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Davet

Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar1 ve Kistik Fibrozis Derneginin 9. Ulusal Cocuk Solunum
Yolu Hastaliklar1 ve Kistik Fibrozis kongresini, 5-7 Mart 2020 tarihleri arasinda, izmir, Cesme
Altin Yunus Oteli'nde gerceklestirecegiz.

Kongremizde ¢ocuklarda solunum yolu hastaliklari, olgu 6rnekleri ile zenginlestirilmis olarak,
konferans, panel, uydu sempozyumlar, kurslar, sdzlii ve poster sunumlari ile genis olarak
tartigilacaktir. Hastaliklar, tanimlayict ve tedavi edici oldugu kadar, dnleyici tip agisindan da
ele aliacaktir.

2l Yiizyildaki bas dondiiriicii bilimsel ilerlemeyi kagirmamak ana hedefimizdir. Bu amacla
titizlikle secilmis giincel kongre konulari, konunun uzmani olan deneyimli hocalarimizin
(konusmacilar) yami sira, ililkemiz tibbi ve biliminin gelecegi olan, bu yolda beraber
ylriidiigiimiiz genclerimiz tarafindan sunulacak ve tartigilacaktir.

Zengin ve giincel bilimsel programla bilgilerimizi giincelleyen kongrelerimiz dostluklarimizin
pekistirilmesi ve hosg¢a vakit gegirme firsat1 da vermektedir. Yogun bilimsel programdan arta
kalan zamanlarimizi gilizel gegirilecegimiz sosyal programimizin sizleri mutlu edecegini
umuyoruz.

Cocuk Gogiis Hastaliklari, Cocuk Alerji, Enfeksiyon Hastaliklar1 ve Cocuk Saghigi ve
Hastaliklar1 basta olmak iizere g¢ocuk go6giis hastaliklart alanina goéniil veren herkesi
kongremizde gérmek bizleri mutlu edecektir. Izmir’in incisi Cesme'de bulusmak umuduyla
saygl1 ve sevgilerimizle...

Kongre Baskani Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar1 ve
Kistik Fibrozis Dernegi Bagkan

Prof. Dr. Esen DEMIR Prof. Dr. Ugur OZCELIK



KONGRE BASKANI
Prof. Dr. Esen DEMIR

BILIMSEL KURUL BASKANI
Prof. Dr. Nevin UZUNER

KONGRE SEKRETERI
Uzm. Dr. Gokgen Kartal Oztiirk

DUZENLEME KURULU

Prof.Dr. Ugur OZCELIK
Prof.Dr. Figen GULEN
Prof. Dr. Nazan COBANOGLU
Dog.Dr. Giizin CINEL
Dog.Dr. Nagehan EMIRALIOGLU
Uzm.Dr. Aykut ESKI
Uzm.Dr. Figen CELEBI CELIK

Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar ve Kistik Fibrozis Dernegi Yonetim Kurulu

Prof.Dr. Ugur OZCELIK
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Kongre ana konu alanlari
Kistik fibrozis
Akciger enfeksiyonlar1 ve korunma
Tiiberkiiloz
Astim ve hisiltili cocuk
Primer siliyer diskinezi
Pulmoner tromboemboli
Pulmoner hipertansiyon
Kronik oksiirtik
Uykuda solunum bozukluklar1 ve tedavisi
Solunum yetmezligi ve tedavisi
Intersitisyel akciger hastaliklart
Immiinyetmezlikler ve akciger
Yenidoganin akciger hastaliklari
Noromuskuler hastaliklarda akciger sorunlari
Cocuk gogiis hastaliklarinda girisimsel igslemler
Cocuk gdgiis hastaliklarinda yeni tan1 yontemleri
Cevresel etkenler ve ¢ocuk akcigeri

Klinik-Radyolojik-Patolojik vaka tartismalari
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9. ULUSAL
COCUK SOLUNUM
YOLU HASTALIKLARI

VE KiSTiK FIBROZiS KONGREWHS

5-7 Mart 2020

09:00- 12:30

09:00-09:20
09:20-09:40

09:40-10:00

Altin Yunus Resort & Thermal Hotel, Cesme - izmir -

5 MART 2020, PERSEMBE

SALON A

COCUKLARDA TORAKS
ULTRASONOGRAFIS| KURSU

Oturum Baskanlarr: Udur Ozcelik,
Esen Demir

USG teknikleri ve normal akciger
Celine Delestrain

Akciger parankimal hastaliklarinda
UsG

Murat Duman

Plevral hastaliklarda USG

Funda Karbek Akarca

SALONB

COCUK GOGUS HASTALIKLARI
ACILLER| KURSU

Oturum Baskanlar: Nevin Uzuner,
Figen Galen

Ust solunum yolu acilleri nelerdir?
Erkan Cakir

Astim Atadi

Saniye Girit

Yabana cisim aspirasyon kuskusu
olan olguyu nasil degerlendirelim?
Figen Gulen

10:00-10:30 KAHVE ARASI l

10:30-10:50

10:50-11:10

11:10-11:30

11:30-12:30

Yenidoganda akciger USG
Demet Terek

Interstisyel akciger hastaliklan ve
pulmoner édemde USG

Celine Delestrain

USG esliginde torasentez ve tiip
torakostomi

Zafer D6kamca

USG kursu Pratik Uygulama

Pndmotoraks olan hastayi nasil
degerlendirelim?

Ozlem Keskin

Hemoptizi ile basvuran hastaya
yaklasim -

GOkcen Kartal Oztark

Solunum yetmezligi olan hastaya
yaklasim

Gokcen Dilsa Tudcu

12301330 OGLevemedl /4
BILIMSEL PROGRAM

13:30-15:00

5 MART 2020, PERSEMBE

SALON A
Panel: Cocuklarda kronlk Sksiriik

Oturum Baskanlari: Ayhan G6¢cmen,
Remziye Tanag¢

-Rehberler esliginde ¢ocuklarda
kronik dksirige yaklasim

Suna Asilsoy

-Cocuklarda uzamis bakteriyel
bronsit bir Sksiiriilk nedeni midir?
Evet: Demet Can

Hayir: Balent Karadad

SALONB

Panel: Solunum sistemi
enflekslyonlannln Snlenmesinde
astlar

Qturum Baskanlan: Arif Kut, Saniye
Girit

- Pnémokok, Hib ve grip asilan
Sebnem Ozdodan

-BCG asisi ve komplikasyonlari
Arif Kut

-Asi reddi ve nedenleri

Feyza Umay Ko¢



15:00-15:30 KAHVE ARASI I

g " Panel: Cevre ve cocuk Panel: Kronik akclger

Oturum Baskanlari: Elif Dadil, Nihat | Oturum Baskanlari: Suna Asilsoy,

Sapan Demet Can

~-Hava kirliligi ve gelisen akcigerler E(;Oz%er (Erbqelllllk raporu)

Nihat Sapan em Murat Bal

- intrauterin dénemden eriskine -Kronik Akciger Hastalklarinda

sigaranin etkileri Evde Bakim Hizmeti ve Evde

Elif Dagil Egitim Hizmeti

- Cocuk ve Addlesanlarda Sigara | AA7da Tomba

Birakma Y&ntemleri " K"°';|k hasttggkaffa ruhsal
sorunlar ve tedavis

Nazan Cobanodlu Bt OrDaran

1y B3 {ol 8 Mart Sncesinde TOrkilye’de Gli¢clenen Kadini Tanimak

| -Basak Demir Saral, Moderatér

| -Derya Altun, Izmir Baytksehir Bld

' -Ozden Anik Tekir, Bizbize Kadinlar icin Fikir ve Destek Dernedji
| -Aysun Aydin , Ordu Kadini Gaglendirme Dernedi

18:30-20:00 | AGILIS TORENI

6 MART 2020, CUMA

SALON A SALON B
07:30-08:30 | S6zel bildiriler Sdzel bildiriler
Oturum Baskanlari: Esen Demir, Oturum Baskanlarni: Nevin Uzuner,
Deniz Dodru Erséz Figen Galen

Panel: Hastaliklarin nedenlerine Panel: Sistemlk hastaliklarda
08:30-10:00 REISLEELE AT akclger soruniari

Oturum Baskanlan: Hasan YUksel, Oturum Baskanlari: Ayten Pamukcu,

Mehmet Kése Aysen Bing6l
-Akciger hastaliklari ve Musin -Romatolojik hastaliklar ve akciger
iligkisi bulgulari

' Ozge Yilmaz Nevin Uzuner

- -Akciger hastaliklan ve Epitel -Immin yetmezlikler ve akciger
bariyer sorunlari
Hasan Yoksel Sevgi Pekcan
-Akciger hastaliklannda lokal -Hematolojik bozukluklar ve KIT

| savunma sistemi sonrasi akciger sorunlan

| Tudba Sismaniar Eyabodiu Aysen Bingd6/

10:00-10:30 KAHVE ARASI I

: A Cocukluk caginda Interstisyel akclger hastaliklarinda siniflama, tani ve
10:30-11:30 FFFFEFS glincel gelismeler

10:30-11:00 | Oturum Baskanlari: Ugur Ozcelik , Nagehan Emiraliodiu
Konusmaca: Matthias Griese
11:00-11:30 Olgu sunumlari
- Sanem Eryilmaz Polat, Gizem Atakul

11:30-12:00 | Yenidoganin Kronik Akciger Hastaliginda Yenilikler
Esen Demir



12:00-13:00 OGLE YEMEGI /4

Poster tartismalari
Oturum Baskanlari: Yasemin Gokdemir, Nagehan Emiraliodlu, Ela Erdem,
Tugba Sismanlar Eyabodiu
R g Panel: Kistlk Flbrozis Panel: Akciger nodilline nasil
' Oturum Bagskanlari: Deniz Dogru Oturum Baskanlari: Sevgi Pekcan
Ers6z, Zeynep Seda Uyan -Klinisyen gdziiyle
' <Yeni tanimlamalar esliginde kistik | Mehmet Kése
fibrozis -Radyolog gdziiyle
Ebru Yalcin Gonca Ko¢
- -UKKS verileri ile Tarkiye'de Kistik | -Cerrah gdziyle
fibrozis
Deniz Dogiru Ers6z fg‘;’:ﬁfumu
 ~Kistik fibrozis tedavisinde Melih Hangal
' yenilikler:
| Matthias Griese
L EH B Ko [l Rehberler eslidinde gdzden
gecimme ve sik sorulan sorular
' Oturum Baskanlari: Ebru Yalcin, Oturum Baskaniari: Ali Baki, Tudgba
Erkan Cakir Sismanlar Eyabodlu
Konusmaci: Ugur Ozcelik -inhale tedaviler
Tartisma Fazilet Karako¢
-Biyolojik ajanlar ve akciger
Ayse Tana Aslan
=-Olgu sunumu
Tudiba Ramasl Garsoy

Primer slllyer diskinezl hastalarimin | Klinlk/radyolojlk/patolojik olgular
16:00-17:00 RELTRCEEVIRAFAE L IGTEEA
yenlllkler

| Oturum Baskanlari : Ugur Ozgelik, Oturum Baskanlari : Esen Demir,
| Gazin Cinel Balent Karadad
' Konusmaci: Nagehan Emiralioglu Olgu 1: Ayse Ayzit Kiling
~-Primer siliyer diskinezi olgu Olgu 2: Beste Ozsezen
' sunumlars: Olgu 3: Erdem Basaran

Dilber Ademhan Tural Radyoloji: Hadaver Alper
' Cansu Yilmaz Yedit Patoloji: Ali Veral

17:30-19:00 | Levent K&stem Zeytinyagi Miize Gezisi

7 MART 2020, CUMARTESI

SALON A SALONB
07:30-08:30 | Sozel bildiriler Sozel bildiriler
Oturum Baskanlari: Nazan Oturum Baskanlari: Ayten Pamukcu,
Cobanodlu, Erkan Cakir Ebru Yalcin



. 2 Panel: Cocukluk 1 astimi Panegl: Solunum yolunun zor

Otururz/Baskanlan: Haluk Cokudras,
Derya Altintas
~-Cocukluk ¢ag astim fenotipleri
Derya Altintas
~-Cocukluk ¢cag astimi kimde devam
edecek?
Haluk Cokudiras
~-Cocuklarda zor astim

zkan Karaman
-Cocukluk ¢cag astiminda son
rehberlerde tedavide neler degisti?
Galbin Bingo!

Oturum Bai'kanlan: Fazilet Karakoc,
Dost Zeyre

- TB disi mikobakteri enfeksiyonlari
Guzin Cinel

-Fungal enfeksiyonlar

Ali Ozdemir

-Pndmoninin sipdratif
komplikasyonlari

Dost Zeyrek

-Olgu sunumu
Gizem Ozcan

10:00-10:30 KAHVE ARASI /4

10:30-11:30

11:30-12:30

ger hastalikiar ve
Rlarimiz

da
barsaklarimizin yerl nedir?
Oggum Baskanlari: Nazan
Cobanoglu, Ozge Yimaz
-Barsak mikrobiotasi
Hakan Abaciodiu

-Gec¢irgen barsak sendromu
Funda Cetin

‘{: L]

Uydu Sempozyumu (Nuvomed)
Esen Demir

Eanel' Kronlk akciger
astaliklarinda beslenme

| Qturum %ﬂzs anlan: Ela Erdem,

Sebnem odian

-Solunum yetmezliginde beslenme
Aykut Eski

-TOF'te beslenme

Emine Atad

-Kistik fibrozisde beslenme
Pinar Ergenekon

12:30-13:30 OGLE YEMEGI /4

13:30-15:00

Panel: Cocuklarda Uykuda
Solurlium problemlerinde dzel
gruplar

Oturum Bag(anlan: Ayse Tana
Arslan, Ali Ozdemir

-Obez hastalarda

Ela Erdem

~Ndromuskuler hastaliklarda
Yasemin Gokdemir

-Down sendromilu hastalarda:
Nilay Bas

-Prader Willi sendromlu hastalarda
Mina Gharibzadeh Hizal

Panel: Mekanlk ventliatdrde hasta
Izlemi

Ot
Co

rum Baskanlar: Nazan
nodilu,Velat Sen

-Mekanik ventilatérii hasta

izleminde esaslar ve sorunlar.

Pinar Yazict Ozkaya

-Mekanik ventilatérden hastayi ne

zaman ayiraim?

Velat Sen

~-Trakeostomiyi ne zaman

kapatalim?

Goksel Turhal

15:00-15:30 KAHVEARASI I

Pediatrik G&g§0s Hastahiklarinda Akilcr llag kullanmmi
OB [Gx{ B “Yiksek akimh oksljen tedavisinin
yerlve kullanmim alanlar

15:30-16:00 | Oturum Baskanlari : Ozkan Karaman, ' Oturum Baskanlan: Figen Galen,

Yasemin GOkdemir
Konusmaci: Zeynep Seda Uyan

16:00-16:30 | Olgu sunumu

Zeynep Reyhan Onay

16:30-17:00 | KAPANIS VE ODOL TORENI

Gazin Cinel
Konusmaci: Handan Duman Senol



KONUSMACI OZETLERI
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Klinik/radyolojik/patolojik olgular

Lenfomatoid graniillomatozis: olgu sunumu

Uzm. Dr. Abdurrahman Erdem BASARAN

Akdeniz Universitesi Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali

Temmuz 2016 tarihinde ates Oksliriik sikayetiyle bagvurdugu dis merkezde pnémoni tanisiyla
tedavi baslanan 5 yasindaki kiz hasta izlemde bas donmesi, giicsiizliik, denge kayb1 ve 2 kez
konvulziyon gecirmesi lizerine c¢ekilen beyin MRG de kitle/abse? saptanmasi iizerine
hastanemize sevk edildi. Ozge¢misinde 6zellik yoktu. Soyge¢misinde anne baba arasinda
akrabalik mevcuttu. Bir kardesi kordon dolanmasi nedeniyle 6lii dogmus, bir kardesi de 1
yasinda ex olmustu. Fizik muayenesinde malnutre goriinimdeydi. Sol akciger bazalde ralleri
mevcuttu. Derin tendon refleksleri canliydi ve klonusu vardi. Laboratuvar tetkiklerinde
lenfopenisi (720/mm3) mevcuttu. Beyin MRG de her iki serebral cevher ve bazal ganglionlarda
en biytgi 1.5 cm noduler lezyon, Toraks BT de sag-sol akciger alt lob brons obliterasyonu, en
biiyligii 17x18 mm lik ¢ok sayida hipodens lezyonlar ve Abdomen BT de hepatomegali,
karaciger ve sag-sol bobrekte cok sayida hipodens lezyonlart mevcuttu. immun tetkiklerinde:
immunglobulinler, lenfosit alt gruplar1 yasimna gére normal aralikta, dihidrorhodamin testi
normal saptandi. Olgunun karaciger bx sonucu 1yi olusmamis graniilomlarla seyreden patoloji,
otoimmun kolanjit? seklinde yorumlandi. Otoimmun tetkikleri negatif saptandi.
Bronkoalveolar lavajda klebsiella iiremesi oldu ve EBV PCR 30.000 kopya/ml saptandi.
Kontrol beyin MRG de lezyonlarda biiyiime saptanan ve solunum sikintisi gelisen olguya beyin
biyopsisi yapildi ve patoloji sonucu lenfomatoid graniilomatozisle (LG) uyumlu geldi. Olguya
rituximab ve prednizon tedavisi baslandi. Izlemde hasta ex oldu. LG ¢ocukluk ¢aginda nadir
goriilen, baglica akcigerleri etkileyen anjiosentrik ve anjiodestruktif proliferatif bir hastaliktir.
Prognozu kotii olup mortalite % 38-64 arasinda degismektedir. Tan1 nekroz alanlar1 igerisinde
polimorfik lenfoid infiltrasyonlar, damar invazyonu (anjit) ve EBV (+) B hiicrelerinin
gosterilmesi ile konulur. Tedavide rituksimab igeren kemoterapi protokolleri ve interferon
kullanilmaktadir. Sunumumuzda kombine immun yetmezlik zemininde EBV enfeksiyonunun
indiikledigi lenfomatoid graniilomatozisli olguyu sunmak istedik.
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FUNGAL ENFEKSIYONLAR

Dr Ali Ozdemir
Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Mersin Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi

Cocuklarda fungal akciger enfeksiyonlar1 immunitesi normal olanlarda endemik olarak
goriilebilmektedir. Sik hastalik etmenleri arasinda histoplazma, koksidiomikoz, blastomikoz ve
kriptokokkoz sayilabilir. Genellikle asemptomatik veya iist solunum yolu enfeksiyonu seklinde
klinik tablo gdsterirler, nadiren akcigerde hastalik tablosu olustururlar. Histoplazmozis’e bagh
akciger enfeksiyonu tiim diinyada en sik goriilenidir. Koksidiomikozis kuru ¢6l iklimi olan
yorelerde rastlanir. Blastomikoz ise ABD, Afrika ve Hindistan’da endemik olarak siktir.
Genellikle akciger hastaligi spontan iyilesme gosterir, nadiren tedavisi antifungal ajanlar ile
yapilir. Kriptokokkozis etmeni kriptokokkus neoformans’dir ve diinya genelinde yaygin olarak
bulunur. Kus digkilar1 (6zellikle giivercin) ile kontamine alanlarda rastlanir. Endemik hastalik
etmeni oldugu gibi yiiksek riskli hastalarda da ciddi problem olusturabilir. Akciger ve beyin
etkilenir. Akciger radyolojisinde ozellikle alt loblar etkilenir. Nodiiller, kaviteler ve hiler
lenfadenopati gozlenebilir.

Cocuklarda ciddi akciger hastaligi yapan fungal etmenler, yiiksek riskli (mekanik ventilasyon
uygulamasi, total parenteral beslenme, diabet, yanik, genis spektrumlu antibiyotik
uygulanmasi, bobrek yetmezligi gibi) ve immunitesi diisiik olanlarda firsat¢r enfeksiyonlar
seklinde ortaya c¢ikabilmektedir. Cocuklarda fungal akciger enfeksiyonlarinin gergek insidansi
tam olarak bilinmemektedir. Etmenler arasinda siklikla aspergillus, kandida, kriptokok ve
pneumosistis jirovecii hastalik yapmaktadir.

Pulmoner aspergilloz yapan en sik etmen aspergillus fumigatus’tur. Aspergillus sporlarinin
inhalasyonuna bagli olarak saglam konakta sekel birakmadan iyilesmekte goriilmekte, ancak
kronik akciger hastalig1 (kistik fibrozis, astim gibi) veya immunosupressif durum varliginda
aspergilloma, alerjik pulmoner aspergilloz ve invaziv pulmoner aspergilloz tablolar
olusturabilir. Invaziv pulmoner aspergilloz solunumsal sikayetler ile seyredebildigi gibi
dissemine organ tutulumu da olusturabilir. Cocuklarda invaziv pulmoner aspergilloz’un
radyolojik bulgular1 arasinda nodiil, kavite, halo isareti, cresent isareti (hava-sivi seviyesi) ve
nonspesifik infiltrasyonlar gézlenebilir.

Allerjik bronkopulmoner aspergilloz, aspergillus fumigatus sporlarina karst hipersensitivite
reaksiyonudur. Ozellikle kistik fibrozis ve astim hastalarinda gériilmektedir. Siiregen hava yolu
inflamasyonu brons duvar1 harabiyetine yol acar, sonugta akcigerde brongektazi ve fibrotik
degisiklikler olusur. Tan1 nedeni bagka etiyoloji ile izah edilemeyen solunumsal sikayetler,
yiiksek serum IgE (1000 IU/ml iizeri), aspergillus spesifik IgE veya cilt testi pozitifligi,
aspergillus presipite edici antikor veya IgG antikor pozitifligi ve diizelmeyen radyolojik
lezyonlar ile konulur. Tedavisinde uzun siireli steroid veya aylik yiiksek doz pulse
metilprednizolon kullanilir. Bunun yanisira itrakonazol ve omalizumab tedavisinin de etkinligi
bildirilmistir.

Cocuklarda kandida pnomonisinin en sik etmeni kandida albikans’tir. Solunum yolunda

kandida mekanik ventilasyon uygulanan, antibiyotik ve steroid tedavisi alan hastalarda siklikla
12



kolonize olmaktadir. Ancak kolonizasyon akciger enfeksiyonu anlamina gelmez. Kandida
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pnomonisinin tanist gligtiir ve pndmoni olugmasi c¢ogunlukla hematojen kaynaklidir.
Radyolojik bulgular1 ise spesifik degildir.

Pneumosistis pnémoni etmeni pneumosistis jerovecii’dir. Onceleri paraziter hastalik olarak
nitelendirilmis, ancak filogenetik analizler sonucunda fungal ajan olarak smiflandirilmistir.
Primer veya sekonder T hiicre immun yetmezligi (6zellikle HIV) olanlarda hastalik yapabilir.
Akciger radyolojisinde ¢ogunlukla peribronsial yaygin ve ilerleyici interstisyel infiltrasyonlar
vardir. Tedavisinde yliksek doz trimetoprim-sulfametaksozol ve pentamidin temel ilaglardir.

Cocuklarda fungal enfeksiyonlarin tanisinda kullanilan serolojik testler arasinda
galaktomannan, B-D-glukan, mannan ve anti-mannan antikorlar1 sayilabilir. Galaktomannan,
aspergillus duvar yapisinda olan karbonhidrat yapisinda bir komponenttir. Cocuklarda invaziv
aspergillozu belirlemede serum galaktomannan’in sensitivitesi %84-95, spesifitesi %30-80
olarak bildirilmistir. Bronkoalveolar lavaj sivisinda ise sensitivitesi %61, spesifitesi ise %98
olarak bulunmustur. Riskli hastalarda tanida klinik parametreler ile birlikte degerlendirilerek
onerilmektedir. B-D-glukan, patojenik pek ¢ok fungal etmenin hiicre duvari yapisinda bulunur.
Cocuk yas grubunda yetersiz sayida calisma oldugu i¢in invaziv fungal enfeksiyonlar
belirlemede kullanilmasi 6nerilmez. Mannan ve anti-mannan antikorlari ise kandidanin hiicre
yapisinda bulunur. Eriskinlerde kullanilan bu tan1 araci ¢ocuk yas grubunda kullanimu ile ilgili
yeterli veri olmadigi i¢in 6nerilmez.

Cocuklarda fungal enfeksiyonlarin tedavisinde kullanilan ilaglar arasinda amfoterisin B (1V),
lipozomal amfoterisin B (1V), caspofungin (IV), flukanazol (IV ve oral), itrakanazol (IV ve
oral), ketokanazol (oral), vorikonazol (IV ve oral), posakonazol (oral), mikafungin (IV) ve
antidulafungin (IV) sayilabilir.
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Kronik Akciger Hastaliklarinda Evde Bakim Hizmeti ve Evde Egitim Hizmeti

Sosyal Hizmet Uzmani
Arda TOMBA

Cocuklarin solunum yolu hastaliklarinda gerekli tedavi ekibinin uygun gérmesi ve ailenin de
destegi ile hastane disinda yani evinde saglik hizmeti ve egitim hizmeti almasi miimkiin
olabilmektedir. Son yillarda kronik hastaliklardaki artis ve saglik alnindaki yogunluk gz 6niine
alindiginda, gelisen teknolojinin de etkin kullaniminin 6n plana ¢ikmasi ile birlikte alternatif
tedavi yontemlerinin olustugu gozlenmektedir. Evde Saglik Hizmeti de bu anlamda farkli ve
etkin bir hizmet olarak, mevcut tedavi ekibine (hastane), hastaya ve hasta yakinlarina birgok
kolaylik, ulasilabilirlik ve tasarruf sunmaktadir. Hastanin evinde saglik hizmeti almasinin,
hastay1r ve ailesini daha mutlu ettigi ve kaliteli bir yasam siirdiirmesini destekledigi
bilinmektedir. Tiim gelismis iilkelerde oldugu gibi iilkemizde de tedavi ekinin uygun gordiigii,
kronik hastalig1 olan ve daha da 6zelde solunum yolu hastaligi olan ¢ocuklar da evde saglik
hizmeti almaktadir. Evde saglik hizmetinin alinabilmesi i¢in hastanin sartlarinin ve hastaliginin
tedavisinin uygun olmasi gerekmektedir. Evde saglik hizmetinden faydalan hasta sayisinin
giderek arttigi, bu uygulamanin hastaya birgok fayda sagladigi, hastalarin yasam kalitesinin
arttig1 bilinmektedir. Mevcut saglik sorunlar1 nedeni ile okul 6ncesi veya ilkogretim cagindaki
Ozel egitime ihtiyaci olan ¢ocuklarin, yasadiklar1 saglik sorunlari nedeni ile orgiin egitime
devam edemedigi durumlarda evde veya hastanede egitim hizmeti alabilir. Hasta ¢ocugun evde
veya hastanede egitim ve 0gretim hizmetinden yararlanabilmesi i¢in tani, tedavi ve sartlarin
uygunlugunu beyan eden rapor, onay ve incelemeler gerekmektedir. Sartlarin uygun olmast ile
birlikte hasta cocugun egitimine devam etmesi saglanmig olur. Yaganan saglik sorunu nedeni
ile gocugun egitiminin yarim kalmamas1 saglanir, gelisimi desteklenir, sosyal ve biligsel
gelisimi de kesintiye ugramamis olur. Cocuk Haklar1 S6zlesmesinin maddelerine istinaden en
temel ¢ocuk haklarmin yerine getirilmesi ile birlikte gocugun yarar1 gézetilmis olur.

15



KRONIK SOLUNUM YETMEZLIGINDE BESLENME
Uzm. Dr. Aykut Eski

Kronik solunum yetmezligi, altta yatan hastaliga bagli gelisen ve kompansasyon
mekanizmalarin  bozulmasi nedeni ile hastanin oksijenizasyon veya ventilasyonunun
bozulmasidir. Hastalarin kan ve atmosfer arasindaki gaz degisiminin bozulmasi nedeniyle
viicudun metabolik ihtiyaglarin1 karsilayamamasi, bunun sonucunda hipoksi (oksijenizasyon
bozulmasi) ve/veya karbondioksit retansiyonu (ventilasyon bozulmasi) gelismesi olarak
tanimlanmaktadir. En sik goriilen solunum yetmezlikleri;

e Tip 1 Solunum vetmezligi (Hipoksik solunum vetmezligi):

I.  V/Q nun bozulmasi
Il.  Hipoventilasyona sekonder hipoksi
lIl.  Intrapulmoner santlar
IV.  Diffiizyon bozuklugu
V.  Atmosfer oksijen basincinda diisme

e Tip 2 Solunum vetmezligi (Hiperkapnik solunum yetmezligi):

I.  Hipoventilasyona bagl
II.  Olii boslugun artmasina baglh
Kronik solunum yetmezIligi olan hastalarda beslenmenin diizenlenmesi morbidite ve
mortalite lizerine 6nemli etkileri olmaktadir. Alinan enerjinin fazlaligi; asir1 beslenme,
hiperglisemi, obezite ve hepatosteatoz vb. riskleri yaninda getirirken, alinan enerjide azalma;
malniitriisyon, yagsiz viicut kitlesinde azalma, kas giigsiizligii ve immiinite problemleri ile
hastay1 yiiz ylize birakacaktir. Bu dengenin saglanmasi asagida bahsedilen nedenlerden dolay1
problem olusturmaktadir.
e Kronik solunum yolu hastaliginin tan1 sonrasinda hipermetabolik (rehabilitasyon)
fazin siiresinin 6n goriillememesi
e Tekrarlayan enfeksiyonlar ve stres
e Akut alevlenmeler aninda harcanan enerji her hastalik i¢in degisken
e Ayarlanan kalori, makro ve mikro nutrientlerin tahmini hesaplanmasi
Beslenme Durumunun Degerlendirilmesi
1. Tibbi oykii:
e Prematiire hastalar i¢in viicut agirligi igin 2 yasa kadar; boy degerlendirmesi igin 40

aya kadar diizeltilmis yas g6z 6niinde bulundurulmalidir.
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Altta yatan hastaligin belirlenmesi, hastalig1 nedeniyle idame kullanilan tedavilerin
bilinmesi, akut durumlarda eklenen medikal tedavilerin g6z 6niinde bulundurulmasi
gerekmektedir.

Hastaligin getirecegi ek komorbiditeler, komplikasyonlar ve prognozu bilinmelidir.

2. Beslenme oyKkiisii: 3 giinliik diyet oykiisii tutularak degerlendirilmelidir.

3. Antropometrik él¢iimler: i1k vizit aninda ve her kontrolde &l¢iimler yapilarak hastanin

beslenmesinin revizyonu yapilmalidir.

Viicut agirhig (kg) (kiiglik cocuklarda bez ¢ikartilarak, biiyiik ¢ocuklarda miimkiin

oldugunca en az giyisi ile tartilmalidir)

Boy (cm) (2 yas alt1 yatar pozisyonda, 2 yas iistii ayakta 6l¢iim yapilmalr)
Bas ¢evresi (3 yasa kadar)

Viicut kitle indeksi [VKI; viicut agirh@ (kg)/boy? (m?)]

Boya gore viicut agirligi

Triceps deri kalinlig1 ve orta kol ¢ap1 dl¢limii

4. Fizik muayene: Genel durum, cilt turgoru, akantozis, stria varligi ve uyku bozukluklar

agisindan boyun gapinin 6l¢timii ve postiiriine dikkat edilmelidir.

5. Yemek yemenin gozlenmesi

6. Laboratuvar:

Prealbiimin: Yarilanma 6mrii 2-3 giindiir ve akut malniitriisyonda 6nemlidir.

Inflamasyon ve enfeksiyonlardan etkilenir. Kalori ve proteine hizli cevap verir.

Transferrin:  Yarilanma omrii 8-9 giindiir. Inflamasyon, Kc ve bobrek
hastaliklarindan etkilenir.

Albiimin: Yarilanma émrii 21 giin, kronik malniitriisyonu gosterir. inflamasyon ve

enfeksiyondan etkilenir.
Hemoglobin ve hematokrit 6l¢timii

Ferritin, vitamin B12, folat, ¢inko diizeyi ve yagda eriyen vitaminlerin 6l¢limii

Cocuklarda toplam enerji ihtiyaci; istirahatte enerji tiikketimi (IET) (%50-60), fiziksel

aktiviteye bagli enerji ihtiyaci (FAET) (%15-40), alinan besinlerin tiiketimi i¢in gerekli enerji

(%10) ve stres faktdrleri igin enerji ihtiyacinin toplamudir. IET icin altin standart ydntem

indirekt kalorimetre olmakla birlikte pratikte kullanilmamaktadir. Bunun i¢in birgok formiiller

kullanilmaktadir (Harris-Benedict denklemi, Schofield denklemi vb.). FAET icin Avrupa

Giivenlik Otoritesinin (2017) hastanin fiziksel durumuna gore verilmesi gereken kalori igin

katsayilar belirlenmis durumdadir. Bununla birlikte 6zellikle hastalarda stres faktorleri ile

eklenmesi gereken kalori miktarlar1 dngoriilmektedir. Ornegin; >37°C her derece i¢in %12

17



artirilmali, minor enfeksiyonlarda ek ihtiyag 1 ile, orta dereceli enfeksiyonlarda 1,2-1,3 ile ve
agir enfeksiyonlarda 1,4-1,5 ile carpilarak kalori miktar1 ayarlanmalidir. Yapilan c¢alismalar
kalori miktarinin normal saglikli ¢ocuklara gore %10 karbonhidrat miktarinin azaltilarak, yag
oraninin yiikselterek verilmesi, karbondioksit retansiyonu ve mekanik ventilator bagimlilig
acisindan Onemli oldugunu gostermektedir. Kronik solunum yetmezliginde ilk beslenme
ayarlandiktan sonra, takipte hastanin objektif takip parametreleri ile tekrar degerlendirilerek
beslenme durumu revize edilmelidir.

Tablo 1. Hasta takibi igin STRONGKkids 6lgegi

Yiiksek Riskli Hastahklar
Kistik Fibrozis, BPD (<2 yas), prematiirite (<diiz. Yas 6 ay), kronik kalp hastalig1, metabolik
hastaliklar, kas hastaliklari, mental retardasyon, kronik karaciger hastaliklari, kronik bobrek

hastaliklari, yanik, malignite, travma.

Tablo 2. Cinsiyete gore belirlenmis kalori, makro ve mikronutrient miktarlari
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Table 1: ARs for energy

AR for Energy
(MI®)/d)
Age® at at at at
PAL=1.4(9 | PAL=1.6(9 | PAL=1.8(") | PAL=2.0(9
M F M F M F M F M F
6 mo 25 [23
7 mo 27 |24
mo 28 |25 N |
mo 2. 6
10 mo 3. .7
11 mo 3. .8
Yy | 3.3 130 | | 1
y 43 | 4.0
Yy 49 | 46
y 53 (49 | 6056 | 68| 6.3
¥ 56 | 52 | 6459 | 72| 6.7
6y 5.9 [ 55| 6763 [ 76| 7.1
B 63 |58 | 7267 | 8 75
y 67 |62 | 76|71 | 86 7.9 |
¥ 70 | 66 | 8175 | 9.1 8.4 |
y 7.6 .6 | 10.1 .5
y 0 B .0 [10.7 .0
Yy 4 . 4114 .5
y . . . 2 -0
y 10. . .8 [ 10. 4
y 11. E 2.7 [10. X =7
y [BTK .5 | 13.4 [10.6 [ 14.9 | 11.8
7y 112395 [13.8[10.7 [154 | 11.9
1829y 7. 1.2 9.0 101140 112
3039y 7 108 8.7 .8 | 13.5 | 10.8
4049y 7. 10.7 | 8.6 .7 [ 13.4 | 10.7
50-59 y. .2 | 7.5 1105 [ 8.5 11 .6 13.2 | 10.7
6069y .4 | 6. .6 | 7.8 | 10. .8 | 12.1 .7
70-79y . 6. .5 | 7.7 | 10 .7 .9 .6
Pregnancy
1 trimester I +0.299
2/ trimester | +1.19
3 trimester | +2.19)
Lactation
0-6 mo post partum _| + 2.1

d, day; F, female; M, male; mo, months; PAL, physical activity level; y, years

M) = 238.83 keal

: for adults, ARs for energy are calculated by muitiplying estimates of resting energy expenditure (REE), predicted from

anthropometric measures (Henry, 2005), with PAL values. ARs for energy were not calculated for adults = 80 years because
of a lack of anthropometric data from EU countries for this age group.

: PAL values of 1.4, 1.6, 1.8 and 2.0 reflect low active (sedentary), moderately active, active and very active lifestyles (EFSA

NDA Panel, 2013).

: in addition to the AR for energy of non-pregnant, non-lactating women

Table 2: RIs for total fat and carbohydrates and Als for fatty acids, dietary fibre and water

Age | Total carbohydrates | Dietary fibre | Total fat SFA LA ALA | EPA+DHA DHA TFA Age Water
group (E%)@ (g/d)® | (E%)@ (E%)® (E%)® (mg/d)® | (mg/d)® group | (L/d)®x
(years) 3 3 (years) | ©
! | M|F
7-11(4 400 ALAP 4 0.5 100 ALAP 6-12mo | 0.8-1.0
1 45-60 10 3540 ALAP 4 0.5 100 ALAP 1 1.1-1.2
2-3 45-60 10 3540 ALAP 4 05 | 250 ALAP 23 13
46 45-60 14 20-35 ALAP 4 0.5 250 ALAP |48 16
7-10 45-60 16 20-35 ALAP 4 0.5 250 ALAP 9-13 21119
11-14 45-60 19 20-35 ALAP | 4 0.5 250 ALAP 14-17 25120
15-17 45-60 21 20-35 ALAP [ 4 0.5 250 ALAP
218 45-60 25 20-35 ALAP | 4 0.5 250 ALAP 218 25120
Pregnancy
| | 20-35 | ALAP [ 4 | 0.5 250 | +100-200) | ALAP I | | 2.3
Lactation
| 20-35 ALAP 4 0.5 250 | +100-200() | ALAP | [ 2.7

ALA; a-linolenic acid; ALAP, as low as possible; d, day; DHA, docosahexaenoic acid; E% percentage of energy intake; EPA, eicosapentaenoic acid; F, female; L, liter; LA, linoleic acid; M, male;
mo, months, SFA, saturated fatty acids; TFA, trans-fatty acids

(a): RI, reference intake range

( I, adequate intake

(c): includes water from beverages of all kind, including drinking and mineral water, and from food moisture
(

(

Ci

d): i.e. the second half of the first year of life (from the beginning of the 7" month to the 1% birthday)
e): in addition to combined intakes of EPA and DHA of 250 mg/day

Table 12: PRIs and AIs for vitamins, females

— = — — = = — — = = — = =

S — — — — == = =_ =

g g g = = = | = = |2 = || = = = = = =

2 = 2 = = = T = | =& = = £ = =

L = = = £ =25 = = = — = =

= ] = = = = & = 5SS = E = = = = =

2 2 = ] = E4 g = = = = - e = =) =

= = = = = = s = = = = = - = =

g g 5 £ 5|8\ 8| 8|25 | E| E |E| E| 5§

= =] = = ¥ = E = =

= = &= = = = = = =

= = = = a = = = =

7—11 mold S 7—11 mofh = 160 1S 80 1.6 3 o.4 Oo.1 250 0.3 20 10 10

1—2 =) 1—3 20 140 2> 120 1.6 < 0.6 oO.1 250 0.6 20 150 12

39 (-2 4—6 25 170 1S 140 1.6 -3 0.7 o.1 300 0.7 30 15 20
7—10 2S5 250 2.5 200 1.6 <+ 1.0 Oo.1 <400 1.0 a4s 15 3

10—17 > 5 3 R L B 35 340 3.5 270 1.6 5 1.4 o.1 600 1.4 70O 15 3!
15—17 35 <00 <.0 330 1.6 = 1.6 o.1 650 1.6 20 15 [

= 18 11 = 18 <40 <400 4.0 330 1.6 = 1.6 O.1 650 1.6 oS 15 70

Pregnancy
331 [ 90 | @80 | 4.5 | 600 1.6 | S | 1.9 | Oo.1 | 700 | 1.8 | 105 | 150 | 7O
Lactation
11 I [ 4a5s [ 520 [ s 0o [ SO0 1.6 | .4 [ 2.0 [o.2 | 3,300 [ 1.7 | 355 [ 150 ] Z0

d, day; M3J, megajoule; Mo, Mmonths
PRIs are presented in bold type and Als in ordinary type

(a): DFE: dietary folate equivalents. For combined Intakes of food folate and folic acid, DFEs can be computed as follows: ug DFE
= ng food folate + (1.7 x ug folic acid)

NE: niacin equivalent (1 mg niacin = 1 niacin equivalent = 60 mg dietary tryptophan)

RE: retinol equivalent, 1 ug RE equals 1 ug of retinol, 6 ug of B-carotene and 12 pg of other provitamin A carotenoids

i.e. the second half of the first year of life (from the beginning of the 7 month to the 1% birthday)

: for convers " (L) of vit ake: 1 pug = 40 1U and 0.025 g = 1 1U

under conditions of assumed minimal cutaneous vitamin synthesis. In the pr Nnce of endogenous cutaneous vitamin D
synthesis, the requirement for dietary vitamin D is lower or may be even zero.

(g@): based on phylloquinone only

v D
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Tablo 3. Fiziksel durumlara gore eklenecek kalori katsayilari

APPENDIX 12A: EXAMPLES OF RELATIONSHIPS REPORTED BETWEEN LIFESTYLE, ACTIVITY
AND PHYSICAL ACTIVITY LEVEL (PAL)

Intensity of activities PAL Examples

Chair-bound or bedridden 1.2-1.3 Fragile. invalid people

Seated work with no option of moving around and

little or no strenuous leisure activity 14-15 Office workers

Seated work with discretion, requirement to move

around. little or no strenuous leisure activity 1.6—1.7 Students. white-collar or professional workers

Standing work 1.8—1.9 Homemakers. shop assistants. waiters,
craftsmen

Significant amounts of sports or strenuous leisure

activity (30-60 minutes 4-5 times/week) +0:3

Strenuous work or highly active leisure 2.0-2.4 Building labourers. miners, lumberjacks.

competitive athletes

Adapted from Black et al. (1996).

Sports

Stretching, Hatha Yoga 2.5 0.04 0.07 0.10
Billiards 2.5 0.04 0.07 0.10
Weight lifting/Body building vigorously 6 0.11 0.18 0.25
Ballet. modern. or jazz, general. rehearsal or class 5 0.09 0.15 0.21
Dancing aerobic low impact 5 0.09 0.15 0.21
Dancing aerobic high impact 73 0.13 0.22 0.30
Bicycling/rowing stationary 100 watts 7 0.13 0.21 0.29
Bicycling/rowing stationary 150 watts 85 0.15 0.25 0.35
Swimming leisurely 6 0.11 0.18 0.25
Swimming crawl 50 m/min 8.3 0.15 0.25 0.35
Swimming crawl 75 m/min 10 0.18 0.30 0.42
Walking 6.4 km/h 5 0.09 0.15 0.21
Running 8 km/h 8.3 0.15 0.25 0.35
Running 16 knvh 14.5 0.26 0.43 0.60
Running cross country 9 0.16 0.27 0.38
Rock or mountain climbing 8 0.14 0.24 0.33
Roller skating 7 0.13 0.21 0.29

iDiYOPATIK PULMONER HEMOSIDEROZIS
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AYSE Ayzit Kiling

Idiyopatik pulmoner hemosideroz (IPH), ¢ocuklarda tekrarlayan yaygin alveoler hemoraji
epizodlarindan sorumlu olan nadir bir hastaliktir. IPH, hemoptizi, demir eksikligi anemisi ve gogiis
goriintiilemesinde pulmoner infiltrasyonlarla karakterizedir. Bu durum ilk kez 1864 yilinda Rudolf
Virchow tarafindan 6liimiinden sonra hastalarda tanimlanmistir. IPH'nin kesin insidansi ve prevalansi
biiyiik 6lciide bilinmemektedir. Belirli pediatrik popiilasyonlarda, IPH goriilme sikligi% 50'ye varan
mortalite orani ile milyonda 0.24 ile 1.26 hasta arasinda degismektedir.

IPH’de balgam veya bronkoalveolar lavaj incelemelerinde hemosiderin yiiklii makrofajlar goriiliir.
Ancak kesin tani i¢in akciger doku biyopsisinde hemosiderin yiiklii makrofajlarin goriilmesine ek olarak
graniilom, vaskiilit, kapillerit, infeksiyon immunglobulin birikimi veya baska bir spesifik patern
bulgularinin olmadiginin gosterilmesi gerekir. Akut hemoraji ataklarinda sistemik steroid tedavisi
onerilir. Ileri hastalig1 olanlarda veya steroid dozu azaltilamayan olgularda diger immunsupresif ajanlar
eklenebilir
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PERSISTAN SOLUNUM SEMPTOMLARI OLAN OLGULARDA UNUTULMAMASI
GEREKEN BiR HASTALIK: PRIMER SiLYER DISKINEZI

Cansu Yilmaz Yegit

Giris-Amac: Primer silyer diskinezi (PSD), silya yap1 ve fonksiyon bozuklugu sonucu
mukosiliyer klerensin bozulmasi nedeniyle olusan persistan {ist ve alt solunum yolu
enfeksiyonlar1 ve buna bagl gelisen akciger hasari ile karakterize bir hastaliktir. Sikliginin
15000-16000 yenidoganda 1 oldugu bildirilmekle birlikte, akraba evliliginin sik oldugu
toplumlarda bu oran artmaktadir. Tan1 igin altin standart teknik olmamakla birlikte nazal nitrik
oksit (nNO), yiiksek hizl1 videomikroskop (HSVA), transmission elektron mikroskopi (TEM)
ve genetik tan1 yontemleri kullanilabilir. Bu olguda, yenidogan déneminden itibaren baslayan
persistan solunum semptomlar1 olan kiz hasta sunulmus ve benzer sikayetleri olan fi¢
kardesinde de genetik olarak CCNO mutasyonu saptanmasi ile primer silyer diskinezi tanisi
konulmas1 anlatilmistir.

Bulgular: Otuz yasinda saglikli annenin {iglincii bebegi olarak miadinda NSD ile 3080 gr
agirliginda dogan kiz olgunun anne babas1 arasinda birinci derece kuzen evliligi mevcut olup,
12 ve 8 yasindaki kardesleri de tekrarlayan pnomoni, persistan nazal semptomlar ve immun
yetmezlik siiphesiyle tetkik edilmekteydi. Postnatal yenidoganin gegici takipnesi 6n tanisiyla
20 gilin yogun bakimda yatirilarak kiivoz i¢i oksijen ile izlenen olgunun taburculuk sonrasi 25
giinlikken bronkopnomoni nedeniyle tekrar hastane yatisi olmustu. 47 giinliikken okstirtik,
kusma, beslenememe sikayetleriyle tarafimiza basvuran olgunun bagvuru esnasinda fizik
muayenesinde atesi 36,7 derece, kalp tepe atimi 130/dakika, oda havasinda saturasyonu 97,
tansiyonu 85/42 mm Hg ve dakika solunum sayis1 42 olup artmisti, subkostal ve interkostal
cekilmesi, burun kanadi solunumu mevcuttu, bilateral ralleri mevcuttu. Kardiyak muayenede
ozellik olmayip tartis1 25. persentilde saptandi. Kan sayimi ve biyokimyasal analizlerinde
ozellik saptanmadi. Pnomoni tedavisi sonrasi ilk yil i¢inde 3 kez hastane yatis1 gerektiren alt
solunum yolu enfeksiyonu Oykiisii ve tekrarlayan defalarda nebiil alma ve oral antibiyoterapi
alma Oykiisii olan olgunun yapilan ekokardiyografisi normal saptandi, 3 kez tekrarlanan ter
testleri normaldi. Reflii acisindan yapilan tetkiklerinde patolojik bulgu saptanmadi. Benzer
semptomlar1 olan kardesleri CVID? 6n tanisiyla kisa siireli IVIG tedavisi almis olup klinik
diizelme gozlenmemisti. Olgumuzun bakilan immunglobulinleri ve subgruplari, lenfosit alt
gruplari, antikor yanitlari normal olup 6n planda immun yetmezlik diisiintilmedi. Diizenli inhale
kortikosteroid tedavisine de yanit alinamayan olguya yapilan bronkoskopide sag brons
sisteminde sekresyon artigi saptandi. Persistan prodiiktif oksiiriik sikayeti olan hastaya ¢ekilen
akciger tomografisinde sag akcigerde konsolidasyon alanlari ve tomurcuklanmis agag
manzarasi, sol akcigerde bronsektazi saptandi. Olgumuz 2 yasina geldiginde dogan kardesinin
de term dogmasina ragmen yenidogan doneminde baslayan solunum sikintisinin, persistan
Oksiiriigiiniin ve nazal semptomlarinin olmasi iizerine tarafimizca takibe alindi. Mevcut
semptomlar ve siipheli aile 6ykiisli nedeniyle PSD 6n tanisi diisiiniilen olgu ve kardesleri i¢in
genetik analiz yapildi ve 4 kardeste de PSD ile iliskisi tanimlanmis olan CCNO mutasyonu
saptandi. Diizenli gégiis fizyoterapisi, salbutamol inhaler ve hipertonik salin nebiil tedavileri
baslanan olgunun ve kardeslerinin takibine devam edilmektedir.
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SOHUQ: PSD tanisi, sik tekrarlayan iist ve alt solunum yolu enfeksiyonlari olan ve nedenin bulunamadig: tiim hastalarda akla
gelmelidir. CCNO mutasyonunda silyalar ya yoktur ya da say1 olarak ¢ok azalmistir. Transmission elektron mikroskopi (TEM)

ve yiiksek hizli videomikroskop analizi (HSVA) yontemleri ile tan1 konulmasi zordur. Bu nedenle genetik analiz bu mutasyonu

tastyan PCD hastalarinin tanisinda ¢ok 6nemlidir.
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COCUKLARDA UZAMIS BAKTERIYEL BRONSIT BIR OKSURUK NEDENI
MIDiR?
EVET
Prof. Dr. Demet Can
Balikesir Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Allerji ve Gogiis Hastaliklar1 Birimi

Uzamus bakteriyel bronsit (PBB), okul 6ncesi ¢ocuklarda kronik balgamli 6ksiiriige neden olan
hastaliklarin baginda gelmektedir. Aslinda ¢ok uzun yillardir kronik bronsit, persistan
endobronsiyal enfeksiyon, prebongektazi isimleri ile tanidigimiz bu hastalik, ilk kez 2006
yilinda ¢ocuklarda bronkoskopi dahil tiim tetkiklerin yapildig: bir kronik oksiiriik ¢alismasinda
en sik saptanan etyolojik faktor olarak ortaya ¢ikmis ve tekrar tanimlanmistir. Sonrasinda
cocuklarda kronik Oksiirlik etyolojisine yonelik pek ¢ok arastirmada ilk siralarda saptanmasi
nedeniyle kronik oOksiiriik rehberlerinde yerini bulmustur. Baslangigta tani kriterleri arasinda
bronkoskopi ile alinan 6rneklerde mikroorganizmanin iiremesi sarti aranir iken bronkoskopinin
nispeten invaziv bir girisim olmasi ve dncesinde antibiyotik kullanildig1 i¢in 6rnek almanin
zorlugu gbz onilinde tutularak bu kriter kaldirilmistir. Yeni taniminda balgamli dksiiriige yol
acan diger spesifik nedenlerin semptom ve muayene bulgularinin olmamasi sart1 getirilmistir
(Tablo 1).

Hastaligin patogenezinde havayollarindaki bakteriyel biofilm tabakasinin yol agtigi kronik
notrofilik inflamasyon rol oynar. Hastalik Oncesinde gecirilen viral enfeksiyon ile
havayollariin yiizey morfolojisini bozan bir hasarlanma oldugu ve bunun haftalarca devam
eden silyer disfonksiyona yol agtig1 diisiiniilmektedir. Silyer disfonksiyon nedeniyle
uzaklastirilamayan sekresyonlar, bakteriyel biofilm tabakasina zemin hazirlamakta ve kronik
ndtrofilik inflamasyona neden olmaktadir.

Kronik oksiiriik nedeniyle refere edilen hastalarin %11-41’nde saptanan PBB igin en iyi bilinen
risk faktorii erken yasta krese baslamaktir. Havayollariin bu inatg1 ya da israrci enfeksiyonuna
yol acan bakteriler Tiplendirilemeyen Haemophilus influenzae (NTHi) (%38-61),
Streptococcus pneumoniae (%16-39), Moraxella catarrhalis (%19-51) ve Staphylococcus
aureus (%6-22) olarak siralanir. Koenfeksiyonlarda en sik saptanan virus ise Adenovirusdur.
Hastaligin belirtileri nefes darliginin eslik etmedigi, antbiyotikle diizelen ancak bir siire sonra
tekrar baslayan kronik balgamli oksiirtiktiir. Fizik muayene ruttle duyulabilir. Laboratuvar
tetkikleri yardimci olmadig: gibi akciger grafisi de spesifik degildir.

Tedavide 2 hafta yiiksek doz amoksisilin/klavulanat kullanilmas1 6nerilmektedir. Yeterince
etkili olmuyor ya da tekrarliyorsa tedavi 4-6 hafta siirecek sekilde tekrarlanmalidir. Yine yanit
alinamaz ya da tekrarlarsa taniyr gézden gecirmek ve bronsektaziyi arastirmak icin HRCT
istemek gerekir.

Hastaligin daha cok bir ekartasyon tanisi olmasi nedeniyle ilk tanimlandigi andan bugiine
PBB’nin aslinda bir semsiye tami oldugu altinda pek c¢ok hastaligi barindirdigi o6ne
striilmektedir. Ancak nefes darliginin olmamasi ile astimdan, uzun siiren antibiyotik tedavisi
Ve yagsin ilerlemesi ile tam olarak diizelmesi nedeniyle hafif form kistik fibrozis, primer silyer
diskinezi, kronik aspirasyon ve primer immun yetmezliklerden kolaca ayrilmaktadir. Kald ki
bu hastalik, ¢ok sayida bronkoskopiye dayanan plasebo kontrollii ¢aligmalar sonucunda
uluslararasi konik ksiiriik rehberlerine girmistir.
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Hastaligin siipiiratif akciger hastalii ve brongektaziye giden yolun ilk duragi oldugu
diistiniilirse tani ile ilgili tartigmalart bir yana birakip bu hastalik ile ilgili farkindaligi artirmak
ve etkili bir sekilde tedavi etmek hedefimiz olmalidir.

Tablo 1-Uzams Bakteriyal Bronsit (PBB) Alt Gruplar
PBB-mikro
4 haftadan uzun siiren devaml1 balgamli 6kstiriik
2-4 haftalik oral antibiyotik tedavisini takiben oksiiriigiin kaybolmasi
Balgam ve BAL sivisinda pozitif (tek) bakteriyel kiiltiir (10* CFU/mL)
PBB-klinik
4 haftadan uzun siiren devaml1 balgaml1 6kstiriik
2-4 haftalik oral antibiyotik tedavisini takiben oksiiriigiin kaybolmasi

Balgamli oksiirige yol agan diger spesifik nedenlerin semptom ve muayene
bulgularinin olmamasi

Tekrarlayan PBB
1 yilda 3 den fazla PBB atagi gegirilmesi
Uzamis PBB

2 haftalik antibiyotik kiirline cevap vermeyen, 4 haftalik antibiyotik ile diizelen PBB

25



Kaynaklar

1.

Kantar A, Chang AB, Shields MD, et al. ERS
statement on protracted bacterial bronchitis in children. Eur Respir J 2017; 24: 50(2).
pii: 1602139.

Protracted bacterial bronchitis in children. Tidsskr Nor Laegeforen 2017; 21: 137(14-
15).

Asilsoy S, Bayram E, Agin H, Apa H, Can D, et al. Evaluation of chronic cough in
children. Chest 2008;134(6):1122-1128.

Morice AH, Millgvist E, Bieksiene K, et al. ERS guidelines on the diagnosis and
treatment of chronic cough in adults and children. Eur Respir J 20202; 55(1): pii:
1901136.

Ishak A, Everard ML. Persistent and Recurrent Bacterial Bronchitis-A Paradigm Shift
in Our Understanding of Chronic Respiratory Disease. Front Pediatr 2017: 15 ;19.
Bush A. Persistent Bacterial Bronchitis: Time to Venture beyond the Umbrella. Front
Pediatr 2017: 11; 264.

Chang AB, Marchant JM. Protracted bacterial bronchitis is a precursor for
bronchiectasis in children: myth or maxim? Breathe (Sheff) 2019;15(3):167-170.
British Thoracic Society Cough Guideline Group. BTS guidelines: Recommendations
for the assessment and management of cough in children. Thorax 2008; 63: iiil - 15
CHEST Expert Cough Panel. Management of Children With Chronic Wet Cough and
Protracted Bacterial Bronchitis: CHEST Guideline and Expert Panel Report. Chest
2017; 151: 884 - 90.

26


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Kantar%20A%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28838975
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Chang%20AB%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28838975
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Shields%20MD%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28838975
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Shields%20MD%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28838975
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Shields%20MD%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28838975
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=ERS%2Bstatement%2Bon%2Bprotracted%2Bbacterial%2Bbronchitis%2Bin%2Bchildren
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Shields%20MD%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28838975
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Shields%20MD%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28838975
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Shields%20MD%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28838975
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28828815
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/18689594
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/18689594
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/18689594
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31515408
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31515408
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31515408
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Ishak%20A%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28261574
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Everard%20ML%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28261574
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28261574
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Bush%20A%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=29322037
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29322037
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29322037
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29322037
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Chang%20AB%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=31508153
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Marchant%20JM%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=31508153
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31508153

YENIDOGANLARDA AKCiGER ULTASONOGRAFISI
Dog. Dr Demet Terek

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklart ABD, Yenidogan Bilim Dali,
[zmir

Yenidogan yogun bakimlarda akciger ultrasonografisi; radyasyon maruziyetinin olmamasi,
yatak basi yapilabilir olmasi, kolay 6grenilebilmesi, hizli ve tekrarlanabilir olmasi nedeniyle
giderek artan oranda kullanilmaktadir. Akciger grafisine goére daha hizli tam1 konmakta,
solunum sikintis1 olan bebeklerin ayirici tanisinda ise birbirleriyle korelasyon goriilmektedir.
Akciger ultrasonografisi baglica 3 temel alanda kullanilmaktadir. Akciger hastaliklarinin
siiflamasinda, tanisinda, surfaktan ihtiyaci , surfaktan sonrasi ve torasentez uygulamalarinda
fonksiyonel olarak ve acil fonksiyonel uygulamalarda ¢alismalar bulunmaktadir.

Yenidoganlarda 7.5-13 lineer prob ile goriintileme yapilir. Sag ve sol hemitoraksta
midklavikiiler ve midaksiller hatta goriintiileme yapilir. Sagital ve transver kesitler kullanilir.
Tarama tipi belirlendikten sonra; plevral c¢izgi, plevral hareket ve akciger artefaktlar
degerlendirilmelidir. Yenidogan akciger hastaliklarina yonelik spesifik ve sensitif bulgularin
ayricl tani agisindan bilinmesi gerekmektedir. Saglikli ¢cocuklarda B ¢izgileri goériilmezken
yenidoganlarda fizyolojik ge¢is nedeniyle dogum sonrasi akciger sivisi atilana kadar 24-36 saat
B c¢izgileri goriilebilir. Respiratuvar Distres Sendromunda; bilateral beyaz akciger, plevrada
kalinlagsma, yenidoganin gegici takipnesinde; plevral cizgi diizgiin, ¢ift akciger noktasi ve
daginik B ¢izgileri goriilmektedir. Plevral effiizyonda; akciger cevresinde anekoik alan,
pnomotoraksta akciger kayma hareketi yoklugu ve B c¢izgileri yoklugu ve mekonyum
aspirasyon sendromunda; plevra altinda konsolidasyon gibi tan1 koydurucu bulgular1 bilmek
gerekir. Yine ozellikle kardiyak cerrahi sonrasi diyafram kasinin hareketlerinin ve entiibasyon
tiipiiniin yerinin degerlendirilmesinde de kullanilmaktadir.

Hastay1 takip eden klinisyen tarafindan ultrasonografinin yapilmasi ayirict tani agisindan
onemlidir. Yenidogan yogun bakimlarda; akciger ultrasonografisi ile ilgili ¢alismalar ve
deneyimler giderek artmaktadir.
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PRIMER SIiLYER DISKINEZi OLGU SUNUMU
Didem Ademhal TURHAL

Giris: Primer siliyer diskinezi (PSD), cogunlukla otozomal resesif gegis gosteren, siliya
yapisi ve fonksiyonlarinda bozulmaya sebep olan, sik otit, siniizit ve alt solunum yolu
enfeksiyonlart ile karakterize, klinik ve genetik heterojenite gosteren klinik bir tablodur.
Hastaligin tanisinda altin standart yontem bulunmadigindan tanida; nazal nitrik oksit 6l¢iimii,
yiiksek hizli videomikroskopi ile siliya fonksiyonlar1 incelemesi, immunfloresan boyama,
elektron mikroskopi ve genetik incelemelerin birlikte kullanilmasini 6nerilmektedir.

Olgul: Bronsektazi etiyolojisi nedeniyle tetkik edilen, ter testleri normal sinirlarda olan,
immiin yetmezlik saptanmayan, pankretik yetmezlik bulgusu olmayan yapilan tiim ekzom
dizileme analiz sonucu Kistik fibrosis transmembran regiilator (KFTR) geninde patojenik
olmayan homozigot mutasyon ve PSD hastaligina neden olan gende patojenik homozigot
mutasyonu saptanan, nazal NO diisiik, yiiksek hizl1 videomikroskopi sonucu PSD ile uyumlu
bulgulari olan PSD tanis1 alan iki kardes sunuldu.

Olgu2: Yenidogan déoneminde mekanik ventilasyon ihtiyaci, 2 ayliktan beri tekrarlayan akciger
enfeksiyonlari, situs inversus totalisi olan, ter testi normal sinirlarda, immiin yetmezlik
saptanmayan, anne-baba arasinda akrabalik Oykiisii ile birlikte anne , dede ve iki dayisinda da
bronsektazi dykiisii olan, skolyoz, kosta anomalisinin de esilik ettigi, iskelet displazisi agisindan
yapilan genetik incelemesinde siliyopati iliskili genetik mutasyonu saptanan bir olgu sunuldu.

Sonuglar: PSD ve KF, brongektaziye neden olan genetik nadir nedenlerin basinda yer
almaktadir. Yapilan ¢alismalarda PSD hastalarinda KFTR geninde de mutasyonun eslik ettigi
gosterilmistir. i1k olgu sunumuzda alt loblarda bronsektazi ile bagvuran, ter testi normal olan,
immiin yetmezlik ve diger nedenleri dislanan hastalarda kesin tani igin genetik incelemenin
tanidaki 6nemini, ikinci olgumuzla da iskelet displazisi olan, tekrarlayan alt ve iist solunum
yolu yakinmalari olan hastalarin silyopatiler agisindan degerlendirilmesinin gerekliligini
vurgulamak istedik.
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PNOMONININ SUPURATIF KOMPLIKASYONLARI
Prof. Dr. C Dost ZEYREK
Istanbul Yeni Yiizy1l Universitesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 BD

Cocuklarda gelisen pnomonilerin ¢ok biiylik kismi herhangi bir problem gelismeden
sonlanirken, bir kisminda komplikasyonlar gelisebilir. Bunlar;

* Nekrotizan pomoni (NP)
*  Akciger apsesi
» Parapnomonik plevral eflizyon
*  Ampiyem dir
Nekrotizan pnomoni (NP)

Konsolide akciger dokusunun nekroz ve likefaksiyonu ile karakterizedir. Toplumda gelisen
pnomoni (TPG) olgularinin %0,8-7’sinde goriiliir. Olgularin biiyiik kismi1 5 yas altindaki
cocuklardir. Olgular genellikle saglikli ¢ocuklardir. NP ‘nin gelisiminde rol oynayan etkenler
olarak bakterinin viriilansi, olguda astim varlig1 ve non-steroid antiinflamatuar ilag kullanimi
bildirilmistir. En sik goriilen etkenler as1 dis1 streptokok serotipleri ve s.aureus’dur.

Klinik bulgulart septik goriiniis, uzamis ve yiiksek ates, Oksiiriik, dispne, takipne ve
hemoptizidir. Perkiisyonda matite ve dinlemekle azalmis solunun sesleri ve brongial solunum
sesi almabilir.

Uygun antibiyotik tedavisine ragmen 48-72 saattir atesi devam eden ve inflamatuar markerleri
yiiksek olan ve NP disiiniilen hastalarda tani i¢in akciger grafisi ve Bigisayarli tomografi (BT)
cekilmelidir. NP’li hastalarda akciger grafisinde pndmatosel ve kaviter lezyonlar goriilebilir.
Eger akciger grafisi ile tan1 konulamaz ise BT ¢ekilmelidir. Etken olan mikrorganizmanin
saptanmasi i¢in kan ve respiratuar sekresyonlardan seroloik tetkikler, gram boyama kiiltiir ve
PCR yapilabilir.

Tedavide siv1 ve oksijen destegi, iv antibiyotik ve enfeksiyonunu agir oldugu olgularda IVIG
verilebilir. Antibiyotik tedavisinde optimal siire tam olarak bilinmemekle birlikte 1 ay kadar
devam etmesi gerektigi belirtilmektedir.

Masif hemoptizi, kavitelerin lobun %50’sinden daha fazlasini tutmasi ve biiyiik veya ¢oklu
tansiyon pnomotasel durumlarinda cerrahi tedavi uygulanmalidir.

Klinik iyilesme 2 ay, radyolojik iyilesme ise 5-6 ay kadar siirer.
Akciger apsesi

Piiriilan materyal iceren kalin duvarli kavitedir. Parankimdeki inflamasyonun ilerlemesi ile
nekroz daha sonrada kavitasyon ve apse gelismektedir.
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Primer ve sekonder olabilir. Primer, daha once saglikli altta herhangi bir neden olmayan
cocuklardir. Sekonder apselerde ise konjenital veya sonradan gelisen predispozan bir
patolojinin varlig1 s6z konusudur. En 6nemli predispozan faktorler aspirasyon, konjenital veya
sonradan gelisen kronik enfeksiyon durumlar (kistik fibrozis, PIY veya sekonder immiin
yetmezlik), akciger anomalileri (pulmoner sekestrasyon gibi) ve hava yollarina igten veya
distan bas1 durumudur.

En sik goriilen etkenler streptokok pnomonia, stafilokok aureus ve streptokok pyogenes’tir.
Aspirasyon olgularinda anaeroplar etken olarak karsimiza ¢ikmaktadir.

Klinik bulgular toksik goriiniim, uzamis ates, hipoksi, dispne, kotii kokulu balgam ve daha az
siklikta goglis agrist ve hemoptizidir. FM’de ates, krepitasyonlar ve perkiisyonda matite
saptanabilir.

Tan1 akciger grafisi ve BT, bronkoskopi ve kan kiiltiirii ile yapilmaktadir. Tedavide amprik
antibiyotik se¢imi olasi etkenler goz 6niine alinarak yapilmalidir. Genis spektrumlu penisilinler
ve vankomisin genellikle kullanilmaktadir. Antiyibiyotik tedavisinin siiresi klinik yanita gore
degismektedir. En az 4 hafta veya afebril olduktan sonra en az 2 hafta devam etmelidir.
Antibiyotik tedavisi ile diizelmeyen siddetli olgularda ve apsenin 6 cm’den biiyiikk oldugu
durumlarda cerrahi tedavi yapilmalidir.

Cocuklarda mortalite yetiskinlere gore daha azdir.
Plevral efiizyon ve Ampiyem

Plevral efiizyon TGP’lerin %]1’inde, hastanede yatan pnomonilerin %40°inda, ampiyem ise
pnémonilerin 1/150’sinde goriilmektedir. Kiigiik ¢ocuklarda daha sik gelismektedir. Pnmoniye
inflamatuar yanit sonucunda plevranin permeabilitesinde artis ve bunun sonucunda plevral
alanda s1v1 birikimi olmaktadir. Olgularin biiyiik kismi bakteriyeldir ve en sik goriilen etkenler
S.pnémonia, S. pyogenes ve S. aureus’dur. Fakat olgularin biiyiik kisminda etyolojik ajan
saptanamamaktadir.

Klinik bulgular antibiyotige yavas yanit, persistan ates, oksiiriik, takipne solunum sikintisi,
ploretik agr1 ve toksik goriiniimdiir. FM’de solunum seslerinde azalma, perkiisyonda matite,
etkilenen bolgenin lizerinde raller ve yeni ortaya ¢ikan hafif skolyozdur. Tan1 igin direkt akciger
grafisi ve ultrasonografi yapilmalidir. Gerekli goriilen olgularda 6zellikle akciger parankimini
degerlendirmek gerekiyorsa BT ¢ekilmelidir. AC grafisi taninin konulmasini saglar fakat basit
ve komplike olgular1 ayiramaz.

Etkenin elde edilmesi igin kan ve balgam kiiltiirii yapilmalidir. Fakat oran gok diisiiktiir. Gerekli
olgularda plevral siv1 drenaji yapilmalidir. Dekibiit ac grafisinde sivi miktar1 1 cm’den biiyiikse
torasentez yapilabilir. Elde edilen sivida biyokimyasal tetkikler ve gram boyama ve kiiltiir
yapilmalidir.

Kiigiik plevral efiizyonlar (dekibiit grafide <1 cm ve solunum sikintis1 olmayan olgular) ayaktan

genis spektrumlu antibiyotiklerle tedavi edilmelidir. Fakat eflizyon kiigiik olsa bile solunum

sikintis;, 6 aydan kiiciik ¢ocuklar, bakteriyemili olgularda ve ayaktan tedavi yetersizligi

durumlarinda ve orta/biiyiik plevral efiizyonlu olgular hastaneye yatirilarak tedavi edilmelidir.
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Hastaneye yatirilarak tedavi edilen olgularda amprik antibiyotik tedavisi S. pneumoniae,
toplumdan kazanilmig-MRSA ve S. pyogenes’i kapsamalidir. Aspirasyon siiphesi varsa
anaeroblari, hastane kaynakli ise gram negatifleri kapsayacak sekilde tedavi diizenlenmelidir.

Eger s1vi miktar1 toraksin yarisindan biiyiikse fakat lokiile degilse gogiis tiipii ile drenaj, eger
lokiile ise gogiis drenaji ile birlikte intraplevral fibrinolisis veya VATS veya agik torakotomi
ile dekortikasyon yapilmalidir

Tedavi siiresi 2-4 hafta veya atesin diismesinden sonra 10 giin olmalidir. 2-5 giin giin ates ve
gbglisten drenaj yoksa iv’den orale gecilmelidir.

Komplike olmayan plevral efiizyonlu olgularin biiyiik kismi1 biiytik sekel olmaksizin iyilesir.
Komplike plevral efiizyon daha 6nce saglikli cocuklarda mortalite %0-3diir. Dekortikasyon
nadiren endikedir. Plevral kalinlasma birkag ayda geriler.
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COCUKLARDA OBESITE VE UYKU
Dog. Dr. Ela Erdem Eralp
Marmara Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 BD

Obesite giinlimiizde 6nemli bir saglik sorunu olup siklig1r cocukluk yas grubunda artmustir.
Amerika Birlesik Devletleri’nde siklig1 2-5 yas arasi cocuklarda %13.9, 6-11 yas arasinda
%18.4 ve 12-19 yas arasinda %20.6’dir. Ulkemizde yapilan bir c¢alismada da 6-18 yas
cocuklarda ve ergenlerde 4 yil ara ile yapilan 6l¢iimlerde fazla kilolu ve obesite sikliginin arttigi
gozlenmistir (%15.4-%18 ve %3.9-%4.5).

Obesite; oksiiriik, nefes darlig1 ve egzersiz dispnesine yol agabilir, kardiyovaskiiler kondisyonu
azaltabilir, gégiis kafesinin restriksiyonuna yol acabilir, abdominal yag dokusu abdominal
kompresyona ve torasik ekspansiyonun azalmasina neden olabilir. Akciger hacimleri,
FEV1/FVC, reziduel hacim obez ¢ocuklarda azalirken, gaz hapsi artabilir. Uyku sorunlar1 da
obez ¢ocuklarsa siktir. Uykuda en sik horlama ve obstriiktif uyku apne sendromu gozlenir.

Obstriiktif uyku apne sendromu (OUAS): Uyku sirasinda uzamis kismi ve/veya aralikli tam {ist
havayolu obstriiksiyonu sonucu ventilasyon ve normal uyku paterninin bozulmasidir. Nedenleri
arasinda adenotonsiller hipertrofi, Down sendromu ve kraniyofasyal anomaliler gibi iist
havayolunu daraltan sebepler, ndromiiskiiler hastaliklar ve serbral palsili hastalarda goriilen
anormal tist havayolu kas tonusu, alerjik rinit, sigaradumanina maruziyet, astim ve obesite yer
alir. OUAS Cocuklarda en sik 2-8 yas arasinda %1-4 oraninda goriiliir, kiz ve erkeklerde sikligi
esittir. Obez ¢ocuklarda goriilme sikligi %13-59 ile daha fazladir. Obesite ve OUAS birbirlerini
tetiklemektedir. Patofizyolojisinde uyku apne ve obesite genlerinin etkikerli oldugu
diistiniilmektedir. Obesite {ist havayolunda yag depolanmasina, trakeal traksiyonun azalmasina,
oval iist havayoluna, iist havayolu kaslarinda yag birikimine ve ventilatuar kontroliin
etkileyerek OUAS’na yol agarken, OUAS ise azalmis fiziksel aktivite, insiilin direnci, grelin
diizeyinde artma, leptin diizeyinde artma, uyku boliinmesi ve aralikli hipoksiye neden olarak
obesiteyi tetiklemektedir. Sonug olarak, OUAS ve obesite sempatik aktivasyon ve oksidatif
stresi tetikleyerek kardiyovaskiiler hastaliklara neden olabilirler. Oesiteye bagli OUAS’ nde
geleneksel OUAS ile karsilastirildiginda giindiiz uyku hali, hipertansiyon, diger kardiyak
disfonksiyon, insiilin direnci ve psikiyatrik prolemler daha fazla; lenfoid hiperplazi ve
hiperaktivite daha az goriiliir.

Tanida altin standart polisomnografi olup, uyku laboratuvarlarinin yetersiz oldugu durumlarda
uygulamasi daha kolay, maliyetinin daha diisiik ve teknisyenin gerekmemesi nedeniyle evde
poligrafi de tanida kullanilabilir.

Semptom ve eslik eden morbiditesi olmasa da apne hipopne indeksi (AHI) >5 olan hastalar ve

AHI 1-5 olup kardiyovaskiiler ve norolojik morbiditesi olan, hayat kalitesi diisiik olan hastalar
tedavi edilmelidir. Obez hastalarda basar1 orani diisiik olsa da ilk uygulanacak tedavi segenegi
adenotonsillektomidir. Adenotonsillektomi tek basina adenoidektomi veya tonsillektomiye gore
daha etkindir. Katz ve arkadaslar1 yapilan bir ¢alimada adenotonsillektomi sonrasi biiylime
geriligi olan ¢ocuklarda kilonun normale dondiigi, kilolu ¢ocuklarda obesite riskinin arttig
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gostermistir. Medikal tedavi segenckleri arasinda kilo verme, farmakolojik tedavi ve noninvaziv
ventilasyon yer almaktadir.

Kaynaklar:

1- Clinical practice guideline: diagnosis and management of childhood obstructive sleep
apnea syndrome. Pediatrics 2002; 109: 704-712.

2- Kaditis AG, Alanso Alvares ML, Boudewyns A, et al. Obstructive sleep disordered
breathing in 2- to 18-year-old children: diagnosis and management. Eur Respir J
2016;47:69-94.

3- Kaditis A., et al.: Algorithm for the diagnosis and treatment of pediatric OSA: a proposal
of two pediatric sleep centers. Sleep Med 2012; 13: 217-227.

4- Childhood Obesity Facts, Overweight and obesity, www.cdc.gov.

5 Senol V, Unalan D, Bayat M, et al. Change in Reference Body Mass Index Percentiles
and Deviation in Overweight and Obesity Over 3 Years in Turkish Children and
Adolescents. J Pediatr Endocrinol Metab 2014;27:1121-9.

6- Lumeng JC, Chervin RD. Epidemiology of pediatric obstructive sleep apnea. Proc Am
Thorac Soc 2008;5:242-52.

7- Marcus CL. Pathophysiology of Childhood Obstructive Sleep Apnea: Current Concepts.
Respir Physiol 2000;119:143-54.

8 Verhulst SL, Jacobs S, Aetrs L, et al. Sleep-disordered Breathing: A New Risk Factor
of Suspected Fatty Liver Disease in Overweight Children and Adolescents? Sleep
Breath 2009;13:207-10.

9- Katz E, et al. Growth After Adenotonsillectomy for Obstructive Sleep Apnea: An RCT.

Pediatrics 2014;134:282-9.

34


http://www.cdc.gov/

TRAKEOOZEFAGEAL FISTULDE BESLENME
Emine ATAG

Trakeodzefageal fistiill (TOF) ve 6zefagus atrezisi (OA) en sik goriilen sindirim sistemi
anomalilerindendir. 1/2400-1/4500 dogumda 1 goriiliir. Ilk operasyonun yapildigi 1940’1l
yillardan bu yana hastalarin yasam siireleri uzamis, buna bagl olarak yasla birlikte artan
morbiditeler ve yasam kalitesi 6nem kazanmustir. OA ve TOF sadece yenidogan déneminin
cerrahi bir sorunu degildir, yasam boyu devam eden gastrointestinal ve respiratuar sorunlar ile
karakterize multidisipliner takip ve tedavi gerektiren Kklinik bir antitedir. Bu hastalarda
beslenme sorunlari, disfaji, 6zefageal dismotilite, gastroozefageal refli (GER), o6zefajit,
anastomoz darliklar1 en sik goriilen gastrointestinal komplikasyonlardir. Bu morbiditeler
nedeniyle bu hastalarin yonetiminde uygun bir beslenme plani ¢ok 6énemlidir.

TOF te yeme bozukluklari orofarengeal, zefageal veya davranigsal bozukluklara bagl olabilir.
Yapilan c¢aligmalarda yeme giicliikleri %6-79 oraninda saptanmustir, yasla birlikte siklik
azalmaktadir.

Aspirasyon, dismotilite, GER, o6zefagus c¢ikisinda darlik, 6zefageal inflamasyon yeme
giicliigiine neden olabilir. Fundoplikasyon da 6zefagus cikisinda fonksiyonel obstruksiyon
olusturarak disfaji ve beslenme bozukluguna yol agabilir. TOF’lii hastalarda sik goriilen
solunum problemleri aspirasyon riskini arttirarak yeme giicliigii olusturmaktadir. Son olarak da
giday1 agizda tutma gibi davranigsal sorunlar beslenmeyi zorlastirabilmektedir. Yutma giicliigii,
gida reddi, beslenme siiresinin uzun olmasi, beslenme sirasinda ya da sonrasinda oksiiriik,
besleme sirasinda kusma, aspirasyon yakinmalari olan hastalarda yeme giigliikkleri akla
getirilmelidir. Eozinofilik 6zefajit TOF lii hastalarda sik goriilmektedir, TOF lii hastalarda %17
oraninda bildirilmistir. Etyolojide genetik egilim, asit reflilye bagh 6zefagus mukozasinin
bariyer fonksiyonunun bozulmasi ve uzamis asit supresyon tedavileri rol oynamaktadir.
Semptomlar GER ile benzer oldugundan tanisi giictiir, eozinofilik 6zefajiti olan hastalarda
kusma, yutma giicliigii, siyanotik ataklar, fundoplikasyon ve tiiple beslenme ihtiyaci daha sik
goriilmektedir. Bu hastalarda ayrica striktiir gelisimine de daha sik rastlanilmaktadir. Bu
nedenle medikal tedaviye direncli refrakter reflii semptomlar1 olan hastalarda cerrahi 6ncesi
eozinofilik 6zefajit tanis1 diglanmalidir.

TOF tamili hastalarda goriilen yeme ve beslenme bozukluklarinda koruyucu ve &nleyici
tedaviye yonelik yapilmis randomize kontrollii ¢alismalar bulunmamaktadir. Genel olarak
rehberlerde nutrisyonel durumun iyilestirlmesi ic¢in ailelere psikolojik destegi de igeren
multidispliner bir yaklasim gerekli oldugu savunulmaktadir.

Bu hastalarda beslenmenin basarili olmasi igin karsilasilabilecek potansiyel sorunlar
bilinmelidir. Infantlarda alim giicliikleri, vokal kord paralizisi, larengeal cleftler ve eslik eden
diger konjenital anomaliler, ndrolojik gerilik ya da yutmada gelisimsel gerilik sonucu gelisen
orofarengeal disfaji/aspirasyona bagl olabilir. Yine bu yas grubunda tiiple beslenmeye bagh
isteksizlik, 6zefageal dismotilite, darlik ya da fundoplikasyon sonucu gelisen 6zefagus
obstruksiyonu, solunum sikintisina bagli emme-yutma-solunum koordinasyonunun bozulmast,
ozefageal inflamasyon, GER, gastrik dismotilite ve ilaclara bagli kusmaya bagli da alim
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giicliikleri geligebilir. Daha biiyiik cocuklarda etyoloji benzer olmakla birlikte dismotilite ve
0zefagus inflamasyonu daha sik goriiliir.

TOF’lii hastalarda cerrahi ve neonatal bakimin iyilesmesi, erken donemde baslanan yogun
enteral ve oral beslenme ile uzun donem malnutrisyon siklig1 azalmistir. Ancak eslik eden
kardiyak, genetik ve norolojik bozukluklar bu hastalarda malnutrisyon riskini arttirabilmektedir

Yeme ve beslenme sorunlarinin tanisinda baryumlu 6zefagus grafisi, endoskopi, ph-metre ve
impedans analizi, 6zefageal manometri yararlidir. Yutma sirasinda orofarengeal aspirasyon
diisiiniilen olgularda videofloroskopik yutma c¢alismasi, yutmanin endoskopik olarak
degerlendirilmesi kullanilabilir.

Tedavide asil amag yeme gii¢liigiine neden olan nedenin ortadan kaldirilmasidir. Bunun disinda
yeme rutininde belirli araliklarla degisiklik yapilmasi, siproheptadin gibi istah acicilarin
eklenmesi faydali olabilir. Orofarengeal aspirasyonu olan c¢ocuklarda kivam arttirict
kullanilmasi1 aspirasyon sikligi ve miktarim1 azalmaktadir. Kivam arttiricilar orofarengeal
aspirasyonu olan hastalarda kullanilmakla birlikte, gastrostomisi olan ve fundoplikasyon
yapilan hastalarda da yararli bulunmustur. Aspirasyonun azaltilmasina yonelik olarak
orogastrik tiiple beslenen hastalarda bolus beslenme yerine devamli beslenmenin de aspirasyon
riskini azalttigi gosterilmisir. Cocuklarda az ve sik beslenmenin yararli oldugu
gosterilememistir. Anne siitii ve formula ile beslenen bebeklerde reflii 6zelikleri agisindan fark
saptanmamistir. Ancak gastrostomili eriskin hastalarda yapilan c¢alismalar 1s18inda formula
tipinin etkili olabilecegi diisiiniilmektedir. GER’ e bagh yogun semptomlar1 olan hastalarda
medikal tedavi ve transplorik beslenme denenebilir. TOF’lii hastalarda fundoplikasyon %39-
59 oraninda yapilmaktadir. Anastomoz darligi ve uzun segment Ozefagus atrezisi olan
hastalarda, medikal tedaviye yanitsiz GER hastaliginda, transpilorik beslenmeye uzun siiredir
devam edilen hastalarda ve siyanotik ataklar varhiginda cerrahi tedavi Onerilmektedir.
Fondoplikasyon yapilan hastalarda disfaji sikligimmin arttigi ve bazi hastalarda biiyiimenin
olumsuz etkilendigi de bildirilmistir.

TOF’ lii hastalarda yeme ve beslenme sorunlar1 sik goriilmektedir, bu sorunlara yol agan
nedenlerin bilinmesi ve tedaviye yonelik multidispline bir aklasim ile uzun donem
komlikasyonlarin azaltilmas1 hedeflenmelidir.
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COCUKLUK CAGINDA INTERSTIiSYEL AKCIGER HASTALIKLAR: OLGU
SUNUMU

Gizem AKKUL

9 aylik, erkek hasta ates yiiksekligi, oksiiriik yakinmalari ile bagvurdu. 1 hafta 6nce baglayan
ates yiiksekligi IYE tanis1 ile parenteral antibiyoterapi baslanmus. Tekrar ates yiiksekligi ve hizli
nefes alma yakinmalari1 baslamasi lizerine hasta tetkik ve tedavi amaciyla servise yatirilmas.

6 aylikken hiperlipidemi saptanmus ve kardesinde liziniirik protein intolerans1 (LP)
olmasi nedeni ile tetkik edilmis. Hepatosplenomegali, pansitopeni, hiperamonyemi saptanmis.
Kemik iligi aspirasyonu hemofagositik lenfohistiyositoz (HLH) ile uyumlu saptanmis. LPI
tanisina yonelik mutasyon analizi gonderilmis. O donem hastanin solunum sistemine ait
yakinmasi olmamis. PA- Akciger grafisinde retikulonoduler goriiniim izlenmemis. Klinik ve
goriintliileme tetkikleri pulmoner alveolar proteinozis diisiindiirmeyip takip Onerilmis. 1 ay
sonra hasta, sol kulak akintis1 nedeniyle bagvurmus; klinik ve laboratuvar 6zellikleri ile HLH
atagi ile uyumlu olan hasta yatirilarak tedavi edilmis.

Ozgegmisinde, C/S ile miad 3300 gr dogum, beslenme ve asilar1 yasina uygun, motor
mental gelisimi yasina uygun. Soy ge¢misinde; anne 30 yasinda hipotiroidi tanist var. Baba 29
yasinda sag ve saglikli. 3 yasinda Kiz kardesi LPI tanil1 (Tan1 yasi: 1,5yas ). Akraba evliligi
yok.

Fizik incelemede kalp tepe atimi: 136/dk, Solunum sayisi: 68/dk, Tansiyon:95/65
mmHg, SpO2: % 87, Ates: 38,2°C, Antropometrik dlgiimleri yasina uygun saptandi. Soluk
goriiniimde, takipneik, oskultasyonda bilateral ronkus ve ekspirium uzunlugu duyuldu.
Hepatosplenomegali saptandi. Diger sistem incelemeleri olagan olarak egerlendirldi.

Laboratuvar incelemesinde WBC:3600 /mm?, Neu% 27.1, Lym% 50.2, Mono% 21.2,
Baso% 1.2, Eos% 0.3, Hb:8.5 g/dL, PLT:146 10"3/uL, Glukoz: 101 mg/dL, BUN: 5.7 mg/dL,
Kreatinin: 0.23 mg/dL, Urik Asit: 6.85 mg/dL, AST: 102 U/L, ALT: 14 U/L, Total Protein:
603 g/dL, LDH: 1958 U/L, Albumin: 2.93 g/dL, CRP: 1.4 mg/L, Amonyak: 156.6 ug/dL,
Sedimentasyon: 13 mm/h, Vendz kan gazinda pH: 7.46, pCO2: 34.4 mmHg, HCO3: 25.8
mmol/L, Lac: 2.3 mmol/L saptandi. Aerop kan kiiltiiriinde iireme olmadi. Solunum Viriis
Panelinde Parainfluenza tip 1 saptandi. PA- akciger grafisinde bilateral parankimde
retikulonoduler goriinlimle uyumlu yaygin dansite artiglart izlendi. HRCT’de her iki akcigerde
alveoler buzlu cam dansiteleri ve sagda plevral eflizyon, mediastinal ve bilateral aksiller lenf
nodlar1 ve hepatosplenomegali izlenmistir. Klinik ve tetkikler PAP ile uyumlu olarak
degerlendirildi. Tanisal ve terapotik amagli Bronkoalveolar lavaj yapildi. Lavaj sonrasi klinik
bulgularinda diizelme izlendi. Takipne geriledi ve oksijen ihtiyacinda azalma izlendi. Patolojik
incelemede; Sitolojik yaymalarda bronsiyal epitel hiicreleri mononiikleer hiicreler yani sira ¢ok
sayida sitoplazmlarinda kopiiksii materyal olan alveolar makrofajlar izlenip bu materyal PAS
ile olumlu boyanmistir. Pulmoner alveolar proteinozis ile uyumlu bulgular gdsteren bronsiyal
lavaj yaymalar1 olarak raporlanmistir. Boylece hastanin tanis1 Liziniirik protein intoleransi
zemininde Pulmoner Alveoler Proteinozis olarak degerlendirlmistir. Hastanin izlemi primer
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olarak Cocuk Metabolizma Hastaliklar1 Bilim Dali tarafindan yiiriitiilmektedir. Tarafimizca da
6 ay ara ile klinik izlemi devam etmektedir. Solunum sistemine ait yakinmasi bulunmamaktadir.

Pulmonar alveolar proteinozis (PAP) ilk tanimi 1958 te eriskin hastada alveolde biriken
lipoprotein materyal olarak yapilmistir. Cocuklarda konjenital, primer (otoimmiin and herediter
PAP), sekonder, idiopatik olarak 4 ayri1 formda tanimlanmistir. Bebek ve kiigiik ¢ocuklarda
stirfaktan metabolizma bozukluklari veya immiin yetmezliklerden kaynaklanirken yetiskinlerde
ise vakalarin biiyiik ¢ogunlugu otoimmiin kaynakli olmaktadir. LPI’ye bagli PAP konjental
nedenler arasinda yer almaktadir.

Lizinlirik protein intoleranst (LPI), lizin, arginin ve ornitin amino asit transport
defektidir. SLC7A7 genindeki mutasyondan kaynaklanmaktadir ve otozomal resesif kalitim
gostermektedir. Hastalar anne siitii alirken asemptomatik olup ek gidaya gecis sonrasi
semptomatik hale gelmektedirler. Protein alimi sonrasi bulant1 ve kusma yakinmalar1 gelisir.
Multisistemik  bir hastaliktir. Hastalar yenidogan doneminden yetiskinlige kadar
hiperamonyemik koma gibi akut bulgu ile ya da tan1 alamayan olgular biiyiime geriligi, hipotoni
gibi kronik bulgularla bagvurabilirler. Renal (tubulopati, renal yetmezlik), hematolojik
(pansitopeni, MAS), kemik (osteoporoz) ve gastrointestinal sisteme ait komplikasyonlar
goriilmektedir. Akcigere (fibrozis, PAP) ait komplikasyonlar hayati tehdit edici major
komplikasyon olarak tanimlanmaktadir ve kotlii prognozla iliskili bulunmustur. Tedavide
protein kisith diyet ve Na benzoat, Na fenol biitirat gibi nitrojen, amonyak birikimini 6nleyecek
medikal tedaviler verilmektedir. Diinya ¢apinda yaklasik 200 kiside rapor edilmistir. Prognoz
ne kadar erken teshis edildigine ve tedaviye ne kadar erken baslandigina baghdir.

Akciger bulgular baglica alveolar proteinozis, fibrozistir. Fibrozis, alveolar proteinozise
sekonder veya tip II epitel hiicrelerdeki anormal inflamatuvar yanita bagli direk etki ile de
gelisebilmektedir. PAP ise tiim LPI cocuklarda gelismemekle birlikte erken c¢ocukluk
déneminde bile gelisebilmektedir. Patogenez net degildir. Intraseliller NO birikimi
suglanmaktadir. PAP, genellikle solunum yolu enfeksiyonlart ile siddetlenen ve viral/bakteriyel
pnomoni ile komplike olan progresif dispne, takipne ve Oksiiriik ile bulgu vermektedir.
Radyolojik degerlendirmede diffiiz retikiilonodiiler dansite ve HRCT’de septal kalinlagsma ile
buzlu cam opasiteleri izlenmektedir. Patolojide BAL incelemesinde hiicre sayisinda ve kopiiksii
makrofajlarda artis ve PAS pozitif boyanma goriilmektedir. Tedavide GM-CSF bazi
caligmalarda etkili olmadig1 hatta klinik kotiilesmeye neden olabildigi baz1 ¢alismalarda ise
fayda saglandig: bildirilmistir. Bronkoalveolar lavaj ise en iyi terapdtik yaklasim olarak kabul
edilmektedir. Relapslar nedeniyle tekrarlayan lavajlar gerekebilmektedir.
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Pnémonin siipuratif komplikasyonlari-Olgu sunumu:

Gizem ALTAY

Oncesinde bilinen bir hastaligi olmayan 3 yas 3 ay erkek hastanin ilk hastane
basvurusundan yaklasik 10 giin dnce ates ve oksiiriik sikayeti baslamis. Oncesinde evde iist
solunum yolu enfeksiyonu olan birey ile temas1 varmis. Bu sikayetlerle dis merkeze basvuran
hastaya pndmoni tanisiyla klaritromisin ve seftriakson tedavisi verilmis. Tedavinin 3. giiniinde
sikayetleri devam edince tekrar hastaneye basvuran hastanin solunum sikintis1 olmasi iizerine
dis merkezde yogun bakim {initesine (YBU) alinmis. Yiiksek akimli nazal kaniil oksijen
tedavisi baslanan hastanin antibiyoterapisi piperasilin-tazobaktam, meropenem ve flukonazol
olarak diizenlenmis. Akciger grafisinde bilateral plevral sivi goriilmesi iizerine torasentez
yapilarak bilateral 70cc plevral sivi bosaltilmis. Eksudatif vasifta olan plevral siv1 kiiltiirtinde
iireme olmamis. Yatisinin 4. giliniinde genel durumunun kotiilesmesi nedeniyle tedavisine
Trimetoprim/sulfametoksazol ve kolistin eklenmis. Toraks Bilgisayarli Tomografisi(BT)'nde
nekrotizan pndmoni ile uyumlu bulgular saptanmis ve bilateral plevral effuzyon nedeniyle
gbgiis tiipii takilmis. Yatisinin 5. giiniinde hasta lleri tetkik ve tedavi amaciyla hastanemiz
Cocuk YBU’ne kabul edildi.

Kabul fizik muayenesinde rezervuarl maske ile 41t/dk O destegi altinda parmak ucu
saturasyonu %98 oOlgiilen hastanin takipnesi ve bilateral ral mevcudiyeti disinda patolojik
muayene bulgusu yoktu. Tam kan sayiminda Hemoglobin: 8,9 g/dL Beyaz kiire: 32,700 mm?
(%81 nétrofil, %10,9lenfosit, %7,8 monosit, %0,1 bazofil) Platelet: 661000 mm?; Bébrek ve
karaciger fonksiyon testleri normal; CRP 140,4mg/L. ve oksijen tedavisi altunda arteriyel kan
gazi normoventileydi. Hastanin nazofarengeal siiriintli 'Solunum Yolu Viral Bakteriyel Paneli'
(SVYBP) ve kan Kkiiltiir 6rnekleri alindi. D1 merkezde takilan gogiis tipleri gekildi, sag
hemitoraksa yeni takilan gogiis tiipiinden 100cc serohemorajik vasifta geleni oldu. Eksudatif
vasifta olan plevral sivinin kiiltlirlinde {ireme saptanmadi. Hastanin antibiyoterapisi
Vankomisint+tMeropenem+Levofloksasin olarak diizenlendi. Yatisinin 2. giiniinde hastanin sol
hemitoraksina Video Yardimli Torask Cerrahisi (VATS) islemi uygulandi, islem sonrasi hasta
izlemine entiibe olarak devam edildi. Plevral siv1 kiiltiirtinde iireme olmayan hastanin plevral
stvidan gonderilen SYVBP'nde S.pneumonia saptandi. Kabuliinde gonderilen nazofarengeal
siiriintii SYVBP'de ; influenza A-H1N1, Parainfluenza 1, Metapeumovirus A-B, Bocaviriis,
S.pneumonia, S.aureus saptandi. Hastanin tedavisine oseltamivir eklendi. Cekilen Toraks
BT'sinde bilateral nekrotizan pndmoni lehine degerlendirilen kaviter lezyonlar ve
konsolidasyon alanlar1 ve bilateral plevral effiizyon saptandi. Immunolojik degerlendirilmesi
yapilan hastanmn tetkikleri sonucunda primer immun yetmezlik diisiiniilmedi. izleminin
4.giinlinde geleni olmamas1 nedeniyle sag gogiis tiipii cekildi, 6.giinlinde sag pndmotoraks
gelismesi lizerine tekrar gogiis tlipli takildi. Konvansiyonel mekanik ventilasyon ve diger
kurtarma tedavi yOntemlerine ragmen oksijenizasyon indeksi 14 olan hastaya izleminin
7.glinlinde veno-vendz Ekstrakorporal membran oksijenizasyonu (ECMO) baslandi. ECMO
altinda izlemi sirasida 3 kez kisa siireli kardiak arrest olan hasta, izlemin 12. giiniinde ekstiibe
edilerek non-invaziv mekanik ventilasyon(NIV)'a gecildi fakat 19.giintinde NIV altinda
respiratuar asidoz gelismesi lizerine tekrar entiibe edildi. Antibiyoterapisi oseltamavir 5.giinde,
levofloksasin 24.giinde, kolistin 10.giinde kesildi. izleminin 30. giiniinde ECMO
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dekaniilizasyonu yapilan hasta 36.glinde ekstiibe edildi, sirasiyla sag ve sol gogiis tiipleri
cekildi, rezervuarli maske oksijen destegi ile YBU'den servise transfer edildi. Vankomisin ve
meropenem tedavileri kesildi. 41.glinlinde oksijen desteginden ayrilan hasta 44. giiniinde
taburcu edildi. Taburculuk sonrasi 4. ay poliklinik kontroliinde fizik muayenesi ve akciger
grafisi normal olarak saptandi.

Olgumuz saglikli ¢ocuk hastada pnomokok pnémonisi sonrasi gelisen nekrotizan
pnomoni, ampiyem, ARDS komplikasyonlar1 ve tedavisinde uygulanan VATS ve ECMO'nun
basarili yanit1 nedeniyle sunulmustur.
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Cocukluk Caginda Akciger Nodiillerine Radyolojik Yaklasim

Gonca KOC

Akciger nodiilii, cap1 3 cm’ den kii¢iik, degisken kontlir ve i¢ yap1 6zelliklerine sahip yogunluk artigi-
opasite olarak tanimlanabilir. Bilgisayarli tomografinin (BT) tiim diinyada artan kullanimi ve BT
teknolojisindeki hizli gelisme akciger nodiilleriyle karsilasma sikligin1 ve milimetrik boyutlarda dahi
olsa nodiillerin saptanabilirligini artirmaktadir. Boylece ¢esitli klinik durumlarda akcigerleri
goriintiilenen cocuklarda tesadiifi olarak saptanan akciger nodiillerinin nasil takip edilecegi konusu
glindeme gelmektedir.

Erigkin yas grubunda akciger nodiillerine radyolojik ve klinik yaklasimi planlayan Fleishner
kriterleri (2017) bulunmaktadir. Ancak c¢ocuk hastalarda tesadiifi saptanan nodiillere yaklasimda
kullanilabilecek diinyaca kabul gormiis bir ¢izelgenin olmamas ve erigkinler igin olusturulmus ilkelerin
cocuklara adaptasyonu gereksiz takip filmler, radyasyon maruziyeti ve olas1 sedasyon ihtiyaci gibi
olumsuz durumlara yol agabilmektedir. Bu nedenle c¢ocuk hastalarda akciger nodiilleri
degerlendirilirken olgu bazl yaklagim kabul gérmektedir.

Bilinen bir malignitesi ya da sikayeti, immiin baskilanmasi olmayan bir ¢ocukta tesadiifi saptanan
akciger nodiillerinin primer akciger malignitesi ile iligkili olma ihtimali oldukga diisiiktiir. Literatiirde
asemptomatik olup tesadiifi saptanan akciger nodiilii ile primer akciger malignitesi tanisi alan (Skuamoz
hiicreli kanser ve bronkoalveoler kanser) iki olguya rastlanmistir. Primer akciger disi malignitesi
bulunmayan bir ¢ocukta tesadiifi saptanan bir akciger nodiilii biiyiik olasilikla infeksiyon, inflamasyon,
skar ya da mikroatelektazi ile uyumlu olacaktir. Bu baglamda Pediatrik Radyoloji Toplulugu Torasik
Goriintilleme Komitesi 2015 yilinda yayinladigi makalelerde saglikli cocukta tesadiifi saptanan akciger
nodiillerinin olgu bazli degerlendirilmesi ve gereksiz BT takiplerinden kaginilmasini 6nermektedir.

Akciger dis1 malignitesi, immiin baskilanmasi, konjenital hava yolu malformasyonu varliginda
akciger nodiillerinin primer malignite, metastaz ya da invaziv enfeksiyonlar acisindan dikkatle
degerlendirilmesi gerekmektedir.

Bilinen primer malignitesi olan olgularda evreleme sirasinda ve takipte akciger BT de saptanan
nodiillerin metastatik mi yoksa benign karakterde mi oldugunu kesin olarak 6n gérmek ne yazik ki
miimkiin degildir. Intrapulmoner lenf nodlari bazi karakteristik 6zellikleri (fissiirlere yakin yerlesim,
koseli kontiir 6zellikleri, karina seviyesinin altinda yerlesim ve plevraya ince bir bantla tutunma gibi)
ile metastatik nodiillerden ayirt edilebilir. Bir diger benignite kriteri nodiillerin kalsifik olmasidir ki
cocukluk cag1 akciger digi maligniteleri bazi 6zel maligniteler disinda (6rn; osteosarkom) nadir olarak
kalsifikasyon igermektedir.

Sonug olarak, akciger nodiillerinin degerlendirilmesi ve takibi konusunda klinisyen-radyologun
yakin iletigsimi, hasta bazli yaklasim, hastay1 akciger grafisi ya da manyetik rezonansa yonlendirmek
gereksiz BT tekrar1 ve radyasyon maruziyetinin dniine gececektir.
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COCUKLARDA ALT SOLUNUM YOLU ENFEKSIiYONLARINDA
AKILCI
ANTIBIYOTIiK KULLANIMI
Handan Duman SENOL

Akiler ilag kullanimu ilk kez 1985 yilinda DSO tarafindan kisilerin klinik bulgularina ve
bireysel ozelliklerine gore uygun ilaci, uygun siire ve dozda, en diisiik fiyata ve Kkolayca
saglayabilmeleri seklinde tanimlanmistir. Akilc1 omayan ila¢ kullanmi hastalarin tedaviye
uyumunun azalmasina, ila¢ etkilesimlerine, ilaglara karsi diren¢ gelismesine, yan etkilerin
goriilme sikliginin artisina ve tedavi maliyetlerinin artmasina neden olur.

Cocuklarda trakeit, trakeobronsit, bronsit ve bronsiolit gibi alt solunum yolu
enfeksiyonlarinda %80-90 oraninda viriisler etkendir. Destek tedavileri ile ¢ogu kontrol altina
alinabilmektedir. Pnomonilerde ise viriisler daha sik etken olmakla beraber, bakteriyel
enfeksiyonlara da rastlanmaktadir. %20-40 oraninda ise kombine enfeksiyonlara
goriilmektedir. Hastanin yagina ve klinik bulgulara gore ampirik antibiyotik baglamak gerekir.
Viral pnomoniler bebeklik yas grubunda daha fazla goriilirken yas biiylidiikkge azalir.
Genellikle viral USYE sonras1 goriiliip toksik goriintii yoktur. Dinleme bulgular1 bilateral
yaygin olup hisilti (wheezing) eslik edebilir. Bakteriyel pnomoniler ise her yasta
goriilebilmektedir. Onceden viral USYE bulgulart eslik etmeyebilir. Ani baglangighdir ve
toksik goriiniim var. Dinleme bulgulari bir alana sinirlidir. Yan agrisi ve karin agrisi bulunabilir.

Antibiyotik baslarken rehberler esliginde yas grubuna, klinik bulgulara ve asilanma
durumuna uygun antibiyotikler segilmelidir. Ayaktan izlenebilecek 6 ay-5 yas arasi gocuklarda
amoksisilin 90 mg/kg/giin alternatif olarak amoksisilin-klavulanik asit 90 mg/kg/giin; atipik
pndmoni diisiiniiliiyorsa azitromisin 10 mg/kg/giin 1. Giin, diger giinlerde 5 mg/kg/giin 2-5giin
veya alternatif olarak klaritromisin 15 mg/kg/giin verilebilir. 5 yasindan biiylik ¢ocuklarda ise
yine amoksisilin ile birlikte makrolid baslanmas1 6nerilmektedir. Yatan hastalarda ise konjuge
pnomokok asis1 yapilmis hastalarda penisilin direnci diisiik oldugu i¢in ampisilin veya penisilin
g ilk tercihken, asis1 yapilmamis hastalarda ise seftriakson, sefotaksim +klindamisin ilk tercih
olmalidir. Tedaviye yanit 48 saatte degerlendirilmeli yanit yoksa uygun olmayan ya da uygun
dozda kullanilmayan antibiyotik, direncli mikroorganizma, komplikasyon gelisimi gdzden
gecirilmelidir.

43



AKCIGER NODULUNE NASIL YAKLASMALIYIZ
Olgu Sunumu
Uzm. Dr. Melih Hangiil

Cengiz Gokg¢ek Kadin Dogum ve Cocuk Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Gaziantep,
Tiirkiye

Giris:

Cocukluk caginda primer akciger tiimorleri oldukca nadir olup goriilme sikligir 100.000°de
0,049’dur. Cocuklarda bening akciger tiimorleri, malign akciger tiimorleri ve metastatik
timorlerin kendi aralarinda goriilme oranmi sirasiyla 1.4:1:11.1 seklindedir. En sik olarak
karsimiza metastatik akciger tiimorleri ¢ikmaktadir. En sik metastaz yapan tiimorler Willms
timori ve osteosarkomdur. Primer akcigerin maligniteleri ¢ocukluk donemi malignitelerinin
%0.19 olusturmaktadir. Cocuklarda primer akciger tiimorlerinin %75°i malign olup, 6liim orani
%30’dur. Semptomlarin olmamasi veya semptomlarin ortaya ¢ikmasinin spesifik olmayan
dogas1 nedeniyle siklikla klinik olarak siiphelenilmez. Cocuklarda akciger primer tiimorlerinin
spektrumu, yetigkinlerde goriilen akciger tiimorii tiplerinden oldukga farklidir. Cocuklarda en
stk goriilen primer akciger maligniteleri pleuropulmoner blastom ve karsinoid tiimordiir.
Cocuklarda nadirde olsa lenfoma akcigerde goriilebilmektedir. Mediastinal parenkimal veya
endobrongiyal yerlesimli olabilmektedir. Radyolojik olarak kitle, nodiill veya
konsolidasyonlarla seyretmesi nedeniylede bir¢ok hastaligin ayrici tamisinda diisiiniilmesi
gerekmektedir

Pre-op degerlendirme sirasinda, herhangi semptom olmayan hastada, insidental olarak
akcigerinde saptanan nodiiller sonrasi plazmablastik lenfoma tanis1 alan olgu sunulmustur.

OLGU:

9 yasinda kiz hasta epilepsi, kortikal gorme kaybi, mikrosefali, otizm nedeniyle takipli hasta
yapilan genetik testinde DIAPH1 geninde homozigot mutasyon tasidigi bulunmus. Hasta sik
tekrarlayan alt solunum yollar1 enfeksiyonu olmasi nedeniyle yapilan incelemesinde
bronsektazi saptanmis. Hastanin tan1 aninda yapilan bronkoskopik incelememside normal
bulunmus. Hasta pediatrik noéroloji, ve pediatrik gogiis hastaliklar1 takibinde. Hastanin 5 ay
once yapilan kontrollerinde c¢ekilen PAAG sinde solda alt zonda bronsektatik degisiklikler
disinda bir bulgusu yok. Hastanin dislerinde c¢liriik olmasi nedeniyle pre-op degerlendirme
oncesinde dis merkezde cekilen PAAG akcigerinde bileteral nodiilleri olmasi nedeniyle
tarafimiza yonlendirildi. Hastanin yapilan sorgulamasinda ates, kilo kaybi, gece terlemesi,
nefes darlig1 yok. Sadece bronsektazisine bagli olan karakterinde degisim olmayan balgamli
okstileri devam etmekte. Fizik muayenesi: Boy:122 cm (3-10 p), Kilo: 21(3-10 p). Ates:36,7°C,
KTA:116/dk ,SS:28/dk. Genel durumu iyi, bilinci agik, aktif. Mental retardasyon mevcut. Bag
boyun: mikrosefalis var, bileteral géreme kayb1 mevcut. Orafarinks dogal, LAP yoktu. Solunum
sistemi: Ral-ronkiis yok. Rattle mevcut. Sol alt zonda ise solunum seslerinde azalmasi var.
KVS: S1-S2 dogal, ritmik, ek tfiirm yok. Batin: Rahat, Hepatosplenomegalsi yok.
Laboratuvar: Hemoglobin: 10,6 g/dl 16kositti 5670/ml,notrofil: 4470/ml, lenfosit: 720/ ml
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CRP: 22Diger rutin biyokimyasal degerleri normal sinirlardaydi.Hastanin cekilen toraks
tomografisinde solda 2 adet sagda 1 adet nodiiler lezyonu mevcuttu. Hastada akciger de
multiple nodiilleri olmas1 nedeniyle metastaz i¢in tiim viicut MR taramasi yapildi. Herhangi bir
odak bulunamadi. Hastanin akcigerdeki lezyonlarindan girisimsel radyoloji tarafindan 6rnek
alindi. Plazmablastik lenfoma olarak tanis1 konuldu.

Sonug olarak, pulmoner kitle veya nodiil radyolojisine sahip olgularda nadir de olsa pulmoner
lenfoma tanis1 da diistiniilmeli, hastaliga 6zgiin evreleme, tedavi yanit1 ve rekiirens riski nedeni
ile tanisal yaklasim, tedavi ve takipler dikkatli planlanmalidir.
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PRIMER SILIYER DiSKINEZi HASTALARININ TANI, TEDAVi VE
IZLEMINDEKI YENILIKLER

Dr Nagehan Emiralioglu
Hacettepe Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali

Primer siliyer diskinezi (PSD), siliya yapisinda ve fonksiyonlarinda bozulmaya bagli kronik alt
ve st solunum yolu enfeksiyonlar: ile karakterize, klinik ve genetik heterojenitesi olan ve
siklikla otozomal resesif gegis gosteren klinik tablodur.

Primer siliyer diskinezi hastaligimin Avrupa’da sikligi 1:10.000-15.000 oraninda tahmin
edilmektedir. Bu durumun en énemli nedeni standart bir tan1 yaklasiminin olmamasidir. Bunun
yaninda akraba evliliklerinin yiiksek oldugu toplumlarda prevalansinin yiiksek oldugu
bilinmektedir. Son yillarda yapilan klinik ¢aligmalar ve aragtirmalar hastaligin farkindaliginin
artisina neden olmustur; ancak tanit yontemleri ve tarama testlerindeki gelismelere ragmen
hastalarin %30’u tan1 alamamaktadir. Su ana kadar hastaliga neden oldugu gosterilen 45 gende
mutasyon tanimlanmaistir.

Yenidogan doneminde agiklanamayan solunum sikintisi, erken baglangicli persistan nazal ve
pulmoner semptomlar1 olan, agiklanamayan bronsektazisi olan hastalarda, PSD aile dykiisii
olanlarda, infertilite ile gelen hastalarda PSD akla gelmelidir. Lateralizasyon bozuklugu,
konjenital kalp hastalig1 ile gelen kronik solunum problemleri olan hastalarda PSD etiyolojide
diisiiniilmelidir. Hastaligin tanisinda altin standart yontem bulunmadigindan; tani birgok testin
birarada kullanilmasi ile konulabilmektedir. Avrupa ve Amerika solunum dernekleri tanida
nazal nitrik oksit 6l¢limii, yliksek hizli videomikroskopi ile siliya fonksiyonlar1 incelemesi,
immunfloresan boyama, elektron mikroskopi ve genetik incelemelerin birlikte kullanilmasini
onermektedir. Genetik incelemeler %30 olguda taniy1 koymada yeterli olmadigindan, genetik
incelemesi normal olan klinik bulgular1 uyumlu bazi olgularda nazal nitrik oksit dl¢iimii ile
birlikte elektron mikroskopik inceleme veya iki ya da ii¢ defa tekrarlanan yiiksek hizli
videomikroskopi yontemi tanida faydalidir. Tanida yeni kullanilmaya baslanan ii¢ boyutlu
elektron tomografi, elektron mikroskopisi normal olgularda yararhdir.

Primer siliyer diskinezide altta yatan siliya yapisindaki bozukluk ve fonksiyonlarini diizeltmeye
yonelik tedavi yaklasimlari olmadigindan tedavinin amact pulmoner alevlenmeleri 6nlemek ve
hastaligin ilerleme hizin1 yavaslatmaktir. Primer siliyer diskinezi tedavisi ile ilgili randomize
kontrollii caligmalar bulunmadigindan tedaviler bozulmus mukosiliyer klirense yol agan kistik
fibrozis ve kistik fibrozis dis1 bronsektazilerin tedavilerine dayanarak onerilmektedir. Kistik
fibrozis ve kistik fibrozis dis1 bronsektazilerde oldugu gibi hastanin egitimi, hava yolu
temizleme tekniklerinin Ogretilmesi tedavinin temelini olusturmaktadir. Sigara i¢iminin
onlenmesi, influenza ve pndmokok asilar1 6nerilmektedir. Hastaligin tedavisinde mutasyon
saptanan genlere yonelik diizeltici tedaviler ile ilgili ¢alismalar devam etmektedir.

Primer siliyer diskinezi hastalar1 6zel merkezlerde 3-6 ayda bir izlenmeli ve ii¢ ayda bir
spirometri, mikrobiyolojik ¢alismalar (balgam incelemesi), solunum yolu tedavi teknikleri
degerlendirilmelidir.
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Spirometri kolay olmakla birlikte; 6zellikle kiiglik ¢ocuklarda solunum fonksiyonlarinda
diismenin saptanmasinda duyarli bir yontem degildir. Bu nedenle de hastaligin yayilimimi ve
ciddiyetini gostermede yiiksek ¢oziiniirliikli akciger tomografisi faydalidir. Klinik endikasyonu
olan olgularda yiiksek ¢oziiniirliiklii akciger tomografisi tan1 aninda onerilmektedir. Akciger
grafisi yeterince hassas olmadigindan pulmoner alevlenme dénemi disinda onerilmemektedir.
Akciger temizleme indeksi PSD’de akciger hastaliginin izlenmesinde kullanilabilecek invaziv
olmayan bir yontemdir. Yasla birlikte akcigerdeki yapisal degisikliklerin ilerlemesi ve solunum
fonksiyon testlerinde diisme beklendiginden hastalarin klinik izlemi 6nemlidir.

Ust hava yollarinin izlenmesinde ¢ocuklarda alt1 ayda bir, eriskinlerde yilda bir isitme testi
yapilmalidir. Primer siliyer diskinezi hastalarinda obstriiktif uyku apne sendromu gibi uyku
iliskili solunum problemleri sik goriildiigiinden bu a¢idan da hastalar sorgulanmalidir.

Primer siliyer diskinezide hastaligin ciddiyeti ve solunum fonksiyonlarinda kdtiilesme, kistik
fibrozis ile karsilastirildiginda uygun tedavi altindaki hastalarda daha yavastir. Primer siliyer
diskinezinin genotipik ve fenotipik heterojenitesinden dolay1 hastaligin ciddiyeti ve hastalarin
yasam siiresi farklilik gostermektedir. Primer siliyer diskinezi hastalarinin biiyiik boliimii uygun
tedavilerle yasamini normale yakin siirdiirmektedir. Hastalarin az bir bdliimiinde ciddi
bronsektazi, son donem akciger hastalig1 gelismekte ve akciger transplantasyonu yapilmazsa
erken yasta kaybedilmektedir.
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COCUKLARDA UYKUDA SOLUNUM PROBLEMLERINDE OZEL GRUPLAR:
DOWN SENDROMLU HASTALARDA UYKUDA SOLUNUM PROBLEMLERI

Dr. Nilay Bas ikizoglu

Stireyyapasa Gogiis Hastaliklar1 ve Gogiis Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi
Cocuk Gogilis Hastaliklar

Down Sendromu (Trizomi 21) en sik goriilen kromozom say1 anomalisi olup prevalansi 1/
650- 1/1000 olarak bildirilmektedir. Down sendromu olan ¢ocuklarda hipotonisite, orta yiiz
hipoplazisi, maksiller hipoplazi, dar farinks, relatif makroglossi, dilin geriye yerlesimi,
lenfoid hiperplazi, faringeal kaslarda hipotonisite ve obezite gibi faktorler nedeniyle
obstruktif uyku apne sendromu (OUAS) normal populasyona gore cok daha sik
goriilmektedir. Calismalarda Down sendromlu ¢ocuklarda obstriiktif uyku apnesi (OUA)
siklig1 %24-%95 arasinda bildirilmistir. Santral apne, obstriiktif hipoventilasyon ve uyku
sirasinda hipoksemi de normal popiilasyona gore daha siktir. Buna ek olarak Cocuk Uyku
Aliskanliklart anketinin uygulandigi ¢alismalarda Down sendromlu ¢ocuklarin sik uyanma,
kendi yataginda uyumama, yaninda erigkin bir olmadan uyumama, eniirezis, glindiiz uyku
hali gibi uyku sorunlar1 %76’ya ulasan oranlarda saptanmustir.

Obstruktif uyku apne sendromu biiylime gelisme geriligi, pulmoner hipertansiyon, kor
pulmonale, norokognitif bozukluklar, davranis bozukluklari, diisik IQ skorlar1 gibi
morbiditeler ile yakindan iligkili ciddi bir saglik sorunudur. Down sendromunda bazalde
de benzer sorunlarin olmasi, OUAS eklendiginde morbiditenin artmasina sebep olmaktadir.
Down sendromlu ¢ocuklarda uyku apne sendromuyla iliskili olarak yonetici islevlerde
diisiikliik, sozel 1Qda diisiikliik gosterilmistir. Ortalama yasam beklentisi 20. yiizyilin
basinda onlu yagslar iken giiniimiizde 60 yasa yakindir. Bu nedenle daha saglikli bir eriskin
donemi i¢in sekonder komplikasyonlarin 6nlenmesi 6nem kazanmistir. OUA agisindan
yiksek risk tasidiklarindan tiim Down sendromlu ¢ocuklara uyku caligmasi yapilmasi
onerilmektedir.

Obstruktif uyku apnesi sendromu tanisinda 6ykii ve fizik muayene bulgularmin duyarlilig
ve Ozgilligli distktiir. Down sendromlu ailelere ¢ocuklarinin uyku sorunlarim
degerlendirdikleri bir anketin uygulandig1 calismada, ailelerin %69°u herhangi bir sorun
bildirmemistir, ancak bu gruptakilerin %354’iinde polisomnografi anormal bulunmustur.
Sorun bildiren ailelerde ise obstruktif uyku apne oram1 %36 saptanmistir. Takip eden
caligmalarda semptom ve muayene bulgularinin kesin tani saglamadigi gosterilmistir.
Tanida altin standard gece uyku laboratuvarinda yapilan polisomnografidir. Ancak
polisimnografinin uzmanlik gerektiren pahali bir tetkik olmasi, ¢ocuk uyku
laboratuvarlarinin sayisinin azligi alternatif yontemlerin aragtiritlmasini zorunlu kilmastir.
Son yillarda poligrafi ile yapilan ¢alismalar artmaktadir.
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Down sendromlu cocuklarda obstruktif uyku apne sendromu genel populasyona gore
olduke¢a sik goriilmektedir. Buna ek olarak bu cocuklarda orta-agir uyku apne sendromu
sikligr fazladir. Tedavide ilk secenek adenotonsiller hipertrofisi olan ¢ocuklarda
adenotonsillektomidir. Ancak yapilan caligmalarda adenotonsillektomi sonrasi rezidiiel
obstruktif uyku apnesi sikligt %50-75’e varan oranlarda bildirilmektedir. Down
sendromunda yapisal Ozellikler nedeniyle birden fazla noktada obstriiksiyon varligi,
obezite, hipotonisite gibi faktdrler bunda rol oynayabilir. Son yillarda anestezi esliginde
uyku endoskopisi ile hava yolu dinamik olarak gézlemlenerek obstriiksiyonda rol oynayan
diger anatomik faktorler saptanmaktadir. Rezidiiel apnesi olanlarda veya
adenotonsillektomiye uygun olmayan hastalarda gece uykuda CPAP/BPAP uygulamasi
onerilmektedir. Buna ilaveten uygun vakalarda montelukast ve nazal steroid uygulamasi,
kilo verilmesi, lingual tonsillektomi, supraglottoplasti, dil kokii cerrahisi gibi yontemler
uygulanabilir. Son yillarda Down sendromlu ¢ocuklarda tedavide miyofonksiyonel terapi,
hipoglossal sinir uyarilmasi yontemleri giindemdedir.

Sonug olarak Down sendromlu ¢ocuklarda obstriiktif uyku apne sendromu ve diger uyku
sorunlart genel popiilasyona goére oldukca sik goriilmekte ve ciddi morbiditeye sebep
olmaktadir. Tarama i¢in her Down sendromlu c¢ocuga polisomnografi yapilmasi
onerilmekle beraber bu tetkikin yapilabildigi ¢ocuklar az sayidadir. Tedavide uyum ve
basar1 oranlar1 degismektedir ve rezidiiel hastalik siktir. Bu agidan hastalarin izlemi
onemlidir. Down sendromunda tarama amaclhi uyku c¢alismalarinin yayginlastiriimasi ve
uyku bozukluklarinin bu popiilasyonda tanisi, seyri ve tedavisi ile ilgili kapsamli
caligmalara ihtiya¢ vardir.
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COCUKLARDA ZOR ASTIM
Dr. Ozkan Karaman

Astim
Astim prevalansi son 10 yilda iki kat oraninda artmistir. Cocukluk yas grubunda %10, eriskin
yas grubunda %5 oraninda goriilmektedir.

Tanim- Kontrolsiiz Astim

Yilda >1 defa hastaneye yatis,yilda >2 defa oral steroid gerektiren atak ya da zayif semptom
kontrolii (Sik tekrarlayan semptomlar, Sik rahatlatici ilag kullanimi, Aktivite kisitligi, Gece
uyanmalari) olan hastalardir.

Tamm- Tedavisi Zor Astim

GINA 4. veya 5. basamak tedavisine ragmen kontrol altina alinamayan, semptom kontrolii ve
agir atak riskini azaltmak icin orta/agir doz IKS’ye ek ikinci kontrol edici ila¢ ya da idame
olarak oral steroid kullanmak zorunda olan olgulardir.

GINA

Tedavisi zor ve agir astim i¢in ilk cep kilavuzu 2018 yilinda basilmistir.

Kitabin Tiirkge redaksiyonu Dr. Arzu Yorgancioglu ve Ipek Kivileim Oguziilgen tarafindan
yapilmisg olup, ergenler ve yetiskinler i¢in hazirlanmistir. < 12 yasi igermemektedir.

Tedavisi Zor Astim # Zor Hasta

Tedaviye uyum, yanlis inhaler teknigi, sigara kullanimi,ek hastaliklar ve yanlis tanty1 mutlaka
tekrar tekrar sorgulamak gerekmektedir.

Agir Astim

Geriye doniik bir tanidir.

Hastalarin yasam kalitesini oldukga kétii etkilemekte, kisiye ve iilkelere ciddi ekonomik
maliyet getirmektedir.

ABD’de ileriki yirmi yilda 1.5 trilyon dolar maliyeti olacag: diisiiniilmektedir.

Hastanin uyumu ve inhalerin dogru kullanimina odaklanildiginda pek ¢ok hasta agir astim
tanisindan uzaklasmaktadir.

Agir Astim Fenotipleri

Agir astimli hastalarin % 40’11 olusturmaktadir.

Infant déSnemde baslangi¢ olmast, yiiksek serum IgE diizeyleri, Alerjen spesifik IgE ve deri prik
testi pozitifligi olmasi,siklikla mantar duyarliligi ile prezentasyon (agirlikli olarak Aspergillus)
gostermesi tipiktir.

Balgamda eozinofil ve nétrofil artis1 genellikle goriilmektedir.

Agir alerjik astimda tip 2 yardimci T hiicrelerin(Th2) aktivasyonu

IL-4, IL-5, IL-13 gibi sitokinlerin ve IgE iiretimi i¢in B hiicrelerde izotip doniigiimii s6z konusu
olup Th2 yiiksek bir endotiptir.

Periostin ve fraksiyone eksale nitrik oksit(FeNO) iyi biyobelirtecler olarak saptanmuigtir.

Tedavisi Zor Astim

Zor astim tanis1 diisiiniilmekte ise hangi asamada olursa olsun uzman doktora ya da agir astim
klinigine yonlendirilebilir. Astim tanis1 kesin mi gézden gegirilmeli ve ayirict tanilar akilda
tutulmalidir.
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Son yillarda yapilan bir ¢alismada “’Dur, bak, dinle 6nerisi’’ giindeme gelmistir. Tanida ve
fenotipte kesinleserek gerekli vakalarda bronkoskopi ile sitokin tayini yaparak
bireysellestirilmis tedavi ile uygun gerekge ile biyolojik ajan kullanimi1 6nerilmektedir.

Cocuk ve ailenin tedaviye uyumu mutlaka sorgulanmalidir. Yapilan ¢alismalarda 6 aydandaha
uzun kontrollerin bu hastalar i¢in uygun olmadig1 goriilmiistiir.

Klinik Yaklasim

Tedaviler- Tiotropium

Zor astima eslik eden kronik hava akimi kisitliliginda, non-eozinofilik inflamatuvar tipte,
IKS+LABA kombinasyonuna ragmen kontrol altina alinamayan astimda 6 yas ve iizeri
hastalarda endikedir.

Uzun etkili antikolinerjik olmasi nedeni ile agiz kurulugu yan etkisi bulunmaktadir.

Tedaviler- Lokotrien Reseptor Antagonisti
Aspirin duyarli astim fenotipi olan zor astim hastalarinda onerilmektedir.
Bazal l6kotrien liretiminin fazla olmasi nedeni ile tedaviye daha iyi yanit alinmaktadir.

Tedaviler- Oral Kortikosteroid

Miimkiin oldugunca en diisiik dozda tutulmalidir. Yan etkiler agisindan giin asir1 tedavi planlari
denenebilir fakat yan etkileri agisindan risklidir.

Obezite, diyabet, osteoporoz, katarakt, hipertansiyon, adrenal supresyon, depresyon uzun siireli
kullanimda; kemik kiriklari, enfeksiyona egilim, tromboembolizm riskinin artmasi, uyku
bozukluklari kisa donemde en sik goriilen yan etkileridir.

Tedaviler- Makrolid

> 3 hafta makrolid tedavisi hastalarin FEV1 diizeylerinde 6nemli bir degisikligine yol agmazken
sabah PEF degeri ve semptom kontrolii, yasam kalitesi skorlar1 ve brons hiperaktivitesinde
diizelme olduginu gosteren erigkin ¢caligmalari mevcuttur.

Agir notrofilik astimda etkili olabilmekle beraber potansiyel antibiyotik direnci akilda
tutulmalidir.

Tedaviler- Bronsial Termoplasti

Hava yolu duvarina 1s1 kontrollii radyofrekans enerji uygulanarak primer olarak havayolu
remodellingini hedefleyen endoskopik bir islemdir.

Zor astim1 olan hastalarda proteaz aktive reseptor aracili yolakla havayolu diiz kasinda artis
oldugu ve hava yolunda daralmaya neden olan diiz kas, noroendokrin epitelyal hiicreler,
submukozal sinir uglar1 gibi yapilar downregiile edilerek hastalik kontroliinde iyilesme
saglandig1, orta-agir astimli hastalarin yasam kalitesinde iyilesme ve alevlenme sayisinda
azalma oldugu gosterilmistir.

Biyolojik Ajanlar

Anti IgE, anti IL-4 ve anti IL-5 endikasyonlar belirtilmistir.

Tedavi Plam

Dort ay baslangig tedavisi onerilmektedir. 4. ayin sonunda yanit belirsizse 6-12 ay daha tedavi
ile yanit izlenebilir.Yanit yok ise tedavi kesilir. Bagka biyolojik ajan gerekli ise diigtiniilmelidir.
3-6 ayda bir tedavi yanit1 degerlendirilmesi (SFT, atak sayisi, hasta memnuniyeti)

11k olarak oral steroid azaltilmali, en son hedef orta doz IKS
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12 ayin sonunda orta doz IKS ile klinik stabil ise tedavinin durdurulabilecegini belirten
calismalar mevcuttur.

Diger Biyolojikler?? Tedaviler??

IL-13 ve IL-17 hedef alan tedaviler su anda kilavuzlara girmedi.

Metotreksat,Siklosporin A,Azatioplirin,Etanercept ve Tacrolimus ile ilgili calismalar olsa dahi
su an i¢in kilavuzlarda yeri yoktur.
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KiSTiK FIBROZISTE BESLENME

Uzm. Dr. A.Pinar Ergenekon

Marmara Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar

Kistik fibrozisli (KF) hastalarda beslenme durumunun diizeltilmesi, yasam kalitesini ve
siiresini arttirmak ve akciger fonksiyonlarinin devamliligini saglamak agisindan ¢ok
onemlidir. Beslenme destek ve tedavisinin hedefleri yasa goére boy ,yasa gore agirlik
degerlerini olmas1 gereken degerlere ulastirabilmek ve bu degerlerde tutmak; artan besin
enerji gereksinimini saglamak; emilim bozuklugunu en az diizeye indirerek enerji kaybini
azaltmak; terle kaybolan elektrolitleri yerine koymaktir. Bu nedenle , kistik fibrozisli
hastalarin multidisipliner tedavi yaklagimi icinde beslenmelerinin desteklenmesi ¢ok
onemlidir.

Malniitrisyon , yetersiz agirlik kazanimi, sik gecirilen enfeksiyonlar, tiiketilen besin
Ogelerinden yeterince yararlanamama ve malabsorbsiyon nedeniyle enerji , protein ve yag
ithtiyaci artar. KF’li hastalarin normal kisiler i¢in 6nerilen giinliik enerjinin %120- 150’sini
almalar1 Onerilmektedir. Nutrisyon eksikliginin sonuglari: Solunum kas fonksiyonlarinda
bozulma, egzersiz toleransinda azalma, immun disfonksiyon/yetersizlik, vitamin eser element
mineral eksikligine bagli morbidite, biiylime geriligi, kognitif fonksiyonlarda bozulma ve
yasam beklentisinde azalmadir.

PROTEIN

Doku gelisimine ,emilim bozukluguna, akciger hastaligina bagli olarak protein yikimi artar ve
hastalarda serum albumin diizeyleri diiser. Giinliik proteinin %75°1 hayvansal kaynaklardan
gelmelidir (Et, siit vb).

KARBONHIDRATLAR

Giinliik diyetle alinan enerjinin %40-50’sinin karbonhidratlardan gelmesi Onerilmektedir.
Hastalara karbonhidratlarin bu sekilde yasitlarina gore Onerilenden daha az verilmesiyle
birlikte karbondioksit ¢ikisinda ve solunum gii¢lii§iinde azalma gozlenir.

YAG

Yaglar yiiksek enerji ve elzem yag asidi igerikleri ile ve solunumda da olumlu etkileri
olmasindan dolay1 6nemlidir. KF’li hastalarda yag emilim bozuklugundan ve elzem yag asidi
yetersizliginden dolay1 tedavide giinliik alinan enerjinin %35-40’1n1n yaglardan karsilanmasi
onerilmektedir. Steatore varliginda bile yaglar diyetten ¢ikarilmamalidir. Bunun yerine enzim
dozlar arttirtlarak digkinin miimkiin oldugunca normal ¢ikmasi saglanmalidir.
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ESANSIYEL YAG ASITLERI

KF’li hastalarda plazma yag asidi diizeyleri de§ismistir. Aspir yagi, soya yagi gibi bitkisel
yaglar hiicre membraninin gelismesinde ve akciger fonksiyonlarinin iyilesmesinde rol oynar.
KF’li hastalara besinsel kaynaklar ya da suplementler araciligiyla diyetlerinde omega3 yag
asitlerine daha fazla yer vermeleri 6nerilmektedir. Total enerjinin %5°i olmalidir ve n-3 ile n-
6 grubu yaglar dengeli alinmalidir.

ORTA ZINCIRLI YAG ASITLERI (MCT)

Emilimleri icin pankreatik lipaz ve safra asitlerine gereksinim yoktur. Ince bagirsaktan direk
emilirler. Diski karakterini diizeltirler. Agirlik kazaniminda 6nemli degisiklige neden olurlar.

VITAMINLER

Yag emilimiyle ilgili sorunlar oldugu i¢in A,D,E,K vitaminleri yetersizligi goriilebilmektedir.
A ve E vitamini laboratuar sonuglarina gore, K vitamini ise pthtilagsma testlerinin sonuglarina
bakilarak ek olarak verilmektedir. Yagda ¢oziilen vitaminler suya karisabilen sekilleri ile
normalin 2 kat1 dozda verilir.

MINERALLER

Tiim KF’li ¢ocuklar, pankreatik yetersizligi olan tiim hastalar gibi kalsiyum emiliminde zorluk
yasarlar ve osteoporozis gelismesi yoniinden risk altindadirlar. Osteoporozis riskini en aza
indirmek i¢in yeterli miktarda kalsiyum verilmelidir. KF’li ¢ocuklarin ¢ogu yorgunluk ve
enfeksiyonlara kars1 direncin azalmasina neden olan demir yetersizligi anemisi gelismesi
yoniinden risk altindadirlar.

TUZ

KF’li ¢cocuklar 6zellikle sicak havalarda ve egzersiz yaparken terleriyle ¢ok miktarda tuz
kaybederler. Bebek mamalarina tuz eklenmeli ,daha biiylik ¢ocuklar igin tuzlu besinler
alinmalidir.

ANNE SUTU

* Yenidogan déneminin en ideal besini anne siitiidiir. ik 4-6 ay sadece emzirme yeterli
olabilir ve emzirmeye ilk 12 ay devam edilmelidir. Agir malniitrisyon ve
malabsorbsiyon gelismis vakalarda ise anne siitii yetersiz kalmakta, cocukta
hipoproteinemi , ddem , elektrolit imbalansi ve anemi gelismektedir. Yetersiz oldugu
durumlarda polimerik formula verilebilir. Kisa barsak, kolestaz gibi durumlarda
oligomerik / hidrolize formula kullanilabilir. Diger saglikli ¢ocuklardaki gibi ayina ,
kilosuna gore ek besinlere baglanmasi onerilmektedir.

PANKREATIK ENZIM TEDAVISI
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Verilen giinliik beslenme Onerileri ile birlikte pankreas enzim destegi saglanmali, buenzim
tedavi dozu biiyiime hiz1 ve digkiyla atilan yag miktarina gore belirlenmelidir. Bebeklerde
her emzirmeden/ mamadan 6nce 250-500 iinite/kg lipaz verilmelidir. Cocuk biiyiidiik¢e
enzim dozu 6giin bagina 500- 2000 iinite/kg olarak ayarlanabilir. Hastanin kilo almasi ve
disk1 sayisina gore enzim dozu artirilabilir. Kapsiiller yemek esnasinda veya oncesinde
cignenmeden bir miktar suyla alinmalidir.Bu onlemlere karsin yeterli agirlik kazanimi
olmazsa kisa siireli enteral beslenme diisiiniilebilir.

ENTERAL-PARENTERAL BESLENME

Agizdan beslenmesinde sorun olan hastalarda enfeksiyonlarin azaltilmasinda hastanin kilo
alimi ile biiyiime ve gelismesinin ¢ok geri kaldigi durumlarda enteral beslenme verilmesi
onemli tibbi beslenme tedavilerinden biri olarak Onerilmektedir. Genellikle nazogastrik
veya gastrostomik yolla yapilir. KF’1i hastalarda dinlenme enerji harcamasinin fazla olmasi
gece enteral beslenmeyi etkin bir yol olarak kilar. TPN ise ciddi derecede malniitrisyon olan
bireylerde kisa donemde uygulanan beslenme tedavisidir.

KISTIK FIBROZIS ILISKILi DIYABET

CFRD diyabetin ayr1 bir tipi olup hem tip I hem de Tip II diyabetin baz1 6zelliklerini
gosterir. Temel nedeni pankreas adacik hiicrelerinin kayb1 nedeniyle insiilin eksikliginin
gelismesidir. Yiiksek glukoz seviyeleri akcigerlerde bakteriyel kolonizasyonu artirir,
solunum fonksiyonlarin1 olumsuz etkiler ve mortaliteyi artirir. 10 yasin tizerindeki tim
cocuklarda glukoz toleransi i¢in yillik tarama Onerilmektedir.

NUTRISYONEL HEDEFLER

e <2 yasta.. BGA< 10.persentil ; >2 yasta...VKI < 10.persentil ; Eriskinde... VKI <
19 olmasi beslenme yetersizligidir

e <2 yasta — boya gore agirlik (BGA) 50.p - 0.SD olmasi; 2-18 yasta — yasa gore
VKI 50.p - 0.SD olmasidir.
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MEKANIK VENTILATORLU HASTA iZLEMINDE ESASLAR VE SORUNLAR

Dr. Pinar YAZICI OZKAYA

Gilinlimiizde tip ve teknoloji alanlindaki hizli gelismeler sonucu ¢ocuk yogun bakim mortalite
oranlar1 azalmaktadir. Organ destek sistemlerinin kullaniminin yayginlasmasi ile mortalite
oranlar1 azalmakta bununla birlikte morbidite oranlar1 artmaktadir. Yenidogan yogun bakim
uygulamalarindaki gelismeler de sag kalimi arttirmaktadir. Hemodinamik olarak stabil olan
ancak solunum destegi ihtiyaci olan hastalarin sayisi teknolojik gelismeler dogrultusunda artik
evlerinde yagamlarini siirdiirmektedir.

Bu hastalarin kronik ventilasyon destegi karar1 verilmesinden eve taburculuguna kadar gecen
her agama hem izleyen hekimler hem bakim verecek kisiler i¢in oldukg¢a zorlu bir siiregtir.

Kronik ventilasyon destegi gerektiren hasta sayisindaki artisa ragmen literatiirde, kronik
ventilasyon i¢in hasta se¢imi, endikasyonlar, uygun zaman ve teknikler ile ilgili ¢ok kisitliveri
bulunmaktadir. Hasta izleminde kullanilan ve Onerilen bir protokol bulunmamakla birlikte
merkezler kendi deneyimleri dogrultusunda olusmus ev ventilasyon programlarini
kullanmaktadir.

Kronik mekanik ventilasyon destegi 2 sekilde verilebilir;
- Noninvaziv pozitif basingl1 ventilasyon
- Trakeostomi ile invaziv pozitif basingh ventilasyon

Her iki yontemin de avantaj ve dezavantajlari olup hastanin klinik durumu ve ihtiyaci goz
onlinde bulundurularak uygun solunum destegi baslanmalidir. Kronik invaziv mekanik
ventilasyon destegi almas1 gereken hastalar noninvaziv mekanik ventilasyon destegi gerektiren
hastalara gore daha kiigiik yas grubunda ve daha kompleks hastaliklara sahip yiiksek riskli
hastalardir.

Kronik mekanik ventilasyon destegi gerektiren c¢ocuklarin aileleri, durum ile ilgili
bilgilendirilmeli, gerekliligi anlatilmali ve aydinlatilmis onam formu alinmalidir. Trakeostomi
islemi tecriibeli kisiler tarafindan yapildiginda islem sirasinda goriilen komplikasyon orani
azalmaktadir. Trakeostomi komplikasyonlar1 6zellikle ilk kaniil degisimi 6ncesi donemde sik
goriilmekle birlikte evde kronik ventilasyon deste§i alan hastalarda da ge¢ donem
komplikasyonlar goriilebilir. Kanama, enfeksiyon, suprastomal graniilasyon doku gelisimi,
kaniiliin ¢ikmasi, cilt alt1 amfizem sik goriilen ge¢c donem komplikasyonlardir. Trakeostomi
iliskili mortalite serilerde % 0.5-3 arasinda degigsmektedir. En sik goriilen mortalite sebepleri
ani, dekaniilasyon ve trakeostomi kaniiliinlin tikanmasidir.

Ulkemizde trakeostomi agildiktan sonra gerekli cihaz ve malzemelerin temini igin saglk
raporlart diizenlenmektedir. Yogun bakim izlemi sirasinda hastalarin cihazlari ve uygunluklar
denetlenmekte, hastalarin altta yatan hastaligi ve destek ihtiyacina gore mekanik ventilator
ayarlar1 diizenlenmektedir.
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Kronik invaziv ventilasyon hastalarinda Onerilen mekanik ventilasyon modu yoktur.
Ventilasyon modu ve parametrelerinin altta yatan hastaliga, hastanin klinik durumuna gore
secilmesi gerekmektedir. Genellikle infant grubunda olan hastalarda kafsiz trakeostomikaniilii
kullanilmakta ve bu nedenle ventilasyon sirasinda kagaklar olusmaktadir. Bas-boyun
pozisyonu, uyku sirasinda kas tonusunun azalmasi gibi durumlarda kagak miktar1 artacagi i¢in
hacim garantili ventilasyon modlar1 hastanin hipoventilasyonuna neden olabilir. Bu hastalarda
basing kontrollii ventilasyon modlarinin kullanilmasi daha uygun olacaktir.

Evde bakim hizmetlerinin yeterli olmamasi1 nedeniyle her merkez kendi olusturdugu protokoller
ve programlar dahilinde bakim verecek ebeveynlere egitim vermektedir. Ailelerin acil ve hayati
tehdit eden durumlar hakkinda bilgilendirilmesi ve yapilacak miidehaleler i¢in egitilmesi
trakeostomiye bagli 6nlenebilir 6liimleri azaltmak acisindan olduk¢a onemlidir. Amerika ve
Kanada’da olusturulan protokollerde evde invaziv ventilasyon ile takip edilecek hastalarin 2
ebeveyninin 6-8 hafta siire ile egitim almasi Onerilmektedir. Egitim programi dahilinde
mekanik ventilator izlemi, acil durumlarda yaklasimlar, kardiyopulmoner resiisitasyon
sertifikasyonu dnerilmektedir. Ozellikle spontan solunum eforu olmayan, altta yatan kompleks
hastalig1 olan ¢ocuklarin 7/24 saat yetkin bir kisi tarafindan izlenmesinin 6nlenebilir 6liimleri
azaltmada en etkin yontem oldugu gdosterilmistir.

Eve taburculugu planlanan hastalar icin taburculuk kriterlerinin belirlenmesi ve hastalarin
uygunluk acisindan degerlendirilmesi gerekmektedir. Ebeveynlerin egitimi, ev ekipmanlarinin
uygunlugu, ev kosullarinin uygunlugu ve hastanin klinik durumu degerlendirilir. En az 2 hafta
biyunca stabil ventilator ayarlari ile izlenen hastalar eve taburculuk i¢in uygundur.

Hastalarin taburculuk sonrasi multidisipliner olarak poliklinik kontrolleri ve ev ziyaretleri ile
degerlendirilmelidir.Hastalarin destek ihtiyacinda artis ya da cihazdan ayrilmaya uygunluk
acisindan degerlendirilmesi onerilir.
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BIYOLOJIK AJANLAR VE AKCIGER
Prof. Dr. Ayse Tana ASLAN
Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1
Biyolojik ajanlar ve kullanima:

Biyolojik ajanlar, giiniimiizde inflamatuar nedenli olusan ve standart tedavilere direngli
olan romatolojik, dermatolojik ve gastroenterolojik bir¢cok hastalikta kullanmaktadir.
Etanercept (¢oziinebilir TNF-alfa reseptdr fiizyon proteini), Infliksimab, Adalimumab,
Vedolizumab, Tocilizumab (monoklonal antikorlar), Anakinra, Canakinumab (IL-1
inhibitorleri) ve Abatacept (T hiicre regiilatorii) sik kullanilan biyolojik ajanlardir.

Giintimiizde monoklonal anti IgE antikoru olan Omalizumab, siddetli astim tedavisinde
6 yas Ustili ¢ocuklarda kullanimi1 mevcut olan, GINA tarafinca da yaklasik 2 dekattir kullanima
uygun kabul edilen biyolojik ajandir. Yakin zamanda anti IL-5 antikoru olan Mepolizumab’in
da 12 yas istl pediatrik kullanim igin onay aldigi bilinmektedir. Anti IL-5 reseptor antikoru
Benralizumab da 12 yas ustii kullanim i¢in ¢alismalar1 devam eden bir diger monoklonal
antikordur. Dupilumab ise IL-4 reseptor alfaya karsi bir monoklonal antikor olup, astim
kontroliinii iyilestirdigi bilinmekte ancak alerjik astim ve diger alerjik hastaliklardaki etkinligini
degerlendirmek icin klinik caligmalar devam etmektedir. Reslizumab, sadece 18 yas iistii
siddetli eozinofilik astim hastalarinda onaylanmig monoklonal anti IL-5 antikorudur.

Bu yazida biyolojik ajanlarin kullanimi ile goriilebilecek pulmoner ve diger yan etkiler
vurgulanmustir.

Biyolojik ajanlarin yan etkileri:

Biyolojik ajanlarin LTBE, TB hastalii, graniilomat6z hastalik, interstisyel akciger
hastalig1 gibi pulmoner yan etkilerinin yani sira enjeksiyon yeri lokal reaksiyonu, infiizyon
reaksiyonlari, enfeksiyonlar, ndtropeni, otoimmunitenin tetiklenmesi, demiyelizan hastaliklar,
kalp yetmezligi, kiitandz reaksiyonlar, malignite gibi bir¢ok yan etkisi bulunmaktadir.

Pulmoner yan etkiler:

Biyolojik ajan tedavisi goren cocuklarda latent tiiberkiiloz enfeksiyonu (LTBE)
reaktivasyonu ve tiiberkiiloz (TB) hastalig1 riski yiiksek olmasi nedeni ile tedavi 6ncesi mutlaka
LTBE agisindan degerlendirilmelidir. M. tuberculosis kompleks’e karsi gelisen immun yanitta
TNF ve diger proinflamatuar sitokinler rol oynamaktadir, bu nedenle bu proinflamatuar
sitokinlere yonelik tedaviler LTBE ve TB hastalig1 riskini arttirmaktadir. Biyolojik ajanlarla
artmis TB riski koruma tedavileri ile azaltilabilir ancak takibe ve koruma tedavisine ragmen TB
riski tamamen ortadan kalkmamaktadir. Biyolojik ajan tedavisi aldigi siirece hastalar
asemptomatik olsa bile 3 ayda bir klinik, 6 ayda bir radyolojik olarak kontrol edilmelidir.
Bununla birlikte biyolojik ajan tedavisi kesildikten sonra bile TB riski devam edebilecegi i¢in
hastalarin en az 6 ay daha TB agisindan takip edilmesi gerekmektedir.
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Pulmoner non-enfeksiyéz komplikasyonlar arasinda ise graniilomatéz hastalik ve
interstisyel akciger hastaligi bulunmaktadir. Sarkoidoza benzer graniilomatoz hastalik 6zellikle
etanercept ve adalimumab kullanan hastalarda goriilebilmekte ve tedavi kesildigi zaman
ortadan kalkmaktadir. Biyolojik ajanlardan anti-TNF kullanim1 TNF blokaj1 etkisi sonucu hiicre
lizisi ve makrofaj kaynakli proteolitik enzimlerin artmis salinimi ile epitel hasar1 ve fibrotik
siirecin baglamasimma neden olabilmekte ve pulmoner fibrozis goriilebilmektedir. Bu
komplikasyon en sik infliksimab, etanercept ve adalimumab tedavisi ile goriilmektedir ve geri
doniisiimsiizdiir. Hastanin es zamanli metotreksat da kullanmasi halinde bu risk daha da
artmaktadir. Biyolojik ajanlarin pulmoner emboli ve alveoler hemoraji riskini de arttirabilecegi
diisiniilmektedir ancak destekleyen yeterli kanit heniiz yoktur.

Diger yan etkiler:

Enjeksiyon yeri lokal reaksiyonlari tipik olarak tedavinin ilk ayinda goriilmekte, 3-5giin
stirmekte ve genellikle etanercept, adalimumab, golimumab, certolizumab pegol kullanim ile
ortaya ¢ikmaktadir.

Infiizyon reaksiyonlar;, akut ve ge¢ reaksiyon olarak ayrilmakta ve genellikle
infliksimab kullanimi ile goriilmektedir. Akut reaksiyon infiizyon bagladiktan sonra 10.dakika
ile 4.saat arasinda, gec reaksiyon ise tedavinin 1. ile 14. giinii arasinda olmaktadir.

Biyolojik ajan kullanimi1 immun sistem cevaplarini baskilayacagi i¢in ciddi bakteriyel,
viral, firsat¢1 enfeksiyonlar goriilebilmektedir.

Notropeni riski hastalik modifiye edici antiromatizmal ilaglar1 kullanirken nétropeni
oykiisii olan hastalarda daha fazla saptanmistir. Notropeni gelisen hastalarin ¢ogunda tedavinin
kesilmesi gerekmemekte olup bagka biyolojik ajan ile tedavisi degistirilenlerde persistan veya
rekiirren notropeni goriilmektedir. Biyolojik ajanlarin nétropeni yan etkisi nedeni ile tedavi
basladiktan sonraki ilk 1 ay i¢inde tam kan sayimi goriilmeli ve tedavi siirecinde 3 ile 6 ayda
bir tekrarlanmalidur.

Biyolojik ajanlarin kullanimi ile demiyelizan hastaliklar gelisimi arasindaki iligki net
kanitlanmamis olsa da riski artirdigi 6ngoriilmektedir. Biyolojik ajan tedavisi alan hastalarda
demiyelizan hastalik semptomu gelistigi diisiiniildiigiinde tedavi kesilmelidir.

Biyolojik ajanlarin malignite yan etkisi ile ilgili ¢alismalar kisith olsa da bazi cilt
kanserleri disinda solid kanser riskini artirmadigi, lenfoma riskini ¢ok az artirdigi bilinmektedir.
Romatoid artritte malignite riskinin bdlgeye 6zgii oldugu; lenfoma ve akciger kanseri riskinin
artti1 ancak kolorektal ve meme kanseri riskinin azaldig1 gosterilmistir. Inflamatuar bagirsak
hastaliklarinda biyolojik ajan kullaniminin malignite riskini artirmadigi gosterilmistir. Yapilan
caligmalarda malignite riskinin yiiksek doz biyolojik ajan tedavisi alanlarin diisiik doz alanlara
gore daha fazla oldugu gosterilmistir.

Biyolojik ajan kullanan hastalar tedavi siirecinde pulmoner yan etkiler agisindan yakin
takip edilmelidir.
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KONUSMA OZETIi: VAKA SUNUMU
Dr. Sanem ERYILMAZ POLAT
Ankara Sehir Hastanesi

Oniki yasinda miyelodisplastik sendrom tanisi alarak hematopoetik kok hiicre transplantasyonu
(KIT) yapilan kiz hastanin, KiT’den 1 yil sonra nefes darlig1 ve ¢abuk yorulma sikayetleri
basladi. Bu nedenle ¢ocuk gdgiis hastaliklari klinigince takibe alinan hastanin siire¢ igerisinde
solunum fonksiyon testlerinde azalma ve saturasyon diisiikliikleri, oksijen ihtiyaci ortaya ¢ikt1.
Akciger bilgisayarli tomografi (BT)sonucunda akciger parankim alanlarinda intraseptal
kalinlasmalar ve bronsektatik degisiklikler saptandi. Hastadan videotorokoskopi ile akciger
biyopsisi alindi. Akciger biyopsisinde akciger fibrozisi ile uyumlu bulgular saptandi. Hastada
KIT sonrasi bronsiolitis obliterans ve akciger fibrozisi diisiiniildii. Hastaya pulse steroid,
azitromisin ve hidroksiklorokin tedavileri baslandi. Hastanin tedavi uyumsuzlugu olmasi
nedeni ile tedavi etkinlikleri yeterli degerlendirilemedi. Hastanin klinik bulgulariin
kotiilesmesi, solunum fonksiyon testlerinde diisiis ve oksijen ihtiyacindaki artis nedeni ile
tedavi degisiklikleri yapildi. izleminde tekrarlanan akciger BT’lerinde parankimal
degisikliklerde kétiilesme saptandi. Ozellikle Hematolojik hastaliklarda otolog ve allojenik
KIT gelismelere ragmen, pulmoner komplikasyonlar hala yiiksek mortaliteye neden olmaktadir.
Ozellikle allojenik transplantasyondan sonra hastalarin yaklasik % 40-70'inde morbidite ve
mortalitenin en dnemli nedenlerinden biri olarak kabul edilmektedir. Kok hiicre nakli sirasinda
veya sonrasinda gelisen komplikasyonlar i¢cinde pulmoner komplikasyonlar en énemlileridir.
Akciger komplikasyonlariin gelisiminde rol oynayan faktorler arasinda onceye ait akciger
hastaliginin varligi, tan1 ve transplantasyon arasindaki siire, yas, altta yatan malignite, Graft
Versus Host Hastaligit (GVHH)’nin  gelismesi  sayilabilir.  Enfeksiyoz  pulmoner
komplikasyonlarin nonenfeksiydz pulmoner komplikasyonlardan ayriminin yapilmasi uygun
tedavi secenegi i¢in onemlidir. Bronsiolitis obliterans ge¢ donemde goriilen bir nonenfeksiy6z
pulmoner komplikasyondur. Kronik alt solunum yolu obstriiksiyonu olup nakil sonrast 12-24
ay sonra gelisebilecegi gibi nakil sonrasi 90 giine kadar erken donemde de goriilebilir. Allojenik
nakil sonras1 kronik GVHH’1 olan hastalarda 9%2-20 siklikla gortiliir. En sik kronik GVHH ile
iliskilidir. Allojenik nakil sonras1 daha sik goriiliir. Akciger parankiminde yaygin inflamatuvar
degisikliklere bagli bronsektazi ve fibrozisle karakterizedir. Havayollar1 ve akciger
parankiminde devam eden inflamatuvar degisikliklere neden olur. Hastalarda oksiiriik ve nefes
darlig1 goriilebilecegi gibi asemptomatik seyredip yalnizca solunum fonksiyon testlerinde diisiis
ile ortaya ¢ikabilir.
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SOLUNUM SISTEMi ENFEKSIYONLARININ ONLENMESINDE ASILAR

Sebnem OZDOGAN

Akut solunum sistemi enfeksiyonlari her yil milyonlarca saglikli ¢ocugun hastane yatigina
neden olarak onemli bir halk sagligi problemi olmaya devam etmektedir. Diinyada her yil
oliimlerin {igte biri enfeksiy6z hastaliklar, solunum sistemi enfeksiyonu nedeniyle ise 4 milyon
oliim bildirilmektedir. WHO nun 6ngdriisiine gore pndémoniden dlen gocuk sayist AIDS,
malarya ve kizamiktan 6len ¢ocuk sayilarinin toplamindan fazladir.

Saglikli ¢cocuklarda solunum bakterilerinin nazofarenks kolonizasyonu solunum veya invaziv
hastaliklar (sepsis, menenjit gibi) i¢in 6nemli bir giris kapisidir. Strep pneumo., Haemophilus
influenzae ve Staph aureus gibi bakterilerle gecici asemptomatik nazofarengeal kolonizasyon
yasla ve immun sistemin matiirasyonu ile azalmakta. Cografi bolge, etnik koken, mevsim,
yuvaya gitme, cevresel faktorler ve daha Once immiinizasyon bakteriyel kolonizasyon i¢in
onemli belirleyicilerdir.

Influenza, RSV, human rhinovirus, human metapneumoviriis, parainfluenza, adenovirus ve
human bocaviriis ¢ocuklarda akut solunum sistemi enfeksiyonlarinin % 35-87’sinden
sorumludur. Akut solunum sistemi enfeksiyonu nedeniyle hastaneye yatirilan cocuklarin %4-
33’iin de viral ko-enfeksiyonlar goriilmektedir. S. pndmoni ve H. influenza gibi bakteriyel
enfeksiyonlar ise hastaligin ileri agamasinda goriilmektedir. Kiigiik ¢ocuklarda viral/bakteriyel
ko-enfeksiyonlar %1-44 oraninda bildirilmektedir. Ozellikle son 100 yil i¢inde influenza
pandemileri influenza ile bakteriyel siiperenfeksiyon birlikteligini desteklemektedir. Bunun
yaninda bogmaca ve kizamik ta pek ¢ok tilkede alt solunum yolunu etkileyen 6nemli patojenler
arasinda yer almaktadir.

Giderek artan oranda saglik otoritelerince ¢ocuk ve ergenlere solunum patojenlerine karsi
gelistirilmis asilar 6nerilmekte ve bu asilarin etkinlik ve giivenilirlik ¢alismalar1 yapilmaktadir.

Influenza Asisi

Influenza yillik epidemilere yol acarak medikal, sosyal ve ekonomik pek ¢ok problemi
beraberinde getirmektedir. Yaglh niifiis ile 5 yas alt1 cocuklarda kronik bir hastalik olmaksizin
hastaneye yatisa, nadiren dliimlere neden olan agir enfeksiyonlara neden olmaktadir. influenza
her yil 1 yas altinda 374.000, 5 yas altinda ise 870.000 hastane yatisina neden olmaktadir.
Cocuklar erigkine gore biliylik miktarda ve daha uzun siire virus yaydiklart i¢in toplumda
enfeksiyonlarin bulasiciligi i¢in 6nemli bir kaynaktir.

Pek ¢ok calismada influenza enfeksiyonu f{izerine S. pneumonia ve S. aureus siiper

enfeksiyonuna bagli akciger enfeksiyonu nedeniyle muayene sayilarinda, ilag regetelerinde ve

hastaneye yatis oranlarinda dnemli bir artis oldugu goriilmektedir. Altta yatan kronik hastaligi

olan ¢ocuklarda influenzaya bagli komplikasyonlar daha sik goriilmesi nedeniyle bu ¢ocuklara

yillik agilama 6nerilmektedir. Yakin zamanda yapilmis ¢alismalarda saglikli gocuklarda da agir
62



influenza enfeksiyonlarinin ve 6liim oranlarinin altta yatan kronik hastaligi olan ¢ocuklar kadar
yliksek oranda oldugu rapor edilmektedir.

Her yil influenza sezonunda, influenza A’nin 2 subtipi (A/HINI ve A/H3N2) ve influenza
B’nin 2 subtipi (B/victoria/2/87 benzeri ve B/'Yamagata/16/88 benzeri) ortamda dolasir ve bazi
yillarda influenza B viriisii agir epidemilere yol agmaktadir. Influenza A viriisiinden farkli
olarak influenza B icin tek konak insandir. Influenza B viriisleri esas olarak farkli soylarin
suslart arasindaki genetik aligveris yoluyla gelismektedir. Bu yolla konagin immunitesinden
kacarak hastaliga neden olma 6zelliklerini korurlar. Influenza B viriisii agir hastalik ve dliimlere
neden olmaktadir. influenza sezonunda influenza C viriisii de goriilmekte ancak ¢ocuklarda
hafif enfeksiyona neden olur.

Daha onceki yillarda WHO’nun siirveyans datalarina bakilarak bir onceki sene etkili olan
influenza B susu 0 y1lin asisnda kullanilirken, giiniimiizde kuadrivalan asilarda influenza B’nin
her iki susu da kullanilarak daha etkili bir koruma gelistirilmektedir. Caligmalar hem
quadrivalan inaktive hem de canli ateniie asinin etkili bir koruma saglayarak influenzanin neden
oldugu agir enfeksiyonlart ve buna bagl ailenin isinden geri kalmasinin ve ¢ocugun okul
devamsizliginin neden olacagi maliyeti 6nemli Olglide azalttigi ve giivenilir oldugudur.
Amerikan ulusal ag1 danisma komitesi yasina ve hastalik durumuna bakilmaksizin inaktive as1
ile 6 ay ve lstii, canli ateniie as1 ile ise 2 yas ve istii tim ¢ocuklarin her yil agilanmasini
onermektedir. Her yil 1 doz influenza asis1 yapilmasi Onerilmektedir. 1 Temmuz 2018
oncesinde en azindan 2 doz influenza yapilmamis 6 ay-8 yas arasi ¢cocuklara 4 hafta arayla 2
doz yapilmasi dnerilmektedir. Avrupa’daki asilama programi ¢ok farkliliklar gstermekte. Orn
Italya’da influenza asis1 sadece kronik hastalig1 olan riskli gocuklara dnerilmektedir.

Ik 6 ayinda bebeklerin influenzadan korunmasi ¢ok dnemli bu nedenle hamilelere grip asisi
onerilmektedir. Calismalar hamilelere yapilan grip asisinin o donem influenza vakalarinin
azalmasinda ¢ok dnemli oldugunu gostermektedir.

Influenza asilamasi saglikli veya immiin sistemi baskilanmus kisilerde de influenza bulas riskini
onemli oranda azaltmaktadir. Asilama ile influenza enfeksiyonu 6nlenmekte buna bagli olarak
ikincil bakteriyel enfeksiyon, hastaneye yatis orani ve antibiyotik receteleme orani onemli
oranda azalmaktadir. Sonu¢ olarak antibiyotiklerin gereksiz kullanimi 6nlenmekte ve
antibiyotik direnci azalmaktadir.

Pnomokok Asisi

S. pneumonia gram pozitif kok olup hem aerobik hem de anaerobik kosullarda yagamini idame
edebilmektedir. Hem ¢ocuk hem de erigskinde akut otit media, toplumda kazanilmis pnémoni,
bakteriyemi ve sepsis gibi hem mukozal ve invaziv enfeksiyonlara neden olmakta.

1970’lerin sonunda 14 valanli pndmokok polisakkarid asis1 ( serotipler 1, 2, 3, 4, 6A, 7F, 8,
ON,12F, 14, 18C, 19F, 23F ve 25 F) onay almis, 1983 yilinda 23 valanl as1 ile degistirilmistir.
Polisakkarid pndmokok asist cocuklarda yeterli bagisiklik saglayamamustir.
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[1k proteine konjuge polisakkarid kapsiiler antijen PCV 7 (4, 6B, 9V, 14, 18C, 19F, 23F) olarak
Amerika’da 2000, Avrupa’da 2001, tilkemizde 2008 yilinda siit gocugunun asilanmasi igin
kullanima girdi.Bu aginin kullanima girmesi ile S. pneumonia enfeksiyonlarinin énlenmesinde
yeni bir doneme girilmis oldu. PCV 7 agisinin i¢inde sadece 7 invaziv susun olmasi ve bu
suslarin Amerika’da goriilen invaziv suglara yonelik olmasi, diger bolgelerde etkili suslari
icermemesi asiin etkinligini sinirlandirdi. Bu sorunlar1 ¢6zebilmek i¢in PCV10 ve PCV13
gelistirildi. Her iki asinin etkinligi ve giivenilirligi pek ¢ok calismada gosterildi.

Ulkemizde 2011 yilinda beri Saglik Bakanlig1 as1 takviminde PCV13 yapilmaktadir. En iyi
farmasotik tirtin odiilii almistir. Asilama takvimi 2., 4. ay olmak {izere 2 doz sonrasinda 12.
ayda rapel yapilmasi onerilmektedir.

Hib Asisi

Hib asisindan 6nce H influenza tip b ¢ocuklarda bakteriyel menenjitin en 6nemli nedenlerinden
biri olup bakteriyel pnémoni, epiglotit, septik artrit ve piiriilan perikardite de neden olmakta idi.
Hib asisinin 1985’ten beri rutine girmesi ile 5 yas alt1 cocuklarda invaziv enfeksiyonlar %99
oraninda azalmistir. As1 sonrast invaziv H influenza epidemiyolojisi degiserek giiniimiizde
tiplendirilemeyen H influenza tiirleri dominanttir. Ozellikle kistik fibrozisli kiigiik cocuklarda
tiplendirilemeyen H influenza kolonizasyonu/enfeksiyonlart sikliklar rapor edilmektedir.
Tiplendirilemeyen H influenza tiirlerinin heterojen olmasi, polisakkarid kapsiillerinin olmamasi
ve lipooligosakkarid, adesin ve ylizeylerindeki farkli yapilara bagli multiviriilans faktorleri
nedeniyle heniiz bir as1 gelistiirlememistir.
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OLGU SUNUMU
Uzm. Dr. Tugba Ramash Giirsoy

Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gégiis Hastaliklar1 Bilim Dah

Tiimor nekroz faktdrii-alfa (TNF-a) inhibitorleri jiivenil idiyopatik artrit (JIA), seronegatif
spondiloartropati, inflamatuvar bagirsak hastaliklari, dermatolojik hastaliklar, iiveit gibi ¢ok
sayida inflamatuvar hastaligin tedavisinde kullanilmaktadir. TNF-a inhibit6rleri hedefe yonelik
tedavi mekanizmasi ile etki gostermekle birlikte bu ilaglarla iligskilendirilen ¢ok sayida yan etki
de bildirilmektedir. Basta tiiberkiiloz (TB) olmak iizere mikobakteriyal enfeksiyonlar,
bakteriyel, viral ya da fungal enfeksiyonlar, enjeksiyon yerinde lokal reaksiyon, inflizyon
reaksiyonlari, otoimmiinitenin tetiklenmesi, demiyelinizan hastaliklar, kalp yetmezligi ve
malignite yan etkileri arasinda yer almaktadir. TNF-a inhibitorii kullanimi sirasinda TB
hastalig1 gelisen bir hastay1 sunmay1 amagladik.

Olgu Sunumu: Sol ayak bileginde sislik nedeni ile Cocuk Romatoloji Bolimii’nde
degerlendirilip JIA tanis1 alan 12 yasinda erkek hasta, non-steroid antiinflamatuar, siilfasalazin
ve metotreksat tedavileri almaktaydi. Tedavilere yanit alinamamasi nedeniyle TNF-o inhibitori
baslanmasi planlanan hasta dncesinde Cocuk Gogiis Hastaliklar1 poliklinigimize yonlendirildi.
Fizik muayenesi, akciger grafi bulgulari, solunum fonsiyon testi normal, tiiberkiilin deri testi
(TDT) 5 mm, interferon gama salinim testi (IGST) negatif saptanan hastada TB hastalig1 ve
latent tiiberkiiloz enfeksiyonu (LTBE) dislanarak TNF-o inhibitorii kullanimi agisindan onay
verildi. Bir y1l diizenli takibin ardindan alt1 ay boyunca kontrole gelmeyen hasta, bir aydir olan
balgamli oOksiiriik, halsizlik, istahsizlik, kilo kaybi1 ve gece terlemesi yakinmalar ile
poliklinigimize basvurdu. Hastanin bu yakinmalarla bagvurdugu dis merkezde dort giin
pnomoni On tanist ile yatirilip piperasilin-tazobaktam, seftriakson, klaritromisin tedavileri
aldig1 ve yapilan tetkiklerde aside direngli basil (ARB) boyamasinda pozitiflik saptanmasi
olgiilen oksijen satlirasyonu %98 olarak saptandi. Fizik muayenesinde bilateral yaygin raller ve
solda solunum seslerinde azalma saptandi. Akciger grafisinde sol akciger alt lob siiperiorda ve
posteriorda konsolidasyon ile uyumlu opasite artisi, her iki akcigerde solda ve perihiler
alanlarda daha belirgin olmak {iizere retikiilonodiiler dansite artimlari oldugu goriildii.
Hemoglobin 10,3 g/dL, trombosit sayis1 614 x10.e3/uL, beyaz kiire says1 13,36 x10.e3/uL, C
reaktif protein 97 mg/L olarak saptandi. Oykiisii derinlestirildiginde hastanin anneannesinin
akciger TB nedeniyle tedavi almakta oldugu 6grenildi. TDT anerjik, IGST pozitif olarak
saptanan hastadan ii¢ giin aclik mide sivisinda ARB, TB PCR, TB kiiltiirii génderildi. Ilk giin
aclik mide sivisi ve balgaminda ARB ve TB PCR pozitif olan hastaya izoniazid, rifampisin,
pirazinamid ve etambutol tedavileri baglandi. Hastanin toraks BT sinde mediastinal lenf nodlari
ve endobronsial yayilim gosteren akciger tiiberkiilozu ile uyumlu tomurcuklu aga¢ goriiniimi
saptandi. Hastanin balgam ve aglilk mide sivist kiiltiirlerinde Mycobacterium
tuberculosis tiremesi oldu. Tedavinin ikinci giliniinden itibaren ARB, TB PCR ve TB
kiiltiiriiniin negatiflestigi goriildi. TNF-o inhibitdr tedavisi Cocuk Romatoloji Boliimii
tarafindan kesilerek hastanm JIA tedavisine siilfasalazin ile devam edildi. Izlemde hastanin
eklem yakinmalar1 olmasi {izerine tedavisine non-steroid antiinflamatuar eklendi. Tedavisinin
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dordiindii ayinda hastanin TB tedavisine izoniazid ve rifampisin ile devam edilmektedir.
Izlemde hastanin kilo almasina, yakinmalarinda, fizik muayene ve akciger grafi bulgularinda
belirgin diizelme saptanmasina ragmen akut faz reaktanlariin ancak tedavinin dérdiincii ayinda
geriledigi gorildii.

Tiimor nekroz faktorii-alfa inhibitorleri TB gelisme riskini 10-20 kat arttirir. TNF-a inhibitori
baslanan hastalar asemptomatik olsalar dahi TB hastalig1 agisindan anamnez, fizik muayene ile
3 ayda bir ve akciger grafisi ile 6 ayda bir kontrol edilmelidir. Semptomatik olan olgular ise
TNF-a inhibitorleri kullanma siirelerine bakilmaksizin TB hastalig1 agisindan incelenmelidir.
Inflamatuar hastalik nedeniyle TNF-a inhibitorleri kullanimi sirasinda ortaya ¢ikan TB hastalig
izleminde akut faz reaktanlari takibi altta yatan hastalik nedeniyle her zaman yol gdsterici
olmayabilir ve hastalarin klinik bulgular1 izlemde yardimci olabilir. Anti-TB tedavisi altindaki
hastalarin inflamatuar hastaliga ait alevlenmeleri yarar-zarar dengesi goz oniine alinarak tedavi
edilmelidir.
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COCUKLARDA UYKUDA SOLUNUM PROBLEMLERINDE OZEL GRUPLAR:
NOROMUSKULER HASTALIKLAR

Doc¢. Dr. Yasemin Gokdemir
Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 BD

Muskiiler distrofiler, néromuskiiler bileske bozukluklari, konjenital ve metabolik myopatiler,
periferal noropatiler, 6n boynuz hiicre hastaliklar1 ¢ocuklarda en sik goriilen néromiiskiiler
hastaliklardir. Bu hastaliklar; azalmis diyafram giicii, iist hava yollar1 dilator kaslarinin
noromuskiiler glicsiizliigii ve kardiyomyopatiye neden olarak uykuda solunum bozukluguna
neden olur. Eger erken tani ve tedavi edilmezse bu hastalarda pulmoner hipertansiyon, kor
pulmonale ve nérokognitif bozukluklar gibi komplikasyonlar gelisebilir.

Sikhik: Gergek prevelans ve insidans bilinmiyor. Onemli bir mortalite ve morbidite nedenidir.
Normal popiilasyonun 10 kat daha sik olarak goriiliir; ancak yas ve hastaligin tipine gore uyku
bozukluklar1 siklig1 ve tiirii degigsmektedir. En sik olarak obstriiktif uyku apne sendromu
(OUAS) ve nokturnal hipoventilasyon goriiliir.

Patogenez: Noromuskiiler hastalikta (NMH) da rezidual hacimde artisa bagli olarak, vital (VC)
ve inspiratuar kapasitelerde |, TLC hastaligin ileri evresine kadar korunur. Supin pozisyonda
VC ve FRC |, diyafram kas zayifligi/paralizinde supin pozisyonda VC daha da diiger, gogiis
duvar1 kompliyansinda azalma da restriktif fizyolojiye neden olur. NMH a eslik edebilecek
skolyoz, obesite, adenotonsiller hipertrofi, makroglossi, beyin yapi/fonksiyonlarinda
bozulmada uyku bozukluklari gelismesine katkida bulunur.

NMH da uykuda solunum bozuklugu tiirleri:

Noktiirnal hipoventilasyon: Total uyku zamaninin %25 den fazlasinda transkiitendz ya da
endtidal olarak dl¢iilen CO2 diizeyinin 50 mmHg nin {izerinde olmasi

¢ Prevelanst: %24

* Supin pozisyonda akciger hacimlerin azalmasi ve hiperkapniye karsi olusacak solunum
cevabinda azalmaya bagh gelisir

* Apne esigi diiser

OUAS: NMH da prevelanst: %20

* Nedenleri;

v" Ust hava yolu kas hipotonisi (Farengeal dilatdr kaslarmin zayiflig1)
v Bulbar disfonksiyon

v Anatomik nedenler (AT hipertrofi)

v Obesite
Santral Apne, Periyodik Solunum, Cheyne Stokes Solunum:
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v' Kardiyomyopati birlikteliginde Cheyne-Stoke solununumu goriilebilir

v

Diyafram zayifligina bagli solunum kontroliinde yetersizlik de zemin hazirlar.

Tani: Altin standart polisomnografidir.

Takip:

Erken donemde (4-6 y) en azindan bir kez cocuk gdgiis hastaliklar1 boliimii tarafindan

degerlendirilmesi
Yillik takip

Mekanik ventilasyon baslanan hastalarin 3-6 ayda bir kontroli

Tekerlekli sandalyeye bagimli, FVC<%80 ve/veya >12 yasinda Ki hastalarin yilda 2 kez
kontrolii 6nerilmektedir.

Tedavi:

Amag:

v
v
v
v
v

Uykuda solunum bozukluklarini diizeltmek
Akciger fonksiyonlarini korumak
Morbiditeyi azaltmak

Yasam kalitesini arttirmak

Yasam stiresini uzatmak

Tedavi basamaklar1: Hastanin uyku bozuklugunun agirligina ve altta yatan ndrolojik hastaliga
gore degisir.

a
a
a

Noninvaziv pozitif basingli ventilasyon
CPAP

BPAP

VAPS

Invaziv ventilasyon
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YUKSEK AKIMLI OKSIiJEN TEDAVISININ YERiI VE KULLANIM ALANLARI OLGU
SUNUMU

Uzm. Dr. Zeynep Reyhan ONAY

Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar

Son yillarda ¢ocuk yas grubunda yaygin olarak kullanilmaya baslanan Yiiksek akimli nazal kaniil
(HFNC) uygulamasi ile 1sitma ve nemlendirme islemleri sayesinde oksijen ve hava karisimlar1 hastalara
inspiratuar akim hizinda veya daha yiiksek akimda konforlu sekilde verilebilmektedir. HFNC ile
oksijenizasyonu arttirmanin yanisira ventilasyon etkinligi arttirilir ve bu sayede solunum is yiikii ve
entiibasyon gereksiniminin azaldigi bilinmektedir.

Yenidogan yogun bakim iinitelerinde prematiire apnesi olan bebeklerde CPAP tedavisinin alternatifi
olarak yaygin sekilde kullanilmaya baglanmistir. Solunum sikintisi olan bebek ve ¢ocuklarda kullanimi
giderek yayginlagsmaktadir. Bu olguda sik hospitalizasyon ve solunum sikintist oykiisii ile HFNC
kullanim Oykiisii olan, West Sendromu ve norotransmitter defekti tanili hastamizi sunmay1 amagladik.

Olgu sunumu: Direngli nébet nedeni ile West sendromu ve norotransmitter defekti tanilari ile Cocuk
Noroloji Boliimii’nde takip edilen 2,5 yasinda erkek hasta ¢oklu antiepileptik kullanim Gykiisii olan
hasta ilk olarak 8 aylikken akut bronsiolit nedeni ile hospitalize edilerek salbutamol tedavisi alan hasta
takibinde tekrarlayan bronsiolitleri olmus. Ilk olarak 1,5 yasinda iken 3. atak bronsiolit nedeni ile
yatirildig1 sirada takipneik ve hipoksik olmasi nedeni ile HFNC tedavisi verilerek 4. giinde belirgin
iyilesme izlenerek taburcu edildi. izleminde 2,5 yasinda iken viral {ist solunum yolu enfeksiyonu ile
baslayan solunum sikintis1 gelisen hastaya yatirilarak HFNC tedavisi baslandi. Gelisinde fizik
muayenesinde bilateral sekretuar ralleri ve agiz iginde sekresyonlar1 olan hastanin karacigeri kot alt1 1
santimetre palpe edildi. Bakilan tetkiklerinde Hb:10 g/dL, WBC:7,25 x10.e3/uL, plt:226 x10.e3/uL,
ANS:6,25 x10.e3/uL, CRP:118mg/L, pH:7.46 pCO,:44.3mmHg HCOs:21mmol/L olarak saptand.
Yiiklenme bulgular1 izlenen hastamin tedavisine furosemid eklendi. Intravendz seftriakson tedavisi
baglandi. Yatiginin 6. giiniinde kliniginde diizelme izlenen hasta HFNC’den ayrildi. Takibinde 1 saat
sonra bakilan kan gazi kontroliinde pH:7.2 pCO,:113 mmHg olarak saptanmast tizerine tekrardan HFNC
tedavisi baslatildi. Kontrol kan gazlan ile pCO- diizeyi normal aralikta tutulabilen ancak HFNC’den
ayrilamayan hastanin uzun siireli non-invaziv ventilasyon ihtiyaci olabilecegi ve takibinde trakeostomi
actlmasi gerekliligi 6ngoriildii. izleminde CO; retansiyonu gelisen hastaya BiPAP tedavisi denendi
ancak tolere edemedi. Tekrardan HFNC ile oksijen destegi verildi. HFNC ile pCO2 degerleri normal
aralikta seyreden ancak BiPAP ile hasta uyumu saglanamayan hastaya trakeostomi agilmasi onerildi.
Ancak aile onam vermemesi nedeni ile HFNC tedavisi ile izlemine devam edildi. Yatisinda goklu sefer
hastane kaynakli pnémoni gegiren, ¢oklu antibiyotik kullanim 6ykiisii olan BiPAP tedavisini tolere
edemeyen hastanin HFNC ile takibine devam edilmektedir.

Yiksek akimli nazal kaniil uygulamasi hastalarda akut enfeksiyon doneminde hastane yatigini
kisaltmaktadir. Ekstiibasyon sonrasi yogun bakimda izlenen hastalarda HFNC tedavisi ile reentiibasyon
riski azaltilabilmektedir. Kronik solunum yetmezligi olan, BiPAP tedavisini tolere edemeyen komplike
hastalarda HFNC tedavisi ile yogun bakim ihtiyacinin azaltilabilecegi ve hastalarin yasam siirelerinin
uzatilabilecegi akilda tutulmalidir.
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HEMOPTIZI iLE BASVURAN HASTAYA YAKLASIM
Gokeen Kartal Oztiirk
Ege Universitesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1t ABD, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 BD
Giris

Hemotizi; trakeobronsiyal agag ve akciger parankiminden kaynaklanan kanin ekspektorasyonu
olarak tanimlanmaktadir. Cocukluk ¢aginda olduk¢a nadir goriilen bu durum ailelerde endise
yaratmasi ve bagvurulan hekimde altta yatan onemli bir hastalik diisiindiirmesi nedeniyle
onemlidir. Cogunlukla hafif ve kendini sinirlandirici niteliktedir. Kii¢lik ¢ocuklar balgamini
yutma egilimindedir. Bu nedenle kanamalar 6nemli miktarda olmadik¢a aileler ve hekimler
tarafindan farkedilmesi olduk¢a zordur. Bu gibi tanida yasanan zorluklar nedeniyle ¢ocuk

hastalarda hemoptizinin kesin insidans1 bilinmemektedir.

Pseudohemoptizi solunum yolu disindan kaynaklanan kanin agiz yolu ile atilmasi olarak
tanimlanmaktadir. Tan1 ve tedavi yaklagimi farkli olmasi nedeniyle gercek hemoptiziden ayirt
edilmesi 6nemlidir. Bu nedenle ¢ocuk hastada agizdan kan gelme sikayeti ile bagvuruda ilk
yapilmasi gereken gercek hemptizi ve pseudohemoptizi ayriminin yapilmasidir. Cocuklarda
orofarenks, nazofarenks ve list gastrointestinal sistemden kanamalar olduk¢a yaygin olarak
goriilmektedir. Oncelikle bu sistemlere ait ayrintili dykii ve fizik muayene yapilmasi ayirici tani
konulmasinda yardimci olacaktir. Hemoptizi ile basvuran hastada siklikla solunum sistemi
semptomu eslik eder. Kan oksiiriik ile birlikte, genellikle kopiikliidiir. Parlak kirmizi ve kirmizi
renktedir. Materyal incelendiginde alkali ph’a sahip oldugu ve igerisinde hemosiderin yiikli
makrofaj ve notrofil oldugu goriilmektedir. Hematemez ile bagvuran hastada ise siklikla
gastrointestinal sistem semptomu eslik eder. Koyu kirmizi- siyah renktedir. Yemek artiklar
igerebilir. Asidik ph’a sahiptir. Hastalarda diskida gizli kan bulunabilir. Ilk basamakta ayirict
tan1 yapilamayan hastalarda gerekirse kulak burun bogaz hekimi, dis hekimi ve gastroenteroloji

uzmanina yonlendirilerek degerlendirilmesi saglanmalidir.

Hemoptizide kanama %90 bronsiyal arterden, %5 pulmoner arterden kaynaklanmaktadir.
Brongiyal arterler sistemik arterlerden kaynaklanan ve havayollarini beslenyen arterler olmasi
nedeniyle havayolu lezyonlarindan etkilenir ve yiiksek basing nedeniyle masif kanamalar
gozlenebilir. Cocuk hastalarda masif kanama 24 saatte >8 ml/kg veya 200 ml {istiindeki
kanamalar olarak tanimlanmaktadir. Cocuklarda oldukca nadir goriilen bu durumun %80

mortalite riski nedeniyle erken donemde tan1 konulmasi 6nemlidir. Hemoptizi ile bagvuran
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cocuk hastada ikinci yapilmasi gereken kanamanin masif olup olmadiginin

degerlendirilmesidir.

Cocuk hastalarda hemoptizinin en sik nedenini solunum sistemi enfeksiyonlar (trakeobronsit,
pnomoni, tiiberkiiloz, bronsektazi, abse, nekrotizan pnomoni vb) olusturmaktadir. Diger
nedenler konjenital kalp hastaliklari, vaskiiler hastaliklar (pulmoner emboli/tromboz, pulmoner
hipertansiyon, hemanjiom ve arteriyovendz malformasyon), travma, koagulopati, konjenital
akciger malformasyonlari, diffiiz alveolar hemoraji sendromlari, ilaglar ve tiimorlerdir.
Hastalarin yaklasik % 20’sinde neden bulunamamaktadir. Kanama siklikla havayolu
lezyonlarina bagli damar duvarinda erozyon ve damar duvarinda genisleme, anevrizma ve
rliptiir nedeniyle gézlenmektedir. Ayrintili 6ykii, fizik muayene ve laboratuvar incelemeleri
sonucunda ayirici tanida spesifik hastalik saptanmayan, 6ykii ve muayene bulgular: tutarsizlik
gosteren hastalarda ayirici tanida psikojenik nedenler olabilecegi akilda tutulmali ve buna

yonelik sorgulama yapilmasi 6nemlidir.

Hemoptizi sikayeti ile bagvuran hastada tani1 ayrintili 0ykii ve fizik muayene ile baslamaktadir.
Pseudohemoptizi ve hemoptizi ayirict tanist yapilmalidir. Laboratuvar incelerinde dncelikle
tam kan sayimi, retikiilosit, akut faz reaktanlari, koagulasyon faktorleri ve cikarabilen
hastalarda balgam kiiltiirii incelemeleri 6nerilmektedir. Baslica incelemeler ile tan1 konamayan
hastalarda tam idrar tetkiki, PPD, ter testi, immunglobulinler, anti nétrofilik stoplazmik antikor,
anti bazal membran antikoru gibi daha ileri incelemeler yapilabilir. Goriintiileme
yontemlerinden ilk yapilmasi gereken akciger grafisidir. Hastalarin %30’unda normal
olabilecegi akilda tutulmalidir. Kontrastli akciger bilgisayarli tomografisi ile akciger parankimi
daha 1y1 degerlendirilebilir ve damarsal anomaliler tanimlanabilir. Magnetik rezonans
goriintiileme ile mediastinel ve hiler yumusak dokularin goriintiilenmesi ve vaskiiler
anomalilerin degerlendirilmesi yapilabilmektedir. Ekokardiyografi, pulmoner nedenler ile
aciklanamayan hemoptizi olgularinda kardiyak semptomlar olmasa bile yapilmasi
onerilmektedir. Bronkoskopi islemi kanamanin yerinin tespiti ve neden olabilecek faktorlerin
incelenmesi i¢in kanamanin erken doneminde Ozellikle ilk 24-48 saatte yapilmasi
onerilmektedir. Fiberoptik fleksible bronkoskopi sedasyon ile uygulanabilmesi ve distal
havayollarinin degerlendirilebilmesi nedeniyle kullanim avantaj1 saglarken, rijid bronkoskopi
gibi etkili ventilasyonun yapilamamasi ve kan pihtilarinin yeterince temizlenememesi

nedeniyle hastanin durumuna gore karar verilmelidir.

Hemoptizide tedavi kanamanin mindr veya major olup olmadigina gore degismektedir. Mindr

kanamalar siklikla kendini sinirlandirict kanamalardir ve altta yatan nedenin tedavisi ve
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semptomatik tedavi ile kendiliginden diizelmektedir. Gereken hastalarda antikoagulan tedavi
(traneksamik asit) oral veya intravendz olarak kullanilabilir. Major kanama ise acil bir
durumdur. Hastalar genellikle kanamaya bagli degil asfiksi nedeniyle kaybedilmektedir. Bu
nedenle acil taninmas1 ve miidahale edilmesi 6nemlidir. Oncelikle havayolu giivenceye alinmali
ve hasta stabilizasyonu saglanmalidir. Gerekirse hasta entiibe edilir. Oksijenizasyon
saglanmalidir. Kanamanin lokalize edilebildigi olgularda selektif entiibasyon veya kanama olan
taraf atta kalacak sekilde hastanin yan yatirilmasi ile kanin saglam akciger parankimine gitmesi
engellenerek asfiksi Onlenmelidir. Gereken hastalarda kan {iriinleri ve selektif bronsiyal
vazokonstriiktor ajanlar (oktreotit vb) kullanilabilir. Kanamanin devam ettigi hastalarda rijid
bronkoskopi yapilarak dekompresor etki, soguk serum fizyolojik ile yikama, adrenalin
uygulamasi, trombin ve trombin-fibrinojen triinleri ile kanamanin durdurulmasi saglanabilir.
Elektrokoterizasyon ve balon kateter ile kanama kontrol altina alinmaya ¢alisilabilir. Bunlar ile
kanamanin kontrol altina alinamadigi durumlarda bronsiyal arterizasyon ile kanamanin
lokalizasyonu ve jelatin siinger, coil ve polivinil alkol partikiilleri ile bronsiyal arter
embolizasyonu yapilabilir. Bronsiyal arter embolizasyonu ¢ocuk hastalarda kanamanin %70
kontrol altina alinabildigi etkili ve giivenli bir yontem olarak belirtilmektedir. Fakat genel
anestezi altinda yapilmasmin tercih edilmesi ve spinal arter hasarina bagl parapleji gibi
komplikasyonlarin gézlenebilmesi nedeniyle deneyimli merkezlerde yapilmasionerilmektedir.
Tim bu yontemler ile kanamanin kontrol altina alinamadigi veya tekrarlayan kanamalarin
goriildiigli  hastalarda kesin tedavi yOntemi olarak pulmoner rezeksiyon islemi
yapilabilmektedir. Cocuk hastalarda segmentektomi, lobektomi ve pulmonektomi islemine

tercih edilmektedir.

Hemoptizi ¢cocuk hastalarda olduk¢a nadir ve siklikla kendini sinirlayan bir durum olmasina
ragmen erigkinlerden farkli olarak etiyolojide farkliliklar olan, tan1 ve tedavide zorluklar ile
karsilagilabilen bir durumdur. Nadir gézlenmesine ragmen masif hemotizi hayati tehtid edici
acil bir durumdur ve hizli tant konulmasi ve miidahale edilmesi onemlidir. Bu nedenle
hemoptizi ile bagvuran hastalarda ayrintili 6ykii ve fizik muayene yapilmasi ve elde edilen

sonuclara gore tetkik ve tedavinin yapilmasi onerilir.
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OLGU SUNUMU
) Uzm. Dr. Beste Ozsezen
Hacettepe Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar: Bilim Dali

Diffliz parankimal akciger tutulumu olan bir hastada ¢cocukluk ¢agi interstisyel akciger hastaligi (chILD) tanisi
solunum semptomlarii solunum sistemi bulgulari, hipoksemi ve radyolojik olarak diffiiz parankimal tutulumu
iceren kriterlerden en az iigiiniin olmasi ile tan1 alirl. Hipersensitivite pndmonisi chILD’n bir alt grubudur.
Ekstrensek alerjik alveolit olarak da adlandirilan hipersensitivite pndmonisi (HSP), hayvansal ya da bitkisel
antijenlerin tekrarlayan inhalasyonlar1 sonucu gelisen, akciger parankimi ve solunum yollarini etkileyen, Ig E
aracili olmayan, akut alevlenmelerle seyreden kronik immiinolojik bir hastaliktir!. Hipersensitivite pnomonileri
icinde en sik goriilen gift¢i akcigerinin sikligi %1-19, giivercin besleyici hastaliginin siklig1 ise %6-20 olarak
tahmin edilmektedir. HSP’nin en sik goriilen nedenlerinden biri olan giivercin besleyici hastaligi, glivercin avian
protein antijenlerin inhalasyonu sonucu olusur. Hipersensitivite pndmonileri maruziyet siiresi ve yogunluguna
bagli olarak akut, subakut ve kronik olarak ii¢ gruba ayrilmistir. Akcigerde Kistik lezyonlar ile seyredebilir.
Akcigerde kistik lezyonlar ile seyreden diger hastaliklar pulmoner lenfanjiyoleimiyomatozis, foliikiiler
bronsiyolit, lenfosittik interstisyel pndmoni, Birt-Hogg-Dobe sendromu, pulmoner langerhans hiicreli
histiyositozis, amiloidoz, pneumocystis enfeksiyonlari, akciger metastazlari, genetik nedenler (Filamin a
mutasyonu ve digerleri) ve sigara maruziyeti olarak siralanabilir. Akcigerde kistik lezyonlar ile seyreden ve
chILD tanis1 alan bir hastay1 sunmay1 amagladik.

Olgu Sunumu: 6 yasinda erkek hasta Oksiiriik, tekrarlayan akciger enfeksiyonu, biiyiime geriligi, bilateral
sensorinal isitme kaybi sikayetleri ile poliklinige basvurdu. Oykiisiinde bebekliginden beri aralikli Sksiiriik
sikayetleri oldugu en son 1 ay once Oksiiriik ve balgam miktarinda artis sikayetleriyle dis merkez bagvurusunda
pnomoni tanist aldigi, pnomoni tanisina yonelik intravendz antibiyotik tedavisi ile sikayetleri geriledigi
ogrenildi. Tekrarlayan akciger enfeksiyonuna yonelik arastirilirken toraks bilgisayarli tomografisi ¢ekilen hasta
kronik bulgular nedeniyle boliimiimiize yonlendirilmisti. Sigara, tiiberkiiloz temasi olmayan hastanin hikayesi
derinlestirildiginde giivercinlerle siklikla temasi oldugu 6grenildi. Ozgegmisinde prenatal, natal ve postnatal
donemde bir o6zellik olmadigi, araknoid kist, nefrolithiazis ve bilateral inmemis testis tanilariyla izlendigi;
soygecmisinde anne ve babasinin ikinci derece kuzen oldugu, babasinin 2 kez gecirilmis pnomotoraks oykiisii
oldugu gorildii. Fizik muayenesinde kilo ve boy persentilleri 3’iin altindaydi. Kardiyak muayenesinde 2/6
sistolik {iflirimii, solunum sistemi muayenesinde pektus karinatum deformitesi oldugu goriildii. Bu bulgular
disinda hastanin ¢gomak parmaginin, antevert yerlesimli kulaklarinin, derin yerlesimli gozlerinin ve eklem
hiperlaksisitesinin oldugu goriildii. Cekilen akciger grafisinde interstisyel goriiniim, toraks BT’ sinde bilateral
amfizematoz degisiklikler, parankimde biiller ve nodiiller saptandi. Hastanin bakilan giivercin presipitan
antikoru pozitif saptand:. Interstisyel akciger hastalig1 agisindan yapilan agik akciger biyopsisinde Kolesterol
kleftleri, eozinofiller, hiicrelerde kopiiksii materyal birikimi, dev hiicreler, fibrozis, intraalveolar protein birikimi
oldugu ve bulgularin hipersensitivite pndmonisi ile uyumlu oldugu goriildii. Hastaya hipersensitivite pndmonisi
tanistyla Img/kg/glinden prednizolon ve inhale flutikazon tedavisi baslandi. Tedavi altinda akciger bulgularinda
diizelme olmadi, sistemik steroid tedavisi kademeli olarak azaltildi ve kesildi. izlemde hastanin akciger
bulgularinda (kistlerin say1 ve biiyiikliigiinde) artis oldugu ve hastanin sikayetlerine ¢abuk yorulma ve nefes
darlig1r eklendigi goriildii. Hastada kistlerle seyreden baska bir chILD oldugu diisiiniildii. Hastadan calisan
“whole exome sequence” (WES) analizinde FARS A homozigot mutasyonu saptandi. izleminde sag akcigerdeki
dev biilloz lezyonlari nedeniyle hastaya pnomotoraks riski nedeniyle biil eksizyon ameliyati yapild1 ve tek
kiiratif tedavi segenegi agisindan akciger nakil merkezine yonlendirildi.
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Aminoagil-tRNA sentetazlar (aaR), protein sentezinde Onemli bir adim olan tRNA {izerine etkilidir.
Aminoasitleri sitoplazma ve mitokondrideki tRNA molekiillerine baglar. aaR bozukluklarinda fenotip
degiskenlik gostermekle birlikte intrauterin ve postnatal bilyiime geriligi ortaya ¢ikmaktadir®. Bugiine kadar
MARS, YARS ve FARSB’nin biallelik patojenik varyantlarinin interstisyel akciger hastalig ile iligkili oldugu
gosterilmistir®, Fenilalanin-tRNA sentetaz sitoplazmik bir aaRS olup FARSA ve FARSB subunitlerinden olusur.

FARSB mutasyonu multisistem norogelisimsel bozukluklar, biiytime geriligi ile seyretmektedir. Beyinde
kalsifikasyon ve chILD olan hastalarda akla getirilmelidir. Literatirde FARSA mutasyonu olan bir hasta
tanimlanmistir. Bu hastada chILD tanisi ile izlenirken eslik eden biiylime geriligi, karaciger hastaligi, kraniyal
MRG’de kistler, bilateral kriptorsidizm nedeniyle WES yapilmis ve FARSA mutasyonu tanis1 almistir. aaR
mutasyonlarinda aminoasit veya yiiksek protein igeren diyet ile rezidiiel enzimatik aktivite mevcut ile
semptomlar iyilestirilebilir. FARSA ve FARSB mutasyonlarinda yiiksek fenilalanin igeren diyetin etkili
olabilecegi disiiniilmektedir. Kiiratif tek tedavi segenegi akciger transplantasyonudur.

Sonug olarak klinik, radyolojik ve patolojik olarak chILD ile uyumlu bulgular ile bagvuran bir hastada etken
maruziyetinin ortadan kaldirilmasi ve standart tedavi ile klinik bulgularda diizelme saptanmiyorsa ya da akciger
bulgularina ek olarak diger sistem tutulumlari da varsa interstisyel akciger hastaligina neden olabilecek diger
nadir genetik nedenler akilda bulundurulmalidir
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PRIMER SIiLYER DISKINEZi OLGU SUNUMU

Dilber Ademhan Tural

Primer siliyer diskinezi mi? Kistik fibrozis mi?

Giris: Primer siliyer diskinezi (PSD), cogunlukla otozomal resesif gegis gosteren, siliya yapisi ve
fonksiyonlarinda bozulmaya sebep olan, sik otit, siniizit ve alt solunum yolu enfeksiyonlari ile karakterize, klinik
ve genetik heterojenite gosteren klinik bir tablodur. Hastaligin tanisinda altin standart yontem bulunmadigindan
tanida; nazal nitrik oksit (NO) 6l¢timii, yliksek hizli

video mikroskopi ile siliya fonksiyonlari incelemesi, immunfloresan boyama, elektron mikroskopi ve genetik
incelemelerin birlikte kullanilmasini 6nerilmektedir.

Olgul: 11 yasinda kiz hasta, tekrarlayan akciger enfeksiyonu, sik siniizit ve otit oykiisii, y1l boyunca devam eden
burun akintis1 ve balgamli 0ksiiriigii olan hastanin yilda 3-4 kez hastane yatis ihtiyact oluyormus. Prenatal ve
natal Oykiisiinde 6zellik yok. Yenidogan doneminde solunum sikintis1 nedeniyle yogun bakim ihtiyact olmus.
Anne baba birinci derece kuzen. Anne de allerjik astim mevcut. Bir kuzeni KF tanisi ile izlenmekteymis. Hasta
gastroozefagial reflii nedeniyle nissen funduplikasyonu, sik tekrarlayan otit nedeniyle ventilasyon tiipii,
acilmayan atelektazi nedeni ile de sol akciger alt lobektomi uygulanmis. Fizik muayenesinde boy 3-5 persentil,
kilo < 3 persentil altinda, oksijen saturasyonu %93, ¢comak parmagi mevcut. Bilateral akcigerlerde yaygin sonor
ronkiisler ve 2/6 sistolik {ifiriim duyulmaktaydi. Hastanin akciger grafisinde; bilateral havalanma artisi,
mezokardi, sag alt lobta brongektatik degisiklikler, pulmoner konusta belirginlesme, sol akcigerde hacim kaybi1
ve atelektazi, sol diyaframda elevasyon gozlendi. Bronsektazi etyolojisi degerlendirmesinde; PPD: 0 mm, ter
testi normal (<30 mmol/It), Nazal NO 7 ppb, immiinolojik degerlendirmesi normal. Ekokardiyografide hafif
pulmoner hipertansiyon saptandi. Balgam kiiltiirinde H. influenza iiremesi mevcuttu.
Olgu 2: 10 yasinda kiz hasta, son bir yilda artan balgamli 6ksiiriik , sik siniizit ve otit dykiisii, y1l boyunca burun
akintis1 ve tekrarlayan akciger enfeksiyonlar1 nedeniyle bagvurdu. . Prenatal ve natal Oykiisiinde 6zellik yok.
Yenidogan doneminde solunum sikintis1 nedeniyle yogun bakim ihtiyact olmus. Olgu 1’in kizkardesi. Sik
tekrarlayan otit nedeniyle ventilasyon tiipii ihtiyaci olmus. Fizik muayenesinde boy 5 persentil, kilo 5-10
persentil, oksijen saturasyonu %97, ¢omak parmagi yoktu. Bilateral akcigerlerde yaygin sondr ronkiisler ve orta-
ince raller duyuldu. Toraks bilgisayarl1 tomografi goriintiilerinde; Sag akciger orta-alt lob ve sol akciger alt
lobda; tomurcuklanmig aga¢ manzarasi, bronglarda dilatasyon ve Sol akciger alt lobta subsegmental atelektazi
mevcuttu. Bronsektazi etyolojisi degerlendirmesinde ; PPD: 0 mm, ter testi normal (<30 mmol/It), Nazal NO:5
ppb, immiinolojik degerlendirmesi normal. Ekokardiyografide normal. Balgam kiiltiiriinde H. influenza tiremesi
mevcuttu. Kulak burun bogaz degerlendirilmesinde nazal polipozis goriildii.
Her iki hastanin nazal siliya yiiksek hizli video mikroskopi incelemesinde; ¢ok sayida stiff atim paterni gosteren,
hipokinetik siliyali hiicreler izlendi. ki kardeste de; RSPH3 geninde homozigot mutasyon ve Kistik fibrosis
transmembran regiilator KFTR geninde heterozigot ¢.4277C>T mutasyonu saptandi.
Tartisma
Bronsektazi etiyolojisi nedeniyle tetkik edilen, ter testleri normal sinirlarda olan, immiin yetmezlik saptanmayan,
pankretik yetmezlik bulgusu olmayan yapilan tim ekzom dizileme analiz sonucu Kkistik fibrosis transmembran
regiilator (KFTR) geninde patojenik olmayan heterozigot mutasyon ve PSD hastaligina neden olan gende
patojenik homozigot mutasyonu saptanan, nazal NO diisiik, yiiksek hizli videomikroskopi sonucu PSD ile
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uyumlu bulgular1 olan PSD tanisi alan iki kardes sunuldu.

Radial spoke head protein 3 (RHSP3), 6. kromozomun uzun kolunda yer alan daha ¢ok respiratuar ve testikiiler
hiicrelerde expresse olan bir gendir. Mutasyonlarinda siliyanin santral ¢ift kompleksi veya radiyal spoke
bolgeleri etkilenmektedir.Bu mutasyona sahip hastalar; term dogmus, yenidoganda solunum sikintisi yasayan,
bozulmus mukosiliyer klirens nedeniyle kronik akciger enfeksiyonlari olan, bronsektazi gelisen, infertilite
nedeniyle arastirilmaktadir. Hastalarda situs anomalileri beklenmez. Siliya hareketleri yok veya ¢ok azalmuistir.
Son calismalar, siliyer biyogenez, montaj, yap1 veya fonksiyonda rol oynayan proteinleri kodlayan 40'in

tizerinde PSD ile iligkili gen tanimlamistir. Bu genlerdeki mutasyonlar tiim PCD vakalarinin yaklasik % 70'ini
olusturmaktadir.Bu nedenle, PCD ile iliskili daha fazla genin kesfedilecegi diisiiniilmektedir.

PSD ve KF, bronsektaziye neden olan genetik nadir nedenlerin basinda yer almaktadir. Yapilan ¢alismalarda
PSD hastalarinda KFTR geninde de mutasyonun eslik edebilecegi gosterilmistir.

Bu olgu sunumumuzda alt loblarda bronsektazi ile bagvuran, ter testi normal olan, immiin yetmezlik ve diger
bronsektazi nedenleri diglanan hastalarda kesin tani i¢in genetik incelemenin tanidaki dnemine dikkat ¢ekmek
istedik.
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Solunum Yetmezligi Olan Hastaya Yaklasim
Gokgen Dilsa Tugeu

Solunum acilleri ¢ocukluk ¢aginda, 6zellikle bir yasindan kiiciik ¢ocuklarda, hastaneye ve ¢ocuk yogun bakim
linitesine yatigin en yaygin nedenlerinden biridir. Akut solunum yetmezligi, ¢ocuklarda hastane iginde ve
hastane dncesinde gelisen kalp-solunum durmalarinin en 6énemli nedenidir. Bu nedenle, solunum yetmezliginin
erken taninmasi ve tedavi edilmesi ¢ocuk Oliimlerinin azaltilmasinda kritik 6neme sahiptir. Bu makalede,
cocuklarda akut solunum yetmezliginin tanimi, etiyolojisi, ayirici tanisi ve tedavi yaklasimlart gézden
gecirilmistir. Solunum yetmezligi, dokularin oksijen gereksiniminin karsilanamamasi ve/veya karbondiyoksitin
atitlamamasi durumudur. Cocuklarda akut solunum yetmezliginin sik karsilagilan nedenleri {ist ve alt havayolu
tikanikliklari, mekanik sorunlar, parankimal hastaliklar ve solunumun kontroliindeki bozukluklardir. Akut
solunum yetmezligi olan hastalarin ¢ogu noninvazif solunum destegi ile basarilt bir sekilde tedavi edilebilir.
Bununla birlikte, klinik durumu agir hastalarda entiibasyon ve invazif mekanik ventilasyon gerekebilir. Klinik
seyir esas olarak altta yatan etyolojiye baghdir.
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S-01 Ailede Sigara icen Birey Varhginin Bronsiolit Geciren Olgularda Bronsiolit
Agirhga Etkisi

Sozel Bildiri

Hasan Yiiksel', Adem Yasar!, Belma Yasar?, Ozge Yilmaz!, 3,3 3 3, 3, 3

Manisa Celal Bayar Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Solunum Ve Alerji Birimi, 2Manisa
Sehir Hastanesi,

GIRIS:Akut bronsiolit, iki yas altinda sik goriilen, viral etkenlerin sebep oldugu, alt solunum
yolu enfeksiyonudur. Her yil, saglikli olan bebeklerin yaklasik% 20-30'unda bronsiolit gelisir
ve bunlarinda % 3'inde hastane yatig1 gerekir. Prematiirite, kronik akciger hastaligi, konjenital
kalp hastalig1 siddetli bronsiyolit i¢in bilinen risk faktorleridir. Ayrica kardes varligi, diisiik
dogum agirlig, sigara dumani maruziyeti ve ailede astim-atopi dykiisii diger risk faktorleridir.
Bu arastirmamizda ilk atak bronsiolit gegiren hastalarda sigara maruziyetinin bronsiolit agirlig
lizerine etkisi arastirdik. YONTEM: Arastirmaya cocuk acil servise ve ¢ocuk poliklinigine
bagvuran Ve ilk kez bronsiolit tanis1 konulan 166 olgu dahil edilmistir. Yenidogan yogun bakim
yatis Oykiisli, gecirilmis alt solunum yolu enfeksiyonu, ailede atopi Oykiisii, bilinen kalp,
akciger ve norolojik hastalik dykiisii olan olgular diglanmistir. Olgularin yasi, dogum sekli,
dogum haftasi ve kilosu, anne-baba yasi, egitim durumu ve sigara kullanimlari, kardes varligi,
evde yasayan kisi sayis1 ve sigara i¢imi ve 1sinma sekli kaydedilerek, bronsiolit agirlik skorlar
hesaplanarak kaydedilmistir: BULGULAR:Calismaya dahil edilen 166 olgunun %59’u (n=98)
erkek idi. Olgularin %51.2°si NSVD ile dogum idi. Ortalama dogum agirlig1 3120gr(+527.38),
dogum haftas1 38.32 (+1.50) hafta idi. Anne yasi1 ortalamas1 27.36 (4.88) yil, baba yasi
ortalamas1 30.47 (+5.35) yildi. Ortalama kardes varlig1 1.02(1.06) kisi, evde yasayan kisi say1st
4.44 (1.42) kisiydi. Gebelik Oncesi ve sonrasi anne sigara kullanma sikligr %17.5 (n=29),
gebelikte kullanip, dogum sonrasi birakan anne sayist 8 (%4) idi. Baba sigara igcme siklig1 %56
(n=93), evde anne, baba ve diger kisiler dahil sigara igme siklig1 %60.8(n=101) idi. Bronsiolit
agirhigina gore gruplandirildiginda; hafif-orta siddet ile agir skoru olan gruplar arasinda
cinsiyet, dogum tipi, dogum haftasi, anne yasi, baba yasi, anne egitim diizeyi, baba egitim
diizeyi, kardes sayis1 ve evde yasayan kisi sayis1 arasinda farklilik yoktu (sirasiyla p=0.469,
0.637, 0.623, 0.276, 0.934, 0.438, 0.812, 0.111, 0.429). Agir bronsiolit gegirme agisindan;
gebelikte sigara i¢imi (p<0.001) (OR:8.022), anne sigara i¢imi (p<0.001)(OR:22.215), baba
sigara i¢cimi(p=0.007)(OR:5.219), evde sigara i¢cimi(p=0.026)(OR:4.183) anlamli yiiksekti.
TARTISMA: Arastirmanin bulgulart annenin sigara i¢cimi basta olmak iizere evde sigara icen
birey varliginin akut brongiolit agirligint en dnemli risk faktorii oldugunu diisiindiirmektedir.
nedensel iliskinin netlestirilmesi acisindan kohort arastirmalar ve pasif sigara maruziyetinin
¢ocuklarda 6l¢timiinii i¢eren ileri arastirmalara gereksinim vardir.

Bronsiolit, sigara, brongsiolit agirlig1
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S-02 Cocuklarda Biyolojik Ajan Kullanim Sirasinda Tiiberkiiloz Riski
Sozel Bildiri
Pelin Asfuroglu!, Tugba Ramash Giirsoy!, Zeynep Reyhan Onay', Tugba Sismanlar

Eyiiboglu!, Emine Nur Sunar Yayla?, Ayse Tana Aslan', Sevcan Azime Bakkaloglu
Ezgii2, Hiisnii Oguz Soylemezoglu?, Necla Buyan?, 3

'Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara, 2Gazi
Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Romatoloji Bilim Dal1, Ankara,

Giris: Biyolojik ajanlar giiniimiizde ¢ocuklarda inflamatuar hastaliklarda siklikla kullanilmakta
ve hastaligin progresyonunu azaltmaktadir. Bununla birlikte latent tiiberkiiloz enfeksiyonunun
(LTBE) aktivasyonu gibi ciddi enfeksiyon riskleri de icermektedir. Calismamizda biyolojik
ajan kullanimi nedeniyle takip sirasinda LTBE ve tiiberkiiloz (TB) hastaligi sikligim
belirlemeyi amacladik. Gere¢ ve Yontemler: Calismaya Gazi Universitesi Hastanesi Cocuk
Goglis Hastaliklar1  Poliklinigi’nde 2008-2019 yillar1 arasinda biyolojik ajan kullanimi
nedeniyle izlenen hastalar dahil edildi. Hastalar biyolojik ajan tedavisi dncesinde ve tedavi
stirecinde tiiberkiilin deri testi (TDT), interferon gama salinim testi (IGST) ve akciger grafisi
ve/veya tomografisi ile degerlendirildi. Bulgular: Calismaya biyolojik ajan kullanan 194 hasta
dahil edildi. Hastalarin 156’sinda (%80,4) romatolojik hastalik mevcuttu ve ortalama biyolojik
ajan kullanim siiresi 35,5+25,6 ayd1. Biyolojik ajan tedavisi 6ncesi degerlendirmede 26 (%13,4)
hastada TDT pozitifti ve bu hastalara TB hastalig1 dislandiktan sonra izoniyazid (INH)
proflaksisi verildi. Takip sirasinda 5 (%2,6) hastanin TDT pozitiflesti ve INH proflaksisi aldilar.
TB hastalig1 takipte TDT negatif olan hastalarin birinde goriildii. Bu hastada IGST biyolojik
ajan kullaniminin ikinci yilinda pozitiflesti, balgam kiiltiiriinde M.tuberculosis tiredi ve toraks
BT’sinde akciger tiiberkiilozu ile uyumlu tomurcuklu aga¢ goriinimii saptandi. Sonug:
Cocuklarda biyolojik ajan tedavisi altinda LTBE ve TB hastaligi riski bulunmaktadir. Biyolojik
ajan tedavisi 6ncesi degerlendirmede LTBE olmayan hastalarda da tedavi sirasinda TB hastaligi
ortaya cikabilecegi akilda tutulmali, hastalar LTBE ve TB hastalig1 gelisimi agisindan yakin
izlenmelidir.

Biyolojik ajan, ¢ocuk, tiiberkiiloz
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S-03 Kiiresel 1sinma ve sera gazlarinin solunum yolu viriisleri iizerine etkisi
Sozel Bildiri

Avkut ESKi?, Gokcen KARTAL?, Semiha OZGULZ, Candan CiICEK3, Esen DEMIR?,
Figen GULEN?*, 2 2 2 2

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 BD, 2Ege Universitesi Tip
Fakiiltesi, Biyoistatistik Ve Tibbi Bilisim ABD, *Ege Universitesi Tip Fakiiltesi,
Mikrobiyoloji ABD, “Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar,

Atmosferde, insan faaliyetlerinin bir sonucu olarak karbonmonoksit (CO), metan ve azot oksit
(NOX) gibi sera gazlar1 artmakta ve bu da ortalama sicakligin artmasina neden olmaktadir.
Iklim degisikligi, vektdrleri ve konak¢1 bagisiklik tepkilerini etkileyerek solunum yolu
enfeksiyonlarinin insidansint degistirebilmektedir. Calismamiza 2015-2019 yillar1 arasinda
EUTF’ne basvuran ve solunum yolunda viriis pozitifligi saptanan hastalar dahil edildi.
Meteorolojik ve hava gazlari verileri degerlendirilmeye alindi. Calismaya 4687 hasta dahil
edildi. Erkek hastalarin kadinlara oran1 1.28’di. Calismaya alinan hastalarin %45°1 iki yasindan
kiigiiktii. Ortalama Hava Sicakligi: Haftalik 0,1°C’lik artis; yil i¢cinde RSV (%1,6), HRV
(%0,7), influenza A/B (%1,8/1,2), hCV-OC43/229E (%0,4/0,9), hMPV (%1,2) ve HBoV
(%0,9) oraninda goriilme sikligin1 azaltmaktaydi. Ortalama Nispi Nem Miktari: Haftalik
%0,1’lik artis; RSV (%0,8), HRV(%0.,4), influenza A/B (%1,12/0,6), hCV-229E (%0,5),
hMPV (%0,5) ve HBoV(%0,4) oraninda gériilme sikligin1 artirmaktaydi. Ortalama Riizgar
Hizi: Haftalik 1 m/sn’lik artig; RSV(%70), influenza A/B (%103,4/69,2) ve hMPV(%43,9)
oraninda goriilme sikligmi artirirken, HRV (%2,5) oraninda goriilme siklig1 azalmaktaydi.
Ortalama Yagis miktari: Haftalik 1 mm*kg/m2°lik artis; RSV (%18,1), HRV (%0,7), influenza
A/B (%22,9/0,9), hAV (%0,4), hCV-229E (%0,6), hMPV (%0,8) ve HBoV (%1) oraninda
goriilme siklig1 artarken, PIF3 (%0,5) ve hEV (%0,6) oraninda goriilme siklig1 azaldi. Giinliik
Giineslenme Miktari: Haftalik 1 saatlik artis; sadece PIF3 (%0,9) oraninda goriilme sikliginda
artisa neden oldu. hAV ve hEV giineslenme miktarindan etkilenmezken, diger tiim viriislerin
goriilme sikliginda azalma tespit edildi. SO2, CO, O3: ve NO/NO2: Atmosferde bulunan SO2
konsantrasyonunda artis PIF3, hAV ve hCV-OC43 disindaki viriisler ile goriilen
enfeksiyonlarda artisa neden oldu. CO konsantrasyonunda artis ile RSV, influenza A, hCV-
229E ve HBoV ile enfeksiyon sikliginda artis goriiliirken, NO/NO2 konsantrasyonlarinda artis
ile RSV, hCV-0C43/229E, hEV, influenza, influenza B, hAV, hMPV enfeksiyonlarinda pozitif
korelasyon bulundu. Atmosferdeki ozon konsantrasyonunda artis; RSV, HRV, influenza A,
hCV-229E, hMPV ve HBoV enfeksiyonlarini azalttigi tespit edildi. PM2,5/10: Havadaki
partikiil miktarindaki artis ile RSV, HRV, influenza A, influenza B, hCV-229E, hMPV ve
HBoV enfeksiyonlarinda artig goriildii. Meteorolojik degisimler ve atmosferi kirleten gazlar
arasinda virlis dagilim1 ve enfeksiyona neden olma acisindan etkilesim vardir. Hava kirliligine
yol agan ajanlardan olan ozon gazinin genel viral enfeksiyonlara karst koruyucu oldugu
goriildi. Yapilan ¢alismalarda HRV ve influenza A enfeksiyonu sonrasi ozonun IL-8’1 artirdig:
gosterilmistir.

influenza, respiratuvar sinsityal viriis, sera gazlar, kiiresel 1sitnma
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S-04 Kistik Fibrozis Dis1 Bronsektazilerin Degerlendirmesi: Alt1 Yillik Tek Merkez
Deneyimi

Sozel Bildiri

Fazilcan Zirek!, Gizem Ozcanl, Nazan Cobanoglu?, 3,3, 3 3 3 3 3
9

! Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara,

Giris: Bronsektazi, bronsiyal ve peribronsiyal yikimla birlikte brons agacinin geri doniisiimsiiz
bolgesel veya yaygin dilatasyonu ve yapisal bozulmas ile karakterize; kalici oksiiriik, balgam
ve tekrarlayan pulmoner enfeksiyonlarin eslik ettigi kronik, ilerleyici bir solunum yolu
hastaligidir. Kistik fibrozis (KF) gelismis iilkelerde bronsektazinin en yaygin nedeni iken
gelismekte olan tilkelerde KF dis1 nedenler daha yaygindir. Yiiksek ¢oziintirliiklii bilgisayarli
tomografi, KF dis1 bronsektazi tanisi igin altin standarttir. Bronsektazi tedavisinde altta yatan
hastaligin tedavisine ek olarak akciger fonksiyonlarini korumaya yonelik antibiyotikler, gégiis
fizyoterapisi, bronkodilatorler, mukolitikler ve inhale steroidler gibi medikal tedavilerin
kullanim1 gerekmektedir. Medikal tedaviye ragmen tekrarlayan enfeksiyon oOykiisii olan
lokalize bronsektazi hastalarinda cerrahi bir se¢enek olarak diisiiniilmelidir. Calismamizda
klinigimizde KF dis1 bronsektazi tanisi ile takip edilen hastalari degerlendirmeyi planladik.
Gereg ve Yontem: Calismamiza hastanemiz Cocuk Gogiis Hastaliklart Boliimii’nde 01.01.2014
ve 31.01.2020 yillar1 arasinda KF dis1 bronsektazi tanisi ile takip edilen hastalar alindi.
Hastalarin demografik ve klinik 6zellikleri, radyolojik bulgular1 ve prognozlar retrospektif
olarak incelendi. Bulgular: Calisma dahilinde toplam 40 hasta incelenmis olup ortanca tani yasi
13 y1l (1 y11 1 ay - 20 y1l 6 ay) olarak hesaplandi. Hastalarin 24’#i (%60) kiz, 16’s1 (%40) erkekti.
Bagvurudaki en sik semptom Oksiiriik (%80), en sik fizik muayene bulgusu ral (%65) idi.
Bronsektazi yerlesimi hastalarin 21’inde (%52,5) tek taraflrydi. Immun yetmezlikler (%32,5)
en sik saptanan etyolojik durumdu. Ilk bagvuru sirasinda 28 (%70) hastadan balgam kiiltiirii
alindz; kiiltiir tiremeleri icinde en stk Haemophilus influenza (%46,7) tespit edildi. Yirmi dokuz
hastaya (%72,5) bagvuruda solunum fonksiyon testi uygulandi; ortalama FEV1 %74 (+%21),
FVC %77 (£%23), FEV1/FVC %95 (+%12), FEF2575 %78 (+%30) olarak saptandi. Yirmi
yedi (%67,5) hastaya bronkoskopi uygulandi; bronkoalveolar lavaj kiiltiir tiremeleri icinde en
stk Haemophilus Influenza (%29,6) tespit edildi. Hastalarin 29’una (%72,5) medikal tedavi
baslandi. Ug (%7,5) hastaya lobektomi yapildi. Hastalarin ortanca takip siiresi 1 y11 9 ay (1 ay
- 11y 6 ay) ay olup 3 (%7,5) hasta takibi sirasinda ex oldu. Sonug: KF dis1 bronsektazi,
yayginligr diinya ¢apinda muhtemelen hafife alinan, gelismekte olan bir pediatrik hastaliktir.
Akciger fonksiyonlarinda ilerleyici kotiilesmeyi ve tekrarlayan alevlenmeleri onlemek igin
erken tani sarttir. Brongektaziye neden olan hastalik etyolojisinin belirlenmesi spesifik tedavi
kullanimi ile hastaligin ilerleyisini durdurmak i¢in 6nemlidir.

Cocuk, Bronsektazi, Kistik Fibrosiz Dis1, Immiin Yetmezlik, Postenfeksiydz Akciger
Hastalig1
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S-05 Kistik Fibrozisli Hastalar ve Ailelerinde Depresyon ve Anksiyete Bozukluklarinin
Taranmasi

Sozel Bildiri

Pmnar Ergenekon!, Cansu Yilmaz Yegit !, Hakan Mursaloglul, Yasemin Gokdemir!, Ela
Erdem Eralp?, Fazilet Karako¢?, Biilent Karadag?, 3, 3, 3

Marmara Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dals,

Giris: Kistik fibrozisli hastalar ve bu hastalara bakim veren kisilerde depresyon ve anksiyete
bozukluklarinin normal popiilasyona gore 2-3 kat daha fazla siklikta oldugu bilinmektedir. Bu
calismada, hastanemiz Kistik Fibrozis (KF) Merkezi’'nde takip edilmekte olan 12 yas iizeri
hastalar ve 0-17 yas arasi hastalarin ebeveynlerinde depresyon ve anksiyete bozukluklarinin
sikligi ve siddetinin degerlendirilmesi, muhtemel risk faktorlerinin degerlendirilmesi
amaglanmistir. Materyal-Metod: Calismaya merkezimizden takip edilmekte olan 132 KF tanili
hasta dahil edildi. Hasta Saglik Anketi ( Patient Health Questionnaire-9, PHQ-9 ) ve Yaygin
Anksiyete Bozuklugu Anketi ( Generalized Anxiety Disorders, GAD-7 ) depresyon ve
anksiyete bozukluklarinin taranmast igin kullanildi. Anketler 12 yas iizerinde olan 51 KF hastasi
ve 0-17 yas arasi hastalarin toplam 130 ebeveyni (anne ve/veya baba) tarafindan dolduruldu.
Bulgular: Orta-agir depresyon hastalarin %25.5 ‘inde, annelerin %33.7’sinde ve babalarin %
14.6 ‘sinda goriilmekteyken, orta- agir anksiyete bozuklugu sirayla % 17.6, %21.8 ve % 8.5
oraninda saptandi. Demografik 6zelliklerden higbiri depresyon ve anksiyete agisindan prediktif
olarak bulunmadi. Kronik metisilin direngli Staphlococcus aureus ile kolonize olan hastalarin
annelerinde GAD-7 skorlar1 daha yiiksek olup anksiyete siklig1 daha fazlaydi(p:0.034). Ayrica,
babalar i¢in son 12 ay icerinde hastane yatisinin olmasi yiiksek PHQ-9 skoru ile iligkili
saptandi(p:0.043). Sonug : Depresyon ve anksiyete KF hastalar1 ve ailelerinde yiiksek oranda
goriilmektedir. Bu sonuglar hasta izleminde depresyon ve anksiyete bozukluklari tarama
testlerinin ve psikososyal destegin 6nemini gostermektedir.

Depresyon, anksiyete, Kistik fibrozis

83



S-06 YENIDOGAN TARAMASI iLE TANI ALAN VE ALMAYAN KiSTiK
FIBROZIiSLI HASTALARIN KLIiNiK OZELLIKLERININ KARSILASTIRILMASI

Sozel Bildiri

Tugba Ramash Giirsovl. Zevnep Revhan Onayvl. Ayge Tana Aslanl= Tugba §1§manla
u

odlu no

Dogru6. Ugur Ozgellk6= Ebru Yalcin6. Velat Sen7. Omiir Ercand. Avse Avzit Kilinc8.

Hakan Yazan2. Derva Ufuk Altintas9. Esen Demir10. Avsen Bingoll1. Nihat Sapan12.
Ebru Celebil3. Gokcen Dilsa TugcuS. Ali C°)zdemir14= Koray HarmancilS. Mehmet

Kosel6. Nagehan Emiralioglu6. Zevnep Tamayl17. Hasan Yiiksell8. Gizem (")zcan3,
Erdem Topall9. Demet Can20. Pervin Korkmaz21. Goniil Caltepe22. Mehmet Kilic23

ebnem Ozdogan24! 2 222222 2 2

11Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar: Bilim Dali, Ankara 2Bezmialem
Vakif Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Istanbul 3 Ankara
Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1, Ankara 4Necmettin Erbakan
Universitesi Meram T1p Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1, Konya 5Ankara
Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali, Ankara 6Hacettepe Universitesi Tip
Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara 7Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi,
Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Diyarbakir 8Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip
Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Istanbul 9Cukurova Universitesi Tip
Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve Immiinoloji Bilim Dal1, Adana 10Ege Universitesi Tip Fakiiltesi,
Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1, Izmir 11Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk
Alerji Ve Immiinoloji Bilim Dal1, Antalya 12Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Alerji Ve Immiinoloji Bilim Dali, Bursa 13Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis
Hastaliklar1 Ana Bilim Dal1, Ankara 14Mersin Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari
Bilim Dal1, Mersin 15Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve
Immiinoloji Bilim Dal1, Eskisehir 16Erciyes Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gogiis
Hastaliklari Bilim Dali, Kayseri 17Istanbul Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve
Immiinoloji Bilim Dali, Istanbul 18Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve
Immiinoloji Bilim Dal1, Manisa 19Inénii Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Ve
Immiinoloji Bilim Dal1, Malatya 20Balikesir Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis
Hastaliklar1 Bilim Dal1, Balikesir 21Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar1 Ana
Bilim Dal1, Izmir 220ndokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji,
Hepatoloji Ve Beslenme Bilim Dali, Samsun 23Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji
Ve Immiinoloji Bilim Dali, Elaz1g 24Sisli Hamidiye Etfal Egitim Ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Gégiis Hastaliklar: Bilim Dals, Istanbul,

Amag: Yenidogan taramasi (YDT) ile erken tan1 alan Kistik fibrozis (KF) hastalarinin morbidite
ve mortalite oranlarinin azaldigi, yasam siireleri ve kalitelerinin artti§i daha once yapilan
calismalarda gosterilmistir. Ulkemizde 2015 yilinda uygulanmaya baslanan YDT nin sonuglari
ile KF hastalariin klinik bulgular1 arasindaki iliskiyi inceleyen bir ¢alisma daha Once
yapilmamistir. Amacimiz Ulusal KF Kayit Sisteminde (UKKS) kayithi olan, YDT ile tani
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konulan KF hastalarinin klinik 6zelliklerini, YDT normal olup tan1 alan ve YDT yapilmadan
tan1 alan KF hastalar ile karsilastirmaktir. Yontemler: 2018 yilinda UKKS'ye 1488 hasta
kaydedildi ve bu hastalardan YDT uygulamasi sonrasinda dogan 359 hasta ¢alismaya dahil
edildi. YDT pozitif saptanip KF tanisi alan hastalar Grup 1, YDT normal olup KF tanisi alan
hastalar Grup 2 ve YDT yapilmayip KF tanis1 alan hastalar ise Grup 3 olarak siniflandirildi ve
her lic grubun sistemde kayitlh olan demografik verileri, klinik 6zellikleri ve laboratuvar
bulgular1 birbirleri ile karsilastirildi. Bulgular: Grup 1'de 299 (%83,3), Grup 2'de 40 (%11,1)
ve Grup 3'te 20 (%5,6) hasta mevcuttu. Ortalama tan1 yas1 Grup 1'de 0,2+0,4, Grup 2'de 0,9+2,0
ve Grup 3'te ise 0,5+0,6 aydi. Ortalama tan1 yas1 Grup 2 ve 3'te Grup 1'den anlamli olarak daha
yiiksekti (p=0,001). Grup 1'de on yedi (%5,6), Grup 2'de iki (%5) ve Grup 3'te bes (%25)
hastanin mekonyum ileusu (MI) dykiisii mevcuttu. MI ykiisii Grup 3'te diger gruplardan daha
fazlaydi (p=0,018). Grup 1'de hastalarin %88’inde, Grup 2'de %65’inde ve Grup 3'te %90’ inda
pankreatik yetmezlik (PY) mevcuttu. PY Grup 1 ve 3'te, Grup 2'den daha sikt1 (p=0,001).
Kronik S.aureus enfeksiyonu Grup 1'de hastalarin %16’sinda, Grup 2'de %7,5’inde, Grup 3’te
%40’1nda mevcuttu. Kronik S.aureus enfeksiyonu Grup 3’te diger gruplara gore sik saptandi
(p=0,004). P. aeruginosa liremesi varlig1 ve intravendz antibiyotik tedavisi ihtiyaci agisindan
gruplar arasinda fark saptanmadi (p>0,05). Ter testi sonuglart Grup 1'de diger gruplara gore
daha yiiksek (p=0,009) ve fekal elastaz sonuglari ise (p=0,033) daha diisiik saptandi. Sonug:
YDT ile hastalar daha erken yasta tan1 alabilmektedir. YDT ile hastalara pankreatik yetmezlik
bulgular1 veya S.aureus kolonizasyonu gibi pulmoner komplikasyonlar ortaya ¢ikmadan KF
tanist konulabilir. YDT negatif olan hastalarda da KF goriilebilecegi akilda tutulmalidir.
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S-07 HEMATOPOIETIK KOK HUCRE NAKLI YAPILAN COCUKLARDA NAKIL
ONCESIi VE SONRASI UYKUNUN DEGERLENDIRILMESI

Tugba Ramash Giirsoy', Zeynep Reyhan Onay?!, Tugba Sismanlar Eyiiboglu !, Ayse
Tana Aslan!, Tayyibe Sever?, Ulker Ko¢ak?, Ayse iriz3, Isil irem Budakoglu*, 2,2

'Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1, Ankara, °Gazi
Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dal1, Ankara, *Gazi Universitesi Tip
Fakiiltesi, Kulak Burun Bogaz Hastaliklar1 Ana Bilim Dal1, Ankara, “Gazi Universitesi Tip
Fakiiltesi, T1ip Egitimi Ana Bilim Dal1, Ankara,

Amag: Cocuklarda hematopoietik kok hiicre nakli (HKHN) hematolojik malignitelere ek olarak
hemoglobinopatiler, immiin yetersizlikler, kemik iligi yetersizlikleri ve dogustan metabolik
hastaliklar gibi birgok hastalikta kiir sans1 saglayan tek tedavi yontemi olmasina karsin 6nemli
oranda mortalite ve morbiditeye de neden olmaktadir. HKHN yapilan hastalarda invaziv
girisimler, radyoterapi, kemoterapi ve izolasyon, nakil sonrasi komplikasyonlar nedeniyle
hastalarda fiziksel ve psikososyal sorunlar ortaya ¢ikabilmektedir. Bu sorunlar uyku ile iliskili
problemlere neden olabilir. Calismamizda HKHN yapilan g¢ocuklarda nakil oncesi, nakil
sonrast ge¢ donemde evde uyku calismasi ve uyku anketi ile uykunun degerlendirilmesini
amagladik. Gere¢ ve Yontemler: Calismaya Ocak 2019-Ocak 2020 tarihleri arasinda Pediatrik
Kok Hiicre Nakil Unitesi’nde HKHN yapilan 10 hasta alindi. Hastalarin nakil dncesi ve nakil
sonrasi ge¢ donemdeki laboratuar tetkikleri, akciger grafileri, solunum fonksiyon testleri (SFT),
evde uyku caligsmasi, kulak burun bogaz (KBB) hastaliklart muayenesi, pediatrik uyku anketi-
uykuda solunum bozuklugu alt 6lge§i sonuglar1 degerlendirildi. Bulgular: Hastalarin gt
malignite, biri immiin yetmezlik, ikisi hemoglobinopati, dordii kemik iligi yetersizligi
nedeniyle HKHN oldu. Hastalarin 8’1 (%80) erkekti, ortalama yaslar1 10,6+6,3 yil, ortalama
viicut Kitle indeksi z skoru -0,4+1,0 idi. Nakil 6ncesi donemde ortalama beyaz kiire (BK) hiicre
sayist 5122+3869 x103/ul, hemoglobin (Hb) degeri 9,3+1,2 g/dl, trombosit sayisi
2793634272346 x103/ul, C reaktif protein (CRP) diizeyi 11,1+£12,2 mg/dl; nakil sonrasinda ise
beyaz kiire sayis1 3864+3211 x103/ul, Hb degeri 11,2424 g/dl, trombosit sayisi
1512724119060 x103/ul, CRP diizeyi 18,3+46,9 mg/dl olarak saptandi. Nakil 6ncesi donemde
yapilan evde uyku c¢alismasinda ortalama apne hipopne indeksi (AHI) 1,0£0,9, oksijen
desatiirasyon indeksi (ODI) 2,7+2,1 sonrasinda ise AHI 1,2+0,8 ve ODI 4,4+3,6 olarak
saptandi. Ortalama pediatrik uyku anketi- uykuda solunum bozuklugu alt 6l¢egi puanlari nakil
oncesinde 2,1+1,5 sonrasinda ise 3,7+2,1°di. KBB muayenelerinde {i¢ hastada adenotonsiller,
bir hastada tonsiller, bir hastada adenoid hipertrofi, bir hastada ise sol vokal kord paralizisi
saptandi. Hastalarin nakil 6ncesi ve sonrasi KBB hastaliklart muayenesi, hemogram ve akut faz
reaktan sonuglari, akciger grafileri, SFT, evde uyku ¢alismasi, pediatrik uyku anketi- uykuda
solunum bozuklugu alt dl¢egi sonuglari arasinda istatistiksel anlamli fark saptanmadi (p>0,05).
Sonug: Hastalarda HKHN 6ncesi ve sonrast donemde uykuda solunum bozukluklar1 agisindan
anlamli fark saptanmamistir. HKHN yapilan ¢ocuklarda uyku sorunlart ile ilgili veriler kisitlidir
ve randomize kontrollii caligmalara ihtiyag vardir.

hematopoietik kok hiicre nakli, uyku, cocuk
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S-08 Kistik fibrozis dis1 bronsektazili cocuk olgularda inflamatuar biyobelirtecler

Sozel Bildiri

Avsen Basaran!, Tugba Kazh', Suzan Yilmaz Durmus!, Aysen Bingol!, 2,2, 2,2 2,2

! Akdeniz Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal,

Kistik fibrozis disi bronsektazili ¢ocuk olgularda inflamatuar biyobelirtegler Giris-Amag:
Brongektazi kronik inflamatuar bir akciger hastaligidir. Bronsektazili hastalarda akut
alevlenmeler akciger hasarimi arttirir. Bu nedenle inflamatuar biyobelirteglarin alevlenmeyi
gostermedeki rolii onemlidir. Calismamizda kistik fibrozis dis1 brongektazili cocuk hastalarda
inflamatuar biyobelirte¢leri degerlendirmeyi, akut alevlenme tespitinde bu belirteglerin yerini
ve saglam kontrollere gére degisimini saptamay1 amagladik. Materyal metod: Ocak 2014-Ocak
2020 tarihleri arasinda Akdeniz Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali’nda takip
edilen kistik fibrozis dis1 bronsektazili 34 hastanin alevlenme dis1 donemdeki ve akut alevienme
donemindeki hemogram, C-reaktif protein (CRP)degerleri geriye doniik tarandi ve ayni1 yas ve
cinsiyetteki 30 saglikli kontrol grubuyla karsilastirildi. Hemogramdaki nétrofil yiizdesi lenfosit
yiizdesine boliinerek ndtrofil lenfosit oran1 (NLO), trombosit sayist mutlak lenfosit sayisina
(MLS) boliinerek ise trombosit lenfosit oran1 (TLO) hesaplandi. Sonug: Calismaya alinan 21
(%70)’1 kiz, 9 (%30)’u erkek toplam 30 hastanin yas ortalamast 13,17 + 3,94 yild
Brongektazili olgularda total 10kosit sayisi, mutlak nétrofil sayis1 (MNS), trombosit sayisi,
NLO, CRP degerlerinde akut alevlenme donemlerinde alevlenme dist donemlerine gore
istatistiksel olarak anlamli artis saptanirken (sirasiyla p<0.001, p=0,007, p=0,02, p=0,017,
p<0.001), hemoglobin degerlerinde istatistiksel olarak anlamli diisiikliikk saptandi1 (p=0,026).
MLS, ortalama trombosit hacmi (OTH) ve TLO degerlerinde anlamli fark saptanmadi (sirastyla
p=0,591, p=0,959, p=0,640 ). Bronsektazili olgularda alevlenme dis1 dénem ile kontrol grubu
degerleri karsilagtirildiginda hemoglobin ve OTH istatistiksel olarak anlaml diisiik (sirasiyla
p=0,026, p=0,000); 16kosit, MNS, NLO anlaml yiiksek (sirasiyla p= 0,015, p= 0,001, p=0,012)
saptandi. MLS, trombosit ve TLO degerleri arasinda ise arasinda fark saptanmadi (sirasiyla p=
0,475, p= 0,858, p=0,644). Tartisma: Total 16kosit sayisi, MNS, NLO bronsektazide kronik
inflamasyonu gosterirken; total 16kosit sayisi, MNS, CRP degerleri ile birlikte NLO, OTH
‘ninde akut alevlenmede belirte¢ olarak kullanilabilecegi kanisindayiz.

brongektazi,biyobelirteg,cocuk
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S-09 KiSTIiK FiBROZIiSLi HASTALARDA AKCiGER FiBROZISi iLE
FIBROSITLER ARASINDAKI ILISKi

Sozel Bildiri

Pinar Aslan Yasar!, Melih Hangiil>, Ahmet Eken?, Filiz Karaman*, Mehmet

KaseZ, 2, 21 2, 2, 2

Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg Ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Kayseri,
Tiirkiye, Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali Kayseri,
Tiirkiye, 3Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Kayseri, Tibbi Biyoloji Ana Bilim Dali
Tiirkiye, *Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Radyoloji Bilim Dali Kayseri, Tiirkiye,

Giris: Kistik fibrozis (KF) kronik, ilerleyici, hayati tehdit eden, otozomal resesif kalitimli
genetik bir hastaliktir. KF de morbidite ve mortalitenin en 6nemli nedeni tekrarlayan solunum
yolu enfeksiyonlaridir. Bu nedenle akciger tutulumu hastalarin klinik agirligini, yasam siiresini
ve kalitesini belirleyen ana unsurdur. Dolasimdaki fibrositler; ilk kez 1994 yilinda tanimlanmis
kemik iligi kaynakli ig seklinde mezenkimal progenitor hiicrelerdir. Literatiirde pulmoner
fibrozis ile giden hastaliklarda fibrosit diizeyinde artis oldugu gosterilmistir. Bu ¢aligmadaki
amacimiz KF hastalarinin akcigerlerindeki fibrozis derecesi ile periferik kanlarindan elde
edilen fibrosit diizeyi arasindaki iliskiyi degerlendirmek amaglanmistir. Materyal ve metod: KF
tanist almis 39 hasta ve 20 saglikli kontrol grubu olusturdu. Calismaya dahil edilen kisiler KF,
KF atak ve saglikli kontrol grubu olarak 3 farkli gruba ayrilarak dolagimdaki fibrosit diizeyi
karsilagtirildi. Ayrica caligmaya alinan hastalarin solunum fonksiyon testleri (SFT) ve akciger
bilgisayarli tomografi’leri (BT) ve fibrosit diizeyi ile iligkisi degerlendirildi. Bulgular: KF
hastalarinda dolasimdaki fibrosit sayis1 atak ve kontrol grubuna gore istatistiksel olarak anlaml
diizeyde yiiksek bulunmustur (atak i¢in p=0.007, kontrol grubu icin p=0.010). KF atak
grubunda dolasimdaki fibrosit sayisi ile monosit sayisi arasinda pozitif yonli giiglii korelasyon
saptandi (p=0.049 r=0.709). KF hastalarinda SFT’deki birinci saniye zorlu ekspirasyon voliimii
(FEV1) ve zorlu vital kapasite (FVC) degerleri ile dolasimdaki fibrosit sayisi arasinda
korelasyon saptanmadi (FEV 1 icin p=0.381, r=0.104, FVC i¢in p=0.284, r=0.094). KF
grubunda BT de fibrozis tespit edilenlerin kanlarindaki dolasimdaki fibrosit sayis1 istatistiksel
olarak anlamli diizeyde diisiik bulundu (p=0.044). Sonu¢: Bu calisma KF hastalarindaki
dolasimdaki fibrosit diizeyi ile iliskili ilk calismadir. KF hastalarinda periferik kanda
dolasimdaki fibrosit diizeyi kontrol grubuna goére anlamli derecede artmistir. Ancak KF
hastalarinin i¢ginde akcigerlerinde fibrozis olan hastalarin olmayanlara gore fibrosit sayis1 daha
diisiik bulunmustur. Bu konu ile ilgili yapilacak yeni caligmalar ile ilerleyen donemlerde KF
hastalarinin akciger hasarini takip etmede ve prognozunu belirlemede bir biyobelirte¢ olarak
karsimiza ¢ikabilir.

Kistik fibrozis, Fibrosit, Akciger Fibrozisi
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S-10 Prader Willi Sendromu hastalarinin polisomnografi bulgularinin degerlendirilmesi
Sozel Bildiri

Beste Ozsezen !, Mina Garipzadeh Hizal?, Dilber Ademhan Tural?, Birce Sunman?,
Aysel Hajiyeva®, Nagehan Emiralioglu’, Ebru Yal¢in®, Deniz Dogru®, Nural Kiper?,
Ugur Ozcelik!

'Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara Egitim
Arastirma Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, *Hacettepe Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Saglhig1 Ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dali1, “Hacettepe Universitesi T1p
Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar: Bilim Dal,

GIRIS VE AMAC:Prader Willi Sendromu(PWS) uykuda solunum bozukluklari(USB) ile
seyreden genetik bir hastaliktir. Bu ¢alismada, PWS tanisi ile Hacettepe Universitesi, Cocuk
Gogiis Hastaliklart Uyku Laboratuarina yonlendirilen hastalarda polisomnografi(PSG) ile USB
bulgularin1 degerlendirmek;etki eden faktorleri,uygulanan tedavi yontemlerini belirlemek

-

amaglanm1§t1r.[s_k}jYONTEM:2015 Mart-2019 Aralik doneminde PWS tanistyla PSG yapilan
hastalarin verileri incelenmistir. Birden ¢ok PSG yapilan hastalarin basvuru aninda ve
izlemdeki USB semptomlari degerlendirilmistir. Tekrarlayan PSG’de apne-hipopne
indeksi(AHI) degisimi,buna etki eden faktorler incelenmistir st BULGULAR:PWS tanili 3
hastaya 70PSG uygulanmustir. Hastalarin 15°1(%46,9) erkek, 17°si(%53,1) kizdir. Ortanca yasi
5,83 yastir(min:2, max:19,3). Hastalar ortanca 9,5 ayda(min:2, max:189) PWS tanis1 almistir.
Bagsvuran hastalarin 9’unun(%28,1) biiylime hormonu(BH) tedavisi almaktadir. BH kullanma
siiresi ortanca 12 aydir(min:4,75, max:25). Ortanca viicut kitle indeksleri (VKI)
20,8°dir(min:13,3,max:55,9). Basvuru aninda %21,9’unda giindiiz uykululuk, %43,8’inde
horlama, %37,5’inde uykuda tanikli apne vardir. U¢ hastaya PSG 6ncesinde adenoidektomi
uygulanmigtir. Ortanca degerleri olarak: uyku etkinligi %79,6(min:26, max:95,7), arousal
indeksi 7,9(min:1,8, max:27,7), desaturasyon indeksi(DI) %1,35’dir(min:0 max:71). Obstruktif
Al: 0,2(min:0,1 max:3,7), santral Al:2,8(min:0,3-max:31,8 ), mikst Al:0,3(min:0,2 max:1,3),
hipopne indeksi 7,6(min:0,2 max:26), rem AHI:36,1(min:0 max:120), non-rem AHI:8,8(min:0,
max:39), total AHI: 9,1’dur(min:1,6, max:44,4). Hastalarin ilk PSG’si sonucunda 4
hastada(%12,5) hafif, 5 hastada(%15,6) orta, 23 hastada(%71,6) agir uyku apnesi saptanmaistir.
Hastalarin %21,9’una ek tedavi 6nerilmemis,%18,8ine almakta oldugu CPAP-BPAP tedavisine
devam etmesi onerilmistir. Hastalarin %59,4’tine ise PAP uygulanmast igin titrasyon ¢alismasi
yapilmas1 planlanmistir.sPSG dncesinde USB semptomu tarifleyen ve tariflemeyen hastalar
arasinda ortalama santral,mikst, obstruktif Al, rem-nrem ve total AHI, hipopne ve arousal
indeksi arasinda anlamli fark saptanmamaistir. DI ile santral AHI arasinda pozitif korelasyon
oldugu saptanmistir(r:0,43,p<0,05). Arousal indeksi ile desaturasyon ve hipopne indeksi
arasinda pozitif korelasyon mevcuttur(sirastyla r:0,56 p<0,001,r:0,54 p<0,002). VKI ile DI,
santral AHI arasinda negatif korelasyon vardir(r:-0,39, p<0,03,-0,49(p<0,007).st=Basvuru
aninda BH alan ve almayan hastalarin AHI ve DI karsilastirildiginda anlamli fark
saptanmamustir. Birden fazla kez PSG uygulanan hastalardaki AHI degisimi ve BH nin AHI
degisimine etkisine bakildiginda sadece baslangi¢ ve ikinci AHI arasinda anlamli olarak bir
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diisiis oldugu(p<0,05), BH kullaniminin uzun dénemde AHI(santral ve obstriiktif) iizerine

(LU}

%87,2’1 santral veya obstruktif uyku apnesi nedeniyle tedavi gereksinimi gostermistir. BH
kullaniminin AHI {izerine olumsuz etkisi gosterilememistir.PWS hastalar1 asemptomatik
olsalar bile mutlaka USB agisindan PSG ile degerlendirilmelidir.

prader willi sendromu, polisomnografi, uykuda solunum bozukluklari
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S-11 BRONSEKTAZILi COCUKLARDA VE SAGLIKLI KONTROLLERDE OTUR-
KALK TESTININ FONKSiYONEL EGZERSIiZ KAPASITESINIi DEGERLENDIRME
AMACIYLA KULLANIMI

Sozel Bildiri

Melih ZERENZ, Hiilya Nilgiin GURSES?, Hilal DENIZOGLU KULLI?, Hikmet
UCGUN? Erkan CAKIR® 11111

{zmir Bakirgay Universitesi, Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Fizyoterapi Ve Rehabilitasyon
Béliimii, >Bezmialem Vakif Universitesi, Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Fizyoterapi Ve
Rehabilitasyon Boliimii, *Bezmialem Vakif Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 Ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1 ,

Giris ve amag¢ Otur-kalk testi (OKT), ilk olarak fonksiyonel bagimsizligi degerlendirmek
amaciyla gelistirilmis bir testtir. 6 dk yiirtime testi (6DYT) ile benzer sekilde OKT sirasinda da
eforu hasta kendisi belirler ve sub-maksimal diizeyde bir efor ortaya koyar. Buradan yola
cikarak bir¢ok calisma KOAH ve kistik fibrozis gibi akciger hastaliklarinda OKT nin 6DYT
ile Olclilen fonksiyonel egzersiz kapasitesini degerlendirme amaciyla kullanilabilecegini
gostermektedir. Bu ¢alismada amacimiz bronsektazili gocuk hastalarda ve saglikli kontrollerde
30 saniye siireli OKT (30s-OKT) ve 6DYT arasindaki iliskiyi arastirmak, testlere gosterilen
kardiyorespiratuar yanitlari karsilastirmak ve testlerin diskriminatif Ozelliklerini analiz
etmektir. Gere¢ ve yontem Caligsmaya 8-18 yas arasi, non-kistik fibrozis bronsektazi tanili 60
hasta ve herhangi bir kronik hastalik tanis1 olmayan 20 saglikli kontrol olmak iizere toplamda
80 olgu dahil edildi. Tiim olgular 30 sn siireli OKT (30s-OKT) ve 6DYT ile degerlendirildi.
Test sonuglar1 ve testlere gosterilen kalp hizi, SpO2 ve dispne yanitlar1 kaydedildi. Bulgular
Tek degiskenli varyans analizi 30s-OKT’nin bronsektazili ¢ocuklarda 6DYT’deki varyansin
%52’sin1 (1=0.718; p<0.001), saglikli kontrollerde ise %20’sini (1=0.453; p=0.045)
aciklayabildigini gosterdi. 6DYT nin kalp hizi, SpO2 ve dispne lizerinde yarattig1 degisimler
30s-OKT’ye kiyasla daha yiiksekti, 6DYT nin fiziksel a¢idan daha zorlayici oldugu saptandi.
Brongektazili ¢ocuklarda hem 30s-OKT (21.65+5.28’e kars1 26.55+3.56 tekrar) hem de 6DYT
(538+85e kars1 596+54 m) saglikli kontrollere kiyasla daha diisiik 6l¢iildii (p<0.01). Testlerin
bronsektaziye sahip olan ve olmayan bireyleri tespit edebilme yeterliliklerini degerlendirmek
amactyla yapilan Alict Isletim Karakteristigi (ROC) analizi egrinin altinda kalan alanm 30s-
STST i¢in 0.765, 6DYT igin ise 0.693 oldugunu gosterdi (p<0.05). 30s-OKT ve 6DY T’ nin
egrinin altinda kalan alanlar1 kiyaslandiginda aralarinda fark yoktu (p=0.466) ve iki testin de
benzer diskriminatif 6zelliklere sahip oldugu saptandi. Tartisma ve sonug 30s-OKT testi ve
6DYT arasinda kuvvetli bir iliski mevcuttu. 2 testin de saglikli bireyleri hasta bireylerden ayirt
edebilme yeterlilikleri benzerdi. 30s-OKT, bronsektazili ¢ocuk hastalarda fonksiyonel egzersiz
kapasitesini degerlendirme amaciyla kullanildiginda gegerliligi olan bir testtir.

BRONSEKTAZI, FONKSIYONEL EGZERSIZ KAPASITESI, OTUR-KALK TESTI, 6-DK
YURUME TESTI, VALIDASYON
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S-12 ADOLESAN VE ERISKIN YASTAKI KiSTIK FIBROZiS HASTALARININ
DEGERLENDIRILMESI

Sozel Bildiri

Biisra OZYALVAC!, Sevgi PEKCAN?2

Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 Ana
Bilim Dal1, Konya, Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 Ve
Hastaliklar1 Ana Bilim Dal1 Cocuk Gogiis Hastalilar1 Bilim Dali, Konya,

OZET: Kistik fibrozis, otozomal resesif kalitilan beyaz irkta sik goriilen genetik bir hastaliktir.
Epitel hiicresi membranindaki KFTR (Kistik Fibroz Transmembran Regiilator Protein) adli klor
kanalinin defekti sonucunda ortaya g¢ikar. Birden fazla sistemi tutmasi nedeniyle Kistikf
fibroziste klinik bulgular heterojendir. Klinik bulgular ve hastaligin ortaya ¢ikist hastanin yasi,
genetik mutasyonun tipi, tutulan organlar, komplikasyonlarin varligi ve agirligina gore degisir.
Burada adolesan dénemi Ve eriskin yasta olup Kistik fibrozis nedeniyle takip ettigimiz hastalarin
baz1 6zellikleri geriye doniik olarak incelenmistir. BULGULAR: Klinigimizde adoselan ve
eriskin donemde olup kistik fibrozis nedeniyle takip ettigimiz 58 hastamiz bulunmaktadir.
Bunlarin 28 tanesi erkek, 30 tanesi kizdir. Ortalama tan1 alma yas1 8,5 yas olup bunlar igerisinde
en erken 1 aylikken, en gec 40 yasinda tani alan hastamiz olmustur. Hastalarimizdan 6 tanesi
evli (%10,3), 5 tanesi ex olmustur (%8,6). 10 hastamiz takiplerine diizenli devam etmemektedir.
(%17) 11 hastamizda genetik olarak delF508 mutasyonu saptanmustir. (%18,9) Hastalarimizin
ortalama BMI( viicut kitle indeksi) %18,86 dir. Hastalarimizin bakilan SFT degerlerinde
ortalama FEV1 degeri %82, FEV1/FVC:% 100 FEF2575: %78 olarak bulunmustur. 14
hastamizda(%?24,1) kronik psddomonas kolonizasyonu, 3 hastamizda(%5,1) staf. aureus
kolonizasyonu, 4 hastamizda(%6,8) da MRSA kolonizasyonu gelismistir, 1 hastamizda
burkh.cepacia kolonizasyonu tespit edilmis olup, burkh.cepacia tespit edilen hastamiz ex
olanlar arasindadir. 10 hastamizda (%17,2) nazal polip gelismis olup bunlardan 3 tanesine
polipektomi yapilmistir. Pankreatit atagi geciren 11 hastamiz olmustur. (%18,9) 5 hastamiz
kistik fibrozis iliskili diyabet tanis1 almistir (%8,6), 3 hastamizda da (%5,1) bozulmus glukoz
tolerasn1 saptanmis olup prediyabet olarak degerlendirilmistir. Diyabet gelisen 2 hastamiz ex
olanlar arasindadir. Son olarak da hastalarrmizdan 5 tanesi (%8,6) ABPA (alerjik
bronkopulmoner aspergillozis) tanist almistir. ABPA gelisen 2 hastamiz ex olanlar arasindadir.
SONUC: Erken tan1 ve tedavi yontemleri ile Kistik fibrozisli hastalarin yagam stireleri uzamakta
ve eriskin doneme ulasabilmektedirler. Sonugta solunum sistemi ve sindirim sistemi disindaki
diger sistemler ile ilgili komplikasyonlarin tanisi, tedavisi ve izlemi giindeme gelmistir. Bu
sebeple adoselan ve erigskin donemdeki hastalarda akciger fonksiyonlarini korumak ig¢in
komplikasyonlarin erken tanmip tedavi edilmesi morbidite ve mortalite acisindan énem arz
etmektedir.

Kistik fibrozis, adolesan, eriskin
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S-13 Kronik Akciger ve Solunum Yolu Hastaligi Olan Hastalarin Ebeveynlerinin Tiitiin
Kullanma Ahskanhklarimin Degerlendirilmesi

Sozel Bildiri

Setenay AKkyiizliier Giines', Gizem Ozcan?, Fazilcan Zirek? Nazan

Cobanogluz, 31 3, 31 31 3, 3

! Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig Hastaliklar1 Anabilim
Dali,Ankara, 2Ankara Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal,
Ankara,

GIRIS Tami ve tedavi yontemlerindeki gelismelerin de yardimiyla gocukluk c¢agi kronik
solunum yolu ve akciger hastaliklar1 nedeniyle izlenen hasta sayilart giderek artig
gostermektedir. Tiitin dumanina maruz kalmak, kirilgan olan bu grupta solunum yolu
enfeksiyonlarini arttirarak ve primer hastaligi alevlendirerek ilerleyici akciger hasarina neden
olur. Diinya Saglik Orgiitii, tiim diinyada ¢ocuklarin %40’ 1inin tiitiin dumanima maruz kaldigini
bildiriyor. Amacimiz bu hassas hasta grubunun ebeveynlerinin tiitiin kullanma aliskanliklarinin
degerlendirilmesidir. GEREC VE YONTEM Hastanemiz Cocuk Gogiis Hastaliklar
boliimiinde 1 Eyliil 2019-1 Subat 2020 arasinda kronik akciger ve solunum yolu hastaliklar
tanist ile izlenen 1 ay-18 yas arasindaki hastalarin ebeveynlerinin tiitiin iirlinleri kullanim
aliskanliklar kesitsel olarak anket yardimiyla degerlendirildi. BULGULAR Kronik solunum
yolu ve akciger hastaligi tanis1 (Tablo-1) ile takipli 124 hastanin 74’1 (%59,6) erkekti. Ortanca
yas 5.4 yas (2 ay-18 yas) idi. Hastalarin 75’1 (%60,4) tiitiin kullanan en az bir kisi ile ayni evde
yasiyordu (Sekil-1 ve Tablo-1). Annelerin %25’i, babalarin ise %41°i tiitiin iriinleri
kullaniyordu. On bes hastanin (%12) ebeveynleri evin higbir yerinde tiitiin kullanimina izin
vermezken, 96’smin (%77,4) ebeveyni evin yalnizca disinda (balkon veya bahgede), 13’1
(%10,4) evin i¢inde ve disinda tiitiin iirtinleri kullanimina izin veriyordu. Ebeveynlerden 34’i
(%27,4) arabasinda sigara i¢imine izin veriyordu. Bu ebeveynlerden 24’ (%19,3) sadece
cocugu arabada degilken, 10’u (%38,1) ¢ocugu olsun veya olmasin arabada sigara i¢imine izin
veriyordu. Invaziv mekanik ventilasyon yapilan 17 hastanin 7’sinin (%41,1), non invaziv
mekanik ventilasyon yapilan 3 hastanin 2’sinin (%66) ve evde oksijen tedavisi alan 11 hastanin
8’inin (%72,7) evinde tiitiin kullanan en az bir kisi bulunmaktaydi. SONUC Hastanemizde
kronik solunum yolu ve akciger hastaliklar1 tanisi ile takipli hastalarin ebeveynlerinin tiitiin
kullanim1 oranlar1 yiiksek olarak bulunmustur. Bu hastaliklarin morbiditesini artirabilecek
Onlenebilir bir c¢evresel faktér olan tiitin dumanina maruz kalmay:1 azaltmak hastaligin
prognozu acisindan oldukc¢a 6nemlidir. Bu hastalarin ebeveynlerine tiitiin kullanmamalar1 ve
cocuklarinin, ev veya arabalarinda, tiitin dumanina ikinci ve iiglincii el maruz kalmalarini da
onlemeleri mutlaka 6nerilmelidir.

cocukluk, tiitlin {irtinleri, kronik akciger hastaliklari, kronik solunum yolu hastaliklar
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S-14 SOLUNUM CIHAZINA BAGLI PNOMONILI HASTALARDA SOLUK
HAVASINDAKI NiTRIiK OKSIiT VE HIDROJEN PEROKSITIN TANISAL
DEGERLERI

Sozel Bildiri
Amine Aktar Karakayal, Velat Sen 2, Yusuf Tiirkoz®, Unsal Ozgen *

!Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Endokrinolojisi Bilim Dali, Diyarbakir, 2 Dicle
Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Diyarbakair, *Inonii
Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Biyokimya Anabilim Dali, Malatya, *Ondokuz Mayis
Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Bilim Dal1, Samsun,

OZET Amag: Akciger hastaliklarinin izleminde serbest radikaller 6zellikle de nitrik oksit (NO)
giderek artan bir 6neme sahiptir. Soluk havasi yogunlastirma yontemi ile bu parametrelerin
Olciimii miimkiindiir. Calismada 6rneklemesi kolay ve hastaya herhangi bir risk tagimayan
yontemle, enflamatuvar parametrelerin Ol¢lilmesi amaclandi. Gere¢ ve yodntem: Yapilan
caligmaya; solunum cihazina bagl 27 pnémonili ve 10 kontrol olmak {izere toplam 37 hasta
dahil edildi. Hastalarin demografik ve klinik verileri kaydedildi. Hastalardan 0. ve 3. giinlerde
soluk hava yogunlastiricisi ile ekspiryum havasi alinarak NO, hidrojen peroksit (H202) ve
serumda C-reaktif protein (CRP) calisildi. Bulgular: Hasta gruptaki ¢ocuklarin ortalama yaslari
13.745.1 ay, kontrol grubunun ise 17.8+4.2 ay olarak saptandi. Pnémoni ve kontrol grubu
arasinda 0. giin NO analizinde; NO pnémoni grubunda kontrol grubuna gore, istatistiksel olarak
daha yiiksek bulundu (p<0.0001). Hidrojen peroksit degeri agisindan 0. giinde hastalar arasinda
anlamli bir fark bulunmadi (p>0.05). Pnémonili hastalarm 0. ve 3. giin NO dl¢limlerinin
kiyaslamasinda, giinler icerisinde NO degerinde diisme olmasi, istatistiksel agidan anlaml
olarak degerlendirildi (p<0.05). Pnomonili grupta 0. giin serum CRP ve soluk havasi NO
degerleri kontrol grubuna gore anlamli derecede yiiksek bulunurken, H202 degerleri arasinda
fark bulunmadi. Sonug: Calismamizda, nitrik oksitin enflamasyonu goéstermede oldukca
anlamli oldugu, 6zellikle solunum cihazi iligkili pndmoni gelisiminde erken tanida degerli
olabilecegini diisiindiirmektedir. Anahtar Kelimeler: Nitrik oksit, H202, solunum cihazi,
pndmoni, soluk havasi

Nitrik oksit, H202, solunum cihazi, pndmoni, soluk havasi
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S-15 Primer Siliyer Diskinezi Hastalarinda Genotip ile Bronsektazi ve Solunum
Fonksiyonlar1 Arasindaki iliskinin Degerlendirilmesi

Nagehan Emiralioglul, Berna Oguz?, Beste Ozsezen?, Dilber Ademhan Tural?, Birce
Sunman?, Ebru Yalcin!, Deniz Dogru?, Nural Kiper?, Ugur Ozgelik?, 3

'Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal,
Ankara, 2Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dal1 , Ankara,

Giris-Amag: Primer siliyer diskinezi (PSD), hareketli silyalarin yap1 ve fonksiyonunda bozulma
ile karakterize, otozomal resesif gecis gosteren genetik olarak heterojen bir hastaliktir. PSD
hastaliginin tanisinda gecikme ve tekrarlayan akciger enfeksiyonlari sonucunda bronsektazi
gelismekte ve bronsektazi ciddiyeti hastalar arasinda degiskenlik gostermektedir. Bu ¢alismada
PSD hastalarinda bronsektazi skoru ve solunum fonksiyon testlerinin genetik analiz
sonuclariyla iliskisinin incelenmesi ve radyolojik bulgularin hastalarin genotip analizine gore
gruplandirilmasi hedeflenmistir. Yontem: Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklart
boliimiinde Ocak 2013-Aralik 2019 tarihleri arasinda PSD tanist ile izlenen 25 hastanin Toraks
BT bulgulari, solunum fonksiyon testleri ve genetik analiz sonuclari incelendi.Toraks BT
incelemeleri “Brody” skorlamasina gore skorlanarak sonuglar genotipe gore gruplara ayrildi.
Bulgular: Hastalarin Toraks BT ¢ekildigi andaki ortanca yas1 11(1-19 yas) yas bulundu. Tiim
hastalarda BT skoru ortanca degerleri: toplam BT skoru 38,7(IQR: 28,3), toplam bronsektazi
skoru 12,7(1QR:10,6), sag iist lob bronsektazi skoru 2(1QR:4,5), sag orta lob bronsektazi skoru
8,5(IQR 15), sag alt lob bronsektazi skoru 5,5(IQR:9), sol iist lob bronsektazi skoru 0,5(IQR:
4,1), lingula bronsektazi skoru 3,5(IQR: 10,7), sol alt lob bronsektazi skoru 9,5(17,2)
bulunmustur. Sol alt lob, sag orta lob, sag alt lob ve lingula, bronsektazi skorunun en yiiksek
saptandig1 akciger loblartydi. FEV1(r:-0.31), FVC(r:-0.32) ve FEF25-75(r:-0.28) z skorlartyla
Toraks BT de olciilen toplam bronsektazi skoru arasinda diisiik dereceli negatif korelasyon
anlamli bulunmadi. Hastalar genotip sonuglarina gore gruplara ayrildiginda; toplam BT skoru
ortancast santral yapi ve radial spoke iliskili mutasyonlarda (RSPH3, RSPH4A, HYDIN)
39(IQR:34,8); dis dinayn kolu iliskili mutasyonlarda (DNAH5, DNAIL, ARMC4) 44(1QR:30);
i¢ dinayn kolu ve aksonemal organizasyon iligkili mutasyonlarda (CCDC40) 24,2; azalmis
siliya iligkili mutasyonlarda (CCNO) 54,5; normal siliya ile iliskili mutasyonlarda (DNAH11)
24,7 bulundu. CCNO mutasyonunda toplam bronsektazi skoru, mukus tikaci skoru,
peribronsiyal kalinlasma skoru, parankim skoru, hiperinflasyon skoru toplami diger
mutasyonlarla karsilagtirildiginda daha yiiksek bulundu, ancak bu yiikseklik anlamli
saptanmadi. FEV1 z skoru(p:0.37) ve FEF 25-75 z skoru(p:0.66) CCNO mutasyonunda diisiik
olmakla birlikte bu diisiikliik anlamli bulunmadi. Tartisma:Caligmamizda azalmis siliyalarla
iligkili CCNO mutasyonunda bronsektazi skoru ve radyolojik skorlarin daha yiiksek, solunum
fonksiyonlarimin daha diisiik olmasi bu grubun prognozunun ciddiyetini gostermekte ve
hastalarin erken donemde tedavilerinin diizenlenmesinin gerekliligini diistindirmektedir.
PSD’de genotip-fenotip iliskilerini ve spesifik genetik bozukluklarin akciger fonksiyonlarina
etkisini inceleyen yeni ¢alismalara ihtiya¢ bulunmaktadir.

Primer siliyer diskinezi, bronsektazi, genotip, solunum fonksiyon testi
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S-16 Nebiilizator Temizligi Egitiminin Kistik Fibrozisli Hastalarin Bakimvericilerinin
Bilgi Diizeyi ve Uygulamalar1 Uzerine Etkileri

Sozel Bildiri

Cansu Yilmaz Yegit!, Pinar Ergenekon?, Hakan Mursaloglu!, Burcu Uzunoglu?,
Yasemin Gokdemir?, Ela Erdem Eralp?, Nurcan Duman?, Aysegiil Karahasan?, Fazilet
Karakog?, Biilent Karadag®

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, 2Marmara
Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Mikrobiyoloji Anabilim Dals,

Giris-Amag:Kistik fibrozis(KF) hastalar1 bakimvericilerine nebulizator temizligi ve bakimi
hakkinda standardize yazili ve gorsel egitim programi hazirlayarak hasta/ailelerin bilgi diizeyini
artirmay1 hedefledik. Egitim Oncesi ve sonrasi test yaparak hastalarin bilgi diizeylerini 6lgmeyi
amagladik. Nebiilizatorlerinden mikrobiyolojik stirlintii ornekleri alarak bu cihazlardaki
kolonizasyonu degerlendirdik. Materyal Method: Calismamiza 103 KF’li hasta ebeveyni dahil
edilmistir. Nebiilizator ve araci cihaz temizligi ve dezenfeksiyonu ile ilgili egitim materyalleri
hazirlanmig, gruplar halinde bir saatlik uygulamali egitim verilmis ve 67 hastanin
nebiilizatorlerinden mikrobiyolojik siirintii 6rnekleri alinmistir. Ayni gruba 1-3 ay sonra ikinci
kezanket uygulanmig ve egitimin farkindalik ve uygulama pratikleri ilizerine olan etkisinin
degerlendirilmesi hedeflenmistir. Ayrica nebulizasyon cihazi temizlik ve dezenfeksiyon siklig
ve yoOntemlerinin mikrobiyolojik kolonizasyon iizerine etkisinin degerlendirilmesi
hedeflenmistir. Bulgular: Calismaya aliman 103 hastanin % 43.7°si kiz (n=45) olup yas
ortalamasi 9.8+6 y1l saptandi. Anketi dolduran kisi % 82.5 (n=85) oraninda anne, % 16.5 (n=17)
oraninda baba ve bir hastada ablaydi. Maske, agizlik ve hazneyi her kullanim sonrasi
temizleyenlerin oran1 %54.4(n=56) iken her kullanim sonrasi dezenfeksiyon oran1 %29.1(n=
30) saptandi. Egitim sonras1 yapilan ankette bu oran sirasiyla % 77.7 (n=80) ve %68.9(n=71)
saptandi1. Egitim Oncesi temizlik yontemi olarak sirkeli su (%30) ve kaynamis suda bekletme
(%26.2) en sik kullanilan yontemlerken egitim sonrast en sik uygulanan yontemin deterjanli
ilik suda bekletme ve steril suyla durulama oldugu (% 39.8, n=41) saptandi. Dezenfeksiyon
yontemi olarak bes dakika kaynatma (%42.7) en sik kullanilan yontemken, hastalarin %46.6°s1
(n=48) nebiilizatorlerini dezenfekte etmiyordu. Egitim sonrasi dezenfekte etmeyenlerin orani
%38.7’ye gerilemisti. 67 hastanin nebiilizatorlerinden mikrobiyolojik siiriintii 6rnekleri alindi %
1-3 oraninda hastada Koagiilaz negatif stafilokok, Candida parapsilosis, S. maltophilia, S.
marsescens gibi patojenitesi daha diisiik mikroorganizmalar iiredi. Her kullanim sonrasi
nebiilizatorlerini temizleyen grupta (n=38) alinan Orneklerde mikrobiyolojik iireme sikligi
%42.1(=16) iken diizensiz temizleyenlerde (n=29) bu oran %44.8(n=13) saptandi(p>0.05). Her
kullanim sonras1 dezenfeksiyon yapan grupta (n=21) nebiilizatorde iireme olanlarin orani
%38.1 (n=8) iken hi¢ dezenfeksiyon yapmayanlarda (=25) bu oran % 60(n=15)
saptandi1(p=0.23). Sonug: Nebulizator temizlik ve dezenfeksiyon egitimi sonrast uygulama
yanligliklart biiyiik oranda diizelmis, temizlik ve dezenfeksiyon yapma siklig1 artmigtir. Saglik
calisanlar1 tarafindan kistik fibrozisli hastalar ve bakimverenlerine nebiilizatér bakimi igin
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standardize yazili ve gorsel egitim materyelleri hazirlanmali ve bu egitim siireklilik
gostermelidir.

nebiilizator, kistik fibrozis, dezenfeksiyon, temizlik
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S-17 Kistik fibrozisli ¢cocuklarda HbAlc ile solunum fonksiyonlari ve giinliik yasam
aktiviteleri arasindaki iliskinin incelenmesi

Sozel Bildiri
Elif KOCAAGAL, Deniz iINAL iNCE?, Dilber ADEMHAN TURAL2, Cemile

BOZDEMIR OZEL?, Ebru CALIK KUTUKCU?, Naciye VARDAR YAGLI?, Melda
SAGLAMS3, Nagehan EMIRALIOGLU?, Ayfer ALIKASIFOGU*, Deniz DOGRU®

'Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi Ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Ankara, Tiirkiye.

, ZHacettepe Universitesi, Tip Fakiiltesi, Pediatri Anabilim Dali, Cocuk Gogiis Hastaliklari
Bilim Dal1, Ankara, Tiirkiye, *Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi Ve Rehabilitasyon
Fakiiltesi, Ankara, Tiirkiye., “Hacettepe Universitesi, Tip Fakiiltesi, Pediatri Anabilim Dal,
Cocuk Endokrinoloji Bilim Dal1, Ankara, Tiirkiye., *Hacettepe Universitesi, T1p Fakiiltesi,
Pediatri Anabilim Dal1, Cocuk G6giis Hastaliklar1 Bilim Dal1, Ankara, Tiirkiye.

Amag: Kistik fibrozis (KF), primerde akciger tutulumu goriilen fakat sindirim sisteminde de
cesitli derecelerde etkilenmeye neden olan multisistemik, genetik bir hastaliktir. Cogunlukla
yapisal harabiyete bagli olarak, pankreasin endokrin saliniminda bozulma eslik eder ve kan
glukoz seviyelerinde bozulmalar ortaya c¢ikar. Calismamizin amaci, glikolize hemoglobin
(HbAlc) ile solunum fonksiyonlar1 ve gilinliikk yasam aktivitelerinin (GYA) iliskisinin
arastirilmasiydi. Yontem: Calismaya ortalama yaslar1 14,24+2,18 yil olan klinik olarak stabil
34 KF’li birey (20 erkek, 14 kiz, FEV1 % 91,24422,33) dahil edildi. HbAlc degerleri
kaydedildi. Solunum fonksiyon testi ve Glittre GY A testi yapildi. Glittre GY A testi dncesi ve
sonrasi kalp hizi, oksijen satiirasyonu, kan basinci, modifiye Borg Skalasi ile 6l¢iilen dispne ve
yorgunluk algilamasi1 kaydedildi. Sonuglar: Klinik olarak stabil KF hastalarmin ortalama
HbAlc % 5,80+0,49 idi. Hastalarin % 5’inde HbAlc >% 6,5 idi. Olgularin Glittre GYA test
stiresi 134,20+63,44 sn olarak bulundu. HbAlc ile FVC (r=-0,392, p=0,022), FEV1 (r=-0,513,
p=0,002), FEV1/FVC (r=-0,381 p=0,026), PEF (r=-0,344, p=0,046), FEF%25-75(r=-0,561
p=0,001) ve yorgunluk diizeyi (1=0,341 p=0,049) iliskili bulundu. Ayrica, HbAlc ile Glittre
GYA test siiresi (r=0,402 p=0,019) ve testin sonundaki nefes darlig1 diizeyi (r=0,426 p=0,012)
iligkiliydi. Tartisma: HbA1C degeri yiiksekligi solunum fonksiyonlar: ve GY A performansini
etkilemektedir. Glukoz diizeyinde bozulmaya bagli olarak solunum yolunda inflamasyon artisi
ve kasin glukoz metabolizmasinin bozulmasinin KF’li bireylerin GYA sirasinda zorluklar
yasamasi ile sonuglandig diisiiniilebilir.

kistik fibrozis, giinliik yasam aktiviteleri, glukoz
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S-18 Kistik Fibrozlu Hastalarda Aeroalerjen Duyarhhg
Sozel Bildiri

OZGE ATAY!, O0ZGE KANGALLI BOYACIOGLUY, SUNA ASILSOY?, 3 3 3 3 3 3 3

!DOKUZ EYLUL UNIVERSITESI,

Kistik fibroz (KF), kronik iist ve alt hava yolu hastaligina yol acan kalitsal otozomal resesif bir
bozukluktur. Genetik ve c¢evresel faktorler KF'nin klinik fenotipini etkileyebilir. Bu
degiskenligin bir kismi, KF ile alerjinin bir arada bulunmasiyla agiklanabilir. Calismamizda
klinigimizde KF tanisi ile izlenen hastalarda aeroalerjen duyarliligini degerlendirmeyi
amagladik. Yontem: Klinigimizde KF tanisiyla takipli hastalarin demografik 6zellikleri, klinik
bulgulari, alerjik hastalik mevcudiyeti ve aile dykiileri sorgulandi. Hemogram, Total IgE, Ot
poleni, Akar, Kedi, Aspergillus spesifik IgE diizeyleri ¢alistirildi. Hastalara deri prick testi
(DPT) uygulandi. Bulgular: KF tanisiyla takipli 38 hasta degerlendirildi. Hastalarin 16’s1 (%
42.1) erkekti ve yas ortalamasi: 10.34 yild1 (min:0, maks: 18 yas). Hastalarin 14 “iinde (%2,6)
astim, 1’inde (%2,6 ) rinit semptomlart mevcuttu. Ortalama Total IgE 210.1 IU/ml, ortalama
eozinofil sayis1 283.2 /uL idi. Hastalarimizin 8’inde (%21.1) Aspergillus spesifik IgE, 4’iinde
(%10,53) ot polen spesifik IgE pozitif saptandi. DPT’de hastalarimizin 5’inde (%13.2) ot
poleni, 2’sinde (%5.3)kedi tiiyii, 2’sinde (%5,3) aspergillus duyarlilig1 saptandi. Ailede atopi
oykiisii %18,4 (7) hastada vardi. Sonug: Aeroalerjenlere atopik yanitlar KF hastalarinda
yaygindir; bununla birlikte, atopinin biiyiik bir kism1 aspergillus enfeksiyonu ile iligkili gibi
goriinmektedir. Bronsiyal asir1 duyarlilik, alerjen duyarlilig: tespit edilen hastalarda daha agir
olabilir. Bu da KF hastalarinin klinik olarak 6nemli bir alt kiimesinin astim ile birlikte
olabilecegini gostermektedir. Calismalarda alerjik inflamasyonun, KF'de akcigerdeki mevcut
inflamasyona katkida bulunabilecegini gosterse de, KF'li hastalarda alerji ve akciger
fonksiyonu arasindaki iligki belirlenememistir.

Kistik Fibroz, Aeroalerjen Duyarliligi, Atopi
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S-19 Metisilin direncli Staphylococcus aureus; Kistik fibrozis hastalardaki sikhig ve
Kklinigine uzun donemdeki etkisi

Sozel Bildiri

Beste Ozsezen !, Dilber Ademhan Tural?, Birce Sunman?, Nagehan Emiralioglu®, Ebru
Yal¢in?, Deniz Dogru?, Ugur Ozcelik®, Nural Kiper?, 3, 3

'Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, 2Hacettepe
Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklart Ana Bilim Dali, Hacettepe
Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal,

Giris-Amag: Metisilin direngli Staphylococcus aureus(Methicillin-resistant Staphylococcus
aureus (MRSA)) KF hastalarmin solunum yolu kiiltiirlerinde artan siklikta izole edilmektedir.
Bu ¢alismada klinigimizde izlenen KF hastalarindaki MRSA enfeksiyon/kolonizasyon oraninin
saptanmasi, klinik &zelliklerinin, risk faktorleninin belirlenmesi amaclanmistir. Ayrica
MRSA’nin akciger fonksiyonlari, viicut kitle indeksi(VKI),yillik pulmoner alevlenme iizerine
etkilerinin degerlendirilmistir. Yontem: Eylil 2016-2019 yillar1 arasinda solunum yolu
kiiltiirtinde en az bir MRSA iiremesi olan KF hastalari ¢alismaya alinmistir. MRSA tireme orani
ve kolonizasyon durumu saptanmistir. MRSA izolasyonu sirasindaki ve en son vizitteki klinik
ozellikleri, verilen tedaviler, laboratuar bulgular ve hastane yatis oranlari kaydedilmistir.
MRSA iiremesi &ncesi ve sonrasindaki VKI, FEV1%, yillik pulmoner alevlenme oranlari
incelenmis; bu parametrelerin farkliligt MRSA kolonizasyon durumuna ve MRSA’ya yonelik
verilen tedaviye gore degerlendirilmistir. Bulgular: 349 KF hastasinin 61’inde(%17,5) en az bir
kez MRSA iiremesi olan hastalarin ortanca tani yas1 18,8 aydir(min:0,6 maksimum:147). ik
kez MRSA pozitifligi saptanma yas1 ortanca 8,1 yastir(min:0,6 maksimum: 16,8). Ik kez
MRSA saptandigir sirada 28 hastanin(%45,9) semptomlarinin oldugu goriilmiistiir. Dokuz
hastada es zamanli P. aeruginosa(Pa), 15 hastada intermitant/kronik Pa kolonizasyonu vardir.
Antibiyotik tedavisi verilen 37 hastanin(%60,7) 27’si oral, 10’u intravendz tedavi almistir. En
sik verilen antibiyotik tedavileri sirasiyla trimethoprim-sulfametoksazol ve vankomisindir.
Tedavi sonrasinda 15 hastada(%?24,6) tek sefer,13 hastada(%21,3) intermitant, 32
hastada(%52,5) ise persistan MRSA iiremesi olmustur. {lk MRSA saptandig1 sirada ortalama
VKI 16,7(min:12,6,maksimum:29,2), ortalama FEV1 %96,2’dir(min:48, maksimum:141). Son
VKI ortalamasi 17,04(min 12,6,maksimum:29,4), FEV1%91,4°diir(min:36,maksimum:142).
MRSA éncesi ve sonrasindaki VKI ve FEV1% degerleri karsilastirildiginda iki grup arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir farklilik saptanmamustir. Ancak yillik akut pulmoner alevlenme
orani anlamli olarak 0,6’dan 1,2’ye ylikselmistir(p<0,001).MRSA’ya yonelik tedavi edilen ve
edilmeyen hastalar arasinda yillik akut pulmoner alevlenme sikliklar1 arasinda bir fark
saptanmamis olup her iki grupta yillik alevlenme siklig1 artmistir. Bir kez MRSA tiremesiolan
hastalarda yillik alevlenme siklig1 artmasina ragmen bu oran MRSA ile kolonize olan hastalara
gore anlamli olarak daha diisiik bulunmustur(p<0,007).Hasta yasi, mutasyon tipi, pankreatik
yetmezlik, ABPA, diyabet, Pa kolonizasyon varligi kortikosteroid kullaniminin MRSA
kolonizasyonuna etkisi olmadigi goriilmiistiir. Sonug: Klinigimizdeki MRSA oran literatiirdeki
calismalara benzer olarak %17,5 bulunmustur. MRSA iiremesinin VKI ve FEV1% iizerine
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etkisi saptanmaz iken Pa ve verilen tedaviden bagimsiz olarak yillik pulmoner alevlenmeyi
yaklagik iki Kat arttirdig1 gosterilmistir. Bu sebeple KF’li hastalarin MRSA enfeksiyonlarindan
korunmas1 hedeflenmelidir.

Metisilin direngli Staphylococcus aureus, kistik fibrozis, solunum fonksiyon testi
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S-20 “Lung clearence index”; Normal spirometrik degerlere sahip Kistik fibrozisli
¢ocuklarin uzun déonem izlemlerinde yol gosterici olabilir mi?

Sozel Bildiri

Beste Ozsezen %, Ebru Yal¢in!, Nagehan Emiralioglu!, Dilber Ademhan Tural®, Canan
Caka?, Birce Sunman?, Deniz Dogru®, Ugur Ozcelik!, Nural Kiper?, 3

'Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, 2Hacettepe
Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklart Ana Bilim Dali, 3Hacettepe
Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal,

Giris ve Amag: Kistik fibrozis(KF) hastalarinda akciger temizleme indeksi (lung clearence
index: LCI) 6l¢timti ile erken donemde kiigiik hava yollarindaki degisiklikler daha hassas olarak
gosterilebilmektedir. Bu ¢aligmadaki birincil amag; Spirometrik olarak normal degerlere sahip
KF’li gocuklarda ayn1 anda-baslangigta 6l¢giilen LCI degerinin bir yillik izlem siiresindeki FEV1
degisikligini etkileyen parametreleri degerlendirmektir. Yontem: KF tanisiyla izlenen FEV1
degeri >80 olan hastalara es zamanli olarak LCI 6l¢iimii yapildiktan sonra bir y1l siire ile FEV1
degerlerindeki degisim prospektif olarak incelenmistir. Hastalarin KF gen analizi, kolonizasyon
durumlari, akut pulmoner alevlenme sayilari, solunum sistemine yonelik aldig1 tedaviler ve
radyolojik bulgular1 bu siirecte degerlendirilmistir. Bulgular: Calismaya alinan 64 hastanin
ortalama yaslart 11,5(%3,5);28°1(%43.8) kiz 36’s1(%56,3) erkektir.15 hastanin(%23,4)
Pseudomonas aeruginosa(Pa), 46 hastanin(%71,9) Staphylococcus aureus(Sa) kolonizasyonu
mevcuttur. 35 hastanin(%54,7) bronsektazi veya atelektazisi vardir.Ortalama LCI degeri
7,01(£2,09) saptanmustir. Baslangictaki FEV1 ortalama degeri %107,4(£15,7), z skoru
0,58(x1,56), FEF25-75 ortalama degeri %107,9(%34,7), z skoru 0,18 (%1,88)
saptanmistir. Wilcoxon testi ile ortalama FEV1 z skorunun 3,6 ve 12. aylarda anlamli olarak
distigli  gorilmiistiir(z ~ skor  sirasiyla:0,17(p:0,03),-0,03(p:<0,001),-0,05(p:<0,001).
Baslangigtaki LCI degeri ile hastalarin baslangig, 3,6 ve 12. Aylarindaki FEV1 z skor ve
FEF25-75 ile diisiik seviyede negatif korelasyonu oldugu gosterilmistir(FEV1 i¢in sirasiyla r:-
0,30(p:0,01),r:-0,38(p:0,01),r:-0,25(p:0,05),r:-0,28(p:0,02); FEF25-75 i¢in sirasiyla r:-
0,26(p:0,04),r:-0,35(p:0,02),r:-0,31(p:0,02),r:-0,28(p:0,006)).  Roc  egrisi ile yapilan
degerlendirmede LCI degeri 5,89’un iizerinde olan hastalarin FEV1 degerinin bir yilin sonunda
%80’in altina diistiigii goriilmiistiir(sensitivite %92,8, spesivite %36,7). LCI <5,89 olan
hastalarda baslangi¢ ortalama FEV1ve FEF25-75 z skoru ile 12. ay ortalama FEV1 ve FEF25-
75 z skoru arasinda istatistiksel olarak anlamli bir diislis saptanmazken; LCI >5,89 olan
hastalarda baglangi¢ ortalama FEV1ve FEF25-75 z skoruna kiyasla 12.ay ortalama FEV1 ve
FEF25-75 z skorunun diistigli gorilmiistiir(p<0,001). Sadece LCI degeri<5,89 olan
hastalarin(n=19) istiinde olan hastalara(n=44) gore baslangic FEV1 degerinin daha ytiksek
oldugu(p:<0,01), bir yillik FEV1 diisiisiiniin daha az oldugu bulunmustur(p<0,01). Bir yil
icindeki FEV1 diststline etki eden faktorler degerlendirildiginde, yas, mutasyon tiirii,inhale
dornaz alfa ve fizyoterapi uygulamalari, kolonizasyon durumu,bronsektazi veya atelektazi
varligi ve bir yil i¢inde gegirilen toplam alevlenme sayisinin diisiise etki etmedigi gosterilmistir.
Sonug:FEV1 degeri normal olan KF hastalarinda 5,89 ve tizerindeki LCI degerleri solunum
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fonksiyonlarindaki diismeyi erken donemde 6ngdrmede yol gdsterici olmaktadir.Bu nedenle
spirometrik olarak normal olsalar bile yiiksek LCI degerlerine sahip hastalar daha
yakindan,dikkatli izlenmelidir.

akciger temizleme indeksi, kistik fibrozis, spirometri
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S-21 Mukopolisakkaridoz Hastalarimin Polisomnografi Bulgularimin Degerlendirilmesi

Dilber Ademhan Tural’, Beste Ozsezen®, Birce Sunman?, Serap Sivri2, Kiibra Kihg3,
Nagehan Emiralioglu’, Ebru Yal¢inl, Deniz Dogru?, Nural Kiper?, Ugur Ozgelik!

'Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, 2Hacettepe Universitesi Cocuk
Metabolizma Bilim Dali, *Hacettepe Universitesi Fizik Tedavi Ve Rehabilitasyon Fakiiltesi,

Mukopolisakkaridoz (MPS) hastalarinda uyku bozukluklari sik goriilmektedir. Calismamizin
amaci; MPS hastalarinda retrospektif olarak polisomnografi (PSG) ile uykuda solunumsal
bozukluklarinin ve iligkili etkenlerin degerlendirilmesidir. Metod Calismaya Ocak 2016- Aralik
2019 tarihleri arasinda merkezimizde PSG calismasi yapilmis 31 MPS'li ¢ocuk alindi.
Hastalarin solunum semptomlari, oksijen ihtiyaclari, enzim tedavisi alma durumlari,
adenodektomi-tonsillektomi uygulanma durumlari, eslik eden ek patolojik durumlari, solunum
fonksiyon parametreleri retrospektif olarak tarandi. Bulgular Hastalarin %51.6’s1 kiz, ortanca
yaslar1 8.5 y1l (min:1.9, maks: 18), ortanca PSG yapilma yaslar1 6.8 yil (min:0.10-maks:18)’du.
Hastalarin 17’si MPS4, 9°u MPS6, 3’1 MPS2, 1’er hasta MPS1 ve MPS3 tanili olup, %87.1
enzim tedavisi almaktaydi. Hastalarin ilk PSG sonucuna gore %12.9’unda uyku apnesi
saptanmazken, %51.6’sinda hafif, %35.5 orta-agir uyku apnesi saptandi. Hastalarin %9.7’sinde
gindiiz uykululugu, %67.7’sinde horlama, %16.1’inde burun tikamiklig1 sikayetleri
bulunmaktaydi. Nefes darlig1 yakinmasi olan ve solunum yetmezIligi tanis1 alan hasta yoktu.
Hastalarin %74.2’sinde gogiis deformitesi, %3.2’sinde pulmoner hipertansiyon mevcuttu.
Hastalarin %29.0’unda adenoidektomi, %16.2’sine adenotonsillektomi uygulanmisti. Ortanca
degerleri olarak: uyku etkinligi %75,8 (min:29.1-maks:96.0), arousal indeksi 9,2 (min:4,2-
maks: 29,1), desaturasyon indeksi 0.1 (min:0-maks:36.5), obstruktif apne-hipopne indeksi
(OAHI) 1 (min:0,1-maks:19,8), santral apne-hipopne indeksi (SAHI) 0,7 (min:0,2-maks:15.4),
REM apne-hipopne indeksi (R-AHI) 9.7 (min: 2-maks: 138.1), non-REM AHIi:2.0 (min: 0.2-
maks: 79), toplam AHI 3,6 (min: 0,2-maks:79.2) saptandi. Cocuk 6lciitlerine gére; MPS1-2-3
hastalarinin (n:5) %20’sinde hafif, %80°nin agir uyku apnesi; MPS4 hastalarinin (n:17)
%58.8’inde hafif, %17.7’sinde orta-agir uyku apnesi; MPS6 hastalarinin (n:9) %55.6’sinda
hafif, %44.4’iinde orta-agir uyku apnesi saptandi. MPS1-2-3 hastalarinin MPS4 hastalarina
gore OAHI, toplam AHI degerleri istatistiksel olarak anlamli yiiksekti (p-degerleri sirastyla:
0.001, 0.017). MPS6 hastalarinin, MPS4 hastalarina gére OAHI, toplam AHI degerleri
istatistiksel olarak anlamli yiiksekti (p-degerleri sirasiyla: 0.003, 0.009). Solunum fonksiyon
testi yapabilen hastalarin (%54.8) FEV 1z, skoru ile toplam AHI ve OAHI arasinda (sirastyla,
r:-0.764, p<0.001; r:-0.533, p:0.028), VCz skoru ile toplam AHI, OAHI, SAHI arasinda da
negatif korelasyon saptandi (sirasiyla, r:-0.611, p:0.009; r:-0.763, p<0.001; r:-0.541, p:0.025).
Sonu¢ Calismamiz, MPS hastalarinda uyku apnesinin sik goriildiigiinii, obstruktif uyku
apnesinin yani sira santral uyku apnesinin de sik saptandigini, MPS tipine gore uyku apnesinin
siddetinin degistigini, hastalarin FEV1, VC degerleri ile toplam AHI ve OAI arasinda negative
korelasyon oldugunu goéstermistir. PSG degerlendirmesi yakinmasi olan ve olmayan tiim MPS
hastalarina uygulanmalidir.

Mukopolisakkaridoz, polisomnografi, uyku apnesi, ¢ocukluk ¢agi
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S-22 Cocuk Yogun Bakim Unitesinde Akut Solunum Yetmezligi Olan Hastalarda Olii
Bosluk Ile itme Basina iliskisi

Sozel Bildiri
Gokhan Ceylan?, Aykut Eski?, Hasan Agin’

1SBU Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklar1t EAH , ?Ege Universitesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
Bilim Dali,

Amag: Cocuk yogun bakim {initelerinde en sik basvurulan ve en hayati destek sistemlerinden
biri mekanik ventilasyondur. Bu yontem sirasinda hastanin akcigerlerinde olusabilecek olan
hasarin degerlendirilmesi icin pek c¢ok parametre dikkatle izlenmelidir. Gilinimiizde bu
parametrelerden mortalite ile en iliskili olanlarindan birinin itme basinci (DP) oldugu kabul
gormektedir. Solunum yetmezligi olan hastalarda teorik olarak sant miktar1 artacagindan bu
hastalarda 6lii bosluk (DS) da artmalidir. Calismamizda hastalik siddetinin bir gostergesi olan
ve mortaliteyle iliskisi saptanmis olan DP ile hastalik sidddeti ile pozitif korelasyonu olan DS
orani arasindaki iliskiyi gdstermeyi amacgladik. Materyal-Metod: Calismamiz Dr.Behget Uz
Cocuk Hastaliklart EAH CYBU’nde akut solunum yetmezIigi tanis1 alan mekanik ventilatorde
izlenen 26 ¢ocuk hastada mekanik ventilator verileri elektronik ortamda stirekli kayit edilerek
yapildi. Hastalarda DS 6l¢timii icin volumetrik kapnograf kullanildi. Volumetrik kapnograftan
Brunner yontemi ile DS hesaplandi. Bu elde edilen DS, hastanin soluk hacmine (TV) boliindii
ve DS/VT orani hesaplandi. Degiskenlerin normal dagilima uygunlugu gorsel (histogram) ve
analitik yontemlerle (Shapiro-Wilk) incelendi. Gruplarda normal dagilim olmadigi
gosterildiginden korelasyon katsayilart ve istatistiksel anlamliliklar Spearman testi ile
hesaplandi. Bulgular : S6zkonusu dénemde akut solunum yetmezligi tanisi ile izlenen toplam
hasta sayisi 72 olsa da bu hastalarin sadece 26 sinda volumetrik EtCO2 6l¢timii imkan1 varda.
Bu 26 hastanin yas ortancalar1 12 aydi (IQR: 8 — 19 ay). Ayrica hastalarin PRISM-2 ortancalari
11 (IQR 8-16) olarak hesaplandi. Bu hastalarda Kompliyans (Crs), Soluk Hacmi (VT), Tepe
basinci (Ptepe), Plato basinci (Pplato), Soluk Sonu basinci (PEEP), Soluk sonu karbondioksit
(EtCO2), DS/VT ve Itme Basmci (DP) ortanca ve 1. 3. geyrek degerleri tam metindedir.
Hastalarin itme basinglar1 ile DS/VT oranlar arasinda Spearman testi 1le bakildiginda yiiksek
diizeyde pozitif korelasyon mevcuttu (p<0,001, r:0,904). Sonug : Akut solunum yetmezligi olan
hastalarda hastaligin siddeti ile beraber akcigerdeki sant miktar1 da artmaktadir. Bu da
hastalarda DS ventilasyonunu arttirmaktadir. Hastaligin siddetinin bir baska gostergesi olanve
bu gurup hastalarda mortalite ile dogrudan iligkisi gosterilmis olan DP da bu hasta grubunda
artmaktadir. Hastalarin DP yanisira DS/Vte degerleri de izlenerek hastalarin mortaliteleri
ongoriilebilir. Hastalarin hem DP hem de DS/Vte degerlerini diisiirmeye yonelik ventilator
stratejileri izlemek bu gurup hastada hem hastanede kalis siiresini kisaltabilecek hem de
mortalite morbidite oranlarini azalatacak yonde etkiye sahip olabilir.

Mekanik Ventilasyon, itme Basinc1, Olii Bosluk
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S-23 210 Kistik Fibrozis Hastasinin Psédo-Bartter Sendromu Ac¢isindan Retrospektif
Olarak Degerlendirilmesi

Sozel Bildiri

Biisra Sultan KIBAR !, Sevgi PEKCAN 2

T.C. Saglik Bakanlig1, Yalova Devlet Hastanesi Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklari, Yalova,
Tiirkiye, 2Necmettin Erbakan Universitesi, Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 Ve
Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Konya, Tiirkiye,

Giris ve Amag: Psodo-Bartter Sendromu (PBS), hipokalemik, hipokloremik metabolik alkaloz
ile karakterize klinik bir tablodur. Bartter sendromundan farkli olarak, elektrolit kayb1 bobrek
dis1 yollardan olmaktadir. Kistik fibrozis (KF), pilor stenozu, devamli gastrik drenaj, klor
kaybettiren diyare, uygunsuz laksatif kullanimi ve siklik kusma gibi nedenler PBS’ye neden
olabilmektedir. PBS, kistik fibrozisin bir komplikasyonudur ve literatiirde PBS ile ilgili veriler
sinirhdir. Biz Konya ilinde tek Kistik Fibrozis merkezi olan klinigimizde takipli, KF-PBS
birlikteligi olan hastalarin klinik 6zelliklerini sunmay1 amagladik. Gere¢ ve Yontemler: Bu
caligmada, Konya ilinde takipli KF tanili hastalarin retrospektif olarak klinik bulgular1 ve
laboratuvar sonuglar1 degerlendirilip ilk tan1 aninda ve takibinde PBS olan ve sodyum degeri
120 mmol/L’nin altinda, pH degeri >7,51 iizerinde saptanan hastalar incelendi. Bu PBS’li
hastalarin cinsiyetleri, yaslari, biyokimyasal degerleri, 6zellikle hangi aylarda daha ¢ok PBS
bulgusu gosterdikleri ve mutasyonlari kaydedildi. Bulgular: Retrospektif olarak incelenen
toplam 210 KF’li vakadan 108’inde PBS saptanmis olup, 21’inde sodyum degerinin 120
mmol/L altinda oldugu goriildii (%10). Bu hastalarin 8°i kiz (%38) olup, 13’1 (%62) erkekti.
17 (%80) hastada ilk tan1 aninda sodyum degeri <120 mmol/L tespit edilirken, diger 4 hastanin
(%20) takibinde goriildii. Sodyum degeri <120 mmol/L olarak tespit edilen hastalarin
tamaminin tani yasi alti ayin altinda idi. PBS’li hastalarda tani yasinin daha gen¢ olmasi,
PBS’nin erken yaslarda ortaya ¢ikmasina bagli olabilir. Bu hastalardan; 7 hasta IRT taramasina
dahildi, IRT taramasina dahil hastalardan birinin IRT degerleri normal aralikta idi fakat 4
aylikken PBS tablosu ile bagvurdu ve genetik sonucunda sinif 2 mutasyon tespit edildi. Dort
hastada (%19) mekonyum ileusu vardi. PBS’nin meydana geldigi mevsimler
karsilagtirildiginda fark saptanmadi. 6 hastada kis mevsiminde, 8 hastada ilkbaharda, 6 hastada
yaz mevsiminde ve 1 hastada sonbaharda ortaya c¢iktig1 tespit edildi. Hastalarimizin
mutasyonlart incelendiginde biiylik kisminin sinif 1 ve 2 mutasyona sahip oldugu goriildii.
Sonug olarak PBS tablosu, KF’li hastalarda nadir rastlanan bir klinik tablo olmayip ayirict
tanida mutlaka diisiiniilmelidir ve KF hastalar1 ciddi elektrolit imbalansiyla gelebilmektedir.
Sodyum degeri ciddi oranda diisiik olanlarin biiyiik kisminin agir mutasyonlara (sinif 1 ve 2)
sahip oldugu goriildii ve bununda CFTR protein miktart ile iligkili olabilecegi diistintildii.

Alkaloz, Hiponatremi, Kistik Fibrozis, Psodo-Bartter Sendromu
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S-24 Kistik Fibrozisli hastalarda kardiyovaskiiler hastalik riski nabiz dalga hiz1 ve
augmentasyon indeksi ol¢iimleri ile takip edilebilir mi?: Calisma 6n sonug¢lari

Gokcen Kartal Oztiirk!, Aykut Eskil, Figen Celebi Celik!, Secil Conkar2, Ahmet
Keskinoglu?, Figen Giilen®, Esen Demir?, 3, 3,3

'Ege Universitesi Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklart ABD, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 BD, ?Ege
Universitesi Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklart ABD, Cocuk Nefroloji BD,

Giris Kronik inflamatuvar akciger hastaliklar1 ve sistemik inflamatuvar hastaliklarda artmig
kardiyovaskiiler hastalik (KVH) riski gosterilmis olmasina ragmen Kistik Fibrozis (KF)
hastalarindaki KVH insidans1 bilinmemektedir. Kolonizasyona neden olan mikroorganizmalar
kronik inflamasyona ve tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonlarina neden olmaktadir.
Devam eden bu inflamasyon akciger hasarimi siddetlendirmektedir. Bir ¢alismada KF
hastalarinda sistemik inflamasyon varliginin vaskiiler degisikliklere (arteriyel katilik) neden
olabilecegi gosterilmistir. Epidemiyolojik calismalarda ise genel populasyonda azalmis
solunum fonksiyon testleri (SFT) ile artmis kardiyovaskiiler hastalik riski arasinda iligki
saptanmistir. Calismamizda hastalarda sistemik inflamasyon, ateroskleroz risk faktorleri ve
SFT’deki azalmanin arteriyel katilik 6lglimleri (augmentasyon indeksi ve nabiz dalga hizi)
iizerine etkisinin degerlendirilmesi planlandi. Materyal ve Metod Calismaya 2017 yilinda
ateroskleroz olclimleri yapilan ve 2019 yili igerisinde KF komplikasyonlar1 agisindan yillik
degerlendirmesi tamamlanmis hastalar dahil edildi. Son bir ayda solunum yolu enfeksiyonu
nedeniyle antibiyotik tedavisi almis, 2 yillik siiregte siirekli oksijen destegi, non-invaziv
mekanik ventilasyon ve sistemik steroid tedavisi alan ve KF-iligkili diyabet tanisi konulan
hastalar ¢alisma dis1 tutuldu. Sistemik inflamasyon belirtegleri, SFT leri, ateroskleroz risk
faktorleri, hemodinamik Ol¢iimlerdeki degisimler ve degisimler arasindaki iligki
degerlendirildi. Sonuglar 2017°de 6l¢limleri yapilan 52 hasta ¢alismaya dahil edildi. 2 hasta
exitus ve 2 hasta solunum destegi gereksinimi nedeniyle ¢alisma dis1 tutuldu. Calismanin 6n
sonuglarinda toplam 37 hasta degerlendirilmisti. Hastalarin demografik 6zellikleri Tablo 1°de
verilmistir. Hastalarin 2017 ve 2019 sonuglar1 karsilastirildiginda HbAlc, CRP ve HDL
diizeylerinde istatistiksel olarak anlamli artis, LDL ve FEV1’de istatistiksel olarak anlamli
azalma oldugu gosterildi (Tablo 2). Hemodinamik 6l¢iimlerinde PWV’de anlamli degisim
goriilmezken, Aix Olglimlerinde istatistiksel olarak anlamli yiikselme oldugu saptandi. 2017
yilinda Aix ile FEVI1 olgtimlerinde (r -0.47, p 0.00) istatistiksel olarak anlamli negatif
korelasyon, 2019 yilinda Aix ile HbAlc (r 0.38, p 0.02) arasinda anlamli pozitif korelasyon
saptandi. Tartisma Calismamizin 6n sonuclarinda iki yil ara ile yapilan Olgiimlerde KF
hastalarinda CRP ve HbAlc 6l¢iimlerinde anlamli artis saptandi. Hastalarin FEV1 degerlerinde
anlamli diisme mevcuttu. Hemodinamik Ol¢iimlerinde Aix’te istatistiksel olarak anlamli artis
bulunmaktaydi. Aix 2017 yilinda FEV1 ile negatif korelasyon, 2019 yilinda ise HbAlc ile
pozitif korelasyon gostermekteydi. Kardiyovaskiiler risk belirteclerinden biri olan Aix’in KF
hastalarinda artisinin sistemik inflamasyon, SFT’lerde azalma ve diyabet riski gibi risk
faktorlerinden etkilendigini arastiran daha fazla ¢alismaya ihtiya¢ duyulmaktadir.

Kistik Fibrozis, arteriyel katilik, nabiz dalga hizi, augmentasyon indeksi, kardiyovaskiiler
hastalik
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S-25 Spinal Muskiiler Atrofi Olgularinin Demografik Ozellikleri ve Solunum
Degerlendirmesi

Sozel Bildiri

Biisra Sultan Kibar!, Mustafa Gengeli?, Sevgi Pekcan®, Ahmet Sami Giiven®*, Kezban
Oztiirk®, 1,1, 1,1, 1

1T.C. Saglik Bakanligi, Yalova Devlet Hastanesi, Cocuk Saglhig1 Ve Hastaliklari,
Yalova, 2Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Pediatri AD,
Konya, *Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Pediatri AD, Pediatrik Gogiis
BD, Konya, “Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Pediatri AD, Pediatrik
Noroloji BD, Konya,

Giris: Bu ¢alismanin amaci spinal muskiiler atrofi (SMA) tanili olgularin klinik 6zelliklerini ve
solunum durumlarini degerlendirmektir. Gere¢ ve Yontem: Cocuk GOgiis Hastaliklar
poliklinigine Nusinersen tedavisi dncesi bagvuran 26 SMA’l1 cocuk hasta retrospektif olarak
degerlendirildi. Tiim hastalar Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, ¢ocuk
norolojisi ve ¢ocuk gogiis hastaliklar: boliimiinde takipliydi. SMA tanis1 genetik incelemede
survival motor néron 1 (SMNI1) genindeki homozigot delesyonlarin saptanmasiyla teyit
edilmisti. Tiim hastalarin yas, cinsiyet, SMA tipleri, tan1 tarihleri, solunum destegi durumlari,
skolyoz varligi, kan gazi degerleri, akciger goriintiilemesi degerlendirmesi ve solunum
fonksiyon testleri kaydedildi. Bulgular: Hastalarin %30,7’si (n:8) kiz ve %69,3’1 (n:18) erkek
idi. Hastalarin ortalama yas1 8,13 yas ve yas arali1 0,6-18 yas idi. Ortalama tan1 yas1 34,3 ay
idi. SMA siniflamasina gore, %26,9’u (n:7) tipl, %53,8’1 (n:14) tip 2 ve %19,3°1 (n:5) tip3 idi.
Bu hastalarin %76,9’u (n:20) solunum destegi almiyordu, %23,1’i (n:6) trakeostomili ve ev tipi
mekanik ventilatér destegi aliyordu. Trakeostomili hastalarm tiimii (n:6) SMA tip1°di.
Trakeostomili hastalarin bronkoalveolar aspirat kiiltiirlerinde 4’tinde Pseudomonas aeruginosa,
3’linde Klebsiella pneumoniae, 1’inde Acinetobacter baumannii tiremesi gortildii. SMA tip 1li
hastalarin 2’sinde gastrostomi vardi, 3’i nazogastrik sonda ile besleniyordu. Poliklinik
kontroliinde tiim hastalarin oksijen saturasyon degerleri %94’iin iizerinde Ol¢iildii. Tiim
hastalarin (n:26) akciger grafilerinde etkilenme mevcuttu. En sik goriilen bulgu retikiiler
dallanma ve havalanma artis1 idi. Alt1 hastaya ileri inceleme nedeniyle bilgisayarl toraks
tomografisi ¢ekildi ve bu hastalarin 3’iinde konsolidasyon alanlari, 2 hastada atelektazi ve
fibrotik bantlar, 1 hastada yaygin hava bronkogramlar: goriildii. Hastalarin tiimiinde degisken
derecelerde skolyoz mevcuttu. Tedavi dncesi bakilan solunum fonksiyon testlerinde SMA tip3
hastalarimin FEV1, FVC, PEF25-75 degerleri normal aralikta idi. SMA tip 2 hastalarinin
ortalama FEV1:89.4 FVC:78,2 FEV1/FVC:113,2 idi. 5 SMA tip2 hastas1 uyum
saglamadigindan yapilamadi. SMA tip1 hastalarinin yaslari kii¢iik oldugundan SFT yapilamadi.
Nusinersen tedavisi i¢in bagvuran 26 hastadan 20’si tedavi onay1 aldi ve 2-9 kiir arasinda
tedavisi verildi. SMA tip 1 olup tedavi alan 4 trakeostomili hastanin 1’inde serbest oksijene
gecildi, 2’si ev tipi mekanik ventilatorde basing diisiilmesini tolere etti. Sonug: SMA
multidisipliner tibbi bakim yaklagimi gerektiren bir néromuskiiler hastaliktir. Klinik siddetinin
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cok genis bir yelpazesi vardir. SMA’l1 ¢ocuklarin solunum durumlarinin yakindan takibi ve
tedavilerinin zamaninda yapilmasi bu hastalarin hayat

Spinal Muskiiler Atrofi (SMA), Solunum Degerlendirme, Nusinersen
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S-26 Adenotonsiller Hipertrofiye ikincil Obstruktif Uyku Apnesi Olan Cocuklarda
Kardiyovaskiiler Sistem Bulgular1 ve Etki Eden Faktorlerin Adenotonsillektomi
Operasyonu Oncesi ve Sonrasinda Arastirilmasi

Sozel Bildiri
Tugce Ozbilgicl, Ahmet Emre Siislii2, H. Hakan Aykan?, Bilge Pehlivanoglu,Deniz

Onal 4, Merve Kasiker, Ali Diizova ¢, Nagehan Emiralioglu, E. Ebru Yal¢in, Deniz
Dogru Ersoz, E. Nural Kiper, H. Ugur Ozcelik’, %, 1,1

'Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dals,
Ankara, 2Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Kulak-Burun-Bogaz Ana Bilim Dal,
Ankara, *Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklar1 Cocuk
Kardiyoloji Bilim Dal1, Ankara, “Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Fizyoloji Ana Bilim
Dal1, Ankara, *Hacettepe Universitesi Biyoistatistik Ana Bilim Dali, Ankara , ®Hacettepe
Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 Cocuk Nefroloji Bilim Dal,
Ankara, "Hacettepe Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklar1 Cocuk Gogiis
Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara,

Amag: Adenotonsiller hipertrofi (ATH) ¢ocukluk ¢aginda obstriiktif uyku apne sendromunun
(OUAS) en sik nedenidir. OUAS’ 1n en 6nemli komplikasyonu olan kardiyovaskiiler sistemde
sag ve sol ventrikiil fonksiyonlarinda bozulmanin patofizyolojisinde oksidatif dengenin
bozulmasinin rol oynadigi diisiiniilmektedir. Bu ¢alismada ATH ve buna ikincil OUAS gelisen
cocuklarda kardiyovaskiiler sistem bulgulart ile oksidatif sistem degisiklikleri ve
adenotonsillektomi sonrasinda bu bulgulardaki degisiklikler arastirilmistir. Yontem: ATH olan
ve polisomnografi (PSG) ile OUAS tanist konulan 28 hastaya adenotonsillektomi
operasyonundan Once ve cerrahi operasyondan ortalama 6 ay (3-9 ay) sonra kontrole gelen 23
hasta ekokardiyografi (EKO) ile incelenmis ve kan 6rnekleri alinmigtir. EKO ile sag ventrikiil
fonksiyonlarimi degerlendirmek i¢in trikiispit aniiliis diizleminin sistolik hareketi (TAPSE),
TAPSE Z skoru, izovoliimetrik relaksasyon zamani (IVRT), sol ventrikiil global longitudinal
ortalama strain egrisi (GLPS) parametrelerine bakilmistir. Hastalarin serum oksidan durumunu
belirlemek i¢in: toplam oksidan seviye (TOS) ve malonildialdehid (MDA); anti-oksidan
durumu belirlemek icin: toplam antioksidan seviye (TAS), indirgenmis glutatyon (GSH)
diizeyi, sliperoksit dismutaz (SOD) aktivitesi, katalaz (CAT) diizeyleri Ol¢iilmiistiir. Sonug:
Katilimeilarin ameliyat ncesi ve ameliyat sonrast Apne-Hipopne Indeksi (AHI) degerleri
arasinda (sirastyla 7,65 ve 2,05) anlamli bir fark saptanmistir (p<<0,001). EKO incelemesinde
Olciilen parametrelerden; IVRT ameliyattan dnce ve sonra sirasi ile 72,63+ 8,74 sn ve 76,63+
7,37 sn olarak hesaplanmistir (p=0,019). Ameliyat 6ncesi ve sonrast TAPSE degerleri 21+1,77
mm ve 22,32+ 1,83 mm olarak hesaplanmistir (p=0,010). Ameliyattan 6nceki TAPSE Z skoru
0,78+ 1,36 iken ameliyattan sonra 1,55+1,34 olarak hesaplanmistir (p=0,034). Ameliyat
oncesinde -18,33+-3,62 (%) olarak hesaplanan GLPS A2C degeri sonrasinda -19,98+ -2,95 (%)
olarak hesaplanmigtir (p=0,032). Ameliyat 6ncesi GLPS AVG degeri -18,86+ -1,88 (%)
ameliyattan sonra -20,16+ -1,58 (%)’dir (p=0,002). LVEDD ameliyattan 6nce 38 (36-39) mm;
sonra 39 (37-42) mm olarak hesaplanmistir (p=0,007). MDA ve TOS degerlerinde ameliyattan
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sonra anlamli azalma gdzlenmistir (p<0,001). SOD, TAS, CAT ve GSH diizeyleri ise
ameliyattan sonra belirgin olarak yiikselmistir (p<0,001). TAS ve IVRT arasinda anlamli1 pozitif
korelasyon (r= 0,529, p=0,02) , GLPS-AVG ile oksijen desatiirasyon yiizdesi arasinda anlamli
pozitif korelasyon (r= 0,518, p=0,016), TAPSE ve AHI arasinda anlamli negatif korelasyon
(r=-0,553, p=0,009) saptanmistir. Yorum: OUAS’ta tekrarlayan hipoksi-reoksijenizasyon
dongiisii oksidatif stresin artmasina ve sag ve sol ventrikiil fonksiyonlarinin olumsuz
etkilenmesine neden olur.

Adenotonsiller hipertrofi, Kardiyovaskiiler sistem bulgulari, Obstruktif uyku apne sendromu,
Oksidatif stres
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P-01 Konjenital Plazminojen Eksikligi Akciger Tutulumunda Yeni Bir Tedavi Yontemi
Poster Bildiri

Serdar Al', Nevin Uzuner !

'Dokuz Eyliil Universitesi Cocuk Alerji Ve Klinik Iimmunoloji Bilim Dali ,

Konjenital Plazminojen eksikligi, tiim mukozal yiizeylerde, 6zellikle konjonktiva da fibrin
acisindan zengin psddomembran olusumu ile karakterizedir. Solunum sistemi tutulumu
yaygindir; fibrin siklikla iist veya alt solunum yollarim1 tikayarak 6liime neden olur. Pekgok
tedavi yontemi denenmesine ragmen, Ozellikle solunum sistemi tutulumunda hentiz kesin bir
tedavi yoktur. Trakeobronsiyal agactaki membranlarin eksizyonu gecici iyilesme saglamasina
ragmen, iyilesme siireci sirasinda tekrar olusan fibrin olusumu solunum bulgularinin
niiksetmesine yol agmaktadir. Burada, solunum sikintis1 nedeniyle solunum destegi ihtiyaci
olan, sag akciger total atelektazisi saptanan ve konjenital plazminojen eksikligi tanisiyla
izledigimiz 8 yasinda ki erkek olgunun, fibrin membranlarin temizlenmesi amaciyla intravendz
taze donmus plazma(TDP), nebiilize TDP ve bronkoskopi ile TDP ve doku plazminojen
aktivatorii(tPA) verdigimiz olgumuzu akciger grafisi, HRCT bulgulari ve bronkoskopik video
kayitlar1 esliginde sunmak istedik. Olgu: Sik sik solunum problemleri ile klinigimde izlenen
hasta sag akciger total atelektazisi ve solunum sikintis1 bulgulariyla yogun bakim iinitesine
yatirildi. Antibiyotik, yogun fizyoterapi ve mekanik ventilasyon tedavisine yanit vermeyen
hastaya giinlik TDP destegi ve bronkoskopi ile TDP destegi ve tPA iki kez uygulandi.
Atelektazi, bronkoskopi ile yapilan tedavi sonrasinda diizeldi. Solunum destegi ihtiyaci
kalmadi. Sonug: Solunum sistemi tutulumunun tedavisi oldukca zordur ve hastalikla iligkili
mortalitenin en onemli nedenidir. Siddetli vakalarda, fibrin plaklar1 dikkatlice ¢ikarilmalidir;
ancak bu yeni lezyon olusumunu tetikleyebilir. Solunum yollarin1 tikayan fibrin plaklari
cikarilmadan 6nce TDP ile plazminojen seviyelerinin artirilmasi mortalitenin azaltilabilmesi
icin son derece onemlidir. Intratrakeal tPA ve TDP, ciddi solunum sikintis1 olan hastalar i¢in
kullanilabilir bir tedavi yontemidir.

Anahtar kelimeler Konjenital plazminojen eksikligi, Taze donmus plazma, doku plazminojen
aktivatori, solunum sikintisi
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P-02 Santral hipoventilasyonun nadir nedeni: ROHHAD Sendromu
Poster Bildiri

Gizem Ozcanl, Elif Ozsu?, Fazilcan Zirek!, Nazan Cobanoglu!

! Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilimdali, 2Ankara Universitesi
T1p Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji Bilimdal,

ROHHAD ( Rapid-onset obesity with hypoventilation, hypothalamic dysfunction and
autonomic dysregulation) Sendromu; hizli baslangicli obezite, hipotalamik disfonksiyon,
hipoventilasyon ve otonomik disregulasyon ile karakterize nadir goriilen bir sendromdur.
Hastalikta obezite baslangicinda veya sonrasinda degisen solunum anormallikleri gelisir, hem
obstriiktif uyku apnesi hem de santral hipoventilasyon goriilebilir. Tani1 i¢in hastaliga 6zgii bir
test giiniimiizde bulunmamaktadir. ROHHAD Sendromu tanisi, 1.5 yasindan sonra meydana
gelen hizli kilo alim1 ve hipoventilasyonu icermesi gereken klinik kriterlere dayanmaktadir.
Tan1 i¢in ek olarak; hiperprolaktinemi, santral hipotiroidizm, diizensiz su dengesi, biiylime
hormon (BH) eksikligi, kortikotropin eksikligi veya puberte bozukluklarindan en az birinin
eslik ettigi hipotalamik disfonksiyon kaniti olmalidir. Otonomik disregulasyon bulgulari
arasinda anormal oftalmolojik bulgular, termoregulasyon bozukluklari, gastrointestinal
dismotilite, degismis agr1 algisi, kalp hiz1 degiskenlikleri sayilabilir. Hastalarin %40'inda eslik
eden noral krest tiimorleri (gangliondroma, gangliondroblastoma) bildirilmistir. Hastali§in
etyolojisi net olarak anlasilamakla birlikte ilgili olasi genetik anormallikler, potansiyel
epigenetik degisiklikler ve otoimmun faktorler {iizerinde ¢alismalar bulunmaktadir.
Calismamizda hastanemizde ROHHAD Sendromu tamist alan 3 olgu sunulmustur.
Olgularmmzin hastalik tan1 yaslar1 7, 4 ve 8 yas seklindeydi. U¢ olguda da hizli baslangich
obezite Oykiisii mevcuttu. Olgularin hipotalamik fonksiyonlarinin degerlendirmesinde bir
olguda BH eksikligi ve hiperprolaktinemi; bir olguda hiperprolaktinemi; bir olguda diizensiz su
dengesini yansitan tekrarlayan hipernatremi saptandi. Otonomik disfonksiyon olarak bir olguda
anormal 11k refleksi (IR) yanit1 ve kalp hizi1 diizensizligi; bir olguda da asir1 terleme mevcuttu.
Bir olguda taniya eslik eden paravertebral ganglioma tanist konuldu. Olgularin tan1 anindaki
klinik, laboratuar ve goriintileme bulgular1 Tablo 1 ve 2'de ayrintili olarak verilmistir.
Olgularimizin hepsine tanidan itibaren santral hipoventilasyon kliniginin olmasi nedeniyle
noninvaziv ventilasyon tedavisi baslandi. ROHHAD Sendromu, karmasik semptomlar1 ve
coklu organ sistemi tutulumunu icerdigi i¢in multidisipliner bir yaklagim gerektiren nadir bir
hastaliktir. Bu hastalarda hipoventilasyon erken belirlenmeli, morbidite ve mortaliteyi azaltmak
icin derhal uygun tedaviye baslanmalidir.

Hipoventilasyon, ROHHAD Sendromu
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P-03 Evde Sigara i¢cmenin Zararlar
Poster Bildiri

Ercan Kiiciikosmanoglu®, Ecem Sarioglu?, Muhammet Sert 2, Baris Say%, Medine irem

Sahin®, Miizeyyen Savranlar?, Ozge Sivri, Bahadir Sarikus?, Merve Postalli2, Seval
Kul 4

'Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Allerjisi Bilimdali, 2Gaziantep Universitesi T1p
Fakiiltesi Donem 4 Ogrencisi, *Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Dénem 3
Ogrencisi, *Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Biyoistatistik Anabilimdali

EVDE SIGARA ICMENIN ZARARLARI GIRIS: Ulkemizde evde sigara igme alisgkanlig
devam etmektedir. Cocuk Solunum Yolu hastaliklarinin gelisimin de evde sigara icilmesi
onemli rol oymamaktadir. Bu ¢aligma ilimizde evde sigara icme aliskanliginin yayginligini ve
ailelerin sosyo-demografik oOzellikleriyle sigara igme arasindaki iligkiyi ortaya koymay1
amaclamaktadir. METOD: Cocuk poliklinigimize hasta ¢ocuklarini muayene icin getiren 182
anne ile yiiz yiize goriisiilerek, evde sigara icme ve ailenin sosyoekonomik durumunu
sorgulayan anket formu dolduruldu SONUCLAR: Ortalama ve standart sapma Ortanca ve (25-
75p) Annelerin Yas ortalamast 33,5+7,68 33 (27-39) Ailelerin aylik gelirleri 2029+270,10 tl
1500(1400-2375) tl Sigaraya Harcanan para 270+183,60 tl 300(140-330) tl Evet (%) Hay1r (%)
Su anda Sigara I¢icisi misiniz? 35(19,2) 147(80,8) Esiniz Sigara I¢icisi mi? 174(95,6) 5(2,8)
Bu ¢ocuga hamile iken sigara igtiniz mi? 21(11,5) 161(88,5) Mutfakta Sigara Igiliyor mu?
107(58,8) 75(41,2) Balkonda Sigara I¢iliyor mu 134(73,6) 18(9,9) Evde Sigara I¢iliyor mu
109(59,9) 73(40,1) Misafirlerin Sigara igcmesine izin veriyor musunuz? 106(58,2) 76(41,8)
Evde sigara igmenin zararlar1 konusunda yazi okudunuz mu? 98(53,8) 77(42,3) Sigara icilirken
cocuklar taklidini yaptyor mu? 60(33,0) 122(67,0) Evde Sigara i¢ilmesinin, yas, aylik gelir ve
sigaraya harcanan parayla iliskisi. Evet Hayir p Yas 34,52+7,76 31,97+7,35 0,029 Aylik Gelir
2031,96+1568,65 tl 2026,48+1110,61 0,98 Sigaraya Harcanan aylik Para 301,01+222,32
177,117£104,56 0,05 YORUM: Evde sigara i¢ilme oran1 %59,9 olarak ¢ok yiiksek orandadir.
Yasca daha biiylik olanlar daha ¢ok ev i¢inde sigara igmektedirler (p=0,029). Evde sigara
icenler sigaraya daha ¢ok para ayirmaktadirlar (p=0,05 sinirda anlamli). Sigaraya harcanan para
eve giren aylik gelirin ylizde 14,8 gibi biiyilik bir oranini olusturmaktadir. Evde sigara igme
aligkanlig1 ilkemizde ¢ok ciddi boyutlardadir.

Sigara icme , Ev ici, Akciger
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P-04 Cocukluk doneminde Mounier-Kuhn Sendromu ve tekrarlayan pnéomotoraks:
Olgu sunumu

Poster Bildiri

Gizem Ozcanl, Fazilcan Zirek!, Nazan Cobanoglu®

! Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilimdals,

Trakeobronkomegali ya da Mounier-Kuhn sendromu, trakea ve ana bronglarda belirgin
genisleme ile karakterize nadir goriilen bir hastaliktir. Etiyolojisi tam bilinmemekle birlikte
dogustan bir hastalik oldugu diisiiniilmektedir. Cogunlukla hayatinin 3. ve 4. dekatinda olan
erkek olgular bildirilmis olup ¢ocuk olgu sayisi olduk¢a azdir. Hastalar genellikle tekrarlayan
akciger enfeksiyonlar1 ve bronsiektazi belirtileriyle bagvurur. Bazi hastalar yasam boyu
semptomsuz kalirken bazilarinda mekanik ventilator destegi gerektiren kronik solunum
yetmezligi gelisebilir. Tanida akciger direkt grafisi yardimcidir fakat altin standart toraks
bilgisayarli tomografi(BT)de trakea ve brons ¢aplarinin dl¢limiidiir. Bronkoskopik incelemede
artmis solunum yolu ¢aplar1 ve eslik edebilen malazi saptanir. Tedavi ¢ogunlukla enfeksiyon
sirasinda antibiyoterapi ve solunum fizyoterapisinden olugmaktadir. Oncesinde bilinen bir
hastalig1 olmayan 16 yasinda erkek olgunun yaklasik 1 yil dnce baslayan nefes darlig1 ve son
birkag giindiir eklenen gogiis agrisi sikayeti ile hastane basvurusunda ¢ekilen akciger grafisinde
sag lst zonda pnomotoraks saptandi. Cekilen Toraks BT (Resim 1) ile Mounier-Kuhn
Sendromu tanisiyla izleme alinan hastaya sag pnomotoraks i¢in video yardimli toraks cerrahisi
ile kimyasal plorodezis yapilmasindan kisa bir siire sonra sol pnomotoraks klinigi gelisti.
Hastanin sol hemitoraksma da plorodezis uygulandi. Onerilen koruyucu tedavilere uyumu
olmayan ve diizenli takiplerine gelmeyen hastanin tanidan 1,5 y1l sonra akut alt solunum yolu
enfeksiyonu sonrasi noninvaziv mekanik ventilator ihtiyaci gelisti. Mounier -Kuhn Sendromu
ile tekrarlayan pnomotoraks olan olgu, cocukluk déneminde nadir bildirilen bir tan1 olmasi
nedeniyle sunulmustur.

Cocukluk, Mounier-Kuhn sendromu, Trakeobronkomegali, Pndmotoraks
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P-05 Nadir bir Konjenital Malformasyon Olgusu: Sternal Kleft
Poster Bildiri

Sule Selin SOYDAS!, Murat Yasin GENCOGLU?, Ece OCAKY, Gokcen Dilsa TUGCU?,
Giizin CINEL!

!Ankara Sehir Hastanesi,

Sternal kleft, sternal cubuklarin flizyonundaki basarisizliktan kaynaklanan nadir bir
malformasyondur. Sternal kleft, kismi veya tam olabilir. Malformasyon sternumun alt ve/veya
iist kismint ilgilendiren total/parsiyel olabilir. Siklikla sporadiktir. Klinik olarak, bir ¢cok olgu
asemptomatiktir ve erigkin donemde tani alan vakalar bildirilmistir. Tanida siniflandirma ve
iligkili malformasyonlarin aranmasinda da anahtar rol oynayan radyografi ve bilgisayarl
tomografi goriintiilemeleri altin standarttir. VAKA Yirmi bes giinliik, kiz hasta nefes alip
verirken g6giis on duvarinda ¢okiintli olusmasi yakinmast ile klinigimize bagvurdu. Hastanin
yapilan fizik muayenesinde sternum iist kesiminde sternum yapisal bozuklugu ile uyumlu
goriinim ve umblikustan sternum alt ucuna dogru uzanan deri katlantisi (raphe) disinda
patolojik bulgu saptanmadi, eslik edebilecek patolojiler agisindan yapilan abdominal, kranial
ultrasonografide ve ekokardiyografide anormal bulgu saptanmadi, yapilan gz muayenesinde
eslik eden malformasyon saptanmadi. Hastaya kemik patolojileri degerlendirilmesi igin
kontrastsiz toraks bigisayarli tomografisi ve 3 boyutlu rekonstriiksiyon goriintiilemeleri istendi.
Goriintlileme verilerinde gogiis 6n duvarinin orta kisminda sternum siiperiyor segmentte
geligsmedigi, inferiyor segmentte sternum medial {i¢larinin hipoplastik hemisternum goriiniimii
saptand1, dikeylesmis klavikulalarin medial yiizden her bir hemisternum ile baglantili oldugu
degerlendirildi. Akciger parankimi iligkili patoloji saptanmadi. Hasta elli alt1 giinliikken opere
edildi. Cerrahi prosediir olarak defektin genis olmasi nedeniyle primer kapatma yapilamayan
hastaya cevre kartilaj dokular kostalarden serbestlenerek elde edilen kartilaj dokuyla sternumun
yeniden yapilandirilmasi saglandi. SONUC: Sternal kleft nadir bir patolojidir. Erken tani, esas
olarak direk grafi veya bilgisayarli tomografi ile konulabilinir, diger iliskili malformasyonlari
tanimak ve olas1 komplikasyonlar1 6nlemek i¢in tani ile birlikte ekokardiyografi, abdominal
ultrasonografi, kraniyal ultrasonografi/manyetik rezonans goriintiileme ve g6z muayenesi
yapilmalidir. Tan1 yasindan bagimsiz olarak hastalar acil cerrahi ile diizeltilmelidir.

sternal left, yenidogan, konjenital malformasyon, gogiis duvar1 deformitesi
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P-06 Zor tam alan infantil subglottik hemanjiom vakasi
Poster Bildiri

Serdar All, Gizem Atakul?!, Ozge Atay’, Ozge Kangallil, Seda Sirin Kése®, Suna Asilsoy?,
Nevin Uzuner?!, Ozkan Karaman?

'Dokuz Eyliil Universitesi Cocuk Alerji Ve Klinik Iimmunoloji Bilim Dali ,

Giris: Infantil hemanjiyomlar vaskiiler endotelin iyi huylu tiimérleridir. Hem ¢ocukluk ¢aginin
hem de bag-boyunun en sik goriilen iyi huylu timoérlerdir. Dogumda mevcut olmasinaragmen,
hava yolu hemanjiyomlar1 genellikle 1-6 aylikken semptomatik hale gelir, hizli biiyiimeleri
havayolunun tikanmasina neden olur. Subglottik hemanjiyomlar, ger¢ek ses tellerinin
seviyesinin altinda bulunan vaskiiler malformasyonlardir. Subglottik hemanjiyomlar tedavi
edilmezse % 50'ye ulasabilen 6liim orani ile iliskilidir. Burada tanis1 zor konulan subglottik
hemanjiomlu olgu sunulmustur. Olgu: 2 ay 23 giinliik erkek ¢ocuk 34 gebelik haftasinda ikiz
esi olarak 2100 gram dogmus. Neonatal pndmoni nedeniyle dis merkezde 10 giin yenidogan
YBU nazal IPPV de izlenmis. Entiibe edilmemis. Iki bucuk aylik iken dis merkezde hiriltili
soluma nedeniyle yatis1 olmus. Stridoru saptanan hastaya dis merkezde 3 kez direkt
laringoskopik inceleme ve bir kez bronkoskopik inceleme yapilmasina ragmen stridor nedeni
aydinlatilamamis. Hastanemize sevk edilen cocuk stridorun aydinlatilmasi amaciyla KBB
polikliniginde direkt laringoskopik incelemesinde herhangi bir patoloji belirlenemedi. Boyun
tomografisinde rima glottis seviyesinde silipheli hiperintens alan izlendi. Genel anestezi altinda
yapilan laringoskopik incelemede vokal kordlarin hemen altinda subglottik seviyede
hemanjiom tespit edildi. Sonug: Direkt laringoskopi subglottik hava yolu incelemeleri igin
kanitlanmig bir tan1 metodu olmasina ragmen tiimor yilizey mukozasi normal goriinlimde ise
laringoskopiyi yapan hekimin tecriibesine gore hemanjiom tanisi zor olabilmektedir. Olasi
olgularda klinisyen muayene bulgularina giivenmeli ve ileri tetkik gereken durumlarda optimal
degerlendirme kosullarimi1 saglamaya calismalidir. Hava yolu degerlendirmesi gereken
durumlarda radyolojik goriintiileme gerekebilir.

Hemanjiom, Trakea, Bilgisayarli Tomografi, Stridor
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P-07 Gross Hematiiri ile Gelen Pnomoni Olgusu
Poster Bildiri

Giiliizar Giirhan?!, Sevgi PEKCAN?Z, Biilent ATAS®

Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 Ana
Bilim Dal1, Konya, Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 Ve
Hastaliklar1 Ana Bilim Dali Cocuk Gégiis Hastalilar1 Bilim Dal1, Konya, *Necmettin Erbakan

Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg Ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dali Cocuk
Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Konya,

GIRIS Cocukluk caginda streptokokus pnomoni ile iliskili akut glomerulonefritler nadirdir. Bu
yazida Oksliriik ve kirmizi renkli idrar yapma sikayeti ile bagvuran, posteroanterior akciger
(PAAC) grafisinde pnomoni saptanan, streptokok pnomonisi ve akut glomerulonefrit tanis: alan
bir olgu sunuyoruz. OLGU Sekiz yas erkek hasta 3 giindiir olan ates, oksiiriik ve kirmizi renkli
idrar yapma sikayeti ile bagvurdu. Hasta 2 hafta 6nce iist solunum yolu enfeksiyonu gegirmisti.
Anne ile baba arasinda akrabalik yoktu. Ozgegmisinde ozellik yoktu. Hastanin fizik
muayenesinde viicut sicakligi 39 °C, kan basmci 100/60 mmhg, kalp tepe atimi 100/dk,
solunum sayist 15/dk idi. Dinlemekle solunum sesleri dogaldi. Pretibial ve preorbital 6demi
yoktu. Idrar ¢ikisinda azalma yoktu. Hastanin bagvuru anindaki tetkiklerinde beyaz kiire:
28510/mm3, notrofil: 25760/mm3, hemoglobin:10,5 g/dl, trombosit sayisi: 237000/mm3,
serum kreatinin: 1,93 mg/dl, tire:128,9 mg/dl, sodyum: 131 mmol/L, potasyum: 3,65 mmol/L,
albiimin: 36,8g/L, c reaktif protein: 55 mg/L, sedimentasyon: 47 mg/h, Antistreptolizin o
(ASO): 480 (0-200), kompleman 3(C3): 0,38 (0,9-1,8) idi. Koagiilasyon testleri normaldi. Idrar
rengi koyu kirmizi, nitrit pozitif, protein 3pozitif, eritrosit 3pozitif, 16kosit 3pozitif idi. Idrar
mikroskobisinde dismorfik eritrositler mevcuttu. 24 saatlik idrarda 107 mg/m2/h proteiniiri
tespit edildi. Hastanin paac grafisinde sag akcigerde {iist lobda konsalidasyon, toraks
tomografisinde sag akciger {ist lob posterior inferior segmentte konsolidasyon izlendi (Resim
1-2). Hasta akut postenfeksiyoz glomerulonefrit ve pnomoni tanis1 aldi ve ampisilin ve
proteiniirisi nedeniyle metilprednizolon baslandi. Hastanin idrar ve bogaz kiiltiiriinde lireme
olmadi. Balgam kiiltiiriinde streptokok pnomoni iiremesi oldu. SONUC Sonug¢ olarak
glomerulonefrit klinigi ile gelen hastalarda beraberinde diger bakteriyel enfeksiyonlarin da
olabilecegi akilda tutulmalidur.

Hematiiri, Pnomoni, Streptokok pnomoni
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P-08 OTOZOMAL RESESIF GECiSLi iKi HASTALIK BiRLIKTELIiGi
Poster Bildiri

Betiil UGURLU?, Sevgi PEKCAN?

!Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklar1 Ana
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Hastaliklar1 Ana Bilim Dal1 Cocuk Gogiis Hastalilar1 Bilim Dali, Konya,

GIRIS Kistik fibrosiz otozomal resesif gegisli multisistemik bir hastaliktir. Akraba evliliginin
stk gorildiigii toplumlarda, diger nadir goriilen otozomal resesif hastaliklarla beraber
goriilebilmektedir. Bizde kistik fibrosizle beraber nieman pick tanis1 koydugumuz bir hastay1
sunuyoruz. OLGU Kistik fibrosiz yenidogan tarama testi pozitif olan ve Kkistik fibrosiz
genegininde ¢.328G>c, ¢.274-8T>c mutasyonu olan 2 aylik erkek hastanin, fizik muayenesinde
hipotonisite ve hepatomegalinin farkedilmesi iizerine ileri tetkikler planlandi.Soyge¢misinde
anne baba arasinda 2. dereceden akrabalik vardi ve annenin ilk gebeligi anensefali nedeniyle ex
olmustu. Ozgegmisinde sarilik nedeniyle birgiin hastanede yatarak fototerapi almasi disinda
ozellik yoktu. Hastanin yapilan muayenesinde viicut agirligi:4000gr(<3p), boy:53 cm(10-25 p),
bas cevresi:38,5(3-10),batin muayenesinde karaciger kot alt1 3cm el geliyordu. Norolojik
muayesinde bas tutmasi yoktu. Ayrica belirgin hipotonisitesi mevcuttu. G6z muayenesinde
bilateral cherry red spot mevcuttu. Hastanin diger sitem bulgularinda patoloji yoktu. Hastanin
tetkiklerinde ; alt:208 wu/l, ast:137 u/l, sodyum:133mmol/l, potasyum;4,9 mmol/l,
klor:99mmol/l, ggt::142 u/l, direkt biliiribin:0,5 mg/dl, indirekt biluribin:0,61 mg/dl, hemogram
degeri normal olarak sonuglandi. Hastanin alinan gaitada yag Ornegi pozitif geldi. Bogaz
kiiltiiriinde: Enterobacteriaceae spp ve kontrolinde de Klebsiella spp.iiremesi saptandi.
Sfingomyelinaz enzim aktivitesi:1,7 nmol/mg.17 saat bulundu. Bu klinik ve tetkik sonuglari ile
hastaya nieman pick tanis1 konuldu. Hasta kistik fibrosiz ve nieman pick agisindan takibe alindi.
SONUC Kistik fibrosizli hastalarda, akraba evliliginin yiiksek oldugu oldugu toplumlar da
hastanin klinigi sadece Kistik fibrosiz ile agiklanamiyorsa diger nadir genetik gecisli hastaliklari
da akilda tutmak gerekir.

KiSTIK FIBROZIS, NIEMAN PiCK
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P-09 2020 Ocak ayinda Komplike Pnomoni nedeniyle klinigimizde yatan hastalarimizin
ozellikleri

Poster Bildiri

Avgiin Hajikhanoval, Serdar Al?, Nevin Uzuner 2

'Dokuz Eyliil Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari, 2Dokuz Eyliil
Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Alerji-immunoloji Bilim Dals,

Ozet: Cocukluk c¢aginda, ozellikle okul oncesi yillarda plevral ampiyemin en sik nedeni
pnomonilerdir. Komplike parapnémonik eflizyon ve ampiyemlerde, oncesinde antibiyotik
kullanimina bagli olarak etkenin iiretilmesinin zordur. Klinigimizde aylik olarak 1-2 komplike
pnomoni olgusu goriilebilmektedir. Ocak 2020°de komplike pndmoni olan hastalarda artig
egilimi gozlenmistir. Hastalarin yogun olarak iist solunum yolu enfeksiyonundan sonra
pndmoni bulgularinin ortaya ¢ikist ve solunum viriis paneli negatif olgularin yogunlugu PCR
ile bakilan viruslar disinda etkenlerin olabilecegini diisiindlirmiistiir. Burada Ocak 2020
doneminde klinigimizde komplike pndmoni nedeniyle toraks tiipii takilma ihtiyaci olan 7
olguyu sunmak istedik. Bulgular: Toplam 7 hasta, 2 erkek ve 5 kiz, ortalama yaslar1 5,5 yil
(3y11-8 y1l), 2’sinde kronik hastalik, hepsinde pnomoni semptomlarindan dnce iist solunum yolu
enfeksiyonu bulgulari dykiisii, 6’sinda solunum sikintis1 bulgulari ile acile basvuru, 16kositoz,
notrofili, CRP yiiksekligi, 3 hastada viriis izolasyonu, hepsine eksudatif plevral effiizyondan
dolay1 toraks tiipii takildi. Tiip kalis siiresi 4,4 giin (2-7 giin), 6 sina fibrinolitik tPA, 1 hastada
bakteri izolasyonu, 1 hastada video destekli torakoskopik cerrahi sonrasinda bronkoalveolar
fistlil nedeniyle torakotomi yapildi. Sonug: Post pndmonik ampiyem gelisiminde genellikle
viral USYE sonrasi goriilen pnémoniler neden olmaktadir. Atesin sebat etmesi pndmoni
varligini diislindiirmeli ve aileler bu duruma kars1 uyarilmalidir. Zamaninda etkin tedavilerin
yapilmasi olast morbidite ve mortalite riskini disiirecektir. Bakteri izolasyonunu zorunlu olarak
kullanilan ampirik antibiyotik tedavilerinden dolay1 sonug vermemektedir. Bakteri tanimlamasi
icin kiiltiir disinda PCR gibi yontemlerin kullanilmas1 etken bakterinin tanimlanmasi ve spesifik
tedavinin saglanmasi acisindan gelistirilmelidir. Ayrica PCR ile bakilan solunum viriis
panellerinin zenginlestirilmesi 6nemlidir.

komplike pnémoni, toraks tiipii, iist solunum yolu enfeksiyonu, plevral effiizyon, tPA
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P-10 KiSTIK FiBROZIiS’TE OMALIZUMAB TEDAVISINiN YERIi: OLGU SUNUMU
Poster Bildiri

OZGE ATAY!, 0ZKAN KARAMAN!

!DOKUZ EYLUL UNIVERSITESI,

Alerjik bronkopulmoner aspergillozis (ABPA) Aspergillus Fumigatus’a karsi hipersensivite
komponentleri bulunan bir hastaligidir. Astimli hastalarda %1-2, kistik fibrozisli hastalarda ise
%2-15 sikliginda goriilmektedir. Sik ABPA relapsi goriilen KF tanili olgulumuzda omalizumab
tedavi etkinligini sunmay1 amagladik. OLGU: 14 yasindaki erkek hasta, oksiiriik ve balgamda
artis ve solunum sikintisi sikayetleri ile tarafimiza bagvurdu. Hasta 4 aylikken kistik fibrozis
tanist almig ve F508,N1303K mutasyonlar1 tespit edilmisti. Ayrica hastanin aeroalerjen
duyarliligi da mevcuttu. ABPA tanisiyla 2 kez takip edilen hasta 1. Ataginda 6 ay metil
prednizolon, itrakanazol tedavisi almis ve 3 ay sonra 2.atak nedeni ile 9 ay benzer tedavi
tekrarlanmisti. Hastanin fizik muayenesinde genel durumu kotiiydii. Takipneik olan hastada
yaygin ral ve ronkiis duyuldu. Solunum fonksiyon testi (SFT) miks tipte agir hastalik ile uyumlu
idi. Total IgE 6129 IU/MI, A. Fumigatus spesifik IgE >100 ku/L. Deri testinde otlar/tahillar
7mm, Aspergillus fumigatus 6 mm idi. HRCT de her iki akcigerde bronsiektaziler, mukus
tikaclart ve sentriasiner nodiiler dansitelerde belirgin artig izlendi. Hastaya relaps ABPA
tanisiyla 2. Ataktan 15 ay sonra yatirilarak amfotersin b ve metil prednizolon tedavisi baslandi.
1. ay kontroliinde sikayetleri kismen geriledi. Total IgE kontrolii 3469 IU/mL idi. Hastaya
steroid bagimliligi, intestinal yan etkikleri ve istenen yanitin saglanamamasi nedeniyle
omalizumab tedavisi baslandi. Tedavi 6ncesi FVC: %67, FEV1: %44,FEV1/FVC: %65 PEF:
%43, MEF25-75: %20 iken tedavi sonrasi1 1. giindeki FVC: %81, FEV1: %68,FEV1/FVC: %81
PEF: %50, MEF25-75: %40 idi. Takibinde sikayetleri ve dinleme bulgulari belirgin geriledi.
Omalizumab tedavisine devam edilmesi, steroid tedavisinin azaltilarak kesilmesi ve oral
posakonazol baslanmasi planlariyla hasta taburcu edildi. Takibinde SFT’de diizelme devam
ediyordu. Pa AC grafisinde diizelme, Total IgE’de diisiis ve Modifiye Shwachman-Kulczycki
skorunun yiikseldigi gortildii. SONUC: ABPA tedavisinde sistemik kortikosteroid ve antifungal
tedavi ilk tercihtir. Sik relaps goriilen veya steroide bagli yan etkiler gelisen hastalarda alternatif
tedavi yontemi olarak omalizumab tedavisi onerilmektedir. Bildigimiz kadariyla, Tiirkiye’den
KF zemininde aeroalerjen duyarliligi mevcut olan ve omalizumab tedavisi 6ncesinde en yiiksek
Total IgE diizeyine sahip ilk pediatrik ABPA vakasidir. Olgumuzun takibi sirasinda istenen
klinik cevap elde edilmis ve yan etki goriilmemistir. Hastanin takip ve tedavisine devam
edilmektedir.

KIiSTIiK FIBROZIS, ABPA, OMALIZUMAB

122



P-11 Aspergillus Overlap Sendromlu Olgu Sunumu
Poster Bildiri

Tugba Kazh', Suzan Yilmaz Durmus’, Aysen Basaran', A.Erdem Basaran?, Aysen
Bingol'

! Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dal1, Cocuk
Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Antalya, 2Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Saglig1 ve Hastaliklar1 Klinigi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Boliimii, Antalya,

Giris-Amag: Aspergillus Fumigatus(AF) dogada yaygin olarak bulunan bir mantar olup
hastanin bagisiklik durumu ve pulmoner sisteminin biitiinliigline bagli olarak genis pulmoner
hastalik spektrumuna sahiptir.Bu pulmoner hastaliklar baslica; aspergilloma, saprofitik form,
invazif formlar olan akut ve kronik pulmoner aspergillozis(sirastyla IPA ve KPA), allerjik
bronkopulmoner aspergillozis(ABPA) allerjik form. ABPA ve IPA nin patogenetik risk
faktorleri farkli farkli oldugu igin ikisinin ayni hastada goriilmesi nadir bir durumdur Olgu: 8
aylikken kistik fibroz tanis alan 11 yasinda erkek hastanin son iki yilda rekiirren psédomonas
enfeksiyonlart nedeniyle hastane yatislart siklasmisti. Verilen tiim tedavilere ragmen klinik
tablosunda yeterli kontrol saglanamayan hastanin non-tiiberkiiloz mikobakteri enfeksiyonu,
ABPA ve pulmoner alevlenme ydnlerinden yapilan testlerinde total ve aspergillus spesifik IgE
si yiiksek (total 1gE>2000 IU/ml, asp spesifik 1gE>100 KU/ml), aspergillus spesifik deri prik
testi 5x5 mm bulundu. Cekilen Yiiksek Resolusyonlu Akciger Tomografisinde(HRCT) yeni
bulgu olmamakla beraber yaygin mukus tikaglari, santral brongiektazisi, eski infiltrasyonlar ve
peribronsiyal kalinlik artis1 mevcuttu. Hastamiza ABPA-CB (santral bronsiektazinin eslik ettigi
ABPA) tanistyla eszamanli oral 1mg/kg/giin metilprednisolon ve 5 mg/kg/giin itrakonazole
tedavileri baglandi. Ilk 3 haftada dinleme bulgularinda gerileme olan hastanin, yeterli IgE
cevab1 olmadig1 icin steroid tedavisi 2 aya uzatildi. Ancak takibinde hastanin yogun yapiskan
balgam sikayetlerinde artis oldu. Hastanin tetkiklerinde akut faz reaktanlarinda yiikselme ve
akciger grafisinde sag orta ve {ist zonlarda yeni ortaya ¢ikan opasiteleri mevcuttu. Bu nedenle
cekilen HRCT sinde subakut semi-invazif aspergillozis saptandi. Hasta yatirilarak
bronkoskopisi yapildi.itrakonazol kesilip ikili intravendz anti-psddomonal( seftazisdim ve
amikasin olarak) ve ampirik amfoterisin b tedavileri baslandi, steroid tedavisi azaltilarak
kesildi. Takibinde klinik bulgular1 geriledi, verilen sistemik antifungal tedavi ile total ve
aspergillus spesifik IgE sinde kismi gerileme saglanan hastaya oral vorikanazol tedavisine ek
olarak omalizumab tedavisi baslandi. Sonug: ABPA tanisiyla takip edilen kistik fibrozisli
hastalarda pulmoner sistem biitlinliigli bozulmaktadir.Bu nedenle uzamis steroid tedavisi
altinda semi-invazif pulmoner aspergillozis gelisme olasilig1 akilda tutulmalidir.

abpa,kistik fibroz,ipa
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P-12 ABCA3 MUTASYONUNA BAGLI iLERLEYIiCi INTERSTISYEL AKCiGER
HASTALIGI

Poster Bildiri
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1Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1, Ankara, 2Necmettin
Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dals,
Konya, *Miinih Universitesi, Dr Von Hauner Cocuk Hastanesi, Miinih,

Amag: ABCA3 mutasyonunu siirfaktan metabolizma bozukluklarinin 6nemli bir nedenidir ve
klinik gidisat1 hakkinda bilgiler sinirlidir. Kesin tedavisi igin Klinik ¢alisma yoktur. Homozigot
mutasyonu olan hastalarda 5 yillik sagkalim %20'nin altindadir. Bu yazida, homozigot ABCA3
mutasyonu olan, bilinen ve ek tedavilere yanit vermeyen ve ilerleyici interstisyel akciger
hastalig1 (IAH) olan bir hastay1 sunduk. Olgu sunumu: 2,5 aylik erkek hasta IAH siiphesi ile
hastanemize sevk edildi. Takipnesi, biiyiime geriligi, siyanozu ve 2 1/dk oksijen ihtiyaci
mevcuttu. Toraks BT'de yaygin buzlu cam goriiniimii saptandi. Kistik fibrozis, tiiberkiiloz,
immiin yetmezlik, konjenital kalp hastaligi, gastrodzofagial reflii, aspirasyon, tanilar1 diglandi.
Akciger biyopsisi fokal pulmoner alveoler proteinozis ile karakterize siirfaktan metabolizma
bozuklugu ile uyumluydu. ABCA3 geninde yeni tanimlanan homozigot p.Q1045R mutasyonu
saptand1. Prednizolon, azitromisin ve hidroksiklorokin tedavilerine baslandi. izlemde solunum
sayis1 geriledi, oksijen ihtiyac1 1 1/dk’ya azaldi. Prednizolon tedavisi ikinci yildan sonra
azaltilarak kesildi ve hidroksiklorokin ile azitromisin tedavilerine devam edildi. Tedavinin
dordiincii yilinda pulmoner alevlenme nedeniyle hastaneye yatirildi. Oksijen ihtiyact 1,5
I/dk'dan 10-15 I/dk'ya yiikseldi ve NIV ihtiyact oldu. Genis spektrumlu antibiyotik tedavisi
verildi. Toraks BT'si hastaligin progresyonuyla uyumluydu. Prednizolon tedavisine tekrar
baslandi ve hidroksiklorokin dozu arttirildi. Diizelme saptanmayan hastaya siklosporin A
tedavisi baslandi ancak klinik iyilesme olmamasi tizerine tedavinin 3. ayinda azaltilarak kesildi.
Kan sekeri diizeyleri, tansiyon takibi ve g6z muayenesi normaldi. Kemik mineral
dansitometrisinde Z skoru -3,9 olarak 6l¢iildii ve D vitamini replasmani baslandi. Steroid
miyopatisi diisiiniilen, osteoporozu nedeniyle yliriiyemeyen, cushingoid goriiniimdi, hirsuitizmi
olan hastanin steroidi yan etkileri nedeniyle kademeli olarak azaltildi. Halen steroid
azaltilmaktadir. Oksijen destegi 8 1/dk’ya kadar azaldi, yilirimeye basladi ve cushingoid
goriiniimii azaldi. Sonug: Cocukluk ¢agi IAH lar1 nadir gériilen ve kesin tedavileri bilinmeyen
hastaliklardir. Her olgu farkli klinik bulgu ve tedavi yanitlar gosterebilmektedir. Hastalar klinik
durumu, kullandig1 ilaglarin etkileri ve yan etkileri agisindan yakindan izlenmeli ve hasta
ozelinde tedavi degisiklikleri planlanmalidir.

cocuk, interstisyel akciger hastalig1
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P-13 Kronik Hipersensitivite Pnémonisi: iki Olgu Sunumu
Poster Bildiri
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Cinel!

!Ankara Sehir Hastanesi,

Giris: Ekstrensik alerjik alveolit olarak da bilinen hipersensitivite pndmonisi (HP), tetikleyici
ajanin tekrarlayan inhalasyonu sonucu gelisen, pulmoner alveoller ve interstisyumun kompleks
immiin aracili etkilenmesidir. Cocuklarda, HP'nin birincil kaynaklari, kanaryalar ve giivercinler
gibi kuslardir. Insidans cografi kosullara gore iilkeden iilkeye degismekle birlikte 0.1-
30/100.000 arasindadir. HP akut, subakut ve kronik olarak siniflandirilmaktadir. Cocuklarda
siklikla akut ve subakut formu goriilmektedir. Olgu 1: iki yildir dksiiriik ve nefes darhig sikayeti
olan 16 yasinda kiz hasta, solunum sikintis1 nedeniyle yogun bakimimiza sevk edildi.
Ozgegmisinde hayvancilikla ugrastiklar1 6grenildi. Fizik muayenesinde malniitre, takipneik,
oksijensiz satiirasyonu %88 idi. Skolyozu, pektus karinatumu ve ¢omak parmagi olan hastanin
sol hemitoraksda solunum sesleri azalmis ve bilateral ralleri vardi. Akciger grafisinde yaygin
retikiilonodiiler goriiniimii ve toraks BT’de bilateral bronsiektazi, interlobiiler-intralobuler
septal kalinlagmalar, buzlu cam goriinlimii ve yamasal-nodiiler tarzda konsolidasyon alanlari,
solda daha belirgin bilateral alt loblarda kistik-amfizematéz degisiklikler goriildii. FFB ile
alinan BAL sitoloji ve akim sitometri incelemesinde lenfositoz vardi ve CD4/CDS oran1 0,09
idi. Giivercin tiiyi spesifik IgE 3,56 kU/L ytiksek pozitif (3,5-17,9) saptandi. Hastaya kronik
HP tanisiyla intravendz pulse steroid, oral hidroksiklorokin ve prednizolon idame tedavisi
verildi. Tedaviyle klinik dramatik yanit alindi. Olgu 2: Pnémoni tanisiyla yatirilan 17,5 yasinda
erkek hastasin son 4 yildir olan nefes darligi ve cabuk yorulma sikayeti vardi. Fizik
muayenesinde pektus ekskavatum ve hafif subkostal ¢ekilmeleri vardi. SFT’de FVC:40,
FEV1:46, FEV1/FVC:116, FEF 25-75:98 saptandi. Akciger grafisinde gogiis kafesi karelesmis
ve bilateral hafif retikiilonodiiler goriinim vardi. Toraks BT’de bilateral iist lob apikal
segmentlerde belirgin olmak iizere subpleval retikiilonodiiler dansite artislar1 ve interlobiiler
septal kalinlagmalar goriildii. FFB ile alinan BAL incelemesinde CD4/CDS8 orani 0,28 idi.
IgE pozitif saptandi. Hastaya kronik HP tanisiyla aylik intravenoz pulse steroid tedavisi ve oral
prednizolon idame tedavisi baslandi, ancak hasta yasadigi yeri degistirmedi. Izleminde belirgin
klinik yanit alimamadig: i¢in tedavisine hidroksiklorokin eklendi. Sonug: Hipersensitivite
pnoémonisi, ¢ocuklarda nadir goriilen bir interstisyel akciger hastaligidir. Stipheli tetikleyici ajan
olmasi, tipik radyolojik bulgular ve BAL incelemede CD4/CD8<1 olmast ile tam
desteklenmektedir. Akut ve subakut formda heniiz akciger parankiminde fibrozis gelismedigi
icin erken tani ve tedavi ¢ok onemlidir. Tedavide en 6nemlisi duyarlanilan antijenle maruziyeti
sonlandirmaktir.

Brongektazi, cocuk, hipersensitivite pndmonisi
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P-14 Adolensan Hastada Ates ve Gogiis Agrisinin Nadir Nedeni : Bronkojenik Kist
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Bronkojenikkistler her yas grubunda goriilmekle birlikte semptomatik olanlar yenidogan
doneminden itibaren taninabilirler. Asemptomatik olanlar ise ileri yaslarda tesadiifen ¢ekilen
akciger grafilerinde saptanirlar. Bu ¢alismada biz, gogiis agrisi ve ates yakinmalari ile bagvuran
13 yasinda erkek hastada bronkojenik kist olgusunu bildirdik. On {i¢ yasinda erkek hasta 3
giindiir devam eden ates ve gogiis agrist yakinmalar ile hastaneye basvurmus. Akciger
grafisinde  saptanan  pnomonikkonsolidasyon = nedeniyle  yatirilarak 15  giin
antibiyoterapiuygulanmis. ~ Yakinmalar1  tamamen  kaybolan  hastanin  kontrol
grafisindekonsolidasyonun azaldig1 saptanmakla birlikte, rezidii lezyonun kitle siiphesi
uyandirmast nedeniyle akciger tomografisi ¢ekilmis. Tomografide sag suprahiler bolgede, sag
ana brons lateralindensuperiora dogru mediastenlateralinde uzanan, yaklasik 37x17
mm’liklobiilekontiirliikonglomerelenfadenopati ve sag hiler diizeyden orta loba uzanan ve
bronsu tikayan yaklastk 24 x19 mm’lik disik dansiteli kitle imaji ve
kitleninperiferindeatelektazi saptanmis. Tiiberkiiloz 6n tanisi ile tetkikleri( balgam kiiltiiri,
ARB, PPD) yapilmis ve negatifgelmis.Ug hafta sonraki kontrol tomografide sag akcigerde
lobiilegdriinimliic 2 adet  kistik  lezyon  saptanarakgocuk — go6glis  hastaliklar
klinigimizemediastinel Kitle 6n tanisi ile gonderildi. Mediastinal MRI ¢ekildi. Sag akcigerin {ist
lobunda yaklasik 45x35 mm boyutlarinda, i¢i sivi ile dolu ince duvarl bilobiilekaviter alan
saptandi. Benzer kaviter alanlar sag perihiler bolgede de vardi..Antibiyotik tedavi ile takip
sonrasi kontrol grafide sag list zondakidens goriiniimiin devam ettigi goriildii. Kontrol MRI’da
sag uist lobtaki ve sag orta lob iist zondakikaviter lezyon i¢i s1vi azalmis, Kistik goriiniim devam
ediyordu. Hastanin klinik ve rayolojik bulgular1 ¢ocuk cerrahisi ile birlikte degerlendirildi ve
parankimalkonjenitalkistik lezyon (Bronkojenik kist ?) 6n tanisi ile ¢ocuk cerrahisi tarafindan
lobektomi uygulandi. Lezyonun histopatolojik inceleme sonucu bronkojenik kist olarak geldi.
Klinigi tamamen diizelen hasta taburcu edildi. Enfektebronkojenik kistlerin pndmotosel veya
akciger absesinden ayirimu giigtiir.Ozellikle yogun tedaviye ragmen yakinmalari devam eden
olgularda ayirici tanida bronkojenik kistler de akla gelmelidir.Mediastende biiyiik yer kaplayan,
bast olusturan ve enfeksiyona neden olan semptomatik kistlerin tedavisi cerrahi
rezeksiyondur.Bronkojenik kistler genelde mediastinal bdlgede bulunur ; ancak nadiren
parankimal alanda da olabilecegi akilda tutulmalidir. Bu vakada oldugu gibi parankimal alanda
da olabilecegi vurgulanmistir.

bronkojenik kist ,parankimal kist ,
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P-15 Morquio Sendromlu Bir Hastada Inspiratuar ve Ekspiratuar Kas Egitiminin
Egzersiz Kapasitesi ve Solunum Fonksiyonlari1 Uzerine Etkisi

Poster Bildiri

Kiibra KILIC?, Naciye Vardar Yagh', Deniz Dogru?, Serap Sivri!, Aysegiil Tokath?,
Melda Saglam?, Deniz inal incel, Ebru Yalcinl, Ugur Ozcelik!, Nural Kiper?

'Hacettepe Universitesi,

Amag: Morquio’nun sendromu (MPS IV A), kikirdak ve kemikte bulunan keratin siilfatin
pargalanmasi i¢in gerekli olan N-asetil galaktosamin-6-siilfat siilfataz eksikliginden
kaynaklanan otozomal resesif bir hastaliktir. Morquio sendromunda solunum problemleri
yaygindir. Bu kisilerde torakal kafes deformiteleri ve myelopati nedeniyle solunum
kaslarindaki paralizi restriktif bozukluklara, orofarinks ve trakeal duvardaki obstriiksiyon,
obstriiktif bozukluga neden olmaktadir. Solunum komplikasyonlari, solunum kaslart tutulumu
ve diisiik egzersiz toleransi hastanin progresyonunda bozulmaya ve diisiik yasam kalitesine yol
acar. Literatlirde Morquio sendromunda inspiratuar kas egitimi (IMT) yapilmis bir olgunun
bulundugu ancak bu olguda ekspiratuar kas egitimi (EMST) uygulanmadigi goriilmistiir.
Calismamizda Morquio sendromlu olguda IMT’ye ek olarak uygulanan EMST ’nin fonksiyonel
kapasite ve solunum fonksiyonlar1 ilizerine etkisinin arastirilmasi amacglanmistir. Yontem:
Morquio sendromu tanisini1 18 aylikken alan 11 yasinda kiz hasta; linitemize azalan egzersiz
kapasitesi ve artmis nefes darligi sikayetiyle bagvurdu. Hasta Vimizim (Elosulfase Alfa) enzim
tedavisini 2015 yilindan itibaren almaktaydi. Hastamiza 8 hafta boyunca, haftada 3 giin
inspiratuar ve 3 giin ekspiratuar kas egitimi verildi. Hastanin demografik 6zellikleri, tedavi
oncesi Ve sonrasi solunum fonksiyon testi degerleri kaydedildi. Solunum kas kuvveti (maksimal
inspiratuar kas kuvveti (MIP), maksimal ekspiratuar kas kuvveti (MEP) 6lglimii igin ag1z igi
basing Olger cihazi kullanildi. Egzersiz kapasitesi alti dakika yiiriime testi (6DYT) ile
degerlendirildi. Tepe oksiiriik akim1 (TOA) PEFmetre cihazi ile degerlendirildi. Bulgular::
Calismanin sonunda hastamizin solunum fonksiyon testi degerlerinde, MIP, MEP, PCF
degerlerinde, 6DYT mesafesinde artis saptanmistir. (AFVC=0.05 1t, AFEV1=0.04 It,
APEF=0.07 It, AFEF%25-75=0.02 It, 4 It, AMIP=29 cm H20, AMEP=13 cm H20, APCF=10
1/dk, A 6DYT mesafesi=29 m). Sonu¢: Morquio sendromlu hastalarda inspiratuar kas egitimi
ile kombine edilmis ekspiratuar kas egitimi; solunum fonksiyonlarini ,solunum kas kuvvetini,
tepe oksiiriik akimini ve egzersiz kapasitesini olumlu yonde etkileyebilir. Bu konuda daha genis
popiilasyona sahip caligmalara ihtiyag vardir.

morquio syndrome , exercise tolerance, respiratory muscle training
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P-16 Hipersensitivite pnémonisi: Olgu sunumu
Poster Bildiri

Emine Vezirt, Gizem Ozcan?, Nazan Cobanoglu?

1Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Allerji Ve
Klinik Immunoloji Béliimii, 2Ankara Universitesi T1ip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
Bilimdals,

Hipersensitivite pndmonisi (HP); hastalik baslangicinda ve klinik seyrinde birgok degisiklik
gosterebilen karmagik bir hastaliktir. HP, maruziyet durumu ve diger klinik 6zelliklere gore
akut, subakut ve kronik olarak siniflandirilmaktadir. Dispne, oksiiriik, gogiis agris1 ve daha az
siklikla hisiltili solunum hastaligin en sik goriilen semptomlaridir. Akut HP ataklarinda atesve
halsizlik; kronik HP'de kilo kayb1 gibi sistemik semptomlar da olabilir. Genel olarak HP nadir
goriilen bir hastalik olarak kabul edilir ve hastalar bakteriyel veya viral pndmoni olarak yanlis
tan1 alabilir. Oncesinde bilinen bir hastalig1 olmayan 16,5 yasinda erkek hasta son 15 giindiir
olan dispne, goglis agrisi ve carpinti sikayetleri ile poliklinigimize bagvurdu. Fizik
muayenesinde bilateral krepitan ralleri, tasikardisi mevcut olan hastanin parmak ucu dlgiilen
oksijen saturasyonu %92 idi. Akciger grafisi normaldi. Solunum fonksiyon testinde restriktif
patern mevcuttu. Tam kan sayiminda hemoglobin degeri 18,1g/dl idi. Hastaya toplum kaynakli
pnomoni On tanisiyla antibiyoterapi baslandi. Kontrol degerlendirmesinde klinik kotiilesmesi
olan hasta ayirict tan1 agisindan tekrar sorgulandi. Giivercin yetistiricisi oldugu 6grenilmesi
iizerine hastada HP diisiliniildii. Hastanin serum giivercin presipitan antikoru yiiksek saptanda.
Hastaya peroral 1mg/kg/giin metilprednizolon ve inhaler steroid olarak flutikazon 2*500mcg
tedavileri baglandi. Steroid tedavisinin 1. ayinda hastanin oksijen destek ihtiyaci kalmadi,
hemoglobin degeri 16,2g/dL'ye geriledi. Steroid tedavisi toplam 3 aya tamamlandi. HP, spesifik
bulgusu olmayan ¢ok nadir goriilen bir hastaliktir. Hastalar yanliglikla pnémoni tanisi alabilir
bu nedenle pndmoni tanisi alan bir hastada antibiyoterapiye ragmen devam eden semptom ve
bulgular oldugunda ayiric1 tanida HP diisiiniilmelidir. HP'nin erken tan1 ve tedavisi ile hastalik
sonucu olusabilecek geri doniisiimsiiz akciger hasar1 onlenebilir.

Cocukluk, Hipersensitivite pndmonisi
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P-17 Cocuklarda Solunum Yolu Enfeksiyonlarinda Viral ve Bakteriyel Etyolojinin ve
Klinik Ozelliklerinin Degerlendirilmesi

Poster Bildiri
Velat Sen!, Miisemma Karabel', Ali Giines?, Muhammed Sabas?®, Serhat Yavuzkili¢*

! Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Diyarbakir, 2Ahi
Evran Universitesi Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Kirsehir, * Dicle
Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Diyarbakir, *Dicle
Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghig: Ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dali, Diyarbakir,

Giris: Solunum yolu enfeksiyonlari tiim diinyada ¢ocuk yas grubunda birbirinden farkli klinik
tablolar ile seyredebilen onemli bir morbidite ve mortalite nedenidir. Giiniimiize kadar,
solunum yolu enfeksiyonlarina neden olan patojenlerin tanimlanmasi temel olarak klinik
aragtirma calismalari ile sinirlandirilmistir ve bununla birlikte genel uygulamada rutin testler
daha yaygin hale gelmistir. Bu enfeksiyonlar her ne kadar ¢ok yaygin olsa da, erisilebilir
verilerin yetersizligi, sorunun kapsamli bir 6zetine ulasmayi gii¢ hale getirmektedir. Bu
caligmanin amaci iilkemizin glineydogusunda solunum yolu enfeksiyonlarindan sorumlu olan
solunum yolu mikroorganizmalarimin sikligini arastirmak ve bdylece solunum yollarinin
enfeksiyonlarina karsi etkili bir tedavi saglamak ve komplikasyon oranlarini azaltmaktir.
Metod: Bu prospektif calismaya toplam 200 hasta dahil edildi. Solunum yolu enfeksiyonu
benzeri bir hastalig1 diisiindiiren semptomlar1 olan hastalardan nazal pasaj yoluyla érnekler elde
edildi. Hastaliga neden olan mikrobiyal patojeni tanimlamaya yardimei olabilmek i¢in 6rnekler
multipleks realtime polimeraz zincir reaksiyonu (RT-PCR) ile analiz edildi. Bulgular: 116 (%

58) ¢ocukta etken olarak en az bir tane solunum yolu viriisii saptandi. Viral solunum yolu
patojeni saptanan olgularin; % 39.6 'sinda (n=46) RSV, % 15.5'inde (n=18) influenza (A/B),%
13.79'unda (n=16) rinoviriis,% 9,48’inde (n=11) adeno viriis, % 6,89’unda (n=8) parainfluenza
viriis (PIV) saptandi. Bir hasta, PIV ve influenza A viriisii ile koinfekte iken bir hastada da
adenovirus ve influenza A virlisii koinfeksiyonu saptandi. 7 vakada (% 6,0) ikili ya da ¢oklu
enfeksiyon bulundu. En sik goriilen ii¢ belirti; ates (% 79; n= 158), oksiiriik (% 72,5; n =145)
ve burun akitisi (% 61; n=122) idi. RSV ile infekte olan ¢cocuklarda, hisilt1 (% 65,8 ve % 40;
p = 0,018) ve takipne (% 52,1 ve % 35,7; p =0.004) diger patojen tiirleri ile infekte olanlara
gore daha fazla saptandi. Bununla birlikte RSV enfeksiyonlarinin diger viral enfeksiyonlara
enfeksiyonlara sahip olanlara kiyasla soguk alginliginin ortaya ¢ikmasinda daha az iligkili
oldugu saptandi. (% 10,8 ve % 20; p = 0,082). Sonug: Calisma sonuglarimiz, genel olarak % 58
oraninda bir viral patojeni tespit etmekle birlikte, diger solunum yolu patojenlerinin de etken
oldugunu gostermektedir. Bolgemizde solunum yolu enfeksiyonlari ile bagvuran ¢ocuklarda,
RSV en sik rastlanan viral patojendir. Cocuklarda hem viral hem de bakteriyel etkenler solunum
yolu enfeksiyonlarina yol agarak hastane yatisina neden olabilirler.

solunum yolu enfeksiyonlari, viriisler, bakteriler, cocukluk ¢ag1
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P-18 Adolesan yasta sigara iliskili Pulmoner Langerhans Hiicreli Histiositoz
Poster Bildiri

Mustafa Gengelil, Sevgi Pekcan!, Biisra Sultan Kibar?, Abdullah Akkus!, Necdet
Poyraz®

!Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Pediatri AD, Konya, T.C. Saglik
Bakanlig1, Yalova Devlet Hastanesi, Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklar1, Yalova, 3Necmettin
Erbakan Universitesi, Meram T1p Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dal1, Konya,

Giris: Pulmoner Langerhans Hiicreli Histiositoz(PLLH) akcigerlerde langerhans hiicre
infiltrasyonunun goriildiigi nedeni bilinmeyen bir interstisiyel akciger hastaligidir. Klinik
spektrumu non-prodiiktif oksiiriik, nefes darligindan spontan pnémotoraksa kadar ¢ok genis
olup olgularin % 90'indan fazlasinda sigara igme 6ykiisii mevcuttur. En sik 20-40 yas araliginda
goriilmektedir. Radyolojik olarak iist-orta zonlarda retikiilonodiiler ve kistik goriiniimlerin
olmasi karakteristiktir. LHH'nin kesin tanisi, etkilenen dokunun patolojik incelemesi ile olur.
Bu vaka adolesan yasta tespit edilen sigara iliskili PLLH olmasi nedeniyle sunulmustur. Olgu:
17 yasinda erkek hasta, 1 yildir olan Oksiiriikk ve nefes darlig1 sikayeti ile poliklinigimize
basvurdu. 4 yildir 2 paket/giin sigara kullanim Oykiisii mevcut. Fizik muayenesinde vital
bulgular1 stabil, solunum sesleri ve diger sistem muayeneleri normaldi. Posterior anterior
akciger grafisinde retikiilonodiiler goriiniim vardi (Resim 1). Bilgisayarli toraks tomografisinde
multipl hava kistleri olan hastada langerhans hiicreli histiositoz diistiniildii (Resim2). Solunum
fonksiyon testi; FVC: 56 FEV1: 45 PEF25: 48 PEF75: 18, FEV1/FVC: %79, PEF: 48 olarak
raporlandi (Resim 3). Tanisal bronkoskopi yapildi. Bronkoskopi materyalinden S100 ve CDla
gonderildi. CD1a: % 22, S100 boyanamadi olarak sonuglandi. Cocuk Hematoloji ve Onkoloji
boliimiiyle goriisiildii, sitopenisi olmadigi i¢in kemik iligi aspirasyonu yapilmadi. Hastaya
kemoterapi baslanmasi amaciyla onkoloji olan merkeze ydnlendirildi Halen 3 haftada 1
Vinblastin tedavisi almaktadir. Sonug: Literatlir taramasinda ileri yas hastalarda sigara ile
iligkili PLHH bildirilmistir. Cocuk yas grubunda nadiren goriilen bir durum oldugu igin
literatiire katk: saglamak ve PLHH'a dikkat cekmek i¢in bu vaka sunulmustur.

Sigara, Pulmoner Langerhans Hiicreli Histiositoz, Adolesan
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S-08 Kistik fibrozis dis1 bronsektazili cocuk olgularda inflamatuar biyobelirtecler

Avysen Basaran!, Tugba Kazh', Suzan Yilmaz Durmus’, Aysen Bingol
! Akdeniz Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dals,

Giris-Amac:

Brongektazi kronik inflamatuar bir akciger hastaligidir. Bronsektazili hastalarda akut
alevlenmeler akciger hasarmi arttirir. Bu nedenle inflamatuar biyobelirteclarin alevlenmeyi
gostermedeki rolii onemlidir. Calismamizda kistik fibrozis dis1 bronsektazili ¢ocuk hastalarda
inflamatuar biyobelirtegleri degerlendirmeyi, akut alevlenme tespitinde bu belirteglerin yerini

ve saglam kontrollere gore degisimini saptamay1 amacladik.

Materyal metod:

Ocak 2014-Ocak 2020 tarihleri arasinda Akdeniz Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim
Dali’nda takip edilen kistik fibrozis dis1 bronsektazili 34 hastanin alevlenme dis1 donemdeki ve
akut alevlenme donemindeki hemogram, C-reaktif protein (CRP) degerleri geriye doniik tarandi
ve ayni yas ve cinsiyetteki 30 saglikli kontrol grubuyla karsilastirildi. Hemogramdaki nétrofil
yiizdesi lenfosit ylizdesine boliinerek notrofil lenfosit oran1 (NLO), trombosit sayist mutlak
lenfosit sayisina (MLS) boliinerek ise trombosit lenfosit orani1 (TLO) hesaplandi.

Sonugc:

Calismaya alinan 21 (%70)’1 kiz, 9 (%30)’u erkek toplam 30 hastanin yas ortalamasi 13,17 +
3,94 yildi. Bronsektazili olgularda total 16kosit sayisi, mutlak notrofil sayis1t (MNS), trombosit
say1si, NLO, CRP degerlerinde akut alevlenme donemlerinde alevlenme disi donemlerine gore
istatistiksel olarak anlamli artig saptanirken (sirasiyla p<0.001, p=0,007, p=0,02, p=0,017,
p<0.001), hemoglobin degerlerinde istatistiksel olarak anlamli diisiikliik saptandi (p=0,026).
MLS, ortalama trombosit hacmi (OTH) ve TLO degerlerinde anlamli fark saptanmadi (sirastyla
p=0,591, p=0,959, p=0,640 ). Bronsektazili olgularda alevlenme dis1 dénem ile kontrol grubu
degerleri karsilastirildiginda hemoglobin ve OTH istatistiksel olarak anlamli diisiik (sirastyla
p=0,026, p=0,000); 16kosit, MNS, NLO anlaml1 yiiksek (sirastyla p= 0,015, p= 0,001, p=0,012)
saptandi. MLS, trombosit ve TLO degerleri arasinda ise arasinda fark saptanmadi (sirasiyla p=

0,475, p= 0,858, p=0,644).

Tartisma:
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Total 16kosit sayisi, MNS, NLO bronsektazide kronik inflamasyonu gdsterirken; total 16kosit
sayisi, MNS, CRP degerleri ile birlikte NLO, OTH ‘ninde akut alevlenmede belirte¢ olarak

kullanilabilecegi kanisindayiz.
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S-12 ADOLESAN VE ERiSKIN YASTAKI KiSTiK FIBROZIS HASTALARININ
DEGERLENDIRILMESI

Biisra OZYALVAC!, Sevgi PEKCAN?

1Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Saglhig1 ve Hastaliklar1 Ana
Bilim Dali, Konya

2Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Ana
Bilim Dali Cocuk Go6giis Hastaliklar1 Bilim Dal,

OZET:

Kistik fibrozis, otozomal resesif kalitilan beyaz irkta sik goriilen genetik bir hastaliktir. Epitel
hiicresi membranindaki KFTR (Kistik Fibr6z Transmembran Regiilator Protein) adli klor
kanalinin defekti sonucunda ortaya c¢ikar. Birden fazla sistemi tutmasi nedeniyle kistikf
fibroziste klinik bulgular heterojendir. Klinik bulgular ve hastaliin ortaya ¢ikisi hastanin yasi,
genetik mutasyonun tipi, tutulan organlar, komplikasyonlarin varligi ve agirhigina gore degisir.

Burada adolesan donemi Ve eriskin yasta olup Kistik fibrozis nedeniyle takip ettigimiz hastalarin
baz1 6zellikleri geriye doniik olarak incelenmistir.

GIRIiS:

Kistik fibrozis, kalittm modeli otozomal resesif olup insidansi popiilasyonlar arasinda farklilik
gostermektedir ve beyaz irkta sik goriilmektedir. (1) KF geni 7. Kromozomun q22-31
bolgesindedir.(2) En sik goriilen mutasyonu F508 del’dir.(3) KF geninden KFTR (Kistik
fibrozis transmembran regiilatdr) olarak adlandirilan bir protein sentezlenmektedir. KFTR
proteinindeki yapisal ve fonksiyonel bozukluk, akciger, pankreas, karaciger, bagirsak, ter
bezleri ve epididim gibi organlarin epitelyum hiicre plazma membraninda iyon transportunun
bozulmasma neden olur. KFTR proteininin kanal aktivitesine gore hastalifin fenotipik
ifadesinde farkliliklar goriilmektedir (4)

Tablo 2. KFTR protein aktivitesinin fenotipik etkisi

KFTR Kistik Fibrozisin Fenotipik ifadesi

Aktivitesi

<% Klasik KF hastahd

<%4.5 llerleyici akciger hastaligi

<%5 Ter testi bulgularinda degisiklik

< %10 Erkek infertilitesi (Konjeniatal bilateral vaz
deferens yoklugu)

%1049 Bilinen bir anomali yok

%50-100 Bilinen bir anomali yok (asemptomatik
tasiyicilar)

134



Kistik fibroziste en sik tutulan organ akciger olmakla birlikte klinik bulgular hastanin yasina,
tutulan sistemlere ve hastaligin agirhigina gore degisiklikler gosterir. (5) KF’te akciger hasarini
belirleyen pek ¢ok faktor vardir. Agir mutasyonlara sahip bireylerin akciger hastaliginin hizl
ilerledigi, hafif mutasyona sahip bireylerin ise solunum sistemi problemlerinin hafif diizeyde
oldugu bilinmektedir (6) Ancak mutasyonun cinsi akciger hasarini belirlemede tek basina etken
degildir. Mutasyon cinsinden baska, kiz cinsiyet, pankreatik yetmezlik, biiyiime geriligi, koti
cevre kosullar1 (erken yasta mikroorganizmalarla karsilagsmak, sigara dumanina maruziyet,
tedaviye uyumsuzluk), diyabetin kontrol altina alinamamasi, antiinflamatuar ve antioksidan
sistemi etkileyen diizenleyici diger genlerdeki mutasyonlar akciger fonksiyonlarinin hizla
bozulmasina neden olan diger faktorlerdir (7)

METOD:

Klinigimizde adoselan ve eriskin donemde olup kistik fibrozis nedeniyle takip ettigimiz 58
hastamiz bulunmaktadir. Bunlarin 28 tanesi erkek, 30 tanesi kizdir. Ortalama tani alma yas1
8,5 yas olup bunlar icerisinde en erken 1 aylikken, en ge¢ 40 yasinda tani alan hastamiz
olmustur. Hastalarimizdan 6 tanesi evli (%10,3), 5 tanesi ex olmustur (%8,6). 10 hastamiz
takiplerine diizenli devam etmemektedir. (%17)

11 hastamizda genetik olarak delF508 mutasyonu saptanmistir. (%18,9)

Hastalarimizin ortalama BMI( viicut kitle indeksi) %18,86 dir.

Hastalarimizin bakilan SFT degerlerinde ortalama FEV1 degeri %82, FEV1/FVC:% 100
FEF2575: %78 olarak bulunmustur.

14 hastamizda(%24,1) kronik psddomonas kolonizasyonu, 3 hastamizda(%5,1) staf. aureus
kolonizasyonu, 4 hastamizda(%6,8) da MRSA kolonizasyonu gelismistir, 1 hastamizda
burkh.cepacia kolonizasyonu tespit edilmis olup, burkh.cepacia tespit edilen hastamiz ex
olanlar arasindadir.

10 hastamizda (%17,2) nazal polip gelismis olup bunlardan 3 tanesine polipektomi yapilmastir.
Pankreatit atagi gegiren 11 hastamiz olmustur. (%18,9)

5 hastamiz kistik fibrozis iligkili diyabet tanisi almistir (%8,6), 3 hastamizda da (%?5,1)
bozulmus glukoz tolerasn1 saptanmis olup prediyabet olarak degerlendirilmistir. Diyabet
gelisen 2 hastamiz ex olanlar arasindadir.

Son olarak da hastalarimizdan 5 tanesi (%8,6) ABPA (alerjik bronkopulmoner aspergillozis)
tanis1 almistir. ABPA gelisen 2 hastamiz ex olanlar arasindadir.

TARTISMA:

KF, yaklasik 1/25 tastyict sikligr ve 1/2000-3500 canli dogum insidansi ile, beyaz irkta
otozomal resesif gecis gdsteren en yaygin hastaliktir. (1) Ulkemizde akraba evliliginin goriilme
siklig1 Tiirkiye Niifus ve Saglik Arastirmas1 2008 verilerine gore %24,1 gibi olduke¢a yiiksek
bir orandir. (8) Bu sebeple otozomal resesif kalitilan hastaliklarin goriilme sikligi da tilkemizde
artmaktadir.
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KF oldukga genis klinik bulgulara neden olmakla birlikte yas gruplarma gore farkli klinik
bulgular gostermektedir. Akciger bulgular tiim yas gruplarinda en sik goriilen bulgulardir,
bunu gastrointestinal bulgular izlemektedir. (5)

Farkli mutasyon tiplerinin tanimlanmasi ile klinik bulgularin daha hafif oldugu olgular adolesan
ve eriskin donemde tani alabilmektedirler. Yine erken tani ve tedavi yontemleri ile KF’li
hastalarin yasam siireleri uzamakta ve eriskin doneme ulasabilmektedirler. Tekrarlayan siniizit,
pansiniizit ve nazal polipler bu yas grubunda siktir. Tekrarlayan akciger enfeksiyonu,
brongektazi bu donemde de goriilebilmektedir. Alerjik bronkopulmoner aspergillozis (ABPA)
olgularin %1-15’inde goriiliir ve ABPA varliginda KF mutlaka arastirilmalidir. ABPA akciger
bulgularinin agirlasmasina da neden olabilir. (9) Bizim adolesan ve eriskin yasta takip ettigimiz
hastalarimizin da %8,6 sinda ABPA gelismistir.

Pankreas tutulumunda; pankreatik yetmezlik, pankreatik kist ve pankreatit goriilmektedir.
Pankreatik hastalik intrauterin donemde basar. Ekzokrin pankreatik yetmezlik yenidogan
doneminde %40-50, bir yasinda %85-90 oraninda goriiliirken zamanla pankreasin endokrin
fonksiyonlar1 da bozularak diyabet gelisebilmektedir (%8-18).(10) Bizim hastalarimizdan da
%8,6 sinda diyabet, %5,1 inde prediyabet tespit edilmistir. %18,9 hastamizda da pankreatit
atagi gelismistir.

SONUC:

Erken tan1 ve tedavi yontemleri ile kistik fibrozisli hastalarin yasam siireleri uzamakta ve
eriskin doneme ulasabilmektedirler. Sonugta solunum sistemi ve sindirim sistemi disindaki
diger sistemler ile ilgili komplikasyonlarin tanisi, tedavisi ve izlemi giindeme gelmistir. Bu
sebeple adoselan ve eriskin donemdeki hastalarda akciger fonksiyonlarmi korumak igin
komplikasyonlarin erken taninip tedavi edilmesi morbidite ve mortalite agisindan 6nem arz
etmektedir.
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S-13 Kronik Akciger ve Solunum Yolu Hastaligi Olan Hastalarin Ebeveynlerinin Tiitiin
Kullanma Ahskanhiklarinin Degerlendirilmesi

Setenay Akyiizliier Giines®, Gizem Ozcan?, Fazilcan Zirek 2, Nazan Cobanoglu?
1.Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 Hastaliklar1 Anabilim Dal1,Ankara
2.Ankara Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara

GIRIS

Tan1 ve tedavi yontemlerindeki gelismelerin de yardimiyla ¢ocukluk ¢agi kronik solunumyolu
ve akciger hastaliklar1 nedeniyle izlenen hasta sayilar1 giderek artis gostermektedir. Tiitiin
dumanina maruz kalmak, kirilgan olan bu grupta solunum yolu enfeksiyonlarini arttirarak ve
primer hastalig1 alevlendirerek ilerleyici akciger hasarina neden olur. Diinya Saglik Orgiitii,

tiim diinyada ¢ocuklarin %40’ mnin tiitiin dumanina maruz kaldigini bildiriyor. Amacimiz bu
hassas hasta grubunun ebeveynlerinin tiitiin kullanma aligkanliklarinin degerlendirilmesidir.

GEREC VE YONTEM

Hastanemiz Cocuk Gogiis Hastaliklar1 bolimiinde 1 Eyliil 2019-1 Subat 2020 arasinda kronik
akciger ve solunum yolu hastaliklar1 tanisi ile izlenen 1 ay-18 yas arasindaki hastalarin
ebeveynlerinin tiitiin drtinleri kullanim aligkanliklar1 kesitsel olarak anket yardimiyla
degerlendirildi.

BULGULAR

Kronik solunum yolu ve akciger hastaligi tanisi (Tablo-1) ile takipli 124 hastanin 74’1 (%59,6)
erkekti. Ortanca yas 5.4 yas (2 ay-18 yas) idi.

Hastalarin 75’1 (%60,4) tiitiin kullanan en az bir kisi ile ayni evde yasiyordu (Sekil-1 ve Tablo-
1). Annelerin %25’1, babalarin ise %41°1 tiitiin tiriinleri kullaniyordu. On bes hastanin (%12)
ebeveynleri evin higbir yerinde tiitiin kullanimina izin vermezken, 96’sinin (%77,4) ebeveyni
evin yalnizca disinda (balkon veya bahgede), 13’1 (%10,4) evin iginde ve disinda tiitiin tiriinleri
kullanimina izin veriyordu. Ebeveynlerden 34°i (%27,4) arabasinda sigara igimine izin
veriyordu. Bu ebeveynlerden 24’1 (%19,3) sadece ¢ocugu arabada degilken, 10’u (%8,1)
cocugu olsun veya olmasin arabada sigara icimine izin veriyordu. Invaziv mekanik ventilasyon
yapilan 17 hastanin 7’sinin (%41,1), non invaziv mekanik ventilasyon yapilan 3 hastanin
2’sinin (%66) ve evde oksijen tedavisi alan 11 hastanin 8’inin (%72,7) evinde tiitiin kullanan
en az bir kisi bulunmaktaydi.

SONUC

Hastanemizde kronik solunum yolu ve akciger hastaliklari tanisi ile takipli hastalarin
ebeveynlerinin tiitlin kullanim1 oranlar1 yiiksek olarak bulunmustur. Bu hastaliklarin
morbiditesini artirabilecek dnlenebilir bir ¢evresel faktor olan tiitiin dumanina maruz kalmay1
azaltmak hastaligin prognozu agisindan olduk¢a 6nemlidir. Bu hastalarin ebeveynlerine tiitiin
kullanmamalar1 ve ¢ocuklarmin, ev veya arabalarinda, tiitiin dumanina ikinci ve tigiincii el
maruz kalmalarii da 6nlemeleri mutlaka 6nerilmelidir.
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HASTALIK

n =124 (%)

Sigara icen en az bir Kisiyle
ayni evde yasayanlarin
sayilari ve oranlari

Bronkopulmoner Displazi

22 (% 17,9)

15 (% 68,1)

Konjenital Torakal Malformasyonlar 19 (% 15,3) 14 (% 73,6)
Aspirasyona Sekonder Kronik Akciger Hastalig1 15 (% 12) 11 (% 73,3)
Kistik Fibrozis Dis1 Bronsiektazi 14 (% 11,2) 10 (% 71,4)
Hipoventilasyona Sekonder Kronik Akciger Hastaligi | 14 (% 11,2) 3 (% 21,4)
Bronsioltis Obliterans 12 (% 10) 6 (% 50)
Kistik Fibrozis 10 (% 8) 6 (% 60)
Gogiis Deformiteleri 9(% 7,2 3 (% 33,3)
Akciger Hipoplazisi 2 (%1,6) 2 (% 100)
Alfa 1 Antitripsin Eksikligi 2 (%1,6) 0 (% 0)
Subglottik Stenoz 1 (%0,8) 1 (% 100)
Primer Interstisyel Akciger Hastalig1 1 (%0,8) 1 (% 100)
Primer Siliyer Diskinezi 1 (%0,8) 1 (% 100)
Obstriiktif Uyku Apnesi 1 (%0,8) 1 (% 100)
Pulmoner Emboli 1 (%0,8) 1 (% 100)

Tablol. Hastalarin Dagilimive sigara igen en az bir kisiyle ayn1 evde yasayanlarin sayilart ve

oranlari

Sekil 1. Hastalar ile ayn1 evde yasayanlardan sigara icen kisi sayis1

139

mQ

ml

m3

m4




S-17 Kistik fibrozisli cocuklarda HbAlc ile solunum fonksiyonlar ve giinliik yasam
aktiviteleri arasindaki iliskinin incelenmesi

Elif KOCAAGA?, Deniz INAL INCE?, Dilober ADEMHAN TURAL?, Cemile BOZDEMIR
OZELY, Ebru CALIK KUTUKCU?, Naciye VARDAR YAGLI*, Melda SAGLAM?, Nagehan
EMIRALIOGLU?, Ayfer ALIKASIFOGUS, Deniz DOGRU?

'Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Ankara, Tiirkiye.

?Hacettepe Universitesi, Tip Fakiiltesi, Pediatri Anabilim Dali, Cocuk Gogiis Hastaliklar
Bilim Dal1, Ankara, Tiirkiye.

3Hacettepe Universitesi, T1p Fakiiltesi, Pediatri Anabilim Dal1, Cocuk Endokrinoloji Bilim
Dal1, Ankara, Tiirkiye.

OZET

Amag: Kistik fibrozis (KF), primerde akciger tutulumu goriilen fakat sindirim sisteminde de
cesitli derecelerde etkilenmeye neden olan multisistemik, genetik bir hastaliktir. Cogunlukla
yapisal harabiyete bagli olarak, pankreasin endokrin saliniminda bozulma eslik eder ve kan
glukoz seviyelerinde bozulmalar ortaya c¢ikar. Calismamizin amaci, glikolize hemoglobin
(HbAlc) ile solunum fonksiyonlari ve giinlilk yasam aktivitelerinin (GYA) iliskisinin
aragtirilmasiydi.

Yontem: Calismaya ortalama yaslar1 14,24+2,18 y1l olan Kklinik olarak stabil 34 KF’1i birey (20
erkek, 14 kiz, FEV1 % 91,24422,33) dahil edildi. HbAlc degerleri kaydedildi. Solunum
fonksiyon testi ve Glittre GY A testi yapildi. Glittre GY A testi 6ncesi ve sonrasi kalp hizi,
oksijen satiirasyonu, kan basinci, modifiye Borg Skalasi ile ol¢iilen dispne ve yorgunluk
algilamasi kaydedildi.

Sonugclar: Klinik olarak stabil KF hastalarinin ortalama HbA1c % 5,80+0,49 idi. Hastalarin %
5’inde HbAlc >% 6,5 idi. Olgularin Glittre GY A test siiresi 134,20+63,44 sn olarak bulundu.
HbAlc ile FVC (r=-0,392, p=0,022), FEV: (r=-0,513, p=0,002), FEV/FVC (r=-0,381
p=0,026), PEF (r=-0,344, p=0,046), FEFs25.75(r=-0,561 p=0,001) ve yorgunluk diizeyi (r=0,341
p=0,049) iligkili bulundu. Ayrica, HbAlc ile Glittre GY A test siiresi (r=0,402 p=0,019) ve testin
sonundaki nefes darlig1 diizeyi (r=0,426 p=0.012) iliskiliydi.

Tartisma: HbAIC degeri yiksekligi solunum fonksiyonlari ve GYA performansini
etkilemektedir. Glukoz diizeyinde bozulmaya bagl olarak solunum yolunda inflamasyon artis1
ve kasin glukoz metabolizmasinin bozulmasinin KF’li bireylerin GYA sirasinda zorluklar
yasamasi ile sonuglandigi diistiniilebilir.

Anahtar kelimeler: kistik fibrozis, giinliik yasam aktiviteleri, glukoz
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S-22 Cocuk Yogun Bakim Unitesinde Akut Solunum Yetmezligi Olan Hastalarda Olii
Bosluk Ile itme Basina Iliskisi

Gokhan Ceylan!, Aykut Eski?, Hasan Agin'

1SBU Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklar1t EAH , ?Ege Universitesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari
Bilim Dali,

Amag : Cocuk yogun bakim iinitelerinde en sik bagvurulan ve en hayati destek sistemlerinden
biri mekanik ventilasyondur. Bu yontem sirasinda hastanin akcigerlerinde olusabilecek olan
hasarin degerlendirilmesi i¢in pek ¢ok parametre dikkatle izlenmelidir. Giiniimiizde bu
parametrelerden mortalite ile en iliskili olanlarindan birinin itme basinci (DP) oldugu kabul
gormektedir. Hastalarda DP degerinin 15 cmH20 altinda tutulmasi 6nerilmektedir. Yine ¢ocuk
hastalarda bebek akciger konseptine gore hastalik siddeti arttikga DP artmaktadir. Solunum
yetmezligi olan hastalarda teorik olarak sant miktar1 artacagindan bu hastalarda 6lii bosluk (DS)

da artmalidir.

Calismamizda hastalik siddetinin bir gostergesi olan ve mortaliteyle iliskisi saptanmis olan DP
ile hastalik sidddeti ile pozitif korelasyonu olan DS orani arasindaki iliskiyi gostermeyi

amacladik.

Materyal-Metod: Calismamiz SBU Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklart EAH CYBU’nde akut
solunum yetmezIligi tanisi alan mekanik ventilatorde izlenen 26 c¢ocuk hastada mekanik
ventilator verileri elektronik ortamda stirekli kayit edilerek yapildi. Hastalarda DS 6l¢iimii i¢in
volumetrik kapnograf kullanildi. Volumetrik kapnograftan Brunner yontemi ile DS hesaplandi.
Bu elde edilen DS, hastanin soluk hacmine (TV) boliindii ve DS/VT oran1 hesaplandi. Elde
edilen veriler elektronik ortamda SPSS versiyon 20.0 yazilimi (IBM, Armonk, NY, USA)
kullanilarak yapildi. Degiskenlerin normal dagilima uygunlugu gorsel (histogram) ve analitik
yontemlerle (Shapiro-Wilk) incelendi. Gruplarda normal dagilim olmadigi gosterildiginden
korelasyon katsayilar1 ve istatistiksel anlamliliklar Spearman testi ile hesaplandi. Istatistiksel

anlamlilik i¢in tip-I hata diizeyi % 5 olarak kullanild1.

Bulgular : S6zkonusu déonemde akut solunum yetmezIligi tanisi ile izlenen toplam hasta sayisi
72 olsa da bu hastalarin sadece 26 sinda volumetrik EtCO2 6l¢iimii imkan1 vardi. Bu 26 hastanin
yas ortancalar1 12 aydi (IQR: 8 — 19 ay). Ayrica hastalarin PRISM-2 ortancalar1 11 (IQR 8-16)
olarak hesaplandi. Bu hastalarda Kompliyans (Crs), Soluk Hacmi (VT), Tepe basinci (Ptepe),
Plato basinci (Pplato), Soluk Sonu basinci (PEEP), Soluk sonu karbondioksit (EtCO2), DS/VT
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ve Itme Basinci (DP) ortanca ve 1. 3. Ceyrek degerleri tabloda verilmistir. Hastalarin Itme
basinglari ile DS/VT oranlar1 arasinda Spearman test1 1le bakildiginda yiiksek diizeyde pozitif
korelasyon mevcuttu (p<0,001, r:0,904).

Crs TV Ptepe Pplato | PEEP DS/V | DP
(mL/cmH2 | (mL) (cmH2 | (cmH2 | (cmH2 | T (%) | (cmH2
0) (cmH20 | O) 0) 0) 0)
)
ORTANCA | 5 54, 19.1 16.4 5 27.1 11
4
1. ceyr |4.11 46.6 16.1 14.4 5 222 |94
ek
3. ¢eyr | 7.53 76.8 24 19.2 6 334 |124
ek

Tablo-1: Kompliyans (Crs), Soluk Hacmi (VT), Tepe basinci (Ptepe), Plato basinct (Pplato),
Soluk Sonu basinci (PEEP), Soluk sonu karbondioksit (EtCO2), DS/VT ve Itme Basinci (DP)

ortanca ve 1. 3. Ceyrek degerleri

Sonug¢ : Akut solunum yetmezligi olan hastalarda hastaligin siddeti ile beraber akcigerdeki sant
miktar1 da artmaktadir. Bu da hastalarda DS ventilasyonunu arttirmaktadir. Hastaligin
siddetinin bir bagka gostergesi olan ve bu gurup hastalarda mortalite ile dogrudan iligkisi
gosterilmis olan DP da bu hasta grubunda artmaktadir. Hastalarin DP yanisira DS/Vte degerleri
de izlenerek hastalarin mortaliteleri Ongoriilebilir. Hastalarin hem DP hem de DS/Vte
degerlerini diisiirmeye yonelik ventilator stratejileri izlemek bu gurup hastada hem hastanede
kalis siiresinin kisaltabilecek hem de mortalite morbidite oranlarin1 azalatacak yonde etkiye

sahip olabilir.

Anahtar Kelimeler : Mechanical Ventilation, Dead Space, Driving Pressure
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S-24 Kistik Fibrozisli hastalarda kardiyovaskiiler hastalik riski nabiz dalga hizi ve

augmentasyon indeksi ol¢iimleri ile takip edilebilir mi?: Calisma 6n sonuclari

Gokeen Kartal Oztiirk, Aykut Eski, Figen Celebi Celik, Segil Conkar, Ahmet Keskinoglu,

Figen Giilen, Esen Demir
Giris

Kronik inflamatuvar akciger hastaliklar1 ve sistemik inflamatuvar hastaliklarda artmis
kardiyovaskiiler hastalik (KVH) riski gosterilmis olmasina ragmen Kistik Fibrozis (KF)
hastalarindaki KVH insidansi bilinmemektedir. Kolonizasyona neden olan mikroorganizmalar
kronik inflamasyona ve tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonlarina neden olmaktadir.
Devam eden bu inflamasyon akciger hasarini siddetlendirmektedir. Bir g¢alismada KF
hastalarinda sistemik inflamasyon varliginin vaskiiler degisikliklere (arteriyel katilik) neden
olabilecegi gosterilmistir. Epidemiyolojik calismalarda ise genel populasyonda azalmig
solunum fonksiyon testleri (SFT) ile artmis kardiyovaskiiler hastalik riski arasinda iliski

saptanmigtir.

Calismamizda hastalarda sistemik inflamasyon, ateroskleroz risk faktorleri ve SFT’deki
azalmanin arteriyel katilik Ol¢limleri (augmentasyon indeksi ve nabiz dalga hizi) iizerine

etkisinin degerlendirilmesi planlandi.
Materyal ve Metod

Calismaya 2017 yilinda ateroskleroz oOlglimleri yapilan ve 2019 yili igerisinde KF
komplikasyonlar1 agisindan yillik degerlendirmesi tamamlanmig hastalar dahil edildi. Son bir
ayda solunum yolu enfeksiyonu nedeniyle antibiyotik tedavisi almis, 2 yillik siirecgte siirekli
oksijen destegi, non-invaziv mekanik ventilasyon ve sistemik steroid tedavisi alan ve KF-iliskili

diyabet tanisi konulan hastalar ¢aligma dis1 tutuldu.

Sistemik inflamasyon belirtegleri, SFT’leri, ateroskleroz risk faktorleri, hemodinamik

Ol¢timlerdeki degisimler ve degisimler arasindaki iligki degerlendirildi.
Sonuglar

2017’de olgiimleri yapilan 52 hasta caligmaya dahil edildi. 2 hasta exitus ve 2 hasta solunum
destegi gereksinimi nedeniyle ¢alisma dis1 tutuldu. Calismanin 6n sonuglarinda toplam 37 hasta

degerlendirilmisti. Hastalarin demografik 6zellikleri Tablo 1°de verilmistir.
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Hastalarin 2017 ve 2019 sonuglar karsilastirildiginda HbAle, CRP ve HDL diizeylerinde
istatistiksel olarak anlamli artis, LDL ve FEV1’de istatistiksel olarak anlamli azalma oldugu
gosterildi (Tablo 2). Hemodinamik 6lgiimlerinde PWV’de anlamli degisim goriilmezken, Aix
Olctimlerinde istatistiksel olarak anlamli yiikselme oldugu saptandi. 2017 yilinda Aix ile FEV1
Olgtimlerinde (r -0.47, p 0.00) istatistiksel olarak anlaml1 negatif korelasyon, 2019 yilinda Aix
ile HbAlc (r 0.38, p 0.02) arasinda anlamli pozitif korelasyon saptandi.

Tartisma

Calismamizin 6n sonuglarinda iki y1l ara ile yapilan 6lgtimlerde KF hastalarinda CRP ve HbAlc
Ol¢iimlerinde anlamli artig saptandi. Hastalarin FEV1 degerlerinde anlamli diisme mevcuttu.
Hemodinamik 6l¢limlerinde Aix’te istatistiksel olarak anlamli artis bulunmaktaydi. Aix 2017
yilinda FEV1 ile negatif korelasyon, 2019 yilinda ise HbAlc ile pozitif korelasyon
gostermekteydi. Kardiyovaskiiler risk belirteg¢lerinden biri olan Aix’in KF hastalarinda artiginin
sistemik inflamasyon, SFT’lerde azalma ve diyabet riski gibi risk faktorlerinden etkilendigini

arastiran daha fazla calismaya ihtiya¢ duyulmaktadir.
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Tablo 1. Demografik 6zellikler

N: 37

Yas, ay (ort = SD) 145.16 £ 60.68
Cinsiyet, K/E 18/19
Mutasyon, (%)

F508del homozigot 6 (16.2)

F508del heterozigot 13 (35.1)

Diger 18 (48.6)
Kolonizasyon, %

2017 22 (59.5)

2019 29 (78.4)
Mikroorganizma (2017/2019)

Staphylococcus aureus 18/16

Pseudomonas aeruginosa 18/24

Aspergillus spp. 0/5

Diger 0/4
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Tablo 2. Ateroskleroz risk faktorleri,

sistemik inflamasyon belirtecleri, solunum fonksiyon

testleri
2017 2019 p
Ateroskleroz risk faktorleri
VKi* 16.35 (13.75/17.58) 16.44 (13.85/18.04) | 0.68
AKS, mg/dl 87.62 +15.73 89.29 +10.17 0.49
HbAlc, % 52+0.54 5.6 +0.51 0.01
Lipid profili, mg/dI*
Total kolesterol 123.05+24.71 118.41 +22.49 0.07
HDL 41.67+11.07 46.20 £ 12.17 0.00
LDL 61.47 £20.63 56.00 =20.88 0.02
Trigliserid* 96.88 (53.25/130.5) 86.88 (62/101) 0.17
Sistemik inflamasyon belirtecleri
CRP* 0.56 (0.10/0.83) 1.28 (0.22/1.81) 0.02
19G 1442.2 + 634.6 1411.4 +509.3 0.64
Solunum fonksiyon testleri®, %
FEV1 78.81 +£26.70 74.93 +£27.50 0.01
FVC 72.81 £22.98 70.00 +22.31 0.10
FEV1/FVC 106.45 £ 10.73 102.66 + 14.47 0.05
PEF 79.42 £21.66 79.78 £26.58 0.91
MEF25.75 84.27+41.53 80.09 + 44.86 0.15
Hemodinamik 6l¢timler
Aix, % 13.72 +£7.63 30.37 £12.38 0.00
PWV, m/s 4.73 £0.42 4.75+0.50 0.79

VKI; viicut kitle indeksi, AKS; aclik kan sekeri, HDL; yiiksek dansiteli lipoprotein, LDL; diisiik
dansiteli lipoprotein, CRP; c-reaktif protein, IgG; immunoglobulin G, *Wilcoxon test, *N=34,
*N=33
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S-26 Adenotonsiller Hipertrofiye ikincil Obstruktif Uyku Apnesi Olan Cocuklarda
Kardiyovaskiiler Sistem Bulgular1 ve Etki Eden Faktorlerin Adenotonsillektomi
Operasyonu Oncesi ve Sonrasinda Arastiriimasi

Tugge Ozbilgi¢!, Ahmet Emre Siislii?, H. Hakan Aykan?, Bilge Pehlivanoglu®, Deniz Onal®,
Merve Kasikcr®, Ali Diizova®, Nagehan Emiralioglu’, E. Ebru Yal¢in’, Deniz Dogru Erséz’,
E. Nural Kiper’, H. Ugur Ozgelik’

1. Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dali,
Ankara

2. Hacettepe Universitesi T1p Fakiiltesi, Kulak-Burun-Bogaz Ana Bilim Dal1, Ankara

3. Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Cocuk Kardiyoloji
Bilim Dal1, Ankara

4. Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Fizyoloji Ana Bilim Dal1, Ankara

5. Hacettepe Universitesi Biyoistatistik Ana Bilim Dal1, Ankara

6. Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Cocuk Nefroloji
Bilim Dal1, Ankara

7. Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Cocuk Gogiis
Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara

OZET

Amagc: Adenotonsiller hipertrofi (ATH) ¢ocukluk ¢aginda obstriiktif uyku apne sendromunun
(OUAS) en sik nedenidir. OUAS’1n en 6nemli komplikasyonu olan kardiyovaskiiler sistemde
sag ve sol ventrikiil fonksiyonlarinda bozulmanin patofizyolojisinde oksidatif dengenin
bozulmasinin rol oynadigi diistiniilmektedir. Bu ¢alismada ATH ve buna ikincil OUAS gelisen
cocuklarda kardiyovaskiiler sistem bulgular1 ile oksidatif sistem degisiklikleri ve
adenotonsillektomi operasyonundan sonra bu bulgulardaki ve dengedeki degisiklikler
arastirilmistir.

Yontem: ATH olan ve polisomnografi (PSG) ile OUAS tanis1 konulan 28 hastaya (ortalama
yaststandart sapma (SS):8,20+ 2,06) adenotonsillektomi operasyonundan once ve cerrahi
operasyondan ortalama 6 ay (3-9 ay) sonra kontrole gelen 23 hasta ekokardiyografi (EKO) ile
incelenmis ve kan 6rnekleri alinmistir. EKO ile sag ventrikiil fonksiyonlarin1 degerlendirmek
icin trikiispit aniiliis diizleminin sistolik hareketi (TAPSE), TAPSE Z skoru, trans-mitral E
dalga hiz1 (E), trans-mitral A dalga hiz1 (A), trans-mitral E ve A dalga hizlar1 oran1 (E/A),
triklispit yetmezlik velositesi (TY), sag ventrikiil sistolik basinc1 (RVSP); sol ventrikiil
fonksiyonlarim1 degerlendirmek icin interventrikiiler septum diyastolik ¢ap1 (IVSD), P dalga
dispersiyonu (PWD), sol ventrikiil diyastol sonu ¢ap1 (LVEDD), sol ventrikiil sistol sonu ¢ap1
(LVESD), ejeksiyon fraksiyonu (EF), kisalma fraksiyonu (KF), sol ventrikiil kitle indeksi
(LVMI), sol ventrikiil kitle indeksi Z skoru (LVMI-Z skor), rolatif duvar kalinligt (RWT),
izovoliimetrik relaksasyon zamani (IVRT), sol ventrikiil global longitudinal ortalama strain
egrisi (GLPS) parametrelerine bakilmigtir. Hastalarin serum oksidan durumunu belirlemek igin:
toplam oksidan seviye (TOS) ve malonildialdehid (MDA); anti-oksidan durumu belirlemek
icin: toplam antioksidan seviye (TAS), indirgenmis glutatyon (GSH) diizeyi, siiperoksit

148



dismutaz (SOD) aktivitesi, katalaz (CAT) diizeyleri ELISA yontemi ile dl¢iilmiistiir. Normal
dagilan degiskenler i¢in “Iki Es Arasindaki Farkin Anlamlilik Testi”, normal dagilmayan
degiskenler icin “Wilcoxon Testi” uygulanmistir. Normal dagilim gdstermeyen veriler ortanca
ve 25 percentil-75 percentil (25p-75p) degerleri ile; normal dagilim gosteren veriler ortalamaz+
SS ile verilmistir.

Sonug: Katilimeilarin ameliyat dncesi ve ameliyat sonrast Apne-Hipopne Indeksi (AHI)
degerleri arasinda (sirasiyla 7,65 ve 2,05; ortanca) anlamli bir fark saptanmustir (p<0,001). EKO
incelemesinde Slgiilen parametrelerden; IVRT ameliyattan dnce ve sonra sirasi ile 72,63+ 8,74
sn ve 76,63+ 7,37 sn olarak hesaplanmistir (p=0,019). Ameliyat 6ncesi ve sonrast TAPSE
degerleri 21+1,77 mm ve 22,32+ 1,83 mm olarak hesaplanmistir (p=0,010). Ameliyattan 6nceki
TAPSE Z skoru 0,78+ 1,36 iken ameliyattan sonra 1,55+1,34 olarak hesaplanmistir (p=0,034).
Ameliyat 6ncesinde -18,33+-3,62 (%) olarak hesaplanan GLPS A2C degeri sonrasinda -19,98+
-2,95 (%) olarak hesaplanmistir (p=0,032). Ameliyat 6ncesi GLPS AVG degeri -18,86+ -1,88
(%) ameliyattan sonra -20,16+ -1,58 (%)’dir (p=0,002). LVEDD ameliyattan dnce 38 (36-39)
mm; sonra 39 (37-42) mm olarak hesaplanmistir (p=0,007). Ameliyat 6ncesinde Mitral E degeri
0,98 (0,89-1,04) m/sn; sonrasinda 1,02 (0,93-1,10) m/sn olarak hesaplanmistir (p=0,014).
Ekokardiyografik diger degiskenlerde IVSD, EF, KF, LVMI, LVMI Z, RVSP, PWD, LVESD,
Mitral A, E/A, TY, GLPS A4C, GLPS LAX parametrelerinin ameliyattan 6nce ve sonraki
donemler arasinda anlamli bir fark saptanmamistir. Oksidatif stres parametreleri MDA ve TOS
degerlerinde ameliyattan sonra anlamli azalma gozlenmistir (p<0,001). Antioksidan
parametrelerden SOD, TAS, CAT ve GSH diizeyleri ise ameliyattan sonra belirgin olarak
yiikselmistir (p<<0,001). TAS ve IVRT arasinda anlamli pozitif korelasyon (r= 0,529, p=0,02) ,
GLPS-AVG ile oksijen desatiirasyon yiizdesi arasinda anlamli pozitif korelasyon (r= 0,518,
p=0,016), TAPSE ve AHI arasinda anlamli negatif korelasyon (r=-0,553, p=0,009)
saptanmistir.

Yorum: OUAS’ta tekrarlayan hipoksi-reoksijenizasyon dongiisii oksidatif stresin artmasina ve
sag ve sol ventrikiil fonksiyonlarinin olumsuz etkilenmesine neden olur. Adenotonsillektomi
operasyonu ile oksidatif stresin azalmasi sag ve sol ventrikiil islevlerinin de diizelmesini
saglamistir. Bu sonuglar 1s181inda bu olgularda ameliyatin ventrikiillerin geri doniisiimsiiz hasari
ger¢eklesmeden yapilmasi 6nem tagimaktadir.
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P-02Santral hipoventilasyonun nadir nedeni: ROHHAD Sendromu

Poster Bildiri

Gizem Ozcanl, Elif Ozsu?, Fazilcan Zirek!, Nazan Cobanoglu!

! Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilimdali, 2Ankara Universitesi

Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji Bilimdali,

Klinik bulgular Olgu 1 Olgu 2 Olgu3
Tam yasi 7 yas 4 yas 8 yas
Hizh kilo alm 5 yas 3 yas 5 yas
baslangi¢ yasi
Izlem siiresi 37 ay 24 ay 4 ay
Hipotalamik Hiperprolaktinemi | Hiperprolaktinemi | Diizensiz su dengesi
disfonksiyon BH eksikligi (Hipernatremi)
Santral Uykuda CO2 Polisomnografi ile | Uykuda CO2
hipoventilasyon retansiyonu tani retansiyonu
Otonomik Azalmis IR yaniti - Asiri terleme
disfonksiyonlar Kalp hiz1

degiskenligi

Noral Krest tiimorii

Paravertebral
gangliyondroma

Duygu durum
bozuklugu

Tablo 1. Klinik bulgular
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SNRPN (15q11-
q13)

Laboratuar ve Olgu 1 Olgu 2 Olgu 3
Goriintiileme
Endokrinolojik
parametreler
Prolaktin 42ng/mL 45,25ng/mL 18,35 ng/mL
IGF-1 52 (-2,8SDS) 8,0 ng/mL (-
IGFBP-3 3460 (-3,7SDS) 3,6SDS)
TSH 8,20u1u/mL 2000ng/mL (- 0,73 prw/mL
ST4 9,2pmol/L 0,33SDS) 13,54 pmol/L
ACTH 57,94 pg/mL 3,07 uru/mL 9,54 pg/mL
Plazma Kortizol 18,77 pg/dL 19,45 pmol/L 32,06 pg/dL
LH <0,1mIU/mL 33,4 pg/mL <0,2 mlU/mL
FSH 1,03 mlU/mL 15,08 pg/dL 0,57 mlU/mL
DHEAS 124,7 pg/dl <0,1 mlU/mL
Testosteron <0,3 mlU/mL
17-OH Progesteron | 0,75ng/mL
Estradiol 29,21 pg/mL <0,1 ng/dL
Hipofiz MR Normal Normal Normal
Kraniyal MR Serebral atrofi, Normal Beyaz cevher posterior
ventrikiiler difuzyon kisitlamasi
genigleme Sol geri paryetelde eski
iskemi ile uyumlu fokal
atrofi
MRspektroskopi:Normal
Kardiyolojik EKO:Normal EKO:Sol ventrikiil | EKO:Normal
degerlendirme Holter:Normal konsantrik
hipertrofisi
Genetik
degerlendirme PHOX2B (-) Bilinmiyor Bilinmiyor
PHOX2B SNRPN bilinmiyor

Tablo 2. Laboratuar ve Goriintiileme Bulgulari
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P-03 EVDE SIGARA ICMENIN ZARARLARI

Ercan Kiiciikosmanoglul, Ecem Sarioglu?, Muhammet Sert 2, Baris Say?, Medine irem
Sahin3, Miizeyyen Savranlar?, Ozge Sivri’, Bahadir Sarikus?, Merve Postalli?, Seval
Kul 4

'Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Allerjisi Bilimdali, 2Gaziantep Universitesi T1p
Fakiiltesi Donem 4 Ogrencisi, *Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Dénem 3

Ogrencisi, *Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Biyoistatistik Anabilimdali

GIRIS: Ulkemizde evde sigara icme aliskanligi devam etmektedir. Cocuk Solunum Yolu
hastaliklarinin gelisimin de evde sigara i¢ilmesi dnemli rol oymamaktadir. Bu ¢alisma ilimizde
evde sigara igme aligkanliginin yaygimligini ve ailelerin sosyo-demografik 6zellikleriylesigara
icme arasindaki iliskiyi ortaya koymay1 amaclamaktadir.

METOD: Cocuk poliklinigimize hasta ¢ocuklarin1 muayene i¢in getiren 182 anne ile yiiz ylize
goriisiilerek, evde sigara igme ve ailenin sosyoekonomik durumunu sorgulayan anket formu

dolduruldu

SONUCLAR:

Ortalama ve standart sapma | Ortanca ve (25-75p)
Annelerin Yas ortalamasi 33,5+7,68 33 (27-39)
Ailelerin aylik gelirleri 2029+270,10 tl 1500(1400-2375) ti
Sigaraya Harcanan para 270+183,60 tl 300(140-330) tl

Evet (%) Hayir (%)

Su anda Sigara I¢icisi misiniz? 35(19,2) 147(80,8)
Esiniz Sigara Igicisi mi? 174(95,6) 5(2,8)
Bu ¢ocuga hamile iken sigara igtiniz mi? 21(11,5) 161(88,5)
Mutfakta Sigara I¢iliyor mu? 107(58,8) 75(41,2)
Balkonda Sigara Iciliyor mu 134(73,6) 18(9,9)
Evde Sigara I¢iliyor mu 109(59,9) 73(40,1)
Misafirlerin Sigara igmesine izin veriyor musunuz? 106(58,2) 76(41,8)
Evde sigara igmenin zararlar1 konusunda yazi okudunuz mu? | 98(53,8) 77(42,3)
Sigara igilirken ¢ocuklar taklidini yaptyor mu? 60(33,0) 122(67,0)

Evde Sigara i¢ilmesinin, yas, aylik gelir ve sigaraya harcanan parayla iliskisi.

Evet Hayir p
Yas 34,52+7,76 31,97+7,35 0,029
Aylik Gelir 2031,96+£1568,65 tl 2026,48+1110,61 | 0,98
Sigaraya Harcanan aylik Para 301,01£222,32 177,117+£104,56 | 0,05
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YORUM: Evde sigara i¢ilme oran1 %59,9 olarak cok yiiksek orandadir. Yasca daha biiyiik
olanlar daha ¢ok ev iginde sigara igmektedirler (p=0,029). Evde sigara igenler sigaraya dah ¢ok
para ayirmaktadirlar(p=0,05 sinirda anlamli). Sigaraya harcanan para eve giren aylik gelirin
yiizde 14,8 gibi biiyiik bir oranini olugturmaktadir. Evde sigara igme aliskanlig1 tilkemizde ¢ok
ciddi boyutlardadir.
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P-07 Gross Hematiiri ile Gelen Pnomoni Olgusu

Giiliizar GURHAN?, Sevgi PEKCAN 2, Biilent ATAS®
1Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Ana
Bilim Dali, Konya
2 Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Ana
Bilim Dali Cocuk G6giis Hastalilar1 Bilim Dali, Konya
3Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Ana
Bilim Dali Cocuk Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Konya

OZET

Cocukluk ¢aginda streptokokus pnomoni ile iliskili akut glomerulonefritler nadirdir. Bu yazida
okstirtik ve kirmizi renkli idrar yapma sikayeti ile bagvuran, posteroanterior akciger (PAAC)
grafisinde pnomoni saptanan, streptokok pnomonisi ve akut glomerulonefrit tanis1 alan bir olgu
sunuyoruz. Hastanin makroskobik hematiirisi vardi. Bagvuru aninda bakilan tetkiklerinde akut
bobrek yetmezligi ve hipokomplemanemi mevcuttu. Posteroanterior akciger (PAAC) grafisinde
sag akcigerde pnomoni mevcuttu. Hastanin balgam kiiltiirtinde streptokok pnomoni tespit
edildi. Hasta streptokok pnomonisi ve akut glomerulonefrit tanis1 aldu.

Anahtar Kelimeler: Hematiiri, Pnomoni, Streptokok pnomoni
GIRIS

Akut poststreptokoksik glomeriilonefrit (APSGN), cocukluk cagmin en sik goriilen
postenfeksiy6z glomeriilonefritidir (1).Cocukluk ¢aginda akut glomerulonefritler cogunlukla A
grubu beta hemolitik streptokok enfeksiyonlarindan sonra gelisir(1,2)y. Pnomoni ile iliskili
akut glomerulonefritler nadirdir (2,3).

OLGU

Sekiz yas sekiz aylik erkek hasta 3 giindiir olan ates, Oksiiriik ve kirmizi renkli idrar yapma
sikayeti ile ¢ocuk acil servise basvurdu. Hasta 2 hafta dnce {ist solunum yolu enfeksiyonu
gecirmisti. Anne ile baba arasinda akrabalik yoktu. Ozgecmisinde 6zellik yoktu. Hastanin fizik
muayenesinde viicut sicakligi 39 °C, kan basmci 100/60 mmhg, kalp tepe atimi 100/dk,
solunum sayist 15/dk idi. Dinlemekle solunum sesleri dogaldi. Pretibial ve preorbital 6demi
yoktu. Idrar c¢ikisinda azalma yoktu. Hastanin bagvuru anindaki tetkiklerinde beyaz kiire:
28510/mm3, notrofil: 25760/mm3, hemoglobin: 10,5 g/dl, trombosit sayisi: 237000/mm3,
serum kreatinin: 1,93 mg/dl, tire: 128,9 mg/dl, sodyum: 131 mmol/L, potasyum: 3,65 mmol/L,
albiimin :36,8 g/L, c reaktif protein: 55 mg/L, sedimentasyon 47 mg/h, Antistreptolizin o
(ASO): 480 (0-200), kompleman 3(C3): 0,38 (0,9-1,8) idi. Koagiilasyon testleri normaldi.
Kompleman 4(C4) diizeyi normaldi. Idrar rengi koyu kirmiz1 idi. Tam idrar tetkikinde nitrit
pozitif, protein 3 pozitif, eritrosit 3 pozitif, 16kosit 3 pozitif idi. Idrar mikroskobisinde dismorfik
eritrositler mevcuttu. 24 saatlik idrarda 107 mg/m2/h proteiniiri tespit edildi. Renal
ultrasonografide renal parankim ekosunda artis mevcuttu. Hastanin paac grafisinde sag
akcigerde Ust lobda konsalidasyon, toraks tomografisinde sag akciger {ist lob posterior inferior
segmentte konsolidasyon izlendi (Resim 1-2). Hasta akut glomerulonefrit ve pnomoni
tanilariyla servise yatirildi. Hastaya pnomoniye yonelik ampisilin tedavisi baglandi. Hasta akut
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postenfeksiydz glomerulonefrit ve pnomoni tanist ald1 ve ampisilin ve proteiniirisi nedeniyle
metilprednizolon baslandi. Hastanin idrar ve bogaz kiiltiiriinde {ireme olmadi. influenza antijeni
negatif geldi. Soguk agliitinasyon negatif geldi. Balgam kiiltiiriinde streptokok pnomoni
iiremesi oldu. Tedavinin besinci giinii ¢ekilen kontrol akciger grafisinde pnomonin geriledigi
goriildii (Resim 3). Metilprednizolon tedavisinin 6.glinliinde bakilan 24 saatlik idrar proteini
18,4 mg/m2/h olarak tespit edildi. Tedavinin 10.gliniinde bakilan kreatinin degeri tekrar
ylikselmeye baslayan hastaya renal biyopsi planlandi. Hastanin takip ve tedavisi halen serviste
devam etmektedir.

Resim 2: Toraks tomografisi

A

Resim 3: Tedavinin 5. Giinii ¢ekilen kontrol akciger grafisi
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TARTISMA
Pnomoni ile iligkili akut glomerulonfrit nadirdir.

Cocukluk ¢aginda pnomokok enfeksiyonu ile iligkili akut glonerulonefrit olgulari bildirilmistir
(2,3,4,5)

Pnomoni ile iligkili akut glomerulonefrit olgularinin ¢ogunda baslangigta solunum sistemi
bulgalar1 vardir(2). Bizim hastamizda her iki sistem bulgusu ayni anda olmustur.

Pnomoni ile iliskli glomerulonefrit olgularinda streptokok pnomoni balgam ve kan
kiiltiirlerinden izole edilmistir (2,3,4). Bizim hastamizda balgam kiiltiiriinde streptokok
pnomoni liremesi olmustur.

Cozzi ve arkadaglarinin vakasinda idrarda pnomokok antijeni pozitif saptanmistir (5). Bizim
vakamizda idrarda pnomokok antijeni uygun laboratuvar olmamasi nedeniyle calisilamamustir.

Etken patojen i¢in komplike olmayan pnomonide amoksisilin ,hastanede yatan ¢ocuklarda 1v
seftriakson ya da ampisilin , plevral efiizyon gelismisse vankomisin kullanilir (5). Biz de
hastamizda ampisilin tercih ettik. Tedavinin 5.glinlinde gekilen kontrol akciger grafisinde
infiltrasyonun geriledigini gordiik .

Sonug olarak glomerulonefrit klinigi ile gelen hastalarda beraberinde diger bakteriyel
enfeksiyonlarin da olabilecegi akilda tutulmalidir.
KAYNAKLAR
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P-08 OTOZOMAL RESESIF GECiSLi iKi HASTALIK BiRLIKTELIiGi

Betiil UGURLUY, Sevgi PEKCAN 2

1Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Saglhigi1 ve Hastaliklar1 Ana
Bilim Dali, Konya
2 Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Ana
Bilim Dali Cocuk G6giis Hastalilar1 Bilim Dal1, Konya

GIRIS

Kistik fibrozis (KF), transmembran ileti regulator proteini (KFTR) genindeki mutasyon sonucu
olusan, beyaz irkta goriilen , otozomal resesif kalitim gosteren, multisistemik bir hastaliktir.(1)
Akraba evliliginin sik goriildigi toplumlarda, diger nadir goriilen otozomal resesif hastaliklarla
beraber goriilebilmektedir. Bizde kistik fibrosizle beraber; yine otozomal resesif kalitilan bir

lizozomal lipit depo hastaligi olan nieman pick hastaligi tanis1 koydugumuz bir hastayi
sunuyoruz.

OLGU

Kistik fibrosiz yenidogan tarama testi pozitif olan ve kistik fibrosiz genegininde c.328G>c,
€.274-8T>c mutasyonu olan ve kistik fibrosiz tanist alan 2 aylik erkek hastanin, fizik
muayenesinde hipotonisite ve hepatomegalinin farkedilmesi iizerine ileri tetkikler planlandi.
Soygecmisinde anne baba arasinda 2. dereceden akrabalik vardi ve annenin ilk gebeligi
anensefali nedeniyle ex olmustu. Ozgegmisinde sarilik nedeniyle bir giin hastanede yatarak
fototerapi almasi1 disinda ozellik yoktu. Hastanin yapilan muayenesinde viicut
agirhig1:4000gr(<3p), boy:53 cm(10-25 p), bas c¢evresi:38,5(3-10),batin muayenesinde
karaciger kot alt1 3cm el geliyordu. Norolojik muayesinde bas tutmasi yoktu. Ayrica belirgin
hipotonisitesi mevcuttu. G6z muayenesinde bilateral cherry red spot mevcuttu. Hastanin diger
sitem bulgularinda patoloji yoktu. Hastanin tetkiklerinde; alt:208 u/l, ast:137 u/l,
sodyum:133mmol/l, potasyum;4,9 mmol/l, klor:99mmol/l, ggt::142 u/l, direkt biliiribin:0,5
mg/dl, indirekt biluribin:0,61 mg/dl, hemogram degeri normal olarak sonuglandi. Hastanin
alinan gaitada yag Ornegi pozitif geldi. Bogaz Kkiiltiiriinde: Enterobacteriaceae spp ve
kontroliinde de Klebsiella spp.liremesi saptandi. Sfingomyelinaz enzim aktivitesi:1,7
nmol/mg.17 saat bulundu. Bu klinik ve tetkik sonuglar1 ile hastaya nieman pick tanis1 konuldu.
Hasta kistik fibrosiz ve nieman pick acisindan takibe alind1.

TARTISMA

Kistik fibrosiz (KF), birden fazla sistemi tutmasi nedeniyle degisik klinik bulgularla kendini
gosteren otozomal resesif kalitilan bir hastaliktir. (2-3) KF’te erken tan1 ve ardindan uygun
tedavi uzun déonem morbiditeyi azaltmak i¢in 6nemlidir. Bu anlamda immiin reaktif tripsinojen
(IRT) yenidogan tarama programlari gelistirilmistir ve lilkemizde de tarama testi olarak
kullanilmaktadir. Kistik fibrosiz kliniginde; akciger bulgular tiim yas gruplarinda en sik
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goriilen bulgulardir, bunu gastrointestinal bulgular izlemektedir.(4,5) Kistik fibrozislilerin
%85’inde, pankreatik fonksiyon yetersizligi sonucu steatoreye sebep olan yag ve protein
malabsorpsiyonu olusur.Bu durum yagda coziinen vitamin yetersizlikleri, kalori aghigi, biiytiime
ve gelisme geriligi, rektal prolapsus gibi belirtilere yol acar. KF hastalarinin tigte birinde gelisen
karaciger hastalifinda tipik lezyon biliyer tikaniklik ve ilerleyici periportal fibrozisin neden
oldugu fokal biliyer sirozdur. (6) Bununla birlikte beslenme eksiklikleri ve antibiyotik
tedavilerinin de karaciger lizerine olumsuz etkileri vardir. Bizim hastamizda yenidogan
taramasinda IRT yiiksekligi nedeniyle tarafimiza yoOnlendirilmis, takibinde yag emilim
bozuklugu, biiyiime geriligi karaciger enzimlerinde yiikselme, hepatosplenomegali hipotonisite
tespit edilmisti. Hasta genetik mutasyonla kistik fibrosiz tanis1 kanitlanmig ancak nérolojik
semptolar1 ve organomegali agiklanmadigindan ileri arastirmaya devam edilmisti.

Nieman pick (NP) hastalig1 ise, lipidlerin, sfingomiyelin ve kolesteroliin asir1 depolanmasi
nedeniyle visseromegali ve norolojik degisiklikler ile karakterize , otozomal resesif gecisli nadir
goriilen bir lizozomal lipid depo hastaligidir. Niemann-Pick hastaliginda siklikla ndrolojik ve
gastrointestinal sistem bulgulari, bliylime-gelisme geriligi, g6z bulgulari, nadiren de solunum
sistemi, cilt ve kardiyak bulgular goriiliir. (7) Klinik olarak 6 subgrubu bulunan NPH’nin A,B
ve C tipleri en sik goriilmektedir.(8) Tip A, en sik goriilen nérolojik tutulumlu akut formudur.
ve fatal seyirlidir. Bu formda hayatin ilk bes ayinda ilk bulgular baslar. Genellikle ilk bulgu
hepatosplenomegalidir. Beslenme gii¢liigii, karin sisligi, erken motor fonksiyonlarda ilerleyici
gerilik, makiiler dejenerasyon ve konviilziyonlar gelisir. Yasamin ilk iki-li¢ yilinda
kaybedilirler. Sfingomyelinaz enzim aktivitesi tama yakin azalmis veya hi¢ yoktur.(9-10)Tip
B’de norolojik tutulum yoktur; kronik gidislidir.(11) Tip B bebeklik veya erken ¢ocuklukta
baglar. Bulgular daha yavas ilerler. Sinir sistemi tutulumu yoktur veya minimaldir.
Hepatosplenomegali, gozde makulada parlak kiraz kirmisiz lekeler goriiliir. Buna makula halo
sendromu denilir. (12) Tip C’de ndrolojik tutulum goriiliir ve kronik seyirlidir. Hastalar ilk iki
yasa kadar genellikle normal gelisim gosterirler. Hepatomegali (13)Hastamizda da iki aylikken
hepatosplenomegalisi olmasi, ndrolojik bulgularinin kistik fibrosizle agiklanmamasi nedeniyle
ileri tetkik yapilmis ve yapilan tetkiklerinde sfingomyaelinaz enzim aktivitesinin belirgin
azalma tespit edilmesi nedeniyle hasta nieman pick tip tanis1 almistir.

SONUC

Kistik fibrosizli hastalarda; 6zellikle akraba evliliginin yiiksek oldugu oldugu toplumlarda,
hastanin klinigi sadece kistik fibrosiz ile agiklanamiyorsa diger nadir otozomal resesif gegisli
hastaliklar1 da akilda tutmak gerekir.
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P-11 BiR ASPERGILLUS OVERLAP SENDROMLU OLGU SUNUMU

Tugba Kazlil , Suzan Yilmaz Durmusl , Aysen Basaranl , A.Erdem Bagaran2 , Aysen
Bingoll

1 Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali1, Cocuk
Gogis Hastaliklar1 Bilim Dali, Antalya

2 Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Klinigi, Cocuk
Gogiis Hastaliklar1 Boliimii, Antalya

Giris-Amac: Aspergillus Fumigatus(AF) dogada yaygm olarak bulunan bir mantar olup
hastanin bagisiklik durumu ve pulmoner sisteminin biitiinliigiine bagl olarak genis pulmoner
hastalik spektrumuna sahiptir.Bu pulmoner hastaliklar baslica; aspergilloma, saprofitik form,
invazif formlar olan akut ve kronik pulmoner aspergillozis(sirastyla IPA ve KPA), allerjik
bronkopulmoner aspergillozis(ABPA) allerjik form. ABPA ve IPA nmn patogenetik risk
faktorleri farkl farkli oldugu icin ikisinin ayni hastada gortilmesi nadir bir durumdur

Olgu: 8 aylikken kistik fibroz tanis alan 11 yasinda erkek hastanin son iki yilda rekiirren
psddomonas enfeksiyonlari nedeniyle hastane yatiglari siklagmisti. Verilen tim tedavilere
ragmen klinik tablosunda yeterli kontrol saglanamayan hastanin non-tiiberkiiloz mikobakteri
enfeksiyonu, ABPA ve pulmoner alevlenme yonlerinden yapilan testlerinde total ve aspergillus
spesifik IgE si yiiksek (total IgE>2000 1U/ml, asp spesifik IgE>100 KU/ml), aspergillus spesifik
deri prik testi 5x5 mm bulundu. Cekilen Yiiksek Resolusyonlu  Akciger
Tomografisinde(HRCT) yeni bulgu olmamakla beraber yaygin mukus tikaglari, santral
bronsiektazisi, eski infiltrasyonlar ve peribronsiyal kalinlik artis1 mevcuttu. Hastamiza ABPA-
CB (santral bronsiektazinin eslik ettiZi ABPA) tanisiyla eszamanli oral 1mg/kg/giin
metilprednisolon ve 5 mg/kg/giin itrakonazole tedavileri baslandi. Ilk 3 haftada dinleme
bulgularinda gerileme olan hastanin, yeterli igE cevabi olmadig1 igin steroid tedavisi 2 aya
uzatildi. Ancak takibinde hastanin yogun yapiskan balgam sikayetlerinde artis oldu. Hastanin
tetkiklerinde akut faz reaktanlarinda yiikselme ve akciger grafisinde sag orta ve iist zonlarda
yeni ortaya ¢ikan opasiteleri mevcuttu. Bu nedenle ¢ekilen HRCT sinde subakut semi-invazif
aspergillozis saptandi. Hasta yatirilarak bronkoskopisi yapildi.itrakonazol kesilip ikili
intravendz anti-psddomonal( seftazisdim ve amikasin olarak) ve ampirik amfoterisin b
tedavileri bagslandi, steroid tedavisi azaltilarak kesildi. Takibinde klinik bulgular1 geriledi,
verilen sistemik antifungal tedavi ile total ve aspergillus spesifik IgE sinde kismi gerileme
saglanan hastaya oral vorikanazol tedavisine ek olarak omalizumab tedavisi baglandi.

Sonu¢: ABPA tanisiyla takip edilen kistik fibrozisli hastalarda pulmoner sistem biitiinliigii
bozulmaktadir.Bu nedenle uzamis steroid tedavisi altinda semi-invazif pulmoner aspergillozis
gelisme olasilig1 akilda tutulmalidir.
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P-13Kronik Hipersensitivite Pnomonisi: Iki Olgu Sunumu
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!Ankara Sehir Hastanesi,

Giris:

Ekstrensik alerjik alveolit olarak da bilinen hipersensitivite pndmonisi (HP), tetikleyici ajanin

tekrarlayan inhalasyonu sonucu gelisen, pulmoner alveoller ve interstisyumun kompleks
immiin aracili etkilenmesidir. Cocuklarda, HP'nin birincil kaynaklari, kanaryalar ve giivercinler
gibi kuslardir. Insidans cografi kosullara gore iilkeden iilkeye degismekle birlikte 0.1-
30/100.000 arasindadir. HP akut, subakut ve kronik olarak siniflandirilmaktadir. Cocuklarda
siklikla akut ve subakut formu goriilmektedir.

Olgu 1:

Iki yildir oksiiriik ve nefes darhi@ sikayeti olan 16 yasinda kiz hasta, solunum sikintisi
nedeniyle yogun bakimimiza sevk edildi. Ozgegmisinde hayvancilikla ugrastiklar1 6grenildi.
Fizik muayenesinde malniitre, takipneik, oksijensiz satiirasyonu %88 idi. Skolyozu, pektus
karinatumu ve ¢omak parmagi olan hastanin sol hemitoraksda solunum sesleri azalmis ve
bilateral ralleri vardi. Akciger grafisinde yaygin retikiilonodiiler goriiniimii ve toraks BT de
bilateral bronsiektazi, interlobiiler-intralobuler septal kalinlagsmalar, buzlu cam goriinlimii ve
yamasal-nodiiler tarzda konsolidasyon alanlari, solda daha belirgin bilateral alt loblarda kistik-
amfizematdz degisiklikler goriildii. FFB ile alman BAL sitoloji ve akim sitometri
incelemesinde lenfositoz vardi ve CD4/CDS8 oran1 0,09 idi. Giivercin tiiyl spesifik IgE 3,56
kU/L yiiksek pozitif (3,5-17,9) saptandi. Hastaya kronik HP tanisiyla intravendz pulse steroid,
oral hidroksiklorokin ve prednizolon idame tedavisi verildi. Tedaviyle klinik dramatik yanit
alind.

Olgu 2:

Pnémoni tanisiyla yatirilan 17,5 yasinda erkek hastasin son 4 yildir olan nefes darlig1 ve gabuk

yorulma sikayeti vardi. Fizik muayenesinde pektus ekskavatum ve hafif subkostal ¢ekilmeleri
vardi. SFT’de FVC:40, FEV1:46, FEV1/FVC:116, FEF 25-75:98 saptandi. Akciger grafisinde
gogiis kafesi karelesmis ve bilateral hafif retikiilonodiiler goriiniim vardi. Toraks BT’de
bilateral iist lob apikal segmentlerde belirgin olmak iizere subpleval retikiilonodiiler dansite
artiglart ve interlobiiler septal kalinlagmalar goriildii. FFB ile alimnan BAL incelemesinde
giivercin tiiyt spesifik IgE pozitif saptandi. Hastaya kronik HP tanisiyla aylik intravendz pulse
steroid tedavisi ve oral prednizolon idame tedavisi baslandi, ancak hasta yasadigi yeri
degistirmedi. Izleminde belirgin klinik yamt almamadig1 icin tedavisine hidroksiklorokin
eklendi.
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Sonug:

Hipersensitivite pndmonisi, ¢ocuklarda nadir goriilen bir interstisyel akciger hastaligidir.
Stipheli tetikleyici ajan olmasi, tipik radyolojik bulgular ve BAL incelemede CD4/CD8<1
olmast ile tan1 desteklenmektedir. Akut ve subakut formda heniiz akciger parankiminde fibrozis

gelismedigi i¢in erken tani ve tedavi ¢ok onemlidir. Tedavide en 6nemlisi duyarlanilan antijenle
maruziyeti sonlandirmaktir.

162



