilik sivis1 kagag: saptandi. Sag temporal kemige
yo6nelik yiiksek ¢oziiniirliikli bilgisayarl tomografi cekildi; sag
oval pencere inferior tegmen timpaniye kadar uzamim gésteren
fraktiir hatt1 izlendi. Kulak Burun Bogaz bélimii tarafindan tek-
rar degerlendirilen hastanin, fraktiiriin yeri itibariyle tamiri zor
olmasi nedeniyle, sag orta kulak ve 6staki kanali cerrahi girigim
ile tamamen kapatild: ve hasta izleme alind1.

Cikarimlar: Kafa travmalarina bagh olarak yineleyen menenjitler
olusabilmekte ancak kirik bolgesi her zaman kesin olarak sap-
tanamamaktadir. Bu olguda MR sisternografi cekilerek sag orta
kulaga beyin omurilik sivis1 kagag1 saptanmugtir. Béyle olgularin
etyolojisinin arastirilmasinda MR sisternografi biiyiik 6nem ta-
simaktadir.

Anahtar Kelimeler: Yineleyen menenjit, oval pencere, internal
akustik kanal

P-055

Tetani ile basvuran
hipoparatiroidizme bagli
intrakranial kalsifikasyon olgusu

Soner Sazak!, Berna Hamilcikan', Ahmet Dogan,
Betiil Gemici', Alper Kacar?, Hiiseyin Dag’,

Vefik Arica?

IT.C I:stanbul Okmeydan Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Kli-
nigi, Istanbul, Tiirkiye

2T.C Istanbul Okmeydani Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Kli-
nigi, EGitim Sorumlusu, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Hipoparatirodizm, ¢esitli nedenlere bagh olarak goriile-
bilecegi gibi, idiopatik olarak sporadik veya familyal formlarda
ortaya cikabilir. Azalmig parathormon sekresyonu ile birlikte
hipokalsemi ve hiperfosfatemi hipoparatiroidizmin major bul-
gularidir. Kalsiyum metobolizmasindaki bozukluga bagl olarak
ileri dénemde intrakranial kalsifikasyonlar gelisebilir. Bu maka-
lede hipokalsemik tetani ile gelen beyin BT incelemesinde bazal
ganglion ve subkortikal alanlarda kalsifikasyon saptanan, primer
hipoparatiroidi tanis: alan on dért yasinda erkek olgu sunuldu ve
literatiir esliginde tartisldi.

Olgu: On dért yasinda erkek hasta, ¢ocuk acil poliklinigimize el-
lerde ve ayaklarda kasilma yakinmast ile getirildi. Olgunun ya-
kinmalarinin son alt1 saat icinde basladigi, daha énce buna ben-
zer bir yakinmasinin olmadif 8grenildi. Oz ve soy ge¢miginde
belirgin bir 6zellik yoktu.Fizik muayenesinde; agirlik 58 kg (50-
75. per), boy 171 cm (75-90. per), aksiler ates 36,40C, genel durum
iyi, bilinci acik, koopere, genel sistemik muayenesi dogal, nérolo-
jik muayenede her iki el ve bacaklarda tetanik kasilma hali, pozi-
tif Chvostek ve Trousseau bulgusu ve derin tendon reflekslerinin
canli olmas: diginda patolojik bulguya rastlanmadi. Acil labora-
tuar incelemelerinde tam kan sayimi, glukoz, iire, kreatinin, tirik
asit, sodyum, potasyum, klor, magnezyum, karaciger fonksiyon
testleri normal bulundu. Serum total kalsiyum diizeyi dustik 5,6
mg/dL (n:8-10,6 mg/dL), iyonize kalsiyum 0,42 mmol/L, fosfor
diizeyi yiiksek 8,4 mg/dL (n:2,3-5,0 mg/dL) saptandi. Semptoma-
tik hipokalsemik tetanisi olan hastaya, ileri tetkik icin gerekli kan
ornekleri alinarak intravenéz kalsiyum tedavisi baglandi. Hipo-
kalsemi ve hiperfosfetemi etyolojisini belirlemek i¢in yapilan la-
boratuar incelemelerinde, parathormon (PTH) diizeyi diisiik 3,5
pg/mL (N:15-65 pg/mL), diger sonuglar normal saptandi. Beyin
BT incelemesinde yaygin, simetrik subkortikal ve bazal ganglion
kalsifikasyonlan izlendi. Bu sonuglarla hastaya primer idiopatik
hipoparatiroidi tamsi koyuldu. Intrakranial kalsifikasyonlarin
hipoparatiridi zeminide gelistigi diistiniildii. Tedavi olarak int-
ravendz kalsiyum sonrasi oral kalsiyum ve kalsitriol (1x0,5 gr)
basland:. Tedavinin altinci giiniinde serum total kalsiyum diize-
yi normal bulundu ve hastanin sikiyetlerinde belirgin diizelme
gozlendi. Hasta takipe alinarak taburcu edildi.



Cikarimlar: Sonug olarak hipoparatiroidizmde, kalsiyum metobo-
lizmasindaki bozukluga bagh olarak ileri dénemde gelisen int-
rakranial kalsifikasyonlar ¢esitli nérolojik komplikasyonlara yol
acabilmektedir. Bu nedenle hipoparatiroidi tanisi alan tiim has-
talarda, intrakranial kalsifikasyonlarin belirlenmesi amaciyla be-
lirli araliklarla gerekli gériintiileme yontemlerinin yapilmasi,bu
hastalarin takibi agisindan oldukga 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Hipoparatiroidi, intrakranial kalsifikasyon,
cocuk
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Endokrin Poliklinigine basvuran
cocuklarda Subklinik Vitamin D
eksikligi

Birgiil Kirel', Meliha Demiral', Basar Sirmagiil®
'0smangazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Pediatrik Endokrinoloji Bilim

Dali, Eskigehir, Tiirkiye

2Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Farmakoloji Anabilim Dal,
Eskisehir, Tiirkiye

Amag: Endokrin poliklinigimize bagvuran hastalarda Vitamin D
(VD) diizeylerinin degerlendirilmesi planlanmugtir.

Gereg ve Yontemler: Ocak-Mart 2014 tarihlerinde endokrin po-
likliniginde degisik nedenlerle takip edilen, yaslar 3-18 yil ara-
sinda 171 hasta ¢ocuk ve adélesanin degisen (83 kiz, 88 erkek)
25-hidroksi VD diizeyleri geriye doniik olarak degerlendirildi.
VD diizeyleri <=15 ng/mL ise VD eksikligi, 15-20 ng/mL ise VD
yetersizligi, >20 ng/mL ise normal VD diizeyi olarak tanimlandu.

Bulgular: Hastalarin VD diizeyi; median 11,9 (4,3-44) ng/mL
arasinda olup %72’sinde (n=123) VD eksikligi, %14,6’sinda
(n=25) VD yetersizligi saptandi. Sadece 23 vakada (%13,4) VD
diizeyleri normal sinirlarda idi. Kizlarda VD diizeyi, median
11,8 (4,3-44) ng/mL olup; erkeklerden (median 13,1 (5-34,7)
ng/mlL) diistik idi (p<0,01). Vitamin D eksikligi/yetmezligi; sira-
siyla kizlarda %88 iken, erkeklerde %81 idi. Pubertal ¢ocuklar-
da VD diizeyi median: 11,3 (4,3-34,7) ng/ml olup; prepubertal
cocuklardan (median: 13,6 (6,3-44,3) ng/mL) duisiik idi (p<0,05).
Prepubertal 11 hastada (%28), pubertal 11 hastada (%8) VD dii-
zeyi >20 ng/mL idi. Hastalar tanilarina gére diyabetli (n=40),
obez (n=47) ve diger endokrin hastaliklar (84) olarak ii¢ grup
olusturuldugunda; diyabetlilerde sadece ti¢ hastada VD >20
ng/mlL idi (median: 9,8 (4,5-22,7) ng/mL). Diyabetlilerin VD
diizeyleri, hem obezlerden (median: 13,4 (4,3-22) ng/mL), hem
de diger hasta grubundan (median: 12,4 (4,3-44) ng/mL) duisiik
idi (her ikisi i¢in: p<0,01). Obez grup ile diger hastalik grubu

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

arasinda VD diizeyleri agisindan farklilik saptanmadi (p>0,05).
Obezlerde sadece 6 hastada VD diizeyi normal sinirlarda idi.
Hastalarin hig birinde hipokalsemi, hiperfosfatemi saptanma-
di. 12 Hastanin parathormon diizeyi normal araligin (15-65
pg/mlL) tizerinde idi. Otuz yedi Hastaya el-bilek grafisi ¢ekildi.
Grafilerde rikets y6niinde bir bulgu saptanmadi. Hastalarin ri-
kets ile ilgili hicbir semptomu veya bulgusu yoktu. VD diizeyi
ile parathormon arasinda negatif korelasyon (r=-0,3, p=0,001),
VD ile fosfor ve kalsiyum arasinda pozitif korelasyon ( sirasiyla
r=0,3, p<0,01 ve r=0,2, p<0,01) saptandi.

Cikarimlar: Calismamizda ki aylarinda hasta ¢ocuk ve adéle-
sanlarda oldukea yiiksek subklinik VD yetersizligi/eksikligi sik-
11g1 saptanmustir. Kiz ¢ocuklarda, pubertede olanlarda ve diyabet,
obezite gibi hastalig1 olanlarda bu siklik daha yiiksektir. Degisik
nedenlerle giines 15181na yetersiz maruziyet, VD eksikligi icin
baslica risk faktérii olarak tanimlanmaktadir. Ulkemizde VD ek-
sikligi icin belirlenen sosyo-ekonomik risk faktérleri diizelme-
digi siirece her yas grubunun VD eksikligi agisindan risk altinda
oldugu anlasilmistir. Polikliniklere bagvuran her hasta cocuk,
VD yetersizligi/eksikligi agisindan taranmali ve VD profilaksisi
programlari; sadece daha 6nce tanimlanmus riskli gruplara degil,
cocuk ve ad6lesanlarin hepsine uygulanmalidir.

Anahtar Kelimeler: Vitamin D, subklinik, cocuk, diyabet, obez

P-057

Wolfram (DIDMOAD) sendromlu iki
kardes: Olgu sunumu

Buket Daldaban Sarica', Nursel Muratoglu Sahin?,
Sibel Tulgar Kinik?

Bagkent Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Ankara, Tiirkiye

?Baskent Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dal,
Ankara, Tiirkiye

Girig: :ilk olarak 1938 yilinda Wolfram tarafindan diabetes mellitus
ve optik atrofi birlikteligi olan dért kardeste tarif edilen Wolfram
sendromu, diabetes insipidus (DI), diabetes mellitus (DM), optik atro-
fi ve sagirhgin (DIDMOAD) birlikte gériildiigii klinik bir durumdur.
Baslangi¢ dénemlerinde DM tanisi alan hastalarda ilk on yil iginde
optik atrofi ortaya ¢ikar. Ardindan ikinci on yilda tabloya DI ve sensé-
rinoral sagirlik eklenir. Olgularda iiriner sistem anomalileri, multipl
nérolojik anomaliler de gériiliir. Burada DM ve katarakt nedeni ile
izlenen, takibinde DI optik atrofi ve igitme kayb: gelisen, kardesinde
de DM, optik atrofi saptanan Wolfram sendromlu olguyu sunduk.

Olgu: Dért yagindan beri tip 1 DM tanisiyla takip ve tedavi edilmekte
olan hastanin igitmede zorlanma yakinmasi tizerine yapilan odyo-
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metrik incelemesinde sensérinéral igitme kaybi saptandi. Biiyiime
geriligi olan hastada biiyiime hormonu eksikligine ek olarak goz
muayenesinde katarakt saptandi. Hipofiz manyetik rezonans go-
riintiilemesi normal olarak degerlendirildi. DM tanis: aldiktan 5 yil
sonra ¢ok su igme, ¢ok idrar yapma yakinmalariyla yaptig1 poliklinik
bagvurusunda, idrar dansitesil005 iken idrar osmolaritesi 210mosm
ve serum osmolaritesi 292 mosm geldi. DI tarusina y6nelik olarak
yapilan su kisitlama testi anlamlh bulundu. Desmopressin sonrast id-
rar dansitesi 1030 geldi. Hastanun kiz kardesi de 4.5 yaginda iken 2
aydir mevcut olan ¢ok su igme, ¢ok idrar yapma yakinmalariyla bag-
vurdugunda yapilan tetkiklerinde C-Peptid: 1,56 ng/mL (1,1-5 ng/
mL), Glukoz (A¢hk): 289 mg/dL, BUN:12 mg/dL (N: 6-21), Kreatinin:
0,61 mg/dL (N: 0,3-1), Sodyum: 138 mmol/L (N:132-145), Potasyum:
3,5 mmol/L (N: 3,5-5,2), Hemoglobin Alc: %7,1 (N: 4-6) bulundu.
Insiilin tedavisi baglandi. DIDMOAD tanih kardes éykiisii bulunan
hastanin yapilan géz muayenesinde solda parsiyel optik atrofi tespit
edildi. Hasta sagurlik ve DI yoniinden izleniyor.

Cikarimlar: Wolfram sendromu nadir gériilen, otozomal rese-
sif kaliim gésteren, 4. Kromozomun kisa kolunda gen defekti-
ne bagh gelisen dismorfogenetik bir hastaliktir. Patogenezi ¢ok
iyi bilinmeyen bu hastalifin prevalans1 1/800.000'dir. Diabet ve
sagirhgin birlikte bulundugu hastalarda mitokondrial tRNA'da
mutasyonlar saptanirken, diger hastalarda bu mutasyon gésteri-
lememistir. DM, Wolfram sendromunda ilk ortaya cikan 6zellik-
tir ve genellikle yasamin ilk dekadinda ortaya gikar. Yayinlanmig
tiim vakalarda DM mevcuttur ve optik atrofi ile birlikteligi tam
icin gereklidir. Wolfram sendromundaki optik atrofi, optik sini-
rin dejeneratif bir hasaridir, genellikle bilateraldir ve ilerleyici
gérme kaybina neden olur. Optik atrofi DM tanisi sonrasi 6 haf-
ta- 9 yil arasinda ortalama 11-13 yaglarda gériiliir. Wolfram send-
romunun {iglincli komponenti olan DI, olgularin %66-75’inde
izlenmektedir ve siklikla 2. dekatta goriilen bir bozukluktur. Sen-
sorinoral igitme kaybi ise daha ¢ok yiiksek frekanslarda belirgin
olup 2. dekatta ortaya ¢ikar. Hastah@in otozomal resesif gecis
gostermesi, aile bireylerinde bu hastaligin goriilme insidansim
artirmaktadir. Tip 1 DM tamst ile takip edilen olgularin gerek
Wolfram sendromu agisindan eglik edebilecek bulgularinin tes-
pit edilmesi, gerekse de benzer yakinmalar olan akrabalarinin
erken teghis edilmesi i¢in tarama son derece énemlidir.

Anahtar Kelimeler: Diabetes insipidus, diabetes mellitus

P-058

Ketozla basvuran ve tip 1 DM
tanisi alan olguda eslik eden akut
apandisit tablosu

Firuze Erbek Alp, Bahar Ozcabi, Feride Bucak,
Oya Ercan, Olcay Evliyaoglu

Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Gocuk Saghgve Hastaliklan
Anabilim Dal, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dah, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Tip 1 DM hastalar1 tan1 aninda asidoz gelismeden ketoz
tablosu ile de bagvurabilirler. Karin agris1 ketoasidoz sirasinda
goriilebilecegi gibi; ketoz veya asidozu provoke eden bir akut ba-
tin tablosunun ilk bulgusu da olabilir. Diyabetik ketoz tablosu ile
tarafimiza bagvurarak Tip 1 DM tanis1 alan ancak izlemin ikinci
giiniinde akut batin tablosu; akut apandisit nedeni ile opere edi-
len olgumuzu sunmak istedik.

Olgu: On bes yasinda erkek hasta ¢ok su igme, ¢ok idrara ¢ikma ve
karin agnis1 yakinmas: ile bagvurdugu dis merkezden acil servisi-
mize yonlendirildi. Fizik muayenesinde sag ve sol alt kadranlar-
da hassasiyeti mevcut olan hastanin defans ve rebound bulgulan
yoktu. Tam kan sayiminda hafif 16kositozu (13880/mm?) ve CRP
pozitifligi (4.65 mg/dL) mevcuttu. Kan gazinda asidozu yoktu. Tam
idrar tahlilinde ketoniiri ve glukoziiri mevcuttu. Kan sekeri 341 mg/
dL saptanan hastaya tip 1 DM tamsi ile insiilin tedavisi baglandi.
Izleminin 8. saatinde karm agris: sikayeti artan hastada defans ve
rebound varh§1 saptandi. Laboratuvar testlerinde 16kosit (14.000/
mm?) ve CRP (14 mg/dL) degerlerinde artis saptandi. Kan gazinda
asidoz saptanmadi. Ayakta direkt batin grafisinde hava-sivi seviyesi
saptand1. Batin ultrasonografisinde akut apandisit ile uyumlu bul-
gular izlendi. Hasta Cocuk Cerrahisi Anabilim Dah tarafindan ope-
re edildi. Operasyon sonras: komplikasyon izlenmeyen hastanin
tip 1 DM tamusi ile takibi devam etmektedir.

Cikarimlar: Karin agnis1 6zellikle ketoasidoz ile bagvuran tip 1
DM tanil hastalann ilk bagvuru sikayetleri icinde bulunabilir.
Bu hastalarda genellikle tedavi ile karin agris1 yakinmas: geriler.
Ancak acile bagvuran her olguda oldugu gibi, DM tanih olgularda
da karin agris1 yapan diger nedenler irdelenmeli ve akut batin
tablosuna yol acan diger nedenler diglanmahdur.

Anahtar Kelimeler: Akut apandisit, akut batin, diyabetik ketoz, tip 1 DM

P-059

Ciddi hiperkalsemisi olan primer
hiperparatiroidizm olgusu

Ismail Gonen?, Safak Karacay? Eda Balanli!,
Sanem Piskin?, Giilnihal Sarman’,

Pinar Boncuk Dayanikli!, Olcay Evliyaoglu?,
Fatih Tunca®, Yersu Kapran®

10zel Liv Hospital, Cocuk Sagligt ve Hastaliklari, Istanbul, Tiirkiye
?Qzel Liv Hospital, Cocuk Cerrahisi, Istanbul, Tiirkiye

S[stanbul Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji
Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

4fstanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Genel Cerrahi Bilim
Dali, Istanbul, Ttirkiye

ffstanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Patoloji Bilim Dals,
Istanbul, Tiirkiye



Giris: Primer hiperparatiroidizm (HPT) ¢ocuklarda oldukea nadir
goriilmektedir, cogunlukla da sporadiktir. Primer HPT vakalarinin
%75-80'ini olusturan en sik etiyoloji paratiroid bezlerinde bir veya
daha fazla adenomdur. Diger sebeplerse paratiroid bezi hiperpla-
zisi, ¢ok nadiren de paratiroid karsinomu gériiliir. Ayrica primer
HPT multipl endokrin neoplazi-1, 2A veya familyal HPT ile birlik-
te bulunabilir. Primer ya da sekonder olsun belirgin hiperkalsemi-
si olan semptomatik hiperparatiroidizme sebep olan tiim kosul-
larda tedavi paratiroidektomidir. Paratiroidektomi olan hastalarin
hepsinde serum kalsiyumun normale geldigi ve lomber vertebra
kemik mineral dansitesinde artma oldugu da bildirilmistir.

Olgu: Bes ay 10 giinliik erkek hasta, halsizlik, aglama, basin1 tu-
tamama ve kabizhk sikayeti nedeniyle bagvurdu. Ug aylikken
baslayan halsizlik ve hareketlerinde yavaglama diginda son bir-
ka¢ haftadir kabizhig baglamus. 1 ay énce Irak’ta gittigi doktoru
tahlil yapmadan rasitizm stiphesiyle D vitamini baglamis. 10 giin
sonra yapilan tetkiklerinde kalsiyumu 15 mg/dL ¢ikmus ve tiroid
USG’sinde paratiroid adenomu saptanmus. Hasta bunun iizerine
tilkemize gelmig. Ozgecmiginde bir ézelik yok. Soy ge¢misinde
2. derece akraba evliligi, 10 giinliikken 6len bir kiz kardes 6ykii-
sti mevcut. Fizik bakisinda tartis1 5900 gram (3-10p), boyu 64 cm
(25-50p) bas cevresi 42 cm (25-50p). Genis 6n fontaneli, turgor ve
tonusunda azalma mevcuttu. Bagini tutamiyor ve tiim ekstremi-
teleri ¢ok hipotondu. Diger sistem muayenesinde 6zellik yoktu.
Hastanin tetkiklerinde Ca: 31,7 mg/dL, Fosfor: 2,14 mg/dL, Alka-
len Fosfataz: 718 U/L, 25-OH D vitamin: 9,92 ng/mL (20-150), Pa-
rathormon: 728 pg/mL (15-65), Spot idrarda Ca/Creatinin 7,3, Cal-
sitonin 8,1 pg/mL (<18,2), Tiroglobulin 20,2 ng/mL (1,6-59,9), TSH
1,04 mikro iU/mL (0,73-8,35), Serbest T4 1,58 ng/dL (0,92-1,99)
saptand1. Diger biyokimyasinda bir ézellik yoktu. Annenin kalsi-
yum degerleri normal sinirlardaydi. Hastanin tekrar edilen tiroid
USG'sinde sol tiroid lobunun alt poliinde 7x4x3,5 mm boyutlarin-
da paratiroid adenomu ile uyumlu nodiiler goriiniim mevcuttu.
Paratiroid sintigrafisinde paratiroid adenomu gésterilemedi. Pre-
op kalsiyum seviyesinin diigtiriilmesi icin hastaya serum fizyolojik
ile hidrasyon, 1 mg/kg/giin lasix ve 2 mg/kg/giin prednol tedavi-
sinin yaninda, 0,5, 1 ve 2 mg/kg/giin olmak iizere 3 giin pamind-
ronat tedavisi uygulandi. Kalsiyum seviyesi 12 mg/dL diistiiglinde,
hastaya eksploratif cerrahi ile subtotal paratiroidektomi uygulandi.
Operasyon sonrasinda Ca 11 mg/dL, PTH 74,4 pg/mL, ALP 466
IU/L diizeyine geriledi. Patolojisinde 2 paratiroid bezinde diffiiz
hiperplazi ve 1 adet normal paratiroid bezi olarak rapor edildi.

Cikarimlar: Primer hiperparatiroidizmde ciddi hiperkalsemi ne-
deniyle anestezi uygulanmasi zor olacagindan, cerrahinin za-
manlamas1 ¢ok 6nemlidir. Yapilan c¢aligmalar serum kalsiyum
degeri <14 mg/dL iken anestezi komplikasyonlar1 agisindan daha
uygun oldugu bildirilmektedir. Post op komplikasyonlar i¢cinde
en sik hipokalsemi goriilmekte diger nadir komplikasyonlar he-
matom, vocal kord paralizisi, hiperkalseminin devam etmesi sek-
linde goriilmektedir. Hastamizin post op takibinde herhangi bir
komplikasyon olmadi ve hastanin 1. haftasinda kalsiyum diizeyi
10,8 mg/dL idi. Ciddi hiperkalsemisi olmasi ve ¢ok nadir gériilen
bir vaka olmasi nedeniyle olgumuzu sunmak istedik.

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

Anahtar Kelimeler: Ciddi hiperkalsemi, primer hiperparatiroi-
dizm, pamindronat tedavisi, paratiroidektomi

P-060

Konjenital adrenal hiperplazinin
enzim eksikliginin derecesine gore
ortaya cikan ti¢ farkl tipi: lic olgu
sunumu

Heves Kirmizibekmez!, Rahime Giil Yesiltepe Mutlu!,

Ahmet Tellioglu', Mahmut Dogru’, Hatip Aydin?,
Serdar Moralioglu?, Aysenur Celayir®

'Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklart Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Hastaliklar Klinigi, Istanbul, Ttirkiye

?Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastahklan Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Genetik Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklart Egitim ve Arastirma
Hastanest, Cocuk Cerrahisi Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Giris: Konjenital adrenal hiperplazi (KAH), adrenal kortekste kor-
tizol sentezi icin gerekli olan enzimden birinin eksikligine bagh
olarak gelisen bir hastalik grubudur. En sik 21-Hidroksilaz en-
zimini kodlayan CYP21 geninde mutasyona bagh olarak gelisir.
Klinik tablo enzim eksikli§inin derecesine bagh olarak olduk¢a
degiskendir. Tuz kaybettiren tip, basit virilizan tip ve klasik olma-
yan tip olarak simiflandirilir.

Olgu 1: Bir giinliik bebek. 22 yasindaki annenin ilk gebeligi, 37
haftalik, 3000 gr olarak dogmus. Anne-baba akrabalig1 yok (ayn:
kéyden). Fizik muayenede genel durumu iyi, aktif, dismorfik gé-
riiniim yok, guatr yok, iifiirtim yok. Sakral bolgede 5x5 cm yumu-
sak kitle (meningomyelosel) mevcuttu. Genital yapida ele gelen
gonad yok, 2,5x2 cm boyutlarinda fallus ve fallus tabanina agilan
tek agiklik mevcuttu. 4 giin sonunda beslenme intoleransi, kus-
ma, aktivite azalmasi, 5. giinde Na: 132, K: 5,5 olarak bulundu.
Oncesinde tanisal testleri i¢in kanlar alinip uygun sivi-elektrolit,
glukokortikoid ve mineralokortikoid replasmani baglandi. Renin:
63 pg/mL, Aldosteron: 300 pg/mL, ACTH: >2000 pg/mL, Korti-
zol: 14,7 pg/mL, 170HP: >25 ng/mL, 1,4 AS: >10 ng/mL, T. Tes-
tosteron: 2330 ng/dL ve DHEA-S: 1945 mcg/dL olarak saptandu.
Karyotipi 46, XX olup, genetik analizde CYP21 geninde homozi-
got mutasyon saptandi. Elektif kosullarda disi yéniinde diizeltici
operasyonu planlanan hastanin tedavinin 7. ayinda Klitoris bo-
yutlarinda belirgin kiiciilme gozlendi.

Olgu 2: Dort yas 6 aylik erkek. Son bir yildir sivilcelenme, genital
tiiylenme, biiyiimede agir1 hizlama yakinmasi ile getirildi. Anne-
baba akrabalif1 yok. Fizik muayenede yiiz hatlan yagina gére ¢ok
olgun, yiizde ve sirtta yaygin kistik akneler, koltuk altinda erigkin
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tarzi ter kokusu ve aksiller tiiylenme, evre 2-3 pubik tiiylenme
mevcuttu. Testisler bilateral 2 mL, penis: 11x3,5 cm idi. Agirhik:
36 kg (+3,92 SDS), Boy: 133,5 cm (+5,93 SDS - boy yast: 9 yas 3
ay), kemik yas1: 13 olarak saptandu. Tetkiklerinde 17OHP: 83 ng/
mlL, 1,4 AS: >10 ng/mL, T. Testosteron: 225 ng/dL, DHEA-S: 232
mcg/dL seklindeydi. Adrenal androjenleri baskilamak amaciyla
suprafizyolojik dozda hidrokortizon replasmanina bagland.

Olgu 3: On yedi yas kiz son 2 yildir belirgin olarak artan tiiylen-
me fazlalig) yakinmas: ile bagvurdu. Akrabalarinda fazla tiiylen-
mesi olan bagka kadinlar da vardi. Anne-baba akrabalig: yoktu.
Fizik muayenede agir hirsutizm (Ferrimann-Galway skoru: 22)
mevcuttu. Laboratuvar bulgulari: 170HP: 14 ng/mlL, 1,4 AS: 7.4
0 ng/mL, T.Testosteron: 148 ng/dl, DHEA-S:226 mcg/dL, LH: 2.4
mlIU/mL, FSH: 5.2 mIU/mL seklindeydi. Hastada klasik-olma-
yan (gec- baslangicl)) KAH diistiniildii, genetik inceleme sonucu
CYP21 geninde birlesik heterozigot mutasyon saptandi. Supra-
fizyolojik dozda hidrokortizon tedavisi ile androjen diizeylerinde
diisme gézlendi.

Tartigma: Bu bildiride KAH'nin kargilagabilecegimiz ti¢ ayn tipi-
ne 6rnek teskil eden ti¢ olgu sunulmustur. Aynmi enzimdeki degi-
sik derecelerdeki eksiklik bu farkl klinik formlarin ortaya ¢ikma
nedenidir. 21 Hidroksilaz eksikligi toplumumuzda nispeten fazla
oldugundan, otozomal resesif kalitim sekline ragmen, anne-ba-
ba akrabalif: 6ykiisii olmasa da KAH'den siiphelenmemiz gerek-
tigi agikardir.

Anahtar Kelimeler: Adrenal, enzim, klinik, cocuk

P-061

Diyabet semptomlarini maskeleyen
bitkisel karigim kullanimi ve

agir hiperlipideminin eslik ettigi
diyabetik ketoasidoz: Olgu sunumu
Heves Kirmizibekmez, Nelgin Gerenli,

Rahime Giil Yesiltepe Mutlu, Didar Arslan,
Hiimeyra Yagar

Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastahklan Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Hastaliklar, Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Diyabetik ketoasidozda (DKA) serum lipid diizeylerinde
hafif artig siklikla gériiliir, fakat plazmanin asir lipemik oldu-
gu “ciddi hiperlipidemi” nadirdir. Ancak yeni tan ve ¢ok kétii
kontrollii diyabetlerde gériilmektedir. Genellikle DKA tedavisi
sonrasi 2-3. haftalarda diizelme gézlenmektedir. Ciddi insiilin
eksikligine bagh “azalmis Lipoprotein Lipaz aktivitesi” sonucu
gelistigi diigiiniilmektedir.

Olgu: Sekiz yasinda erkek. Rutin tetkiklerde hiperglisemi sap-
tanarak hastaneye yatirilmuis, izlem ve tetkikler sonucu tip 1
diyabet tanisi almistir. Ozge¢misinde 6nemli 6zellik yok, an-
ne-baba akrabaligi yoktu. Bagvuruda lipid profili: T. Kol: 152,4
mg/dL, TG: 46,8 mg/dL, HDL: 68 mg/dL, LDL: 75,1 mg/dL sek-
lindeydi. Ikinci haftadan itibaren insiilin ihtiyac1 giderek azal-
d1 ve sonrasinda kesilerek tedavisiz olarak izlenmeye basland:.
Hastanin bu remisyon (balay1) dénemi siiresinde kontrollerde
kan sekeri 6lciimleri kabul edilir sinirlardaydi. 3. ay sonunda
1 haftadir devam eden durgunluk, uykuya meyil, ¢cok su i¢me,
¢ok idrara ¢tkma yakinmalan ile getirildi. Balayr déneminin
bitmis olmas: ve semptomlarin ge¢ farkedilmesine bagli DKA
tablosu olabilecegi diistiniildii. Karin agrisi, bulant1 ve kusma
yok, 1 hafta énce antibiyotik ve soguk alginhig icin ilag kulla-
nimi1 mevcuttu. Agir dehidratasyon, uykuya meyil, asidotik so-
lunum, abdominal distansiyon mevcut olup, karaciger MCH'da
1-2 cm ele geliyordu. Kan gazlarinda pH: 7,22, HCO3: 12, glu-
koz: 501 mg/dL, Hb: 19,4 g/dL olup, serum agir1 lipemik oldu-
gundan biyokimyasal parametreler 6l¢tilemiyordu. Yalniz AST:
6514 U/L olarak saptandi. Uygun sivi-elektrolit replasmani ve
insiilin infiizyonu ile tedavisi diizenlendi. Ailesi tarafindan
bir tamidigin tavsiyesi ile internetten satin aldiklar1 driinleri
yaklasik iki aydir diizenli olarak kullandigi 6grenildi. Cocuk
Gastroenteroloji ile konsiilte edildi, N-Asetyl sistein tedavisi
baglandi. Diyabetik ketoasidozu diizelince subkutan insiilin
tedavisine gecildi, 2. glinden itibaren transaminazlarda diizel-
me gozlendi. Ikinci giin lipid profili: Trigliserit: 1100 mg/dL, T.
Kol: 741 mg/dL, HDL: 4 mg/dL, LDL:6l¢tilemiyor seklindeydi.
Izlemde pankreatit diisiindiirecek bulgu gelismedi. Hastanin 1
ay icinde hiperlipidemisi diizeldi.

Tartigma: Hastanin hentiz hi¢ bulanti-kusma, karin agrs: ol-
mamasina, kan gazinda asidozunun ¢ok derin olmamasina
ragmen agir dehidratasyonu, tam1 aninda tamamen normal
lipid profiline ragmen agir hiperlipidemisi, karacigerde he-
patoseliiler hasar diistindiiren transaminaz yiiksekligi tipik bir
diyabetik ketoasidoz tablosu ile agiklanamayan bulgulariydi.
Bitkisel karigim kullanimi ancak anamnez derinlestirildigin-
de saptanabildi. Kullanilan karisim igindeki baz1 etken mad-
delerin kas ve yag hiicrelerinde instilin duyarliliginda artis,
glukozdan bagimsiz olarak insiilin saliniminda artig, GLP-1
salimminda artig gibi mekanizmalarla seker dusiirticti etkisi
hayvan deneylerinde saptanmis. Icerikte bulunan temel etken
madde ile hepatotoksisite gelisen vakalar bildirilmistir. Bunlar
genellikle maddenin kendisinden ziyade diizenli kullanan bir
kiside bir bagka ilacin kullanilmaya basglanmasi ile etkilesim
sonucu geligsmistir. Bitkisel ve sentetik etken maddelerin etki-
lesimi, bunlarin ditiretik etkileri, gecirilen olas1 viral enfeksi-
yon, diyabetin remisyon fazinin sona erip insiilin eksikliginin
agikar hale gelmesi, ailenin bu ilaglara giivenerek semptom
ve K$ takibini ihmal etmesi, bu maddelerin hiperglisemiyi
maskelemis olma olasilig1 agir klinik tablodan sorumlu tutul-
musgtur.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, diyabet, etkilesim, instilin, lipid



P-062

Cocuk annede gestasyonel
tirotoksikoz ve gestasyonel diyabet

Heves Kirmizibekmez', Rahime Giil Yesiltepe Mutlu’,
Niliifer Soner Altuntas?, Mehmet Besen?

'Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklart Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Endokrinolojisi Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

?Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastahklan Egitim ve Arastirma
Hastanesi, I¢ Hastaliklar Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Glukoprotein yapida bir hormon olan hCG’'nin p-subuniti
TSH ile benzerlik géstermektedir. TSH gibi davranarak reseptérii
uyarmast ile tiroid hormon diizeylerinde artis ve TSH diizeyinde
baskilanma gézlenir. f-hCG'nin pik yaptig1 10-12. haftalarda be-
lirginlesip, genellikle de 14-18. haftalarda sona erer. Bu tabloya
gebeligin gecici tirotoksikozu denir. Hiperemezis gravidarum-
lu gebelerde oldukga sik olup, klinik bulgular daha belirgindir.
Gebelikte goriilen hipertiroidilerin %1-3 kadarin olusturur. Co-
gunlukla tedavi gerektirmemekle birlikte ciddi hipertiroidi bul-
gular varsa ve tiroid hormon diizeyleri belirgin yiiksekse, birkag
hafta siire ile antitiroid ilag verilebilir. Gestasyonel diyabet ilk kez
gebelikte ortaya cikan veya gebelik sirasinda tani konulan glu-
koz tolerans bozuklugudur. Tarama testleri genellikle gebeligin
24-28. haftalarinda yapilmakta, diyet ve egzersizle kan sekeri dii-
zenlenemeyen hastalarda insiilin tedavisi gerekmektedir.

Olgu: On alt1 yaginda, 12 haftalik gebe, tiroid hormonlarinda
yukseklik nedeniyle yénlendirildi. Hastanin kimlik bilgileri-
ne goére 18 yasii doldurmamis olmasi nedeniyle Sosyal Gii-
venlik Kurumu diizenlemeleri dogrultusunda Cocuk Endokrin
Poliklinigi'nde izlemi gerekti. Gebelige bagh bulant: ve kusma
yakinmalani mevcuttu. Onceden bilinen tiroid hastalii veya
bagka bir kronik hastali1 yoktu. Anne-baba arasinda akrabalik
mevcut olup, ailede tiroid hastah@: 6ykiisti yoktu. Fizik muaye-
nede tagikardi, hipertansiyon, guatr, oftalmopati yoktu. f-hCG:
15 000 mIU/mL, sT4:2,39 ng/dL (N: 0,8-1,75), sT3: 6,2 pg/mL (N:
2-2,4), TSH: 0,009 mU/L idi. Anti-tiroglobulin antikor, anti-tiroid
peroksidaz antikoru ve tiroid reseptor antikoru negatif olup, tiro-
id USG'de en biiyiigii 13 mm olan kistik nodiiller mevcuttu. USG
ile izlee alindi. Hastaya 2x1 tablet/glin dozunda Propiltiyoura-
sil tedavisi baglandu. 15. haftada sT4: 1,71 ng/dL, sT3: 4,6 nd/dL,
TSH: 0,002 mU/L; 17. haftada sT4: 1,06 ng/dL, sT3: 3,3 pg/mL,
TSH: 0,0 mU/L olarak saptandi. Tiroid hormonlari normal sinir-
larda oldugundan ila¢ dozu 2x1/2 tablete azaltild: ve 20. haftada
sT4: 0,97 ng/dL, sT3: 2,35 nd/dL, TSH: 0,19 mU]/L olarak bulundu
ve tedavi kesildi. Bu siirecte bebegin intrauterin geligimi gebe-
lik haftasina uygun olup rutin kontrollerde sorun saptanmadi.
Hastaya 24. gebelik haftasinda 50 gr glukoz ile uygulanan Oral
Glukoz Tolerans Testinde 60. dk’da glukoz diizeyi 224 mg/dL ola-
rak saptand: ve gestasyonel diyabet tams: aldi. Diyet ve uygun
fiziksel aktivite 6nerileri ile kan gekeri 6l¢timleri kabul edilebilir
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sinirlarda seyretti. izlemde insiilin tedavisi gerekmedi, bebekte
dogum sonrasi metabolik problem gelismedi.

Tarigma: Koruyucu saghk hizmetleri kapsaminda olas: gebelik
komplikasyonlarinin tarama tetkikleri ile saptanmasi daha fazla
sayida gebenin yakindan takibini saglamaktadir. Toplumun bazi
kesimlerinde ¢ocukluk yasinda evlenmeler devam etmekte, erken
yasta gebelikler énlenmeye ¢alisilacagina desteklenmektedir. Er-
gen yas grubunda da gebelik ve olas: komplikasyonlarin pediatrik
iinitelerde izlenmesi s6z konusu olabilmekte. Gestasyonel tirotok-
sikozun olas: otoimmiin tiroidit veya diger tirotoksikoz nedenleri
ile ayirnic tanisinin yapilmasi énemlidir. Son yillarda degisen cev-
resel kosullar nedeniyle instilin direnci ile iligkili metabolik send-
romun ¢ocukluk yas grubunda hizla arttii gézlenmektedir. Bu
durumda gestasyonel diyabet, kiiciik yastaki gebelerde de ortaya
ctkma olasihig: giderek artan bir sorun olmaya adaydur.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, gebe, hipertiroidi, diyabet

P-063

Adolesan dénemde edinsel
hipotiroidinin nadir bir nedeni:
Ektopik tiroid

Ozge Yatir!, Rahime Giil Yesiltepe Mutlu!, Heves
Kirmizibekmez!, Esra Cetinkaya Polatoglu?

'Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklar Egitim ve Aragtirma
Hastanesi, Cocuk Hastaliklar Klinigi, Istanbul, Ttirkiye

’Kartal Litfi Kirdar Egitim ve Aragtrma Hastanesi, Cocuk
Hastaliklart Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Tiroid glandin olusmas: embriyonel hayatin 16- 17.giiniin-
de dil kékiindeki endodermal hiicre ¢ogalmasi seklinde baslar.
Bu hiicre ¢cogalmas: farinksin éntinde asag: dogru uzanan tirog-
lossal duktus kanalina déniisiir. Tiroglossal duktus asag: dogru
uzanamayip, normal yerlesim bélgesine iniginde duraklama ol-
mas1 sonucu ektopik tiroid dokusu meydana gelir. Tiroid glandi-
nin inigindeki kusur normal populasyonda 200.000 de 1 siklikta,
tiroid hastaligina sahip insanlarda ise 6000'de 1 sikhikta goriil-
mektedir. Burada adolesan dénemde tiroid disgenezisi-ektopik
tiroid tanisi almig olan 14 yasinda kiz olgu sunulmustur.

Olgu: On dért yasindaki kiz hasta halsizlik nedeniyle ¢ocuk en-
dokrin poliklinigine bagvurdu. Bagka bir sikayeti olmayan, okul
basarisi iyi olan ve ailesinde tiroid hastalig: 6ykiisti bulunmayan
hastanin fizik muayenesinde boyu: 162 cm (50-75p) tartisi: 56 kg
(50-75 p) viicut kitle indeksi 21,3 kg/m? (50-75p) puberte evresi
Tanner evrelemesine gore evre 5 idi. Cilt kurulugu mevcuttu. Ti-
roid muayenesinde tiroid lojunda tiroid bezi palpe edilmiyordu
ancak boyunda ¢enenin hemen altinda 3x2 cm boyutlu kitle pal-
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pe edilmekteydi. Laboratuar testlerinde serum serbest T4: 0,88
ng/dL, TSH: 12,8 mu/L, anti-TPO ve anti-TG negatif idi. Tiroid
US’da tiroid lojunda parankim secilemedi ve tiroid agenezisi ola-
rak degerlendirildi. Boyun US'da ise istmus superiorunda orta
hatta 32,9x15,5 mm boyutlu solid alan saptand:. Tiroid sintig-
rafisinde boyun iist orta hatta diizgiin konturlii hiperaktif tiroid
dokusu saptand: ve ektopik tiroid dokusu olarak degerlendirildi.
Hastaya sodyum-L-tiroksin tedavisi baslandi.

Cikarimlar: Tiroid disgenezisi ve ektopik tiroide bagh hipotiroidi
genellikle yenidogan ve siit cocuklugu déneminde bulgu verir.
Bu olgu ektopik tiroidi olmasina ragmen edinsel hipotiroidi tab-
losuyla ge¢ dénemde tan almig olmasi nedeniyle sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Adolesan, edinsel, hipotiroidi

P-064

Adolesan dénemde otoantikor
pozitif tip 2 diyabet, olgu sunumu

Rahime Giil Yesiltepe Mutlu, Heves Kirmizibekmez,
Mahmut Dogru

Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklar Egitim ve Arastirma Has-
tanesi, Cocuk Hastaliklart Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Girisg: Gegmis yillarda tip 2 diyabet erigkin hastalig1 olarak kabul
edilirken 21. Yiizyilda obezitenin hizla yayginlasmas: sonucun-
da cocuk ve gencleri de etkileyen bir halk saghg: sorunu haline
gelmistir. Cocukluk ¢caginda en sik 14-15 yaslarinda goriilmekte
olup iilkemizde ¢ocuk ve adolesanlardaki sikh@im ortaya koyan
net veriler heniiz bulunmamaktadir. Avrupa’da ise yeni tani alan
diyabetli cocuklarin %1-2 kadarn tip 2 diyabetlidir. Tip 2 diyabet,
tip 1 diyabetten farkli olarak bagisik yanit aracili gelismez, bu ne-
denle de antikor pozitifli§i beklenen bir durum degildir. Burada
klinik ve laboratuvar &zellikleriyle tip 2 diyabet tanisi almasina
ragmen antikor pozitifligi saptanan bir olgu sunulmustur.

Olgu: On bes yas 5 aylik erkek hasta kilo fazlalig: sikayetiyle ¢co-
cuk endokrin poliklinigine bagvurdu. Cok su i¢gme be sik idrara
ctkma sikayeti olmayan hastanin son 4-5 yildir hizh gekilde kilo
aldigy, aile 6ykiisti sorgulandiginda dedesinde tip 2 diyabet ol-
dugu 6grenildi. Muayenesinde boyu 169 cm (25-50P), agirh@: 96
kg (>97p), VKI: 33,6 kg/m? />95p), kan basmnci 110/60 mmhg idi.
Tiroidi ele gelmiyordu, akantosis nigrikans yoktu. Puberte evresi
Tanner evrelemesine gére evre 4’tii. Laboratuar bulgularinda ag-
lik kan sekeri 138 mg/dL iken insulin diizeyi 37,1 mu/L, c-peptid
1,68 pmol/mL, OGTT'de 120.dk glukozu 331,5 mg/dL, insulini
41,4 mu/L, pik insulin diizeyi ise 60 mu/L'ydi. Hbalc ise %7,4'tii.
Tam idrar tetkikinde keton pozitifligi saptanmadi. Batin US'da
grade-2 hepatosteatoz mevcuttu. Anti-GAD (glutamik asit dekar-
boksilaz) diizeyi 77,9 (U/mL) (N: 0-10 U/mL) anti-insulin ve anti

adacik antikorlan ise negatifti. Obezitenin varligy, tipik tip 1 di-
yabete ait semptomlarin mevcut olmayis: ve laboratuar bulgular:
(viiksek glukoz diizeyine eslik eden yiiksek insulin diizeyi, keton
negatifligi) ile hasta tip 2 diyabet tanisi aldi. Diyet ve egzersiz
tedavisi ile beraber metformin ve uzun etkili insulin tedavisi alan
hastanin kan sekeri regiilasyonu saglanmig olup izlemi devam
etmektedir.

Cikarimlar: Fenotipik olarak tip 2 diyabet tanisi alan ¢ocuklarin
kiiciik bir kisminda (%10-30) beta hiicre otoimmunitesi gézlen-
mektedir. Oto-antikorlarin mevcudiyeti her zaman tip 1 diyabet
tanisim kesinlestirmedigi gibi tip 2 diyabet tanisini da diglamaz.
Anti- GAD pozitifligi saptanan bu tip 2 diyabet olgusu nadir gé-
riilmesi nedeniyle sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Adolesan, diyabet, otoantikor

P-065

45X0/47XXX mozaizmde Miilleriyan
yapilarin agenezisi

Ayse Nurcan Cebeci', Hayriinisa Kahraman?,
Osman Esen?

Derince Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Endokrinoloji Klinigi,
Kocaeli, Ttirkiye

2Derince Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Cerrahisi Klinigi, Ko-
caeli, Ttirkiye

*Derince Egitim ve Arastirma Hastanesi, Anesteziyoloji ve Reanimas-
yon Klinigi, Kocaeli, Tiirkiye

Girig: Turner sendromu kiz cocuklarda en sik gériilen kromozom
bozuklugudur. Hastalar genellikle kisa boy veya gecikmis puber-
te klinigi ile taru alirlar. 45 XO hiicre dizisi tek basina veya diger
hiicre dizileri (46 XX, 47 XXX, 46 XY) ile mozaik olarak goriilebilir.
Mozaik hastalarda gonadoblastom riski nedeniyle Y hiicre dizisi-
nin varh@: mutlaka arastirnlmalidir. Turner sendromlu hastalarda
disgenetik over ve seksiiel infantilizm gériiliirken, Miilleriyan
yapilarin (Fallop tiipleri, uterus ve vagenin 2/3 proksimal kismr)
agenezisi goriillmez. Burada tesadiifen kliteromegali saptanip
cinsel gelisim bozuklugu arastirilan ve mozaik Turner genotipin-
de Miilleriyan agenezi saptanan bir hasta sunulacaktir.

Olgu: Dokuz yas 9 aylik kiz hasta kasikta sislik sikayeti ile bagvurdu.
Anne ve baba arasinda akrabalik olmayan hastanin 6zge¢misinde
son 2 haftadir fark edilen kasik sisligi disinda 6zellik yoktu. Boy:
128,5 cm (-1.25 SDS), Tartu: 23,4 kg (-1,61 SDS), sistemik arteriyel
basing: 90/60 mmHg 6lciildii. Fizik bakisinda guatr yok, aksiller ve
pubik killanma yok, meme evre 1 idi, kliteromegali gériildij, klitoris
1,9 cmx0,5 cm olgiildi, sol kasikta 1 cm biiyiikliigiinde hareketli
herni kesesi palpe edildi. Kliteromegali olmas1 nedeniyle yapilan
pelvik ultrasonografide uterus ve overler izlenemedi, sag inguinal
bélgede 7 mm cilt altina herniye olan omental yag dokusu (ingu-
inal herni) gériildi. Laboratuvarda Luteinizan hormon: 0,20 mIU/



mlL, Folikiil stimiile edici hormon: 9,78 mIU/mL, Estradiol: 21,21
pg/mL, Total testesteron: 0,21 ng/dL idi. Hastanin tekrarlanan hor-
monal degerleri fonksiyone over varhg: ile uyumlu idi, ancak man-
yetik rezonans goériintiilemede de overler ve uterus gériillemedi.
Anti-Miilleriyan hormon: <0,16 ng/mL idi. Iskelet veya iiriner sis-
tem anormalisi, dogumsal kalp hastaligi saptanmadh. I¢ genital ya-
pilarin laparoskopik olarak incelenmesi planlandi. Laparoskopide
uterus normal lokalizasyonunda gériilemedi, bilateral over lojunda
disgenetik over dokusu ile uyumlu yapilar gériildii. Vajen distalinin
kor sonlandif tespit edildi. Karyotip incelemesinde 45X0/47XXX
mozaizm saptandi. Hastamizda Y kromozomu varligina yonelik
ileri molekiiler genetik incelemeler devam etmektedir.

Cikarimlar: Bu olgu mozaik Turner genotipinde Miilleriyan age-
nezi ¢ok nadir oldugu i¢in sunulmustur. Boy kisalig1 olamayan,
tipik Turner sendromu fenotipi bulunmayan kiz hastalarda da
mozaik Turner genotipi bulunabilecegi unutulmamalidir. Klite-
romegali ve Miilleriyan yapilarin yoklugu gibi androjenik bulgu-
lar1 olan mozaik Turner olgularinda Y kromozom varlig: mutlaka
aragtirilmali ve gonadoblastom yéniinden takip edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Turner Sendromu, Miilleriyan agenezi, karyo-
tip, mozaizm, kliteromegali

P-066

Sotos Sendromu

Esra Sesli, Nagehan Aslan, Utku Saygili, Ozgiir Pirgon

Siileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji
Bilim Daly, Isparta, Tiirkiye

Giris: Sotos sendromu, ilk olarak 1964 yilinda, boy uzunlugu,
akromegalik gériintim, iimli mental retardasyonu bulunan bes
vakada Sotos ve arkadaglar tarafindan tanimlanmgtir. Burada
klinigimize hizh biiyiime nedeniyle bagvuran ve Sotos sendro-
mu tanis: alan bir olgu, biiyiime - gelisme izleminin ve sistemik
bulgularin bir biitiin olarak degerlendirilmesinin énemini vur-
gulamak amaci ile sunulmustur.

Olgu: Yedi yasinda kiz hasta, hizl biiyiime nedeniyle klinigimize
bagvurdu. Oykiisiinden postnatal solunum sikintisi ve hipoglise-
mi nedeniyle iki hafta siireyle yenidogan yogun bakim tinitesinde
yatirilarak tedavi edildigi, tireteropelvik darlik saptanan hastaya
pyeloplasti uygulandig: 6grenildi. Yurtdiginda yasayan hastanin,
postnatal 3. ayda PDA nedeniyle opere edildigi, 9. aydan itibaren
bas cevresi él¢limlerinde artig gériildiigi, takibe alindig, kranial
manyetik rezonans goériintiilemede Arnold — Chiari malformas-
yonu saptandigi, motor mental retardasyon nedeniyle izlendigi,
IQ diizeyinin 78 élctildiigi, konusma gecikmesi ve bozuklugu
nedeniyle 6zel egitim verildigi, 3 yasinda, hidronefroz, vezikoii-
de; Agirlik: 31.5 kg (90-97 p), Agirlik SDS: +1.22, Boy: 130 cm (>97
p), Boy SDS: +0,53, Bas ¢gevresi: 57 cm (>97 p) Bas cevresi SDS:
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+2 goriildi. Dismorfik gériiniimde olan hastanin, makrosefali,
turuncu sag, genis-acik alin, belirgin yliz, cene yapisi, hiperte-
lorizm, oldugu gériildii. Uriner sistem ultrasonografik gériintii-
leme sonucunda her iki bébrek boyut ve parankimi normal, sol
bébrek toplayic: sistemi Grade 3 dilate gériildii. Dinamik renal
sintigrafik goériintilleme (Tc-99m MAG3) sonucunda nonobs-
truktif paternli pelvikalisiel dilatasyonlu sol bébrek ve sol tireter
dilatasyonu goriildii. Hastanin antropometrik 6l¢iimlerinin 97
persantil iizerinde olmasi, dismorfik bulgular ve mental retar-
dasyonu olmasi, birden ¢ok sistem malformasyonu saptanmasi
nedeniyle Sotos sendromu diisiiniild.

Tartisma: Sotos sendromu yada serebral gigantizm olarak bilinen
bu hastalik nadir gériilen bir genetik sendromdur. Sendromun
tipik bulgulari; boy ve bag cevresi persantillerinin biiylik olma-
s1, dolikosefali, alin ¢ikiklig, frontotemporal bslgede sa¢ azligy,
hipertelorizm veya telekantus, kemerli burun, yiiksek damak,
belirgin mandibula gibi fasial bulgular ile serebellar nistagmus,
strabismus, pes planus, sindaktili, akromegali, megakolon, hemi-
hipertrofi gibi bulgulardir. Hastalarin %60,80'ninde kranial gé-
rlintiileme yéntemlerinde ventrikiilomegali, korpus kallosumda
incelme gibi santral sinir sistem patolojileri ve olgularin %8’ine
ASD, VSD, PDA, trikiispit atrezisi ve mitral valv prolapsusu gibi
konjenital kalp hastaliklar1 ayrica kriptorsidizm, mesane diverti-
kiild, hipoplastik bébrek, diisitk derece vezikotireteral reflii gibi
genitoliriner sistem anormallikleri gériilebilir. Sendrom ile ilig-
kili oldugu bilinen tek gen olan NSD1 geninde (kromozomun
5q35 bélgesinde transkripsiyon diizenlemesinde gérev alan ve
histon metiltransferaz’s kodlayan gen) bulunan delesyonlar vaka-
larin %75’inden sorumludur. Bizim hastamizda da periferik kan
6rneginden interfaz FISH y6ntemi ile NSD1 mikrodelesyonlar
aragtinldi ancak negatif sonuglandi. Tipik bulgularin varhig: ne-
deniyle hastaya klinik bulgular ile tan: konuldu. NSD1 tiim gen
dizi analizi ise maddi problemler nedeniyle ¢aligilamad:

Cikarimlar: Bu olgu, antropometrik dl¢timleri 97 persantilin iize-
rinde ve akromegali benzeri bulgular olan, ézellikle mental re-
tardasyon ve ek sistem anomalilerinin eglik ettigi hastalarda So-
tos sendromunun da akilda bulunmas: gerektigini vurgulamak
amaci ile sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Akromegali, mental retardasyon, sotos send-
romu, uzun boy

P-067

Inkomplet McCune Albright
sendromu
Nagehan Aslan, Ozgiir Pirgon, Fatma Saltik, Nermin Kapg

Siileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji
Bilim Daly, Isparta, Tiirkiye
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Girig: McCune Albright sendromu 1937 yilinda poliostotik fibréz
displazi olarak tanimlanmig bir sendromdur. Bu sendrom deri-
de kahverengi renklenme (Cafe au lait) ve otonomik endokrin
hiperfonksiyon ile karekterizedir. Bu olgu sunumunda McCune
Albright sendromu tanisi nadir gériilmesi nedeni ile sunuldu

Olgu: Tekrarlayan sol bacak kir1gy, yiirtime bozuklugu, ciltte renk
degisikligi sikayetleri ile bagvuran 3,5 yasindaki kiz hastanin 6y-
kiisii derinlestirildiginde son iki yilda, sonuncusu bir ay énce ol-
mak tizere toplam 3 kere sol femurda kirik meydana geldigi ve
dogdugundan beri viicudunun gesitli yerlerinde olan ve dogum
lekesi oldugu soylenen kahverengi lekelerinin oldugu 6grenildi.
Hastanin fizik muayenesinde sol gogiis alt kisminda 20x8 cm, sol
arka yanda 20x15 cm genigliginde, sag yanda gluteus tist kismin-
da cafe au lait lekeleri ve sol bacakta uzun bacak ateli mevcuttu.
Tetkiklerinde WBC: 5600 mm?, Hb: 13 gr/dL, PLT: 242.000 mm?,
BUN: 9 mg/dL, Krea: 0,3 mg/dL, Kalsiyum: 9,9 mg/dL, Fosfor:
4,7 mg/dL, Alkalen Fosfataz: 473 UJL, 25 OH Vitamin D3: 28,3
nmol/lt, ACTH: 7,48 pg/mL (0-46), Kortizol: 22,6 mcg/dL (2,3-
19,4), ST4: 0,97 ng/dL, TSH: 0,16 mIU/mL, FSH: 0,38 mIU/mL,
LH: 0,13 mIU/mL idi. Pelvik ultrason normaldi. Kemik biopsisin-
de polyostatik fibréz displazi saptandi. Olguda endokrin hiper-
fonksiyonlarin olmayisi nedeni ile inkomplet McCune Albright
Sendromu diisiiniildii ve pamidronat ve D vitamini

tedavisi baglandi.

Tartisma: Fibroz displazi, fibréz dokunun, normal veya tam ge-
lismemis kemik doku ile yer degistirmesi veya diizensiz osteoid
formasyonu ile karakterizedir. Bu hastaligin 3 klinik formu ta-
mmlanmigtir. Monostotik form (%70-80), sadece tek bir kemigi
etkiler, Polyostotik form (%20-30), birden fazla kemigi etkiler.
Polyostotik forma kutanéz ve endokrin bulgularda eslik ediyorsa
Mc Cune-Albright sendromu olarak isimlendirilir. ilk kez 1937
yilinda McCune ve Albright tarafindan tanimlanan sendrom kla-
sik olarak polyositik tip fibréz displazi, birden fazla “café au lait”
lekeleri ve endokrin bozukluklan icerir. Membranéz gonadot-
ropin reseptérlerine bagh bir postreseptér sinyal proteini olan
G-proteinini aktive edici mutasyon séz konusudur. Sendrom
kemik yapilara, endokrin sisteme ve cilde ait olan ve hafif dii-
zeyden ¢ok agir tablolara kadar ulasabilen semptomlar ile seyre-
den bir hastaliklar grubudur. Endokrin hiperfonksiyonlar erken
puberteye eslik edebildikleri gibi erken puberte olmadan da gé-
riilebilir. Kemik tutulumlar1 6zellikle uzun kemiklerde ve krani-
yofasiyel kemiklerde gézlenen fibréz displazidir. Kemik lezyon-
lar1 deformite ve kiriklara neden olabilir. Bu hastalarda zamanla
normal kemik dokunun yerini fibréz doku almaktadir. Bu durum
alt ekstremite gibi viicut agirhgini tasiyan kemiklerde oldugunda
topallama, deformite ve kiriklara neden olabilmektedir. Tutulum
genellikle viicudun bir yarisinda olmaktadir. Kraniyofasiyel tutu-
lum varsa yiizde asimetri, sinirler tizerine basi ile nérolojik bul-
gular yakinma nedeni olabilir. Aktif melanosit proliferasyonunu
yansitan cilt lekeleri siklikla kemik lezyonlarinin oldugu tarafta
yerlesmekte ve orta hatti gegmemektedir. Kemik deformiteleri-
nin bilinen hormonal veya medikal tedavisi yoktur. Cerrahi frak-
tiirlerin ve deformitelerin tedavisinde yardimci bir metoddur.
Kiz ¢ocuklarinda siklikla puberte prekoks izlenen bir bulgudur

Cikarimlar: Sonug olarak biz McCune Albright sendromunu nadir
goriilen, 6nemli bir endokrin sendrom olmasi nedeni ile sunduk.

Anahtar Kelimeler: Cafe-au-lait lekeleri, fibréz displazi, endokrin
hiperfonksiyon, McCune Albright sendromu

P-068

Bacak agrisi ile bagvuran hastada
McCune Albright Sendromu

Sibel Ozcan', Serdar Pekuz?, Ediz Edeer, Saygin Abal?,
Zeynep Atay?, Serap Turan?, Abdullah Bereket?

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklar:
Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

*Marmara Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Endokrinolojisi Bilim
Dali, Istanbul, Tiirkiye

Giris: GNAS genindeki mutasyon sonucu GTP'nin Gs alfa subu-
nitinde fonksiyon artigina yol agan, klinikte fibroz displazi, “café
au lait” lekeleri ve endokrin hiperfonksiyon ile seyreden McCune
Albright sendromu oldukg¢a nadir gériilen bir hastaliktir. Endok-
rin hiperfonksiyonlar gonadotropin bagimsiz puberte prekoks,
hipertiroidi, biiyiime hormonu fazlalig: ve Cushing sendromu
olarak sayilabilir. Dogumda veya hemen sonrasinda olugan “café
au lait” lekesi siklikla ilk bulgu olmakla birlikte tani koyduran
prezentasyon bulgulan genellikle fibréz displazi veya puberte
prekoksa bagli olmaktadir. Burada dogumdan itibaren genis bir
“café au lait” lekesi olan ve bacak agris: ile bagvurusunda tanmi
alan bir vaka sunulmustur.

Olgu: Dokuz yasindaki erkek hasta ti¢ yildir olan her iki tarafli
bacak agrisi ile bagvurdu. Oykiisiinde ates, tart1 kayb, gece ter-
lemesi gibi sistemik belirtiler ile kink 6ykiisti, sislik, kizariklik,
hareketlerde kisithilik gibi lokal sikayetleri bulunmamaktay-
di. Agrinin tiim alt ekstremitede oldugu ve geceleri uykudan
uyandirmadigi 6grenildi. Fizik muayenesinde, genel durumu
iyi olan hastanin sistemlere yénelik muayenesinde bir patoloji
saptanmadi. Genital muayenesi prepubertaldi. Ekstremite mu-
ayenesinde sorun saptanmadi. Sirtta boyun ve omuza yayilim
gOsteren tim sirt tist yarisin1 kaplayan orta hatti ge¢cmeyen
yer yer lineer, hiperpigmente makullar mevcuttu. Bu lekenin
dogumdan beri oldugu belirtildi. Laboratuvar tetkiklerinde he-
mogram, eritrosit sedimentasyon hizi, elektrolitleri, transami-
nazlari ve bobrek fonksiyon testleri normal bulundu. Alt ekstre-
miteye yonelik direk grafilerinde femur, tibia ve radiusta litik
lezyonlar1 saptandi. Kemikteki litik lezyonlar (poliostotik fibréz
displazi) ve tipik yerlesimli ve boyuttaki lekesi (Café au lait) ile
birlikte degerlendirildiginde hastada McCune Albright sendro-
mu klinik tanisi konuldu. Endokrin hiperfonksiyon agisindan



klinik ve laboratuvar degerlendirmesi yapild: ve patoloji sap-
tanmadi. Grafilerle saptanamayan kemik lezyonlar i¢in kemik
sintigrafisi yapilds, direkt grafilerde saptananlar diginda fibréz
displazi odag: bulunmadu.

Cikarimlar: Fibroz displazi veya endokrin hiperfonksiyon tespit
edilen hastalarda Café au lait varlig: akla McCune Alright send-
romunu getirmelidir.

Anahtar Kelimeler: Cafe au lait lekeleri, Endokrin hiperfonksiyon,
Fibréz displazi

P-069

Hipofiz adenomu saptanan bir
Cushing hastaligi olgusu

Gizem Pamuk!, Olcay Evliyaoglu', Feride Bucak’,

Bahar Ozcabt!, Nurperi Gazioglu? Biige Oz*, Oya Ercan'
Ustanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Gocuk Saghgtve Hastahklan
Anabilim Dali, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dal, Istanbul, Tiirkiye

Zfstanbul Universitesi Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, N6rogirurji Anabilim
Dali, Istanbul, Tiirkiye

3I'sifan‘bul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim
Dali, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Cushing sendromu adrenal korteksten agiri miktarda tireti-
len glukokortikoide kronik olarak viicudun maruz kalmas: sonucu
ortaya cikar. Cushing hastalig hipofiz bezinden ACTH’nin olagan
diizeyinin iistiinde salgilanmasi sonucu olusan hastaliktir; Cushing
sendromu ile kangtinlmamaldir. Cushing hastalig: ile Cushing
sendromunun klinik, biyokimyasal ve radyolojik bulgularinin ay-
rim1 zor olabilmektedir. Cushing bulgulari ile bagvuran olgumuzu
ayiricl tanida karsilagilabilinen giicliikler agisindan sunmak istedik.

Olgu: On bir yaginda kiz hasta, son bir senedir yiizlinde ve viicu-
dunda sislik, yiizde kizariklik, bir sene icerisinde yaklasik 10-15
kilo alma sikayeti ile bagvurdu. Fizik muayenesinde cushingo-
id gériinlimi; santral obezite, ay dede yiizii, eflatun strialan ve
buffalo hérgiicti mevcuttu. Arteriyel kan basinc1 110/70 mmHg,
viicut kitle indeksi 28,04 (>%95), boy standart deviasyon skoru
-1,58 idi. Tetkiklerinde serum kortizol 24,75 mcg/giin, DHEA-S
186,6 pg/dL, ACTH 29,95 pg/mL, 24 saatlik idrarda serbest kor-
tizolti 797 nmol/giin idi. Ekokardiyografisi, g6z dibi incelemesi,
stirrenal ultrasonografisi normal saptandi. 24 saatlik kan basinci
izleminde sistolik kan basinc yiikiinde belirgin artig saptanma-
st nedeni ile antihipertansif (amlodipin) tedavi baglandi. Diigiik
doz deksametazon baskilama testi ile kortizolde baskilanma sap-
tanmadi. Yiiksek doz deksametazon baskilama testi sonrasinda
serum kortizol ve serum ACTH seviyeleri baskiland: (test 6ncesi
kortizol: 10,15 mcg/dL ACTH: 33,26 pg/mL, test sonrasi kortizol:
0,84 mcg/dL ACTH: 2,48 pg/dL). Sella MRG’sinde hipofizde 4,5

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

mm boyutunda mikroadenom izlendi. Yiiksek doz deksameta-
zon baskilama testinde ACTH'1in baskilanmasi Cushing hastalig1
lehine yorumland: ve transsfenoidal cerrahi ile adenomektomi
yapildi. Operasyondan sonra 1. haftada bakilan kontrol tetkikle-
rinde kortizol 21,84 mcg/dL, ACTH 46,42 pg/mL; 2.hafta kortizol
22,01 mcg/dL, ACTH 29,79 pg/mL saptandi. Cerrahi olarak ¢i-
kanlan adenom materyalinin patoloji raporunda ACTH iireten
hticrelerde Crooke hyalin dejenerasyonu saptandi. Operasyon
sonrasi hastada; kilo kayb: varlig1 ve duygu durumunda iyi yénde
degisiklik olmas: seklinde klinik diizelme de saptandi. Olgumu-
zun takibi Nérosirurji Anabilim Dal ve Cocuk Nefroloji Bilim
Dali ile ortak olarak siirdiiriilmektedir.

Cikarimlar: Hiperkortizolizmi olmas, yiiksek doz deksametazon
testi ile ACTH nin baskilanmasi ve sella MRG’sinde adenom sap-
tanmasi ile olgumuzda Cushing hastalig: tanisi konuldu ve yapi-
lan cerrahi girisim sonrasina kortizol diizeyinde azalma izlendi.
Patoloji sonucu ACTH tiiretimini durdurmus hiicreler (Crooke
hyalin dejenerasyonu) seklinde geldi. Bu durum, ACTH iireten
adenom hiicrelerinin materyal olarak alnmadigi, bu hiicrelerin
yakininda bulunan ve ACTH tiretimini durdurmus olan hiicrele-
rin patoloji materyali olarak génderildigi seklinde yorumlanda.

Anahtar Kelimeler: Hiperkortizolizm, Cushing hastaligi, Cushing
sendromu, hipofiz adenomu, transsfenoidal cerrahi

P-070

P-071

Konjenital toksoplazma
enfeksiyonu: Hidrosefalinin nadir
bir nedeni

Onur Balct!, Sedat Isikay?, Mehmet Arda Kiling?,
Hasan Tahsin $ahin!

Sanhurfa Cocuk Hastaliklart Hastanesi, Sanlwrfa, Tiirkiye
2Gaziantep Cocuk Hastanesi, Gaziantep, Tiirkiye

Giris: Gebelik esnasinda gegirilen bazi enfeksiyonlar abortusa,
erken doguma veya konjenital anomalilere neden olmaktadur.
Akronim olarak TORCH seklinde anilan bu enfeksiyonlar tok-
soplazma, rubella, sitomegaloviriis, herpes simpleks viriis ve di-
gerlerinden, sifilis, tiiberkiiloz, listeria, kandida, parvovirus B19,
varisella, HIV, hepatit B, koksiella burnetti, olusmaktadir. Biz bu-
rada bu enfeksiyonlardan biri olan tokoplazmozisi yenidoganda
hidrosefalinin nadir sebebi olarak sunduk.

Anahtar Kelimeler: TORCH, toksoplazma, yenidogan, hidrosefali
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P-072

Peryodik Ates, Aft6z Stomatit,
Farenjit, Servikal Adenit (PFAPA)
sendromlu hastalarin uzun
dénem takip sonuglarinin
degerlendirilmesi

Mehmet Tekin', Yiiksel Toplu?, Abdiilgani Giilyiiz?,
Gapan Konca!, Selguk Uzuner?, Fatih Ugkardes®

!Adyaman Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Adiyaman, Tiirkiye

2[nénii Universitesi Tip Fakiiltesi, Kulak Burun Bogaz Hastaliklar
Anabilim Dali, Malatya, Tiirkiye

3Ozel Sevgi Hastanesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklart Anabilim Dal,
Malatya, Tiirkiye

“‘Bezmialem Vakif Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saglg ve Hasta-
liklar1 Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

SAdyaman Universitesi Tip Fakiiltesi, Biyoistatistik Anabilim Dal,
Adyaman, Tiirkiye

Amag: Peryodik ates, aftéz stomatit, farenjit, servikal adenit (PFA-
PA) sendromlu hastalarin uzun dénem takip sonugclarinin deger-
lendirilmesi.

Gereg ve Yontemler: Bu calismada 2005 ile 2013 yillan arasinda,
Genel Pediatri ve Kulak Burun Bogaz polikliniklerine bagvuran ve
PFAPA sendromu tamisi alan 57 hastanin dosyalan retrospektif
olarak incelendi. Hastalarin yas, cinsiyet, ataklarin baslangic yas,
tani konulma yasi, atak sikligy, ates siireleri, major klinik bulgular,
eslik eden klinik bulgular, ataklarin mevsimsel 6zellikleri, uzun
dénemde eslik eden hastaliklar, tek doz prednizolon (1 mg/kg)
veya tonsillektomi tedavisi etkinligi ve buna bagh diizelme oran-
lar: ile spontan diizelme oranlar incelendi.

Bulgular: Bu retrospektif calismada, PFAPA sendromu tanisi
alan 57 hasta, ortanca 6,1 (ii¢ ile sekiz yil arasinda) yil takip
edildi. Ataklar1 mevsim farki géstermeyen hastalarin ora-
n1 mevsim farki gésterenlerden yiiksek idi (p<0,001). PFAPA
sendromlu hastalarda astimin en sik eglik eden hastalik oldu-
gu gozlendi. Astim ve alerjik rinit tanilan alerji uzmani tara-
findan konuldu. Tek doz prednizolon (1 mg/kg) semptomlarin
kontrol altina alinmasinda oldukga etkili bulundu (hastalarin
%96,4’tinde). Yirmi alt1 hastada uzun dénem takipte spontan
diizelme gozlendi. Spontan diizelme gelisen hastalarin orta-
lama hastalik siireleri 6,6 yil, ortalama diizelme yaslar1 8,9 yas
idi. On hastaya tonsillektomi ya da adenotonsillektomi yapil-
di, bu hastalarin 8’inde tam diizelme gézlendi. Spontan ya da
tonsillektomi-adenotonsillektomi sonrasi diizelen hastalarin
toplami 34 (%60,7) idi.

Cikarimlar: Uzun dénem takiplerde PFAPA sendromlu hastala-
rnn ¢ogunda herhangi bir sekel gelismeden spontan diizelme
olmaktadir. Tek doz prednizolon (1lmg/kg) semptomlarin gide-
rilmesinde oldukga etkilidir. Tonsillektomi ya da adenotonsillek-
tomi kalic1 remisyon saglanmasinda etkilidir.

Anahtar Kelimeler: Komplikasyonlar, periodik ates, PFAPA, re-
misyon, spontan, tonsillektomi

P-073

Viseral Laysmanyazise Bagli
Hemofagositik Lenfohistiyositoz
Olgusu

Sit Ucar?, Pelin Zorlu!, Nese Yarali?, Goniil Tanir?

Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Saghigi ve Hastaliklar: Egitim
ve Arastirma Hastanesi, Pediatri Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye

?Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar: Egitim
ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Hematoloji Bilim Dali, Ankara,
Tiirkiye

3Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar: Egitim
ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Enfeksiyon Hastaliklart Bilim
Dali, Ankara, Ttirkiye

Girig: Hemofagositik lenfohistiyositoz, T helper lenfositler ve
makrofajlarin kontrolsiiz aktivasyonu ve sitokinlerin asir1 sa-
linim ile karakterize, nadir goériilen ve hayati tehdit eden bir
hastaliktir. Primer veya sekonder olabilir. Primer tipine famil-
yal hemofagositik lenfohistiyositoz ad: verilir. Sekonder tipi ise
siklikla bir viral infeksiyona eslik eder ve infeksiyona bagh he-
mofagositik sendrom adi verilir. Ayrica sekonder formu, kolla-
gen doku hastaliklari, doku hasari, malignensi, metabolitler ve
immiinstipresyon gibi nedenlerden kaynaklanmaktadir. Viseral
laysmanyazis, retikuloendotelyal sistemi etkileyen multisistem
hastaligidir. Viseral laysmanyazise bagl hemofagositik lenfohis-
tiyositoz nadir bir klinikopatolojik durumdur. Burada uzun siireli
diismeyen ates, hepatosplenomegali ve pansitopeni ile bagvuran
1laylik hastada tespit edilen viseral laysmanyazise bagh hemo-
fagositik lenfohistiyositoz, nadir gériilen bir hastalik olmas: ne-
deniyle sunuldu.

Olgu: On bir aylik erkek olgu ti¢ haftadir devam eden ve diis-
meyen ates ve hepatosplenomegali nedeniyle klinigimize ka-
bul edildi. Oykiistinden hastanin 10 giin ayaktan ve 10 giin de
yatarak antibiyotik tedavisi aldig, yatarak takibi sirasinda izle-
nen hepatosplenomegali ve pansitopeni nedeniyle sevk edildi-
gi 6grenildi. Ozgecmisinde 6zellik olmadi§i ve anne baba aras:
akrabalik olmadig1 6grenildi. Fizik muayenesinde, genel duru-
mu orta, halsiz, viicut sicaklig1 39,4°C, karaciger midklavikular



hatta 6 cm, dalak 7 cm tespit edildi. Viicut agirhigi, boy ve bag
cevresi yasi ile uyumlu olan hastanin diger sistem muayene-
leri normal bulundu. Laboratuar incelemesinde, hemoglobin
6,4 g/dL, lokosit sayis1 1,8x103/mm?, trombosit sayis1 22x103/
mm?, PT 23,5 sn, aPTT 64,3 sn, INR 3,6, serum trigliserid 485
mg/dL, ferritin 6434 ng/mlL, fibrinojen 136 mg/dL ve LDH
1118 u/L bulundu. Bébrek fonksiyon testleri, karaciger enzim-
leri ve serum elektrolitleri normaldi. Kemik iligi aspirasyon
incelemesinde lenfosit, normoblast ve niikleer artiklar1 fago-
site etmis histiyositler gériildi, laysmanya paraziti gériilme-
di. HLH-2009 tam kriterlerine gére hemofagositik sendrom
tanisi konuldu. Sekonder hemofagositik sendrom etyolojisine
yonelik alinan kiiltiirleri ve viral serolojisi negatif bulundu.
Laysmania icin yapilan indirekt floresan antikor testi pozitif
bulundu. Viseral laysmanyazis tanis: konulan hastaya pentava-
lan antimon bilesikleri ile tadavi uygulandi. Uygulanan tedavi
ile 10 giin icinde klinik ve laboratuvar bulgularda dramatik dii-
zelme g6zlemlendi.

Cikarimlar: Uzun siireli ates, hepatosplenomegali ve sitopeni ile
gelen hastalarda hemofagositik sendrom ayirici tamda mutlaka
distintilmeli ve kemik iligi aspirasyonu yapilmalidir. Sekonder
hemofagositik lenfohistiyositoz etyolojisini aydinlatmak icin sik
goriilen enfeksiyon ajanlar taranirken laysmanya da akilda tu-
tulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Hemofagositik lenfohistiyositoz, laysmanya,
pansitopeni

P-074

P-075

Gogiis 6n duvarinda tiiberkiiloz
enfeksiyonuna bagli soguk abse:
Olgu sunumu

Funda Akpinar!, Yasemin Isik Balci?, Aziz Polat?,
Emine Ozdemir?, Fatih Firinci?, Emin Mete?

'Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Denizli, Tiirkiye

?Pamukkale Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklan
Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Anabilim Dali, Denizli, Tiirkiye
3Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklar,
Cocuk Alerji Anabilim Dali, Denizli, Ttirkiye

Tiiberkiiloz enfeksiyonu tiim diinyada 6zellikle gelismekte olan
tilkelerde yaygin bir sorundur. Soguk abse gégiis 6n duvarinda
tiiberkiiloza 6zgii inflamasyon olmadan goériilen siglik olarak ta-
mimlanmaktadir. Gégiis duvan tiiberkiilozu tiiberkiiloz enfeksi-

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

yonunun %1-2’sini olusturmaktadir. Genellikle gégiis duvarinda
kitle yakinmasi ile bagvuran hastalarda kesin tani malignite ay1-
nimi yapildiktan sonra, materyalden alinan 6rnekte tiiberkiiloz
basilinin gosterilmesi ile konmaktadir. Tedavide abse drenaj: ve
tiiberkiiloz kemoterapisi 6n planda iken, baz1 olgularda kosta ek-
sizyonu da gerekmektedir. On iki aylik erkek hasta gégstinde sis-
lik yakinmas: ile bagvurdu. Goriintiileme tetkiklerinde malignite
distindiiren kitle goriilmesi tizerine yapilan ince igne aspiras-
yonunda gelen pily materyalinde tiiberkiiloz tiremesi olan has-
taya gogiis duvar: absesi tanis: ile tiiberliiloz tedavisi basland.
Cocuklarda nadir goriilmekle birlikte g6gtis 6n duvarinda kitle
ile bagvuran olgularda primer odak bulunmamasina ragmen tii-
berkiiloza bagh soguk abse akilda bulundurulmalidur.

Anahtar Kelimeler: Soguk abse, tiiberkiiloz

P-076

Kawasaki hastaliginin nadir bir
bulgusu: Intestinal obstruksiyon

Emine Olcay Yasa'!, Aysegiil Aslan’,
Cigdem Ulukaya Durakbasa?, Miiferet Ergiiven!

'Medeniyet Universitesi Goztepe Eitim ve Arastirma Hastanest, Pe-
diatri Anabilim Dali, Istanbul, Ttirkiye

?Medeniyet Universitesi Goztepe Egitim ve Arastirma Hastanesi, Co-
cuk Cerrahisi Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Kawasaki hastalif1 genellikle 4 yasin altindaki ¢ocuklar-
da goriilen, 5 giinden fazla siiren ates, ekstremitelerde 6dem
ve soyulma, polimorf eksantem, her iki gézde konjunktival
konjesyon, dudak ve agiz mukozasinda eritem, ve akut piirti-
lan olmayan servikal lenfadenopati bulgulan ile karakterize,
koroner arterleri etkileyerek anevrizma ve tromboembolizme
yol acabilen,sistemik enflamasyonun neden oldugu akut atesli
bir hastaliktir. Hastaligin morbidite ve mortalitesini arttiran
en fazla neden, koroner arter tutulumudur. Kawasaki hastali-
g1 nadir olarak intestinal obstruksiyon ile prezente olabilirler.
Intestinal obstruksiyon kawasakinin semptomlar1 gériilmeden
erken sathada gériiliir. Bu, ta1 konmasinda ve tedavide ge-
cikmeye neden olarak kardiak problemlerin olugsmasina yol
acabilir.

Amag: Kawasaki hastaliginda bir ¢ok sistemin tutulumuna bagh
degisik semptomlar goériilebilir. Bu olgu 6ncelikle 1srarli kusma
bulgusu ile prezente olan intestinal tutuluma dikkat cekmek
amaciyla sunulmustur.

Olgu: On sekiz ayhik erkek hasta, 15 giindiir kusma olmas:
nedeniyle tetkik amach yatinldig1 cerrahi servisinde endos-
kopide intestinal obstruksiyonsaptananarak operasyon plan-
lanirken geligsen ates ve dékiintii nedeniyle cocuk enfeksiyon
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servisine devredildi. Hastanin FM de ates: 38,20C,genel duru-
mu diiskiin, bilinci agik, tim viicutta 6zellikle gévdede makii-
ler dékiintti, periungal bolgede eritem ardindan soyulma, du-
daklarda kizariklik ve catlak saptandi. Diger sistem muyaneleri
dogal olan hastanin WBC: 23000, Hg: 11,2, Plt: 185000, CRP:
20,8, Hastaya iki dozda 2 g/kg immunglobulin verildi ve aspi-
rin (80 mg/kg/g) basland, iki giin sonra atesi diistii sonra akut
fazlar1 normale dénen hastaya yapilan ekokardiografi kontrol-
lerinde patoloji saptanmadi.. Ust pasaj grafisi ve endoskopide
pilor gecisi saptanmadi. Hastaya ¢ocuk cerrahisi tarafindan
Heineke-Mikulicze tip piloroplasti operasyonu yapildi. Biyopsi
sonucunda mukoza ve submukozada 6dem, lenfoplazmositer
hiicre infiltrasyonu kas tabakasinda hipertrofik degisiklikler,
intermiiskiiler alanda normal sinirlarda ganglion hiicreleri
saptandi. Bulgular pilor stenozu ile uyumlu olarak degerlen-
dirildi. Operasyon sonrasinda yapilan takiplerinde problem
saptanmad.

Cikarimlar: Olgumuz kusma ayirici tanisinda intestinal obstruk-
siyonun diisiiniilmesi gerektigini ve Intestinal obstruksiyonun
kawasaki hastaliginin nadir bir bulgusu oldugunu gostermistir.
Hastaligin diger semptomlar goériilmeden kusma ile presente
olabilecegi gértilmiistiir. Bu durumun tani ve tedavinin gecik-
mesine ve sonugta kardiak komplikasyonlarin olugmasina neden
olabilecegi vurgulanmistir.

Anahtar Kelimeler: Kawasaki Hastaliginda intestinal obstruksi-
yon

P-077

intraventrikiiler colistin tedavisine
bagh gelisen kimyasal ventrikiilit
olgusu

Bayram Ali Dorum!, Utku Ozer!, Tayyibe Bal?,
Giiliz Aldi¢!, Fethiye Yildiz!

!Mustafa Kemal Universitesi Tayfur Sékmen Tip Fakiiltesi, Cocuk
Saghgt ve Hastaliklart Anabilim Dali, Hatay, Tiirkiye

2Mustafa Kemal Universitesi Tayfur S6kmen Tip Fakiiltesi, Enfeksiyon
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Girig: Ventrikiilit ependim ve koroid pleksusun nadir gelisen,
mortalitesi yliksek infeksiyonudur. Menenjit, absenin ventrikiile
acilmasi, sant yoluyla olusabildigi gibi intraventikiiler ilag uygu-
lamalarina bagl kimyasal ventrikiilit de geligebilmektedir. Ozel-
likle sant enfeksiyonlarinda meninks inflamasyon siddeti diistik
oldugundan antibiyotiklerin BOS‘a gecisi yetersiz olmakta ve ek
intraventrikiiler uygulama 6nerilmektedir. Kimyasal ventrikiilit
intraventrikiiler ila¢ kullanimina sekonder bildirilen en 6nemli

yan etkidir ve %20 oraninda gériilmektedir. Burada sant enfek-
siyonu nedeniyle intraventrikiiler colistin ve gentamisin uygula-
mast sirasinda gériilen bir kimyasal ventrikiilit olgusu paylasil-
maya deger bulunmustur.

Olgu: Dandy-walker malformasyonuna bagl hidrosefali ne-
deniyle takipli 2 yaginda erkek hasta ates yiiksekligi nedeniy-
le klinigimize bagvurdu. Bir bucuk ay 6nce sant enfeksiyonu
nedeniyle ventrikiiloperitoneal sant revizyonu yapilan hasta-
da ates yiiksekliginin ve kusmalarinin devam etmesi iizerine
7 giin 6nce sant ¢ikarilmis. Fizik bakida genel durumu kéti,
uykuya meyilli, solunum ve kardiyovaskiiler sistem muayene-
leri ise dogal idi. Agirlig1 10 kg (p), boyu 90 cm (p), bas cevresi
56 cm (>97 p) bulundu. Viicut sicaklig: 38,20C idi. Nérolojik
bakisinda baginmi tutmada ve oturmada zayiflik olan hastada,
meningeal irritasyon bulgularn pozitifti. Laboratuvar tetkikle-
rinde Hb: 9,7 gr/dL, Hct %29, WBC: 27100/mm?, PLT: 783000/
mm?, CRP: 189 mg/L, Na: 119 mEg/L diger biyokimyasal pa-
rametreleri ise normal saptandi. Beyin omurilik sivisi incele-
mesinde gériiniim bulanik, protein 413 mg/dL, glukoz <5 mg/
dL ve es zamanl kan sekeri 91 mg/dL idi. Sivinin mikroskobik
incelemesinde 450 hiicre/mm? saptanirken, %90 PNL hakimi-
yeti mevcut idi. Gram boyamada gram negatif basil gériildii.
Kraniyal bilgisayarli tomografisinde Dandy-walker varyan-
t1, serebral atrofi ve ventrikiilit ile uyumlu bulgular saptandu.
Ampirik olarak vankomisin ve seftriakson tedavileri baglanan
hastada BOS kiiltiiriinde Acinetobacter baumannii iiremesi
nedeniyle antibiyograma uygun olarak meropenem ve genta-
misin tedavilerine gecildi. Parenteral tedaviye yanitin yetersiz
olmas: nedeniyle hastaya eksternal ventrikiiler drenaj takild:
ve parenteral gentamisin tedavisi, 2 mg intraventrikiiler olarak
degistirildi. Bu tedavinin 7. giiniinde BOS materyalinin gram
boyamasinda gram negatif basil varh@inin devami ve hiicre
sayisinin 150.000/mm? olmasi nedeniyle 5 mg intraventrikiiler
colistin ve 5 mg/kg intravenéz colistin tedaviye eklendi. Colis-
tin tedavisinin 3. giiniinde BOS'da hiicre sayisi 450/mm?®e ge-
riledi. Ancak tedavinin 7. giintinde BOS hiicre sayis1 240.000/
mm?® saptandi. BOS kiiltiiriinde iireme olmayan ve gram bo-
yamasinda bakteri gériilmeyen hastada ates yiiksekligi devam
etmekte idi. Tedavi dozunun yetersiz oldugu diisiiniilerek IV
colistin dozu 7 mg/kg ve intraventrikiiler colistin dozu 10 mg
olarak artinildi. Ug giin sonraki BOS incelemesinde hiicre sayi-
s1 40.000/mm?* olan hastada, gram boyamada hiicre gériilme-
mesi ve ardigik kiiltiirlerde tireme olmamasi nedeniyle mevcut
tablo kimyasal ventrikiilit olarak yorumlands. Intraventrikiiler
colistin dozu yarnya distiriiliirken, uygulama siklig1 48 saatte
bir olarak degistirildi ve intraventrikiiler gentamisin tedavisi
de sonlandinld. Intraventrikiiler colistin tedavisi 21 giine ta-
mamlanmasinin ardindan EVD ¢ikarildi. Hastanin BOS bul-
gular1 yatisinin 80. gilintinde normale déndii. Takibinde bag
cevresi ve ventrikiil geniglikleri normal kalan hasta sant ta-
kilmadan beyin cerrahisi ve ¢ocuk nérolojisi tarafindan takip
edilmek tizere taburcu edildi.

Anahtar Kelimeler: Ventrikiilit, colistin, intraventrikiiler tedavi
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Sik goriilmesine karsin atlanan bir
tani: Kist hidatik

Ahu Paketci!, Cem Paketci?

'T.C Saglik Bakanligi Tekirdag Devlet Hastanesi, Tekirdag, Tiirkiye

?Namik Kemal Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglgt ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali, Tekirdag, Ttirkiye

Giris: Kist hidatik, cogunlukla Echinococcus granulosus ve nadi-
ren de Echinococcus multilocularis’in neden oldugu paraziter bir
hastaliktir. Tarim ve hayvanciligin yaygin oldugu tilkelerde sik
goériimektedir. Kistler tiim organlara yerlesebilmekle birlikte en
sik karaciger, ikinci siklikla akcigerde yerlesir. Cocuklarda akei-
ger tutulumu daha sik goriilebilmektedir. Kistlerin ¢cogu asemp-
tomatiktir ve kendiliginden gerileyebilir. Semptomatik olan-
larda ise klinik, tutulan organ, kistin btiytikligi, kist ile komsu
organlara gore degisiklik gésterir. Hastaligin tanisi klinik veriler,
gériintiileme yéntemleri ve serolojik testlerle konulur. Tedavisi
secenekleri; cerrahi tedavi, medikal tedavi ve ponksiyon-aspiras-
yon-injeksiyon-reaspirasyon (PAIR)'dur. Tedavi ile ilgili tizerinde
tam olarak uzlagilmis bir protokol olmadigindan her hasta ayr
olarak degerlendirilmektedir. Ug yildir siiren 8ksiiriik sikayeti ile
poliklinigimize basvuran akciger yerlesimli kist hidatik olgusunu
sunarak, tilkemiz ve bélgemizde yaygin bir saghk sorunu olarak
6nemini koruyan kist hidatik hastaligin hatirlatmay: amacladik.

Olgu: On ti¢ yasinda kiz hasta poliklinigimize ti¢ yildir siiren 6k-
siiriik, nefes darligy, istahsizhik sikayeti ile bagvurdu. Oykiisiin-
den, hastanin ti¢ yil siiresince ¢esitli defalar hekime bagvurdugu,
astim brongiale ve pnémoni tanilar ile tedavi edildigi, hastaneye
yatirldig 6grenildi. Genel durumu iyi, bilinci agik olan hasta-
nin fizik muayenesinde aksiller atesi 37,30C, TA: 110/70 mmHg,
nabiz 100/dk idi. Oskiiltasyonda sag akciger bazalinde azalmuig
solunum sesleri ile birlikte ince raller duyuldu. Pnémoni 6n ta-
nisyla istenen gogiis grafisinde, sag akcigerde parakardiyak yer-
lesimli kistik lezyon izlendi. iki yil énce cekilen gogiis grafisinde
de ayni lezyon gézlendi. Yapilan laboratuvar tetkiklerinde beyaz
kiire sayis1 19500/mm?, hemoglobin 10,5 g/dL, crp: 57,4 mg/L,
biyokimyasal parametreleri normal sinirlarda bulundu. Istenen
g6gis tomografisinde de gézlenen kistik lezyon igin 6n planda
kist hidatik diistintildii. Ekinokok i¢in indirekt hemagliitinasyon
testi pozitif saptanan hasta ¢ocuk cerrahisi ile birlikte degerlen-
dirildi. {lk planda medikal tedavi planlandi. Albendazol tedavisi
baglanan hastanin tedavisi ve izlemi devam etmekte.

Cikarimlar: Uzayan oksiiriik sikayeti olan, gégiis grafisinde kis-
tik lezyon saptanan hastalarda, tilkemiz kosullarinda yaygin bir
hastalik olarak gézlenen kist hidatigin, ayiric1 tanida 6n siralarda
diistiniilmesi gerekliligi devam etmektedir.

Anahtar Kelimeler: Echinococcus granulosus, kist hidatik, uzarms 6kstiriik
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Sucicegi seyrinde akut bobrek
yetmezligi gelisen bir olgu sunumu

Emine Olcay Yasa, Cengiz Candan,
Miiferet Ergiiven, Selin Basaran, Kutluhan Yilmaz

S.B. Medeniyet Universitesi Goztepe EAH, Pediatri Ana Bilim Dali, Istanbul

Giris: Sucicegi saglikli cocuklarda selim seyirli bir hastalik olma-
sina ragmen ozellikle immun yetmezlikli hastalarda sik olmak
izere cesitli komplikasyonlara neden olabilir. Sugicegine bagh
bébrek tutulumu oldukga nadir olup izole hematiiri, glomerulo-
nefrit, nefrotik sendrom,akut bébrek yetmezligi (ABY) gibi farkhi
sekillerde seyredebilir. Etyolojik olarak tanida bébrek biopsisin-
de Varisella antijenin gésterilmesi 6nemlidir. Sugicegi sirasinda
ABY ve beraberinde suur bulaniklig gelisen bir olgu, bu kompli-
kasyonlar nedeniyle irdelenmistir.

Olgu: Alt1 yasinda erkek hasta,4 giin 6nce baslayan sugicegi do-
kiintiilerinin ardindan 3 giindiir devam eden yiiksek ates sikayeti
ile dig merkeze bagvurmus. Dig merkezde iv asiklovir baglanmig
ve izleme alinmis. Izlemin 12. saatinde iire-kreatinin yiiksekli-
gi, tam idrar tahlilinde +++proteintiri ve renal USGde bilateral
grade 1 nefropati ile uyumlu bébrek ekojenitesinde artig saptan-
masi nedeniyle hastanemize génderildi. Hastanin genel durumu
orta, konfiize, yiizde, sach deride ve gévdede yaygin vezikiiler ve
yer yer kurutlu dékiintiiler, bilateral bufissur 6dem mevcut, Ta:
90/60 mmHg, nérolojik muayene ve diger sistem muayenele-
ri dogal idi. Epilepsi ve tuberozskleroz tanili néromotor retar-
de hasta 4’1t antiepileptik tedavi aliyordu. Tetkiklerinde iire 74
mg/dL, kreatinin 3,35 mg/dL, Na: 137 mEq/L, K: 3,6 mmol/L,
Cl: 110 mmol/L, Ca: 9,4 mg/dL, T.prt: 5,6 g/dL, albumin 4 g/dL
bulundu. Serum C3, C4,ANA ve ASO diizeyleri normal bulundu,
TiTde ++protein, +++hemoglobin, sedimenti normal, idrar kiil-
tiirii sterildi. Hastanin aldig: asiklovir tedavisi renal doza gére
yeniden diizenlendi. Nefroloji ile konsiilte edilerek ABY tablosu
nedeniyle hemodiyalize alind1. iki kez hemodiyaliz alan hasta-
nin takiplerinde yeterli idrar ¢ikisi vards, hematiiri ve proteiniirisi
kisa stirede diizeldi,iire-kreatinin kademeli olarak diiserek 5 giin
icinde normale déndii. ABY tablosunun diizelmesinin ardindan
hastada bilin¢ bulanikhig: halinin devam etmesi nedeniyle ¢eki-
len kranial MR normal idi. Lomber ponksiyonda BOS normal
bulundu, EEG’de ensefalit bulgusu yoktu ve bu bulgularla sugice-
gi ensefaliti ekarte edildi.Serum valproik asit diizeyinin normal
bulunmas ile ilag¢ toksititesinden uzaklagildi. Takibinde biling
acildi ve sistem bulgular normale dénen hastaya bébrek biopsisi
yapilmadi ve hasta nefrolojiden izlenmek iizere yatiginin 11. Gii-
niinde taburcu edildi. Hastada sugicegi enfeksiyonunun asiklovir
ile tedavisi sirasinda gelisen ABY nedeni olarak asiklovir nefro-
toksisitesi ve sucicegi nefriti diistintildii. ABY'nin ¢ok kisa siirede
tamamen diizelmesi ve sugicegi nefritinin kesin tam yéntemi
olan renal biyopsi materyalinde viriisiin gésterilmesi gercekles-
tirilemediginden, kesin olarak dislanamamakla beraber, asiklovir
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nefrotoksisitesi 6éncelikli olarak diisiiniildi.Suur bulaniklhif: da
asiklovirin yan etkisi olarak degerlendirildi.

Cikarimlar: Bu olgu ile sugigegi seyri ve tedavisi sirasinda ortaya
ctkan nefrolojik ve nérolojik problemlere hem sugicegi kompli-
kasyonunun hem de kullanilan asiklovirin yan etkisinin neden
olabilecegi akilda tutularak ayirici tami yapilmasinin énemini
vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: Asiklovir toksisitesi, Varisella Zoster enfeksi-
yonu, akut bobrek yetmezIligi, bilin¢ bulaniklig:
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Solunum sikintisi ile basvuran bir
retrofarengeal apse olgusu

Yahya Abusamra, G6zde Yiicel, Dicle Sener,
Haluk Cokugras, Necla Akcakaya, Yildiz Camcioglu

Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar Bilim
Dali, Istanbul, Tiirkiye

Giris: Derin boyun enfeksiyonlarindan biri olan retrofarengeal
apse genellikle 6 yagindan kiictik cocuklar: etkileyen nadir fakat
ciddi bir hastaliktir. En sik rastlanilan bulgular ates, boyunda sis-
lik, yutma gticliigii, konusma zorlugu, bas ve boynun hipereks-
tansiyonudur. Yan boyun grafisi taniy1 dogrular. Erken tam ve
cerrahi tedavi mediastinal yayilimi (mediastinit), hava yolu tika-
nikhig1, aspirasyon pnémonisi, juguler ven trombozu veya biiyiik
damar erozyonu gibi ciddi komplikasyonlarin ortaya ¢ikmasini
onler. Bu yazida siddetli solunum sikintisi ile acil poliklinigine
bagvurup retrofarengeal apse tanisi konulan bir olguyu sunmak
istedik.

Olgu: Daha 6nce bilinen hastalif1 olmayan 1 yasinda erkek has-
ta okstiriik, ates, bogaz agrisi ve hinltih solunum yakinmalari ile
devlet hastanesinde akut bronkopnémoni tanis: ile on iki giin
yatirilarak tedavi almis. Taburcu edildikten sonra sikayetlerinin
devam etmesi ve son iki giindiir de siddetlenmesi nedeniyle
hastanemizin acil poliklini§ine getirildi. Bagvuru aninda hasta
toksik tabloda, tasipneik ve belirgin stridoru mevcuttu. Hasta-
nin postnazal piiriilan akintisy, tonsiller hipertrofisi vard: ve an-
terior servikal bélgede cok sert, agrili 3x3 santimetre boyutunda
yapilar ele gelmekteydi. Lékositoz, nétrofili, trombositoz, yiiksek
sedimentasyon saptandi, CRP normaldi. Akciger filminde 6zellik
yoktu. Inspiratuar stridoru, boyunda sisligi, yutma ve konusma
giicligi olan hastanin yan boyun grafisinde iist solunum yolu
daralmist: ve retrofarengeal bélgede hava siv1 seviyesi mevcuttu.
Boyun ultrasonografisinde 6n boyundaki yapilarin 6ne itildigi
go6zlendi. Retrofarengeal apse tanisi alan hastaya parenteral an-
tibiyotik tedavisi baglandi, oksijen destegi verildi. Apse drenaji

yapildiktan sonra hastanin solunum sikintisi tamamen geriledi,
kontrol yan boyun grafisi ve boyun ultrasonografisi normal sap-
tand1.

Cikarimlar: Solunum sikintis: ve ates sikayeti ile bagvurup stri-
doru fark edilen her hastada retrofarengeal apse tanisi mutlaka
akla gelmelidir. Yan boyun grafisi bu hastaligin tanisi i¢in yararlh
ve basit bir yéntemdir. Tedavide en 6nemli adim apsenin drene
edilmesidir. Sadece antibiyotik tedavisi ile iyilesme orami %12
iken cerrahi tedavi ile bu oran %88 olarak bildirilmistir.

Anahtar Kelimeler: Lateral boyun grafisi, retrofarengeal apse, so-
lunum sikintisy, stridor
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Lipozomal amfoterisin B tedavisine
hizli klinik cevap veren visseral
leismaniasis

Can Acipayam', Fazilet Akoglu?, Giilnaz Culha?,
Ali Altunay?, Alkan Yeral?, Burcu Giilkan?
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SMustafa Kemal Universitesi Tayfur Ata S6kmen T1p Fakiiltesi,
Parazitoloji Anabilim Dali, Hatay, Tiirkiye

Giris: Visseral leishmaniasis retikiiloendotelial sistemi tutan yay-
gin bir enfeksiyon hastaligidir. Viseral leishmaniasis kemirgen
ve képekler tarafindan taginan ve kum sineginin 1sirmasi ile in-
sana bulasan bir zoonozdur. Etkeni L. Donovani L. Chagasi ve
L. Infantum'dur. Ulkemizde nadiren gériiliir. Bu nedenle ayiric1
tanida en son diisiiniilen segeneklerden birisidir. Uygun tedavi
edilmediginde, kronik progresif hastalik 6liime yol acar. Hasta-
larin %801 bes yas altindadir. Tedavide bes degerlikli antimon
bilesikleri ve lipozomal amfoterisin B kullanilmaktadir. Tedavide
antimon iceren ilaglara kars: direng gelismesi ve antimon bile-
siklerinin yan etkileri nedeniyle amfoterisin B kullanimi giinde-
me gelmistir. Amfoterisin B'nin etki mekanizmasi; Leishmania
amastigotlar ile enfekte olan makrofajlar tarafindan dolasimdan
ilag partikiillerinin fagosite edilmesidir. Bu ¢alismada kala-azar
tarus: konulan ve kisa siirede lipozomal amfoterisin B tedavisine
cevap veren bir olgu sunuldu.

Olgu: Dort yasinda kiz hasta bir haftadir stiren yiiksek ates ve
karinda sislik yakinmas: ile bagvurdu. Boyu 95 cm, kilosu 14 kg
olan hastanin fizik muayenesinde genel durum orta, cilt rengi
soluk solunumu: 28/dakika, nabiz: 120/dk, ates: 36,4°C olarak
tespit edildi. Kalp muayenesinde tasikardi ve 2/6 sistolik tifiiriim
(+), batin muayenesinde ise 8-9 cm hepatosplenomegali saptan-



di. Hastanin diger sistem muayene bulgular normal olarak de-
gerlendirildi. Kan testlerinde hemoglobin (6,4 g/dL), hemotokrit
(%21,2), beyaz kiire sayis: (4000/mL), trombosit sayis1 (150.000/
mL), AST (23 U/L), ALT (7 U/L), protein (7,8 g/dL), albumin (3,6 g/
dL), IgG (2160 mg/dL) olarak bulunmustur. Coombs (-), Brucella
(-), hepatit markerleri (-), CMV (-) ve EBV (-) bulunmustur. Batin
ultrasonografisinde hepatosplenomegali izlendi. Hastanin Vise-
ral leishmaniasis olabilecegi stiphesiyle hastadan alinan kemik
iligi yaymasi ve kan Parazitoloji Anabilim Dal1 Laboratuvarina
gonderilmigtir. Kemik iligi preperatlar1 Giemsa ile boyanmusgtr.
Immersiyon objektifi ile incelenen preparatlarda Leishmania
amastigot sekilleri (makrofaj ici ve diginda) goriilmiistiir. Novy-
MacNeal-Nicolle (NNN) besiyerinde mikroorganizma tiretilmisg-
tir. Hasta liposomal amfoterisin B ile (giinde 3 mg/kg/doz 1-5,10,
21 ve 28. giinlerde) tedavi edildi. 28 giinde hastadan alinan ke-
mik iligi yaymas1 Parazitoloji Anabilim Dali Laboratuvan ve ta-
rafimizdan incelenmis. Kemik iligi preperatlarinda nadir amasti-
got (1-2 adet) gériilduigii icin 28. glinde ek liposomal amfoterisin
B 3 mg/kg/doz verilip, tedavi sonlandirilmistir. Olguda liposomal
amfoterisin B tedavisinin 5. giiniinde hepatosplenomegali boyu-
tu (kot altindan 2-3 cm’e geriledi) hizh bir sekilde gerilemis, 10.
giinii ise tamamen normale gelmistir.

Gikarimlar: Ulkemizde Ege, Akdeniz ve I¢c Anadolu bélgesinde-
ki illerde viseral leishmaniasisin endemik oldugu bilinmektedir.
Yiiksek ates, solukluk, istahsizlik en sik bagvuru nedeni olup, fizik
muayenede belirgin splenomegali ve hepatomegali sik goriilen
bulgulardir. Olgularimizda da yiiksek ates, hepatosplenomegali
ve solukluk mevcuttu. Hastaligin sik gériilen laboratuvar bul-
gulan icinde pansitopeni ve hiperglobulinemi yer alir. Ayn1 se-
kilde olgumuzda da bisitopeni ve hiperglobulinemi saptandik.
Olgularimizda taniya kemik iligi aspirasyonunda amastigotlari
gorerek ve kiiltiirde iireterek ulagtik. Sonug olarak yiiksek ates,
hepatosplenomegali ve solukluk klinik bulgular1 olan, 6zellikle
de endemik bolgelerde yasayan hastalarda Viseral leishmaniasis
6ncelikli olarak diistintilmeli ve bu yénden dikkatle degerlendi-
rilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Visseral leishmaniasis, lipozomal amfoterisin
B, amastigot
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Tiiberkiiloz peritonit-over tiimorii?

Ozgiil Yigit, Ozlem Bostan Gayret, Meltem Erol,
Hiiseyin Kaya, Dilara Fugucuoglu, Sultan Bent

Bagjallar Egjitim ve Aragtrma Hastanesi Cocuk Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Tiiberkiiloz peritoniti tiiberkiiloz olgularinin kiigiik bir kismim
olusturmakta olup karinagnsi, ates olusumu gibi peritonit bul-
gulan ile gelmektedir. Diger taraftan over tiimérii de peritona
yayithmu ile peritonitis karsinomatozis tablosu benzer klinikte

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

bagvurabilmektedir. Ayrica her iki durumda da CA125 yiiksekligi
gibi benzer laboratuvar bulgular: goriilmektedir. Peritonitis kar-
sinomatozis diigiintiliip, tiiberkiiloz peritonit tanis: alan olgumuz
sunuldu.

On bes yasinda kiz hasta, bir haftadir karinda agn, sislik ve kus-
ma ile bagvurdu. Fizik muayenesinde viicut agirhg: 44 kg (3-10
persantil), boy 156 cm (25-50p), koltukalt: viicut 1s1s1 36,7°C, kan
basinci 100/65 mmHg, nabzi 85/dk, solunum ve kardiyak muaye-
ne normaldi. Batinda hassasiyeti mevcut olup, defans ve rebound
degerlendirilemedi. Karin distandd, alt kisminda acikhig: yuka-
r1 bakan matite olup, hepatosplenomegali saptanmadi. Pretibi-
al 6dem, boyunda venéz dolgunluk, palmer eritem ve flapping
gibi kronik karaciger hastalign bulgularn saptanmazken diger
sistem muayeneleri dogaldi. Ozgeg¢misinde hi¢ a1 yapilmamig
olup, 4 ay 6nce gogiis agrisy, oksiiriik sikayetleriyle parapnémo-
nik eflizyon tanis: ile yatarak tedavi verilmisti. Ailede tiiberkiiloz
6ykiisti yoktu ve anne kolon kanserinden élmiistii. Hastaya asit
etyolojisi agisindan yapilan laboratuvar tetkiklerinde Hemog-
lobin: 9,9 g/dL, Lékosit: 13,000 mm?, Trombosit: 762,000/mm?,
CRP: 99 mg/L, sedimentasyon: 59 mm)/sa, biyokimyasal testleri
normaldi. Tam idrar tahlilinde Ph: 6,0, dansite: 1019, glukoz ve
protein negatif, sedimentinde iki 16kosit ve bes eritrosit saptadi.
Batin ultrasonografide perihepatik, perisplenik ve batin alt kad-
randa yaygin serbest siv1 saptandi. Batin doppler ultrasonografi-
de portal hipertansiyon saptanmadi. Ekokardiyografi normaldi.
Parasentez sivis1 eksiida karakterinde olup sitolojik incelemede
malign hiicre gériilmedi. Tiberkiiloz agisindan PPD yapilds,
mide a¢lik sivilarinda aside direncli basil gériilmedi. Bilgisayarh
batin tomografisinde batinda yaygin asit gériiniimii, sag adnek-
siyel lojda 6 cm, sol adneksiyel lojda 5 cm ¢apinda yumusgak doku
dansitesinde kitlesel lezyon, peritoneal ylizeylerde yaygin nodii-
lariteli goriintiim olup peritonitis karsinomatoz olarak yorumlan-
di. Malignite siiphesi {izerine alinan tiimor belirteclerinden beta
HCG: <2 IUJL, CA19,9: 10U/L, CA15,3: 23 UJ/L normal, CA125:
836UJL yiiksek saptandi. PPD 25 mm, inducible protein (IP-10)
testi pozitif iken, asit sivisinda aside direncli basil gériilmedi. To-
mografideki malignite yorumu ve CA125 yiiksekligi tizerine ya-
pilan laparoskopik biyopsi sonucu tiiberkiiloz enfeksiyonu lehine
degerlendirildi. Léwenstein jensen besiyerinde ekilen asit sivida
Mycobacterium cinsi bakteri tiredi. Miliyer tiiberkiiloz ve olas:
hematojen yayihm acisindan yapilan bilgisayarh akciger tomog-
rafisinde miliyer tiiberkiilozla uyumlu sag hilusta kalsifiye lenf
nodlar ve sol akciger tist loblarda randomize dagilimli milimet-
rik boyutlu multipl nodiil izlendi. Hastaya peritoneal tiiberkiiloz
tanisi konuldu. 4’lii anti-tiiberkiiloz tedavisi (INH 300 mg/giin,
rifampisin 600 mg/giin, ethambutol 800mg/giin, pirazinamid 2
gr/giin) baglandi. Tedavi izlemi sirasinda genel durumu diizeldi,
igtahi agildy, karin agris1 diizeldi. Tedaviye devam edilmektedir.

Sonug olarak peritonit klinigi ve CA125 yiiksekligi ile birlikte
oldugunda 6n planda malignite disiiniilmektedir, ancak olgu-
muzda goériildiigii gibi tiiberkiiloz peritonitte de benzer klinik ve
radyolojik bulgular yaninda CA125 yiiksekligi de olup ayiric1 tam
yapilirken dikkate alinmalidur.

Anahtar Kelimeler: Over tiimoéri, tiiberkiiloz peritonit
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P-083

Yutma Giigliigiiniin Nadir Bir
Nedeni: Konjenital Ozefageal Darlik

Nagihan Erdogu Sahin!, Eylem Seving?,
Mehmet Akif Goktas!, Neslihan Karacabey!, Duran Arslan?

1Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastalklan Ana-
bilim Dali, Kayseri, Tiirkiye

?Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenterolojisi, Bilim
Dali, Kayseri, Tiirkiye

Giris: Ozofagusun konjenital lezyonlan konjenital 6zofagus dar-
lig1, 6zofageal atrezi, larengeotrakeoézefageal yarik olmak tizere
3 kategoride siniflandirilir. Bunlardan konjenital 6zofagus darhig:
50000 dogumda 1 goriiliir ve semptomlar: diyete solid ya da yar:
solid gidalar eklendiginde ortaya cikar. Bu yazida klinigimize ek
gidalara gecildikten sonra yutma giicliigii ve kusma sikayetleriy-
le bagvuran konjenital 6zofagus darlif: tespit ettigimiz olguyu;
hastaligin nadir gériilmesinden dolay: sunuyoruz.

Olgu: On bes aylik erkek hasta 6zelikle kat1 gidalar1 yutamama
ve beslenme sonras: kusma sikayetiyle poliklinigimize miiraca-
at etti. Ozgegmisinde bu sikayetlerin anne siitii aldi1 dénemde
olmadig, kat1 gidalara gecildikten sonra gelistigi ve herhan-
gi bir kostik madde alim 6ykiistiniin olmadig: 6grenildi. Fizik
muayenesinde cilt alt1 yag dokusunda azalma diginda patolo-
jik bulgu saptanmayan hastanin boyu 70 cm (25-50 p) ve viicut
agirhigs 7900 gram (10-25 p) idi. Hastanin laboratuvar bakisinda
hemoglobin: 9,9 gr/dL, l6kosit: 7280/uL, trombosit: 333.000/uL,
total protein: 5,5 gr/dL, albumin: 3,3 gr/dL, kan sekeri: 95 mg/
dL, Na: 135 meq/L, K: 4,5 meq/L, AST: 40 U/L, ALT: 9 U/L, idrar
ve gayta bakilar normaldi. Baryumlu 6zofagus, mide, duodenum
grafisinde 6zofagus orta kesiminde yaklagik 8 cm uzunlugunda
limende %50-60 darlik olusturan stenotik segment izlendi. En-
doskopik incelemede ise 6zofagus orta kesiminde daralma dik-
kat ¢ekiciydi. Gerek hastanin 6zge¢misinde kostik madde alim
oykiistiniin olmamas: ve kat1 gidalara baglandiktan sonra sika-
yetlerin baslamas: gerekse radyolojik ve endoskopik incelemele-
rinde 6zefagusta dar segment tespit edilmesi sonucunda olguya
konjenital 6zefageal darhg tanis: konuldu.

Cikarimlar: Konjenital 6zofagus darliklan yenidogan dénemin-
de siit ve formulanin stenotik segmentten sorunsuz bir sekilde
gecmesinden dolay1 bulgu vermeyebilir. Tamida radyolojik ve
endoskopik baki énemlidir. Tedavide dar olan segmentin dila-
tasyonu ile sikayetlerde dramatik gerileme gézlenir. Bu sunuda
diyete kat1 gidalar eklenmesi sonrasinda yutma giicliigii, kusma
sikayetleri baslayan ¢ocuklarda nadir de olsa konjenital 6zefageal
darligin bir etyoloik neden olabilecegini vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: Kusma, 6zofagus, yutma giicligii

P-084

Nadir bir birliktelik; Gluten
Enteropatisi ve mezenterik kist

Zeynep Akyiinci!, Banu Bal Cermik?, Selcuk Uzuner!,
Dilek Sema Arici?, Selim Gokge?

Bezmialem Vakif Univesitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

?Bezmialem Vakif Univesitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji
ve Hepatoloji Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

*Bezmialem Vakif Univesitesi T1p Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dals,
Istanbul, Tiirkiye

Girig: Cocukluk déneminde sik gériilen gluten enteropatisi agir
ishal, elektrolit imbalans: ve kaseksiye yol acabilmektedir. Erken
tani almayan hastalar batin distansiyonu, kusma gibi sikayetlerle
bagvurduklarinda akut batin patolojileri ile karstirilarak ameli-
yat edilip ek morbidite sorunlar ile kargilagabilmektedir. Bu olgu
sunumuyla amacimiz prevalans: iilkemizde oldukga yiiksek olan
bu hastali§in tanisinin erken konularak hastalarin ek sorunlarla
kargilasmasinin énlenmesidir.

Olgu: U¢ yasinda kiz hasta, dért aydir ishal ve kusma sikayetleri
olmasi nedeniyle klinigimize bagvurdu. Diskisinda sindirilme-
yen gidalar gériilen hastanin %35 kilo kayb: olmus. Oykiisiinden
li¢ ay 6nce mezenter kisti nedeniyle ameliyat oldugunu, sonra-
sinda digkilamama ve batin distansiyonunun gelismesi {izerine
brid ileus 6ntanisiyla tekrar ameliyat edildigi ve taburcu olduk-
tan sonra hastanin mevcut kronik ishalinin artarak devam ettigi
ogrenildi. Fizik muayenesinde genel durumu diigkiin, turgoru
tonusu azalmig, dehidrate gériintimdeydi. Batin distandii, barsak
sesleri artmig, organomegali, kitle, defans ve rebound yoktu. He-
mograminda mikrositer anemi, biyokimya tetkiklerinde hipo-
potasemi, hipofosfatemi, hipokalsemi, hipoalbuminemi ve AST,
ALT yiiksekligi saptandi. TIT, gaita tetkikleri, PAAG, idrar elektro-
litleri, ter testi normaldi. Agir malnutrisyon nedeniyle kan, idrar
ve balgam kiiltiirleri alind1 ve antibiyotik baglandi. Antiendomis-
yum IgA ve antitransglutaminaz IgA (+) bulundu. Yapilan iist GIS
endoskopisi gluten enteropatisi ile uyumlu bulundu. Histolojik
inceleme ile tanisi1 dogrulanan hastaya glutensiz diyet basland:.
Takiplerinde ishali kesilen hastanin kilo alimi saglandu.

Tartisma: Colyak hastaligi malniitrisyon ve kronik ishal sikayeti
ile bagvuran hastalarda ilk akla gelmesi gereken tanilardandir.
Kronik ishale eslik eden batin distansiyonu oldugunda tablo cer-
rahi patolojilerle karigabilmektedir. Bu olgu karin sisligi ile bag-
vurusunda muhtemelen insidental olarak saptanmis, nadir gérii-
len mezenter kisti nedeniyle ameliyat edilmigtir. Hastalar cerrahi
patolojiler agisindan degerlendirilirken ayrintili 6ykii alinip ge-
reken ileri tetkiklerin yapilmasi 6nemlidir. Kronik ishal ve karin
sisligi olan hastalarda tedavisi oldukca etkin ve iyi prognozlu bir
malabsorbsiyon sendromu olan gluten enteropatisi mutlaka akil-
da bulundurulmalidir.



Anahtar Kelimeler: Gluten Enteropatisi, mesenterik kist, akut ba-
tin, malniitrisyon

P-085

Intestinal lenfanjiektazi: Diyet
tedavisine yanit veren primer tanili
bir vaka

Ahmet Bastiirk, Reha Artan, Aygen Yilmaz

Akdeniz Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali,
Antalya, Ttirkiye

Girig: Protein kaybettiren enteropati, gastrointestinal kanaldan
plazma proteinlerinin kaybs ile niteli bélgesel ya da sistemik et-
kenlere bagh bir grup hastalifa verilen ortak addir. Saghkl bi-
reylerde, protein katabolizmasinda sindirim kanalinin énemli
bir pay: yoktur. Ancak protein kaybettiren enteropatilerde belirti
olusturacak diizeyde protein yitimi olur. Intestinal lenfanjiekta-
zi, seyrek goriilen bir protein kaybettiren enteropatidir. Birincil,
ikincil ve islevsel bi¢imi tanimlanmugtir Periferik 6dem ve hipo-
albuminemi bulgusu olan; diisiik yaglh, proteinden varsil orta
zincirli yag asitlerinden varsil trigliserid iceren tedavi amach
beslenme diizenlemesine yanit veren birincil intestinal lenfan-
jiektazi tanili olgunun sunulmasi amaglandu.

Olgu: Gelisme geriligi ve kronik ishal gikayeti ile bagvuran do-
kuz aylik kiz bebekte periferik 6dem ve hipoalbliminemi bulgusu
dikkati ¢ekti. Hipoalbuminemi ayirici tanisinda fekal alfa 1 antit-
ripsin diizeyi yiiksekligi nedeniyle endoskopi ve biyopsi yapildi.
Endoskopide gériinen beyaz plaklar ve biyopsi materyalinin his-
topatolojik incelemesinde genis laktealler saptanarak intestinal
lenfanjiektazi tanisi kondu. Altta yatan bir neden bulunmadig:
icin birincil intestinal lenfanjiektazi diisiiniildii.

Tartigma: Intestinal lenfanjiektazi protein kaybettiren enteropa-
tinin seyrek saptanan nedenlerindendir. Intestinal lenfanjiektazi,
siklikla cocukluk ve geng erigskin yaslarda sporadik veya ailesel
olarak ortaya cikar. Lenfanjiektazi, gastrointestinal lenfatiklerin
dilatasyonu sonucu ve lenf sivisi yitiminden kaynaklanan hipop-
roteinemi, dem ve lenfositopeni ile niteli bir hastaliktir. Lenfanji-
ektazi, yalmizca lamina propria yerlesimli olabilecegi gibi mukoza,
submukoza, seroza ve mezenteri icine alacak sekilde yaygin olabi-
lir. Ince bagirsaklarin tiimiinii veya yalmzca bir segmentini tutabi-
lir. Baz1 olgularda viicudun baska yerindeki lenfatiklerde sil6z asit
ve/veya silotoraks olusumu da bildirilmistir. Dogustan i¢ organ
lenfatikleri hipoplazik oldugundan lenf akimi zorlagir ve intestinal
lenfatik basing artar. Buna bagh ince bagirsak ve mezenter lenf
damarlan genigler. Genislemis lenf damarlan (laktealler) yirtilarak
lenf sivis1 ve lenfositler bagirsak liimenine ve/veya periton bos-
luguna gecer. Plazmada albiimin, immiinoglobulin ve diger pro-
tein diizeyleri azalir. Hipoalbliminemi, hipogammaglobulinemi

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

ve periferik kanda lenfositopeni gelisebilir. Aralikly, stiregen ishal,
steatore gerceklesebilir. Steatorenin siddetli oldugu olgularda hi-
pokalsemi geligebilir. Hastaligin tanisinda en 6nemli basamak, bi-
yopsi ile desteklenen endoskopik incelemedir.Histopatolojide ge-
niglemis laktealler saptanarak tani konur. Endoskopide, mukozada
beyaz plak seklinde géziiken lekeler, beyaz villuslarin ve siléz siv1
varhgmmn gostergesidir. ikincil intestinal lenfanjiektazi nedenleri
cesitlidir. Konstriiktif perikardit, konjestif kalp yetmezligi, fontan
cerrahisi gibi kalp hastaliklar, tiiberkiiloz, lenfoma, retroperitone-
al fibrozis, kemoterapi, infeksiyon ve toksik etkenler, pankreatit,
sarkoidoza gibi nedenler olgumuzda bulunmadi. Lenfanjiektazi
ile iligkili sendromlara (Sar1 tirnak, von Recklinghausen, Turner
(X0), Noonan, Klippel-Trenaunay ve Hennekam) iligkin 6zellikler,
olgumuzda gézlenmedi. Proteinden varsil, orta zincirli triglise-
rid igeren yagdan yoksul tedavi amach beslenme diizenlemesine
olgumuz cok iyi yanit verdi. Bu beslenme diizenlemesi, intestinal
lenfanjiektazi tedavisinde ana unsurdur

Cikarimlar: Sonug olarak, hipoalbiiminemi bulgusu olan hasta-
larda intestinal lenfanjiektaziden kugkulanilmal, fekal alfa-1 an-
titripsin diizeyine bakilmalidir. Hastaligin tanisinda endoskopi
ve biyopsi, kritik 6neme sahiptir. Endoskopide beyaz plak gérii-
nen mukoza kisimlarindan biyopsi alinmasi hastaligin tanisin-
da 6nemli yer tutmaktadir. Birincil intestinal lenfanjiektazinin
tedavisinde proteinden varsil, orta zincirli trigliseridleri iceren
yagdan yoksul beslenme diizenlemesi uygundur.

Anahtar Kelimeler: Biyopsi, endoskopi, lenfanjiektazi, protein
kaybettiren enteropati

P-086

Galaktozemi: Nadir gézlenen asit ve
hepatik yetmezlik nedeni

Ahmet Bastiirk, Aygen Yilmaz, Reha Artan

Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali,
Antalya, Ttirkiye

Giris: Konjenital galaktozemi otozomal resesif gecis gésterir. Ga-
laktozemi galaktoz-1-fosfat iiridil transferaz (GALT) eksiklifine
bagli olusur. GALT geni 9p13 kromozomu iizerinde lokalizedir. Er-
ken dénemde tedavi edilmeyen hastalar yenidogan déneminden
itibaren biiytime geriligi, sarihik, kanama bozukluklari, koagtilopa-
ti, karaciger fonksiyon bozukluklan ve/veya hepatomegali, kata-
rakt, letarji, hipotoni, sepsisle bagvururlar. Stirpriz bir sekilde asitte
erken dénemde saptanabilir. Bazi hastalarda asit erken yenidogan
déneminde saptanir. Erken siit cocuklugu déneminde karaciger
yetersizligi ve asit ile bagvuran hastalarda galaktozeminin diglan-
mas! gerektigi vurgulamak amaciyla bu olgu sunumu yapildi.

Olgu: Otuz bes giinliik erkek hasta karn sigligi, tart1 alamama, sar1-
lik sikayeti ile tarafimiza bagvurdu. Asiti olan ve karaciger yetersizligi
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etyolojisi aragtirilan hastanin yapilan tetkiklerinde idrarda (+++++)
reditktan madde, g6z muayenesinde bilateral katarakt ve GALT ak-
tivite diizeyi ¢ok duisiik saptanan hastaya galaktozemi tanisi kondu.
Hastaya laktozdan yoksun mama bagland. K vit 3 mg yapildi.Hiper-
maonemiden dolay1 sodyum benzoat tedavisi bagland. Albumin in-
fiizyonu yapildi. Spironolakton tedavisi baglands. izleminde full oral
beslenen hastanin asiti gerileyip tart: alimi bagladi. Hasta genel du-
rumu iyi olup halen poliklinigimizden takip edilmektedir.

Tartisma: Klasik galaktozemi yaygin bir karbonhidrat metabolizma
bozuklugu olup yenidogan déneminden itibaren gézlenen hayati
tehdit eden bir hastaliktir. Siit alim sonras: olusan galaktoz ve me-
tabolitleri karaciger, beyin, lens ve bébrek icin toksik olup, ovarium
gelisimini de bozabilmektedir. Ebeveynler yenidogan déneminde
semptomlar1 anlamalan genellikle ¢ok zordur. Genellikle bagvuru
sikayetleri kusmadir. Semptomlar laktoz alim sonrasinda baglar.
Kusma, kilo alamama, diyare, letarji yaklagik bir haftaikken ortaya
cikabilen semptomlar bizim olgumuzda da mevcuttu. Olgumuzun
bize bagvurusunda karaciger yetersizligi bulgulan olan direkt hiper-
bilirubinemi, hiperamonemi, koagiilopati ve galaktozemili hastalar-
da ¢ok nadir olarak gézlenen asit mevcuttu. Karaciger yetersiziligi
icin destek tedavisi yapilan hastaya asit tedavisi amagh albumin in-
fiizyonu, spirinolakton baslandi. Eg zamanh diyet tedavisi uygulanan
hastanin izleminde asiti gerileyip genel durumu diizeldi.

Cikanimlar: Sonug olarak galaktozemi; yenidogan déneminde
galaktoz iceren siit alimi sonrasi siklikla emmede azalma, kus-
ma gibi nonspesifik semptomlarla sepsis kliniginde bagvurmakla
birlikte daha nadir olarak biiyiime geriligi, koagiilopati, sarilik
ve batinda asit gibi karaciger yetersizligi ile bagvurabilmektedir.
Bundan dolay1 yenidogan déneminde batinda asit, hepatomegali
ve karaciger yetersizligi bulgulari ile bagvuran hastalarda galak-
tozeminin ayirici tanida diisiiniilmesi gerekmektedir. Béylece
erken dénemde diyet tedavisine baglanip galaktoz ve metabolit-
lerine bagl olusabilecek komplikasyonlar engellenmelidir.

Anahtar Kelimeler: Asit, galaktozemi, karaciger yetersizligi

P-087

Akut “Vanishing Bile Duct”
sendromu: Ibuprofen kullanimi
sonrasi olusan bir olgu

Ahmet Bastiirk?!, Piiren Alicik?, Reha Artan!,
Ozgiir Duman’®, Aygen Yilmaz!

!Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim
Dali, Antalya, Tiirkiye

2Akdeniz Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklan
Ana Bilim Dali, Antalya, Tiirkiye

3Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Néroloji Bilim Dal,
Antalya, Tiirkiye

Girig: “Vanishing bile duct” sendromu (VBDS) kaybolan safra ka-
nah sendromu olarak tanmimlamr. Degisik nedenler ile safra kanah
hastalik grubunu olusturan bir hastaliktir. Ortak 6zellikleri genel-
likle en az 10 portal alanin, en fazla %50 intrahepatik interlobuler
safra kanallarinda, ilerleyici kayip ile seyreden bir hastahiktir. VBDS
genellikle ilaclar, toksinler, primer biliyer siroz, sklerozan kolanjit,
alfa-1 antitripsin eksikligi, graft versus host hastalhig, langerhans
hiicreli histiyositoz ve Alagille sendromu gibi hastaliklar ile birlikte
gozlenir. Akut VBDS ise genellikle ilaglara bagh olusur. Erigkinlerde
VBDS genellikle toksik epidermal nekrolizis (TEN) ile birlikte g6z-
lenir iken ¢ocuklarda ise Steven Johnson Sendromu (S]S) ile birlikte
gozlenir. Bu olgu ibuprofen kullanimin vanishing bile dukt sendro-
muna neden olabilecegini vurgulamak amaciyla sunuldu.

Olgu: Yedi yasinda erkek hasta ibuprofen kullanimi sonras: olusan
ciltte yaygin purpurik ve vezikiilobiillsz dokiintiilerle tarafimiza
bagvurdu. Toksik epidermal nekrolizis saptanan hastanin destek
tedavisi sonrasinda dokiintiileri geriledi. Es zamanl kolestazi
saptanan hastanin kolestaz nedenine yonelik yapilan tetkikleri
normal saptandi. Karaciger histolojisi “Vanishing Bile Duct” Send-
romu (VBDS) ile uyumlu idi. ilaca bagl Akut VBDS tanisi kondu.
Kortikosteroid, ursodeoksikolik asit ve yagda eriyen vitaminler
baslanan hastanin kolestaz alt1 ayin sonunda geriledi. Hasta halen
poliklinigimizden takip edilmeye devam edilmektedir.

Tartisma: VBDS klinik uygulamada sik¢a karsilagilan bir durum
degildir. VBDS izole veya kombine sekilde hareket eden immii-
nolojik, idyosenkrazik, metabolik, infeksiyéz, vaskiiler, gelisimsel
ve kimyasal mekanizmalar gibi faktérlerin nihai sonucudur. TEN
ve SJS ilaglar ve infeksiyonlara bagh yaygin olmayan bir immiin
kompleks-aracili agir1 duyarlilik reaksiyonu sonucu olusan deri ve
mukozal yiizeylerin belirgin katilimi ile mevcut olan durumdur.
Ibuprofen NSAID propiyonik asit iceren gruptan olup karaciger
hasarina cok diisiik bir oranda neden olur. Interlobuler biliyer
duktustaki azalmanin mekanizmasi tam olarak bilinmemekte-
dir. Toksik ve immun nedenlere bagh olustugu distintilmekte-
dir. Ibuprofen potansiyel olarak immunoallerjik reaksiyonla STJ
neden olmaktadir. Tedavi secenekleri ductopeniye ve altta yatan
nedene baghdir. Tedavi ilacin birakilmasi, koleretik ajanlar ve
immiinosupresyonu igererir. Ne yazik ki, idiyopatik safra kanalh
kaybu icin etkili bir tedavi yoktur. Bu nedenle tedavi siklikla des-
tekleyici bakim ve semptomlarin kontroliidiir. Buna ek olarak, iki
6zel yaklasim denenmistir ursodeoksikolik asit (sentetik bir safra
tuzu) ve immunsupresif tedavi. Karaciger nakli ciddi komplikas-
yonlan gelisen hastalarda tek secenek olabilir.

Cikarimlar: Sonug olarak, herhangi bir ila¢ kullanilirken, akilci
ilag kullanimu tiim yas gruplarinda uygulanmalidir. Ozellikle he-
patobiliyer hasara yol actig1 bilinen ilaglar kullanilirken karaciger
fonksiyon testleri karaciger hasarn klinik bulgularini izlenmesi icin
gereklidir. Etkili ila¢ tedavisi uygulanirken yan etkilerinin en az
olmasma dikkat edilmelidir. immunsupresif ajanlar tedavide cok
etkili olmasina ragmen, TEN ve SJS da karaciger ve organ hasarn
gelismeden erken dénemde steroid ve IVIG kullamlmalidur. Kara-
ciger yetmezligi gelisen hastalarda nihai tedavi karaciger naklidir.

Anahtar Kelimeler: ibuprofen, kolestaz, Vanishing Bile Dukt Sendromu
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Anal Fistiil ile bagvuran inek siitii
allerjisi olgusu

Ergiil Sar1, Zerrin Onal, Nazan Altinel, Taner
Coskuner, Nevin Cavusoglu, Sami Hatipoglu

Istanbul Bakirkéy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Aragtirma Hastanesi,
Cocuk Saghg ve Hastaliklar Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Giris: Inek siitii alerjisi (ISA) cocukluk ¢aginda en sik gériilen be-
sin alerjisidir. IgE aracili olan akut baglangich olup cilt (lirtiker,
anjiodem), solunum (astim, rinokonjuktivit) ve gastrointestinal
sistem (GiS) (kusma, bulanty, ishal) bulgularim igerir. Hiicresel
aracih (non IgE) formda geg veya kronik baslangich olup entero-
kolit veya proktokolit gériiliir. Mikst tipte (IgE ve non IgE) atopik
dermatit veya eozinofilik gastroenteropatiler gibi ge¢ baslangic
ve kronik yakinmalar gézlenir.

Olgu: Dort aylik erkek hasta, mukuslu digkilama ve anal fistiil
sikayeti ile cocuk gastroenteroloji poliklinigine bagvurdu. Oy-
kiistinde 3950 gram dogdugu, yalniz anne siitii ile beslendigi,
yasaminin 20. giiniinde anal fistiil saptandig: ve cocuk cerra-
boyu: 66 cm (50 p), tartisi: 7200 gram (50 p), sistem muaye-
neleri dogal ve rektal tusesinde anal fissiir ve saat 3 ve saat
9 hizasinda fistiil izlerine rastlandi. Laboratuvar tetkiklerinde;
lékosit: 12500 mm3/lt (%65 lenfosit, %23 nétrofil, %7 mono-
sit, %4 eozinofil ve %0,1 bazofil) hgb: 10,6 g/dL, htc: %32,5,
plt: 294000 mm3/lt saptandi. Tiim immunglobulinleri yas ile
uyumlu bulundu. Inek siitii ve yumurta spesifik IgE (f1 ve £2)
negatif, antisaccharomyces IgA ve antisaccharomyces Ig G ne-
gatif, NBT STR %56, NBT RES %36, lenfosit alt gruplarinin
normal oldugu gériildi. Cocuk immunoloji tarafindan deger-
lendirilen hastanin sonuglari normal olarak degerlendirildi.
Hastaya eozinofilik kolit-chron hastalig1 ayiric1 tanis1 amaciyla
kolonoskopi yapildi. Kolonoskopide rektosigmoid bélgede len-
fonodiiler gériiniim saptandi. Endoskopik biyopsisi minimal
mononiikleer iltihabi hiicre infiltrasyonu olarak degerlendiril-
di. Hasta mevcut bulgular 1s131nda ISA olarak degerlendirile-
rek anneye inek siitii ve irlinlerinden yoksun diyet ve hastaya
elementer diyet baglandi. Kontrollerinde diyet ile beraber anal
fistiiliin kapandig1 ve boy ve tartisimin 75 persantile ulastig:
goriildii.

Gikarimlar: Cocukluk caginda ISA cesitli klinik bulgular ile ortaya
cikabilmektedir. Diyet tedavisi ile bulgular kontrol altina alina-
bilmektedir. Anal fistiil nedeniyle bagvuran olgu nadir olmas:
nedeniyle sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Anal fistiil, inek siitii allerjisi

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

P-089

Dehidratasyon, metabolik asidoz ve
hipoalbiiminemi ile prezente olan
inek siitii enteropatisi olgusu

Selime Aydogdu, Burcu Karakayali, Hiisniye Iscan,

Burcu Karakol, Ahmet Sami Yazar, Giilden Yildinm Usta,
Aysen Cetemen, Ismail Islek

Umraniye Egitim ve Arashrma Hastanest, Cocuk Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Amag: Besin alerjileri immunolojik mekanizmalarla gelisen be-
sin reaksiyonlaridir.inek siitii proteini alerjisi (ISPA) en sik gérii-
len besin alerjisidir ve ¢ocuklarda ortalama %4 oraninda goriiliir.
Cogu 3 yas civarinda diizelir.Yazimizda mama(formiila) kulla-
nilmasi sonucu gelisen agir dehidratasyon, metabolik asidoz ve
hipoalbiiminemi ile prezente olan bir ISPA olgusu sunulmustur.

Gereg ve Yontemler: Olguda laboratuar testleri ve prick test uy-
gulanmugtir.

Bulgular: Ug buguk aylik erkek olgu ishal,v kusma ve genel durum
bozuklugu nedeniyle acil polklinigine bagvurdu. Anamnezden
ishalin 3 giindiir oldugu, gaitasinda kan gériilmedigi, kusmalari-
nin daha sonradan bagladig: 6grenildi. Bir ay anne siitii aldiktan
sonra formiila ile karigik anne siitii almg, son i¢ glindiir sadece
formiila verilmisti. Son bir ayda 400 gram kilo aldig: belirtildi. Ya-
pilan muayenesinde dehidrate gériiniimde ve hipotonikti. Sistem
muayeneleri normaldi. Yapilan tetkilerinde metabolik asidoz ve
respiratuar alkaloz, hiponatremi ve hipopotasemi, hemogramda
lskositoz ve aneml mevcuttu, diger tetkikleri normal olarak tesbit
edildi. Olgu defisit ve idamesi hesaplanarak rehidrate edildi ancak
ishali artarak devam etti. Yatisinin 4. giiniinde yaygin 6dem gelisti,
yapilan tetkiklerinde hipoalbtiminemi (albiimin: 1,7 gr/dL) tesbit
edildi. Tam idrar tahlilinde protein negatifti. Gaita testleri nor-
maldi. Protein kaybettiren enteropatilerden beslenme anamnezi
de dikkate alinarak ISPA olabilecegi diisiiniildii. Total ve spesifik
IgE istendi. Total IgE: 487,2 U/mL (N: 0-60), Spesifik IgE kazein:
9,41 KU/L, spesifik IgE siit: 5,07 KU/L olarak 6l¢iildii. Beslenmesine
tam hidrolize mama ile devam edildi. Mama degisikligi sonras: 2.
giinde ishali geriledi, kilo alimi gercgeklesti. Bir hafta bakilan sonra
spesifik IgE degerleri ve deri testi(prick) negatif geldi. Olgu hid-
rolize mama ile taburcu edildi. Bes giin sonra gittigi bir doktor
tarafindan mamasinin degistirilmesiyle gelisen siddetli ishal ve
asidoz tablosu ile tekrar bagvurdu. Hidrolize mama ile klinik sta-
bilizasyon saglanan olgunun bir ay sonraki kontrolunde 800 gram
kilo artis1 gozlendi. Takiplerine devam etmesi 6nerildi.

Gikarimlar: ISPA cesitli immunolojik mekanizmalarla gelisir.
Sadece inek siitii kullanimi ile degil, formiila kullanimu ile de
gelisebilir. ISPA ‘de reaksiyonlar hayat1 tehdit eden reaksiyon-
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lardan kronik veya uzun siireli hastaliklara kadar degisik klinik
ozellikler gosterir. Alerjik reaksiyon siit veya formiilanin bas-
lanmasindan sonraki ilk 4 hafta icinde baglar. ISPA'h cocuklarin
cogunda siit alerjisi Ig E aracih@iyladir ve atopik biinye ile birlik-
te egzema,alerjik rinit ve/veya astim ile birlikte ortaya cikabilir.
Ancak hastalarin bir kisminda siit alerjisi non-Ig E aracilig ol-
maktadir ve bunlarda gastrointestinal (GIS) semptomlarla ken-
dini gésterir. Inek siitii proteini iligkili enteropati ani baglangich
reaksiyondur. Diare, bliylime ve gelisme geriligi, kusma, bazende
hipoalbuminemi gériilebilir. Olguda formiila mama baglanmasi
ile akut gelisen tablo Non IgE araciif1 ile gelisen bir tablo olarak
duststiniilse de atopik dermatit varligy, total igE yiiksekligi, spe-
sifik igE yiiksekli§inin olmasi, bir haftalik hidrolize mama kul-
landiktan sonra negatiflesmesi tablonun mikst tipte olabilecegi-
ni diigtindiirmiigtiir. Yanhglikla hidrolize mama kesildikten sonra
fomiila ile tekrar agir ishal, dehidratasyon ve metabolik asidoz
gelismesi, diyetin yeniden diizenlenmesi ile hizli bir sekilde iyi-
lesmenin olmasi tanimizi destekler gériinmektedir.

Anahtar Kelimeler: inek siitii proteini alerjisi, infant, hipoalbiimi-
nemi, metabolik asidoz, dehidratasyon

P-090

Ampisilin-sulbaktam kullanimi
sonrasi akut gastroenterit gelisen
hastalarda probiyotik ve simbiyotik
kullanimi

Mahmut Abuhandan!, Stileymen Geter?,
Ahmet Giizelcicek?

'Harran Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Sanlwrfa, Tiirkiye

2Sanhurfa Saglik Bakanhgi Cocuk Saghg ve Hastaliklart Hastanest,
Sanhurfa, Tiirkiye

Amag: Bu calismada Apmisilin-sulbaktam sonras: akut gastroen-
terit gelisen hastalarda probiyotik ve semibiyotiklerin etkinlikle-
rin degerlendirilmesi amaglandi.

Gereg ve Yontemler: antibiyotik kullanimi sonras1 gastroenterit
gelisen 80 hasta ¢aligmaya alindi. Bu hastalarin 27’sine simbiyo-
tik, 27’sine probiyotik ve 26’sina plasebo verilerek izleme alindi.

Bulgular: Calismaya alinan her ti¢ grup i¢in en erken ilk 24 saatte
en uzun 96 saat icinde klinik bulgularin diizeldigi gézlemlendi.
Simbiyotik verilen grubun klinik diizelmesi hem probiyotik hem
de plasebo verilen gruba gére daha erken diizeldigi bulunurken,
probiyotik ve plasebo verilen gruplar arasinda istatistiksel olarak
anlaml bulunmads (p<0,05).

Sonug: Ampisilin-sulbaktam gibi antibiyotiklere bagl gelisen
akut gastroenterit olgularda simbiyotik iceren preparatlarin kul-
lanmasi klinik diizeltmenin daha erken saglanacag: gértilmiistiir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, ampisilin-sulbaktam, gastroenterit,
simbiyotik, probiyotik

P-091

Klasik galaktozemili olgularin
degerlendirilmesi

Yasar Dogan!, Mevra Yasar?, Ugur Deveci',
Erdal Tagkin?

Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglgt ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Cocuk Gastroenteroloji Hepatoloji ve Beslenme Bilim
Dali, Elazig, Ttirkiye

?Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Elazg, Tiirkiye

3Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Yenidogan Bilim Dali, Elazig, Tiirkiye

Galaktozemi otozomal resesif gecen galaktoz metabolizma bo-
zuklugudur. Klinik tablo galaktoz metabolizmasinda rol oynayan
ti¢c enzimden biri olan galaktoz-1-fosfat iiridil transferaz (GALT)
genindeki homozigot ya da heterozigot mutasyon sonucunda
galaktoz metabolitlerinin toksik birikimi ile olusur. Dogumdan
sonraki dénemde beslenmeyi takiben sarilik, beslenme bozuk-
lugu, karin sisligi, karaciger yetersizligi ve katarakt gibi agir ya-
kinmalar goriiliir. Klasik galaktozemide en sik gériilen mutasyon
Q188R ve N314D mutasyonudur. Amacimiz klasik galaktozemi
tanisi alan olgularimizin klinik, laboratuvar ve mutasyon sonug-
larin1 sunmaktir. 2005-2013 tarihleri arasinda klasik galaktozemi
tanis1 alan 22 hastanin dosyasi geriye doniik olarak incelendi.
Yaglar1 4 ile 90 giin (Ort: 25,54 giin) arasinda degisen 22 olgu-
nun 10'u kiz, 12’si erkek idi. olgularin en sik getirilme nedeni
sarlik ve karin sigligi idi. Olgularin 14’iinde (%63,6) anne ile baba
arasinda akraba evliligi vardi. Sarilik olgularin tiimiinde gozle-
nirken, %77’sinde hepatomegali, %31,8’inde splenomegli var-
di. %77 olguda protombin zamaninda uzama vardi. Galaktoz
1-P uridil trasferaz aktivitesi diisiitk saptanan olgularin tiimiin-
de N314D,Q188R,S135L,L195P mutasyonlar: bakildi. 17 olgu-
da (%77) homozigot Q188R mutasyonu saptanirken. 5 olguda
mutasyon saptayamadik. izlemde klinigimize ge¢ génderilen
ve geldiklerinde belirgin karaciger yetersizligi olan iki olgumuz
tiim destekleyici tedavilere ragmen kaybedilmistir. Sonug olarak
galaktozemide erken tani ¢cok 6nemlidir. Yenidogan déneminde
uzamusg sarihig1 olan olgularin galaktozemi agisindan aragtirilma-
s1 gereklidir. Ayrica ¢calismamizda Q188R mutasyonu en sik go-
riillen mutasyon saptanmuigtr.

Anahtar Kelimeler: Galaktozemi, mutasyon



P-092

Geg tani alan 11 yasindaki
inmemis testisli bir olgu

Yasin $ahin', Ahmet Rauf Géktepe?,
Stileyman Ciineyt Karakus®, Ash Imran Turkut?

!Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji-
Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali, Gaziantep, Tiirkiye

’Gaziantep Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Gaziantep, Tiirkiye

3Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dal,
Gaziantep, Tiirkiye

Giris: 3. diizey hastanede Gastrodzofageal reflii (GOR) ile takip
ve tedavi edilen ancak yaklagik 1 yil sonra sistemik muayene so-
nucu bilateral inmemis testis tanisi konulan 11 yasinda nadir bir
vakay1 sunuyoruz.

Olgu: Yaklagik 1 y1l 6nce bag agrisi, bulant: ve kusma sikayeti
ile genel ¢ocuk polikliniine bagvuran hastanin fizik muaye-
nesinde 6zellik saptanmarmus. Reflii skoru 9/17 tespit edilince
hastada GOR diisiiniilmiis, Lansoprazol tedavisi baglanmis
ve reflii 6nerilerinde bulunulmus. Bag agris1 yakinmasi da 2
aydir oldugu i¢in hastaya kranial MR ¢ekilmis, patoloji sap-
tanmamis. Ug ay boyunca ilacimi diizenli kullanmasina ve di-
yete uymasina ragmen yakinmalar1 gecmeyince hastaya tist
gastrointestinal sistem endoskopisi yapildi. Endoskopisinde
Ozofajit grade A saptandi. Mevcut tedaviye devam edildi. Dii-
zensiz ilag¢ kullanimi ve diyete uymama sonucu yakinmalari
ara ara devam eden hastanin ilk muayenesinden yaklagik 1 yil
sonra yapilan sistemik muayenesinde testisleri bilateral palpe
edilemedi, sol inguinal bslgede 0,5x0,5 cm kitle palpe edildi.
Skrotal Ultrasonografi’sinde bilateral testisler inguinal kanal-
da tespit edildi. Cocuk Cerrahisi ile konsiilte edildi ve hasta
opere edildi, operasyon sirasinda testisler inguinal kanalda
normalden kiiciik izlendi. Testisler skrotumda hazirlanan
Dartos cebine indirildi ve sonrasinda komplikasyon olmad.

Cikarimlar: Sistemik muayene ile ilk bagvurudan yaklagik 1 yil
sonra, 11 yaginda GOR tamsi ile takip edilen hastaya inmemig
testis tanis1 konuldu. Ozellikle Yandal poliklinigine bagvuran her
hastaya sistemik muayene yapilmas: gerektigini bir kez daha
vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: Sistemik muayene, gastroézofageal refli, in-
memis testis

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

P-093

Konjenital intrahepatik
portosistemik santh bir olgu
sunumu

Derya Altay’, Aysegiil Otuzbir', Figen Palabiyik?,
Fahrettin Uysal?, Onur Baga*, Tanju Ozkan'

Wludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji,
Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali, Bursa, Tiirkiye

2Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dal,
Bursa, Tiirkiye

3Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dals,
Bursa, Tiirkiye

“Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Neonataloji Bilim Dal,
Bursa, Tiirkiye

Giris: Konjenital portosistemik santlar, 30000 canli dogumda bir
siklikta goriilen ve neonatal kolestaz, benign ve malign karaci-
ger tiimarleri, hepatopulmoner sendrom, portopulmoner hiper-
tansiyon ve ensefalopati gibi komplikasyonlarin eglik ettigi bir
hastaliktir. Prenatal ultrasonografi ile saptanabilecegi gibi abdo-
minal ultrasonografide tesadiifen de saptanabilir. Kiiciik intrahe-
patik santlarin 1 yas civarinda spontan kapanma olasilig1 varken,
persistan santlarin radyolojik tekniklerle veya cerrahi olarak ka-
patilmas: gerekir.

Olgu: Elli iki glinliik, kiz bebek, karaciger sol lobunda tesadii-
fen saptanan portosistemik sant olmasi nedeniyle klinigimi-
ze yatinildi. Oykiistinden 31 yagindaki annenin ikinci bebegi
oldugu, zamaninda 3000 g agirhiginda dogdugu, antenatal
yapilan ultrasonografide karaciger sol lobunda portosistemik
sant ve hafif trikiispit yetmezligi saptandigi, yenidogan bé-
limiinde izleminde postnatal dénemde kolestazinin oldugu
ve buna yénelik ursodeoksikolik asit tedavisi aldig1 6grenildi.
Abdominal doppler ultrasonografide karaciger sol lobunda
3-4 adet arteriovenéz sant ile uyumlu gériiniim saptanmus,
transfontanel ultrasonografisi normal olarak raporlandi.
Ekokardiyografik degerlendirmede patent duktus arteriosus,
interatriyal septum anevrizmasi, kii¢lik atriyal septal defekt
belirlendi. Abdominal MR incelemesinde ve BT anjiografide
karaciger sol lobu lokalizasyonunda konjenital portosistemik
sant ile uyumlu gériiniim saptandi. 5 giinliikken total biliru-
bin 11 mg/dL, direkt bilirubin 7 mg/dL olan bebegin en son
bilirubin degerleri total 3,5, direkt 2,2 mg/dL idi. Amonyak
degeri 79 pg/dL, AFP 9900 ng/mL, INR 1,19 idi. Hepatopul-
moner sendrom agisindan yapilan kontrastli EKO’su normal
idi. Beslenmesi iyi olan, kolestazi gerileyen ve santla ilgili
komplikasyonu olmayan hastanin klinik izlemi devam et-
mektedir.

S65



S66

50. Tiirk Pediatri Kongresi

Tartisma: Konjenital intrahepatik portosistemik santlar, saptan-
diginda olas: komplikasyonlar agisindan hastalar irdelenmelidir.
Semptomatik intrahepatik santlarin tedavisinde transkateter
embolizasyon etkili bir tedavi yéntemidir.

Anahtar Kelimeler: Kolestaz, konjenital portosistemik sant, yeni-
dogan

P-094

Sitomegaloviriis hepatitin farkli
klinik spektrumlar

Derya Altay, Aysegiil Otuzbir, Ulkii Sahin,
Taner Ozgiir, Tanju Ozkan

Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji
ve Beslenme Bilim Dali, Bursa, Ttirkiye

Amag: Herpes viridae ailesinin bir iiyesi olan sitomegaloviriis
(CMV), dogada yaygin bicimde bulunur ve yenidoganlarda en sik
goriilen konjenital enfeksiyon etkenidir. Yenidogan bebeklerde
CMV enfeksiyonu insidans: ortalama %1'dir. Konjenital enfek-
siyonlu yenidoganlarin %5-10’unda santral sinir sisteminin ir-
reversibl tutulum bulgular: (mikrosefali, sagirlik, mental-motor
retardasyon) gelisir. Perinatal enfeksiyonda ise hepatosplenome-
gali, pnémoni, hepatit seklinde bulgular gériiliir, bu dénemde
noérolojik sekeller pek goériilmez. Bu ¢alismada 3 ay iginde kli-
nigimize bagvuran CMV enfeksiyonlu olgularimiz irdelenmistir.

Gereg¢ ve Yontemler: Aralik 2013-Subat 2014 tarihleri arasinda
Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji klini-
gine sanlik yakinmasiyla bagvuran 3 olgu ile pansitopeni etyo-
lojisi ve kusma etyolojisi arastirilan diger iki olguda etyolojide
CMV enfeksiyonu aragtirilmig ve pozitif bulunmustur. Farkl
etyolojik nedenlere bagh gelisebilen CMV hepatitli olgulardan
olusan serimizde klinik ve laboratuar bulgulan ile retrospektif
inceleme yapilmistir.

Bulgular: Kolestaz nedeniyle basvuran 3 olgunun (45, 69 ve 74
giinliik) birinde intraoperatif kolanjiografi, ikisinde patoloji ile
kanitlanan biliyer atrezi saptanmistir. Dérdiincii olguda (50 giin-
liik), pansitopeni nedeniyle tetkik edilirken CMV enfeksiyonu ile
eszamanli vitamin B12 eksikligi saptanmustir. Besinci olguya (2
yas 4 aylik) daha 6ncesinde neonatal hepatit 6n tanisiyla kara-
ciger transplantasyonu yapilmis ve poliklinik kontrolu sirasinda
aminotransferaz yiiksekligi nedeniyle yapilan tetkiklerinde CMV
enfeksiyonu saptanmugtir. Biliyer atrezili olgulardan birisinde
mikrosefali, sagirhk ve mental-motor retardasyon olmasi ne-
deniyle konjenital CMV enfeksiyonu diistiniilmiistiir. Digerleri
perinatal enfeksiyon olarak degerlendirilmis olup akkiz CMV
hepatiti olarak degerlendirilen besinci olguda karaciger trans-

plantasyonu nedeniyle immunsupresif tedavi sonucunda CMV
enfeksiyonu gelismistir. Konjenital CMV enfeksiyonu olan has-
taya 6 hafta siireyle diger 4 olguya iki hafta siireyle gansiklovir
tedavisi verilmistir.

Cikarimlar: Sitomegalovirus enfeksiyonu, 6zellikle immunsupre-
sif zeminde (neonatal) hepatit etyolojisinde yer aldig: gibi eks-
trahepatik biliyer atrezi olusumunda da 6nemli viral etkenlerden
biridir. Kolestazli olgularimizin hepsinde gériilen biliyer atrezi
ve CMV hepatiti birlikteliginin 6nemli oldugu ve kapsamli ca-
ligmalarda arastinlmas: gerektigi diistintilmiistiir. Ayrica kisa bir
zaman dilimi icerisinde bu hastalarin gelmis olmas: epidemiyo-
lojik anlamda ilging bulunmustur.

Anahtar Kelimeler: Infant, hepatit, sitomegaloviriis

P-095

Gastrointestinal kanamasi olan
hastalarimizin degerlendirilmesi

Derya Altay, Aysegiil Otuzbir, Taner Ozgiir, Tanju Ozkan

Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji
ve Beslenme Bilim Dali, Bursa, Tiirkiye

Girig: Gastrointestinal (GIS) kanamalar her yas ocukta gériile-
bilen ve pediatrik gastroenterologlara sik bagvuru nedenlerin-
den biridir. Yag gruplarina gére nedenleri degismekle birlikte
kanamanin siddeti ile orantili olarak beraberinde hayati risk
tagirlar.

Amag: Bu calismada klinigimize iist veya alt GIS kanama yakin-
mastyla bagvuran hastalarda demografik ve etyolojik faktérlerin
saptanmasi amaglandu.

Gereg ve Yontemler: Caligmaya Ocak 2010 ile Haziran 2013 ta-
rihleri arasinda Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Gast-
roenteroloji Boliimiine iist veya alt GIS kanama yakinmasiyla
bagvuran toplam 94 hasta alindi. Hasta dosyalan retrospektif
olarak degerlendirildi.

Bulgular: Ust GIS kanamasi (UGK) ile bagvuran hasta sayis1 53
idi, bu hastalarin ortalama yas: 11,1 yil (2-18 yil) olup sirasiy-
la %45,3ii kiz, %54,7’si erkek idi. Etyolojide UGK’l olgularin
%18,8'inde H. pylori pozitif saptanmis olup 10 olguda fundus,
pilor veya bulbusta iilser saptanmusg (yas aralif1 10-18 yas, orta-
lama yas 12 yas), iilserli olgularin sadece 2’sinde H. pylori po-
zitif tespit edilmistir. 26 olguda tiim gastrik mukoza hiperemik
iken 23 olguda gastrite ilaveten distal 6zofajit veya duodenit
de vardi. 4 olguda UGK’'nin nedeni ézofagus varis kanamasi
idi ve bir olguda kronik bobrek yetmezligi eslik ediyordu. 2



olguda histolojik olarak Barrett 6zofagus saptand: (10 ve 13
yasinda). 4 olgunun kanama 6ncesinde nonsteroid antiinfla-
matuvar ila¢ kullanim 6ykiisii vardi. 7 yasindaki bir olgu He-
noch-Schénlein Purpuras: tanisi aldi. Kalan 41 olgu idiopatik
olarak degerlendirildi. Alt GIS kanamali (AGK) 41 olgunun yas
ortalamasi 11,1 yil olup 24’ti erkek idi (sirasiyla %58,5'i erkek,
%41,5’i kiz idi). Olgularin 9’una (%21,9) histopatolojik olarak
tilseratif kolit (UK) tanis1 konuldu. 6 olguda rektum veya sig-
moid kolonda polip saptanmis olup patolojik olarak nonspesi-
fik kronik inflamasyon oldugu raporlanmistir ve bu hastalarin
aile hikayesinde polip 6ykiisii yoktu. 13 olgunun (%31,7) kolo-
noskopisi normal idi.

Tartisma: UGK'1 olgularin biiyiik ¢ogunlugunda etyolojide
kronik gastrit saptanmis olup bunda kétii beslenme aligkan-
liklarinin énemi biiyiiktiir. AGK'1 olgularin %21,9’u UK tanisi
almigtir. Prognozda kanama nedeni ile eksitus saptanmamisg-
tir.

Cikarimlar: Cocuklarda GIS kanamas: tersiyer bir merkeze sev-
kin 6nemli nedenlerinden biridir. Toplumumuzda H. pylori
enfeksiyonu sikhifi géz éniinde bulundurulursa UGK'L olgu-
larimizin %18,8’inde pozitiflik bulunmustur. AGK’'l1 olgularda
biiyiik gogunlugu idiopatik olmakla birlikte UK énemli bir yer
tutmaktadur.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, gastrointestinal kanama

P-096

Vaskiiler ring anomalisi ve
gastroozofageal reflii birlikteligi
olan bir olgu

Yasin $ahin', Derya Aydin $ahin’, Mehmet Kervancioglu’

!Gaziantep Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji-
Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali, Gaziantep, Tiirkiye

2Gaziantep Universitesi Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dal,
Gaziantep, Tiirkiye

Girig: Yaklagik 1 yildir yutma giigliigti olan Lansoprazol tedavisi
ile yakinmalar gegen vaskiiler ring anomalisi ve ayni anda Gast-
rodzofageal reflii (GOR) tanuili 15 yaginda erkek bir vakay: sunu-
yoruz.

Olgu: Hasta yutma giicliigii yakinmas: ile 6zel bir merkeze bas-
vurmus, fizik muayenesinde &zellik saptanmamis. GOR diisiinii-
liip reflii sintigrafisi ¢ekilmig, normal ¢ikmug ve hastaya herhangi
bir tedavi verilmemis. Daha sonra ara ara yakinmalari olan has-
taya 2-3 ay boyunca Lansoprazol tedavisi verilmis, ila¢ kullandig:

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

dénemde yutma yakinmalarinin azaldif: goériilmiis. Ancak son
3 aydir ila¢ kullanmayan hastanin 6zellikle kat1 gidalara kars:
yutma giicliigli artmig. Bunun iizerine hasta Cocuk kardiyoloji
poliklinigine bagvurmus orada yapilan Ekokardiyografisinde mi-
nimal mitral yetmezlik saptanmuis ve yutma giicliigii agisindan
vaskiiler ring 6ntamisi yapilan 3 boyutlu kontrasth bilgisayarh
tomografi anjiografisinde sag aortik ark anomalisi izlenmis, ¢1-
kan aorttan ilk dal olarak sol karotid arter, bunu sag karotid ve
sag subklavian arterlerin izledigi saptanmis. Hasta yutma giic-
liigi yoniinden gastroenteroloji poliklinigimize konsulte edildi.
Fizik muayenesinde epigastrik hassasiyeti olan ve reflii skoru
10/17 tespit edilen hastaya baryumlu 6zofagografi cekildi; 6zofa-
gus orta kesimde aortik ark seviyesinde 6zofagus posteriorunda
digtan basiya ait indentasyon hafif sola agilanma izlendi (bunun
retro6zofageal seyirli sol subklavyen artere ait oldugu disiiniil-
dii). Sol subklavian arter inen aorttan anormal cikis géstererek,
retro6zofagial seyir géstermekte olup ¢ikim seviyesinden 6zofa-
gus trakea ile arkus aorta -subklavian arter ¢ikim arasinda dar bir
alanda izlenmekteydi. Bu gériiniimiin hastanin yutma giicligi
problemini aciklayabilecegi diisiiniildii. Hastaya lansoprazol te-
davisi baglandy, reflii diyet énerilerinde bulunuldu. Bir ay sonra
kontrolde sikayetlerinde belirgin diizelme oldugu i¢in hastaya
endoskopi yapilmadi. Ug ay sonraki poliklinik kontroliinde ya-
kinmas: olmayan hastanin fizik muayenesinde epigastrik hassa-
siyeti de yoktu. Ayni tedaviye devam planlandi.

Cikarimlar: Vaskiiler ring anomalisi ve GOR tanisi alan Lansopra-
zol tedavisinden belirgin fayda géren nadir bir vakay: sunuyoruz.

Anahtar Kelimeler: Vaskiiler ring, gastro6zofageal reflii, lansoprazol

P-097

Cocuklarda safra tasi: 37 olgunun
geriye doniik degerlendirilmesi

Yasin $ahin', Derya Aydin $ahin? Ferhan Bulut’,
Ash Imran Turkut?, Ahmet Rauf Goktepe?
Gaziantep Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji-
Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali, Gaziantep, Tiirkiye

’Gaziantep Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dal,
Gaziantep, Tiirkiye

3Gaziantep Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghi ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Gaziantep, Tiirkiye

Amag: Kolelitiyazis tanisi ile izlenen ¢ocuk hastalarin klinik ola-
rak geriye doniik incelenmesini amacladik.

Gereg ve Yontemler: Mayis 2013-Nisan 2014 tarihleri arasinda
klinigimizde takip ve tedavi edilen safra tas1 tamisi almis cocuk
vakalarimiz geriye doniik olarak incelendi.

Bulgular: Toplam 37 olgunun 20’si erkek (%54), 17’si kiz (%46) idi.
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Ortalama yaslar1 116,4+61,5 ay (12-203 ay) idi. Vakalarimizin 6’sinda
(%16,2) Seftriakson kullanim 6ykiisti, 3'tinde (%8,1) obezite, 3'tinde
(%8,1) Glukoz-6-fosfat dehidrogenaz (G-6PD) eksikligi, 3'tinde
(%8,1) insulin direnci mevcut idi. ki hastada hem Herediter sfero-
sitoz tarusi ve hem Seftriakson kullanim, birinde hipertrigliseride-
mi, birinde hem insiilin direnci hem seftriakson kullanimi, birinde
herediter sferositoz ve hipertrigliseridemi birlikteligi, bir hastada
ise obezite, hipertrigliseridemi ve insulin direnci birlikteligi, birin-
de G-6PD eksikligi, insulin direnci ve obezite birlkteligi, bir hastada
insulin direnci ve obezite birlikteligi, bir hastada insulin direnci ve
kistik fibroz birlikteligi, bir hastada talassemi minor ve diger hastada
prematiir dogum ve parenteral beslenme &ykiisti tespit edildi. 11
hastada (%29,7) ise herhangi bir risk faktorii saptanmadi. Eslik eden
hastalik olarak 2 hastada Kronik bébrek yetmezligi, 2 hastada gast-
rodzofageal reflii hastali, 2 hastada akut poststreptokoksik glome-
rulonefrit (APSGN), 1 hastada biiyiime hormonu eksikligi, 1 hastada
VUR, 1 hastada sa§ atrofik bobrek, 1 hastada nérojen mesane ve sol
atrofik bébrek, 1 hasta Klinefelter sendromu, 1 hasta RPGN, 1 hasta
bobrek tagi, 1 hastada hipoksik iskemik ensefalopati ve bir hastada
APSGN ve Ailesel Akdeniz Atesi birlikteligi mevcut idi. Taru aninda
2 hastada pankreatit saptanmusti. 4 hastada ERCP ile taglar ¢ikartil-
migt. Bir hastaya kolesistektomi yapilmisty, bir hasta koledok kisti
nedeniyle opere edilmisti. 10 hastada Ursodeoksikolik asid tedavisi
ile taglarin kayboldugu goriildii. Bu hastalann 6’sinda tagin boyutu
<5mm idi ve bunlarin hepsinde tag birden fazla idi, ikisinde tas bo-
yutu 6 mm, birinde 9mm, birinde ise tas boyutu en biiytigti 14mm
olmak {izere 2 adet ve idi. Safra tas1 kaybolan hastalarin 2’sinde He-
rediter Sferositoz ve Seftriakson kullanim &ykiisii birlikteligi, birinde
insulin direnci, birinde talassemi minor, birinde Kistik fibroz ve in-
sulin direnci birlikteligi, birinde hipertrigliseridemi, birinde G-6PD
eksikligi, birinde Seftriakson kullanimi ve birinde obezite tespit edil-
di. Bir hastada ise risk faktorii saptanamamusti.

Cikarimlar: Cocuklarda safra kesesi tag1 USG'nin sik kullamlmasi ve
obezite sikhgindaki artis nedeniyle gliniimiizde daha sik goriilmek-
tedir. Olgularimizin biiyiik bir kisminda altta yatan bir risk faktorii
saptanamarmust1 (%29.7). Ozellikle risk grubundaki hastalar safra tag1
ve komplikasyonlan yéniinden yakindan takip edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Safra tagi, obezite, ultrasonografi

P-098

Cocuk ve adodlesanlarda
colyak hastaligi: 153 vakanin
degerlendirilmesi

Mervan Bekdas?, Fatih Unal?, Sevil Bilir Géksiigiir’,
Fatih Demircioglu!

1Abant Izzet Baysal Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgt ve Has-
taliklant Anabilim Dali, Bolu, Tiirkiye
Dortgelik Cocuk Hastanesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve
Nutrisyon Bilim Dali, Bursa, Tiirkiye

Amag: Colyak hastalig: olan olgularin demografik, klinik ve labo-
ratuvar 6zelliklerini sunmaktir.

Gereg ve Yontemler: 2007-2012 yillar: arasinda deodonum biop-
sisi ile ¢6lyak hastaligi tamisi konulan 153 olgunun dosya kayitlar
retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: Hastalarin ¢ogu kiz idi (%63,4). Doku transglutami-
naz (tTG) pozitifligi adélesanlara gére gocuklarda daha sikti
(sirasiyla %93,1’e %100, p=0,039). Alanin aminotransferaz sevi-
yeleri antigliadin antikor (AGA) pozitifligi olanlarda olmayan-
lara gore anlamh oranda yiiksekti (sirasiyla 23 IU/L'ye 17 IU/L,
p=0,045). Bununla beraber tiroid disfonksiyonu saptanma
oranlarn (%2,6'ye %50, p=0,002) ve serum ¢inko seviyeleri (45
mg/dL’ye 122 mg/dL, p=0,045) olmayanlara gére antiendomis-
yum antikor (EMA) pozitifligi olanlarda anlaml oranda yiik-
sekti. tTG pozitifligi olanlarda olmayanlara gére 6dem (%3,4’e
%50, p=0,002) ve puberta tarda (%8’e %100, p<0,001) daha az
saptanirken, total kalsiyum seviyeleri (9,2 mg/dL’ye 10,5 mg/
dL, p=0,049) anlamh oranda diisiiktii. Tam1 erkeklerde kizlara
gbre daha erken konulmasina (sirasiyla 3 yila 7 yil, p=0,011)
ragmen, tan1 anindaki kilo (sirasiyla 13,7 kg’a 19,7 kg, p=0,017)
ve boylari (sirasiyla 105,7 cm’ye 118 cm, p=0,016) anlaml oran-
da diigiiktii.

Tartisma: tTG pozitiflifi cocukluk ¢aginda daha sik goriilmekte-
dir. AGA ve EMA pozitifligi laboratuvar bulgulan pozitifligi ile
iligkili iken, tTG pozitifligi siklikla extraintestinal bulgularin var-
l1g1 ile iligkili bulundu. Erkeklerde daha erken tanmi konulmasina
ragmen, erkeklerin kilo ve boylar1 daha fazla etkilenmektedir.

Anahtar Kelimeler: Célyak hastaligi, cocuk, adélesan, anti gliadin
antikor, anti endomisyum antikor, doku transglutaminaz antikor

P-099

Pediatrik hastada klinik beslenme
tedavi uygulamalarindaki
yaklagimlar ve farkindaliklar

Gtizin Tumer!, Canan Aygiin®

'Ondokuz Mays Univesritesi Tip Fakiiltesi Hastanest, Diyet Béliimdi,
Samsun, Tiirkiye

?Ondokuz Mayis Univesritesi T1p Fakiiltesi Hastanesi, Cocuk Saghg
ve Hastaliklart Anabilim Dali, Samsun, Tiirkiye

Girig: Pediatrik hastalarin beslenme tedavisinde; hastalig: iyiles-
tirmek, biiyiime-gelismeyi saglamak ve malniitrisyonu énlemek
en 6nemli hedeftir. Yenidogan ve prematiirelerde yatis stiresin-
ce beslenme tedavisi siki bir takip ve uygulama ile yiiriitiilse de,
daha biiytik yastaki (5-15 yas) pediatri hastalan i¢in aymi dikkat
ve énem bulunmamaktadir. 5-15 yas aras: ¢cocuklarda oral alim,



kendi kendilerine yetebilme yeteneklerinin gelismesi nedeni ile
yeterli kalori ve besin 6gesi alim takibi ya da agig1 kapama uygu-
lamalar gecikebilir. Bu vaka sunumunda yatan daha ileri yastaki
cocuklarda giinliik beslenme planindaki uygulama eksikligi, géz
ard: edilenlerin ve yetersiz beslemenin farkindalig: hatirlatilmak
istenmistir.

Olgu 1: On bir yasindaki hasta 6sefagus onarimindan sonra Per-
kiitan Endoskopik Gastrostomi (PEG) ile 20cc/saat enteral bes-
lemeye baslaniyor ancak karinda distansiyon olmas: nedeni ile
verilen miktar artirnlamiyor. Hastanin enfeksiyon belirtecleri
pozitif ve cerrahi sonrasi 6 giindiir ishali var. Hastaya yeniden
cerrahi diisiiniiliiyor, ancak enteral beslenememeye bagh yikim
ve kayiplar devam ediyor. Parenteral beslenme uygulanmas: dii-
stiniilen hastanin damar yolu kétii oldugundan TPN baglanama-
di. Diyet konstiltasyonu istendiginde, hastanin 2100 kalori ve 70
g protein almasi gerekirken yaklagik 6 giin boyunca sadece 480
kalori ve 13 g protein aldig1 saptaniyor. Hastaya ancak 13. giinde
santral kateter takilmig ve parenteral beslenmeye baglanmistir.

Olgu 2: Onkoloji departmaninca izlenen 12 yasindaki hasta, 800
kallik Periferal Parenteral Niitrisyon ile 10 giindiir beslenmek-
tedir. Hastanun voliim sikintis1 mevcuttur ve albiimin degerleri
dustiktiir, oral alim ¢ok azdir. Oral alim ve NG ile modiiler iiriin
destegi icin hasta ikna edilmeye ¢aligilir, ancak bagaril oluna-
maz. Santral Parenteral beslenme icin kateter 15. giinde takilr.
Buna ek olarak oral enteral-rejim yemegi tiiketilmesi, moduler
toz iirtin kullamilmas: saglanir. Ancak 35 giin sonras: albiimin
degerinde artis izlenir.

Cikarimlar: Klinik takip ve tedavi siiresince karsilasilan bazi zor-
luklar ve uygulama hatalar, gecikmeler hastanin giinlerce yeter-
siz makro/ mikroniitrient almina ve tamiri miimkiin olmayan
beslenme yetersizliklerine neden olabilir. Bu nedenle diyet eki-
biyle koordine ¢alisilmasi gereklidir.

Anahtar Kelimeler: Klinik beslenme, malniitrisyon

P-100

Cocuklarda nadir goriilen hemoptizi
nedeni olarak faktiy6z hemoptizi:
Olgu sunumu

Hayrunnisa Bekis Bozkurt, Mehmet Karacan, Sila
Hidayet Bozdogan Polat

Sakarya Universitesi Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Sakarya, Tiirkiye

Girig: Hemoptizi ¢ocuklarda ¢ok nadirdir.Pediatride en sik ne-
denler alt solunum yolu enfeksiyonlari, yabanc cisim aspiras-
yonlar1 ve brongektazidir. Tiiberkiiloz erigkindeki kadar sik bir

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

neden olmasa da ¢ocukluk ¢aginda mutlaka ekarte edilmelidir.
OLgumuz ¢ocukluk ¢aginda nadir bir neden olarak bilinen fakti-
y6z hemoptizi olgusu.

Olgu: On iki yaginda kiz hasta 20 giindiir olan agi1zdan kan gelme
sikayeti ile bagvurdu. 1 ay 6nce 6ksiiriik ve bogaz agris1 nede-
ni ile dig merkezde sefalosporin tedavisi baglanmis ve 10 giin
kullanmus. Oksriigii gerileyen bogaz agrisi devam eden hastanin
hemen hemen hergiin olan giinde birka¢ kez bogaz agrisini ta-
kiben kan tiiktirme sikayeti baglamig. 1 hafta 6nce bu sikayetle
dis merkezde klaritromisin baslanmis ve endoskopi yapilmis,
aktif kanama odag: goriilmemis.Hematiirisi yok. Epistaksis 6y-
kiisii yok. 20 giin 6nce siipheli bir melena 6ykiisii sadece 1 kez
olan siyah renkte gaita cikigi, bir daha tekrarlamamus. Kilo kayb:
ve gece terlemesi yok. Yakin cevrede bilinen tiiberkiiloz hastas:
yok. Yabana cisim aspirasyonu 8ykiisii yok. Ozgecmis- soygeg-
misinde hastaneye yatig 6ykiisti, travma, kronik ila¢ kullanimi,
bilinen allerjisi yok.Anne baba akraba degil, ailede bilnenen kro-
nik hastalik yok. Hasta hemoptizi tetkik éntanisi ile servisimize
yatirildi. Fizik muayenede boy: 148 cm (25p), kilo: 36 (10-25p) Gd
iyi, sistem muayeneleri dogal.Solukluk yok, hepatosplenomega-
lisi yok, herhangi bir dékiintii, petesi, purpura yok. Hemogram,
biyokimya, sedimentasyon, koagiilasyon parametreleri calisildi
ve degerler normal sinirlarda idi. Hb: 12,4 plt: 222000 wbc: 5800
mcv: 86,4. Periferik yayma yapilds; %60 lenfosit, %30 nétrofil, %4
monosit ve yeterli sayida trombosit kiimesi izlendi. Gaitada gizli
kan génderildi negatif idi. Tam idrar tahlili génderildi patolojiye
rastlanmadi. Ac grafisi cekildi, hiler dolgunluk diginda patolo-
ji yoktu. PPD yapild1 10 mm olarak tespit edildi. 3 giin istiiste
achik mide suyu génderildi, ARB ve tbc kiiltlir ve PCR ¢alisilds,
negatif idi. Toraks BT ve Boyun MR cekildi, patoloji saptanma-
di. Takibinde geceleri kanamasinin olmadig giindiiz sartlarinda
bogazim agriyor dedikten sonra taze kan tiiktirdiigii farkedildi.
Orofarenks muayenesi tekrar yapildi. Bukkal mukozada 1sirma-
ya sekonder izler gériildii. Hastanin hemogram kontroliinde Hb
degerinde disiikliik olmamas1 ve muayene bulgular: ¢ocukluk
caginda nadir gériilen faktiyéz hemoptiziyi diigiindiirdii. Hasta
cocuk pskiyatriye yonlendirilerek ve poliklinik kontroliine ¢ag-
rilarak taburcu edildi.

Cikarimlar: Hemoptizi ile gelen ¢ocuk yas grubu hastada énce-
likle hemoptizi ve hematemez ayrimui iyi yapilmali. Alt solunum
yolu enfeksiyonlari, yabana cisim ve brongektazi en sik nedenler
olarak mutlaka degerlendirilmeli. Tiiberkiiloz erigkindeki kadar
sik olmasa da 6zellikle gelismekte olan {tilkelerdeki ¢ocuklarda
mutlaka ekarte edilmeli. Fizik muayene tam ve sistematik yapil-
mal 6zellikle orofarenks muayenesi ¢ok iyi yapilmali. Olgumuz
cocukluk caginda nadir oldugu diigiiniilen bir faktiyéz hemoptizi
olgusu. Faktiy6z hemoptizi de diger sistem muayenlerinin dogal
olmasi, geceleri genelde olmamasi, cocugun hemen 6ncesinde
haber vermesi bizim i¢in ipucudur. Ancak eslik eden semptom
varliginda, stipheli 6ykii oldugunda, fizik muayenede yeterli veri
bulunamadiginda mutlaka ileri tetkik edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, hemoptizi, faktiy6z
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P-101

Bir olgu nedeniyle tibia
hipoplazisinin eslik ettigi yarik el/
ayak malformasyonu

Nuriye Ash Melekoglu, Zatigiil Safak Taviloglu!,
Pervin Kankili¢ Burulday?, Ercan Sivasl'

!Gaziantep Universitesi T1p Fakiiltesi, Neonatoloji Bilim Dall,
Gaziantep, Tiirkiye

’Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Gaziantep, Tiirkiye

Girig: Yarik el/ayak malformasyonu (split hand/foot malforma-
tion, SHFM); ektrodaktili olarak da bilinen ve el ve/veya ayakta
santral rayda yokluk nedeniyle parmak olusum merkezindeki
duraksama ile karakterize dogumsal bir ekstremite malformas-
yonudur. SHFM’nun uzun kemiklerde eksiklik ile giden tipi (split
hand/foot malformation with long bone deficiency, SHFLDI,
OMIM 119100) ise oldukea nadir gériiliir ve klinik olarak olduk¢a
degisken goriiniimleri vardir. SHFLD insidanst 1/1.000.000 canli
dogumdur. Ektrodaktiliye tibia aplazisi/hipoplazisi eglik edebile-
cegi gibi fibular ve ulnar tipleri de mevcuttur. Cesitli calisma-
larda otozomal dominant, otozomal resesif ve X'e bagh gecisler
tanmimlanmistir. Bu yazida da ekstremite anomalileri ile dogan
ve tibia hipoplazisinin eslik ettigi split el/ayak malformasyonu
tanisi konan 33 haftalik bir yenidogan sunuldu.

Olgu: Diizenli antenatal izlemi olan, plasenta previa nedenli an-
tenatal kanama olmas: iizerine gebeligin 33. haftasinda acil se-
zaryene alinan, 35 yasindaki annenin 7. gebeliginden yasayan 4.
cocuk olarak 2034 gr (50-75 persentil) agirliginda, 42 cm boyun-
da (25-50 persentil) ve 32 cm bas gevresi ile (50 persentil) dogan
ve postnatal adaptasyon sorunu yagamayan kiz bebegin yapilan
fizik muayenesinde sol bacakta kisalik, sol ayakta pes ekinovarus,
sol elde 4 parmak, sol el 3. ve 4. parmakta sindaktili, sag elde 3
parmak ve sag elde bagparmak digindaki iki parmakta sindakti-
li saptandi. Diger sistem muayenelerinde patolojik bulgu yoktu.
Alinan hikayede annede antenatal patolojik bulguya rastlanma-
digy, teratojen Gzellikte ilag almadig), akraba evliligi olmadig: ve
ailede dogumsal anomali hikayesi olmadig: anlagildi. Alt ekstre-
mitelerin radyolojik incelenmesinde sol tibianin hipoplazik ol-
dugu goériildii. Tiim batin ve transfontanel ultrasonografi normal
saptandi. Ug giinliikken yapilan ekokardiyografik incelemede pa-
tent duktus arteriozus ve minimal trikiispit yetmezligi mevcuttu.
Hastada mevcut bulgularla tibia hipoplazisinin eglik ettigi yarik
el/ayak malformasyonu tanis: diistintildil.

Cikarimlar: Tibia hipoplazisinin eglik ettigi yarik el/ayak malfor-
masyonu son derece nadir gériilen bir durumdur. Tanisi, takibi
ve tedavisi multidisipliner yaklagim gerektirir. Boylelikle de ek
anomaliler agisindan taranmasi, uygun zamanda ekstremite ko-

ruyucu cerrahilerin uygulanmas: ve fizik tedavi ve rehabilitasyon
ile en iyi fonksiyonel sonucun kazanilmasi hedeflenir.

Anahtar Kelimeler: Ektrodaktili, tibia hipoplazisi, yarik el/ayak
malformasyonu

P-102

Geg cocuklukta tani konulan konjenital
bir anomali: Morgagni hernisi

Abdiilgani Giilyiiz', Mehmet Tekin?, Capan Konca?,
Muhammed Ikbal Yetig®, Mehmet Demircan®

1Ozel Sevgi Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklan Klinigi,
Malatya, Tiirkiye

?Adyaman Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Adiyaman, Ttirkiye

Singnii Universites Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali,
Malatya, Tiirkiye

Girig: Morgagni hernisi nadir gériilen bir konjenital diyafrag-
matik herni tiiriidtir. Cogunlukla minimal bulgularla seyretti-
gi icin ancak ileri yaslarda tami konulabilmektedir. Bircok olgu
asemptomatik oldugu i¢in, Morgagni hernisi literatiirde séylen-
diginden daha sik olabilir. Bu herniler bebek ve ¢ocuklarda daha
az goriilmektedir. Cocuklarda major bulgu tekrarlayan akciger
enfeksiyonlar1 olmakla beraber nadiren yenidogan déneminde
akut solunum yetmezligi ile de karsimiza cikabilmektedir. Yan
grafi ile tan1 konulabilir ve toraks tomografisi ile tani kesinleg-
tirilir. Genellikle asemptomatik seyretse de ileride gelisebilecek
komplikasyonlar1 6nlemek amaciyla cerrahi tedavi 6nerilmekte-
dir. Burada daha 6nce akciger enfeksiyonu 6ykiisti olmadig: hal-
de son 2 hafta boyunca 6ksiiriik sikayeti devam ettigi icin cekilen
akciger grafisinde sag parakardiak bolgede demarkasyon hatti
izlenen ve ayirici tani nedeniyle yan grafi ¢ekilerek Morgagni
hernisi tamsi konulan 14 yasinda bir erkek olgu sunulmaktadur.

Anahtar Kelimeler: Morgagni hernisi, ge¢ cocukluk, yan grafi
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Konjenital lameller iktiyozisli bir olgu

ismail Gonen!, Eda Balanli!, Sanem Piskin!,
Ipek Akman?, Gonca Gokdemir?

10zel Liv Hospital, Cocuk Saglgt ve Hastaliklan Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

2Ozel Bahgegehir Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklan
Anabilim Dal, Istanbul, Tiirkiye

3Ozel Liv Hospital, Dermatoloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye



Giris: Tktiyozis terimi genel olarak genarilize epidermal hiperke-
ratinizasyon ile birlikte kuru, kabuklanan derinin oldugu farkh
etiyolojilerdeki genis spektrumda derinin keratinizasyonuyla il-
gili hastaliklar kapsar. Klinik, histolojik ve genetik kriterlere gore
dért grupta siniflandirilir; Iktiyozis vulgaris (Otozomal pseudo-
dominant), X’e bagh resesif iktiyozis, lameller iktiyozis(Otozomal
resesif iktiyozis) ve biilléz iktiyozis. Iktiyozis vulgaris (IVU) ve X
resesif iktiyozis (XRI) sirasiyla 1/300 ve 1/2500 siklikta en sik gé-
riilen iki formudur. Lameller Iktiyozis (LI) ise daha diisiik siklikla
(1/100.000) gériiliir ve dogumda mutlaka vardir.

Olgu: Kirk yedi giinliik erkek hasta, 23 yasinda G1P1 anneden
miadinda 2800 gr dogan bebek dogumdan itibaren tiim ciltte
pul pul dokiilme, kusma, ishal ve kilo alamama sikayeti mevcut-
tu. Hig anne siitli almamis olan hastamiz guigoz mama ile 8x75
mL besleniyordu. Bol sulu, kan ve mukus icermeyen, giinde 5-6
kez ishali olan hastanin hig kilo alimi yoktu. Hastanin soy geg-
misinde ikinci dereceden akraba evliligi mevcuttu. Fizik bakisin-
da genel durumu kétii, huzursuz bir bebekti. Viicut agirhig: 2840
gram (<3p), boyu 51 cm (<3p), bas cevresi 35,5 cm (<3p)'di. Tim
viicutta yaygin deskuamasyon ve eritemli cilt alanlar mevcut-
tu. Kalinlagmis cilt tabakalar: nedeniyle ekstremitelerde hareket
kisithh@ mevcuttu. Bilateral gozlerinde konjonktiviti mevcuttu.
Kalp seslerinde S1, S2 ritmik ve 1/6 sistolik tifiiriimii mevcuttu.
Hastanin tetkiklerinde tam kan sayiminda WBC 18300 K/uL, Hb
10,2 g/dL, Htc %29,5, Plt 881000 K/uL, CRP 24 mg/dL saptandu.
Biyokimyasinda sodyumu 132 mmol/dL, albiimini 2,7 g/dL di-
sinda diger degerleri normal saptandi. Hasta lameller iktiyosiz,
malnutrisyon, kronik ishal, konjonktivit, tanilariyla tedavisine
baslanildi. Topikal tedavide ceradolin losyon, madecassol, be-
panthene krem, balmandol banyo yagy, fucidin krem, sistemik
tedavide neotigason-retinoid 1mg/kg/giin oral baslanildi. Has-
tadan bu tedaviye ¢ok iyi yanit alindi.

Cikarimlar: Hentiz bu hastalik grubunun tam tedavisi yoktur. An-
cak semptomlarin azaltilmas: icin destek tedavisi verilir. Yakin
gelecekte gen tedavisiyle diizelebilecek hastaliklardandir. Olgu-
muz ¢ok nadir goriilen bir vaka olmas: nedeniyle tedavisi litera-
tiir egliginde tartigarak sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Lameller iktiyozis, iktiyozis vulgaris, x’e bagh
resesif iktiyozis, biilloz iktiyozis
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Artrit kuskusuyla klinigimize
gonderilen bir hemofili A olgusu
Feyza Kog, Elif Kiymet, Ozlem Gam, Miiserref Kasap,

Muharrem Imanli, Dogan Barut, Sadik Aksit

Ege Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saglgi ve Hastaliklart Anabilim
Dal, Izmir, Tiirkiye

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

Girig: Cocukluk ¢aginda eklem sisligi ayirici tanisinda enfeksiyéz,
romatizmal, hematolojik veya ortopedik hastaliklar yer almakta-
dur. Literatiirde, artrit tanisi alan ¢ocuklarin yaklasik %1’'inde he-
martroz olabilecegi bildirilmektedir. Kii¢lik cocuklarda emekle-
me ve ylirlime gibi hareketliligin artt1§1 dsnemlerde ortaya gikan
eklem sigliklerinin ayiric1 tanisinda, aile ykiisii de varsa hemofili
olasihii daha kolay akla gelir. Ancak, aile 6ykiisiiniin olmadig:
durumlarda, bu ¢ocuklar bir siire artrit gibi izlenebilmektedir. Bu
bildiride, 2 aydir monoartrit tamsiyla izlendikten sonra klinigi-
mize y6nlendirilen ve hemofili A tamus: alan 11 aylik bir erkek
cocuk sunulmustur.

Olgu: On bir aylik erkek hasta, 2 aydir sol ayak bileginde sislik ve
ayaginin lizerine basamama yakinmasiyla izlendikten sonra sevk-
le klinigimize yatinldi. Ozgegmisinde, daha éncesinde gegirilmis
bir enfeksiyon olmadig, 4 aylik iken siinnet oldugu ama herhangi
bir sorun yasanmadig: belirtildi. Soyge¢misinde dikkate deger bir
ozellik saptanmadi. Fizik bakida, agirhk: 10 kg (950-75 persantil),
boy: 75 cm (%50 persantil) bas gevresi: 48 cm (%90 persantil) sap-
tand1. Sol ayak bileginde sislik ve hareket kisithhig disinda diger
sistem bakilarinda patolojik bulgu yoktu. Laboratuar tetkiklerinde,
hemogram, kan biyokimyas: ve tam idrar tetkiki normal sinirlar-
daydi. Koagiilasyon parametrelerinde, protrombin zamani: 14 sn,
INR: 0,82, aktive parsiyel tromboplastin zamamn: belirlenemeyecek
kadar uzun saptandi. Faktér 8 diizeyi: %0,5 (agir eksiklik) saptanan
olgu Hemofil A tanisiyla tedavi ve izleme alind.

Cikarimlar: Eklem sigligi ve agn ile bagvuran kiiciik ¢cocuklarda,
6zellikle aile 6ykiisti negatifse ve daha 6nceden bagka kanama
oykiisii yoksa hemofili A tarus: gecikebilmektedir. Bu yiizden, ek-
lem sisligi olan olgularda, diger hastaliklarin yanisira hemofili A
gibi hematolojik hastaliklarin da ayirici tanida dikkate alinmasi-
nin gerekli oldugunu vurgulamak amaciyla bu olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Artrit, hemartroz, hemofili A
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Infantil anoreksi: Bir olgu sunumu

Feyza Kog, Sule Goékge, Gizem Ozcan, Elif Kiymet,
Hiiseyin Ozan Torun, Elvin Orujov, Sadik Aksit

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghij ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Izmir, Tiirkiye

Giris: Istahsizlik bireyin besinlere kars: duydugu istegin azalmas
olarak tanimlanmaktadur. Infantil anoreksi ise temel yakinmanin
istahsizlik oldugu, altta yatan herhangi bir organik hastaligin ol-
madi1 yeme bozuklugu olarak tanimlanur. Infantil anoreksinin
daha ¢ok psikososyal nedenlerle olustugu diistintilmektedir. Bu
bildiride istahsizlik yakinmas: ile bagvuran ve infantil anoreksi
tarusi alan 14 aylik bir kiz olgu sunulmustur.
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Olgu: On dort aylik kiz olgu istahsizlik ve kilo alamama yakinmasi ile
bagvurdu. Ozge¢misinden, zamaninda normal spontan vajinal yolla
3000 gr olarak dogdugu, 6. aya kadar sadece anne siitii ile beslendigi
ve kilo aliminin iyi oldugu, ancak 6. aydan sonra ek besinleri red-
detmesiyle birlikte kilo aliminin durakladig ve hatta son dénemde
yasinda ve ev hanimu oldugu, babanin 43 yaginda ilkokul mezunu
oldugu ve bir iste caligtig1, anne-babanin ¢ocugun gereksinimlerini
yeterince kavrayamadif ve anne-gocuk arasindaki iletisimin yetersiz
oldugu 6grenildi. Fizik muayenede; agirlik: 6.900 gr (<3p), boy:71 cm
(<3p), bas cevresi:43.5 cm (<3p) olup néromotor gelisim yasma uy-
gundu. Diger sistem bakilarinda patolojik bulgu saptanmadi. Labo-
ratuar incelemelerinde, hemogram, kan biyokimyas, rutin idrar tet-
kiki normal simirlardayd. Yapilan diger tetkiklerde serum B12, folat,
D vitamini diizeyleri ile tiroid fonksiyon testleri, transglutaminaz Ig
A, antigliadin IgA ve antiendomisyum antikorlari negatif olarak de-
gerlendirildi. Karin ultrasonografisinde patolojik bulgu saptanmadi.
Kemik yas1 bir yas olarak degerlendirildi. Orta derecede malnutris-
yonu olan olguda yapilan incelemeler sonucunda altta yatan organik
bir neden diistiniilmedi. Ailenin verdigi beslenme &ykiisti ve sosyal
degerlendirme sonucunda olguya infantil anoreksi tanisi kondu. An-
ne-bebek-baba arasindaki saglikh iligki kurulmas: icin ¢ocuk psiki-
yatrisi tarafindan damigmanhk egitimi verildi. Oral yolla beslenme
tedavisi basarisiz olan olguya nazogastrik sonda takilarak beslendi.
15 giin sonra 600 gr agirhk artigi olan olgunun beslenmesine evde
devam edilmesi planlanarak taburcu edildi. Iki ay sonraki kontrolde
agirhk 9800 gr (%10-25 p) boy: 78 cm (%10p), bas cevresi: 44.5 cm
(%3 p) olarak saptandi. Olgunun halen (aile terapisi ile birlikte) polik-
linik izlemleri devam etmektedir.

Cikarimlar: Istahsizhik yakinmasi ile bagvuran 6 ay-3 yas arasin-
daki ¢ocuklarda altta yatan organik bir neden saptanamadiginda,
ayiricl tanida infantil anoreksi tanis1 mutlaka akilda tutulmalidur.

Anahtar Kelimeler: infantil anoreksi, istahsizlik, psikososyal
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Cocuklarda gégiis agrisinin
nadir bir nedeni: Spontan
pnémomediastinum

Ayse Zopcuk', Gonca Keskindemirci', Nuray Aktay Ayaz’,
Goniil Aydogan', Kazim Oztarhan?, Helen Bernuan?,
Orhan Korkmaz?, Ali Er®

Ustanbul Kanuni Sultan Sileyman Egitim ve Aragtirma Hastanesi,
Cocuk Saghgt ve Hastaliklar Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

?[stanbul Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Aragtirma Hastanesi,
Cocuk Kardiyolojisi Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

3[stanbul Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Aragtirma Hastanesi,
Radyoloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Spontan pnémomediastinum (SPM) daha ¢ok geng erkeklerde
goriilen ve genellikle kendi kendine iyilesme egilimi g6steren
mediasten i¢inde hava bulunmasi durumudur. En sik rastla-
nan semptom (%80-90) agridir ve substernal bslgeye lokalize
olur. SPM genellikle 24-36 saat siiriip en ge¢ 48 saat icinde
kendiliginden gerilemektedir. Tekrarlamasi ¢ok nadirdir. Acil
servisimize siddetli 6ksiiriik sonrasi ani baslayan gogiis agris:
nedeniyle getirilen 15 yasinda erkek hastada Hamman bulgu-
su saptanip g6giis X-ray grafi ve toraks BT ile pnémomedia-
tinum tespit edilen olgu sunulmustur. Vakamizi, gégiis agri-
sinin ayiric tanisinda SPM dikkat cekmek amaciyla sunmay:
istedik.

Anahtar Kelimeler: Gégiis agrisi, spontan pnémomediastinum

P-107

Osteopetrozis tanisi alan bir olgu sunumu

Pinar Kiper Misirlioglu, Ayse Erbay?, Nalan Yazicr?,
Senay Demir?

'Bagkent Universitesi Ttp Fakiiltesi, Cocuk Hastaliklan Klinigji, Ankara, Tiirkiye
?Bagkent Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Onkolojisi Klinigi, Ankara, Ttirkiye
3Bagkent Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Klinigji, Ankara, Tiirkiye

Osteopetrozis kemik rezorpsiyon kusuru nedeniyle olusan,
yaygin kemik sklerozuyla karakterize ve kemik iligi yetmez-
ligi ile sonuglanan 1/100000-1/500000 siklikta goriilen bir
hastaliktir. Elliyedi giinlitk hastanin &éykiisiinden, ti¢ haftalik
iken burun tikanikligi, ara ara olan ve kendiliginden duran
burun kanamasi olmasi nedeni ile dig merkeze bagvurdugu,
tetkiklerde trombositopeni ve anemi saptanmasi tizerine, dig
merkezde Pediyatrik Hematoloji Béliimii tarafindan Immiin
Trombositopenik Purpura (ITP), Lésemi én tanilan ile kemik
iligi aspirasyonu (KIA) yapildig1 ve hiposelliiler olmasi nedeni
ile degerlendirilemeyerek ileri tetkik ve tedavi i¢in hastanemi-
ze yonlendirildigi 6grenildi. Bisitopeni nedeni ile yapilan KIA
hiposelliiler olarak degerlendirildi. Hastanin anne-baba akra-
baligy, atipik yiiz gériintimii, periferik yaymada lékoeritroblas-
tozis ve gbzyasi hiicreleri olmasi nedeni ile kemik iligi fibrozisi
yapan hastaliklardan osteopetrozis dustintilerek iki yénlii kafa
ve akciger grafileri istendi. Direk grafilerinde gézlenen sklero-
tik degisiklikler ile osteopetrozis tanisi konuldu. Hastadan ve
anne babasindan doku tipi tayini yapildi. Anne ile HLA uygun-
lugu olan hasta kemik iligi transplantasyon merkezine yénlen-
dirilerek kemik iligi transplantasyonu yapildi. Osteopterozis’in
nadir goriilen bir klinik tablodur, erken tani ve uygun donér
ile kemik iligi transplantasyonu yapilabilmektedir. Olgumuzda
osteopetrozisin nadir gériilen bir hastalik olmasi ve kemik iligi
fibrozisi yapan hastaliklarin ayrici tanisinda unutulmamasi ge-
rektigi vurgulanmak istendi

Anahtar Kelimeler: Osteopetrozis, cocuk, l6koeritroblastozis
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Asi enjeksiyonuna bagli nadir bir
vaka: Myozitis ossifikans

Olcay Yasa', Miiferet Ergiiven', Hilal Kizildag?,
Neslihan Giilgin®

1SB Medeniyet Universitesi, Géztepe Egitim ve Arastirma Hastanes,
Cocuk Saghgt ve Hastaliklar: Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

2SB Istanbul Bahgelievler Devlet Hastanesi, Cocuk Sagligt ve Hasta-
liklar Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

3SB Medeniyet Univeristesi, Géztepe Egitim ve Aragtirma Hastanesi,
Cocuk Cerrahi Klinigi, Istanbul, Ttirkiye

Girig: Miyozitis ossifikans (MO) kas ya da diger yumusak doku-
larin benign, non-neoplastik, heterotopik kemik formasyonudur.
Genellikle adélesan dénemde ve geng erigkinlerde ortaya cikar.
Lezyonlar agirlikli olarak uyluk, gluteus, dirsek gibi travma igin
yliksek riskli bélgelerde, daha az siklikla da omuz ve baldir yerle-
simlidir. Etiyolojisi hakkinda ¢ok az sey bilinmektedir. Otozomal
dominant gecisli, ilerleyici nadir bir klinik antitesi olabildigi gibi,
immobilizasyon, basing iilserleri, travma, enjeksiyon, yaniklar,
enfeksiyon, hematom da etiyolojiden sorumlu tutulmaktadir.
Patofizyolojisinde genel gériis bag dokusundaki mezenkimal
hiicrelerde metaplazi oldugu yéniindedir. Semptomlar ve klinik
bulgular agr, sislik, lokalize eritem ve endurasyon, hassasiyet,
palpabl kitle, subfebril ates olarak sayilabilir. Ayiric1 tamsinda
enfeksiyon, derin ven trombozu, septik artrit, seliilit ve tiimér
bulunmaktadir.

Amag: Asi enjeksiyonu sonrasi gelisen, as1 sonrasi istenmeyen
etkiye baglanmayan ve enjeksiyon sonucu gelistigi diistiniilen
myozitis ossifikans olgusu nadir goériilmesi nedeni ile sunul-
mustur.

Olgu: Alt1 yaginda kiz hasta 2 ay 6nce sol kol tist kisminda olusan
kiictik bir sisligin oral antibiyotik kullanimina ragmen giderek
biiylimesi ve tizerindeki cildin kizarmas: tizerine tarafimiza bag-
vurdu. Hikayesinde travma 6ykiisii yoktu, ancak 6 ay énce okul-
da lezyon alanina yapilan MMR-DTaP-IPV as1 6ykiisii mevcuttu.
Fizik muayenesinde sol deltoid kas alaninda yaklagik 15%20 cm
caply, sert, hiperemik, hassas, 1s1 artigi olan, ciltten kabarik lezyon
mevcut, diger sistem muayeneleri dogald. Tetkiklerinde anemi,
trombositoz mevcut, CRP (C- reaktif protein) negatif, sediman-
tasyon 50 mmy/sa’ ti. Yumusak doku enfeksiyonu, sarkom, oste-
omyelit acisindan degerlendirilmesi planlandi. Direkt grafide
sol tist kol deltoid kas icinde yuvarlak, kalsifiye bir lezyon, iist
extremite MR’ da deltoid kas posterior kompartmanu ile triceps
kas proksimal kisminda 55%46*65 mm boyutlarinda kontrast tu-
tulum gosteren, heterojen yapida, etrafindaki muskuler ve fasia
planlarinda yaygin 6dem gézlenen lezyon, kemik sintigrafisinde

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

osteoblastik aktivite artis1 saptandi. Cocuk onkoloji ve ortopedi
konsiiltasyonlan: ile kas biopsisi yapildi. Ornek, bakteriyolojik
agidan steril bulundu. Patolojik degerlendirmesinde ‘miksoid
degisiklikler, bir alanda ossifikasyon gosteren myofibroblastik
proliferasyon’ saptand.. Yatis siiresince antibiyoterapi alan hasta,
ast enjeksiyonuna bagh myozitis ossifikans tanisi alinca antibi-
yoterapisi kesilerek izleme alindi. Takiplerinde lezyon giderek
kiictildii ve kayboldu.

Cikarimlar: Bu olgu ile yumusak doku kitlelerinin degerlendiril-
mesinde myozitis ossifikansin da akla getirilmesini vurgulamak
istedik.

Anahtar Kelimeler: Myozitis ossifikans, enjeksiyon, yumusak
doku kitlesi
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Enfeksiyoz mononiikleozlu bir
olguda Gianotti-Crosti sendromu
ve eritema nodozum birlikteligi

Emine Olcay Yasa, Giilser Esen Besli, Miiferret Ergiiven,
Pmar Yagmur, Sema Yildinm

SB Medeniyet Universitesi, Goztepe Egitim ve Aragiirma Hastanesi,
Istanbul, Tiirkiye

Giris: Gianotti-Crosti sendromu (GCS), ¢ocukluk ¢aginin papti-
ler akrodermatiti olarak da adlandirilir. GCS yiiz, kal¢a ve eks-
tremitelerde belirgin olmak tizere papiiler veya papiilovezikiiler
lezyonlarla karakterizedir. Ilk olarak hepatit B viriisii GCS ile ilig-
kilendirilmistir. Daha sonra ¢ok farkl: viral infeksiyonlardan EBV,
CMV, coxsackievirus, HIV ve parainfluenza virus ile birliktelik bu
sendromda rapor edilmistir. Bu bildiride dékiintii ile bagvuran;
enfeksiyoz mononiikloza (EMN) bagl GCS tanisi alan ve izlemde
eritema nodozum da gelisen bir olgu sunulmustur.

Olgu: Oniki yasinda kiz hasta bir haftadir devam eden dékiintii
nedeniyle bagvurdu. Agiz mukozas: icerisinde yaygin vezikiiler,
tim viicutta yaygin papiiler ve vezikiiler dékiintiisti olan has-
tanin beslenmesi azalmigti. Oykiistinden birkag hafta énce {ist
solunum yolu enfeksiyonu gecirdigi 6grenildi. Yatisinda yapilan
fizik muayenesinde dokiintii disinda patolojik bulgu saptanmadi.
Hepatosplenomegali ve lenfadenopati yoktu. Hastanin tam kan
sayiminda hg 15.1 gr/dL, WBC 9300/mm?, PLT 372000/mm? idi.
Biyokimyas1 normal sinirlardaydi. Hepatit A, B ve C serolojisi,
rubella IgM, toxoplazma IgM, CMV IgM, Parvovirus B-19 IgM,
C3, C4, ve ANA negatif saptandi. EBV-VCA Ig M: 16 (<10) olup
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EMN gosteriyordu. Hastadan cilt biyopsisi alinds, patolojisi pa-
puller akrodermatit ile uyumlu geldi. Bu bulgularla EMN’a bagh
GCS tamsi alds. Izlemde her iki bacagin 6n yiiziinde olmak iizere,
seyrek olarak gluteal bélgede 10-15 mm capinda deriden kaba-
rik, agnl, sert deri nodiilleri gelisti ve bu dékiintiiler eritema no-
dozum olarak degerlendirildi. Semptomatik tedavi verilen hasta
bulgularin giderek azalmasi nedeniyle yatiginin 6. ginii ayaktan
izlenmek iizere taburcu edildi.

Cikarimlar: EBV infeksiyonu diinyada yaygindir, cogunlukla be-
lirtisiz ve cocukluk ¢aginda, genellikle primer enfeksiyon tablo-
sunda (EMN) goriilir. EN ve GCS EBV ile birlikteligi olabilen,
nadir iki farkli klinik tablodur ve bu vakada iki klinik tablo bir
arada goriilmiistiir.

Anahtar Kelimeler: Gianotti-Crosti sendrom, eritema nodozum,
enfeksiyoz mononiikleoz
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Rikets ile bagvuran tirozinemi olgusu

Burcu Karakayali', Gizem Kaynar Beyaz',
Ahmet Sami Yazar', Hiisniye Iscan', Nesrin szan_l,
Duygu Tungcel', Fatma Dursun?, Sirin Giiven', Ismail Iglek*

WUmraniye Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Saghgt ve
Hastaliklar Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

ZUmraniye Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Endokrinolojisi
Klinigi, Istanbul, Ttirkiye

Girig: Tirozinemi, otozomal resesif gecis gosteren, tirozin amino
asit metabolizmasindaki enzim defektlerinden kaynaklanan, yeni-
dogan veya cocukluk déneminde tani konan bir hastahktir. Tipl
hipertirozinemide, fumaril asetoasetat hidroksilaz enzim defekti
sonucu karaciger, bébrek, sinir sistemi etkilenir ve orta diizeyde hi-
pertirozinemi gériiliir. Tedavisiz hastalarin ¢ogu, 2 yasindan 6énce
akut hepatik kriz ile kaybedilir. Bu sunuda rikets bulgular ile bagvu-
rup tirozinemi tip 1 tarusi alan olgumuzu paylagmak istedik.

Olgu: On bir aylik erkek hasta desteksiz oturamama, gégiis ka-
fesinde sekil bozuklugu ve son bir ay icinde tart1 kayb: yakinma-
lan ile klinigimize basvurdu. Ozgecmis ve soygegmiste dzellik
saptanmadi. Farkli anne ve babadan olan diger iki kardesinin
de saglikli oldugu belirtildi. Fizik muayenesinde tarti: 7500 gr
(<3 persentil), boy: 67 cm idi (<3 persentil). Genel durumu orta,
biling acik idi. KTA: 135/dk, DSS: 45, Akciger oskiiltasyonunda
yaygin sibilan ralleri mevcut idi. Gégiis kafesinde can gégiis
deformitesi saptandi. Batin muayenesinde batin distandii go-
riinlimde, palpasyonda hepatosplenomegalisi mevcut idi. Eks-
tremitelerde bacaklarda agiklig1 ice bakan egrilik mevcut idi.
Néromotor sistem degerlendirmesinde hastanin bagini tuta-
bildigi ancak desteksiz oturamadig: gériildii. Laboratuar incele-

melerinde Hb: 11.95g/dL, beyaz kiire 21.200hticre/uL, trombosit
149.000/uL, AST:102U/L, ALT 53UJL, Ca: 8.9 mg/dL, P:1,4 mg/dL,
ALP:3182U/L, PTH: 288.3 pg/mL idi. Hasta bu bulgular ile akut
alt solunum yolu enfeksiyonu ve rikets 6n tanilan ile servise ya-
tirldi. Fosfor diizeyi ileri derecede diigiik olan hastada 6n planda
hipofosfatemik rikets diistintildii. Hastanin tam idrar inceleme-
sinde glukoziiri (2+), proteiniiri (1+), ketontiri (1+) varlig: ile has-
tada renal proksimal tiibiilopati saptandi. Hepatomegalisi olan
hastadan istenen PT: 56,5 sn, aPTT: 98,9sn, direkt bilirubin dii-
zeyi 3,8 mg/dl, indirekt bilirubin diizeyi 1,7 mg/dL él¢iildi. Tim
batin ultrasonografik incelemesinde karacier parankiminde en
biiyligii 2,5 mm boyutlarinda 6lgiilen ¢ok sayida hiperekojen
nodiiller, her iki bébrek boyutlar: ve parankim ekojenitelerinde
artig saptandi. Hastadan dogumsal metabolik hastalik taramasi,
serum kantitatif aminoasit, idrar organik asit ve idrarda stiksi-
nilaseton génderildi. Koagiilopatisi ve tubulopatisi olan hastada
6n planda hepatorenal tutuluma neden olan hastaliklardan tiro-
zinemi tipl diistiniildu. Alfa feto protein (AFP) diizeyi 23300ng/
ml olarak 6l¢iildii. Serum aminoasit incelemesinde tirozin, meti-
onin ve fenilalanin diizeyleri normalin iki katinin iizerinde sap-
tand1. Idrarda siiksinilaseton pozitifligi gériilmesi iizerine hasta-
ya tirozinemi tip 1 tanis1 kondu. Hasta enzim tedavisi baglanmak
tizere ilgili merkeze yonlendirildi ve karaciger transplantasyonu
listesine alind1.

Cikarimlar: Tirozinemi tipl akut formunda genellikle dogumu
izleyen ilk haftalardan sonra agir karaciger yetmezligi bulgular,
eslik eden kusma, ishal, sarilik, hipoglisemi, 6dem, asit ve kana-
ma bozukluklar ile kargimiza gikar. Hastalarda ayni zamanda
renal tiibiiler disfonksiyona ikincil olarak gelisen hipofosfatemik
kemik hastaligi da goriiliir. Daha geg aylarda ortaya giktiginda
biiyiime gelisme geriligi, hepatosplenomegali, karaciger yetmez-
ligi, rikets ve tubulopati ile kendini gdsterir. Olgumuz, nadir gé-
rilmesi yaninda rikets, tubulopati ve hepatomegali gibi birbirleri
ile iligkisiz gibi gériilen bulgularin varliginda tirozinemi tipl’in
de akla gelmesi gerektigini vurgulamak tizere sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Tirozinemi, rikets, renal proksimal tubulopati
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Legg-Calve-Perthes tanili bir olgu
sunumu - olgu sunumu

Ahmet Yildirim, Ash Aslan, Giildane Koturoglu,
Zafer Kurugol

Ege Universitesi T1p Fakiiltesi, Pediatri Anabilim Dals,
Izmir, Tiirkiye

Legg-Calve-Perthes hastalig1 femur bas1 epifizinin avaskiiler ya
da idiopatik osteonekrozudur. Etyolojisinde femur baginin ye-
tersiz kanlanmasi neden olarak gésterilmekte olup, bu yetersiz



kanlanmanin nedeni hala tam olarak aydinlatilmamigtir. Ge-
nellikle erkek cocuklarda gériilen ve femur basi deformitesi ile
erken osteoartrite yol acabilen nadir bir hastaliktir. Oldukea yiik-
sek morbiditeye sahiptir. Genellikle tek femur bas: etkilenmesi-
ne ragmen %20 vakada bilateral gériiliir. Tam fizik muayene ve
radyolojik inceleme ile sinovit, artrit ve biiyiime nedenli agn se-
beplerinin diglanmas: ile konur. Bu yazida, Ege Universitesi Tip
Fakiiltesi Genel Pediatri Poliklinigine yaklasik 6 aydir stiren sol
kalcadan bacaga yayilan agri, topallama yakinmas: ile bagvuran,
fizik muayene, laboratuvar ve radyolojik (direk grafi ve MR) in-
celemeler ile Legg-Calve-Perthes hastali1 tanisi alan 9 yagindaki
erkek olgu literatiir esliginde tartisilmis ve ¢cocuk polikliniklerin-
de nadir saptanan bu hastaliga dikkat ¢ekilmistir.

Anahtar Kelimeler: Bacak agrisi, erkek cocuk, Legg-Calve-Perthes
hastalig:
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Pediatrik yogun bakim tinitesinde yiiksek
doz kolsisin intoksikasyonlu bir olgu

Filiz Serdaroglu

Stileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri Anabilim Dals,
Isparta, Ttirkiye

Giris: Kolsisin, Colchicum Autumnale bitkisinden elde edilmig
antienflamatuvar etkisi olan dogal bir alkaloiddir. Eriskinler-
de Behget Hastaligi, gut artriti, skleroderma ve cocuklarda ise
dzellikle Ailevi Akdeniz Ategi’'nin akut ataklarini ve amiloidoz
gelisimini 6nlemede kullanilan bir ilagtir. Ailevi Akdeniz Atesi
hastaliginin yayginligina bagh olarak kolsisinin sik kullanimu,
zehirlenme olgularinin sayisinin artisin1 da beraberinde getir-
mistir. Ozellikle yiiksek dozlarda alindifinda éliime neden ol-
maktadir. Bu yazida intihar (suicide) amaciyla yiiksek doz kolsi-
sin alan ve pediatrik yogun bakim iinitesinde izledigimiz 14 yas
6 aylik kiz hasta sunuldu. Yogun bakim sartlarinda semptomatik
tedavi uygulanan hastanin takibinde ila¢ yan etkilerinden pihti-
lagma testlerinde (aPTT, PT, INR) uzama, D-dimer’de artig ve tam
kan sayiminda bisitopeni (trombositopeni ve lékopeni) tablosu
gelisti. Diger tetkiklerine bakildiginda AST, ALT, LDH, CPK, CK-
MB ve miyoglobin degerlerinde de yiikselme oldugu saptandu.
Yatiginin beginci giintinde tiim hematolojik ve biyokimyasal de-
gerlerinin normale dénmesi iizerine pediatri klinigine devredi-
len olgu yatisinin yedinci giiniinde taburcu edildi. Kolsisin sik¢a
kullanilan, terapétik ve toksik dozlar birbirine yakin olup, cogu
kez dozdan bagimsiz olarak yiiksek morbidite ve mortaliteye yol
acabilen bir ilactir. Intihar girisiminde bulunarak akut kolsisin
zehirlenmesi nedeniyle pediatrik yogun bakim tinitesinde izledi-
gimiz bu olguyu, klinik ézellikleri ve sonuglariyla tartigarak kolsi-
sin zehirlenmesine dikkat cekmek amaciyla sunuyoruz.

Anahtar Kelimeler: intoksikasyon, kolsisin, yogun bakim
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Sik goriilen hastaligin nadir yiizii:
Eritema marginatum

Fatma Saltik, Nagehan Aslan, Tugba Koca,
Cigdem Kasikara

Stileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri Anabilim Dals,
Isparta, Tiirkiye

Girig: Eritema marginatum, akut romatizmal ateg (ara) tanisinda
kullanilan ancak nadir gériilen major tani kriterlerinden birisidir.
Biz bu sunumda eritema marginatum ile bagvuran ARA tanih ol-
guyu sunarak stk duyulan ancak nadir gériilen bu fizik muayene
bulgusuna dikkat cekmek istedik.

Olgu: Bir yil 6nce ARA tamisi alan, ancak takipsiz olan on yasin-
daki kiz hasta bir haftadir olan dékiintii nedeni ile bagvurdu. Fi-
zik muayenesinde viicudunun cesitli yerlerinde belirip, kisa sii-
rede kaybolan, dantela tarzinda eritema marginatum ile uyumlu
dékiintiileri mevcuttu. Laboratuvar: Hb:13 g/dL BK:14.300/mm’,
Plt:355.000/mm?, ESH:50 mm/saat, CRP:135 mg/L, ASO: 1080
IU/mL, Rutin karaciger ve bébrek fonksiyon testleri normaldi.
Elektrokardiografisinde PR mesafesi 0.20 sn idi. Ekokardiogra-
fik incelemesinde 2. derece mitral yetmezlik saptanan hastaya
75 mg/kg dozundan salisilat baglandi. Bogaz kiiltiiriinde Agrubu
Beta Hemolitik Streptokok tiredi. Hasta benzatinpenisilin-G pro-
filaksisine alindu.

Tartisma: Agrubu beta hemolitik streptokok infeksiyonu sonucu
olusan ARA, farenjitlerin iyi bilinen nonsiipiiratif birkomplikas-
yonudur. Hastaligin gelismis tilkelerde siklif1 ve 6nemi giderek
azalmakla birlikte, az gelismis ve gelismekte olan tilkelerde hala
edinilmis kalp hastaliklarinin en énemli nedenini olusturmak-
tadir. Modifiye Jones Kriterlerine gére artrit, kardit, sydenham
koresi, subkutan nodiiller ve eritema marginatum ARA'nin bes
major kriteridir. Eritema marginatum, eritemli, kasintisiz, ortas:
soluk, yuvarlak ve deriden hafif kabarik olan ve olgularin ancak
%5’inde goriilen lezyonlardir. Genellikle govde ve ekstremite-
lerde lokalizedir. Yiiz ve ekstremitelerin proksimalinde nadiren
goriilen eritema marginatuma ARA'ya 6zgii cilt bulgusu olmasi,
major kriterler arasinda sik¢a duyulmas: ancak nadir gériilmesi
nedeni ile dikkat cekilmek istendi.

Anahtar Kelimeler: Akut Romatizmal ates, eritema marginatum,
major kriter
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Agir demir eksikligi anemisi, bezoar
ve glikojen depo hastalig

Muhammet Ali Varkal, Ismail Yildiz, Gtilsah Kavrul,
Seda Giinhar, Metin Uysalol, Serap Karaman,
Giilsen Acar, Ozlem Durmaz, Mehmet Cihan Bala,
Ayse Kili¢, Fatma Oguz

Istanbul Universitesi fstanbu_l Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

Giris: Cocukluk ¢aginda demir eksikligi anemisi ve pika birlik-
teligi 6zellikle 5 yas altinda gériilmesine ragmen, agir anemi ve
pika 6ykiisii olan 16 yasindaki bir hasta, endoskopisinde sapta-
nan stinger bezorlar nedeniyle sunuldu.

Olgu: Oncesinde bir sikayeti olmayan kiz hastanin yaklagik 1
yil 6nce yorgunluk ve halsizlik sikayeti baglamis ve son 1 ayda
sikayetleri giderek artmis. Bagvurdugu hastanede hemoglobin:
5,2 gr/dL, hematokrit: %17,6, ortalama eritrosit hacmi: 62,5 fL
saptanmis ve hasta ileri tetkik amaciyla tarafimiza y6nlendiril-
mis. Ozgecmisinde 4 yagindan itibaren siinger yeme &ykiisii,
soy ge¢misinde akraba evliligi mevcuttu. Tart1: 47,2 kg (3-10.p),
boy: 156 cm (10-25.p), nabiz:114/dk idi. Genel durumu iyi ve
soluk goériiniimde olan hastanin 2/6 sistolik tfliriimii vardu.
Kostal sinirdan itibaren karaciger 4 cm, dalak 10 cm palpe
edilebiliyordu. Diger sistem muayeneleri normal izlendi. He-
moglobin 4,7 g/dL, hematokrit %16,3, ortalama eritrosit hacmi
62,3 fL, MCH 17,9 pG, lékosit 3200 mm?, trombosit: 229.400
mm?® saptandi. Periferik yaymasinda hipokromi, anizositoz,
mikrositoz ve poikilositoz izlenirken, atipik hiicre gériilmedi.
Bazal kan 6rnekleri alindiktan sonra hasta transfiize edildi. Ba-
zal tekiklerinde, LDH: 321, haptoglobulin: 64,1, retikiilosit %1,
total bilirubin: 2,5, direkt bilirubin: 0,56, direkt coombs pozitif
saptandi. Demir: 15 mcg/dL, total demir baglama kapasitesi:
639 mcg/dL, ferritin: 1,27 ng/mlL, vitamin B12 diizeyi: 401,5
pg/mL, folat: 11,02 ng/mL idi. Hemoglobin elektroforezinde
HbA: %96,5 HbA2:%2,8 HbF: %0 saptandi. Bisitopenisi nede-
niyle yapilan kemik iligi aspirasyonu incelemesinde maligni-
te lehine bulgu gériilmezken, eritroid seride artma saptand.
Batin gériintiilemesinde portal hipertansiyon lehine bulgular
saptanmas iizerine hastaya iist gastrointestinel sistem endos-
kopisi yapildi. Varis gériilmezken mide ve duedonumda yay-
gin siinger bezoarlan gériildi. Sertlesmis olmasi nedeniyle
endoskopik olarak ¢ikarilamayan stinger bezoarlarin literatiir-
de kola gibi asitli iceceklerle tedavi edildigi bilgisine ulagildu.
Hastamiza da 6nerilen tedaviden sonra endoskopisinde bezo-
arlarinin kayboldugu gériildii. Hepatosplenomegali agisindan
tetkikleri stirdiiriilen hastanin karacier biyopsinde glikojen
depo hastalig1 gosterildi.

Cikarimlar: Derin anemi ile gelen, hepatosplenomegali saptanan
vakalarda ayirici tanida portal hipertansiyon, sindirim sistemin-

de bezoarlar ve glikojen depo hastalig1 gibi metabolik hastaliklar
nadir de olsa bir arada bulunabilir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, anemi, pika
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Akut infantil hemorajik 6dem:
Bir olgu sunumu
Burcu Bursal Duramaz!, Lida Biilbiil?,

Nevin Hatipoglu?, Tayyibe Sever', Sadiq Ismayilov!,
Meryem Benzer®, Sami Hatipoglu'

'Bakirkéy Dr Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Sagligi ve Hastaliklari Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

’Bakirkéy Dr Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Enfeksiyon Klinigi, Istanbul, Ttirkiye

*Bakirkdy Dr Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Nefroloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Akut infantil hemorajik 6dem (AIHO), siit cocuklugu do-
neminde goriilebilen; ates, 6dem ve purpurik deri dékiintiileri
ile karakterize derinin l6kositoklastik vaskiilitidir. Hastaligin bag-
langic1 oldukea giiriiltiilii olmasina karsin 1-3 hafta arasinda ken-
diliginden iyilesir. Burada infantil hemorajik 6dem tams: almig
10 aylik bir kiz cocugu sunulmustur.

Olgu: On aylik kiz hasta, dért giin 6nce baslayan bacaklarda ve
kollarda sislik ve morluk sikayeti ile tarafimiza bagvurdu. Bir haf-
ta 6nce gribal enfeksiyon geciren hastanin ila¢ kullanimi ve yakin
zamanda asilanma &ykiisti yoktu. Fizik muayenesinde genel du-
rumu orta, huzursuz olan hastanin aksiler atesi: 36,5 C, kalp tepe
atumi: 90/dk, dakika solunum sayisi: 32/dk, kan basinci: 90/50
mmHg olarak 6l¢tildii. Viicut agirhigi: 8 kg (25.persentil), boy: 71
cm (25. persentil) olan hastanin kollarinda ve yiiziinde daha be-
lirgin olmak tizere ¢aplari 2-4 cm arasinda degisen purpurik ve
ekimotik dékiintiisii mevcuttu. El ve ayaklarinda 6dem saptanan
hastanin oskiiltasyonla akciger sesleri kabalagsmisti. Diger sistem
muayeneleri olagandi. Laboratuar incelemelerinde; total l6kosit
sayist: 17.300/mm?® (%49 nétrofil, %42 lenfosit, %6,8 monosit,
%0,5 eozinofil, %1,6 bazofil), hematokrit %33,9, hemoglobin
11 gr/dL, trombosit sayis1 646.000, eritrosit sedimentasyon hiz
(ESR) 53 mm/saat, C reaktif protein (CRP) 2,9 mg/dL, aktive par-
siyel tromboplastin zamani (aPTT) 15,3, protrombin zamani (PT)
10.3, INR 0.9 saptand. Karaciger, bébrek fonksiyonlari, elektro-
litleri ve tam idrar tahlili normaldi. ASO: 51,7 iU olan hastann Ig
A,Ig G,Ig M, Ig E, C3 ve C4 degerleri normaldi. Hastanin akciger
grafisinde sagda pnémonik parakardiyak infiltrasyon saptandi.
Etyolojiye yonelik génderilen HAV, HBV, HCV, HIV, EBV, CMV,
Parvo viriis ve Mycoplasma pneumoniae’ye yonelik serolojik tet-
kiklerinde agilanmaya bagh anti-HBs pozitifli§i disginda 6zellik



saptanmadi. Hasta akut infantil hemorajik 6dem ve pnémoni 6n
tanisiyla hastanemiz ¢ocuk saglig1 ve hastaliklan klinigine yati-
rildi. Agrili 6dem ve yogun dékiintiileri nedeniyle prednisolon 1
mg/kg/glin ve pnémoni tanisiyla intravenéz sefuroksim sodyum
150 mg/kg/giin baslandi. Prednol tedavisi 3. giinde kesildi. D6-
kiintii ve 6demi 7 giin icerisinde gerileyen hasta taburcu edildi.
Hastanin tiim viicut lezyonlarinin tam olarak iyilesmesi 21 giin
icinde oldu.

Cikarimlar: Derinin l6kositoklastik vaskiiliti olan AIHO, iyi seyirli
bir hastaliktir. Purpurik dékiintii ve 6dem ile bagvuran hastalarda
Henoch-Schénlein purpurasi, meningokoksemi, purpura fulmi-
nans gibi hastaliklarla ayiric1 tanisinin yapilmasi ve AIHO'in de
akilda tutulmas: gerektigini vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: Akut infantil hemorajik 6dem, purpura, vas-
kiilit
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Artrit-artralji her zaman pediatrik mi?

Ozlem Bostan Gayret, Ozgiil Yigit, Meltem Erol
Bagcilar Egitim ve Arastirma Hastanest, Cocuk Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Cocukluk caginda hastaneye bagvuru sebepleri arasinda artrit-
atralji 6nemli bir yer tutmaktadir. Bu donemde artrit-artralji se-
bepleri olarak enfeksiyonlar, romatizmal hastaliklar hatta malign
hastaliklar diistintilmektedir. Hareketli bir ¢ag olan ¢ocuklukta
travma da siklikla akla gelir. Ancak diger ortopedik problemlerin
de goriildiigiinii olgumuzu sunarak hatirlatmay: diistindiik.

13 yasinda erkek hasta sag diz agnis: sikayeti ile ¢cocuk acil poli-
kinligimize bagvurmus. Bir yil 6ncede yine sag dizde agrisi olan
hastada travma O6ykiisti yoktu. Fizik muayenesinde sag dizde
sisligi ve basmakla hassasiyeti mevcut idi. Kizariklik ve 1s1 arti-
s1 saptanmadi. Laboratuvar tetkiklerinde hemoglobin: 14,4 g/
dL, lokosit: 6580 mm?, trombosit: 356000 mm?, CRP: 4,10 mg/l,
eritrosit ¢6ékme hizi: 12 mm/sa, ASO: 135,8 IU/mL RF: 0,6 IU/
mL, ANCA: negatif, antidsDNA: negatif idi. Hastamiz akut faz
reaktanlarinin negatif olmasi, romatizmal ve enfeksiyon neden-
lerden uzaklagilmas: {izerine tekrar degerlendirildi. $isligin tibial
tiiberkiil izerine daha lokalize olmasi ve hastanin radyografisin-
de tiiberkiilde diizensiz osifikasyonu saptanmas: {izerine Osgo-
od Schlatter hastalig: tanis1 kondu. Istirahat ve aktivitelerin kisit-
lanmasi énerildi. Ortopedi polikinligine yonlendirildi. Cocukluk
caginda eklem agrilarinda pediatrik hastaliklar disinda ortopedik
hastaliklarin da diistintilmesi gerektigini vurgulamak amaciyla
vakamiz sunulmusgtur.

Anahtar Kelimeler: Artrit, cocukluk ¢ag, osgood schlatter hastalif
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Intramuskuler seftriakson kullanimi
sonrasi gelisen otoimmun
hemolitik anemi olgusu

Fatih Varol, Nihal Ozdemir, Hakan Yazan,
Gizem Pamuk, Tiirkay Rizayev, Halit Cam

Istanbul Universitesi Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

Giris: Otoimmun hemolitik anemide hasta kendi eritrositlerine
karg: antikor yapmakta ve antikorla kaplanmus eritrositler retikii-
loendotelyal sistemde parcalanmaktadir. Otoantikorlarin izotipi,
151 reaktivitesi ve kompleman baglama 6zelliklerine gére degis-
mektedir. Otoantikorlarin tipine gére otoimmun hemolitik ane-
miler sicak, soguk ve paroksismal soguk hemoglobiniirisi olarak
tice ayrilmaktadir. Sicak tip eritrositlere baglanan IG G sinifindan
antikorlarla olusur. Bazi vakalarda komplemana baglanarak damar
dis1 hemolize yol agar. Nedeninin belirlenemedigi vakalar primer
otoimmun hemolitik anemi olarak tanimlanir. Baz: vakalarda lu-
pus eritematozus, immun yetersizlik, enfeksiyonlar (mikoplazma,
viruslar), lenfoma gibi altta yatan hastalik saptanir ve sekonder
otoimmun hemolitik anemi olarak tanumlanir. immun hemolizle-
rin %20 kadari penisilinler, sefalosporinler, fenasetin, kinidin, alfa-
metil dopa gibi ilaglara bagh olarak olusur. Bu yazida altta yatan
hastalik 6ykiisii bulunmayan ve seftriakson kullanimi sonras: geli-
sen 10 yagindaki otoimmun hemolitik anemi olgusu sunulmustur.

Olgu: Oncesinde saghkl olan on yaginda kiz hasta, bir hafta énce
baslayan kulak agris: sikayeti ile bagvurdugu dis merkezde ti¢ giin
stire ile intramuskuler seftriakson tedavisi uygulanmus. Tedavi sonra-
s1 gelisen uykuya meyil, halsizlik, solukluk, nobet gecirme sikayetleri
ile bagvurdugu dis merkezden tarafimiza yénlendirildi. Fizik mua-
yenesinde genel durumu kétij, cilt soluktu, biling konflize idi. Kan
basinc 90/60 mmHg, kalp tepe atimn 160/dk idi. Sistem muayene-
leri normal bulundu. Organomegali veya lenfadenopati saptanmad.
Kan sayiminda WBC:23,500/mm?, Hbg:4,2g/dL, P1t:228.000/mm? idi
ve hematokrit okunamadi. Kan gazi normaldi. Kan biyokimyasin-
da AST: 200IU/L, ALT: 70IU/L, total bilirubin: 4,15mg/dL, direk bi-
lirubin: 0,51mg/dL, LDH: 1684IU]l, iirik asit: 4,8mg/dL, potasyum:
4,4mmol/L, fosfor: 4mg/dL, CRP: 5 kat kadar yiiksek, sedimantas-
yon: 12mm/sa saptandi. Tam idrar tahlilinde 3 pozitif 16kosit,3 po-
zitif eritrosit saptandy, direk bakida hiicre gériilmedi, hemoglobiniiri
olarak degerlendirildi. Direk coombs testi 3 pozitif saptand:. Perife-
rik yaymada hipokromi, sistosit ve fragmante eritrositler saptand1.
Trombosit kiimesi yeterli, atipik hiicre gériilmedi. Retikulosit sayis:
%1,5 saptand1. B 12 vitamini: 426,6 pg/mL, folat:8,02 pg/mL, ferritin:
7016 ng/mL, seruloplazmin: 30,5 mg/dL bulundu. Haptoglobulin ise
30,3 mg/dL ‘nin altinda diisiik saptand:. Eslik edebilecek otoimmun
hastaliklar agisindan otoantikorlar génderildi. ANA, anti ds DNA,
antikardiyolipin antikorlan negatif bulundu. Immun yetmezlik ac1-
sindan bakilan Ig ve Ig subgrup degerleri yasa gére normal sinirlarda
saptandu. Viral serolojisinde CMV Ig-M ve mikoplazma IgM pozitif-
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ligi saptandi. CMV DNA PCR tetkiki génderildi. Hastaya 3 kez 1gr/kg
IVIG tedavisi verildi. 30 mg/kg dozundan pulse steroid tedavisi bag-
land1. Akut faz reaktanlan pozitif olan hastaya mikoplazma agisindan
15 mg/kg/giin LV. Klaritromisin tedavisi bagalndi. Beraberinde mide
koruyucu tedavi verildi, iv mayi destegi yapildi. Takiplerinde retikii-
losit degerleri %30a yiikseldi. Progresif olarak steroid tedavisi 5 mg/
kg dozuna diisiildii. iZlemde hemoglobiniirisi gerileyen hastanin he-
matokrit diizeyi %30’a kadar yiikseldi. Siipheli konvulziyon 6ykiisii
olan hastanin g6z dibi incelemesi ve kranial MRG normal saptandu.
Takibinde direk coombs negatiflesti.

Cikarimlar: Intravaskiiler hemoliz tablosu ile bagvuran hastamizin
yapilan tetkiklerinde otoimmun hemolitik anemi saptanip etyo-
lojide i.m. seftriakson kullanimi veya gegirilmekte olan CMV, mi-
coplazma enfeksiyonlarina sekonder hemolizin oldugu diisiiniil-
dii. Hastanin ayirici tanusi icin CMV PCR sonucu beklenmektedir.

Anahtar Kelimeler: Hemolitik anemi, otoimmun hemoliz, seftriakson

P-119

Hastanede yatan cocuklarda
malniitrisyon durumunun
degerlendirilmesi

Selvinaz Edizer!, Riimeysa Diilger?, Miige Ugiincii?,
Filiz Ozkaya Giil', Murat Konya', Abdulkadir Oztiirk?,
Seda Geylani Giile¢!

'Gaziosmanpagsa Taksim Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Hastaliklar Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

“Sisli Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Aile Hekimligi Klinigi,
Istanbul, Tiirkiye

Amag: Hastanemiz ¢ocuk kliniginde yatirilarak izlenen olgularda
malniitrisyon sikligini ve derecesini saptayip, enfeksiyonla iligki-
sini belirlemeyi amagladik.

Gereg ve Yontemler: Kasim 2013- Nisan 2014 tarihleri arasinda
yaslan lay-14 yas arasinda olan 114 olgunun antropometrik &l-
ciimleri retrospektif olarak degerlendirildi. Gomez siniflamasina
gore bu 6l¢timlerin hesaplar yapilarak malniitrisyon dereceleri
belirlendi. Dogum agirlig1 2500 gr 'in altinda olanlar, prematiire
doganlar ve yenidoganlar ¢aligmaya alinmad.

Bulgular: Calismaya alnan olgularin yaslar1 1-168 ay arasinda
olup, yas ortalamasi 9.0+3.06 ay idi. Olgularin 51'i (%44.7) kiz, 63"ti
(9%655.3) erkekti. 34 olguda (%29.8) malniitrisyon saptandi. Gomez
siniflamasina gére olgularin 28’1 (%24.6) hafif, 3'ti (%2.6) orta,
3'1i (%2.6) agir derecede malniitrisyonlu, 80’1 (%70.2) normal idi.
Agir malniitrisyonlu hastalar 3, 14 ay ve 11 yasinda idi. Orta mal-
niitrisyonlu hatalar ise 2, 3.5 ve 7 aylik idi. Tim olgularin %93t
(n=106) enfeksiyonla iligkili nedenlerle yatirilmisti. 8 hasta (%7)
enfeksiyon dig1 nedenlerle yatirilmigti. Malniitrisyon saptanan 34

olgunun %97’si (n=33) enfeksiyonla iliskili olup, bu enfeksiyonlar
icinde %70 bronsiyolit ve bronkopnémoni, %30 akut gastroenterit
tespit edildi. Olgularin 93'ii (%81.6) ilk kez, 19'u (%16.7) ikinci kez,
biri (%0.9) tigiincii kez ve biri (%0.9) 4. kez hastaneye yatmaktaydi.

Cikarimlar: Bu caligmanin sonugclarina gére hastanede yatan
cocuklarda halen malniitrisyon sikligimi yiiksek bulmamiz ne-
deniyle her cocugun yatis nedenine yoénelik incelemelerinin
disinda beslenme yéniinden degerlendirilmesi gerektigi ve bu
sekilde malniitrisyonun erken tan: ve tedavisinin ¢ok énemli ol-
dugu kanisina varilmigtir. Ayrica basta solunum yolu enfeksiyon-
lar1 olmak iizere enfeksiyonlar malniitrisyona yol agabilir ya da
malniitrisyonu daha da agirlagtirabilir. Enfeksiyonlar ve malniit-
risyon birbiriyle yakin iligkili ve kisir déngii halindedir. Bu ne-
denle 6zellikle enfeksiyon nedeniyle izlenen olgularin beslenme
durumlarina ve antropometrik 6lctimlerine dikkat edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, enfeksiyon, malniitrisyon
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Inatci periorbital 6dem ile prezente
olan enfeksiy6z mononukleoz
olgusu

Miiferet Ergiiven, Olcay Yasa, Refia Gézdenur Savci,

Doruk Giil

Istanbul Medeniyet Universitesi, Goztepe Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklart Klinigi, Istanbul, Ttirkiye

Giris: Epstein-Barr Viriis'iin (EBV) sebep oldugu infeksiy6z
mononukleoz primer olarak, halsizlik, ates, bogaz agris1 ve yay-
gin lenfadenopati ile karakterize olan bir hastaliktir. Glandtiler
ates olarak da isimlendirilen bu hastalikta, insan EBV i¢in tek
kaynaktir. Bu viriise iligkin enfeksiyonlar genellikle cocukluk
déneminde gelisip asemptomatik seyreder. Ancak bazen tipik
bulgu olarak bes giinden fazla siiren ates, eksiidatif farenjit,
lenfadenopati ve hepatosplenomegali, 6zellikle ampisilin veya
penisilin kullanimu ile gelisen makulopapiiler dékiintiiler ile
de seyredebilir. Nadir goriilen diger bulgulardan biri de peri-
orbital 6demdir (%10-20).

Amag: Toplumda ¢ok yaygin gériilen ve lenfoproliferatif hasta-
liklara zemin hazirlayan bu enfeksiyonun nadir prezentasyon
bulgularindan biri olan inat¢1 periorbital 6demi vurgulamak, far-
kindahg: artirmak amaciyla olgumuz sunuldu.

Olgu: 11 yasinda kiz hasta ates ve yiizlinde sislik sikayeti ile
klinigimize bagvurdu. Detaylandirilan anamnezinde atesi ve
yuziindeki sisligi on giinden beri var olan ve dig merkezde
antibiyoterapi baglanan hasta mevcut sikayetlerinin devam et-
mesi lizerine tarafimiza bagvurdu. Yapilan fizik muayenesinde



periorbital 6dem, bilateral lenfadenopati (sagda 2,5 x 1 cm, sol-
da 1.5x1.5 cm, mobil, ylizeyi diizgiin, agrisiz ) tonsillerde hipe-
remi ve 38 derece ates saptandi. Hastanin yiiziinde nonspesifik
tek tiik basmakla solan makiiler dékiintii saptandi. Laboratuvar
incelemelerinde: Hb: 12.5 g/dL, Hct: %38, WBC: 15900/mm?,
NEU: %19.9, LYMPH:%76.1, PLT: 285000/mm?, CRP: 0.33 mg/
dL, Sedimantasyon: 16/h, Glukoz: 98 mg/dL, Ure: 23 mg/dL,
Total Protein 6,6 gr/dL albumin 4,62 gr/dL Kreatinin: 0.65 mg/
dL, ALT: 400U/ L, AST: 198U/ L, PT: 15.4 sn, aPTT: 22.5 sn,
INR: 1.28, Anti ds DNA: (-) olarak gériildii. Batin ultrasonog-
rafisinde karaciger 114 mm olup boyutlar fizyolojik st sinir-
dadir. Dalak 111 mm olup boyutlari minimal artmistir. Boyun
USG'sinde servikal bélgede bilateral anterior ve posterior ser-
vikal ticgenlerde en biiyiikleri anteriorda sagda 32x9 mm ve
solda 24x10 mm ile; posteriorda sagda 8x3 mm ve solda 11x4
mm boyutlarinda olmak iizere multipl, ekojen yagh hiluslan
izlenen, kortikal kalinlagmalari belirgin lenf nodlar1 mevcuttur
olarak izlendi. Hastanin tam idrar tetkikinde idrar mikroskopi-
si normal olup idrarda protein mevcut degildi. Hastanin viral
markerlar: (CMV, Toxoplazma, Parvovirus) nonreaktif saptandi.
Viral kapsid antijeni (VCA) Igm(+) saptandi. linfeksiyz mono-
nukleoz tanisi alan hastaya semptomatik tedavi uygulands; ta-
kiplerinde atesi diisen hastanin periorbital 6demi diizeldi ve
karaciger fonksiyon testleri normal seviyesine geriledi. Bulgu-
lar1 diizelen hasta kontrole gelmek iizere taburcu edildi.

Cikarimlar: EBV enfeksiyonu olan hastalarin ilk prezentasyonu-
nun periorbital 6dem olabilecegi bilinmeli; infeksiyéz mono-
nukleozun daha silik olan diger klinik ve laboratuvar bulgulan
aragtirilmasi gerektigi akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: EBV, enfeksiyéz mononukleoz, periorbital
46dem
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Perianal abse 6n tanisi ile klinige
yatirilan, unilateral koksofemoral
sinovit saptanan hastada asil neden:
Losemi

Miiferet Ergiiven, Olcay Yasa, Refia Gézdenur Savci,
Hilal Abbak

Istanbul Medeniyet Universitesi Goztepe Egitim ve Arastirma
Hastanest, Cocuk Saghg ve Hastaliklart Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Giris: Ates, artrit, miyalji romatolojik hastaliklarin en tipik
6zellikleridir. Bu bulgular ile bagvuran hastalarin ayiric1 tani-
sinda malign hastaliklar 6zellikle de 16semi disiintilmelidir.
Losemik hiicrelerin periostu tutmasindan, kemik infarkti, ya

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

da kemik iligi mesafesinin artan blast yiikii ile genislemesin-
den ve 16semik sinovyal infiltrasyona bagl olarak kaynaklanan
bulgular romatolojik hastalig taklit eder ve alttaki malign has-
talig1 maskeler. Lésemik sinovyal infiltrasyonlardan kaynak-
lanan artritte eklem agrisi oldukca yogundur, sislik yok veya
azdir. Ozellikle koksofemoral eklem tutulumu oldugunda bul-
gular daha da silik olup, yogun agn tiim perianal ve gluteal
bélgede abse formasyonunu diistindiiren siddette olabilir. Dig-
kilama zorlugu yaratir.

Amag: Romatolojik semptomlar malign hastaligin ilk klinik be-
lirtileri olabilir. Bu belirtiler alttaki maligniteyi maskeleyebilir.
Kal¢a ekleminin l6semik sinoviti siddetli agrisi1 ve digkilama
zorlugu yaratarak perianal abse yanilgisina sebep olabilir. Lé-
seminin bu klinik prezantasyonunu vurgulamak amaa ile va-
kamiz sunuldu.

Olgu: Dért buguk yasinda erkek hastaya 3 giindiir var olan ateg
ve perianal agr sikayeti ile bagvurdugu bir merkezde CRP yiik-
sekligi saptanarak iv antibiyotik tedavisine baglanmig. Hasta si-
kayetlerinin gerilememesi iizerine klinigimize bagvurdu. Digki-
lama zorlugu olan hastanin fizik muayenesinde ates:38.5, genel
durumu orta, cildi soluk, kardiyovaskiiler sistem muayenesinde
2/6 sistolik iifiirtimii vardi, diger sistem muayeneleri dogaldi.
Laboratuvar degerleri, WBC:2.300/mm? RBC:3 milyon/mm’,
Hgb:8.7g/dL, Hct:%26, PLT:95.000/mm’, Sedimentasyon:103,
CRP:27.2mg/dL, Kan sekeri:102, Ure:19.2, Kreatinin:0,4, Na:135,
K:4,Cl:103, Ca:8.4,AST:39, ALT:21, Ferritin:302 idi. Kan kiiltiiriin-
de tireme olmad:. Tiim batin Usg: Karaciger boyutlar1 110 mm
olup, boyutlar: artmigti. Dalak 100 mm olup fizyolojik tist sinir-
daydi. Bilateral Kalca Usg: Sag femur boynunda 3 mm caph si-
novyal kalinlagma ile uyumlu heterojen gériintim mevcuttu. Sol
koksofemoral eklem araliginda efiizyon saptanmadi. Alt batin
BT: Perianal bolgede sol anterolateralde saat 2 lokalizasyonun-
da lineer tarzda, 3 mm genisliginde 1 cm uzunlugunda fibrotik
doku dikkati ¢ekti. Belirgin perianal fistiil veya abse lehine gé-
riiniim ve swv1 kolleksiyonu gériilmedi. Sagda belirgin bilateral
koksofemoral eklem sivisinda minimal artig izlenmis olup, sino-
vit lehine degerlendirildi. Hastada sitopeni nedeni ile ayiric1 tan
amach yapilan Kemik iligi Aspirasyon Biyopsisi: Hiperselliiler
kemik iligi, myeloid ve eritroid dizi hipoaktif. Aragtirilan alanlar-
da %76 oraninda olup ¢ogunlugu orta biiyiikliikte dar hafif ba-
zofilik stoplazma icinde belirgin nukleolus icermeyen immattir
(Lenfoblast) hiicreler mevcuttu. Megakaryosit az sayida saptandi.
ALL-L1 tanis1 alan hasta cocuk hematoloji servisine devredilerek
kemoterapi baglandu.

Cikarimlar: Losemik sinovyal infiltrasyona bagh gelisen koksofe-
moral artritte eklem agrisi olduk¢a yogun olup digkilama zorlugu
yaratir. Perianal abse yanilgisina sebep olan bu durum alttaki 16-
semiyi maskeleyerek tan1 gecikmesine neden olabilir.

Anahtar Kelimeler: artrit, 16semi, perianal abse
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Kaza ya da kaza disi darbe sonucu
(sarsilmis bebek) nébet geciren
hastada izole retinal hemoraji

Vural Kartal, Miiferet Ergiiven, Asuman Kral,
Olcay Yasa, Refia Gézdenur Savci, Recep Kamil Kilig

Istanbul Medeniyet Universitesi Géztepe Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklart Klinigi, Istanbul, Ttirkiye

Giris: Retinal hemoraji g6ze gelen direk travma veya dolayl uzak
organ travmasi sonucu(kaza veya kaza dis1 sarsilmis bebek send-
romu gibi) gériilebilir. Darbe sonucunda kiigiik bebeklerde nébet
ile birlikte tek bulgu retinal kanama olabilir.

Amag: Nébet ile acil servise getirilen enfeksiydz, yapisal, nérolo-
jik, metabolik sorunlar1 olmayan bebeklerde kaza veya kaza dis1
darbe sonucu intrakranial herhangi bir kanama ya da odak ol-
maksizin retinal hemoraji olabilir. Bu birliktelige dikkat cekmek
amaciyla olgumuz sunulmustur.

Olgu: Alt1 aylik kiz hasta 1 dk siiren gézlerde sola dogru sabit
bakig seklinde nébet nedeniyle bagvurdu ve bagvurdugu acili-
mizde de iki defa agizda sola kayma ve sol gézde deviasyon ve
sol elde atma seklinde yaklagik 1 dk siiren nobeti oldu. Hasta-
nin Sykiistinden 4 giin 6nce pusetinden diisttigii, yaklagik 5 dk
boyunca aglarken katilmasi oldugu, bagvurdugu dis merkezde
nébetinin ategsiz olarak tekrarladig: ve dis merkezdeki iki giin-
liikk izleminde kranial USGsi ile 3 defa tekrarlanan beyin BTsinde
patoloji saptanmadig1 6grenildi. Soygecmisinde 6zelik saptan-
mayan hastanin fizik muayenesinde uykuya meyilli oldugu, 6n
fontanelinin kabarik ve pulsatil oldugu goériildii. Hastanin né-
betlerine im. Midazolam sonrasinda fenobarbital ile miidehale
edildi. Hastanin nérolojik konstitasyonu, beyin BT ve diflizyon
MR normal sinirlar icerisinde degerlendirildi. Hastanin tetkik-
lerinde: WBC: 15700/mm?, Hb: 11,5 Hect: %35 PLT: 335000/mm?
MCV: 66,7 fl PNL:%48 LENFO: %46 iire: 16, cre: 0,29 AST: 44
ALT: 24 T.bil: 0,25CK: 449, LDH: 436 Na:137, K: 5,3, Cl: 99 Ca:11,3
CRP: (-) Kan gazinda: ph: 7,44 pCo2: 70,4 HCO3: 22,9 Lac: 1,2
saptandi. G6z hastaliklarina konsulte edildi. Yapilan incelemede
pupil semidilate oldugu icin degerlendirmesi optimaldir. Has-
tanin fundoskopik incelemesi papil 6dem izlenmemis olmakla
beraber fazlaca retinal hemorajiler oldugu izlenmistir. Istismar
acisindan aileyle yapilan degerlendirmede siddet olmadigi ¢o-
cugun kendi hareketlilifi neticesinde pusetinden dustiigii dii-
stiniildi. Hastanin EEGsi: Spontan uykuda alinan kayitta uyku
degisiklikleri goriilmiis olup epileptiform aktivite ya da hemisfer
asimetrisi goriilmemistir olarak izlendi. Tekrarlanan fundosko-
pik muayenede sag gézde foveayr tamamen kapatmayan, solda
ise arka kutbu kapatan subhyaloid hemoraji izlendi. Ayrica her iki
gézde yaygin preretinal hemorajileri mevcuttu. Hemorajilerin

olugma siiresinin 1 aydan fazla olmayacag: diistiniildii. Hastanin
151k-obje takibi izlenmedi olarak yorumlandi. Etiyolojik inceleme
agisindan metabolik tetkikleri de alinan hasta poliklinik kontro-
line gelmek tizere taburcu edildi.

Cikarimlar: Retinal hemoraji genellikle istismar diistindiiriir ve
intrakranial hadiselerin eglik etmesiyle nébetler izlenebilir. Fakat
travma 6ykiisii olan, intrakranial patoloji izlenmeyen, salt retinal
hemoraji ve nébet aktivitesiyle bagvuran vakalar da unutulma-
mahdir.

Anahtar Kelimeler: Nébet, intrakranial kanama, retinal hemoraji
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Parotis bezinde sislik nedeniyle
basvuran olguda tekrarlayan parotit
tanisi

Miiferet Ergiiven, Refia Gézdenur Savci, Olcay Yasa,

Sadiye Tiiter Oz

Istanbul Medeniyet Universitesi, Goztepe Egitim ve Arastirma
Hastanesi Cocuk Saghg ve Hastaliklar Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Tekrarlayan parotit, parotisin tek veya iki tarafh sismesi ile ka-
rakterize, ataklarla seyreden, non-obstriiktif, non-stipiiratif, enfla-
matuar hastaligidir. insidansi bilinmemekle birlikte sadece vaka se-
rilerinin bildirilmis olmasi nadir gériildiigiinii diistindiirmektedir.

Amag: Parotis lojunda sislik nedeniyle bagvuran ve tekrarlayan
parotit tanisi alan olguda, bu hastalig1 vurgulamaktir.

Olgu: On ii¢ yasinda erkek hasta ates, sag parotiste sislik, kiza-
riklik ve agriyla basvurdu. Fizik muayenesinde ek patoloji sap-
tanmayan hastanin hemograminda lékositozu mevcuttu ve
amilaz:378 CRP:4,34 olarak saptandi. Antibiyoterapi ve iv hidras-
yon baglandi. Parotis ultrasonografisinde: Sag parotis glandinin
ylizeyel parcasi boyutu 51x24 mm olup artmistir. Derin boyutu
40x26 mm'dir. Parankimi ileri derecede heterojen olup icerisinde
en biiyligii 10x5 mm boyutunda hipoekoik lezyonlar izlendi (lenf
nodu?).Ancak igerisinde en biiyiigii 2.4 mm uzunlugunda bir kag
adet kalsifikasyon saptandi. Komsu anterior juguler zincirde en
biiytigii 36x14 mm boyutlarinda multipl reaktif LAP saptanmak-
tadir. Gériiniim parotitis lehine anlamlidir olarak gériildii. Oykii-
stinde beg yil icinde 5. parotitis atag: oldugu égrenildi. Eski tah-
lilleri incelendiginde; IgG subgruplarinin normal oldugu, izole
Ig A eksikligi saptandig1 goriildii. Tiim abdomen Usg'de: Mide
distalinde yaklagik 4 cm’lik bir segmentte en kalin yerinde 3 mm
ulagan diffiiz simetrik duvar kalinlagmasi mevcuttur. Batin sag
alt kadranda mezenterik yerlesimli en biiytigii 26x8 mm boyut-
larinda multipl reaktif lenf nodlar izlendi. Biiyiime ve gelisimi,



biyokimyasal parametreleri normal olan, ishal, kusma, kilo kaybs,
hepatosplenomegalisi olmayan ve periferik yaymada atipik hiic-
re saptanmayan hastamizda maligniteden uzaklagildi. Kontrol
parotis Usg'de: Sag parotis gland boyutlar1 41x21 mm olup kon-
turlan belirgin ondiile gériiniimdedir. Parankimde noduler he-
terojen hipoekoik gériiniim izlenmektedir. Parankim icerisinde
ekojen kalisifikasyonlar ve en biiyiigii 9.7x3 mm boyutlu multipl
daginik yerlesimli lenf nodlar1 mevcuttur. Parotis gland inferior
komsulugunda en biiytigii 20x12 mm boyutlu lobiile konturlu
yagh hilusu oblitere bir ka¢ adet reaktif lenf nodu saptandi. Ta-
mimlanan bulgular gecirilmis parotitidis enfeksiyonuna sekon-
der olarak degerlendirildi. Sol parotis gland igerisinde normal
gériiniimde bir kag adet lenf nodu izlenmekte olup parankimi
homojendir olarak izlendi.Hasta cerrahi agidan KBB'ye konsul-
te edilen hastada ameliyat planlanmadi. Hasta antibiyoterapisi
tamamlanip poliklinik kontroliine gelmek iizere taburcu edildi.

Tartigma: Tekrarlayan parotitte (juvenil rekiirren parotit) paro-
tiste sislik (%100), agr1 (%92), ates (%41), kizariklik ve 1s1 artis1
goriliir. Kabakulaktan sonra ikinci en sik gériilen tiikriik bezi
hastahgidir. Genellikle tek taraflidir. 20 den fazla atak goriile-
bildigi bildirilmektedir. Genellikle puberteden sonra semptom-
lar kaybolur. Etiyolojisi bilinmemekle birlikte, konjenital duktus
malformasyonlari, genetik yatkinlik, enfeksiyonlar, alerji, otoim-
miin hastaliklar, immiin yetmezlik suglanmaktadir. Tanida 6ykii
ve klinik bulgularin yan sira USG, siyalogram, BT, MR yardim-
adir. Tedavide fikir birligi yoktur. Ancak, akut atakta antibiyotik
kullaniminin, glandiiler parankimde ek yikimi énledigi bildiril-
mektedir. Streptococcus viridans, Haemophilus influenzae ve
Streptococcus pneumoniae etken olarak raporlanmigtir. Penisi-
lin ve amoksisilin-klavulanat, masaj, siv1 alim, sicak uygulama,
sakiz ¢igneme, siyalogog ajanlar, duktusa prob uygulanmasi ve
dilatasyon onerilmektedir. Agir vakalarda cerrahi girisim veya
radyoterapi uygulanabilmektedir.

Cikarimlar: Tekrarlayan parotit nadir goriilmekle birlikte parotis
bezine uyan bélgede tekrarlayan sislik yakinmasi ile gelen ¢o-
cuklarda ayirici tanida dustiniilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Tekrarlayan parotit, kabakulak, parotit te-
davisi
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Nadir gériilen bir doku kaybi nedeni
olarak herediter ve duysal otonomik
noropati

Aysegiil Demir', Selcuk Uzuner', Aysel Vahapoglu Tiirkmen!,
Ufuk Erenberk?, Serhat Giiler?, Akin Igcan?, Murat Kardag!

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

1Bezmialem Vakf Universitesi, Genel Pediatri Klinigi, Istanbul, Tiirkiye
2Bezmialem vakf iiniversitesi, Cocuk Néroloji Klinigi, Istanbul, Ttirkiye

Girig: Herediter ve duysal otonomik néropatiler (HSAN), agr1 du-
yarsizlif1, normal kas giicti ve refleksler ile akral bégelerde trofik
tilserler, deformasyonlar ve osteomiyelit gelisimi ile karakterize
kalitimsal bir grup hastaliktir. Baz1 formlarinda el-ayak ve dil-
de olusan ilerleyici aksonal hasar, duyu ve otonomik kayiplar ve
buna sekonder dejenerasyonlar hatta ampiitasyonlar gériilebilir.
Iyilesmeyen kirik ve ekstremite uclarinda ampiitasyonla bagvu-
ran bir hastada etyolojik faktér olarak HSAN’a dikkat ¢ekmek
amaciyla bu olgu sunuldu.

Yéntem: Cocuk saghig1 ve hastaliklan servisimizde izlenen has-
tanin anamnez, fizik muayene, laboratuar ve radyolojik verileri
degerlendirildi.

Olgu: Sekiz yasinda Azerbaycan uyruklu kiz hasta 5 ay 6nce
meydana gelen tibia king: sonrasinda kingin iyilesmemesi
ve 1-2 yasinda parmak ucunda soyulmalarla baglayip parmak
ucunda kayipla sonuglanan siireg tarifleniyordu. Sik tekrarlayan
cilt enfeksiyonlar:1 ve 5 yasinda minér travmayla sol tibia kiri-
g1 Oykiisti vardi. Aile anamnezinde benzer ézellikler olmayip
2. derece akraba evliligi vardi. Mental retardasyonu olmayan
hastanin, duysal muayenede alt ekstremitede agri, sicaklik, de-
rin duyu, dokunma hissi yoktu. Taban derisi refleksi alinamiyor
ancak alt ve iist ekstremitelerin motor giicii normaldi. Sol dizde
eski kiriga bagh genis keloid skar, sag dizde iyilesmemis kiriga
bagh yara vardi. Sag ve sol el 1, 2. parmak distalleri ampiitey-
di, 3, 4, 5. parmak distallerinde belirgin yapisal bozukluk géze
carpiyordu. Govde ve ekstremitelerde yaygin skar dokular: var-
di. Solunum, kardiyovaskiiler, gastrointestinal ve genitoiiriner
sistem muayeneleri normaldi. Laboratuar bulgularinda 25-OH
Vit-d diistik, PTH normal, kan sekeri dahil diger biyokimyasal
ve hematolojik parametrelerde 6zellik yok, immun yetmezlik
ile ilgili tetkikleri normaldi. Kemik mineral dansiteleri normal
olup ekstremite grafilerinde uzun kemiklerde distal metafizer
genisleme, falanks uglarinda akroosteolizis, sag diz MR'da tibi-
ada medullar 6dem ve kallus gézlendi. EMG’de ekstremitelerde
yavaslamus sinir ileti hizlar1 duysal polinéropati ile uyumlu bu-
lundu. Genetik tetkiki maddi nedenlerle génderilemeyen has-
ta klinik baslangic, gidis ve laboratuar verilerle HSAN2 olarak
degerlendirildi.

Cikarimlar: Herediter ve duysal otonomik néropatiler (HSAN),
tekrarlayan minér travmalarla geligsen kiriklar ve doku hasarla-
rinin etyolojisinde akla gelmeli, stres kiriklarinin, basinca bagh
plantar iilserlerin 6nlenmesi, ayak ve el koruyucu bakimlarinin
yapimasi saglanmali ve gereginde erken fizyoterapi baglatilma-
lidir. Cilt tilserinde erken miidahale ve iyi izleminin yapilmas:
klinik ve estetik sonugclar1 olumlu etkileyeceginden bu grup has-
taliklar nadir gériilse de akilda tutulmahidur.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, duysal néropati
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Malignite 6n tanili hastada perfore
apandisit olgusu

Refia Gézdenur Savcl, Miiferet Ergiiven, Olcay Yasa

Istanbul Medeniyet Universitesi, Goztepe Egitim ve Aragtirma
Hastanesi, Cocuk Saglhgt ve Hastaliklart Klinigi, Istanbul, Ttirkiye

Giris: Akut donemde tani konulamayan apandisit sonras: gelisen
perforasyon mortalite sebebi olabilecegi gibi maligniteyi taklit
eden tablolara sebep olabilir.

Amag: Akut apandisit, cocuklarda en sik acil cerrahi tedavi ge-
rektiren durumdur. Ancak akut dénemde taninin konulamamas:
sonucu tanisi gecikmis vakalarda perforasyon geliserek maligni-
teyi taklit eden, tanida zorluk yaratan durumlara neden olabilir.
Pratikte nadir gériilen tan giigliigti yaratan bu durumu tartismak
amaclandu.

Olgu: On alt1 yasinda erkek hasta 20 giindiir stirekli sanc tar-
zinda agrisi olan ve annesinin ifadesine gore bir haftada 8 kilo
kayb: olan hasta malignite 6n tamisiyla dis merkezden tarafi-
miza y6nlendirildi. Hastanin 2 hafta kadar 6nce 5 giin karin
agnis1 tetkik nedeniyle dis merkezde interne edildigi 6grenildi.
Ozgecmiginde hematiiri nedeniyle tetkik edilen hastada pato-
loji izlenmedigi belirtiliyor (Elinde epikriz yok). Soyge¢misinde
akraba evlili§i mevcut, bilinen hastalik yok. Fizik muayenede
hastanin genel durumu diigkiin, oral alimda azalmaya sekonder
oral mukoza kuru, batinda periumblikal ve suprapubik bélgede
hassasiyet, batin alt kadranda matite (organomegali? efiizyon?)
saptandi. Hastanin tetkiklerinde WBC:22700/mm?, Hb: 13,7
Hct: %41 PLT: 580000 MCV:86,3 fL, PNL: %89 (20200/mm?),
LENFO: %8,6 (1900) Ure: 27, Cre: 0,8 AST: 33, ALT: 16, Na: 133
K: 4,47, Cl: 96,2, Ca:8,5, LDH: 239, Sed: 71, Crp: 14,2, Amilaz: 59,
Lipaz: 28, CK: 139 olarak saptandi. Hastaya antibiyoterapi ve iv
hidrasyon baslandi. Hastanin dig merkezde yapilan tiim abdo-
men USG'de safra kesesi liimeninde birkac¢ adet milimetrik ko-
lesterol kristalleri diginda patoloji izlenmedi. Yatiginda tekrar-
lanan tiim batin USGsinde: Mesane posteriorunda 92*45 mm
diizensiz siurli yogun icerikli solid heterojen kitlesel lezyon,
komsu mezenter enflamasyon ile uyumlu ekojen gériiniimde
mezenterik bélgede en biiyiigi 15*4 mm multipl lenf nodlan
ve barsak anslar1 arasinda serbest siv1 izlenmistir olarak saptan-
di. ADBGsinde hava sivi seviyeleri olan hasta ¢ocuk cerrahiye
konsulte edildi, akut cerrahi girisim diisiintilmeyen hastanin
rektal tusesinde kitle palpe edilmedi. Oral aliminin kesilmesi
ve N/G drenaj énerildi. Hastanin ¢ocuk onkolojinin énerisiyle
bakilan tiimér markerlarinda bHCG: 0,76 Fibrinojen: 468,97,
seruloplazmin: 0,6 bakir: 144, haptoglobulin: 3,3 NSE: 3,3 AFP:
1,10 Ferritin: 699 olarak izlendi. Hastanin tiim batin BTsinde:

Ileal ve jejunal urveler genis distandii gériiniimde olup, 6zellik-
le ileal urve konturlar1 6demlidir. Pelvis supravezikal bélgeden
baslayan rektovezikal resese uzanan lobiile konturlu 11*7*10
cm boyutlarina ulasan abse seklinde koleksiyon goriilmektedir.
Koleksiyon duvarinda hafif derecede kontrast tutulumu izlen-
mektedir. Bu koleksiyon gerek sigmoid kolon, ileal urveleri ¢ev-
reler sekildedir. Batinda serbest hava goriilmemigtir. Rektum
ve sigmoid kolon konturlar diizenlidir olarak raporlanmig ve
batin ici abse olabilecegi belirtilmisti. Hasta mevcut sonuglarla
konseyde degerlendirildi ve batinda defansi, reboundu da geli-
sen hasta perfore appandisit 6n tanisiyla ¢cocuk cerrahiye dev-
redildi. Appendektomi yapilan ve eksplorasyonda barsaklarin 3
yerden perfore oldugu gériilen hasta tbc peritonit olma ihtima-
liyle génderilen materyal ARB (-) saptand:. Patolojiye génderi-
len materyal appendisit ile uyumlu izlendi.

Cikarimlar: Cocukta karin agrisi pek ¢ok nedene bagh olabilir.
Nedenler aragtirilirken tanisi gecikmis, perfore apandisitli hasta-
larin diger hastaliklar taklit eden bulgular ile de bagvurabilecegi
diigtiniilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Malignite, perfore apandisit, batinda kitle,
kilo kayb:

P-126

Pierre Robin Sendromlu Hastalarin
Klinik Ozellikleri ve Tedavi
Yaklasimlari

Sit Ucar!, Mustafa Varma!, Rafet Keles?, Abdullah Mert!

!0SM Ortadogu Hastanesi, Pediatri Bilim Dali, Sanhurfa, Tiirkiye

20SM Ortadogu Hastanesi, Kulak Burun Bogaz Bilim Dali,
Sanlwrfa, Tiirkiye

Amag: Pierre Robin Sendromu (PRS), mikrognatti, yartk damak
ve glossopitozis ile karakterize dogumsal anomalidir. lk defa
1920 yilinda Fransiz Ortodontist Pierre Robin tarafindan tamim-
lanmistir. Yenidogan déneminde kulak, burun, dis eti, larinks,
kalp, omurga ve ekstremite anomalileri ve eglik eden sendromlar
bildirilmistir. Temel problem mandibula hipoplazisidir. Mandi-
bula hipoplazisi, dilin hipo—farenkse dogru geriye kagmasina yol
acarak, hava yolu tikanikligina neden olabilmekte ve yenidogan
déneminde acil tedavi gerektiren énemli sorunlar ortaya gika-
bilmektedir. Bu ¢aligmada klinigimizde PRS tams: ile takip etti-
gimiz hastalarimizin klinik 6zelliklerini, tedavi yaklagimlarini ve
mortalite nedenlerini degerlendirmeyi amagladik.

Gereg ve Yéntemler: OSM Ortadogu Hastanesi yenidogan yo-
gun bakim iinitesinde Aralik 2008 ile Subat 2014 tarihleri ara-



sinda takip ettigimiz PRS tanisi alan 18 yenidogan retrospektif
olarak hastane bilgi isletim sistemi {izerinden dosyalan incele-
nilerek degerlendirildi. PRS tamusi mikrognatti, yarik damak ve
glossopitozis triadinin varhig: ile konuldu. Calismaya alinan has-
talarin demografik ve klinik 6zellikleri ve laboratuvar bulgular
kaydedildi. Eslik eden diger sistem anomalileri ve sendromlara
yo6nelik yapilan ultrasonografi, ekokardiyografi, kranyal gériin-
tiileme, kromozom analizi tetkikleri ile g6z, kulak burun bogaz,
kardiyoloji konsiiltasyon sonuglar1 degerlendirildi. Hastalara
uygulanan tedavi yontemleri ve mortalite oranlar tespit edil-
di. Istatistiksel analizlerde MedCalc istatistik yazilim kullanilds.
Sonuclar, p<0,05 anlamhilik duzeyinde, %95’lik giiven araliginda
degerlendirildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen hastalarin ortalama dogum
agirlig1 2870 + 672gram, ortalama dogum haftas1 36,7 + 2,1 hafta
bulundu. Hastalarin %55,6 ’si erkek ve %44,4 "ii kiz idi. Hastala-
rin %61,1’i normal yol ile dogmustu ve %61.1’i term bebeklerden
olusmaktaydi. %66,7’si dig merkezden ciddi solunum sikintisi
nedeniyle hastanemize sevkli génderilmisti Yenidogan yogun
bakimda izleminde hastalarin tamaminda solunum yetmezligi
ve beslenme problemi tespit edildi. Hastalarin biiyiik bir bélii-
miinde gelisme geriligi izlendi (%72,2). Respiratuar distres send-
romu nedeniyle %44,4 "tine siirfaktan uyguland. Eslik eden ano-
maliler konjenital kalp hastaligy, laringomalazi, renal anomaliler
ve ekstremite anomalileri seklindeydi. Eslik eden bagkaca send-
rom tespit edilmedi ve tiim hastalarda kromozom analizi normal
bulundu. Invaziv mekanik ventilasyon (%55,6) ve nazofarengeal
hava yolu destegi (%44,4) ile solunum destegi saglandi. Trakeos-
tomi hastalarin %50’sine agilirken, ii¢ hastada glossopeksi ve bir
hastada mandibuler germe uygulandi. Dért hasta dis hekimleri
tarafindan yapilan gecici damaklik ile beslenmesi saglanilarak,
ti¢ hasta nazogastrik beslenme ile hava yolu pozisyonu ailesine
ogretilerek ve bir hasta da ev tipi ventilatér ve nazogastrik bes-
lenme ile taburcu edildi. Mortalite oran1 %61,1 (n=11) bulundu.
Sekiz hasta yenidogan takibi sirasinda tekrarlayan solunum yolu
problemi nedeniyle, iki tanesi prematiirite ve bronkopulmoner
displaziye bagh ve bir tanesi de taburculuk sonras: evde aspiras-
yona baglh kaybedildi.

Cikarimlar: Yenidogan déneminde PRS hastalarinda hipofarenk-
se dogru geriye kacan dil, solunum yolunda tikanmaya neden
olarak ciddi solunum ve beslenme problemlerine neden olmak-
tadwr. Hastalarimiza uygulanan cerrahi tedaviler konservatif
tedavi yaklasimlarina gére daha yiiksek bulunmustur. Cerrahi
tedavi oranlarimin fazla olmasinda invaziv mekanik ventilasyon
oraninin uzun siireli ve yitksek olmasi etkili olurken; konservatif
tedavi oraminin diigiik olmasinda aile uyumu ve desteginin ye-
tersiz kalmasinin etkili oldugu distintilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Pierre Robin sendromu, trakeostomi, yenido-
gan

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

P-127

Poland sendromlu hastalarimizin

klinik bulgular

Banu Giizel Nur!, Zeynep ibisoglu?, Ercan Mihgt!
1Akdeniz Universitesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklart Anabilim Dali,
Pediatrik Genetik Bilim Dali, Antalya, Tiirkiye

?Akdeniz Universitesi, Cocuk Saghg: ve Hastaliklarnt Anabilim Dal,
Antalya, Tiirkiye

Amag: Poland sendromu baglica pektoralis majér kasinin
hipoplazisi, ipsilateral degisken derecede iist ekstremite de-
formiteleri ve gégiis malformasyonlan ile karakterize, kon-
jenital bir sendromdur. Ortalama 30.000 canli dogumda bir
siklikta goriilmektedir. Erkek cinsiyette ti¢ kat daha sik goriil-
dugt bildirilmektedir. Lokalizasyon olarak sag tarafta daha
stk gorilmektedir. Olgularin ¢ogunlugu sporadik olmakla
birlikte, otozomal dominant gegiste tanimlanmaktadir. Bu
caligmanin amaci, Poland sendromlu olgularimizda yas, cin-
siyet, eslik eden klinik belirtilerin ve radyolojik bulgularinin
degerlendirilmesi ve sendromun ¢ocukluk ¢aginda tan alabi-
lirliginin arttirilmasidar.

Gereg ve Yontemler: Cocuk Genetik poliklini§ine Ocak 2000-
Ocak 2014 tarihleri arasinda, gégiis deformitesi sikayeti ile
basvuran 2-17 yas arasindaki 8 hastanin kayitlan geriye déniik
olarak incelendi. Hastalarin yas, cinsiyeti, aile 6ykiisti, klinik bul-
gulari, radyolojik tetkikleri, kromozom analizleri ve psikometrik
analizleri kaydedildi.

Bulgular: Caligmaya alinan sekiz hastanin yag ortalamasi 9.12
yas, E:K orami 5/3 bulundu. Akraba evliligi bir hastada goriil-
dii. Pozitif aile 6ykiisii saptanmadi. Hastalarimizda en sik sa§
tarafli (6 hasta) pektoralis major yoklugu bulundu. Ekstremite
anomalisi olarak en sik brakidaktili (4/8), sindaktili (3/8), he-
mihipertrofi (1/8) bulundu. Vertebra patolojilerinden 2 hastada
skolyoz goriildii. Kardiyak anomalilerden bir hastada dekstro-
kardi, bir hastada hafif mitral yetmezlik ve trikiispit yetmezlik
saptandi. Bir olguda piyelonefrit gecirme &ykiisti mevcuttu.
Bir hastada hafif diizeyde mental retardasyon bulundu. Kro-
mozom analizlerinde patoloji saptanmadi. Bir hastaya meme
operasyonu uygulandi.

Cikarimlar: Poland sendromlu hastalar kozmetik problemler
nedeniyle adélesan ve erigkin dénemlerinde tani alirken, gii-
niimiizde sendromun daha iyi biliniyor olmas: ile tanisi cocuk-
luk déneminde konulabilmektedir. Nadir gériilen bir sendrom
olmasina ragmen, literatiirdeki bildirilen olgu sayisinin artisi
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ile sendromun, kozmetik problemlerin yani sira fonksiyonel
bozukluklara da neden olabildigi goriilmektedir. Cocukluk ¢a-
ginda gogiis deformitesi, meme ve meme basi anomalileri, ayn1
tarafta parmak anomalileri ve kolda hipoplazi saptanirsa tanida
Poland sendromu da akla gelmeli ve multidisipliner yaklagimla
hastalar izlenmelidir. Erken ve dogru tani, gereksiz arastirma-
lar1 engelleyip ebeveynlerin endiselerini azaltir ve basarih bir
tedavi olanag: saglar.

Anahtar Kelimeler: Poland sendromu, pektoralis major yoklugu,
meme bagi anomalileri

P-128

Crouzon Sendromu

Aslihan Kiraz!, Veli Yildirim?, Mehtap Durukan Tosun?

Kaynaklar

1. Locuratolo N, Baffico M, Baldi M, Parisi V, Micacchi F, Angelucci V,
Rojas Beccaglia M, Pirro C, Fattapposta F. A novel fibroblast growtth
faktor receptor 2 (FGFR2) mutation associated with a mild Crouzon
syndrome. Arch Ital Biol 2011; 149: 313-7.

2. Murano L. Crouzon syndrome. Nihon Rinsho 2006; 3: 416-7.

3. Ahmed [, Afzal A. Diagnosis and evaluation of Crouzon syndromeg
J Coll Physicians Surg Pak 2009; 19: 318-20.

Anahtar Kelimeler: Crouzon, kurbaga yiizii, FGFR2

P-129

ki olgu nedeniyle poland sendromu

Aslihan Kiraz!, Mehtap Durukan Tosun?,
Sabahat Baglarbas1®

!Mersin Kadin Dogum ve Cocuk Hastahklan Hastanesi, Tibbi Genetik Kli-
nigi, Mersin, Tiirkiye

2Mersin Kadin Dogum ve Cocuk Hastanesi, Cocuk Psikiyatrisi Klinigi, Mer-
sin, Tiirkiye

3Mersin Kadin Dogum ve Cocuk Hastanesi, Pediatri Klinigji, Mersin, Tiirkiye

Amag: Crouzon sendromu kafatas: ve yiiz kemiklerinin etkilen-
digi genellikle otozomal dominant gecis gésteren konjenital kra-
niofasiyel bir sendromdur(1). Artmis baba yas ile iligkili oldugu
diistiniilen sendrom 25.000-50.000 canli dogumda bir gériilmek-
tedir. Klinikte kranial siitiirlerin erken kapanmasi, hipertelorizm,
s1g orbitalar, ekzoftalmus, orta yiiz hipoplazisi ve tipik kurbaga
benzeri yiiz ile karakterizedir(2). Hastalarin %60'1nda FGFR2 ge-
nine ait mutasyonlar gésterilmistir(1). Her iki cinste esit olarak
goriilmektedir. Fenotipik ekspresyondaki degisiklikler sonucun-
da baz1 hastalar sendromun biitiin 6zelliklerini gosterirlerken,
diger aile bireyleri normal gériinebilirler ve sadece mutasyonlari
tasiyic1 olabilirlex(3).

Gereg ve Yontemler: U¢ yasinda erkek hasta klinigimize dis-
morfik yiiz bulgularnn ve konusmada gerilik ile basvurdu.
Ovykiisiinde kranial sinositoz nedeniyle yapilmis operasyon
hikiyesi mevcuttu.

Bulgular: Olgunun muayene ve incelemelerinde frontal kemik
operasyon izleri, ekzoftalmus, hipertelorizm, ekzotropya, yiiksek
damak, hafif diizeyde zeka geriligi ve pitotik serebellar tonsille-
rin eslik ettigi kranial MR bulgular1 saptandi.

Cikarimlar: Bu bulgularla hastaya Crouzon Sendromu tanisi ko-
nuldu. Genetik danigmanlik hizmeti verilen hastaya molekiiler
analiz yapilmas: planlandi. Olgu nadir gériilmesi ve fenotipik
6zellikleriyle tani konulabilmesi nedeniyle sunuldu.

!Mersin Kadin Dogum ve Cocuk Hastanesi, Tibbi Genetik Klinigi,
Mersin, Tiirkiye

2Mersin Kadin Dogum ve Cocuk Hastanesi, Cocuk Sagligi ve
Hastaliklar Klinigi, Mersin, Tiirkiye

Poland sendromu pektoralis major kasinin tek tarafli yoklu-
gu ile karakterize konjenital bir sendromdur. Bu sendroma
meme, el ve diger organ anomalileri de eslik edebilir. Genel-
likle sag tarafi tutar ve erkeklerde daha siktir. Sendromun tek
sabit bulgusu “pektoralis majér kasinin sternokostal pargasi-
nin yoklugu”dur. Klinik bulgular degiskenlik gésterir. Sikhig
1/7000 ile 1/100000 arasinda bildirilmektedir. Etyolojisi bilin-
memektedir. Anne karninda toksik etkilerin rolii oldugu sa-
mlmaktadir. Ilk olgu, 11 yasinda kiz hasta sag kol hipoplazisi,
opere sag el deformitesi klinigi ile bagvurdu. Oykiistinde sag
el sindaktilisi ve ani olusan gézde kayma nedeni ile iki ope-
rasyon hikayesi mevcuttu. Sag kol hipoplazisine eslik eden sag
pektoral kas yoklugu, sag taraf meme geligim defekti, sola gére
kiiclik sag el, sag el isaret parmaginda mediale deviasyon, bi-
lateral ayak bagparmaklarinda laterale deviasyon, sag ayak 2-3.
parmakta parsiyel sindaktili, parmaklarda boy orantisizhig: ve
bilateral pes planusu mevcuttu. Ikinci olgu, 5 aylik erkek hasta
sol ekstremite hipoplazisi ve sol el parmaklar: gelisim defekti
klinigi ile bagvurdu. Sol elde parmak somitleri olan hastanin
metakarpallerinde defekt gézlenmedi. Sol tarafi saga goére hi-
poplazik olan hastanin solda pektoral kaslar1 yoktu. Mevcut
bulgular ve incelemeleri neticesinde hastalara Poland send-
romu tanist konuldu. Genetik danigmanlik hizmeti verilen
hastalar nadir gériilmesi ve fenotipik 6zellikleriyle tan1 konu-
labilmesi nedeniyle sunuldu. Poland Sendromu tanisi konulan
hastalarda sendromun kliniginde gézlenebilen klinik varyas-
yonlara dikkat cekebilmek amacland:.

Anahtar Kelimeler: Poland sendromu, pektoralis majér, dekstro-
kardi
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Klein- Waardenburg sendromlu bir
olgu

Aslihan Kiraz?!, Ozgiir Aldemir!, Hiilya Diindar?,
Mehtap Durukan Tosun?

Kadin Dogum ve Cocuk Hastanesi, Tibbi Genetik Klinigi, Mersin, Tiirkiye
2Kadin Dogum ve Cocuk Hastanesi, Pediatri Klinigi, Mersin, Tiirkiye

Waardenburg sendromu (WS) siklikla degisen derecelerde sagurlik,
noral krestten kaynaklanan yapilarin minor defektleri ve pigmentas-
yon anomalileri ile karakterize nadir goriilen genetik bir hastaliktir.

Klinik bulgulara gére dort tipi tanimlanmistir. Klein-Waarden-
burg Sendromu’nda (WS Tip III) distopia kantoruma ilaveten
iist ekstremitelerin tutulumu vardir. Nadiren mikrosefali, iskelet
anomalileri ve mental retardasyon da gézlenebilir.

KLINIK

Gok soluk ya da parlak mavi géz, Iris iki farkli renge sahip olan géz-
ler (iris heterokromisi), Distopia kantorum Bir percem beyaz sag
(poliosis) veya erken agaran sag, Blefarofimosis Belirgin burun kokii,
Hafiften agira kadar degisen derecelerde isitme kayb: gériilebilir.

Bu ¢ahigmada anne-babasinda akrabahig1 olmayan, 6 yasinda, pectus
excavatum, kanat skapula, inguinal herni ve kardes hikayesi (isitme
engeli, iris heterokromisi) mevcut, WS Tip III tamih hasta sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Klein- Waardenburg sendromu, iris heterok-
romisi, poliosis

P-131

Smith Lemli Opitz sendromu olgu
sunumu

Esra Ozmen', Suna Asilsoy?, Ozgiir Cogulu’®,
Murat Derbent*

!Bagkent Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Ankara, Ttirkiye

?Bagkent Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgt ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Adana Uygulama ve Aragtirma Hastanesi, Pediatrik
Alerji Bilim Dali, Adana, Tiirkiye

3Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, T1bbi Genetik Anabilim Dah, Izmir, Tiirkiye

‘Bagkent Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklan
T1ibb1 Genetik Anabilim Dal, Ankara, Tiirkiye

Giris: Ilk olarak 1964’de Smith ve arkadaslar tarafindan tanim-
lanan Smith-Lemli-Opitz sendromu (SLOS) kolesterol sentezin-
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deki bozukluk nedeniyle olusan multipl konjenital anomali ve
mental retardasyonla seyreden, otozomal resesif kalitilan bir
sendromdur. Kolesterol biyosentezinde skualen halkasinin olu-
sumundan sonraki basamak olan 7-dehidrokolesterolii (7-DHC)
kolesterole ceviren 7- dehidrokolesterol rediiktaz (DHCR?7) enzi-
minin eksikligi ile olugur. SLOS hastalarinda tipik bulgular; yay-
gin gelisimsel gerilik, yiize ait dismorfik bulgular, mikrosefali,
bitemporal darlik, diistik kulak ¢izgisi, pitoz, hipertelorizm, asag:
cekik palpebral fissiirler, kisa filtrum, basik burun kékii, 6ne ba-
kan burun delikleri, yarik damak, bifid uvula, mikrognati, postak-
siyel polidaktili, ikinci ve tiglincii ayak parmaklar1 arasinda sin-
daktili, konjenital kalp hastaliklan ve iirogenital anomalilerdir.
Bu bildiride; yaygin gelisimsel gerilik ve dismorfik bulgulariyla
tani alan bir erkek cocugun ailesinin sorgulanmasiyla, diger kar-
desinde de SLOS oldugu gosterilen ve molekiiler genetik ¢alig-
mayla taninin dogrulandig: bir aile sunulmustur.

Olgu: Yedi aylik erkek hasta, gelisimsel gerilik, biiylime geriligi,
atipik gériiniimii olmasi nedeniyle bélimiimiize yénlendirildi.
Opykiistinden; miyadinda 2400gr, C/S ile dogdugu; anne babanin
saghkl ve birinci dereceden akraba olduklari, kardeslernin: 1.
cocuk / kiz, 4. Ayda ex (kalp yetmezligi, intestinal atrezi, gelisme
geriligi ) 2. cocuk 5 yas kiz, saglikly, 3. cocuk / 3 yas kiz (mental ve
motor gerilik, yarik damak ve dudak nedeniyle opere, ayak 2-3.
parmaklarinda sindaktili ) oldugu belirtildi. Annenin 4. gebeligin-
den dogan bebek oldugu, halen anne siitii ile beslendigi ancak ye-
terli kilo alamadigy, 2 aylikken boyun kontroliiniin oldugu, etrafla
iligki kurdugu ancak halen oturamadig, dénemedigi 6grenildi.

Fizik muayenede; agirhg1 4900 gr (<3p), boyu 59 cm (<3p), bas
cevresi 39 cm (<3p), 6n fontanel 5x3 cm dogal bombe, hipoto-
ni, hafif-orta néromotor gerilik, dismorfik bulgularindan; mid-
fasiyal hipoplazi, deprese burun képriisi, telekantus, anteverted
burun delikleri, mikrognati, kulaklar belirgin, heliks diiz, eksti-
remitelerde sag elde Simian c¢izgisi, her iki ayak 2-3. parmakta
sindaktili saptandi. Diger sistem bulgular1 normaldi.

Laboratuar bulgularinda; tam kan sayimy, karaciger, bébrek fonk-
siyon testleri, Ca, kantitatif immunglobulin G, A, M, ACTH, korti-
zol, ¢ok uzun zincirli yag asitleri normal olarak saptandi.

Kan lipidleri, total kolesterol:49 mg/dL (60-160) HDL:10 mg/dL
(30-65) LDL: 30 mg/dL (60-130) VLDL:9 mg/dL (7-30) olarak dii-
stk, trigliserid ise normal olarak bulundu.

Molekiiler analiz ile homozigot p.T93M mutasyonu (+) saptandi.

Tartisma: Klinik ve dismorfik 6zellikleri Smith-Lemli-Opitz
sendromu ic¢in tipik bulunmustur. Kolesterol sentezindeki
bozukluk nedeniyle olusan multipl konjenital anomaliler ve
mental retardasyonla seyreden bu hastalikta tani serum ko-
lesterol duisiikliigii, 7-DHC yiiksekligi saptanmas1 ve DHCR7
mutasyon analizi ile konur. Molekiiler yéntemler ve amniyo-
tik siida 7-DHC diizeyinde artisin gosterilmesi ile prenatal
tan1 olasidir. Cocuk saghg: ve hastaliklari polikliniklerinde
multipl konjenital anomalileri ve psikomotor geriligi olan ¢o-
cuklardan kolesterol seviyesine de bakilmali ve diistik sapta-
nan kolesterol diizeyleri, SLOS agisindan uyarici olmalidir. Bu
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nedenle, SLOS tanis: alan olgularin ailelerine genetik danig-
ma verilmeli, bir sonraki ¢ocuklarinin SLOS olma olasiliginin
%25 oldugu vurgulanmali ve isteyen ailelere prenatal tan se-
cenegi sunulmahidir.

Anahtar Kelimeler: Smith-Lemli-Opitz, 7- dehidrokolesterol re-
diiktaz, dismorfik bulgular, prenatal tam
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Genital anomalisiz Antley-Bixler
Sendromu olgusu

Aysel Vehapoglu!, Selcuk Uzuner!, Ethem Giineren?,
Aysegiil Dogan Demir', Serdar Tiirkmen’,

Mustafa Atilla Nursoy*

!Bezmialem Valkaf Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

?Bezmialem Vakif Universitesi Tip Fakiiltesi, Plastik ve Rekonstriiktif
Cerrahi Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

*Balarkdy Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Klinik
Biyokimya Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Giris: Antley-Bixler sendromu, 6zellikle kafa ve ekstremiteleri
etkileyen yogun iskelet sistemi malformasyonlarinin 6n planda
oldugu, iki farkli gendeki mutasyonlara gore klinigin belirlendi-
gi tipik yliz goriintiisii olan oldukc¢a nadir bir genetik hastaliktur.
Burada steriodogenezis defekti olmayan izole bir Antley-Bixler
sendromu olgusu sunulmaktadir.

Olgu: Ugiincii IVF denemesinden, 38 gebelik haftasinda C/S ile
3320 gr agirhiginda dogan bebek, koanal atrezi tanisi ile ikinci
giin opere edildi. Hastamizda yiiz orta bélgede maksiller hipop-
lazi, hipertelorizm, frontal bossing, proptosis, ekzoftalmus, ge-
nis 6n fontanel, diiz basik burun, diistik yerlesimli kulaklar ve
displastik kulak kepcesi, yiiksek damak, kisa boyun ve brakisefali
ile tipik yiiz gériintiisti vardi. Radiohumeral sinostoz bagh her
iki dirsekte eklem kontraktiirii (90° kilitli), biitiin ekstremiteler-
de bagparmak genisligi, bilateral yelpaze ayak olan ¢ocukta beyin
USG'de ventrikiiler dilatasyon tespit edildi. Karin USG ve EKO’su
normal olan kiz gériiniimlii normal genital yapiya sahip hastanin
karyotip analizinde 46XX tespit edildi. Bilateral coronal sinos-
toza bagh kraniosinostoz nedeni ile kraniotomi ve sant operas-
yonu geciren cocuk 2,5 yildir klinigimizde takip edilmektedir.
Yapilan biyokimyasal testlerinde patolojik bir degeri olmayan,
17a hidroksilaz, kortizol, ACTH, androstenodion seviyeleri ya-
sina uygun olarak bulunan hastanin adrenal yetmezlik bulgusu
yoktu. Kraniotomi ve sant operasyonu sonrasi yagina uygun nor-
mal bir zeka gelisimi goriildi. Yapilan genetik inceleme sonucu
FGFR2(10q26) gen mutasyonu tespit edildi.

Tartisma: Antley-Bixler Sendromu, ilk kez 1975’te tanimlanan
her iki cinsi esit etkileyen cogu otozomal resesif kalitimla gecen

dogumda veya prenatal tani konulan kraniosinostoz sendromla-
nindan biridir. Iskelet sistemi sinostozlari yaninda renal ve kar-
diak malformasyonlar, nazal-anal ve vaginal atreziler gériilmek-
tedir. Yenidogan déneminde %80 6liimciil olan, radiochumeral
sinostozla birlikte kraniosinostozun gortildiigti bu hastalikta, iki
cesit genetik mutasyon tamimlanmugtir. Fibroblast growth fac-
tor reseptor 2 genindeki (FGFR2) heterozigot mutasyon iskelet
sistemi sinostozlarindan sorumludur. Bu izole tipinde normal
genitalya ve normal steriodogenes goriilmektedir. FGFR2 genin-
deki diger mutasyonlar kraniosinostoz sendromlar1 olan Apert,
Crouzon, Pfeiffer, Saethre-Chotzen sendromunda da gériilmek-
tedir. Antley-Bixler Sendromunda anne ve babadan her biri bu
hastalik icin defektif bir gen tasimaktadur. Ikinci tipinde ise sitok-
rom P450 oksidorediiktaz1 kodlayan gendeki (POR) mutasyonlar
sonucu her iki cinside etkileyen steriodogenes defekti ve genital
anomaliler gériilmektedir. Bu defekt glukokortikoid eksikligi,
konjenital adrenal hiperplazi ve ambigius genitaleye yol agmak-
tadir. Bizim hastamizda FGFR2(10q26) gen mutasyonu tespit
edildi ve farkli zamanda gecirdigi diizeltici operasyonlarla nor-
mal zekaya sahip olarak yasamaktadir. Bugtine kadar en uzun 10
yil yasam goériilen Antley-Bixler Sendromunda 6liim solunumsal
problemlerden olmaktadur.

Anahtar Kelimeler: Antley-Bixler sendromu, kraniosinostoz
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Oral selatér deferasiroksa bagli az
bilinen bir yan etki: Gastrointestinal
hemoraji

Ali Tslek!, Vedat Uygun?

!Akdeniz Universitesi Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dal,
Antalya, Tiirkiye

2Medikal Park Hastanesi, Cocuk Hematolojisi Klinigi, Antalya, Tiirkiye

Deferasiroks demir yiikiine neden olan hematolojik hastaliklarda
yaygmn olarak kullamilan ti¢ selatérden biridir. Deferasiroksa bagh
bulants, kusma ve ishal gibi gecici gastrointestinal yakinmalar sik-
likla goriilmekle birlikte gastrik tilser ve gastrointestinal hemoraji-
ye neden olup olmadig: bilinmemektedir. Burada tartigma konusu
olan olgu talasemi major tamisi ile izlenmekte ve iki kez tist gastro-
intestinal sistem kanamasi gecirmistir. Olgunun endoskopik ince-
lemeleri ve klinik 6zellikleri birlegtirilerek yapilan degerlendirme-
de deferasiroks kullaumi sonucu gastrik tilser ve gastrointestinal
kanama gelistigi veya deferasiroksun peptik hastalik gelisimini ko-
laylagtiricr bir faktor oldugu diistiniildii. Bildirimizde, gastrik tilser
gelisimi icin 6nemli bir risk faktérii olan Helicobacter pylori i¢in
endemik bir bélgede oldugumuzun akilda tutulmas: ve deferasi-
roksun dikkatli kullanilmas: gerektigi vurgulandi.

Anahtar Kelimeler: Deferasiroks, gastrik iilser, gastrointestinal kanama
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Akut lenfoblastik I6semili bir
cocukta posterior reversibl
ensefalopati sendromu ve Flair-MR
goriintiileme

Betiil Kizildag', Sevil Bilir Goksugtir?, Mervan Bekdas?,
Gokge Kaya?, Fatih Demircioglu?, Erol Kismet?

1Abant Izzet Baysal Universitesi Radyoloji Anabilim Dali, Bolu,
Tiirkiye

2Abant Izzet Baysal Universitesi Cocuk Saghi ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Bolu, Ttirkiye

Girig: Posterior reversible ensefalopati sendromu (PRES) bag
agrisi, letarji, gorme bozukluklari, parezi, mide bulantisi ve hi-
pertansiyon ile beraber goriilen, etken olan faktériin ortadan
kaldinlmasiyla cogunlukla geri déntisiimli gecici bir durumdur.
Klinik 6zellikler iskemik veya hemorajik strok, ensefalit, venoz
tromboz gibi durumlara ¢ok benzerlik gésterebilmektedir. Rad-
yolojik incelemede en 6nemli 6zellik; beyin manyetik rezonans
goriintiilemelerin normal bulgular gostermesi nedeniyle hastalik
dustintildiigiinde mutlaka tipik olarak bilateral parietooksipital
bélgelerdeki vazojenik 6demin ancak T2A ve FLAIR sekanslarda
hiperintensite seklinde saptanmasidir. Burada akut lenfoblastik
l6semi tanisiyla kemoterapi tedavisi almakta olan bir cocuk has-
tada santral sinir sistemi ile ilgili strok, hemoraji gibi 6nemli kli-
nik durumlarla karigabilen bir PRES vakas: sunulmaktadir.

Olgu: On yasinda kiz hasta preB akut lenfoblastik l6semi tanisiyla
BFM 2002 protokolii HR1 blok tedavisinde 5g/m? metotreksat al-
mus ve tedavi sonras: hidrasyon ve folik asit tedavileri uygulanmus-
tir. Tan1 6ncesi ve tanidan itibaren tedavisi boyunca herhangi bir
norolojik problemi veya hipertansiyonu saptanmayan hasta tabur-
cu edilisinin ertesi giinii jeneralize tonik klonik nébet ile acil servi-
se bagvurdu. Status epileptikus tablosunda oldugu degerlendirilen
hastanin bilinci kapaly, tansiyon degerleri yasa gére 95 persentilin
lizerinde (130/95 mm Hg) idi. Intravensz fenitoin tedavisi ile n-
betleri kontrol altina alinan hastada sag hemipleji saptandi. Intrak-
ranial kanama, enfarkt 6n tanilariyla istenen kraniyal tomografi ve
manyetik rezénans (MR) goriintiileme, MR-anjio tetkikleri normal
olarak rapor edildi. Bilinci agildiktan sonra bag agrisi, mide bulan-
tis1, kusma ve anlamsiz konusmalar1 olan hastaya antihipertansif
tedavi olarak ACE inhibitérii baglandi. FLAIR MR da bilateral pa-
rietooksipital bélgede beyin 6demi saptanan hastaya PRES tanisi
konuldu. Hastada 24 saat iginde klinik bulgularinda hizh diizelme
ve kas kuvvetinde 6nemli ilerleme saptandi. Kan basinci degerleri
normal sinirlara inen hastada oral sodyum valproat tedavisine ge-
cildi ve sag hemipleji 48 saat icinde tamamen diizeldi.

Tartisma: PRES gelisiminden sorumlu gériilen en 6nemli me-
kanizma yiiksek kan basinci ve serebral otoregulasyonun bozul-
masiyla olusan serebral hiperperfiizyon ve arteriyel hidrostatik
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6dem gelisimidir. Bizim hastamizda da ilk bagvuruda daha 6n-
ceki kemoterapisi boyunca hi¢ gézlenmemis olan hipertansiyon
saptandi. Hastalardaki epileptik atagin mekanizmas: olarak da
korteks ve beyaz cevherdeki sivinin irritatif etkisine bagh olarak
nébet gelismesi 6ne stirtilmektedir.. Hastamizin acil servisindeki
takibi sirasinda fenitoin yiiklemesi ve sodyum valproat tedavisi
ile nobetler kontrol altina alindi. N6roradyolojik gériintiileme-
lerde en karakteristik bulgu FLAIR-MR'da 6zellikle parietooksipi-
tal bslge olmak iizere daha ¢ok serebral hemisferlerin posterior
kisimlarim iceren beyin 6demidir. Bizim olgumuzda da beyin
MR bulgulan normal iken FLAIR-MR goriintiilemesinde bilate-
ral parietooksipital bélgede beyin 6demi saptanmistir.

Cikarimlar: Daha ¢ok erigkin hastalarda eklampsi ve bazi kemote-
rapotikleri alan malign hastaliklarda bildirilen PRES, ¢cocuklarda
da Kklinik olarak bircok ciddi serebral olayla karigtig1, ayiric1 tani-
sinda kraniyal BT ve MR goriintiilemede normal bulgular bulu-
nup FLAIR MR ile tam1 konulabildigi, erken teshis ve tedavi ile
sekel birakmadan iyilestigini hatirlatmak icin sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: PRES, FLAIR, MR
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Oral kobalamin tedavisi verilen
megaloblastik anemi olgusu

Tugce Bozkurt!, Yasemin Isik Balci?,
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?Pamukkale Universitesi Hastanesi, Cocuk Hematolojisi Bilim Dall,
Denizli, Tiirkiye

Giris: Nutrisyonel Vitamin B12 ve folik asit eksikligi, cocuk-
larda pansitopeniye neden olan ender durumlardandir. En sik
goriilen klinik bulgular gelisme geriligi, hipotoni, istahsizlik,
stoma-tit ve glossittir. Agir olgularda ise duyu kayiplari, para-
liziler ve kisilik degisiklikleri gériiliir. En énemli hematolojik
bulgu anemidir. Bu makalede pansitopeni etyolojisiyle hasta-
nemize sevk edilen, vitamin B12 ve folik asit eksikligi tanis
alan ve trombositopenik olmas: nedeniyle intramuskuler ko-
balamin preperatinin oral yoldan verilmesiyle tedavi edilen 16
yasinda kiz hasta sunulmustur.

Olgu: On alt1 yaginda kiz hasta, bir haftadir devam eden halsiz-
lik, solukluk ve bas dénmesi sikayeti ile bagvurdugu dig mer-
kezde pansitopeni (beyaz kiire:1800 /mm? hemoglobin:3,6 g/
dL, trombosit sayis1 35000/mm?®) saptamasi lizerine hematolo-
jik malignensi én tanisi ile hastanemize sevk edildi. Ozge¢mi-
sinde bilinen bir hastaligi, kronik ila¢ kullanimi, radyasyon ve
toksin maruziyeti olmadigi, menometrorajisi oldugu ve haftada
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bir giin kirmiz: et tiiketimi oldugu 6grenildi. Hastanin genel
durumu orta, bilinci agik, soluk gériiniimdeydi. KTA:110/dK,
TA:95/56 mm-Hg, Spo,:%98 idi. Organomegali, lenfadenopa-
ti, iskelet anomalisi yoktu. Tetkiklerinde beyaz kiire:2700/mm?,
Hb:5,8 g/dL, MCV: 79,7 fL, RDW:32, trombosit sayis1 35000/
mm?, retikiilosit: %0,4, direkt coombs negatifti. Periferik yay-
masinda %28 Polimorfoniiveli 16kosit, %72 lenfosit, nétrofil-
lerde hipersegmentasyon izlendi. Biyokimyasal tetkiklerinde
karaciger, bobrek fonksiyon testleri normal idi. TORCH, EBV,
Hepatit, brusella serolojileri negatifti. Vitamin B12: 95.45, Fo-
lat: 2.43 saptandi. Kemik iliginde eritroid seri:%59, lenfoid
seri:%10, myeloid seri:%31 saptandu. Eritroid hiperplazi ve tiim
serilerde megaloblastik degisiklikler izlendi. Vitamin B12 ve fo-
lik asit eksikligi anemisi tamisiyla 5 mg/giin’den oral folik asit
ve trombositopenik olmasi nedeniyle 1000 mcg vitamin B12
ampul formu oral olarak baslandi. Tedavinin 8. giintinde tetkik-
lerinde Hg:7,8 g/dL, beyaz kiire:3750/mm?, trombosit:55000/
mm?® saptanan hastanin vitamin B12 tedavisi yine oral olarak
giin asiriya gecildi. Genel durumu iyi, vital bulgular: ve hemo-
dinamisi stabil olan hasta tedavisi diizenlenerek taburcu edildi.
Tedavinin 2. ayinda, haftalik 1000 mcg oral kobalamin almakta
iken kontrol tetkiklerinde Hg: 9,4 g/dL, beyaz kiire:5100/mm3,
trombosit:114000/mm?, MCV:84 L, RDW: 24 saptanan hastada
aylik tedaviye gecildi.

Cikarimlar: Oral tedavi 6zellikle pediatrik hasta grubunda te-
daviye uyumu kolaylastirdigindan tercih edilebilir. Pediatrik
cok sayida hastanin alindig1 bir 6rneklemde ¢aligma yapilmasi
ve uzun vadede sonuglarin takip edilmesi oral ve intramusku-
ler tedavinin birbirine ustiinliiklerini géstermede daha faydal
olacaktr.

Anahtar Kelimeler: Vitamin B12 eksikligi, megaloblastik anemi,
oral kobalamin tedavisi

P-136

Mikofenolat mofetil ile remisyon
saglanan steroide direncli otoimmun
hemolitik anemi olgu sunumu
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Amag: Otoimmiin hemolitik anemi (OIHA), eritrosit antijenle-
rine kargi antikor olusmasi, antikorla kaplanmig eritrositlerin
retikiiloendotelyal sistemde yikimu ile karakterize bir hastaliktir.
1/10000 sikliktadir. Genellikle normokrom ve normositer anemi,

indirekt hiperbilurubinemi ve hepatosplenomegali gériilmek-
tedir. Tedavide steroidler ilk tercihdir. Steroide cevap vermeyen
daha az olguda ise immunstipresér tedaviler uygulanmaktadir.
Burada, otoimmun hemolitik anemi tanis1 konulan ve steroide
tedavisine direncli olup immunsupresif tedaviden fayda géren
bir olgu sunulmustur.

Olgu: iki yaginda erkek hasta halsizlik, solukluk sikayeti ile ge-
tirildiginde, cilt soluk ve ikterik, dalak 3 cm palpabl, karaciger
nonpalpe idi. Idrar renginde son 2 giindiir koyulasma oldugu
belirtildi. Tetkiklerinde hemoglobin: 4.8 g/dL, MCV: 103, be-
yaz kiire, trombosit, vitamin B 12, folik asit, ferritin diizeyleri
normal, LDH: 683, indirekt bilurubin: 3.4 mg/dL, direkt bilu-
rubin: 1.2 mg/dL, direkt coombs 4 (+), komplemanli coombs
(-) saptandi. Periferik yaymasinda yaygin sistosit, gézyas: hiic-
resi, sferosit, normoblast, makrositoz gériildii. Retikiilosit %29
bulundu. Hastaya otoimmun hemolitik anemi tanisi konularak
metilprednizolon 2 mg/kg/giin 4 dozda baslandi. Viral tetkikle-
ri gecirilmis enfeksiyonla uyumlu, G6PD diizeyi normaldi. 10.
giin remisyon saglanan hasta steroid azaltilarak taburcu edildi.
6 ay sonra solukluk ve sarilik ile getirildiginde, hemoglobin:
7.6 g/dL, direkt coombs IgG (++),kompleman coombs (C3) (+++)
pozitif, retikiilosit %3 saptandi. Periferik yayma hemoliz ile
uyumluydu. Soguk aglutininler (-) saptandi. Prednisolon 2mg/
kg/gtin baglandi. Hasta yatisinin 3. giiniinde hemoglobin de-
gerinde yiikselmemesi tizerine prednizolon tedavisi 3 mg/kg/
gilin olacak sekilde artirildi. Prednizolon tedavisinin 10. giiniin-
de, hemoglobin:9.4 g/dL, direkt coombs IgG (++),kompleman
coombs (C3d) (+++) pozitif, retikiilosit %10, total billurubin:1.4
mg/dL, indirek bilurubin 0.8 mg/dL saptanmas: iizerine tabur-
cu edildi. Olgu 7 ay sonra kontrol muayene sirasinda hemog-
lobin:4,7 mg/dL, periferik yaymasinda %18 normoblast, %6
metamyelosit, %52 parcali, %16 lenfosit, %6 monosit, ve po-
likromazi saptand. Direkt ve indirekt coombs +4/+4 pozitif ve
total bilirubin: 5,4 mg/dL olarak saptandi. Relaps kabul edilen
olgumuza 2 mg/kg/giin steroid baslandi. Hemoglobin degeri-
nin yiikselmemesi {izerine steroid tedavisi 6 mg/kg/giin olarak
artirildi. Steroid kesilme asamasinda hemoglobin degerinin
diismesiyle olgumuza immunsupresif tedavi seceneklerinden
Rituksimab 375 mg/m?*/hafta olarak 4 hafta verildi. Ancak re-
misyon saglanamadi. Aralikhi eritrosit transfiizyonu yapilan,
splenektomi planlanan ancak hasta uyumsuzlugu nedeniyle
yapilamayan olgumuza alternatif olarak Mikofenolat mofetil
(MMF) 15 mg/kg/giin iki doz baslandi. Remisyon saglanama-
mas! lizerine Mikofenolat mofetil (MMF) 30 mg/kg/giin olarak
artirildi. Tedavinin 21. giintinde beyaz kiire:9200 K/uL, hemog-
lobin:10,6 g/dL, trombosit:422000 K/uL, retikiilosit %8 total
bilurubin:1.4 mg/dL saptanan olgumuz yatisinin 60. giiniinde
taburcu edildi. Taburculuk sonras: 30. giin bakilan hemoglobin:
10,8 g/dL saptanan olgumuz remisyondadir.

Cikarimlar: Steroide direncli otoimmun hemolitik anemi tedavi-
sinde mikofenolat mofetil alternatif bir segenektir.

Anahtar Kelimeler: Steroide direncli otoimmun hemolitik anemi,
rituksimab, mikofenolat mofetil
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Orak hiicreli anemili bir hastada
duodenal perforasyon
Can Acipayam', Giiliz Aldi¢?, Biilent Akcora?,

Mehmet Emin Celikkaya®, Hasan Agkara?,
Bayram Ali Dorum?

!Mustafa Kemal Universitesi Tayfur S6kmen T1p Fakiiltesi, Cocuk
Saglhgt ve Hastaliklari Anabilim Dali Cocuk, Hematoloji Onkoloji
Bilim Dali, Hatay, Tiirkiye

*Mustafa Kemal Universitesi Tayfur S6kmen T1p Fakiiltesi, Cocuk
Saghgt ve Hastaliklart Anabilim Dali, Hatay, Tiirkiye

3Mustafa Kemal Universitesi Tayfur S6kmen T1p Fakiiltesi, Cocuk
Cerrahisi Anabilim Dali, Hatay, Tiirkiye

Girig: Cocukluk déneminde duodenum perforasyonu nadir fakat
cerrahi olarak tedavi edilmez ise mortalite oran: yiiksek bir durum-
dur. Primer gastroduodenal perforasyon siklikla peptik tilsere bagh
olup pozitif aile 6ykiisti vardir ve Helikobakter pilori en 6nemli et-
kendir. Sekonder gastroduodenal perforasyon Crohn Hastahig gibi
spesifik hastaliklarin da bir bulgusu olabildigi gibi, nadiren kistik
fibroz veya orak hiicreli anemi gibi hastaliklara bagh da gériilebilir.

Literatiirde hicbir olgu olmamasina ragmen gastroduodenal per-
forasyonda Orak Hiicre Anemi altta yatan bir durum olabilir. Biz
karin ve sirt agrisi ile bagvuran duodenal perforasyon i¢in bagka
bir risk faktérii tasimayan orak hiicre anemili 14 yasindaki bir
erkek olguyu sunuyoruz.

Olgu: On dort yasinda Orak Hiicre Anemili erkek olgu, 4 giin
once sirt agrisi yakinmasiyla dis merkeze bagvurmus. Orak hiic-
reli anemi agrh krizi olarak degerlendirilmis ve analjezik teda-
visi diizenlenmis. Agrisinin gerilememesi, karin agnisi ve safrah
kusma sikayetlerinin de eklenmesi tizerine bagka bir saglik kuru-
muna bagvuran hasta jeneralize peritonit saptanarak hastanemize
yonlendirilmis. Oykiisiinde: Diizenli takipleri olmayan hastanin 3
yasindayken orak hiicreli anemi tanisi aldig1 ve son agrihi krizini 4
yil 6nce gecirdigi, bugtine kadar gastrik semptomlarinin hi¢ olma-
dig1 6grenildi. Fizik Muayenesinde; Karinda yaygin hassasiyet ve
defans mevcuttu. Laboratuar sonuglarinda: BK: 66,800/mm?, ANS:
63,930/mm’, Hb:7,8 g/dL, Trombosit: 1099000/mm?, CRP: 22 mg/
dL. Diger biyokimyasal degerleri ve koagiilasyon degerleri normal
sinirlarda idi. Helikobakter pilori IgM ve IgG degerleri negatif bu-
lundu. Radyolojik degerlendirmede: Ayakta bog batin grafisisinde
diyafragma altinda bilateral serbest hava saptandi. Bulgular egli-
ginde ici bos organ perforasyonu olarak degerlendirildi.

Hb degeri 7,8 gr/dL olan hastanin operasyon éncesi ekschange
transfiizyon yapildi. Transfiizyon sonrasi Hb 9,1 gr/dL'ye yiiksel-
di ve HbS oranm1 %26'ya diistii. Hasta operasyona alindi. Yapilan
eksplorasyonda duodenum ikinci kitasinda ve 6n yiizde yakasik
2x1 cm’lik perforasyon saptanarak primer onarildi. Postoperatif
izleminde sorun olmayan hasta ¢ocuk hematoloji ve onkoloji po-
liklinigince izlemi planlanarak taburcu edildi.

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

Cikarimlar: Orak hiicre anemisi diinyada en sik gériilen hemog-
lobinopatilerden biri olup tasiyiciliginin sikhg: Tiirkiye genelin-
de %0.3-0.6 arasindayken, 6zellikle Cukurova bélgesinde bazi
yorelerde bu siklik %3-44’e ulagmaktadir. Gastroduodenal perfo-
rasyon olusan hastalarda en sik gériilen baslangi¢ yakinmas: ka-
rin agrisidir. Agri, viseral karakterde olup epigastriumda hissedi-
lir. Siklikla kiint bir agr1 6zelligini tasimas ve sirta vurma 6zelligi
vardir. Serbest perforasyon gelisen hastalarda klinik ¢cok hizli bir
sekilde kétiileserek jeneralize peritonit gelismektedir. Bizim ol-
gumuz da bu tablo ile bagvurdu. Perforasyon mortalitesi yiiksek
bir durumdur. Bu nedenle karin agrisi ve sirt agrisi ile bagvuran
her orak hiicreli anemili hastalar saf agrili kriz olarak degerlen-
dirilmemelidir. Bizim olgumuz da bu sekilde degerlendirilmis
ve tanida gecikme olmustur. Bu nedenle karin agrnisi ve sirt ag-
nist ile gelen her orak hiicreli anemili hastada akut batin tablosu
akla gelmeli ayrintili fizik muayene ve tetkikler yapilmalidir. Bu
olgu sunumu ile karin agrnis1 ve sirt agrisi ile bagvuran orak hiic-
re anemili hastalarda gastroduodenal patolojilerin diistintilmesi
gerektigini vurgulamay: amacladik.

Anahtar Kelimeler: Orak hiicre anemisi, duodenal perforasyon,
agril kriz
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1 mg K Vitamini yeterli midir? iki
olgu nedeniyle yenidoganin gec
hemorajik hastalig

Mehtap Durukan Tosun!, Funda Erkasar Citak?,
Olcay Unver?, Aydin Yiicel!, Filiz Adim?,
Sabahat Baglarbas:®

IMersin Kadin Dogum ve Cocuk Hastanesi, Cocuk Saghgi ve
Hastaliklar Klinigi, Mersin, Tiirkiye

2Mersin Kadin Dogum ve Cocuk Hastanesi, Cocuk Hematoloji
Klinigi, Mersin, Tiirkiye

*Mersin Kadin Dogum ve Cocuk Hastanesi, Cocuk Nérolojisi Klinigi,
Mersin, Tiirkiye

Yenidoganin ge¢ hemorajik hastalig K vitamini eksikligine bagh
olarak gelisir. K vitamini plasentadan gecisi az olan bir vitamin
olmasi nedeniyle yenidoganlarda diizeyi normalden diisiiktiir.
Bu nedenle tiim yenidoganlara dogumda K vitamini proflaksisi
yapimaktadir. Burada dogum sonrasinda K vitamini yapilmasina
ragmen intrakranial kanama ile bagvuran yenidoganin geg he-
morajik hastalig: tanisi alan iki olgu sunuldu.

Emmeme nedeniyle hastanemize bagvuran 48 giinliik kiz bebek,
genel durum bozuklugu ve bradikardi nedeniyle yogunbakim
iinitesine alindi. Yapilan tetkikler sonucunda yenidoganin geg
hemorajik hastalig distintilen bebek, tedavi ve miidahalelere
ragmen yatiginin 5. giintinde kaybedildi. Annede gebelikte ilag
kulanimi ya da bagka herhangi bir risk faktorii yoktu.

S89
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Ikinci olgu 54 giinliik kiz bebekti. Halsizlik, emmeme nedeniy-
le bagvuran hastada annede gebelik déneminde antiepiletik ilag
kullanim &ykiisii mevcuttu.

Hastanin damar yolu girisim yerlerinden kanamasimin olmas:
tizerine bakilan transfontanel USG ve diger tetkikler sonucunda
yenidoganin ge¢ hemorajik hastahg: tamsi konuldu. Yogun bakim
tinitesinde izlenen hasta yatiginin 3. giiniinde hasta kaybedildi. Ye-
nidoganin ge¢ hemorajik hastaligi, genellikle K vitamini yapilma-
masina bagh gelisirken, glintimiizde hastanede dogan, K vitamini
proflaksisi alan bebeklerde de ortaya cikmaktadir. Gebelikte ilag kul-
lamimy, annenin beslenme ahgkanliklar gibi risk faktérleri deger-
lendirilerek, K vitamini proflaksisine ek olarak anneye dogum &nce-
sinden proflaksi baglanmas: riskli bebeklerin hayatim degistirebilir.

Anahtar Kelimeler: Ge¢ hemorajik hastalik, K vitamini, 1 mg
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Akut lenfoblastik 16semi tanili
hastada ipratropium bromid
etkisine bagh gecici anizokori:
Olgu sunumu

Metin Cil, Esra Agirg6l, Gonca Keskindemirci,
Deniz Tugcu, Hiilya Sen, Miige Gokee, Goniil Aydogan

Kanuni Sultan Stileyman Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk
Saghgt ve Hastaliklar: Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Amag: Anizokori ¢ocuklarda nérolojik acillerde ilk olarak sapta-
nabilen alarme edici bir muayene bulgusu olup hizla degerlendi-
rilmesi ve nedeninin aydinlatilmas: gereken bir durumdur fakat
hayat1 tehdit edici bircok nérolojik hastaligin ilk bulgusu olarak
kargimiza ciksa bile ayiric1 tanida tedavide kullanilan ilag yan et-
kileri de akilda bulundurulmalidur.

Gereg ve Yontemler: Bu olgu sunumunda hematoloji servisinde
akut lenfoblastik l6semi tanisiyla yatmakta olan kemoterapi uy-
gulanan ve bronkodilatér tedavi alan hastanin ila¢ yan etkisi goz
6ntinde bulundurulmus ve tedavi terk edilerek sonuc incelenmistir.

Bulgular: Ug yasinda Down Sendromu tanili akut lenfoblastik
l6semi tanisi ile tedavi gérmekte olan erkek hasta hastanede yat-
1181 ve kemoterapi uygulandigi dénemde pnémoni tanis: alarak
antibiyoterapi ile salbutamol ve ipratropium bromidden olusan
inhaler bronkodilatatér tedavi maske ile birlikte baglandi. Teda-
vinin 2. glintinde anizokori saptandi. Yapilan nérolojik muayene-
sinde anizokori diginda 6zellik bulunmadi. Sag gézde midriyazis
olup 151k refleksine yamt vermedigi gériildii. Intrakranial patoloji
gecmisi olmayan Kranial BT de kanama bulgusu saptanmayan
kranial MR’1 da normal olarak bulunan hastanin anizokorisinin
tedavisi devam etmekte olan ipratropium bromide bagh olarak
lokal parasempatolitik etki ile gecici olarak gelistigi diisiintildu

ve ipratropium bromide inhaler tedavisi kesildi. Salbutamol te-
davisine devam edildi. Bir giin sonra tiim bulgularin geriledigi
goriildii ve benzer bulgulara daha rastlanmad.

Cikarimlar: Biz hastamizda iyi yerlestirilmeyen inhaler maske
nedeni ile ipratropium bromidin direk g6z temas ile parasemo-
atolitik etki sonucu oldugunu diistindtigiimiiz anziokori sapta-
dik. Anizokori hayat: tehdit edici bircok norolojik hastaligin ilk
bulgusu olarak karsimiza ciksa bile ayiric1 tanida ipratropium
bromid inhaler tedavisinin de diistintilmesi gerektigini vurgula-
mak amagch olgumuzu sunmaya deger bulduk.

Anahtar Kelimeler: Anizokori, ipratropium bromide, midriyazis
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Yenidogan déneminde bulgu veren
saf eritroid aplazili olgu

Can Acipayam', Alkan Yeral? Fazilet Akoglu?,
Ummii Alakug?, Hasan Agkar?, Bayram Ali Dorum?

!Mustafa Kemal Universitesi Tayfur Ata S6kmen Tip Fakiiltesi,
Pediatrik Hematolojisi ve Onkolojisi Anabilim Dali, Hatay, Ttirkiye
*Mustafa Kemal Universitesi Tayfur Ata S6kmen T1p Fakiiltesi,
Pediatri Anabilim Dali, Hatay, Tiirkiye

Girig: Saf eritrosit aplazide sadece eritropoezde bozukluk vardur.
Bu hastalarda anemi, retikiilositopeni, normal l5kosit ve trombosit
sayist ile kemik iliginde eritroblastopeni bulunur. Saf eritrosit ap-
lazi kazanilmug (malignite, kollojen vaskiiler hastalik, viral enfeks-
yonlar, ilaclar) veya kalitsal (diamond blackfan anemisi) goriilebilir.
Diamond-Blackfan anemisi (DBA) genellikle bebeklik ve erken ¢o-
cukluk déneminde orta ve ciddi anemiye neden olan bir konjeni-
tal saf eritroid aplazidir. DBA'li hastalarda normositik, daha siklikla
makrositik anemi, retikiilositopeni ve kemik iligi eritroid hipopla-
zisi goriiltir. Kemik iligi incelemesinde myeloid ve megakaryosi-
ter seriler normal olup, eritroid seride proeritroblastlarin normal
veya goreceli artisi ile birlikte normoblastlarin yoklugu ile karak-
terli maturasyon duraklamasi izlenir. Olgumuz ge¢ dénemde tani
almigtir. Olgu, yenidogan déneminde anemi ile bulgu veren her
hastada saf eritroid aplazi diisiiniilerek bu yénde tetkiklerin yapil-
mas! gerektigini vurgulanmak i¢in sunulmustur.

Olgu: iki yaginda erkek hasta solukluk ve halsizlik sikayetleriyle
bagvurdu. Hastanin 6ykiisiinden 18 giinliikken hemoglobin dii-
stikliigii nedeniyle eritrosit stispansiyonu transflizyonu aldig1 ve
sonrasinda da 15-20 giinde bir hemoglobin degerleri dustigi
i¢in eritrosit stispansiyonu transflizyonuna devam ettigi 6grenildi.
Soyge¢misinde anne ve baba arasinda akrabalik oldugu 6grenildi
(amca ¢ocuklari). Fizik muayenede: Genel durumu orta soluk gé-
riintimde, nabiz:124/dak, solunum sayis1 25 /dak, fenotipi erkek fe-
notipinde idi, batin muayenesinde karaciger kot altindan 2 cm ele
geliyordu. Laboratuar bulgularinda: Hb 7 gr/dL, BK 10600/mm?,
PLT 314000/mm?, MCV 74 {L, retikiilosit sayis1 %0 ve biyokimya
parametreleri normal olarak saptand:. Periferik yaymasinda %60



PMNL, %40 lenfosit, eritrositler normokrom normositer olarak
degerlendirildi. Ferritin 4692 ng/mL, CD 55-59 normal, serum
ADA: N (eritrosit ici ADA bakilamadi, serumda bakilabildi). Kemik
iligi aspirasyonu normoselliiler kemik iligi, myeloid seri normal
yap1 ve oranda. Eritroid seride normoblast gériilmedi. Kemik iligi
biyopsisi eritroid seride normoblast izlenmeyen hiperselliiler ke-
mik iligi olarak degerlendirildi. Hastaya 2 mg/kg/giin steroid bas-
landi. Ferritin degeri yiiksek olan hastaya demir selasyon tedavisi
(deferasiroks) baglandi. Hasta poliklinik kontrollerine gelmektedir.

Cikarimlar: Anemi fetal ve neonatal dénemde sik kargilagilan bir
sorundur ve 6nemli morbidite ve mortaliteye nedeni olabilir. Erit-
rosit tiretiminin azalmasina yol agan genetik hastaliklardan olan
DBA yenidogan ve bebeklik dsneminde aneminin nadir nedenidir
ancak genellikle diger konjenital anomalilerle birlikte ve 6zel teda-
vi gerektiren bir durum oldugu icin bu anemiyi tanimak 6nemlidir.
Konjenital anomaliler 6zellikle bag ve iist ekstremite anomalileridir
( %40 olguda). Tedavisi kronik transfiizyon, steroid ve kemik iligi
transplantasyonudur. Spontan remisyon %20 olguda saptanmak-
tadur ve en sik olarak 7 yas civarinda gerceklesir. Oliim transfiizyon
komplikasyonlari, enfeksiyonlar veya gelisen malignitelere baghdir.
Olgular DBA ilk dogumda %30 ve ilk 1 yasta %90 DBA tan1 almak-
tadur. Bizim olgumuz 2 yagina kadar tani alamamugtir. Yenidogan
déneminde anemi ile bagvuran ve retikiilosit degeri diisiik olan
olgular mutlaka saf eritroid aplazi agisindan degerlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Saf eritrosit aplazi, diamond blackfan anemi-
si, yenidogan dénemi
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Nadir goriilen bir faktor eksikligi-
Faktor X1 eksikligi: Olgu sunumu

Buket Daldaban Sarica', Lale Olcay?
Bagkent Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Ankara, Ttirkiye

?Bagskent Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dals,
Ankara, Tiirkiye

Giris: Faktor XI eksikligi tamisi1 kanama sonucu veya rastlantisal
olarak cerrahi 6éncesi ¢aligmalarda uzamig APTT ile konur. Alti
cizilmesi gereken, farkli tromboplastin ayraglarinin hassasiyetle-
rinin farkli olmasi nedeniyle normal bir APTT degerinin Faktér
XI eksikligini ekarte ettirmeyecegidir.Spontan kanama nadirdir ve
tipik kanama cerrahi sonrasi veya agiz, burun, genitotiiriner sistem
gibi yiiksek fibrinolizis alanlarinin hasan ile ortaya cikar.Cerrahi
oncesi rastlantisal olarak ortaya ¢ikan APTT yiiksekligi saptanan
ve Faktor XI eksikligi tanisi: koydugumuz bir vaka sunmak istedik.

Olgu: Kulak-burun-bogaz béliimii tarafindan isitme kaybs ile iz-
lenen ve sol kulaga tiip tatbiki 6nerilen, ameliyat 6ncesi tetkik-
lerinde anormallik olan 7 yasindaki kiz hastanin pre-operatif
APTT:86.7 sn, PTZ:13 sn, INR:0.98 Hb:13.5 g/dL, Htc:%40.7,
BK:5430/pL, trombosit sayim1:299.000/pL bulundu. Hasta ¢ocuk

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

hematoloji bsliimiizce degerlendirildi. Oykiisiinden daha 8nce
darbelerle kolay morarma, eklemlerde ve kaslarda agrih sislik, stk
burun ve dis eti kanamasi kanl idrar ve gayta yapmasi olmadig:
ve aile sorgulamasinda anne-baba akrabaligy, yakin akrabalarinda
kanama bozukluguy, siinnet sonrasi ya da dogum sonras: kanama
Gykiisti bulunmadigy 6grenildi. Tekrarlanan APTT yine yiiksek-
ti (94.7 sn). APTT diliisyon testinde diizelme gériildii (32.4 sn).
Trombosit fonksiyon bozuklugunu diglamak iizere bakilan ASPI-
ADP testleri normaldi. APTT'yi uzatan Faktor XII, X1, IX ve Faktor
VIII eksikligine yonelik Fakt6r XI:%51(diisiik) ve Fakt6r VIIL: %63
(diistik), Faktor IX: %80 (sinirda diistik)bulundu. Faktér XII: 117U/
(normal) bulundu. Onceden saptanan Faktér VIII diisiikliigiiniin
laboratuvar hatas: olabilecegi ve bunun da normal bulunan VWF
ve ristosetin kofaktor diizeyleri ile uyumlu oldugu diisiintildii.
Faktér IX diizeyinin hafif diigiik bulunmas: da, hastanin kiz cin-
siyeti nedeni ile 6ncelikle muhtemel bir K vitamini eksikligi ile
uyumlu olabilecegi diisiiniilerek hastaya 5 mg K vitamini kas
ici yapildi. Kontrolde Faktér IX diizeyi:106 (normal) bulundu.
APTT’yi uzatan bagka bir faktér eksikligi bulundugu i¢in K vitami-
ni etkisinin kontrolii zorunlu olarak Faktér IX diizeyi ile yapildi.

Cikarimlar: Son yillarda kanama 6ykiilerinin yorumlama ve tanisin-
daki giicliigiin artmasi, objektif metodlarla yeni bir standardizasyo-
na ihtiya¢ duyurmaktadir. Kanama epizotlarinin yénetimi ve cerrahi
iligkili kanamanin énlenmesi acik degildir ve uygun hale getirilmig
bireysel kosullar1 gerektirir. Fakt6r XI eksikligi ilgi cekiciligini stir-
diirmektedir; kanama riskini etkileyen faktérler halen net olarak
anlagilamamustir. Bilinmeyenler-degisken kanama egilimi, Fakt6r
Xl'in koagulasyondaki kesin rolii ve tedavi modalitesi secimindeki
zorluklardir. Faktor XI eksikligi az gériilmesi ve daha 6nce klinik
bulgular vermemesi y6niinden dikkat cekmek tizere sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Faktor VIII: Faktor 8, faktér IX: Faktor 9, faktor
XI: Faktor 11
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Agrili kriz nedeniyle hastaneye
yatirilan orak hiicreli anemili cocuk
hastalarin incelenmesi

Can Acipayam’, Bayram Ali Dorum?, Giil ilhan?,
Ali Ersoy?, Goniil Oktay*

!Mustafa Kemal Universitesi, Tayfur Ata Sékmen Tip Fakiiltesi,
Pediatrik Hematoloji ve Onkoloji Anabilim Dal, Hatay, Ttirkiye
’Mustafa Kemal Universitesi, Tayfur Ata S6kmen Tip Fakiiltesi,
Pediatri Anabilim Dali, Hatay, Tiirkiye

*Hatay Antakya Devlet Hastanesi, Hematoloji Anabilim Dals,
Hatay, Tiirkiye

“Hatay Antakya Devlet Hastanesi, Hemoglobinopati Merkezi,
Hatay, Ttirkiye

Giris: Orak hiicreli anemi (OHA) f globin zincirinin 6. pozis-
yonunda glutamik asitin valinle yer degistirmesi sonucunda



S92

50. Tiirk Pediatri Kongresi

hemoglobin solubilitesinin bozuldugu bir hemoglobinopatidir.
Sikhig: Tiirkiye genelinde %0.3-0.6 arasindayken, ézellikle Cu-
kurova bélgesinde baz1 yorelerde bu siklik %3-44’e ulagsmakta-
dir. Otozomal resesif kalitim gésteren bu hastalikta Hb Si ho-
mozigot durumda tasiyan hastalar i¢cin OHA terimi kullanilir.
S hemoglobinini tasiyan eritrositler, diisiik oksijenli ortamda
polimerize olarak eritrositin orak seklini almasina neden olur.
Hastaligin patogenezinde oraklasma ve vazo-okliizyon kilit rol
oynar. Oraklagsma doku perfiizyon bozukluguna, iskemiye, oksi-
jenasyon saglanmazsa doku iskemisi ve fonksiyon bozukluguna
kadar giden degisikliklere yol acar. Krizler vazo-okliiziv kriz, el-
ayak sendromu, santral sinir sistemi krizleri (serebro-vaskiiler
olay), pulmoner krizler (akut gégiis sendromu), splenik sekest-
rasyon krizleri, hepatik sekestrasyon krizi, hiperhemolitik kriz ve
aplastik kriz olmaz {izere siralanabilir. Biz bu ¢aligmada bir yil
icinde agrili kriz nedeniyle hastaneye yatirilan orak hiicreli ane-
mili hastalarimizi sunduk.

Gereg ve Yontem: Bu calismaya Eyliil 2012 ile Eyliil 2013 yillan
arasinda hastaneye yatirilak takip edilen tiim orak hiicreli anemi
agrili krizleri alindi. Toplam 79 OHA tanisiyla izlenen hastalarin,
45'i kiz (%57), 34’1 ise (%43) erkek idi. Bir yil siire icersinde OHA
krizi tanisiyla yatirilan hastalarin 6zellikleri retrospektif olarak
tarand.

Cikarimlar: Yetmis dokuz OHA hastas: bir yil siire icersinde
146 kriz ile bagvurdu. Hasta basina yillik kriz sayis: 1.8 idi. Kriz
tetikleyicisi olarak en sik etken 120 (%82.2) atakta saptanan en-
feksiyon idi. Diger nedenler ise 14 (%9.6) atakta stres, 10 (%6.8)
atakta egzersiz, 1 (%0.7) atakta dehidratasyon ve yine 1 (%0.7)
atakta da soguk stres olarak saptandi. Kriz tipleri 91 (%62.3)
atakta vazookluizif kriz, 35 (%24) atakta akut gégiis sendromu,
15 (%10.3) atak splenik sekestrasyon, 4 (%2.7) atak hepatik se-
kestrasyon krizi ve 1 (%0.7) atakta santral sinir sistemi krizleri
saptandi. Her bir atak i¢in hastalarimizin ortalama yatis stiresi
5.5 + 3.5 giin idi. Ortalama agn stiresi ise 4.2+1.9 giin olarak
saptandi. Klinik degerlendirmelerimize gére hastalarimizin
ataklarinin 15’i (%11) hafif atak, 71’i (%48) orta atak, 60’1 (%41)
agir atak olarak degerlendirilmistir. Bu hastalarimizda anelje-
zik olarak 22 (%15) atakta sadece ibuprufen, 92 (%64) atakta
ibuprufen ve iv parasetamol, ibuprufen ve iv parasetamole ila-
veten 28 (%19) atakta diklofenak sodyum ve 4 (%2) atakta ise
tramadol kullanilmigtir. Hastalarimiza 54 atakta basit trans-
fiizyon, 1 atakta parsiyel kan degisimi ve 7 atakta da tam kan
degisimi yapilmistir. Hastalarimizdan atak sonras: exitus olan
hastamiz olmamus, tiim ataklar sonrasi hastalarimiz taburcu
edilmigtir.

Anahtar Kelimeler: Orak hiicreli anemi, ¢cocuk, vazo-okliiziv kriz
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Parvovirus enfeksiyonuna bagli
gecici aplastik kriz: Olgu sunumu

Feyza Yildiz, Seda Oztiirkmen, Meral Inalhan,
Serpil Degirmenci, Ozlem Temel, Ozlem Erdede,
Ozge Yatir

Zeynep Kamil Kadin Dogum ve Cocuk Egitim ve Arastirma
Hastanes, Istanbul, Tiirkiye

Giris: Parvoviriis diinyada yaygin olarak gériilebilen bir vi-
riistiir. Cocukluk ¢aginda gériilen Eritema enfeksiyozum gibi
dokiintuld hastaliklara, artropatiye, fetiiste hidrops fetalis ve
konjenital anemiye neden olabilir. Akut enfeksiyon normal
bireylerde tam kan sayimi yapilmadikca fark edilmeyecek de-
recede hafif ve kisa siireli anemi, trombositopeni, 16kopeni ya-
pabilir. Parvoviriis B19 enfeksiyonun en ciddi bulgularindan
biri, kronik hemolitik anemisi olan bireylerde yaptig1 gecici
aplastik krizlerdir. Artmis eritrosit yikim ya da kaybi (herediter
sferositoz,G6PD eksikligi, orak hiicreli anemi), azalmus eritrosit
tiretimi (talassemi, demir eksikligi anemisi) durumlarinda da
gecici aplastik kriz g6zlenebilir.

Olgu: Cocuk dahiliye servisine bayilma,anemi tetkik nedeniyle
interne edilen 15 yaginadki kiz hastanin fizik muayenesinde be-
lirgin solukluk ve tasikardi diginda patoloji saptanmadi.

Hastanin alinan hemograminda: Hb:5,7g/dL Htc:%19,9 RBC:
3,2x10mm?* WBC:2800/mm?, ANC:2200mm?, PLT:164000mm?,
MCV:60fL MCHC:28g/dL, RDW:%18,9 olarak geldi. Alinan
biyokimyasal parametreleri normal degerlerdeydi. Hastanin
bakilan demir:208 demir baglama:274 ferritin:46 olarak geldi.
Bakilan tam idrar tetkiki ve koagulasyon degerleri normaldi.
Cekilen tiim batin ultrasonografisi normal saptandi. Alinan id-
rar kiiltiirti steril idi. Bakilan ret:%0,31 folat:11,3 gaytada giz-
li kan negatif, Vit B12:338. Gaitada H.Pylori antijeni:pozirtif,
homosistein: 12,4 kursun:2,2(n), ANA zayif (+), antids DNA
negatif olarak geldi. Bakilan direkt coombs negatif saptandu.
Kemik iligi aspirasyonu yapilan hastada artmis megakaryositer
seri goriildii. Genetik béliimiine kemik iligide karyotip analizi
yapilmak tizere 6rnek génderildi. Atipik hiicre izlenmedi. Ke-
mik iligi yaymasi prusya mavisine boyandi. Herhangi bir pato-
loji saptanmadiCocuk gastroenterolojiyede damigilarak hastaya
H. Pylori eradikasyonu agisindan largopen tb, klaritromisin tb
ve lansoprozol tedavileri baglandi. Hastaya 5 kez giin agir1 uy-
gulanmak {izere B12 vitamini 1000 mcg 1m tedavisi baglandu.
Hgb elektroforezi génderilen hastanin alfa bandinda centik-
lenme goriildii. Alfa talesemi sessiz tasiyicist agisindan deger-
lendirilmesi 6nerildi.

Yatisimin 10.cu giiniinde bakilan hemograminda Hb: 6,9 g/dL
htc: 9%22,9 WBC: 3300mm? RDW:%21,1, Ret: %1,62 bakilan bi-
yokimyasal parametreleri normal olarak geldi. Yapilan periferik
yaymasinda pnl %52, lenfosit %36, monosit %12; graniilositler-
de segmentasyon artist ve yer yer toksik graniilasyon mevcuttu.
trombositler bol ve kiimeli; eritrositlerde anizositoz, mikrosit,
hipokromi, polikromazi, yer yer siipheli bazofilik noktalanma
mevcut seklinde degerlendirildi. Hastanin Parvoviriis B19 IgM
5.38 (pozitif), Parvovirtis B19 IgG 2.62 (pozitif) saptand..

Anahtar Kelimeler: anemi, parvoviriis, aplastik kriz
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Propronanol ile tedavi edilen
infantil hemanjiom olgu sunumu

Nagehan Aslan, Elvan Arikan, Cigdem Kagikara,
Ali Ayata

Siileyman Demirel Universitesi T1p FakiiltesI, Pediatri Anabilim
Dali, Isparta, Tiirkiye

Giris: Hemanjiomlar ¢ocukluk caginda sik goériilen benign ti-
morlerdir. Infantil tipleri dogumda mevecut olabildigi gibi, bazen
dogumdan birkag¢ hafta sonra ortaya cikar ve ilk 4-6 ayda hizl
biiytirler. Literatiirde heniiz standart bir tedavi secenegi olma-
digindan, propranolol uyguladigimiz bir hemanjiom olgusunu
literattire katkisi olacag diisiincesiyle sunuyoruz.

Olgu: Ug yas ii¢ aylik kiz hasta dogustan itibaren alin ve sirt sirt
bélgesinde bulunan mavi mor renkli lezyonlar nedeni ile polikli-
nigimize getirildi. Oz ve soygecmisinde &zellik yoktu. Fizik mu-
ayenesinde; alinda 30x25 mm, sirtta sag skapula tizerinde 20x10
mm boyutlarinda, nodiiller iceren plak bi¢imli hemanjiomu di-
sinda anormal bulgusu yoktu. Vital bulgulari, kan basinci ve na-
biz degerleri normal bulunan olgunun tedavi 6ncesi hemogram,
karaciger ve bébrek fonksiyon testleri, kan sekeri ile serum elekt-
rolit diizeyleri de normal bulundu. Lezyon ultrasonografisinde
6n frontal bélgede 31x25x8 mm boyutunda, sag skapula tizerin-
de 22x7 mm boyutunda hemanjiom ile uyumlu lezyonlar: mev-
cuttu. Karin USG'de anormal bulgu yoktu. Hemanjiyom tanisi
konulan hastaya oral yoldan propranolol tedavisi bagland: (0.5
mg/kg/giin, iki béliinmiis dozda). Doz kademeli olarak yiikselti-
lerek alt1 giin sonunda 2 mg/kg/giin’e ¢ikarildi. Olas: yan etkileri
gozlemek agisindan tedavinin ilk alti giinii hastanede uygulandi.
Bu siirecte hipoglisemi, hiperkalemi, bradikardi, hipotansiyon
goriilmedi. Taburculuk sonras: hasta baslangicta haftalik, sonra
ayda bir kontrole cagirilarak takip edildi. Tedavinin dérdiincii
ayinda lezyonlarin renginde solma, USG degerlendirmesinde de
kiictilme (frontal bélgede 23x26x7 mm, skapula tizerinde 28x3
mm) oldugu gézlendi.

Tartisma: Hemanjiomlar ¢ocukluk ¢aginda en sik goriilen be-
nign tiimorlerdir ve vaskiiler endotel hiicrelerinin ¢ogalmas:
ile ortaya cikan vaskiiler tiimoérlerin en tipik 6rnegidir. His-
tolojik olarak endotel hiicre lobiillerinden olusan kapsiilsiiz
kitlelerdir. Patogenezi tam olarak anlagilamamis olan infantil
hemanjiomlarin olusumunda fetal hipoksinin tetikleyici oldu-
gu dusiintilmektedir. Komplike olmayan hemanjiomlarin giri-
simsiz izlenmesi, ancak komplike olan veya kozmetik kaygilara
yol acan hemanjiomlarin tedavi edilmesi 6nerilmektedir. Te-
davide bazi ilaglar (kortikosteroidler, alfa-interferon, vinkristin,
siklofosfamid), lazer tedavisi veya cerrahi tedavi secenekleri
uygulanmaktadir. Steroidlerin biiyiime geriligi, hipertansiyon,
enfeksiyonlara yatkinlik, Cushing sendromu gibi yan etkileri-
nin oldugu, ayrica vinkristin, siklofosfamid ve alfa-interferon
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gibi ajanlarin da toksik yan etkilerinin oldugu bilinmektedir.
Bu ilaglara kargilik, bir ¢ok klinik caligmada propranololun daha
giivenli oldugu gésterilmis ve yan etkilerinin azhgi, invazif ol-
mayist, ucuz maliyeti ve tedavi oranlarindaki bagaris: nedeniyle
hemanjiyom tedavisinde sik¢a kullanilmaya baglanmustir. Prop-
ranolol kapiller damarlarda vazokonstriiksiyon, endotel hiicre-
lerinde apopitozis artig1 ve vaskiiler endotelyal biiytime faktér-
lerinde azalma mekanizmalar ile hemanjiomda kiigiilmeye
neden olmaktadir. Olasi yan etkileri bradikardi, hipotansiyon,
hipoglisemi, bronkospazmdir. Biz de hastamizda Propranolol
kullanmay: tercih ettik ve lezyonlarda kiiciilme saglandifim
gézlemledik. Tlag yan etkileriyle karsilasmadan tedavinin dért
ayini tamamlamig olduk.

Cikarimlar: Yan etkisi az, noninvazif ve ucuz bir ila¢ olan propra-

nolol, kullamim kolaylig1 ve tedaviye hizli cevap alinmasi nede-
niyle hemanjiom tedavisinde giivenle kullanilabilir.

Anahtar Kelimeler: Apopitozis, infantil hemanjiom, propranolol
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Septik artrit tablosu ile basvuran
akut lenfoblastik 16semi olgusu

Meltem Erol', Oktay Adanir?, Ozgiil Yigit',
Ozlem Bostan!, Yeliz Polat!, Ziibeyde Kiling',
Ramazan Albayrak?

1Bagclar Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Klinigi, Istanbul,
Tiirkiye

2Bagalar E§itim ve Arastirma Hastanesi, Ortopedi Klinigi, Istanbul,
Tiirkiye

3Bagcilar Egitim ve Arastirma Hastanesi Radyoloji Klinigi, Istanbul,
Tiirkiye

Giris: Septik artrit cocukluk caginda sik gériilen ortopedik aciller-
dendir. Ancak bu klinik tabloda gelen her vaka enfeksiy6z neden-
li olmayip malignite, romatolojik nedenlerle de olabilmektedir.
Akut lenfoblastik 16semide (ALL) iskelet sistemi tutulumunun
klinik ve radyolojik bulgularina siklikla rastlanmaktadir. Hasta-
larin %21-59 kadarinda kemik agrilar ve artrit,%7-70 kadarinda
radyolojik bozukluklar bildirilmektedir. Kemik iligi degisiklikle-
ri kemik iliginin aktivitesi ile ¢ogalan 16semik hiicrelerin kemik
dokusuna dogru ilerlemesine baglanmaktadir. Bu nedenle has-
talik yavas ilerlemis ise kemik bulgular1 daha sik, hizl ilerlemis-
se kemik degisiklikleri olmadan hastalik diger bulgularla ortaya
cikabilmektedir. ALL de osteolitik lezyonlar %11-90 oraninda,
metafizeal bandlar %7-88 oraninda, periost reaksiyonu %2-50,
diffiiz osteoporoz %16-41 ve osteoskleroz %3-31 oraninda bil-
dirilmistir. Literatiirlerde septik artrit tablosu ile bagvuran ALL
olgulan bildirilmektedir. Septik artrit tablosu ile bagvuran ve
takibinde periost reaksiyonu gértilerek ALL tanis1 konulan olgu
sunulmustur.

S93



S94

50. Tiirk Pediatri Kongresi

Olgu: Ug yasinda erkek hasta, ani baglayan sag dirsekte agr1 ve
sislik sikayetiyle bagvurdu. Artrit etyolojisi arastirilmak tizere
hasta servise yatinldi. Oykiislinden sikayetlerinin iki hafta énce
basladig1 bagka hastanede tedavi gérdiigii ancak sikayetlerinin
devam ettigi 6grenildi. Kilo kayb: ve ates 6ykiisii yoktu. Fizik mu-
ayenede boy 25-50 p, kilo 25-50 p idi. Vital bulgular stabil, sistem
muayene bulgular normal, batin rahat hepatosplenomegali yok,
ele gelen kitle yok, lenfadenomegali yoktu. Sag dirsekte sislik, ki-
zariklik, 1s1 artis1 ve hareket kisithlig: disinda diger eklem muaye-
ne bulgulari normaldi. Hastanin gelis hemograminda Hb: 11.2g/
dL, Hct: 36.2 RU, Plt: 540000/mm?, MCV: 75.2 WBC: 15.300/mm?
(%77 nétrofil) CRP:148mg/L, sedim:94mm, diger biyokimyasal
parametrelerde 6zellik yoktu, periferik yaymada nétrofil hakimi-
yeti ve toksik graniilasyon vardi. Cekilen ekstremite grafisinde
sag dirsek bolgesinde yumusak doku dansitesinde artig izlendi.
MRI bulgular: da septik artritle uyumlu olan hasta septik artrit
tanisyla ortopedi ile konsilte edilerek eklem sivis1 6rnegi alindu.
Direk bakida az sayida polimorf hiicre ve gram negatif comak
goriilen hastaya ikili antibiyoterapi basland. ikili antibiyotera-
pi ile klinigi diizelen ve akut faz reaktanlar gerileyen hastanin
eklem sivis1 ve kan kiiltiiriinde tireme olmadi. Dirsegindeki sis-
lik de geriledi. Tedavi ile akut faz reaktanlan gerileyen hastanin
cekilen sag kol grafisinde metafizde osteoporoz ve ve periost re-
aksiyonu gériilmesi tizerine diger uzun ekstremitelerin grafileri
cekildi, femurda da periost reaksiyonu gériildi. Periferik yaymasi
normal olan hastada saptanan grafi bulgulan iizerine kemik iligi
aspirasyonu yapildi. Cocuk hematolojisi ile konstilte edildi, ALL
tanis: konulan hastanin tedavisine baglandi.

Cikarimlar: Olgumuzda gériildiigii ve literatiirde de bildirildigi
gibi cocukluk caginda lésemiye bagh artrit klinik ve labarotuvar
olarak septik artritle benzerlik géstermektedir. Artritin l6seminin
ilk bulgusu olabilecegini vurgulamak i¢in sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Akut lenfoblastik 16semi, ¢ocukluk ¢agy, septik
artrit
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Nadir bir tiyamine yanitli
megaloblastik anemi olgusu

Evrim Sunamak!, Nihal Ozdemir?, Ertugrul Kiykim?,
Cigdem Zeybek?, Tiraje Celkan’

Ustanbul Universitesi, Cerrahapaga T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghgt ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

2[stanbul Universitesi, Cerrahapasa T1p Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji
Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

sIstanbul Universitesi, Cerrahapasa T1p Fakiiltesi, Cocuk
Metabolizma Bilim Dali, Istanbul, Ttirkiye

Girig: Tiyamine yanith megaloblastik anemi hiicrelere aktif tiyamin
aliminin bozuldugu nadir gériilen otozomal cekinik bir hastahiktir.

Megaloblastik anemi, hafif trombositopeni ve lékopeni, senséri-
noral sagirlik, diabetes mellitus ile karakterizedir. Yiiksek afiniteli
tiyamin tagiyicisini kodlayan SLC19A2 genindeki mutasyonun has-
taliga neden oldugu gosterilmistir. Bu sunumda nadir gériilen bir
tiyamine yanith megaloblastik anemi olgusunu paylasmak istedik.

Olgu: Ug aylik kiz hasta halsizlik, uykuya meyil, solukluk sikayet-
leriyle bagvurdu. Bagka bir merkezdeki tetkiklerinde anemi, hafif
trombositopeni ve otoakustik emisyon testinin bilateral negatif
saptandig1 6grenildi. Anne ve baba ikinci derece akrabayd. Fizik
bakisinda genel durumu iyi, soluk, 6n fontanel 2x1 cm agik, kara-
ciger kot altinda 1 cm ele geliyor, sistem muayeneleri dogaldi. Tet-
kiklerinde BK: 2500/mm?, nétrofil: 300/mm?, hgb: 3,4 gr/dL, htc:
9,6 fL, MCV: 93,2 MCH: 33 MCHC: 35,4 RDW: 18,3 trombosit:
5000/mm? idi. Periferik kan bakisinda %74 lenfosit, %14 nétrofil,
%8 monosit, %4 eozinofil mevcuttu. Kemik iligi asipasyonunda
miyeloid normo, eritroid hipoaktivite, her {i¢ seriye ait megalob-
lastik degisiklik ve her sahada vakuollii hiicreler izlendi. Metabolik
taramalarinda ve viral serolojisinde &zellik yoktu. Mevcut klinik
tablo ile tiyamine yanith megaloblastik anemi diisiiniilerek tiya-
min tedavisine bagland:. Bilateral orta - ileri derecede isitme kayb:
nedeniyle alti aylikken isitme cihazi kullanimina baglandi. Eko-
kardiyogrami normal bulundu. U¢ yildir yilda bir ekokardiyografi,
igitme testi ve g6z muayeneleri ile poliklinik kontrolleriyle takip
edilen hastanin son tetkiklerinde BK: 13.900/mm?, nétrofil: 8800/
mm’, hgb: 12,9 gr/dL, htc: 37,1 fL, MCV: 85,1 MCH: 29,6 MCHC:
34,8 RDW: 16,1 trombosit: 579.000/mm?* saptandi. Ayhk tiyamin
tedavisi ile poliklinik takiplerine devam edilmektedir.

Cikarimlar: Sensérinéral isitme kaybinin eslik ettigi megaloblas-
tik anemi olgularinda megaloblastik aneminin nadir nedenlerin-
den olan tiyamine yanith megaloblastik anemi tanis1 diistiniil-
melidir.

Anahtar Kelimeler: Anemi, megaloblastik anemi, tiyamin
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Cocuklarda Talasemi tastyicilig
ile demir eksikligi anemisi ayirici
tanisinda hematolojik indekslerin
etkinligi

Aysel Vehapoglu!, Gamze Ozgiirhan?,

Aysegiil Dogan Demir’, Selcuk Uzuner',
Serdar Tiirkmen?, Mustafa Atilla Nursoy*

'Bezmialem Vakif Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgt ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

*Stileymaniye Kadin Dogum ve Cocuk Hastanesi, Cocuk Sagligt ve
Hastaliklar: Boliimti, Istanbul, Tiirkiye

*Balarkdy Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Klinik
Biyokimya Béliimii, Istanbul, Tiirkiye



Amag: Demir eksikligi anemisi ve Talasemi tagiyicilii cocuk he-
kimlerinin en sik kargilagtiklar1 anemilerdir. Her iki mikrositer
aneminin nedeni, prognozu ve tedavisi farkli oldugundan, ek
olarak talasemi tagiyicilarina hatal tani1 koymak potansiyel ola-
rak homozigot talasemili ¢ocuklarin dogmasina neden olacagin-
dan ayirici tami 6nem kazanmaktadir. Bugiine kadar tamida ileri
tetkik gerektirecek hastalar1 pratik olarak ayiracak tam kan sayi-
mina dayanan degisik matematiksel indeksler 6nerilmistir. Bu
caligmada 12 farkli hematolojik indeksin ayirici tanidaki etkinligi
degerlendirildi.

Gereg ve Yontemler: Calismada ortalama yaslan 6,2+4,2 yil (1,1-
16 yas) arasinda olan 290 mikrositer anemili (MCV <80 fL >6 yas
yada MCV <70 fL <6 yas) cocuk degerlendirildi. Akut ve kronik
enfeksiyonu ve agir anemisi olmayan, Hb degeri 8,7 -11,5 gr/
dL olan 121 erkek ve 169 kiz cocuk ¢alismaya alindi. Demir ek-
siklifi anemisi tam kriterleri: serum demir diizeyi <30 pg/dL,
transferrin saturasyonu <%16, ve serum ferritin diizeyi <=12 ng/
dL, Talasemi tagiyicisi tani kriterleri: serum demir diizeyi >30 pg/
dL, transferrin saturasyonu >%16, serum ferritin diizeyi >12 ng/
dL and HbA2 >3.5% olarak belirlendi. Talasemi tagiyicilig1 ve de-
mir eksikliginin birlikteligini ekarte etmek icin demir eksikligi
anemisi olan gruba 12 hafta demir tedavisi verildikten sonra Hb
elektroforezi yapildi.

Talasemi tagiyiciligy ile demir eksikligi anemisinin ayirici tani-
sinda kullamilan RBC indeksleri ve matematik formiilleri: IRBC
sayisy;

2 Mentzer Index (MI)(1973): MCV/RBC; 3Ricerca (1987): RDW/
RBCG;

4RDWI (1987):MCVXRDW/RBC; 5Srivastava(1973): MCH / RBC;
6Shine&Lal (1977): MCVx MCVxMCH/100;

7Green & King (1989): MCVxMCVxRDW/Hbx100;

8Sirdah (2007): MCV-RBC-(3xHb); 9Ehsani (2005):MCV-
(10xRBC);

10England & Fraser (1973): MCV—(5xHb)-RBC-3.4;

11MDHL (1999): (MCH / MCV) x RBC; 12MCHD (1999): MCH/
MC

Bulgular: Talasemi tasiyici grubunda (154 cocuk) ortalama
Hb: 10,39+0,69, MCV: 60,11+3,49, MCHD: 18,9+1,37, RDWI:
16,76+1,83, RBC sayist: 5,56+0,4; demir eksikligi anemili grupta
(136 gocuk) ortalama Hb: 10,23+0,95, MCV: 67,49+7,14, MCHD:
21,3+3,09, RDWTI: 17,4+3,48, RBC sayisi: 4,84+0,59 olarak bulun-
du. Her iki grupta Hb ve RDWI degerleri arasinda anlaml bir
fark yokken MCV ve MCHD degerleri talasemili grupta anlamh
olarak diisiik bulundu. RBC sayis: ise talasemili grupta anlamh
olarak yiiksekti.

RBC sayust iki aneminin ayriminda %94,8 sensitivite, %70,5 spe-
sifite ve %65,3 Youden’s indekse ve %83,4 dogru tani oranina
sahipti. 290 mikrositer anemili cocugun %64,1’inde, demir ek-
sikligi anemisi olan grubun ise %29,4'tinde RBC sayist >5,0 x
106/pL olarak bulundu.

Mentzer Indeks ayirict tanida %98,7 sensitivite, %82,3 spesifite,
%81 Youden’s indekse ve %91’lik dogru tan1 oranina sahipti. Bu
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sonuglarla Mentzer indeks ayirici tanida en giivenilir indeks ola-
rak bulundu.

Cikarimlar: Youden’s index’e gére giivenilirlik siralamasi: Ment-
zer indeks (%81) > Ehsani indeks (%68,3)> RBC sayist (%65,3)
> Sirdah indeks (%65) > RDWI (%59,5) > Srivastava&Bevington
indeks (%57,8) > Green&King indeks (%56,6) > England&Fraser
indeks (%51,4) > MDHL (%34,8) > Ricerca indeks (%14,7) > Shine
and Lal indeks (%10,2) > MCHD (%5,8) olarak bulundu.

Anahtar Kelimeler: Hematolojik indeksler, talasemi tasiyiciligi,
demir eksikligi anemisi, cocukluk
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Cocukluk cagi kanserlerinin
demografik, klinik ve sagkalim
ozellikleri (1990-2012)

Rejin Kebudi', Dilek Uludag Alkaya’, Emin Darendeliler’,
Inci Ayan®, Omer Gérgiin®, Biilent Ziilfikar,
Fulya Yaman Agaoglu?

Ustanbul Universitesi Onkoloji Enstitiisi, Istanbul Universitesi
Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghg: ve Hastaliklar Anabilim
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Amag: 1990-2012 yillar: arasinda merkezimize bagvuran ve pedi-
atrik kanser tanus: alan olgularin demografik, klinik ve sagkalim
ozelliklerinin degerlendirilmesi amaglanmigtir.

Gereg ve Yéntemler: istanbul Universitesi Onkoloji Enstitiisii Pe-
diatrik Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali’na 1990-2012 yillan
arasinda bagvuran ve pediatrik kanser tanisi alan 0-19 yas arasi
olgular tarandi.

Bulgular: Toplam 2413 hasta ¢alismaya alindi. Ortalama tani tas
7,55,1 yil, ortanca tani yas1 6,96 yil (3 giin- 19 yil) ve erkek/ kiz
orani 1,26 olarak saptandi. Hastalarin %7,9'u 0-1 yas arasinda,
%31,9'u 1-4 yas arasinda, %24,9'u 5-9 yas arasinda, %26,1'i 10-
14 yas arasinda ve %9,2’si 15-19 yas arasinda idi. Tim grubun
5 yillik sagkalim orami %74,4 olarak belirlendi. Hastalarin tani
gruplarinda gére dagilimu [ortanca yas (yil), E/K, 5 yillik sagkalim
orani] su sekildedir: Santral sinir sistemi (SSS) tiimérleri (n=494)
%20,5 [6,5; 1,25; %61,0]; malign kemik tiimérleri (n=367) %15,2
[12,6; 1,09; %60,9]; lenfoma ve retikiiloendotelyal sistem tiimér-
leri (n=360) %14,9 [8,3; 1,83; %90,7]; yumusak doku sarkomla-
n (n=317) %13,1 [6,9; 1,21; %68,9]; retinoblastom (n=207) %8,6
[1,7; 1,17; %94,3]; néroblastom ve diger periferik sinir hiicresi
tiimérleri (n=164) %6,8 [2,8; 1,27; %64,6]; 16semiler (n=133) %5,5
[7,1; 1,37; %82,0]; germ hiicreli tiimérler (n=130) %5,4 [6,9; 0,88;
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%89,8]; karsinom ve diger epitelyal kanserler (n=129) %5,3 [12,7;
1,34; %83,8]; bobrek tiimérleri (n=88) %3,6 [3,7; 0,79; %81,9]; ka-
raciger tiimérleri (n=24) %1,0 [8,0; 2,42; %44,7]. 5 yillik dilim-
ler incelendiginde 2005 yih sonrasinda, erken evrede tan alan
hastalarinin oraninda anlaml artig saptand: (p=0,001). Ttim ol-
gularda, erken evrede tani alan hastalarda 5 yillik sagkalim oram
%85,2 iken; ileri evrede tani alan hastalarda 5 yillik sagkalim ora-
n1 %57,0 saptandi (p<0,001).

Cikarimlar: Merkezimizde en sik gériilen solid tiimor gelismis
iilke verilerine benzer sekilde SSS tiimérleridir. Ulkemizde kan-
ser kayitcihiginin son yillarda hizla gelismesi ile kanser hastala-
rinin epidemiyolojisi ve klinik 6zellikleri ile ilgili daha ayrintih
veriler elde edilmesi ve bu sonuglarin planlanacak olan saghk
hizmetlerine yol géstermesi beklenmektedir.

Anahtar Kelimeler: Pediatrik kanser, sagkalim, kanser kayitcilig
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Lateral ventrikiilde koroid pleksus
papillomu olgusu
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Koroid pleksus papillomu (KPP) tiim pediatrik intrakraniyal tii-
morlerin % l'inden azim olusturan nadir bir beyin tiimériidiir.
Son derece vaskiiler olan bu tiimérler, koroid pleksusun fizyolo-
jik fonksiyonu devam ettirerek, beyin omurilik sivis1 (BOS) asiri
tiretilmesine yol acar. Diger yandan BOS yollarin tikayarak hid-
rosefaliye sebep olabilir. Gériintiileme yéntemleri bu tiimériin
tanisinin konmasinda oldukga hassas ve spesifiktir. Cerrahi yak-
lagimlar tiimériin yerlesimine gére farklihk géstermekle birlikte
tlimoriin tam olarak ¢ikarilmasi temel tedavi seklidir.

Bes aylik erkek hasta, 15 giin 6ncesine kadar hicbir sikayeti yok-
ken, kusma sikayeti nedeniyle Giircistan'da hekimine bagvurmus,
yapilan tetkiklerde hidrosefali saptanmus, sol ventrikiil icinde 5,5
cm ¢apinda ileri derecede vaskiiler tiimor saptanmis. Hastane-
mize kesin tani ve tedavisi amaciyla bagvuran hastanin é6zge¢mi-
sinde ve soy ge¢misinde bir 6zellik yoktu. Fizik bakida, boyu 67
cm 50. persantilde, kilosu 6,900 gram 25-50 persantilde, bas ¢ev-
resi 46,5 cm >97 persantildeydi. Ag1z icinde pamuk¢ugu mevcut-
tu, bag boyun muayenesinde 6n fontaneli ileri derecede gergin,
hidrosefalik, gézlerde batan giines manzaras: ve sag gézde dig

yana bakig kisithilifn mevcuttu. Sag alt ve iist ekstremitelerinde
hemiparezisi mevcuttu. Diger sistem muayenesinde 6zellik yok-
tu. Hastanin tamisinin dogrulanmas: ve cerrahi yaklagimin belir-
lenmesi icin beyin MRI gériintiilemesi yapildiktan sonra, hasta
opere edilerek tiiméri basarili bir sekilde gikarildi. Patoloji so-
nucu grade 1 koroid pleksusu papillomu olarak bildirildi. Ancak
Ki-67 indeksi %10-20 arasinda oldugu icin incelenen alanlarda
hi¢ bir nekroz, mitoz ve atipi gériilmemesine ragmen onkoloji
konseyinde tartisilarak atipik papillom olasiiginin gézard edil-
memesi gerektiginden, hastanin diizenli araliklarla takip edil-
mesine karar verildi. Hastanin izleminde sag hemiparezisi tist
ekstremitede daha belirgin olmak tizere diizeldi. Hastanin hig¢
nébeti olmads, ancak nébet riski yiiksek oldugu icin anti epilep-
tik tedavisi bagland: ve takibinde fenobarbital tedavisi ile hasta
taburcu edildi.

Kusma ile gelen hastalarda ayiric1 tanida diigiiniilmesi gereken
bir hastalik oldugu ve ¢ok nadir gériilen bir beyin tiimérii oldugu
i¢in bu vakay1 sunmak istedik.

Anahtar Kelimeler: Intrakranyel tiimér, koroid pleksus, papillom,
karsinom
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Tiimor lizis sendromu klinigi ile
basvurarak rabdomyosarkom tanisi
alan olgu
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Girig: Ttimor lizis sendromu (TLS), timér hiicrelerinin hizh yiki-
mina bagh olarak ortaya ¢ikan; hayat: tehdit edebilen elektrolit
bozuklugu (hiperiirisemi, hiperkalemi, hiperfosfatemi ve hipo-
kalsemi) ile karakterize onkolojik acil bir durumdur. Timér lizis
sendromu genellikle sitotoksik kemoterapatik ajanlar veya rad-
yoterapi ile tedaviye baslandiktan sonra goriilebilse de nadiren
tiimor hiicrelerinin kendiliginden yikimi neticesinde tani aninda
da saptanabilir. Genellikle proliferasyon hiz1 yiiksek olan Burkitt
lenfoma ve akut lenfoblastik 16semi (ALL) hastalarinda gériiliir.
Solid tiimérlerde goériilme ihtimali oldukca dustiktiir. Burada,
tan1 aninda tiimér lizis sendromu olan bir ¢ocuk rabdomyosar-
kom olgusu sunulmaktadur.

Olgu: On bes yasinda erkek hasta, boyunda sislik yakinmasi ile
basgvurdugu dig merkezde kreatinin, tirik asit yiiksekligi ve boyun
ultrasonografik gériintiilemede heterojen karakterde konglome-
re lenfadenopati (LAP) saptanmasi iizerine lenfoma 6n tanisi ile



acil servisimize yonlendirildi. Fizik muayenede sol 6n servikal
bélgede 4x4 santimetre ve sag inguinal bélgede 2x2 santimetre
boyutunda sert, fikse LAP saptandi. Laboratuar tetkiklerinde kre-
atinin, irik asit ve LDH diizeyleri yiiksek idi. Periferik yaymasin-
da atipik hiicre saptanmayan hastaya tiimér lizis sendromu tanis
ile hidrasyon ve allopurinol tedavisi baglandi. Kemik iligi aspi-
rasyonu normal bulundu. Hastanin pozitron emisyon tomog-
rafisinde (PET CT) supradiyafragmatik, sol orta ve alt servikal,
supraklavikuler, yiiksek mediastinal lenf nodlar ve sol uylukta
patolojik diizeyde Florodeoksiglukoz (FDG) tutulumu saptandi.
Tan1 amaciyla yapilan servikal lenfadenopati eksizyonel biyopsisi
rabdomyosarkom ile uyumlu saptandi. Kemik iligi biyopsisinde
rabdomyosarkom tutulumu saptandi. Hidrasyon ile tirik asit ve
kreatinin degerleri gerileyen hastaya kemoterapi baslandu.

Tartisma: TUmor lizis sendromu tipik olarak hematolojik malig-
nitelerden ALL ve Burkitt lenfoma gibi hiicre ikilenme zamani
yiiksek olan hastaliklarda gériilmektedir. Ozellikle kemoterapi
sonras! hiicre yikimi artacagindan tlimér lizis sendromu gériil-
me siklig1 da artar. Solid tlimérlerde hiicre ikilenme zamani ve
yikim hizi daha diisiik oldugundan tiimér lizis sendromu bek-
lenmez fakat yaygin hastalik varhi§inda nadir de olsa TLS sapta-
nabilecegi akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Onkolojik aciller, rabdomyosarkom, tiimér
lizis sendromu
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Osteopoikiloz: Ailesel bir olgu
sunumu
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Osteopoikilioz (osteopatia kondensans disseminata veya benekli
kemikler) asemptomatik, otozomal dominant gegisli, karakteris-
tik radyolojik tutulumla taninan nadir goriilen bir benign oste-
osklerotik displazidir.

On yedi yaginda erkek hasta klinigimize 1 yildir ara ara devam eden
bel, kalca ve bacak agrisi sikayeti ile bagvurdu. Fizik muayenesi nor-
mal olan hastanin laboratuvar incelemesinde; hemogram, biyo-
kimya tetkikleri, eritrosit sedimentasyon hizi, C-reaktif protein, tam
idrar tetkikleri normal sinirlardaydi. Serum Antiniikleer antikor ve
Anti dsDNA negatifti. Pelvis grafisinde her iki femur proksimal
kesiminde, her iki asetabulum pubis ve iskion kolunda, sakroiliak
eklemin her iki tarafinda 1 cm'den kiiciik cok sayida diizgiin kenarh

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

dens gériiniimler saptandi. On arka akciger grafisi ve abdominal
ultrasonografisi normaldi. Radyolojik incelemeler lomber ve kalca
manyetik rezonans inceleme (MRI) ile detaylandirildiginda benzer
bulgular gozlendi. Hastaligin ailesel gecis 6zelligi nedeniyle olgu-
nun birinci derece akrabalar: tarandi. Daha 6ncesinde herhangi bir
sikayeti olmayan annede de pelvik grafide daha hafif olmakla bir-
likte benzer lezyonlar saptandh.

Bu bildiride 1 yildir devam eden bel agris: sikayeti ile klinigimize
basvuran, annesinde de benzer radyolojik tutulum gézlenen bir
osteopoikiloz vakasi tartigilmistir. Osteopoikiloz nadir ve benign
vasifta bir hastalik olsa da osteoblastik metastazlar ile kangabil-
mekte ve osteosarkom ile birlikte gériilebilmektedir. Radyolojik
gériintiilemelerde simetrik birbirine benzer ¢ok sayida sklerotik
lezyon tespit edildiginde osteopoikilozun akilda tutulmas: daha
invaziv girisimlerin ve yanhs tanilarin 6niine gececektir.

Anahtar Kelimeler: Osteoblastik metastaz, osteopoikiloz, osteosk-
lerotik displazi
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Fetal donemde tespit edilen fatal
seyirli tasiaritmi olgusu
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Fetusta goriilen ritim bozukluklari, ektopik atimlar, tasiaritmiler,
bradiaritmiler olarak siniflandirilir (1). Fetal kalp hiz1 >180/dk ise
tagiaritmi, <100/dk ise bradiaritmi séz konusudur. Ektopik atim
ve tasiaritmi goriilme sikhig1 daha fazladir. Bradiaritmiler nadir
goriilmekle beraber prognozu daha kétiidir (2).

Fetal tasikardinin en sik sebebi supraventrikiiler tagikardidir
(SVT). Kalp luz1 genellikle 220-240 atm/dk’dir. Hidrops fetalis
ile birlikteligi siktir. Konjestif kalp yetmezligi ve %27 oraninda
mortalite riski bildirilmektedir (3). Fetal tasiaritmili olgularda
ventrikiiler septal defekt, aort stenozu, aort koarktasyonu, kardi-
yak tiimoér, sol atriyal izomerizm ve Ebstein anomalisi gibi ciddi
kardiyak defektler saptanabilir (4).

Fetal SVT tedavisinde en ¢ok kullanilan antiaritmik ilaglar digok-
sin, sotalol, flekainid ve amiadarondur. Burada, tagikardi, bradi-
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kardi ataklar1 olan, VSD'nin eslik ettigi, digoksin ve amiadaron
tedavisi uygulanan ve postpartum iigiincii hafta kaybedilen fetal
SVT olgusu sunuldu.

Kaynaklar

1.  Copel JA, Liang R, Demasio K, Ozeren S, Kleinman CS. The clinical
significance of the irregular fetal heart rhythm. Am J Obstet Gyne-
col 2000; 182: 813-9.
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Anahtar Kelimeler: Fatal, fetal, tagiaritmi
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intrakardiyak umblikal kateter
parcasinin perkiitan transkateter yol
ile ¢ikarilmasi: Olgu sunumu
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Olgu: Iki buguk aylik erkek hasta, huzursuzluk nedeniyle gétii-
rildiigi poliklinikte cekilen direkt grafide vena kava inferiyor
lokalizasyonunda yabanci cisim siiphesi olmas1 nedeniyle cocuk
kardiyoloji poliklinigine yénlendirildi. Oykiiden yenidogan dé-
neminde dogum yaptig1 hastanede solunum sikintisi nedeniyle
1 hafta yatinldig1 ve bu dénemde gébek kateteri takildig, tabur-
cu olmadan 6nce gébek kateterinin ¢ikarildigy 6grenildi. Genel
durumu iyi, solunum sayis1 34/dk, kalp tepe atimi 114/dk, arte-
riyel kan basmc 90/72 mmHg olan hastanin direkt batin ve ak-
ciger grafisisinde hepatik venden sag atriyuma kadar uzanan ve
kateter parcasi oldugu diisiiniilen ince yap1 izlendi. Bu bulgularla
cocuk kardiyoloji kateterizasyon laboratuvarina alinarak sag fe-
moral vene 5 Fr kilif yerlestirildi. Kilif i¢inden, 0.035” hidrofilik
tel yardimui ile 5 Fr JR4 kateteri femoral ven ve oradan inferiyor
vena kava yolu ile sag atriyuma ilerletildi. Kateter icinden 20 mm
capli snare kateter gecirildi ve yabana cismin sag atriyum icin-
deki parcasi snare kateter ile yakalanarak yabanci cisim inferiyor
vena kava ve oradan da kilif icinden digariya alindi. Yabana cis-
min gébek kateteri parcasi oldugu gériildii. islem komplikasyon
olmadan sonlandirldi. Hasta bir giin sonra taburcu edildi.

Tartisma: Yenidogan déneminde gerek sivi elektrolit tedavisi,
gerekse cesitli ilaglarin verilme yolu olarak umblikal venéz yol
oldukca sik tercih edilmektedir. Umblikal venéz kateterler ile
ilgili nadir de olsa gesitli komplikasyonlar bildirilmis olmakla
birlikte olgumuzda oldugu gibi kateter parcasimin viicut vaskiiler
yapilan icinde kalmas: ve bunun farkedilmemesi olagan degil-
dir. Literatiirde olgumuzda oldugu gibi haftalar sonra fark edilen
umblikal kateter riiptiirii ve embolizasyonuna ait olgu sunumuna
rastlamadik. Ancak 6zellikle santral venoz kateterlere ait benzer
komplikasyonlar bildirilmistir. Cogu santral vendz katetere ait
olan riiptiir ve embolizasyonlar erigkinlerde %1 olarak bildirilir-
ken; cocuklarda nadir olgu sunumlan seklindedir.

Cikarimlar: Yenidogan déneminde gerek siv1 elektrolit tedavisi ge-
rekse diger baz1 amaglarla oldukga sik kullanilan umblikal venéz ka-
teterizasyon genel olarak giivenli bir yol olmakla birlikte; olgumuzda
da gortildiigti gibi nadir, ciddi komplikasyonlar izlenebilmektedir.
Bu komplikasyonlar en aza indirmek icin kateterin yerlestirilmesi ve
cikarilmasiin profesyonel kisilerce, dikkatli bir sekilde gerceklesti-
rilmesi gerekmektedir. Kateter cikarildiginda kateter biitiinliigiiniin
olmamasi durumunda kateter riiptiiri olasihig) diistintilerek direkt
grafi cekilmesinde fayda oldugunu diistiniiyoruz.

Anahtar Kelimeler: Umblikal venéz kateter, kateter riiptiirti, per-
kiitan transkateter
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Yiiksek doz verapamil alimi sonrasi
bradikardi ile basvuran Brugada
sendromu
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Brugada sendromu, yapisal kalp hastalifi olmayan bireylerde
EKG'de sag prekordiyal derivasyonlarda ST segment yiiksekligi, sag
dal blogu, polimorfik ventrikiiler tagikardi veya ventrikiiler fibrilas-
yon ataklari ve ani kardiyak éliimle karakterizedir. Intihar amach
yiiksek doz Verapamil alimi nedeniyle bradikardi sonras: kardiyak
arest ile bagvuran ve Brugada sendromu tanisi alan bir hastay: sun-
mak istedik. Halsizlik, bag donmesi ve bulant: sikayeti ile bagvuran
ve hipotansiyon ve bradikardi sonrasinda kardiyak arest gelisen ve
toplam dért kere kardiyopulmoner restisitasyon uygulanan 16 ya-
sindaki kiz hasta gecici pacemaker takilarak ileri tedavi igin klini-
gimize yonlendirildi. Hastanin serviste izlemi sirasinda ani ve sid-
detli karin agris: gelisen hastaya abdominal USG c¢ekildigi, karinda
swv1 ve tam kan sayiminda hemoglobin degerinde 2 gr/dL diistis
olmas: nedeniyle acil laporotomi yapilarak 1500 cc seréz vasifta sivi



bosaltildig: 6ykiiden 6grenildi. Merkezimizde yapilan yapilan Eko-
kardiografik inceleme, 24 saatlik Holter monitorizasyonu ve selektif
koroner anjiyografi normal, elektrokardiyografide V1 derivasyonda
inkomplet sag dal blogu bulundu. Akciger grafisinde bilateral plev-
ral efiizyon gériildii, akut faz reaktanlan negatif bulundu.

Ani kardiyak arest 6ykiisii olmasi nedeniyle yapilan ajmalin testi
sonucu Brugada sendromu i¢in pozitif bulundu ve ICD implan-
tasyonuna karar verildi. Bunun tizerine aile daha 6nce sorgulan-
mis olmasina ragmen yiiksek doz Verapamil aldifini itiraf etti.

Aile taramasi negatif, ailede ani 6liim 6ykiisii olmamasi ve Verapa-
mil intoksikasyonu nedeniyle bradikardi gelismesi ve ailenin ICD
implantasyonunu kabul etmemesi nedeniyle hasta taburcu edildi.

Brugada sendromu kalpte yapisal anomali olmaksizin, sag pre-
kordiyal derivasyonlarda ST yiiksekligi ve ardigik T negatifligi ile
seyretmektedir. Kalp kasi hiicrelerinin zarinda bulunan, sodyum
ve potasyum gibi elektrolitlerin hiicre icine ve digina gecisini
kontrol eden kanallarin hastalifidir.

Brugada Sendromu tanis: konabilmesi i¢in Na kanal blokeri var-
liginda veya yoklugunda en az bir sag prekordiyal derivasyonda
(V 1-3) ST yiikselmesi yam sira gosterilmis Ventrikiiler fibrilas-
yon, polimorfik ventrikiiler tasikardi, ailede 45 yasindan 6nce
kardiyak 6liim 6ykiist, aile bireylerinde ST yiikselmesi, program-
L1 elektriksel uyarimla VTK indiiklenebilmesi, bayilma semptom-
larindan birinin olmas: gerekir.

Iyon kanallarmin dinamik yapis1 nedeniyle Brugada tanisi bazen géz-
den kagabilir. Bizim olgumuzda da oldugu gibi tip 1 ve tip 2 EKG pa-
terni gézlenen olgularda, ¢arpinti, bayilma gibi Brugada sendromunu
diistindiiren yakinmasi olanlar ve ailesinde Brugada sendromu veya
erken yasta nedeni ortaya konulamamus ani 6liim &ykiisti olanlara
sodyum kanal blokerleri ile provokasyon testi uygulanmahdir.

Ilag tedavisi miimkiin olmayan semptomatik hastalarda intra-
kardiyak defibrilatér yerlestirilmesi gereklidir. Verapamil intok-
sikasyonu agir bradikardi, hipotansiyon, atriyoventrikiiler nodal
blok ve asistoliye sebep olabilir. Bizim hastamizda Verapamil
intoksikasyonuna sekonder ortaya ¢ikan agir bradikardiye bag-
Ii kardiyak arest gelistigi diistiniilmiistiir. Intoksikasyon 6ykiisii
sonradan 6grenildiginden ani kardiyak arest icin aragtirilan has-
tada Brugada sendromu tanisi konulmustur.

Anahtar Kelimeler: Brugada, bradikardji, verapamil
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Restriktif kardiyomiyopatiye bagli protein
kaybettiren Enteropatinin Oral Budenosid
ile tedavi edilmesi: Iki olgu sunumu

Esra Ozmen!, ilkay Erdogan?, Birgiil Varan?,
Figen Ozcay®, Murat Ozkan*, Atilla Sezgin*

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

Bagkent Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Ankara, Tiirkiye

?Bagskent Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dal,
Ankara, Ttirkiye

3Bagskent Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim
Dali, Ankara, Ttirkiye

*Bagskent Universitesi T1p Fakiiltesi, Kalp ve Damar Cerrahisi
Anabilim Dali, Ankara, Tiirkiye

Giris: Protein kaybettiren enteropati (PKE), sindirim sisteminden
agir1 protein kaybi ve temelinde farkli hastaliklari barindiran bir
klinik durumdur. Protein kaybettiren enteropati tams: éykdi, fizik
muayene ve Kklinik bulgular dogrultusunda biiyiik oranda dist-
niiliir, kesin tani ise digkida alfa-1 antitripsin (a1-AT) atithminda
artigin gosterilmesi ve niikleer tip yéntemleriyle konur. Protein
kaybettiren enteropati, sindirim sistemine (SS) 6zgii hastaliklar-
dan kaynaklanacag: gibi SS dis1 baz1 hastaliklara bagh olarak da
gelisebilir. Protein kaybettiren enteropatinin SS dis1 en 6nemli ne-
denleri kalp hastaliklaridir. Bu bildiride restriktif kardiyomyopati-
ye bagl ortaya ¢ikan ve budesonid tedavisine yanit veren protein
kaybettiren enteropati tanisi olan iki hastay: sunmak istedik.

Olgu 1: On yasinda kiz hasta bacaklarda sislik yakinmas: ile
bagvurdugu dig merkezde restriktif KMP tanisiyla takibe alinan
hasta kalp transplantasyonu amaciyla hastanemize y6nlendirildi.
Yapilan fizik muayenesinde; tasikardik, gallop ritmi var, sternum
solu 2-4 interkostal aralikta 2/6 sistolik tiflirtim, batin muayene-
sinde karaciger ksifoid altinda 6-7 cm palpe edildi. Bilateral eks-
tremitelerde +3 gode birakan 6dem saptandi. Kardiyak tamponat
olmasi nedeniyle perikardiyosentez islemi yapildiktan sonra kar-
diyoloji yogun bakim tinitesinde takip edilen hastanin kan tet-
kiklerinde serum albiimin diizeyi 2,2 g/dL saptand:. Karaciger ve
bobrek fonksiyon testleri normal, idrarda protein kaybi olmayan
hastada restriktif kardiyomiyopatiye bagh protein kaybettriren
enteropati diislintilerek gaitada al-AT bakilds, yiiksek bulundu
(3 mg/gr (referans deger: <2,6 mg/gr). Bunun tizerine kalp trans-
plantasyonu karar verilen hastanin genel durumunu diizeltmek
ve kan proteinlerini yiikseltmek amaciyla oral budesonid 9 mg/
giin dozunda baglandi. Tedavi baslandiktan sonra diizenli kont-
role gelmeyen hastanin iiclincti ayinda serum albiimin diizeyi
4,6 g/dL saptanmas: ve kugingoid gériiniimde olmas: nedeniyle
ilag dozu 3 mg azaltildi. Takipte kontrole gelmeyen hastanin te-
davisini kestigi ve serum proteinlerinin tekrar diistiigti, 6demle-
rinin arttif), perikardiyal efiizyonu oldugu 6grenildi.

Olgu 2: Dért yaginda erkek hasta karinda ve géz kapaklarinda
sislik yakinmasiyla bagvurdugu dis konjenital hepatik fibrozis
tanis1 alarak karaciger transplantasyonu icin merkezimize yon-
lendirildi hastanin klini§imizde yapilan incelemeleri sonucunda
restriktif kardiyomiyopati ve buna bagh karacigerde konjesyonu
oldugu saptandi. Tanidan 3,5 yil sonra karinda sislik yakinmasi-
nin artmas! tizerine bagvuran hastanin kan tetkiklerinde serum
albiimin diizeyi 2,4 g/dL bulundu. Sebep olabilecek karaciger ve
bobrek hastaliklar: diglandiktan sonra PKE tanisi konuldu. Has-
tanin gaitasinda a1-AT 3,5 mg/gr olarak saptandi. Budesonid 9
mg/giin dozda tedavi baglandiktan sonraki 3. haftada 6demlerin
kayboldugu fark edildi ve serum albiimin diizeyi 3,6 g/dL yiiksel-
di. Tedavinin dérdiincti ayinda kalp transplantasyonu uyguland:
ve tedavi sonlandinld.
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Cikarimlar: Protein kaybettiren enteropati tedavi edilmedigi za-
man 6liimle sonuglanabilecek 6nemli bir durumdur. PKE tedavi-
sinde steroid; intestinal kapiler ve lenfatik hucre zarlarinda stabi-
lizasyon saglar ve enflamasyonu baskilar, béylece protein kaybim
azaltir. Budesonid giiclii glukokortikoid etki ve zayif mineralo-
kortikoid etki gésteren antiinflamatuar bir kortikosteroiddir. PKE
restriktif kardiyomiyopatinin klinik seyrinde ortaya gikabilir; bu
bildiride literatiirde hakkinda sinirl sayida ¢alisma bulunan oral
budesonidin restriktif kardiyomiyopatiye bagl PKE tedavisinde
kalp transplantasyonu uygulanincaya kadar kullanilabilecegini
ve kalp hastalig1 ortadan kalktiktan sonra bu klinik tablonun dii-
zelebilecegini géstermeyi amagladik.

Anahtar Kelimeler: Restriktif kardiyomyopati, protein kaybettiren
enteropati, budesonid

P-156

intrakardiyak Kitle Tanisi Alan
Hastalarimizin Degerlendirilmesi

Elif Erolu Giinay, Niliifer Cetiner,
Berna Saylan Cevik, Figen Akalin

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Kardiyoloji Bilim
Dali, Istanbul, Tiirkiye

Cocukluk caginda intrakardiyak kitleler nadir gértilmektedir.
Farkli klinik prezentasyonlar ve énemli olabilecek farkli klinik
sonuglar nedeniyle énem tagirlar. Marmara Universitesi Cocuk
Kardiyoloji Bilim Dalinda takip ettigimiz intrakardiyak kitle sap-
tadigimiz 16 olgumuzu sunuyoruz.

Hastalarimizin 12’si kiz, 4'{i erkek olup ortalama bagvuru yas: lay
ile 7 yas arasinda (median 1 yas) idi. Hastalarin 11 tanesinde mul-
tiple rabdomyomlar ve bir tanesinde biiyiik tek bir rabdomyom
kitlesi saptandi. Bunlardan sadece 4'ii konvulziiyon ve kranial
MRda tuber goriilmesi sonras: tarafimiza yénlendirilmisti. Di-
ger 8 tanesi gecirilmig SVT (2), atrial flutter (1), tifiirtim (1), diya-
betik anne bebegi olmasi (1), prematiirite (2), fetal ekokaridyog-
rafide kitle gériilmesi (1) nedeniyle bagvurmustu. Hastalardan 3
tanesine kitle saptandiktan sonra kranial gériintiileme ve noro-
loji konsiiltasyonu sonrasi tuberoskleroz tanisi konuldu, diger
3’lintin ise tetkikleri halen siirmekte idi. Hastalardan 2 tanesinin
aritmi nedeniyle medikasyon ihtiyaci oldu, 3 hastanin kitle boyut
ve sayisinda azalma izlendi. Opere olan 4 hastamiz oldu. Sol atri-
umda, atriumun yaris: biiyiikliigiinde mitral inflowa yakin intra-
kardiyak kitle saptadigimiz bir olgu sol atrial miksoma 6n tanis:
ile operasyona verildi. Operasyon sonrasi biyopsi incelemesi rab-
domyom ile uyumlu geldi. Halsizlik, batin distansiyonu ile gelen
bir hastanin ekokardiyografisinde Wilms tiimériintin vena cava
inferior boyunca ilerleyip sag atriyumundan sag ventrikiile kadar
uzandig goriildii ve kitlenin ¢ikarilmas: igin operasyona veril-
di. Diger 2 hasta intrakardiyak kist hidatik tanis1 alan hastalardi.
Biri hemoptizi ve dkstiriik ile bagvurmus toraks tomografisinde

intrakardiyak kistik kitle goriilmesi tizerine tarafimiza y6nlendi-
rilmisti. Diger hasta ise klinigimize {ifiirim nedeniyle bagvur-
mus, ekokardiyografisinde interventrikiiler septumda 3,19x2,99
cm biytikliglinde kistik kitle goriilmiistii. Génderilen ekinokok
antijeni pozitif geldi. Toraks ve batin taramalarinda kist hidatige
rastlanmayan olgu operasyona yonlendirildi. Tekrarlayan peri-
kardiyal effiizyon nedeniyle takip edilen bir hastada ise 13 yil
sonra gelisen sag atriyumu ileri derecede deprese eden, aort ve
pulmoner arteri igine alan intraperikardiyal kitle saptandi, ope-
rasyona verildi ve kitlenin néroblastom oldugu goriildi.

Intrakardiyak kitleler, kalp yetersizligi, ritm bozuklugu, kapak
obstriiksiyonu, kalp tamponadi gibi kardiyak olaylarla bagvurabi-
lecegi gibi kalp dis1 nedenlerle de prezente olabilirler. Cogu be-
nign karakterde olmakla birlikte kapak obstriiksiyonu, aritmilere
yol agan ve ventrikiil fonksiyonunu bozan biiyiik kitlelerin cerra-
hi olarak ¢ikarilmas: gerekir. Rabdomyom diisiiniilen hastalarin
Tiiberoskleroz agisindan degerlendirilmesi 6nemlidir. Bunlarda
zamanla kitlelerin kiiciiliip kaybolmas: da olasidur.

Anahtar Kelimeler: intrakardiyak kitle, rabdomyom, intrakardi-
yak kistik kitle, aritmi

P-157

Izole sol akciger agenezisi: Olgu
sunumu

Abdurrahman Uner!, Serdar Epgagan?, Ibrahim Ece!,
Zerrin Karakus Epcacan’

Yiiziincii Y1l Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Unitesi,
Van, Tiirkiye
?Ipek yolu Devlet Hastanest, Cocuk Saghg: ve Hastaliklan Klinigi,
Van, Tiirkiye

Giris: Pulmoner hipoplazi, difer organ anomalileri ile birlikte
veya izole olarak goériilebilen bir bronkopulmoner malformas-
yon olup etkilenen tarafta akciger parankimi, brong ve damarsal
yapilarin yoklugu ile karakterizedir. Tanisi genellikle ¢ocukluk
caginda konulur. Ancak eslik eden anomalisi olmayan ya da hafif
olan hastalar erigkin yasa kadar yasayabilmektedirler. Hastalik
yaklasik olarak yiiz bin dogumda bir gériiliir.

Olgu: Dort yasinda erkek hasta cabuk yorulma sikayeti ile bagvurdu.
Fizik muayenesinde viicut agirhig: 13 kg (3-10 p), boy: 95 cm (3-
10 p), kan basinc 97/64 mmHg, dakika solunum sayisi: 26/dk idi.
Solunum sistemi muayenesinde sol hemitroaksta akciger sesleri
duyulmadi. Kardiyak muayenede apikal vuru en iyi sol 3.interkos-
tal araligin 6n aksiller cizgiyle kesisme hizasinda duyulmakta idi.
Diger sistem muayeneleri normal simirlarda idi. Olgunu posterior
anterior akciger grafisinde sag akcigerde hiperinflasyon, sag hemi-
toraksta kosta aras1 mesafede artis, sol hemitoraksta diffiiz opasite,
mediastinaal yapilar, kalp ve trakea sola deviye saptandi. Olgunun
ekokardiyografik incelemesinde sol pulmoner arter agenezisi tes-



pit edildi. Trikiispit kapak yetersizligi yoluyla sag ventrikiil sistolik
basinct 60 mmHg, pulmoner kapak yetersizligi yolu ile diyastolik
pulmoner arter basina: 30 mmHg 6l¢tildii. Kateter anjiografi ile ce-
kilen sag ventrikiil enjeksiyonunda sol pulmoner arterin ve pulmo-
ner venéz dontis fazinda sol pulmoner venlerin agenezik oldugu
saptand. Invaziv olarak 6lciilen pulmoner arter basinci 24/7 ortala-
ma 16 mmHg, aort basinci 90/48 ortalama 72 mmHg idi.

Cikarimlar: Pulmoner agenezinin fetal hayatin 4. haftasinda
meydana gelen olumsuz etkiler sonucu ortaya ¢iktig1 diisiiniil-
mektedir. Etyolojisi tam olarak aydinlatilamamakla birlikte gebe-
likte vitamin A, folik asit eksikligi ya da salisilat kullanimi sorum-
lu olabilir. Her iki cinste meydana gelme orani ve anomalinin
sag ya da solda olmasi yaklagik olarak esittir. Tanis1 genellikle ¢o-
cukluk ¢aginda konulur. Antenatal olarak da tani konulan olgular
vardir. Diger yandan eslik eden anomalisi olmayan ya da hafif
olan hastalarda erigkin yasta da tam1 konulabilmektedir. Olgula-
rin %50'den fazlasinda baglica kardiyovaskiiler, gastrointestinal,
muskuloskelatal, iirogenital sistem olmak tizere diger sistem
anomalileri de eslik edebilmektedir. Ekokardiyografide sol pul-
moner arter agenezisi ve orta derecede pulmoner hipertansiyon
tespit edilmesine ragmen kateter anjiografi ile 6l¢iilen pulmo-
ner arter basinglarinin normal oldugu goériildi. Bizler, pulmoner
agenezi saptanan semptomatik hastalarda ekokardiyografik ola-
rak tespit edilen pulmoner hipertansiyon tedavisine baglamadan
6nce pulmoner hipertansiyon varliginin kateter anjiografi ile
dogrulanmas: gerektigini diistinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: izole, unilateral, pulmoner agenezi, kateter
anjiografi
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Kawasakili hastalarimizin
degerlendirilmesi

Niliifer Cetiner, Berna $aylan Cevik, Figen Akalin

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Kardiyoloji Bilim
Dali, Istanbul, Ttirkiye

Amag: Kawasaki Hastahig1 (KH) infantlar ve kiigiik cocuklar etkile-
yen akut febril multisistem vaskdilitidir. Tedavi edilmeyen vakala-
rin yaklagik %20-25’inde koroner arter tutulumu gézlenmektedir.
Ulkemizdeki sikh: giderek artmaktadir. Bu cahgmada, klinigimiz-
de Kawasaki hastalig: tanusi alan 54 ¢ocuk olgunun klinik ve labo-
ratuvar bulgular ile izlem sonuglar1 degerlendirilmistir.

Gereg ve Yontemler: 1997-2014 yillari arasinda Marmara Universite-
si Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali'nda Kawasaki
Hastahg: tamsi alan 54 vakanin kayitlan retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: Hastalarin 35'i erkek, 19'u kiz, yaslan 8 ay ile 17 yil
(ortalam+SD=, medyan 71 ay) arasindaydi. Hastalarin 4 geci-
rilmig Kawasaki olarak degerlendirildi. Tan1 kriterlerinden agiz

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

lezyonlar1 (%94), konjunktivit (%83), el-ayak lezyonlari (%77), d6-
kiintii (%72) ve servikal lenfadenopati (%68) siklikta gozlendi. 2
hastada safra kesesi hidropsu, 1 hastada aseptik menenjit klinigi
mevcuttu. 1 hastada sik nodal erken atim ve 1 hastada 1.dere-
ce AV blok mevcuttu. Ekokardiyografik incelemede hastalarin
30’unda (%55) kardiyak tutulum mevcuttu. Bunlardan 15 hasta-
da (%50) koroner arterlerde dilatasyon, 3 hastada (%10) koroner
arter anevrizmasi ve kalan hastalarda hafif kapak yetersizligi,
perikardiyal effiizyon ve sol ventrikiil sistolik fonksiyonlarinda
azalma mevcuttu. Hastalarin 4'ti (gecirilmis Kawasaki tanili) ha-
ri¢ tiim hastalara intraven6z immunglobulin (IVIG) tedavisi ve
antienflamatuar dozda Asetil salisilik asit (ASA) tedavisi verildi. 4
hastaya ASA tedavisi antiagregan dozda verildi. Tiim hastalardan
8'ine (%15) 2. doz IVIG tedavisi verildi ve 2’sinde IVIG tedavisine
direng goézlenip steroid tedavisi, 4 hastaya diisiik molekiil agir-
likli heparin ve 2 hastaya warfarin tedavisi baglandi. Hastalarin
tiimiinde ates ve fizik muayene bulgulari normale déndi. 3 hasta
korner arter hastalig1 nedeniyle izleme alindi.

Cikarimlar: Hastalarimizda etkin tedaviye ragmen kardiyak tu-
tulum oram beklenenden fazladir, kalici koroner arter lezyo-
nu %b5,5 bulunmustur. Direngli hastalarin oraninin da yiiksek
(%14,8) bulunmas: bu durumdan sorumlu olabilir.

Anahtar Kelimeler: Kawasaki hastahg, kardiyak tutulum, tedaviye direng
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Epilepsi tanisiyla izlenen uzun QT
sendromu

Niliifer Cetiner', Alpay Celiker?, Figen Akalin'

Marmara Universitesi T1p Fakiiltesi, Pediatrik Kardiyoloji Bilim
Dali, Istanbul, Tiirkiye

2Acibadem Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediyatrik Kardiyoloji Bilim
Dali, Istanbul, Tiirkiye

Giris: Uzun QT sendromu, idiyopatik, konjenital veya iyatroje-
nik sebeplerle ortaya ¢ikan kardiyak repolarizasyon bozuklugu-
dur. QT intervalinin uzamasi, emosyonel veya fiziksel streslerin
provake ettigi tagiaritmiler, senkop ataklari ve ani 6liimle karak-
terizedir. Ayrintili anamnez alinmadiginda epileptik nébetlerle
kanigabilmektedir. Yazimizda ¢ocuk néroloji klinigince epilepsi
tanisiyla takipli ve antiepileptik tedavi alan uzun QT sendromlu
bir olguyu sunuyoruz.

Olgu: Sekiz yaginda erkek, iki yildir ¢ocuk néroloji klinigince epi-
lepsi tamisiyla Valproik asit kullanmakta olan hasta fiziksel aktivite
sonras! nobet gecirme nedeniyle bagvurdu. Né6bet sirasinda solu-
numu duran hastaya yolda baba tarafindan restisitasyon uygulan-
must1. Acilde ventrikiiler fibrilasyon diisiintilerek defibrile edilen
hasta pediyatri yogun bakim iinitesine alinmig, VI'nin tekrarlamasi
tizerine hastaya Amiodaron tedavisi baglanmigti. Amiodaron altin-
da nobetleri ve VT ataklar: tekrarlayan hastaya 5 kez senkronize
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kardiyoversiyon uygulanmasi gerekmisti. Pediatrik Kardiyoloji kon-
stiltasyonu sonrasi VT ataklarinin Torsades des Pointes ile uyumlu
oldugu goriildii. Siniis ritminde cekilen EKG de QTc 0,46 ve 0,56
hesaplandi. Hasta Valproik asit yaninda Ampisilin+Sulbaktam ve
agiz kenarinda herpetik lezyonlari oldugundan Asiklovir, mevcut
haliisinasyonlan nedeniyle Haloperidol tedavisi almaktayd1. Uzun
QT sendromuna bagh “torsades des pointes” tarusi: konuldu ve al-
dig1 ilaglarin da nébetleri tetikledigi diistiniildii. Almakta oldugu
tiim ilaclan1 kesildi, propranolol 6 mg/kg/giin baglandi. Takibinde
bir stire daha VT ataklarinin devam etmesi {izerine Lidokain ve
MgSO04 inflizyonu bagland1. VT ataklari giderek seyreklesip siniis
ritmine déndii, QT uzunlugu devam etti ve hasta propranolol teda-
visi ile izleme alindi, ICD implantasyonu uyguland1.

Cikarimlar: Uzun QT sendromunun, yasam tehdit edici ventri-
kiiler aritmilere yol agmasiyla akilda tutulmas: gerektigi ve erken
dénemde tan konulup tedaviye baglanilmasinin hayat kurtarici
olabilecegi unutulmamalidur.

Anahtar Kelimeler: Ani 6liim, erken tani, epilepsi, uzun QT sendromu

P-160

ki kardeste farkli dénemlerde
goriilen kawasaki hastalig

Burcu Bursal Duramaz?, Lida Biilbiil?,
Mehmet Bedir Akyol’, Tayyibe Sever’,
Sadiq Ismayilov?, Canan Hasbal Akkus!, Sami Hatipoglu'

'Bakirkéy Dr Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Saghgt ve Hastaliklar: Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

?Bakirkdy Dr Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Kardiyoloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Kawasaki hastaligy, siklikla 5 yas altindaki ¢ocuklan etkileyen,
koroner arter anomalisi gelisme riski tasiyan kiigiik-orta damar
vaskiilitidir. Tedavide intraven6z immiinglobulin (IVIG) ve yiiksek
doz asetil salisilik asit (ASA) kullanilir. Epidemiyolojisinde erkek/kiz
orami 1,3-1,5'tir. Kardeg vaka oran1 %1-2 rekiirrens orani %1-3'tiir.
Bu vaka sunumunda abisinde gegirilmis kawasaki hastalig: olan ve
klinigimizde kawasaki tanisi almmg 11 aylik erkek hasta sunulmustur.

Olgu: On bir aylik erkek hasta, intramuskiiler antibiyotik tedavi-
sine ragmen 5 giindiir diismeyen ates, huzursuzluk ve halsizlik
yakinmalan ile klinigimize bagvurdu. Soygecmisinde abisinde
gecirilmis Kawasaki 6ykiisii olmas: iizerine hasta Kawasaki 6n
tanisiyla servisimize interne edildi. Aralarinda akrabalik olmayan
ailenin dérdiincii cocugu olan hastanin 6zge¢misinde 6zellik yok-
tu. Hastanin fizik muayenesinde viicut agirlig: 9800gr (50 p), boy
75 cm (50 p), bas cevresi 46 cm (%50 p), ates 38,9°C, nabiz 150/dk,
solunum 44/dk, arteriyal kan basinc1 80/50 mmHg olarak él¢iildil.
Hastada halsizlik, belirgin huzursuzluk, farinkste hiperemi, ¢ilek
dili, dudaklarda kirmizi ve ¢atlak gériiniim mevcuttu. Ellerde has-
sasiyeti ve hafif 6demi olan hastanin viicudunda makiilopapiiler
dékiintiiler vardi. Solunum sesleri kabalagmisti. Meningial irritas-

yon bulgusu yoktu. Diger sistem muayeneleri normal bulundu.
Konjuktiviti olmayan hastanin g6z konstiltasyonunda patoloji sap-
tanmadi. Laboratuar tetkiklerinde sedimentasyon hiz1 artmig (72
mm/saat) saptandi. Hastanin hafif anemisi (Hgb: 8,6), 16kositozu
(16000/mm?®) periferik yaymasinda %70 PNL hakimiyeti ve hafif
trombositozu (Plt: 429,000) mevcuttu. CRP: 9,3 (N: 0,01-0,5) sap-
tandi. Karaciger ve bbrek fonksiyon testleri normaldi. EBV IgM,
CMV IgM, Toxoplasma IgM, Salmonella-Brucella agliitinasyon
testleri, viral hepatit belirleyicileri negatif bulundu. Kan, idrar ve
bogaz kiiltiirlerinde tireme olmadi. EKG ve EKO normaldi. Hasta-
da mevcut bulgularla atipik Kawasaki hastalig: diistiniildi. Hasta-
ligin 6. giintinde 2 gr/kg dozda IVIG 12 saatte infiizyonla verildi.
ASA 80 mg/kg/glin dozda baglandi. Tedaviye dramatik sekilde ya-
nit veren hastanin 1 giin icinde atesi diistii ve tekrarlamadi. Has-
taligin 9. giiniinde trombositoz (Plt: 511,000) ve genital bélgelerde
soyulmalar baslad. 12. giinde el parmaklarinda soyulmalar géz-
lendi. Kontrol EKO tetkikleri normaldi. Hasta yatiginin 14. giiniin-
de genel durumunun iyi olmasi ve tedaviye yanit vermesi tizerine
ASA dozu antitrombotik doza diistilerek taburcu edildi.

Tartisma: Kawasaki hastalifinin tamisi ates, ekstremite uglarin-
da degisiklikler, polimorf ekzantem, bilateral konjunktival kon-
jesyon, orofarenks mukozasindaki degisiklikler ve servikal len-
fadenopatiden olusan alti ana kriterden besinin bulunmas: ile
konulmaktadir. 5 glinden uzun stiren ates varhginda klinik bul-
gulardan 3’iiniin saptanmasi ve diger olas: enfeksiyonlarin ayirt
edilmesi Kawasaki hastali: tamsi icin yeterli kabul edilmekte ve
atipik Kawasaki hastalig1 olarak adlandirilmaktadir. Dokiintii ve
antibiyotige cevap vermeyen yiiksek atesle getirilen cocuklarda
ayiricl tanida mutlaka Kawasaki hastalig diistintilmelidir. Lite-
ratiirde Kawasaki hastaliginin nadirde olsa ayni aileden iki kar-
deste olabilecegine ve genetik olarak yatkin kisilerde enfeksiyéz
bir ajan nedeniyle ortaya ¢ikabilecegine deginilmektedir. Bu ne-
denle klinik olarak stipheli olgularda aile 6ykiisii olmasi halinde
6n tamilar arasinda Kawasaki hastalig: 6ncellikle diisiintilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Ates, Kawasaki hastaligy, vaskiilit
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Nadir bir piyelonefrit nedeni;
Uretero-Vezikal Darliga bagl
piyonefroz olgusu

Murat Kardas', Aysegiil Dogan Demir’, Selcuk Uzuner!,
Selcuk Silay?, Faruk Oktem?

'Bezmialem Vakif Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

“Bezmialem Vakif Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim
Dali, Istanbul, Ttirkiye

*Bezmialem Vakif Universitesi Tip Fakiiltesi, Uroloji Anabilim Dal,
Istanbul, Tiirkiye

Girig: Ozellikler erken siit cocuklugu déneminde gegirilen ateg-
li idrar yolu enfeksiyonlarinda olas1 anatomik/fonksiyonel obs-



triiktif iropatiler agisindan erken gériintiileme tani/tedavi yakla-
simlar ve prognostik acidan ¢ok énemlidir.Veziko-ureteral reflii
Uretero-vezikal darlik, uretero-pelvik darlik, tireterosel ve pos-
terior {ireteral valv siit cocuklugu déneminde sik gériilen tiro-
patilerdir. Bu bildiride atesli idrar yolu enfeksiyonlarinda erken
gériintiilemenin prognostik agidan énemini vurgulamak istedik.

Olgu: Yedi aylik erkek hasta, yiiksek ates huzursuzluk nedenle
acil servis bagvurusunda yapilan fizik muayenesinde genel duru-
mu diigkiin emmesi azalmis, atesi, tagkardisi, hafif batin distan-
siyonu, sol iist kadranda hassasiyeti mevcuttu. Yapilan laboratuar
tetkiklerinde 16kositoz, akut faz reaktanlarinda artis ve piyiirisi
saptandi.Pyelonefrit diisiiniildii. Idrar kiiltiirii alindiktan sonra v
seftriakson baglandi.Takiben iiriner usg yapildi, Sol bébrek topla-
yic sistemde grade II-IIT hidronefroz, toplayic sistem igerisinde
yer yer seviye veren Pii materyali ile uyumlu olabilecek gériiniim
saptand1.Tek tarafli iireter dilatasyonu olan hastadan 6n planda
UV darlik distintildi. Sistoskopisi yapild: uv bilegkeye double
J(DJ) katater takilarak pasaj agildi.Yogun piiriilan akintis1 gériild,
drenaji saglandiktan sonra klinik bulgular geriledi.

Tartigma: Tlim siit cocugu tiriner sistem enfeksiyonlarinda rad-
yolojik incelemeler 6nemlidir, ¢linkii iiriner sistem anomalileri
yiiksek prevalansla enfeksiyona eglik eder. Uretero vezikal kav-
saktaki darlik, tireter dilatasyonuna neden olur, erkek cocuklar-
da ve sol iireterde daha siktir. Obstriiksiyon, tag olusumu ve he-
matiiriye neden olabilir, enfeksiyon olusumu ise daha nadirdir.
Mesane ¢ikis obstriiksiyonu veya vezikoiireteral reflii olmadan
ireter dilatasyonu saptandiginda mutlaka ureterovezikal darhik
dustintilmelidir.Ureterozevikal darlik nadir bir piyonefroz nede-
ni olarak akilda tutulmalidur.

Anahtar Kelimeler: Erken goériintiileme, piyonefroz, UV darlik
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Nutrisyonel riketsli bir nefropatik
sistinozis hastasi

Giirkan Geng!, Ahmet Ucaktiirk?, Kenan Bek?,
Cengiz Kara? Yonca Agikgéz!, Ozan Ozkaya!
'Ondokuz Mays Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim
Dali, Samsun, Tiirkiye

?Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji
Bilim Dali, Samsun, Tiirkiye

Sistinozis, sistinin beyin, karaciger, bébrek ve goz gibi cesitli
organlarda ve dokularda birikmesi ile karakterize bir metabolik
hastaliktir. Dért yasinda kiz hasta biiyiime geriligi ve renal fan-
koni sendromu nedeni ile bagvurdugu béliimiimiizde infantil
sistinozis tarusi aldi. Sol el bilek radyografik bulgulan rikets ile
uyumlu olan hastanin parathormon diizeyinin yiiksek, D vita-
mini diizeyinin diistik olmas: niitrisyonel rikets tanisim diisiin-

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

diirdii. Hastaya 1-25 dihidroksiolekalsiferol tedavisi ve kalsiyum
baslanmasinin ardindan kalsiyum ve fosfor diizeylerinin normal
sinirlara geldigi tespit edildi. Sadece kalsiyum ve 1-25 dihidrok-
siolekalsiferol tedavisi ile klinik ve laboratuar bulgularinin diizel-
mesi etiyolojide nutrisyonel eksiklik oldugunu gésterdi.

Sonug olarak; sistinoziste idrarda fosfat kaybina bagl olarak nor-
malde hipofosfatemik rikets gézlenmektedir. Bu vaka ile nutris-
yonel riketsin infantil sistinoziste de akilda tutulmas: gerekliligi-
ni vurgulanmak istenildi.

Anahtar Kelimeler: Sistinozis, nutrisyonel rikets, renal fankoni
sendromu

P-163

Atipik hemolitik-iiremik sendrom

ile prezante olan bir kobalamin C
defekti

Amra Adrovic!, Nur Canpolat?, Salim Caligkan?,
Ertugrul Kiykim?, Matthias Baumgartner®,
Ayse Agbas?, Lale Sever?

Ustanbul Universitesi Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

*Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji
Bilim Daly, Istanbul, Tiirkiye

s[stanbul Universitesi Cerrahpagsa T1p Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma
Hastaliklart Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

“Ziirih Universitesi Cocuk Hastanesi, Metabolizma Hastaliklar:
Bilim Dals, Ziirih, Isvigre

Atipik hemolitik-iiremik sendrom (aHUS), trombotik mikroan-
jiopatiler (TMA) arasinda yer alan ciddi klinik bulgular: ve ¢oklu
organ hasar ile giden, mortalite ve morbiditesi yiiksek bir has-
taliktir. Kobalamin C defekti (CblC) aHUS'{in nadir nedenlerin-
den biridir. Kobalamin C defekti, otozomal resesif olarak kalitilan
bir B12 vitamin metabolizmas1 bozuklugudur. Hastalarin viicut
swilarinda metil-malonik asit ve homosistein yiiksek metionin
ise distik diizeyde saptanir. Hastaligin klinik tablosu hastanin
yasina gore degisiklik gosterebilir. Yenidogan veya erken stit ¢o-
cuklugu déneminde (6zellikle 6 ay altinda) gelisen klinik tablo
agirdir ve mortalitesi yiiksektir. Bébrek tutulumu; TMA, tubulo-
interstisyel nefrit, proksimal renal tubuler asidoz ve kronik béb-
rek yetmezligi seklinde olabilir.

Biz burada 5 aylik bir kiz hastada aHUS ve agir ¢oklu organ ye-
tersizli§i (non-immiin hemolitik anemi, trombositopeni, ciddi
hipertansiyon, periton diyaliz tedavisi gerektiren akut bébrek ye-
tersizligi, ventilatér destegi gerektiren akut solunum yetersizligi,
kardiyomiyopati ve kalp yetersizligi) bulgular ile ortaya ¢ikan bir
CbIC defekti olgusunu sunmak istedik. Olgumuzda erken siit ¢o-
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cuklugu déneminde akut olarak ortaya ¢ikan bu ciddi klinik bul-
gular ve yiiksek serum homosistein diizeyleri ile Kobalamin C
defektinden stiphelenildi. Siyanokobalamin ve Koenzim Q10 te-
davisinden sonra belirgin klinik ve laboratuar iyilesme gézlenmesi
tanimiz1 destekledi. Kesin tan1 metilmalonikasitiiri ve homosistei-
niiri (MMAHCH) gen mutasyonunun gosterilmesi ile kondu. Ge-
netik incelemesinde MMAHCH geninde, egzon 4’dec. 484G>T
mutasyonu homozigot olarak saptand: ve bu mutasyon daha 6nce
literatiirde tanimlanmamig bir mutasyon idi. $u an 6 yasinda olan
hastamizin genel durumu iyi, fizik muayenesi dogal, néro-motor
gelisimi yagina uygun ve bobrek fonksiyonlari normaldir.

Sonug olarak, CblC defekti aHUS olgularinin nadir nedenleri
arasinda yer almaktadir. Erken tani ve tedavi prognozu olumlu
etkilemektedir. Bu nedenle yenidogan ya da erken siit cocuklugu
déneminde saptanan aHUS olgularinda B12 vitamin metaboliz-
mas! degerlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Atipik hemolitik-tiremik sendrom, kobalamin
C defekti, metilmalonikasitiiri, homosisteintiri, MMAHCH geni

P-164

Hermansky-Pudlak Sendromlu
hastada Hemolitik Uremik Sendrom

Hakan Yazan', Nihal Ozdemir?, Mehmet Tasdemir?,
Giilsiin Karasu?, Gézde Yiicel!, Lale Sever?,

Salim Caliskan!, Tiraje Celkan®

Ustanbul Universitesi Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Nefroloji Bilim Dali, Istanbul, Ttirkiye

2[stanbul Universitesi Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghgt
ve Hastaliklart Anabilim Dali, Hematoloji-Onkoloji Bilim Dali,
Istanbul, Tiirkiye

*Medical Park Hastanesi Cocuk Saghgt ve Hastaliklari, Goztepe,
Istanbul, Tiirkiye

Girig: Hermansky-Pudlak Sendromu (HPS) nadir gériilen otozo-
mal ¢ekinik bir hastaliktir. Okulo-kutanéz albinizm, kanamalara
sebep olan trombosit depo havuzu hastalig ve lizozomal seroid
pigment birikimi ile karakterizedir. Kesin tani klinik olarak stip-
heli olgularda DNA analizi ile konulur.

Amag: Hermansky- Pudlak Sendromu ve Hemolitik Uremik
Sendrom birlikteligini géstermek.

Olgu: Ug yaginda kiz hasta viicutta sislik, idrar ¢ikisginda azalma
sikayetleri ile bagvurdu. Oykiisiinde 5 giin 6nce ishal sikayeti ol-
dugu 6grenildi. Fizik bakisinda genel durum kéti, gz cevresinde
ve ayaklarda 6demi mevcuttuy, cilt rengi soluktu, dinlemekle her
iki akciger bazalinde ince ralleri ve hepatosplenomegalisi vardi.
Bes ayliktan itibaren gelisme geriligi, nétropeni, motor retar-
dasyon, acik sar1 saglar, horizantal nistagmus nedeniyle yapilan
tetkikleri sonucu bagka bir merkezde HPS tip 2 tamisi aldig1 6g-

renildi. Tetkiklerinde BK:7400/mm3, nétrofil: 100/mm?, hgb: 5,6
gr/dL, trombosit: 54000/mm?, retikiilosit: %5,48, iire: 135 mg/dL,
kreatinin: 2,2 mg/dL, LDH: 1652 IU/L sodyum: 138 mmol/l, po-
tasyum: 4,8 mmol/L, kan gazinda: pH 7,30, HCO3: 13,9 mmol/L;
haptoglobulin:<28,8 mg/dL idi. Periferik kan bakisinda parcalan-
mis eritrositleri ve sistositleri mevcuttu, direk coombs negatif
idi. Hipertansiyonu olan ve idrar ¢ikisi olmayan hastaya hemo-
diyaliz baglands, izleminde 6demi geriledi ve bébrek yetmezligi
diizeldi.Hasta taburcu edilip Cocuk Nefroloji polikliniginde izle-
me alind:. Izlemi sirasinda bir dénem hafif potasyum yiiksekligi
disinda ek bir problemi olmadi. Son tetkiklerinde tire: 24 mg/dL,
kreatinin: 0,2 mg/dL, potasyum: 4,7 mmol/L plt: 145.000/mm?,
hgb: 11,2 gr/dL, beyaz kiire: 5200/mm?, nétrofil: 400/mm3 idi,
tam idrar tahlilinde 6zellik yok.

Cikarimlar: Bu yazida iki nadir hastalik olan Hermansky-Pudlak Send-
romu tip 2 ve Hemolitik Uremik Sendrom birlikteligi gosterilmigtir.

Anahtar Kelimeler: Hermansky-Pudlak Sendromu, Hemolitik
Uremik sendrom, akut bébrek yetmezligi, trombositopeni
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Cocuklarda 99 mTc-dimerkaptosiiksinik
asid ile sintigrafik goriintiileme
yapilmaksizin piyelonefrit ve sistit
tanisini ayirt edebilir miyiz?

Buket Kilicaslan', Aytiil Noyan?, Nurcan Cengiz?,
Cagla Saritiirk®, Gontil Parmaksiz?, Esra Baskin*

Bagkent Universitesi Adana Uygulama ve Arastirma Merkezi, Cocuk
Saghgi ve Hastaliklart Anabilim Dali, Adana, Tiirkiye

?Bagskent Universitesi Adana Uygulama ve Aragtirma Merkezi, Cocuk
Nefroloji Bilim Dali, Adana, Tiirkiye

3Bagkent Universitesi Adana Uygulama ve Aragtirma Merkezi,
Biyoistatistik Anabilim Dali, Adana, Tiirkiye

“Bagkent Universitesi Adana Uygulama ve Aragtirma Merkezi, Cocuk
Nefroloji Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye

Girig: Idrar yolu enfeksiyonu, cocukluk cagmin en sik gériilen
enfeksiyonlarindan biridir. Piyelonefritin uzun dénemde gorii-
len sekelleri nedeniyle sistitten ayirimi 6nemlidir.

Amag:Bu calismanin amaci, ¢ocuklarda 99mTc-dimerkaptostiksinik
asid ile sintigrafik goriintiileme yapilmaksizin piyelonefrit ayiri-
min1 yapmakta prokalsitonin ve C-reaktif protein gibi belirteg-
lerin tanisal degerini saptamak, 99mTc-dimerkaptosiiksinik asid
ile sintigrafik goriintiileme yapilacak hastalar konusunda yol
gosterici olup olmayacagini belirlemektir.

Gereg ve Yontemler: Bu caligmaya, 3 ay ile 16 yas arasinda, ilk kez
idrar yolu enfeksiyonu geciren 50 ¢ocuk dahil edilmistir. Piyelonef-



rit tarus: icin serum C-reaktif protein ve prokalsitonin diizeylerinin
ortanca degeri, duyarlilik, 6zgiilliik ve cut-off degerleri saptandi.

Bulgular: Hastalarin 32’si (%64) piyelonefrit tanis alirken, 18 (%36)
hasta sistit tarus: aldi. Piyelonefrit tanisi i¢in C-reaktif protein cut-
off degeri %69 duyarlilik ve %61 &zgiilliik ile 34 mg/L iken, pro-
kalsitonin icin bu deger %69 duyarlilik ve %66 6zgiilliik ile 0,23
ng/mL saptandi. Her iki belirtegin birlikte kullanilmas: ise %63
duyarhlik ve %78 6zgiilliik ile piyelonefrit tanisim destekledi.

Cikarimlar: Cocuklarda piyelonefrit tanmisini koymakta serum
prokalsitonin ve C-reaktif proteinin birlikte degerlendirilmesi,
99mTc-dimerkaptosiiksinik asid ile sintigrafik gériintiileme ya-
pilacak hastalarda yol gésterici olabilir. Béylece ¢ocuklar 99mTec-
dimerkaptosiiksinik asid ile sintigrafik gériintiilemenin deza-
vantajlarindan uzak tutulabilir.

Anahtar Kelimeler: C-Reaktif Protein, dimerkaptosiiksinik asid,
piyelonefrit, prokalsitonin, sistit
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Kreatin ve pioglitazonun HK-2
hiicrelerinde olusturulan sisplatin
nefrotoksisitesi lizerine etkileri

Giirkan Geng!, Veli Kiling?, Abdiilkerim Bedir?,
Ozan Ozkaya!

'Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim
Dali, Samsun, Tiirkiye

?Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Biyokimya Anabilim
Dali, Samsun, Tiirkiye

Sisplatin cesitli solid organ kanserlerinin tedavisinde yaygin
olarak kullanilan bir kemoterapétiktir ve ilacin doz kisitlayici
yan etkisi nefrotoksisite olarak bilinmektedir. Bu ¢aligmanin
amagcy, in vitro olarak sisplatin nefrotoksisitesinde pioglitazo-
ne ve kreatinin etkisinin aragtirilmasidir. Sisplatin ile birlikte
kreatin ve pioglitazone hidroklorid inkiibasyonlar1 yapildiktan
sonra Real Time Cell Analyser (RTCA) sistemi ile HK-2 hiicrele-
rinin gergek zamanh hiicresel cevab: takip edilmigtir. Oncelikle
RTCA sistemi ile ilaglarin %50 oraninda éldiiriicti dozlar1 (IC50)
hesaplandi. Ardindan kreatin ve pioglitazone seri diliisyonlar
ile RTCA sistemi altinda uyguland. Sisplatin i¢in IC50 dozu 24.
saatte 7,69 M x 10-5, 48. saatte 3,93 M x10-6 olarak hesaplandu.
Pioglitazone i¢in 24. saatte 1,61 M x 10-3, 48. saatte 2,85 M x
10-4 olarak hesapland. Hiicreler 40,225 mM dozunda kreatine
ile inkiibe edilmelerine ragmen IC50 diizeyine erisilemedi. Ca-
lismamizda pioglitazone ve kreatinin ek koruyucu etkisi higbir
dozda tespit edilmedi ve sisplatin aracili hiicre 6limii tizerine
etkisi saptanamad.

Anahtar Kelimeler: Sisplatin, kreatine, pioglitazon, nefrotok-
sisite
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infantil polikistik bébrek hastalig:
Neonatal akut bobrek yetmezIligi
nadir bir nedeni

Ziileyha Aysu Say, Ziihal Albayrak, Isil Alkog,
Mehmet Cengiz, Yasemen User, Aysen Akbas,
Dilek Giiller, Erdal Sar1

Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklan EgGitim ve Aragtirma
Hastanesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklar, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Infantil polikistik bsbrek hastalig1 renal toplayici kanallarin
kistik dilatasyonu ve konjenital hepatik fibrozla karakterize, re-
sesif olarak kalitilan bir hastaliktir. Insidans1 1/10000 ile 1/40000
arasinda degismektedir. Erkek ve kizlarda esit oranda saptanur.
Her iki bébrekte hastaliktan etkilenir. Bébreklerin boyutlar nor-
malden biiyiiktiir ve ¢ap1 genellikle 2 mm'nin altinda olan yaygin
kistler goriiliir. Hastalifin ortaya ¢ikis yasina, bébrek ve karaci-
ger tutulum derecesine gére 4 formu tarif edilmistir: Perinatal,
neonatal, infantil ve juvenil. Hastaligin daha erken ortaya ciktig:
fenotiplerde bobrek tutulumu daha ciddidir.

Olgu: Otuz ii¢ haftalik olarak fetal distres nedeniyle sezaryen ile
2090 gr olarak dogan hasta postnatal 4. giintinde sarilik kontrolii
amach bagvurdugu cocuk polikliniginde yapilan laboratuar tet-
kiklerinde akut bobrek yetmezligi saptanmas: iizerine yenidogan
iinitemize yatirildi. Hastanin anamnezinde aralarinda 2. derece
akraba evliligi olan sag saglikhi anne babanin ilk ¢ocugu ve pre-
natal takipli oldugu 6grenildi. Fizik muayenede sistem muaye-
neleri dogal saptandi. Laboratuar tetkiklerinde, tam kan sayimu,
crp normal, biyokimyasal tetkiklerinde {ire, kreatinin yiiksekligi
ve hiperkalemi saptandi. Renal USG'de sag bobrek uzunlugu 60
mm (biiyiik), sol bébrek uzunlugu 60 mm (biiyiik), her iki bébrek
parankin ekosu diffiiz artmus, korteks medulla ayrimi kaybolmus
ve multipl sayida kistler(en biiyiigii 6 mm) saptandi. Palpasyonla
sert ve biiyiik bobrekleri olan hastaya bu bulgularla infantil poli-
kistik bébrek tanisi konuldu. Takibinde hemoglobinlerinde diis-
me olmasi nedeni ile EPO tedavisi ve rocartrol tedavileri baglan-
di. Kreatinin ve iire diizeylerinde yiikselme olan hastaya periton
dializi acild1. Solunum problemleri de eslik eden hasta ex oldu.

Tartisma: Infantil polikistik bébrek hastaligi(iPKH), yenidogan-
larda, biiyiik bébrekler ve solunum sikintis: bulgulari ile prezente
olur. Pulmoner hipoplazi ve Potter sendromiunun klinik bulgu-
lar1 (oligohidramniyoza bagh pulmoner hipoplazi, ekstremite de-
formiteleri, ve karakteristik yiiz bulgular1) gériilebilir. Yagh hasta-
larda daha hafif renal tutulumla birlikte portal hipertansiyon ve
kolanjit riskinde artisa neden olabilecek ciddi karaciger tutulumu
goriilebilir. IPKH'li hastalarin renal tutulumu degiskenlik géster-
mekle birlikte, cogu hastada ilerleyici renal yetmezlik goriilmek-
tedir. IPKH'nin tanis1 klinik, radyolojik ve laboratuar bulgular:
ile konulur. IPKH'in prognozu, renal ve hepatik tutulumun de-
recesine ve hastaligin baslangi¢ yasina gére degisiklik gosterir.
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Mortalite oranlan yenidogan déneminde ciddi renal hastalik
bulgulan gériilen hastalarda en fazladur.

Yenidogan déneminde sarilik ve emmede azalma disinda her-
hangi bir bulgusu olmayan ve postnatal 7. giintinde kontrol tet-
kiklerinde akut bébrek yetmezIligi saptanan olgumuz nadir ol-
mast nedeni ile sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Infantil polikistik bsbrek, bébrek yetmezligi

P-168

Gram (-) mikroroganizmalarin
neden oldugu toplumdan
kazanilmis idrar yolu
enfeksiyonlarinda antibiyotik direng
oranlarindaki degisiklikler

Ibrahim Gékcee, Neslihan Cicek Deniz, Sercin Giiven,
Ulger Altuntag, Nurdan Yildiz, Harika Alpay

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dals,
Istanbul, Tiirkiye

Amag: Idrar yolu enfeksiyonu (IYE) gocuklarda sik gériilen énem-
li bir saglik sorunudur ve en sik rastlanan etkenler gram nega-
tif basillerdir. Antibiyotiklere kars: direng gelisimi bu hastalarda
6nemli bir sorun olugturmaktadir. Caligmamizda toplumdan ka-
zanilmis IYE hastalarinda yillar icindeki antibiyotik direng oran-
larindaki degisimin gésterilmesi amaglandi.

Gereg ve Yontemler: Bu ¢alismada 2000-2003 (Grup 1) ve 2011-
2014 (Grup 2) yillani arasinda IYE tanisi alan sirasiyla 465 ve 400
hastanin idrar kiiltiirleri geriye doniik incelendi ve elde edilen
Gram (-) mikroorganizmalarin antibiyotik diren¢ oranlar belir-
lendikten sonra iki grup kargilastirild.

Bulgular: Tiim hastalarin %61’ (kiz/erkek: 1,5) kiz idi. Hastalarin
yasi 2 ay ile 16 yas (ortalama 3 yas 9 ay) arasinda degigmekte
idi. Her iki grupta da Escherichia coli en siki izole edilen mik-
roorganizma idi (%60 ve %73). Birinci grupta ampisiline %69,
amoksisilin-klavulanata %44, sefazoline %39, trimethoprim-siil-
fametokzasol (TMP-SMX) %32, sefuroksime %21, nitrofurantoi-
ne %17, seftriaksona %10, sefiksim ve sefepime %1, aminogliko-
zidler ve siproflaksasine %0 oraninda bulunan direng, 2011-2014
yillan arasinda sirasiyla ampisiline %71, amoksisilin-klavulanata
%43, sefazoline %32, TMP-SMX’e %31, sefuroksime %18, nitro-
furantoine %7, seftriaksona %14, sefiksime %15, sefepime %7,
amikasine %4 ve siproflaksasine %43 bulunmustur. Siklikla kul-
lanilan antibiyotiklerden ampisilin, amoksisilin-klavulanat, sefa-
zolin, TMP-SMX, sefuroksim ve seftriakson direng¢ oranlarinda
istatistiksel bir farklihk saptanmadi (p>0,05). Nitrofurantoine di-
rencinde zamanla bir azalma g6ze carparken (p:0,0001), sefiksim,

sefepime, aminoglikozidler ve siproflaksasine direncin anlaml
olarak arttig1 goriilmistiir (p>0,05).

Gikarimlar: Toplumdan kazamlmis IYE etkeni olan mikroorga-
nizmalarin siklikla kullanilan antibiyotiklere kars: direng oran-
lar1 zaman icinde degismektedir. Uygun antibiyotik ile ampirik
tedaviye baglanabilmesi i¢in direng paternindeki degisikliklerin
bilinmesi gereklidir. Bu nedenle her {inite kendi bélgesindeki
direng oranlarim belirli zaman araliklan ile gézden gegirme-
lidir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, idrar yolu enfeksiyonu, antibiyotik di-
renci
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Cocukluk caginda nadir bir olgu:
Bobrek absesi

Burcu Karakayali', §eyma Meliha Su Dur?,
Ahmet Sami Yazar', Hiisniye Igcan’,

Semih Liitfi Mihrapoglu’, Gizem Kaynar Beyaz',
Sirin Giiven!, Ismail Iglek!

Umrantye Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Gocuk Klinigi, Istanbul,
Tiirkiye

ZUmraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Radyoloji Klinigi,
Istanbul, Tiirkiye

*Umraniye Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Cerrahisi Klinigi,
Istanbul, Tiirkiye

Bobrek absesi ¢ocukluk ¢aginda nadir goriilen hastaliklardandir.
Ates, karin agrisi gibi 6zgiil olmayan semptomlari nedeniyle ta-
nida yasanabilecek gecikmeler morbidite ve mortalite artigina
neden olabilir. Literatiirde cocuklarda bébrek absesi bildirimi
nadir olup, tedavi yaklagimu tartismalidir. Burada cerrahi girisi-
me gerek duymayan, antibiyotik tedavisi ile tam diizelme sagla-
nan bir perinefritik abse olgusu sunmay: amacladik.

On yasinda erkek hasta yaklagik 20 giindiir devam eden karin
agrisi, ates ve halsizlik sikayetleri ile bagvurdu. Hastanin fizik
muayenesinde genel durumu orta, viicut sicaklig: 38,3°C idi. Ba-
tin muayenesinde sol hipokondriak bélgede 4-5 cm boyutlarinda
kitle palpe edildi.Hastanin diger sistem muayeneleri dogal ola-
rak degerlendirildi. Laboratuar incelemelerinde; hemoglobin 9.6
gr/dl, beyaz kiire sayis1 12100/mm?, C-reaktif protein (CRP) 21,46
mg/dL, diger laboratuar tetkikleri normal idi. Idrar mikroskopi-
sinde her sahada 7 eritrosit gértildii.

Hastadan istenen batin USG'de sol bébrek orta kisimda santrali
nekrotik 35 mm ¢apinda parankim ile izoekoik solid mass lezyon
ile perinefritik alanda 39x17 mm boyutlarinda lezyon ile devam-
lihk gosteren koleksiyon izlendi.. Bu bulgular ile hasta renal pe-
rinefritik abse 6n tanis: ile ileri tetkik ve tedavi amaciyla servise



yatirildi. Intravensz (IV) ampisilin-sulbaktam, sefotaksim ve met-
ronidazol tedavisi baglandi. Hastanin batin BT’sinde sol bébrek
orta zondan perirenal alana uzanan yaklagik 4x4,5x5 cm boyutla-
rinda diizensiz siurly, bébrek parankimine gére hafif hipodens,
multiseptali, septalar: kontrast tutan kitlesel lezyon izlendi. Timor
belirtecleri génderildi ve perkiitan drenaj planlandi. Drenaj 6nce-
si tiiberkiiloz ekartasyonu agisindan quantiferon testi génderildi.
CRP degerleri ayn seviyelerde devam etmekte oldugundan anti-
biyoterapisi vankomisin ve meropenem olarak degistirildi. Teda-
vi degisikliginin 4. giiniinde CRP negatiflesti. Kontrol USG'de sol
perirenal alandaki abse formasyonunun regrese oldugu izlenmesi
tizerine drenajdan vazgecildi. Sol bobrek orta zonda izlenen lez-
yon Doppler incelemede bébrek parankimi ile ayni sekilde kan-
lanmakta olup fokal pyelonefrit ile uyumlu olarak degerlendirildi.
Kan ve idrar kiiltiirlerinde iireme olmad. Quantiferon testi negatif
olarak sonuglandi. Seri sonografik incelemelerde kitle ve perirenal
absenin regrese oldugu gériilmesi tizerine hasta oral antibiyotera-
pi ile taburcu edildi.Altinc haftada yapilan kontrol tiriner USG'de
bébrekler tamamen normal olarak degerlendirildi.

Bobrek abselerinin erken ve dogru tedavisi bébrek saghig: acisin-
dan 6nemlidir. Boyutlar1 3 cm altinda olan abse tedavisinde genis
spektrumlu antibiyotiklerin 4-6 hafta kullanim yeterli olurken,
5 c¢m ve izeri boyutlardaki abselerin tedavisinde antibiyoterapi
yani sira perkiitan drenaj ve hatta yanit alinamayan vakalarda
acik cerrahi drenaj 6nerilmektedir. Literatiir incelendiginde, 3 ila
5 c¢m arasi boyutlarda yani orta biiyiikliikteki abselerin tedavisi
konusunda gériis birligine varilamadig: gériilmektedir. Bazi ya-
zarlar orta biiyiikliikteki abselerde antibiyoterapinin yeterli oldu-
gunu belirtirken, digerleri antibiyoterapi yamsira perkiitan abse
direnaji 6nermislerdir.

Hastamizda 4x4,5x5 cm boyutlarinda orta biiytikliikte renal abse
mevcut idi ve genis spektrumlu antibiyoterapi ile istedigimiz
klinik yanita ulagtgimizdan hastamiza tedavi amagh perkiitan
direnaj yapilmas: gerekmemistir. Olgumuz nedeniyle, renal abse
tedavisi ile ilgili cocuk yas grubunda yeterli calisma olmadigs, ge-
nis vaka serili caligmalara ihtiyag oldugu goriilmiistiir.

Anahtar Kelimeler: Bobrek absesi, perinefritik abse, cocukluk ¢ag:

P-170

Anti DNAse B yiiksekligi ile
tani alan akut postreptokoksik
Glomerulonefrit olgusu

Burcu Karakayali!, Fatma Dilsad Yilmaz!,
Gokalp Riistem Aksoy*, Burcu Karakol?,

Mustafa Ozgiir Toklucu!, Demet Demirkol?,
Sirin Giiven!, Ismail Iglek!

"Wmraniye Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Sagligt ve
Hastaliklart Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

2Bezmialem T1p Fakiiltesi Hastanesi, Cocuk Yogun Bakim Unitesi,
Istanbul, Tiirkiye

Giris: Akut poststreptokoksik glomerulonefrit (APSGN) strepto-
kok enfeksiyonlarindan sonra geligen ve immun mekanizmayla
olusan glomerullerin yaygin enflamatuar bir hastahiidir. Co-
cukluk ¢cag1 glomerulonefritlerinin en sik nedenlerinden biridir.
APSGN’de makroskobik ve/veya mikroskobik hematiiri,gecici
kompleman 3 (C3) dustiklugi, yiiksek kan basinci, 6dem, oligii-
ri ve gecirilmis streptokok enfeksiyonu kanitlarinin varlig: tam
koydurucudur. APSGN en sik streptokoksik tonsillofarenjit veya
deri enfeksiyonlar1 sonrasinda ortaya gikmaktadir. 1970’1i yillar-
da yapilan calismalarda etyolojide deri enfeksiyonlar1 6n planda
iken, son yillarda hijyen kosullarinin diizelmesi ile birlikte bu du-
rum degismistir, etyolojide deri enfeksiyonlarinin payr %5lere
kadar diismiistiir. Burada, nadir gériilmesi nedeniyle, kanitlan-
mis streptokoksik deri enfeksiyonu sonrasi gelisen APSGN ol-
gusu sunuyoruz.

Olgu: Alt1 yasinda erkek hasta klinigimize nefes darhig ve viicut-
ta sisme nedeniyle bagvurdu. Fizik bakida tart1 25 kg (95p), boy
119 cm (75p), KTA:150/dk, solunum sayisi: 40/dk, kan basinci:
140/70 mmHg, genel durumu kétii olan hastada yaygin anazar-
ka tarzi 6dem mevcut idi. Dolagim sistemi muayenesinde gal-
lop ritmi, solunum sistemi muayenesinde yaygin krepitan raller
duyulmakta idi. Sol dizde 0,5 cm boyutlarinda iyilesmekte olan
krutlu lezyon goriildii. Laboratuar incelemelerinde beyaz kiire
say1s1 10800 k/uL, hemoglobin 9,03 gr/dL, trombosit 448.000 k/
pL, kan iire azotu 57 mg/dL, kreatinin 0,6 mg/dL, sodyum 135
mEq/L, potasyum 5,5 mEq/L, albiimin 3 gr/dL idi. Idrar incele-
mesinde hematiiri (3+)ve proteiniiri (2+), mikroskopisinde her
sahada 74 eritrosit mevcut idi. Akciger grafisinde pulmoner
6dem saptanan hastada ultrasonografide sagda 5 cm, solda 2,5
cm plevral effiizyon goriildi. Hematiiri, hipertansiyon ve 6dem
bulgular1 saptanan hasta akut glomerulonefrit 6n tanisi ile cocuk
klinigine yatinldi. Diiiretik tedavisine istenilen yamt alinama-
mast tizerine hemodiyafiltrasyon uygulands, sonrasinda sempto-
matik tedavi ile takip edildi. Etyolojiye yonelik tetkiklerinde anti
streptolizin-O (ASO) 202 IU/mL, C3 26,8 mg/dL (79-152), C4 14,8
mg/dL (16-38) 6lgiildii. Bogaz kiiltiirlinde tireme olmadi. Oykiide
son 1 ay icerinde gecirilmis tist solunum yolu &6ykiisti olmayan
hastada, sol dizi iizerinde 0,5 cm boyutlarinda deri enfeksiyonu
goriilmesi iizerine istenen anti DN'Ase B 987 U/mL (0-200) olarak
sonuglanmasi ile hastada APSGN tanis: kesinlestirildi. Takipte 8.
haftada C3 diizeyi normal seviyelere yiikseldi.

Cikarimlar: Cesitli caligmalarda APSGN tanili olgularin etyolojisi
retrospektif olarak incelendiginde, %45-60 streptokokkal tonsil-
lofarenjit, %5-27 streptokokkal deri enfeksiyonlar1 ve %5-12 di-
ger enfeksiyonlar suclu bulunmustur. Streptokokkal deri enfek-
siyonlar sonras1 ASO yiiksekligi gériilmemesi APSGN tanisinda
yaniltici olabilmektedir. Her ne kadar APSGN etyolojisinde deri
enfeksiyonlarinin rolii azalmis olsa da, APSGN'den stiphelenilen
hastalarda ASO diizeylerinin normal olmas: bizi tanidan uzak-
lagtirmamalidir.

Anahtar Kelimeler: Streptokoksik deri enfeksiyonu, akut posts-
treptokoksik glomerulonefrit (APSGN), antistreptolizin O (ASO)
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Propitoz ile prezente olan bir
Wegener Graniilomatozu olgusu
Duhan Demircioglu!, Nur Canpolat?,

Riimeysa Yasemin Cicek?, Ayse Agbas?, Ali Aydin?,
Ahmet Sarici?, Ozgiir Kasapgopur®

Ustanbul Universitesi Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

*[stanbul Universitesi Cerrahpaga Tip Fakiiltesi, Gocuk Nefroloji
Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

S[stanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Néroloji
Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

“Istanbul Universitesi Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, Goz Hastaliklar
Anabilim Dal, Istanbul, Tiirkiye

sstanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Gocuk Romatoloji
Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

Giris: Wegener granulomatozu ender goriilen ve ¢oklu organ/
sistem tutulumuna yol agan kronik gidisli bir vaskiilittir. Siklik-
la alt solunum yolu ve tist solunum yolu bulgularina eslik eden
glomeriilonefrit ile ortaya cikar. Olgularin %8-16’s1 oftalmik
bulgular ile prezente olur. Géz bulgulari, hafif konjunktivitten
dakriyosistit, episklerit, sklerit, skleroiiveit ve retro-orbital kitle
lezyonuna kadar farkl bir spektrumda ortaya ¢ikabilir. Propitoz
ve nekrotizan keratosklerit en ¢ok tanimlanan oftalmik bulgular-
dandur. Bu olgu sunusunda propitoz ile belirginlesen bir Wege-
ner graniilomatozlu olgu sunulacaktir.

Olgu: Sekiz yasinda kiz hasta, iki yil 6nce gézlerinde kizariklik
ve goz kapaklarinda 6dem yakinmast ile bagvurdugu merkezde
kronik sintizit tanisiyla opere edilmis. Gozle ilgili yakinmalar ar-
tan, pitozisi ve eksoftalmusu gelisen hastaya 4 ay énce beyin ve
orbita MR1 ¢ekilmis ve solda daha belirgin olmak tizere rektus
kasini infiltre eden alanlar saptanmis. Bu dénemdeki tetkiklerin-
de serum kreatinini 1,6 mg/dL bulunmus. Ultrasonografide her
iki bébrek boyutunda artig saptanan hasta, 6n planda lenfoproli-
feratif hastalik (lenfoma?) diisiiniilerek hastanemize sevk edildi.
Tetkiklerinde iire 129 mg/dL, kreatinin 3,2 mg/dL idi. Idrar tetki-
kinde hematiiri ve proteiniiri (187 mg/m2/giin) saptand1. Komp-
leman diizeyleri normal, ANA negatif, p-ANCA siddetli pozitif,
c-ANCA negatif, PR3 negatif bulundu. Bébrek biyopsisi kronik
degisiklikler iceren kresentik glomeriilonefritle uyumlu bulun-
du. Immun florasan incelemede immun birikim saptanmadu.
Orbita biyopsisinde Wegener grantilomatozunu destekleyen
bulgular vardi. Hizh ilerleyici glomeriilonefrit klinigi olan hasta-
ya, plazma degisimi, kortikosteroid ve IV siklofosfamid tedavileri
uygulandi. Bébrek fonksiyonlarindaki ilerleyici bozulma nedeni
ile hemodiyaliz programina alindi.

Tartigma: Oftalmik tutulum, Wegener Graniilomatozunun ola-
gan basvuru bulgusu degildir. Bu nedenle g6z bulgularina eslik
eden bébrek ve solunum yolu hastaliklarinda ayiric: tanida akilda
tutulmalidir. Erken tani ve tedavi ile uzun siireli prognozun daha
iyi olabilecegi hatirlanmalidur.

Anahtar Kelimeler: Wegener granulomatozu, ANCA iligkili glo-
meriilonerit, oftalmik tutulum pitozis
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Henoch Schoénlein Purpurasi
tedavisinde intraven6z immun
globulin

Meral Torun Bayram', Sevil Bilir Goksiigiir?,

Erol Kismet?, Mervan Bekdas?, Semra Biiylikkorkmaz?,
Fatih Demircioglu?

1Abant Izzet Baysal Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi
Bilim Dali, Bolu, Tiirkiye

2Abant Izzet Baysal Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghgt ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Bolu, Tiirkiye

Giris: Henoch-Schoénlein purpura (HSP) cocuklarda en sik kar-
silagilan sistemik vaskdilittir. Bu hastalikta uzun dénem prognoz
bobrek tutulumu ile ilgili iken, akut dénemde gastrointestinal
sistem (GIS) tutulumu morbidite ve mortaliteyi etkilemektedir.
Karin agrisi ve kanli gaita GIS tutulumunun en yaygin bulgulari-
dir ve tedavisinde siklikla kisa siireli diisiik doz steroid kullanil-
maktadir. Burada HSP ve ailesel akdeniz atesi (AAA) birlikteligi
bulunan, ciddi GIS tutulumu olan ve intravenéz immun globiilin
(IVIG) tedavisi uygulanan bir ¢ocuk olgu sunulmustur.

Olgu: On alt1 yasindaki erkek hasta karin agris1 yakinmasi ile ge-
tirildi. Oykiisiinden on giin énce iist solunum yolu enfeksiyonu
tarust ile tedavi aldiy, ii¢ yil 6nce diz ekleminde siglik nedeni ile
tetkik edildigi ve aralikl karin agrilarinin oldugu 6grenildi. Fizik
bakisinda batinda hassasiyet ve laboratuvar incelemesinde akut
faz reaktanlarinda (AFR) yiikseklik diginda 6zellik yoktu. Batin
ultrasonografisi (USG) de normal olan hastanin klinik izleminde
sirast ile yaygin myalji, her iki dirsek ve el bilek eklemlerinde
artrit, GIS kanamasi, bilateral alt ekstremitede palpable purpura
tarzinda dékiintii ve g6giis agris: gelisti. Bu bulgular ile HSP ve
AAA birlikteligi oldugu diisiiniilen olguya kolsisin ve prednizo-
lon tedavisi baglandi. MEFV geninde mutasyon aragtirildi. Kont-
rol batin USG'de 6zellik olmayan, ancak siddetli karin agrilar ve
aktif GIS kanamasi devam eden hastaya 3 giin pulse metil pred-
nizolon tedavisi uygulandi. Tedavi ile karin agrilari ve GIS kana-
mast azaldi, ancak tedavi bitiminde siddetli karin agrilan ve aktif
GIS kanamasinin tekrar baglamas: iizerine IVIG (400 mg/kg/giin)
tedavisi 4 giin stireyle uygulandi. MEFV geninde M694V/R202Q
kompound heterozigot mutasyon belirlenen hastann IVIG teda-
visi ile tiim sikayetleri ve AFR’ 1 normale geriledi.

Tartisma: HSP'nin tedavisinde hafif vakalarda yanlhzca istirahat,
hidrasyon ve agn kesiciler énerilirken, 6zellikle oral alimu iyi ol-
mayan, giinliik aktivitelerini yerine getiremeyecek kadar siddetli
eklem agnlan olan, siddetli karin agrisi, belirgin GIS kanamas,
bébrek yetmezligi veya mental durum bozuklugu olan hastala-
rin hastane sartlarinda izlenmesinde fayda vardir. Agir vakalarda
steroit kullanimi 6nerilmekle beraber renal tutulumu proflaktik



olarak azaltic1 etkisi bulunmamaktadir. Vakamizda énce steroit te-
davisi, ardindan pulse steroit tedavisi verilmis, belirgin GIS kana-
masinin ve siddetli agrilarinin devam etmesi iizerine verilen IVIG
tedavisine yiiz giildiirticii yamit alinmigtir. Literatlirde az sayida
siddetli seyreden HSP vakasinda IVIG kullanilmig ve benzer yanit-
lar ahnmugtir. Heniiz rutin uygulamaya girmemis olsa da direncli
GIS kanamasi olan vakalarda IVIG tedavisinin de faydali olabilece-
gini bildirmek amaciyla bu vakay: sunmay: uygun gérdiik.

Anahtar Kelimeler: Gastrointestinal kanama, Henoch Schénlein
Purpurasi, intravenéz immiin globulin
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Akut Poststreptokoksik Glomeriilonefrit
ve Akut Romatizmal Ates Birlikteligi:
Nadir bir olgu

Cigdem Orug', Kenan Barut?, Ayse Agbas?,
Ozgiir Kasapgopur?, Nur Canpolat?, Lale Sever

Ustanbul Universitesi Cerrahpasa T1p Fakdiltesi, Cocuk Saglig ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

?stanbul Universitesi Cerrahpagsa Tip Fakiiltesi, Gocuk Romatoloji
Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

S[stanbul Universitesi Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji
Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Akut romatizmal ates (ARA) ve akut poststreptokoksik glo-
merilonefritin (APSGN) her ikisi de streptokokal enfeksiyonlara
ikincil gelismelerine karsin, epidemiyolojik, immunolojik ve bak-
teriyolojik olarak farkli 6zellikler tagir. Ayni hastada eg zamanl or-
taya cikmalari nadirdir. Ilk defa 1981 yilinda, Gibney ve arkadaslar:
bir hastada ARA, APSGN birlikteligini bildirilmistir. O tarihten bu
yana literatiirde tanimlanmis on yedi olgu bulunmaktadir. Bu ya-
zida da APSGN ve ARA'nin es zamanh gelistigi bir olgu anlatilmus;
bu nadir klinik duruma dikkat ¢ekilmek istenmistir.

Olgu: Oncesinde rahatsizlif1 olmayan 8,5 yasinda kiz hastanin;
yaklagik on gilin 6nce ates, bogaz agrisi, Sksiirtik yakinmalar
baslamus. Bagvurdugu merkezde tist solunum yolu enfeksiyonu
olarak degerlendirilerek semptomatik tedaviler uygulanmis. Ate-
sinin devam etmesi iizerine seftriakson tedavisi baglanmg. O dé-
nemde 6nce omuz sonra diz ekleminde artraljisi olmus. Akut faz
gostergeleri yiiksek olan (beyaz kiire: 16000/mm?, CRP: 4,1 mg/
dL) hastanin tedavi altinda ani solunum sikintis: gelismis. Bilateral
plevral efiizyon saptanarak bilateral toraks tiipti takilmis. Transtida
karakterinde siv1 bosaltilmis. Plevra sivisiin kiiltiirlerinde {ire-
me olmamis. Ekokardiografik (EKO) incelemede hafif-orta mitral
yetmezlik (MY), hafif perikardiyal efiizyon gériilmiis. Es zamanh
makroksobik hematiirisi (tam idrar tahlilinde: +++ kan, ++ protein,
605 eritrosit), bébrek fonksiyon testlerinde bozulma (serum tire:
135 mg/dL, kreatinin: 1,57 mg/dL) saptanms. C3 diizeyi diisiik
(7,57 mg/dL; N:90-180 mg/dL), anti streptolizin O (ASO) titresi
yliksek (1500 [U/mL), anti niikleer antikor (ANA) pozitif bulunmus.
Seftriakson almakta olan hastanin bogaz kiiltiiriinde tireme olma-

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

mis. Pulmoner, kardiyak ve renal etkilenimi olan, ANA pozitifligi
ve hipokomplementemisi bulunan hasta Sistemik Lupus Eritema-
tosus 6n tanisiyla hastanemize sevk edildi. Fizik bakida volim yi-
kiine bagh bulgular (bilateral pretibial, el, ayaklarda ve periorbital
alanda 6dem, asit, kan basina yiiksekligi) mevcuttu. Tetkiklerinde
serum kreatinin: 0,8 mg/dL, tire: 35 mg/dL, akut faz reaktanlan
yiiksek (CRP: 1 mg/dL, ECH: 94mm)/saat) idi. Tam idrar tahlilinde
+++ protein, bol eritrosit; serum C3 diisiik (0,19 g/L; N:0,9-1.8), C4
normal (0,19 g/L; N: 0,1-0,4), ANA benekli pozitif, anti ds-DNA ve
lupus antikoagiilanlar negatif, ASO titresi yiiksek (1080 U/L), pAN-
CA ve cANCA negatif saptandi. Akut nefritik sendrom tablosunda
olan (hematiiri, 6dem, hipertansiyon, renal yetmezligi bulunan),
C3 duisiikliigli, gecirilmig USYE &ykiisii, ASO yliksekligi bulunan
hasta, APSGN olarak degerlendirildi. 6-8 hafta sonunda C3 diize-
yinin normale geldiginin (166 mg/dL, N:90-180 mg/dL) gériilme-
siyle de tan: desteklendi.

C4 diizeyi normal aralikta, anti-ds-DNA, lupus antikoagtilanlar
negatif olan, iki hafta icerisinde klinigi tamamen diizelen, C3 de-
geri normale dénen hastada SLE tanisindan uzaklasildi.

Voliim yiikii geriledikten sonra tekrarlanan EKO’da MY'nin devam
ettigi goriildii. Kardit, ates, artmig akut faz reaktanlari, artralji, ASO
yliksekligiyle modifiye Jones 6lcitlerini karsilayan hastaya ARA ta-
nist konuldu ve steroid tedavisi, penisilin profilaksisi diizenlendi.

Tartigma: ARA ve APSGN birlikteligi nadir gériilmekle birlikte, A
grubu beta hemolitik streptokoklarin M1, M3 ve M12 suglarinin her
iki tabloya da yol agabildikleri bilinmektedir. Streptokokal enfeksi-
yonlarin sik gériildiigi, 6zellikle gelismekte olan iilkelerde, icinden
cikilmasi gii¢ vakalarda bu olas: birliktelik akilda bulundurulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Akut poststreptokoksik glomeriilonefrit, akut
romatizmal ates, plevral efiizyon, sistemik lupus eritamatosus,
hipokomplementemi, mirtal yetmezlik

P-174

Henoch Schonlein Purpura’sinda
gastrointestinal kanamanin
intravenoz siklofosfamid ile
basarili tedavisi: Alti olgunun
degerlendirilmesi

ﬂnal Uluca, Aydin Ece, Velat Sen, Servet Yel,
IThan Tan, Duran Karabel

Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Diyarbalkar, Tiirkiye

Henoch Schonlein Purpuras: hem ¢ocuk hem de eriskinlerde
goriilebilmekle beraber cocukluk yas grubunda ¢ok daha sik
goriilen ve kiigiik damarlan tutan bir vaskiilittir. Cilt bulgular:
tani i¢in sarttir. Olgularin yansindan fazlasinda gériilen gastro-
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intestinal sistem bulgular: ise basit karin agrisi ile ciddi alt ve
list gastrointestinal kanamalar1 gibi genis yelpazede goriilebilir.
Intussepsiyonun dislandig1 gastrointestinal semptomu olan ol-
gulara steroid tedavisi yarar saglayabilir. Ancak steroid tedavisine
direncli olgularin tedavisi zor olabilir. Bu ¢alismada yiiksek doz
steroid tedavisine ragmen siddetli gastrointestinal kanamasi de-
vam eden ve intravenéz siklofosfamid ile bagar1 bir sekilde tedavi
edilen 6 olgu sunuldu.

Olgularin tici kiz ticti erkek idi. Yaglar1 7-13 arasinda idi. Tim
hastalarin bagvuru éncesi dékiintii sikayeti vardi. Dékiintii digin-
daki diger semptomlar karin agrisi, bacak agrisi, kusma ve eklem
sisligi idi. Tlim hastalarda hematokezya gelisti ve 6nce verilen
diistik doz steroid tedavisine yanit alinamamasi iizerine puls ste-
roid tedavisi verildi. Ancak olgularda puls steroid tedavisine rag-
men alt devam etti. Tiim hastalarin alt gastrointestinal kanamas:
verilen 500 mg/m? siklofosfamid ve beraberinde verilen mesna
profilaksisi sonrasi diizeldi ve tekrarlamadi. Bir olguda invaji-
nasyon gelisti ve opak madde ile rediikte edildi. Bir hastaya ise
akut batin siiphesiyle tanisal laparoskopi yapild: ve laparoskopide
patolojik bulgu saptanmadi. MEFV mutasyonu arastirilan 4 has-
tadan birinde M694V homozigot birinde ise E148Q homozigot
mutasyon saptand. Iki hastada nefrotik diizeyde proteiniiri sap-
tand: ve bu hastalarin bébrek biyopsileri HSP nefriti ile uyumlu
idi.

Sonug olarak 6zellikle gastrointestinal kanama gibi siddetli gast-
rointestinal semptomlar: olan hastalarda diigiik veya yiiksek ste-
roid tedavisine yanit alinamadif durumlarda intravenéz siklo-
fosfamid tedavisi iyi bir olabilir.

Anahtar Kelimeler: Henoch-Schénlein purpurasi, gastrointesti-
nal kanama, steroidler, siklofosfamid, tedavi

P-175

Posterior revesibl ensefalopati
sendromu tablosunda prezente
olan akut poststreptokoksik
glomerulonefrit olgusu

Aysegiil Demir’, Selcuk Uzuner',

Aysel Vehapoglu Tiirkmen', Akin Iscan?,

Faruk Oktem?, Ayse Aralagmak*

1Bezmialem Valkuf Universitesi, T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

?Bezmialem Vakaf Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghi: ve Hastalklar
Anabilim Dal, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye
3Bezmialem Vakaf Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastalklar
Anabilim Dal, Cocuk Nérolojisi Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

“Bezmialem Vakaf Universitesi, Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim
Dali, Istanbul, Tiirkiye

On bir yaginda kiz hasta, bag agrisi, kisa stireli gérme kaybi
ve konviilsiyon gecirme nedeniyle acil servisimize getiril-
di. Oykiisiinden yaklagik 4-5 giindiir devam eden bag agrisy,
kusma, ara ara gérme kaybi, idrar renginde koyulagma sika-
yetinin oldugu ve 3 hafta 6nce atesli bogaz enfeksiyonu gegir-
muayenesinde; Genel durumu orta, biling agik, oryantasyon
ve kooperasyonu tam, viicut agirhig: 60 kg, boy 159 cm, viicut
1s1s1 36,7°C, kalp tepe atimi 98/dk, dakika solunum sayisi 24,
kapiller dolum zamani 2 sn, tansiyon arteriyel 130/100 mmHg
olarak saptandi. Hipertansiyon haricinde patolojik muayene
bulgusu olarak pretibibal 1(+) gode birakan édemi vardi, no-
rolojik defisit saptanmadi. Laboratuvar tetkiklerinde kan sayi-
minda hafif anemi, diger testlerinde BUN, kreatinin, ASO, CRP,
sedimantasyon yiiksek, C3 ve C4 diisiik, tam idrar tetkikinde 2+
l6kosit, 3+ hemoglobin, 1+ protein, idrar mikroskopisinde dis-
morfik eritrositleri gériildi, 24 saatlik idrar tetkikinde nefritik
diizeyde proteiniiri saptandi. Akciger grafisinde bilateral mini-
mal plevral efiizyon, batin ultrasonografide Douglas ¢itkmazin-
da serbest sivi mevcuttu. Kranial MR da bilateral oksipital ve
frontal loblarda kortikal ve subkortikal 6dematéz degisiklerin
olmasi, lezyon bélgelerinde difiizyon kisithliginin olmamas:
ve lezyonlarin simetrik olmasi, tipik yerlesimleri nedeniyle
radyolojik tani olarak posterior reversibl ensefalopati (PRES)
tamis: diigtintildii. EEG de 6zellik yoktu. Mevcut klinik ve rad-
yolojik bulgular esiliginde akut poststreptokoksik glomerulo-
nefrit (APSGN) ve ona bagh PRES tams: diisiiniildii.

PRES ilk kez 1996 yilinda tanimlanan, beyinde &zellikle pariye-
tooksipital bolgede tutulum gosteren, gecici vazojenik 6dem ile
karakterize klinikoradyolojik bir sendromdur. Klinikte genellikle
hipertansiyonun eslik ettigi bilin¢ diizeyi degisiklikleri, gérme
bozuklugu, nobet gecirme, bas agrisi ve kusma gibi bulgularla
karakterizedir. PRES’in etyopatogenezi tam olarak bilinme-
mekle birlikte bébrek hastaliklari, ilag kullanimi (kortikosteroid,
siklofosfamid, siklosporin, takrolimus ve digerleri), hematolo-
jik hastaliklar,Takayasu arteritis, poliarteritis nodosa, Henoch
Schoénlein gibi sistemik hastaliklar sonucunda ortaya cikabilir.
PRES seyri siklikla reversibl olmakla birlikte ge¢ tani alan olgu-
larda nérolojik sekel ve 6liimde goriilebilir. Hipertansiyon varlig:
hastalik gelisiminde bir risk faktériidiir ancak hipertansif olma-
yan olgularda da benzer bulgularin varhiginda mutlaka PRES tab-
losu akla gelmelidir. APSGN, grup A beta hemolitik streptekok
enfeksiyonun bir komplikasyonu olup ¢ocuklarda akut bobrek
yetersizli§i ve hipertansiyonun en sik nedenlerinden biridir.
APSGN Klinikte farkl tablolarla ortaya cikabilmektedir ve atipik
klinik bagvuru tablolardan biride PRES'dir. Literatiirde PRES kli-
nigi ile bagvuran ve izleminde poststreptekokal glomerulonefrit
tanis1 alan olgu bildirileri mevcuttur.

Olgumuz, PRES Klinigi ile bagvurarak APSGN tanisi almasi ve

APSGN'nin PRES gelisiminde bir risk faktérii olabilecegini vur-
gulamak amaciyla sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: APSGN, hipertansiyon, PRES
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Yineleyen rabdomyolize bagl akut
bobrek yetersizligi

Ada Bulut Sinoplu!, Nur Canpolat?,

Cigdem Aktuglu Zeybek?, Duhan Demircioglu’,
Ayse Agbas', Halit Cam?, Ozgiir Kasapcopur*
Ustanbul Universitesi Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Istanbul,
Tiirkiye

2[stanbul Universitesi Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Cocuk Beslenme ve Metabolizma Bilim
Dali, Istanbul, Tiirkiye

S[stanbul Universitesi Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Cocuk Acil Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye
“Istanbul Universitesi Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Romatoloji Bilim Dali, Istanbul,
Tiirkiye

Giris: Rabdomyoliz ¢izgili kas biitiinltigiiniin bozulmasina bagh
olarak geligen ve kas iceriginin ekstraseliiler alana ve seruma siz-
mast ile karakterize bir klinik tablodur. Travma, yogun egzersiz,
ilaglar, enfeksiyonlar ve hipertermi akut rabdomyolizin en sik
nedenleridir. Yineleyen rabdomyoliz ise polimiyozit, dogumsal
kas hastaliklar ve metabolik myopatilere bagh gelisir. McArdle
hastalig1, yag asidi oksidasyon defektleri ve mitokondriyal sito-
patiler yineleyen rabdomyoliz ve akut bébrek yetersizligine yol
actig1 bilinen metabolik myopatilerin baginda gelir. Kas giigsiiz-
ligt, kas agrisi ve koyu renkli idrar énemli klinik bulgulardir.
Buna karsiik klinik bulgular rabdomyolizin derecesine gore;
subklinik kreatinin kinaz (CK) yiikselmesinden akut bébrek ye-
tersizligine kadar degisen genis bir spektrumda degisiklik goste-
rebilir. Bu olgu sunusunda yineleyen rabdomyolize bagh olarak
akut bobrek yetersizligi gelisen bir olgu sunulacaktir.

Olgu: On alt1 yaginda kiz hasta, acil poliklini§e yaygin kas ag-
ris1 ve kas gligstizliigti yakinmas: ile bagvurdu. Bu yakinmala-
rinin 4 yasindan beri araliklarla ortaya ciktig1 ve 1 hafta siiriip
yapma, idrar yapmada azalma, kusma yakinmalar1 da mevcut-
tu. Fizik muayenede orta derecede dehidratasyon bulgularn ve
tiim kaslarda hassasiyet vardi. Kan basinci 90/50 mmHg 6lciilddi.
Kan sayiminda beyaz kiire 17.500/mm?, hemoglobin 12,4 g/dl,
trombosit sayis1 148.000/mm?; kan gazinda pH 7,38, PCO, 32,7
mmHg, laktat 2 mmol/], bikarbonat 20.1 mmol/] saptandi. Biyo-
kimyasal tetkiklerinde tire 125 mg/dl, kreatinin 4,15 mg/dL, LDH
4803 IU/L, CK 44838 IU/L, AST 4457 IU/L, ALT 970 IU/L, sodyum
130 mmol/L, potasyum 6,5 mmol/L, kalsiyum 7,8 mg/dL, fosfor
7,5 mg/dL, C reaktif protein degeri 3,86 mg/dL, eritrosit ¢ékme
hiz1 24 mm/saat bulundu. Elektrokardiyografisinde T dalgas: siv-
rilesmesi mevcuttu. Uriner sistem ultrasonografisinde bébrekle-
rin biiyiikliikleri, parankim kalinliklar1 ve ekojeniteleri artmisti.
Hastaya rabdomyolize ikincil akut bébrek yetersizligi tanilan ile

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

LV. sv1 ve hiperpotasemi tedavisi baglandi. izlemde idrar cikist
olmayan, iire, kreatinin ve CK degerleri yiikselmeye devam eden
(en yiiksek iire 143 mg/dL, kreatinin 5,8 mg/dL, CK 201670 IU/L),
hastaya hemodiyaliz tedavisi baglandi. Yineleyen rabdomyoliz
Gykisi nedeni ile metabolik myopati olasilig: diisiiniilerek te-
daviye riboflavin, karnitin, tiamin ve Koenzim Q10 eklendi. Kas
agrilan geriledi, CK diizeyleri hizla diistii. Toplam 6 seans son-
ras1 hemodiyaliz gereksinimi ortadan kalkt:. Klinik ve laboratuar
bulgular: gerileyen hasta destek tedaviler altinda taburcu edildi.
Metabolik incelemeleri 6n planda yag asidi oksidasyon defektini
diistindiirdii. Kesin tan icin kas biyopsisi ve genetik mutasyon
incelemeleri planlandu.

Cikarimlar: Rabdomyoliz akut bébrek yetersizligine yol agan
6nemli bir klinik tablodur. Yogun siv1 tedavisi ve elektrolit bo-
zukluklarinin diizeltilmesi, yanit alinamayan olgularda erken di-
yaliz tedavisine baglanmasi hayat kurtaricidir. Bununla birlikte,
yineleyen rabdomyoliz olgulari, altta yatan bir hastalik yéniinden
mutlaka aragtirnilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Akut bébrek yetersizligi, kreatin kinaz, rab-
domyoliz

P-177

MR bulgulari ile serebral vaskiiliti
taklit eden bir Posterior Reversibl
Ensefalopati Sendromu olgusu

Ada Bulut Sinoplu!, Cigdem Orug!,

Ozgiir Kasapcopur?, Nur Canpolat’, Ayse Agbas’,
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Ustanbul Universitesi Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghgt ve
Hastaliklar: Anabilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

?[stanbul Universitesi Cerrahpagsa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgt ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Cocuk Romatoloji Bilim Dali, Istanbul,
Tiirkiye

3[stanbul Universitesi Cerrahpagsa Tip Fakiiltesi, Gocuk Saghi ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Acil Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

4I'sifan'bul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim
Dali, Istanbul, Tiirkiye

Giris: Posterior reversibl ensefalopati sendromu(PRES) biling
degisikligi, nobet, gérme bozukluklari, bas agrisi, bulanti, kus-
ma ve nadiren fokal nérolojik bulgularla giden geri déniigiimlii
akut ensefalopati durumudur. Hipertansiyon, immunsiipresif
veya kemoterapotik ilaclar, sepsis, ciddi hiperkalsemi, otoim-
mun hastaliklara bagh gelisebilir. Gériintiileme yontemlerinde
cogunlukla parieto-oksipital bélgede bilateral, simetrik, serebral
vazojenik 6deme bagl ak maddede tutulumu saptanir. Asimetrik
tutulumun gézlendigi ve birden ¢ok bélgenin kismen tutuldu-
gu olgularda bildirilmistir. Burada baslangicta serebral vaskiiliti
diistindiiren daha sonra PRES tanisi alan bir olgu sunulacaktir.
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Olgu: On ii¢ yasinda kiz hasta, 3 haftadir siiregelen karin agri-
s1, bag agris1 yakinmasiyla bagvurdugu merkezde senkop atag:
gecirmis. Biling bulaniklig1, uykuya egilim, zaman zaman aji-
tasyon bulgular gézlenen hastanin kan basinci 250/190 mmHg
bulunmus. Diger sistem muayeneleri normalmis. Yogun bakim
Uinitesine yatirilarak antihipertansif tedavi baglanan hasta-
nin bébrek fonksiyon testleri, idrar analizi normal bulunmus.
Hipertansiyonun hedef organ hasarina yoénelik tetkiklerinde;
idrarda mikroalbumin yiiksek (178 mg/giin), géz dibi incele-
mesinde evre 4 hipertansif retinopati, ekokardiyografisinde sol
ventrikiil hipertrofisi saptanmig. Kranyal manyetik rezonans
goriintiileme (MRG)'de her iki serebral ve serebellar hemisfer-
de yaygin hiperintens degisiklikler mevcutmus. Hasta ¢oklu
antihipertansif tedaviye ragmen kan basincinin kontrol altina
alinamamasi ve hipertansif ensefalopati tanisiyla klinigimize
y6nlendirildi. Bagvurdugunda konfiize ve uykuya egilimliydi.
Uyaniklik dénemlerinde ise anlamsiz konuguyor ve saldirgan
davranig bicimi gosteriyordu. Fokal nérolojik bulgusu yoktu.
Kardiyovaskiiler sistem muayenesi dogal, periferik nabizlar
esitti. Renal arterler iizerinde fiirim duyulmadi. Eklem bul-
gulari, doékiintiisii, 6demi, atesi yoktu. Kan biyokimyasinda ve
idrar tahlilinde 6zellik saptanmadi. 24 saatlik idrarda protein
yliksek (10 mg/m?/sa) saptandi. Uriner sistem ultrasonografi-
sinde sag bébrek boyutu sola gore kiiciiktii. Statik bébrek sin-
tigrafisinde sag bobrek kiiciik, aktivite tutulumu ve fonksiyo-
nu azalmig (%29) bulundu, skar gériiniimii mevcuttu. iseme
sistogrami normaldi. Batin BT anjiyografide renal veya me-
zenterik arterlerde anevrizma ya da stenoz gériilmedi. Eko-
kardiyografisinde konsantrik tipte hipertrofik obstruktif kar-
diyomiyopati saptandi, aort koarktasyonu goériilmedi. Kranyal
MRG tekrar yorumlandi; yaygin serebral, serebellar hemisfer
ve beyin sapinda vazojenik 6dem olarak yorumlanan ak mad-
de tutulumu ile vaskiilit giiphesi uyandiran damarsal yapilarin
cevresinde infiltrasyon alanlari mevcuttu. 5 giin sonra kranyal
MRG tekrarlands; bilateral oksipital lob mediyal béliimiinde ve
sag parietal lobda akut olan fokal difiizyon kisitlanmasi mev-
cuttu, ak madde tutulumunun kismen geriledigi saptand:. Yeni
gelisen akut infarkt alanlar vaskiilit diistindiiriirken, ak madde
tutulumunun gerilemesi hipertansiyonun tedaviyle kontrol al-
tina alinmasina baglandi. Konvansiyonel kranyal anjiyografide
birden ¢ok serebral arter dalinda, aym: yasta ve bicimde, geri
déniigiimlii vazospazmi diigiindiiren kontiir diizensizlikleri ve
stenoz vaskiilit lehine degildi. ANA, anti-dsDNA, ANCA, C3/C4,
antikardiyolipin Ig diizeyleri normal bulundu. Nérolojik bul-
gular ve hipertansiyon diginda sistemik bagka bulgunun olma-
mast, laboratuar bulgularimin vaskiiliti desteklememesi ve anjio
bulgular ile vaskiilit tanisindan uzaklasildi. Hasta skarli atrofik
bébrege ikincil gelisen hipertansiyon ve hipertansif ensefalo-
pati olarak degerlendirildi.

Cikarimlar: Hipertansif ensefalopati veya PRES’in radyolojik bul-
gulan farklilik gésterebilir. Bu farklilik, tabloyu klinik ve radyolo-
jik bulgular ile birlikte serebral vaskiilit ile kanigtirabilir. Bundan
6tiirti, serebral vaskiilit diisiintilen olgularda mutlaka kan basina
izlemi yapilmalidur.

Anahtar Kelimeler: Hipertansif ensefalopati, PRES, serebral vas-
kiilit
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Normokomplementemik Urtikeryal
Vaskiilitli iki olgu: Akla getirilmesi
gereken diger sebepler

Onur Balct!, Sedat Isikay?, Mehmet Arda Kiling?,
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ISanhurfa Cocuk Hastaliklart Hastanesi, Sanlwrfa, Tiirkiye
2Gaziantep Cocuk Hastanesi, Gaziantep, Tiirkiye
3Nurdag Ilge Hastanesi, Gaziantep, Tiirkiye

“‘Gaziantep Universitesi Sahinbey Egitim Aragtirma Hastanesi,
Gaziantep, Tiirkiye

Urtiker, deride aniden ortaya gikan, kagintili, kizarik ve deriden
kabarik lezyonlarla giden bir hastaliktir. Akut iirtiker genellikle
bir besin ya da ilag alimini takiben ortaya gikarken kronik iir-
tikerde daha uzun stireli, inat¢1 kasintiyla giden, deri lezyonlar
daha belirgin bir tablodan séz edilebilir. Urtikeryal vaskiilit ise,
lezyonlarin en az 24 saat devam ettigi, kasintidan ¢ok agr ve
yanmanin 6n planda oldugu, histopatolojik olarak etkilenmis
damar yapilan ile basit tirtikerden ayrilan bir klinik durumdur.
Biz burada iki adet normokomplementemik tirtikeryal vaskiilit
hastas1 sunduk.

Anahtar Kelimeler: Urtiker, vaskiilit, kompleman, gocuk
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PFAPA sendromu ve Henoch-
Schonlein Purpuasi birlikteligi;
ortak genetik hastaliklar mi yoksa
sadece tesadiif mii?
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Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

PFAPA sendromu (peryodik ates, farenjit, aftéz stomatit, servikal
adenit) ¢cocukluk caginin tekrarlayan ates sendromlarindan birisi-
dir. Genetik olmayan otoinflamatuar hastaliklar arasinda siniflan-
dinlmasina ragmen son ¢aligmalarda PFAPA sendromlu hastalarda
MEFV gen mutasyonlar1 saptanmigtir. MEFV gen mutasyonlarn



Ailevi Akdeniz Atesi (AAA) sendromunun karakteristik mutasyon-
laridir. Henoch-Schénlein purpuras: (HSP) ile MEFV gen mutas-
yonlar1 arasindaki iliski uzun zamandir bilinmektedir. Henoch-
Schénlein purpurasi ya da Ailevi Akdeniz Atesi ile PFAPA arasindaki
iligki ise hentiz tamimlanmamugtir. Burada, PFAPA sendromu atag:
sonrasinda Henoch-Schénlein purpuras: gelisen ve heterozigot
M694V gen mutasyonu saptanan bir hastay: sunuyoruz. Bu olguda,
bu iki otoinflamatuar hastaligin ortak bir genetik temele dayani-
yor olabilecegini ve genetik temel nedeniyle PFAPA sendromunun
tilkemizde daha sik gériiltiyor olabilecegini vurgulamak istiyoruz.

Anahtar Kelimeler: PFAPA, MEFV gen mutasyonu, HSP
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Tuberkiiloz enfeksiyonunun
tetikledigi takayasu arteriti olgusu
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Z[stanbul tiniversitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Cocuk Enfeksiyon Bilim Dah, Istanbul, Tiirkiye

3fstanbul tiniversitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim
Dali, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Takayasu arteriti (TA) nadir olarak gériilen, siklikla geng eris-
kin kadinlarda, ¢ok nadir olarak ta ¢ocukluk ¢aginda goriilebilen
aorta ve dallarini tutan biiyiik damar vaskiilitidir. Genellikle aor-
tanun tiim katlarim tutarak panaortitle birlikte olan granulomatoz
vaskdilit yapar. Etyolojik nedeni net olarak bilinmemektedir; oto-
immiinite, genetik yatkinlik ve cevresel etkenler iizerinde durul-
maktadir. TA ile Mikobakterium tiiberkiilozis enfeksiyonu arasinda
bir ilinti mevcuttur. Fakat bu ilinti yeterince anlagilamamusgtir. TA
ayn1 zamanda degisik otoimmiin hastaliklar ile birlikte de gérii-
lebilmektedir bunlar; sistemik lupus eritematozis, romatoid artrit,
inflamatuvar barsak hastalify, anterior tiveit, ANCA iligkili vaskiilit-
ler, sarkoidoz, amiloidoz ve bazi immun yetersizlik sendromlaridir.

Olgu: On bes yasindaki kiz cocugu yaklasik 3 aydir var olan halsiz-
lik, yorgunluk, son bir aydir olan gece terlemesi, kilo kayb: ve bag
agrist yakinmalan ile klinigimize bagvurdu. Oykii derinlegtirildi-
ginde; bas agnisi ile birlikte ara ara olan bas dénmesi ve kollarda
giicsiizlitk yakinmalarimin da bulundu@u belirlendi. Fizik baki-
sinda; genel durum orta diigkiin, rengi; soluk gériintimlii, agir-
lik: 43 kg (50 pers.) boy: 160 cm (25-50 pers.) kan basinci: sag kol
110/60 mm Hg, sol kol 100/60 mmHg, S1 normal S2 normal S3
yok ek ses, iifiiriim saptanmadi. Tim ekstremitelerde nabiz 6l¢ii-
mii normal olarak degerlendirildi. Laboratuvar incelemelerinde;
beyaz kiire: 8900/mm? hemoglobin: 8,1 gr/dL, hematokrit: %25,2
nétrofil: 5700% mm? lenfosit: 2200 mm?, trombosit: 379000/

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

mm?, CRP:10,1 mg/dL, eritrosit sedimantasyon hizi: 125 mm/saat
olarak saptandi. Diiz akciger grafisinde mediasten genis olarak
degerlendirildi, toraks ve batin tomografisinde arkus aorta, inen
torakal aorta, sag sol karotis komminisler, subklavian ¢ikiminda,
abdominal aortada, her iki renal arterde ve siiperior mezenterik
arterde darliklar oldugu tespit edildi. Ekokardiografi sonucunda;
asendan aorta da darlik saptands, truncus brakiosefalikus da darlik
yok, sol karotis komminis ve subklavyan arterde darlik saptand,
tiim damar liimeni boyunca ince olarak izlendi, abdominal aor-
tadan renal arter dallanmasindan sonra liimende darlik saptan-
di. Etyolojiye yonelik arasgtirmada; mikobakterium tiiberkiilozis
enfeksiyonu icin bakilan Tiiberkiilin cilt testi (PPD) 18 mm ola-
rak pozitif bulundu ve Quantiferon testi pozitif olarak saptandu.
Hasta mikobakterium tiiberkiilozis enfeksiyonu ile iligkili takayasu
arteriti olarak degerlendirildi. Tiiberkiiloz enfeksiyonuna yénelik
olarak izoniazid, rifampisin, pirazinamid tedavileri bagland1. Anti-
tiiberkiiloz tedavinin 10. giiniinde TAne yé6nelik olarak 2 mg/kg/
giin dozunda azatiopiirin ve 2 mg/kg/giin dozunda prednizolon
tedavileri baglandi. Poliklinik takiplerinde izlenen olguda halsizlik
yorgunluk ve gece terlemeleri yakinmalan geriledi.

Tartisma: Cocukluk caginda Takayasu Arteritini tanilandirmada
zorluklar bulunmaktadir. Klinige bagvuru yakinmalar1 degisken
olabilir, bununla birlikte uzun stireli halsizlik yorgunluk gibi ya-
kinmalarla bagvuran olgularda genel degerlendirmelerde akciger
grafiside mutlaka istenmelidir. Olgumuzda da akciger grafisinde
mediastende genisleme saptand: ve sonrasinda toraks tomografi-
si ve doppler ultrasonografi ile aorta ve ana dallarindaki daralma
gosterildi. TA'ni tamilandirmada ana klinik zorluk, aort ve dallarin-
daki bu daralmanin vaskiilite ikincilmi yoksa yapisal bir etki so-
nucumu olustugunun bilinmesindedir. Olgumuzda da gériildiigu
gibi akut faz yanitindaki yiikseklik bize vaskiilit tanisim koymada
yardimal olabilmektedir. Mevcut kaynakcada da belirtildigi gibi
tiiberkiiloz enfeksiyonu ile birlikte TA gériilebilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Takayasu arteriti, tiiberkiiloz enfeksiyonu
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Cocukluk cag Ailesel Akdeniz
Atesi olgularinin ailelerinde artmis
psoriazis sikligi

Kenan Barut, Miiriivet Giiler, Metin Sezen,
Ozgiir Kasapgopur

Istanbul Universitesi Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghi ve Hastaliklan
Anabilim Dal, Cocuk Romatolojisi Bilim Dali, Istanbul, Ttirkiye

Giris: Ailesel Akdeniz Atesi (AAA) tilkemizde sik gériilen, tekrarla-
yan ates ve poliserozit ataklar ile siiregelen otosomal resesif ge-
cisli bir hastaliktir. Ailesel Akdeniz Atesi bir¢ok hastalik ile birlikte
olabilir bunlar; vaskiilitler, spondiloartropatiler, Behcet hastalifi ve
enflamatuvar barsak hastaligy gibi hastaliklardir. Bunlarla birlikte
psoriazisde AAA ile birlikte gériilebilen hastaliklardan birisidir.
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Psoriazis toplumun yaklagik %2lik bir béliimiinde gériilebilen yay-
gn bir hastaliktir. Cok cesitli klinik alt tipleri bilinir fakat en sik go-
riileni psoriazis vulgaristir. Psoriazis vulgaris tlim psoriazis alt tipleri-
nin %85-90'ini olusturmaktadir.Ailesel Akdeniz Atesi’ nin psériazisle
olan ilintisi hi¢ aragtirlmamigtir. Genis bir AAA’l hasta grubu tizerin-
de bu ilintiyi aragtirmak amaci ile bu ¢alisma diizenlenmigtir.

Amag: Calismamizin amac: ailesel Akdeniz ategli ¢ocuklarin ai-
lelerinde (anne, baba, kardes) ve yakin akrabalarinda (amca, hala,
dayy, teyze) bulunan psoriasis sikligini belirlemektir.

Gereg ve Yontemler: Cerrahpasa Cocuk Romatoloji bilim dalin-
dan izlenen Yalgcinkaya ve ark.nmin tamimladigi AAA tam olgiitle-
rine gére tanilandirilmis 202 AAA, ILAR (International League of
Associations for Rheumatology) tan: élgiitlerine gére tanilandi-
nilmig 238 JIA olgusu ve 200 saglikli cocuk cahgmaya alindi. Tiim
olgularin ailelerinde ve yakin akrabalarinda dermatolog tarafin-
dan tanilandinlmig psériazisli hasta olup olmadig: sorgulandu.

Bulgular: 202 AAAT: olgudan 41’ inde (%20,3) (E:25, K:16), 238
JIAl olgunun 10 (%4,2) (E:3, K:7), 200 saglikl cocuktan 12’si-
nin (%6) ailesi ve akrabalarinda psériazisli olgu saptandi. Ailesel
Akdeniz Atesli olgularda goériilen artmis psériazisli ebeveyn ve
yakin akraba gériilme sikligi JIA’l hastalikli kontrol ve saglikli
cocuklar ile karsilagtinldiginda (p<0,0001) istatistiksel olarak ileri
derecede anlaml oldugu saptand.

Cikarimlar: Ailesel Akdeniz atesi ile Psériazis iligkisi tip kaynak-
casinda yalmizca olgu sunumlan seklinde bulunmaktadir. Daha
6nce hig aragtirilmamis olan AAA ile psériazis ilintisi genis bir
hasta grubu tizerinde caligilmig olup AAA’ lilerin ailelerinde ar-
tan psériazis sikli1 saptand. Ileriye yonelik olarak daha genis bir
hasta grubu ile bu birliktelik aragtirilmali, ayrica MEFV geni ile
psériazis arasindaki ilintide degerlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Ailesel Akdeniz Atesi, psoriazis

Kaynaklar
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Cocuklarda Henoch-Schénlein
Purpurasi nefritinde prognostik
faktorler

Ibrahim Gékce, Neslihan Cicek Deniz, Sercin Giiven,
Nurdan Yildiz, Harika Alpay

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dals,
Istanbul, Tiirkiye

Amag: Henoch-Schénlein Purpuras: (HSP) cocuklardaki en sik
sistemik vaskiilit nedenlerinden biridir. Henoch-Schénlein Pur-
purali cocuklarda HSP Nefriti (HSPN) insidans: %15-62 olarak
bildirilmistir. Ancak HSPN’ ne yatkinlk olusturan durumlar tam
olarak bilinmemektedir. Bu ¢alismada en az bir yil stire ile takip
edilen cocuklarda HSPN siddeti ile cocuklarin baglangi¢ klinik
bulgular1 ve bébrek dokusu histopatoloji bulgularn arasindaki
iligkinin degerlendirilmesi amaclanmigtir.

Gereg ve Yontemler: Bu calismada HSPN olan ve bsbrek biyop-
sisi yapilmis olan 23 ¢ocugu inceledik. Hastalarin bagvuru anin-
daki klinik semptomlar: hafif (sadece hematiiri veya proteintiri
ve/veya hematiiri) veya ciddi (nefrotik ve/veya nefritik sendrom)
olarak degerlendirildi. Bébrek biyopsileri International Study of
Kidney Disease in Children (ISKDC)ye gére skorlandi. Hastala-
rin en az 1 yillik takip sonras: klinik sonuglar 4 grupta simiflan-
dirildi: A, normal; B, minimal idrar anormallikleri (hematiiri veya
nefritik diizeyde proteiniiri); C, aktif bébrek hastalig: (hipertansi-
yon ve/veya masif proteiniiri ve/veya GFR 30-90 mL/dk/1.73 m2);
D, kronik bébrek hastalig1 evre 4-5. HSPN ile baslangic semp-
tomlan ve histopatolojik bulgular arasindaki iligki irdelendi.

Bulgular: Kiz/erkek oram 7/16 idi. Hastalarin ortalama tam yag
8,25 yil (ortanca 25-75 persantil: 7-9,8) idi. Ortalama takip siiresi
60,5 ay (ortanca 25-75 persantil: 36-82) idi. Bir yillik takip so-
nucunda hastalarin %87’sinde (20/23) bobrek bulgular: tamamen
diizelme gosterdi. iki hastada bir yil sonunda nefritik diizeyde
proteiniiri devam ederken sadece bir hastanin aktif bébrek has-
taligy (hipertansiyon ve nefritik diizeyde proteiniiri) devam et-
mekte idi. HSPN prognozu ile bébrek histopatoloji bulgular
arasinda iligki saptanmad: (p>0,05). Baslangi¢ klinik bulgular:
ciddi olan hastalarin %20’sinde (3/15) siiregelen sorun saptanir-
ken baglangi¢ bulgular hafif olan hicbir hastada (0/5) siiregelen
sorun saptanmadi, ancak bu iligki istatistiksel anlama ulagamad.

Tartisma: Sonuglarimiz géstermektedir ki, HSPN hastalarinin

tedavi protokollerini belirlerken histopatolojik bulgulardan ¢ok
baslangic klinik 6zellikleri g6z 6niinde bulundurulmalidur.

Anahtar Kelimeler: Henoch-Schénlein Purpurasy, nefrit, cocuk, prognoz
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Istanbul Umraniye Bélgesinde
Ailevi Akdeniz Atesi olgularinin
degerlendirilmesi

Nuran Basoglu, Ahmet Sami Yazar, Selime Aydogdu,

Gtilden Yildirim Usta, Gékalp Riistem Aksoy, Sevgi
Akova, Sirin Giiven, Ismail Islek

Umraniye Egjitim ve Arastirma Hastanesi, Istanbul, Tiirkiye

Amag: Istanbul Umraniye bélgesindeki takip edilen Ailevi Akde-
niz Ates (AAA) tanil hastalarin klinik bulgularin ve gen analizle-
rinin retrospektif degerlendirilmesi.



Gereg ve Yontemler: Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi
Cocuk Saghg: ve Hastaliklan Klinigi'nde 2012-2014 yillan ara-
sinda AAA tanisi ile takip ve tedavi edilen 44 olgunun kayitlan
retrospektif olarak degerlendirildi.

Bulgular: Degerlendirilen 44 hastanin yag ortalamas: 8.8 yas (1-
16 yas) idi. Kiz-erkek orani 1,2:1 idi. Hastalarimizin klinik bul-
gularinin bagladig1 ortalama yas 6,3 yas (1-14 yas) iken tani yas1
ortalamasi 7.3 yas (1-15 yas) olarak saptandi. Hastalarimizda 1,3
yillik tan1 gecikme stiresi mevcuttu. Hastalarin klinik ézellikle-
rinde tekrarlayan ates (%84), tekrarlayan karin agris1 (%72,7), sik
enfeksiyon 6ykiisii (%47,7), miyalji (%43,1), artrit (%15,9: mono-
artrit %11,4, poliartrit %4,5), gogiis agris1 (%11,3), erizipel benze-
ri eritem (%6,8), splenomegali ve hepatomegali (%6,8), vaskiilitik
hastalik (%2,2) saptandi. Tan1 6ncesi apendektomi sikhig1 %4.5
bulundu.

Hastalarin MEFV gen analizinde 8 mutasyon tespit edildi. En sik
goriilen mutasyon sekli M694V (%47,7) idi. Sonrasinda sirasiy-
la E148Q (%38,6), R202 (15,9), M680I (11,3), V726A (%09), P369S
(%6,8), M6941 ve K695R (%2,2) idi. 16 (%36,3) hastanin mutas-
yon sekli birlesik idi; bu hastalardan 4’tiniin (%9) mutasyon sekli
homozigot+heterozigot, 12’sinin (%27,2) ise birlesik heterozigot
idi. Homozigot mutasyonlarin %58’inde M694V mutasyonu be-
lirlendi. Homozigot M694V mutasyonu tasiyan hastalarda diger
tim mutasyon tiplerine gore eklem sikayetleri anlamli olarak
daha sik bulundu ve genellikle monoartrit seklinde klinik gériil-
dii. Poliartrit klinigi %2,2 oraninda gezici nitelikte idi. Hastahgin
erken yasta bulgu vermesi ile mutasyon tipi arasinda baglanti
tespit edilmedi. Mutasyonu homozigot veya birlesik heterozigot
tasimanin hastaligin siddetini belirlemedigi gériildil.

Cikarimlar: M694V, diger etnik grup ve Tiirkiye AAA calisma
grubunda bulundugu gibi en ¢ok gériilen mutasyon tipi oldu.
Yahudilerde ender, Arap ve Ermenilerde daha yaygin ve Tiirkiye
AAA calisma grubunda iknci siklikta goriilen M680I mutasyon
tipi bizim calismamizda 4. sikhikta gériildi. Homozigot M694V
mutasyonu, amiloidoz komplikasyonu ile daha sik bildirilmekle
beraber bizim grubumuzda amiloidoz gériilmedi. Artrit, gégiis
agrisy, erizipel benzeri eritem literatiir verilerine gére daha az
oranda saptanmugtir.

Anahtar Kelimeler: Ailevi akdeniz atesi, cocuk, mefv gen
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Hepatit tablosu ile gelen atipik
Kawasaki olgusu

Giilden Yildinm Usta, Selime Aydogdu, Sevgi Akova,
Nuran Basoglu, Ahmet Sami Yazar, Sirin Giiven, Ismail Islek

Umraniye Egitim Aragtirma Hastanesi, Cocuk Saghgt ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

Kawasaki hastaliy kiictik ve orta boy arterleri tutan akut febril
multisistemik vaskiilittir. Cocukluk cag1 vaskdilitleri icerisinde
Henoch Schénlein Purpurast’ ndan sonra 2. siklikla goriilmekte-
dir. Geligmis iilkelerde ¢ocuklarda edinsel kalp hastaliklarinin en
sik nedenidir. Hastaligin tams: klinik bulgularla konulmaktadur.
Siklikla 5 yas alt1 cocuklarda 5 giinden uzun stiren yiiksek ates,
non piiriilan konjonktivit, orofarinks mukozasinda degisiklikler,
el ve ayaklarda 6dem, eritem, periungal baglayan deskuamasyon,
govdede polimorf dékiinti, tek tarafli servikal lenfadenopati ile
karakterize diagnostik bulgular gériilmektedir. Bu diagnostik
bulgularin yaninda daha az oranda piytiri, tiretrit, diyare, atralji,
aseptik menenjit, safra kesesi hidropsu goriilebilir. Literatiirde
ates, sarilik, karin agrisi bulgularinin eglik ettigi hepatit tablosuyla
gelen Kawasaki olgular1 nadir oldugu i¢in béyle bir olgu sunduk.

Ug yas 4 aylik erkek hasta ates, karin agrisi, sarilik ve gévdede
dékiintii sikayeti ile bagvurdu. Fizik muayenede viicut sicakligi
39°C, sag 6n servikal bolgede 2x2,5 cm lenfadenopati, batinda
yaygmn hassasiyet ve gévdede makiilopapiiler dékiintii mevcut
idi. Yapilan tetkiklerde akut faz reaktanlarinda (AFR) ve AST, ALT
degerlerinde yiikseklik olan, koagiilasyon degerlerinde uzama ve
hiperbilirubinemisi olan hastanin karin ultrasonografisinde ka-
raciger goriintimii hepatit ile uyumlu bulundu. Viral hepatit mar-
kerlar: negatif gelen, takiplerde AFR artis gériilen hastaya atesi-
nin 7. giinde devam etmesi {izerine EKO yapildi. EKO’da koroner
arterde ektazi, minimal perikardiyal efiizyon, mitral yetmezlik
(eser) saptanmast iizerine atipik Kawasaki tanisi konularak int-
ravendz immiinglobulin ve aspirin tedavisi baglanildi. Hastanin
tedavi sonucu ates yiiksekligi diizeldi, AFR yiiksekligi geriledi.

Béyle atipik klinik tablo ile gelen Kawasaki hastaliginda tan ve
tedavinin gecikebilecegi ve dolayisiyla mortalite ve morbiditenin
artabilecegi diigtintilmelidir. Bu yiizden uzamus ateg beraberinde
sarilikla gelen olgularda ayirici tanida Kawasaki hastaligy akilda
tutulmahdur.

Anahtar Kelimeler: Atipik, hepatit, kawasaki
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Akut romatizmal ates-henoch
schélein purpurasi birlikteligi

Meltem Erol, Ozgiil Yigit, Ozlem Bostan Gayret,
Emine Kutanis, Sinan Yavuz, Sultan Bent

Bagcilar Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Klinigi, Istanbul,
Tiirkiye

Cocukluk ¢aginda sik gériilen vaskiilitlerden olan Henoch-Schéle-
in purpurasinda (HSP) baz1 enfeksiyon ajanlan, ilaglar, ...vb. sorum-
lu tutulmakla birlikte cogu kez etyolojik ajan saptanamamaktadir.
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HSP etyolojisinde streptokoklar da sorumlu tutulmustur. Strepto-
kok enfeksiyonlarindan sonra gériilen en 6nemli komplikasyonlar-
dan biri akut romatizmal atestir (ARA). Artrit ve kardit bulgulariyla
klinigimize bagvurup ARA kardit tanisi alan, izlem sirasinda purpu-
ra gelisen hasta ARA-HSP birlikteligi nedeniyle sunuldu.

On iki yaginda erkek hasta, sag ayak bileginde baslayan ve son-
rasinda sol diz ve ayak bileginde devam eden agri, hassasiyet,
kizariklik nedeniyle tarafimiza bagvurdu. Fizik muayenede viicut
agirhigi: 43 kg (50p) boy: 152 cm (50p), koltuk alt1 vucut 1s1s1 36,7°C,
kan basinci: 90/60 mmHg (50P), nabiz: 80/dk, cilt muayenesinde
g6vde ve Ust ekstremitelerde eritema marginatuma uyan dékiin-
tiiler mevcuttu ve takibinde 1 saat icinde geriledi. Kardiyovaskiiler
sistem muayenesinde S1-S2 ritmik, mitral odakta 2/6 derece sis-
tolik iifiirtim duyuluyordu. Solunum sesleri dogal, ekstremite mu-
yenesinde sol diz kapag1 6demli ve hiperemik, sag ayak bileginde
6dem mevcut olup, sol ayak bilegine gére belirgin cap fark: vardi.

3 hafta 6nce tist solunum enfeksiyonu gecirme &ykiisii olan has-
tanin laboratuar tetkiklerinde Hgb: 11,2 mg/dL, l6kosit: 7650
mm?, trombosit: 283.000/mm?, CRP: 79,9 mg/L, eritrosit ¢ékme
hizi: 80 mm/sa ve biyokimyasal testleri normaldi. Destekleyici
belirteclerden olan ASO: 263,9 IU/mL olup énceki degeri 180 IU/
mlL, yakin izlemde ise 320 ile artis gésterdigi anlasildi. Elektro-
kardiyografide P-R mesafesi 0,20 sn saptandi. Hastadan alinan
bogaz kiiltiirtinde iireme olmad.

Yapilan ekokardiyografisinde; hafif derece mitral yetmezlik,
hafif aort yetmezligi ve hafif derecede trikiispit yetmezligi sap-
tandi. Hastaya ARA kardit tanisiyla benzatin penisilin G yapild:
ve prednizolon 2 mg/kg/giin olacak sekilde baslandi. Yatiginin
2. glintinde ayak bileginde ciltten kabarik basmakla solmayan
kizarik purpura tarzi dokiintiileri basladi. Zamanla kizarikliklar
mor renge déniisti. Yapilan cilt biyopsisi sonucu lékositoklastik
vaskiilit (Henoch-Schénlein purpurasi) ile uyumlu geldi, steroid
tedavisine devam edildi. Hastanin takibinde vaskdilit ve kardit
bulgulan geriledi.

Ulkemizde ARA ve HSP ¢ocuk yag grubunda ayr ayn sik gériilen
hastaliklardir. Etyolojisi net olmayan HSP'yi streptokok enfeksi-
yonu sonucu gelisen ARA ile birlikte gérmemiz sonucu etyoloji-
de streptokoklarin diistintilmesini vurguladik.

Anahtar Kelimeler: Akut romatizmal ates, cocukluk ¢ag1, Henoch
Schélein purpurasi
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Trikiispit yetmezligi ve tip Il AV
bloklu ARA kardit

Ozlem Bostan Gayret, Ozgiil Yigit, Meltem Erol,
Ahmet Sener, Abdurrahman Ozel

Bagcilar Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Klinigi, Istanbul,
Tiirkiye

Akut Romatizmal Ates (ARA), iilkemizde cocukluk ¢aginda sik
goriilen edinsel kalp hastaliginin 6nemli bir nedeni olup belirti
ve semptomlan biiyiik degisiklikler géstermektedir. En sik mitral
kapak, daha az siklikla mitral ve aort kapagin birlikte tutuldugu
goriiliirken, trikiispit ve pulmoner kapak tutulumlar1 ¢ok sey-
rektir. Uzun PR aralifi ARA'da yaygin olarak beklenirken farkh
tiirlerde ritm ve ileti bozukluklan gériilebilmektedir. Bu ylizden
eslik eden trikiispit kapak tutulumu olan ve izlemde 2. derece AV
blok gelisen olgumuzu sunduk.

Dokuz yasinda kiz hasta ateg ve sag ayakta agrn sikayeti ile acil
polikinligimize bagvurmus. 4 giin éncesinde sag kalcada agrisi
mevcutmus. Fizik muayenesinde aksiler atesi: 38°C, agirhg: 29
kg (25-50p), boyu: 132 cm (50p), kan basinci: 110/70 mmHg, na-
biz: 88/dk, solunum sesleri dogal idi. Apekste 2/6 sulf duyulur-
ken sag ayak bileginde kizariklik ve 1s1 artis1 mevcuttu. Laboratu-
var tetkiklerinde lokosit: 10440 mm?, Hgb: 9,8 g/dL, trombosit:
319000 mm?, CRP: 169, sedimentasyon: 104 mm/sa ASO: 1274
IU/mL idi. Elektrokardiyografide P-R mesafesi 0,32 sn olup 1. de-
rece AV blok saptand. Yapilan ekokardiyografisinde hafif dere-
cede mitral yetmezlik, orta derecede trikiispit yetmezligi oldugu
belirtildi. Hastaya ARA kardit tanisiyla 1.200.000 IU penisilin G
yapilarak steroid tedavisi bagland:. Giinliik EKG takibi yapild:. Te-
davinin 3. giintinde tip IT AV blok gelisen hasta monitérize edile-
rek yakin takibe alind. Bir giin sonra 2. derece AV blok diizelir-
ken bir haftalik tedavi sonunda P-R mesafesi 0,16 saniyeye, hafif
derecedeki mitral yetmezlik minimale, orta derecedeki trikiispit
yetmezligi hafife, CRP: 1,08’ ve sedimentasyon: 17 mm/sa ge-
riledi. Tedavinin 17. giiniinde yapilan kontrol ekokardiyografisi
normal olarak degerlendirildi.

Cok nadir olsa da trikiispit yetmezligi saptanan hastalarda diger
bulgularin da varliginda ARA kardit unutulmamas: ve ritm-ileti
bozukluklar: agisindan yakin takip edilmesi gerektigini diisiin-
mekteyiz.

Anahtar Kelimeler: ARA, AV blok, trikiispit yetmezlik

P-187

Jiivenil idyopatik artritli
hastalarimizin degerlendirilmesi

Velat Sen', Aydin Ece?, Unal Ulucal, Servet Yel,
Ilhan Tan', Duran Karabell, Bugra Yildinm', Cahit Sahin'

'Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Diyarbakar, Tiirkiye

?Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Romatoloji Bilim Dal,
Diyarbakar, Tiirkiye

Amag: Jiivenil idyopatik artrit (JIA) cocukluk caginda en sik gérii-
len, gelismesinde immunolojik mekanizmalarin rol oynadig: dii-
stiniilen kronik inflamatuar romatizmal bir hastaliktir. Cocukluk



caginda sekel birakma riski yiiksektir. Bu ¢aligmanin amac, JIA
tanih hastalar degerlendirerek bélgemizdeki hasta popiilasyonu-
nun demografik, klinik ve laboratuar 6zelliklerini aragtirmaktir.

Gereg ve Yontemler: Bu calismada 1998 ve 2013 yillan arasinda
Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg: ve Hastaliklar Ana
Bilim Dali Romatoloji Unitesinde ILAR kriterlerine gére tan1 almis
JIAh hastalarin dosyalar retrospektif olarak incelendi. Hastalarin
cinsiyeti, hastaligin baslangi¢ yasi, hastaligin tani yasy, aile 6ykiist,
hastalarin takip siireleri, aldig: tedaviler, hastalarin tam kan sayim-
lar, eritrosit sedimentasyon hizi, C-reaktif protein, anti niikleer
antikor, romatoid faktér ve HLA B27 sonuglarina bakild.

Bulgular: 213 hasta (103 erkek, 110 kiz), caligmaya alindi. Hastalarin
ortalama yas1 11,0+3,95 (1,6-18,0 yil) idi. Hastaligin ortalama bas-
langic yas: 8,1 yil (8 ay-15,4 yil, median 8,6 yil) idi. Hastalik baglangi¢
zamani ile tan1 arasinda ortalama gecen siire 4,7+2,9 (median 4,0;
2,0-22,0) ay idi. Poliartikiiler artrit en sik (%42,3) goriilen tip ola-
rak saptandi. Diger JIA subtipleri sirasiyla; oligoartikiiler JIA %37,1,
sistemik JIA %8,9, entezit iligkili artrit (ERA) %10,8 ve psoriatik art-
rit %0,9 idi. Diz (%74,2) ve ayak bilekleri (%54) en sik etkilenen
eklemler olarak saptandi. Uveit hastalarin %4,2’sinde bulunmus-
tur. Hastalarn yirmibesinde (%11,7) Anti-niikleer antikor pozitif-
ligi mevcut idi. Genel olarak bakildiginda hastalarin %89,2’sinde
non-steroid antienflamatuvar ilag kullanilmustir. Ikinci siklikta ise
%71,4"tinde metotreksat kullanilmigtir. Son vizitte aktif hastalik 57
(%26,7) hastada, inaktif hastalik ise 156 (%73,2) saptand..

Cikarimlar: Bu calismada, bélgemiz hasta populasyonuyla diger
toplumlar arasindaki juvenil idyopatik artritli hastalarin klinik
belirtileri arasinda gesitli fakhiliklar saptanmigtir. Caismamizda
hastalarimizin poliartikiiler tip gelisimi agisindan daha yiiksek
risk tagidigin1 bununla beraber iiveit ve anti niikleer antikor po-
zitifligi acisindan diisiik risk tagidigi bulunmustur.

Bu ¢alismarmiz JIAnin seyrinde immiinogenetik ve cevresel faktérle-
rin farkh etnik gruplar arasinda 6nemli rol alabilecegini géstermistir.

Anahtar Kelimeler: Juvenil idyopatik artrit, hastalik 6zellikleri

P-188

Nonspesifik semptomlarla bagvuran
ve fizik baki ile tani alan bir olgu;
Takayasu Arteriti

Mehtap Kiiciik, Asli Aslan, Giildane Koturoglu

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Izmir, Tiirkiye

Takayasu arteriti, genellikle 2.-3. dekatlarda, kadinlarda daha sik
goriilen, aorta ve dallarini tutan, nadir bir graniilomatéz biiyiik
damar vaskiilitidir. Cocuklarda olduk¢a nadir gériilmekte olup

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

literatiirde bildirilen en kiiciik vaka 6 ayliktir. Semptomlar: 6zel-
likle baslangi¢ déneminde nonspesifik (bas agrisi, hipertansiyon,
kilo kayb, gece terlemesi, ates, artralji, kas agris1) olmas1 nede-
niyle tanm giicligii yasanmaktadir. Arter duvarindaki kalinlagma-
lar nedeniyle meydana gelen obstruksiyon nedeniyle periferik
nabizlar alinamadig icin ilk kez 1928 yilinda “nabizsizlik hastali-

~.”

g1” olarak tanimlanmugtir.

Bu vakay1 sunmaktaki amacimiz nonspesifik semptomlarla bagvu-
ran hastada taniya gitmek i¢in fizik bakinin 6nemini vurgulamaktir.

On alt1 yasinda kiz olgu, basvurudan 3 ay 6nce baglayan, her iki
kolda hareketle artan agr, cabuk yorulma ve halsizlik yakinmasi
ile dig merkeze bagvurdugu 6grenildi. Orada yapilan fizik baki-
sinda diz arkasinda sislik saptanmas: nedeniyle cekilen doppler
USG'de; tromboflebit? saptanmas: tizerine hastaya diisiik molekiil
agirlikh heparin tedavisi baglandig ifade edildi. Sikayetlerinin de-
vam etmesi nedeniyle bakilan hemogramda derin anemi saptan-
masi ve sedimentasyonun 120 mm/h saptanmasi nedeniyle hasta
ileri tetkik amaciyla hastanemize sevk edildi. Oz-soygegmisinde
anne-baba arasinda 4.derece kuzen evliligi disinda 6zellik belir-
tilmedi. Fizik bakida VA:55 kg (25-50 p), Boy: 165 cm (50-75 p),
KN:118/dk SS:16/dk, VS:36,4 derece. TA:85/65 mmHg (normotan-
sif) saptandi. Sol kolda brakial ve radial nabizlar alinamad:. Diger
sistem bakilan olagandi. Laboratuar sonuglarinda; WBC:10900/
mm?, ANS: 7730/mm?, Hb: 7,42 g/dL, Hct: %25, MCV: 57,2 fL,
RDW: %20,8, Plt 737000/mm3, sedimentasyon: 80 mm/h CRP:
12,4 mg/dL, biyokimyasi, PZ-aPTZ normal simirlarda saptandi.
Periferik yaymasinda; atipik-blastik hiicre izlenmedi, eritrositler
hipokrom-mikrositerdi. Tam idrar analizi normal degerlendirildi.
Anemi etiyolojisine yénelik demir, TDBK, ferritin, B12-Folik asit
normal saptandi. Gaitada gizli kan negatif saptandi. Romatolojik
tetkiklerinden C3-C4 normal, RF negatif, ANA, ANCA, anti-dsDNA
negatif saptandi. 24 saatlik idrarda proteiniiri saptanmadi. Renal
doppler USG normal saptandi. Karotis ve iist ekstremite dopp-
ler USG; Sol ana karotid arter duvarinda intima media kalinhig
belirgin artmig, luminal diizensizlikler mevcuttur. Sol subklavian
arterde ve aksiller arterde de bulgular devam etmektedir. Aksiller
bélgede patent liimen ¢ap: bu degisiklere sekonder belirgin azal-
mugtir. Tammlanan bulgular distal kesimlerde de azalarak devam
etmektedir seklinde yorumlandi. EKG: normal, TELE'de: aort to-
puzu hafif belirgin degerlendirildi. Koroner tutulum agisindan
cekilen EKO’sunda koroner ¢ikiglar: normal izlendi, arkus aortada
dilatasyon? izlendi. Tutulum yerinin detayh degerlendirilmesi agi-
sindan cekilen toraks MR anjio; arkus aortada ve inen aorta distal
kesiminde ve bunun yanusira supraaortik arterlerde duvar kalinlag-
mas ve supraaortik arterlerde buna bagh hafif darliklar izlenmig
olup bulgular takayasu arteriti ile uyumludur, seklinde yorumlan-
di. Hasta mevcut bulgularla Takayasu arteriti tanisi ile steroid te-
davisi baglanarak poliklinik izlemimize alinmigtir.

Takayasu arteriti ¢ocukluk caginda gériilen vaskiilitler arasinda
ticlincii siklikta gériilmekte olup baslangicta nonspesifik semp-
tomlar1 olmasi nedeniyle geg tan1 alabilmektedir. Erken tanida
fizik bakinin 6nemini vurgulamak amaciyla sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Takayasu, arterit, vaskdilit, nabizsizlik, cocuk

S117



S118

50. Tiirk Pediatri Kongresi
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Tiirkiyenin giineydogusunda
ailesel akdeniz atesli

hastalarda yiiksek E148Q
mutasyon sikhg

Unal Ulucal, Aydin Ece', Velat Sen', Salih Cogkun’,
Ali Giineg!, Servet Yel!, Ilhan Tan', Cahit Sahin'

'Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Diyarbalkar, Tiirkiye

?Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Klinik Genetik Anabilim Dals,
Diyarbakar, Tiirkiye

Amag: Ailesel Akdeniz atesi bolgesel ve etnik ézellikler gésteren
genetik gecisgli bir hastaliktir ve tilkemizde 1/400-1/1000 siklik
bildirilmektedir. Mutasyon dagilimlar1 bélgesel ve etnik farkli-
liga gore degisebilmektedir. Diger yandan farkli mutasyonlarin
farkli siddette klinik tabloya neden oldugu ifade edilmektedir. Bu
calismanin amaci Tiirkiyenin giineydogusundaki FMF li cocukla-
rin MEFV mutasyonlarinin aragtirmaktir.

Gereg¢ ve Yontemler: FMF tanisi konulan MEFV mutasyonuna
sahip 507 ¢ocuk (274 kiz, 233 erkek) lizerinde retrospektif deger-
lendirme yapildi. Yas, cinsiyet, semptom baslama yasi, FMF tani
yast, semptomlarin baglamasi ile tami arasindaki gecikme, FMF
atak semptomlar1 ve kolsisine cevap analiz edildi. Hastalik sid-
det skoru hesaplandi ve en sik 6 mutasyon icin MEFV mutasyon
analizi yapild.

Bulgular: En sik semptomlar karin agrisi (%98), ates (%93,9) ve
artralji (%47,3) idi. Tim hastalarin %75’i (n=380) heterozigot,
%14,2’si (n=72) homozigot, %10,8'i (n=55) ise bilesik heterozi-
got idi. MEFV mutasyonlan su sekilde saptandi: E148Q (%40,1),
M694V (%25,9), V726A (%15,8), R761H (%7,4), M680I (%6,8) ve
P369S (%4,1). M694V alt grubu en diisiik ortalama hastalik bas-
langic yasina ve en yiiksek ortalama hastalik siddet skoruna sa-
hipti. Oysa E148Q grubu daha ileri baglama yas1 ve daha diistik
hastalik siddet skoruna sahipti (p<0,05).

Cikarimlar: Calismamizda daha 6nce hem iilkemiz hem de bél-
gemizde yapilan diger ¢aligmalardan farkl olarak E148Q mutas-
yonu siklig1 daha yiiksek saptandi. M694V mutasyonu siddetli
hastalikla, E148Q mutasyonu ise hafif hastalik ile iligkilendiril-
mektedir ve bizim sonuglarimiz da bunu desteklemektedir. Daha
yiksek E148Q mutasyon siklig caligma grubumuzun cografik ve
etnik farkliliklardan kaynaklanabilir.

Anahtar Kelimeler: MEFV, mutasyon, ailesel Akdeniz atesi,
Tiirkiye'nin glineydogusu

P-190

Sol g6z gorme alaninda skotom ile
basvuran hastada sistemik lupus
eritematozusa bagli norolojik
tutulum

Miiferet Ergiiven, Olcay Yasa, Ali Balik,
Refia Gézdenur Sava, Ersin Bécii

Istanbul Medeniyet Universitesi Goztepe Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklart Klinigi, Istanbul, Ttirkiye

Girig: Sistemik Lupus Eritematozus (SLE), cilt, eklem, bébrek gibi
bircok doku ve organ iltihabina bagli, immiinolojik sistem anor-
malliklerle karakterize otoimmiin, kronik sistemik bir hastaliktir.
Nérolojik tutulumu olan SLE hastalarda, psikoz, nébet, biligsel
disfonksiyonlar ve gérme bozukluklar gibi ¢esitli komplikasyon-
lar gelisir.

Amag: Akut romatizmal atese bagh korea tanist ile izlenen sonra-
sinda g6zde kararmalari takiben gérme alaninda skotom gelisen
hastada esas neden olan SLE’nin ve nérolojik tutulumun ayinc
tanida diistintilmesi gerekliligini vurgulamaktir.

Olgu: On alt1 yasinda kiz hasta, sol gézde gérmede problem ne-
deniyle bagvurdu.20 giin énce sol goziin alt tarafi gériirken, iist
tarafi az ve bulanik gérduigii belirtilerek dis merkezden tarafi-
miza yénlendirildi. Oykiisiinden 12 yasinda ARA? nedenli Kore?
geciren hastaya aspirin, karbamazepin, deposilin profilaksi bas-
landig: 6grenildi. Sag¢ dékiilmesi,halsizligi, fotosensitivitesi olan
hastanin muayenesinde burunda yanaklara dogru hafif malar
eritem olup bas agrisi, el parmaklarinda artrit,diger eklemler-
de agri, raynoud fenomeni uzun siiredir mevcuttu. Laboratuvar
bulgularinda: WBC 4800/mm?* NEU 3300/mm? HB 12 g/dL, PLT
74000/mm?, Sed 44 mm/h, CRP: (-),biyokimyasal bulgular nor-
mal bulunan hastada ANA:(+) (1/320 titre). Anti-fosfolipid IgG:
66,1 (<11), Anti-kardiyolipin IgG:21,7(<15). Idrarda 3 ile 7 mg/m?/
saat arasinda proteiiniiri saptandi. EKO:Mitral yetmezlik (hafif-
orta), Mitral kapak 6n leaflette kitle(libman sacks endokarditi),
Go6z muayenesi: G6z dibi normal. Gérme alani: Sol gozde tist
yarida gérme alani defekti mevcut. Orbita MR: Normal(N). VEP:
N Multifokal ERG: N. Kontrasth Beyin MR:Bilateral sentrum se-
miovalede, korona raditada T2A ve FLAIR hiperintens karakterde
silik sinirl kontrast tutulumu géstermeyen 6n planda vaskiiliti
diistindiiren lezyonlar izlenmigtir. MR Diffiizyon: N, Beyin ve
servikal MR Anjiografi: N. MR spektroskopide: Sagda belirgin
olmak iizere her iki frontal lobda kortikosubkortikal alanda ve
periventrikiiler ak madde icinde milimetrik boyutlu FLAIR ve
T2A sekansta hiperintens olarak goriilen lezyonlar izlenmekte-
dir Hastanin en son yapilan g6z hastaliklar1 konstiltasyonunda:
Sol iist gorme alaninda skotom (iskemik optik néropati?) olarak
raporlandi. SLE tanisi alan hastaya pulse steroid takiben oral ste-



roid, siklofosfamid tedavisi basland1 Artralji, myalji, mitral kapak-
taki kitle kaybolan hastada belirgin klinik diizelme saptandi.

Cikarimlar: SLE bagh nérolojik tutulum 6nemli bir morbiditeye

sebep olmaktadir. Erken tamu koymak icin bu hastalik ile farkin-
dalik artmalidir.

Anahtar Kelimeler: SLE, nérolojik tutulum, gérme kaybs, kore

P-191

Ailesel Akdeniz atesinde ortalama
trombosit hacmi ve nétrofil lenfosit
orani

Unal Uluca, Aydin Ece, Velat Sen, Servet Yel, flhan Tan

Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Diyarbalkar, Tiirkiye

Girig: Ailesel akdeniz atesi (FMF) tekrarlayan serozit ataklari, ateg
ve erizipel benzeri dokiintii ile karakterize genetik gegisli infla-
matuar bir hastaliktir. Akdeniz iilkelerinde sik goriilen hastali-
gin Askenazi Yahudilerinde 1/200, Tiirklerde 1/1000 sikhiginda
oldugu rapor edilmistir. Ateroskleroza yatkinlhk olusturan has-
taliklarda ortalama trombosit hacmi (MPV) 6l¢timiine ilgi gittik-
ce artmaktadir. Ancak FMF ile ateroskleroz arasindaki iligkinin
belirlenmesinde MPV'nin rolii ile ilgili yapilmig sinirh sayida
caligma bulunmaktadir ve bu ¢alismalarin sonuglan celigkilidir.
Bu caligmada FMF'li hastalardan atakl ve ataksiz dénemde elde
edilen kan sayim verileri kargilagtirilarak MPV’nin bu hastalarda
ateroskleroz icin risk belirleyicisi olup olmadig: ve nétrofil lenfo-
sit oraninin (NLR) subkilinik enflamasyonunun géstergesi olup
olmadif arastirildi.

Gereg ve Yontemler: Calismada Tel-Hashomer tani kriterlerine
gére tami konulmus FMF diginda sistemik hastaligi olmayan
kolsisin kullanan tiim FMF hastalan retrospektif olarak deger-
lendirildi. Hastalarin dosya kayitlar: incelenerek 75 (42 kiz, 33
erkek) hastanin atak esnasindaki degerlerine, 157 (84 kiz, 73 er-
kek) hastanin ise atak dis1 dénemdeki degerlerine ulasildi. FMF
atag klinik (ates, karin agris1 veya iligkili olan diger semptomlar)
ve laboratuvar olarak (eritrosit sedimantasyon hiz1 (ESR) degeri-
nin 20 mm/saat’in tizerinde olmas, C reaktif protein (CRP) dii-
zeyinin 5 mg/L olmasi) olarak tamimlandi. Aym hastalarin atak
dénemindeki ve atak aras1 donemdeki beyaz kiire sayis1 (WBC),
MPV, platelet distribution width (PDW), trombosit sayis1, nétrofil
saysi, lenfosit sayisi, NLR, CRP, eritrosit sedimantasyon hizi, Me-
diterranean Fever (MEFV) mutasyonlar: ve demografik 6zellikle-
ri kaydedildi. Kontrol grubuna ise yag ve cinsiyet yoniinden hasta
gruplari ile benzer 6zelliklere sahip herhangi bir akut veya kronik
hastalig1 ve FMF ile uyumlu semptomlar: olmayan 77 (39 kiz, 38
erkek) saghikli ¢ocuk alindi. Kontrol grubundaki hastalarin yas,
cinsiyet, WBC, MPV, PDW, trombosit sayisi degerleri kaydedildi.

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

Bulgular: Ortalama ESR degeri atak grubunda atak dig:1 gruba gére
anlamh olarak yiiksekti (p<0,001). Benzer sekilde CRP diizeyle-
ri de atak grubunda atak dis1 gruba gére anlamh olarak yiiksekti
(p<0,001). Atak, atak dis1 ve kontrol gruplan arasinda MPV, PDW
yontinden istatiksel olarak anlaml fark saptanmadi (p=0,25, p=0,96
sirastyla). Trombosit sayisi ise atak grubunda atak dis1 gruba gére
anlaml olarak daha yiiksekti (p=0,002). Atak grubunda, NLR atak
dis1 gruba ve kontrol grubuna gére anlamh olarak daha yiiksekti
(strastyla, p<0,001, p<0,001). Ancak atak dis1 grup ile kontrol grubu
arasinda NLR yéniinden anlamh fark saptanmad: (p=0,76).

Tartisma: Onceki calismalar MPV élciimiiniin ateroskleroz icin
bir gésterge olabilecegini belirtmesine ragmen calismamizda
MPV degerleri FMF'teki atak, atak arasi ve kontrol grubunda
farkll saptanmamigtir. NLR ile iligkili olarak énceden yapilan
caligmalarda ise NLR'nin bir subklinik enflamasyon belirteci ol-
dugu belirtilmig ancak caliymamizda subklinik inflamasyonun
degerlendirilmesinde bir belirte¢ olarak kullanima uygun degil
gibi gériinmektedir.

Anahtar Kelimeler: Ailesel Akdeniz atesi, ortalama trombosit hac-
mi, nétrofil lenfosit orani, ateroskleroz, inflamasyon
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Yenidoganda duodenal atreziyi taklit
eden Jejunal duplikasyon kisti

git Ucar', Mustafa Varma', Yusuf Dogan?,
Ibrahim Halil Baysal*

!0SM Ortadogu Hastanesi, Pediatri Bilim Dali, Sanhurfa, Tiirkiye

20SM Ortadogu Hastanesi, Pediatrik Cerrahi Bilim Dali, Sanhurfa,
Tiirkiye

Girig: Intestinal duplikasyon kistleri, gastrointestinal sistemin
nadir gériilen konjenital malformasyonlarindan biridir. Tim
gastrointestinal traktusta yerlesebilen duplikasyon kistleri, daha
cok ince barsaklarda gériilmekle beraber rektal, duodenal, gast-
rik ve torakoabdominal yerlesimli olabilirler. Kistik veya tubuler
yapida olabilirler. Genellikle asemptomatiktirler ve rutin tetkik-
ler sirasinda saptanirlar. Kistik duplikasyonlarin nadiren kana-
ma, invajinasyon, barsak obstriiksiyonu, volvulus, malignite gibi
komplikasyonlar gériilebilir.

Olgu: Kusma, kanin sigligi, beslenememe, gaz ve gaita ¢ikarama-
ma sikayetleriyle bagvuran iki giinlitk yenidoganin yapilan mua-
yenesinde batinda distansiyon tespit edildi. Hastanede, miadinda,
sezeryan ile 2900 gr olarak dogan hastaya nazogastrik sonda uy-
gulandiginda yesil safrali gelenleri gozlemlendi. Dogum sonrasi
cok az mekonyum cikardigy, ikinci giiniinde safrali kusmalarinin
ve kann sigliginin bagladig1 6grenildi. Ayakta direkt karin grafisin-
de “double bubble” gériintiisii tespit edilmesi iizerine “deodenal
atrezi” 6ntanisi ile yenidogan yogun bakim {initesine yatirildi. Pre-
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natal 6ykiistinde perioverial kist olmasi nedeniyle batin ultraso-
nografi ¢ekildi. Batin ultrosonografide sag alt kadranda 38x20 mm
boyutlarinda, icerisinde milimetrik debris materyali ile uyumlu
goriiniim bulunan, kahn duvarli “duplikasyon kisti” izlendi. Dup-
likasyon kistine bagh intestinal obstriiksiyon tanisiyla operasyon
karar1 alindi. Ameliyatta duodenumdan hemen sonraki jejunal
segmentte basiya ve tikanikhga neden olan kistin bulundugu me-
zenter serbestlestirilerek, anastamoza uygun sekilde, kismi ince
bagirsak rezeksiyonu ile beraber kist eksizyonu yapildi. Yenidogan
yogun bakim takip ve tedavileri sonrasinda sifa ile taburcu edilen
hastaya ait piyesin histopatolojik incelenmesinde, intestinal jeju-
nal duplikasyon kisti ile uyumlu oldugu goriild.

Cikarimlar: Bu olgu, nadir goériilen bir konjenital malformasyon
olan jejunal duplikasyon kistinin literatiir egliginde degerlendi-
rilmesi ve jejunal duplikasyon kistinin neonatal dénemde barsak
tikanikhifina neden olarak duodenal atrezi bulgularini taklit ede-
bileceginin vurgulanmasi amaciyla sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Barsak tikanikligs, jejunal duplikasyon kisti,
konjenital anomaliler, yenidogan

P-193

VACTERL birlikteligi: Ug olgu
sunumu

Sit Ucar', Mustafa Varma', Bahattin Celik?,
Nasuh Kemal Acar?, Ibrahim Halil Baysal*

!OSM Ortadogu Hastanesi, Pediatri Bilim Dali, Sanlurfa, Ttirkiye
20SM Ortadogu Hastanesi, Beyin Cerrahi Bilim Dali, Sanhurfa, Tiirkiye

Girig: VACTERL birlikteligi; (V) vertebral, (A) anal, (C) kardiyak, (TE)
trakeotzofagial, (R) renal ve (L) ekstremite anomalilerinin spora-
dik olarak birlikte bulundugu bulgular topluluguna verilen isimdir.
Coklu organ sistemi patolojilerini iceren ve nadir gériilen, gene-
tik bir hastaliktir. Etyolojisi tam olarak bilinmemektedir. Tam: i¢in
ana olusum bozukluklarindan en az ti¢lintin bulunmas: gerekir. Bu
sunuda, 6n planda farkh organ sistemlerine ait klinik bulgular ile
basgvuran ve VACTERL birlikteligi tarus: almis olan ti¢ olgu sunuldu.

Olgu 1: Miadinda, normal spontan yol ile, 2900 gr. olarak dogan
bir giinliik erkek bebegin prenatal takipsiz oldugu 6grenildi. Do-
gumdan hemen sonra solunum sikintis1 nedeniyle hastanemize
sevkedilen yenidoganda, sekresyonlarin birikmesi ve nazogast-
rigin ilerletilememesi nedeniyle cekilen 6zofagogram ile 6zo-
fagus atrezisi tamus: konuldu. Operasyonla proksimal $zofagus
atrezisi agilds, distal trakeo6zofagial fistiil eksize edildi ve primer
anastamoz uygulandi. Vertebrada hemivertebra, flizyon ve tora-
kolomber skolyoz tespit edildi. Ust ekstremite anomalileri tespit
edilen hasta al¢akta anal atrezi nedeniyle opere edildi. Ekokardi-
yografide VSD ve PDA tespit edildi. Konjenital hipotroidi tespit
edilen hastaya troid hormonu replesman tedavisi bagland. Batin
ultrasonografide tek tarafli renal agenezi izlenen hastanin MAG-

3 sintigrafisinde sol bébrek izlenmezken sag bébregin siizme
fonksiyonlari normal bulundu.

Olgu 2: 35 haftalik, normal spontan yol ile, 2400 gr. olarak dogan
ve anne baba arasi birinci dereceden akrabalik bulunan iki giin-
likk erkek hasta, meningomyelosel operasyonu i¢in hastanemize
bagvurdu. Fizik muayenede tespit edilen fistiillii anal atrezi ne-
deniyle operasyon uygulandi. Vertebral aksda rotoskolyotik go-
riintim, torakolomber bélgede kifotik agilanma, lumbosakral bél-
gede vertebra posterior elemanlarinda defektif gériiniim mevcut
olup, bu defektten ciltaltina dogru icerisinde néral elemanlarin
bulundugu herniasyon kesesi ve torakal diizeyde spinal kordda
sirinks kavitesi ile uyumlu gériiniim tespit edildi. Meningomye-
losel operasyonu uygulanan hastada her iki bébrek pelvikalisiyel
yapilarda dilatasyon ve at nali bébrek tespit edildi. Trakeoézofa-
gial anomali izlenmedi. Bilateral pesekinovarus ve iist ekstremite
anomalisi tespit edildi. Ekokardiyografide ASD izlendi. Konjeni-
tal hidrosefali nedeniyle sant takildi.

Olgu 3: 36 haftalik, sezeryan ile, 2600gr. olarak dogan bir giinliik
kiz hasta, ekstremite anomalisi, anal atrezi ve trakeoézofagial fistiil
nedeniyle yatirildi. Bilateral grade 1l hidronefroz, grade 1l nefropa-
ti, her iki tireterde dilate ve tortiiyoze gériiniim izlendi. Bilateral
grade III-1V vezikotireteral reflii tespit edildi. Fistiilsiiz anal atrezi
nedeniyle opere edildi. Ekokardiyografide fallot tetrolojisi tespit
edildi. Proksimal 6zofagus atrezisi ve distal trakeodzofagial fistiil
nedeniyle operasyon uygulandi. Ozofagus atrezisi operasyonu son-
rasi gelisen kan yolu enfeksiyonu nedeniyle kaybedildi.

Cikarimlar: Bir veya daha fazla dogumsal malformasyonu olan
yenidoganlarda, eslik eden malformasyon bulunma riski yiiksek
olan diger sistemlere y6nelik aragtirma yapmamin klinik 6nemi
literatiir bilgileri esliginde tartigild.

Anahtar Kelimeler: Bébrek/anormallik, multipl konjenital ano-
mali, omurga/anormallik, VACTERL, yenidogan
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Meningomyeloselli 263
yenidoganin degerlendirilmesi:
5 yillik deneyim

Sit Ucar!, Mustafa Varma', Mustafa Goék?,
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!OSM Ortadogu Hastanesi, Pediatri Bilim Dali, Sanlwurfa, Ttirkiye
20SM Ortadogu Hastanesi, Beyin Cerrahi Bilim Dali, $anlhurfa,
Tiirkiye
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Dali, Sanhurfa, Ttirkiye

Amag: Miyelomeningosel (MM) omuriligin bir kisminin, cevre-
sindeki meningeal yapilarla birlikte, omurga kanalindaki aciklik-



tan digariya dogru kese seklinde cikmasi ile karakterize konje-
nital anomalidir. Prenatal tan1 olanaklarimin artmasina ragmen
tilkemizde néral tiip defektleri prevalans: halen 3-9.5/1000 civa-
rindadir. Gebeligin ilk 26 giintinde néral kanalin posterior ka-
panma defektiyle gelisen bu anomaliye siklikla Chiari 2 malfor-
masyonu ve hidrosefali eglik eder. Genetik ve cevresel faktorler
bu anomalinin olusmasinda etkilidir. Bu ¢alismada yenidogan
yogun bakim {initemizde takip ettigimiz MM olgularinin de-
mografik ve klinik 6zellikleri, eslik eden ek konjenital anomaliler
ile operasyon zamaninin morbidite ve mortaliteye etkilerinin in-
celenmesi amaclandi.

Gereg ve Yontemler: OSM Ortadogu Hastanesi yenidogan yo-
gun bakim iinitesinde Ocak 2009 ile Ocak 2014 tarihleri ara-
sinda MM nedeniyle yatirilarak tedavi edilen 263 yenidogan
retrospektif olarak degerlendirildi. Prenatal tam oranlar, akra-
balik diizeyleri ve annelerine ait bulgular kaydedildi. Hastalarin
demografik 6zellikleri, MM defektinin yerlesim yeri ve boyutu,
anal tonus ve alt ekstremite nérolojik muayene bulgular, eslik
eden ek anomali ve hastaliklar ile radyolojik goriintiileme bulgu-
lar1 degerlendirildi. Operasyon zamani, sant takilma oranlarn ve
komplikasyonlar degerlendirildi. Operasyon zamaninin mortali-
te, komplikasyonlar ve yatis siiresine etkisi incelendi. Istatistiksel
inceleme icin MedCalc istatistik yazilimi kullanild: ve p<0.05 de-
geri istatiksel olarak anlamh fark kabul edildi.

Bulgular: Sanliurfa ilinde MM operasyonu uygulanan iki merkez-
den biri olan iinitemizde ¢aligmaya alinan 263 hastanin %57,8'i
(n=152) erkek ve %42,2’si (n=111) kiz idi. Ortalama dogum agirl-
§1 31204346 gram, ortalama bagvuru yast 2,12+1,15 giin (%75,3’t
ilk ti¢ glinde, %24,7’si li¢ giinden sonra) bulundu. Prenatal tani
orani %77,2 ve anne-baba akrabalik orani %51,3 bulundu. Hasta
annelerinin tiimiiniin prenatal folat destegi almadig ve ailelerin
prenatal tani sonrasi gebeligin sonlandirilmasini kabul etmedi-
gi 6grenildi. Olgularin %70,7’sinde MM lomber yerlesimliydi
ve %69.2 olguda parapleji mevcuttu. Ventrikiiloperitoneal (VP)
sant %72,6 (n=191) olguya, meningomyelosel cerrahisinden
9,36+3,23 giin sonra takildi. Ileri derecede hidrosefalisi olan 16
(%6.1) olguya ise MM cerrahisi 6ncesinde VP sant takildi. Hi¢bir
hastaya MM operasyonu seansinyla ayni anda VP sant operasyo-
nu uygulanmadi. Korpus kallozum malformasyonu 124 olguda
(%47.1), Arnold Chiari Tip 2 98 olguda (%37.3), renal anomaliler
77 olguda (%29,3), pesekinovarus 58 olguda (%22,1) ve konjenital
kalp hastalig1 34 olguda (%12,9) tespit edildi. Ortalama operas-
yon yasi 2,37+2,24 giin, hastanede yatig stiresi 14,86+7,7 giin idi.
Operasyon siiresi ii¢ giinden az olan olgularda hastanede yatig
siiresi, antibiyotik verilme siiresi ve mortalite orani anlaml ola-
rak daha az bulundu (p sirasiyla 0,006/0,014/0,004). Ge¢ bagvuran
olgularda menenjit gelisimi daha fazla bulundu ancak istatistik-
sel anlaml degildi (p=0,16).

Gikarimlar: Ulkemizde dogum oraninin en fazla oldugu Sanlur-
fa ilinde meningomyeloselli bebek dogumlar tilke ortalamalari-
nin lizerindedir. Bu durum tizerinde akrabalik oraninin yiiksek
olmas: etkili olmaktadir. MM operasyonu uygulanan hastalarin
cogunluguna VP sant takilmas: gerekmektedir. Operasyonun ge-
ciktirilmemesi i¢in dogumun MM cerrahisi uygulanan merkez-
lerde yapilmasi daha dogru bir yaklasim olabilir. Erken uygula-

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

nan MM cerrahisi ile hastanede yatis siiresi ve komplikasyonlar
azaltilabilir.

Anahtar Kelimeler: hidrosefali, meningomyelosel, operasyon za-
manyi, yenidogan
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Yenidoganda nadir bir solunum
yetmezligi nedeni: Mediastinal
gastroenterik kist

Sit Ucar', Mustafa Varma', $amil Giinay?,
Ibrahim Halil Baysal'

!OSM Ortadogu Hastanesi, Pediatri Bilim Dali, Sanhwurfa, Ttirkiye

20SM Ortadogu Hastanesi, Gégiis Cerrahisi Bilim Dali, Sanlurfa,
Tiirkiye

Girig: Gastroenterik kistler, mediastenin gastrik lezyonlaridir.
Genellikle gastrointestinal sistemle iligkileri yoktur ancak nadir
vakalarda olabilir. Okstiriik, dispne, disfaji, melena ve kusma
gibi sikayetler ile ortaya cikabilir. Genellikle yagamin ilk yilinda
teshis konulmakla beraber, yetiskin ¢aga kadar genis bir ara-
likta gortiliirler. Kistler kesitlerinde gastrointestinal yapilarin
ozelliklerini gésterir. Gastroenterik kistlerle birlikte hemiver-
tebra, vertebra fiizyonu ve spina bifida gibi vertebra anomalileri
bulunabilir. Prenatal ultrasonografi ile tani konabilir. Akciger
grafisinde mediastinal sifte neden olan yuvarlak posterior me-
diasten kitlesi seklinde gériiliir. Tomografi ve/veya MRI tam
koydurucudur. Tedavi kistik komplet eksizyonudur. Bu olgu
nedeniyle arka mediastende yerlesen ve solunum yetmezligine
neden olan gastroenterik kistin tani ve tedavi yénetiminin su-
nulmasi amaclanmugtir.

Olgu: Yirmi dért yasindaki annenin ilk gebeliginden, sezeryan ile,
miadinda, 2200 gr olarak dogan kiz hasta solunum sikintisi ne-
deniyle yenidogan yogun bakima yatirildi. Solunum yetmezligi
nedeniyle nazal CPAP ta izleme baslanilan hastanin 6ykiistinden
intrauterin mediastende kist tespit edildigi ve iki kez bosaltildig:
6grenildi. Prenatal bronkojenik kist 6ntanisi olan hastaya toraks
tomografi ¢ekildi. Toraks tomografide sol hemitoraksta posterior
mediasten yerlesimli, kalp ve mediastinal yapilar belirgin saga
dogru yer degistiren, diizgiin konturlu, ince cidarl, hipodens
kistik lezyon tespit edildi. Solunum yetmezligi derinlegen, be-
lirgin hipoksemisi ve hiperkarbisi gelisen hasta entiibe edilerek
mekanik ventilatére bagland:. Yatiginin dérdiincii giiniinde arka
mediastende pariyetal plevra altinda yerlesimli kistik olusuma
total eksizyon uyguland. Postoperatif ikinci giiniinde mekanik
ventilator takibi sonlandirilan hasta yatisinin 11. giiniinde sifa ile
taburcu edildi. Kistik materyalin patoloji incelemesi sonucunda
tipik gastrik mukoza ile désenmis oldugu goriilerek gastroente-
rik kist tams1 konuldu.
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Cikarimlar: Mediyastinal yerlesimli enterik kistler, selim karak-
terli olmasina ragmen komsu akciger dokusuna basi yaparak ha-
yat1 tehdit edebilen solunum yetmezligine yol acabilirler. Intrau-
terin akcigerde kistik kitle lezyonu tespit edilen hastalarda, kistik
lezyonlarin dogum sonras: erken dénem solunum yetmezligine
yol acabilecegi géz oniinde bulundurulmali ve dogumlarinin
yenidogan yogun bakim desteginin ve gerekli cerrahi girisimin
yapabilecek ekipmanin oldugu merkezlerde gerceklestirilmesi
akilda tutulmalidur.

Anahtar Kelimeler: Gastroenterik kist, solunum yetmezligi, ye-
nidogan
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Yenidogan yogun bakim linitesinde
gec preterm ve term bebeklerde
stirfaktan tedavisi

Sit Ucar, Mustafa Varma, Mustafa Ilker Ethemoglu,
Ibrahim Halil Baysal, Nasuh Kemal Acar

OSM Ortadogu Hastanesi, Pediatri Bilim Dali, Sanlurfa, Tiirkiye

Amag: Siirfaktan tedavisinin ¢ok diisiik dogum agirlikli bebek-
lerdeki etkileri iyi bilinmektedir. Ancak siirfaktan tedavisinin geg
preterm ve term bebeklerin respiratuvar distres sendromu (RDS)
ve RDS dis1 akciger hastaliklarindaki etkinligi daha az bilinmek-
tedir. Bununla birlikte mekonyum aspirasyon sendromu (MAS),
pulmoner hemoraji, pnémoni, sepsis, bronkopulmoner displazi
(BPD) gibi yenidogan hastaliklarinda ve hipoksik bebeklerde siir-
faktan tedavisinin tedavi edici rolii vardir. Bu calismada geg pre-
term ve term bebeklerde stirfaktan tedavisinin endikasyonlarini,
hastalarin demografik 6zelliklerini ve stirfaktan uygulamanin
kisa dénem etkilerini degerlendirmeyi amagladik.

Gereg ve Yontemler: Ocak 2011-Subat 2013 tarihleri arasinda
RDS ve RDS dis1 nedenlerle stirfaktan tedavisi uygulanan 117
yenidogan (54 gec preterm, 63 term) retrospektif olarak deger-
lendirildi. Bebeklerin gestasyonel yaslari, annenin son adet ta-
rihi giivenilir degilse yeni Ballard testi kullanilarak degerlendi-
rildi. Gec preterm (34 0/7-36 6/7 gestasyon haftasinda) bebekler
ve term bebekler olmak tizere iki gruba ayrilarak hastalarin de-
mografik 6zellikleri ile siirfaktan tedavi endikasyonu karsilasgti-
rildi. Perinatal risk faktérleri, stirfaktan doz tekrari, ventilasyon
tipi, hastanede kalis siiresi ve mortalite nedenleri degerlendiril-
di. Hastalarn siirfaktan tedavisinden énceki ve sonraki FiO, ve
ekspiryum sonu pozitif basing (PEEP) ihtiyaclar: kargilagtirildi.
Istatistiksel analizlerde MedCalc istatistik yazilim kullanildi.
Sonuclar, p<0,05 anlamlilik duzeyinde, %95'lik giiven araligin-
da degerlendirildi.

Bulgular: Gec preterm bebeklerin ortalama dogum agirhig:
2056,22+312 gram, ortalama dogum haftas: 35,1+1,2 hafta; term
bebeklerin ortalama dogum agirlig1 3274,38+417 gram, ortalama
dogum haftas: 38,6+2,3 hafta bulundu. Hastalarin %48,7’si erkek
ve %51,3'ti kiz idi. Hastalarin %17,9'unda erken membran riiptii-
rii vardi ve %58,1’i sezeryan ile dogmustu. Caligmaya alinan has-
talarda stirfaktan uygulama nedenleri %41,9 RDS (ge¢ preterm
n=26; term n=23), %19,7 MAS, %17,1 konjenital pnomoni, %10,3
hipoksik dogum ve %6,8 pulmoner hemoraji olarak tespit edildi.
Iki grup arasinda siirfaktan tedavi endikasyonu agisindan RDS,
konjenital pnémoni ve pulmoner hemoraji agisindan fark izlen-
medi. Hipoksik dogum ve MAS nedeniyle siirfaktan uygulanma-
s1 term bebeklerde pretermlere gére anlamh sekilde yiiksek bu-
lundu (p 0,013 ve 0,002). Siirfaktan doz tekrar1 geg pretermlerde
%15,4, term bebeklerde ise %16,2 idi. Olgularin %73,5’ine inva-
ziv mekanik ventilasyon uygulanirken ventilatérde kalma stirele-
ri ge¢ pretermlerde 4.3+2,6 giin ve term yenidoganlarda 5,2+2,7
giin bulundu. iki grup arasinda hastanede kalis siiresi acisindan
anlamh fark yoktu. RDS ve Konjenital pnomoni nedeniyle stir-
faktan tedavi uygulanan bebeklerin tedavi 6ncesinde ve alt1 saat
sonrasindaki FiO2 ve PEEP ihtiyacinda anlamh azalma ve oksijen
saturasyonlarinda anlaml artis tespit edildi (p<0,05). Tiim hasta-
larin mortalite oran1 %15,4; mortalite nedenleri sepsis, hipoksik
dogum, MAS, pnémotoraks, pulmoner hemoraji ve intrakranial
kanama olarak bulundu.

Cikarimlar: Geg preterm ve term bebeklerde RDS, MAS, konje-
nital pnémoni, hipoksi ve pulmoner hemoraji gibi hastaliklarda
stirfaktan tedavi uygulamasi etkili ve hayat kurtarici olmaktadir.
Hipoksik dogum ve MAS nedeniyle siirfaktan tedavisine ihtiyag
gec pretermlere gére term bebeklerde daha fazladir. RDS ve kon-
jenital pnomonili ge¢ preterm ve term yenidoganlarda stirfaktan
tedavisi hastalarin oksijen ihtiyacini azaltmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Ge¢ preterm, respiratuar distres sendromu,
stirfaktan, term yenidogan

P-197

P-198

Multipl siilfataz eksikligi ve gliikoz-
galaktoz malabsorbsiyonu
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Giris: Glukoz galaktoz malabsorpsiyonu hastaligi, otozomal
resesif genetik gecis 6zelligi olan ve sodyum bagiml glukoz
tastyic1 sisteminin bozuklugudur. Ince barsak mukozasinda
glukoz ve galaktozun emilemedigi bu hastalikta genellikle be-
bekte bol, sulu ishal, metabolik asidoz ve hipernatremik dehid-
ratasyon geligir. Tani ve tedavisinin konulamadig: durumlarda
olim ile seyredebilirken, beslenmeden glukoz ve galaktozun
cikarildig1 uygun diyet ile ishal kesilir, bebekte normal gelis-
me saglanabilir. Multipl siilfataz eksikli§i otozomal resesif
gecisli lizizomal depo hastaligidir. Serebral korteks ve visseral
dokularda siilfatidler, mukopolisakkaritler, steroid stilfatlar ve
gangliozidler birikir. Psikomotor gerilik, kaba yiiz gériintimi,
ihtiyozis ve dizostozis multipleks gibi bulgular ile seyreden
nadir bir hastaliktir. Bu yazida multipl siilfataz eksikligi ve glii-
koz-galaktoz malabsorbsiyonu birlikteligi olan nadir bir olgu
sunuldu.

Olgu: Hasta 28 yagindaki annenin 5. gebeliginden miadinda kiz
bebek ve 2500 gram olarak intrauterin gelisme geriligi nede-
niyle sezeryan ile dogmus. Solunum sikintis1 oldugu i¢in hasta-
nemize sevkedildi. Anne ve babanin amca ¢ocuklar: oldugu, iki
kardeginin 2 aylik iken ishal nedeniyle 6lduigi, bir kardesinin
multipl stilfataz enzim eksikligi oldugu ve saglikhi bir kiz kar-
desi oldugu 6grenildi. Genel durumu kétii, spontan solunumu
zayif, kalp ritmik, cilt rengi soluk, tiim viicutta yaygin sar tiiy-
lenme ve ciltte kuruluk mevcut. Solunum sikintis: oldugu icin
3 giin mekanik ventilator destegi verildi. Tkinci giinde enteral
beslenme baglandi. Birinci haftanin sonunda gaitasinin sulu ve
stk oldugu, asidik koktugu goériildii. Gaitada rediiktan madde
pozitif bulundu. Laktozsuz mama (pregomin as) baslands, ancak
ishal devam etti. Enteral beslenme kesildi, TPN baglands, isha-
li azalmasina ragmen devam etti. Metabolik hastalik agisinda
g6z muayenesi normal olarak degerlendirildi. Amonyak nor-
mal bulundu. Tandem mass ve kan-idrar aminoasitleri normal
saptaninca yeniden enteral beslenme baglandi. Viicut agirhig:
1900 gram’a kadar diistii. Glikoz-galaktoz malabsorbsiyonu
diistiniilerek gliikoz ve galaktoz icermeyen (galaktomin 19)
mama baslandu. Ikinci giinde ishali diizeldi, kilo almaya basla-
di. Gaitada rediiktan madde pozitifligi ve fruktoz iceren mama
ile beslenmesi sonucunda semptomlarin kaybolmasi nedeniyle
gliikoz-galaktoz malabsorbsiyonu tanisi konuldu. Genetik ince-
lemesinde aril siilfataz A, aril siilfataz B, aril siilfataz E ve iduro-
nat sulfataz eksikligi saptandi. Oral beslenmeye baglayan hasta
postnatal 103. giinde taburcu edildi.

Cikarimlar: Daha énce ishal nedeniyle kaybedilen iki cocugun
da gliikoz-galaktoz malabsorbsiyonu olabilecegi diisiiniildi,
yine yasayan motor-mental retardeli bir kardesinde multipl
stilfataz tanis1 konulmus. Buna ragmen bu gebeliginde gene-
tik inceleme yapmayan ailenin karsilastigi durumu irdelemek
icin Multipl siilfataz enzim eksikligi ve gliikoz-galaktoz malab-
sorbsiyonu birlikteligi olan nadir olgu literatiir bilgileri 1s181nda
sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Multipl siilfataz eksikligi, gliiko-galaktoz ma-
labsorbsiyonu
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Lameller iktiyozisli bebekte
mekonyum peritoniti sonucu
gelisen mekonyum psédokisti:
Vaka sunumu
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Giris: Mekonyum peritoniti, fetal intestinal perforasyon so-
nucu geligen steril periton inflamasyonudur. Baz: olgularda
perforasyonun spontan kapanmasi, bagirsak anslari ve omen-
tum arasinda mekonyum psédokistinin olugmasina neden
olur. Olgumuz; nonimmun hidropsfetalis etiyolojisi arastiri-
lirken nadir de olsa, mekonyum peritonitinin etiyolojide yer
aldiginin hatirlatmak, tani icin direkt karin grafisi cekilme
gerekliligini vurgulamak, akraba evliliklerinde gériilen bir ge-
nodermatoz olan lameller iktiyozise dikkati ¢ekmek amaci ile
sunulmustur.

Olgu: Otuz yedi yasinda gestasyonel diabetes mellituslu an-
neden intrastoplazmik sperm injeksiyonu (ICSI) ile 30 gebelik
haftasinda sezaryen ile 1470 gr olarak dogan hasta prematii-
rite, diyabetik ve koriyoamnionitli anne bebegi, makat gelis,
mekonyumlu dogum nedeni ile yatirildi. ileri anne yas1 nede-
ni ile yapilan amniyosentezde karyotipi 46,XY olarak saptanan
hastanin 6ykiisiinden anne ve baba arasinda 2. derece akraba
evliligi oldugu, antenatal ultrasonografi ile hidropsfetalis, in-
nesinde cilt tizerinde yer yer mekonyumla boyali verniks kase-
osa ve distandii karin saptandi. Direkt karin grafisinde yaygin
abdominal kalsifikasyon izlenen hastanin ultrasonografisinde
heterojen ve bilobiile sekilli, duvarinda belirgin kalsifikasyon
izlenen kitle goriildii ve mekonyum psédokisti olarak deger-
lendirildi. izleminde deride kuruluk ve deskuamasyonun be-
lirginlesmesi, parsomen benzeri kabuklanmalarin gézlenmesi
ile klinik olarak lameller iktiyozis tanisi aldi. Karinda distansi-
yonu artarak devam eden ve enteral beslenmeyi tolere edeme-
yen hasta opere edildi, ileum diizeyinde perfore bir bagirsak
segmentinin karin duvarina yapisik oldugu ve bu alanda 5 cm
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capinda mekonyum psédokistinin oldugu izlendi. Perfore alan
onarilarak kist eksize edildi. Intestinal perforasyon nedenine
yonelik olarak kistik fibrozis zemininde gelisen mekonyum
ileusu olabilecegi diistiniildii ve immiino reaktif tripsinojen
caligildi. Immiino reaktif tripsinojen diizeyi yiiksek bulunan
hastamizda kistik fibrozis mutasyon analizinde 23 allel taran-
d1 ancak mutasyon saptanmadi. Kist eksizyonu sonrasinda 4.
giinde bagirsak pasaji basladi, oral anne siitii ile beslendi ve
iyi tolere ettigi, kilo aliminin ortalama 20 gr/giin oldugu gé-
rildi. Derisindeki kuruluk ve soyulma giinde iki kez yogun
nemlendiriciler kullanilarak azaltildi. Hasta yogun bakim tini-
tesindeki izleminin 69. giiniinde nozokomiyal sepsis nedeni
ile kaybedildi

Cikarimlar: Akraba evliligi ve ICSI 6ykiisti olan bu vakada intra-
uterin intestinal perforasyon sonucu gelisen mekonyum psédo-
kisti saptanmig ve basar ile opere edilmistir. Literatiirde lamellar
iktiyozis ve mekonyum peritonitinin birlikte bulundugu ilk va-
kadir.

Anahtar Kelimeler: Lameller iktiyozis, mekonyum peritoniti, ps6-
dokist

P-200

Yenidogan Déneminde Tani Alan
Bir Megasistis - Mikrokolon -
Hipomotilite Sendromu Olgusu

Nuriye Asli Melekoglu!, Zatigiil $afak Taviloglu?,
Pervin Kankilic Burulday?, Ercan Sivasli*

Gaziantep Universitesi T1ip Fakiiltesi, Neonatoloji Bilim Dal,
Gaziantep, Tiirkiye

2Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Gaziantep, Tiirkiye

Girig: Megasistis- mikrokolon- intestinal hipomotilite sendro-
mu (MMIHS, OMIM 249210); ilk olarak 1976'da Berdon ve ark.
nin tanimladif) nadir goériilen ve mesane distansiyonu (iiriner
obstruksiyon bulgusu olmadan), mikrokolon ve bagirsak peris-
taltizminde azalma veya yokluk ile karakterize bir durumdur. Eti-
yolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte gecis paterni otozomal
resesiftir ve kizlari erkeklerden dért kat fazla etkiler. intestinal
hiicrelerin histopatolojik incelemesinde; c¢ogunlukla, gangli-
on hiicreleri ile submukozal ve myenterik pleksuslarin normal
oldugu goriiliir. Prognozu kétiidiir, olgular siklikla ilk bir yasta
kaybedilir ancak ¢ocukluk hatta adélesan déneme gelebilen az
sayida olgu da bildirilmigtir.

Olgu: Antenatal takibinde 24. gestasyonel haftada mesanede
biiyiime oldugu fark edilen hasta miadinda sezeryan ile 3030

gram olarak dogdu. Postnatal adaptasyon sorunu yagsamayan
kiz bebege enteral beslenme basland: ancak ilk beslenme-
sinden itibaren safrali kusmalari oldu. Bunun iizerine ¢eki-
len direk grafisinde rektuma gaz gecisinin olmadig1 goriildil.
Yapilan tiim batin ultrasonografik incelenmesinde mesanede
belirgin distansiyon oldugu ancak eslik eden ek triner ano-
mali olmadigi, ayrica inceleme alanina giren bagirsak seg-
mentlerinin genislemis oldugu ve hipoperistaltik izlendigi
belirtildi. Hastanin safrali kusmalarinin devam etmesi ve et-
kili beslenememesi iizerine total parenteral nutrisyon (TPN)
baslandi. Ozefagus-mide-duodenum grafisinde (OMD) duo-
denuma gecis mevcuttu ancak hastanin safrali kusmalar: de-
vam etti ve OMD’den beg giin sonra bile ¢ekilen direk batin
grafisinde kontrast maddenin halen bagirsaklarda bol miktar-
da oldugu gériildii. Kullanilan prokinetik ajanlardan da fay-
da gérmeyen hastanin cekilen c¢ift kontrasth kolon grafisinde
mikrokolon ile uyumlu gériintim ve kolon anslarinda haustra
kayb: izlendi. Mevcut klinik ve radyolojik bulgularla Mega-
sistis-Mikrokolon-Intestinal Hipomotilite Sendromu tanisi
dusiintildi. Hasta kesin tani i¢in tam kat bagirsak biyopsisi ve
manometrik ¢caligmanin yapilabilecegi bir merkeze sevk edildi
ve burada yapilan tetkiklerle tani dogrulandi. Yagamina TPN
bagiml bir sekilde devam etmek zorunda kalan hasta sepsis
nedeniyle kaybedildi.

Cikarimlar: Cogunlukla fatal seyirli olan MMIHS nadir gériil-

mesi, tani ve tedavi giicliigliniin vurgulanmasi amaci ile sunul-
mustur.

Anahtar Kelimeler: Hipomotilite, megasistis, mikrokolon

P-201

Cok diisiik dogum agirlikls
bebeklerde nCPAP ile invaziv mekanik
ventilasyon uygulamasinin nekrotizan
enterekolit ve bronkopulmoner
displazi lizerine etkisi

it Ucar, Mustafa Varma, Tahsin Ertas,

Mustafa Ilker Ethemoglu
OSM Ortadogu Hastanesi, Pediatri Bilim Dali, Sanlwurfa, Tiirkiye

Amag: Respiratuvar distress sendromlu ¢ok kiiciik prematiire
bebeklerde, entiibasyon-siirfaktan-ekstiibasyon/non-invaziv
mekanik ventilasyon (INSURE/nCPAP) uygulama ile entiibe
stirfaktan/mekanik ventilasyon (ES/MV) uygulamasinin nek-
rotizan enterekolit (NEK) ve bronkopulmoner displazi (BPD)
gelisimi izerinde etkilerini karsilagtirmak amaciyla bu ¢aligma
planlandi.



Gereg ve Yontemler: Caligmaya Ekim 2010 ile Ekim 2013 tarih-
leri arasinda OSM Ortadogu Hastanesi Yenidogan Yogun Bakim
Unitesinde respiratuar distres sendromu tanis1 konulan ve siir-
faktan tedavisi uygulanan 1500gr altinda ve/veya 32 hafta altinda
prematiire bebekler retrospektif olarak degerlendirildi. INSURE/
nCPAP uygulanan 103 hasta ile, ES/MV uygulanan 154 hasta
NEK gelisimi ile BPD gelisimi agisindan kargilagtirildi.

Bulgular: Caligmaya dahil edilen hastalarin ortalama dogum
agirhg 1,176+253 gr ve ortalama gestasyon haftasi 27,6+1,6
hafta olarak tespit edildi. INSURE/nCPAP uygulanan bebeklerin
%10,7’sinde (n=11) evre 2-3 NEK ve %13,6’sinda (n=15) orta-
agir BPD gelistigi tespit edildi. ES/MV uygulanan bebeklerin ise
%8,4’tinde (n=13) evre 2-3 NEK ve 22,1'inde (n=34) orta-agir BPD
gelistigi tespit edildi. Iki grup arasinda dogum haftasi, dogum
agirhigy, cinsiyet, NEK evreleri, BPD evreleri ve laboratuvar bul-
gular1 agisindan farkhilik goriilmedi. INSURE/nCPAP uygulanan
grupta NEK siklig1 daha fazla goriildii ancak istatiksel farklilik
tespit edilmedi (p>0,05). INSURE/nCPAP uygulanan grupta en-
teral beslenmeye gecis zamani daha erken (p=0,013) ve hastane-
de yatis siiresi daha kisa (p=0,004) idi. ES/MV uygulanan grupta
mortalite, sepsis, ve BPD oram yiiksek tespit edildi (p sirasiyla
0,023/0,018/0,012).

Cikarimlar: Solunum destegi ihtiyaci olan RDS tamili ¢ok diisiik
dogum agirhkl prematiire bebeklerde INSURE/nCPAP ile ES/
MV karsilastinldiginda NEK gelisimi a¢isindan fark bulunmadi.
ES/MV uygulanan grupta BPD gelisimi nCPAP ile karsilagtirildi-
ginda daha fazla tespit edildi.

Anahtar Kelimeler: Bronkopulmoner displazi, nCPAP, nekrotizan
enterokolit, prematiirite

P-202

Dil-dudak adhezyonu uygulanan bir
Pierre Robin Sendromu olgusu

Bayram Ali Dorum', Veysel Karakulak', Ali Altunay',
Ercan Akbay?, Ibrahim Silfeler!

!Mustafa Kemal Universitesi Tayfur S6kmen T1p Fakiiltesi, Cocuk
Saghg ve Hastaliklart Anabilim Dali, Hatay, Tiirkiye

?Mustafa Kemal Universitesi Tayfur S6kmen T1p Fakiiltesi, Kulak
Burun Bogaz Anabilim Dali, Hatay, Tiirkiye

Girig: Pierre Robin Sendromunu fasial anomalilerin eglik ettigi
konjenital bir durumdur. Ug belirgin 6zelligi; yarik damak, mik-
rognati ve glossoptozdur (dil tabaninin geri yerlesimli olmas:
sebebiyle trakeal tikaniklik). Her 8500-14000 canli dogumda
bir gériiliir. Pierre Robin Sendromu ¢ogu vakada sporadiktir
ancak %10-15 vakada ailesel, otozomal dominant gegis géste-
rilmigtir. iki, 11 ve 17. kromozomdaki anomalilerin Pierre Ro-

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

bin Sendromuna neden oldugu diisiiniilmektedir. Pierre Robin
Sendromu tanisi genellikle dogumdan kisa bir siire sonra klinik
olarak konmaktadir. Bebeklerde genellikle supin pozisyonunda
yatmakta iken belirgin solunum giigliigti vardir. Bu bebekler-
de solunum sikintisinin tek nedeni glossoptoz degildir. Diger
nedenler arasinda kafa kaidesi anormallikleri, faringeal hipoto-
ni, nasal darlik, alt solunum yolu anormallikleri ve santral sinir
sistemi hastaliklar yer alir. Pierre Robin sendromlu bebeklerin
cogu cerrahi yéntemler kullanilmadan basarih bir sekilde takip
edilmektedir ancak belirgin mikrognatisi olanlarda, kronik so-
lunum yolu tikanikligina bagh biiyiime geriligi ve agir solunum
sitkintisi varsa tikanikligi gidermek icin cerrahi miidahale gere-
kebilmektedir. Bu miidahale mandibuler traksiyon, trakeotomi
ve dil-dudak adhezyonu seklinde olabilir. Bu hastalarda bes-
lenme giicliigiintin ve havayolu tikanikliginin siddeti degisken
oldugu icin secilecek cerrahi yéntem konusunda bir fikir birligi
yoktur. Tedavi secenegi, havayolu tikanikliginin mekanizma-
sina, siddetine ve lokalizasyonuna gére degismektedir. Pierre
Robin Sendromlu hastalarda yenidogan dénemi boyunca se-
cilecek tedavi yéntemi hastanin durumuna bagh olarak degis-
mekle birlikte, hastay1 supin pozisyonunda yatirma, pediatrik
nazofarengeal airway kullanimi, endotrakeal entiibasyon, man-
dibular traksiyon, ortopedik cihazlar, dil-dudak adhezyonu ve
trakeostomi seklinde siralanabilir.

Olgu: Otuz iki yagindaki annenin 2. gebeliginden 1. canh ola-
rak 32 haftalik ve 2000 gram olarak NSVD ile dogan kiz bebek
solunum sikintis1 nedeniyle yenidogan yogun bakim {iinitesine
yatirildi. Fizik muayenesinde mikrognati, posterior yerlesimli
yarik damak, glossopitoz ve buna eslik eden takipne, burun ka-
nadi solunumu ve interkostal ¢ekilmeleri mevcuttu. Hasta hood
ile prone pozisyonunda takibe alindi. Konjenital pnémoni ekarte
edilemediginden kan kiiltiirii alinip intravenéz ampisilin ve gen-
tamisin tedavisi baglandi. Klinik olarak Pierre Robin Sendromu
diistiniilen hastaya eslik eden anomali agisindan ekokardiyog-
rafi ve transfontanel ultrasonografi yapildi. Transfontanel USG
normaldi. Ekokardiyografide sekundum tip ASD saptandi. Ta-
kiplerinde solunum sikintisinin artmas: tizerine entiibe edilerek
mekanik ventilatére baglandi. Kiiltiirleri alinarak vankomisin ve
sefotaksim tedavisi baglandi. Orogastrik sonda ile beslenen has-
tanin enteral beslenmesi kapatilarak total paranteral niitrisyona
baslandi. Sonraki takiplerinde ekstiibasyon sonras: dil obstriik-
siyonuna sekonder solunum sikintilar1 devam eden hasta kulak
burun bogaz tarafindan dil -yanak adezyonu yapildi. Sonrasinda
solunum sikintisi gerileyen hasta sirasiyla 6nce baglik, kiivez ici
oksijen ile takip ve sonrasinda kiivez i¢inde oksijensiz takip edil-
di. Solunum sikintis: diizelen hastamiz aileye sonda ile besle-
me Ggretilerek ve gerekli 6nerilerde bulunularak taburcu edildi.
Hastamiz suan plastik cerrahi tarafindan diizeltme operasyonu
icin uygun yas ve kiloya ulasmay: beklememektedir.

Biz bu vakay1 operasyon 6ncesi siirecte obstriiksiyona bagl solu-
num stkintisini gidermek amaciyla uygulanabilecek secenekler
arasindan en az invaziv ve bakiminin en kolay oldugu dil yanak
adezyonunundaki klinik tecriibemizi paylasmak i¢in sunduk.

Anahtar Kelimeler: Pierre Robin Sendromu, dil-dudak adhezyo-
nu, yenidogan
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P-203

Neonatal ¢cekilme sendromu olan
olgularda santral etkilenim var midir?

Ummiisen Kaya Akcal, Yalciner Erdogan?,
Pinar Gengpinar?, Senay Haspolat®, Mustafa Ak¢akus?

1Akdeniz Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saglig: ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Antalya, Ttirkiye
2Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Yenidogan Bilim Dali, Antalya, Tiirkiye

3Akdeniz Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Néroloji Bilim Dal,
Antalya, Tiirkiye

Girig: Geligmis tilkelerde 15-44 yas arasindaki kadinlarda uyusturu-
cu madde kullaniminin insidansi % 7,5 tir. Gebelik siiresince madde
kullanan kadinlarin bebeklerinde, %60-90 oraninda neonatal cekil-
me semptomlan goriilmektedir. Neonatal yoksunluk sendromu
olarak adlandirlan bu tabloda klinik bulgular genellikle dogumdan
sonraki ilk 48-72 saat icinde ortaya gikmakta, irritabilite, stk emme
istegi, huzursuzluk ve tremorlarla seyretmektedirBaz1 yenido-
ganlarda kol ve bacaklarda cekilmeye bagh kanat ¢irpmayr andirir
hareketler g6ze carpar. Yenidogandaki nébetlerden farkhi olarak
istemdis1 goz hareketleri ve bakigin sabitlesmesi olmaz. Bununla
birlikte, yapilan ¢alismalar neonatal ¢ekilme sendromu olan bebek-
lerin %2-11 inde nébet, %30’'unda da EEG de degisiklik oldugunu
gostermektedir. Bu olgu, maternal eroin kullanimina bagh neonatal
yoksunluk sendromlu bebeklerde santral sinir sistemi etkilenimine
bagh nobet olabilecegine dikkat cekmek amaciyla sunulmustur.

Olgu: Yirmi yagindaki eroin bagimlsi annenin ilk gebeliginden 37
haftalik sezaryen ile 2440 gr agirhginda dogan bebegin dogumda
resusitasyon ihtiyaci olmad. 48. saatinde artmig emme istegi, yiik-
sek sesli aglama, irritabilite ve tremor gelismesi iizerine neonatal
yoksunluk sendromu bulgularn olarak degerlendirildi ve yenido-
gan yogun bakim iinitemizde izleme alindi. Oykiisiinden annenin
tiim gebeligi boyunca eroin kullanim 6ykiisti oldugu ve prenatal
herhangi bir takibinin yapilmadig égrenildi. Fizik muayenesin-
de takipne (80/dk) ve burun kanadi solunumu, kaba tremorlar ve
irritabilitesi mevcuttu. Rutin kan incelemesinde anormallik sap-
tanmad. Idrarda génderilen opiyat diizeyi 1630 ug/mL bulundu.
Hasta sessiz sakin ortama alindi. Finnegan skorlamasina gére 12
puan alan ve takibinde myoklonik tarzda nobet benzeri hareketle-
ri ortaya ¢itkan hastanin yapilan EEG sinde, biyoelektrik aktivitede
bifrontalden bagimsiz epileptik aktivite ve disfonksiyon varlig:
saptanarak rivotril (0,05 mg/kg/giin) baslandi. Nébetlerin kont-
rol altina alinamamas: tizerine tedavisine luminaletten (4 mg/kg/
giin) eklendi. Yoksunluk bulgularinin ¢ok siddetli oldugu dénem-
de morfin ile araya girildi. Cekilen beyin MR inda bilateral beyaz
cevherde T2 hiperintensite diginda ek patoloji gézlenmedi. Teda-
vinin 7. giiniinde morfin ihtiyac1 ortadan kalkti. Genel durumu
diizelmeye baglayan hastanin 15. giin rivotrili kesildi. Postnatal 20.
Glintinde bulgularinin ortadan kalkmas: tizerine luminaletten te-
davisine devam edilerek ayaktan takibe alindi.

Cikarimlar: Son yillarda maternal madde bagimliligina iilkemizde
daha sik rastlanmasi, neonatal yoksunluk sendromu olgularinin
da giderek artan siklikta karsimiza ¢ikaca@ fikrini vermektedir.
Bu nedenle erken postnatal dénemde irritabilite, huzursuzluk ve
tremorlar gézlenen yenidoganlarda neonatal yoksunluk sendro-
mu tamsinin da akla getirilmesi, annenin madde kullanimi agi-
sindan sorgulanmasi, takibinde santral sinir sistemi etkilenimine
bagh nébet agisindan dikkat edilmesi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Neonatal ¢ekilme sendromu

P-204

ARC Sendromu: Nadir goriilen bir
olgu sunumu

Ziileyha Aysu Say, Dilek Giiller, Mehmet Cengiz,
Ruba Sendur, Ziihal Albayrak, Riimeysa Ciftli,
Nelgin Gerenli, Erdal Sar1, Nihan Uygur Kiilci

Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklar: Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklari, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Artrogripozis-renal disfonksiyon-kolestazis (ARC) sendromu
norojenik artrogripozis miiltipleks konjenita, renal tiibiiler disfonk-
siyon ve diisitk gama glutamil transferaz aktivitesi ile birlikte neo-
natal kolestaz ile karakterize bir multisistem hastaligidir. Prevalans:
bilinmemekle birlikte literatiirde mevcut hasta sayis1 100'tin altin-
dadir. Otozomal resesif gecisli oldugu diistiniilmektedir. Vakalarin
bircogu akraba evliliginin yiiksek oldugu bélgelerden bildirilmistir.

Olgu: Aralarinda akraba evliligi olmayan anne babamin ilk ¢o-
cugu olarak normal spontan vajinal yol ile 36 GH ile dogan kiz
hasta postnatal 6. giiniinde batin distansiyonu tanis: ile cocuk
poliklinigine bagvurdu. Hastanin prenatal takipli oldugu ve fetal
ultrasonografi ile takip edildigi 6grenildi. Fizik muayenede, kayik
kafa gériintimii, mikrosefali, diisiik kulak, bacaklarda artrogripo-
zis, sendromik yiiz goriinimi mevcuttu. Cilt ve sklera ikterik,
orta derecede batin distansiyonu var, diger sistem muayeneleri
normal saptandi. Laboratuar incelemesinde tam kan sayimi nor-
mal, biyokimyasal tetkiklerinde direkt bilirubin hakimiyeti mev-
cut, tiroid fonksiyon testleri, TORCH paneli, metabolik tarama,
VDRL,amonyak, fibrinojen normal saptandi. Kraniyal USG de
corpus callosum agenezisi saptandi. Hastanin artrogripozisi ol-
mast kolestazi ve renal disfonksiyonu olmas iizerine ARC tanisi
kondu. Hastada dehidratasyonu ve beslenme intolerans: olmasi
ve kan kiiltiirinde ve idrar kiiltliriinde tireme olan hastaya sepsis
tanisi ile antibioterapi ve 1v mayi baglandi.Karaciger biyopsisinde
KC parankiminde kordon diizeninde bozulma, KC hiicrelerin-
de nekroz ve kolestaz bulgularn saptandi. Hastaneye yatiginin 3.
ayinda agir dehidratasyon ve sepsis nedeni ile hasta ex oldu.

Tartisma: ARC sendromu ¢ok nadir gériilen ve genellikle yagam
stiresi kisa olan bir hastaliktir. Hastalar agir dehidratasyon ve
sepsis nedeni ile kaybedilmektedir. Bizim olgumuzda aralarinda



akraba evliligi olmayan saglkli anne babanin ilk ¢cocugu olma-
sina ragmen hastalik saptanmugtir. Olgunun yurtdisina genetik
tarama agisindan tahlilleri génderildi, sonug beklenmektedir. Bu
olgumuz nadir gériilen bir hastalik oldugundan sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: ARC sendromu, kolestaz, artrogripozis

P-205

Neu-Laxova sendromu

Gonca Hancioglu, Canan Aygiin

Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Samsun, Tiirkiye

Neu-Laxova Sendromu nadir goriilen, otozomal resesif gecis-
li, intra uterin biiyiime geriligi (IUGR), mikrosefali, yaygin cilt
6demi,iktiyozis, eklem deformitesi, atipik yiiz goriiniimii ile karak-
terize bir hastahktir. Yenidogan Yogun Bakim Unitesi'ne iktiyozis
nedeniyle kabul edilen; 24 yagindaki annenin 2. gebeliginden 39
haftalik dogan, 1410 gr agirhginda (<3p), 36 cm (<3p) boyunda, bag
cevresi 26 cm (<3p) olan kiz bebekte elde gode birakmayan 6dem
nedeniyle Neu- Laxova sendromu diistintildi. Hastann fizik mu-
ayenesinde; ciddi gelisme geriligi, mikrosefali, yass: alin, mikrog-
natti, ciltte yaygin 6dem,kisa boyun, hipertelorizm, geriye dénmiis
gb6zkapagy, hipoplastik ve deforme kulaklar, basik burun, kalin diga
déniik dudak, eklem kontraktiirii,pufuduk elleri mevcuttu. Nadir
gériilen bu sendrom (simdiye kadar 72 vaka bildirilmis), iktiyozi-
sin ayirici tanisinda akilda tutulmasi agisindan sunuldu.

Anahtar Kelimeler: IUGR, iktiozis, elde 6dem

P-206

Prematiire bebeklerde
hemodinamik agidan 6nemli patent
duktus arteriozusun tedavisinde
intraven6z Parasetamol kullanimi

Kadir Serafettin Tekeiindiiz!, Ibrahim Caner?, Naci Ceviz,
Yasar Demirelli', Hagim Olgun?, Canan Yolcu?

1Atatiirk Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghg: ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Yenidogan Hastaliklar: Bilim Dali, Erzurum, Tiirkiye

2Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, Erzurum, Tiirkiye

Amag: Prematiire bebeklerde hemodinamik agidan énemli pa-
tent duktus arteriozusun (haéPDA) tedavisinde oral ibuprofen

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

(OIBU) yaygin olarak kullamlmaktadir. Ancak OIBU kullanimi-
nin kontrendike oldugu (trombositopeni, nekrotizan enterokolit
(NEK), stipheli NEK, renal yetmezlik) durumlarda haéPDA teda-
visi prematiire beklerde ciddi bir sorun olmaktadir. Bu hastalar
icin literatiirde intravenéz parasetamol (IVPa) veya oral parase-
tamol kullanimina dair yayinlar mevcuttur. Bu yazida biz OIBU
kullanimi kontrendike olan hasPDA tanili 13 hastada IVPa kulla-
nmimina dair deneyimimizi sunmaktayiz.

Gere¢ ve Yontemler: Yenidogan Yogun Bakim Klinigi'nde ha-
G6PDA tanisi alan 1500 gr ve 32 gestasyon haftas: altindaki be-
beklerden OIBU tedavisi yan etki nedeniyle yarida kesilen veya
kontrendike oldugu icin verilemeyen, bu nedenle intravenéz
parasetamol tedavisi uygulanan toplam 13 preterm bebegin ka-
yitlar retrospektif olarak incelendi. Baglangic olarak 1 hastaya 15
mg kg/doz giinde 4 doz IV verildi, kalan 12 hastaya 10 mg/kg/
doz giinde 3 doz IV verildi. Giinliik ekokardiyografik inceleme
yapildi, duktus arteriozus kapanmadiysa 5 giine kadar tedaviye
devam edildi.Patent duktus arterizus kapanan hastalara 2 giin
sonrasinda kontrol ekokardiyografik inceleme yapildi.

Bulgular: Caligmaya toplam 13 prematiire bebek dahil edildi.
Gestasyonel yas ortanca 29 (24-31) hafta, dogum kilolar: ortanca
950 (470-1390) gr idi. Onbir hastada stipheli NEK, iki hastada ke-
sin NEK nedeniyle ibuprofen kullanilamadi. Hastalara postnatal
ortanca 2. (1-3) giinde ekokardiyografi ile PDA tamisi koyuldu.
Baslangicta 13 hastanin 6’sina (%54) OIBU tedavisi verilebildi
(tek kiir:5 hasta, iki kiir: 1 hasta), ancak yanit alinamads, sonrasin-
da bu hastalara da ibuprofen verilmesi kontrendike oldugu icin
IVPa baglandi. Onii¢ hastamn ikisine NEK, onbirine ise stipheli
NEK nedeniyle ibuprofen verilemedi.Tiim hastalara IVPa ortan-
ca 3. (2-9) giinde bagland1.Intravensz parasetamol kullandigimiz
ilk hastada; ila¢ 15 mg/kg/doz 6 saatte bir verildi, ancak 4 doz
sonunda bakilan transaminaz seviyelerinde tedavi 6ncesine gére
yiikselme olmasi nedeniyle ilag kesildi ((AST 43 U/L-260 U/L, ALT
11 U/L-180 U/L). Diger 12 hastaya IVPa 10 mg/kg/doz 8 saatte bir
verildi. Tiim hastalara ortanca 2 (1-5) giin tedavi verildi. Bu has-
talarda herhangi bir hepatotoksisite gériilmedi. Bu hastalardan
10'unda (%76,9) PDA 1VPa tedavisinin ortanca 2. (1-4) giiniin-
de kapand:. Diigiik doz (10 mg/kg/giin 3 dozda) verilen 12 hasta
degerlendirildiginde duktus kapanma oram 10/12 (%83,3) ola-
rak bulundu. Patent duktus areriozusu IVPa sonucunda kapanan
10 hastaya 2 giin sonrasinda yapilan ekokardiyografik inceleme
sonucunda 2 (%20) hastada duktus arteriozusta yeniden acilma
oldugu gériildii.

Cikarimlar: Sonug olarak, ibuprofen kullaniminin kontrendike
oldugu hastalarda parasetamol kullanimi PDA kapatma tedavi-
sinde bir secenek olabilir. Ancak kullanim dozunun gézden ge-
cirilmesi ve etkili en diisiik dozun kullanilmas: gerekmektedir.
Bizim hastalarimizda kullandifimiz doz etkili goriinmektedir.
Ancak daha genis caligmalara ihtiyac oldugu da agikardur.

Anahtar Kelimeler: Prematiire, parasetamol, intravenéz, patent
duktus arteriozus
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P-207

Yenidogan bebeklerde ¢ok ilag
direncli gram negatif bakteri
enfeksiyonlarinin tedavisinde
Colistin kullanimi

Ibrahim Caner, Kadir Serafettin Tekgiindiiz,
Mustafa Kara, Yagar Demirelli

Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Yenidogan Hastaliklar Bilim Dali, Erzurum, Tiirkiye

Amag: Cok ila¢ direncli (GID) gram negatif bakteri (GNB) enfek-
siyonlarina bagh nazokomiyal salginlar yenidogan yogun bakim
iinitelerinde (YYBU) 6énemli bir sorundur. Son yillarda, aslinda
eski bir preparat olan colistin GID gram negatif bakteri enfeksi-
yonlarinin tedavisinde kullanilmaya baglanmistir. Yenidogan ve
prematiire bebeklerde colistin kullanimina dair veri azdir. Bura-
da, klinigimizde GID gram negatif bakteri enfeksiyonlari nede-
niyle colistin kullandigimiz 10 hastay: sunmak istedik.

Gereg ve Yontemler: Yenidogan Yogun Bakim Kliniginde yatan ve
GID GNB enfeksiyonu nedeniyle colistin tedavisi verilen hastala-
rin verileri retrospektif olarak incelendi. En az 72 saat tedavi alan
hastalar calismaya dahil edildi. Hastalarin tanilari,demografik
ozellikleri, direngli mikroorganizma izolasyonunun yapildig: yer,
colistin baglama yas: ve tedavi siiresi kaydedildi. Tiim hastalara
intravenéz colistin 5 mg/kg/giin 3 dozda baglandi. Intraventrikii-
ler olarak ise colistin 10 mg/giin tek dozda uygulandi. Hastalarin
colistin baglandiktan sonra izlemlerinde bakilan bébrek fonk-
siyon testleri ve serum elektrolit diizeyleri kaydedildi. Colistin
tedavisi baglandiktan 3-5 giin sonra alinan kiiltiirde (kan, beyin
omurilik sivisi, trakeal aspirat) tireme olup olmamasina gore te-
davi basaris1 degerlendirildi.

Bulgular: Caligmaya toplam 10 hasta dahil edildi. Bunlardan
1'i (%10) term, 9’u (%90) prematiire idi. Gestasyon yas1 ortanca
32 (27-40) hafta, dogum kilosu ortanca 1547 (810-3200) gr idi.
Bunlardan 6s1 (%60) konjenital anomaliler ve nekrotizan ente-
rokolit nedeniyle majoér cerrahi girisim uygulanan hastalardi.
Kalan 4 hastadan biri (%10) miadinda dogan trikiispit atrezisi
tanili hasta idi. Diger li¢ hasta gestasyon yas1 32 hafta ve do-
gum agirhig1 1500 g altinda olan hastalar idi. Takiplerinde sep-
sis tanis1 koyulan hastalarin kiiltiirlerinde (kan, beyin omurilik
swvisy, trakeal aspirat, abse ) CiD GNB izole edildi. Bu esnada
hastalarin tiimii meropenem ve vankomisin basta olmak iize-
re cesitli antibiyotikler aliyordu. Tiim hastalara tedavilerine ek
olarak postnatal ortanca 55. (10-142) giinde intravenéz colistin
5 mg/kg/giin 3 dozda baglandi. Tedaviden sonra ortanca 4.5.
(3-5) giinde kontrol kiiltiirleri alindi. Yalmzca hidrosefalisi ve
eksternal ventrikiiler drenaji bulunan bir (%10) hastada beyin
omurilik swvis1 (BOS) kiiltiirinde GID GNB enfeksiyonun de-

vam ettigi goriildi. Bu hastanin beyin magnetik rezonans gé-
riintiilemesinde intrakraniyal abse saptandi. Bu hastaya intra-
venoz colistin tedavisine ek olarak intraventrikiiler colistin 10
mg/giin tek dozda baglandi. Intraventrikiiler colistin tedavisi-
nin 3. gliniinde alinan BOS kiiltiirlinde tireme olmadi. Hasta-
larin takibinde serum kreatin seviyelerinde yiikselme saptan-
madi. Serum elektrolitlerinden yalnmizca serum magnezyum
seviyesinin tedavi boyunca diistii§ii (ortanca 0.95 [0.5-1.2])
goriildi. Diger serum elektrolitleri normal sinirlarda idi. Tim
hastalara intravenéz colistin tedavisi ortanca 15 (4-26) giin ve-
rildi. Intraventrikiiler colistin 21 giin verildi. Takipte alt1 (%60)
hasta kaybedildi. Kalan dért (%40) hasta postnatal ortanca 94.
(41-120) giinde tabur edildi.

Cikarimlar: Sonug olarak CID GNB enfeksiyonlarinin tedavisin-
de colistin kullanilabilir bir preparattir. Ancak yenidogan ve pre-
mattire bebeklerde giivenilirligine iliskin veri yoktur. Bu yiizden
tedavi boyunca 6zellikle bébrek fonksiyonlarinin, serum elektro-
litlerinin yakindan takip edilmesi gereklidir.Bizim bir hastamiz-
da da goriildiigii gibi beyin omurilik sivisina gegisinin az olmasi
nedeniyle secilmig vakalarda intraventrikiiler veya intratekal te-
davi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Colistin, sepsis, yenidogan, prematiire

P-208

Yenidogan yogun bakim
tinitesinde nozokomiyal kan

akimi enfeksiyonu etkenlerinin ve
antibiyotik duyarliliklarinin ti¢ yillik
sonuclarinin degerlendirilmesi

$it Ucar', Mustafa Varma', Mehmet Firat?,
Ibrahim Halil Baysal®

'0SM Ortadogu Hastanesi, Pediatri Bilim Dali, Sanhurfa, Tiirkiye

20SM Ortadogu Hastanesi, Enfeksiyon Hastaliklan Bilim Dali,
Sanlwrfa, Tiirkiye

Amag: Sepsis yenidogan bebeklerde 6nemli bir morbidite ve
mortalite nedenidir. Yenidogan yogun bakim tinitesinde tireyen
etken mikroorganizmalarin ve antibiyotik duyarhiliklarmin bi-
linmesi nozokomiyal enfeksiyonlarda uygun ampirik antibiyotik
seciminde yol géstericidir. Bu ¢alismada yenidogan yogun bakim
tinitesindeki ii¢ yillik nozokomiyal kan akimu enfeksiyonu oranin,
nozokomiyal enfeksiyon risk faktérlerini, iireyen mikroorganizma
tiirlerini ve antibiyotik direnclerini degerlendirmek amacland.

Gereg ve Yontemler: Kirk bes ticiincti diizey yatagi olan OSM Or-
tadogu Hastanesi'nde, Kasim 2010 ile Kasim 2013 tarihleri ara-



sinda, neonatal kanitlanmg sepsis tanis: ile takip edilen yenido-
ganlar retrospektif olarak degerlendirildi. Hastalarin demografik
ozellikleri ile klinik ve laboratuvar bulgular: kaydedildi. Hastane-
de yatis siiresi, invaziv girisimler ve mortalite oranlari tespit edil-
di. Kan kiiltiirtinde tireyen mikroorganizmalarin tani ve gestas-
yon haftasina gére dagilimlari degerlendirildi. izole edilen etken
patojen tiirleri ve antibiyotik duyarlilik oranlari kaydedildi. Ista-
tistiksel analizlerde MedCalc istatistik yazilim kullanildi. P<0,05
istatiksel olarak anlaml kabul edildi.

Bulgular: Calisma periyodunda, 217 olguda 238 kan kdiltiirii
pozitif nozokomiyal enfeksiyon atag1 degerlendirildi. Orta-
lama dogum agirhig1 2184+969gram, ortalama dogum haftas:
32,4+2,7 hafta bulundu. Nozokomiyal enfeksiyon hiz1 8,3/1000
yatis giinii olarak bulundu. Yatis tanilari incelendiginde en sik
prematiirite (%59,4, n=129) ve konjenital anomali (%28,1,n=61)
oldugu gériildii. Ortanca yatis glinii 39 (9-148) giin bulundu.
Kan kiltiirti pozitif bulundugu dénemde mekanik ventilator
destegi %79,3 ve santral ven6z kateterizasyon %58.5 oraninda
bulundu. Kan akimi enfeksiyonlarini %56,3’iinii gram negatif
bakteriler, %40.8’ini gram pozitif bakteriler ve %2,9'unu kan-
dida tiirleri olugturdu. Gram negatif patojenler K.pneumonia
(n=51), E. coli (n=35), Acinetobacter (n=24), Pseudomonas
(n=12), Serratia (n=8) ve enterobakter (n=4); gram pozitif pa-
tojenler, koagiilaz negatif stafilokok (n=64), S. aureus (n=17),
Enterokok (n=9), grup B streptekok (n=4) ve S. viridans (n=3)
tespit edildi. Mantar tiremelerinin tamami kandida tiirleri idi.
Dogum agirhigi 1500 gr altinda olan bebeklerde nozokomi-
yal enfeksiyon oraninin yiiksek oldugu tespit edildi (p=0,013).
Gram negatif sepsis gelisimi orani prematiirelerde, gram po-
zitif sepsis gelisimi meningomyelosel-hidrosefali operasyonu
uygulanan hastalarda daha yiiksek saptand: (p=0,027/p=0,031).
Kan akimi enfeksiyonu 1000-1500 gr aras1 bebeklerde anlamh
olarak yiiksekti (p=0,028). Katater takilan hastalarda gram po-
zitif sepsis daha fazlaydi ancak istatiksel anlamh bulunmad:
(p=0,14). Nozokomiyal kan akimi enfeksiyonu nedeniyle kay-
bedilen hastalarin mortalite hizi %13,9 olup, ¢ogunlugunu
prematiire bebekler (%19,6), konjenital anomalisi olan bebek-
ler ve asfiktik bebekler (%42,8) olusturmaktaydi. Olen yenido-
ganlarda sepsis nedeni olarak gram negatif bakteriler anlaml
olarak daha yiiksek tespit edildi (p=0,002). Gram negatif etken
patojenlerde duyarlilik sefotaksim %16, amikasin %68, karba-
penem %74; gram pozitif bakterilerde duyarhilik ampisilin %5,
metisilin %36, glikopeptid %89 oraninda bulundu.

Cikarimlar: Nozokomiyal kan akimi enfeksiyonlar diisiik dogum
agirlikli ve konjenital anomalili bebeklerde daha sik gériilmekte-
dir. Yenidogan yogun bakimindaki teknolojik ilerlemeler sonucu
bebeklerin yagsama oraninin artmasi ve buna paralel olarak yatis
stirelerinin uzamas: nozokomiyal enfeksiyon oranmin artma-
sinda énemli rol oynamaktadir. Nozokomiyal enfeksiyonlarda
erken tani ile, iinitenin kendi bakteriyel spektrumunu ve antibi-
yotik direng profiline uygun tedavi ile komplikasyonlarin éniine
gecilmesi ve mortalite oraninin diigtirtilmesi olasidir.

Anahtar Kelimeler: Antibiyotik direnci, kan akimi enfeksiyonu,
nozokomiyal sepsis, yenidogan

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

P-209

Erken neonatal bébrek yetmezligi
gelisen Prune-Belly sendromu
olgusu

Mustafa Varma, Sit Ucar, Salih Giines,
Serif Habiboglu, Omer Varol, Nizamettin Sirin

OSM Ortadogu Hastanesi, Pediatri Bilim Dali, Sanhurfa, Ttirkiye

Girig: Prune-Belly sendromu karin kaslarinda zayiflik, bilateral
inmemis testis ve degisik derecelerde iiriner sistem anomalile-
ri triad ile karakterize nadir goriilen bir hastaliktir. Eagle-Barret
sendromu veya triad sendromu olarak da bilinen bu sendroma
bébreklerde gelisim bozuklugu ve bébrek anomalileri de eglik ede-
bilir. Bu yiizden bu hasta grubunda bébrek fonksiyonlar1 yakindan
izlenmelidir. Ureterlerin anatomik gériiniimii genellikle anormal-
dir. Prognozu genellikle kétiidiir ve siklikla prognozun belirleyicisi
bébrek fonksiyonlar: durumudur. Bu sunuda renal anomalinin eg-
lik ettii Prune-Belly Sendromu olgusu, nadir goriilmesi ve erken
neonatal bbrek yetmezligine neden olmasi nedeniyle sunuldu.
Olgu: Yirmi bir yasindaki annenin ilk gebeliginden, ikiz esi ola-
rak, hastanede, miadinda, sezeryan ile, 31 haftalik, 1700 gr ola-
rak dogan hasta, solunum sikintis1 nedeniyle yenidogan yogun
bakim iinitesine yatirilds. ikiz esi 1600 gr dogdu ve sifa ile ta-
burcu edildi. Fizik muayenesinde, dismorfik yiiz gériintimii olan
ve karin 6n duvar kaslar1 palpe edilemeyen hastada batinda dis-
tansiyon vardi. Solunum yetmezligi bulgular olan ve barsaklar
palpasyonda hissedilen hastanin diger muayene bulgularinda
kardiyak iiftirtim ve bilateral inmemis testis tespit edildi. Has-
taya respiratuar distres sendromu nedeniyle endotrakeal siir-
faktan uyguland: ve iki giin invaziv mekanik ventilasyon sonrasi
ekstiibe edilerek nazal CPAP’ta takibe baglandi. Prenatal renal
anomali 6ykiisii nedeniyle ¢ekilen abdominal ultrasonografide,
her iki bébrek solda birlesmis gériiniimde, bilateral tireterlerde
distalde dilate goriiniim, mesane duvarinda diffiiz kalinlagma ve
batin icerisinde serbest siv1 izlenirken batin 6n duvar kaslari izle-
nemedi. Batin manyetik rezonans gériintiilemede, iireterler dis-
talde tortiyoze ve dilate gériintimde ve bébreklerde solda capraz
fiizyon anomalisi izlendi. Dogum sonrasi bakilan bébrek fonk-
siyonlar: normal olan hastanin {iglincii glintinde kreatinin de-
geri 2.54mg/dL'ye yiikseldi. Oligiirisi olan hastanin 6demleri ve
hiponatremisi gelisti. Ekokardiyografide izlenen patent duktus
arteriyozus nedeniyle ibuprofen verildi. Idrar kiiltiiriinde tireme
olmadi. Izlemde solunum yetmezligi nedeniyle tekrar entiibe
mekanik ventilasyona basland1 ve bébrek fonksiyonlarinda bo-
zulma artarak devam etti. Akut renal yetmezlik bulgulan ilerle-
yen (lire:75 mg/dL, kreatinin 3.69 mg/dL), aniiriyle birlikte tiim
viicutta yaygin 6dem gelisen hastaya pediatrik nefroloji 6nerisiy-
le yedi giinliikken periton diyalizi acildi. Periton diyalizinde iz-
lemi sirasinda renal yetmezlik bulgularinda gerileme olan ancak
istenilen diizelme saglanamayan hasta, nozokomiyal kan akimi
enfeksiyonu nedeniyle oniki giinliikken kaybedildi.
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Cikarimlar: Bu olgu, nadir goriilen bir kompleks patoloji olan
Prune-Belly sendromunda erken dénemde diyaliz gerektiren
bébrek yetmezligi gelisebilecegini ve renal fonksiyonlarin prog-
nozu belirleyici oldugunu vurgulamak amaciyla sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Bébrek yetmezligi, Prune-Belly sendromu,
yenidogan

P-210

Tekrarlayan kan degisimi uygulanan
direk bilirubin hakimiyetinde Rh
izoimmunizasyon olgusu

Mine Ozdil', Pinar Ozge Avar Aydin?, Hakan Yazan?,
Turkay Rzayev?, Mehmet Vural!, Yildiz Perk!

Ustanbul Universitesi Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Yenidogan Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

2[stanbul Universitesi CerrahpasaTip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Sarilik ilk iki haftada acile yeniden bagvurularin ve yatig-
larin en sik nedenidir. Tedavi edilmeyen sarihik akut bilirubin
ensefalopatisi ve kronik bilirubin ensefalopatisine (kernikterus)
neden olabilir. Tani ve tedavideki gelismelere ragmen sarilik ha-
len ciddi bir problem olarak karsgimiza gikmaktadir.

Olgu: Aralarinda akraba evliligi olmayan gebelik diyabeti ve pla-
senta previa tanihi 35 yas anne ve saghkli babanin besinci ge-
belik dérdiincii canli dogumu olarak fetal distres nedeniyle acil
sezaryen ile 37. gebelik haftasinda 2465 g agirhginda dogur-
tuldu. APGAR skoru 4/7 idi. Fizik bakisinda hipoton, cilt soluk,
cilt ve skleralar ikterik idi. Kardiyovaskiiler muayenesinde 2/6
derecede sistolik ejeksiyon tiftirtimii duyuldu. Karin muayene-
sinde karaciger 6 cm, dalak 5 cm ele gelmekte idi ve asiti vardi.
Yenidogan yogun bakim {initesine yatirilan hastanin venéz kan
gazinda ph 7.23, pCO, 33,5 mmHg, cHCO3 13,9 mmol/L, baz
agig1 -10 mmol/L, laktat 11,8 mmol/L bulundu. Tam kan sayi-
minda lékosit: 136,100/mm?, Hb: 5,4 g/dL, Hct: %16, MCV: 154
fL, MCHC: 32,6 g/dL, trombosit: 93.000/mm?, biyokimyasinda
total bilirubin: 15,6 mg/dL, direk bilirubin: 11,5 mg/dL, albumin:
3,4 g/dL, AST: 248 TUJL, ALT: 34 IU/L, ALP: 214 IU/L, GGT: 150
IU/L idi. Periferik kan yaymasinda normoblastlar, polikromazi ve
parcalanmug eritrositler gériildi. Anne kan grubu B Rh (-) idi, bir
ay 6ncesinde indirek coombs testi negatif saptanmuis, anti-D im-
munoglobulin yapilmamugti. Bebek kan grubu B Rh (+), direk co-
ombs testi pozitif bulundu, alt grup uyusmazlig: yoktu. Hastaya
yogun fototerapi baslandi ve intravenséz immunglobulin (IVIG)
verildi. izlemin ikinci saatinde opistotonus benzeri hareketler ve
yaylasma gézlendiginden fenobarbital yiiklendi. Hastaya dogu-
mun dérdiinci saatinde ¢ift hacimli kan degisimi bagland. Karin
USG'de karaciger ve dalak biiyiikliigii, batinda serbest siv1 gériil-
dii. Intrahepatik ve ekstrahepatik safra yollarinda dilatasyon yok-

tu. EKO’da perikardiyal efiizyon gériilmedi. Hastanun iki yagin-
daki kardesine Rh uygunsuzlugu nedeniyle iki kez kan degisimi
yapildig: 6grenildi. Kan degisimi yapilmasina ve yogun fototera-
piye ragmen hiperbilirubinemisi (total biliriibin: 25 mg/dL) de-
vam eden hastaya toplam bes kez kan degisimi yapildi. Ardindan
direk hakimiyetindeki hiperbilirubinemisi geriledi. Taburculukta
fizik bakisinda 4 cm karaciger, 3 cm dalag: ele gelen, nérolojik
muayenesi normal olan ve oral beslenen olgu 14. giinde taburcu
edildi. Total bilirubin: 3 mg/dL, Hct: %42, ferritin: 5789 ng/mL,
retikiilosit oram %2 bulundu. Isitme testleri normaldi. G6PD dii-
zeyi normal, TORCH ve Parvoviriis serolojisi negatif idi. Olgu
biiyiime-gelisme ve noérolojik gelisim takibindedir.

Tartigma: Prenatal tani ve tedavideki gelismeler ve postnatal daha
etkili tedavi yéntemleri ile kan degisimi giiniimiizde daha az ya-
pilmakta ancak hem gelismis hem de gelismekte olan iilkelerde
kernikterus hala ciddi bir problem olarak karsimiza ¢ikmakta-
dir. Erken ve etkili tedavi ile kernikterus sekelini 6nlemek veya
azaltmak miimkiindiir. Yogun hemolize ikincil safra tikaglarinin,
anemi ve kalp yetmezliginin neden oldugu foksiyonel/anatomik
karaciger hasarinin direk hiperbiliriibinemiye yol actif1 diisiiniil-
mektedir. Kan degisimi gerektiren siddetli eritroblastozis fetalis
olgularinda direk hakimiyetinde hiperbiliriibinemi ile karsilasi-
labilecegi akilda tutulmalidur.

Anahtar Kelimeler: Rh izoimmunizasyon, direk hakimiyetinde
hiperbilirubinemi, kan degisimi

P-211

Prematiire bebeklerin patent
duktus arteriyozus tedavisinde
intraven6z ibuprofen ve intraveno6z
parasetamol etkinliginin
karsilastiriimasi

it Ucar, Mustafa Varma, Ibrahim Halil Baysal,
Tahsin Ertag, Mustafa Ilker Ethemoglu

OSM Ortadogu Hastanesi, Pediatri Bilim Dali, Sanlurfa, Tiirkiye

Amag: Patent duktus arteriozus (PDA) ¢ok diisiik dogum agirlik-
11 bebeklerde yaygin bir sorundur ve bu grup hastalarda 6nemli
bir morbidite nedenidir. Klasik tedavi secenekleri indometasin,
ibuprofen, parasetamol ilaglarindan olusmaktadir ve bu tedavile-
re yanit vermezse cerrahi ligasyon gereklidir. Patent duktus arte-
riyozus tedavisinde oral ibuprofen ve oral parasetamoliin tek tek
ve kargilastirmal kullanimlariyla ilgili etkinlikleri gésterilmigtir.
Intravendz ibuprofenin ve intravenéz parasetamoliin PDA'da
kullanimin karsilastiran ¢alismalar kisithdir. Bu ¢alismada sep-
sis, nekrotizan enterekolit (NEK) gibi beslenme intoleransi olan
veya beslenmenin kontrendike oldugu preterm bebeklerdeki



PDA tedavisinde intravenéz ibuprofen ve intravenéz paraseta-
mol kullammminin etkinlik ve giivenilirliginin karsilagtirilmas:
amaglandu.

Gereg ve Yontemler: OSM Ortadogu Hastanesi yenidogan yo-
gun bakim {initesinde prospektif, randomize kontollii olarak
yapilan caligmaya pediatrik kardiyoloji tarafindan PDA tanisi
konulan ve tedavi 6nerilen dogum agirhig1 <= 1500 gram ve
>500 gram; gestasyonel yas1 <=32 hafta ve >24hafta pretmatiire
bebekler dahil edildi. Caligmaya dahil edilen bebeklerde oral
tedavinin uygulanmasina engel tegkil edecek beslenme intole-
ransi ve/veya enteral yoldan beslenmenin kontrendike oldugu
durumlarin olmas: sarti arandi. Agir kalp hastaligi, trombosi-
topeni, bébrek yetmezligi, agir sepsis, evre 3 nekrotizan ente-
rekolit ve intrakventrikiiler kanama (IVK) olan hastalar caligma
dis1 tutuldu. Bir gruptaki hastalara intravenéz ibuprofen (ilk
giin 10 mg/kg/doz, sonraki giinlerde 5 mg/kg/doz, giinde tek
dozda, 72 saat siireyle) verildi. Diger gruptaki hastalara intra-
vendéz parasetamol (15 mg/kg/doz, alt1 saatte bir, 72 aat stireyle)
verildi. Her iki gruptaki hastalarda da ekokardiyografide PDA
kapanmayan olgularda tedavi siiresi beg giine uzatildi. Gruplar
tedaviye cevap, ikinci kiir ihtiyacy, ilag yan etkileri ve ligasyon
oranlari agisindan kargilagtirildi.

Bulgular: Calismaya 24 preterm bebek (intravenéz ibuprofen
grubu n=12, intravendz parasetamol grubu n=12) alindi. Orta-
lama dogum agirhig: ibuprofen grubunda 1056,2+224 gram ve
parasetamol grubunda 984,3+231 gram bulundu. Ortalama do-
gum haftasi ibuprofen grubunda 28,4+1,3 hafta ve parasetamol
grubunda 28,2+1,4 hafta olarak bulundu. iki grup arasinda de-
mografik bulgular ve PDA ¢ap1 agisindan fark bulunmadi. Her iki
grupta da oral tedaviye engel teskil eden beslenme intoleransi
ve beslenme kontrendikasyon nedenleri arasinda farklilik tes-
pit edilmedi. Uygulanan tedavi kiirii sonrasinda PDA kapanma
oranlan intravenéz ibuprofen grubunda %83,3, intravendz pa-
rasetamol grubunda %75 olarak tespit edildi. ibuprofen grubun-
da kapanmayan PDA hastalar i¢in ikinci kiir intravenéz tedavi
uyguland: ve bu hastalardan bir tanesinde PDA kapanirken di-
gerine cerrahi ligasyon uygulandi (%8,3). Parasetamol grubunda
ise yanit alinamayan ti¢ hastaya ikinci kiir intraven6z tedavi uy-
guland: ve bu hastalann tictinde de PDA ikinci kiir ile kapandi.
Erken ilac yan etkileri (bobrek yetmezligi, NEK, IVH, gastroin-
testinal kanama) ile uzun dénem morbiditeler (BPD, PVL, NEC,
ROP, sepsis) ve mortalite acisindan iki grup arasinda istatistiksel
anlamh farklilik bulunmadi.

Cikarimlar: Beslenmenin kontrendike oldugu veya beslenme in-
toleransinin oldugu cok diisiik dogum agirlikh bebeklerde int-
ravendz ibuprofen ve intravendz parasetamol tedavisi etkili bu-
lunmustur. iki tedavi arasinda etkinlik ve giivenilirlik agisindan
anlamli fark bulunamamugtir. Ancak bu konuda daha fazla hasta
grubuyla yapilacak prospektif randomize kontrollii ¢aligmalara
ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Intravenéz ibuprofen, intravendz paraseta-
mol, patent duktus arteriozus, prematiirite

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler
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Cantrell Pentalojisi ile iliskili
Ektopia Kordis: Bir yenidogan
olgusu

Gozde Yiicel, Mine Ozdil Balc,, Mehmet Vural, Yildiz Perk

Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklart Anabilim Dal, Yenidogan Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

Giris: Ektopia kordis kalbin kismi olarak veya tamamen toraks
boslugu disinda yerlesmesidir. Her bir milyon canli dogumda
5,5-7,9 oraninda rastlanilmaktadir. Bes tiptir: Servikal, serviko-
torasik, torasik, torako-abdominal ve abdominal. En sik gériilen-
ler torakal ve torako-abdominal olanlardir. Ektopia kordis %100
oraninda ventrikiiler septal defekt, %53 oraninda atriyal septal
defekt ile birliktedir. Nadir bir anomali olan ektopia kordis ha-
yatin ilk giinlerinde enfeksiyon, kalp yetmezligi veya hipoksemi
sonucu 6liimle sonugclanabilen bir durumdur ve siklikla Cantrell
Pentalojisi'nin bir bilegeni olarak gériiliir. Cantrell pentalojisi;
orta hattaki umbilikus tizeri torako-abdominal duvar defekti
(omfalosel, diyastazis rekti), alt sternum, diyafragmatik perikard,
6n diyafram defektleri ve kalp anomalisi gibi bes dogustan mal-
formasyonun birlikteliginden olugsmaktadir. Cok seyrek gériilen
bu dikkat ¢ekici olguyu sunarak, Cantrell pentalojisini hatirlat-
mak istedik.

Olgu: Yirmi dért yasindaki saghkli annenin 2. gebeliginden 2.
yasayani olarak 39. gebelik haftasinda sezaryen ile 3110 gram
agirhginda dogan erkek hastanin prenatal dénemde bagka bir
merkezde yapilan fetal ekokardiyografisinde fetal kardiyomegali,
kalp dekstropozisyonu, tek ventrikiil, VSD, ektopia kordis ve ster-
nal yarik tanilari mevcuttu. Anne baba arasinda akrabalik yok-
tu. Gebelikte teratojen ajan maruziyeti veya enfeksiyon 6ykiisii
yoktu. 1. ve 5. dakika Apgar skoru 7/8 olan; kalbin toraks diginda
ritmik attig1 gézlenen, supraumblikal abdominal duvar defek-
ti ve omfaloseli olan hasta yenidogan yogun bakim {initemize
yatirildi. Fizik muayenesinde sternumun alt ucundaki defekt ile
beraber apikal kisim harig iizeri ince pigmente bir deri ile 6rtiilu
halde olan kalbin tamamu toraks digindayd: ve ciplak gézle go-
riilebiliyordu. Supraumblikal alanda 5x5 santimetre boyutunda
defekti ve defekt icerisinde omfaloseli olan hastada ek anomali
goriilmedi. Ekokardiyografik incelemede sag ventrikiil hipop-
lazisi, trikiispit atrezisi, subvalviiler-valviiler énemli pulmoner
stenoz, biiyiik arterlerin transpozisyonu, sekundum ASD, inlet
tip VSD ve kalbin ana boslugu kaynakl apikal divertikiil saptan-
di. Apikal divertikiil supraumblikal defektten disar: cilde dogru
uzanmaktayd.. Tasipnesi olup kiivéz ici oksijen verilerek izlenen,
hemodinamik durumu stabil olan hastaya genis spektrumlu an-
tibiyotik tedavisi ve total parenteral nutrisyon baglandi. Opere
edilmek {izere bagka bir kalp damar cerrahisi merkezine sevke-
dilen hastaya yliksek mortalite riski nedeniyle erken dénemde
cerrahi girisim yapilmad: ve 1 aylik oldugunda genel durumu
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iyi, hemodinamisi stabil olarak taburcu edildi. 5 aylik oldugunda
hastaya Glenn sant ameliyati, divertikiil rezeksiyonu, diyafrag-
matik herni ve batin 6n duvar defekti tamiri yapildig: ve kalbin

kardiyolojik patolojileri acisindan takibi devam etmektedir.

Cikarimlar: Orta hat gelisimsel bozukluklarinin nadir bir birlikte-
ligi olan Cantrell pentalojisi 1: 65000-1:200000 sikliginda olmak-
la beraber erkek bebeklerde daha sik gériiliir. Dikkatli prenatal
ultrasonografi ile Cantrell pentalojisi gebelikte ilk trimesterde
tan alabilir. Ozellikle ektopia kordis ve biiyiitk omfalosel prenatal
taniy1 kolaylagtiran bulgulardir fakat lezyonun kiigiik olmas: ta-
ninin ikinci trimestere kaymasina neden olabilir. Mortalite riski
yiiksek bu malformasyonun erken tanisi gebeligin devami veya
sonlandirilmas: konusunda aileyi yénlendirebilecektir.

Anahtar Kelimeler: Cantrell pentalojisi, ektopia kordis, yenidogan

P-213

Metilen mavisi ile tedavi edilen
gram pozitif kok septisemisine
bagli methemoglobinemi olgusu

Ovgii Kul, Ebru Suman Gék, Mine Ozdil Balc,
Ersin Ulu, Mehmet Vural, Yildiz Perk

Istanbul Universitesi,Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Yenidogan Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Methemoglobin, hemoglobin icindeki oksijen transpor-
tunu saglayan ferréz (+2) demir molekiiliintin ferrik (+3) demi-
re oksidasyonu ile olusur. Saglikh insanlarda da bu oksidasyon
gerceklesmektedir, fakat eritrosit icindeki NADH-sitokrom b5
rediiktaz ve NADH-MetHb rediiktaz enzimleriyle methemoglo-
bin total hemoglobin seviyesinin %1’i ve altinda tutulmaktadir.
%15 tizerindeki methemoglobin degerlerinde belirgin siyanoz,
%55'in tizerinde letarji, stupor ve senkop gelisirken %70’in iize-
rindeki degerler yasamla bagdagmamaktadir. Enzim yolaklarin-
da konjenital eksikliklerin yaninda lokal anestezik ilaglarin kulla-
nimi, kimyasallar, gastrointestinal infeksiyonlar ve sepsise bagh
kanda dolasan oksidan ajanlarin artisi gibi edinilmis faktorler de
methemoglobinemiye yol acabilmektedir.

Olgu: Otuz sekiz yaginda gestasyonel diyabet, oligohidramnios ve
agir preeklampsi 6ykiisti olan annenin 2. gebelik 2. canh yasayam
olarak 30+5 gebelik haftasinda sezaryen ile 1070 gram agirhginda
dogan erkek hastanin anne babas: arasinda akrabalik yoktu. Apgar
skoru 4/7 olan hasta entiibe edilerek yenidogan yogun bakim iini-
temize yatirildi. 12. giintinde 1040 gram agirhginda, baghkla 5 litre/
dk oksijen alan, total parenteral nutrisyon ve sefaperazon-sulbaktam
tedavisi almakta olan hastanin izleminde belirgin siyanoz, hipotoni-
site, apne ve bradikardi ataklan geligti. SpO,: %98, kalp tepe atimu:
148/dk, kan basinci: 53/29 mmHg idi. Geg neonatal sepsis olarak

degerlendirilen hastanin kan sayimi ve biyokimya degerleri normal
siurlarda, CRP si negatif idi. Tam idrar tetkiki ve beyin omurilik sivi-
s1 incelemesi normaldi. Hastadan kan, idrar ve beyin omurilik sivist
kiiltiirleri génderilirek vankomisin+meropenem tedavisi baslandu.
%100 oksijen verilmesine ragmen siyanozu gerilemeyen hastanin
arteriyel kan gazinda Ph: 7,40, PCO,: 25,5 mmHg, laktat: 3,6 mmol/
lt, MetHb: %26,9 olarak saptandi. Semptomatik methemoglobi-
nemisi olan ve metilen mavisi verilmesi planlanan hastadan olas:
G6PD eksikligini diglamak amaciyla génderilen G6PD diizeyi 674
mU/mol, normal siirlarda olarak bulundu. Hastaya 2 mg/kg doz
metilen mavisi verildi. infiizyondan hemen sonra hastanin siyano-
zunda gozle goriiliir bir diizelme saptandi. Metilen mavisi tedavisi
sonrasi alinan kontrol kan gazinda Ph: 7,45, PCO,: 18,9 mmHg, lak-
tat: 3,7 mmol/lt, MetHb: %3,3 olarak saptandi. Hastanin o dénemde
alinan hemokiiltiirinde metisiline duyarh koagiilaz negatif stafilo-
kok tiremesi oldu. Almakta oldugu vankomisin tedavisine duyarl
idi. Halen {initemizde yatmakta olan hastanin kontrol hemokiiltii-
riinde tireme saptanmamus olup kontrol kan gazlarinda methemog-
lobin diizeyi normal araliklarda seyretmektedir.

Cikarimlar: Saglikli cocuklarla kargilastinldiginda sepsis tanisi
alan cocuklarda serum methemoglobin konsantrasyonlar be-
lirgin olarak artmig saptanmaktadir. Sepsis sirasinda salgilanan
bakteriyel ekzotoksin, endotoksin ve proinflamatuar sitokinler
nitrik oksitin asir1 endojen iiretimine yol agmaktadur, nitrik ok-
sit eritrosit i¢inde oksijene kiyasla hemoglobine 3000 kat daha
hizli baglanmakta ve methemoglobin olusturmaktadir. Ayrica
S.aureusta bulunan oksidatif tipte nitrat rediiktaz enzim sistemi
de methemoglobin olusumunu tetiklemektedir. Biitiin bunlar
sepsis ile serum methemoglobin konsantrasyonu artigi arasin-
daki iliskiye 151k tutmaktadir. Enzimatik kapasitesi diisiik olan,
daha kolay oksitlenebilen hemoglobin F diizeyi yiiksek olan pre-
mattire ve kiiciik bebeklerde ani gelisen siyanoz durumlarinda
methemoglobinemi diistiniilmeli, sepsisin methemoglobinemi-
ye neden olabilecegi akilda tutulmahdur.

Anahtar Kelimeler: Methemoglobinemi, metilen mavisi, prema-
tilire, sepsis
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Amyoplasia konjenita multipleks:
Bir yenidogan olgusu

Tugce Bozkurt!, Ozmert Muhammet Ali Ozdemir?,
Turgut Urey’, Kazim Kiiciiktasc1?, Emre Tepeli?,
Hacer Ergin?

'Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Denizli, Tiirkiye

?Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Neonatoloji Bilim Dal,
Denizli, Tiirkiye

3Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik Anabilim Dal,
Denizli, Tiirkiye



Giris: Amyoplasia konjenita multipleks (AKM), progresif olmayan
multiple konjenital eklem kontraktiirleri ve hareket kisithilig ile
karakterize bir sendromdur. Gériilme siklig1 3000 canh dogum-
da birdir. Otozomal veya X’e bagh kalitim gostermektedir. Etiyo-
lojide, fetal ya da maternal anormalliklerin sonucu olarak fetal
hareketlerin azalmas: suglanmaktadir. Bu durum néropatik veya
muskuler patolojilere, konnektif doku anormalliklerine, uterus
boslugunu daraltan durumlara, intrauterin vaskiiler yetmezlik-
lere veya maternal hastaliklara baglh olarak geligebilmektedir. Bu
hastalarda erken dénemde fizyoterapi ve kontraktiirlerin cerrahi
olarak diizeltilmesi gerekmektedir. Bu yazida, AKM tanisi konu-
lan bir yenidogan olgusu sunuldu.

Olgu: Otuz li¢ yasindaki annenin iigiincii gebeliginden 39 haf-
talik olarak hastanemizde sezeryan ile 2400 gr dogan ikinci can-
l1 kiz bebegin Apgar skorlar: 1. ve 5. dakikalarda sirasiyla 8 ve
9 saptandi. Oykiiden, anne babanin saglikhi oldugu, aralarinda
akrabalik olmadigl, annenin antenatal teratojenlere maruz kal-
madig1, enfeksiyon gecirmedigi, ancak gebelikte fetal hareket-
lerin az oldugu 6grenildi. Fizik muayede agir hipotoni, mikrog-
nati-retrognati, yitksek damak, upslanted palpebral fissiir, ellerde
bilateral ulnar deviasyon, uzun parmaklar, pes ekinovarus, ayak
2-3. parmaklarda parsiyel sindaktili, omuzlarda internal rotas-
yon, hafif pektus ekskavatum mevcuttu. Emme, arama, yutma,
bilateral moro, yakalama ve derin tendon refleksleri alinamadi.
Laboratuvar incelemesinde bobrek (iire: 22 mg/dL, kreatinin: 0,1
mg/dL, iirik asit: 2,4 mg/dL), karaciger fonksiyon testleri (AST: 48
IU/L, ALT: 22 IU/L), kan gaz, tiroid fonksiyon testleri, kas enzim-
leri (CK: 115 U/L), kan laktat, piruvat diizeyleri, idrar-kan amino-
asitleri, tandem mass analizi normaldi. Batin ve kraniyal ultraso-
nografi normal, ekokardiyografide patent foramen ovale (3 mm)
saptandi. Konviilziyon gézlenmeyen hastanin beyin MR'inda her
iki parietal ve oksipital alanlarda, gri-beyaz cevher ayriminin si-
lindigi, antenatal hipoksiyi diistindiiren bulgular izlendigi, elekt-
roensefalografide ayni bélgeden kaynaklanan bir saniyeden kisa
stiren epileptik aktivite saptandif: bildirildi. Emme ve yutmasi
olmadifindan, énce total parenteral nutrisyon baslandi, izlem-
de orogastrik kateter ile tam enteral beslenmeye gecildi. Cok-
lu eklem kontraktiirleri nedeniyle giinliik hasta bas: fizyoterapi
uygulandu. Klinik olarak simetrik eklem kontrakttirleri, etkilenen
eklemlerde gamzelenme, kas kitlesinde azalma, bilateral ayak-
larda pes ekinovarus, omuzlarda internal rotasyon, dirseklerde
pronasyon, el bileklerinde ekstansiyon postiirii, ekstremitelerde
kisalik, parmak eklemlerinde, iist ve alt ekstremitelerde fleksiyon
kisithlig, orta derecede intrauterin gelisme geriligi saptanmast,
aile Sykiisiiniin olmamasi ve bebegin cevre ile ilgili olmas: ne-
deniyle on ii¢ tan: kriterinin onunu karsilayan hasta amyoplasia
konjenita multipleks tanisi ile izleme alindi. Kas hastaliklarinin
ayiricl tanusi i¢in 3-6 ayliktan sonra kas biyopsisi yapilmasi plan-
land1

Cikarimlar: Hipotonik yenidoganlarin ayirici tamisinda, nadir
goriilen amyoplasia konjenita multipleks sendromu da akilda
tutulmahdur.

Anahtar Kelimeler: Hipotonik infant, amyoplasia konjenita mul-
tipleks, yenidogan
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Epidermolizis biillozali bir
yenidogan olgusu

Tugce Bozkurt!, Ozmert Muhammet Ali Ozdemir?,
Merve Giirses!, Nida Kagar?, Nese Demirkan?,
Hacer Ergin’

1Pamukkale Universitesi Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Denizli, Tiirkiye

2Pamukkale Universitesi Hastanesi, Neonatoloji Bilim Dal, Denizli,
Tiirkiye

3Pamukkale Universitesi Hastanesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklar
Anabilim Dali, Denizli, Tiirkiye

“Pamukkale Universitesi Hastanesi, Patoloji Anabilim Dali, Denizli, Ttirkiye

Giris: Epidermolizis biilloza (EB) deri ve mukozalarin frajilitesinin
artt1g1, genellikle mekanik nedenlerle biil olusumu ile karakterize,
otozomal dominant ve resesif kalitim gésteren kronik seyirli bir
hastaliktir. Deri dokusunda ayrilma diizeyine gére EB'nin simplex
(EBS), junctional (JEB), distrofik (DEP), Kindler sendromu ve simf-
landinlamayan klinik formlar bulunmaktadir. Gériilme siklig: bir
milyon canli dogumda 8-19'dur. Olgularin %92’si EBS, %5’i DEB,
%1'i JEB ve %2’si Kindler sendromu ve siiflandinlamayan tip ola-
rak bildirilmektedir. Kesin tedavisi bulunmayan, EB'da tedavinin
temelini lokal yara bakimi ve semptomatik destek tedavileri olus-
turmaktadir. Olgular travmadan korunmali, topikal nemlendiriciler
kullamlmali, sekonder enfeksiyonlarda topikal, gerekliyse sistemik
antibiyotik verilmelidir. In vitro ¢aligmalarda fenitoinin kollajen
sentezini inhibe ederek EB’li hastalarinda biillerin regresyonunda
faydali olabilecegi rapor edilmigtir. Bu yazida yenidogan dénemin-
de DEP tarusi alan, semptomatik tedaviyle izleminde agir klinik
tablosu nedeniyle fenitoin baslanan ancak fenitoin tedavisine iyi
bir yanit alamadigimiz yenidogan olgusu sunulmustur.

Olgu: Otuz yasindaki annenin iiglinci gebeliginden miadinda
sezeryan ile 3485 gram dogan ticlincii canli kiz bebegin anne ve
babasinin 2. dereceden akraba oldugu 6grenildi. Fizik muayenede
her iki tist ekstremitede, alt ekstremitede ve gluteal bélgede intakt
ve nonintakt 1x1 cm boyutlarinda biiller, yer yer erode alanlar, tir-
naklarda distrofik degisiklikler saptandi, diger sistem muayeneleri
olagand1. Laboratuar incelemesinde hematolojik ve rutin biyo-
kimyasal tetkikleri normaldi. Enfeksiyon belirtecleri ve TORCH-S
serolojisi akut veya konjenital enfeksiyonla uyumlu degildi. Batin
ultrasonografisi, ekokardiyografik inceleme normaldi. Gluteal bol-
geden aliman punch biyopsi patolojisi distrofik tip epidermolizis
biilloza ile uyumlu olarak degerlendirildi. Hasta destek tedavisi
ve giinliik lokal yara bakimu ile izleme alindi. Takibinde mekanik
etkilere sekonder olarak ag1z ici, sach deri, karin ve gluteal bélge-
lerde biillerde artig izlendi. Postnatal 10. giiniinde klinik tablonun
agirlasmasi nedeniyle hastaya intravenéz 20 mg/kg'dan fenitoin
yiikleme basland: ve 24 saat sonra 5 mg/kg/giin oral idame teda-
visine gecildi. Fenitoin tedavisinin 3. giintinde kan fenitoin diizeyi
0,3 ug/mL (4-8 ug/mL) saptand: ve hastanin sirt bolgesi ve uyluk i¢
kesiminde yeni biillerin olustugu gézlendi. izlemde biill5z lezyon-
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lardan alinan yara kiiltiiriinde pseudomonas aeruginosa tiremesi
nedeniyle hastaya parenteral ampisilin-sulbaktam ve gentamisin
tedavileri baglandi. Kontrol kiiltlirlerinde tireme olmamast, klinik
ve enfeksiyon belirtecinin negatif saptanmasi iizerine antibiyote-
rapi 10. giinde kesildi. Fenitoin tedavisinin 21. giintinde kan fe-
nitoin diizeyi 0,6 ug/ml saptanan hastada yeni biillz lezyonlarin
olusmaya devam etmesi yeterli klinik yanit alimamadigin diisiin-
diirdiigiinden, fenitoin tedavisi kesildi. Aile yara bakimi ve gene-
tik gecis konusunda bilgilendirildikten sonra olgu 35 giinliikken
ayaktan takip ve tedavisi planlanarak taburcu edildi.

Cikarimlar: Epidermolisis biillozada fenitoin tedavisinin remisyon

ve kiir sagladigim bildiren olgu sunumlarina karsin, hastamizda
fenitoin tedavisine yeterli klinik yanit ainamadig goériildu.

Anahtar Kelimeler: Epidermolizis biilloza, fenitoin, yenidogan
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Plevral efiizyon ve diyafragma
evantrasyonu birlikteligi olan bir
yenidogan olgusu

Ada Bulut Sinoplu, Gézde Yiicel, Mine Ozdil Balc,
Nazmi Ataoglu, Mehmet Vural, Yildiz Perk

Istanbul Universitesi Cerrahpasa T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghgt ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Yenidogan Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Izole plevral efiizyon herhangi bir konjenital kalp hastahigi,
hidrops fetalis, pulmoner malformasyonlar, konjenital enfeksi-
yonlar, kromozomal anomaliler veya travmatik etkenlerle iligki-
lendirilemeyen, cogunlukla siloz karekterde olan nadir bir plevral
eflizyon tiirtidiir. Diyafragma evantrasyonu ise bir veya her iki
hemidiyafragmada kismi olarak veya tiim kas tabakasinin geli-
siminde bir bozukluk olmasina bagh konjenital veya frenik sinir
paralizisi sonucunda kargilagilan edinsel bir anomalidir ve diyaf-
ragmanin tek yapraginin anormal yiiksek yerlesimine sebep olur.
Literatiirde nadir de olsa diyafragma evantrasyonu olgularinda
plevral eflizyonun eslik edebilecegi bildirilmistir. Bu iki klinik du-
rumun bir arada gézlendigi bir olgudan bahsetmek istedik.

Olgu: Yirmi sekiz yaginda saglikhi annenin 2. gebelik 2. yasayam
olarak 37. gebelik haftasinda 3600 gram agirhiginda 6/7 Apgar skoru
ile dogan erkek hasta siyanotik, hipotonik ve bradikardik idi, en-
tiibe edilerek yenidogan yogun bakim tinitesine yatirildi. Prenatal
ultrasonografide sag tarafli plevral efiizyonu ve siipheli bir aort ko-
arktasyonu saptanan hastanin solunum sesleri sag bazalde azalmus,
6n arka akciger filminde sag akciger bazalinde kostofrenik siniisii
kapatan fakat kardiyofrenik siniisiin daha yukar1 seviyede ve agik
izlendigi homojen opasite mevcuttu, akciger parankimi dogald:.
Bu gériintiiniin sag diyafragma evantrasyonu veya plevral efiizyon
ile uyumlu olabilecegi diisiiniildii. Floroskopide solunum egliginde
hareketleri olan, yiiksek yerlesimli sag diyafragma yaprag: goriil-
dij; diyafragma hareketlerinde kisithlik ve paradoks hareket yoktu.

Toraks ultrasonografisinde sag akciger bazalinde 11 milimetre bo-
yutunda plevral efiizyon ile uyumlu ekojenite saptandi. Ekokardi-
yografisinde patoloji gériilmedi. izleminde dispnesi olan hastann
6n arka akciger filminde sag plevral eflizyonun arttigy gériildii ve
tekrarlanan toraks ultrasonografisinde en kalin yerinde 17 mili-
metre dl¢iilen icinde partikiiller iceren plevral efiizyonu mevcuttu.
Toraks BT’de sag hemitoraks superiora uzanan ve en derin yerinde
30 milimetre 6l¢iilen masif plevral efiizyon ve komsu akciger pa-
rankiminde pasif atelektazi saptandi. Efiizyon igerisinde septasyon
veya plevral kalinlagsma gériilmedi. Sag hemidiyafragma konturlar
ondiile izlendi. Solunum sikintis1 nedeniyle tiip torakostomi yapil-
d1 ve plevral siv1 6rneginde direkt mikroskopik bakida mm®*te 20
adet polimorfonuklear 16kosit goriildii, biyokimyasal incelemede
glukoz:108 mg/dL, LDH: 350 IU/L, total protein: 7.48 g/L, triglise-
rid: 22 mg/dL, dansite: 1005, pH: 7,4 idi, kiiltiirde tireme olmadi.
Izlemde toraks dreninden gelen siv1 miktar azalan, toraks USG'de
minimal efiizyon goriilen, solunum sikintis1 gerileyen hastanin
toraks dreni cikanildi. TORCH-S ve parvovirus serolojisi negatif,
karyotip analizi 46 XY olarak sonuglandi. Genel durumu iyi olup,
oral alm tolere eden, solunum sikintis: tamamen gerileyen hasta-
da cerrahi girisime gerek duyulmadi. Taburculuk sonras: izleminde
hasta stabil seyretmekte olup, eflizyonu gerilemistir.

Tartisma: izole plevral efiizyon tansal ve tedavi amacl torasentez ile
diger tanisal amach tetkikler sonras: etyolojik tiim etkenler dislan-
diktan sonra konulan bir tanidir ve cogunlukla herhangi bir kalici
disfonksiyona yol agmadan gerileme egilimi gosterir. Diyafragma-
nin kas kisminin gelisim kusuru olan ve yiiksek pozisyonda olusu ile
karakterize konjenital diyafragma evantrasyonu akciger grafisindeki
goriintiisii nedeniyle yanhghikla plevral efiizyon tams: alabilmekte-
dir. Tki durumun birlikteligine nadiren de olsa rastlanabilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Diyafragma evantrasyonu, plevral efiizyon,
yenidogan
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Umblikal ven6z kateterizasyona
bagl nadir bir komplikasyon:
Hepatik ven trombozu

Suzan Icil', Mehmet Satar!, Ferda Ozlii!,
Hiiseyin Tugsan Balli?, Okkes Ozgiir Mart!,
Ender Fakioglu?, Hacer Yapicioglu Yildizdag
ICukurova Universitesi T1p Fakiiltesi, Neonatoloji Bilim Dal,
Adana, Tiirkiye

2Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyodiagnostik Anabilim
Dali, Adana, Tiirkiye

3Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim
Dali, Adana, Tiirkiye

Erken neonatal sepsis ve pnémoni nedeniyle yatirilip izlenen 39
gebelik haftasinda dogan bebege 1. Giinti umblikal venéz kate-



terizasyon uygulandi. Olgunun izlemlerinde 8. Giiniinde aniden
batin distansiyonu gelisti. Batinda siv1 tespiti yapilan olgunun
periton icindeki mayisi drene edildi. Siv1 igerigi total parenteral
mayi icerigi ile uyumlu bulundu. Doppler USG incelemesinde
sol portal vende dialatasyon ve septasyonlar saptandi. Umbli-
kal venoz kateterizasyona bagl portal ven trombozu diisiiniilen
hastanin kateteri ¢ekildi. Diisiik molekiil agirlikh heparin teda-
visi uygulanan hastanin 3 giin sonra tekrar edilen Doppler USG
incelemesinde portal vendeki trombozun geriledigi saptandi.
Batinda olusan sivinin portal ven trombozuna bagh olabilecegi
diistiniildii. Olgu nadir gériilmesi nedeniyle sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Hepatik ven trombozu, yenidogan, kateteri-
zasyon
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Pnémotoraks gelisen ve gogiis tiipii
takilan yenidoganlarin predispozan
ve prognostik faktérler agisindan
degerlendirilmesi

Sit Ucar!, Yusuf Dogan?, Mustafa Varma', Ali Suat Erko¢?

'OSM Ortadogu Hastanesi, Pediatri Bilim Dali, Sanlurfa, Ttirkiye

20SM Ortadogu Hastanesi, Pediatrik Cerrahi Bilim Dali, Sanhurfa,
Tiirkiye

Amag: Pnémotoraks (pulmoner hava kagagy), zayif veya defek-
tif alveolde artan intrapulmoner basing nedeniyle olusan riiptiir
sonucu plevral bosluga hava kagagidir. Bu ¢aligma hastanemiz-
de pnémotoraks tanisi konulan ve gégiis tiipti takilan hastalarin
demografik ézellikleri, risk faktérleri ve prognostik faktérlerinin
degerlendirilmesi amaciyla yapildi.

Gereg ve Yontemler: Ocak 2009 ile Ocak 2014 tarihleri arasinda
OSM Ortadogu Hastanesi yenidogan yogun bakim iinitesinde
pnémotoraks nedeniyle tedavi edilen hastalar retrospektif ola-
rak degerlendirildi. Gogiis tiipli takilmasina gerek duyulmayan
pnémotoraksh yenidoganlar ¢aligma disi tutuldu. Hastalarin de-
mografik ézellikleri, altta yatan primer akciger hastaligi, pnémo-
toraks lokalizasyonu, solunum destegi sekli, g6gs tiipii ile kapal
su alt1 direnaji siiresi, mortalite oran1 ve nedenleri kaydedildi.
Uygulanan solunum destegi seklinin ve altta yatan hastaligin
prognoz ve mortaliteye etkisi degerlendirildi. statistiksel analiz-
lerde MedCalc istatistik yazilim kullanildi.

Bulgular: Pnémotoraks nedeniyle gégiis tiipi takilan 56 has-
tanun %51,8'1 (n=29) erkek ve %48,2’si (n=27) kiz idi. Ortalama
dogum agirhg 2180+616 gr (680-4200), ortalama gebelik yas
34,3+3,6 (26-40) hafta bulundu. Olgularin 38 tanesi (%67,9) pre-
term, 18 tanesi (%32,1) term bebeklerden olusmaktaydi. En sik
pnémotoraks sagda (%62,5) gelisirken bilateral pnémotoraks

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

orani %16,1 bulundu. Sezeryan dogum orani %73,2, dogumda
kardiyopulmoner restisitasyon orani %14,3, siirfaktan tedavi
orani %71,4, bagka hastaneden nakil gelen hasta oran1 %53,6 ve
pnémotoraks gelistigi anda invaziv mekanik ventilasyon orami
%85.7 olarak tespit edildi. 26 hastada (64,3) ilk 24 saatte pné-
motoraks nedeniyle toraks tlipii takildi ve ortalama tiip tora-
kostomi stiresi 3,8+2,6 giindii. Predispozan risk faktérleri siklik
sirasina gore respiratuar distres sendromu (RDS), pozitif basingl
ventilatér tedavisi, hastaneye transfer, cogul gebelik, pnémoni,
perinatal asfiksi, mekonyum aspirasyon sendromu, yas akciger
ve kardiyopulmoner resusitasyon olarak belirlendi. Restisitasyon
uygulanan hastalarda bilateral pnémotorax orani anlaml yiiksek
bulundu (p=0,018). Term yenidoganlarda en sik belirlenen risk
faktérii pnomoni ve ventilatér tedavisi iken, pretermlerde en sik
RDS ve ventilatér tedavisiydi. Pnémotoraks gelismesinin entii-
be mekanik ventilasyon siiresini uzattig: tespit edildi (p=0,012).
Cogul gebeliklerde ikiz ya da ticliz eslerinin ilk miidaheleleri es-
nasinda pnémotoraks gelisme oram yiiksek bulundu. Mortalite
orani %25 (n=14) bulunurken en sik 6liim nedeni prematiirite
idi. Cogul gebeliklerde, resiisitasyon uygulanilanlarda, bilateral
pnomotorakslarda, transfer ile gelenlerde ve mekanik ventilator-
de izlenenlerde mortalite daha fazla idi (p<0,01).

Cikarimlar: Pnémotoraks hayat: tehdit eden bir durum olmakla
birlikte, erken tanu ve tedavi hayat kurtaricidir. Pnémotoraks igin
en 6nemli risk faktérlerinin RDS, prematiirite, pozitif basinch ven-
tilayon, pnémoni ve entiibe hasta transferi oldugu gézlemlendi.
Pnémotoraksin bilateral olmasi, kardiyopulmoner resiisitasyon
yapilmus olmasi, pozitif basingli mekanik ventilatér uygulamasi,
cogul gebelik ve hastaya entiibe sekilde transfer uygulanmasi an-
lamli derecede mortaliteyi artiran nedenler olarak bulundu.

Anahtar Kelimeler: G6gtis tiipli, pnomotoraks, prognoz, yenido-
gan yogun bakim
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Prematiire bir bebekte midriyatik
g6z damlasi kullanimina bagh
gelisen ani kardiyak arrest

Zileyha Aysu Say, Mehmet Cengiz, Tugce Erden,
Ziihal Albayrak, Irmak Dicle Sargin, Dilek Giiller,
Erdal Sari, Nihan Uygur Kiilcii

Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklar Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklart Klinigi, Istanbul, Ttirkiye

Girig: Preterm bebeklerde retinopati taramasinda fundoskopik
muayenesi ¢ok 6nemlidir. Bu taramada pupil dilatasyonu ama-
ctyla topikal olarak kullanilan ilaglar siklopentolat, tropikamid, ve
fenilefrindir. Bu topikal ajanlarin konjuktivadan, burun mukozasi
veya gastrointestinal sistem mukozasindan absorbsiyonu sonu-
cu nadiren de olsa sistemik yan etkiler: apne, nekrotizan entere-
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kolit, gastrik dilatasyon miyoklonik kasilmalar meydana geldigi
bildirilmistir.

Olgu: Otuz iki GH ile 6zel bir hastanede dogan ve ventilatér
tedavisi alan hasta postnatal 30. giintinde ROP muayenesi igin
hastanemiz géz poliklinigine bagvurdu. Hastanin gz muayenesi
sonrasinda solunum durmasi ve morarmasi olmasi tizerine hasta
cocuk acil poliklinigine bagvurdu. Fizik muayenesinde solunumu
yok, KTA 60'in altinda olan hastaya kardiyopulmoner restisitas-
yon uygulandy, kisa siirede tedaviye yanit veren hasta yenidogan
yogun bakim iinitesine yatirildi. Gerekli solunum destegi ve te-
davi uygulandi. Hastanin sonraki ROP muayeneleri doktor egli-
ginde ve aile bilgilendirilerek yapildi.

Tartisma: Son yillarda yenidogan yogun bakim iinitelerinde
artis ve diisilk dogum bebek yasam siirelerindeki uzama so-
nucunda bu bebeklerde gériilen komplikasyonlar siklig1 da
artmaktadir. Bunlardan en 6nemlilerinden birini de prema-
tlire retinopatisi olusturmaktadir. Bizim olgumuzda tropika-
mid ve fenilefrin damla kullanilarak yapilan retina muaye-
nesi sonrasinda kardiyak arrest gelisen prematiire bir bebek
sunularak, midriyatik ajanlara bagh gézlenen nadir yan etki-
lerin tartisilmas: amaglanmigtir. Olgumuzda meydana gelen
6liimciil bir durumun olugmasi, sistemik yan etkilerin ortaya
citkmasi doz izerinde tartigmalarin devam edecegini géster-
mektedir. Prematiire bebeklerin retina muayenesi sonras:
yakin takip edilmesinin énemi vurgulanmali ve ailelere ge-
ligebilecek yan etkiler agisindan egitim verilmesinin énemi
akilda tutulmalidur.

Anahtar Kelimeler: Tropikamid, fenilefrin, kardiyak arrest
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QT bulgusu ile prezente olan
maternal D vitamini eksikligine
bagli neonatal hipokalsemi olgusu

Ergiil Sari, Leyla Bilgin, Ozgiil Salihoglu,

Teoman Akc¢ay, Mehmet Bedir Akyol,

Taner Coskuner, Nazan Altinel,

Sami Hatipoglu

Istanbul Bakirkéy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Aragtirma Hastanesi,
Cocuk Saghgt ve Hastaliklar: Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Giris: Hipokalsemi yenidogan déneminde sik karsilagilan meta-
bolik sorunlardan birisidir. Siklikla konviilziyona, laringospazma,
siyanoza, apne ataklarina ve nadiren uzun QT bulgusuna neden
olmaktadir. Burada uzun QT bulgusu ile tani alan maternal D
vitamini eksikligine bagh neonatal hipokalsemi olgusu sunul-
mustur.

Olgu: Fetal distres nedeniyle acil sezaryan ile dogan 38 gestasyon
haftasindaki erkek bebek postnatal 30.saatinde beslenme intole-
ransi nedeniyle yenidogan yogun bakim tinitesine yatirild1. Birinci
ve 5. dakika APGAR skorlar 6 ve 9, dogum tartis1 3125 g (25p), boyu
48 cm (25p), bas cevresi 33,5 cm (10p), fizik muayenesi dogald:.
Otuzyedi yasindaki annenin gebelikte takipli oldugu, idrar yolu en-
feksiyonu nedeniyle antibiyotik kullandig, TA: 135/90 mmHg ol-
dugu ve ilag kullanmadig1 6grenildi. Olguya erken sepsis stiphesiy-
le ampisilin, gentamisin baglandi. Tetkiklerinde 6zellik saptanmada.
Saturasyonu oda havasinda %87 oldugu icin %30 konsantrasyonda
hood ile oksijen tedavisi baglandi. Postnatal 3. giinde O, ihtiyac
kalmad, ancak bradikardisi (KTA: 90 atim/dak) olmas: tizerine ¢eki-
len elektrokardiyografide uzun QT bulgusu (diizeltilmis QT stiresi:
0,49 saniye) saptand1. Cocuk kardiyolojinin 6nerisiyle propnanolol
2x1 mg/kg baslandi. Es zamanh kan biyokimyasinda Ca: 7,2 mg/dL,
P: 5,6 mg/dL, ALP: 144 IU/L olan hastanin tedavisine intravenéz Ca
glukonat eklendi. Bradikardisi ve kan Ca diizeyi diizelmesi iizerine
Ca tedavisi azaltilarak 11. giinde kesildi. Kontroliinde Ca: 5,8 mg/
dL idi. Bebekten ve anneden paratiroid hormon, 25 hidroksi D vita-
mini, Ca, fosfor ve Alkalen fosfataz diizeyleri génderildi ve hastaya
yeniden intravenéz Ca glukonat tedavisi baglandi. Tetkiklerinde D
vitamini eksikligi (17,2 ng/mL) saptand: ve kalsitriol tedavisi bag-
land1. Antibiyotikleri kiiltiirde tireme olmamas iizerine 7. giinde
kesildi. Annenin antenatal Ca diizeyinin <8 mg/dL oldugu 6grenil-
di, tetkiklerinde D Vitamini eksikligi (16,95 ng/mL) vardi. Mevcut
bulgularla hasta maternal D vitamini eksikligine bagh, bradikardi
ve EKG'de uzun QT ile bulgu veren neonatal hipokalsemi olarak
degerlendirildi. EKG takiplerinde QT mesafesi normale dénen has-
tanin propnanolol tedavisi postnatal 23. giinde kesildi. Yagaminin
24. giiniinde kalsitriol ve oral Ca tedavisi ile taburcu edildi. Pediat-
rik endokrinoloji takiplerinde kalsitriol ve oral Ca tedavisi sonlan-
dinlan hastaya oral D vitamini 400 IU/giin olacak sekilde bagland.

Sonug: Neonatal hipokalsemide klinik ve laboratuvar bulgular iyi
degerlendirilmeli ve antenatal 6ykii iyi sorgulanmalidir. Etiyolojide
annelerde saptanan D vitamini eksikligi 6nemli yer tutmaktadur.
Bu nedenle gebelere ve bebeklerine D vitamini destegi verilmeli ve
gebelerin 6zellikle giines 1s181ndan faydalanmalan saglanmalidur.

Anahtar Kelimeler: D vitamini eksikligi, hipokalsemi, uzun QT
bulgusu
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Son ii¢ yilda takip edilen
retinopatili prematiire bebeklerin
degerlendirilmesi

Ferda Ozlii!, Mehmet Satar', Hacer Yapicioglu Yildizdag!,
Nejat Narl!, Selguk S1zmaz?, Ebru Eser’

'Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Neonatoloji Bilim Dali,
Adana, Tiirkiye

Cukurova Universitesi T1p Fakiiltesi, G6z Hastaliklari Anabilim
Dali, Adana, Tiirkiye



Prematiire Retinopatisi (ROP) prematiir bebeklerin uzun doé-
nem izlemlerinde kargilagtiklari énemli morbidite nedenle-
rinden biridir. Erken teshis ve tedavi ile kérliikten kurtulan bu
bebeklerin yasam kaliteleri de buna paralel artmaktadir. Bu ¢a-
lismada Gukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Yenidogan Yogun
Bakim Unitesinde son ii¢ yilda izledigimiz retinopati tanisi alan
bebeklerimizi degerlendirdik. Toplam 338 hasta ROP taramas:
nedeniyle g6z muayenesi olmustu. ROP taramas: yapilan olgu-
larin 258's1(%76,33) dogum agirlig1 1500 gramin altinda, 126’s1
(%37,27) 28 gebelik haftasindan kiiciik idi. Bu olgularin 134’ti
(%39,64) ROP tamisi aldi. ROP tanisi alan hastalarin 54’tinde
(%37,31) evre 3 ve iizerinde ROP saptandi. Evre 3 ve iizerinde
ROP tarus: alan hastalarin 14’1 (%35) dis merkezlerde izlen-
mis ve lazer fotokoagiilasyon uygulanmas: amaciyla linitemize
kabul edilmigtii. Evre 3 ve iizeri ROP tanisi alan hastalardan
48 hastaya laser fotokoagiilasyon uygulanirken, birine Becavi-
zumab tedavisi yapildi. iki olgu bagka bir merkeze vitrektomi
yapilmas: amaciyla sevk edildi. Bu veriler yasatilan ¢ok kiiciik
bebek sayisinin giderek artmast, takip edilecek ROP’lu hasta sa-
yisinda artisi da beraberinde getirdiginden pediatristlerin de
dikkatini cekmek amaciyla sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Prematiire retinopatisi tedavi

P-222

Yenidogan Yogun Bakim Unitesinde
konjenital kalp hastaligi tanisi alan
olgularda kardiyak biomarkerlarin
tani ve izlemdeki yeri

Caner Aydin, Merih Cetinkaya, Esin Yildiz Aldemir,
Kazim Oztarhan, Sultan Kavuncuogly,

Helen Bornaun, Gékhan Biiytikkale,

Tugba Erener Ercan, Sibel Ozbek,
Miige Payash

Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi, Istanbul, Tiirkiye

Amag: Calismamizda konjenital kalp hastalig: (KKH) ekokardi-
yografi ile tanimlanan olgularla kardiyak lezyon stiphesi ile eko-
kardiyografi yapilan ve normal bulunan kontrol grubunda kardi-
yak biomarkerlarin tanidaki etkinligini aragtirdik.

Gere¢ ve Yéntemler: Caligma 01.06.2012-01.08.2013 tarihleri
arasinda 3. Diizey Yogun Bakim Unitesi (YBU)'ne yatirilan calis-
ma kriterlerine uyan ¢alisma grubunda 40; kontrol grubunda 20
hasta tizerinden retrospektif olarak yapildi. Hastanin demografik
verileri, bir ve beginci dakika APGAR skoru, resiisitasyon 6ykiisii,
prenatal tan1 alip almadifi, KKH semptom ve bulgulari, kardi-
yak bulgulardan tifiiriim, siyanoz, hepatomegali, 6dem, solunum
sikintisy, hipertansiyon aragtirilds, laboratuar incelemesi yapildi.

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

Hastalara pediatrik kardiyolog tarafindan hasta basinda ekokar-
diografi yapildi. Kardiyak biyomarkerlardan brain natiriiretik
peptid ( BNP), kreatinin kinaz MB (CK-MB) ve troponin 1 ( cTrl)
calisildi. Dogumsal kalp hastalif: ile kardiyak biyomolekiillerin
liskisinde; basing yiikii, voliim yiikii veya ikisinin birden oldu-
gu hastalardaki diizeylerin taniy1 destekleme ve ayirt etmedeki
duyarlihify incelendi. Bulgular 40 hasta grubu; 20 kontrol grubu
prospektif degerlendirildi. Bebeklerin %50’si kizdi. %35’i normal
dogum ile gerceklesmisti, dogum agirliklari ¢cahisma grubunda
32224573 gr; kontrol grubunda 32704284 gr olup; gebelik haf-
talan calisma grubunda medyan 37 (36-38) hafta, kontrol gru-
bunda 38,5 (38-40) hafta bulundu. Anne yas: calisma grubunda
29,0+6,4; kontrol grubunda 28,4+3,8 idi. Solunum sistemi incele-
mesinde hastalarin %30'u stabidi. Kalp dolasim sistemi muaye-
nesinde ¢aligma grubunda iiftiriim siddeti 2/6 — 4/6 arasinda olup
kontrol grupta 2/6'dan daha az duyuluyordu.. Kalp tepe atim
hasta grubunda ortalama 136+10/dak; kontrol grubunda 1356/
dak; Oksijen satiirasyon ise hasta grubunda ortalama %89,5 (85-
92); kontrol grubunda %98,0 (95-99) bulunmustur. Calisma gru-
bunda 9 hasta kaybedildi kontrol grubunda ise exitus olan hasta
yoktu. BNP caligma ve kontrol grubunda sirasiyla medyan 2624
(195-4766) pg/mL; 55 (41-86.7) pg/mL bulundu. Sadece basing
yiikii olanlarda 2600 pg/mL (1652-7001), sadece volim yiikii
olanlarda 199 pg/mL (150-2716) bulunmustur. Hem basing yiikii
hem voliim yiikiiniin birlikte olmasi1 BNP diizeyinde artisa neden
olmustur. Bu 6zellikleri tasiyan 15 olgunun BNP medyan degeri
4556 pg/ml bulunmustur. CK-MB hasta grubunda bakildiginda
40,2 (5,3-59) U/L bulundu, kontrol grubunda ise 17,5 (10,5-24)
U/L bulundu. Troponin I diizeyi i¢in ortalama medyan deger he-
sapland1 hasta grubunda 0,166+0,312 ng/mL; kontrol grubunda
0,032£0,219 ng/mL idi.

Cikarimlar: KKH olan yenidoganlarda ekokardiyografi ile tam
koyma olanag yoksa biyomarkirlardan yaralanilabilir. Ozellikle
BNP'nin ventrikiillerden hem voliim hem basing yiiklenmesin-
de 6nemli diizeyde salgilandigi, Troponin I'min diger bir markir
olarak basing ve voliim yiiklenmesinde myokard hasarin: géster-
mede BNP ile korelasyon gosterdigi saptandi.

Anahtar Kelimeler: Yenidogan, konjenital kalp hastalig, kardiyak
biomarker
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Yenidogan dénemi idrar yolu
enfeksiyonlarinin degerlendirilmesi
Giildemet Kaya, Sultan Kavuncuoglu, Aysel Kiyak,

Esin Yildiz Aldemir, Miige Payasli, Orhan Korkmaz,
Ali Er

Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Istanbul, Tiirkiye
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Amag: Yenidogan déneminde iiriner sistem enfeksiyonu (USE)
tanis1 koymak bu yas grubunda tiriner sisteme lokalizasyonu dii-
stindiirecek semptom ve bulgularin olmayis1 nedeni ile zordur.
Amacimiz; yenidogan déneminde iiriner enfeksiyon tanimlanan
term bebeklerin izleminde gerek prenatal gerekse postnatal altta
yatan iirogenital anomalilerin irdelenmesi, tekrarlama riskinin
belirlenmesi erken tani ve tedavisinin prognaza etkisini aragtir-
makt1.

Gereg ve Yontemler: Haziran 2011-Aralik 2012 tarihleri arasinda
hastanemiz Yenidogan Yogun Bakim Unitesi’ne yatan klinik sep-
sis semptom ve/veya bulgular olan ve prerenal iiriner anomali
tanil olgular ¢aligmaya alindi. Steril kosullarda kataterle idrar
kiiltiirti alindi, kan kiiltiiri ve enfeksiyon belirtecleri calisilds,
batin ultrasonografisi (USG) yapildi. izleminde gerekli olgularda
statik sintigrafi yapildi. Vesikoiireteral reflii (VUR) diisiiniilen ol-
gulara voiding sistotireterografi (VSUG) yapildi.

Bulgular: Yenidogan yogun bakim {initesinde yatan 1620 term
bebekten iiriner sistem enfeksiyonu tanimlanan 51 (%3,1) bebe-
gin ortalama yas1 14,6+9,5 giin olup, 31'i (%60,8) erkekti. Ortala-
ma dogum agirligi 3287+520 gram, gebelik haftas: 38,2+1,8 hafta,
dogum sekli 26’sinda (%51) sezaryen idi. Hastalarin %33’iinde
enfeksiyona zemin hazirlayan risk faktorii vardi. Risk faktérleri;
yogun bakim iinitesinde yatig %11,8, prenatal ultrasonografi-
de anomali %15,7, fimozis %2, erken membran riiptiirii %2 ve
anterior aniis %2 idi. Bagvurularinda %70,5’inde stipheli sepsis
bulgulari, %19,6’sinda sarilik, %5,9’'unda idrar yapma zorlugu
yakinmas: olup %3,9u asemptomatikti. Calismamizda pyiiri
siklif1 %68,6 bulunurken %33,3’tinde CRP yiiksekti. Hem top-
lum kékenli (%40) hem de nazokomiyal (%45,3) USE'den en sik
patojen Klebsiella spp. idi. Hastalarin %33,3’tinde iiriner sistem
USG’si patolojikti. Sonugta; 9 hastada pelviektazi, iki hastada
hidronefroz, ikisinde hidroiireteronefroz, birer olguda sirayla
multipl kortikal kist, renal capraz ektopi, duplikasyon anomalisi,
sistosel tanimlandi. Prenatal ultrasonografi ile tani alan hastalara
yapilan postnatal ultrasonografide iki hastada bulgular normal-
di. Calismamizda hastalarin 35'ne VSUG yapildi %40’inda pato-
loji saptand: vezikotireteral reflii siklig1 %34,2 bulundu. Uriner
enfeksiyonu takiben 6 ay icinde yapilan DMSA sintigrafilerinde
%33,3 olguda skar saptandi, DMSA sonucu anormal olan grupta
reenfeksiyon gériilme oram anlamb yiiksekti (p<0,05). Ultraso-
nografi sonucu ile VCUG ve DMSA sonuglar arasinda anlamh
uyumluluk vardi. Takibinde 12 (%23,5) hastada 1,5-12 ay arasin-
da 25 niiks gézlemlendi, bu hastalarin 8'inde risk faktorii iiriner
sistem anomalisinin varlifiydi. Reenfeksiyonlarin %80’ ilk 6 ay
icinde gelismisti.

Cikarimlar: Yenidogan déneminde iiriner enfeksiyon biiyliyen
ve gelisen organizmanin bébregi icin olumsuz bir durumdur.
Bu nedenle; olgular prenatal dénemden itibaren erken tani ve
tedavi sayesinde uzun dénem komplikasyonlardan (biiyiime
geriligi, hipertansiyon, kronik bobrek yetmezligi vb.) korunmus
olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Yenidogan, idrar yolu enfeksiyonu
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Term ve gec preterm
yenidoganlarda postnatal 24-72.
saat arasinda pulse oksimetre
yardimi ile oksijen satiirasyonu
tayininin kritik konjenital kalp
hastaligini 6ngérmede etkinliginin
arastirilmasi

Pinar Arican, Sultan Kavuncuoglu,

Esin Yildiz Aldemir, Miige Payasli, Kazim Oztarhan,
Helen Bornaun

Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi, Istanbul,
Tiirkiye

Amag: Konjenital kalp hastalig1 olan ¢ocuklarin yaklasik yarisi
bir yagina girmeden kaybedilmektedir, bu ylizden erken tani
ve tedavi morbitide ve mortalite tizerine olumlu etki yarata-
caktir. Son yillarda 6zellikle dogumlarin yogun gergeklestigi
hastanelerde kritik konjenital kalp hastaliklarimi tanimlamada
klinisyene yardimc: olabilecek tarama yontemleri giindeme
gelmistir. Caligmadaki amacimiz, term ve geg¢ preterm yeni-
doganlarin, pulse oksimetre ile taranmasinin kritik konjenital
kalp hastaligi (KKKH) tanisindaki etkinliginin aragtirilmasi idi.

Gereg¢ ve Yontemler: Aralik 2012-Agustos 2013 tarihlerinde
Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi'nde
dogan, postnatal 24-72. saatleri arasindaki, 1000 yenidogan
pulse oksimetre ile degerlendirildi. Olglimler sag kol (preduk-
tal) ve sag ayak (postduktal) olarak yapildi. ilk sl¢iimde oksijen
satlirasyonunun %95 iizerinde ve preduktal-postduktal farkin
%3 altinda olmasi normal sinirlar olarak kabul edildi, anormal
dlctimler 3 saat sonra tekrarland. ikinci kez diisiik oksijen sa-
tiirasyonu ve/veya fizik muayenede patoloji saptanan hastalara
ekokardiyografi yapildi.

Bulgular: Yenidoganlarin ortalama dogum agirhg: 3224+397
gram, ortalama gebelik haftas1 37,7+1,3 hafta ve 518’i (%51,8)
erkek idi. Bebeklerin 115’1 (%11,5) diisik dogum agirligina
sahipti, 621'i (%62,7) sezaryen ile dogurtulmustu. Birinci 61-
¢limde sPO, <=%95 ve/veya pre-post duktal satiirasyon farki
%3’lin ustiinde olan 35 yenidoganin fizik muayenesi normal
olan 20 olguya ikinci degerlendirme yapildi. 6’s1 normal 14’i
sPO, <=%95 idi, ekokardiyografi sonucu 11 yenidogan KKKH
(3t normal) tams1 kondu(yanls pozitiflik). Diger yandan fi-
zik incelemede kardiyak bulgular olan 15 olgunun hepsinin
ekokardiyorafisinde KKKH tanimlandi. Tarama sirasinda hem
sPO, hem fizik incelemesi normal 2 olguda KKKH tanimlan-
d1 (yanhs negatif). Oksijen satiirayonu >=%95 veya preduktal



postduktal satiirasyon farki %3’den az olan 2 hastanin geriye
doniik prenatal konjenital kalp hastalig1 tanis1 aldig1 6grenil-
di. Yapilan ekokardiyografide kritik konjenital kalp hastalig:
dogrulandi (yanhs negatiflik). Hastalarin tan1 dagilimi 8'inde
biiyiik arter transpozisyonu, 5’inde hipoplastik sol kalp, 4’iinde
cift cikigh sag kalp, 4’tinde pulmoner atrezi, 3’iinde aort ark
atresi/hipoplazi, 2’sinde aort koarktasyonu, 1’'inde fallot tetra-
lojisi, ’inde trunkus arteriyozis saptandi. Calismamizda testin
duyarlih@: %93, 6zgiilligi %99 bulundu.

Cikarimlar: Taburculuk 6ncesi yenidoganlarin, pulse oksimetre
ile oksijen satiirasyonunun 6l¢iilerek heniiz semptomatik ol-
mayan konjenital kalp hastaliginin tanisinda ¢ok 6nemlidir.
Literatiirdeki ¢aligmalara benzer olarak aragtirmamizda elde
edilen verilerin duyarlih@inin ve 6zgiilligiiniin yiiksek olmas:
umut vericidir. Fizik muayene ile pulse oksimetre taramasinin
rutin uygulamaya girmesiyle kritik konjenital kalp hastaliginin
erken tanisinda giivenilir bir yéntem olarak kullanilabilecegi
distiniilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Yenidogan, oksijen satiirasyonu, konjenital
kalp hastalig:
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Hidrops Fetalis: Non-immiin
goriinen immiin olabilir

Oguz Salih Dinger!, Hasibe Canan Aygiin?,
Canan Albayrak?

'Ondokuz Mays Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghgt ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Samsun, Tiirkiye

?Ondokuz Mayis Universitesi T1p Fakiiltesi, Neonatoloji Bilim Dal,
Samsun, Tiirkiye

’Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve
Onkoloji Bilim Dali, Samsun, Tiirkiye

Immun hidrops fetalis (HF), en sik Rh, nadiren ABO, daha nadir
olarak da subgrup uygunsuzluguna bagh olarak gelisir. Burada
“c” uygunsuzluguna bagh immiin HF geligen bir olgu sunulmak-
tadir. Prenatal dénemde non immiin HF tanisiyla izlenen hasta,
plasenta dekolmani sebebiyle sezaryenle, 28 yasindaki annenin
2. gebeliginden 1. canl dogan olarak 296 haftalik, 2270 gr agirhi-
ginda dogdu. Dogum salonunda entiibe edilen bebegin karninda
yaygin asit vard1. Servise yatisindan 15 dk sonra bradikardisi ge-
lisen bebek, resiisitasyona yanit vermeyerek yagsamin 2. saatinde
kaybedildi. Bebegin Hb degeri 3,2 g/dL oldugundan, anemi ne-
denleri aragtirildi. Tam kan sayimu, periferik yayma ve kemik iligi
incelemesi hemolizle uyumluydu. TORCH-Sy ve Hemoglobin
elektroforezi sonuglarinda patoloji saptanmadi. Annenin prena-
tal izleminde, kan grubu A Rh (+) oldugundan, indirekt Coombs
testinin ¢aligilmadig 6grenildi. Direkt Coombs testi 4+ olan be-
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begin anneden yollanan antikor tanimlama panelinde subgrup
c antikorlan saptandi. Hidrops fetalisli olgularda etiyolojiye y&-
nelik ayrintili aragtirma gereklidir. Bu vakada anne kan grubu A
(+) oldugundan immiin HF ayiric1 tamida diisiiniilmemistir. So-
nug olarak da bebege, intrauterin transfiizyon gibi yasam sansim
arttirabilecek girisimler uygulanamamgtir. Bu vaka aracilifiyla,
HF ayiria tamisinda “c” uygunsuzlugunun akilda tutulmas: ve
indirekt Coombs testinin istenmesinin énemi vurgulanmak is-
tenmigtir.

Anahtar Kelimeler: Fetalis, hidrops, non-immiin, immiin
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Non-diyabetik makrosomik
bebeklerin kesitsel bir calismasi
Mervan Bekdas', Fatih Demircioglu’,

Sevil Bilir Goksiigiir', Ayhan Ekici? Erol Kismet!

1Abant Izzet Baysal Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgt ve
Hastaliklari Anabilim Dali, Bolu, Ttirkiye

2[zzet Baysal Devlet Hastanesi, Kadin-Dogum Klinigi, Bolu, Tiirkiye

Amag: Bu calismada amag gestasyonel diabete bagh olmayan fe-
tal makrozomili bebeklerimizde tespit ettigimiz risk faktérlerini
sunmaktir.

Gereg ve Yontemler: Bu calismada 1 Ocak 2007 ile 31 Aralik 2010
tarihleri arasinda Bolu Izzet Baysal Kadin-Dogum ve Cocuk Has-
tanesinde gerceklesen 4000 gram ve tizerindeki bebeklerin dos-
yalar: retrospektif olarak incelendi. Hastane disinda doganlar ve
anneleri diabetik olanlar ¢alismaya alinmadi. Aym tarihler ara-
sinda dogan 2500-3999 gram arasinda dogan 500 bebek kontrol
grubunu olusturmak iizere secildi. Veriler SPSS version 17,0 kul-
lanilarak analiz edildi.

Bulgular: Dért yillik dénemi kapsayan ¢alismamizda hastane-
mizde 10898 bebek diinyaya geldi, bunlarin 509 tanesi (%4,7)
non-diabetik makrozomik bebek idi. Kontrol grubu ile karsilag-
tinnldiginda bu bebeklerin ¢ogunlukla erkek cinsiyette (p<0,001),
annelerinin otuz bes yasin istiinde (p<0,001) ve multipar ol-
duklar: (p<0,001) saptandi. Bu bebeklerin besinci dakika Apgar
skorlar1 anlaml oranda diigiiktii (p<0,001). Ayrica bu bebeklerde
hipoglisemi (p=0,022) ve dogum travmalar: anlaml oranda yiik-
sekti (p=0,009).

Tartigma: Caligmamizda 35 yas tistii gebelik, multiparite ve erkek
cinsiyet fetal makrozomi icin risk faktérleri olarak tespit edildi.

Anahtar Kelimeler: Fetal makrozomi, risk faktorleri, morbidite,
dogum travmasi
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Yenidoganda akut batin nedeni:
Over torsiyonu

Ziihal Albayrak, Mehmet Cengiz, Dilek Giiller,
Erdal Sari, Ziileyha Aysu Say

Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklar EGitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari, Istanbul, Tiirkiye

Giris: Yenidoganda over kisti ender gériilen bir durumdur. An-
tenatal ultrasonografinin yaygin olarak kullanilmasi nedeni ile
prenatal tani orani artmigtir. Ancak halen bu hastalarin tany, ta-
kip, prognozu ve tedavisi tartigmalidir. Komplikasyonlar, en sik
goriilenleri adneksiyal torsiyon ve hemoraji, perinatal peri-
yodda gériilebilir. Komplikasyonlar, torsiyon ve riiptiir genel-
likle 5 cm'den biiyiik kistlerde gozlenir. Cerrahi miidahale, oo-
forektomi veya sistektomi tedavi secenekleri arasindadir. Burda
nadir gériilen bir over torsiyonu olgusu sunulmustur.

Olgu: Otuz sekizinci GH aralarinda akraba evliligi olmayan anne
babanin 3. ¢ocugu olarak dogan hasta postnatal 16. giintinde
huzursuzluk, emmeme sikayeti ile ¢cocuk acil poliklinigine bag-
vurdu. Hastanin fizik bakisinda gd orta, ates 37.8, cilt subikte-
rik, yenidogan reflexleri aktif,canli, solunum muayenesi dogal,
kalp atim hiz1 140/dk, ritmik tfiiriim yok, batin rahat distansiyon
saptanmadi. Laboratuar bakisinda hemogram normal, CRP po-
zitif, PA Akciger grafisi normal saptandi. Hasta sepsis 6n tanisi
ile interne edildi ve antibiyoterapisi baglandi. Hastanin batin
ultrasonografisinde sag alt kadrandan over lojundan ¢ekum lo-
juna dogru biiyliyen kalin duvarli duvar yapis! intestinal sistem
duvar yapisinda benzer 6zellik gésteren 41x40 mm boyutlarinda
icerisinde septa ve seviye veren yiiksek yogunluklu debri ve so-
lid goriintimler iceren solid kistik kitle izlenmigtir. Hasta ¢cocuk
cerrahisi ile konsilte edildi. Hastaya sag tuboovariyan torsiyon
nedeni ile sag salpingooforektomi yapildi.

Tartigma: Prenatal ultrason kullanimu sayesinde fetal over kisti er-
ken dénemde saptanmaktadir. Kistlerin etyolojisinde plasentdan
fetusa gecen maternal gonadotropin stimiilasyonun sonucu oldu-
gu distiniilmektedir. Dogum sonrasinda hormonal stimiilasyonda
azalma olmasiyla basit kistlerde regresyon meydana gelir. 5 cm'den
kiiciik kistler giivenli bir gekilde ultrasonografi ile takibi yapilarak
izlenebilir. 1 yas altinda over kisti otoampiitasyonu ¢ok nadir gériil-
mektedir. Torsiyon, yenidogan overinin sap: uzun oldugu i¢in en
sik goriilen komplikasyonudur. Torsiyon genellikle biiyiik kistlerde
(5 cm tstlinde) sik gorillmekte olup cerrahi tedavi gerekmektedir.

Bizim olgumuzda kist boyutu 4 cm olmasina ragmen hastada semp-
tom varlig: birlikteligi olmas: nedeni ile hastanin takibi yerine acil
cerrahi karan verilerek, torsiyon saptandi. Hastamizin yaginin kiiciik
olmasi ve herhangi bir bulgu olmamasi ve antenatal tanis: olmama-
sina ragmen servisimizde yapilan rutin ultrason nedeni ile insidental
olarak saptanan hastay: nadir olmasi nedeni ile sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Over torsiyonu, akut batin
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Yenidoganda nadir goriilen bir olgu:
Midgut volvulus

Mehmet Cengiz, Dilek Giiller, Zuhal Albayrak,
Erdal Sari, Nihan Uygur Kiilcii, Ziileyha Aysu Say

Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklar1 Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklari, Istanbul, Tiirkiye

Girig: Intestinal volvulus yenidogan déneminde nadir gériilen ve
yasamui tehdit eden cerrahi bir acildir. Genellikle malrotasyon ve
intestinal atrezi ile birliktedir. Kesin olarak bilinmeyen baglatici
bir nedenle duodenumdan transvers kolona dek uzanan orta bar-
sagin malrotasyonu s6z konusudur. Midgut volvulus en sik yeni-
dogan déneminde goriilmekte ve yine bant basisina bagh akut
duodenal obstriiksiyon tablosu da yenidogan ve erken bebeklik
déneminde bulgu vermektedir. Malrotasyonun midgut volvulus
ile birliktelik gosterdigi olgularda sonuglar katastrofik olabilir, bu
nedenle erken tani ve uygun tedavi kisa barsak sendromu gelisi-
mini azaltmak ve mortaliteyi korumak i¢in ¢ok 6nemlidir.

Olgu: 2800 gr aralarinda akraba evliligi olmayan anne babanin 1.
Cocugu olarak dogan hastanin postnatal 1. giiniinde emmesinde
azalma olmas: tizerine hasta sepsis tanisi ile yenidogan yogun
bakim {iinitemize sevk edildi. Hastanin fizik bakisinda gd orta,
yenidogan refleksleri canli, aktif, sistem muayeneleri dogald:.
Laboratuar bulgularindan akut faz reaktanlar1 normal, diger la-
boratuar bulgular normaldi. Hastaya sepsis tanisi ile antibiote-
rapi baglandi. Hastanin takibinde 2. Giiniinde batn distansiyonu
ve safrali kusmalari saptanmas: nedeni ile gekilen ayakta direk
batin grafisinde barsak alt kisimlarinda gaz golgeleri gériilmedi.
Bu laboratuar ve klinik bulgularla tizerine éncelikli tanida volvu-
lus diisiiniilerek hasta cocuk cerrahisi ile konsiilte edildi. Hasta
acil ameliyata alinarak barsak rezeksiyonu ve anastomoz yapildi.
Takibinde diizelme saptanan hasta taburcu edildi.

Tartigma: Fetal intestinal volvulus genellikle dogum sonras: sap-
tanan ve yasami tehdit eden nadir bir durumdur. Cerrahi bir acil
olup prenatal olarak tan1 konulmas: ¢ok nadirdir. Barsak segment-
leri mezenterik arter etrafinda déner veya bunun dallan mekanik
bir obstriiksiyon ve vaskiiler yetmezlige neden olur. Intrauterin
midgut volvulus genellikle malrotasyon ve intestinal atreziyle bir-
liktelik gosterir. Literatiirde bildirilen olgularda malrotasyon ve
volvulus tanilarinda gecikme, stirede uzamaya bagh olarak mor-
talitede artig veya daha ciddi sonuglara neden olur. Hastalarda
akut semptomlar safrali kusma, karin agrisi, diare, konstipasyon
ve hemotekezya olabilecegi gibi baz1 vakalarda herhangi bir bul-
gu vermeyebilir. Peritonit, abdominal distansiyon, kanli gayta, ve
hemodinamik instabilite (sok bulgulary) varhginda prognoz daha
kétiidiir. Bu durumlar varliginda klinisyen tanida 6ncelikle sepsis
diistinerek volvulus ve malrotasyon tanisini atlayabilir.

Bizim olgumuzda baslangi¢ bulgusu olarak sadece emmeme ol-
mas! nedeniyle sepsis diisliniiliip batin distansiyonu nedeni ile



ayakta direk batin grafisindeki bulgular volvulusu diistindiirduigii
icin hizh bir sekilde acil ameliyata alinarak tedavisi yapilmistir.
Olgumuzu yeniogan déneminde nadir olmasi ve ayirici tanida
6nemini vurgulamak amaci ile sunmay: uygun bulduk.

Anahtar Kelimeler: intestinal volvulus, yenidogan
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Neonatal portal ven trombozu

Dilek Giiller, Ziileyha Aysu Say, Ziihal Albayrak,
Nil Yagar, Seda Oztiirkmen, Handan Ayhan Akoglu,
Mehmet Cengiz, Erdal Sar

Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklar1 Egitim ve Aragtirma
Hastanesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklari, Istanbul, Ttirkiye

Giris: Neonatal portal ven trombozu nadir ve yenidogan servis ya-
tiglarinin 2,4/1000’tinde goriiliir. Genellikle bu dénemde asemp-
tomatiktir. Tan1 doppler ultrason ile konulur. Neonatal portal ven
trombozunun risk faktérleri arasinda umbilikal kataterizasyon,
intravaskiiler kateter uygulanmasi, konjenital kalp hastaligi, sok,
kan degisimi ve sepsis sayilabilir. Trombofili muhtemel bir yar-
dima bir risk faktériidiir.Konjenital protrombik hastaliklar biitiin
trombotik epizodlarin % 5-20 sinden sorumludur ve klinik olarak
saptanan tromboz, spontan trombotik olaylar, beklenmeyen veya
genis vendz trombozlar, iskemik deri lezyonlari, purpura fulmi-
nans veya ailede purpura fulminans saptanan biitiin yenidoganlar-
da diistiniilmelidir. Ciddi komplikasyonlar gelisme ihtimali varsa
da vakalarin ¢ogunda sonuglar iyidir. Trombus rezoliisyonu % 30-
70 vakada giinler veya aylar icinde gerceklesir.

Olgu: iki giinliik yenidogan, Gocuk acil poliklinigimize kan se-
keri dustikligii nedeni ile bir dig merkezden génderildi. Has-
tanin anamnezinde annede diabet 6ykiisii diginda herhangi bir
problem olmadig1 6grenildi. Fizik muayenede, sistem muaye-
neleri normal saptandi. Laboratuar bulgularinda tam kan sayi-
m1 normal, CRP yiiksek saptanan hasta sepsis tanisi ile yatirildi.
Takibinde servisimizin rutini olan batin ultrasonunda vena por-
ta sol subsegmental dallar1 komsulugunda yerlesimli 9,6x6 mm
boyutunda hipoekojenik heterojen kronik trombozla uyumlu
goriiniim izlendi.Tromboz paneli yapildi. Homosistein, Lipopro-
tein a, fibrinojen, Protein C,S, vWEF, antikardiyolipin Ig M,G ve
antitrombin 3 normal saptani. Hastanin trombofili panelinde
MTHEFR C677t geninde heterozigot ve MTHFRC A1298C hete-
rozigot saptandi. Enoxaparin tedavisi bagland. Takibinin 2. ayin-
da trombozda tam rezoliiyon olustu.

Tartisma: Tromboz veya tromboemboli olgulan icin risk faktor-
leri damar endotelinde hasar olusturan edinsel durumlar olabi-
lecegi gibi gesitli kalitsal hastaliklar da olabilir. Ozellikle bu vaka-
da oldugu gibi geng yasta gériilen tromboz olgularinda kalitsal
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trombofili nedenleri de aragtirilmalidir. Kalitsal nedenler arasin-
da fakt6ér V Leiden mutasyonu, protrombin gen mutasyonu ve
antitrombin III, protein C, protein S eksiklikleri énde gelen ne-
denlerdir MTFHR enzimi geninin heterozigot veya homozigot
mutasyonlar: da hiperhomosisteinemiye yol acarak olgumuzda
oldugu gibi trombotik olaylara zemin hazrlayabilir. Bizim olgu-
muzda servisimizde rutin olarak yapilan batin USG de insidental
olarak saptanmasi hastanin tanisinin erken dénemde konulma-
sina, takip ve tedavisinin optimum kosullarda yapilmasina ola-
nak saglamugtir. Yenidogan déneminde nadir olarak saptanan
portal ven trombozu olgumuzu sunmak istedik.

Anahtar Kelimeler: Portal ven trombozu, yenidogan

P-230

Anne siitiine bagl gelisen
hipernatremik dehidratasyon

Dilek Giiller, Ziihal Albayrak, Mehmet Cengiz, Erdal Sar

Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklart Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklari, Istanbul, Tiirkiye

Anne siitii ile beslenme hig siliphesiz yenidogan ve infantlarda
en iyi ve en giivenilir yoldur. Seum sodyum konsantrasyonunun
145 mmol/L'nin iizerinde bulunmas: ve dogum tartisininda-
ki %10 ve tizerindeki kayibin buna eslik etmesi hipernatremik
dehidratasyon olarak kabul edilmektedir. Baz: olgularda yetersiz
laktasyon sebebi ile anne sodyum diizeyi yiiksek seyredebilmek-
tedir. Sadece anne siitiiyle ile beslenen yenidoganlarda yasamin
ilk giinlerinde goériilebilen ve ciddi nérolojik sekellere yol aca-
bilen neonatal hipernatremik dehidratasyon, anne siitiiniin ma-
tlirasyonunda gecikme, siit miktarinin az olmas: ve siit sodyum
iceriginin yiiksek olmasi sonucunda gelismektedir. Bazi olgulrda
yetersiz laktasyon nedeni ile anne siitii sodyumu yiiksek seyrede-
bilmektedir. Bu tablo anne siitii ile kargilagtirildiginda serbest su
diizeyinin daha diisiik olmasina neden oldugundan yenidogan-
da hiperozmolar durum ortaya ¢ikmaktadur.

Sosyoekonomik diizeyi yiiksek olan ailenin ilk ¢ocugu olan ve sa-
dece anne siitii alan, tart: kayb: olmasina ragmen aile tarafindan
sadece sarilik sikayeti ile hastanemize bagvuran, hipernatremik
dehidratasyon, akut bébrek yetmezligi ve malniitrisyon gelisen ol-
gumuzu anne siitli sodyum igeriginin yiiksek oldugu saptanmistir.
Bu durumun 6nlenebilmesi i¢in ailelere yeterli ve dogru emzirme
egitiminin verilmesini vurgulamak amaci ile sunulmustur.

39. gebelik haftasinda NSVY ile 3440 gr dogan hasta postnatal 8.
giiniinde ¢ocuk poliklinigine sarilik sikayeti ile bagvurdu. Fizik
muayenesinde cilt ikterik, deri alti yag dokusu azalmuis, hafif hi-
potonikti. % 20 tart1 kayb: olan hasta yenidogan iinitemize mal-
niitrisyon, hipernatremik dehidratasyon ve akut bébrek yetmez-
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ligi tanilan ile yatirildi. Laboratuar bulgularinda tam kan sayim
normal, biyokimyasal parametrelerinde iire ve sodyum yiiksek
(tire 138, Na 162), total bilirubin 19,98, CRP negatif, tam idrar
tahlilinde 4-5 16kosit saptandi. Hastanin antibiyoterapisi ve uy-
gun 1v siv1 tedavisi baglandi. Anne stitii miktan yeterli olan has-
tanin hipernatremik dehidratasyonunun nedeni anne siitii Na
miktar yiiksekligine bagh olarak diisiiniildii. Anne siitii Na dii-
zeyi 66 mEq/l (N:13) saptanan olgumuzun beslenmesinde anne
slitli stoplandi. Annenin siitii sagilarak aralikli Na diizeyi bakildi.
Takibinde Na diizeylerinde diisme olmasi (20 mEq/L) tizerine
tekrar anne siitii verilmesi ¢nerildi. Yatisinin 4. Glintinde genel
durumu iyi, oral alimu iyi olan hasta taburcu edildi.

Anahtar Kelimeler: Hipernatremik dehidratasyon, anne siiti

P-231

Ikiz prematiire bebeklerde
konjenital CMV enfeksiyonu: Olgu
sunumu

Muhammed Giines', Pelin Dogan?, Nilgtin Kéksal?,

Hilal Ozkan?, Onur Bagcr?, Ipek Giiney Varal?,
Solmaz Celebi?, Enes Turan!

'Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Bursa, Tiirkiye

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Yenidogan Bilim Dali, Bursa, Tiirkiye

3Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari, Bursa, Tiirkiye

Girig: Sitomegalovirus (CMV), gebelik doneminde oldukea yay-
gin olarak gériilen enfeksiyéz ajandir. Gebelikteki CMV enfek-
siyonlarinin ¢ogu asemptomatiktir, ancak fetusta ciddi prob-
lemlere yol acabilir. Annenin primer enfeksiyonunda bebege
bulasma orani %15-50 iken annenin tekrarlayan enfeksiyonla-
rinda bulagsma orani %0,15-1'olarak bildirilmektedir Konjenital
CMV enfeksiyonunda vakalarim %11’i semptomatik olmaktadir
ve karakteristik bulgulari; intrauterin gelisme geriligi, prematu-
rite, hepatosplenomegali, sarilik, trombositopeni, purpura, mik-
rosefali, intrakranial kalsifikasyondur.

Olgu: Yirmialti yasindaki annenin birinci gebeliginden birinci
yasayan olarak, son adet tarihine gore 31+6 hafta ikiz gebelikten
akut fetal distres nedeniyle sezaryen ile APGAR skorlar1 3-5 olarak
1350 ve 1380 gr agirhginda iki kiz bebek olarak dogdular. Ante-
natal 6ykiide yapilan fetal ultrasonografilerinde her iki bebekte
hiperekojen barsak ve splenomegali oldugu 6grenildi. Gebeligin
24. haftasinda annede bakilan CMV IgM negatif oldugu 6grenildi.
Fizik muayenede birinci bebegin agirhig1 1350 gr (10-50 persen-
til), boyu 29 cm (10-50persentil), bagcevresi 24 cm (10-50 persentil)
ikinci bebegin agirligi 1380 gr (10-50 p), boy 29 cm (10-50p), bas-

cevresi 24 cm (10-50 persentil). Her iki bebeginde genel durumu
cok kotiiydii, viicutlarinda yaygin petesial dokiintiileri, solunum
sikintilar1 ve kardiyovaskiiler sistem muayenelerinde 3/6 tiftirtim
mevcuttu. Karaciger, dalak kot altinda 4 cm ele geliyordu. Hastalar
entiibe edilip mekanik ventilatére baglandi. Cekilen akciger grafi-
leri respiratuar distres sendromuyla uyumlu olan hastalara surfak-
tan uyguland: ve parenteral antibiyoterapi, siv1 tedavisi bagland:.
Alinan kan tetkiklerinde her iki bebekte de trombositopeni, AST,
ALT yiiksekligi ve kanama diyatezi bozuklugu saptandi. Hastalara
trombosit ve taze donmus plazma desteginde bulunuldu. Hasta-
larin kord kanindan génderilen CMV IgM pozitif saptandi. Has-
talara yatiglarinin ilk 24 saati icinde gansiklovir tedavisi bagland:.
CMV PCR i¢in génderilen kan, idrar, BOS 6rnegi sonucu yiiksek
pozitif saptandi. Birinci bebegin yapilan transfontanel ultraso-
nunda kalsifikasyonla uyumlu gériiniim saptands. ikinci bebegin
transfontanel ultrasonu normaldi. Batin ultrasonografileri her iki
bebekte de hepatosplenomegali mevcuttu onun haricinde normal
olarak degerlendirildi. Hastalarin yapilan g6z muayenelerinde
patolojik bulguya rastlanmadi. Yatiglarimin ikinci giintinde yapi-
lan ekokardiyografilerinde pulmoner hipertansiyon saptanmasi
{izerine pulmoner vazodilatatér tedavi baglands. izlemde solunum
sikintis1 artan hastalar yatiglarinin 4. Giiniinden itibaren yiiksek
frekansh ventilasyon modunda izlenmeye baslandilar. Tiim des-
tek tedavilerine ragmen ikizlerden birinci dogan yatisinin 8. giinii,
ikinci dogan yatiginin 13. giinii kaybedildi.

Cikarimlar: Gebelikte primer yada reaktive CMV enfeksiyonu
sonucu transplasental olarak fetusa gecen sitomegaloviriis, ye-
nidogan konjenital enfeksiyonlarinin %1’inden sorumludur.
Konjenital CMV enfeksiyonlu olgularin sadece %5-10"u preterm
dogum, intrauterin gelisme geriligi, mikrosefali, korioretinit,
hepatosplenomegali, sensorinéral isitme kaybi, hiperbiliriibi-
nemi, karaciger fonksiyon testlerinde bozulma, petesi, purpura
gibi bulgular ile dogumda semptomatiktir. Bizim vakalarimizda
da konjenital CMV enfeksiyonunun karakteristik bulgularindan;
antenatal hiperekojen barsak gériintimii, prematiirite, trombo-
sitopeni, direkt biliiribinemi, hepatosplenomegali mevcuttu.
Erken baglanan antiviral tedaviye ragmen genel durumlarn ¢ok
kétii olan hastalar kaybedildi. Bu vakalar semptomatik konjenital
CMV enfeksiyonun nadir gériilmesi ve tekrar hatirlatilmasi i¢in
sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Konjenital CMV enfeksiyonu
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Yenidoganda nadir goriilen sag
bochdalek diyafram hernisi
Sevgi Akova, Sirin Giiven, Secil El¢in, Burcu Karakol,

Ahmet Sami Yazar, Ceyhan Sahin, Yusuf Deniz,
Ismail Iglek

Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanest, Istanbul, Tiirkiye



Amag: Konjenital diyafram hernisi (KDH), diyafram defektinin
bulundugu dogumsal bir anomalidir. KDH'nin %95’inden faz-
lasin1 Bochdalek hernisi, geri kalanlarini Morgagni hernisi ve
diger nadir tipler olusturur. Biz burada, yenidoganda solunum
sitkintisinin ayirict tanisinda yer alan konjenital diyafragma her-
nilerinden seyrek gériilen sag posterolateral yerlesimli Bochda-
lek hernisine dikkati cekmek istedik.

Olgu: Kirk haftalik 3560 gr dogan erkek bebek postnatal 4. saatin-
de solunum sikintisi ile yenidogan yogun bakim tinitesine yati-
rildi. Yapilan fizik muayenesinde siyanoz, tagipne, burun kanad:
solunumu, interkostal ve subkostal cekilmeleri tespit edilirken
oskiiltasyonda sagda solunum sesleri alinamadi. Bunun {izerine
cekilen PA akciger grafisinde sag tarafta bagirsak anslar goriil-
dui. Toraks USG ile sag diyafram hernisi tanisi konuldu. Ekokar-
diyografide pulmoner hipertansiyon tespit edildi. Hasta gocuk
cerrahi klini§imizce opere edildi.

Cikarimlar: KDH her 5000 canh ve 2000 6lii dogumda bir ve ge-
nellikle term bebeklerde gériiliir. KDH'nin %95’inden fazlasim
olusturan Bochdalek hernilerinin %80-90"1 sol posterolateral,
%5’inden az1 bilateral, %10'u ise sag posterolateral yerlesimli-
dir. Bochdalek hernilerinde batin organlarinin toraks kavitesine
dogru yer degistirdigi posterolateral diyafram defekti, degisik
derecelerde akciger hipoplazisi ve pulmoner hipertansiyon ile
birlikte olabilir. Biiyiik defektler yenidogan déneminde genellik-
le agir solunum sikintisiyla bulgu verir. Burada sunulan vakada
da oldugu gibi sag diyafram defektlerinde karacier ve barsak
anslar g6giis bosluguna birlkte herniye olabilir. Bu vaka ile solu-
num sikintis1 olan yenidoganin sag toraks kitleleri arasinda na-
dir goriilen posterolateral yerlesimli Bochdalek hernisine dikkat
cekmek istedik.

Anahtar Kelimeler: Yenidogan, solunum sikintisi, konjenital diaf-
ram hernisi, bochdalek hernisi
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Alt solunum yolu enfeksiyonu
tanisiyla izlenen RSV enfeksiyonlu
yenidoganlarin degerlendirilmesi

Merve Giirses!, Ozmert Muhammet Ali Ozdemir?,
Hacer Ergin?, Kazim Kiiciiktagci?, Turgut Urey!

1Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Denizli, Tiirkiye

?Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Neonatoloji Bilim Dali,
Denizli, Tiirkiye

Giris: Respiratuvar sinsitiyal viriis (RSV), bebek ve kiiciik cocuk-
larda alt solunum yolu enfeksiyonlarinin en yaygin nedenidir.
Prematiire, kronik akciger hastaligi, dogumsal kalp hastaligs, im-

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

miin yetmezlik gibi risk faktérleri olan bebeklerde énemli oran-
da hastaneye yatisa ve 6liime neden olurken, diger bebeklerde
genellikle kendili§inden iyilesmekte ve nadiren 6lime neden
olmaktadir. Bu yazida Subat ve Mart aylarinda (2014) Yenidogan
Yogun Bakim Unitesi'nde (YYBU) RSV enfeksiyonu tamsiyla iz-
lenen olgular degerlendirildi.

Olgu: Subat ve Mart (2014) aylarinda yenidogan ve cocuk acil
poliklinigine solunum sikayetleriyle bagvuran 11 bebek alt so-
lunum yolu enfeksiyonu tanisiyla YYBU’e yatirildi. Yedi hastanin
nazofaringeal siiriintli 6rneginde RSV-A pozitif bulundu. RSV-A
pozitif olgularn tiimiinde bagvuruda burun akintisi, 8ksiiriik,
hinlt, takipne, solunum seslerinde kabalagma, altisinda (%85)
subkostal cekilme, besinde (%71.4) emmede azalma, dérdiinde
(%57) ekspiriyumda uzama, birinde (%14.2) ates mevcuttu. Ge-
belik yaslar1 35-40 hafta arasinda degisen ve dogum agirliklan
gestasyon yasina uygun olan bebeklerin {igti (%42.8) prematiire
(<37 hafta), dordii (%57.2) term, altis1 (%85.7) erkek, birisi (%14.3)
kiz olup; hepsi anne siitiiyle besleniyordu. Hastaneye bagvuru
yast 9-42 giin, kardes sayis1 1-4 olan olgularin birinde patent
foreman ovale (2-3 mm), birinde atrial septal defekt (3-4 mm),
birinde yenidoganin gegici takipnesi ve birinde mekonyum as-
pirasyon sendromu 6ykiisti mevcuttu. Laboratuar incelemesinde
lékosit 6980-11040/mm?, Hb 10.4-15 mg/dL, trombosit 312.000-
532.000/mm?, periferik yaymada %62-84 arasinda degisen len-
fosit hakimiyeti mevcuttu. Akciger grafilerinde intertisyel infilt-
rasyon, bir olguda C-reaktif protein (CRP) pozitifli§i saptandu.
Yenidogan servisinde izole edilen hastalara oksijen, antibiyotik,
inhalasyonla beta 2 mimetik (salbutamol) tedavileri ve bir olguya
nazal CPAP (10 giin) uygulandi. Hastalarin yatis stireleri biri di-
sinda 5-7 giin arasinda degismekteydi. ASD tanili hasta 10 giin
nasal CPAP’te olmak tizere 20 giin hastanede izlendi. Hastalarin
hepsi sifa ile taburcu edilerek ayaktan izleme alindi.

Cikarim: RSV'nin term-preterm yenidoganlarda hastaneye yatis

nedeni olabilecegi ve risk faktérii olanlarda ciddi klinik seyir iz-
leyebilecegi unutulmamalidir.

Anahtar Kelimeler: Alt solunum yolu enfeksiyonu, RSV, Yenidogan
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Solunum sikintisi olan yenidoganda
ozefagus atrezisi: Olgu sunumu

Elvan Arikan, Nagehan Aslan, Gonca Sandal,
Hasan Cetin

Siileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri Anabilim
Dali, Neonataloji Bilim Dali, Isparta, Ttirkiye

Giris: Ozefagus atrezisi en sik kargilagilan, hayati tehdit edici
konjenital 6zefagus anomalilerinden biridir. Ozofagus atrezisi
(OA) ve trakeodzofageal fistiil (TOF), beslenme ve solunum so-
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runlarindan dolay: yagamun ilk birkag saatinde acilen tani konul-
mast gereken konjenital bir anomalilerdir. Solunum sorunu olan
yenidoganlarda 6zafagus atrezisi tamisinin hemen ve kolayca
konulabileceginin ve acilen ¢ocuk cerrahisine sevk edilmesinin
6nemini vurgulamak amaciyla bu vaka sunulmustur.

Olgu: 39 yasindaki annenin G3P2Y2 cocugu olarak NSVY ile
SAT’a gore 36. Gestasyonel haftasinda 2810 gram dogan erkek
bebek takipne ve agizdan bol sekresyon gelmesi nedeniyle ye-
nidogan yogun bakim iinitesine yatirildi. Antenatal 6ykstinde
annede polihidroamniyoz 6ykiisiiniin oldugu ve fetal USG'de
midenin kiiciik oldugu 6grenildi. Muayenesinde inlemesi, takip-
nesi, subkostal cekilmesi mevcuttu. Nazogastrik sonda mideye
kadar ilerletilemeyen hastada ézefagus atrezisi diisiiniildu. Ceki-
len BABYGRAM'da mide ve bagirsaklarda gaz golgesinin oldugu
goriildii. Orogastrik tiipten opak madde verildikten sonra gekilen
direk grafilerde 6zefagus distaline opak madde gecisinin olma-
dig1 ve 6zefagus proximalinde opak madde ile dolan pos oldugu
goriildii. Batinda da gaz gélgeleri olan hastada Proksimal OA +
distal TOF diisiiniildii. Sag postero lateral torakotomi uygulan-
d1. Proksimal ve distal 6zefagus birlestirildi. Fistiil onarildi. OA +
TOF e eslik edebilecek diger organ anomalileri agisindan gekilen
abdomen ve tiriner USG normaldi. Post-operatif 8.giinde hasta-
nin orali orogastrikle minimal acilip giinlitk kademeli arttirilds.

Tartisma: Ozofagusun konjenital anomalilerinin ortaya ¢ikma
mekanizmalann hakkinda giintimiizde kabul géren patogenez
mekanizmasi, 6zofagusun 6. ve 7. gelisim haftalarinda ortaya
ctkan bir gelisim sorunu oldugudur. Ayrilma siirecindeki du-
raklama 6zofagus ile trakea arasindaki fistiiléz iliskinin devam
etmesine neden olur. Hastalarin %50 ila %75’inde, 6zofagus
anomalisine eglik eden bagka sistemlerde bir veya birka¢ anoma-
li daha gozlenebilir. Bu ek anomaliler arasinda gastrointestinal
sistem bozukluklar1 olabilecegi gibi kardiyovaskiiler, genitoiiri-
ner ve iskelet sistemi gibi uzak organ anomalileri de bulunabilir.
Ozefagus atrezileri VATER/VACTERL veya CHARGE sendromla-
rinin bir pargasi olarak da karsimiza gikabilir. Ozefagus atrezileri
ve Trakeodzofageal fistiil (TOF) 1- Ozofagusatrezisi + distal TOF
(%86) 2- Izole 6zofagusatrezisi (%8) 3- Izole TOF (H tipi fistiil)
(%4)4- Ozofagusatrezisi + proksimal TOF (%1) 5- Ozofagusat-
rezisi + distal + proksimal TOF (%1) olarak 5 ana gruba ayrlr.
Kesin tani i¢in 0.5-1.0 mL sulandirilmig baryum kullanilabilecegi
bildirilmis olmasina ragmen aspirasyon riski nedeniyle tercih
edilmez. Ozofagus atrezisinde radyolojik incelemede batinda
gaz gélgesi bulunmamasi olgunun izole OA oldugunun, TOF'iin
bulunmadiginin isaretidir. Batinda gaz gélgesinin izlenme-
si OA'ne TOF'iin eslik ettifinin géstergesidir. Cerrahi tedavide
standart yaklasim sag posterolateral torakotomidir

Cikarim: Sonug olarak biz bu olgu sunumunda polihidroamni-
yoz ykiisii olan ve dogum sonrasinda solunum sorunu ve agiz
ve burundan asir1 mukus ve tiikiiriik salgisi olan yenidoganlarda
6zafagus atrezisi tanisinin hemen akla gelmesi ve komplikas-
yonlarin en aza indirilmesi i¢in hizlh miidahalenin énemini vur-
gulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: Atrezi, BABYGRAM, fistiil, kiiciik mide, poli-
hidramnioz
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Pierre Robin Sekansi ve beslenme
sorunu
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Gonca Sandal, Hasan Cetin

Stileyman Demirel Universitesi T1p Fakiiltesi, Pediatri Anabilim
Dali, Neonataloji Bilim Dali, Isparta, Tiirkiye

Giris: Pierre Robin Sekansi; genetik olarak mandibulanin geli-
sim bozuklugundan kaynaklanan, mikrognati, glossopitozis, ya-
rik damak triadi ile karakterize dogumsal anomalidir. Yenidogan
déneminde solunum sikintis1 ve beslenme hastalarin en énemli
sorunlaridir.

Olgu: Miadinda, 3190 gm, vajinal yol ile dogan, mikrognatisi
olan, dogdugu hastanede solunum sikintis1 nedeniyle entiibee-
dilen kiz bebek hastanemize sevkedildi. Antenatalultrasonografi
takiplerinde mikrognati saptanmayan hastanin soyge¢misinde
ozellik olmadify 6grenildi.

Spontan solunumu olan ve extiibe edilen hastanin, mikrogna-
tisinin oldugu, yumusak damak yariginin oldugu, dilinin kiiciik
oldugu, geriye dogru kagarak havayolunu tikadig, bu nedenle i¢
cekme seklinde solunum paterni ile birlikte pectusexcavatus ge-
listigi goriildu. Diger sistem muayenelerinde patoloji saptanma-
yan hastanin prone pozisyonda solunum sikintis: geriledi. Klinik
olarak Pierre Robin Sendromu diigiiniilen hastanin tetkiklerinde;
tam kan, biyokimya, akciger grafisi, eslik edebilecek anomaliler
agisindan transfontanel ve batin-iiriner ultrasonografi gériintii-
leme sonucunda patoloji saptanmadi. Kromozom analizi sonu-
cunda 46,XX, inv (p12;q13) yapis: gézlendi. Tibbi Genetik Anabi-
lim Dah tarafindan; normal populasyonda gézlenen kromozomal
bir varyasyon olarak bildirildi. Plastik Cerrahi, Kulak-Burun-Bo-
gaz Hastaliklar1 ve Ortodonti Anabilim dallar ile konsiilte edildi.
Bebek dik konumda olacak sekilde emzirme konusunda anneye
egitim verildi. Tekrarlanan emzirme denemelerinde, aktif emme
iste§i olmasina ragmen memeyi tutamadif, solunum sikintisi
gelistigi goriildi. Orogastrik sonda ile beslenilen hastaninpost-
natal 20. giinde orogastrik sonda ile beslenmesi kesildi, sadece
annesi tarafindan emzirilen hastanin diizenli kilo alimi oldugu
goriildii. Pediatri, Plastik Cerrahi, Kulak-Burun-Bogaz Hastalikla-
r1ve Dig Hekimligi Ortodonti Ana bilim dallar tarafindan izlemi
planlanarak, aile egitimi tamamlanarak, hasta taburcu edildi.

Tartigma: Pierre Robin Sekansi, major patolojininmikrognati ve
glossopitozis oldugu, cogunda damak yariginin eslik ettigi, farin-
gealobstruktif solunum distresi ve siyanozun gelistigi klinik du-
rumdur. Tanisi dogum salonunda tipik klinik bulgular ile konur.
Eslik edebilecek anomalilerayrica arastirilmalidir.

Faringeal obstriiksiyon; inspirasyon ve ¢igneme esnasinda fa-
rinkste gelisen negatif basincin etkisi ile artar. Obstriiksiyon



ozellikle, infantsupine pozisyonda iken, beslenirken ve aktif
uyurken, faringeal kas tonusunun azaldig1 durumlarda belirgin-
lesir. Hava yolu problemi; entiibasyon ve glossopeksi gerektire-
cek kadar agir seyredebilirken, sadece prone pozisyon verme ile
¢6ziim saglanabilir.

Beslenme sorunu basglica solunum sikintisina bagh olmakla bir-
likte, solunum sikintis1 olmaksizin da goriilebilir. Yarik damak,
motilite ve yutma ile ilgili faktérler baglica rol oynar. Klinigin
agirhfina goére anneyi emzirme, dili geride tutan biberonlar,
damak yang: olan bebeklerde damak protezi ile destekleme,
orogastrik veya nazogastrik tiip, gecici gastrostomi ile besleme
secenekleri denenebilir.

Anomalinin agirhgima bagh olmakla birlikte, yeterli beslenme-
nin ve kilo aliminin saglanmasi, cene, dil ve farenks kaslarinin
olgunlagmasini saglayarak solunum ve beslenme sikintis: erken
dénemde agilabilir. Bu nedenle, emerek beslenmeyi saglayana
kadar yardimci beslenme yéntemleri ile beslenmesi ve yeterli
kilo aliminin saglanmasi prognoz agisindan énemlidir.

Cikarimlar: Pierre Robin Sekansh agir vakalar haricinde, invazif
islemlere gerek kalmadan hava yolu ve beslenme saglanabilmek-
te ve beslenmenin devami, uygun cerrahi girigimler, ortodontik
patolojiler ve konusma bozukluklar1 agisindan multidisipliner
yaklagimlar, aile egitimi ve isbirligi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Beslenme sorunu, mikrognati, multidisipliner
yaklagim

P-236

Prematiire bebeklerin 12-24
aylardaki izlem sonuclari

Miige Payasli, Sultan Kavuncuoglu,
Esin Yildiz Aldemir, Nazli Kavcik, Melda Tas, Elif Kirit

Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arashrma Hastanesi, Istanbul, Tiirkiye

Amag: Prematiire bebekler farkli biyolojik yapilari, ciddi erken
neonatal dénem sorunlari, hastanede uzun yatig gereksinimleri,
enfeksiyonlara egilimleri vs. gibi nedenlerle term bebeklerden
ayrilarak riskli yenidogan grubunun énemli bélimiini olustu-
rurlar. Caligmamizda yogunbakim gereksinimi olmus prematiire
bebeklerin poliklinik takiplerinde karsimiza ¢ikan sorunlarini ve
sikliklarini irdeledik.

Gereg ve Yontemler: Caligmada yenidogan yogunbakim tinite-
sinde izledigimiz ve taburcu olduktan sonra poliklinik takiple-
rine diizenli olarak gelen.prematiirelerin izlem dosyalarindaki
veriler kullanildi. Son kontrolde 12-24 ay arasinda olan olgular
caligmaya alindu.

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

Bulgular: Calisamaya dogum agirliklan 520-2860 gram olan 226
preterm bebek alindi. Hastalarin 115 (%50)'inin dogum agirhg:
1500 gramin altinda, 44 (%620)'tiniin 1000 gram altinda bulunurken,
121 hasta (%53)nin gebelik haftas1 33 haftanin altinda idi. Hasta-
nede yatig siireleri 7-250 giin arasinda degismekte iken taburculuk
agirliklan 1260-3260 gram arasinda idi. Erken morbiditelerden
BPD: 21 (9), ROP: 37 (%16.3), IVH:12 (%5), NEK: 13 (%5.7) hasta-
da gelismisti. Poliklinik takip sayilar1 5-10 arasinda idi. Olgularin
anne siiti alma siireleri incelendiginde 109 (%52) hastanin 3-12
ay anne siitdi aldigy, 100 (%44) hastanin 1-3 ay anne siitii aldigy, 17
(%7) hastamun hig¢ anne siitti almadig1 gériildii. Olgularin yagitla-
rin1 yakalama zamanlar incelendiginde 148 (%65)inin ilk 3 ay,
50 (%22)'sinin 4-6 ay, 9(%4)unun 7-12 ay yakaladig1, 19(%8)unun
ise 12. ayda yasitlarini yakalayamadig1 goriildii. Ge¢ morbiditeler
incelendignde olgularin 42(%18.5)sinde nérogelisimsel sorunlar
bulunurken, bunlardan 5’inde (%2) spastik tetraparezi, 7’sinde (%3)
spastik diparezi, birinde spastik hemiparezi, 5’inde (%2) posthemo-
rajik hidrosefali gelismisti. Sagirlik 2 hastada, kérliik bir hastada
bulundu. Hipotroidi kargilagilan diger 6nemli bir morbidite olup
hastalarm 10'una (%4) tar konarak tedavi baglanrmgts. ilk tarama-
larda 5 hastanin fenilketoniiri taramas: pozitif gelmis olup 2’'sine
sonrasinda fenilketontiri tanis: konarak tedavi baglanmusti. Cerrahi
sorunlardan en sik ingtiinal herni ve inmemis testis gériiliirken, 22
hasta (9%9.7) ingiiinal herni, 5 hasta inmemis testis nedeniyle ope-
re edilmisti. Diger morbiditeler incelendiginde; iki hastaya Down
sendromu, bir hastaya kombine immiin yetmezlik, bir hastaya ise
safra yollan: atrezisi tanisi konarak tedavileri diizenlenmisti.

Cikarimlar: Prematiire bebekler term bebeklere gére biiyiime ve
gelismeleri sirasinda bir¢ok morbiditeyle kars: karsiya kalirlar.
Bunlarin en baginda nérolojik sorunlar gelmekte olup uzun sii-
reli ve multidisipliner bir sekilde izlenmeleri gereklidir.

Anahtar Kelimeler: Prematiire, morbiditeler

P-237

Prematiire bebeklerde TOTAL
Parenteral nutrisyona bagli
kolestaz gelisimini tahmin etmede,
C-Reaktif protein, prokalsitonin

ve serum amiloid A’nin roliiniin
arastiriimasi

Onur Bagay, Hilal Ozkan, Nilgiin Kéksal,
Pelin Dogan, Ipek Giiney Varal

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Neonatoloji Bilim Dal, Bursa, Ttirkiye

Amag: Prematiire bebeklerde total parenteral nutrisyon (TPN)
sik olarak ve uzun stire ile kullanilmaktadir. TPN bagl komp-
likasyonlarin baginda kolestaz gelmekte ve 2 haftay1 agsan TPN
kullanimlarinda %18-67’ye varan oranlarda gériildiigti bildiril-
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mektedir. Bu caligmanin amaci preterm bebeklerde TPN'’ye bagh
kolestaz gelisimini tahmin etmede C-reaktif protein (CRP), prok-
lasitonin (PCT) ve seri serum amiloid A (SAA) él¢timlerinin etkin-
liginin belirlenmesidir.

Gereg ve Yontemler: Bu prospektif ve gézlemsel ¢alismaya <34
gestasyon haftasinda dogan toplam 131 prematiire bebek dahil
edildi. Tiim bebeklere yasamun ilk giinii 3 gr/kg/giin %10 protein
(Primene), 1 gr/kg/giin %20 zeytinyagh bazh (Klinoleik asit) lipid
soliisyonu basland. Protein 2. giin dogum agirlig1 <1000 gr olan
bebeklerde 4 gr/kg/giin’e, <1500 gr olan bebeklerde 3.5 gr/kg/
giine, lipid ise giinliik 1 gr/kg arttirilarak maksimum 3 gr/kg/giine
cikildi. Tiim bebeklerden rutin tetkiklerine ek olarak TPN baglan-
ma zamanna gore 0,3,7,14,21. giinlerde ve TPN aldi§ siirece haf-
talik olarak CRP, PCT ve SAA 6lciimleri yapilds. izlemde 2 haftadan
daha kisa stire TPN alan, sepsis ve nekrotizan enterokolit gelisen
olgular calisma disi birakildi ve nihai olarak kolestaz gelisen 14,
gelismeyen 71 olmak iizere toplam 85 bebek degerlendirildi.

Bulgular: Calismaya alinan 85 olgunun ortalama dogum agirhig
1226+329 gram, gestasyonel yaglar, 29.4+1.8 haftaydi. Kolestaz
gelisen ve gelismeyen olgular arasinda gestasyonel yas bakimin-
dan farkliik gézlenmezken dogum agirhig: kolestazl olgularda an-
lamh olarak daha distiktii. Kolestaz geligen olgularda enteral bes-
lenmeye baslangic zamam 6.5+1.1 giin, kolestaz gelismeyenlerde
4.120.4 giindi farklilik istatistiksel olarak anlamlhiydi. Yedi,14 ve 21.
glinlerdeki CRP degerleri sirasiyla kolestaz gelisenlerde, 1.75+0.5,
1.65+0.6, 1.8+0.5 mg/dL, kolestaz gelismeyenlerde 1.47+0.29,
1.44+0.29 ve 1.22+0.24 mg/dL oldugu goriildii. Kolestazh olgular-
da ortalama CRP degerleri daha yiiksek olmakla beraber farklilik
anlaml bulunmadi. Gruplar arasinda 0,3,7. giinlerde bakilan PCT
degerleri bakimindan farklilik tespit edilmezken 14. giinde baki-
lan PCT, kolestazli olgularda 5.5+3.2 ng/mL, kolestaz olmayanlarda
1.1+0.42 ng/mL olarak yaklagik 5 kat yiiksek saptand ve bu farklilik
istatistiksel olarak da anlamliyd: (p=0.01). Yirmi birinci giin bakilan
PCT degeri de kolestazh olgularda (0.95+0.3 mg/dL), kolestaz ol-
mayan olgulara gére (0.62+0.15 mg/dL) daha yiiksekti. Ancak sonug
anlambh degildi. SAA degerleri bakiminda ise 0,3,7,14. giinlerde iki
grup benzer degerlere sahip iken 21. giinde kolestazhi olgularda
SAA'nin (8.6+3.1 mg/dL) kolestaz olmayan olgulara (4.1+1.2) gére
yaklagik 2 kat daha yiiksek oldugu, ancak bu farkhiligin anlaml ol-
madif goriildii. Korelasyon analizinde 0, 3, 7, 14, 21. giinlerde ba-
kilan inflamatuar belirtecler ile direkt bilirubin degerleri arasinda
anlamb bir iligki saptanmadi.

Tartigma: Prematiire bebeklerde artmig CRP ve sitokin diizeyleri-
nin TPN’ye bagh kolestazla iligkili oldugu bildirilmistir. Hepatik
hasar1 olan erigkinlerde yapilan ¢aligmalarda bakteriyel enfek-
siyonu saptama ve mortaliteyi tahmin etmede PCT rolii goste-
rilmistir. Ancak yenidogan déneminde karaciger patolojileriyle
PCT ve SAAmin iligkisini aragtiran caligma bulunmamaktadir.
Bilgilerimize gére ilk olan bu c¢aligmada CRP diizeylerinin ko-
lestazli olgularda anlamli olmamakla birlikte yiiksek oldugu,
ozellikle TPN alan olgularda 14. giinde enfeksiyon olmaksizin
PCT artiglarinin, 21. giinde SAA artiglarinin kolestaz gelisiminin
isareti olabilecegi gosterildi.

Anahtar Kelimeler: C-Reaktif Protein, kolestaz, prematiire, pro-
kalsitonin serum amiloid a total parenteral nutrisyon
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Brusellozlu anne ve bebegi

Ozgiil Yigit, Tiilin Gékmen Yildinim,
Ozlem Bostan Gayret, Meltem Erol, Sinan Yavuz

Bagcilar Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Bruselloz 2-4 hafta inkiibasyon siireci sonucu farkh sistemleri
tutarak bulgu veren bir zoonozdur. Bilindigi gibi yenidogan dé-
neminde enfeksiyon hastakliklar: ciddi seyredip genellikle etken
ajandan bagimsiz benzer semptomlar vermektedir. Brusellozun
annenin hamileligi déneminde, dogum sirasinda kan ve sekres-
yonlarla, emzirme sirasinda siitle yenidogan bebege gectigi gos-
terilmistir. Insanda da abortus ve erken doguma neden olmak-
tadir. Annenin tedavisiz kalmasi, bebege bulasin 6nlenememesi
sonucu yenidoganda sepsise benzer klinik tablo, hepatospleno-
megali, artrit gibi klinik bulgular gériilmektedir. Antenatal dé-
nemde bruselloz gegiren tedavi almamig annenin bebegi dikkat
cekmek amaciyla sunuldu.

Gravide: 2, parite: 2 anneden miadinda 3400 gr agirhiginda dogan
erkek bebek dogum sonu muayenesinde fizik muayenesi normal
olup annenin antenatal dénemde baglayan ategleri, miyalji, eklem
agnis: sikayetlerinin 6grenilmesi iizerine bruselloz diisiiniilerek kan
kiiltiirleri ve agliinitasyon testleri istendi. Agliitinasyon testi miispet
gelmesi tizerine anne tedaviye alindi. Bebekte ikinci giiniinde ali-
nan agliinitasyon titresi 1/320 idi. Bebegin herhangi bir problemi
olmayip fizik muayenesi dogaldi. Tekrarlanan brusella agliinitasyon
titresi 1/640 geldi, pozitif olarak degerlendirildi. Bebege brusella
icin seftriakson ve rifampisin tedavisi baglandi. Yapilan takipleri si-
rasinda bebekte bruselloza y6nelik klinik bulgu gériilmezken anne-
nin sikayetlerinin diizeldigi, tedaviye cevap verdigi gériildii.

Sonug olarak iilkemizde bruselloz vakalar1 nadir olmayip gebe
kadinlarda ve bunlarin bebeklerinde, klinik bulgulara gére dii-
stiniilmesi, gerek annenin zamaninda tedavi edilmesi gerekse
bebegin tedavi edilmesini vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: Brusellozlu anne, yenidogan

P-239

Diisiik dogum agirlikli bebeklerde
morbidite ve mortaliteyi etkileyen
faktorler

Mervan Bekdas!, Sevil Bilir Gokstigiir',
Beyhan Kiiciikbayrak?, Ayhan Ekici?




1Abant Izzet Baysal Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglii ve
Hastaliklar Anabilim Dali, Bolu, Ttirkiye

?Izzet Baysal Devlet Hastanesi, Cocuk Saghgt ve Hastaliklart
Klinigi, Bolu, Tiirkiye
3[zzet Baysal Devlet Hastanesi Kadin Hastaliklar ve Dogum
Klinigi, Bolu, Tiirkiye

Amag: Hastanemizde dogan diisiik dogum agirlikli bebeklerdeki
kisa dénem morbidite ve mortalite sikligini ve bunlar etkileyen
faktorleri incelemektir.

Gereg ve Yontemler: On sekiz aylik dénem icinde hastanemizde
dogan diisiik dogum agirlikh 195 bebek ve ayn1 dénem icinde nor-
mal dogum agirlikli dogan 150 bebek kontrol grubu olarak secildi.

Cikarimlar: S6z konusu siire i¢inde hastanemizde dogan bebek-
lerin %4,4’ti (n=168) diisiik dogum agirlikli, %0,7’si (n=27) ¢ok
diisiik dogum agirlikli idi. Bu bebeklerde kontrol grubuna kiyasla
cogul gebelik ve asfiktik dogum anlamli oranda yiiksekti (sira-
siyla p=0,029, p=0,011). Cok diisiik dogum agirlikli bebeklerde
asfiktik dogum (OR=14,2, 95% CI (6,6-30,7, p<0,001), yenidogan
yogun bakim {initesine yatirilma (OR=34,8, 95% CI (4,7-256,3,
p<0,001) ve solunum giicliigti sendromu tams1 alma (OR=11,5,
95% CI (4-33,5, p<0,001) oranlari anlamh oranda yiiksekti. Be-
beklerin tiimiinde gecici metabolik bozukluklar anlaml oranda
yiiksek saptand: (p=0,045).

Bebeklerin dogum kilosu ve gestasyonel yas: diistiigii oranda
fetal ve neonatal mortaliteleri artmaktadir (tiimii i¢in p<0,001).

Tartigma: Bu calisma diisiik dogum agirlikli bebekleri etkileyen
en 6nemli faktériin ¢ogul gebelik oldugunu gésterdi. Bebeklerin
dogum kilosu ve gestasyonel yasi, perinatal morbidite ve morta-
lite ile ters orantil olarak iligkili idi.

Anahtar Kelimeler: Diisiik dogum agirligy, perinatal risk faktérle-
ri, morbidite, mortalite

P-240

Aplazia kutis konjenita'li olgularin
degerlendirilmesi ve izlemi: Olgu
sunumu

Tugba Barsan Kaya, Ayse Neslihan Tekin,
Rahmi Tuna Tekin, Mehmet Arif Aksit

Eskisehir Osmangazi Universitesi Neonatoloji Bilim Dali, Eskigehir,
Tiirkiye

Aplazia kutis konjenita (AKK) nadir gériilen, dogumda izole ya
da yaygmn alanlarda cilt defekti ile karakterize heterojen hastalik
grubudur. Hastaligin insidans: 1:10 000'dir (1) Kiz ve erkekleri
esit oranda etkiler ve etnik kokene bagh sikhginda artig tanim-

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

lanmamugtir. Cilt defekti siklikla tek, kiigiik (0.5-3 cm) ve skalp
yerlesimlidir. Cesitli sendromlarla birlikteligi olsa da, siklikla
izole lezyon olarak gériiliir. Cilt altinda kemik defektinin de es-
lik ettigi olgularda komplikasyon sikliginda arti olabilir. Burada
skalpta, pariyetal bélgede kemik defektinin eglik etmedigi aplazia
kutis konjenita tanisi alan iki yenidogan sunulmustur. Ozellikle
sendromik bulgular olmayan vakalarda, sagh deride gézden ka-
cabilecek bir lezyon olmasi ve eglik edebilecek kemik defektleri
acisindan degerlendirmenin énemi vurgulanmgtir.

Anahtar Kelimeler: Aplazia cutis, konjenital, skalp, yenidogan

P-241

Bronkopulmoner displazinin agirlik
diizeyini etkileyen risk faktorleri:

3 yillik veri analizi

Tugba Barsan Kaya, Ayse Neslihan Tekin,

Pelin Seyhan Giilen, Rahmi Tuna Tekin,
Mehmet Arif Aksit

Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Eskisehir, Tiirkiye

Amag: Solunum yetmezligi olan yenidoganlarin y6énetiminde
6nemli gelismeler kaydedilmekle birlikte bronkopulmoner
displazi prematiire bebeklerin en ciddi solunum morbidite-
si olmaya devam etmektedir. 32 haftadan kiiciik bebeklerde
insidansin merkezlere goére degiskenlik géstererek %12-32
arasinda oldugu bildirilmektedir. Bu ¢aligma hastanemizde
dogan ve yenidogan yogun bakim iinitemizde yatan preterm
bebeklerde BPD sikligini ve risk faktérlerini degerlendirmek
amaciyla yapilmigtir.

Gereg ve Yontemler: Ocak 2011 - Eyliil 2013 tarihleri arasin-
da hastanemizde dogan ve YYBU de yatan <37 hafta altinda
139 preterm retrospektif olarak degerlendirilmistir. 32 hafta-
dan kiiciikk dogan ve diizeltilmis yas 36. haftada ek oksijene
gereksinim goésteren preterm bebekler ile oksijen almayan
bebekler risk faktorleri ve klinik 6zellikler acisindan karsi-
lagtinlmagtar.

Cikarimlar: Preterm bebeklerin 73’4 32 hafta ve altinda idi.
29’u oksijen destegi alan ve 14’ti oksijen destegi almayan 43
bebek diizeltilmis yas 36. haftasin1 YYBU’de tamamladi. Do-
gum agirlig 02 alan bebeklerde (1190+368), almayan bebek-
lerden (1350+280) farkli degildi (p=0.126). Diizeltilmis yas 36.
haftada, 02 alan bebeklerin gestasyonel yas1 (29.1+2.54), 02
almayanlara gére anlaml olarak diistiktii (p<0.05). 5. Dakika
Apgar skoru 02 alan bebeklerde 6.40+1.67 ve 02 almayanlar-
dan (7.28+1.06) diisiiktii (p<0.05). BPD’li 29 bebegin %68.9u,
BPD’si olmayan bebeklerin ise %35’i 15. giinde invaziv/nonin-
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vaziv mekanik ventilatér destegindeydi ve aradaki fark anlam-
11 bulundu (p<0.05).

Sonug olarak; Bronkopulmoner displazi ¢ok sayida perinatal ve
postnatal faktérlerin arasindaki karmagik etkilesim sonucu geli-
sir. BPD'yi 6ngoéren faktérler kolaylikla tanimlansa da énlem ala-
bilmek kolay degildir. Burada dogumda resiisitasyon gereksini-
mi ve 15. giinde invaziv/noninvaziv ventilasyonun devam ediyor
olmasi1 BPD gelisimi i¢in belirleyici bulunmustur.

Anahtar Kelimeler: Bronkoplmoner displazi, prematiirite, risk
faktorleri

P-242

Yenidogan ilinitemizde indirekt
hiperbiliriibinemisinde ABO ve Rh
uyusmazlik karsilastiriimasi

Evrim Kiray Bag, Yusuf Unal Sarikabadayz,

Hiiseyin Selim Asker, Metin Kar¢in, Ayse Giimiis
Demircubuk, Enes Coskun, Sadik Topuzoglu

Gaziantep Cocuk Hastanesi, Gaziantep, Tiirkiye

Amag: ABO ve Rh uyusmazligina bagh indirekt hiperbiliriibine-
mili olgularin klinik ve laboratuar bulgularinin degerlendirilme-
si, agir hiperbiliriibinemi riski acisindan karsilastirilmasi

Gereg ve Yontemler: Gaziantep Cocuk Hastanesi, Yenidogan
tinitesine Ocak 2012-Nisan 2014 tarihleri aras1 gebelik haftas:
>=35. hafta olan ve sanlik nedeni ile yatirilarak tedavi edilen tiim
bebekler retrospektif olarak calismaya alindi. Kan grubu uyus-
mazli1 olan 413 bebek degerlendirildi. iki grubun serum total
biliriibin diizeyleri, hematokrit diizeyleri, direkt coobs testi, ciddi
hiperbiliriibinemi oran, fototerapi siireleri, intravenéz immung-
lobulin kullanimi, ve kan degisim oranlan karsilagtirildi.

Bulgular: incelenen hastalarm 322’si (%77,9) ABO uyusmazhgi,
91'i (%22,1) Rh uyusmazlhif1 idi. Gruplar arasinda demografik
6zellikler agisindan fark yoktu. ABO uygunsuzlugunda agir hi-
perbiliriibinemiye daha sik rastlandi. Rh uyusmazhiginda direkt
coobs test pozitifligi, anemi oran1 daha fazla idi. Fototerapi sii-
resi ABO uyusmazhig: olanlarda, IVIG kullanimi Rh uyusmazhg:
olanlarda daha sik idi.

Cikarimlar: Calismamizda agir hiperbiliriibinemi gelisimi ABO
uyusmazlhiginda daha fazla gériildii. ABO uysmazlig: olan bebek-
ler Rh uyusmazlig: olan bebekler gibi yakin takip edilmesi ABO
uyusmazlhigina bagh morbidite siklifin1 6nemli derecede azalta-
bilecegini diigtinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Hiperbiliriibinemi, kan yusmazligi, yenidogan

P-243

Yenidogan linitemizde indirekt
hiperbiliriibinemili hastalarda tiroid
fonksiyon testleri anormal olanlar
ile olmayanlarin klinik ve laboratuar
bulgularinin karsilastiriimasi

Evrim Kiray Bas, Yusuf Unal Sarikabadays,

Hiiseyin Selim Asker, Ayse Glimiis Demircubuk,
Metin Karcin, Enes Coskun, Sadik Topuzoglu

Gaziantep Cocuk Hastanesi, Gaziantep, Tiirkiye

Amag: indirekt hiperbiliriibinemili hastalarimizda anormal tiro-
id fonksiyon testleri olanlarin sikliginin saptanmasi ve anormal
olanlar ile olmayanlarin klinik ve laboratuar bulgularinin karsi-
lagtirilmas:

Gereg ve Yontemler: Gaziantep Cocuk Hastanesi, Yenidogan tini-
tesine Ocak 2012-Nisan 2014 tarihleri aras: gebelik haftasi >=35.
hafta olan ve sarilik nedeni ile yatirilarak tedavi edilen tiim be-
bekler retrospektif olarak caligmaya alindi.

Bulgular: Calismaya alinan 1772 bebek arasinda tiroid fonsiyon
testleri anormal olan 34 (%1,91) bebek saptand. testleri anormal
olanlar ile olmayanlar karsilastirildi. Anormal olanlarin gebelik
haftas: daha biiyiik, bagvuru siiresi daha ge¢ ve total serum bi-
lirtibin diizeyi daha yiiksek saptandi. diger klinik ve laboratuar
6zellikleri arasinda fark yoktu.

Cikarimlar: Hipotiroidi yasam kalitesini etkileyen 6énemli bir

morbiditedir. Ozellikle term ve posterm bebeklerde geg dénem
yuksek biliriibin degerlerinde mutlaka diistintilmesi gereklidir.

Anahtar Kelimeler: Hiperbiliriibinemi, tiroid, yenidogan

P-244

Ivemark sendromu: Vaka sunumu

Utkuhan Uckun, Meltem Bor, Nursu Kara,
Asuman Coban, Zeynep Ince

Istanbul Universitesi Istanbul T1p Fakiiltesi Cocuk Saghg ve
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Giris: Sol atriyal izomerizme eglik eden aspleni saptanan bir Ive-
mark sendromu olgusunun sunulmasi



Olgu: Aralarinda 1° kuzen evliligi olan 35 yasinda saglikli baba
ile 35 yasinda saghikli, G3P3 annenin spontan gebeliginden, 37
GH'da sezaryen ile 2880g (AGA) agirhginda erkek bebek dogur-
tuldu. Solunum sikintisi ve oksijen ihtiyaci nedeniyle dogumha-
nede entiibe edilerek YBU’ ne yatinildi. Antenatal 28 gestasyon
haftasinda (GH) ultrasonografide (USG) heterotaksi (vena kava ve
apeks sol, aort ve mide sag yerlesimli), kalpte AVSD, tek ventrikiil
ve tek AV kapak saptanmisti. Aile Sykiisiinde konjenital kalp has-
talig1 veya anomalili dogum yoktu. Fizik muayenede 2/6 tifiiriim
mevcut olan hastanin dismorfik bulgusu yoktu. Postnatal (PN) ilk
giin cekilen ekokardiyografide antenatal tanimlanan bulgulara
ek olarak pulmoner hipoplazi saptandi. Duktus arteriozusu ka-
panmus goriilen hastaya baglanan PGEL1 infiizyonu PN 1. Giin ¢e-
kilen toraks BT ve BT anjiyografide bilateral MAPCA saptanmasi
izerine kesildi. Ayni incelemede tek atriyum ve ventrikiil, asple-
ni, atnali bébrekler izlendi, karaciger sol yerlesimliydi. Kompleks
kardiyak anomalileri Cocuk Kardiyoloji ve Kalp Damar Cerrahisi
Boliimleri tarafindan inoperabl olarak kabul edildi. Kraniyal USG
normaldi. izleminde beslenme problemi ve metabolik asidozu
saptanan hastaya total parenteral beslenme ve antibiyoterapi
baglandi. PN 14. Giin basglanan enteral beslenme, PN 17. Giin
tekrarlayan kusmalarinin olmas: nedeniyle kesildi. Kontrasth pa-
saj grafisinde GIS obstriiksiyonu saptanmadi. Grafide mide sag
yerlesimliydi. PN 19. giin trakeoézafageal fistiil tanisini diglamak
i¢in yapilan 6zofagoskopi ve fleksibl bronkoskopide 6zellik yok-
tu. Beslenme intoleransimi agiklayacak bir neden saptanamadu.
Genetik Bilim Dali ile konstiltasyon sonucunda Ivemark send-
romu diistintilen hastadan GDF1 mutasyonu igin kan érnekle-
ri génderildi, ancak hentiz sonuclanmadi. Hasta PN 34. Giinde

Cocuk Gelinler ve Cocuk Anneler

almakta oldugu pozitif inotrop ve diiiretik desteklerine ragmen
kardiyak yetmezlik nedeniyle kaybedildi.

Tartisma: Ivemark Sendromunun insidans: 1/10,000-1/40,000
arasinda bildirilmistir. Sag atriyal izomerizm olgulan aspleni
ile karakterize iken, sol atriyal izomerizm olgularinda polispleni
goriilmektedir. TPVD anomalisi polispleni olgularinda ¢ok na-
dir gériilmekte iken aspleni olgularinda %70 oraninda saptan-
maktadir. Olgumuzda sol atriyal izomerizme siklikla eglik eden
polispleni degil, oldukca nadir gériilen aspleni mevcuttu ve kar-
diyak olarak daha c¢ok sag atriyal izomerizm (aspleni) olgularin-
da goriilen AVSD, tek ventrikiil, pulmoner hipoplazi, hipoplastik
pulmoner kapak, TPVDA ve bilateral vena cava superior saptan-
musti. Sendromla iligkili bazi genetik bulgular saptanmusg olsa da
(otozomal resesif kalitim, konneksin43 kodlayan gen mutasyonu,
sag atriyal izomerizm olgularinda GDF1 gen mutasyonu) ¢ogu
olgunun sporadik gelistigi diistintilmektedir. Diger organ veya
sistem tutulumlan icerisinde; abdominal organ tutulumu, bron-
kopulmoner izomerizm, MSS malformasyonlan (nadir), geni-
toiiriner anomaliler, endokrin bozukluklar ve kas-iskelet sitemi
anomalileri sayilabilir. Olgumuzda aspleni, atnali bébrekler, sag
yerlesimli mide ve sol yerlesimli karaciger de mevcuttu. Prog-
noz kardiyak malformasyonun derecesine ve aspleniye baghdir.
Ozellikle sag atriyal izomerizm olgularinin ¢ogu kardiyak pato-
lojiler nedeniyle hayatin ilk bir yili icerisinde kaybedilmektedir.
Bizim hastamiz da kompleks kardiyak anomalileri nedeniyle 1.
Ayin sonunda kaybedilmistir.

Anahtar Kelimeler: Ivemark
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