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Pediatrik alerjinin giincel konularinda degisen yaklasimlar1 ve yaklasim
farkliliklarini ele aldigimiz 5. Pediatri Sempozyumunda sunulan bildirileri
topladigimiz bu kitap farkli pediatri kliniklerinin deneyimlerini ve ¢alismalarini
yansitmaktadir. Sempozyuma konusmalariyla katkida bulunan hocalarimizin
yani sira, degerli alismalarini bizlerle paylasan arkadaglarimiza ve organizasyon

komitesine tesekkiir ederim.

Prof. Dr. Zafer Arslan






AYNI AILEDEN SOS!-ILISKiLi NOONAN SENDROMU
TANILI UC OLGU VE DEGISKEN FENOTiPLER

Abdulkerim Kolkiran', Tugba Dasar?, Elifcan Tagdelen®

! Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Cocuk Genetik Bilim Dali
% Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk Genetik Bilim Dali
3 Ankara Etlik Sehir Hastanesi, Tibbi Genetik Bilim Dali

GIRIS: Noonan sendromu; hipertelorizm, genis ve asag1 egimli palpebral
araliklar, epikantus, ptozis, diisiik ve posterior egimli kulaklar, kisa - yeleli
boyun gibi dismorfik bulgular ile boy kisaligi, pulmoner stenoz, hipertrofik
kardiyomiyopati basta olmak {izere kardiyak anomaliler ve degisken derecede
gelisimsel gerilik ile karaterize bir sendromdur. Siklig1 1/1000 ile 1/2500 arasinda
degismektedir ve hafif bulgulara sahip tanisiz bireyler de dahil edildiginde
gercek sikliginin daha fazla oldugu diigiiniilmektedir. Genetik etyoloji oldukea
heterojendir ve RAS-MAPK vyolagindaki proteinleri kodlayan, bugiin igin
bilinen on gendeki mutasyonlar sonucu ortaya ¢ikmaktadirlar.

OLGU SUNUMU: 9 aylik erkek hasta dismorfik yiiz bulgulari, boy
kisalig1 ve supravalvuler pulmoner stenoz nedeniyle ¢ocuk genetik hastaliklar:
poliklinigine yonlendirildi. Hastanin fizik muayenesinde kaba yiiz goriiniimil,
aga81 egimli palpebral araliklar, epikantus, makrostomi, diisitk kulaklar ve
kisa boyun saptandi. Hastanin boyu 59 cm ve -4.6 SD idi. Prenatal dénemde
polihidroamnioz 6ykiisii mevcuttu. Hastanin benzer dismorfik yiiz bulgularina
sahip ve aritmi nedeniyle takip edilen 2.5 yasindaki abisinin ekokardiyografisi
normaldi ve boy kisalig1 saptanmamusti. Herhangi bir sikayeti olmayan 25
yasindaki annenin asag1 egimli palpebral araliklari, epikantusu, ptozisi, dolgun
dudaklari, diistik ve posterior egimli kulaklary, diisiik arka sag ¢izgisi, kisa ve yeleli
boynu mevcuttu ve boyu 145 cm idi. Annenin konjenital anomaliler saptanan
ve 25. haftada intrauterin eksitus ile sonuclanan gebelik oykiisii de mevcuttu.
Aileye mevcut bulgular ile klinik olarak Noonan sendromu tanisi konuldu ve
indeks vakaya yapilan rasopati panelinde SOSI geninde daha 6nce bildirilmis
patojenik c.1642A>C (p.Ser548Arg) varyanti saptandi. Aile calismasinda bu

varyant etkilenmis abi ve annede de dogrulandi.
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SONUC: Noonan sendromu sik goriilen, ancak degisken ve hafif fenotipler
nedeniyle tan1 alamayan hastalarin da oldugu oldukea heterojen bir sendromdur.
Hastalarin ebeveynleri ile birlikte degerlendirilmesi tanisal anlamda katki

saglayabilmesi a¢isindan 6nemlidir.



TURK POPULASYONUNDA EBEVEYN ILE OLMEK
DURUMUNU ETKILEYEN FAKTORLER

Nejat Akar, A. Emre Demirkaya
TOBB-ETU Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 BD

GIRIS VE AMAG:“Ebeveyn ile 6lmek” durumu bir kiginin ¢ocugunu
oldiirdiikten sonra kendi canina kiymast olayini agiklamaktadir. Bu tip bir
durum i¢inde farkli motivasyonlar barindirabilir. Tiirkiyede son yillarda sayis
gittikce artan bir durum olan “ebeveyn ile 6lmek” toplumun son yillarda yasadig:
stkintilarin somut bir 6rnegi olabilir. Bu ¢alismada 2008-2023 yillar: arasinda
farkli gezetelerde yayinlanmis haberleri derleyip bir retrospektif c¢aligma
yapmay1 amagladik.

BULGULAR:Toplanilan veriler, bu olayin hangi yillarda daha sik veya
daha az gergeklestigini, kisinin bu durumu gergeklestirmesindeki sebepleri ve
de iilkenin belirli senelerde iginde bulundugu durumlarin “ebeveyn ile 6lmek”

sayilarini nasil etkiledigini gosterdi.

TARTISMA VE SONUGC: Yasanan ekonomik sikintilarin, dogal afetler
ve pandemi gibi zarar verici hadiseler bu durumun yasanma sikligini arttirip,
toplumu koétit yonde etkiledigi agikardir. Bu konu hakkinda farkindaligimizi

arttirmak amaciyla verilerimizin paylasilmasi amaglanmistir.



TOBB ETU Pediatri Sempozyumu




FVII EKSIKLIGI VE HB D-PUNJAB TASIYICILIGI
OLAN BIR OLGU SUNUMU

Alperen Uzungayir, Yasemin Ardigogu Akisin, Nejat Akar

TOBB ETU Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 BD TOBB ETU Tip Fakiiltesi
Biyokimya BD

GIRIS VE AMAG: Hastaliklar arastirihirken aile dykiisiiniin ne kadar
onemli oldugunu, genetik gecisli hastaliklar1 incelerken sadece hastayr degil
aileyi bir biitiin olarak ele almamiz ve gerektiginde biitiin aileyi taramamiz

gerektigini hatirlatmasi nedeniyle sunulmustur.

OLGU SUNUMU: Hemoglobin degerinin yiiksek, MCV degerinin
diisitk olmasi nedeniyle hastanemiz poliklinigine yonlendirilen erkek hastanin
(2 yas 6 ay) detayl1 aile 6ykiisii alindiginda anne ve dedenin kan degerlerinin
ylikselmesi sebebiyle 2-3 ayda bir kan bagisi yaptiklar1 ve yani sira annede
FVII eksikligi bulundugu belirlenmistir. Bu bilgiler dogrultusunda hastamizin
ve diger aile bireylerinin FVII seviyeleri analiz edilmistir. Olgumuz ve ailesi
hemoglobinopatiler ve olasi polistemi yoniinden incelemeye alinmistir.
Aragtirmalar sonucunda hastamizin ve annesinin Hb D-Punjab ($121 Glu>GlIn)
tastyicist ve FVII eksikligi oldugu belirlenmistir. Ailede bulunan flebotomi
Oykiisit nedeniyle JAK2 mutasyonu aragtirilmis, negatif olarak belirlenmistir.

Hemokromatozis yoniinden incelemeler devam etmektedir.

-
“
A

FVII ERsikligi

FVI Eksikligi
Hb D Punjah
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FVII Eksikligi
Hb D-Punjah
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REKURREN VENTILASYON TUP
OPERASYONLARINA BiREYSEL VE SAHSI
ALERJIK HASTALIK VE ALERJIK DUYARLANMA
YANISIRA ONCEKI OPERASYONA EKLENEN
ADENOIDEKTOMININ ETKIiSi

Ayyiice Gok¢en Uz,Atahan Acar, Zafer Arslan
TOBB ETU Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar

GIRIS VE AMAG: Serdz otit ve adenoid hipertrofisi ,pediatrik alerjik
rinit ile birlikte olabilen ve pediatri yas grubunda en yaygin cerrahi uygulanan
islemlerdir. son 2 yildaki hastanemiz kayitlarini retrospektif inceleyerek
,ventilasyon tlipii operasyonu olmus hastalarda; bireysel veya ailesel alerji
oykiisii ve alerjik duyarlanmanin yanisira 6nceden VT ile birlikte adenoidektomi
olmanin rekiirren VT operasyonuna etkisi aragtirmak istedik.

YONTEM: Calismaya 2021-22 yillar1 arasinda ventilasyon tiipii operasyonu
gecirmis 33 i kiz 41erkek toplam 74hasta alindi.Bu hastalardan 6nceden sadece
ventilasyon Tiip operasyonu olan 11, tiip operasyonu ile birlikte adenoidektomi
de yapilan 22 hasta vardi.Hastalarin yas, cins ,semptom baglama yasi, operasyon

i¢in gegen siire varsa alerji degerlendirimi yapildi.

BULGULAR: Hastalarin yas oralamalar1 median 7yas(5.5-11.5) semptom
baslama yas1 4yas(3-6) ve operasyona kadar gecen siire 3ay(2-6) idi.Onceden
ventilasyon tiipii operasyonu olan 11, VT+A operasyonu olan 22 hasta vardi.
adenoid operasyonunun ventilasyon tiipii operasyonuna eklenmesinin sonraki
tilp tekrar1 operasyonuna anlamli etkisi yoktu.p>0.05 .bireysel atopi oykiisii
22 hastadan 12 sinde mevcutken ailesel atopi 18 hastanin 13tinde ,deri testi
duyarlilig1 ise 11 hastanin 4 iinde vardi.Tim bu parametrelerinde rekiirren

operasyon tzerine anlamli etkisi yoktu.



16 | TOBB ETU Pediatri Sempozyumu

TARTISMA: Alerjik duyarlanma, bireysel ve ailesel alerjik hastalik,
rekiirren ventilasyon tiipii operasyonu i¢in risk faktorii olmayabilecegi gibi,

onceki ventilasyon tlipii operasyonuna adenoidektominin eklenmesi de

koruyucu olmayabilir.



GELENEKSEL KURSUN DOKME ISLEMININ
SUYUNU iCEN BIR COCUK OLGU

Ayyiice Gokgen Uz', Yasemin Ardi¢oglu Akisin?, Nejat Akar!
'TOBB ETU Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg1 ve Hastaliklar1 BD
’TOBB ETU Tip Fakiiltesi Biyokimya BD

GIRIS VE AMAGC: Kursun dokme, bir¢ok kiiltiirde ve iilkede hala
uygulanan eski bir ritiieldir. Kursunu dokmedeki amag kiltiirden kiiltiire
farklilik gosterse de uygulanma sekli birkag detay haricinde aynidir. Kursun
dokme islemi nazardan korumak, kétiilitkklerden arindirmak ve hastaliklari
tedavi etmek gibi iyi niyetlerle yapiliyor olsa da bu islemin hem kursunu doken
hem de doktiiren kiside yaralanmalara neden olabilecek riskleri bulunmaktadir.
Eritilmis kursunun ciddi yaniklara neden olabilmesi veya yogun kursun igeren
suyun icilmesinden kaynakli kursun zehirlenmesi goriilebilmektedir. Bizim bu
vakay1 sunmadaki amacimiz, kursun zehirlenmesinin akut ve kronik etkilerini
anlatmak, hasta kontroliinde ve takibinde neleri g6z éniinde bulunduracagimiz
vurgulamak ve “Kursun Dokme” ve benzeri geleneksel islemlerin olast olumsuz
etkilerini ortaya koymaktir.

OLGU SUNUMU: Hastanemizin pediatri poliklinigine getirilen 6
yasindaki erkek hastanin annesi, kursun doktiirdiikten sonra kursun iceren suyu
500 ml'lik bir sisede eve getirmigtir. Oglunun meraki tizerine dokunmamasini
tembihleyerek siseyi uzanamayacagini diisiindtigii bir rafa koymustur. Cocuk,
annesinin dikkat etmedigi bir anda siseyi alarak i¢indeki suyun yarisin1 igmistir.
Suyun eksildigini ve oglunun igtigini fark eden anne, 48 saat sonra tibbi
miidahale i¢in hastaneye basvurmustur. Muayeneyi takiben ¢ocuktan gerekli
tetkikler istenmis ve kan kursun diizeyi 4,51 pg/dL (0-4 pug/dL), idrar kreatinin
diizeyi 21,40 mg/dL (2-183 mg/dL), idrar kursun diizeyi <0,05 pg/L (0-80 mg/L)
ve kursun/kreatinin orani <0,23 ug/g kreatinin (0-25 pg/g) olarak saptanmustir.

Su igeriginde ise kursun konsantrasyonu yiiksek (>10 pg/L) bulunmustur.
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TARTISMA: Hastada semptom olmadigindan otiirii takibe alinmis ve
bir ay sonra tekrarlanan tetkiklerde kursun diizeyinin 2,46 ug/dLye distigii ve

normale dondigi gorilmiistir.

SONUC: Hastanemize bagvuran hastamizda akut kursun zehirlenmesinin
bulgular1 gériilmemistir fakat bu gibi vakalarda kandaki ve idrardaki giivenlik
esigini asan kursun seviyeleri diizenli izlem gerektirmektedir. Ileride ortaya
¢ikabilecek olas1 zararli etkileri en aza indirmek igin tibbi miidahale ve hasta

egitimi gereklidir.



NADIR BiR OLGU OLARAK ORAK HUCRELI
ANEMIDE PANKREATIT VE KOLESISTIT

Ayyiice Ugarsu', Nazife Yasemin Ardigcoglu Akigin?, Salih Erpulat Ozig?,

Aslihan Onay Colak*, Nejat Akar '

TOBB ETU Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 BD
TOBB ETU Tip Fakiiltesi Biyokimya BD
TOBB ETU Tip Fakiiltesi Genel Cerrahi BD

TOBB ETU Tip Fakiiltesi Radyoloji BD

OLGU SUNUMU:10 yasinda Orak Hiicre Anemisi tanili Bati Afrika
kokenli erkek g¢ocuk sag iist kadranda yogunlasan siddetli karin agris: ile
hastanemize bagvurdu. Hipertansiyon, diyabet ya da bagka bir kronik hastalig
ve gecirilmis cerrahi 6ykiisti yoktu. Orak Hiicreli Anemi i¢in hidroksiiire ve folik

asit kullanryordu.

10 giin dnce karin agris: sikayetiyle dig merkeze bagvuran hasta, karaciger
enzimlerinin yiiksekligi ve Abdominal ultrasonografide kolelitiyazis saptanmasi
sebebiyle yatirilarak 5 giin takip edilmis. Yatis1 sirasinda folik asit, hidroksiiire,
lansoprazol, parasetamol ve hidrasyon ile tedavisi verilmis, agr1 sikayetinin
gecmesi izerine taburcu edilmis. Agrisinin tekrar baglamasi {izerine hastanemize
basvurmustur. Dig merkezde yapilan Manyetik Rezonans Kolanjiopankreatografi
(MRCP)de kolelitiyazis, koledokolitiyazis, hepatomegali ve otosplenektomi
bulgular1 saptanmuis, pankreas ve pankreas kanali normal olarak gozlenmistir.

Hastanin fizik muayenesinde karinda defans mevcuttu. Ikterik goriiniim
yoktu. Tarafimizca yapilan tetkiklerinde Hb 9.9 g/dL (normal aralik:11.5-14.5 g/
dL), Prokalsitonin 0.76ng/mL (normal aralik:

<0.5 ng/mL), Ferritin 317.7 ng/MI (normal aralik: 20-200 ng/mL), kanama
zamani normal, LDH 336 U/L (normal aralik:120-300 U/L), AST 150 U/L
(normal aralik: 15-50 U/L), ALT 174 U/L (normal aralik: 10-50 U/L), GGT 520
U/L (normal aralik:7-50 U/L), total bilirubin 2.97 mg/DI (normal aralik:0.3-1.35
mg/dL), direkt bilirubin 1.71 mg/dL (normal aralik:0.05-0.5 mg/dL), Amilaz
1687 U/L (normal aralik:28-100 U/L), Lipaz 1370 U/L (normal aralik:13-60
U/L) olarak saptandi.
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Hastanin 6ykiisii, muayene bulgulari ve kan tahlil sonuglar1 degerlendirilip
akut pankreatit 6n tanisiyla yatis1 yapilarak hidroksitire ve folik asit tedavilerine
ara verildi, hidrasyon ve analjezi uyguland, oral alimi sadece siv1 gidalar olacak
sekilde kisitlandi. Bu esnada, Amilaz 550 U/L (normal aralik:28-100 U/L),
Lipaz 289 U/L (normal aralik:13-60 U/L) olarak belirlendi. Hastanemizde
yapilan MRCPde hepatomegali, karaciger ve dalakta hemosiderozis bulgulari,
sistik kanalda taglar ve koledok distalinde papilla hipertrofisine bagh darlik

goriintiilendi.

Ug giin boyunca servisimizde takip edilen ve genel durumunda iyilesme
goriilen hastanin yatiginin tiglinci gliniindeki tetkiklerinde LDH 327 U/L
(normal aralik:120-300 U/L), AST 51 U/L(normal aralik: 15-50 U/L), ALT
98 U/L(normal aralik: 10-50 U/L), GGT 447 U/L L (normal aralik:7-50 U/L),
Amilaz 160 U/L(normal aralik:28-100 U/L), Lipaz 51 U/L(normal aralik:13-60
U/L) , Prokalsitonin 0,37 nm/mL (normal aralik: <0.5 ng/mL) olarak saptandi.

Genel durumu iyi olan hasta kolesistektomi i¢in genel cerrahiye verildi.

Kolesistektomiden 5 giin sonra kontrole gelen hastanin agrisi yoktu, genel
durumu iyiydi ve bakilan kan tetkiklerinde degerlerin gerilemeye devam ettigi
gorildi. Yatisinda ara verilen hidroksitire ve folik asit tedavisi tekrar baslatilds,

tedavisine ursodeoksikolik asit 250 mg olarak eklendi.

SONUC: Akut karin klinik tablosuyla gelen Orak Hiicreli Anemi
hastalarinda vazookluziv kriz, akut kolesistit, splenik sekestrasyonun yani sira

akut pankreatit de 6n tanida distinilmelidir.



ROTAVIRUS ASISI UYGULANAN VE
UYGULANMAYAN HASTALARDA ROTAVIRUS
ENFEKSIYONU GORULME ORANI: BIR HASTANE
OZELINDE

Burcu Yildirim, M. Nejat AKAR
TOBB ETU Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 BD

GIRIS VE AMAGC: Agilama ile hastaliklarin ortaya ¢ikmasi engellenerek bu
hastaliklardankaynaklanan hastaneye yatis ve 6liimlerin 6niine gecilebilmektedir.
Bu dogrultuda bagisiklamada amag; toplumda 6zellikle bebek ve ¢cocuklarda ag1
ile korunabilir hastaliklarin oniine ge¢mektir. Asi ile 6nlenebilir hastaliklardan
birisi olan Rotaviriis (RV) enfeksiyonu fekal-oral yolla yayilir ve enfeksiyon
belirtileri arasinda sulu ishal, kusma ve ates bulunmaktadir. Rotaviriis Diinya
¢apinda 5 yas alti ¢ocuklarda ishalden kaynaklanan olimlerin 6nde gelen
nedenidir ve 2013 yilinda yaklasik 215.000 ¢cocugun oliimiine sebep oldugu
tahmin edilmektedir. Rotaviriis agisinin uygulanmasinda 6nce, gocuklarin >%65
‘inde 5 yasina kadar en az bir kez rotaviriis ishal hastalig1 gecirdigi ve rotaviriisiin
kiiresel olarak tiim ishal nedenli yatislarin >%40’1n1 olugturdugu bilinmektedir.
Amerika Birlesik Devletlerinde rotaviriis asist (RVA) konusunda 2006dan
2017’ye kadar on yillik deneyimin paylasildig bir ¢alismada as1 uygulamasiyla
rotaviriisle iligkili hastaneye yatislarda ve acil servise bagvurularda ortalama
%80 ve %57’lik bir azalmanin yani siraagilanmamais yas gruplarinin dolayli olarak
korunmasina ve saglik bakim maliyetlerinde azalmaya yol agtig1 gosterilmistir.
Bu ¢aligmada yukarida belirtilen bilgilerin 6nemi nedeniyle retrospektif verilere
dayanarak Rotavirtis asis1 uygulanan ve uygulanmayan bebek ve cocuklarda
Rotaviriis enfeksiyonu goriilme oranlarinin incelenmesi amaglanmustir.

YONTEM: Calismamizin verilerine 01.01.2018 - 31.12.2023 tarihleri
arasinda Rotaviriis testi pozitif olan 1 ay-16 yas araliginda 185 hasta ¢aligmaya
dahil edilmistir. Verilerimizin hesaplanmasi tanimlayic istatistik yontemi ile
yapilmigtur.
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BULGULAR: Calismaya alinan olgularda 185 hastanin 134’tinde (%72,4)
Rotaviriis agisinin uygulanmadig1 ve enfeksiyon tespit edildigi, 51’inde (%27,5)
Rotaviriis asisinin uygulandigi ve enfeksiyonun tespit edildigi goriilmiistiir.
Rotaviriis agis1 olan ve enfeksiyon geciren 51 hastadan 36’sin1n (69,2) 5 yas tizeri
oldugu belirlenmigstir. Rotaviriis asis1 uygulanmayan 134 hastamizdan 3’iiniin
(%2,2) yatis gerekliligi oldugu belirlenirken, asis1 uygulanmis ama Rotaviriis
enfeksiyonu geciren hastalarimizin ayaktan tedavi edildigi tespit edilmistir. Yillara
gore rotaviriis enfeksiyonu gecirme siklig1 ve hasta sayist icindeki yiizde oranlari

Tablo 1’ de verilmistir.

TARTISMA VE SONUC: Elde edilen bulgular sonucunda Rotaviriis asist
olmayan bebek ve/veya ¢ocuklarin Rotaviriis enfeksiyonu gegirme oraninin
daha yiiksek oldugu goriilmektedir. As1 uygulamasinin hastaliga yakalanma ve
hastaneye yatis oranini diisiirdigii ama ayni zaman da agilanmis 5 yas ve tizeri
¢ocuklarda Rotaviriis ast koruyuculugunun azaldig: ya da farkli bir rotaviriis
genotipi ile karsilagildigini distindiirmektedir. 2020-2021 yillar1 Covid-19
karantina donemine rastladigindan hasta sayisinin diger yillara gore daha diisiik

olmasina neden olmus olabilir.
Tablo 1

Yillara Gore Rotaviriis Enfeksiyon Varhigi

N % 2018 2019 2020 2021 2022 2023

% % 18,3 % 28,6 % 4,8 % 9,1 %22,1 %16,7

(185) (34) (53) ) 17) (41) (31)




NEONATAL HIPOKSIK iISKEMIK ENSEFALOPATIDE
KORD KAN GAZI PARAMETRELERININ
NOBET SIKLIGI UZERINE ETKISININ
DEGERLENDIRILMESI

Cem Geyik', Melda Tas', Arzu Yilmaz?, Dilek Kahvecioglu'

!Ankara Il Saglik Miidiirliigii - Ankara Egitim ve Aragtirma Hastanesi
Yenidogan Klinigi
2Ankara Il Saglik Midiirliigii - Ankara Egitim ve Arastirma Hastanesi Noroloji
Klinigi

Giris: Neonatal dénemde hipoksik iskemik ensefalopati (HIE), ciddi
norolojik hasar ve uzun dénem morbiditelere yol agabilir. Bu ¢aliymanin amaci,
HIE tanis1 almis yenidoganlarda, dogumda 6lgiilen kord kan gazi paramatreleri

ile neonatal déonemdeki ndbet siklig1 arasindaki iliskiyi incelemektir.

Yontem ve Gereg: Bu retrospektif ¢caligmaya Ankara Egitim ve Arastirma
hastanesine yenidogan doneminde hipoksik iskemik ensefalopati nedeniyle
yatist yapilan 2020 - 2023 yillar1 arasi 42 hasta calismaya dahil edilmistir.
Hastalar demografik verilerini, kord kan gazi, APGAR degeri, AEEG ve EEG

sonuglar1 acgisindan analiz edilmistir.

Bulgular: iki grup arasinda demografik veriler agisindan anlamli fark
bulunmamigtir. Hastalarin ortalama dogum haftalar1 38 + 1.2 hafta, dogum
agirliklar: 3170 + 440 gramdi. Dogum sonrasi canlandirma gereken 35 hastaya
(%83.3) PBV uygulandi. Hastalarin 41 (%98) ’inde terapétik hipotermi yapild, 15
hastaya (%35.7) nobet nedeniyle anti-epileptik tedavi baslandi. Hastalara hangi
epileptik tedavinin verildigi Tablo 1de verildi. Hastalarin kord kan gazi pH, 1.dk
APGAR skoru ve PBV uygulanmasi ile EEGde nébet aktivitesi arasinda orta
derecede giiclii korelasyon saptandi (p<0.05 anlamlilik diizeyinde, R sirasiyla
0.31, 0.3, 0.34). Hastalardan bir tanesi (%2) ex oldu. Transfontanel USG ve MRI

goriintiileri agisindan anlamh fark saptanmad.
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Sonug: Bu caligma, HIE hastalarinda kord pH, 1. Dakika APGAR ve PBV
ihtiyacinin neonatal dénemde goriilen nobet sikligi ile istatistiksel olarak anlamli
iligkiler gosterdigini ortaya koymaktadir. Bu bulgular, HIEnin erken tam ve
yonetiminde bu degerlerin potansiyel énemini vurgulamaktadir. Orneklem
sayis1 daha bilyiik ¢alismalar, bu belirteclerin klinik pratikteki potansiyel
kullanimlarini1 daha da aydinlatmak i¢in gereklidir.

Anahtar Kelimeler: HiE, Terapo6tik hipotermi, kord kan gazi

Tablo 1: Antiepileptik Kullanimi

Antleplleptik

FENORARRBITAL FEN « LEV FEN «LEV «FPD




COCUK HASTADA GASTRiK ANTRAL VASKULER
EKTAZI

Coskun Firat Ozkegeci, Melike Arslan

SBU Giilhane Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Gastroenterolojisi BD

GIRIS VE AMAGC:"Karpuz mide” olarak da bilinen gastrik antral vaskiiler
ektazi (GAVE), mide antrumunda anormal vaskiilarizasyonu igeren nadir bir
malformasyondur. Kronik gastrointestinal kanamanin nadir bir nedenidir ve
etkilenen bireylerde, ozellikle ¢ocuklarda degisen derecelerde anemiye yol
acabilir. GAVE, genellikle yagh hastalar1 etkileyen, varis dist gastrointestinal
kanamanin nadir bir nedenidir ve ortalama goriilme yas1 73’tlir. Kadinlar
erkeklerden daha sik etkilenir. Sirozlu bireylerde varis dis1 uist gastrointestinal
kanamalarinin %4’ind, iist gastrointestinal kanamalarinin ise %6’s1n1 olusturur.
GAVEnin etiyolojisi tam olarak anlagilamamustir, ancak otoimmiin hastaliklar,
kronik bobrek yetmezligi ve hormonal durumlar gibi gesitli teoriler 6ne
strilmustiir.

YONTEM: Olgumuz bilinen Widemann-Rautenstrauch sendromu tanist
olan 16 yasindaki kiz hasta, ¢ocuk acil servisine huzursuzluk, yedi giindiir
devam eden siyah renkli digkilama ve iki glindiir devam eden koyu kahve renkli
kusma ile getiriliyor. Wiedemann-Rautenstrauch sendromu POLR3A genindeki
mutasyon sonucu ortaya cikan ve belirti, bulgularin prenatal dénemde
basladigi, beklenenden daha erken yasta hizli ve dramatik bir yaslanmanin
ortaya ¢ikmasiyla karakterize olan bir progeria tiirtidiir. Hasta yatak bagimli ve
gastrostomi tiipiinden beslenmektedir. Hastanin 4 aydir, gastrostomi tiipiiniin
cevresinden sizint1 seklinde kanamasi varmis ve 7 aydir da hematemez ile
hematokezya/melena bulgulari ise siklikla tekrar ediyormus. Bu durumlar igin
proton pompa inhibitorii, mukoza koruyucu sukralfat ve yaklagik iki haftada bir
eritrosit siispanyonu ile tedavi edilmekteymis.

BULGULAR: Ozge¢misinde; 27 haftalik ve 940 gr olarak prematiire dogum
Oykiisii olan hasta; yenidogan yogun bakim iinitesinde menenjit, nekrotizan
enterokolit, indirekt hiperbiliribinemi, hipotiroidi ve prematiire retinopatisi
nedeniyle takip ve tedavi edilmis. Hastaya dort kez de lazer fotokoagiilasyon
uygulanmis. Fizik muayenesinde; viicut 6lgiileri: agirlik 26 kg (-9.2 SDS), boy
116 cm (-7.3 SDS). Vital bulgulary; viicut sicakligr: 38.7°C, nabiz: 124 atim/



26 | TOBB ETU Pediatri Sempozyumu

dk, solunum sayisi: 24/dk, oksijen saturasyonu %98 (2 lt/dk O2 destegi ile).
Hastanin genel durumu kéti, cilt soluk goériiniimde, egzoftalmusu mevcut,
solunum sistemi oskiiltasyonunda akciger sesleri sag iist zonda azalmis, ve
yaygin ince krepitan raller mevcut.

Norolojik muayenesinde yaygin spastisite, dort ekstremitede kontraktiir
mevcut, derin tendon refleksleri 4+ ve serebellar ile kranial testleri
degerlendirilemiyordu. Laboratuvar incelemede; Hgb 7.4 g/dL, Hct:24.3 %,
WBC: 5.58x10° hiicre/uL, PLT:169.000 hiicre/uL, glukoz 150 mg/dL, AST:130
U/L, ALT: 81: U/L, bilirubin degerleri normal, bobrek fonksiyon testleri normal,
amilaz ve lipaz normal aralikta ve C- reaktif protein 14.6 mg/L, sedimentasyon:73
mm/h olarak sonuglandi. Gaita enterit paneli negatif, TORCH, EBV serolojisi
negatif. Abdominal ultrasonografide karacigerin parankim yapisi ince ve
graniiler olup konturu lobiile goriiniimdedir.

TARTISMA: Hastaya pndmoni nedeniyle IV seftriakson baglandi, anemi
nedeniyle eritrosit slispansiyonu transfiizyonu yapildi. Intravenéz proton
pompa inhibitérii, mukoza koruyucu sukralfat ve antiasit tedavileri baglandu.
Klinik stabilizasyon saglandiktan sonra iist ve alt GIS endoskopileri yapildu.

Ozofagusta; orta 6zofagustan baslayan iki kolon halinde devamlilik
gosteren grade II 6zofagus varisleri ve alt 6zofagusu ¢epecevre saran mukozal
erozyon mevcuttu. Korpusta yaygin milimetrik erozyon alanlari ve yaklasik 1 cm
capinda {izeri beyaz membranla kapl iilser mevcut. Antrumda yaygin erozyon
alanlar1 mevcuttu. Duodenumda postbulber alan ise hiperemik, 6demli ve frajil
bir dokuya sahip idi.

Kolonoskopide de rektum girisinde ilk 10 cmde mukoza frajildi ve yaygin
erozyonlar mevcuttu.Endoskopik ve kolonoskopik patolojide; antrumda kronik
gastrit, foveolar hiperplazi ve vaskiiler dilatasyon tespit edildi; rektumda ise
fokal erozyon bulgular: igeren kolonik mukoza 6rnegi izlendi.

Mevcut bulgular ile hasta; gastrik antral vaskiiler ektazi tanisi ile izleme
alindi. Kanamanin kontrol altina alinmasi amaciyla IV oktreotid baslandi.
Hastaya, uygun klinik stabilite saglandiktan sonra endoskopik argon plazma
elektrokoagtilasyon tedavisi uygulanmaya baglandi. Klinik uygunlugpa gore
3-4 haftada bir tedavinin tekrarlanmasi planlandi. Karaciger enzimlerinin
yiiksekligi, 6zofagus varisleri, abdominal ultrasonda karacigerin kaba, graniiler
yapida olmasi ve lobiiler parankim ile muhtemel siroz zemininde GAVE gelistigi
diistintildii ve siroz durumunun da degerlendirilmesi planlandi.

SONUC:Sonug olarak GAVE ¢ocuk ¢agda ¢ok nadir goriilen bir durum
olup, tedaviye direngli gastrointestinal sistem kanamalarinda mutlaka 6n tani
olarak distiniilmesi gereken, tedavi edilmedigi taktirde mortalite ihtimali

yiiksek olan bir durumdur.



HIPERTRANSAMINAZEMI iLE GETIiRILEN BiR
INFANT: OLGU SUNUMU

Edibe G6zde Basaran, Necati Balamtekin
SBU Giilhane Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Gastroenterolojisi BD

GIRIS:Porfirialar, hem biyosentez yolagindaki enzimlerin eksikliklerinden
kaynaklanan metabolik bozukluklardir. Akut ya da indiiklenebilir porfirialar,
kronik hepatik porfirialar, eritropoetik porfirialar ve Xe bagl kalitim gdsteren

porfiria olarak farkli alt tipleri mevcuttur.

OLGU SUNUMU:Porfirialar, karin agrisi, kabizlik, bulanti, idrar
renginde koyulasma, giinese duyarlilik artisi, cilt dokiintiileri, konviisiyon,
hipertransaminazemi gibi farkli bulgularla karsimiza gelebilmektedir. Olgumuz
poliklinik kontrolleri sirasinda saptanan transaminaz yiiksekligi nedeni ile
poliklinigimize getirilen 11 aylik bir erkek hastadir. Hastanin glinese maruziyet
sonrast yanaklarinda kizariklik olusmas: disinda bir sikayeti olmadigi
6grenildi. Antropometrik 6l¢timleri, vital ve fizik muayene bulgular1 normaldi.
Ozge¢misinde ve soygegmisginde ozellik yoktu. Anne baba arasinda akrabalik
oOykiisii yoktu. Hastanin hipertransaminazemi etiyolojisine yonelik olarak yapilan
tetkiklerinde, hemoglobin 7.9 mg/dl, beyaz kiire 6200/ UL saptandi. C reaktif
protein 0,5 mg/dl idi. Alanin Aminotransferaz 211 U/L , aspartat transferaz 202
U/L olarak normalin iist sinirindan yaklagik 5-7 kat yiiksekti. Gama-glutamil
transferaz, alkalen fosfataz, bilirubin, amilaz, lipaz, alfa fetoprotein degerleri yasa
gore normaldi. International normalized ratio 1.1 idi. Viral hepatitler, TORCH
etkenleri agisindan patojen saptanmadi. Ebstein Barr Virus, Parvovirus B19,
Salmonella, Brucella testleri negatifti. Alfa 1 antitripsin normaldi. Metabolik
tetkikleri nonspesifikti. Hastanin izleminde hipertransaminazemisinin devam
etmesi nedeniyle yapilan karaciger biyopsisinde, kronik hepatitik siire¢ saptand.
Hastanin tiim gen ekzom analizinde ALAS2 geninde hemizigot mutasyon, Xe
bagli protoporfiria (XLP) hastalig ile iliskili olarak saptandi. Hastanin ¢inko
bagli protoporfirin diizeyi normalden yiiksekti. Hastamizin XLP tanist ile gocuk

gastroenterolojisi klinigimizdeki izlem ve tedavisine devam edilmektedir.

TARTISMA: XLP, porfialar arasinda olduk¢a nadir goriilen bir hastalik

olup, siklikla bebeklik veya c¢ocukluk déneminden itibaren gilinese maruz
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kalma sonrasi akut, agrili cilt kizarikliklar: ile bulgu vermektedir. Ayrica XLP'de
hepatoseliiler hasar siklig1 net olarak bilinmese de karacigerde protoporfirinin
ilerleyici birikimine bagli hepatotoksisite olusabilmektedir. Karacigerdeki
bu ilerleyici protoporfirin birikimi sonucunda kronik karaciger yetmezligi
gelisebilmektedir. XLP tanis1 siklikla, genetik olarak sorumlu olan enzime
ait mutasyonun saptanmast ve kan protoporfirin diizeylerindeki yiiksekligi
gosterilmesi ile konulabilmektedir. XLP tedavisinde fototoksisite ve buna bagli
agr1, a- melanosit uyarici hormon analogu olan afamelanotidin ile azaltilabilir.
Aksi halde cilt i¢in tek etkili tedavi, giines 1sinlarindan koruyucu giysiler
giydirmektir. Karaciger bulgularinin tedavisi zor olmakla birlikte, kolestiramin
ve diger porfirin absorbanlar1 protoporfirinin enterohepatik dolagimini azaltip,
fekal atilimi arttirabilir. fleri dénem karaciger yetmezligi olan hastalarda kemik

iligi ve karaciger nakli gerekebilmektedir.

SONUGC: XLP nadir gorillen bir hastalik olup cilt dokintisii ve
hipertransaminazemi saptanan hastalarda ayirici tanida mutlaka arastirilmasi
gerekmektedir. Genetik incelemelerin yayginlasmasi ile bu nadir hastaliklara
erken tani konularak hastaliga ait komplikasyonlar gelismeden hastalarin takip
ve tedavisine olanak saglanmaktadir.



TiPIK VE ATIPiK GELISIM GOSTEREN
OKUL ONCESI COCUKLARIN EV ORTAMI
OZELLIKLERININ DEGERLENDIRILMESI

Emel Omercioglul, Ebru Cihan Cam’, Omer Nazim Giilgek?,
Elif Nursel Ozmert!
'Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 ABD,
Gelisimsel Pediatri BD
?Ankara 29 Mayis Devlet Hastanesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1

Giris: Erken ¢ocukluk déneminde 6grenme, oyun ve kesfetme firsatlari
acisindan zenginlestirilmis, tesvik edici bir ev ortamu biligsel, dil, motor gelisimle
birlikte okur-yazarlik ve duygu diizenleme becerileri tizerinde olumlu etkilere
sahiptir. Calismamizda tipik ve atipik gelisime sahip ¢ocuklarin ev ortamlarinin
ve sosyodemografik ozelliklerinin degerlendirilmesi amagclandi.

Yontem: Calismaya 01.01.2023-31.06-2023 tarihleri arasinda Hacettepe
Universitesi Thsan Dogramaci Cocuk Hastanesi Geligsimsel Pediatri poliklinigine
ilk kez bagvuran, gelisimsel gecikmesi olan (n=50) ve Ankara 29 Mayis Devlet
Hastanesi genel pediatri poliklinigine basvuran, tipik gelisim gosteren (n= 70)
3-6 yas arasindaki ¢cocuklar dahil edildi. Cocuklarin gelisimsel degerlendirmeleri
Erken Gelisim Evreleri Envanteri (EGE) ile yapildi. Ebeveynler tarafindan
sosyodemografik o6zelliklerin sorgulandigi formlar ve Ev Ortami Anketi
dolduruldu.

Bulgular: Calismaya dahil edilen ¢ocuklarin cinsiyet, dogum agirlig1 ve
dogum haftalar: arasinda fark yoktu. Gelisimsel gecikmesi olan ¢ocuklarin anne
ve baba egitim diizeyleri tipik gelisim gosteren ¢ocuklarinkinden anlamli olarak
daha diistiktii (sirastyla p=0.001, p=0.000). Atipik gelisim gosteren ¢ocuklarin
annelerinin ¢alisma orani anlamli olarak daha diigiikken, evde yasayan kisi say1s1
ve kardes sayisi tipik gelisim gosteren gruptan daha yiiksekti. Ev ortami puamni
tipik gelisim gosteren ¢ocuklarda 44.7+4.18, gelisimsel gecikmesi olan grupta
ise 30.3+9.16 idi (p=0.000). Gruplarin ortalama giinliik ekran siireleri sirasiyla
4.1£2.5 saat ve 2.1+1.4 olup atipik gelisim gosteren ¢ocuklarda anlamli olarak
daha yiiksekti (p=000). Gelisimsel gecikmesi olan ¢ocuklarin ebeveynlerinin
%341 gocuklarina fiziksel siddet uyguladigini bildirdi (p=0.000). Her iki grupta
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da yiiksek sosyoekonomik diizey ve anne egitimi daha yiiksek ev ortami puanlari
ile iligkiliydi. Atipik gelisim gosteren ¢ocuklarda EGEde kalinan gelisim alani
say1sl1 ile ev ortami puanlar1 arasinda negatif yonde iliski mevcuttu (p=0.0538,
korelasyon katsayist -0.538). Tiim Orneklemin ev ortami puanlariyla iligkili
degiskenlerin incelendigi regresyon analizinde ise diisiik ev ortami puani daha
diisiik sosyoekonomik diizey ve gelisimsel gecikme olmasi ile iliskiliydi (sirasiyla
p=0.000, p=0.000).

Sonug: Beyin gelisiminin ve plastisitenin en yogun oldugu erken ¢ocukluk
doneminde yasanan gelisimsel risklerin ve olumsuz deneyimlerin erigkin
yasama yanstyan etkileri bilinmektedir. Yasamin ilk yillarinda ¢ocuk en ¢ok
ev ortamina maruz kalir. Uyarandan yoksun ev ortami, yogun ekran siiresi ve
fiziksel siddet gibi gevresel faktorlerin hali hazirda gelisimsel gecikmesi olan
okul dncesi gocuklar iizerindeki etkileri daha biiyiik ve kalici olabilir. Atipik
gelisim gosteren ¢ocuklarin her saglam-hasta ¢ocuk ziyaretinde bu y6nden
sorgulanmasi, degerlendirilmesi, miidahale edilmesi ve ilgili yonlendirmelerin
yapilmasi gelisimin optimize edilmesi ve kalici sorunlarin 6nlenmesi agisindan

olduk¢a 6nemlidir.



AILEVI AKDENIZ ATESI HASTALARINDA UZAMIS
FEBRIL MiYALJI SENDROMUNUN
OZELLIKLERI VE SEYRI

Emine Ozgelik, Zahide Ekici Tekin
Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Cocuk
Romatolojisi Klinigi

Amag: Uzamis febril miyalji sendromu (UFMS) uzamis ates, yaygin
miyalji, karin agris, artralji/artrit ile seyredebilen nadir gériilen bir vaskiilittir.
UEMS, ailevi Akdeniz atesi (AAA) tanili hastalarda takipte ortaya ¢ikabilir ya
da AAAnin ilk bulgusu olabilir. Calisjmamizda UFMS nedeniyle takip edilen
hastalarin klinigi, laboratuvar bulgular ve aldiklar1 tedavilerin degerlendirilmesi

amaglanmuistir.

Gereg-Yontem: UFMS tanisiyla Ocak 2013-Aralik 2022 tarihleri arasinda
Cocuk Romatolojisi Kliniginde takip edilen hastalarin verileri geriye doniik
incelendi; demografik verileri, klinik bulgulari, laboratuvar bulgulari, uygulanan
tedavileri kaydedildi.

Bulgular: Toplamda 1062 AAA hastasinda UFMS tanist alan 14 hasta
calismaya alindi. Hastalarin 8’1 (%57,1) kizdi. Tani anindaki yas ortancas: 8,5
(6-20) yildi. Hastalarin tamaminda bagvuruda miyalji ve ates; 10'nunda (%71,4)
artralji, 9’'unda (%64,3) karin agris1 mevcuttu. Yakinma baslamasindan UFMS
tanisi alana kadar gegen siirenin ortancas: 12 (7-30) giindii. Ortanca eritrosit
sedimantasyon hizi 54 mm/saat (25-125), CRP 7,5 mg/dl (1,5-194), CK 46,5
U/L (13-221) idi.

Bes hastada (%35,7) UFMS, AAAnin ilk bulgusu olarak saptanirken 9
hastada (%64,3) AAA tanisi ile takip edilirken hastalik seyrinde ortaya ¢ikt1.
AAA tanisiyla UFMS gelismesine kadar gecen siire ortanca 4 (1-14) yildu
MEFV gen incelemesinde hastalarin 6’sinda (%42,9) M694V homozigot, 3’iinde
(%21,4) M694V heterozigot, 4linde (%28,6) M694V/M680I, birinde (%7,1)
V726A heterozigot saptandi. UFMS tanis1 konuldugunda ISSF puanlamasina
gore hastalarin 6’sinda (%42,9) hafif, 7’sinde (%50) orta, 1’inde (%7,1) agir
hastalik vardi. 4 hastaya yapilan EMG ve/veya kas biyopsisi sonucu non-spesifik
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sonu¢lanmasi nedeni ile kas MRG yapildi. Bu hastalarda miyozit saptandi. Dort
hastaya (%28,6) nonsteroid antiinflamatuar ilag, 10’'una (%71,4) steroid tedavisi

verildi. Hastalarin yatis siirelerinin ortancasi 10 (5-30) giindi (Tablo-1).

UEFMS tanisi alan 14 hastanin 4’1 (%28,6) tanidan 6nce veya sonra kolsisin
direncli AA A nedeniyle biyolojik ajan kullandi.

Sonug: UFMS, AA Anin ilk klinik sunumu olabilir. Bu nedenle ates, miyalji,
yiiksek akut faz belirtegleri olan hastalarda AAA aragtirilmalidir. UFMS gelisen
AAA hastalarinda kolsisin direnci ile karsilagilabilir.

Anahtar Kelimeler: Ailevi Akdeniz Atesi, Cocukluk Cagi, Uzamis Febril
Miyalji Sendromu



w
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Tablo-1: Ailevi Akdeniz Atesi Hastalarinda Uzamis Febril Miyalji
Sendromunun  Ozellikleri

AMA . Sempom
Hasta g ver Tam URMS P Klinik — MEFV Gen 1qqp ppaS Tedavi
Numarasi Yast  Yasi .. Semptom Analizi
(Gtin)
1 Kiz 14 14 30 Miyalji, M694V/- 1 4 NSAIi
Artralji, Ates
Miyalji, M694V/ .
2 Erkek 8 8 30 Artralji, Ates  M694V 3 7  Steroid
Miyalji, Ates, M694V/ i
3 Erkek 6 7 7 Karmn agrist M680I 4 7  NSAIL
Miyalji,
Atesi, M694V/ i
4 Erkek 5 9 20 Viiriime M694V 1 9  NSAIL
bozuklugu
Miyalji, Ates, NSAIi
5 Erkek 9 9 20 Yiirtime M694V/- 1 5 ve
bozuklugu Steroid
Miyalji,
6 Kz 2 8 15 Ates, Artralji, OOV 310 Steroid
8 Mo680I1
Karm Agrisi
Miyalji,
7 Kz 8 9 10 Ates, Arralii, M4V 36 Nsali
- Mo680I1
Karin agrisi
Miyalji,
8 Kiz 11 16 14 Ates, Artralji, M726A/- 2 5 Steroid
Karin agrisi
Miyalji, s
Artralji, Ates, NSV’:“
9 Erkek 11 11 10 Karm agris;, M694V/- 1 4 .
i ; Steroid
Epididimorsit
Miyalji,
10 Kiz 5 7 10 Atesj Karin ?\4466991\\]// 2 5 Steroid
agrist
Miyalji, NSAIi
11 Kiz 5 7 7 Atesi Karin M694v/ 3 8 ve
g M694V .
agrist Steroid
Miyalji, Ates
Lo M694V/ .
12 Kiz 7 7 10 Artralji, M694V 4 7  Steroid

Karn agrist

Miyalj, Ates, M694V/

13 Erkek 6 20 30 Artralii M680I

6 8  Steroid

. NSAIf

Miyalj, Ates, M694V/
4 | Kz | 4 8 10 Artralji | Meodv S T ve
Steroid

ISSF:Ailevi akdeniz atesi i¢in uluslararas: siddet skorlama sistemi PRAS:
PRAS aktivite skoru NSAII: Non steroid Antiinflamatuar Ila¢
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KARIN AGRISI SIKAYETI ILE GELEN BURKITT
LENFOMA OLGUSU

Eyliil Yildirim, Pinar Reis iskenderoglu

Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Hematoloji ve Onkoloji

GIRIS VE AMAG: Burkittlenfoma (BL) hizli gogalan ve siklikla ekstranodal
lokalizasyonda ortaya ¢ikan B hiicreli bir lenfoma tiiriidiir. Bazen 16semi benzeri
infiltrasyon yaparak ortaya ¢ikar. Lenfnodu tutulumu seyrektir. Oldukea yiiksek
mitotik indekse sahiptir. Apopitotik hiicrelerin fazla olmasi ve makrofajlar
tarafindan fagositozu sonucu yildizli gokyiizii manzarasi olusur. Cok hizli

biiyiiyen tiimor olmasina ragmen yogun tedavi ile tam kiir saglanabilmektedir.

OLGU SUNUMU: 6 yaginda erkek hasta karin agrisi sikayetiile klinigimize
basvurdu. Hastaya girisimsel radyoloji yardimi ile kitle eksizyonu yapildi.
Kitle ‘Burkitt Lenfoma’ tanisi aldi. Bu sunumda ileri diizey hematopatolojik
inceleme sonucunda “Burkitt lenfoma benzeriyiiksek dereceli B hiicreli lenfoma

infiltrasyonu” tanisi alan nadir goriilen bir olguyu anlatiyoruz.

SONUC: Hasta son kiir tedavisini almis olup, su an remisyonda
izlenmektedir.
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PEDIATRIK VAKADA SAMTER SENDROMU

Ezgi Deren Mercan
TOBB ETU Tip Fakiiltesi

Giris ve Amag: Samter sendromu; kronik nazal polipozis, astim ve aspirin
hassasiyeti ile seyreden bir hastaliktir. Literatiirde pediatrik yas grubundaki
ornekler sinirli sayidadir. Bu olgu sunumunda: Hastanin sikayetlerini, yapilan
testleri, alerjik ve operatif tedavileri tarif edilecektir. Bu sunum ile Samter
Sendromu hakkinda farkindaligi arttirmak ve ayirici tanidaki 6nemini

vurgulamak amaglanmaktadir.

Olgu Sunumu: 2015 yilindan beri takip edilen 23 yasindaki kadin hasta,
14 yaginda devamli hapsirma ve burun akintis sikayetleriyle alerjik astim tanisi
alarak tedavi edilmeye baslaniyor. Sikayetleri devam eden ve burun tikaniklig
baslayan hasta, 2016 yilinda nazal polipozis tanisi ile fonksiyonel endoskopik

siniis cerrahisi operasyonu gegiriyor.

Sonrasinda sikayetleri tekrarlayan hasta gocuk alerjisi polikliniginde takip
ediliyor. Hasta 03/08/2016 ve 06/02/2019 yillar1 arasinda ot/tahil poleni i¢in
immunoterapi aliyor. 2017 yilinda non-steroid antiinflamatuar ila¢ (NSAII)

kullanim1 sonrasi acile agir dispne ile basvuruyor.

Immunoterapiden yanit alinamamasi nedeniyle 06/02/2019da kulak
burun bogaz polikliniginde ikinci bir fonksiyonel endoskopik siniis cerrahisi
ve septoplasti operasyonu gegiriyor. Cerrahi sonrasi sikayetleri 6nemli olgiide
azalan hasta 18 yasini ge¢mesi dolayisiyla ¢ocuk alerji poliklinigi takibinden
¢ikariliyor.

Bu stiregte polipleri tekrarlayan ve sikayetleri devam eden hasta, astim
idame tedavisine devam etmekte ve intranazal kortikosteroid kullanmaktadir.

Tartigma: Samter Sendromu astimli yetiskinlerin %7’sinde, astimla
beraber kronik rinosiniizit ve nasal polipleri olan yetigkinlerin %25-30’'unda
goriilmektedir. Hastalik genellikle yetiskin baslangichidir. Pediatrik prevalansi
daha tanimlanamamistir, vakalar ise olgu sunumlariyla sinirlidir. Bensko et al.
yaptiklar1 arastirmada takip ettikleri Samter Sendromlu hastalarinin %6’sinin
semptomlarinin 18 yasindan 6nce bagladigini tarif etmistir. Tani; hastada astim,
kronik rinosiniizit ve NSAII kullanimi sonrasi iist veya alt solunum yollar
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semptomlar1 varli1 ile konulur. Hastada izole astim veya rinosiniizit varliginda
aspirin provokasyon testi uygulanabilir. Tedavide hedef astim ve rinosiniizit
semptomlarini azaltmak ve poliplerin bilyiimesini engellemektir. Cogu
hasta hayat1 boyunca tedavi almak durumundadir. Farmakolojik tedavilerin
yaninda, hastaya COX-1 inhibisyonu saglayan NSAITlerden uzak durmasi
onerilmelidir. Uzun siireli tedavi olarak aspirin desensitizasyonu ve biyolojik
ajanlar kullanilmaktadir. Ancak pediatrik yas grubunda aspirin kullanimi Reye
Sendromu igin risk olusturacagindan biyolojik ajanlar tercih edilmektedir.

Sonug: Samter Sendromu hayat boyu tedavi gerektiren persistan bir
hastaliktir. Genellikle yetigkinlerde ortaya ¢ikmasina ragmen ¢ocuklarda da
baslangi¢ semptomu olan nasal polipler ile ortaya ¢ikabilmektedir. Pediatrik yas
grubunda nasal polip goriilmesiyle kistik fibrozisin yani sira Samter Sendromu
da ayiric tanida diisiiniilmelidir. Pediatrik grupta aspirin kullaniminin sinirlt
olmas1 hasta hikayesinde NSAII hassasiyetinin atlanmasina sebep olabilir. Bu
nedenle astim ve kronik rinosiniizitli pediatrik hastada, Samter Sendromu tanisi
kapsaminda, NSAII kullanim hikayesi dikkatle sorgulanmalidir.



COVID-19 PANDEMISININ DOWN SENDROMU
OLAN COCUKLAR UZERINDEKI ETKILERI

Funda Akpinar' Pelin Celik?

'Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Hastanesi, Gelisimsel Pediatri Klinigi
2Ankara Yildirim Beyazit Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali, Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Hastanesi,
Gelisimsel Pediatri Klinigi

GIRIS VE AMAGC: Down sendromu 21. kromozomun  trizomisi,
translokasyonu ya da mozaizmi sonucunda gelisir Down sendromu olan
cocuklarin farklisaglik (endokrinolojik, hematolojik, kardiyak, gastrointestinal,
norolojik gibi) ve biligsel, hareket, dil gibi gelisim alanlarindaki islev, etkinlik
ve yagama katilimlarindaki kisithiliklar1 miimkiin olan en aza indirecek egitim
ve rehabilitasyon gereksinimleri mevcuttur. Pandemi, salgin, afet gibi durumlar
saglikli cocuklar gibiozel gereksinimi olan ¢ocuklarin giinlitk yasam rutinlerinin
degismesine, hizmetlere ulasimda aksamalariyasanmasina ve davramgsal ve
gelisimsel sonuglarin olumsuz etkilenmesine neden olabilir. Afet durumlarinda
ailelerin bagsa ¢ikma yontemleri konusunda bilgi edinmek, bireysel ya da
toplumsal olarak benzer durumlarda aile ve gocugun desteklenmesi agisindan
yol gosterici olacaktir. Bu amagla, arastirmamizda Down sendromu olan
¢ocuklarin pandemi dénemindeki gereksinimlerinin ve ailelerin pandemi ile
ilgili ev ortamlar1 konusundaki goriis ve uygulamalarinin geriye doniik olarak

amaglanmistr.

YONTEM: Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Hastanesi Gelisimsel
Pediatri Klinigi'ne tam kapanma doénemi olan Mart 2020-Eyliil2021 arasinda,
Down sendromu nedeni bagvuran, 9-48 ay yas araligindaki ¢ocuklar ¢caligmaya
dahil edildi. Bu ¢ocuklarin gelisimsel izlemleri esnasinda degerlendirilmis olan
gelisimi etkileyebilecek gevresel risk etmenleri, koruyucu etmenler ve pandemi
doneminde ailelerin ¢ocuklarin gelisimini desteklemeye yonelik uygulamalarina

ait veriler geriye doniik olarak poliklinik kayitlarindan incelenmistir.

BULGULAR: Arastirmaya Down sendromu olan 29 ¢ocuk dahil edilmistir.
Cocuklarin ortalama yag1 24 ay (+ 9,9, min:10, max: 48 ), ortalama anne ve baba
yagt sirastyla 34,6 yil £ 6,2 (min 20, max 46) ve 36,41 yil £7,7 (min 25, max 56)dur.
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Annelerin 24’1 (%82,8) ve babalarin 17’si (%58,6) lise ve lizeri egitim almisken
ailelerin biiyiik ¢ogunun geliri asgari ticretin iizerinde (% 76,9) idi. Cocuklarin
biiylik cogunluguna eslik eden hastalik bulunmaktayd: (%82,8). Cocuklardan
23’1 (%79,3) fizyoterapi, 22’si (%75,9) bireysel egitim ve 9'u (%31) dil ve konugma
terapisi almaktaydi. Pandemi déneminin ¢ocuga etkileri soruldugunda ailelerin
¢ogu pandeminin c¢ocuklarini etkilendigini belirtmisti (%86,2). En olumsuz
etki olarak ¢ocuklarinin egitimilerinin ve saglik kontrollerinin aksamasi ve
sosyallesememeleri (%75,9) olarak belirtilmisti Ailelerin %55’i pandeminin
¢ocuklarinin en fazla dil gelisimini olumsuz etkiledigini belirtmislerdir.
Bu olumsuz etkiyi azaltmak i¢in ailelerin %17,2’si higbir sey yapmadigini
belirtirken, %34,5’i evde ¢ocuklar: ile daha fazla etkinlik yaptigini, %311 ise
ozel egitim 6gretmeni ve doktorunun oOnerilerini uygulamaya ¢alistiklarini, %
17,21 ise gocuklarini park, bahge gibi agik alanlara ¢ikarmaya calistiklarini
belirtti. Ailelerin biiyiik gogunlugu pandeminin olumlu etkilerinin de oldugunu
belirtirken (%79,3), bu olumlu etkilerden en sik belirtileni ¢ocuklari ile daha
fazla zaman gegirebilme (%62,1) ve dogaya daha fazla ¢ikma olanagi bulmalaru
(%62,1) idi. TARTISMA: Arastirmamizda Down sendromu olan ¢ocuga sahip
olan ailelerin biiyiik ogunlugu pandemiden etkilendiklerini belirtirken, en fazla
olumsuz etki olarak saglik ve egitim gereksinimlerinin karsilanmamasi olarak
belirtilmigtir. Literatiirde Ingiltereden yapilan online anket aragtirmasinda da
bizim arastirmamiza benzer sekilde aileler yiiz yiize egitim, sosyal, duygusal
gelisimleri ve saglik durumlariigin destek gereksinimlerine ihtiya¢c duyduklarini
ve bu donemde evde gocuklariyla daha fazla zaman gegirmelerinin ¢ocuklarinin
gelisimlerine olumlu katkisi oldugunu belirtmislerdir. Diger bir arastirma ise
Misirda yiritilmiis ve Down sendromu olan ¢ocuklarin pandemi 6ncesi ve
sonrast gelisimsel durumlar1 kargilastirilmistir. Bu arastirmaya goére online
terapi alan ¢ocuklarda bile ebeveynleri tarafindan pandemi déneminde gelisim
alanlarinda etkilenim oldugu belirtilmistir. Bizim arastirmamizda da benzer

sekilde en fazla etkilenimin dil gelisimi alaninda oldugu belirtilmigtir.

SONUC: Pandemi gibi afet durumlarinda Down sendromu gibi 6zel
gereksinimi olan ¢ocuklarin saglik ve egitim alanlarindaki gereksinimlerinin
karsilanabilmesi icin ek 6nlemler alinmali ve ¢ocuklarini en yakindan taniyan
ailelerin bas etme becerileri gozetilerek aile merkezli yaklasimlar ile ¢ocuklarin

gelisimlerini desteklenmelidir.



PEDIATRIK POPULASYONDA IPF DEGERLERINI
ETKIiLEYEN FAKTORLER

Latife Biisra Cokaslan’, Nejat Akar', Yasemin Ardi¢oglu Akisin®
'TOBB ETU Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 BD
’TOBB ETU Tip Fakiiltesi Tibbi Biyokimya BD

Giris: Immatur Platelet Fraksiyonu (IPF) periferik kanda bulunan geng
ve daha reaktif trombositlerin sayisini belirten bir parametredir. Kemik iliginin

platelet tiretim aktivitesini yansitmaktadr.

Yontem: Pediatrik popiilasyonda trombosit ve IPF degerleri arasindaki
baglantiy1 arastirmayr amagladigimiz ¢aliymamiza 2000-2024 yillari arasinda
TOBB ETU Tip Fakiiltesi Cocuk saghg ve Hastaliklar1 poliklinigine bagvuran
0-18 yas olmak tizere dort; platelet sayisina gore ise 150 x10*/mDLnin altinda,
150-400 x 10° /mL arast ve 400 x 10° /mL istii olmak iizere ti¢ farkli gruba
ayrilmistir. Bunun yanisira 0-1 yas popiilasyonu ikiser aylik zaman dilimlerine
ayirarak IPF degerleri incelenmistir. Hastalar rutin muayeneye gelen anemisi
veya infeksiyonu olmayanlar arasinda segilmistir.

Sonug: Calisma sonucunda, beklendigi tizere IPF ve platelet degerleri
arasinda her yas grubu i¢in ters bir korelasyon oldugu bulunmustur. Bunun
yaninda fizyolojik olarak 2-4 aylar arasinda bebeklerde bekledigimiz kemik

iligibaskilanmast IPF degerlerinde de net bir sekilde gézlemlenmistir.
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IMMUN YETMEZLIK TABLOSUNUN ESLiK ETTIGI
NADIR BIR ISKELET DiSPLAZiSi OLGUSU:
SPONDILOEPIMETAFIZYAL DISPLAZI,
SPONASTRIME TiP

Merve Sogukpinar, Beren Karaosmanoglu, Pelin Ozlem Simsek Kiper

Giris: “Spondiloepimetafizyal Displazi, Sponastrime Tip” (OMIM
#271510); kisa boy, ekstremite kisalig, dismorfik yliz bulgular1 ve radyolojik
olarak uzun kemiklerde epimetafizyel degisiklikler ve platispondiliile karakterize
otozomal resesif kalitilan nadir bir iskelet displazisidir. TONSL genindeki

homozigot veya bilegik heterozigot mutasyonlar sonucu ortaya ¢ikmaktadir.

Amag: Boy kisaligl, ekstremite kisalig1 ve platispondilisi olmasi nedeni ile
izlenen nétropeni ve tekrarlayan enfeksiyon 6ykiisii olan bir olgu esliginde nadir
bir iskelet displazisi olan “Spondiloepimetafizyal displazi, Sponastrime tip”in
Kklinik, radyolojik ve molekiiler 6zelliklerinin tartisilmasi amaglanmustir.

Olgu: 42 giinliik kiz hasta prenatal 23. haftada baslayan boy kisalig1 ve
uzun kemiklerde kisalik nedeni ile bagvurdu. 38 yasindaki annenin G3P2Y2
olarak 35+5 hafta C/S ile 2410 gram agirliginda ve 41 cm boyunda dogmustu.
Antropometrik 6l¢limlerinde; viicut agirligr: 2930 gram(-2,58 SD), boy: 44
cm(- 5,13 SD), bas cevresi: 34,3 cm(-2,7 SD) idi. Fizik muayenesinde; yiiksek
alin, basik burun koki, orta yiiz hipoplazisi ve ekstremite kisalig1 (rizomelik/
mezomelik) mevcuttu. Prenatal donemde amniyosentez 6rneginden yapilan
kromozom analizi 46,XX olarak degerlendirilmisti. Radyografik incelemelerde
ekstremite kisaligi, metafizyal diizensizlik ve platispondili mevcuttu. Ik kez 6
aylikken olmak {izere tekrarlayan iist ve alt solunum yolu enfeksiyonlar: olmasi
nedeni ile yapilan tetkiklerinde notropeni ve hipogamaglobulinemisi saptandi.
Iskelet displazisi genetik etiyolojisinin heterojen olmasi nedeni ile olasi tek
gen hastaliklarina yonelik yapilan tiim ekzom dizi analizinde TONSL geninde
bilesik heterozigot varyant saptandi. Fenotipik, radyolojik ve klinik bulgular
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ile degerlendirildiginde hastanin bulgularinin “Spondiloepimetafizyal Displazi,
Sponastrime Tip” ile uyumlu oldugu disiniildi.

Sonug ve dneriler: Iskelet displazisi agisindan degerlendirilen hastalarda,
epimetafizyel degisiklik ve platispondili gibi vertebra tutulumu olmas:
durumunda spondiloepimetafizyel displazi (SEMD) grubu akla gelmelidir.
SEMD grubu iskelet displazilerinde ise eslik eden immiin yetmezlik tablosu
olmas1 durumunda nadir bir iskelet displazisi olan Sponastrime tip ayrici tanida
diigiiniilmelidir. Iskelet displazisi olduk¢a heterojen bir gruptur, radyolojik
bulgularin ve eslik eden sistemik bulgularin ayrintili degerlendirilmesi bize tani
koymada yol gosterici olacaktir.

Anahtar kelimeler: Spondiloepimetafizyal Displazi, Sponastrime Tip,
TONSL, Immiin yetmezlik, Tim Ekzom Dizileme



VAKALARLA SIDDETLI ATOPIK DERMATIT
YONETIMI

Pinar Incel Uysal
TOBB ETU Hastanesi Deri ve Zithrevi Hastaliklar BD

Atopik dermatit, kompleks patogenetik mekanizmalar ile ortaya ¢ikan
kronik kagintili rekiirren inflamatuar bir dermatozdur. Hastalik heterojen bir
klinik prezentasyon ile olduk¢a degisken belirti ve bulgulara sahip olabilir. Atopik
dermatitte siddeti belirlemede SCORAD (atopik dermatit siddeti skorlama)
indeksi altin standart olgek olarak kabul edilmektedir. Olduk¢a ¢ok sayida
terapotik molekiil ve terapotik hedef olmasina ragmen orta ve siddetli atopik
dermatitli hastalarda bazen tedavide giigliikler yasanabilmektedir. Orta-siddetli
pediatrik atopik dermatit tedavisinde kortikosteroidler ve topikal kalsindrin
inhibitorleriyanindatopikalfosfodiesterazinhibtorleriiletopikal JAKinhibitorleri
kullanilabilmektedir. Halihazirda 12 yas iizeri pediatrik atopik dermatitte FDA
tarafindan onay almasi beklenen bir diger topikal ajan hidrokarbon reseptor
antikoru, tapinaroftur. Darband UVB pediatrik cag atopik dermatitinde birinci
sirada tercih edilen fototerapi yontemi olmaya devam etmektedir. Sistemik
tedavide akut ataklarda kisa siireli kortikosteroid kullanimina ek olarak idame
tedavisinde siklosporin ilk sirada tercih edilen konvansiyonel ajandir. Bunun
disinda azotiopiirin, metotreksat, mikofenolat mofetil degisken basar1 oranlari
ile kullanilabilecek geleneksel tedavi alternatifleridir. Gliniimiizde interlokin
antagonistlerinden dupilumab pediatrik c¢ag orta-siddetli atopik dermatit
tedavisinde kullanilan, FDA tarafindan onayl ilk biyolojik ajandir. Diger IL
inhibitérlerinden tralokinumab (IL- 13) , lebrikizumab (-12) ve nemolizumab
(IL-31) yakin zamanda etkinlikleri kanitlanmis diger tedavi ajanlaridir. Yeni
nesil Janus Kinaz (JAK) inhibitorlerinden JAK-1 selektiviteleri ile 6ne ¢ikan,
pediatrik cagda orta-siddetli atopik dermatitte calismalar ile desteklenmis
etkileri olan upadasitinib ve abrositinib dikkat ¢eken diger ajanlardur.
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EMZIREN ANNELERDE OMEGA-3 KULLANIMININ
BEBEKLERIN UYKU DUZENINE ETKIiSi

Reyhan Tamer’, ismet Tamer>
1Ozel Giiven Hastanesi

?Istinye Universitesi Tip Fakiiltesi

GIRIS VE AMAGC: Annelerin gebelikte ve emzirme déneminde diizenli
olarak omega-3 destegi almalari, bebeklerin biiyiime ve gelisimini destekler.
Omega-3 yag asitleri merkezi sinir sisteminde bol miktarda bulunur ve
fonksiyonlarinin korunmasinda énemli rol oynar. Gebelik doneminde besinlerle
yeterli ve diizenli omega-3 almmamadig1 durumlarda fetal gelisim etkilenebilir.
Gebelerde omega-3 yag asidi diizeyi digiikliigii, erken dogum riskini artirabilir,
diistik dogum kilosuna neden olabilir. Gelisimin temel unsurlar1 olan uyku ve
beslenme dongiistinii degistirebilir. Bu ¢aligmanin amaci annelerin omega- 3 yag
asidi aliminin, bebeklerin uyku {izerine etkisini aragtirmaktir.

YONTEM: Ocak 2022-Ekim 2023 tarihleri arasinda yiiriitiilen ¢aligmaya,
0 - 6 ay arasinda ve sadece anne siitii ile beslenen, rutin kontrole gelmis 87 bebek
ve annesi alindi. Yedi bebek ilerleyen siiregte devam siitii ve tamamlayici besin
aldig1 gerekgesiyle caligma dig1 birakildi. Poliklinik kontroliinde tiim bebeklerin
annelerine ¢oktan se¢meli sorular iceren 20 soruluk anket uygulandi. Caligmaya
alinan tiim bebeklerin fizik muayeneleri yapilarak, gelisimleri degerlendirildi.
Muayene sonrasi tiim annelere bebeklerin giindiiz ve gece uyanma siklig,
uykuya dalma siiresi, uykuya nasil gectikleri konusunda sorular yoneltildi.
Ayrica gaz sikayetleri olup olmadigi sorgulandi. Uyku problemi ya da gaz

sikayeti olan bebeklerin ailelerine dnerilerde bulunuldu.

BULGULAR: Caligmaya alinan 80 bebegin 41'i kiz, 39u erkekti.
Bebeklerin gestasyon haftast 37 — 40 arasindaydi. Kirk bebegin annesi ilk
trimestrden beri diizenli omega-3 destegi aliyordu. Diger 40 anne ise omega-3
destegi almiyordu. Otuz ii¢ anne NSVY ile, diger 47 anne ise sezaryen ile

dogum yapmisti. Omega-3 destegi alan annelerin %50%si NSVY ile dogum
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yaparken, omega-3 destegi almayanlarda bu oran %32 idi. Cocuklarin giinlitk
aglama siiresi sorgulandiginda omega-3 destegi almayan grupta 18 bebek
glinde 2-3 saat kadar aglarken, bu oran omega-3 destegi alan grupta sadece
11 idi (p<0,05). Omega-3 destegi alan annelerin bebeklerinde gaz yakinmasi
daha sik gorildii, ancak istatiksel olarak anlaml bir fark saptanmadi. Omega-3
destegi alan annelerin bebeklerinde gece uyanma siklig1 daha azdi (p<0,05).
Omega-3 destegi alan grupta bebeklerde emme siiresi daha uzundu. Kilo alim
hizlar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark yoktu. Yine omega-3 destegi alan
grupta bebeklerin gece uykuya dalma siiresi 20 dakikadan daha kisaydi. Her iki
grupta emzik kullanimi arasinda anlaml fark bulunamadi. Arastirmaya alinan
80 bebegin %10’u uyku icin bitkisel destek kullaniyordu. Gruplar arasinda bu
acidan anlaml fark bulunmadi. Erkek bebeklerde uykuya dalma siiresi, gece

uyanma siklig1 fazla olmasina karsin anlamh fark yoktu.

TARTISMA VE SONUC: Yasamin ilk yillarinda, bebeklere omega-3
destegi yapilmasi, saglikli gelisim agisindan olduk¢a 6nemlidir. Yingve Jianghong
tarafindan yaklagik 20 ¢aligmanin ele alindig1 bir derlemede omega-3’iin saglikli
uykuyu destekleyici 6zelligi oldugu konusunda olumlu veriler saptanmustir.
Sugimori ve arkadaslarina ait diger bir calisjmada gebelikte diisiik miktarda
omega-3 alan anne bebeklerinde, 1 yas civarinda uyku siiresinin 11 saatten daha
az oldugu gozlenmistir. Christian ve arkadaslar1 ise uyku kalitesi diisiik olan
gebelerde omega-3 yag asidi diizeyinin dusiik oldugunu saptamislardir.

Hamilelik doneminde yeterli omega-3 destegi alimi ve emzirme déneminde
de siirdiiriilmesi, bebeklerde erken donemde kaliteli uykuyu destekleyip
gelisimlerine katkida bulunabilir gibi gériinmekle beraber bu iligkinin netlesmesi

i¢in caliymamizi daha genis 6rneklemle devam ettirmeyi planlamaktayiz.



TOBB ETU TIP FAKULTESINDEKI
HEMAKROMATOZIS HASTALARININ GENETIK
ANALIZI

Rohat Sakar, N. Yasemin Ardi¢oglu Akisin, Ismail Hakki Kalkan,
Serdar Ceylaner, Nejat Akar

GIRIS VE AMAG: Hemokromatozis, organlarda demiri birikimine neden
olan kalitsal bir bozukluktur. Temel olarak HFE geni ve alt tiplerine bagl

olusmaktadir. Amacimiz, gen analizinin erken tanidaki 6nemini vurgulayarak

kisa bir genel bakis sunmaktir.

BULGULAR:

Olgu Yas Cinsiyet

TOBB ETU Tip Fakiiltesi

Semptom  Hemoglobin Ferritin HFE Gen Degisimi

1 |5 Erkek | Yok | 154 |107.8 |c.187C>G p.(H63D)
2 |59 | Kadm|Yok [14.5 |[507.3 |c.187C>G p.(H63D)
3 |51 | Erkek|Yok |153 |596.9 |c.187C>G p.(H63D)
4 |47 | Erkek|Var |[17.7 |647.7 |c.187C>G p.(H63D)
5 |44 | Erkek| Yok |- - ¢.187C>G p.(H63D)
6 |42 | Erkek|Var |13.8 |859.7 |c.1007-47G>A (rs1572982)

SONUC: Calismamizda alti hemokromatozis hastasinin HFE gen analiz
sonuglarini degerlendirmeye aldik. Semptom gosteren veya gostermeyen, yiiksek
hemoglobin ve ferritin seviyelerine sahip bireyler i¢in erken genetik analizin
onemi vurgulanmistir (Tablo). Bu sayede hastalar i¢in zamaninda miidahale ve
ozel tedavi stratejileri miimkiin olabilir. Genetik analizin klinige entegrasyonu

teshis hassasiyetini artirabilir ve hasta sonuglarini da iyilestirebilir.
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BIiR PEDIATRIK VAKADA HFE C.187C>G P.
(HIS63ASP) MUTASYONU

Rohat Sakar, Nejat Akar, N. Yasemin Ardigoglu Akisin, Serdar Ceylaner
TOBB ETU Tip Fakiiltesi

GIRIS:Anormal demirbirikimiilekarakterize olan Kalitsal Hemokromatoz,

HereditaryFe(HFE) genindekimutasyonlaradayandirilmaktadir.

OLGU SUNUMU:Bes yasindaki erkek hastamiz, rutin kontrol muayeneleri
sirasinda, iki yil siiresince hemoglobin seviyelerinde 14.9 g/dL den 15.4 g/dL ye
ve ferritin seviyelerinde 60.74 ng/ml’ den 107.8 ng/ml’ ye yiikselisle ortaya ¢ikan
hemokromatoz siiphesiyle HFE gen analizi yoluyla ¢.187C>G p.(His63Asp)

mutasyonu ile teshis edildi.

SONUC: Calismamizda hemokromatozun erken tanisinin, 6zellikle erken
gocukluk dénemindeki bir hasta baglaminda, 6nemi vurgulanmaktadir. Odak
noktamiz, belirgin semptomlari olmayan durumlarda da genetik analiz yoluyla
teshisin miimkiin olabilecegidir.
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FIRST IDENTIFICATION OF THE P.P322R
(C965C>G;P.PRO322ARG) VARIANT OF THE
TMPRSS6 GENE MUTATION IN THE TURKISH
POPULATION

Selin Kara®?, Cagla Ilgin Karabay" ", Yasemin Ardigoglu Akisin?,
Nejat Akar®, Serdar Ceylaner*
'TOBB University of Economics and Technology Faculty of Medicine 6" year
student ,
*TOBB University of Economics and Technology, Faculty of Medicine,
Department of Biochemistry *TOBB University of Economics and Technology,
Faculty of Medicine, Department of Pediatrics ‘INTERGEN, Ankara

ABSTRACT

Iron deficiency anemia (IDA) is one of the most common types of anemia
worldwide. It develops due to deficiency in dietary iron intake or defects in
iron absorption. Iron-resistant iron deficiency anemia (IRIDA) is an autosomal
recessive disorder in which the utilization of iron in the body is impaired. High/
normal ferritin levels and high hepcidin levels are the laboratory findings that
distinguish IRIDA from IDA. IRIDA should be considered in patients presenting
with atypical IDA findings and no response to oral iron therapy. Genetic analysis
for TMPRSS6 gene should be performed in the presence of suspicion of IRIDA.

In this case report, as a result of genetic analysis performed due to suspicion
of IRIDA in a 17-month- old male patient who came to clinic of Pediatrics,
p.P322R (c965C>G; p.Pro322Arg) and p.K636Afs*17 (c.1904 _1905dup;p.
Lys636Ala fsTer17) variants were detected. p.P322R (c965C>G;p.Pro322Arg)
variant is of clinical importance as it has not been previously described in the

literature.

for the first time, in the diagnosis of IRIDA.
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SUT COCUKLARINDA BESIN PROTEINI ILISKILI
PROKTOKOLIT’IN(FPIAP) OZELLIKLERI:
KLINiK DENEYIMiMiZzZ

Simay Begiim Kahraman, Zafer Arslan.

TOBB ETU Tip Fakiiltesi

Giris ve Amag: besin proteini iliskili proktokolit saglikli gelisim gosteren
ve genellikle anne siitiiyle beslenen bebeklerde kanli digkilama ile seyreden bir
besin alerjisidir.Bu ¢aligma ile klinigimizde bu taniy1 alan ¢ocuklarin klinik ve
labratuvar 6zelliklerinin belirlenmesi amag¢lanmustir.

Yontem:TOBB ETU Tip Fakiiltesi Pediatri kliniginde 2020-2021 yillari
arasinda besin iligkili proktokolit(FPIAP) tanisi alan 50 hastanin dosyasi
retrospektif olarak degerlendirildi.Hastalarin klinik 6zellikleri bireysel ve ailesel
atopi Oykiileri semptom baslama yaslari, varsa deri prick testleri ve spesifik
Immiinglobulin E ,eozinofil ve Hemoglobin degerleri ile digki tahlilleri ve

ulagilabilen tolerans siireleri kaydedildi.

Bulgular:50 hastanin 23 G kiz(%46), 27’si (%54) si erkekti. Semptom
baslama yas1 2.9 ay median 3(1hafta-6ay) idi.hastalarin 40’(%80) inda sorumlu
etken inek siitii iken 11%22) inde yumurta 1(%2)inde ise susam siite eslik
ediyordu. dykiiden ulagilabilen bireysel atopik hastalik 46 hastadan 18 i ile
atopik dermatit ,ailesel atopi olarak gene oOykiiden ulasilabilen 23 hastanin
ebeveynlerinin 14 {inde alerjik nezle 5 inde atopik dermatit 4 iinde astim olarak

bulundu.Tolerans gelisimi stiresi izlenebilen

20 hastada median 10(8.75-12) ay bulundu . Hi¢bir hastada yasla uyumlu
anemi gozlenmezken bakilabilen 35 hastanin 4 tinde eozinofil 24 hastanin ise 3
tinde total IgE diizeyleri referans degerlerinin iizerindeydi. IgE diizeyi bireysel ve
ailesel alerjik hastalik ykiilerinin tolerans siiresi ile anlamli iligkisi bulunmadi.
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Sorumlu besinlerin eliminasyonu disinda 4 vakada aminoasid bazli 7
vakada parsiyel hidrolize 2 vakada ise piring proteinli mama destek olarak
kullanilmigti. 27 hastadan bakilan besin alerji panelinden sadece 1inde linde siit
ve yumurta linde de findik ve fistik pozitif bulundu .19 hastada yapilmig deri
testlerinde ise 8 hastada siit yumurta , susam ve bugdayla ilgili duyarliliklar
bulundu.Ulagilabilen 28 hastanin diski muayenelerinin 12 sinde gizli kan
pozitif bulundu .

Sonug: Inek siitii proktokolitinde inek siitii yanisira en ¢ok yumurta ve
bazen diger besinlerin de sorumlu olabilecedi, atopik dermatitin proktokolite
siklikla eglik eslik edebilecegi , toleransin genelde 1 yas civarinda bazende
uzayabilecegi dikkate alinmalidir.



ATOPiK DERMATITLI COCUKLARDA ALERJEN
DUYARLILIGININ DERI PRiK TESTLERIYLE
DEGERLENDIRILMESI

Sule Biiyiik Yaytokgil', Emine Vezir'?

1. Ankara Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Immiinolojisi ve Alerjik
Hastaliklar Klinigi, Ankara, Tiirkiye.

2. Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk

Immiinolojisi ve Alerjik Hastaliklar Klinigi, Ankara, Tiirkiye

Giris ve Amag:Atopik dermatit, besin alerjisi gelismesi i¢in dnemli bir risk
faktorii olarak kabul edilmektedir. Atopik dermatitli hastalarda besin duyarlilig1
yasa ve atopik dermatit siddetine bagli olarak degiskenlik gosterebilmektedir.
Bu ¢aliymada atopik dermatitli gocuk hastalardaki besin duyarliliginin deri
prik testlerine gore degerlendirilmesi amaglanmistir.Yontem: Caligmaya 1
Ocak 2023-31 Ocak 2024 tarihleri arasinda Ankara Egitim Arastirma Hastanesi
Gocuk Immiinolojisi ve Alerji Hastaliklar1 Klinigi'nde atopik dermatit tanisi
konulan ve deri prik testi yapilmis olan ¢ocuk (<18yas) hastalar retrospektif
olarak dahil edildi. Hastalarin demografik bilgileri, atopik dermatit baslangi¢
yas1, siddeti, aldig1 tedaviler ve diger atopik hastaliklarinin (astim, alerjik rinit)
varlig veri kayitlarindan restrospektif olarak incelendi. Hastalara yapilan deri
prik test sonuglar1 da retrospektif olarak degerlendirildi.

Bulgular: Calismaya ortanca yaslar1 7 ay (CAA 5-14) olan ve 64.2%’si
erkek olan 229 hasta dahil edildi. Atopik dermatit baslangi¢ yas1 median 3 (2-
6) aydi. Diger alerjik hastalik 12 (5.2%) hastada mevcut olup 8 (3,5%) hastada
astim, 4 (1.7%) hastada ise AR mevcuttu. 27 (11.8%)hastanin ailesinde alerjik
hastalik mevcuttu. SCORAD 6l¢egine gore %61.1°1 hafif, %29.3’ orta ve % 9,6’s1
agir siddetteydi. Hastalarin % 31.9’unda atopi tespit edilmis olup, en yaygin
besin duyarliligi yumurta (%28.4) olarak tespit edilmistir. Diger belirlenen
besin duyarliliklar1 ise sirasiyla % 5.7 siit, %2,2 fistik, %4.8 kuruyemis ve %2.2
diger alerjenler (muz, susam,soya,mercimek) seklinde goriilmiistiir. Hastalarin



58 | TOBB ETU Pediatri Sempozyumu

%10’unda (n:23) coklu besin duyarliligt mevcuttu. Atopisi olan hastalarda, AD
baslangi¢ yast daha kiigiik; total IgE ve,eosinofil sayilar1 daha yiiksek, orta ve agir
SCORAD siddeti daha sikt1 (p sirasi ile ; 0.002, 0,039,<0.001, <0.001, <0.001).
Multivaryant analize gore, atopik dermatitin 3 aydan 6nce baslamasi, orta-agir
siddette olmas1 ve eosinofil say1sinin>500 olmasi besin duyarlilig1 acisindan risk

faktorleri olarak belirlendi.

Sonug: Atopik dermatitli cocuk hastalarin %31.9 ‘unda en az bir besin
alerjeni ile duyarlilik saptanmis olup, en stk yumurta atopisi saptanmigtir.
Ozellikle baglangi¢ yagt 3 ayin altinda olan, eosinofil sayisi

>500 olan ve orta-agir siddette AD lezyonu olan hastalarda besin duyarlilig
saptanma riski olup; bu grup hastalarin 6zellikle ¢ocuk alerji kliniklerine
yonlendirilmesi , gereksiz eliminasyon diyetlerinin 6niine gegilebilmesi i¢in

onemlidir.



NASAL POLIP VE FASIAL ASIMETRISI OLAN
ALERJiK FUNGAL SINUZITLI BIR COCUK HASTA

Yagmur.E.Yilmaz, Betiil Kilig, Yilmaz, Erdin¢Aygeng, Devrim Kahraman,
Omer Giinhan,Tanzer Sancak, Zafer Arslan

TOBB ETU Tip Fakiiltesi

GIRIS: Alerjik funfal siniizit kronik rinosiniizitin yaklastk %5-10 kadarini
igeren ,siniiste kolonize olmus mantarlara cevap olarak gelisen yogun alerjik bir
inflamasyondur. Hastalarin immiin yetmezligi olmayip olup bu mantarlardan

bazilarina alerjik duyarlilik gosterirler. Pediatrik vakalar son derece nadirdir.

OLGU SUNUMU: Bu makalede, alerjik nezle ve astim nedeni ile takip
ettigimiz son 3 aydir lokal nasal steroide cevap vermeyen, burun tikaniklig
nedeni endoskopik siniis cerrahisi sonrast AFS tanis1 konulan fasial asimetrisi
de olan pediatrik hastamizi raporladik.



TOBB ETU Pediatri Sempozyumu




OTOANTIKOR NEGATIFLIGI OTOIMMUN
HEPATITI DISLAR MI?

“flerleyici karaciger hasariyla bagvuran bir olgu sunumu”

Yasin Maruf Ergen, Necati Balamtekin

SBU Giilhane Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gastroenterolojisi Bilim
Dali

GIRIS: Otoimmiin hepatit; karacigerin ilerleyici inflamasyonla seyreden,
genellikle tedaviye iyi yanit veren bir otoimmiin hastaligidir. Tanis1 karacigere
6zgili olmayan antikorlarin (anti-niikleer antikor, anti- diiz kas antikoru ve
anti-LKM tip 1 antikoru) varligi, hipergamaglobulinemi ve karakteristik
histopatolojik 6zelliklerine dayanarak konulur. Buna ragmen bazi hastalarin
s6z konusu kriterlere sahip olmamasi taniyr zorlastirmaktadir. Son yillarda,
geleneksel otoantikor pozitifligi gostermeyen ancak diger otoimmiin hepatit
kriterlerini karsilayan vakalar: tanimlamak i¢in yeni bir terim olan seronegatif

otoimmiin hepatit kullanilmaya baslanmistir.

OLGU SUNUMU: Onbir yasinda erkek hasta sarilik nedeniyle bagvurdu.
Fizik muayenesinde ikterik cilt goriiniimi haricinde anormal bulgu yoktu.
Ozgegmis ve soygegmisinde ozellik yoktu. Karaciger islev testlerinde alanin
aminotransferaz 1085 U/L, aspartat aminotransferaz 1093 U/L, gama globiilin
transferaz 71 U/L, alkalen fosfataz 428 U/L, total biliriibin 20 mg/dl, direk
bilirtibin 19.5 mg/dl, albiimin 4.2 g/dl ve INR 1.5 dl¢iildii. Kolestatik hepatit
etiyolojisine yonelik yapilan incelemelerde hepatotropik viriis serolojileri, anti-
niikleer antikor, anti-diiz kas antikoru, anti-LKM negatifti. Seruloplazmin, 24
saatlik idrar bakir1 normaldi. Metabolik hastaliklar acisindan tarama testlerinde
spesifik bir metabolik hastalig1 diistindiirecek bulgu yoktu. Manyetik rezonans
kolanjiyopankreatografisinde karaciger sinirlar1 diizensiz, parankimi heterojen
goriiniimdeydi. Tetkik incelemelerinden tanisal sonu¢ alinamayan hastaya
karaciger biyopsisi yapildi. Karacigerin histolojik incelemesinde giive yenigi
nekrozu, kopriilesme hepatiti, lenfosit ve plazma hiicresi infiltrasyonu gorildi;
mevcut degisiklikleri yapabilecek diger sebepler diglandiktan sonra hasta
seronegatif otoimmiin hepatit olarak degerlendirildi. Otoimmiin hepatit tedavisi
i¢in 60 mg/giin (1,5 mg/kg) metilprednizolon baslands, steroid tedavisinden ¢ok

iyi yanit alinan hastanin biyokimyasal incelemelerinde hizlica normale doniis
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gorildi. Hasta su an 5 mg/giin prednizolon tekli immiinsiipresif tedavi altinda

karaciger islev testleri normal olarak izlenmektedir.

TARTISMA: Otoimmiin hepatit nedeniyle takip edilen olgularin yaklasik
% 5’ inde karaciger otoantikorlari tespit edilememektedir. Seronegatif otoimmiin
hepatit nadir goriilen bir durum olmasa da tanisi ve tedavisi hakkinda bilgiler
sinirlidir. Karaciger hasar1 yapan diger sebepler dislandiktan sonra biyopside
otoimmiin hepatit bulgular1 goriilen hastalarda siiphelenilmelidir. Hastaligin
hizli ve kot seyirli ilerlemesi, yeterli tedavi verildigindeyse iyi yanit alinmasi
nedeniyle erken tani ve tedavi gok 6nemlidir. Seronegatif hastalarda kemik
iligi yetmezligi klasik seropozitif gruba gore daha gok goriilmekte olup hastalar
aplastik anemi agisindan yakin takip edilmelidir.

SONUC: seronegatif otoimmiin hepatitli hastalar akut hepatit veya akut
karaciger yetmezligiyle bagvurabilir. Normal globiilin diizeyi ve otoantikor
negatifligi taniy1 zorlastirsa da karaciger hasarinin diger sebepleri dislandiktan

sonra seronegatif otoimmiin hepatit mutlaka akilda tutulmalidir.



COCUK IMMUNOLOJI VE ALER]JI POLIKLINIGINE
SIK HASTALANMA SIKAYETI ILE BASVURAN
COCUK HASTALARIN DEGERLENDIRILMESI

Yiiksel Kavas’, Sule Biiyiik Yaytokgil', Emine Vezir?

1. Ankara Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Immiinolojisi ve Alerjik
Hastaliklar Klinigi
2. Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk

Immiinolojisi ve Alerjik Hastaliklar Klinigi

Giris ve Amag: Sik hastalanma ¢ocuk alerji immiinoloji poliklinigine
bagvurunun 6nemli sebeplerinden biridir. Bu ¢alismanin amaci, sik hastalanma
oykiisii ile gocuk immiinolojisi ve alerji hastaliklar1 klinigine bagvuran
hastalardaki alerjik ve immiinolojik hastalik sikliginin belirlenmesi ve diger

nedenlerin ortaya konmasidir.

Yontem: Caligmaya 1Ekim 2023-31 Aralik 2023 tarihleri arasinda Ankara
Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Immiinolojisive Alerji Hastaliklar1 Kliniginde
sik hastalanma sikayeti ile bagvuran ¢ocuk (<18yas) hastalar retrospektif olarak
dahil edildi. Hastalarin demografik bilgileri, bagvuru sikayetleri, laboratuar ve
diger tetkik sonuglari ile nihai tanilar1 veri kayitlarindan restrospektif olarak

incelendi.

Bulgular: Belirtilen tarihler arasinda toplamda 5259 hastanin bagvurdugu
alerji klinigine, sik hastalanma sikayeti ile bagvuran 245 (%4,6) hasta, bu
calismaya dahil edildi. Yas ortancalar1 6 yas (CAA: 4.5-8) olup , %53.5'u erkekti.
En sik bagvuru semptomu oksiiriik (85.7%) olup, bunu burun akintis: (36.7%)
ve ates (35.9%) izlemistir. Yapilan tetkik ve degerlendirmeler sonucunda
hastalarin 123’tinde en az bir alerjik hastalik (astim n:72, alerjik rinit n:61)
saptand1. 74 hastada adenoid vejetasyon, 20 hastada ise immiin yetmezlik (14
siit cocugu gegici hipogamaglobulinemisi, 4 IgA eksikligi ve 4 yaygin degisken

immiin yetmezlik) saptanmugtir. Immiin yetmezlik tanis1 konulan hastalardan
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sadece 4’iine IVIG replasmani uygulanmigtir. Diger taraftan 7 hastada PFAPA,
5 hastada persistan bakteriyel bronsit, 3 hastada postnazal drip , 21 hastada sik
izole USYE saptanirken, 7 hastada herhangi bir nihai taniya ulagilamamis olup
bu hastalar takibe alinmistir. Hastalarin %51.8’i sigara maruziyeti, %15.1’i evcil

hayvan maruziyeti ve 10 hastada krese yeni baslama durumu goézlemlenmistir.

Sonug: ¢ocuk alerji immiinoloji poliklinigine bagvuran hastalarin yaklasik
%>5’i sik hastalanma gikayeti ile bagvurmaktadir. Bu hastalarin yaklasik %50’sinde
bir alerjik hastalik saptanirken, immiinyetmezlik %8’inde saptanmustir ve sadece
%1.6 sinda IVIG replasman gereksinimi olmustur. Caliymamiz sik hastalanma
oykiisii olan hastalarin alerji immiinoloji polikliginde degerlendirilmesinin

6nemini vurgulamaktadir.



DUYUSAL iSLEMLEME SORUNU OLAN BiR OLGU

Funda Akpinar !

! Ankara Bilkent Sehir Hastanesi Cocuk Hastanesi, Gelisimsel Pediatri Klinigi

Duyusal islemleme sorunu somatosensor ve vestibiiler sistem girdilerini
islemleme ve biitiinlestirme ile ilgili zorluklar: olan ¢ocuklar: tanimlamaktadir.
Sikligy, gelisimi yagina uygun olan ¢ocuklarda %5-16 arasinda degismekte iken
gelisimsel gecikmesi olan g¢ocuklarda daha sik gériilmektedir (%30). Bu durum
dogrudan gozlem yerine ¢ocukta davranis paterni ya da performans giigligii
ile kendini gosterebilir. Cocuklarda dil, biligsel, hareket gelisim alanlarinin

etkilenmesi ile sonuglanabilir.

Burada duyusal islemleme sorunu nedeni ile bilissel etkilenmesi olan ve

uygun terapi ile akranlarini gelisimsel agidan yakalayan bir olgu sunulacaktir.

15 aylik kiz hasta gelisimsel pediatri poliklinigine yasitlarindan daha
geriden gelisim gostermesi ve Ogrenmesinin yavas olmasi yakinmasi ile
basvurdu. Term, 2600 gr sezeryan ile dogum &ykiisii olan hastanin 6zge¢misinde
ozellik yoktu. Soyge¢misinde 6zellik olmayan hastanin annesi 34 yasinda yiiksek
lisans mezunu, ilk gebeligi hastamidi; baba 36 yasinda lisans mezunuydu. Anne

ve babanin kronik hastalig1 ya da akrabalik bulunmuyordu.

Fizik muayenesinde viicut agirhig: 10.4kg (60p), boy: 74cm (8p), bas
cevresi: 45 cm (11p) atopik dermatit dokiintiisii olmakla birlikte diger sistemik

muayene bulgular olagandi.

Hastanin gelisimsel degerlendirmesinde Gelisimi Izleme ve Destekleme
Rehberive BayleyBebeklik ve Erken Cocukluk DonemiGelisimsel Degerlendirme
Olgegi kullanildi. Ifade edici dil gelisiminde anlamli kelimesi olmadigi, isaret
ettigi; alic1 dil gelisiminde al-ver gibi isaretli komutlar1 aliyordu; ince hareket
becerilerinde kalemle rastgele karalama yapabildigi; kaba hareket becerilerinde
tutunup kalktig1 ve esyalara tutunarak siralama yapabildigi; iliski alaninda goz
temas1 iyi oldugu, yabancilamasi oldugu; oyun alaninda oyuncaklari attigi,
nesne devamlilig1 oldugu gozlendi. Biligsel gelisim kompozit skoru 70 (2p, %95
CI: 65-81) saptandi. Degerlendirme esnasinda hastanin ¢ok huzursuz oldugu,

¢ingirak gibi seslerden ¢ok etkilendigi ancak ses araysi igerisinde oldugu i¢in
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nesneleri yere atarak ses ¢ikarmak istedigi gozlendi. Evde de benzer sekilde ses
esiginin dar oldugu aile ile yapilan gériismeden gozlendi. Altta yatan durumlara
yonelik yapilan genetik ve norolojik degerlendirmeleri normaldi.

Duyusal islemleme sorunu ve dil- biligsel gelisiminde destek gereksinimi
nedeni ile duyu biitiinleme terapisi ve bireysel egitim baslandi. izleminde

duyusal hassasiyeti azaldi ve biligsel gelisimi akranlari ile benzer sekilde ilerledi.

Duyusal diizenleme gevredeki duyusal girdilerin siddetinive yogunlugunun
diizenlenmesidir. Bu fizyolojik durum insanlarin giinliik yasamdaki duyusal
deneyimlere yanit vermeye olanak saglar. Duyusal islemleme sorunu olan
cocuklar giinlitkk yagsam aktivitelerine duyusal olarak adapte olmakta zorlanirlar.
Bu ¢ocuklar duyusal girdilere fazla ya da az reaktif olabilirler. Boylece duysal
girdiyi diizenleme ve anlamli olarak algilamada zorluk yasarlar ve ¢ogu zaman
huzursuz ve hatta act verici bir durum olarak hissederler. Oykiide ailenin
cocuklarini zor mizagli, kolay irite olan, degisikliklere acik olmayan ¢ocuklar
olarak tanimlayabilir. Cogunlukle yeme ve uyku sorunlari eslik ederken
¢ocuklar yeni becerileri deneyimlemede zorlanir ve genellikle pasif bir ¢ocuk
olarak gozlemlenir.

Duyusal islemleme sorununa ergoterapistler tarafindan duyu biitiinleme
terapisi ile cocugun duyusal girdilere uyum saglamasi ve organize yanit vermesi
saglanir.

Sonug¢ olarak duyusal iglemleme sorunu ¢ocugun Ogrenme siirecini
etkileyebilen davranis sorunlar: ile kendini gosterebilen bir durumdur. Uygun
terapi ve aile destegi ile hastamizda oldugu gibi hizli ilerlemeler kaydedilebilir.
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GELISIMSEL KALCA DiSPLAZISI TEDAVISINDE
KULLANILAN ABDUKSIYON ORTEZININ
ASETABULAR DISPLAZI TEDAVISINDEKI

ETKINLIGI

Sancar Bakircioglu', Giiney Yilmaz?
'TOBB ETU Tip Fakiiltesi Ortopedi BD
HACETTEPE UNIVERSITESI Tip Fakiiltesi Cocuk Ortopedi BD

Amag:

Bu ¢alismanin amacy; abdiiksiyon ortezi kullaniminin asetabular displazi
tedavisindeki etkinligini degerlendirmek ve Pavlik bandaji kullaniminin ortez

tedavisi tizerindeki etkisini aragtirmaktir.
Yontem :

Asetabular displazisi olup abduksiyon ortezi ile tedavi edilen 80 hastanin
119 displastik kalgasi retrospektif olarak degerlendirildi. 5-7 ay araliginda,
asetabular indeks (AI) degeri 30 derecenin iistiinde olup ortez baglanan ve en az

6 ay takip edilen hastalar ¢caligmaya dahil edildi.

Tedavinin 0., 3. ve 6.aymnda Al olgiilerek ortezin rezidiiel displazi
tedavisindeki etkinligi incelendi. Hastalar, Pavlik bandaj kullanim: oykisii
acisindan da gruplandirilarak analiz yapildi. Unilateral displazisi olan 41
hastanin displastik ve saglam kalgalar1 kiyaslandi. Calismaya dahil edilen 119
displastik kalca kendi igerisinde degerlendirilerek ilk ve ikinci 3 aylik tedavi
periyotlarindaki AI gelisimi karsilastirildi.

Bulgular:

Tedavi baglangicinda hastalarin ortalama yas1 6 +0.8 ay idi. Displastik
kalgalarin (n = 119) ortalama Al degeri 33.40 + 2.60 olup, tedaviden sonra 28.50
+ 2.60'ye diigmiistiir (p <0.001). ik 3 aylik dénemdeki Al iyilesmesi ikinci 3
aylik dénemden 6nemli 6lgiide daha hizliydi (2.90 + 1.90 vs 1.90 + 10, p=0.013).
Onceden Pavlik tedavisi olan ve olmayan hastalar arasinda Al gelisiminde higbir
fark gozlenmedi (p = 0.1). Tek tarafli displazisi olan hastalarda, displastik kalcalar
normal kalgalardan anlamli derecede daha hizhi gelisme gosterdi (p <0.001).
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Tartisma:

6-12 ay araliginda rezidiiel asetabular displazi tedavisinde abdiiksiyon
ortezi etkili bir yontemdir. Asetabular indeks gelisimi, brace tedavisinin ilk 3
ayinda daha hizli olmustur. Ayni hastanin displastik kalcasindaki AI gelisim
hiz1 saglam kalgasina goére daha hizlidir ve daha 6nce uygulanmis Pavlik bandaji

tedavisinin ortez etkinligini degistirmedigi goriilmiistiir.

Anahtar Kelimeler

Gelisimsel kalca displazisi; asetabular indeks; abdiiksiyon ortezi; rezidiiel
asetabular displazi; Pavlik bandaji
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