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Sayin meslektaglarimiz,

Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar1 ve Kistik Fibrozis Derneginin 10. Ulusal Cocuk Solunum
Yolu Hastaliklar1 ve Kistik Fibrozis Kongresini 2-4 Haziran 2022 tarihleri arasinda, Ankara’da,

The Ankara Oteli'nde gerceklestirecegiz.

Kongremizde c¢ocuklarda solunum yolu hastaliklari konferans, panel, uydu sempozyumlari,
kurslar, sozlii ve poster sunumlari ile interaktif olarak tartisilacaktir. Icinde bulundugumuz
pandemi déneminde bilimsel ilerlemeyi kagcirmamak ana hedefimizdir. Bu amagla titizlikle
secilmis giincel kongre konulari, konunun uzmani olan iilkemizden ve yurtdisindan deneyimli
konusmacilar yani sira, ilkemiz tibb1 ve biliminin gelecegi olan, bu yolda beraber yiiriidiigiimiiz

genclerimiz tarafindan sunulacak ve tartigilacaktir.

Zengin ve gilincel bilimsel programla bilgilerimizi giincelleyen kongrelerimizin
dostluklarimizin pekistirilmesi ve hosga vakit gecirme firsatt da vermesini hedefliyoruz.
COVID-19 pandemisinde uzun siire ayr1 kaldiktan sonra yiiz ylize kongremizin hepimizi mutlu

edecegini umuyoruz.

Cocuk Gogiis Hastaliklari, Cocuk Alerji, Enfeksiyon Hastaliklar1 ve Cocuk Saghigi ve
Hastaliklar1 basta olmak tizere Cocuk Gogiis Hastaliklar1 alanina goniil veren herkesi
kongremizde gormek bizleri mutlu edecektir. Baskentimizde bilim ve dostlukla bulugsmak

umuduyla...

Saygi1 ve sevgilerimizle...

KONGRE BASKANI Prof. Dr. Ayse Tana ASLAN

COCUK SOLUNUM YOLU HASTALIKLARI VE KiSTiK FiBROZiS DERNEGI
BASKANI Prof. Dr. Ugur OZCELIK

KONGRE SEKRETERI Do¢. Dr Tugba SISMANLAR EYUBOGLU



KONGRE BASKANI

Prof. Dr. Ayse Tana ASLAN

KONGRE SEKRETERI

Dog.Dr. Tugba SISMANLAR EYUBOGLU

DUZENLEME KURULU
Prof.Dr. Ugur OZCELIK
Prof.Dr. Giizin CINEL
Dog¢.Dr. Nagehan EMIRALIOGLU
Uzm. Dr Tugba RAMASLI GURSOY

Uzm.Dr Gizem OZCAN



Kurs Ana Bashklar
Klinisyen i¢in Toraks Radyolojisi

Solunum Yolu Enfeksiyonlar

Kongre Ana Bashklar

Kistik Fibroziste Son Yenilikler
Kronik Akciger Hastaliklarinda Multidisipliner Yaklasim
Konjenital Hava Yolu Malformasyonlar1
Hematopoetik Kok Hiicre Nakli ve Akciger
Otoinflamatuar Hastaliklar ve Akciger
Pulmoner Emboliye Yaklasim
Cocuklarda COVID 19 ve Sekelleri

Uykuda Solunum Bozukluklar

Akciger Tiiberkiilozu

Cocukluk Cag1 Astimi

Toraks Deformiteleri
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COCUK SOLUNUM YOLU
HASTALIKLARI VE KISTIK FIBROZIS

10. ULUSAL

2-4 HAZIRAN 2022
THE ANKARA HOTEL

BILIMSEL PROGRAM
1. GUN KURS OTURUMLARI ( 02.06.2022 )

KONGRESI

SOLUNUM YOLU ENFEKSIYONLARI

9:00-9.30
9:30-10:00
10:00-10:30

Kurs Baskanlari: Haluk Cokugras, Ebru Yalcin

Larenjit ve krup tablosu ile gelen ¢cocuga nasil yaklasalim?
Erdem Basaran

Bronsiyolitte glincel rehberlerin énerileri

lIbilge Karagél

Cocukluk ¢cagi pnémonileri (Viral mi, bakteriyel mi, atipik mi?)
Nilay Bas lkizoglu

10:30-11:00  Kahve Arasi /4

11:00-11:30
11:30-12:00
12:00-12:30

12:30-13:00

Guncel rehberler esliginde pnémoni tedavisi

Goékcen Kartal Oztirk

Pnémoni komplikasyonlari

Goékcen Dilsa Tugcu

Tekrarlayan akciger enfeksiyonu olan ¢cocukta neler
dislnelim, nasil yaklasalim?

Tugba Ramasli Glirsoy

Alt solunum yolu enfeksiyonlarinda yUksek akimli oksijen ve
non-invaziv ventilasyon uygulamalari

Emine Atag

13:00-13:50 Ogle Yemegi /4

TORAKS RADYOLOJiSi

13:50-14:30
14:30-15:10

15:30-16:00

16:00-16:30

16:30-17:30
17:30

Kurs Baskanlari: Mithat Haliloglu, Suat Fitoz

Olgu o6rnekleri ile akciger grafisi degerlendirmesi
Betiil Derinkuyu

Olgu oérnekleri ile Toraks BT degerlendirmesi
Berna Oguz

15:10-15:30 Kahve Arasi /4

Toraks MR ve diger radyolojik yontemlerin akciger
goruntilemesinde yeri

Suat Fitoz

Cocuk go6gus hastaliklari pratiginde Toraks USG
Mina Hizal

| Toraks USG pratik uygulamalari

Acilis

Istiklal Marsi - Saygl durusu

Prof.Dr. Ayse Tana ASLAN Kongre Baskani

Prof.Dr. Ugur OZCELIK Dernek Baskani

Orkun ADALILAR

Galapagos Atesten Dogan Topraklar: Hic¢ bir kitaya ait
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09:00-10:40
09:00-09:20

09:20-09:40

09:40-10:00

10:00-10:20

10:20-10:40

olmayan, magmanin atesinden dogup evrim teorisinin labo-
ratuvari haline gelen Galapagos Takim Adalarr’na bir kesif gezi

notlari ve fotograf gosterisi.

2. GUN KONGRE OTURUMLARI ( 03.06.2022)

SALON A SALON B

Kistik fibrozis

Oturum Baskanlari: Elif Dagl,
Remziye Tanag

Hangi hasta kistik fibrozis?
Konusmaci: Ebru Yal¢in

Pulmoner emboli
Oturum Baskanlari: Namik
Yasar Ozbek, Dost Zeyrek

Risk faktorleri ve klinik bulgu-
lar
Konusmaci: Ozge Yilmaz

Ideal kistik fibrozis hasta
izlemi nasil olmali?
Konusmaci: Yasemin Gok-
demir

Tani1 yontemleri
Konusmact: Figen Giilen

Rehberler esliginde akut pul-
moner alevlenme tedavileri
Konusmaci: Deniz Dogru
Erséz

Gercek vasam verileri ile kistik

Tedavi
Konusmaci: Namik Yasar
Ozbek

fibroziste modulatér_tedavil-
erKonusmact: Ugur Ozcelik
Tartisma

Olgu Sunumu
Konusmaci: Melih Hangiil

Tartisma

10:40-11:00 Kahve Arasi /4

11:00-12:00

S6zIG Bildiri Oturumlari
Demet Can, Velat Sen

So6zIG Bildiri Oturumlari
Ozge Yiimaz, Mina Hizal

12:00-13:30 Ogle Yemegi /4

Difiiz alveolar hemoraji

13:30-15:00
13:30-14:00

14:00-14:30

14:30-14:45
14:45-15:00

Oturum Baskanlari: Ali Baki,

Akciger tiiberkiilozu
Oturum Baskanlari: Ugur Ozge-

Giizin Cinel

Diftiz alveolar hemorajiye
tanisal yaklasim
Konusmaci: Gdzin Cinel

lik, Nazan Cobanoglu

TUberkulloz tanisinda yeni-
likler
Konusmaci: Ben Marais

Diftiz alveolar hemorajide
tedavi yaklasimi
Konusmaci: Zeynep Seda
Uyan

TUberkiloz tedavisinde yeni-
likler
Konusmaci: Saniye Girit

Olgu Sunumu -
Konusmaci: Gizem Ozcan
Olgu Sunumu

Konusmaci: Dilber Ademhan
Tural

14:30-15:00 Tlberklloz teda-
visi sirasinda karsilasilan zor-
luklar

Konusmaci: Erkan Cakir

15:00-15:30  Kahve Arasi /4
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Olgular esliginde konjenital Toraks deformiteleri
akciger anomalileri: Nasil Oturum Baskanlari: Muharrem
15:30-17:00 | R GUILENERIREEEN] Yazici, Erkan Cakir

edelim?

Oturum Baskanlari: Ayten
Pamukcu, Mehmet Kose

15:30-15:55 | Pulmoner havayolu malfor- 15:30-16:00 Toraks deform-

masyonlari itelerinin solunumsal 6nemi
Konusmaci: Demet Can Konusmaci: Emine Atag
15:55-16:20 | Pulmoner sekestrasyon 16:00-16:30  Skolyozda cer-
Konusmaci: Ali Ozdemir rahi yaklasim
16:20-16:40 | Konjenital lober amfizem Konusmaci: Muharrem Yazici
Konusmaci: Arif Kut 16:30-17:00 Pektus deform-
16:40-17:00 | Konjenital hava yolu anomalil- | itelerinde cerrahi ve cerrahi
erinde girisimsel bronko- disi yaklasimlar
skopik yaklasimlar Konusmact: Ali Celik
Konusmaci: Mehmet Kése
17:00-18:30 | UKKS Toplantisi

3. GUN KONGRE OTURUMLARI ( 04.06.2022 )

SALON A SALONB

Hematopoetik kok hiicre ve Akciger hastaliklarinda yeni
08:30-10:00 solid organ naklinde akciger ufuklar
: : Oturum Bagkanlari: Esen Oturum Baskanlari: Erkan

Demir, Anil Tapisiz Cakir, Ozge Yilmaz

08:30-09:00 | Nakil 6ncesi ve sonrasi deger- | Postenfeksiydz Bronsiyolitis

lendirme ve izlem Obliterans
Konusmaci: Deniz Dogru Konusmact: Tugba Sismanlar
Erséz Eyiiboglu

09:00-09:30 | Nakil sonrasi gelisen enfeksi- | Bronkopulmoner displazi
y6z pulmoner komplikasyon- | Konusmaci: Nevin Uzuner
lara yaklasim
Konusmaci: Anil Tapisiz

09:30-10:00 | Nakil sonrasi gelisen enfeksi- | Akcider hastaliklari ve epitel
yon disi pulmoner komp- bariyeri iliskisi

likasyonlara yaklasim Konusmaci: Hasan Yiiksel
Konusmaci:Nazan Cobanoglu

10:00-10:30 Kahve Arasi I

_(liocuk gogiis hastaliklarinda
i

Nadir akciger hastaliklari ve
pulmoner hipertansiyonda
10:30-12:00 |G R EIERE

ging olgular
Oturum Baskanlari: Hasan
Yiiksel ,Yasemin Gokdemir

Oturum Baskanlari: Ayse Tana
Aslan, Nagehan Emiralioglu

10:30-11:00 | Primer siliyer diskinezide tani | 10:30-10:50 Olgu T

ve tedavide gelismeler Aykut Eski
Konusmaci: Jane Lucas 10.50-11:10 Olgu 2:
11:00-11:30 | Cocukluk ¢agi interstisyel Pinar Ergenekon
akciger hastaliklarinda tani ve | 11:10-11:30 Olgu 3:
tedavideki gelismeler Beste Ozsezen
Konusmaci: Nadia Nathan 11:30-11:50 Olgu 4:
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11:30-12:00

12:00-13:30
12:45-13:30

12:45-13:30

13:30-15:00

Pulmoner hipertansiyon teda-
visinde yenilikler
Konusmaci: Serdar Kula

Ogle Yemegi

Sézel Bildiri Oturumu
Saniye Girit, Ayse Ayzit Kiling

Poster Bildiri Oturumu
Glizin Cinel, Emine Atag
(Poster Alani)

Otoinflamatuar hastaliklar ve
immiin yetmezliklerde
akciger

Oturum Baskanlari: Sevgi
Pekcan, Tugba Sismanlar
Eyiiboglu

Aysen Basaran
11:50-12:00 Genel tartisma

/4

Sézel Bildiri Oturumu
Arif Kut, Ali Ozdemir

Poster Bildiri Oturumu
Nagehan Emiralioglu, Tugba
Sismanlar Eyiiboglu

(Poster Alani)

Astim
Oturum Baskanlar: Biilent
Sekerel, Nihat Sapan

13:30-14:00 | Otoinflamatuar hastaliklarda | 13:30-14:00 Glincel rehberler
akciger tutulumu ve tedavi esliginde ¢cocuklarda astim
Konusmaci: Nagehan Emiral- | tani ve tedavisi
_ioglu Konusmaci: Arzu Bakirtas
14:00-14:15 | Olgu Sunumu 14:00-14:30 Zor astim yoneti-
Konusmaci: Sanem Eryilmaz | mi B
Konusmaci: Ozlem Keskin
14:15-14:45 | Immun yetmezliklerde akciger | 14:30-15:00Cocuklarda astimi
bulgularina yaklasim taklit eden durumlar
Konusmaci: Sevgi Pekcan Konusmaci: Fazilet Karako¢
14:45-15:00 | Olgu Sunumu
Konusmaci: Hakan Yazan

15:30-17:00

15:30-16:00

16:00-16:30

16:30-17:00

COVID-19 ve ¢ocuklar
Oturum Baskanlari: Haluk

Cokugras, Hasan Tezer

Cocuklarda COVID-19 pnémo-
nileri
Konusmaci: Velat Sen

Cocuklarda obstriktif uyku
apne sendromu

Oturum Baskanlari: Ayse Tana
Aslan, Refika Ersu

Hangi cocuklarda obstruktif
uyku apne sendromundan
stiphelenelim?

Konusmaci: Ela Erdem Eralp

Cocuklarda COVID-19 uzun
dénem etkileri
Konusmaci: Ayse Ayzit Kiling

Obstriktif uyku apne sen-
dromu tanisinda kullanilan
yontemler

Konusmaci: Ayse Tana Aslan

COVID-19 asilari ve cocuk-
lardaki uygulamalari
Konusmaci: Hasan Tezer

17:00 | KAPANIS

Obstriktif uyku apne sendro-
munda tedavi yaklasimlari
Konusmaci: Refika Ersu



KONUSMACI METINLERI
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Pulmoner Sekestrasyon
Dr. Ali Ozdemir
Saglik Bilimleri Universitesi
Cocuk Goglis Hastaliklar1 Boliimii
Mersin Sehir Egitim ve Aragtirma Hastanesi

Pulmoner sekestrasyon konjenital kistik adenomatoid malformasyondan sonra en sik konjenital
akciger displazisine neden olan durumdur. Tiim konjenital akciger malformasyonlarinin %0.15-
%6.40’m1 olusturur. ilk kez 1777 yilinda Huber tarafindan tanimlanmistir. Primitiv
trakeobronsial sistem ventral divertikiilumden 3. haftada olusur, akciger loblar1 ise 5-8. haftalar
arasinda belirir. Pulmoner sekestrasyonun olusum zamani 4-8. haftalar arasinda olmasi yiiksek
ihtimaldir. Olusan akciger dokusunun normal trakeobronsial sistem ile baglantist yoktur.
Arteryel kanlanmasini sistemik dolasimdan (aorta) alir, vendz drenaj1 ise pulmoner venler veya
sistemik dolasima olur.

Pulmoner sekestrasyon normal akciger dokusundaki komsu visseral plevral varligina gore 2
sekilde gozlenir: 1. Intralober, 2. Ekstralober. Sekestrasyon plevra olusumundan nce gelisirse
normal akcigerle yan yana olusur; intralober yerlesimlidir. Sekestrasyon plevra olusumundan
sonra gelisirse akciger disinda alanda kendi plevrasi ile olusur; ekstralober yerlesimlidir.
Nadiren her 2 formda hastalarda bulunabilir.

Intralober sekestrasyonda cinsiyet farki yoktur. Yiizde 55 sol alt lober yerlesim gosterir.
Arteryel beslenmesi siklikla torakal aortadan, vendz drenaji ise pulmoner vene olmaktadir. Ik
yaslarda genellikle asemptomatiktir. Tekrarlayan akciger enfeksiyonu en sik rastlanan
sikayettir. Nadiren pnomotoraks, hemoptizi, hemotoraks, konjestif kalp yetmezligi hastalarda
gozlenir.

Ekstralober sekestrasyon ise erkeklerde daha sik (3-4/1) goriiliir. Yiizde 65 sol akciger alt lober
yerlesimlidir. Arteryel beslenmesi torakal/abdominal aorta, vendz drenaji ise sistemik venlere
olur. Genellikle yasamin ilk yillarinda belirtileri baglar. Antenatal fetal hidrops, solunum
sikintisi, beslenme gii¢liigii, konjestif kalp yetmezligi seklinde bulgular ile ortaya ¢ikabilir. EK
konjenital anomaliler hastalarda gozlenebilir. En sik konjenital diyafragma hernisi ile
birliktedir. Diger patolojiler arasinda akciger hipoplazisi, konjenital kistik adenomatoid
malformasyon, bronkojenik kist sayilabilir.

Pulmoner sekestrasyonun tanisi radyolojik tetkikler ile olmaktadir. Bunlar arasinda standart
akciger grafisi ile lezyon belirlenebilir. Ancak tan1 ultrason ve renkli dopler ultrason, kontrastli
bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans ile konulmaktadir.

Hastaligin tedavisinde cerrahi eksizyon siklikla bagvurulan yontemdir. Ayrica embolizasyon ile
de literatiirde basarili sonuclar bildirilmistir. Asemptomatik hastalarda konservatif izlem
yapilabilmektedir.
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Giincel Rehberlere Gore Cocuklarda Astim Tam ve Tedavisi

Prof. Dr. Arzu Bakirtas
Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Allerji Bilim Dali

Cocuklarda astim tanisi okul Oncesi (<5 yas) yas grubunda astimla uyumlu 6ykii, astim
gelisim risk faktorlerinin varligi ve 2-3 ay siireli astim tedavisine yanit sonrasi konulabilir (1,2).
Okul c¢ocuklart (6-11 yas) ve adolesanlarda (>12 yas) ise astim tanisi erigkin yas grubundan
farkli degildir. Bu yas gruplarinda tani i¢in astimla uyumlu 6ykii yaninda brons obstriiksiyonu
ve abartili degiskenligin gosterilmesi gerekir (1,2). Ayrica her yas grubunda astim tanisi i¢in
benzer yakinmalara neden olabilecek hastalik ve durumlarin diglanmasi gerekir. Giincel
rehberlerde tanida degisen tek nokta brons obstriikksiyonu tanimidir (3). Buna gore zorlu
ekspiryumun 1. saniyesinde ¢ikarilan havanin hacmi (FEV:) diisiik iken FEV1/FVC’nin
normalin alt sininrinin altinda kalmasi brong obstriiksiyonu olarak kabul edilmistir.

Cocuklarda astim tedavisi, astimin kontrol diizeyine ve gelecekte astim alevlenme riski
varligina gore karar verilir (1-3). Astimla yakinmalar1 seyrek veya az olan olgularin bile agir
alevlenmeler yasama riski nedeniyle kontrol edici olmadan tek basina gerektikce kisa etkili
inhaler bronkodilatér (KEBA) tedavisi 6nerilmemektedir (1-3). Buna gore giincel rehberlerde
tedavide en 6nemli degisiklik bu kanida yeterli diizeyde kanit olustugu icin adolesan (>12 yas)
yas grubunda olmustur (1-4). Bu grupta tedaviye uyum sorununun oniine de ge¢ebilmek adina
iki farkl1 tedavi secenegi dnerilmistir. Oncelikle dnerilen secenek olarak yakinmalari haftada 4-
5 glinden az olan adolesanlarda inhaler diisiik doz IKS-formoteroliin gerektik¢e kullanimi
onerilmektedi (3-4). Ikinci secenek ise yakimmalar ayda iki giinden az olan olgularda her
KEBA gerektignde diisiik doz inhaler kortikosteroid (IKS) kullanimi; yakinmalari ayda iki
giinden fazla ama 4-5 gilinden az olanlarda diizenli diisiik doz IKS tedavisidir (3-4). Giincel
rehberlerde okul ¢ocuklarinda (6-11 yas) astim tedavisinde degisiklik yine astim yakinmalari
seyrek olan (yakinmalar1 ayda 2 den az) grupta (basamak 1) ve basamak 3-5’te olmustur.
Basamak 1’de gene hafif astimli olgularda astim alevlenmelerinin 6niine gecmek i¢in her
inhaler KEBA gerektiginde diisiik doz IKS onerisi ilk se¢enek olarak karsimiza ¢ikmaktadir.
Bu basamakta diger alternatif secenek ise uyumlu olabilecek olgularda giinliik diisiik doz
IKS’dir. Astim yakinmalar1 ¢ogu giinde olan veya gece yakinmasi haftada bir gece olan okul
cocuklarina ise basamak 3’den itibaren Onerilen ilk secenek idame tedavisi IKS-formoteroliin
hem idame her kurtarici olarak kullanilmasidir. IKS-formoterol kombinasyonu idamede 6-11
yas grubunda basamak 3-5 aras1 sirastyla ¢ok diisiik, diisiik ve orta doz olarak onerilmektedir.

Kaynaklar

1. Astim tani ve tedavi rehberi 2020 Giincellemesi (chrome-
extension://efaidnbmnnnibpcajpcglclefindmkaj/https://www.aid.org.tr/wp-
content/uploads/2020/12/astim-rehberi-2020.pdf)

2. Global Strategy for asthma management and prevention (2021 update):
(https://ginasthma.org/gina-reports/)

3. Global Strategy for asthma management and prevention (2022 update):
(https://ginasthma.org/gina-reports/)

4. Astim Tani ve Tedavi Rehberi. Astimin Kronik Tedavisi. Basamak Tedavisi 2022
Glincellemesi (chrome-
extension://efaidnbmnnnibpcajpcglclefindmkaj/https://www.aid.org.tr/wp-
content/uploads/2022/05/Kronik-Tedavide-Basamak-Tedavisi-2021.pdf)
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Langerhans Hiicreli Histiyositozis
Aykut Eski
S.B.U. Gazi Yasargil EAH, Cocuk Gogiis Hastaliklar1, Diyarbakir

OoLGU

Tekrarlayan spontan pndmotoraks nedeniyle basvuran 5 yas, erkek hasta solunum sikintisinda
artis olmasi nedeniyle klinigimize kabul edildi. Hastanin son 2 ay i¢inde iki kez pnémotoraks
hikayesi mevcut. Bir hafta 6nce sol akcigerde pnomotoraks olmasi nedeniyle gogiis tiipli
takilarak izlendi. Prenatal ve postnatal hikayesi 6zellik arz etmemekteydi. Aile hikayesinde
ozellik yoktu. Vicut agirhig 13,5 kg (-2,48 SDS) ve boy uzunlugu 107 cm idi (-1,0 SDS).
Solunum sistem muayenesinde sol hemitoraksta gogiis tiipii mevcut, sol akcigerde solunum
sesleri azalmis, bilateral alt zonlarda ince ral, interkostal retraksiyon ve takipne (45/dakika)
mevcuttu. Hastanin basvurusu hemoglobin: 14,2 g/dl, beyaz kiire: 13000 /mm? ve trombosit
sayist: 627000 /mm?® idi. Akciger tomografisinde bilateral ok sayida ve farkli boyutlarda kistik
lezyonlar, interstisyel kalinlasma ve sol akcigerde pnomotoraks tespit edildi (Sekil 1). Ek
tetkiklerinde alfal antitripsin diizeyi, immiinglobulinler, T lenfosit alt grubu, PPD ve refli
calismast normal saptandi. Kistik fibrozis agisindan bakilan gen analizinde mutasyon
goriilmedi. Hastanin takibinin 3. giiniinde cilt alt1 amfizeminde artis saptanmasi {izerine ¢ekilen
akciger grafisinde sag akcigerde pnomotoraks goriildii ve toraks tiipii takilarak drenaji saglandi.
Takibinin 6. giliniinde sol toraks tiipiinde osilasyon goriilmeyen hastaya hem tanisal hem de
tedavi amagli VATS uygulandi. Destek tedavileri devam eden hastanin patoloji raporunda
kistik goriinlimde alveoller ve diizensiz dilate bronsiyoller ile genis eozinofilik hiicreler tespit
edildi. Immiin histokimyasal ¢alismasinda CD1a, S-100 ve CD207 pozitifligi olmas1 iizerine
hasta langerhans hiicreli histiyositozis (LHH) tanis1 konuldu. Multisistemik tutulum agisindan
iskelet (kemik grafileri normal), endokrin (poliiirt ve polidipsi yok) ve hematopoetik (kemik
iligi aspirasyonu normal) sistem incelendi. Ek olarak karaciger, dalak ve lenf nodu tutulumu
olmadig goriildii. Tek sistem tutulumu olan hastaya prednol (40 mg/m?, PO, 4 hafta sonrasin
en az 2 hafta azaltilarak devam edildi) ve vinblastin (6 mg/m?, IV, haftada 1 kez) baslandi ve 6
hafta boyunca devam edildi. Bu siire¢ i¢inde hastada yeni pndmotoraks gelismedi ve klinik
durumunda diizelme olan hastanin go6giis tiipleri ¢ikarildi. Hastanin indiiksiiyon tedavi
sonrasinda, idame tedavisi prednol (3 haftada 1 kez, 5 giin boyunca, PO), vinblastin (3 haftada
1 kez, 1V) ve 6-merkaptopiirin (her giin, PO) olarak 12 aya tamamlandi. Hastanin 12. Ayin
sonunda cekilen akciger tomografisinde bilateral kistlerinde kismen gerileme mevcuttu (Sekil
2). Hastanin 18 aylik izlemi boyunca pndmotoraks goriilmedi ve ek oksijen ihtiyact olmadi.
TARTISMA

Langerhans hiicreli histiyositozis, mononiikleer fagositer hiicrelerin doku ve organ
infiltrasyonu ve monoklonal proliferasyon ile karakterize bir hastaliktir. Yillik insidans 4,6
hasta /1 milyon ve en sik goriildiigii medyan yas 3,5 yildir (1-4 yil).! izole akciger tutulumu
daha sik adolesanlarda ve sigara iligkili oldugu bilinmektedir. Sigaranin birakilmas: ile
lezyonlarda gerileme goriilebilir.? Bununla birlikte erken yasta goriilen hastalikta akciger
tutulumu Multisistemik LHH tutulumunun komponenti olarak yer alir. Riskli organ tutulumu
karaciger, dalak ve hematopoetik sistemi icerir. Bu sistem tutulumlarinda tedaviye direng ve
prognoz daha kotii olabilmektedir.®> En sik ikincil sistem tutulumlari arasinda iskelet sistemi
(%80), cilt (%33), hipofiz bezi (%25), karaciger, dalak, akciger ve hematopoetik sistem (%15),
lenf sistemi (%5-10) ve santral sinir sistem tutulumudur (%2-4).* Tedavisi indiiksiiyon (6 hafta)
ve idame tedavisini (12 aya tamamlanir) icerir. indiiksiiyon tedavisinde prednol ve vinblastin
kullanilir. Indiiksiiyon tedavisine yeterli cevap goriilmez ise 6 hafta siire ile tekrarlanabilir.
Idame tedavisinde ise pulse prednol ve vinblastine ek olarak giinliikk 6-merkaptopiirin tercih
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edilmektedir.® Sekonder enfeksiyonlar ve akciger komplikasyonlar1 en sik mortalite
nedenleridir.®
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Sekil 1. Basvuru esnasinda cekilen akciger tomografisi
Bilateral akcigerde ¢ok sayida ve farkli boyutlarda kistik lezyonlar (ok ile gosterilmistir).
Sol hemitoraksta pndmotoraks hatt1 (¢arp1 ile gosterilmistir)
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Sekil 2. Tedavi sonrasi ¢ekilen akciger tomografisi
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Olgu Sunumu
Uzm. Dr. Aysen BASARAN
SBU Antalya Egitim Arastirma Hastanesi

Daha once bilinen hastaligi olmayan 17 yasinda erkek olgu, 3 haftadir olan Oksiiriikle
tetiklenen pembe-kirmizi renkli balgam ¢ikarma sikayetiyle basvuran ve eslik eden atesi
olmayan olguya pnomoni tanist konulmus ve oral antibiyotikle ayaktan takip edilmis.
Hemoptizisinin persiste etmesi iizerine ¢ekilen toraks BT sinde sag akciger orta ve alt lobda
belirgin ve sol akciger alt lobda daha az belirgin fokal yamali buzlu cam dansitesinde
infiltrasyon alanlar1 saptanmis ve goriiniim viral pnomoni, COVID pnomonisi ile uyumlu
olarak degerlendirilmis. Basvuru sirasinda hemoglobin 15.7g/dL, 16kosit 10500/mm® ANS
6900/mm? ALS 2200/mm? ve trombosit 243000/mm? saptanmis. Pt 14.5 sn, aptt 29.2 sn, D
dimer 117, crp 6.2 mg/L, pct 0.02pg/L saptanmis. Olgunun 3 kez gonderilen Covid PCR ve
viral solunum yolu etkenleri negatif saptanmis. 10 giin boyunca favipiravir, seftriakson ve azitro
tedavisi verilmis. izlem toraks BT anjiosunda; pulmoner arter ve dallarinda emboli ile uyumlu
dolum defekti saptanmamuis, sag akciger orta lob lateral segmentte ve sag akciger alt lobun
tamaminda genis buzlu cam ateniiasyon artis1 saptanmis ve 6n planda alveolar hemoraji ile
uyumlu olarak degerlendirilmis ve radyolojik bulgularin progresyon gostermesi iizerine olgu
tarafimiza sevk edildi.Hastanin SO2: %98, solunum sayis1 20/dk, sag akciger bazalde solunum
sesleri azalmisti. Sigara kullanim Oykiisii mevcuttu. Hemograminda Hb 12.3 g/dL,’dl ve
eozinofilisi vardi. Paraziter akciger hastaliklar1 agisindan testleri negatifti Bronkoskopisinde
trakea duvarinda ve sol alt lob bazal lateral segmentten kaynaklanan aktif kanamasi mevcuttu
ve kanayan bolgeye serum fizyolojik ile 0.25 mg adrenalin ve 250 mg transamin uygulamasi
yapildi ve kanamasi durdu. Hastaya 3x600 mg intravendz transamin tedavisi baslandi.
Hemoptizi etyolojisine yonelik yapilan akciger biyopsisinde damar i¢i emboluslar, hemosiderin
yuklii alveolar makrofaj akiimiilasyonu ve fokal bir alanda izlenen akut fibrin6z ve organize
pnomoni alan1 saptandi ve olguya pulmoner tromboemboli tanist konuldu. Tekrarlanan
pulmoner BT anjioda akut tromboemboli saptanmadi. Alt ekstremite dopler USG si ve EKO su
normal saptandi. Tromboz tetkiklerinde; faktor 8 diizeyi 215.7 (70-150) yiiksek saptandi ve
trombofili genlerinden MTHFR A1298C heterozigot mutasyon saptandi. D dimer degerleri
izlemde 0.75 mg/L den 2.16 mg/L ¢ikan ve sirta vuran ciddi gogiis agris1 sikayeti olan olguya
antikoagiilan tedavisi baglandi. 6 ay sonunda tedavisi kesilen olgu tarafimizca 12 aydir
izlenmekte olup bu siiregte hemoptizisi tekrarlamamaigtir.
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Diffiiz Alveolar Hemoraji
Uzm. Dr. Dilber Ademhan Tural
Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara Sehir Hastanesi
Olgu:

15 yas, erkek hasta, Afgan, 10 giindiir devam eden ates, Oksiiriik, nefes darligi, solukluk,
halsizlik sikayetleri mevcutmus. Bu sikayetler ile dis merkezde hastaya oral amokisilin-
klavunat, aspirin ve nonsteroid antiinflamatuar tedavileri baglanmis. Hastanin tedavilere yanit
vermemesi, halsizligin artmasi nedenleriyle bagvurdugu baska bir hastanede hemoglobin
degerinin 2gr/dl olarak sonuglanmasi ile merkezimize yOnlendirilmisti. Prenatal-natal-
postnatal 0ykii de 6zellik yoktu. Soygeemis, anne-baba arasinda akrabalik mevcut. Ailede
bilinen akciger hastaligi, TB Oykiisii yoktu. Hala da stipheli romatoid artrit dykiisii vardi. Tibbi
0zgeemis, 2 yasina kadar inek siitii allerjisi. Bilinen kronik bir hastalig1 ve hastanede yatis
oykiisii yoktu. Hastanin ilk fizik muayenesinde; viicut sicakligi: 37.5°C, Sp02: %92, boy ve
kilosu 50 persentildeyi. Hasta soluk ve diiskiin gériinlimde, takipneik (30/dk), her iki akcigerde
yaygin krepitan ralleri mevcuttu. Tagikardisi olan hastanin, 2/6 sistolik {ifiiriimii mevcuttu.
Organomegali ve diger sistemlerde patolojik bulgu saptanmadi. HB: 2.5 g/dL, HTC: 9.6%,
MCV:58.6 fL, MCH:15 pg, MCHC: 25.6 g/dL, WBC: 16,290/mm3 PLT: 320,000/mm3 ,
Retikiilosit: %5., Prothrombin zamani: 16.8 sec, partial thromboplastin zamani: 17.7 sec, INR:
1.5. Kan biyokimya parametreleri normal sinirlardaydi (Tbil: 1.8, D.bil:0.8). CRP: 22.5 mg/L,
TIT: Normal (proteiniiri, hematiiri yok), COVID PCR: negatif, COVID antikoru:3,06 reaktifti.
Kan gazi normal sinirlarda, solunum yolu viral paneli negatif olarak sonuc¢landi. Hastanin ilk
akciger grafisinde; her iki akcigerde bazallerde daha belirgin alveolar infiltrasyon izlendi
(Figure 1). Bilgisayarl toraks tomografisinde; her iki akciger parankiminde yaygin alt loblarda
daha belirgin olmak {izere intersitisyel yapilarda belirginlesme, yaygin buzlu cam opasiteleri ve
eslik eden konsolidasyon, birlesme egilimi gdsteren alveolar dolum goriiniimii mevcuttu
(Figure 2). Hastanin diffiiz alveolar hemoraji etiyolojine bagli yapilan degerlendirmesinde
gastrik lavaj ARB, TB PCR: negatif. Aerop, mantar kiiltiirlerinde iireme izlenmedi. Gastrik
lavaj sitopatolojik  degerlendirmesinde Hemosiderin  yiiklii makrofajlar  goriildii.
Bronkoskopisinde; trakeadan itibaren her iki ana brons ve dallarinda hemorajik sekresyon
izlendi. BAL aerop kiiltiir tinde lireme olmadi, galaktomannan negatif, mantar kiiltiiriinde ise
Candida albicans iiremesi tespit edildi. BAL TB ARB, PCR negative, CMV PCR negative
sonuglandi. BAL sitopatolojik incelemesinde; yogun hemosiderin yiiklii makrofajlar goriildii.
Serum demiri: 12 g/dL, Ferritin: 152 ng/mL. Kemik iligi aspirasyonu: Normoseliiler, eritroid
seride artis. Malignite bulgusu yok olarak degerlendirildi. Hematolojik degerlendirmesi
normaldi. PPD: 0 mm, C3-C4 normal, direk ve indirek coombs testleri negative sonuglandi.
ANA, AMA, ASMA, p-ANCA, c-ANCA, Anti nRNP, Anti-Sm, Anti-Ro, Anti SS-A, Anti SS-
B, Anti scl-70, Pm-scl, AntiJo-1, Anti dsDNA, Anti-histon, Kollajen EPI, Kollajen ADP,
MBP3A, AntiLKM (IFA), Anti GBM antikorlar1 negatifti. Hastanin serbest T4 ve TSH
degerleri normal ancak Anti-TG:49,7, Anti TPO: 485 tiroid otoantikorlar1 pozitifti. Bu nedenle
yapilan tiroid ultrasonografisinde tiroidit ile uyumlu olarak degerlendirildi. Ekokardiografik
degerlendirmesi normal sinirlarda, doku transgultaminaz antikorlar1 IgG/IgA negatif, inek siitii
presipitan antikorlar1 negative, EBV VCA IgG ve EBV-EBNA IgG : Pozitif , Anti CMV IgG:
Pozitif olarak sonuclandi. G6PD, Piruvat kinaz normaldi. Spirometri ve DLCO hastanin genel
durumunun stabil olmamas1 ve pandemi kosullar1 nedeniyle ilk degerlendirme de yapilamadi.

Hasta; klinik, radyolojik, bronksokopik ve detayli etiyolojik degerlendirmeleri sonucunda;
Idiyopatik Pulmoner Hemosiderosis (IPH) tanis1 aldi. Hastaya 4-6 It/dk oksijen destegi,
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eristrosit siispansiyon destegi verildi. Intravendz antibiyotik baslandi. Pulse steroid
(Metilprednizolon 10-30 mg/kg/giin) tedavisi 3 ardisik giin olarak verildi. Tedavilerin 3.
giiniinde hastanin oksiiriik, nefes darlig1 sikayetleri belirgin derecede geriledi. Oksijen ihtiyaci
ortadan kalkti. Akciger grafisin de belirgin diizelme goriildii (Figure 3). Dinleme bulgusu
kayboldu. Hasta aylik pulse steroid ve 2 mg/kg/g prednisolone tedavileri ile taburcu edilidi.
Hasta taburculuktan sonra kendisine 6nerilen oral steroid tedavisini almamasi ve pulse steroid
tedavsini atlamasi nedeniyle taburculuktan 40 giin sonra tarafimiza oksiiriik, nefes darligi,
halsizlik sikayetleri ile basvurdu. Fizik muaynesinde yaygin krepitan raller, akciger grafisinde
bazallerde daha belirgin bilateral infiltrasyon ve Hb diisiikliigli izlendi. Hastanin pulse steroid
tedavisi verildi. Hastanin aylik pulse steroid tedavisi ve kademeli olarak azalttigimiz oral
prednisolone tedavisi tedavilerine devam edilmektedir. Hasta steroid yan etkileri agisindan
yakin izlenmekte, D vitamini ve kalsiyum destegi almaya devam etmektedir. izlemde yapilan
spirometrelerinde restiriktif akciger bozuklugunda gerileme oldugu goriildii.

Tartisma:

Idiyopatik pulmoner hemosideroz (IPH), difiiz alveolar kanamanin tek basina ortaya ¢iktig1 ve
kanamaya neden olabilecek diger nedenlere yonelik kapsamli degerlendirme ile baska bir
etiyolojik nedenin saptanamadigi bir durumdur. Pulmoner hemosiderosisin en sik nedeni IPH
olsa da, [PH’nin bir diglama tanis1 olmas, goriilme siklig1 ve gercek prevalansiin bilinmesini
etkilemektedir. Gegmiste IPH tanis1 almis hastalarin biiyiik gogunlugunun, bugiinkii mevcut
tanisal testler ile kanama etiyolojisinin belirlenebilecegi ve bu nedenle IPH sikliginin degistigi
diistiniilmektedir.

Isveg’te, 1950-1979 yillar1 arasinda toplanan verilerle yapilan bir arastirmada, insidansin bir
milyon ¢ocuk basina 0.24 siklikta oldugu, Japonya'dan yapilan retrospektif bir ¢alismada ise bu
sikligin bir milyon ¢ocuk basina yaklasik 1.23 oldugu tahmin edilmistir. Olgularin yaklasik
%80'nini ¢cocuklar ve ergenler olusturmaktadir ve hastalar cogunlukla hayatin ilk on yilinda tan1
almaktadir. Cocukluklarda cinsiyet dagiliminda farklilik goriilmemek ile birlikte, erigkin
baslangicli IPH, erkeklerde kadinlara gore yaklasik iki kat daha sik goriilmektedir. Ailevi
kiimelenme gosteren olgularin bildirilmesi genetik etkilenmeyi diisiindiirmekte, ancak
hastaligin genetik temeli heniiz bilinmemektedir.

Akut donemde alveoler kanama ve solunum yetmezligine sebep olurken, kronik siiregte
pulmoner fibrozis ile sonuglanabilir. IPH nin ortaya ¢ikmasinda kanitlanmis veriler olmamakla
birlikte birden fazla faktoriin etkili oldugu diistiniilmektedir. Bunlar; genetik yatkinlik, ¢evresel
etkenler, immiinolojik ve alerjik faktorlerdir. Giiniimiize kadar 6zgiin genetik bir neden
saptanmamis olsa da kardeslerde ve aile bireylerinde tanimlanmis olmasi genetigin roliinii
diistindiirmektedir. Down sendromlu bireylerde daha sik tanimlanmuistir. Pasif sigara dumanina
maruz kalmak bir ¢evresel risk faktorii gibi goriilmektedir. Bebeklerde bir siyah kiif mantari
olan Stachybotrys chartarum 'un toksinine (satratoksin) maruz kalma ile IPH arasinda iligki
oldugu diisiiniilmektedir. IPH’l1 olgularin bagigiklik yanitin1 baskilayan tedavilerden yarar
gormesi, hastalarda oto-antikorlarin sik saptanmasi, IgA eksikligi olan bazi olgularin
tanimlanmis olmasi, siit proteinlerine kars1 antikor varligi, etiyolojide immiinolojik ve alerjik
mekanizmalarin rol oynadigini diigiindiirmektedir.

Tekrarlayan alveoler kanama ataklari, makrofajlar1 alveollere ¢ekerek eritrositlerin fagosite
edilmesine neden olur. Hemoglobin hem ve globiilin kisimlarina ayrilir. Globulin kismi
aminoasitlerine katabolize olurken, toksik yapidaki hem, proinflamatuar sitokinlerin
salinmasina, PMN’lerin akcigerlerde toplanmasina neden olur. Hem, hemoksijenazi da uyarir
ve hemoksijenaz hemin demir, biluribin ve karbon monoksite ayrismasini saglar. Ortaya ¢ikan
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serbest demir, hidroksi radikallerine donerek, oksidatif hasara neden olur. Fazla demir, hiicre
ici depo demir olan ferritin molekiillerine doniisiir. Kanama devam ettikce, alveoler makrofaj
icindeki ferritin depolart maksimum kapasitesine ulasir ve makrofajlarda ferritinden daha ¢ok
hemosiderin depolanir. Baglanamamis serbest demir, alveollerde oksidatif strese yol agarak
daha fazla proinflamatuar sitokin salinimina neden olur. Ayrica lipit peroksidasyonu, hiicresel
hasar, kronik inflamasyon, alveolar bazal membranin kalinlagsmasina ve sonug olarak pulmoner
fibrozise neden olur.

[PH'de prognoz; tan1 zamani, tedavinin ne kadar erken baslandig1 ve eslik eden komorbiditeler
gibi faktorlere baghdir. ilk vaka calismalarinda IPH’de sagkalim ilk semptomlarin
baslangicindan sonra ortalama 2.5 yil olarak bildirilmigsken; steroid ve immiinsiipresif
tedavilerin kullanima baslanmasindan sonra yapilan calismalarda hastalarin %86’sinda
sagkalimin 5 yil ve iizerinde oldugu gosterilmistir. Mortalite genellikle siddetli alveoler
kanamay1 takiben akut solunum yetmezligi, siddetli pulmoner fibrozis sonrasi kronik solunum
yetmezligi ve kor pulmonale gibi komplikasyonlardan kaynaklanmaktadir.

Ozetle; IPH'li bircok hasta, baslangicta birinci basamak saglik merkezlerine ve cocuk
doktorlarina anemi semptomlari ile basvurabilir. Ozellikle demir takviyesine yanit vermeyen
demir eksikligi anemisi ve solunum semptomu olan hastalarda tanidan siiphelenilmelidir.
IPH tan1 ve tedavisi i¢in; multidisipliner bir ekibe ihtiyag vardir.
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“10. Ulusal Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar: ve Kistik Fibrozis Kongresi”

Figure 3.
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Larenjit ve Krup Tablosu ile Gelen Cocuga Nasil Yaklasalim?
Dr. Ogr. Uyesi Abdurrahman Erdem BASARAN
Akdeniz Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali

Larenjit cogunlukla viral enfeksiyonlarin dokular1 direk enfekte ederek inflamasyona ve
sekresyonlarin asir1 stimiilasyonuna neden oldugu, vokal kordlardaki 6demle karakterize klinik
tablodur. Ana klinik bulgu ses kisikligi, boguklugu veya tam yoklugu ile birlikte sesin
perdesindeki veya yapisindaki degisikliktir. Genellikle kendini sinirlandiran 3-7 giin siiren bir
hastalik olup tedavisi sesi dinlendirme ve 1yi hidrasyondur.

Viral krup burun akintisi, ates ve faranjiti iceren prodromal {ist solunum yolu enfeksiyonu
(USYE) semptomlariyla baslayan, 6n planda subglottik bélgenin tutuldugu 6 ay-6 yas arasi
cocuklart etkileyen inspiratuvar stridor, ses kisikligi, havlar tarzda oksiiriik ve agir vakalarda
solunum is yiikiiniin arttig1 klinik sendromdur. En sik etken parainfluenza ve rhinoviruslerdir.
Ayrica enterovirus, respiratuvar sinsityal viriis, influenza ve human bocavirus de etken olarak
saptanabilir. ki yasindan kiigiik acil servise basvuran kruplu olgularin %8 inin hastaneye ve
<%] inin yogun bakim {initesine yatis gereksinimi olmaktadir.

Viral krupun ayirici tanilart arasinda spazmodik krup, bakteriyel trakeit, epiglottit, retro/para
farengeal abse, yabanci cisim aspirasyonu, subglottik hemanjiom ve herediter anjioddem
diistinilmelidir. Spazmodik krup viral krupla benzer klinik bulgularin goriildiigii, oncesinde
prodromal USYE bulgularinin gériilmedigi tekrarlayan bir tablodur. Epiglottit; supraglottik
bolgenin 6zellikle Haemophilus influenzae type b ye bagli inflamasyonuyla karakterize siklikla
okul 6ncesi donemde ani baslayan ates, zorlu solunum, stridor, bogaz agrisi, agizdan salya
akmasi ve disfaji ile karakterizedir. Cocuklar genellikle toksik, soluk ve hasta goriiniimdedirler.
Cevre ve aileyle iletisim kuramazlar. Asillamaya bagli gilinlimiizde nadir goriilmektedir.
Bakteriyel trakeit; psodomembrandz krup veya bakteriyel krup olarak da adlandirilir. Viral
krupun nadir bir komplikasyonudur. Trakeal mukoza iilsere ve kismen nekrotik ve siklikla
yogun piiriilan eksuda ile kaplidir. Klinik belirtiler baglangigta viral krupa benzer ancak giderek
yiikselen ates, toksisite, artan solunum sikintist ve nebulize epinefrin veya sistemik
kortikosteroidlere yanitsiz tablo olarak karsimiza c¢ikar. Retrofarengeal abse; 6 yas altinda
goriilen polimikrobiyal enfeksiyondur. Yiiksek ates, bogaz agrisi, disfaji, boyun agrisi, boyun
hareketlerinde kisitlik veya tortikolis ile karakterizedir. Peritonsiller abse yiiksek ates, siddetli
bogaz agris1 ve disfaji ile karakterize bas ve boynun en sik derin bosluk enfeksiyonudur.
Muayenede trismus, kotii kokulu nefes, servikal adenopati ve bir tarafa itilmis 6demli uvula
saptanir.

Viral krup siddetinin belirlenmesinde Westley krup skorlamasi kullanilir. Skorlamada stridor,
hava girisi, retraksiyonlar, siyanoz ve biling diizeyine bakilir. Hafif krup tedavisinde 0.15-0.60
mg/kg deksametazon PO veya 2 mg/nebulize budezonid verildikten sonra 2 saat izlenmeli ve
semptomlarda diizelme olursa Onerilerle eve taburcu edilmelidir. Semptomlarda koétiilesme
olursa orta krup seklinde tedavi verilmelidir. Ora krupta 3 mL nebiilize epinefrin ile 0.15-0.60
mg/kg deksametazon PO/IM veya 2 mg/nebulize budezonid verilmelidir. 4 saat izlem sonrasi
semptomlarda diizelme varsa ve istirahatte stridor yoksa Onerilerle eve taburcu edilebilir.
Semptomlar devam ediyor ya da kétiilesiyorsa epinefrin tekrar1 ve hastaneye yatis
diisiiniilmelidir. Agir krupta 3 mL nebiilize epinefrin (saatlik tekrarlanabilir) ile 0.15-0.60
mg/kg deksametazon IM/IV verilmelidir. Hastaneye yatirilarak izlenmelidir. Semptomlar
devam ederse ya da kdtiilesirse yogun bakim tinitesi yatisi diistintilmelidir.
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Pnomoni Komplikasyonlar:
Dr. Gokcen Dilsa Tugcu
Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1

Daha once saglikli olan gocukta, hastane diginda kazanilmis mikrobiyolojik ajanlara
bagli pnomoniye, pediatrik toplum kaynakli pndmoni denilmektedir. Toplum kaynakli
pnomoniler (TKP), uygun antibiyoterapi, asilar ve toplum sagliginda iyilestirmeler sayesinde
giderek siklig1 azalmakta iken ; 6zellikle 5 yas alt1 popiilasyonda halen en 6nemli morbidite ve
mortalite nedenlerinden biri olarak goriilmektedir. TKP insidansi prospektif ¢alismalarda 5 yas
altinda 32,8-33,8/10000, 16 yas altinda ise 14.4-14.7/10 000 olarak belirlenmistir.
Hospitalizasyon orani ise %9,5-%42 araliginda iken hospitalize hastalarda ortalama klinik
iyilesme yaklasik 9 giin siirmektedir. TKP lerde yatis kriterleri, 38,5 ve iizeri ates, takipne (slit
cocugu: >70, biiyiikk ¢ocuk: >50), solunum sikintis1 (inleme, retraksiyon, siyanoz, apne vb.),
besleneme ve dehidratasyon ve kapiller dolum zamaninin >2 sn olmasidir. Hospitalizasyon
gerektiren TKP’lerde ise yatis aninda %10 basit parapnomonik eflizyon eslik etmektedir.
Cocuklarda TKP, uygun tedavi ile cogunlukla diizelmekte iken, yaklasik %3’liikk parapnomonik
efiizyon, ampiyem, nekrotizan pnomoni, akciger apsesi ve bronkoplevral fistiil vb lokal
komplikasyonlar ile giden toplum kaynakli komplike pnémoniye (TKKP) doniismektedir.
TKKP, uygun tedavi ile diizelse de nadiren hospitalizasyon siiresinde uzama ile sepsis, septik
sok, multiorgan yetmezlik gibi sistemik komplikasyonlara neden olabilir. Invaziv pnémokokal
enfeksiyonlar PCV 13 asisi ile azalmis olsa da, S.pneumonia, PCV13 asisi sonrasi donemde
de, parapnomonik efiizyon, ampiyemin en sik nedeni olmaya devam etmektedir. S.pneumonia
ile beraber, Streptococcus pyogenes ve Staphylococcus aureus da TKKP etkeni olabilir. Daha
az siklikta ise Haemophilus influenzae, Mycoplasma pneumonia ve Pseudomonas aeruginosa
da etken olabilir. Immiin yetmezlikler, malniitrisyon, konjenital kistik akciger lezyonlar,
yabanci cisim aspirasyonlar1 TKKP nedeni olabilir; ancak daha c¢ok saglikli ¢ocuklarda
goriilmektedir. Hospitalizasyon Oncesi uzamis ates, asetominofen ve ibuprofen kullanimai; ilk
basvuruda 2 yas alt1 olmak, asimetrik gdgiis agrisi, yiiksek akut faz reaktanlari, 16kopeni, demir
eksikligi anemisi TKKP i¢in risk faktorii olusturmaktadir. Goriintiilemede akciger grafisi (AG)
ve USG ile konsolidasyon, plevral eflizyon, apse vb patolojiler goriilebilir. Nekrotizan
pnomoni, bronkoplevral fistiil vb komplikasyonlarin goriintiilenmesinde Bilgisayarlt Toraks
Tomografisi ¢ok degerli bilgiler verebilir. Tetkikleri sonucunda hastalara uygun antibiyoterapi
verilmesi ile TKKP de parapndmonik eflizyonlar ve nekrotizan pndmdooniler gerileyebilir,
akciger apsesi durumunda ise daha uzun siire antibiyotik verilmesi, gerekmektedir.
Semptomatik efiizyonlarda plevral drenaj ile alinan plevral sividan mikrobiyolojik ve
biyokimyasal tetkikler gonderilerek tedaviye yon verilebilir. Septasyanlar igceren eflizyonlarda
ise fibrinolitikler ve VATS uygulanabilir.

1. GBD 2016 Lower Respiratory Infections Collaborators. Estimates of the global,
regional, and national morbidity, mortality, and aetiologies of lower respiratory
infections in 195 countries, 1990-2016: a systematic analysis for the Global Burden of
Disease Study 2016. Lancet Infect Dis 2018; 18: 1191-210.

2. Pabary R, Balfour-Lynn IM. Complicated pneumonia in children. Breathe (Sheff)
2013; 9: 210-22.
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3. Pacilli M, Nataraja RM. Management of paediatric empyema by video-assisted
thoracoscopic surgery (VATS) versus chest drain with fibrinolysis: systematic review
and meta-analysis. Paediatr Respir Rev 2019; 30: 42-48.

4. Erlichman I, Breuer O, Shoseyov D, et al. Complicated community acquired pneumonia
in childhood: different types, clinical course,and outcome. Pediatr Pulmonol 2017; 52:
247-54.

5. de Benedictis FM, Kerem E, Chang AB, Colin AA, Zar HJ, Bush A. Complicated
pneumonia in children. Lancet. 2020 Sep 12;396(10253):786-798. doi:
10.1016/S0140-6736(20)31550-6. PMID: 32919518.
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Giincel Rehberler Esliginde Pnémoni Tedavisi
Gokcen Kartal Oztiirk
Izmir Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklar1 ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi

Pnomoni klinik olarak daha once saglikli olan bir ¢ocukta, hastane disinda edinilmis bir
enfeksiyon nedeniyle akciger parankiminde gelisen akut inflamasyonun Dbelirti ve
semptomlarmin varhigi olarak tanimlanmaktadir. Fakat pndémoni tanimi epidemiyolojik
ozellikler, insidans, sosyoekonomik durumlar ve antimikrobiyal kullanim kosullar1 gibi birgok
duruma bagh olarak farkli rehberlerde farkli sekilde tanimlanabilmektedir. Baz1 rehberler
okstirtik ve ates gibi klinik bulgulari tanima dahil ederken, diger rehberler radyolojik 6zellikler
veya laboratuvar bulgularini tanima dahil etmektedir.

Pnémoni cocuklarda enfeksiyona bagli 6liimlerin en biiyiik nedenidir. 5 yas altinda tiim
oliimlerin %]15’inden sorumludur. Diinya Saghk Orgiitii (DSO) 2017 yilinda 5 yas altinda
yaklagik 808,000 oliim bildirmistir. Her y1l 5 yas altinda yaklasik 500 ¢ocuktan 1’1 pnémoni
nedeniyle hastaneye yatirilarak tedavi edilmektedir. 5 yas altinda tahmini insidans1 gelismekte
olan iilkelerde 0.29 atak/yil, gelismis iilkelerde 0.05 atak/yildir. Diinya Saghk Orgiitii 2019
verileri incelendiginde iilkemizde pndmoni 0-1 yasta tiim Sliimler icerisinde 3. sirada, 1-4 yasta
4. sirada, 5-9 yas ve 10-14 yasta 5. sirada yer almaktadir. Bu nedenle 6nlenebilir bir 61iim nedeni
olan pnémoninin tan1 ve tedavisi olduk¢a dnemlidir.

Pnémoni tedavisinde en 6nemli basamaklardan biri etiyolojik ajanin tespit edilerek neden olan
mikroorganizmaya yonelik tedavilerin baglanmasidir. Fakat cocuklarda ekonomik kosullar, kan
kiiltiirlinde {lireme oranlariin diisiik olmasi, balgam kiiltiirii yetersizligi ve invaziv
girisimlerden (BAL, aspirasyon, biyopsi vb) kacinma gibi nedenler ile ¢cogu zaman etiyolojik
nedenlerin belirlenmesi miimkiin olmamakta ve tedavi c¢ogunlukla ampirik olarak
baslanmaktadir. Cocuklarda toplum kokenli pnomonilerde (TKP) etiyolojik ajanlar toplumdan
topluma ve yasa gore farkliliklar gostermektedir. Viriisler TKP’lerin  %30-67sini
olusturmaktadir ve en sik 5 yas altinda goézlenir. En sik neden olan viriis RSV dir.
Parainfluenza, influenza, metapnomoviriis, rhinoviriis, adenoviriis ve bocaviriis gibi viriisler
pnomoniye neden olabilmektedir. Vakalarin yaklasik 1/3’tinde virlis ve bakteriler birlikte
pnomoniye neden olmaktadir. Bakteriyel enfeksiyonlar ise daha ¢ok biiyiik yastaki cocuklarda
(6zellikle > 5 yas) gozlenmektedir. En sik S. pneumonia bakteriyel pnomoniye neden
olmaktadir. Cocukta pndmoni etiyolojisini en iyi dngoren parametre yastir. Cocuklarda farkli
yaslarda farkli etiyolojik ajanlar pndmoniye neden olur. Viriisler daha ¢ok kiicilik ¢cocuklarda,
bakteriyel enfeksiyonlar ise biiylik ¢ocuklarda gozlenir. Atipik mikroorganizmalar 5 yas
iistiinde etken olarak karsimiza ¢ikmaktadir.

Pnoémoni yonetiminde ilk karar hastanin ayaktan mi1 yoksa yatarak mi tedavi edilecegine karar
verilmesidir. Bunun i¢in hastalifin ciddiyetine/siddetine karar verilmesi, risk faktorlerinin
belirlenmesi ve olas1 prognozun gozden gegirilmesi gerekmektedir. Pndmoni bir¢ok rehberde
hafif, orta ve agir pndmoni olarak siniflandirilmaktadir. Rehberler hafif ve orta derecede
solunum semptomlart olan infant ve cocuklarin ayaktan tedavi ortamlarinda giivenle
yonetilebilecegini belirtmektedir. Bunun disinda 2 aym altinda tiim bebekler, 2 ayin iistiinde
olup pndmoni tanist alan bebeklerde hipoksi, solunum gii¢liigii bulgulari, takipne, toksik
goriiniim, agizdan beslenememe ve klinik durumun iyi olmadigi durumlarda hastaneye
yatirilarak izlemi Onerilmektedir. Bunun disinda orta ve siddetli pndmonisi olan olgularin,
S.aureus gibi viriilans1 yiiksek m.o ile enfeksiyon, bakteriyel ve viral enfeksiyon birlikteligi
olan c¢ocuklarda ve 3-6 ay arasinda bakteriyel enfeksiyon diisiiniilen olgularin hastanede
yatirilarak izleminin daha uygun olacagi belirtilmektedir. Ayaktan izlenecek olan olgularda
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ayrintili bir tedavi plani yapilmasi, ailelerin ates yonetimi, tedavi ve izlem konusunda
bilgilendirilmesi ve 48 saat sonra kontrole cagirilarak izlemi Onerilir. Hastaneye yatirilan
olgularin ise oksijenizasyonunun diizeltilmesi, destek (beslenme, sivi destegi, antipiretik ve
analjezik vb) tedavi ve antibiyotik tedavisinin planlanmasi uygun olacaktir. Cocuklarda
pnomoni tedavisinde inhaler tedavi, antitussif tedavi ve postural drenaj 6nerilmemektedir.

Antibiyotik tedavisi yas, klinik, laboratuvar ve radyolojik bulgular (viral/bakteriyel),
mikroorganizmalarin bolgesel ve mevsimsel prevalansi, risk faktorleri ve antibiyotik direnci
gozoniinde bulundurularak verilmektedir. Birgok rehberin ortak Onerisi dogrultusunda okul
oncesi donemde, hafif pnomoni ile ayaktan izlenen ve viral enfeksiyon diisiiniilen ¢ocuklarda
antibiyotik tedavisi onerilmemektedir. Fakat rehberler pndmoni tanist konan tiim ¢ocuklara
viral ve bakteriyel enfeksiyon ayrimi kesin olarak yapilamayan durumlarda antibiyotik
tedavisinin baglanmasini 6nermektedir. Amoksisilin dnceden saglikli, uygun sekilde agilanmus,
bakteriyel kaynakli, hafif/orta pnémonisi olan okul 6ncesi ¢cocuklarda ilk basamak tedavi olarak
kullanilmalidir. Diger tedaviler hastanin yasina, asilanma durumuna, pndmoninin siddetine,
ayaktan ve yatarak tedavi gerekisinimi ve toplumlara gore degismektedir.

Ayaktan tedavi i¢in 7-10 giinliik tedavi rejimleri Onerilirken son yillarda daha kisa tedavi
stirelerinin ayn1 derecede etkili olabilecegi ile ilgili ¢alismalar bulunmaktadir. Yatarak tedavi
icin (agir pndémoni) optimal tedavi siiresini degerlendiren randomize, kontrollii ¢calisma ve
gozlemsel calismalardan elde edilen veri yoktur. Tedavi siiresi hastaligin ciddiyeti ve iyilesme
hizina bagl olarak degismektedir. Genellikle > 14 giin tedavi 6nerilmektedir. Yatarak tedavi
uygulanan olgularda aktivite, istahin diizelmesi ve 12-24 saat siireyle ates olmamasi ile klinik
iyilesme durumunda, 12-24 saat siire ile oda havasinda SO: >%90 izlendiginde ve ayaktan oral
antibiyotik tedavi devam edecek cocuklar icin ebeveynlerin antibiyotikleri uygulayabildigini
gosterildigi durumlarda taburculuk agisindan degerlendirilmesi Onerilmektedir. Intravendz
tedaviden oral antibiyotik tedavisine gecisin ne zaman giivenli ve etkili oldugu konusunu ele
alan hi¢bir randomize kontrollii ¢alisma yoktur. Bu nedenle intravendz antibiyotik tedavisi alan
bir hastada, iyilesme olduguna dair net kanitlar varsa oral tedavi diisiiniilmelidir. Pndmoni ile
izlenen olgular 48- 72 saat sonra tekrar degerlendirilmelidir. Ates devam ediyor ve klinik yanit
yoksa uygun tedavi yeterli dozda kullaniliyor mu, tedaviyi uygun sekilde kullaniliyor mu
gozden gecirilmelidir. Gerekirse ek inceleme (laboratuvar, radyoloji, mikrobiyolojik inceleme
vb) yapilmali, direngli mikroorganizma varligi akilda tutulmali ve komplikasyon gelisimi
(plevral eflizyon, ampiyem, pndmotosel, apse vb) acisindan degerlendirilmelidir.

Pnomoni yonetiminde en 6nemli basamak pnomoninin Onlenmesidir. Bu amagla egitim,
beslenme, anne siitii kullanimi, el yikama, kalabalik yasam kosullarinin diizeltilmesi, sigara
kullaniminin 6nlenmesi ve asilama gibi konularin stiinde durulmasi ve gereken Gnemin
verilmesi gerekmektedir.
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Pulmoner Emboli Vaka Sunumu
Dr. Melih Hangiil
Gaziantep Cengiz Gokgek Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklart Hastanesi, Cocuk Gogiis
Hastaliklar1 Gaziantep/Tiirkiye

Giris

Pulmoner tromboembolism (PTE) ¢ocuklarda endogen veya eksojen nedenler ile pulmoner
arterin ya dallarinin tikanmasidir.! Cocuklarda eriskinlere kiyasla rolatif olarak daha nadir
goriilen bir hastaliktir. Ancak giiniimiizde ¢ocuklarda insidansinda artig gériilmektedir. Bunun
nedeni hastaligin farkindaliginda, santral ven6z kateder kullaniminda artis, cocuklardaki kronik
hastaliklarda yasam oraninin artmasi, hormaon replasman tedavi kullaniminda artis, obesite ve
non-invazif goriintileme yontemlerinin artmasidir. Klinik bulgularinin diger hastaliklar ile
kolay karigmasi ve az goriilmesi nedeniyle ¢cocukluk ¢aginda diistiniilmediginde tan1 koyulmasi
zordur. Cocuklarda giiniimiizde yeterli veriler olmamasi nedeniyle, klinik degerlendirilmesi,
tanisal yaklasim ve tedavi yonetimi gibi verilerin ¢ogu eriskin literatiiriinden elde edilmistir.
Ancak yetigkin popiilasyon ile karsilastirildiginda PTE insidansi, risk faktorleri, patofizyolojisi,
klinik bulgular1 eriskinlerden farklidir. Bu nedenle ¢ocukluk cagi PTE’sinin daha iyi
anlasilmasi i¢in Klinik ¢alismalara giiniimiizde ihtiya¢ bulunmamaktadir.

Akut solunum sikintisi ile acil servise basvuran masif pulmoner embolisi olan vaka
sunulmustur.

Olgu sunumu

17 yas erkek hasta daha onceden bilene bir hastalik 6ykiisii yok. Yaklasik olarak 2 hafta
oncesinde yiiksekten diismiis. Ayak bileginde fibula alt ucunda kirik olmus. Hastanin ayak ve
baldir bolgesi atele alinmis ve bes giin boyunca atelde izlendikten sonra ateli ¢ikarilmis. Sag
ayak gastrokinemus bolgesinde agrist olmasit nedeniyle doktora bas vurmus atela bagh
olabilecegi diisiiniilerek hastaya dikloron agr1 kesici verilerek eve gonderilmis. Eve gittikten
sonra verilen medikal tedavilere devam eden hastanin agrilarinin devam etmedigini ve yaklasik
olarak 3 giin sonra baslayan ani bigak saplanir tarzda gogiis agrisi gelismis. Eslik eden ates yok,
Okstiriik yok Sonrasinda dudaklarinda morarma olmaya baslamis ve hastanin nefes darligi
sikayeti olmus. Hasta 112 aragligi ile acil servise bagvurmus.

Fizik muayensi: Boy: 182 cm, kilosu: 82 kg, ates 37.2, saturasyonu %68, solunm sayis1 45/dKk,
kalp tepe atim1 127 atim/dk, kan basinc1 70/60. Genel durumu kétii siyanotik goriiniimde hasta
bilinci agik. Solunum sistemi muayenesinde belirgin takipnesi mevcut, solum sesleri 6zelikle
sagda azalmigti. Hastanin sag gastrokinemus bolgesinde sislik kizariklik ve 1s1 artist mevcuttu.
Hastanin homans bulgusu pozitifti.

Laboratuvar bulgulari: Hb:11.5 gr/dl, WBC: 9410, PLT: 246000, ANS: 6240, ALS:1890. CRP:
11,7, ESR:59, PCT 0.001, aPTT:23.1 PT:13.2, INR:1.02 , Trombin zamani: 21. 7 Antitrombin:
I11 76.5 , Fibrinojen 227.7, D-Dimer:2330 , NA: 143, K:5.3, Ca: 8.9. bobrek fonksiyon testleri
normal siirlardaydi. Kan gazi: Ph:7.23, PCo2: 54, P02:56 HC03:17.6. Hastanin ¢ekilen PAAG
sag akciger kosta ferniks siniis kapali minimal plevral efiizyon bulgusu vardi. Hastanin ¢ekilen
toraks bilgisayarli anjiografisinde sag ana pulmoner arter ve dallarinda multiple hipodens
dolum defektleri mevcuttu. Eko Ef %69 sag ventrikiilde yiiklenme bulgusu ve dilatasyon
mevcuttu. Doopler usg de popliteal vende akim azalmig trombus formasyonu izlenmistir.
Tartisma:

Hastanin klinik radyolojik bulgulari 6n planda disiiniildiigiinde pulmoner embolizim
diisiniilmiistiir. Hasta klinik olarak satabil olmamasi ve solunum yetmezligi bulgular1 da
olmasindan entiibe edilmis yogun bakim iinitesinde takibe alinmistir. Hastaya oOncelikle
trombolitik tedavi verilmistir. Litik tedavi sonrasinda ise heparin infiizyonu baslandi. aPTT,
PT ve INR degerleri takip edilerek infuzyon dozu ayarlandi. Takiplerinde hastanin solunum
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ve kan gazi degerleri diizeldi. Oksijen ihtiyaci azald1 ve kademeli olarak mekanik venitaslyon
ayarlar1 azaltilarak hasta ckstiibe edildi ve yiiksek akisli oksijen ile takip edildi. Paag
kontroliinde normal smirilarda ve kan gazi hastanin diizeldi. Oksijen destegi azaldi. Hastanin
heparin infuzyonu kesilerek clexan 2*80 mg tedavisi baslandi. Hastadan eslik edebilecek
hiperkoagulubiliteye neden olabilecek genetik nedenler icin tetkikleri planlandi. Hastanin
tedavisi warfarin 5 mg baslandi. Giinliik INR takibine gore hastanin warfarin dozu ayarlandi.
Hastanin INR si 2°nin tizerine ¢ikinca clexan kesildi ve warfarin ile devam edildi. Hastanin
gonderilen prot ¢ ve s degerleri normal olarak geldi protein 8 degeri 221 yiiksek olarak geldi.
Pediatri hematolijinin onerisi ile hastanin kontroliinde yeniden degerlendirilmesi planlandi.
Foktor 5 leiden, Antitrombin 3, PAI, degerleri normaldi. Hasta 1*10 mg coumadin tedavisi
verilerek poliklinik kontrolii ile taburcu edildi.

Cocukluk doneminde pulmoner embolinin insidansi kesin olarak bilinmemektedir.
Literatiirdeki ¢alismalarin kaynak, dizyan ve tasarimina gore farkli insidanslar bulunmustur.
Hastanede vyatan c¢ocuklarda PTE insidansi 8.6-57/100.000 olarak bulunmus, genel
popiilasyondaki insidans1 ise 0.14-0.9/100.000 bir insidans1 bildirilmistir.>® Yatan hasta
grubunda ve genel popiilasyon arasinda bu kadar fazla insidans farkinin bulunmas: ise
hastaligin kliniginin sesiz olmasi, yanlig tan1 konulmasi, bir kisim hastanin 3. basamak bir
merkezde takip ediliyor olmasi ve bu merkezdeki 6n tan1 yaklasiminda PTE diistiniilmesi ve
tan1 koymak igin gerekli olan ileri tetkiklerinin bulunmasindan kaynaklanabilir.

Cocuklardaki PTE de eriskinlerden farkli olarak genellikle emboliye yol agabilecek
predisposan bir faktér bulunmaktadir. Cocuklardaki PTE vakalarinin yaklasik olarak %4 {inde
alta yatan bir neden bulunmamaktayken eriskinlerde ise %30 vakada neden bilinememektedir.
Yapilan c¢aligmalarda c¢ocuk vakalarm %80-96’sinda en az 1 risk faktorii oldugunu
gostermektedir. Cocuklarda bazen altta yatan birden fazla risk faktorii olabilir. Bizim
anlattigimiz  vakda da altta yatan birden fazla predispozan faktér goriilmektedir
(immobilizayon, Faktor 8 yiiksekligi). Cocuklardaki PTE’nin en sik kazanilmis risk faktorleri
santral venoz katater (SVK) kullanimi, enfeksiyon, konjenital kalp hastaliklari, DVT, OKS
kullanimi,ve obezite gelmektedir. Konjenital trombofli hastaliklar1 protein c resistansi,
antitrombin 3 eksikligi, disfibrinojemi, faktor V leiden mutasyonu yada protrombin 2010A
mutasyonunu icermektedir.Genel olarak anti-kardiyolipin antikaru, antitrombin 3 eksilkligi,
heterozigot protrombin G20210A mutasyonu en sik bildirilen risk faktorleridir. Ayrica artmis
F8, fibrinojen lipoprotein a da tromboz riskini artirmaktadr.

Cocukluk doneminde semptomlarinin non-spesifik olmasi nedeniyle klinik bulgular ile PTE
tanis1 konulmasi eriskinlere gore zordur. Ozelikle gocuklarda pnomoni, kalp yetmezligi,
malignite gibi hastaliklarla karisir ve Klinisyenler tarafindan yanlis tan1 konulabilmektedir.
Eriskinlere gore daha geg tan1 konulmaktadir. Ortalama tani1 konulma siiresi ¢ocuklarda yapilan
bir ¢alismada 7 giine kadar uzamistir. Bizim vakamizda goriildigii gibi hastaligin tanist ilk
asamada konulamamis olup yaklasik olarak 4 giin sonra hastanin nefes darligi olmasi ile
konulmustur.

PTE tamsinda kullanilacak tanisal goriintiileme yontemleri akciger grafisi, bilgisayarl
tomografi anjiografi, pulmoner anjiografi, MR ve ekokardiyografidir. Pulmoner anjiografi,
PTE tanisinda altin standart yontemdir. Ancak ulagilmasi ve yapilmasi invaziv olmasi nedeniyle
giinlimiizde bilgisayarli tomografik pulmoner anjiografi (BTPA) birgok merkezde PTE tansi
diistiniilen ¢ocuklarda ilk segcenek tani yontemidir. Bizim vakamizda da tanimizi bu yontem ile
gerceklestirdik. EKO da ise hastanin eger kardiyak trombiisii varsa onun degerlendirmesini
saglar. Ayrica PTE sonucu gelisen sag ventrikiil etkilenimlerini yani sag ventrikiilde olan
disfonksiyonu, sag ventrikiilde genisleme, pulmoner hipertansiyona sekonder gelisen trikiispit
kapakta yetmezlik goriiliir.*® Ayrica invazif tamisal testlerin miimkiin olmadig1 ve acil
miidahalenin gerekli oldugu durumlarda masif PTE ve hemeodinamik instabilitenin
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belirlenmesinde 6nemlidir. Sag ventrikiiler disfonksiyonu PTE’nin siddeti ve mortalite ile
koreledir. Bizim vakamizda da sag ventrikiil foknsiyonlar1 bozulmustu.

Cocuklardaki PTE tedavisi igin mevcut oneriler, yeterli veri ve kanitlarin olmamasidan
genellikle eriskin hasta yonetimlerinden ve kiigiik pediatrik ¢alisma gruplarinda elde edilmistir.
Ancak yeni doganlarda ve ¢ocuklardaki fizyoloji, ilaglarin farmakolojik yanitlari ve trombozun
uzun vadeli sonuglar yetiskinlerden farklidir. Bu nedenle ¢ocuklarin tedavisini belirlerken
hastanin bireysel klinik durumu ve altta yatan risk faktorleri degerlendirilerek yapilmalidir.
Cocuklar igin gelistirilmis spesifik bir tedavi algoritmasi bulunmamaktadir. Tedavi yontemi
segmeden hastanin  Klinik durumunun ve hemodinamik insibiltesinin degerlendirmesi
gereklidir. PTE hastanin Klinik durumuna gore tedavi secenckleri antikogulan tedavi
(unfraksiyone heparin, diisitk monekiil agirlikli heparin, warfarin) trombolitik tedavi (alteplase,
streptokinaz, urokinase), trombektromi ve inferior vena cava filtrelerini igerebilir.*
Hemodinamik olarak stabil olan hastalar trombiisiin uzamasi veya posttrombotik
komplikasyonlarin  gelismesini 6nlemek i¢in antikogulan tedavi almasi gereklidir.
Unfraksiyone heparin (UFH) ve diisiik monekiil agirlikli heparin (DMAH) ¢ocuklarda en sik
baslangic tedavisinde kullanilan ilaglardir. Eger hasta klinik olarak stabil degil ve daha yiiksek
oranda kanam riski tasiyorsa antidotu olmasi1 nedeniyle ve kisa yar1 6mrii olmasindan UFH
kullanilabilir. Uzun donem idame tedavide ise daha ¢ok DMAH ve Warfarin tercih
edilmektedir. Klink olarak insitabil ve hemodinamisi bozulmus hastalarda farmakolojik
trombolisis yada cerrahi tromolektomi yapilabilir. Biz de vakamizda oncelikli olarak
hemodinamik olarak instabil olmas1 nedeniyle trombolitik tedavi ile baslayip daha sonrasinda
heparin, Clexan ve taburculuk sirasinda uzun donem tedavide warfarin ile devem ettik.
Pulmoner emboli ¢ocukluk déneminde nadir goériilen bir hastaliktir. Cocukluk déneminde
kliginin sesiz gitmesi ve farkli hastaliklar ile karisabilmesinden gézden kagabilmektedir. Ancak
zamanla klinisynelerin farkindaliginin artmasi, kronik hastalarin sag kalimimnin daha iyi olmast,
SVK kullaniminin yayginlagmasi, OKS kullanimi, obezite gibi nedenlerden dolay1 insidansinda
artts bulunmaktadir. Nadir goriilen bir hastalik olmasi nedeniyle birgok bilgi eriskin
caligmalarina dayanmaktadir. Bu nedenle tani algoritmasi, risk degerlendirmesi ve tedavi
metotlar1 agisindan genis tabanli klinik ¢alismalara giinlimiizde hala ihtiya¢ duyulmaktadir.
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Cocuk Gogiis Hastaliklarinda Zor Vakalar
Pinar ERGENEKON

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali

Olgu

10 yasinda iken biliyiime gelisme geriligi, dogumdan itibaren mevcut olan yagl ishal ve sik
tekrarlayan iist solunum ve alt solunum yolu enfeksiyonu nedeniyle basvurdugu merkezden
kistik fibrozis (KF) tanisi (ter testi: 40-45-60-70 mEq/L, konduktivite yontemiyle) almis olan
19 yasinda erkek hasta kronik ITP tanis1 da mevcut olmasi nedeniyle splenektomi 6ncesi goriis
almak iizere merkezimize bagvurdu. Ozgegmisinde 3 aylik itibariyle sik gecirilmis {ist solunum
ve alt solunum yolu enfeksiyonu, orta kulak enfeksiyonu ve yagl ishal oykiisii; yilda 4-5 kez
pnomoni nedeniyle yatis ve 4 aylikken gecirilmis febril konvulziyon dykiisii mevcut idi. 10
yasinda iken dis merkeze basvurmus olan hasta ter testi (40-45-60-70 mEqQ/L -konduktivite
yontemiyle ) yapilarak KF tanist almisti. Tarafimiza basvurdugunda solunum sistemi
muayenesinde dinlemekle bilateral ral ve ronkusleri mevcuttu, oda havasinda oksijen
saturasyonu % 95 idi. Akciger tomografisinde bronsektazisi ve batin muayenesinde
splenomegalisi mevcuttu. KF tim gen dizi analizinde ¢.3718-24 G>A mutasyonu saptanan
hastanin MLPA yontemiyle yapilan genetik analizinde delesyon duplikasyon saptanmadi. Ter
testi normal aralikta saptandi. Cocuk immunolojiye konsulte edilen hastanin Ig degerleri normal
aralikta idi ancak WES panelinde LRBA gen mutasyonu tespit edildi. LRBA eksikligi tanisiyla
hastaya abatecept tedavisi baglandi.

Lipopolysaccharide-responsive beige-like anchor proteini (LRBA) proteini, BEACH-WD40
protein ailesine aittir. 4931.3'te bulunan LRBA geni beyin, kalp, plasenta, karaciger, iskelet
kaslar1, bobrekler ve pankreas dahil olmak iizere cesitli organlarda eksprese edilir.Hastaliga,
LRBA geninin homozigot veya bilesik heterozigot mutasyonlarinin bir sonucu olarak LRBA
protein ekspresyonunun kaybi neden olur. LRBA proteini, CTLA4’iin hiicre i¢i hareketinde,
onu hiicre ylizeyine yonlendirerek 6nemli bir rol oynar. LRBA eksikligi, ¢ok diisitk CTLA4
ekspresyonuna da neden olur. Hastalarin ¢ogunda, agirlikli olarak diisiik IgA ve IgG ile birlikte
zayif as1 yanitlar1 mevcuttur. LRBA eksikligi, tekrarlayan sinopulmoner enfeksiyonlar,
hipogamaglobulinemi, lenfoproliferasyon ve otoimmiinite ile kendini gosteren, OR gecisli bir
immiin yetmezliktir.
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Granulamatoz Polianjitis Akciger Tutulumu Olgu Sunumu
Sanem Eryilmaz Polat
Ankara Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklart

Onalt1 yasinda kiz hasta 6ksiiriik, ates ve solunum sikintisi nedeni ile bagka bir merkezde
yatist sirasinda Cocuk Goglis Hastaliklari’na konsulte edildi. Hastanin Oykiisiine
bakildiginda Smith Kinsgmore Sendromu nedeni ile takipli olan hasta, Eyliil 2021 de
kulak akintis1 ve periferik fasial paralizi nedeni ile digs merkez KBB’ye basvurmus, yatis
yapilarak antibiyotik ve steroid tedavisi verilmis. Tedavi sonrasi degerlendirmede
operasyon karart alinmig ve timpanoplasti ve masteidektomi yapilmis. Hasta oral
antibiyotik tedavisi ile taburcu edilmis. Taburculuk sonrasi 2. haftada ates (en yiiksek
38.5°C) ve Oksliriik (produktif, giindiiz>gece) sikayeti ile tekrar bagvurmus ve
hastaneye yatirilmis. Bu donemde hasta pediatriye danisilmis. Ates ve oksiiriik nedeni
ile akut faz reaktanlar1 degerlendirilmis: Bk: 10380, ans7920, crp:60, sedim:37, covid
PCR: negatif, kan kiiltiirlinde gram pozitif sinyal olarak sonu¢lanmis. Balgam aerob
kiiltirinde {lireme olmayan hastanin abdominal ultrasonografisi normal ve
ekokardiyografisi normal sonuglanmis. Kolda agrist1 olmasi nedeni ile doppler
ultrasonografisinde kiibital venlerde yiizeyel tromboz saptanmis. Akciger grafisinde
dagimik yerlesimli noduler alanlar goriilmesi iizerine toraks bilgisayarli tomografi
cekilmis. Toraks BT sonucunda her 2 akcigerde daginik yerlesimli biyiikleri sag
akciger lst lob posterior segmentte 24.5-18.5 cm kaviter kalin duvarli lezyon alanlar
ve biiytikleri sol akciger iist lob anterior segmentte 21.5-18.5 mm daginik yerlesimli
birkac¢ adet solid noduler lezyon alanlar1 saptanmis. Hasta septik emboli Ontanisi ile
tedavi edilmis ancak buna yonelik aldig1 tedavi rejimlerine yanitsiz olmasi ve akciger
grafilerinde lezyonlarin progresyon gostermesi ve hastanin klinik seyrinin tiiberkiiloz
ile uyusmasi iizerine hastaya 4’1ii antitiiberkiiloz tedavisi baglanmis. Es zamanl olarak
hastadan akciger biyopsi 6rnegi alinmis. Hasta bu déonemde ¢ocuk gogiis hastaliklarina
danisildi. Akciger grafisinde infiltrasyon ve yogun effiizyon saptandi. Biyopsi sonucu
akciger parankiminde PMNL ve histosit baskin, az sayida dev hiicre malformasyonu ve
nerobiyoz alanlar1 bulunan, siipriiratif komponenti olan kronik inflamatuvar siireg ile
uyumlu olarak sonuglandi. Hastanin tetkiklerinden C-ANCA sonucu pozitif olarak
sonuclandi. Hastada akciger bulgulari, C-ANCA pozitifligi, vaskiilit (burun kanamalari
oykiisii), tromboz nedeni ile granulamatoz poliangitis diisliniildii. Ayrica hasta Smith
Kingsmore Sendromu’na neden olan mTOR mutasyonuna yonelik olarak da
immiinolojik olarak degerlendirmeye alindi. Hastaya pulse steroid tedavisi verildi,
sonrasinda idameye gecildi. Efuzyonu giderek geriledi. Antibiyotik tedavileri 21 giine
tamamlanarak kesildi. Antitiiberkiiloz tedavi kesildi. Siklofosfamid baslanma plam
yapildi. Hastanin izleminin 6. ayinda klinigi, akciger grafisi ve toraks BT sinde belirgin
diizelme saptandi.

Sistemik otoinflamatuvar hastaliklar, innate immun sistemin disregulasyonundan
kaynaklanan bir grup bozukluktur. Otoimmun hastaliklar ile temel ayrim noktalari;
sistemik otoinflamtuvar hastaliklar innate immun sistem, otoinflamtuvar hastaliklar ise
adaptif immun sistem etkilenmesi ile ilgildir.

Dogal immun sistemin ana hiicre tipleri monositler, makrofajlar ve nétrofillerdir,
adaptif immun sistemde ise T ve B hiicreler rol oynar. Sistemik otoinflamtuvar
hastaliklar i¢in tanimlayici kriterler; otoantikorlarin veya antijene 6zgii T hiicrelerinin
olmamasi ve provake edilmemis bir sistemik inflamasyon varligidir.
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Otoinflamtuvar hastaliklar ¢cogu vakada tek gen mutasyonlari ile giiclii bir genetik arka
plana sahiptir. Bubunla birlikte, poligenik ve multifaktdriyel de olabilirler. Otoimmun
ve otoinflamatuvar hastaliklar arasinda asikar farkliliklar olmasina karsin, bir¢ok
benzerligi de paylagsmaktadirlar. Her ikisinde de patolojik siire¢, kendi hiicrelerine
yoneliktir. Ayrica sistemiktirler, kas-iskelet sistem tutulumu goriiliir ve her ikisi de
monogenik ve poligenik hastaliklar1 igerir.

Dogal immun sistem antijen sunan hiicreler tarafindan adaptif bagisiklik sisteminin
etkinlestirilmesinde rol oynar. Boylece dogal immun sistem B ve T hiicre yanitim
tetikleyebilir ve dogal immun sistemin uzun siireli aktivasyonu otoimmun hastaliklara
neden olabilir. Ayrica dogal ve adaptif immun sistem arasindaki énemli bir baglanti
olan IL-1B otoinflamatuvar siiregleri yonlendiren ana efektorlerden biridirve aryica
adaptif immun sistemde T ve B hiicreler iizerinde de etkilidir.

Smith-Kingsmore sendromu (SKS) OMIM #616638, su ana kadar 23 hastada bildirilen
nadir  bir otozomal dominant bozukluktur. SKS mental retardasyon,
makrosefali/hemi/megalensefali, fasial dismorfizm ve ndbetlerle karakterizedir. Tiim
hastalarda mTOR geninin germ hatt1 veya mozaik mutasyonlari tespit edilmistir. mTOR
geni hiicre biiylimesi, hiicre proliferasyonu, protein sentezi ve sinaptik plastisitenin
anahtar diizenleyicisidir hiicre hayatta kalmas1 ve apoptoz icin kritiktir.

Rapamisinin mekanik hedefi (mTOR), hiicre biiylimesini ve metabolizmasin
diizenleyen evrimsel olarak korunmus bir sinyal yolunun merkezinde bulunan bir
kinazdir. mTOR, bir dizi hiicre i¢i ve hiicre dis1 uyarana yanit verir ve sirayla ¢coklu
hiicresel anabolik ve katabolik siiregleri kontrol eder. Aberran mTOR aktivitesi,
ozellikle sinir sistemi tizerinde derin etkisi olan ¢ok sayida hastalikla iligkilidir. mTOR,
farkli yukar akis diizenleyicileri tarafindan yonetilen ve farkli hiicresel etkilere sahip
olan mTOR kompleksi 1 (mTORC1) ve 2 (mTORC2) olmak iizere iki protein
kompleksinde bulunur. mTOR diizenleyicilerini kodlayan genlerdeki mutasyonlar,
"'mTOROopatiler’ olarak bilinen bir dizi nérogelisimsel bozuklukla sonuglanir. Vaskiilit
¢ocuklarda nadir goriilir. ARChiVe (A Registry for Childhood Vasculitis: e-entry)
calismasinda granulamatoz poliangitisin yeni pediatrik ANCA iliskili vaskdilit
vakalarmin ¢ogunu (%65) olusturdugunu gostermektedir. Ortalama tan1 yas1 14.2 yil
(aralik 4-17 yil)’dir. Hastaliin etiyolojisi tam olarak bilinmemektedir. ANCA varhigi,
immiinosupresif tedaviye yanit vermesi otoimmiin bir temelinin olabilecegini
diisindiirmektedir. ANCA, nétrofil graniil bilesenleri proteinaz 3 (PR-3-ANCA) ve
MPO-ANCA'ya yoneliktir. ANCA, sitokinle hazirlanmis nétrofiller tizerindeki bu hedef
antijenlerle etkilesime girer. Bu, notrofil aktivasyonuna ve ¢oklu sinyal yollari yoluyla
endotel hiicreleri ile etkilesime neden olur ve bu da enflamasyon, doku hasar1 ve toksik
iiriinlerin degraniilasyonu ile sonuglanir. GPA, AAV arasinda anti-PR-3-ANCA
spesifitesi ve grantilomlarin varligi ile ayirt edilir. Klinikte en belirgin prezentasyonlar
iist solunum yolu, alt solunum yolu ve renal tutuluma iliskindir. En sik basvuru
konstitlisyonel sikayetler (ates, halsizlik, yorgunluk, kilo kaybi; %89); pulmoner
tutulum (%80); kulak, burun ve bogaz (%80); ve renal (%75), g6z (%37), deri (%35),
gastrointestinal (%42), kas-iskelet sistemi (%57) ve sinir sistemi (%25)’ne iliskindir.
Pulmoner tutulumda en sik sikayetler dispne ve Oksiiriiktiir. Hipoksi goriilebilir.
Hemoptizi varliginda nekrozitan mukozal hava yolu tutulumu ve DAH agisindan dikkat
edilmelidir. Ses kisikligi, stridor, nefes darligi durumlarinda subglottik stenoz akilda
tutulmalidir. Siniizit, nazal septal {ilserasyon veya perforasyon, orta kulak iltihab,
mastoidit, isitme kaybi, oral iilserler ve uzun siiredir devam eden hastaligin 6zelligi olan
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burun kikirdagi hasari sonucu ortaya g¢ikan ‘saddle nose’ deformitesi’ goriilebilir.
Akciger grafisi ve toraks BT de en sik goriilen bulgular, sabit infiltrasyonlarin eslik
ettigi nodiiller, kavitasyonlar, mediastinal lenfadenopati, plevral efiizyonlar ve
pnomotorakstir. Sinlis CT iist hava yolu tutulumunu belirlemede faydali olabilir.
Solunum fonksiyon testi anormallikleri hastalarin %42’sinde goriiliir, obstriiktif veya
restriktif defektler olabilir. Fleksibl fiberoptik bronkoskopide mukozal eritem, 6dem,
iilserasyon, kanama, parke tasi olusumu, nodiiller, polipler, sinesi, hava yolu darlig1 gibi
bulgular orofarenksten bronglara kadar goriilebilir. GPA tamisi1 klinik bulgularin,
destekleyici serolojinin ve karakteristik histopatolojinin bir kombinasyonuna dayanir.
GPA i¢in standart tedavi, glukokortikoidler ve siklofosfamidtir. Diisiik doz haftalik
metotreksat veya giinlilk azatioprin remisyonda kullanilabilir. B hiicrelerine karsi
monoklonal bir antikor olan Rituximab, geleneksel sitotoksik tedaviye yanit vermeyen
siddetli refrakter hastalik icin etkilidir. Hava yolu lezyonlari, stenoz varligi sitotoksik
tedaviye yanit vermeyebilir. Intralezyonel kortikosteroidler en ¢ok diger cerrahi
miidahalelerden Once kullanildiginda etkilidir. Hastalarin %90'indan fazlasi kismen
veya tamamen indiiksiyon tedavisine yanit verir; ancak niiks siktir. Cocuklarda
bildirilen olimler akciger hastalig1 veya sepsis kaynakli iken, eriskinlerde malignite,
bobrek yetmezligi ve kalp hastaligidir.
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Tekrarlayan Akciger Enfeksiyonu Olan Cocukta Neler Diisiinelim, Nasil Yaklasalim?
Uzm. Dr. Tugba Ramash Giirsoy

Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Egitim ve Arastirma Hastanesi

Cocukluk caginda akciger enfeksiyonu, ayaktan tedavi edilen hastalarin %23’{inii, hastaneye
yatirilan hastalarin ilk yasta %33-50’sini, tiim yag gruplarinda ise %29-38’ini olusturmaktadir.
Akciger enfeksiyonu, yenidogan dénemi disinda enfeksiyon iligkili 5 yas alti 6liimlerin en
yaygin nedenidir. Saglikli ¢ocuklarin ¢ogu 6zellikle 2-4 yaglar1 arasinda ve krese gittikleri ilk
yil akciger enfeksiyonu ig¢in riski altindadir. Enfeksiyonlar1 tipik olarak sonbahar ve kis
aylarinda daha sik olmak {izere mevsimseldir ve c¢ogu kendi kendini sinirlayan viral
enfeksiyonlardir. Risk faktorii oykiisii olmayan, biliylime ve gelismesi normal olan, fizik
muayenesinde ek Ozellik olmayan ve uygun tedaviye hizli yanit verip tamamen iyilesme
gosteren ¢ocuklar i¢in gecirilen akciger enfeksiyonu sonrasinda ileri tetkik onerilmemektedir.
Enfesiyonun ciddi, persistan, tekrarlayict ve olagandisi patojenlerle olmasi gecirilen akciger
enfeksiyonu sonrasi erken arastirmayi gerektiren isaretlerdir.

Bir yil i¢inde radyolojik olarak belgelenmis iki veya daha fazla pndmoni atagi veya ataklar
arasinda normal bir akciger grafisi olan herhangi bir zamanda ili¢ veya daha fazla atak
gecirilmesi tekrarlayan akciger enfeksiyonu olarak tanimlanmaktadir. Yabanci cisim
aspirasyonu, kronik rekiirren aspirasyon (gastrodzofagial reflii, konjenital anomaliler, yutma
disfonksiyonu ve defektleri) gibi aspirasyon sendromlari, havayolu ve pulmoner
malformasyonlar (trakeobronkomalazi, pulmoner sekestrasyon, konjenital lobar amfizem,
konjenital pulmoner havayolu malformasyonu, pulmoner hipoplazi, bronkojenik kist vb),
konjenital kalp hastaliklari, solunum yolu sekresyonlarinin temizlenme bozuklugu (kistik
fibrozis, primer siliyer diskinezi, trakeobronkomalazi, sigara maruziyeti, i¢ ve dis ortam
kirliligi, enfeksiyona sik maruziyet ve kalabalik ortam), astim, kazanilmis havayolu basis1 (lenf
nodu, Kkitle, intraluminal sekresyonlar) gibi havayolu obstriikksiyonu ve immiinolojik
bozukluklar (primer ve sekonder immiin yetmezlikler, lokal immiinite bozukluklari)
tekrarlayan akciger enfeksiyonu nedenleridir.

Tekrarlayan akciger enfeksiyonu nedeniyle degerlendirilen ¢ocuklarda ayrintili 6ykii alinmast,
sistemik sorgulama ve fizik muayene 6nemli yer tutmaktadir. Olagandisi mikroorganizmalarin,
tekrarlayan akciger dis1 enfeksiyonlarinin, kronik rinosiniizitin ve/veya otitin, ¢ok ani baslayan
semptomlarin, kronik balgamli Oksiirliglin, uzamis beslenme siiresi, beslenme sirasinda
oksiiriik, kusma, yutma zorlugu ve reflii diisiindiiren semptomlarin, siirekli, araliksiz veya
kotiilesen semptomlarin  veya ailede agiklanamayan oOliim, ciddi enfeksiyonlar veya
multisistemik hastaligin varligi Oykiideki isaretlerdir. Biiylime-gelisme geriligi, takipne,
siyanoz, diisiik oksijen satiirasyonu, iist solunum yolu obstriiksiyon bulgular1 (adenotonsiller
hipertrofi, nazal polip), sabit monofonik ya da asimetrik wheezing, stridor (monofazik veya
bifazik), persistan raller, ronkiis, ekspiryum uzunlugu, suprasternal, interkostal, subkostal
retraksiyon, gogiis deformitesi, gogiis on-arka capi artis1, comak parmak, kardiyak, norolojik
veya diger sistemik hastalik bulgularinin varlig1 ise fizik muayenedeki isaretlerdir.

Tekrarlayan akciger enfeksiyonu olan ¢ocuklarda kistik fibrozis, primer siliyer diskinezi ve
tiberkiilozun dislanmasi, altta yatan akciger hastalig1r icin balgam kiiltiiri, fleksible
bronkoskopi, bronkoalveolar lavaj ve toraks bilgisayarli tomografi, iist solunum yolu
amomalileri i¢in laringoskopi, konjenital kalp hastaliklar1 i¢in ekokardiyografi, yutma ¢alismasi
(videofloroskopik  yutma testi, yutmanin fiberoptik endoskopik degerlendirmesi),
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gastrointestinal anomaliler ve gastrodzofagial reflii i¢in 6zofagus-mide-duodenum grafisi, pH
monitorizasyonu, endoskopi, gastrodzofageal sintigrafisi ve immiinolojik degerlendirme ile
tan1 konulmaktadir.

Tekrarlayan akciger enfeksiyonu olan c¢ocuklarda tedavinin amaci, erken tani ve tedavi ile
bronsektaziye ilerlemeyi ve akciger fonksiyon bozuklugunu engellemektir. Giincel-rutin
bagisiklama, booster pndmokok asisi, yillik grip asisi, tiiberkiiloz enfeksiyonunu, maruziyetini
azaltmak ve uygun sekilde tedavi etmek, antenatal dénemden itibaren tiitiin maruziyetinden
kacinmak, i¢ ve dis hava kirliligine maruziyeti en aza indirmek genel akciger koruyucu
stratejilerdir. Altta yatan hastaligin diizenli olarak gdzden gegirilmesi, izlenmesi ve tedavisi,
bakteriyel enfeksiyon ve inflamasyon dongiisiiniin kirilmasi, yeterli beslenme, genel hijyen ve
fiziksel aktivite tesvik edilmesi, varsa iligkili astim, gastrodzofageal reflii hastalifin1 tedavi
edilmesi, gerekliyse evde oksijen kullaniminin saglanmasi, pulmoner hipertansiyon veya sag
kalp yetmezligi gibi komplikasyonlarin tedavi edilmesi tekrarlayan akciger enfeksiyonu olan
cocuklarda tedavi segenekleridir. Stabil cocuklarda her 4-6 ayda bir ve spesifik tani
konulamayan ya da devam eden bulgular1 olan ¢ocuklarda ise daha sik kontrol 6nerilmektedir.
Her kontrolde balgam kiiltiirii ve mikroskobisi, uygulayabilen ¢ocuklarda solunum fonksiyon
testi ile hastalar izlenmelidir.

Kaynaklar

1) Patria MF, Esposito S. Recurrent lower respiratory tract infections in children: a
practical approach to diagnosis. Paediatr Respir Rev. 2013;14(1):53-60.

2) Brand PL, Hoving MF, de Groot EP. Evaluating the child with recurrent lower
respiratory tract infections. Paediatr Respir Rev. 2012;13(3):135-138.

3) de Benedictis FM, Bush A. Recurrent lower respiratory tract infections in
children. BMJ. 2018;362:k2698.

4) Dangor Z, Verwey C, Lala SG, et al. Lower Respiratory Tract Infection in Children:
When Are Further Investigations Warranted?. Front Pediatr. 2021;9:708100.

5) Everard ML. Paediatric respiratory infections. Eur Respir Rev. 2016;25(139):36-40.
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Olgu Sunumu
Dr. Beste Ozsezen

Sanlurfa Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk G6giis Hastaliklar1 Bilim Dali

Pulmoner hipertansiyon, pulmoner arter basinci ve pulmoner vaskiiler diren¢ degerlerinde
artisla seyreden, sag ventrikiil disfonksiyonu ve sol ventrikiil dolumunda azalma ve terminal
olarak kalp yetersizligine sebep olan ilerleyici bir hastaliktir. Sag kalp kateterizasyonu ile
belirlenen, istirahat durumundaki ortalama pulmoner arter basincinin > 25 mmHg olmasi
pulmoner hipertansiyon (PH) olarak tanimlanmaktadir. Cocuklarda pulmoner HT bes ana
grupta siniflandirilmaktadir. Bu gruplar sirasi ile pulmoner arteriyal hipertansiyon, sol kalp
hastaligina bagl pulmoner hipertansiyon, akciger hastaligi ve/veya hipoksiye bagli pulmoner
hipertansiyon, pulmoner arter obstriiksiyonuna bagli pulmoner hipertansiyon ve mekanizmalari
belirsiz ve/veya ¢ok faktorlii pulmoner hipertansiyondur. Pulmoner hipertansiyonda dispne,
egzersiz kapasitesinde azalma, bas donmesi, senkop, halsizlik, gdgilis agrisi, carpinti, kuru
oOksiiriik, kilo alamama, hemoptizi ve kalp yetmezligi bulgular1 goriilebilir. Fizik muayenede
siyanoz, comak parmak, sklerodaktili, raynoud fenomeni, dijital iilserler, takipne, g6giis duvari
deformiteleri, boyun venlerinde dolgunluk, 6dem asit, hepatomegali, S2’de pulmoner
komponentte sertlesme, pansistolik, diyastolik tflirlim, galo ritmi, raller ve ronkiisler
saptanabilir. Tanida dncelikle dykii ve fizik muayene bulgulari ile pulmoner hipertansiyondan
stiphelenilmesi ve EKG, EKO, akciger grafisi, toraks bilgisayarli tomografisi, solunum
fonksiyon testleri, kan gazi, kardiyak kateterizasyon, polisomnografi, genetik analiz ve
kardiyak manyetik rezonans goriintiileme tetkiklerinden faydalanilmaktadir. Tani igin altin
standart sag kalp kateterizasyonudur. Tedavide oksijen destegi, diiiretikler, ACE inhibitérleri,
beta blokerler, digoksin, kalsiyum kanal blokerleri, endotelin reseptdr antagnoistleri,
prostasiklin, inhale nitrik oksit ve fosfodiesteraz inhibitorleri kullanilmaktadir (1-2). Asagida
pulmoner arteryal hipertansiyon tanisi alan bir olgu tanimlanmaktadir.

Olgu Sunumu:

13 yas 9 aylik kiz hasta alt1 ay Once, giinliik fiziksel aktivitesine engel olmayan halsizlik ve
cabuk yorulma sikayetleri baslamis. Bu sikayetleri basladiktan dort ay sonra COVID-19
enfeksiyonu gegirmis olup akciger tutulumu olmadigr 6grenilmistir. COVID-19 enfeksiyonu
gecirdikten bir ay. sonra nefes darlig1 ve oksiiriik sikayetleri gelismis, sonrasinda hemoptizi
sikayeti eklenmistir. Bu sikayetlerle hastaneye bagvuran hasta COVID-19 pndmonisi 6n tanisi
ile ¢ocuk yogun bakim {initesine yatirilmistir. Hastanin alinan aile Oykiisiinde annesine
pulmoner hipertansiyon tanisi kondugu, annesinin kardesinin kizinda da pulmoner
hipertansiyon tanis1t oldugu 6grenilmistir. Hastaneye yatisinda yapilan fizik muayenesinde
takipneik, tasikardik oldugu oda havasinda oksijen saturasyonunun %85 oldugu, solunum
sistemi muayenesinde interkostal retraksiyonlari, bilateral ralleri, kardiyak muayenesinde 2/6
sistolik Ufiirimli saptanmistir. Labaratuvar incelemesinde l6kositozu, C reaktif protein
yiiksekligi ve metabolik asidozu olup, kardiyak enzimleri ve koagulasyon paramaterleri normal
saptanmustir. Hastanin aym1 donemde bakilan COVID-PCR sonucunun 2 kez negatif
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goriilmustiir. Hastanin ¢ekilen akciger grafisinde bilateral buzlu cam dansitesinde alanlarla
birlikte pulmoner konus belirgindir. Yapilan ekokardiyografisinde TY’ye gore hesaplanan
pulmoner arter basinct 50mmHg olup, konjenital bir kardiyak anomali eslik etmemektedir.
Pulmoner hipertansiyon ayirici tanisina yonelik c¢ekilen kontrasthi toraks BT’de akciger
parankim penceresinde interlobiiler septal kalinlagsmalar ve sentrilobiiler nodiiller, mediasten
penceresinde ise pulmoner arter ¢apinda artis saptanmistir. Pulmoner hipertansiyon etyolojisine
yonelik yapilan degerlendirmesinde herhangi akciger hastalifi veya romatolojik hastalik
saptanmamustir. Aile oykiisii de géz oniine alindiginda pulmoner hipertansiyona neden olacak
baska bir patoloji olmamasi nedeniyle hastaya pulmoner arteryal hipertansiyon tanisi
konmustur. Solunum yetmezligine yonelik hastaya non invaziv mekanik ventilatér destegi
verilmistir. Pulmoner hipertansiyona yoOnelik hastaya endotelin reseptor antagonisti
baslanmustir. Izlemde pulmoner arter basincinda artis olmasi iizerine tedavisine prostoglandin
inflizyonu eklenmistir. Prostoglandin inflizyonu baslandiktan sonra solunum sikintisinda artis,
kardiyak enzimlerde yiikselme, akciger grafisinde yeni gelisen pulmoner édem ile uyumlu
bulgular olmasi nedeniyle prostoglandin infiizyonu kesilmek zorunda kalmistir. Pulmoner
arteryal hipertansiyon genetik analiz sonucunda hastada BMPR2 heterozigot mutasyon
saptanmistir. Hastanin klinik durumunun prostoglandin infiizyonu baslandiktan sonra
kotiilesmesi goz oOntine alindifinda BMPR2 mutasyonu ile birlikte hastaya pulmoner
venookluziv hastalik tanis1 konmustur.

Pulmoner venookluziv hastalik periferik pulmoner venlerin intimasinin ilerleyici kalinlasmasi
ve fibrozisine bagl olarak olusan nadir bir pulmoner arteryal hipertansiyon nedenidir. Kesin
tanist patolojik bulgulara dayanmakla birlikte akciger biyopsisi c¢ok risklidir. Pulmoner
venookluziv hastalikta idiyopatik/ kalitsal pulmoner arteriyal hipertansiyona kiyasla daha hizli
ilerleyen ve pulmoner vazodilatorlere direngli bir pulmoner hipertansiyon goriiliir. Stirekli
intravendz prostaglandin 12 inflizyonu, pulmoner venookluziv hastalig1 olan hastalarda 6liimciil
pulmoner 6deme neden olmaktadir (3). Tek tedavisi akciger naklidir.

Kaynaklar:

1. Cilsal E. Pulmoner hipertansiyon klinik sinifla- masina giincel bakis. Kula S, editor.
Pediatrik Pulmoner Hipertansiyon. 1. Baski. Ankara: Tirkiye Klinikleri; 2021. p.8-14.

2. Woerner, C., Cutz, E., Yoo, S. J., Grasemann, H., & Humpl, T. (2014). Pulmonary
venoocclusive disease in childhood. Chest, 146(1), 167-174.
https://doi.org/10.1378/chest.13-0172

3. Takemori, W., Yamamura, K., Tomita, Y., Egami, N., Eguchi, K., Nagata, H., Shirouzu,
H., Ishikawa, Y., Nakajima, D., Yoshizawa, A., Date, H., & Ohga, S. (2022). Pediatric
pulmonary veno-occlusive disease associated with a novel BMPR2 variant. Pediatric
pulmonology, 57(5), 1366-1369.
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P-01 Cocuklarda Skolyozun Posterior Yaklasimla Diizeltilmesi Sonrasi Olusan
Hemotoraksin Yonetilmesi
Alparslan Kapisiz!, Cem Kaya!, Ramazan Karabulut!, Zafer Tiirky1lmaz®, Kaan Sénmez*
1 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi

Skolyozun, posterior diizeltme cerrahisine bagli hemotoraks insidansi1 %0.1 kadar az bildirilmis
olmasina ve literatiirde neredeyse tamaminin tedavisinin ek bir isleme gereksinim duyulmadan
gozlem olarak bildirilmesine ragmen, hemotoraks mortalite ve morbiditeye neden
olabilmektedir. Buna ek olarak ayni zamanda literatiirde skolyoz i¢in yapilan posterior
diizeltme sonrasi meydana gelen hemotaksin yonetiminde yeterince veri mevcut degildir.
Amag: Bu retrospektif ¢alismamizin amaci skolyoz i¢in yapilan posterior diizeltme sonrasi
olusan hemotaks vakalarimizi degerlendirmekti. Uygun etik onam alindiktan sonra 2016-2021
yillar1 arasinda skolyoz icin posterior diizeltme ameliyati geciren tiim pediatrik hastalarin
elektronik tibbi kayitlarin1 geriye doniik olarak inceledik. Posterior diizeltme cerrahisi
uygulanan 135 hastadan postoperatif hemotoraks gelisen 5 hasta calismaya dahil edildi.
Bulgular: Bes hastada postoperatif erken donemde hemotoraks gelisti. 5 hastanin doérdiine
ameliyat sonrasi ilk 24 saat i¢cinde gogiis tiipii takildi. bu prosediirler hemotoraksin etkin drenaji
ve komplikasyonsuz bir iyilesme ile sonuclandi. gdgiis tiipleri ortalama 3 giinde (2-4 giin)
cekildi. Besinci hastaya ameliyattan 3 giin sonra ultrason esliginde 8f pigtail kateter
yerlestirildi. Hastanin takibinde yeterli drenaj olmamasi ve klinik durumunun diizelmemesi
lizerine yasina uygun gogiis tiipii takildi. akciger grafisi veya BT taramasinda belirgin olan
plevral boslukta torakostomi tiiplinden drene edilemeyen hemotoraks mevcuttu. Bunun {izerine
hastaya dekortikasyon amaciyla torakotomi yapildi. Takip sirasinda herhangi bir komplikasyon
gelismedi. Sonug: Hemotoraks yeterince drene edilmediginde ciddi komplikasyonlara neden
olabilir; bu nedenle miimkiin olan en kisa siirede uygun boyutta bir gogiis tiipii takilmali ve
yeterli drenaj yakindan izlenmelidir.

Anahtar Kelimeler: hemotoraks skolyoz dekortikasyon posterior diizeltme cerrahisi
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P-02 Plastik Bronsit ve Human Bocaviriis: 3 Vaka Sunumu

Asli imran Yilmaz!, Ahmet Copur?, Havva Parlatan?, Gok¢en Unal®, Hanife Tugce Caglar?,
Abdullah Yazar?, Sevgi Pekcan®
1 Necmettin Erbakan Universitesi, Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
2 Necmettin Erbakan Universitesi, Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1
Anabilim Dali

Amag: Human Bocaviriis (HBoV) pozitifligi ve plastik bronsit (PB) birlikteliginin klinik
ozelliklerini aragtirmak ve analiz etmek. Olgu sunumu: Bu yazida 24-56 aylik 3 ¢ocukta Human
Bocavirlis (HBoV) enfeksiyonuna bagl plastik bronsit olgusu sunuldu. Hastalardan biri kiz,
digerleri erkekti. Hepsi Oksiiriik, takipne ve akut solunum yetmezIligi ile basvurdu. Hastalarin
fizik muayenesinde akciger seslerinde azalma duyuldu. G6giis rontgeni ¢ekildiginde, atelektazi,
hava hapsi ve konsolidasyon bulgular1 goriildii. Yabanci cisim aspirasyonu agisindan
siiphelenildi. Ikisine toraks bilgisayarli tomografisi (BT) ¢ekildi ve sol iist lob atelektazi
gorildii. Hastalardan biri solunum yetmezligi nedeni ile 3 giin entiibe edildi, takibinde derin
trakeal aspirasyon ile koyu, mukoid bronsiyal yapilarin seklini alan lezyon tespit edildi. Diger
hastalara rijit bronkoskopi yapildi ve bronsiyal plaklar ¢ikarildi. Inhalasyon tedavisi igin %7
sodyum kloriir soliisyonu ve dornaz alfa kullanild1 ve gdgiis fizyoterapisi yapildi. Hastalara
boca viriis PCR pozitifligi tespit edilene kadar intravendz antibiyotik verildi. Plaklarin patolojik
incelemesinde inflamatuar hiicrelerin yogunlugu izlendi. Hastalarda inflamasyonun tetikledigi
tip 1 plastik bronsit diisiiniildii. Bronsiyal plaklar ¢ikarildiktan sonra hastalarin klinik durumu
ve radyografik goriintiileri onemli Olglide diizeldi ve hastalarin tamami herhangi bir
komplikasyon olmadan tamamen iyilesti. Sonug olarak, PB nadir goriilen, degisken klinik
semptomlarla mortal seyirli olabilen bir hastaliktir. Tanimladigimiz vakalarda ajan olarak
HBoV saptadik. Bildigimiz kadartyla HBoV ve plastik bronsit birlikteligi ile ilgili vaka sunumu
yokur. HBoV’nun da masum olmadigim1 ve plastik bronsite neden olabildigi i¢cin akilda
tutulmasi gerektigini diisiiniiyoruz.

Anahtar Kelimeler: plastik bronsit,bocaviriis,yabanci cisim aspirasyonu
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P-03 Okul Cagi1 Cocugunda Nadir Goriilen Bir Durum: Dis Aspirasyonu

Busra Zeynep Yilmaz’, Sevgi Pekcan?, Gokcen Unal?, Asli imran Yilmaz?
1 Necmettin Erbakan Universitesi Meram T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar
2 Necmettin Erbakan Universitesi, Meram T1p Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar:

Yabanci cisim aspirasyonu (YCA), 6zellikle cocukluk doneminde ¢ogunlukla 6 ay ve 4 yas
arasinda, morbidite ve mortalitesi yliksek olan en sik goriilen solunum sistemi acillerinden
biridir. Solunum yoluna aspire edilen yabanci cisimler genellikle findik gibi organik
maddelerdir ve radyolojik olarak dogrudan goriintiilenemezler. Oykii genellikle siiphelidir ve
YCA’dan siiphe etmek hastanin tani almasi agisindan onemlidir. Hastanin ani baslayan
okstiriigiiniin olmas1 YCA tanist i¢in en spesifik semptomdur. Fizik muayenede YCA’nin
oldugu tarafta akciger seslerinde azalma, hirilt1 ve hisilti duyulabilir. Akciger grafisinde tek
tarafli havalanma artis1, atelektazi, mediastinal sift, infiltrasyon, yabanci cismin kendisi
olabilecegi gibi tamamen normal de olabilir. Yabanci cisimler genellikle sag akciger ana bronsa
yerlesme egilimindedirler. Bunun sebebi sag ana bronsun sol ana bronsa gore daha biiyiik
olmasi ve trakeadan 250 agiyla dallanmasidir. Tanis1 koyulmayan ve geciken YCA’lar asfiksi,
pndmoni, atelektazi veya bronsiektazi gibi ciddi komplikasyonlar ile bagvurabilmektedir. YCA
varligini en iyi dogrulayacak klinik ve radyolojik bulgular tartismalidir. Hastaya bronkoskopi
yapma karar1 esas olarak Oykiiye dayanir; fizik muayene ve radyolojik tetkikler taninin
desteklenmesinde rol oynar. Biz bu olgu sunumunda dis aspire eden 6 yasinda bir kiz hastay1
sunuyoruz. Bilinen hastalig1 olmayan 6 yasinda kiz hasta ates, oksiiriik ve nefes darlig1 sikayeti
ile bagvurdu. Fizik muayenesinde sag akciger alt zonlarda seslerde azalma ve krepitan ralleri
vardi, vital bulgulari normaldi. Yapilan arka-6n akciger grafisinde, belirgin havalanma farki
yoktu fakat sag alt bronsta sikistifi disiliniilen yabanci cisim izlendi. Hastanin 6ykiisi
derinlestirildiginde 3 ay 6nce kendi sallanan siit disinin yuttugu ve o donemden itibaren hiriltili
solunumunun oldugu; bir kere inhaler tedavi ihtiyacinin oldugu 6grenildi. Yabanci cisim (dis)
rijit bronkoskopi ile sag alt bronstan ¢ikarildi. Kontrol bronkoskopisinde herhangi bir bagka
yabanci cisim gozlenmedi. Hastanin kontrol arka-on akciger grafisi normal olarak
degerlendirildi. Takibinde sikayeti gerileyen, fizik muayenesi normal olan hasta sifa ile taburcu
edildi. Aspire edilen yabanci cisimlerin biiyiik bir kism1 besinlerden olussa da bizim olgumuzda
oldugu gibi farkli yabanci cisimler olabilir. YCA siklikla 4 yasindan Once goriiliir; ancak
olgumuzda oldugu gibi okul caginda ve her yasta ortaya ¢ikabilecegi unutulmamalidir.

Anahtar Kelimeler: dis, yabanci cisim, ¢ocuk
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P-04 Sistemik Jiivenil Idiyopatik Artrit Hastahginda Akciger Tutulumu

Cansu Ayten Tatar?, Erdal Atalay?, Miiserref Kasap Ciiceoglu?, Halime Biiyiiksahin®,
Meltem Erdal 3, Ozge Basaran?, Ezgi Deniz Batu Akal?, Ebru Yal¢in®, Deniz Dogru®, Yelda
Bilginer?, Ugur Ozgelik®, Seza Ozen?

1 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali
2 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk
Romatoloji Bilim Dal1
3 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dal1, Cocuk
Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1

Giris ve Amag: Sistemik jiivenil idiyopatik artrit (sJIA), cocukluk ¢aginin kronik ve inflamatuar
bir hastaligidir ve jiivenil idiyopatik artrit hastalarinin %10-20’sinde goriilmektedir. Makrofaj
aktivasyon sendromu (MAS) bu hastaligin en sik karsilasilan hayati tehdit eden
komplikasyonudur. Sistemik JIA hastalik komplikasyonu olarak veya tedavide kullanilan
ilaglarla iligkili olarak goriilen kronik parankimal akciger hastaligi siklig1 her gegen giin
artmaktadir. Yontem: Hacettepe Universitesi Cocuk Romatoloji ve Cocuk Gogiis Hastaliklari
Bilim Dali’nda sJIA tanisiyla izlenen ve akciger tutulumu olan 7 hasta ¢alismaya dahil
edilmistir. Hastalara ait veriler elektronik dosya kayitlarindan geriye doniik olarak
incelenmistir. Bulgular: Hastalarm 3’{i (%42,8) kiz olup sJIA median tan1 yas1 dorttii. Bes
(%71,4) hastada izlem sirasinda en az bir kere makrofaj aktivasyon sendromu gelisti. Hastalarin
4’linde (%57,1) kronik persistan, 3’linde polisiklik ve 1’inde monosiklik hastalik seyri
gozlendi. Hastalarin akciger tutulumu toraks bilgisayarli tomografi (BT) ile gosterilmis olup
sJIA tamsindan median 4 yil sonra gelistigi goriildii. Hastalarm tiimiinde peribronsial ve/veya
septal kalinlasma, 6 (%85,7) hastada buzlu cam dansiteleri, 2 (%28,5) hastada pulmoner
hipertansiyon bulgular1 ve 1 (%14,2) hastada kaviter lezyon saptandi. Solunum fonksiyon testi
5 hastaya yapilabildi. Bu hastalarin ikisinde obstriiksiyon ve restriksiyon bulgular1 bir arada
gozlendi. Bir hastaya bronkoalveolar lavaj yapildi. Notrofillerden zengin inflamasyon ve lipid
boyasi ile %70 kadar makrofajda yag birikimi izlendi. Hastalarin akciger tutulumlari agisindan
tedavi izlem siiresi median 4 yildi. Klinik ve radyolojik iyilesme FEV1’de diizelme veya
akciger grafileri ile degerlendirildi, takibe gelmeyen bir hasta haricinde hastalarin tiimiinde
iyilesme goriildii. Hastalarin tedavisinde tani aninda ilk se¢enek olarak steroid kullanildi ve
klinik izlemleri sirasinda hepsine biyolojik ajan tedavisi baslandi. Hastalarin akciger
tutulumlari agisindan tedavi izlem siiresi median 4 yild1. Klinik ve radyolojik iyilesme FEV1’de
diizelme veya akciger grafileri ile degerlendirildi, takibe gelmeyen bir hasta haricinde hastalarin
tiimiinde iyilesme goriildii. Tartisma ve Sonug: Hastanemizde sJIA tanisiyla izlenen ve akciger
tutulumu olan 7 hasta incelendiginde zor kontrol altina alinan, polisiklik veya kronik persistan
hastalik seyri gosteren ve en az bir kere MAS atagi dykiisii olan hastalarda izlemde kronik
parankimal akciger hastaligi gelisme ihtimali yliksek olarak yorumlanabilir. Bu hastalarda
akciger tutulumunun olabileceginin akilda tutulmasi ve hastalarin bu yonlerden de takip
edilmesi erken tan1 ve tedavi acisindan dnemlidir.

Anahtar Kelimeler: Kronik parankimal akciger hastaligi, sistemik giivenil idiopatik artrit
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P-05 Dursun Sendromunda ilk Defa Tanimlanan Bir Organize Pnémoni Olgusu

Deniz Mavi', Zeynep Reyhan Onay?, Sinem Can Oksay!, Giilay Bilgin?, Yetkin Ayhan?,
Saniye Girit*
1 istanbul Medeniyet Universitesi

GIRIS:Organize pndmoni; akut veya subakut hasara sekonder gelisen, respiratuar bronsiollerde
ve alveollarin i¢inde granulasyon dokusu gelismesi ile karakterize histopatolojik bir durumu
tanimlamaktadir. Primer (kriptojenik) ya da sekonder olarak ikiye ayrilir; kriptojenik organize
pnomoni idiopatik intertisyel akciger hastalig1 siniflamasinda yer alirken, sekonder organize
pnomoni bu durumu yol agabilecek cesitli hastaliklar ile gelisebilecek karakteristik akciger
bulgularini igerir. Bu hastaliklar 6zellikle bag dokusu hastaliklari, maligniteler, immun
yetmezlikler, ilaglar, radyasyon hasari, organ nakli gibi durumlarda meydana gelir. Spesifik
semptomlar gostermez siklikla kuru 6ksiiriik ve dispne ile kliniklere bagvururlar. Merkezimizde
agir konjenital nétropeni nedeniyle takip edilen ve tekrarlayan akciger enfeksiyonlar1 olan
hastada organize pnomoni gelismesini ve agir konjenital nétropenin nadir bir nedeni olan
G6PC3 mutasyonu (Dursun sendromu) gidisatini anlatmak istedik. OLGU: 15 yasinda kiz ¢ocuk
hematoloji kliniginden konjenital noétropeni nedeniyle takip edilmekteydi. Hastanin
ozgegmisinde 7 yasinda atrial septal defekt onarimi nedeniyle opere oldugu, 6 aylikken
pnémoni nedeniyle yogun bakim yatis1 oldugu ve tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonu
nedeniyle ¢oklu yatislart oldugu 6grenildi. Soyge¢misinde anne ve baba arasinda akraba evliligi
mevcuttu. Hasta astim nedeniyle takip edilmekte ve mevsim gecislerinde inhale flutikazon
propiyanat kullanmaktaydi. Tarafimiza 3 aydir giderek artma egilimi gosteren, egzersizle cabuk
yorulma ve kuru oksiiriik sikayetleri ile bagvurdu. Fizik muayenesinde; boy: 155 cm(25-50p),
kilo:36 kg(3p<), her iki bas parmakta ¢comaklagsma goriildii. Gogiisiinde operasyon skari ve
ozellikle yiiziinde yiizeyel venlerde belirginlesme mevcuttu. Hastanin yapilan solunum
fonksiyon testinde FEV1: %41 FVC: %62 FEVI/FVC: 80 TLC:83 DLCO: %62 saptandi.
Yapilan 6 dakika yiiriiylis testi 390 metre olarak sonuglandi. Cekilen kontrastli toraks
tomografisi organize pnodmoni ile uyumlu bulundu. Bunun iizerine sekonder organize pnémoni
etyoloji agisindan kollojen doku hastaliklarina yonelik tetikleri yapildi ve negatif saptanda.
Hastanin yapilan fiberoptik bronkoskopisinde yaygin bronsiektazik goriiniimii oldugu izlendi.
Bu asamada gonderilen klinik ekzon dizilemede hastada GP6C3 homozigot mutasyonu
saptandi. Hasta immunyetmezlik agisindan ¢ocuk immuninolojiye konsiilte edildi ve tedavisine
trimetoprim+sulfmetaksazol profilaksisi ve Intravendz immun globilin eklenmesi planlandi.
SONUC:Organize pndmoninin etyolojisine yonelik arastirmanin 6nemini belirtmek istedigimiz
bu ¢aligmada agir konjenital ndtropeninin nadir bir nedeni olan Dursun sendromunun; 6zellikle
tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonlar1 nedeniyle takip edilen, kardiak patolojiler,
tirogenital sistem anomalileri ve yiizeyel venlerde belirginlesme goriilen hastalarda akilda
tutulmasi gerektigini vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: Dursun sendromu, Konjenital nétropeni, Organize pndmoni
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P-06 Kistik Fibrozis Tanih ki Kardeste (CFTR) Geninde Saptadigimiz Yeni Bir
Mutasyon

Elif Arik', Ozlem Keskin®, Mahmut Cesur?, Ercan Kii¢iikosmanoglu*
1 Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi

Giris Kistik fibroz (CF), CFTR genindeki mutasyonlara bagli olarak Kistik fibroz transmembran
iletkenlik diizenleyici (CFTR) protein miktar1 ve/veya fonksiyonunun kaybinin neden oldugu
ilerleyici, yasami tehdit eden genetik multiorgan tutulumu olan bir hastaliktir. Giinlimiizde
CFTR geninin hastaliga neden olan 2000'den fazla varyant1 bulunmustur ve bunlarin etnik ve
cografi dagilimlan farkliliklar gostermektedir. Tiirkiye, genetikte genis bir cesitlilik yaratan
Avrupa ve Asya gdc¢ yollariin kavsaginda yer almaktadir. Yapilan ¢alismalar Tiirk hastalarda
KFTR mutasyonlarinin heterojen oldugunu gostermistir. Bununla birlikte, Tiirkiye'deki genetik
varyantlar hakkinda bilinenler oldukga sinirlidir. Biz de daha 6nce tanimlanmamig CFTR
geninde saptadigimiz novel mutasyonu: V1160X olan iki kardes olguyu sunuyoruz. Olgu
sunumlart Anne babalar1 arasinda birinci derece akrabalik Oykiisii olan ki kardeste CFTR
geninde saptadigimiz novel mutasyon: V1160X tespit edildi. Hastalardaki diger mutasyon
c.1055G>A 1idi. Olgu 1: 11 yasinda erkek hasta, ii¢c aylikken sik tekrarlayan ishal sikayetiyle
basvurdugunda etyoloji arastirilirken ter kloriir seviyesi 75 mEg/L olmasi lizerine KF tanisi
almis. Hastanin sekiz defa hastaneye yatis oykiisii mevcuttu ve sik tekrarlayan psddobartter
sendromu (PBS) ataklar1 oluyordu. Fekal elastaz degeri 100 olan hastada pankreas yetmezligi
ve AST, ALT yiiksekligi, hepatomegali mevcuttu. Hastanin bronsektazisi yoktu, solunum yolu
kiiltiirlerinde heniiz PA iiremesi olmamust1, son iki kiiltiirinde MRSA saptandi. Olgu 2: Iki
aylikken gelisme geriligi nedeniyle arastirilirken tani alan, terde kloriir seviyesi 107 mEg/L
olan 23 yasinda erkekti. Hastanin hepatomegalisi, sik tekrarlayan PBS ataklar1 mevcuttu. Bir
y1l once prerenal akut bobrek yetmezligi nedeniyle nefroloji servisinde yatis1 oldu. Hastada
bronsektazi yoktu, solunum yolu kiiltiirlerinde heniiz PA tiremesi olmamisti. Sonu¢ Mutasyon
tanimlamasi, CFTR modiilator tedavileri i¢in uygun hastalar1 gdsterir ve doktorlara tedavi
modaliteleri saglayarak KF hastalarinin hayat kalitesini arttirip yasam sanslarini arttirir. Bu
nedenle, yeni yapilan g¢aligmalar mutasyona 6zgii CFTR modiilator tedaviler gelistirdikce
genetik analiz yapilarak farkli cografi bolgelerdeki CFTR mutasyonlarinin ortaya ¢ikarilmasi
ve raporlanmasi hayati 6nem arz etmektedir.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis, novel mutasyon, V1160X
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P-07 Covid-19 Pandemisi Kistik Fibrozisli Cocuk Hastalarin Acil Servis Bagvurularini
ve Hastane Maliyetlerini Etkiledi mi?

Eyliil Pinar Cakirl, Pelin Asfuroglu’, Zeynep ilksen Hocoglu’, Songiil Tomar Giineysu?,
Oksan Derinoz Giileryiiz?, Tugba Sismanlar Eyiiboglu', Ayse Tana Aslan'

'Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye

2 Gazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Acil Bilim Dal1, Ankara, Tiirkiye

Giris ve Amag: Kistik fibrozis (KF) beyaz irkin en sik genetik hastaligi1 olup sik acil bagvurusu
gerektirebilir. COVID-19 pandemisi siireci KF hastalarinin hastane basvurularinda degisiklige
neden olabilir. Calismamiz ile KF hastalariin pandemi oncesi iki y1l ve pandemi siiresince
cocuk acil servisine basvuru sayilari, sebeplerini ve hastane maliyetlerini karsilagtirmay1
amacladik. Yéntem: Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali’nda
takip edilen KF hastalariin 01.01.2018- 11.03.2022 tarihleri arasinda ¢ocuk acil poliklinik
basvurular1 hastane bilgi sisteminden degerlendirildi. Pandemiden onceki iki yil ve pandemi
stiresince bagvuru sayilari, sikayetleri, muayene bulgulari, acil serviste yapilan tetkikler ve
midahaleler, hastane yatis gereklilikleri, hastane maliyetleri retrospektif olarak arastirildi ve
pandemi Oncesi ve siirecinde karsilastirildi. Bulgular: Toplam 65 KF hastanin 32’sinin dort
yilda cocuk acil servis basvurulart oldugu goriildii. Bu 32 hastanin ortalama giincel yas1 9,3+5,2
yildi. Hastalarin 17°si (%53,1) erkekti. Hastalarin 9’u yalnizca pandemi 6ncesi donemde, 8’1
yalnizca pandemi siiresince ve 15’1 hem pandemi 6ncesi hem de pandemi siiresince acile servise
bagvurmustu. Acil servise bagvuran hasta sayisinda pandemi Oncesi ve silirecinde anlamli
farklilik saptanmadi (p=0,717). Hastalarin pandemi Oncesi acile basvuru sayisi ortalama
1,5+1,6, pandemi siiresince 1,4%1,5 idi; anlamli fark saptanmadi (p=0,942). Hastalarin acil
servise en sik basvuru nedeni pandemi oncesi donemde %54,2, pandemi siiresince %65,2
solunumsal nedenlerdi. Gastrointestinal sistem bulgulartyla basvuru pandemi 6ncesi %37,5,
pandemi stirecinde %17,4 gorildil ve istatistiksel anlaml fark saptandi (p=0,020). Pandemi
stirecinde acil servise basvuran 2 kistik fibrozis hastast COVID tanisi aldi. Pandemi 6ncesi 10
(%41,7), pandemi siiresince 16 (%69,6) hasta acil servisten klinige yatirildi. Pandemi 6ncesi ve
sonrasi sirasiyla hastane yatisi nedenlerinde pulmoner alevlenme %31,3 ve %73,9 (p=0,001),
gastrointestinal bulgular %62,5 ve %]17,5 (p=0,001) olarak saptandi. Hastalarin acil servis
basvuru maliyeti pandemi Oncesi ve siirecinde sirasiyla ortalama 631,0+1317,3 (0-4785) ve
1848,9+4033,2 (0-16717) Tiirk lirastydi. Maliyet agisindan pandemi siirecinde artig goriilse de
istatistiksel anlamli fark saptanmadi (p=0,097). Tartisma ve Sonu¢: Pandemi doneminde
hastane basvurular1 genel olarak azalmasina ragmen KF hastalarinda pandemi doneminde acil
servis bagvurularinda belirgin degisiklik saptanmamistir. Hastaneye basvurularinin neden
oldugu kurum maliyeti pandemi siirecinde artig goriilse de anlaml1 degisiklik saptanmamustir.
Hastalarin bagvuru sikayetleri pandemi doneminde daha sik pulmoner alevlenmedir. Pandemi
stirecinin kronik hastalig1 olan hastalarin acil servis bagvurularina etkisi olmadig: diisiiniilebilir.

Anahtar Kelimeler: Kistik Fibrozis, COVID-19 pandemi, acil servis basvurusu
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P-08 Radyokontrast Madde Uygulamasi Sonras1 Agir Anafilaksi: iki Olgu

Sinem Polat Terece!, Gizem Koken!, H. Ilbilge Ertoy Karagol®, Arzu Bakirtag®
1 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Alerji Bilim Dali

Giris ve Amag: Diisik osmolaliteli non-iyonik radyokontrast maddelerle (RKM)
hipersensitivite reaksiyonlar1 yliksek osmolaliteli iyonik olanlara gore daha nadirdir. Burada
diistiik osmolaliteli non-iyonik iki farkli RKM ile anafilaksi gelisen iki olgu sunulmustur. Olgu
1: Subdural hematom tanisiyla Beyin Cerrahi Klinigi'nde izlenen 17 yasinda kiz hasta anjiografi
sirasinda gelisen reaksiyon nedeniyle damsildi. Oykiisiinden anjiografi sirasinda arter ici
Iyoheksol (Omnipol®) verilir verilmez yaygin iirtiker, dudaklarinda anjioddem gelistigi;
yutkunma giicliigli ve nefes darligi yasadigi 6grenildi. Bu esnadaki vital bulgularindan;
solunum sayisi: 32/dakika, oksijen satiirasyonu: %96 (oda havasinda), kalp tepe atimu:
140/dakika, kan basinci: 60/40 mmHg idi. Hasta intramuskiiler adrenalin, serum fizyolojik
infiizyonu, intravendz metilprednizolon ve difenhidramin tedavisi ile hizla diizelmisti. Hastanin
0z ve soyge¢misinde bilinen atopik hastalik ve ilag alerjisi Oykiisli yoktu. Hasta iyoheksole
bagli agir anafilaksi olarak degerlendirildi. Hastaya ilag alerjisi bilgilendirme kart1 olusturuldu.
Olgu 2: On yasindaki kiz hasta toraks tomografisi sirasinda gelisen reaksiyon nedeniyle Cocuk
Gogiis Hastaliklar1 tarafindan damisildi. Tomografi sirasinda ven i¢i loversol (Optiray®)
verildikten hemen sonra yaygin iirtiker, nefes darligi, kasint1 ve hipotansiyon (75/50 mmHg)
gelistigi; intramuskdiler adrenalin, intravendz metilprednizolon ve difenhidramin tedavileri ile
alerjisi dykiisii yoktu. loversol ile yapilan prik ve intradermal testleri negatifti. Hasta ioversole
bagli agir anafilaksi olarak degerlendirildi. Hastaya ilag alerjisi bilgilendirme kart1 olusturuldu.
Sonug: Diisiik osmolaliteli non-iyonik RKM’lerle daha az hipersensitivite reaksiyonu gelistigi
bilindiginden giinliik pratikte daha ¢ok tercih edilmektedir. Ancak iki olgumuzda da oldugu
gibi diisiik osmolaliteli non-iyonik RKM’lerle de agir anafilaksi goriilebilecegi akilda
tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: anafilaksi, ¢ocuk, radyokontrast madde
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P-09 Homozigot G542X Mutasyonlu Bir Infantta; Yogun Paraziter Enfestesyonlar
Mukozal Immun Yetmezlikle lgili Olabilir mi?

Giilay Bilgin', Zeynep Reyhan Onay", Yetkin Ayhan *, Sinem Can Oksay", Deniz Mavi,
‘Nurhan Kasap*, Ozlem Cavkaytar', Saniye Girit!
1 Medeniyet Universitesi Goztepe Prof. Dr. Siileyman Yal¢in Sehir Hastanesi

Amag: Kistik fibrozisin (KF) klinik bulgularinin temel nedeni olan Kistik Fibrozis
Transmembran Regiilator (CFTR) genindeki mutasyonlar; sik bilinen organ etkilenimi yani1 sira
akcigerdeki epitelyal dogal bagisiklik fonksiyonunu da etkileyerek bakteriyel, viral, paraziter
ve mantar enfeksiyonlar ile kendini gosterebilir. Bu vakada, G542X homozigot mutasyonu
olan ve alisilmadik sekilde firsatgr viral, fungal, ¢coklu paraziter enfeksiyonlar ile seyretmesi
nedeniyle bozulmus dogal mukozal immiin fonksiyonun etkinliginin sorgulandigi 4 aylik hasta
tartistlmistir. Olgu sunumu: Yenidogan doneminde IRT yiiksekligi nedeniyle yapilan ter testi
pozitif ve genetik analizinde homozigot ¢.1624G>Tp.(Gly542Ter) (G542X) varyasyonu
saptanan hastaya KF tanis1 konulmustur. Bagvurusunda giinde 8-9 kez olan yaglh kivamda
aralikli kanli veya beyaz renkte olan diskilama ve kusma sikayetleri mevcuttu. Fizik
muayenesinde; kilosu ve boyu 3p altinda, takipneik (dss:40/dk), subkostal ¢ekilmesi ve 2/6
sistolik Uflirlimii, hepatomegalisi ve sagli deride seboreik dermatiti vardi. Dogdugundan beri
tekrarlayan sepsis ve pndmoni tablolariyla uzun siire hastanede kalmis ve persistan ishal,
aralikli kanli ve akolik gayta, kusma, kilo alamama yakinmalariyla takip edilmisti. Agir
kolestatik karaciger hastalig1 olan hastanin tetkiklerinde periferik kanda hipereozinofili, MPO
ve PR3 ANCA pozitifligi saptandi. Ursodeoksikolik asit ve pankreatik enzim replasmani ile
bulgular1 kontrol altina alinamayan ve kilo kayb1 devam eden hastada eslik eden gida alerjisi
saptanmadi. Toraks tomografisinde sag orta lob lateral segment periferinde 1cm fokal nodiiler
konsolidasyon tespit edildi. Bronkoskopisi yapilan hastanin bronkoalveoler lavaj sivisinda
CMV ve Pneumocystis jirovecii pozitifligi saptandi. Birinci ayindan beri hipereozinofilisi olan
hastanin Ascaris IgG, Toxocara IgG, Strongiloides IgG diizeyleri yiiksek bulundu. Anti-viral
ve anti-paraziter tedavilerle hipereozinofilisi gerileyen hastada ANCA pozitifligi ¢apraz
reaksiyon olarak degerlendirildi. Immiinolojik tetkikleri normal saptanan ancak klinik agir
enfeksiyonlarla seyretmesinin temelinde mukozal bariyerde immiin disfonksiyon olabilecegi
diisiiniilen hastaya IVIG tedavisi baslandi ve izleminde klinik diizelme elde edilerek,
enfeksiyon siklig1 azaldi. Sonug: Literatiire ve su anki bilgilerimize gore KF’de bu kadar yogun
viral ve paraziter enfeksiyon varligi alisgitimadik bir durumdur. Ozellikle KF’li hastalarda sik¢a
s0z edilen Th17 sinyalizasyon bozuklugunun ayni zamanda paraziter hastaliklara da yatkinlik
yarattig1 bilinmektedir. Hipereozinofilisi olan birden fazla parazitle enfekte olan vakalarda
zeminde mukozal bariyer ve mukozal immunite ile ilgili ileri arastirmalara ihtiya¢ oldugunu
diisiiniiyoruz.

Anahtar Kelimeler: G542X, Kistik Fibrozis, Hipereozinofili, Mukozal immunite, Parazitler
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P-10 Teknolojik Cihaza Bagimh Cocuk Hasta Poliklinigi

Hale Molla Kafi!, Selguk Uzuner?, Erkan Cakir?
1 Bezmialem Vakif Universitesi Hastanesi

Son yillarda ara ara kullanilmaya baslanan “’Teknoloji bagimli ¢cocuk’” yada > Teknolojik
cihaza bagiml ¢ocuk hasta’’ kavrami genel olarak solunum, beslenme ve kas iskelet sistemi
destegi teknolojik medikal yontem ve cihazlarla desteklenen, giinliik yasamlarini bu cihazlara
bagli olarak siirdiiren hasta ¢cocuklar1 kapsamaktadir. Bu hastalar genelde multdisipliner takip
yapilan merkezlerde birden fazla tibbi birim tarafindan takip edilmekteler. Ingiltere’de yapilan
bir ¢alismada, 1994 ve 2010 yillar1 arasinda, ev tipi mekanik ventilatér uygulanan ¢ocuk
hastalarin prevalansinda 20 kat artis oldugu ve 6,7/100.000’a ulastig1 saptanmustir (1).

Ulkemizdeki bu hastalar saglik hizmeti almak icin hastanelerin acil servislerine bagvurmaktalar.
Hastalarin acilden ilgili birimlere yonlendirilmeleri konusunda c¢esitli zorluklar yaganmaktadir.
Ayrica tibbi cihazlarla birlikte ve tekerlekli sandalye veya sedyeyle gelmeleri, enfeksiyonlara
kars1 savunmasiz olmalar1 yiiziinden diger boliimlerin sirasinda beklemeleri daha zordur.

Bu zorluklar bu tiir hastalara hizmet veren ayri bir poliklinik hizmetine ihtiyaci ortaya
cikarmistir. Hastanemizde dort yildir “’Teknolojik cihaz bagimli ¢ocuk hastalara’’ 6zel hizmet
veren poliklinik hizmetinden bahsedecegiz.

Poliklinik ekibi bir uzman doktor, bir asistan doktor, bir anestezi teknikeri ve iki hemsireden
olusmaktadir. Islem odasinda bir adet sedye, puls oksimetre ve nabiz monitdrii, biri acil olmak
iizere li¢ adet malzeme arabasi, seyyar soglirme cihazi, hastane otomasyon sistemine bagl {i¢
adet bilgisayar, tibbi malzeme lavaj lavabosu, el yikama lavabosu, iki pencere,sarf malzeme ve
evrak dolabi mevcuttur. Poliklinikte ortalama 10 hasta/ giin bakilmakta. Hastalar, aciliyet
durumuna gore igeri alinir. Hasta sedyeye yatirilir, monitorize edilir ve doktor tarafindan
muayene edilir. Asistan doktor hastane bilgi sistemine hastanin dykiisiinii ve fizik muayenesini
girer, primer tanilarin ICD kodlarin1 girer ve yapilan islemleri kaydeder, gerektiginde tetkik
ister, Hastanin plan ve Onerileri not eder, gerekli ilag ve malzeme recetelerini yazar.

Trakeostomi kaniilii ve gastrostomi katateri, NG sonda degisimi doktor tarafindan
yapilmaktadir. Hastalarin bakimi yapilirken, onlara refakat eden aile fertleri veya bakicilarina
doktor tarafindan birebir egitim verilir. Ev tipi ventilatore bagli hastalarin cihaz ayarlar1 kontrol
edilir. Islem yapilan hastalarmn miisahede odasinda vital bulgulari, komplikasyon durumlari
acisindan takip edilirler. Ileri tetkik veya tedavi gereken durumlarda hasta yatisa ya da acile
yonlendirilir, ilgili boliimlere konsiilte edilir.

Tiirkiye’de “’teknolojik cihaz bagimli ¢ocuk hasta’” poliklinigi konusunda ciddi bir ihtiyag s6z
konusudur. Hastalarin biitiinciil hizmet alabilecekleri bir birime ihtiya¢ duymaktadirlar.
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P-11 Kronik Oksiiriikte Siirpriz Bir Bulgu; Plastik Bronsit

Hanife Busra Kiiciik *, Erkan Cakir !
1 Bezmialem Vakif Universitesi Hastanesi

Giris: Plastik bronsit (PB); brons agacinda dallanan rijit mukus tikaglarinin olugmasi sonucu
gelisen ciddi bir akut solunum yolu hastaligidir. Alerjik hastalik dykiisiintin yoklugunda artan
serum IgE bulgusu, alerjik bir reaksiyonun mukus tikaglarinin olusumuna katkida bulundugunu
distindiirir. PB, kistik fibrosis, astim,pulmoner enfeksiyon ve siyanotik konjenital kalp
hastaliklar1 gibi sistemik hastaliklarla iligkili olabilecegi gibi idiyopatik de olabilir. Burada
bilinen alerji 0ykiisii olmayan , uzun siireli medikal tedaviye cevapsiz, direngli reaktif hava
yollar1 agisindan arastirilmasi sonucunda plastik bronsit tanisi alan bir olgu sunulmustur. Olgu
sunumu: 6 yasindaki erkek hasta 2.5 aydir devam eden oksiirlik, dispne sikayetleri ile dis
merkezde diizenli, etkin dozda antibiyoterapi ve inhaler steroid tedavisine ragmen kliniginde
diizelme olmamasi iizerine poliklinigimize basvurdu. Fizik bakisinda; solunum bulgusu olarak,
bilateral wheezing, ekspiryumda uzama, ve yogun ronkusleri mevcuttu. Hastanin yasina gore
persantilleri normal araliktaydi. Hemogrami, akut faz reaktanlar, ter testi, immunglobinleri,
IgG ve lenfosit alt gruplari normal olarak sonuglandi. Hastanin akciger grafisinde sol akciger
ist-orta lobunda yaygin atelektazilerinin goriilmesi {tizerine ¢ekilen kontrastli toraks
tomografisinde solda belirgin hava hapsi ve atelektazilerinin goriilmesi {izerine etiyolojiyi
aydinlatmak amaciyla bronkoskopi yapildi. Hastanin bronkoskopisinde, mukus tikacinin
bronglarin seklini aldigi goriildii. Alinan materyalin patolojik incelemesinde yogun mukus,
eozinofil, 16kositler, Charcot Leyden kristalleri, Chursman spiralleri goriilmiis olup plastik
bronsit ile uyumlu bulundu. Hiicre blogu kesitlerinde fungus hifalarina benzeyen yapilar
goriildii. Hastanin bronkoalveolara lavaj kiiltiirli normal ancak mantar kiiltiiriinde aspergilus
species lremesi oldu. Allerjik bronkopulmoner aspergilloz (ABPA) tanis1 ekarte edildi.
Hastaya oral steroid tedavisi ve antifungal tedavi verildi. Takiplerinde hem radyolojik hem de
klinik olarak tam iyilesme gozlendi. Sonug¢ olarak; plastik bronsit ¢ocukluk caginda nadir
goriilen bir tan1 olup etkin medikal tedaviye ragmen klinik iyilesme g6zlenmeyen ve persistan
atelektazileri olan hastalarda akilda tutulmali ve erken bronkoskopi yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: plastik bronsit, ¢ocuk,
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P-12 Yenidoganda Nadir Bir Solunum Sikintis1 Nedeni: Scimitar Sendromu

Selcuk Uzuner !, Muhsin Kefci 1, Hanife Busra Kiigiik %, Yal¢iner Erdogan !, Y1ilmaz
Yozgat ?, Erkan Cakir *
1 Bezmialem Vakif Universitesi Hastanesi
2 Medipol Universitesi Hastanesi

GIRIS: “Scimitar” sendromu sag akciger hipoplazisi ve anormal pulmoner venlerin vena kava
inferiyora agilmasi ile karakterize nadir bir hastaliktir. Gogiis radyografisinde sag akciger alt
bolgesi ile kalp arasinda ’ Tiirk palasi “’adi verilen orjinal bir goriintii olusturur. Diger
anomalilerle birliktelik g0Osterir; bunlar en sik sag akciger hipoplazisi, kardiyak
dekstropozisyon, sag akcigerin anormal sistemik arteriyal dolagimi, pulmoner sekestrasyon ve
atriyal septal defekttir. Olgu sunumu : 20 yasinda saglikli anneden 39 gestasyonel haftada 3100
gram (AGA) olarak dogan erkek bebek, antenatal takiplerinde ; 2.diizey USG’ de kalpte 1liml
kardiyomegali, minimal sol aks kaymasi, sagda miyokardiyal fibroelastozis saptanmis olup
soygeecmisinde Ozellik yoktu.Hasta dogum sonrasi takiplerinde solunum sikintisinin gelismesi
iizerine yenidogan yogun bakim {initesine alindi. Olgunun fizik muayenesinde; genel durumu
orta — kotii, inlemesi , burun kanadi solunumu, subkostal , suprasternal c¢ekilmeleri vardi.
Oskiiltasyonda solunum sesleri sagda belirgin sekilde azalmis idi. Kalp muayenesinde tifiirim
saptanmamakla birlikte S2 ¢iftlesmesi mevcut idi. Bakilan 4 ekstremite tansiyonlari ve pre-post
duktal oksijen saturasyonunda anlamli bir fark gozlenmedi. Cekilen akciger grafisinde sag
hemitoraksin sola gore belirgin derecede az havalandigi, kostodiafragmatik siniis digsinda
yaygin hiperdens goriiniimii vardi. Ayrica sag kalp kontiirii net segilemiyordu. Sol hemitoraksta
minimal infiltrasyon mevcuttu. Takiplerinde postnatal 7.giinilinde solunum yetmezIligi gelismesi
iizerine entlibe edildi ve grafisinde sag akcigerin tama yakin havalanmadigi goriildi.
Takiplerinde ekstlibasyon zorlugu yasanan hastadan etiyolojiye yonelik yapilan bronkoskopi
sonucu; trakeadan itibaren sari- yesil renkli piiriilan sekresyonla tikal1 , sag ana brons iist ve alt
lob brons agizlarinin distan basi1?, malazi? etkisi ile tama yakin daralmig oldugu goriildii.
Tanisal amagh yapilan kontrasth toraks BT sonucunda sag pulmoner ven vena kava inferiora
acilmakta ve sag akciger hipoplazik ve her iki akciger arasinda gecisini gosteren ‘’Horseshoe
lung’’ imaj1 izlenmekte olup hasta Scimitar sendromu olarak degerlendirildi. Hastanin
ekokardiografik ve anjiokardiyografik incelemesi yapildi. Anjiografik incelemede scimitar
venin sag akciger orta ve alt loplarinin pulmoner ven6z doniisiinii alip Vena kava inferiora drene
ettigi izlendi (video 1). Scimiter ven agzinda obstriiksiyon izlenmedi. Fakat inen aortaya yapilan
kontrast madde enjeksiyonunda Trunkus Coeliacus’tan ¢ikan ve sag akciger alt lobuna giden
genis sekestran arter (4 mm) goriildii. Hastanin hemodinamik bozuklugunun en 6nemli nedeni
olarak bu sekestran arter varlig1 kabul edildi. Bu sekestran arter Amplatzer Vasculer Plag 4
(5x10.5 mm) cihaz ile kapatildi (video2). Hasta trans kateter kapatma islemden 6 saat sonra
solunum ihtiyac1 gerileyerek ekstiibe edildi. Takiplerinde klinik olarak iyilesme gozlendi.
Sonug ; Scimitar sendromu , yenidogan doneminde nadir tanist konulabilen bir hastaliktir . Bu
tani, sag tarafli “atelektazi” diizelmediginde veya kalbin dekstropozisyonu, sag akciger
hipoplazisi olan olgularda diisiiniilmelidir. Prognoz, eslik eden bulgularin varligina baglidir ve
bu olgularda erken yogun bakim ihtiyaci gelisebilmektedir

Anahtar Kelimeler: scimitar, pulmoner sekestrasyon, ¢cocuk
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P-13 Asemptomatik (CPK) Yiiksekliginin Nadir Bir Nedeni : Seftazidim Avibaktam

Hilal Seda Yilmaz?, Sevgi Pekcan?, Gokgen Unal?, Asli imran Yilmaz?
1 Necmettin Erbakan Universitesi Meram T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar
2 Necmettin Erbakan Universitesi, Meram T1p Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar:

Kreatinfosfokinaz ( CPK) , ATP'nin yenilenmesinden sorumlu bir kas enzimidir. Kas
giicsiizliigli veya miyalji sikayetleri ile bagvuran hastalarda miyopati ve rabdomiyoliz a¢isindan
CPK o6nemli bir yer tutmaktadir. Ancak kas hastaliklar1 ile ilgili olmayan ya da kas ile ilgili
semptomlart (kramp, spazm, yorgunluk vb.) bulunmayan bir hastada da tesadiifi olarak CPK
yiiksekligi saptanabilir. Asemptomatik CPK yiikselmesini degerlendirirken, egzersiz durumu
mutlaka ekarte edilmelidir. CPK yiikselmesinin nedenleri arasinda endokrin bozukluklar
metabolik bozukluklar, maligniteler, néromuskuler nedenler, travma — egzersiz ve ilaglar yer
almaktadir. Biz de bu olguda bronkoalveolar lavaj ( BAL) kiiltiirlerinde iiremeleri olmasi
nedeniyle sik hastane yatisi olan seftazidim avibaktam tedavisi alan asemptomatik CPK
yiiksekligi saptadigimiz 2,5 yasinda erkek hastay1 sunuyoruz . 2,5 yasinda trakeostomili erkek
hasta ates, sekresyonlarda artis ve solunum sikintist sikayeti ile bagvurdu. Hastanin
0zgeemisinde 27 hafta ikiz esi dogum Oykiisli , prematuriteye bagl intrakranial kanamasi ve
hidrosefalisi olan bu durumlara bagli ventrikuloperitonel santi vardi. Ayrica 6zgegmisisnde
epilepsi ve kronik akcigeri vardi. Hastanin kullandig1 ilaglar arasinda antiepileptikler, inhaler
tedavi ve gecici hipogamaglobulinemi agisindan IVIG tedavisi yer almaktadir Soy gecmisinde
anne baba arasinda akrabalik yok, ailede kas hastalig1 yoktu. Fizik muayanesinde solunum
sesleri kaba, SP02:90 , solunum sayis1:50/dk idi. Diger sistem muayenelerinde 6zellik yoktu.
Hastanin alinan BAL kiiltiirtinde 100,0000 koloni Serratia marcescens liremesi olmasi iizerine
antibiyograma gore hastaya seftazidim avibaktam tedavisi baslandi. Tedavinin 7. gliniinde rutin
bakilan tetkiklerinde CPK degeri 79754 U/l ( 39-308 ) olarak geldi. Hastanin immobil olmasi
Ve egzersiz yapmamasi, travma ve aile Oykiisliniin olmamasi etyoloji agisindan bizi ilaglara
yonlendirdi. Hastanin seftazidim avibaktam tedavisi kesilerek CPK degeri izlendi. Ilag
kesildikten sonra 3. giinde dramatik diisiis goriildii ortalama 3 hafta sonunda CPK normal deger
araligina geldi. Diger biyokimya degerleri normal araliktaydi. CPK yiiksekligi yapan ilaglar
siklikla kemateropatikler, statin grubu ilaglar, alkol, kolsisin ve kafein grubudur. Seftazidim
avibaktam direncli gram negatif enfeksiyonlara kars1 gelistirilmis yeni ajanlardandir ve direngli
mikrorganizmalar gelistikce kullanimi artmaktadir. CPK yiiksekligine neden olan ilaglar
arasinda seftazidim avibaktama litaratiirde rastlamadigimiz i¢in dikkat ¢ekmek istedik.

Anahtar Kelimeler: CPK, ¢ocuk, seftazidim avibaktam
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P-14 Kistik Fibrozisli Cocuk Hastalarda Covid-19 Enfeksiyonu

Mehmet Mustafa Ozaslan', Meral Barlik?, Fevziye Coksiier?, Bahar Girgin Dindar?, Figen
Giilen?, Esen Demir?
1 Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
2 Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1

Giris ve Amag: Koronaviriis pandemisi tiim Diinya’da derin bir etki yaratti. Hafif iist solunum
yolu enfeksiyonundan solunum yetmezligi gibi agir tablolara neden oldugu gozlendi.
Calismamizda Kistik fibrozisli (KF) ¢ocuklarda covid-19 enfeksiyonun demografik verilerini
incelemeyi hedefledik. Yontem: Calismaya Ege Universitesi Cocuk Hastanesi’nde diizenli
takip edilen ve Nisan 2020- Nisan 2022 yillar1 arasinda Covid-19 enfeksiyonu gegiren Kistik
fibrozis (KF) hastalar1 dahil edildi. Hastalarin yas, cinsiyet, genetik mutasyon, hastane yatisi,
tedavi stiresi, solunum fonksiyon testleri, asilari, kolonizasyonlari, bagvuru semptomlari
kaydedildi. Bulgular: Kistik fibrozis tanisi olan ve diizenli izlenen 128 hastadan 20’si (%15.6)
Covid-19 enfeksiyonu gegirdi. Covid-19 tanisi biitiin hastalarda per pozitifligi ile konuldu.
Hastalarin 14’1 (%70) erkekti. Ortalama yas 98448 ay idi (min 6-max 204). Hastalarin 5’i
(%25) hastanede yatirilarak tedavi edildi. Ortalama yatis siiresi 11£2 giindii. Hastalarin
12’sinde (%50) temas Oykdisii vardi. Asilanma durumlarina bakildiginda ii¢ hasta (%14.3) tek
doz, ii¢ hasta (%14.3) iki asiliydi. Bes hasta (%25) asemptomatikti. Bagvuru sikayetleri; ates
12 (%60), oksiiriik 9 (%45), dispne 6 (%30), miyalji 4 (%20), bulanti-kusma 3 (%15) idi. Ter
testi ortalamalar1 75.9+18.8 mmol/L ve eslik eden komplikasyonlar; allerjik bronkopulmoner
aspergillozis (ABPA) (%15) ve diyabet (%10) idi. En sik goriilen mutasyonlar; Homozigot
delta F508 5 (%20), heterozigot delta F508 4 (%16), c2052 delA 3 (%12) seklindeydi.
Hastalarin Covid oncesi ortalama FEV1 degerleri %70.6+11.8, FVC %74+14.6, Covid sonrasi
FEV1 degerleri %64.3+14.8, FVC %62+14.6 idi. Hospitalize edilen ii¢ hastada (%60)
Pseudomonas aeruginosa ve Staphylococcus aureus kolonizasyonu, iki hastada (%40) Staff
aureus kolonizasyonu vardi. Yatis endikasyonu olmayan birer hastada (%6.7) P.aeruginosa ve
S.aureus kolonizasyonu mevcuttu. Yatirilarak izlenen hastalarin yogun bakim thtiyaci olmadi
ve tamami nazal kaniil ile oksijen aldi. Tartigma ve Sonug: Bilindigi gibi Covid-19 enfeksiyonu
cocuklarda hafif bulgularla seyretmektedir. Kistik fibrozis hastalarinda, solunum bulgular
stabil seyredenlerde oksijen ve hastaneye yatis ihtiyaci olmazken, solunum fonksiyonlar diistik
seyreden, bakteri kolonizasyonu olan, diyabet ve ABPA komplikasyonlar1 olan hastalarin
hospitalizasyon gereksinimi nedeniyle, risk grubunda dikkatli olunmalidir.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis, Covid-19, Cocukluk ¢ag1
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P-15 Nadir Goriilen Intersitisyal Akciger Hastaligi; Pleuroparankimal Fibroelastozis

Melih Hangiil', Ahmet Ulusan?, Sibel Cangi®
1 Gaziantep Cengiz Gok¢ek Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklar1 Hastanesi Cocuk Gogiis
Hastaliklar1 / Gaziantep
2 Gaziantep Universitesi T1p Fakiiltesi Gogiis Cerrahisi Anabilim Dali
3 Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali

Giris: Intersitisyal akciger hastaliklar1 cocukluk déneminde olduk¢a nadir olarak goriilen bir
hastaliktir. Bir ¢ok hasta tan1 almadan aylar dncesinde baslayan Oksiiriik, progresif ilerleyen
nefes darligi, efor dispnesi ile tan1 almaktadir. Pleuroparankimal fibroelastozis (PPFE), dispne,
oksiiriik ve tekrarlayan pnomotorakslara neden olan plevral, subplevral ve parankimal hastalik
ile karakterizedir. PPFE, otoimmiin bozukluklar, tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlari,
kemoterapi ve transplantasyon ile tetiklenebilir. Progersif nefes darligi, efor dispnesi, okstiriigii
olan ve semptomlar1 basta astim olarak degerlendirilip tedavi edilen nadir goriilen bir PPFE bir
olguyu sunduk. Olgu sunumu: 12 yas kiz hasta yaklasik 3 yildir nefes darligi olmasi nedeniyle
dis merkezde astim nedeniyle takip edilmis. inhale steroid tedavisi verilmis. Nefes darligi
sikayetleri devam etmesi nedeniyle hasta ¢ocuk gogiis hastaliklar1 poliklinigimize basvurdu.
Covid-19 pandemisi olmasi nedeniyle de hasta 1 yildir kontrollerine gitmemis ve diizenli olarak
ilaglarii kullanmiyor. Hastanin giin gectikce artan eforla olan bir nefes darligi mevcut ve eslik
eden bir kuru Oksiiriik sikayeti vardi. Son bir yil igerisinde kilosunun %10 bir kaybetmis.
Hastanin radyolojik goriintiisii ve klinik bulgular1 degerlendirildiginde apekslerde fibrozis,
plevrada kalinlasmasi ve parankimde yer yer fibrotik alanlar1 6n planda PPFE diislinerek
hastaya akciger biyopsisi yapildi. Biyopsi tanist PPFE ile uyumlu olarak geldi. Tartigma:
Intersitisyal akciger hastaliklar1 ¢ocukluk déneminde nadir olarak goriilen hastaliklaridir.
Progresif nefes darligi, oksiiriik, efor dispnesi olan ve verilen tedavilere ragmen klinik bulgular
diizelmeyen hastalarda ayrici tanida akilda tutulmalidir. Bu olguda 6zelikle tipik klinik ve
radyolojik bulgulari olan idiyopatik PPFE olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Intersistisyal akciger hastaligi, Cocuk , nefes darlig
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P-16 Primer Siliyar Diskinezi Klinik Bulgulari ile Karisabilen Nadir Goriilen Immun
Yetmezlikli Bir Olgu: Tap-1 Gen Mutasyonu, Bare Lenfositik Sendrom Tip -1

Melih Hangiil', Ugur Giimiis?
1 Gaziantep Cengiz Gok¢ek Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklart Hastanesi Cocuk Gogiis
Hastaliklar1 Gaziantep
2 Dr. Ersin Arslan Egitim Arastrima Hastanesi Tibb1 Genetik Tan1 Merkezi Gaziantep

Giris Primer silyer diskinezi anormal silyer fonksiyon nedeniyle infantil donemden itibaren
baslayan kronik sinopulmoner enfeksiyonlarla karakterizedir. Kesin tan1 konula bilmesi i¢in
hastalara yiiksek hizl1 video mikroskopi, elektron mikroskopi, nazal nitrik oksit diisiik olmasi
hastalik nedeni olan bialelik mutasyonun saptanmasi gerekmektedir. Tekrar eden kronik
sinopulmoner enfeksiyonlari olmasi nedeniyle ayirici immun sistem yetmezlikleri ayirici tanida
akla gelmesi gerekmektedir. Major histo-uyumluluk kompleksi (MHC) smif I eksiklik
sendromu, hiicre i¢i peptit antijen sunumunda ¢ok énemli bir rol oynayan antijen sunumu (TAP)
geni ile iliskili peptit tasiyic1 kompleksindeki mutasyonlarin neden oldugu nadir bir birincil
immiin yetmezliktir. Bugline kadar birka¢ vaka bildirilmistir. Tekrarlayan sinopulmoner
enfeksiyonlar ve cilt ilserleri, sendromun ana Ozellikleridir. Tekralayan sinopulmoner
enfeksiynou olan kolaylikla primer silyer diskinezi ile karisilabilecek nadir bir hastalik olan
TAP1 genindeki mutasyon olan bir olguyu sunduk. Olgu sunumu: 14 yas kiz hasta kronik
balgamli oksiiriik, tekrar eden akciger enfeksiyonlari, otit ve siniiziti olmasi nedeniyle hasta
yillardir primer silyar diskinezi diisliniilerek takip edilmis. Hasta kontrol amagl olarak ¢ocuk
gogiis hastaliklar: poliklinigimize bagvurdu. Term dogan hasta ilk defa 40 giinliikken pnémoni
nedeniyle hastaneye yatirtmis. Daha sonrasinda kronik balgamli okstiriik tekrar eden otit,
sinliziti nedeniyle takip edilmis. Kronik orta kulak iltithabi nedeniyle kulagina tiip takilmus.
Yapilan ter testinde CL 15, kistik fibrozis genetik analizi normal gelmisti. Cekilen toraks
tomografisinde sol alt lopta pnomonik degisimler mevcuttu belirgin bir bronsektazik degisim
goriilmedi. Hastanin daha 6nciiden PCD yonelik yapilmis herhangi bir tetkiki olmamasi ve altta
yatabilecek herhangi immun yetmezlik yonelik olarak West analizi gonderildi. TAP1 geninde
[C.1312C>T, p.(Arg438*) | homozigot mutasyon bulundu. Bu sonug ile hasta Bare lenfositik
sendrom Tip 1 olarak degerlendirildi. Tartisma: TAP1 eksikligi, siddetli kronik sinopulmoner
enfeksiyonlarin ve graniilomatdz cilt tutulumu ile ¢ok nadir goriilen bir primer immiin
yetmezliktir. Sasirtic1 bir sekilde, bu hastalar hiimoral immiin yetersizliklerde gortildiigii gibi
bakteriyel enfeksiyonlara karst savunmasizdir. Tekrar eden sinopulmoner enfeksiyonlar olmasi
nedeniyle de ¢cocuk gogiis hastaliklart polikliniginde takip edigimiz primer silyar diskinezi, ve
ksitik fibrozis gibi hastaliklar karigmasi olasidir. Tekrarlayan enfeksiyonlara bagli kronik
sinopulmoner komplikasyonlarda ¢ok nadir de olsa MHC simif I eksikliginin akilda tutulmasi
gerektigi sonucuna vardik.

Anahtar Kelimeler: Primer siliyar diskinezi, immun yetmezlik, Bare lenfositik sendrom Tip-
1
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P-17 Cocukluk Cag Intersitisyal Akciger Hastahklar: ve Immun Yetmezlik:
Néroendokrin Hiicre Hiperplazili iki Olgu

Melih Hangiil', Hamdi Kale?
1 Gaziantep Cengiz Gok¢ek Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklar1 Hastanesi, Gaziantep
2 Dr. Ersin Arslan Egitim Arastirma Hastanesi Tibb1 Genetik Tan1 Merkezi Gaziantep

Giris: Noroendokrin hiicre hiperplazisi (NEHI), karakteristik klinik, radyografik ve histolojik
ozeliklere sahip nadir ¢ocukluk cag1 intersitisyal akciger hastaliklarinin formudur. Onceleri
kalic1 bebeklik takipnesi ve daha sonra hava yollarinda artan sayida néroendokrin hiicrenin
biyopsi bulgularinin tanimlanmasindan sonra NEHI olarak adlandirildi. immun yetersizlikli
hastalarda immun disregulasyona bagli ¢esitli intersitisyal akciger hastaliklarina
rastlanilmaktadir. NEHI hastalarda literatiirde immiinolojik bir degerlendirme yapilmamis olup
bununla ilgili bilgi bulunmamaktadir. Bu vaka serisinde Literatiirde ilk defa genetigi
tanimlanan ORAI-1 eksikligi olan NEHI hastas1 ve hipogamaglobinemisi olan NEHI hastalarini
sunduk. Vaka 1: Iki aylik erkek hasta takipne ve saturasyon diisiikliigii nedeniyle ¢ocuk gogiis
hastaliklar1 poliklinige basvurdu. 38 haftalik, 3000 gram agirliginda dogmus ve sonrasinda
takipne nedeniyle hasta YBU takip edilmis ve oksijen tedavisi verilmis. Taburculuk sonrasinda
hastanin takipnesi devam etmis. Hastanin takipnesine eslik eden oksiiriik yok, ates yok, hiriltil
solunumu saturasyon diisiikliigii yoktu. Hastanin yapilan fizik muayenesinde genel durumu iyi
saturasyonu 94, takipneik solunumu (65/dk) vard1. Fizik muayenesi normaldi. Toraks tomografi
bulgusunda sag orta lob ve lingulada buzlu cam opasiteleri Hava hapsi vardi. Hasta klinik ve
radyolojik bulgular ile NEHI diisiiniildii. Hasta alta yatabilecek diger erken donem intersitisyal
akciger hastaliklar1 nedenlerini diglamak ve immun yetmezlik tansini belirlemek i¢in WEST
analiz yollandi. Hasta genetik analiz sonucuna gore ORAI-1 eksikligi / (c.252C>G,
p.Ser84Arg.) saptandi. Bu gen literatiirde ilk defa tanimlanmistir. Vaka 2: 4 aylik erkek hasta
oksijen saturasyonun da diisiikliik olmasi ve oksijen tedavisi almasi nedeniyle hasta dis
merkezden c¢ocuk gogiis hastaliklart poliklinigimize yonlendirildi. 36 haftalik, 2600 gram
dogmus ve dogum sonrasinda oksijen ihtiyaci olmasi ve takipnesi olmasi nedeniyle yogun
bakimda takip edilmis. Taburculuk sonrasinda oksijen ihtiyaci ve takipnesi devam etmis.
Cekilen toraks tomografi bulgusunda sag orta lob ve lingulada buzlu cam opasiteleri Hava hapsi
vardi. Hasta klinik ve radyolojik bulgular ile NEHI diisiiniildii. Hastanin istenilen
immungolobilin degerleri diisiik olmas1 nedeniyle immiinoloji poliklinikte takip edilmektedir.
Tartisma: NEHI etiyolojisi net olarak bilinmeyen ve genellikle prognozu iyi olup destek
tedaviler ile kendi sinirlan bir hastaliktir. Literatiirde NEHI de daha 6nceden immun yetmezlik
bildirilmemistir. Bu hasta grubunda da diger intersitisyal akciger hastaliklar1 gibi altta yatan bir
immun yetersizlik olabilecegi unutulmamali ve hastalarin bu yonden de arastirilmasi
gerektigini vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: NEHI, immun yetersizlik, intersitisyal akciger hastaligi
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P-18 Covid-19 Enfeksiyonu Sonrasi Gelisen Post-infeksiyoz Bronsiolitis Obliterans
Vakasi

Oznur Kademli', Merve Kaplan®, Asli imran Yilmaz?, Gok¢en Unal?, Sevgi Pekcan?
1 Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklart
2 Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari

OZET Giris:Bronsiyolitis obliterans (BO) alt solunum yollarinda geri déniisiimsiiz hasara
neden olan obstriiktif ve inflamatuvar reaksiyon ile karakterize kronik akciger hastaligidir.Biz
de ailesinde covid- 19 pozitifligi sonrasinda antikor testi pozitif olan post-infeksiyoz
bronsiolitis obliterans(PIBO) tanisi alan bir hastay1 sunuyoruz.Olgu:5.5 aylik erkek hasta ,1.5
aydir hiriltt ve oksiirlik sikayeti ile poliklinigimize bagvurdu.Solunum sistemi muayenesinde
takipne ve interkostal retraksiyonlarin oldugu goriildii. Solunum sayisi: 52/dk,oksijen
satlirasyonu %89-90 olarak olgiildii.Laboratuar tetkiklerinde patoloji saptanmadi. Yasa gore
immunglobiilin degerleri IGG:473 mg/dl (374-789), IGM:42mg/dl (29-107), IGA:24 mg/dl (5-
48); IGE<16,9 mg/dl normal araliktaydi.Sorgulandiginda hastanin babasinda covid-19 gegirme
Oykiisii olmasi nedeniyle bakilan Covid-19 (SARS-COV-2) total: 60,23 pozitif olarak
sonuglandi.Hastanin 6 hafta once acil servise ates ve emmede azalma sikayeti ile bagvurusu
mevcut. Toraks tomografisinde buzlu cam paterni ve hava hapis alanlarinin olmasi nedeniyle
servise yatis1 yapildi.Viral solunum yolu panelinin normal sonuglanmasi ve baska etken
saptanmamasi nedeniyle hasta covid-19 enfeksiyonu sonrasi gelisen PIBO olarak kabul
edildi.O2 baslandi.Azitromisin ve metilprednizolon baslandi.Tedavinin 3. Giinilinden itibaren
hastanin oksijen ihtiyact olmadi.Retraksiyonlari geriledi.Sonu¢:PIBO ve SARS-CoV-2
enfeksiyonlarmin benzer patogenezinin olmasi covid-19 enfeksiyonu geciren hastamizda BO
gelisimini kolaylastirmistir..Pandemi doneminde viral enfeksiyonlarin basvuru sikliginin
azalmasma karsin oOzellikle covid-19 enfeksiyonu geciren ailelerde infant donemindeki
cocuklarin uzun siiren solunum sistemi semptomlarinda covid-19 enfeksiyon sonrasi PIBO
akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: COVID-19, BRONSIOLITIS OBLITERANS, POST-INFEKSiYOZ
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P-19 Farkh Mekanizmalar ile Hepatopulmoner Sendrom Gelisen U¢ Vakanin
Degerlendirilmesi

Merve Nur Tekin®, Gizem Ozcan?, Fazilcan Zirek?, Secahattin Bayav', Nazan Cobanoglu®
1 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim Dal1, Cocuk
Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali

Kronik karaciger hastaligi, portal hipertansiyon ve konjenital portosistemik sant durumunda
ortaya c¢ikan pulmoner vazodilatasyon nedeni ile olusan pulmoner arteriovendz sant gelisimi
hepatopulmoner sendrom (HPS) olarak adlandirilir. Ventilasyon-perfiizyon uyumsuzlugu
nedeniyle hipoksemiyle sonuclanir. Gelisim mekanizmasma gore farkli tedavi yontemleri
mevcuttur. Olgu-1 On iki yasinda kiz hasta; bes yasindayken hastanemiz P.onkoloji boliimiinde
multiple hepatoselliiler karsinoma tanisi almis, subtotal kitle rezeksiyonu yapilip iki kiir
kemoterapi tedavisi verilmis. Karaciger manyetik rezonans goriintilemesinde (MR)
karacigerde birkag adet kitleye ek; superior mezenterik venin (SMV) bir kisminin drene oldugu
portal ven ve dallarinin hipoplazik, SMV ve splenik venin hemiazigos sistemine drene oldugu
goriilmiis. Konjenital ekstrapulmoner portosistemik sant tanis1 konularak miidahale edilmeden
izleme alinmis. Yedinci yil kontroliinde efor dispnesi ve hipoksemi tespit edilmesi iizerine
tarafimiza yonlendirildi. Fizik muayenesinde ¢gomak parmak ve hipoksemi mevcut, ortodeoksi
testi negatifti. Kan gazinda ve solunum fonksiyon testi normal, kontrastli ekokardiyografisi
ekstrakardiyak arteriyovendz sant ile uyumluydu. Girisimsel radyoloji tarafindan sant
embolizasyonu sonrasi takibinde hipoksemisi birinci ay sonunda kaybolurken kontrol
MR’larinda karaciger lezyonlarinda da belirgin gerileme goriildii. Olgu-2 On ii¢ yas erkek
hasta; karaciger yetmezIigi ile takipliyken nakil amaciyla merkezimize yonlendirildi. Prodiiktif
okstirigii, ralleri, c¢omak parmagi, biliylime gelisme geriligi, batinda asit ve
hepatosplenomegalisi mevcuttu. Tekrarlayan akciger enfeksiyonu dykiisii oldugundan Toraks
BT cekildi, bilateral bronsiektazi goriildii. Batin ultrasonografisinde kronik karaciger hastaligi,
retroperitoneal lenfadenopatiler saptandi. Hodgkin lenfoma tanistyla P.Onkoloji tarafindan
kemoterapi baslandi. Genetik analizinde GTPase iliskili protein (Gimap)-5 eksikligi bulundu.
Birinci y1linda platipne, dispne, hipoksemi goriildii. Ortodeoksi testi pozitifti. Kronik karaciger
yetmezligi oldugundan hepatopulmoner sendromdan siiphelenilerek istenen kontrastl
ekokardiyografisi ekstrakardiyak arteriovendz santla uyumluydu. Hipoksemi, karbondioksit
retansiyonu nedeniyle oksijen ve pozitif basingli non-invaziv ventilasyon (BPAP) destegi
baslandi. Bir yil sonra canli dondrden karaciger nakledildi; alt1 ay sonra BPAP, bir yi1l sonra
oksijen ihtiyact kalmadi. Olgu-3 Yirmi alt1 yas erkek hasta, diskeratozis konjenita tanisi alarak
16 yasindayken kardesinden hematopoietik kok hiicre transplantasyonu yapilmis. Takibinde
kronik karaciger hastaligi, portal hipertansiyon gelismis. Ikinci y1linda hipoksemi, ortodeoksi
pozitifligi saptanmasi iizerine tarafimiza yonlendirildi. Kontrastli ekokardiyografide
ekstrakardiyak arteriyovendz santla uyumlu bulgular, toraks BT de dilate bronsiyal arterler
goriildi. Hepatobiliyer doppler USG ve toraks BT de arteriovendz malformasyona rastlanmadi.
Hepatopulmoner sendromu kronik karaciger hastaligina baglandi, karaciger nakil planlandi
ancak aile kabul etmedi. Oksijen destegi ile izleme devam ediliyor.

Anahtar Kelimeler: Hepatopulmoner sendrom, Konjenital ekstrahepatik portosistemik sant,
Diskeratozis konjenita, Kronik karaciger hastaligi
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P-20 Adolesan Donemde Nadir Bir Bronsektazi Nedeni

Murat Yasin Genc¢oglu?®, Salih Uytun?®, Isil Bilgi¢!, Gékcen Dilsa Tugcu!, Sanem Eryilmaz
Polat!, Dilber Ademhan Tural®, Giizin Cinel*
1 Ankara Sehir Hastanesi

GIRIS: Bronsektazi, bakteriyel enfeksiyonlar ve inflamasyonun brons ve cevresindeki dokulara
zarar vermesi sonucu ortaya c¢ikan, kronik prodiiktif oksiiriik ile seyreden, radyolojik olarak
havayollarmin genislemesi ile karakterize bir hastaliktir. Gelismis iilkelerde g¢ocukluk
doneminde izlenen bronsektazilerin en sik sebebi kistik fibrozistir.Bu olgu sunumu ile addlesan
donemde bile olsa yabanci cisimin bronsektazi etyolojisindeki 6nemini vurgulamak istedik.
OLGU: 15 yas kiz hasta dig merkezde astim ile izlenmekte olup,son 1 yildir siirekli balgamli
okstiriik sikayeti ve hastane yatis1 gerektiren 2 alt solunum yolu enfeksiyonu nedeniyle
tarafimiza yonlendirildi. Hastanin dykiisiinde 11 yasinda astim tanis1 aldig1 ve tedavi baslandigi
Ogrenildi. Hastanin ilag uyumu ve takibi diizensizdi. Son 1 yildir siklikla 1slak bazen kuru
vasifta oksiiriik sikayeti oldugu dgrenildi. Ozgecmisinde son 1 yilda 2 defa pndmoni gegirme
disinda 6zellik yoktu. Soy ge¢misinde dayilarinda isitme kaybi oldugu 6grenildi. Hastanin
gelisinde 3 haftadir devam eden 1slak oksiiriigli mevcuttu. Fizik muayenesinde gomak parmak,
gogiis deformitesi yoktu. Sistemik degerlendirmesinde sag akcger orta ve alt zonlarda ralleri
disinda patolojik bulgu saptanmadi. Akciger grafisinde iv tedavi sonrasi sag orta ve alt loblarda
bronsektaziyi dislindiiren goriinim devam etmesi ilizerine kontrastli toraks bt c¢ekilmesi
planlandi. Yatis1 sirasinda bronsektazi etyolojisine yonelik ter testi normal, picadar skoru:2,
immiinolojik degerlendirmesi normal, nazal polip, isitme kayb1 saptanmadi. Kontrastli toraks
tomografi degerlendirmesinde sag akciger alt lobda tiibiiler hafif bronsiektaziler, peribronsial
silik sinirli nodiiler infiltrasyonlar ve buzlu cam dansiteleri izlendi. Brongektazinin etyolojisine
yonelik son olarak yapilan fleksible bronkoskopide sol ana brons ve dallari normal, sag orta lob
brons agzi hafif dar goriildii. Sag alt lob posterior bazal segment agzinda piiriilan sekresyon
aspire edildikten sonra yabanci cisim goriildii. Fleksible bronkoskop icinden gecirilen basket
forsebs yardimiyla yabanci cisim ¢ikarildi. Bronkolveolar lavaj orneklerinde iireme olmadi.
Yabanci cisim ¢ikarildiktan bir hafta sonra kontrol bronkoskopi yapildi. Daha 6nce yabanci
cismin ¢ikarildigi bolgede izlenen mukozal diizensizlikler ve graniilasyon dokusunun geriledigi
goriildii. Hasta diizenli solunum fizyoterapisi ve inhale steroid tedavisi ile takibe alind.
SONUC: Cocuklarda bronsektazi etyolojisinin bir¢cok nedeni vardir. Pediatrik grupta
bronsektazi etyolojisinde en sik nedenler arasinda kistik fibrozis ve primer siliyer diskinezi yer
almaktadir. Ozellikle tek tarafli bronsektazi etyolojisine yonelik yapilan tamisal fleksible
bronkoskopi degerlendirmesinin 6nemini ve yabanci cisim aspirasyon Oykiisii olmayan
hastalarda bile saptanabilecegi akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: bronsektazi , ad6lesan, yabaci cisim aspirasyonu
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P-21 Sik Enfeksiyon Oykiisii Olmayan Kronik Graniilomatéz Hastahk

Pelin Asfuroglu!, Tugba Sismanlar Eyiiboglu!, Zeynep ilksen Hocoglu®, Eyliil Pinar Cakir?,
Zehra Sule Haskologlu?, Ayse Tana Aslan®
1 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
2 Ankara Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Immunoloji ve Alerji Bilim Dali

Girig: Kronik graniilomatéz hastalik NADPH oksidaz aktivitesinde bozukluk sonucu patojen
mikroorganizmalar1 6ldiirme fonksiyonu bozuklugu ile seyreden primer immun yetmezliktir.
Pndmoni, lenfadenit, deri enfeksiyonlar gibi sik goriilen enfeksiyonlara neden olur. Bu yazida
sik enfeksiyon Oykiisii olmayan kronik graniilomat6z hastaligi olan bir olguyu sunduk. Olgu
Sunumu: On bir yasinda erkek hasta bir haftadir olan oksiirtik, gégiis agrisi, ates, eforla artan
dispne sikayetleri ile bagvurdu. Diizenli kullandig ila¢ yoktu. Anne baba arasinda akrabalik
mevcuttu. Bir kardes dogum sirasinda olmdistii, bir kardes iki yasinda menenjit nedeniyle
olmiistii, bir kardesin ii¢ yasinda pndmotoraks dykiisii vardi. Ozge¢misinde alt1 yasinda uzamis
ates, servikal ve inguinal lenfadenopati ve ¢ilek dili ile Kawasaki hastalig1 tanisi ile hastanede
takip ve tedavi edilmisti. Bagvurusunda viicut sicakligi 36,6°C, solunum sayis1 26/dk, kalp hiz1
96/dk, oksijensiz saturasyonu %96, kan basinci 110/80mmHg’di. Viicut agirligi ve boyu 25-50
persentil arasindaydi. Sol akciger bazalinde ral mevcuttu. Sol inguinalde mobil, yumusak
kivamda lenfadenopatisi vardi. Hemoglobin 10,1 g/dL, MCV 73,8 fL, beyaz kiire 13500/uL,
mutlak nétrofil sayist 8600/uL, mutlak lenfosit sayis1 3700/ulL goriildii. C-reaktif protein 143
mg/dL idi. Kan gazi, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri, immunglobulinleri normaldi. ACE
diizeyi iki kere normalin ist simirindan hafif yiliksek saptandi. Romatolojik otoantikorlari
negatifti. Tiiberkiiloz tetkikleri negatifti. Ekokardiyografi, abdomen ultrasonografi normaldi.
Toraks BT’sinde sol aksiller, prevaskiiler, paratrakeal, subkarinal ve hiler lenf nodlari, sag
akciger orta lobda ve sol lingular segmentte atelektazi, sol akciger alt lob superiorunda
4x5x4cm Kistik-nekrotik alan ve gevresinde buzlu cam alani igeren konsolidasyon goriildii.
Bronkoskopisinde anatomik yapilari normaldi. Bronkoalveolar lavajda mikroorganizma
saptanmadi ve CD4/CDS8 oran1 3,6’yd1. Iki kere yapilan nétrofil oksidatif burst testi negatif
saptanarak kronik graniilomatéz hastalik tanist konuldu. Trimetoprim-sulfametoksazol,
flukonazol proflaksileri ve interferon gama tedavisi baslandi. Kardesleri de immiinolojik agidan
degerlendirildi; bir kardesi ayni taniy1 aldi. Ug ay sonra kontrole gelen hastanin sikayeti ve
semptomu yoktu; fizik muayenesi normaldi. Sonug: Kronik graniilomatéz hastalik pomont,
lenfadenit, deri enfeksiyonlar1 gibi sik goriilen enfeksiyonlar ve lenfadenopati,
hepatosplenomegali, biiytime geriligi gibi sik goriilen klinik bulgular ile goriilebildigi gibi sik
ve tekrarlayan enfeksiyon Oykiisii, bilylime geriligi olmadan da karsimiza ¢ikabilmektedir.
Asilama, enfeksiyonlardan koruma, antimikrobiyal proflaksi, immunmodulator tedaviler
onemlidir. Kardesler de kronik graniilomatoz hastalik agisindan degerlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: enfeksiyon, kronik graniilomatoz hastalik, proflaksi
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P-22 Atipik Yerlesimli Bir Tiiberkiiloz Vakasi: Bcgosis
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Giris: Atipik yerlesimli tliberkiilloz(TB) hastalarinda, BCG asis1 attenue canli basiller
icerdiginden, as1 susu ile enfeksiyon ve eslik eden immiin yetmezlikler diisiiniilmelidir. BCGitis
as1 sahasma yakin lenfadenit, apse olarak karsimiza ¢ikan ve saglikli ¢ocuklarda tedavi
gerektirmeyen bir ag1 komplikasyonu olarak goriilebilirken; BCGosis as1 sahasindan uzak,
birden ¢ok bolgenin tutuldugu dissemine hastalik olup, 6liimciil olma riski nedeniyle mutlaka
tedavi edilmeli ve altta yatan kronik graniilomat6z hastalik(KGH), T hiicre yetmezlikleri,
mikobakteriyel hastaliklara mendelyen yatkinlik(MSMD) gibi olast immiin yetmezlikler
arastirilmalidir. Vaka Sunumu: 13 aylik erkek hasta, 10 aylikken baslayan 3 aydir siiren sag
gogiis on duvarinda sislik ve bir haftadir sislikte hizli bir artis olmasi sikayeti ile bagvurdu. Oral
antibiyotik tedavisi ile sisliginde gerileme olmayan hastanin kilo kaybi, ates ve oksiiriik sikayeti
yoktu. Anne ve babasi arasinda akrabalik yoktu, asilari iilkemiz as1 takvimine uygun olarak
yapilmisti. Fizik muayenesinde sternum saginda 3x3xlcm biiyiikliigiinde koleksiyon; sol
servikalde milimetrik lenf nodlar1 palpe edildi. Akciger grafisinde infiltrasyon goriilmedi.
Toraks bilgisayarl1 tomografisinde gégiis duvarina uzanan, mediastene uzanim izlenmeyen,
santralinde diisiik dansiteli alan bulunan, yumusak doku dansitesinde lezyon goriildii ve
graniilomatoz enfeksiyonlar diisliniildii. Lezyona yapilan eksizyonel biyopsi siipiiratif
granlilamat6dz inflamasyon ile uyumlu bulundu. PPD:10mm 6l¢iildii, Quantiferon testi negatifti.
Tiiberkiiloz igin aile taramasi negatifti. TB PCR pozitif sonuglandi. Tiberkiiloz temast
olmamas1 nedeniyle, etken olarak BCG as1 susu disiiniildii. M.bovis’in pirazinamide dogal
direncli olmast nedeniyle tedavisi izoniazid,rifampisin,etambutol,moksifloksasin olarak
baslandi. Lezyondan alinan 6rnegin TB besiyeri kiiltiirinde Mycobacterium tuberculosis
complex tiredi ve alt tiplendirmesinde M.bovis oldugu gosterildi. Ast susu ile uzak bolge
enfeksiyonu olmasi nedeniyle hasta T hiicre yetmezlikleri, KGH, MSMD acisindan
degerlendirildi. Hastada T hiicre yetmezlikleri agisindan lenfopeni goriilmedi, lenfosit
subsetleri normal sonug¢landi. NBT ve DHR testlerinin normal olmast KGH tanisindan
uzaklastirdi. MSMD acisindan en sik goriilen IL12RB1 mutasyonu saptanmadi. IL12/IFNy
aksinda pek cok genetik defekt MSMD sebebi oldugu icin ileri genetik degerlendirmeleri
stirmektedir. Sonug: BCG asis1 yapilmadan 6nce primer immiin yetmezlikler agisindan; akraba
evliligi, pamukcuk, kilo alamama, ishal, sik enfeksiyon; sik enfeksiyonu olan yasayan ve
kaybedilen kardes oykiisii sorgulanmalidir. BCGosis varliginda primer immiin yetmezlikler
mutlaka arastirilmalidir. Bunlardan en acil tedavi gerektiren tablo olan agir kombine immiin
yetmezliklere, BCG asis1 Oncesi tan1 koyulabilmesi i¢in yenidogan tarama programlarina
immiin yetmezlik taramasinin eklenmesi faydali olacaktir.

Anahtar Kelimeler: BCGosis, primer immun yetmezlikler
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P-23 Sistemik Juvenil Idiopatik Artritin Nadir Komplikasyonu: Akciger Parankim
Tutulumu
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Girig: Sistemik juvenil idiyopatik artrit(sJIA) cocukluk caginda en sik goriilen kronik
inflamatuar hastaliktir. sJIA’da parankimal akciger tutulumu nadir gériilmektedir.

Olgu: Bes yas erkek hasta, dis merkezde 2 yasinda dokiintii, ates ve artrit klinigi ile sJIA tanisi
ile takip ve tedavi altina alinmis. 3 yildir prednizolon (1x5 mg/giin) kullanan hastanin tedavisine
son 2 yildir canacinumab (1x150 mg/ay) eklenmis. Son 1 yildir Covid-19 pandemisi ve ilag
rapor slrelerinin pandemi nedeniyle uzatilmasi nedeniyle ¢ocuk romatoloji kontroliine
gitmemigler. Hastamiz ¢ocuk go6giis hastaliklar1 klinigimize Oksiiriik, nefes darligi, cabuk
yorulma sikayetleri ile basvurdu. Mevcut sikayetlerinin son 8 aydir oldugu Ogrenildi.
Klinigimize bagsvurdugunda 8 haftadir balgaml1 6kstiriik sikayeti ve parmaklarda comaklasmasi
mevcuttu. Hastanin akciger grafisinde yaygin buzlu cam goriinimii, toraks BT’de her iki
akcigerde buzlu cam opasiteleri, peribronsiyal kalinlasma, subplevral ve periferik yerlesimli
milimetrik nodiiller ve subplevral septal kalinlasma goriildii (Resim 1.2.). sJIA akciger
tutulumu diisiiniilerek, bronkoskopi ve akciger biyopsisi yapildi. Biyopside pulmoner alveolar
proteinosis ile uyumlu histolojik bulgular, kollajen doku hastaligina sekonder kronik
inflamasyon ve fokal fibrozis saptandi(Resim 3). Postop takibinin 5. giiniinde ates sikayeti
basladi. Antibiyotik tedavisi tekrar diizenlendi. Postop 9. giinilinde ates sikayeti devam eden,
oksijen ihtiyaci artan hastada makrofaj aktivasyon sendromu(MAS) diisiiniildii. Kan tetkikleri
gonderildi. Mevcut klinik ve tetkiklerle MAS diisiiniilen hastaya 3 giin pulse steroid tedavisi
baslandi. Prednisolon 2 mg/kg/giin idame olarak devam edildi. Steroid tedavisi sonras1t MAS
klinigi geriledi. Hastanin takibinde oksijen ihtiyaci kalmadi. sJIA-Akciger tutulumu olarak
takibine devam edilen hastanin Canakinumab tedavisinin tofacitinibe (JAK2 inhibitorii)
gecilmesine ¢ocuk romatoloji klinigi tarafindan karar verildi. Hasta yatisinin 35. giinlinde
Xeljans (Tofacitinibe) 1x2.5 mg, prednisolon 2x15 mg, PPl 1x15 mg ile taburcu edildi.
Hastanin steroid dozu kademeli olarak azaltilarak, takibinin 5. aymnda 0,5 mg/kg/gin’ e
diistildii; kesilme plani yapilarak hidrokortizona gecildi.

Sonug: sJIA-LD; oksiiriik, hafif takipne, dispne, kronik okstiriik ve gomak parmak gibi nispeten
hafif klinik 6zelliklere ragmen toraks BT ve AC biyopsisinde siddetli inflamatuar siirecin
goriildiigii ¢arpic bir tablo ile ortaya ¢ikar. Bu klinik paterne sahip ¢ocuklar, 6 dk yiiriime testi
veya DLCO gibi invaziv olmayan testlerle sJIA-LD belirtileri ag¢isindan dikkatle izlenmeli ve
herhangi bir klinik siiphe durumunda toraks BT c¢ekimi i¢in endikasyon esigi diisiik
tutulmalidir.
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“10. Ulusal Cocuk Solunum Yolu Hastaliklar: ve Kistik Fibrozis Kongresi”

Resim 3.
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P-24 Spirometrinin Tan1 Yelpazesinden Nadir Bir Hastahiga

Sinem Can Oksay?, Zeynep Reyhan Onay?, Deniz Mavil, Giilay Bilgin®, Yetkin Ayhan?,
Giilgin Sabriye Bozbeyoglu?, Saniye Girit?
1 istanbul Medeniyet Universitesi

Giris: Spirometri ulasilmasi kolay, tarama amagh sik kullanilan dinamik bir akciger fonksiyon
testidir. Patolojinin havayolunun hangi boéliimiinde oldugunu gdstermesi agisindan 6nemlidir.
Akciger hacimlerinin dinamik Slgiimlerinin yan sira akim-voliim egrisinin analizi de ayirici
tan1 agisindan yardimci olabilmektedir. Bu vakada; astim nedeniyle takip edilen ve semptom
kontrolii saglanamayan hastada akim-voliim egrisinin dikkate alinmasi ile mediiller tiroid
karsinomu tanis1 almasi ve spirometrinin tanidaki 6énemini vurgulamay1 amagladik. Olgu:12
yasinda erkek hasta tarafimiza oksiiriik nedeniyle bagvurdu. Oykiisiinde 2 yasindan beri bahar
aylarinda hisilti ve mevsimsel alerjik rinit semptomlar1 oldugu, 6 yasindan itibaren astim
tedavisi aldig1 ve bir yil 6nce ASD, pulmoner ven6z doniis anomalisi nedeniyle opere edildigi
ogrenildi. Fizik muayenesinde solunum sesleri bilateral esit, yaygin ral ve ronkiis mevcuttu.
Spirometride fiks iist havayolu obstrilksiyonunda goriilen akim-voliim egrisi goriilmesi
nedeniyle c¢ekilen akciger grafisinde trakeal stenoz tespit edildi. Yapilan bronkoskopisinde
trakeanin tist 1/3’likk kisimda, yaklasik 4 santimetrelik segment boyunca trakeay1 solda daha
belirgin olmak Tlizere daraltan, pulsasyon vermeyen kitle imaj1 izlendi. Boyun
ultrasonografisinde sol tiroid glandi tama yakin doldurup infrasternal alana uzanim gosteren
28x30x48 mm boyutlarinda, heterojen, i¢erisinde mikrokalsifikasyonlar1 olan, komsu servikal
iicgende i¢inde punktat kalsifikasyonlari olan birka¢ adet metastatik lenf nodu izlendi. Boyun
tomografisinde T1 vertebra diizeyinde solda 34x21 mm boyutunda trakeay1 saga dogru deviye
eden ve hava silitununu belirgin daraltan heterojen dansitede lezyon izlendi. Toraks
tomografisinde ise akciger metastazi saptanmadi. Sol tiroid lobundan yapilan ince igne
aspirasyon biyopsisi sonrasinda mediiller tiroid kanseri tanist alan, kalsitonin seviyesi 6718
pg/mL tespit edilen hastamiz bilateral tiroidektomi operasyonuna alindi ve izleminde
semptomlarmin geriledigi goriildii. Tartisma: Cocukluk ¢aginda tiroid kanserleri nadir goriiliir.
Tiim ¢ocukluk ¢ag1 kanserleri arasinda siklig1 %1.5-3 arasindadir. Daha ¢ok puberte doneminde
goriilmekte olan tiroid kanserleri i¢inde en az goriileni mediiller tiroid karsinomudur. Santral
veya lst havayollarinda obstriiksiyon varliginda akim-voliim halkasinin inspiratuvar kolu
etkilenir. Trakea etrafindaki kitle distan basi yaparak liimeni daraltarak stridora neden olur;
ancak olgumuzda oldugu gibi uzun segment boyunca devam eden kitlelerde tiirbiilan akim
gelisemediginden stridor eslik etmeyebilir. Spirometrik degerlendirmede fiks obstriiksiyon
varlig1 yalnizca akim-voliim egrisi degerlendirildiginde taninabilecegi unutulmamalidir. Bu
vakamizda uzun siiredir semptom kontrolii saglanamayan asttim tanili hastanin ilk
degerlendirilmesinde akim-voliim egrisi ile ileri inceleme geregi goriilmiis ve nadir bir hastalik
tanis1 almistir.

Anahtar Kelimeler: astim, fiks obstriiksiyon, spirometri, tiroid kanseri

65



P-25 Mycoplasma Pneumoniae iliskili Dokiintii ve Mukozit: Olgu Sunumu

Sinem Polat Terece!, H. ilbilge Ertoy Karagol!, Arzu Bakirtas!
1 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Alerji Bilim Dali

GIRIS: Mycoplasma pneumoniae solunum sistemi enfeksiyonlarinin sik gériilen etkenlerinden
biridir. Cogu vaka hafif seyir gostermekle beraber, dortte birinde extrapulmoner
komplikasyonlar da goriilebilmektedir. Bunlardan mukokiitandz tutulum Onceleri eritema
multiforme major spektrumunda degerlendirilirken, simdilerde Mycoplasma pneumoniae
iliskili dokiintii ve mukozit (Mycoplasma-induced rash and mucositis, MIRM) seklinde de ifade
edilmektedir. Bu yazida MIRM tanis1 alan olguyu sunmay1 amagladik. OLGU: On yedi yas
erkek hastaya, ates ve Oksiirik sikayeti i¢in bagvurdugu dis merkezde oral
amoksisilinklavulonik asit tedavisi baslanmis. Tedavinin ilk dozundan 1 saat sonra tiim viicutta
dokiintii gelismis. Tedavinin ikinci glintinde dokiintiilerine gozlerde kizariklik, yanma, 1518a
hassasiyet ve agiz iginde olusan su dolu kabarciklar eklenmis. Tedavinin dordiincii giinlinde
sikayetlerinin devam etmesi nedeniyle hasta ilag alerjisi 6n tanisi ile klinigimize yonlendirildi.
Hastanin muayenesinde agiz i¢inde yaygin mukoziti, bilateral piiriilan konjonktiviti vardi ve
g6z kapaklar1 6demliydi. Extremitelerde, govde 6n yliziinde ve sirtta birkag adet atipik hedef
lezyonlar1 goriildi. Glans peniste iilsere lezyonu mevcuttu. Ates, lenfadenopati ve
organomegalisi yoktu. Hastanin tam kan sayimi, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri
normaldi. C-reaktif protein degeri 172 mg/L idi. Solunum sistemi siiriintii Orneginde
Mycoplasma pneumoniae PCR pozitifligi saptandi. Hastaya MIRM tanisi konuldu ve
yatirilarak intravendz metilprednizolon, immunglobulin uygulandi. G6z tutulumu i¢in topikal
steroid, antibiyotikler, yapay gozyasi basland1 ve semblefaron halkas1 takildi. Genital tutulum
nedeniyle iiretral kateterle izlendi. Izleminin 5. giiniinde pndmoni klinigi gelisen hastaya
azitromisin tedavisi de uygulandi. Izleminin 14. giiniinde, klinigi diizelen hasta steroid tedavisi
azaltilarak kesilmek tlizere taburcu edildi. SONUC: MIRM da; oral, okiiler ve genital {ilserlerin
on planda oldugu yaygin mukozal tutuluma eslik eden, seyrek polimorfik deri bulgular1 goriiliir.
Siklikla geng erkek hastalari etkiler ve prognozu iyidir.

Anahtar Kelimeler: Dokiintii, mukozit, Mycoplasma pneumoniae, iilser
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P-26 Fluoksetine Bagh Hemoptizi Gelisen Bir Vaka

Talha Ustiintas®, Harun Ak?
1 Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar
Anabilim Dal1.

bilinen hastaligt olmayan 14 yasinda kiz hasta hemoptizi sikayetiyle klinigimize
yonlendirilmisti. hastanin 2 hafta 6nce iisye Oykiisii mevcuttu. tiiberkiiloz temasi yoktu.
0zgecmisinde araknofobi ve 2 sene Once astim ve sinilizit nedeniyle tedavi almasi disinda
herhangi bir 6zellik bulunmuyordu. kullandig: tek ilag ise fluoksetindi ve yaklagik 1 yildir
kullaniyordu. hastanin yapilan fizik muayenesinde herhangi bir 6zellik yoktu. hastamizda
hemoptizi nedeniyle arastirilmak {izere alinan tetkiklerinde kanamaya neden olabilecek bir
sonuca rastlanmadi. hastaya mide lavaji yapildi ve lavajda da aktif kanama gozlendi.fakat
devaminda mide lavaji rengi berraklasti. hastaya gis kanama agisindan rektal tuse yapildi. kan
bulas1 yoktu. fakat takibinde hastanin hematokiezyasi da gelisti. alinan gaytada gizli kan pozitif
olarak geldi. hastanin takiplerinde hematiirisi de gelisti. alinan idrar tetkikinde e:347 1:47 olarak
gozlendi. hastaya idrar direk bakisi yapildi. goriilen eritrositlerin bir kisminin morfolojisinin
bozuldugu ¢ogunlukta eritrosit morfolojisinin diizgiin oldugu goézlendi. etyoloji aydinlatmak ve
pulmoner emboliyi dislamak i¢in kontrastli toraks bt ile beraber kanli mide lavaji nedeniyle
abdomen bt, hematiiri nedeniyle renal usg cekildi. tetkiklerinde patoloji saptanmadi.
mikroprotein/ kreatinin:2,5 olan hastada astim Oykiisii ve hematiiri nedeniyle anca iliskili
vaskiilit (wegener, good-pasture) acisindan c3, c4 ile beraber ana, aso, c-anca ve p- anca
gonderildi. tetkiklerinde patoloji saptanmadi. hastada hematolojik inceleme yapildi. periferik
yaymasinda plateleteri bol kiimeliydi ve biiyiikliikleri normaldi. kanamaya yonelik bir bulguya
saptanmadi. eritrosit morfolojisi normokrom normositer gozlendi. faktor 8, faktor 8 inhibitor
ve vwf antijeni istendi. tetkiklerinde patoloji gozlenmedi. hasta kanama ve vaskiilitik tutulum
acisindan kbb ile konsulte edildi. patoloji saptanmadi. literatiirde covid sonrasi anormal
kanamalar1 olan hastalarin olmasi sebebiyle covid total antikoru istendi. pozitif olarak geldi.
ayni zamanda hastanin araknofobi sikayetlerinin artmasi nedeniyle fluoksetin dozunun 1 hafta
once arttirilldig: fakat hastanin gastrit benzeri sikayetlerinin olmasi nedeniyle 3 giin 6nce ilaci
kesimi sonras1 6. giinde kanamalarin durmasi ve taburculuk sonrasi kontrollerde sikayetlerin
tekrarlamamasi nedeniyle fluoksetine bagli trombosit disfonksiyonu diisiiniildi.

Anahtar Kelimeler: fluoksetin, hemoptizi, hematiiri, hematokiezya, hematamez
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P-27 Lenfoma On Tamis1 ile Arastirilan Dissemine Tiiberkiiloz Olgu Sunumu
Tugba Unall, Nagehan Emiralioglu2, Deniz Dogru Ers6z2, Yasemin Ozsiirek¢i3, H. Nursun
Ozcan4
1Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dal,

2 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali

Girig: Dissemine tiiberkiiloz, tiiberkiiloz basillerinin lenfohematojen yolla yayilmasi ile olusur.
Bagisiklik sistemi normal kisilerde tiim olgularin %20’sini olusturur. Coklu organ tutulumuna
bagli hepatosplenomegali, kemik-eklem tutulumu, bobrek tutulumu goriilebilir. Dissemine
tiilberkiilozun en onemli klinik formu miliyer tiiberkiilozdur. Siklikla sinsi seyirlidir. Erken
donemde ates, istahsizlik, kilo kaybi gibi semptomlar goriilebilir. %40°1nda tiiberkiilin deri testi
anerjiktir. Tanida karaciger veya kemik iligi biyopsisi, kiiltiir ile dogrulanmasi faydalidir. Bu
olgu sunumunda hafif sistemik semptomlar ile gelen, lenfoma 6n tanisi ile arastirilan, dissemine
tiiberkiiloz tanis1 alan bir hastay1 sunduk. Olgu Sunumu: Ug ay dnce ates, dksiiriik, gece terleme
sikayetleri baslayan; alt1 giin pndmoni tanisi ile intravendz antibiyotik tedavisi alan; dis
merkezde yapilan goriintiileme yontemlerinde abdomen, mezenter igerisinde ve boyunda
yaygin lenfedenopati saptanmast nedeni ile lenfoma diisiiniilen bes yasinda kiz hasta ileri
arastirma icin merkezimize basvurdu. Ug ay boyunca &zellikle geceleri ates ve terleme, aralikli
oOksiiriik ve son zamanlarda beyaz renkli balgam oldugu, pnémoni tedavisi sonrast oksiiriik ve
balgamin geriledigi, kilo kayb1 oldugu; kedi, kopek, kiimes hayvani temasinin bulundugu, ¢ig
stit peynir tilketmedigi; anne ile babanin akraba oldugu, 50 y1l 6nce dedenin tiiberkiiloz tanisi
ve tedavisi aldig1 (dede ile temasi var), 15 yil once tliberkiiloz tanis1 alan kuzen (temasi yok)
oldugu 6grenildi. Fizik muayenede servikal ve submandibular lenfadenopatiler saptandi. BCG
skart goriilmedi (asist yapilmis). Akciger grafisinde bilateral retikiilonodiiler goriiniim
mevcuttu. Tlberkiilin deri testi: 10 mm, quatiferon testi: negatif sonuglandi. Torakoabdominal
BT de prevaskiiler diizeyde sagda lenf nodu agisindan anlamli olabilecek goriiniim, komsu sag
akciger iist lobda buzlu cam alanlar1 ve ¢izgisel atelektaziler, sag akcigerde genis boyutlu, solda
minimal plevral eflizyon, omentumda kalinlasma (omental kek gorlinlimii), periton
yapraklarinda kalinlagma, intraabdominal lenf nodlar1 ve az miktarda serbest sivi goriildii.
Abdominal lenf nodundan biyopsi, peritondan doku Orneklemesi yapildi. Patolojik
degerlendirmede graniilom odaklari, kiigiik nekrotik alanlar goriildii; aside direncli basil (ARB)
goriilmedi. Aclik mide suyu incelemesinde ARB ve tiiberkiiloz PCR negatif bulundu, kiiltiir
sonucu bekleniyor. Dissemine tiiberkiiloz hastaligi ekarte edilemeyen hastaya izoniyazid,
rifampisin, pirazinamid, etambutol tedavileri baglandi. Tartigma: Dissemine tiiberkiiloz agir ve
akut klinik tablo ile bagvurabildigi gibi hafif sistemik semptomlarla da bagvurabilir. Uzamis
ates olgularinda enfeksiy6z nedenler ve malignite arastirilirken tiiberkiiloz temasi1 mutlaka
sorgulanmalidir. Pediatrik hastalarda miliyer tiiberkiilloz yetigskinlere goére daha yaygin
goriilmektedir. %50’sinde akciger grafisi normal olabilir ve tiiberkiilin deri destinin negatif
olmasi da taniy1 dislamaz. ilerlemis hastalikta %20-40 menenjit, peritonit gelisebilir. Hastaliga
0zgiil olmayan klinik bulgular nedeni ile tan1 koymak zordur. Enfekte doku sivisi, karaciger
biyopsisi, lenf nodu 6rneklemesi tan1 koymak i¢in yardimci olsa bile tiiberkiiloz basili izole
edilemeyebilir.

Anahtar Kelimeler: Dissemine tiiberkiiloz lenfoma abdominal lenfadenopati omentumda
kalinlasma graniilomatdz reaksiyon
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P-28 Hemoptizi ile Basvuran Tek Tarafli Pulmoner Arter Agenezisi

Zehra Genc Ozbay?, Emir Furkan Onen', Nagehan Emiralioglu?, Hayriye Ugur Ozcelik?
1 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali
2 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali

Giris: Pulmoner arter agenezisi ¢esitli klinik bulgular ile prezente olabilen nadir bir hastaliktir.
Cogunlukla konjenital kalp hastaliklarina eslik eder ve erken ¢ocukluk doneminde tani alir.
Ancak bazi1 durumlarda adolesan veya eriskin donemde de tani alabilir. Hastalar daha sik olarak
tekrarlayan akciger enfeksiyonu, nefes darligi, azalmis egzersiz toleransi ile bagvurur. Nadiren
hemoptizi ile bagvuran olgular da mevcuttur. Tanida akciger grafisi, bilgisayarli tomografi,
manyetik rezonans goriintiileme, ekokardiyografi ve invaziv anjiografi tetkiklerinden
yararlanilir. Tedavisinde ise revaskiilarizasyon, pulmoner vazodilatasyon tedavisi,
pnomonektomi/lobektomi veya kollateral arteryal vaskiiler yapilarin embolizasyonu
basvurulan tekniklerdir. Biz de bu olgu sunumunda nadir bir neden olan hemoptizi ile bagvurup
pulmoner arter agenezisi tanisi alan ve tedavisinde sistemik genislemis kostoservikal arter
embolizasyonu yapilan bir hastay1 sunuyoruz. Olgu Sunumu: 17 yasinda kiz hasta 3 gilindiir
devam eden Oksiiriik ve sonrasinda gelisen kanli kusma ile acil poliklinigine bagvurdu. Sik
akciger enfeksiyonu gecirme veya daha dnce herhangi bir nedenden dolay1 hastane yatis ykiisii
bulunmadigi O6grenildi. Hastanin fizik muayenesi ve vital bulgular1 normaldi. Akciger
grafisinde trakeanin sola deviye oldugu, sol akcigerin hipoplazik oldugu goriildii. Bilgisayarl
tomografisinde sol pulmoner arter agenezisi, sol akciger hipoplazisi izlendi. Yapilan fleksible
bronkoskopisi: <’Sol alt lob brons agzinda kanamayi gosteren piht1 ve graniilasyon dokusu
gorildi. Trakea ve sol ana bronsta belirginlesen vaskiilarizasyon izlendi.”’seklinde raporlandi.
Hastanin hemoptizisinin devam etmesi {iizerine girisimsel radyoloji tarafindan invaziv
anjiografi yapildi. Es zamanli bronkoskopide izlenen granulasyon dokusunu ait
bronkopulmoner alani besledigi disiiniilen sistemik genislemis kostoservikal arterin
embolizasyonu yapildi. Embolizasyon sonras1 hemoptizisi tekrarlamayan hasta taburcu edildi.
Tartisma: Pulmoner arterin konjenital yoklugu, siklikla Fallot tetralojisi veya septal defektler
gibi kardiyovaskiiler anomalilerin eslik ettigi nadir bir anomalidir. Pulmoner arter agenezisli
hastalarda hemoptizi, genislemis kollateral dolasimdan kaynaklanir. Hemoptizi uzun yillar
kendi kendini smirlayabilecegi gibi pulmoner kanama ve 6liim gibi ciddi sonuglara da yol
acabilmektedir. Tedavide ise revaskiilariszasyon cerrahisi, pulmoner vazodilatasyon tedavisi,
pnomonektomi/lobektomi veya kollateral embolizasyonu bagvurulan tekniklerdir. Masif
hemoptizi olmasi durumunda sistemik kollatarellarin embolizasyonu ve etkilenen tarafin
pnomonektomisi ile tedavi glindeme gelebilir. Hemoptizi ile gelen hastalarda oldukc¢a nadir olsa
da ayiric1 tanida pulmoner arter agenezisi diisiiniiliip hasta bu acidan degerlendirilmelidir. Bu
hastalar1 erken tanima olusabilecek komplikasyonlar1 6nlemede ve hastaligin erken tedavisinde
onemli rol oynamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Hemoptizi, pulmoner arter agenezisi
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P-29 Zor Tam Alan Bir Kistik Fibrozis Olgusu

Zeynep Reyhan Onay?, Yetkin Ayhan!, Sinem Can Oksay!, Deniz Mavi!, Giilay Bilgin?,
Saniye Girit*
1 istanbul Medeniyet Universitesi

Giris: Kistik fibrozis (KF) farkindaligi iilkemizde giderek arttigi bilinse de ter testi negatif
sonuglanan hastalarda tanida zorluklar yasanabilmektedir. Altin standart tan1 yontemi ter testi
olan KF’in giiniimiizde 2000’den fazla kistik fibrozis transmembran regiilator (CFTR) gen
mutasyonu sonucu ortaya c¢iktigi bilinmektedir. Bu vakamizda ter testi negatif ancak genetik
analizi pozitif saptanan, yillardir astim tanisi ile izlenmis olan hasta tartisilmistir. Vaka sunumu:
Yaklasik 10 yildir astim tanisi ile izlenmekte olan 17 yas kiz hasta nefes darligi, siirekli balgamli
oksiirtik sikayetleri ile cocuk gogiis hastaliklar1 boliimiimiize basvurdu. Ebeveynlerinde akraba
evliligi Oykiisii olan, astim tanisi ile 5 yil y1l immunoterapi alan hastanin basgvurusunda fizik
incelemesinde bliyiime gelisme geriligi, comak parmak, dinlemekle bilateral yaygin krepitan
ral ve ronkiis mevcuttu. Akciger grafisinde bilateral alt loblarda solda daha belirgin
retikiilonodiiler goriiniim izlendi. Solunum fonksiyon testinde (SFT) restriktif ve obstriiktif
patern izlenen hastanin ileri tetkik amacli yapilan fiberoptik bronkoskopisinde yogun piiriilan
sekresyon aspire edildi. Bronkoalveolar lavaj kiiltiirlinde Eikenella Corrodens iliremesi olan
hastaya oral Siprofloksasin tedavisi 14 giin verildi. 2 defa yapilan ter testi normal sinirlarda
sonuclanan ancak akciger tomografisinde sag akciger orta lob ve sol akciger iist lob lingiiler
segmentte ve alt lob bazal segmentte mikronodiiler infiltrasyonlar izlenen hastanin interstisyel
akciger hastaligi on tanisi ile gonderilen tiim egzom dizileme analizinde CFTR geninde
heterozigot c.1234 1238del ve ¢.3154T>G (F1052V) mutasyonlar1 ve MUCS5B mutasyonu
saptandi. Tani sonrast mukolitik, ekspektoran, solunum fizyoterpisi ve antibiyoterapisi
diizenlenen hastanin izleminde tedavinin birinci aymmda FEV1’de %]17’lik artis izlendi.
Tartisma: CFTR geninde saptanan F1052V mutasyonu CFTR2’de taniml1 olup patojenik olarak
siiflandirilmaktadir. ¢.1234 1238del ise genetik veri tabanlarinda incelendiginde KF hastalik
yapici gen oldugu goriilmiis olup her iki mutasyonun ortak 6zelligi ter testi yiiksekligine neden
olmamasidir. MUCSB ise havayolu klirensinde major rol oynayan musinin sentezinde gorevli
gendir. Idiyopatik pulmoner fibrozis gelisimine neden oldugu bilinen MUC5B’ nin bozulmus
mukosiliyer klirens ve mukus hipersekresyonu ile iligkili oldugu bilinmektedir. Bu vakamizda
tiim solunum fonksiyon testlerinde restriktif patern olmasina ragmen yanlis astim tanisi ile 10
yil izlenen, 5 y1l immunoterapi uygulanan ancak semptomlar1 giderek kotiilesen hastanin tan
sonrasi yogun balgam ve nefes darligi sikayetlerinde belirgin iyilesme saglandi. Hastalarin
izleminde semptom kontrolii saglanamadig1 durumlarda mutlaka ileri inceleme yapilmali ve
taniya ulastirabilecek ipuclar takip edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Comak parmak, Kistik fibrozis, MUC5B
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S-01 Adolesanlarda Covid-19'un Klinik Seyrinin Degerlendirilmesi

Hanife Tugce Caglar!, Sevgi Pekcan®, Asli Imran Yilmaz!, Gok¢en Unall, Ozge Metin
Akcan?, Mahmut Ziya Unsagar®
1 Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Go6glis Hastaliklarr Bilim Dali
2 Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1 Bilim Dali
3 Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dalt

AMAC: Bu ¢alismanin amaci hastanemizde COVID-19 tanis1 almis 10-19 yas aras1 adolesan
hastalarin klinik dzelliklerinin degerlendirilmesidir. YONTEMLER: Calismaya Nisan 2020-
Aralik 2021 arasinda hastanemizde COVID-19 tanis1 almis adolesan hastalar dahil edildi.
Hastalarin cinsiyeti, yasi, tanilari, tibbi Oykiileri, semptomlari, laboratuvar bulgulari ile
mortalite ve morbiditeleri degerlendirildi ve sonuglar geriye doniik olarak kaydedildi.
BULGULAR: Calismaya 519 hasta dahil edildi. Hastalarin yag ortalamas1 173,73 £+ 27,79 ay
idi ve cogu erkekti (n:270, %52). 2020 yilinda 186 (%35,8) olan hasta sayis1 2021 yilinda 333'e
(%64,2) yiikseldi. Dort yiiz elli alti (%87,9) hastada kronik hastalik tespit edilmezken, 15
(%2,9) hasta astim ve 13 (%2,5) hastada immiin yetmezlik vardi. Hastalarin demografik
ozellikleri Tablo 1'de 6zetlenmistir. Bagvuru aninda en sik goriilen semptom ates (n:275, %53),
ardindan oksiiriikk (n:249, %48) ve bogaz agrist (n:182, %35,1) idi. 41 (%7,9) hastada koku
alamama, 34 (%6,6) hastada tat alamama gdzlendi. Bagvuru aninda en sik konulan tani iist
solunum yolu enfeksiyonu (n:349, %67,2) iken, 38 (%7,3) hastada pnémoni, 31 (%6) hastada
akut gastroenterit mevcuttu. 426 (%82,1) hastada COVID-19'un siddeti hafifti. Hastalarin
cogunlugu (n:418, %80,5) ¢ocuk acil servisinden taburcu edildi. Doksan ii¢ (%18) hasta
izolasyon servisine, 8 (%]1,5) hasta yogun bakim tinitesine alindi. Bes (%]1) hastaya endotrakeal
entiibasyon gerekti ve 3 (%0,6) hasta 6ldii. Calisma popiilasyonunun klinik 6zellikleri Tablo
2'de 6zetlenmistir. Hastalarin demografik ve klinik 6zelliklerinin tani tarihine (2020-2021) gore
karsilagtirilmasinda; koku alamama, tat alamama, halsizlik, kas agrisi, kusma, hastaneye yatis
ve hastanede kalig siiresi parametreleri istatistiksel olarak farkliydr (p<0,05). Diger tiim
parametreler 2020 ve 2021 yillar arasinda istatistiksel olarak benzerdi (p>0,05). Karsilastirma
Tablo 3'te sunuldu. SONUC: 2021 yilinda COVID-19 tanis1 konulan hasta sayis1 daha fazladir.
Her ne kadar koku alamama ve tat alamama gibi COVID-19’a 6zgii semptomlar 2020 yilinda
daha fazla olsa da solunum yolu ile ilgili semptomlarda fark bulunamamustir. 2020 yilinda hasta
sayist az olmasina ragmen yatan hasta sayisi istatistiksel olarak anlamli sekilde yliksek
bulunmustur. 2021 yilinda ise hastanede yatis siiresi yiiksektir. Bu farkliligin sebebi
klinisyenlerin hasta yatis kararmmi almadaki algoritmalarinin degismis olmasi olabilir.
KISITLILIK: Calismamizin veri isleme kismi heniiz tamamlanmamustir. 1 Ocak-31 Mart 2022
arast COVID-19 tanili hastalar da ¢alismaya dahil edilecektir.

Anahtar Kelimeler: adolesan, COVID-19, semptom, immiin yetmezlik
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S-02 Trakeostomi isleminin Prognostik Nutrisyonel indekse Etkisi

Ahmet Osman Kilig!, Gokeen Unal?, Sevgi Pekcan®
1 Necmettin Erbakan Universitesi Meram T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar
2 Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar
3 Necmettin Erbakan Universitesi Meram T1p Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar

GIRIS Prognostik Niitrisyonel Indeks (PNT),albiimin ve lenfosit sayim1 kullanilarak hesaplanan
ve hastanin immiinolojik ve beslenme durumunu gosteren bir parametredir. PNI'nin
maligniteler, enfeksiyonlar ve kardiyovaskiiler hastalik i¢cin prognostik bir faktér oldugu
gosterilmistir. Biz de ¢alismamizda hastanemizde ¢esitli sebeplerle trakeostomi acilan
hastalarda, trakeostomi isleminin prognostik nutrisyonel indekse etkisini degerlendirmeyi
amagladik. GEREC VE YONTEM Calismada Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip
Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim Dal1 birimlerinde takip edilen ve trakeostomi
islemi yapilan 33 adet hastanin verileri retrospektif olarak incelendi. Hastalarin yaglari,
cinsiyetleri ve prognostik nutrisyonel indeksleri [10 x serum albiimin (g/dL) +0.005 x mutlak
lenfosit sayis1 (/mm3)] formiilii kullanarak hesaplandi. Hastalarin trakeostomi islemi dncesi,
trakeostomi islemi sonrasi birinci, liglincii, altinc1 ve on ikinci ayda hesaplanan prongostik
nutrisyonel indeksleri kayit edildi. Calismanin istatistiksel analizi Statistical Package for the
Social Sciences for Windows ver. 25.0 paket program kullanilarak yapildi. Veriler sayisal
degiskenler i¢in ortalama (standart sapma [SD]), kategorik degiskenler i¢in ortanca (minimum-
maksimum deger) olarak sunuldu. BULGULAR Calismaya dahil edilen hastalarin 15 tanesi
(%45.5) kiz, 18 tanesi (%54.5) erkek cinsiyette idi. Trakeostomi islemi yapilmadan Once
hesaplanan prognostik nutrisyonel indeks degeri ortancalar1 49.2 (38.75-78.5), trakeostomi
islemi sonrasi birinci ay 56.2 (36.6-111), {iglincti ay 58.5(18.85-93.7), altinc1 ay 64.2 (12.1-
108.5), 64 (37.4-115.5) olarak tespit edildi. Tekrarlayan Ol¢iimlerin analizi yapildiginda
trakeostomi sonrasi ti¢linct, altinci ve on ikinci ayda hesaplanan prognostik nutrisyonel indeks
degerlerinin trakeostomi dncesi hesaplanan degerlere gore anlaml sekilde daha yiiksek oldugu
saptandi (sirastyla p=0.002, p=0.002, p<0.001). Ayrica trakestomi islemi sonrasi altinct ve on
ikinci aylarda bakilan prognostik nutrisyonel indeks degerlerinin birinci ay bakilan degerlere
gore anlaml sekilde daha ytiksek oldugu saptandi (p<0.05). TARTISMA PNI, ¢esitli kronik
hastaliklarda beslenme durumunu degerlendirmek i¢in kullanilan hesaplamasi kolay bir
yontemdir. Calismamizda elde ettigimiz sonuglar, serebral palsi, epileptik sendromlar, kas
hastaliklar1 gibi malnutrisyona sebep olan kronik hastaliklarda trakeostomi isleminin
malnutrisyonda 6nemli bir 1yilesme sagladigini diisiindiirmektedir.

Anahtar Kelimeler: Trakeostomi, malnutrisyon
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S-03 Kistik Fibrozis'te Standart Pa Eradikasyonu Protokolii Sonuclari-Tek Merkez
Deneyimi

Seyda Karabulut', Aynur Gulieve!, Cansu Yilmaz Yegit!, Miiriivvet Yanaz!, Mine
Kalyoncu!, Merve Selcuk®, Pmar Ergenekon!, Burcu Siizer!, Gamze Tastan!, Yasemin
Gokdemir!, Ela Erdem Eralp!, Fazilet Karakog?, Biilent Karadag*

1 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi

Amag Kistik fibroz (KF) tanili hastalarda Pseudomonas aeruginosa (PA) eradikasyon basari
orani farkliliklar gostermektedir. Merkezimizde IV antibiyotiklerle PA eradikasyon orani daha
onceki aragtirmalarimizda %21.6 olarak bildirilmisti. Bu nedenle bu diisiik basar1 oranin
artirmak i¢in merkezimizin eradikasyon protokolii degerlendirilmis ve yeni eradikasyon
protokolii belirlenmis ve uygulanmaya baslamistir. Bu ¢alismada oncelikli amacimiz yeni
eradikasyon rejiminin etkinligini belirlemekti. Ikincil amacimiz ise PA iiremesi asamasinda ve
tedavi sonrasi takip doneminde BMI ve FEV1 degerlerindeki degisiklikleri degerlendirmekti.
Metod Calismaya solunum yolu drneklerinde ilk kez PA saptanan veya bir onceki yil iginde
iiremesi olmayan KF'li hastalar dahil edildi. Basarili eradikasyon, eradikasyon tedavisinin
kullanimini takip eden 12 ay boyunca tekrar PA {iremesi olmamasi olarak tanimlandi. Eger
ireme non-mukoid PA ise; 3 hafta oral siprofloksasin ve 1 ay siiresince tobramisin nebul
verilerek (hastanin klinik durumu iyi degilse ikili intravenz antibiyotik), eradikasyon tedavisi
uygulandi. Ureme mukoid PA ise veya mukoid olmayan PA eradikasyonu basarisiz oldugunda;
3 hafta oral siprofloksasin) ve 3 ay nebulize tedavi (tobramisin/kolistin/tobramisin) (hasta iyi
degilse ikili intravendz antibiyotik kullanildi. Sonuglar Caligmaya 28 KF hastasi dahil edildi.
Hastalarin ilk PA izolasyonunda ortanca yas 5,5 yil (25-75.p: 2,5-12,8 yil) ve KF tanisinda
ortanca yas 2,25 ay (25-75.p: 1-4 ay) idi. Hastalarin %17,9'unda (n=5) yeni baslayan
semptomlar vardi. PA tipi belirlenen 9 hastanin 5'i mukoid olmayan PA idi. Hastalarin
%353,6'sinda (n=15) oral siprofloksasin ve inhale toramisin, %14,3'inde (n=4) oral
siprofloksasin, nebulize tobramisin/kolistin kullanilmistir. Hastalarin %32,2'sinde (n=9) IV
antibiyotik kullanildi. Eradikasyon hastalarin %75'inde (n=21) basarili olmustur. Tartisma Bu
caligma, yeni eradikasyon protokoliiniin basariyla uygulandigin1 ve eradikasyon oraninin
onceki protokole gore daha yliksek oldugunu gostermistir. Hastalarin baslangi¢ ve 12. ay BMI
ve FEV1 degerlerinde ise anlamli farklilik saptanmamustir.

Anahtar Kelimeler: Pseudomonas aeruginosa, Kistik Fibrozis, Antipseudomonal
antibiyotikler
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S-04 Kistik Fibrozisli Cocuklarin Ev Spirometre Cihaz ile Takibinin Pulmoner
Alevlenme ve Yillik (FEV1) Uzerine Etkisi

Seyda Karabulut', Miiriivvet Yanaz!, Cansu Yilmaz Yegit', Aynur Gulieva®, Mine
Kalyoncu®, Merve Selcuk!, Burcu Uzunoglu?, Gamze Tastan!, Almala Pinar Ergenekon?,
Yasemin Gokdemir?, Ela Erdem Eralp?, Fazilet Karakog!, Biilent Karadag®
1 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi

Giris ve Amag: Akut pulmoner alevlenmeler kistik fibrozisli (KF) hastalarda sik goriiliir ve
mortalite ile direkt iliskilidir. Pulmoner alevlenme bulgularindan biri de FEV1’de >%10 diisiis
olmasidir. FEV1°deki diisiisiin erken saptanmasi, pulmoner alevlenme tedavisinin erken
baslamasina olanak saglamaktadir. Bu calismada KF’li hastalarin ev spirometre cihazi ile
takibinin alevlenme sayis1 ve yillik FEV1 iizerine etkisini aragtirmay1 amacladik. Metod: Bu
calisma, prospektif ve randomize bir c¢alismadir. Calismaya 6-18 yas arast daha onceden
spirometre yapabilmis ve akilli telefonu olan hastalar dahil edilmistir. Uygun hastalar, son 1
yildaki en iy1 FEV1 degerlerine gore ev spirometre grubu (ESG) ve olagan bakim grubu (OBG)
olarak ikiye ayrilmistir. ESG’deki hastalarin haftada iki giin spirometre uygulamasi istenmistir.
Spirometre sonuglari tecriibeli bir KF hemsiresi tarafindan haftalik olarak >%10 FEV1 diistisii
acisindan incelendi ve diisiis goriilen hastalar alevlenme agisindan ¢ocuk gogiis hastaliklar
uzmani tarafindan degerlendirildi. Her iki grupta da almakta olduklar1 oral ve inhaler tedavilere,
gogiis fizyoterapisine ve li¢ ayda bir rutin poliklinik kontrollerine devam edildi. Toplam
alevlenme sayisi, yatis gerektiren alevlenme sayisi, oral antibiyotik gerektiren alevlenme sayisi,
ilk alevlenmeye kadar gegen siire kaydedildi. Bulgular: Her iki grupta da 30 hasta
bulunmaktadir. ESG’de 25 hasta, OBG’de 29 hasta calismay1 tamamlamistir. Medyan yas
ESG’de 13.10 yil (25-75.p 11.65-14.90), OBG’de 13.50 yil (25-75.p 10.90-15.50) olarak
saptanmistir (p=0.99). ESG’nin %64’ (n=16), OBG’nin %51.7’1 (n=15) erkekti (p=0.36).
Hastalarin bir yillik ortalama (#standart sapma) FEV1% degisimleri ESG’de 3.77+14.80,
OBG’de -4.00+10.61 saptanmistir (p=0.03). Bir yillik ortalama (+standart sapma) alevlenme
say1s1 ESG’de 3.04 (£2.30), OBG’de 1.96(=1.88)’dir (p=0.07). ilk alevlenmeye kadar gecen
medyan siire ESG’de 60 giin (25-75.p 30-165), OBG’de 150 giin (25-75.p 75-225) olarak
bulunmustur (p=0.02). Ev spirometre cihazim1 ¢ocuklarin %92’s1, ailelerin %96°s1 etkin;
cocuklarin %96’s1, ailelerin %100l ise giivenilir bulmustur. Sonug: KF’li hastalarin ev
spirometre ile izlemi pulmoner alevlenmelerin erken saptanmasini saglamakta ve yillik FEV1
sonuglarint olumlu yonde etkilemektedir.

Anahtar Kelimeler: Kistik Fibrozis, Monitarizasyon, Telesaglik
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S-05 Cocukluk Cag1 Agir Astim Tedavisinde Omalizumab Kullanimi ve Etkinligi:
Cerrahpasa Deneyimi
Ozge Meral®, Azer Kilic Baskan®, Hiiseyin Arslan?, Evrim Hepkaya!, Ayse Ayzit Kiling
‘ Sakalli*, Haluk Cokugras*
1 Istanbul Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi

Cocukluk cag1 agir astim tedavisinde omalizumab kullanimi ve etkinligi: Cerrahpasa deneyimi
Ozge Merall, Azer Kili¢ Baskanl, Hiiseyin Arslanl, Evrim Hepkayal, Ayse Ayzit Kiling
Sakallil, Haluk Cokugrasl listanbul Universitesi- Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi,
Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Istanbul Giris ve Amag¢ Astim, reversible hava yolu
obstriiksiyonu ve hava yolu asirt duyarliligiyla karakterize kronik inflamatuar bir hastaliktir.
Calismamizda, kontrolsiiz agir astimi olan pediatrik hastalarin tedavisinde omalizumab
kullaninminin astim kontrol diizeyine etkisi ve tedavi yanitinda etkili olan faktorlerin
degerlendirilmesini amacladik. Gere¢ ve Yontem Cerrahpasa Cocuk G6giis Hastaliklar1 Bilim
Dali'nda izlenen 16 kontrol altina alinamayan agir asttmli hastanin, demografik 6zellikleri,
omalizumab tedavisi sonrast ilk 3 aylik donemde astim kontrol testi (AKT) skorlari, solunum
fonksiyon testi (SFT) ve FeNO diizeyleri analiz edildi. Siirekli degiskenler icin tanimlayici
istatistikler hesaplandi. Tki bagimsiz grubu karsilastirmak i¢in Mann-Whitney U, iki bagimli
grubu karsilastirmak icin Wilcoxon sign t-testi kullanildi. iki siirekli degisken arasindaki
korelasyonu degerlendirmede Spearman's rho katsayisi kullanildi. p <0.05 anlamli kabul edildi.
Bulgular Hastalarin ortalama yaslart 183,75 (min-max:132-240) aydi. Dpt’de tek alerjen
sensitizasyonu olan 5(%31.3), 2 alerjen 1(%6.3), 2’den fazla alerjen sensitizasyonu olan
7(%43.8) hasta vardi. Tedavi dncesi ortalama total IgE diizeyi 1401.93mg/dl, ortalama eozinofil
%0.41°di. Omalizumab 6ncesi 15(%93.8) hasta kontrol edici tedavi olarak inhale kortikosteroid
+ uzun etkili beta2 agonist (IKS+UEBA) kullanmakta iken sadece bir hasta IKS
kullanmaktaydi. Tedavinin 1. ve 3. ayinda AKT skoru, FeNO diizeylerinde, omalizumab 6ncesi
degerlere gore karsilagtirildiginda anlamli fark saptandi (p=0.000 p=0.000 p=0.015 p=0.006).
FEV1, FEV1/FVC diizeyleri ve IKS dozunda anlamli fark izlenmedi (p=0.074 p=0.220
p=0.206). Dpt’de sensitizasyon sayis1 ve eslik eden komorbidite varliginin omalizumab tedavi
yanitt lizerine etkisi olmadigi tespit edildi (p>0,05). Hastalarin tedavi Oncesi eozinofil
degeri>%4 olanlarin 3. ay AKT skorundaki iyilegsmenin daha fazla oldugu saptand: (p=0.034).
Tartisma Sonuclarimiz, ¢ocukluk cagi agir astim tedavisinde omalizumab kullaniminin agir
astim kontroliinii iyilestirdigi ve alevlenmeleri azalttiina dair mevcut kanitlar
desteklemektedir. Ek olarak yiiksek eozinofil yiizdesi bulunan hastalarin tedaviye yanitinin
daha iyi oldugu ve hizli, non invazif bir yontem olan FENO diizeyinin tedavi yanitin1 lgmede
onemli bir parametre oldugu da gosterilmistir. Calismamizda kontrol edici ilag dozunda anlamli
fark saptamayisimizin nedeni 3 aylik kisa donem sonuglarin degerlendirilmesidir.

Anahtar Kelimeler: Agir astim, Omalizumab, FeNO
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S-06 Kronik Solunum Sistemi Semptomlar1 Nedeni Olarak Vaskiiler Halkalar ile Tlgili
Deneyimlerimiz
Murat Siiriicii*, Dursun Muhammed Ozdemir!, Ilker Kemal Yiicel!, ibrahim Halil Demir ?,
Oktay Korun!, Ahmet Celebit
1 Sb. Istanbul Dr. Siyami Ersek Gogiis Kalp ve Damar Cerrahisi Egitim Arastirma Hastanesi

Giris ve Amag: Vaskiiler halka, aortik ark kompleksinin anormal gelisimi sonucunda meydana
gelen ve ¢ogunlukla infant doneminde trakeo-6zofageal basi bulgulari ile kendini gosteren bir
anomalidir. Ozellikle yenidoganlarda hava yolu obstriiksiyonu yaratan en énemli etkenlerden
birini teskil etmekte olup klinik bulgularin siddeti bas1 derecesine gore degismektedir. Vaskiiler
halkalar, stridor/ wheezing, okstiriik, tekrarlayan enfeksiyonlar gibi kronik solunum sistemi
semptomlarima ve/veya yutma bozukluklarina yol agabilirler. Bu calismada; klinigimizde
vaskiiler ring tanisi ile ameliyat edilen olgularin bagvuru sikayetleri, tan1 yontemleri ve tedavi
seceneklerinin sunulmasi amaglanmaktadir. Materyal — Metod: Ocak 2003 - Nisan 2022 yillar1
arasinda vaskiiler halka tanisi ile ameliyat edilen 45 olgu ¢alismaya dahil edildi. Hasta dosyalari
retrospektif olarak taranarak demografik 6zellikleri, basvuru semptomlar: ve klinik bulgulari,
tan1 yontemleri, cerrahi tedavi sec¢enekleri, komplikasyonlar ve tedavi sonrasi semptomlari
acisindan degerlendirildi. Bulgular: Vaskiiler halka tanisi ile cerrahi tedavi uygulanan 45 hasta
celigmaya alind1 ve olgularin 23" (%51) erkekti. Median yas 11 ay (1 ay — 25 yas). 20 (% 44)
hastada tekrarlayan hisilti ataklari, stridor gibi izole solunum sistemi semptomlar1 varken, 9
hastada (% 20) yutma giicliigli, kusma, 5 hastada solunum sistemi semptomlarina ek olarak
beslenme problemleri, kusma, 11 (% 24) hastada ise ek kardiyak anomali olmas1 nedeniyle
yapilan ekokardiyografide vaskiiler halka tespit edildi. Vaskiiler halka tiplerinin 27’sinde (%60)
double aortik ark, 14’iinde sag arkus aorta + sol patent duktus arteriozus (6’s1 kommeral
divertikiilii ile birlikte) ve 4’linde aberran sag subklavian arter tespit edildi. izlemde dort
hastanin trakeomalazi gelismesine bagli solunum yolu sikayetlerinin ameliyat sonras1 donemde
devam ettigi goriildii. Postoperatif erken donemde mortalite goriilen ii¢ hastadan iki tanesi
kompleks konjenital kalp hastaligina sahipken, diger hastada ise pulmoner sling tanisi
mevcuttu. Sonug: Vaskiiler halka; yenidogan déneminden itibaren baglayabilen, semptomsuz
dénemi nadir olan hisilti ve stridoru olan hastalarda akilda tutulmalidir. Ozellikle erken
cocukluk doneminde bronkodilator tedavi ile hisilti sikayetlerinin gegmemesi, kronik solunum
ve beslenme sorunlarinin birlikte olmasi mutlaka vaskiiler halka agisindan degerlendirme
gerektirmektedir. Nadir goriilmesine ragmen erken tanida mutlaka akilda tutulmasi hastalarin
gerekli olmayan yogun tedavi ve uzun tani siirecine maruz kalmalarini onleyebilir. Vaskiiler
halkalarin cerrahi tedavi sonucunda tam sifa ile diizelmesi miimkiin olup, tedavi morbidite ve
mortalitesi oldukca diisiiktiir.

Anahtar Kelimeler: Stridor, hisilti, vaskiiler halka
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S-07 Kistik Fibrozis Tanili Cocuk Hastalarda, Akut Akciger Alevlenmesi Doneminde
Tedavi Oncesi Ve Sonras1 Donemde Balgamda Sitokin Calismasi

Semra Caglarl', Ozlem Keskin?, Yasemin Zer®, Cagri Damar?, Elif Arik?, Mahmut Cesur2?,
Ercan Kiiciikosmanoglu?
1Gaziantep Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Gaziantep
2Gaziantep Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Allerji ve Immiinoloji Bilim Dali, Gaziantep
3Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Mikrobiyoloji Anabilim Dali, Gaziantep
4Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji Anabilim Dali, Gaziantep

Girig-amag: Kistik fibrozis (KF) tanili ¢ocuk hastalarin klinik 6zellikleri ile atak tedavi dncesi
ve sonrast donemde balgamda sitokin seviyeleri degerlendirilerek hastalarin ataklarini erken
tespit etmek, akciger kapasitesini korumak ve immiinoterapi yontemlerine katkida bulunmak
amaglanmistir. Gereg ve yontem: Atak doneminde yaslar1 5-21 arasi olan 25 KF tanili ¢ocuk
hastalarin tan1 aninda ve tedaviye bagladiktan 30 giin sonra alinan balgam 6rneklerinde sitokin
calismasi yapildi. Numunelerden ELISA yontemi ile IL-17, 1L-8, LTB-4, 8- isoprostane,
notrofil elastaz, glutatyon, glutatyon peroksidaz, TLR-2, TLR-4 sitokinlerinin diizeyleri
calisildi. Bulgular: KF’li hastalarin atak tedavi sonrast donemde balgamda glutatyon diizeyi,
tedavi Oncesi balgamda glutatyon diizeyine gore anlamli diistik bulundu (p:0.002). Atak tedavi
sonrasi donemde balgamda glutatyon peroksidaz diizeyi atak donemi balgamda glutatyon
peroksidaz diizeyine gore sinirda anlamli diisiik bulundu (p:0,05). Atak donemi bagvuru
sirasinda ve atak tedavi sonrasinda alinan balgam kiiltiirlerinde lireyen mikroorganizmaya gore
S. aureus liremesi olan hastalarin, tedavi sonrasi balgamda glutatyon diizeyi P. aureginosa
iiremesi olan hastalara gére anlaml1 yiiksek bulundu (sirastyla p:0,023, p:0,030). Atak donemi
basvuru aninda P. aureginosa kolonizasyonu olan hastalarin atak donemi balgamda IL-8 ve
TLR-4 diizeyi, kolonizasyon olmayan hastalara gére anlaml1 yiliksek bulundu (sirastyla p:0,002,
p:0,021). Solunum fizyoterapisini ara ara yapan hastalarin tedavi sonrasi balgamda LTB-4
diizeyi, diizenli yapan hastalara gore anlaml yiiksek bulundu (p:0,036). Atak tedavi sonrasi
donemde Toraks BT’ de patolojik akciger dokusu ile atak donemi balgamda TLR-4 arasinda
pozitif korelasyon saptandi (p:0,005). Atak tedavi sonras1 donemde patolojik akciger dokusuyla
balgamda IL-17 arasinda pozitif korelasyon saptandi (p:0,025). Sonug: Atak doneminde klinik
bulgular, diizenli kullandig1 ilaglar ve balgam kiiltiirlinde tlireyen mikroorganizmalar ile
balgamda sitokin diizeyleri arasindaki iligkiler degerlendirildiginde; hastalarin atak siddeti ve
akciger dokusundaki harabiyet dnceden belirlenebilecegi ve dnlenebilecegi goriildii. Balgamda
sitokin diizeyleri ile balgam kiiltiiriindeki antibiyogramda tespit edilen antibiyotik direngleri
dikkate alinarak verilen tedaviler sayesinde hem atak ge¢irme siklig1 azaltilabilecegi hem de
bakteri kolonizasyonu onlenebilecegi goriildii. KF’li hastalarda hipoksi doneminde balgamda
LTB-4 diizeyi arttig1 goriildii ve lokotrien antagonistleri tedaviye eklenerek inflamasyon,
remodelling, bronkospazm ve pulmoner hipertansiyon gelismeden dnlenebilecegi diisiiniildii.
Toraks BT ¢ekilmeden balgamda sitokin seviyeleri ile bronsiektaziye gidis dnceden belirlenip
onlenebilecegi veya Toraks BT ¢ekme siklig1 azaltilabilecegi goriildii.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis, akut akciger alevlenmesi, balgamda sitokin seviyesi
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S-08 Psodomanas Aeruginosa Kolonize Kistik Fibrozisli Hastalarin Notrofil
Fonksiyonlarinin Degerlendirilmesi

Handan Duman Senol, Meral Barhk?, Ezgi Topyildiz 3, Figen Giilen?, Giizide Aksu #, Necil
Kiitiikgiiler®, Esen Demir®, Neslihan Edeer Karaca ’
1 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Alerji immiinoloji Bilim Dali
2 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Bilim Dalt
3 Ege Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Alerji Ve Immiinoloji Bilim Dali
4 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk immiinolojisi Bilim Dali

5 Ege Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Immiinoloji Bilim Dali
6 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Bilim Dali

7 Ege Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Immiinoloji Bilim Dali

Giris Kistik fibrozis(KF), kronik ve progresif akciger hastaligi ile karakterize otozomal resesif
gecis gosteren bir hastaliktir. Klor transportunun bozuldugu epitelyal bir hastalik olarak
degerlendirmesine ragmen, psédomonas aeruginosa gibi firsat¢i ajanlarin enfeksiyon ve
kolonizasyon olusturmasi i¢in altta yatan patogenez net degildir. Kistik Fibrozis, 2021 primer
immiin yetmezlik smiflandirmasinda  konjenital fagositer bozukluklar igerisinde
siniflandirilmigtir. Biz de bu calismada ps6domonas aeruginosa (PMA) ile kolonize KF
hastalarinin nétrofil ve monosit fonksiyonlarin1 degerlendirmeyi planladik. Materyal-Metod:
PMA kolonize 26 KF hastas1 (akut alevlenme donemi haricinde) ile 21 saglikli kontrol
caligmaya dahil edildi. Hemogram, Immunglobulin (Ig) diizeyleri, Migratest (Notrofil ve
monosit kemotaksisini degerlendirmek i¢in), CD11A/CD18/CD15S adezyon molekiilleri ve
intraselliiler bakteriyel fagositozu degerlendirmek amacgli Fagoburst test caligildi. Bulgular:
Onikisi kiz(%42,6) toplam 26 KF hastast ve 9’u kiz (%42,9) 21 saghkli kontroliin yas
ortalamalar1 122,07+70,2 ve 127,85+£56,06 ay idi(p<0,05). Hastalarin 9’u (%34,6) Delta-F508
homozigottu. Absolu Notrofil Sayisi(ANS), notrofil CD15S ekspresyonu, IgG, IgA ve IgM
diizeyleri KF hasta grubunda kontrole gére daha yiiksekti(p sirasiyla <0.01, 0,018). Hastalar
mutasyonlarina gore degerlendirildiginde Delta-F508 homozigot hastalarda ANS, 1gG ve IgA
diizeyleri diger mutasyonlar1 tagiyan hastalara gore daha yiiksek saptandi (p:0,03, 0,03,0,001).
Hasta ve kontrol grubu karsilastirildiginda, PMA ve E.Coli stimiilasyonu ile bakilan nétrofil
oksidatif burst aktivitesi sirastyla ((99,8+0,47)(99,6+0,74) ve (97,6£2,81)(97,6%1,71); monosit
myeloperoksidaz  (83,0+8,33)(83,33+7,33); notrofil myeloperoksidaz  diizeyleri (98,6
+1,43)(99,0£1,94) ve kemotaktik aktiviteleri (95,2 +5,4 )(92,5 £6,3 ) agisindan fark saptanmadi
(p>0,05). Sonug: Sonuglarimiz KF 1i hastalarda nétrofil ve monositlerde fagositik ve
kemotaktik aktivite bozuklugu varligin1 desteklememektedir. Daha fazla sayida hasta igeren
ileri caligmalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: kistik fibrozis, psddomanas aeruginosa, nétrofil fonksiyonlari
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S-09 Bronsiyolit Tanis1 Alan Cocuklarda Yiiksek Akish Nazal Kaniil Oksijeni Tedavisi:
Randomize Kontrollii Bir Deneme

Avkut Eski', Gok¢en Kartal Oztiirk?, Caner Turan?, Semiha Ozgiil®, Figen Giilen?, Esen
Demir?
1 Gazi Yasargil Kadin Dogum Ve Cocuk Sagligi Egitim Arastirma Hastanesi
2 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogis Hastaliklari
3 Ege Univeristesi T1p Fakiiltesi, Biyoistatistik ve Tibbi Bilisim Anabilim Dali

Amag: Yiiksek akis nazal kaniil oksijen tedavisinin akut bronsiyolit tanili hastalarda diisiik akis
oksijen tedavisine gore gelismis solunum destegi saglayip saglamadigini belirlemektir. Metod:
Oksijen ihtiyact olan ve orta ile siddetli bronsiyolit tanisi konan 1-24 ay arasi ¢ocuklarda
prospektif, randomize kontrollii bir ¢alisma yiiriittilk. Mekanik ventilasyon i¢in yogun bakim
iinitesine kabul edilen, bagvuru 6ncesinde baska saglik biriminde oksijen tedavisi alan, altta
yatan bir tibbi durumu olan (konjenital kalp hastaligi, kronik akciger hastaligi, néromiiskiiler
hastalik, metabolik hastalik veya immiin yetmezlik vb.), kraniyofasiyal malformasyonu, tist
hava yolu tikanikligi, pndmotoraks veya burun travmasi olan hastalar ¢alisma digi1 birakildi.
Katilimcilara yiiz maskesi ile oksijen tedavisi (6-10 litre/dakika; kontrol grubu) veya yiiksek
akisl nazal kaniil ile oksijen tedavisi (2 litre*kilogram/dakika; ¢alisma grubu) verildi. Birincil
sonuglar; kalp tepe atimi1 ve solunum sayisinin yasa gore normal araliklarina dondiigii stire ve
klinik solunum skorunun daha diisiik bir siddet puanina geriledigi siirenin karsilastirilmasidir.
Ikincil sonuglar; kalp tepe atiminin, solunum sayisinin ve klinik solunum skorunun takip siiresi
icindeki degisimi, hastanede yatis siiresi, oksijen tedavi siiresi, tedavi basarisizligi ve yan
etkilerin iki grup arasinda karsilastirilmasidir. Sonuclar: Calismamiza 87 cocuk kaydedildi
(kontrol grubu: 48 hastaya karsin calisma grubu: 39 hasta). Calisma grubunda bazal kalp tepe
atiminin ve solunum sayisinin yaga gére normal araliklaria ulastig: siire kontrol grubuna gore
daha kisaydi [sirasiyla; 2,0 saat (1,0-4,0) karsin 12,0 saat (2,0-24,0) ve 4,0 saat (2,0-12,0) karsin
24,0 saat (4,0-48,0), P <0,001]. Klinik solunum skorunun daha diisiikk puana gerilemesi i¢in
gegen silirenin ¢alisma grubunda daha kisa oldugu tespit edildi [2,0 saat (1,0-4,0) ve 4,0 saat
(2,0-24,0); P =0,003]. Calisma grubunda oksijen tedavi siiresi [19,0 saat (4,0-30,0) karsin 29,5
saat (14,0-45,7); P =0,01] ve tedavi basarisizlig1 (%3'e karsin %21; P =0,02) istatistiksel olarak
daha disiik iken, gruplar arasinda hastanede yatis siiresi ve yan etki goriilme siklig1 a¢isindan
fark yoktu. Tartisma: Yiksek akis nazal kaniil oksijen tedavisi, diisiik akis maske ile oksijen
tedavisine gore kalp tepe atiminda, solunum sayisinda ve klinik solunum skorunda kayda deger
bir iyilesme ile gelismis solunum destegi saglayabilir. Bununla birlikte, yiiksek akis oksijen
tedavisinin klinik etkinligini degerlendirmek i¢in kapsamli ¢aligmalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Bronsiyolit, hipoksi, klinik solunum skoru, yiiksek akis nazal kaniil
oksijen
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S-10 Yasam Kalitesi, Doyumu ve Stres Acisindan Kistik Fibrozisli Cocuk Annesi Ne
Durumda?

Sedef Narin Tongal, Ozge Yilmaz?, Merve Ogalan?, Hasan Yiiksel
1 Celal Bayar Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
2 Celal Bayar Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Alerji ve immunoloji Bilim Dali

GIRIS VE AMAC: Kistik fibrozis(KF);s1k hastane basvurusu, ¢oklu ilag tedavisi ve fizik tedavi
gibi tamamlayic1 tedavi yontemlerinin uygulanmasini gerektirmektedir. KF ile yasamanin
getirdigi zorluklarin erken farkina varilarak miidahale edilmesi,hasta ve ailesinin yasam kalitesi
acisindan oldukg¢a onemlidir. Calismamizin amaci, kistik fibrozisli hastalarin ebeveynlerinde
demografik  Ozelliklerin ~ yasam  kalitesi iizerine etkisini  degerlendirmektir.Ayn1
zamanda,ebeveynleri stres diizeyi ve doyum 0lgegi ile hastaligin aileye yansimasi neticesi
aileler arasi farklarin kaynagmin arastirilmasi hedeflenmektedir. YONTEM: Bu arastirmaya
klinigimizde KF tanisi ile izlenen ¢cocuklarin ebeveynleri dahil edildi. Verilerin toplanmasinda
sosyo-demografik bilgi formu, SF-12 v2 yasam kalitesi anketi,doyum &lgegi ve ebeveyn stres
Olcegi kullanildi.Aileler telefon ile aranarak arastirmanin amaci agiklandi; sozli olarak
arastirmaya katilmay1 kabul etmesi halinde ilgili formlar anlasilir bir sekilde okunarak cevaplar
isaretlendi.Telefonda uygulanan anket ortalama 15-20 dk siirdii. BULGULAR: Bu ¢alismaya,
22 KF li olgunun (%50 kiz) annesi dahil edildi(anne yas ortalamasi 35+6.9). Annelerin egitim
diizeyine bakildiginda 2’sinin(%4.5) okuma-yazma bilmedigi,18’nin ev hanimi oldugu
(%81.8), 10 ailede gelir diizeyinin gider diizeyinden diisiik oldugu (%45.5),4 annenin (%18.2)
saglik giivencesinin olmadig1 goriildii. Anne yasi ile yasam doyum o0l¢egi arasinda anlamli
negatif korelasyon saptandi (rho:-0.45,p:0.03). Annenin egitim diizeyi, ailenin gelir diizeyi,
annenin calisma durumu, saglik giivencesi, hasta yasi ve olgularin tani siiresi ile iligki
saptanmadi.Son 1 yilda olgularin hastaneye yatis sayisi ile annenin SF 12 sosyal fonksiyonu
arasinda etkilenme saptandi(p:0.034),ebeveyn stres indeksi ise sinirda
etkilenmisti(p:0.07).SF12 genel saglik ile yasam doyum Olgegi arasinda korelasyon
saptandi(rho:0.53,p:0.01).Ebeveyn stres indeksi ile sirasiyla SF 12 alt gruplarindan fiziksel
fonksiyon,fiziksel giigliik,agr1,fiziksel gii¢liik ile iliski(rho:-0.53,p:0.01;rh0:0.50,p:0.018; rho:-
0.57,p:0.06; rho:-0.46;p:0.03)saptand1.Kiz  olgularin  annelerinde stres oran1 daha
yiiksekken(kiz/erkek:162.5/90.5),sosyal fonksiyonlarin daha ¢ok bozuldugu(p:0.049),enerjinin
smirda  etkilendigi(p:0.056) ;erkek cocuk annelerinde ise agrinin sinirda bozuldugu
gozlendi(p:0.054). TARTISMA VE SONUC: Ebeveynler KF’li cocugun bakimi sirasinda
cesitli zorlukla karsilagsmaktadir,ailelerin ruhsal sorunlarini taramak ve aileye psikososyal
destek saglamak ailelerin bas etme becerilerini gelistirecek hem de ¢ocuklarin yasam kalitesine
olumlu katki saglayacaktir.Bizim c¢alismamizda kisitli hasta sayist olmasi ve kontrol grubu
alinmamasina ragmen anneye ait faktdrlerden anne yasinin yasam doyum o6lgegi ile anlaml
negatif korelasyon gostermesi,hastaneye yatis ile SF 12 sosyal fonksiyonda;ebeveyn stres
indeksi ile SF 12 alt gruplar1 olan fiziksel fonksiyon,fiziksel giicliik agri,sosyal fonksiyon gibi
parametrelerde etkilenme olmas1 daha kapsamli ebeveyn taramalar1 yapilmasinin gerekliligini
ortaya koymustur.

Anahtar Kelimeler: kistik fibrozis,ebeveyn yasam kalitesi,stres indeksi ve doyum o6lcegi
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S-11 Kistik Fibrozisli Hastalarimizda Alerjik Bronkopulmoner Aspergilloz ve
Aspergillus Fumigatus Duyarhhiginin Karsilastirilmasi

Fevzive Coksiier', Handan Duman Senol?, Meral Barlik?, Mehmet Mustafa Ozaslan?, Bahar
Girgin Dindar?, Esen Demir?, Figen Giilen®
1 Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
2 Ege Universitesi Cocuk Alerji Ve Immiinoloji Bilim Dali

GIRIS:Alerjik bronkopulmoner aspergilloz(ABPA), Aspergillus fumigatus(AF) antijenlerine
karst asir1 duyarliligin neden oldugu bir akciger hastaligidir. Kistik fibroz(KF) hastalarinda,
morbidite artis1 ve akciger fonksiyon testlerinde bozulma ile iligkilidir. Bununla birlikte,
mevcut tant kriterleri spesifik degildir ve tanida zorluga neden olmaktadir. AMAC:KF'li
hastalarda Total-1gE, A.fumigatus spesifik IgE (AF-spIgE) ve absolii eozinofil sayisini(AES)
degerlendirip, deri prick testi(DPT) uygulayarak ABPA ve A.fumigatus duyarliligi olan
hastalar1 karsilastirmaktir. YONTEM:Ocak 2019-Mayis 2022 tarihleri arasinda, KF tanisiyla
izlenen 73 hasta ¢alismaya alindi. Klinik ve demografik bilgileri, KF mutasyonlar1 incelendi.
Hastalarin tamamia deri prick testi(DPT), alt1 yas lizerindekilere spirometri uygulandi.
ISHAM-ABPA(International Society for Human and Animal Mycology-ABPA) kriterlerine
gore klinik ve serolojik ABPA degerlendirmesi yapildi. DPT’de AF duyarli ve AF-
splgE’si(>0.35kU/L) yiiksek olanlar A.fumigatus’a duyarli(AFD) kabul edildi. Hastalar;
ABPA, AFD ve AFD olmayanlar olarak {i¢ gruba ayrildi. SONUCLAR: Hastalar arasinda
[ABPA(N=8,%10.9), AFD( n=17,%23.28), AFD olmayan (n=48,%68)], yas(p=0.4), tani
yas1(p=0.65), cinsiyet(p=0.28), viicut kitle indeksi(VKI)(p=0.69), akrabalik(p=0.16) agisindan
fark yokken(Tablo-1); Total-IgE(p=0.00)(sekil-1), AES(p=0.01)(sekil-2), AF-
splgE(p=0.01)(sekil-3) degerlerinde anlamli bir fark oldugu goriildi. ABPA’larda Total-IgE
sonuglarinin  [ortanca 2110IU/mL(232-6690)]; AFD olan [ortanca 138I1U/mL(17-
1000)(p=0.00)] ve AFD olmayanlara gore [ortanca 20,3IU/mL(10-1850),p=0.00] anlaml
yiikseklik tespit edildi. AES, ABPA’larda [ortanca 648hiicre/ul(80-1650)]; AFD [ortanca 486
hiicre/pn1(80-1500),p=0.01] ve AFD olmayanlara gore [ortanca 2 18hiicre/pul(40-750),p=0.025]
daha yiiksekti. FEV1(%)’si ABPA’larda(ortalama 55+15.7), AFD olanlara gore diisiik
bulundu(80.7+19.3)(p=0.049)(sekil-4). DPT’de, ABPA olan hastalarin tamaminda ve AFD
olan 14 hastada, A.fumigatusa kars1 duyarlanma oldugu goriildii. AF endurasyon ¢ap1 agisindan
iki grup arasinda anlamli bir fark olmasa da (p=0.66), ABPA olanlarda (ortalama 5.5+1.19mm),
AFD olanlara gore (ortalama 5.0+3.0mm) daha yiiksek bulundu(sekil-4). 22 hastada, DPT de
aspergillus dis1 duyarlilik mevcuttu [ABPA(n:3),AFD(n:8),AFDolmayan(n:11)]. Balgam
mantar kiiltlirlerinde aspergillus kolonizasyonu, ii¢ grup arasinda ve ABPA’larda AFD olanlara
gore istatiksel olarak yiiksek olup [ABPA(n:5),AFD(n:2),AFD olmayan(n:3),p=0.01,p=0.016];
A fumigatus ile kolonizasyonun, ABPA gelisme riskini AFD olan hastalara gore 12.5 kat
(OR:12.5 (1.600-97.647) p=0.016) arttirdig1 goriildii. P.aeruginosa ve S.aureus kolonizasyonu
acisindan ise anlamli bir fark izlenmedi (p=0.068,p=0.2). Son bir yildaki akut alevlenme sayis1
ABPA’larda, AFD olmayanlara gore yliksekken (ABPA ortalama 3.0+2.5, AFD olmayan
ortalama 1.02+0.9,p=0.043), AFD’lere gore anlamli bir fark izlenmedi(1.15+1.4).
TARTISMA:Bilindigi {iizere, Total-IgE, AF-spIgE, AES ABPA tam kriteri olarak
kullanilmaktadir. ABPA gelisen KF hastalarimizda AF kolonizasyonu, sadece AFD olanlara
gore daha yiiksek saptanmis olup, ABPA tanisinda yararli bir tam1 kriteri olarak
kullanilabilecegi diigiiniilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibroz, alerjik bronkopulmoner aspergilloz, duyarlilik
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S-12 Kistik Fibrozis Tanih Cocuklarda Tekrarlayan Intravenoz Aminoglikozid
Kullanimimmin Bobrek Fonksiyonlar: Uzerindeki Etkileri

Bahar Girgin Dindar?, ipek Kaplan Bulut?>, Mehmet Mustafa Ozaslan®, Fevziye Coksiier?,
Meral Barlik?, Figen Giilen!, Esen Demir!
1 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal
2 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali

GIRIS VE AMAC Kisitik fibrozisli(KF) hastalarin akut ataklarinda en sik patojen etken olan
Pseudomonas aeriginosa tedavisinde sik kullanilan aminoglikozid(AG) tedavilerinin
nefrotoksik etkileri bilinmektedir. Bu etki ilaglarin doz, kullanim siiresi ve ek risk faktorlerine
gore degiskenlik gostermektedir. Calismamizda uzun siireli amikasin kullanimimnin KF
hastalarinda nefrotoksik etkilerini ve risk faktorlerini belirlemeyi amagladik. YONTEM EUTF
Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali’nda 2015-2020 yillar1 arasinda hastaneye yatirilan 107
KFli hastadan amikasin tedavisi alan 32 hasta ¢alismaya alinmistir. Hastalarin tekrarlayan
yatiglarinin her biri, yatisinda ve yatisin 48-72.saatlerinde alinan kreatin degerleri, GFR
degerleri, RIFLE ve AKIN KLINIK EVRELEMESI, aldig1 amikasin kiirleri ve dozlart mg/kg
cinsinden kaydedildi. Hastalarin %45,5 kiz olup, yas ortalamas1 86,65 (2-218)ay, viicut kitle
indeks(VKI) ortalamas1 -2,43 SDS(-7,4-0,58) saptand1. Toplam basvuru sayis1 119, ortalama
yatis siiresi 47giin(7-187); toplam verilen IV amikasin dozu ortalama 706.51mg/kg(105-2805)
idi. Kreatin artig1 ortalama 0,05mg/dl, GFR’de diisme ortalama %10,5 olarak saptandi. RIFLE
kriterlerine gore hastalarin%25,2’si(30) risk, %3,4°1i(4) hasar, %0,8(1) yetmezlik evresi, AKIN
kriterlerine gore %18,5’1(22)evre 1, %3,4’1(4) evre2, %0,8’i(1) evre3 olarak degerlendirildi.
Yapilan ROC analizinde IV amikasin dozunun 1402.5mg/kg tizerindeki degerlerin akut bobrek
hasar1 tizerindeki sensitivitesi %50, spesifitesi %93olarak saptandi(area under curve=AUC:
0,717; p<0.001). Kombine antibiyotik tedavisi verilen ve AG tedavisi yaninda ek nefrotoksik
ilag verilen hastalarin RIFLE ve AKIN kriterlerine gére bobrek hasari yapici etkisi arasinda
istatistiksel olarak anlamli fark goriilmemistir(sirasiyla p:0,628; p:0,204; p:0,398;p:0,204).
RIFLE kriterlerine gore ‘risk’ evresinde olan hastalarin %46,7’si, ‘hasar’ ve ‘yetmezlik
“evresindeki hastalarin ise tiimii bes ve iistiinde IV amikasin kiirii almist1 ve istatistiksel olarak
anlamliydi(p:0,005). AKIN kriterlerine gore ise evre 1 olan hastalarin %54,5°, evre 2 ve evre
3 tim hastalar bes ve isti IV amikasin kiiri almisti(p: 0,002). Intravendz
amikasin+karbapenem-+glikopeptit kombinasyonu alan ve IV kontrast madde verilen hastalarda
GFR’de en fazla diisme gozlenirken (sirasiyla %12,9;%15,75); birlikte uygulanmasinin akut
bobrek hasar1 yapici etkisi anlamli goriilmemistir(p:0,096). Agir bobrek hasar1 gelisen bir
hastaya ise hemodiyaliz tedavisi uygulanmistir. SONUC Kistik fibrozisli hastalar nefrotoksik
ilaglara maruz kalmaktadir. Bu hastalarin izleminde kreatin degerleri normal sinirlarda
goriilmesine ragmen kontrol kreatin degerleri artmakta ve GFR’de diisme goézlenmektedir.
Hastalarin izleminde yeterli IV hidrasyonu ve nefrotoksik ilaglarin kullaniminin daha dikkatli
yapilmasi1 gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis, aminoglikozid, amikasin,nefrotoksisite
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S-13 Maske Kullaniminin Cocuklarda Solunumsal Fizyolojik Parametrelere Etkisi
Azer Kili¢ Baskan!, Ayse Ayzit Kiling Sakalli*, Gizem Y1lmaz?, Memnune Nur Cebi?, Biisra
Hotaman?, Evrim Hepkaya®, Pmar Onal®, Haluk Cezmi Cokugras!

LJUC-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Gogiis
Hastaliklar1 Bilim Dal.

2|JUC-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dalx.

3]UC-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk
Enfeksiyon Hastaliklar1 Bilim Dali.

GIRIS-AMAC: Cocukluk ¢aginda gériilen enfeksiyonlar arasinda ilk siray1 solunum yolu
enfeksiyonlart almaktadir. Solunum yolu patojenlerinin bulagini 6nlemek amaciyla maske
kullanimi en sik kullanilan tedbirler arasinda yer almaktadir. COVID-19 pandemisi ile birlikte
maske kullaniminin ¢ocuklar iizerindeki fiziksel ve ruhsal etkilerine dair ¢alismalar yapilsa da
kanitlar halen yetersizdir. Bu ¢alisma ile ¢ocuklarda maske kullanimmin solunumsal
parametreler lizerine etkilerini degerlendirilmeyi amagladik.

MATERYAL-METOD: Calismaya 6 yas ve lizerinde altta yatan hastaligi olmayan 66
saglikli cocuk dahil edildi. Yaglarina gore hastalar 6-11 yas (Grup A) ve 12-18 yas (Grup B)
olmak tizere iki gruba ayrildi. Olgularin maskesiz ve maske ile 6 dakika (dk) yiiriime testi
sonrasi 0.dk, 5.dk, 10.dk ve 15.dk’daki satlirasyon 6l¢iimii (SaPOz), kalp tepe atimi1 hizi1 (KTA),
dakika solunum sayis1 (DSS), cilt bulgulari, sistolik ve diyastolik kan basinci (KB) degerlerine
bakilarak hazirlanmis formlara kaydedildi. Ayrica; TCM4 Radiometer © cihazi kullanilarak
non-invaziv transkutan6z karbondioksit 6l¢iimii (TcpCO2) yapildi. Standardizasyonu saglamak
amaciyla tiim hastalara tek kullanimlik TS EN 14683 standardina gore iiretilerek CE belgesi
almig ayn1 marka yiliz maskeleri yaslarina ve yiiz boyutlaria uygun sekilde kullanildi.

BULGULAR: Olgularin %51,5’i (n=34) kizd1. Yas gruplar arasinda boy, tart;, VKI (viicut
kitle indexi) ve cinsiyet dagilimi agisindan fark yoktu (p=1.000). Tiim yas gruplar1 dahil
edildiginde maskesiz ve maskeli egzersiz sonrast DSS, KTA, sistolik ve diyastolik KB
Ol¢iimleri baslangica gore anlamli derecede (p<0.001) yiiksekken SaPO> oOl¢limleri arasinda
anlamli fark bulunamadi (p= 0.126). Farkli olarak Grup A’da maskeli egzersiz sonras sistolik
KB baslangica gore anlamli yiiksek iken diastolik KB 6l¢iimleri arasinda fark yoktu (p=0.112).
TcpCO:2 degerlerinde anlamli farklilik sadece Grup B’de maskeli egzersizden sonra baslangi¢
ile 5.dakika degerleri arasinda saptandi (p<0.001).

TARISMA-SONUC: Bu calisma ile ¢ocuklarda kisa siireli egzersiz sirasinda cerrahi maske
kullaninminin solunumsal parametreler {izerine olumsuz etkisinin olmadigin1 gdsterilmistir.
Cocuklarda solunum yolu enfeksiyonlar1 sirasinda bulasin 6nlenmesinde yiliz maskelerinin
giivenle kullanilabilecegi goriilmiistiir. Yakin donemdeki pandemi ve oOnceki salginlarin
kontroliine yardimci olmada maske kullaniminin ne kadar etkili oldugu goz oniine alindiginda,
bu yeni verilerin dikkatle degerlendirilmesi gerektigini diisiinmekteyiz. Lubrano ve ark.
tarafindan yapilan benzer bir ¢alismada 24 ay ve daha kiigiik cocuklar da dahil olmak iizere yiiz
maskelerinin kullaniminin SaO2 ve kapnograf ile bakilan end-tidal karbondioksit degerlerinde
onemli degisikliklere neden olmadig1 gosterilmistir. Farkli maske tiirleri ile yapilan baska bir
caligmada ise cerrahi yiiz maskesi kullaniminin ¢ocuklarda giivenli oldugu bildirilmistir.
Ancak; caligma kisa siireli izlem ve Kkiiciik gruplarla yapildigindan c¢ocuklarda maske
kullaniminin olas1 uzun vadeli etkilerini belirleyebilmemiz i¢in daha fazla ¢aligmaya ihtiyag
vardir.

84



S-14 Kistik Fibrozis Akciger Inflamasyonunda ihmal Edilen Hiicre: Trombositler

Ali Ozdemir®, Murat Ersoy*
1 Mersin Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Kistik fibrozis'te (KF) hava yolu inflamasyonu agirlikli olarak nétrofilik 6zelliktedir.
Ilave olarak, proinflamatuar sitokinler, makrofajlar ve T-lenfositler KFTR tarafindan eksprese
edilir ve KF inflamatuar yanitina katkida bulunur. Arastirmalar, trombositlerin de inflamasyona
onemli bir katkis1 olabilecegini gostermistir. Onemli olarak, insan trombositlerinde KFTR
ekspresyonu gosterilmistir. Son veriler KF hastalarinin dolagimdaki aktive trombositlerde ve
trombosit reaktivitesinde bir artis oldugunu gostermektedir. Literatiirde KF'li hastalarda
trombosit ve akciger inflamasyon etkilesimini inceleyen az sayida ¢alisma vardir. Bu nedenle
caligmamizda, KF hastalarda trombositlerin akciger inflamasyonundaki roliinii belirlemeyi
amagladik. Yontemler: Calismaya KF'li toplam 53 hasta alindi. Veriler, hastalarin trombosit
sayist (TS) ve ortalama trombosit hacmi (OTH) igin tibbi kayitlarindan retrospektif olarak
degerlendirildi ve daha sonra KF'li kronik kolonize veya kolonize olmayan hastalarda pulmoner
alevlenme ve pulmoner olmayan alevlenme durumuna gore 6 grup halinde eslestirildi. Grup 1.
Akciger alevlenmesi olan toplam KF hastasi. Grup 2. Akciger alevlenmesi olmayan toplam KF
hastasi. Grup 3. Akciger alevlenmesi olmayan kronik kolonizasyonu olan KF hastast Grup 4.
Akciger alevlenmesi ve kronik kolonizasyonu olmayan KF hastasi. Grup 5. Akciger
alevlenmesi ve kronik kolonizasyonu olan KF hastasi. Grup 6. Akciger alevlenmesi olan ancak
kronik kolonizasyonu olmayan KF hastasi. Bulgular: Hastalarin 6zellikleri: Toplam 53 hastanin
yas (yil) 8.01%£5.34; erkek %56.6; viicut kitle indeksi 15,914+2.79; mutasyon: homozigot
F508del 9, heterozigot F508del 14, diger 30; tani yas1 15+37.83 ay; pankreatik yetmezlik
%73.6; kronik kolonizasyon: pseudomonas aeruginosa 14 (%26,4), staf. aureus 1 (%1,9),
olmayan 38 (%?71); inhale tobramisin/kolistin kullanimi % 26.4; spirometri FVC:
%73.34+20.80, FEV1 %71.34422.84; karsilastirilan kan/solunum yolu kiiltiirleri, Grup 1: 175,
Grup 2: 127, Grup 3: 136, Grup 4: 38, Grup 5: 82, Grup 6: 47; hastane yatis sayis1 (¢caligma
boyunca): 2.08+2.74 idi. Akut pulmoner alevlenme doneminde, kronik kolonizasyon
durumundan bagimsiz olarak, KF'li tiim hastalarda pulmoner olmayan alevlenme dénemine
gore artmis TS seviyeleri mevcuttu. (p<0.05) Ancak, kolonize olmayan KF'li hastalarda TS ne
akut pulmoner alevlenmede ne de pulmoner olmayan alevlenmede farkli degildi. (p>0.05)
Diger karsilastirilan parametreden olan OTH, KF hasta gruplar1 arasinda akut alevlenme ve
kronik kolonizasyon durumlarmin higbirinde istatistiksel bir anlamlilik géstermedi. (p>0.05)
Sonug: Trombositler, KF akciger inflamasyonunda diger inflamatuar hiicreler ve mediatorler
ile birlikte nemli oynamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis, Trombosit, Akciger Inflamasyonu
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S-15 Kistik Fibrozisli Cocuklarda Serum Ezrin Diizeyi ve Akciger Hasar1 ile Tliskisi

Melih Hangiil!, Ali Ersoy?, Didem Barlak Keti®, Zehra Filiz Karaman®*, Mehmet Kose?
1 Gaziantep Cengiz Gok¢ek Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklar1 Hastanesi Cocuk Gogiis
Hastaliklar1 Gaziantep
2 Erciyes Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Anabilim Dali Kayseri
3 Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Biyokimya Anabilim Dali Kayseri
4 Erciyes Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Radyoloji Anabilim Dali Kayseri

Giris: Kistik fibrozis (KF); beyaz irkta daha sik goriilen ve yasami kisaltan genetik
hastaliklardan biridir. KF hastalarinin mortalite ve morbidetisinin belirlenmesinde en énemli
etken akciger hasarlanmasidir. Akciger hasarlanmasini gosterecek markerlarin bulunmasi hem
hastalarin tedavi yanitlarin1 degerlendirmede hem de hastalifin patogenzini anlamamiza
yardimci olacaktir. Ezrin, hiicre iskeletini olusturan aktin ve stoplazma membrani arasinda
baglayici proteinler sinifi olan ezrin-radixin-moesin (ERM) ailesinin bir {iyesidir. Sitozolik bir
molekiildiir, plasma membranin1 aktin filamentlerine baglar. Hiicre motilitesi ve sinyal
iletiminde etkili rol oynar. Akcigerler, mide, ince barsaklar, bobrek ve pankreasta yiiksek
oranda sentezlenir. Astim hastalarinda epitel hasarlanmasin1 gostermek ic¢in ezrin diizeyleri
degerlendirilmis ve epitel hasarlanmasi ile iliskili bulunmustur. KF hastalarinda akciger
hasarlanmasinin derecesi ile bu hastalarin serum ezrin diizeyi arasindaki iliskiyi
degerlendirmek amaglanmistir. Materyel-Method: Bu ¢aligsma prospektif vaka kontrol ¢alismasi
olup, Mayis 2018-Haziran 2019 tarihleri arasinda Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Gogiis Hastaliklart Unitesi’nde yapildi.
Calismaya 39 KF tanis1 alan hasta dahil edildi. Kontrol grubu olarak da 50 saglikli hasta alindu.
Hasta ve kontrol guruplarinin serum ezrin diizeyleri ve ayrica hastalarin toraks tomografileri,
akiger grafilerindeki hasarlanmalar ve solunum fonksiyon testlerine gore ezrin diizeyleri
karsilagtirildi. Bulgular: Yas ve cinsiyet agisindan KF ve kontrol gruplar arasinda istatistiksel
olarak anlaml farklilik tespit edilmedi. KF hastalariin ezrin diizeyi 2ng/ml kontrol grubunun
ezrin diizeyi 3.9 ng/ml olarak bulunmustur. iki grup karsilastirildiginda serum ezrin diizeyleri
KF hastalarinda anlamli derecede diisiik saptanmistir. FEV1<%80 olan hastalarin serum ezrin
diizeyi 1.2 ng/ml idi. FEV1 >%80 olan hastalarin serum ezrin diizeyi 2.3 ng/ml idi. FEV1 <
%80 olan grupta ezrin anlamli diislik saptandi. FVC<%80 olan hastalarin serum ezrin diizeyi
1.1 ng/ml idi. FVC >%80 olan hastalarin serum ezrin diizeyi 2.3 ng/ml idi. FVC < %80 olan
grupta ezrin anlamh diisiik saptandi. Akciger grafisi ve toraks tomografi bulgular1 arasinda
hasarlanmas1 fazla olan grupta diisiik serum ezrin diizeyi bulundu ve anlaml fark saptandi.
Tartisma: KF hastalarinin serum ezrin diizeyine gore akcigerdeki hasar1 gosteren literatiirdeki
ilk c¢alismadir. Calismamiz sonucunda KF hastalarinin serum ezrin diizeyi, akciger
hasarlanmasini géstermede etkin oldugu ve hastaligin siddeti ile iliskili oldugu gdsterilmistir.

Anahtar Kelimeler: Kisitik fibrozis, Ezrin, Akciger hasari
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S-16 Kistik Fibrozis Hastalarinda Modiilator Ilaclar: '"Cerrahpasa Tip Fakiiltesi
Deneyimi*

Hiiseyin Arslan®, Evrim Hepkaya?, Azer Kili¢ Baskan?, Ozge Meral?, Omer Faruk Beser?,
Aliye Fiigen Cullu Cokugras®, Ayse Ayzit Kiling Sakalli?, Haluk Cokugras?

1 Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
Bilim Daly, istanbul, Tiirkiye

2 Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar
Bilim Daly, istanbul, Tiirkiye

3 Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji,
Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali

Giris ve amag¢ Kistik fibrozis (KF), 7. kromozomda yer alan kistik fibrosis transmemran
regiilator (KFTR) genindeki mutasyonlardan kaynaklanan; solunum, sindirim ve iireme
sisteminde patolojik bulgulara neden olan, otozomal resesif kalitilan multisistemik bir
hastaliktir. 2000’den fazla mutasyon saptanan hastalikta, 2012 yilindan itibaren tiim diinyada
kullanilimaya baglanan modiilator tedaviler ile mutasyona 6zgiin defektif KFTR proteininin
fonksiyonlarini iyilestirilmektedir. Bu ilaglarin, solunum fonksiyonlarini iyilestirdigi, akciger
enfeksiyonlarmi azaltti§i, hastalarin  kilo alimini sagladigi, hayat kalitesi arttirdigi
gosterilmistir. Bu calismada, merkezimizde modiilator tedavi baslanan KF hastalariin
degerlendirilmesini amagladik. Yéntem Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip
Fakiiltesi Ege Bozan Kistik Fibrozis Tan1 ve Tedavi Merkezi’nde modiilator tedavi baglanarak
takibe alman 14 hasta c¢alismaya dahil edildi. Hastalarin demografik verileri, CFTR
mutasyonlari, aldiklart modiilator tedaviler kaydedildi. Hastalarin tedavi baslangicinda
hemogram,kcft, akcigerin radyoloji leri, g6z ve kulak burun bogaz muayenesi, FEV1, ter testi,
fekal elastaz, oksijen satiirasyonu, balgam kiiltiir sonuglari, BMI/kilo 6lglimleri, yasam kalite
skorlart degerlendirildi. Tedavinin 1. ve 3. ayinda bu dl¢iimler tekrarlandr ve ilag yan etkileri
sorgulandi. Bulgular: Modiilator tedavi baslanan 14 hastanin en kiiciigii 5, en bilytugi 22
yasindaydi. 9 hasta Ivacaftor+tezacaftor+elexacaftor, 4 hasta Ivacaftor+tezacaftor, 1 hasta
Ivacaftor+lumacaftor tedavisi almaktaydi (Tablol). 13 hasta tedavinin ii¢ aymn1 ve 1 hasta
birinci ayin1 tamamladi. Solunum fonksiyon testi (SFT) yapilan 12 hastanin 11’inde solunum
fonksiyon testinde artis (FEV1>%5) gozlenirken, oksijen bagimli bir hastanin oksijen ihtiyact
birinci aydan itibaren tamamen ortadan kalktig1 gozlendi. Tedavi sonrasinda bes hastada ter
testi 60 mmol/L altina geriledi. Sadece bir hastanin pulmoner alevlienme nedeni ile hastaneye
yatis1 gerekti. Ug hastanin solunum yolu bakteriyel kolonizasyonunda eradikasyon saglanirken,
hastalarin tamaminda tart1 artis1 ve yasam kalite skorlarinda iyilesme saptandi. Ilaca bagl yan
etki gozlenmedi. Tartisma ve Sonug: Kistik fibroziste modiilator tedaviler, hastalarin solunum
fonksiyonlarinda diizelme, yasam kalitelerinde iyilesme saglamaktadir. Kisa siirede
gozlemledigimiz bu tedavi agir hastalarda bile alevlenme sikligini azaltmakta ve solunum
fonksiyonlarinda diizelme saglamaktadir. Bu tedavilerin sagkalim tizerinde de olumlu sonuglar1
oldugu Avrupa, Kuzey Amerika’da gibi ilacin yaygin ve diizenli kullanildigi iilkelerde
gosterilmistir. ilaglara ulasim ile ilgili geri 6deme gibi sorunlarinin ¢dziilerek, iilkemizde de
genetik 6zellikleri uygun olan hastalarin yaygin ve diizenli modiilator tedeavi almasi ile akciger
fonksiyonlarinda iyilesme, yasam kalite ve siiresinde artig daha belirgin olarak gozlenecektir.

Anahtar Kelimeler: kistik fibrozis, KFTR, modiilator ilaglar
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S-17 Agir Seyirli Bronsiolitis Obliterans Olgularinda Intravenéz immunglobulin (IViG)
Tedavisinin Klinige Yansimasi

Hasan Kapakli®, Ash Imran Yilmaz?, Yahya Giil?, Gokc¢en Unal?, Hanife Tugce Caglar?,
Ismail Reisli®, Sevgi Keles®, Sevgi Pekcan?
1 Balikesir Sehir Hastanesi, Cocuk Allerji ve immiinoloji Boliimii
2 Necmettin Erbakan Universitesi, Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar:
3 Necmettin Erbakan Universitesi, Meram Tip Fakiiltesi,Cocuk Allerji ve Immiinoloji
Bolimi

Giris: Bronsiolitis obliterans respiratuar ve terminal bronsiol liimenlerinin inflamasyon ve
fibrozis ile kismen veya tamamen tikanmasi ile olusur. En sik enfeksiy0z ajanlara bagl olarak
post-infeksiyoz bronsiolitis obliterans (PIBO) goriiliir. Belirlenmis standardize bir tedavi
yoktur. Biz bu ¢alismada merkezimizde takip ettigimiz klinigi agir seyreden immunkompetan
PIBO hastalarimizda retrospektif olarak IVIG tedavisinin etkinligini degerlendirmeyi
amagladik. Materyal-metod: 2010-2021 yillar1 arasinda klinigimizde PIBO tanisi konulan ve
takibinde steroid, azitromisin, montelukast tedavilerinden fayda gérmeyen, belirgin bir immiin
yetmezlik saptanmayan, agir seyreden hastalarda, IVIG baslandig1 andaki ve takiplerindeki
bulgular arastirildi. Bulgular: Klinigimizde toplam 52 hastaya BO tanis1 konularak takibe
alimmistir. Hastalarimizin %5,8 (n=4)’1 kemik iligi nakli sonrasi, %1,9 (n=1)’u akciger nakli
sonrast, %5,8 (n=3)’i gastrodzofageal reflii sonrasi, %86,2 (n=44)’si PIBO tanis1 aldi. Bu
hastalarin %61,1 (n=11) immunkompetan hasta, %38,9 (n=7) hasta ise immun yetersizlik tanisi
aldi. Cinsiyete gore dagilimda erkek/kiz orani 10/1 seklinde idi. Hastalarimizin tani yasi
ortalama 27,1 (5-68) ay, suanki ortalama yas 81,4 (15-188) ay idi. Hastalarimizin ortalama
baslangic BMI:11,5, BMI z skoru -3,14 iken tedavi sonrasi ortalama BMI:16,7 ve BMI z skoru
-1,64 olgiildii. IVIG baslanan hastalarimizin higbirinin oksijen ihtiyac1 kalmamis, yillik hasane
yatis1 ve acil servis bagvuru oranlarinda belirgin azalma tespit edilmistir. Hastalarimizda tespit
edebildigimiz radyolojik bulgular: Her iki akcigerde yaygin yamali hava hapsi ile uyumlu
lisens artisi, yaygin yamali buzlu cam goériiniimii, peribronsial kalinlikta artma tespit edildi.
Takip siiresince 2 hastamizin kontrol BT leri normal olarak raporlandi. Diger hastalarimizin
bulgularinda anlamli degisiklik gozlenmedi. Tartisma: Genel olarak, inflamasyon PIBO'nun
patogenezinde 6nemli bir rol oynadigindan, klinik gidisata bagl olarak, inhale ve sistemik
kortikosteroidler, enflamasyonu baskilamak igin ilk tercih edilen ajanlardir. Simdiye kadar
denenen neredeyse tiim tedavi modaliteleri ikincil immiin yetmezlige neden olabilir ve kesin
tedavi degildir. Bu ylizden giivenli olabilecek alternatif IVIG tedavisini yeni bir tedavi yontemi
olarak denedik. IVIG asir1 enflamasyonu baskilar,makrofaj fagositozunu diizenlenler, antijenin
hiicreye girisini, antikor yanitin1 engeller ve makrofajlardan salinan sitokinleri ve diger
proinflamatuar mediatorleri azaltir. Tiim hastalarimizin patolojik bulgulari IVIG replasman
tedavisi sonrasinda diizeldi. Sonu¢: PIBO'nun ilag se¢iminin daha iyi anlasilmasi, akciger
hastalig1 i¢in daha iyi sonuclara yol agacak ve yasam kalitesinin artmasina katkida bulunacaktir.
IVIG tedavisinin sonuglarini ve sagkalim yararlarin1 degerlendirmek i¢in daha fazla calismaya
ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: bronsiolitis obliterans,ivig,intravenéz immunglobiilin,kronik akciger
hastalig1
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S-18 Covid-19 Pandemisinde Bronsiolitis Obliterans Tanihh Hastalarimiz ve
Ebeveynlerinin Anksiyete ve Depresyon Diizeylerinin Degerlendirilmesi

Semih Erden?, Ash Imran Yilmaz?, Gokgen Unal?, Hanife Tugce Caglar?, Sevgi Pekcan?,
Mehmet Kose?
1 Necmettin Erbakan Universitesi, Meram T1p Fakiilesi, Cocuk ve Ergen Ruh Saglig1 ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali,
2 Necmettin Erbakan Universitesi, Meram Tip Fakiilesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar

Giris: Bronsiolitis Obliterans(BO) tanili hastalarimiz ve ebeveynlerinde COVID-19 pandemisi
ile ilgili depresyon ve kaygiy1 degerlendirmeyi amagladik. Materyal metod: Necmettin Erbakan
Universitesi, Meram tip fakiiltesi, cocuk gogiis hastaliklar1 poliklinigine 2008-2020 yillart
arasinda basvuran BO tanisi ile takip edilen toplam 37 hastamizin prospektif olarak
telekonferans yontemi ile depresyon ve kaygi diizeyini degerlendirdik. Kontrol grubu olarak ise
herhangi bir psikiyatrik, bedensel ve ndrolojik hastalik tanisi bulunmayan, hasta grubu ile ayni
yas ve cinsiyetlerde saglikli cocuklar ve ebeveynleri arastirmaya alindi. Kontrol grubu olarak
saglik calisani olan ve olmayan seklinde 2 farkli grup c¢alismaya alindi. Calisma igin
telekonferans yontemiyle ¢ocuklar ve ebeveynler i¢in yasam kalitesi, kaygi tarama, ¢ocukluk
cag1 depresyon Olgegi, ebeveylerin psikolojik belirtilerini taramak i¢in de kisa semptom
envanteri doldurulmustur. Bulgular: Her ii¢ grupta depresyon puanlari belirgin yiiksek bulundu.
Hasta ve saglik calisan1 olan grupta cocuklarin depresyon puani anlamli yiiksek bulundu
(p=005, p<0.001). Hasta ve saglik calisan1 olan grupta kaygi puanlari yiiksekti. Hasta grupta
cocuk bildirimlerine gore fiziksel yagam kalitesi belirgin diigiiktii. Ebeveyn bildirimlerine gore
de hasta grupta yasam kalitesi puanlar diisiik bulunmustur. Tartisma: Covid-19 pandemisinde
BO tanili c¢ocuklarla birlikte diger ¢ocuklarin da depresif belirtiler gdstermeye basladigi
sOylenebilir. BO tanili ¢ocuklarda artmis olmasi beklenen kayginin, hasta olmasalar da
ebeveyni pandemide ¢alismis ¢ocuklarda kaygi belirtilerinin yiiksek oldugu gézlenmistir. Buna
karsin pandemi donemindeki yeni yasam kosullarinin BO’lu ¢ocuklari yasam kalitesi
bakimindan daha c¢ok etkilemis oldugu diisiiniilebilir. Sonu¢: Sonug¢ olarak Covid-19
pandemisinin BO tanili ¢ocuklarla birlikte diger ¢cocuklarin da ruh sagligi ve yasam kaliteleri
iizerine olumsuz etkileri oldugu sdylenebilir.

Anahtar Kelimeler: Covid-19,Bronsiolitis obliterans,Pandemi,Anksiyete,Depresyon
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S-19 Pektus Deformitesi Olan Cocuk Hastalarda Deformitenin Siddeti ile Klinik ve
Radyolojik Bulgular1 Arasindaki iliskinin Degerlendirilmesi.

Dilara Dogan', Gizem Ozcan?, Fazilcan Zirek?, Merve Nur Tekin?, Secahattin Bayav?, Nazan
Cobanoglu?
1 Ankara Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
2 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Ana Bilim Dali

Amag: Pektus ekskavatum (PE) ve karinatum (PK) en sik goriilen morfolojik gogiis duvari
anomalileridir. Bu ¢alismanin amaci, PE ve PK deformitesi olan ¢ocuk hastalarda deformitenin
siddeti ile klinik ve radyolojik bulgular arasindaki iliskinin degerlendirilmesidir. Calisma
tasarimi: Ocak 2014 ve Aralik 2020 tarihleri arasinda klinigimizde takip edilen 143 pektus
deformitesi tanis1 olan hastanin klinik ve radyolojik bulgular1 geriye doniik olarak
degerlendirildi. Hastalarin tani yasi, cinsiyeti, bagvuru sikayeti, eslik eden hastaliklar1 incelendi.
Hastalarin deformite siddetini belirlemek igin toraks bilgisayarli tomografisi ¢ekildi ve PE
deformiteli hastalarda Haller indeksi (HI), PK deformiteli hastalarda Lateral Vertebral Indeks
(LVI) hesaplandi. 6 yas ve iizeri tiim hastalara spirometri uygulandi. Tiim hastalarda
ekokardiyografik degerlendirme yapildi. Bulgular: Hastalarin 1081 (%75.2) erkek olup,
ortalama tani yas1 9.6+4.2 idi. Hastalarin %73.5'inin basvuru nedeni kozmetik kaygrydi.
Hastalarin %16.7'sinde kardiyak anomali eslik etmekteydi ve en sik eslik eden anomali minimal
mitral yetersizligi ile birlikte mitral kapak prolapsusuydu (%41.7). Hastalarin %56.1'inde
komorbidite mevcut olup en sik anksiyete bozuklugu (%21.8) saptandi. 92 (%63) hastada PE,
51 (%36.6) hastada PK deformitesi mevcuttu. PK deformiteli hastalarin tani yasi, PE
deformitelilerden istatistiksel olarak daha biiyiik saptandi (p<0.05). PE deformiteli hastalarin
HI degerleri ile bir saniyedeki zorlu ekspiratuar voliim (FEV1) ve zorlu vital kapasite (FVC)
degerleri arasinda negatif korelasyon bulunmasina ragmen (r=-0.274 p< 0.01) PK deformiteli
hastalarin LVI degerleri ile FEV1 ve FVC degerleri arasinda korelasyon saptanmadi (r=-0.0.09
p<0.05). Sonug : Pektus deformitesi olan hastalarda en sik eslik eden hastalik anksiyete
bozukluguydu. Klinik, radyolojik ve spirometrik bulgular karsilastirildiginda PE deformite
siddeti ile FEV1 ve FVC degerleri arasinda negatif korelasyon saptand. .

Anahtar Kelimeler: Pektus karinatum , Pektus ekskavatum, FVC, FEV1 Haller indeksi
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S-20 Plastik Bronsit Tamsi ile izlenen Hastalarin Klinik Bulgularinin Degerlendirilmesi

Halime Navyir Biiyiiksahin!, Nagehan Emiralioglu !, Birce Sunman?, ismail Giizelkas ?,
Didem Alboga’, Meltem Akgiil Erdal?, Ebru Yalcin %, Deniz Dogru !, Ugur Ozgelik !, Nural
Kiper !

1 Hacettepe Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali

Giris ve Amag: Plastik bronsit trakea veya brons agacinda sert brons plaklarinin (cast)
bulundugu ve hava yolu obstriiksiyonuna neden olan nadir bir durumdur. Etiyolojisinde farkli
hastaliklar yer alir. Tedavisi cast atiliminit kolaylastirmaya yonelik yaklasimlar ya da
bronkoskopi ile direk temizleme islemidir. Yontem: Ocak 2010-Mart 2021 tarihleri arasinda
plastik bronsit tanisi ile izlenen hastalarin verileri geriye doniik olarak incelendi. Basvuru klinik
bulgulari, radyolojik goriintiileme ve bronkoskopi bulgulari, patoloji sonuglar1 ve izlemleri
kayit edildi. Bulgular: Caligma siiresince plastik bronsit tanisiyla izlenen 15 hastanin ortanca
yast 9 yil (IQR:4-10), erkek/kiz oran1 11/4°ti. Bagvuru bulgular1 hastalarin 5 (%33,3)’inde
tekrarlayan akciger enfeksiyonu, 5 (%33,3)’inde atelektazi, 4 (%26,6)’linde cast ¢ikarma ve 1
(%6,6)’inde oksiiriiktii. Oksiiriik sikayeti olan hasta yabanci cisim aspirasyonu Oykiisii ile
basvurmustu. Hastalarin %26,6’sinda astim, %13,3’linde konjenital kalp hastalig1 operasyon
oykiisii, %6,6’sinda astim ve lenfodem birlikteligi, %6,6’sinda astim ve konjenital kalp
hastalig1 operasyonu Oykiisii birlikteligi, %6,6’sinda lenfodem tanist mevcutken %6,6 hastanin
etiyolojisi bilinmiyordu. Alt1 hasta plastik bronsit tanis1 sonrasi astim tanisi aldi. Mikrobiyolojik
tetkiklerde viral incelemeler negatif saptandi. 12 hastanin akciger tomografisi mevcuttu, bu
hastalarin %91,6’sinda cast olan bolgede atelektazi goriildii. Bronkoskopi yapilan 12 hastada
en sik cast yerlesim yeri sol ana bronstu (n=5 (%33,3) hasta). 7 hastanin lavajinda kiiltiir
calisildi, %85,7’sinde lireme saptanmadi, %14,2 hastada metisiline duyarli Staphylococcus
aureus liremesi oldu. Castlerin patolojik incelemelerinde Charcot-Leiden kristalleri astim tanili
hastalarin  %58,3’tinde goriildii. 12 hasta tedavide inhale kortikosteroid, 3 hasta doku
plazminojen aktivatorii (tPA), 3 hasta azitromisin, 2 hasta pulmozym ve 1 hasta oral steroid
tedavisi aldi. Birinde lenfodemin eslik ettigi astim tanili bes hastada castlerin temizlenmesi i¢in
birden fazla (en az 2, en fazla 8) kez bronkoskopi yapildi. Izlemi halen devam eden, son
vizitlerinde ortanca yast 9,5 yil (IQR:5,5-15,7) olan 4 hastanin ortalama takip siiresi 6 yild1
(min:1 max:11), son vizitte hi¢birinin sikayetleri yoktu. Tartisma ve Sonug: Plastik bronsit altta
yatan farkli nedenlerle iliskili nadir goriilen bir akciger hastaligidir. Tekrarlayan akciger
enfeksiyon oykiisii olup plastik bronsit tanis1 alan hastalar etiyolojide yer alabilecek astim tanisi
icin degerlendirilmelidir. Castlarin temizlenmesi i¢in tibbi tedavi tek basma yeterli olmayip,
tekrarlayan bronkoskopiler gerekebilmektedir.

Anahtar Kelimeler: plastik bronsit, cast, astim, bronkoskopi
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S-21 Down Sendromu Olan Cocuklarda Solunum Problemlerinin Degerlendirilmesi

Pelin Asfuroglu®, Tugba Ramash Giirsoy?, Tugba Sismanlar Eyiiboglu®, Ayse Tana Aslan®
1 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara
2 Sbii Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Egitim Ve Aragtirma
Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari, Ankara

Giris ve Amag: Down sendromu en sik goriilen kromozomal anomalilerinden biridir. Down
sendromu olan ¢ocuklarda hipotoni, gelisimsel gecikme, Kraniyofasiyal, kardiyak,
gastrointestinal ve immiinolojik problemler siklikla solunum komplikasyonlarina neden olur
veya katkida bulunur. Bu ¢alismada Down sendromu olan ¢ocuklarin solunum problemlerini
degerlendirmeyi amacladik. Yontem: 2007-2021 yillar1 arasinda Cocuk Gogiis Hastaliklari
Boliimii’nde Down sendromu nedeniyle izlenen tiim ¢ocuklar cinsiyet, bagvuru yasi, bagvuru
yakinmasi, gebelik haftasi, dogum agirligi, mekanik ventilasyon Oykiisii, list solunum yolu
enfeksiyonu, alt solunum yolu enfeksiyonu, obstriiktif uyku apne sendromu (OUAS)
semptomlari, solunum destegi kullanimi, eslik eden hastaliklar ve toraks bilgisayarli tomografi
(BT) sonuglart agisindan degerlendirildi. Bulgular: Down sendromu nedeniyle takip edilen 53
¢ocugun ortanca basvuru yasi 2,5 (IQR, 0,5-6,2) yild1 ve %41,5'1 kizdi. En sik goriilen bagvuru
sikayetleri Okstiriik, hirtltili solunum ve solunum sikintisiydi. Cocuklardan kirki (%75,5)
miadinda dogmustu. Cocuklarin ortanca dogum agirhigi 3000 (IQR, 2625-3300) gramdi.
Cocuklarin %16,9'unda mekanik ventilasyon, %30,1'inde sik {ist solunum yolu enfeksiyonu,
%62,2'sinde alt solunum yolu enfeksiyonu Oykiisii ve %41,5'inde OUAS semptomlari
mevcuttu. Cocuklarin %18,8’1 oksijen destegi gereksinimi, %5,6’sinin trakeostomisi mevcuttu.
Trakeostomili bir ¢ocuk mekanik ventilator, OUAS nedeniyle takip edilen bir ¢ocuk ise non-
invaziv ventilasyon destegi kullanmaktaydi. Toraks BT'de ¢ocuklarin %18,8'inde buzlu cam
goriiniimii, %9,4'iinde atelektazi ve fibrotik degisiklikler, %5,6'sinda lenfadenopati ve
%?7,5'inde subplevral hava kisti vardi. Cocuklarin %75,4'linde kardiyolojik, %32,0’sinde
endokrinolojik, %18,8’inde gastroenterolojik hastalik, %15,0’inde kronik akciger hastali1 ve
pulmoner hipertansiyon, %]11,3’linde immiin yetmezlik, %9,4linde interstisyel akciger
hastaligi, %7,5’inde laringomalazi, %1,8’inde subglottik stenoz ve %35,6’sinda 16semi
mevcuttu. Tartisma ve sonu¢: Down sendromu olan ¢ocuklarda birgok faktor solunum
problemlerine yol acabilir. Down sendromu olan ¢ocuklar eslik eden morbiditeler agisindan
diizenli ve multidisipliner olarak takip edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Down sendromu, solunum
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S-22 Yabanci Cisim Aspirasyonu Vakalarinda Rijit Bronkoskopi Deneyimimiz

Alparslan Kapisiz!, Cem Kaya!, Ramazan Karabulut!, Zafer Tiirky1lmaz®, Kaan Sénmez*
1 Gazi Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi

Yabanci cisim aspirasyonu pediatrik yas grubunda sik goriilen ve hayati tehdit eden 6nemli bir
durum olmaya devam etmektedir. Oliimciil sonuclardan kaginmak igin &nleyici faaliyetler,
erken tani ve bronkoskopi ile tedavi gereklidir. Bu sunu ile klinigimizde yabanci cisim
aspirasyonu siiphesi nedeni ile 2002-2020 yillar1 arasinda rijit bronkoskopi islemi yapilan 201
hastay1 paylagmay1 amagladik. Bu hastalarin ortalama yas1 2.64 yil (4ay-15yas 3ay) iken 131’1
erkek, 70’1 kiz hastaydi. Hastalarin 53’{inde (%26.23) yabanc1 cisim bulunmazken, 72’sinde
sagda (%35.82), 59’inda solda (29.35), 4’inde bilateral (%1.99), 9°’unda karinada (%4.47),
2’sinde ise bilateral ve karinada (%0.99) olmak iizere yabanci cisimler ¢ikarildi. Cikarilan 146
yabanci cismin 11’1 inorganik, kalan 135’inin 118’1 kuruyemis olmak {izere organik maddeler
idi. Kalan iki hastadan birinde ise sag ana bronsta polip tespit edilip drnekleme yapildi ve
patoloji sonucu diisiik dereceli mukoepidermoid karsinom olarak raporlanirken, diger hastanin
sol ana bronsundaki polipoid lezyonundan yapilan 6rneklem sonucu aktif iltihabi graniilasyon
dokusu ve skuamdz metaplazi ile karakterli brons mukozasi olarak raporlandi. Yabanci cisim
aspirasyonlariin ¢ogu organik maddeler kaynakli ve 5 yas alti ¢ocuklarda goriilmekte olup,
bunlarin en etkili tedavi yontemi koruyucu hekimliktir. Bundan dolay1 tip fakiiltesi
ogrencilerine ve pediatri egitimi alan hekimlere ek gidaya baslarken bu konuya dikkat etmeleri
vurgulanmalidir. Ayrica bronkoskopi isleminin, tecriibeli ellerde ve gerektiginde hastanin
tedavisinin multidisipliner yaklasimla planlanabilecegi tam donanimli merkezlerde yapilmasi
daha uygundur.

Anahtar Kelimeler: yabanci cisim aspirasyonu, ¢ocukluk ¢agi, rijit bronkoskopi
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S-23 Teknoloji Bagimh Kronik Hastaligi Olan Cocuklarin Acil Servis Bagvurularinda
Pandeminin Etkisi

Zeynep Ilksen Hocoglu®, Pelin Asfuroglu®, Eyliil Pmar Cakir!, Ozlem Colak?, Oksan
Derindz Giileryiiz?, Tugba Sismanlar Eyiiboglu!, Ayse Tana Aslan’
1 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar Bilim Dali, Ankara
2 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Acil Servis Bilim Dali, Ankara

Giris : Teknolojiye bagimli ¢ocuklar yalnizca gerekli bir bedensel islevi yerine getirmek icin
tibbi bir cihaza ihtiyagc duyan c¢ocuklar olarak tanimlanir. Bu hasta grubu pediatrik
popiilasyonda yliksek morbidite ve morbiditeye sahiptir. Calismamizda solunum teknolojilerine
bagimli hastalarin pandemi oncesinde ve pandemi doneminde acil servis basvurularinda
degisiklik olup olmadigmni degerlendirmeyi amagladik. Metod: Gazi Universitesi T1p Fakiiltesi
Cocuk Gogilis Hastaliklart Bilim Dali’'nda izlenen ve acil servise basvuran solunum
teknolojilerine bagimli ¢ocuklar ¢alismaya alindi. Hastalarin yas, cinsiyet, altta yatan hastalik,
beslenme sekilleri, trakeostomi varligi, mekanik ventilator, CPAP, BPAP, oksijen
konsantratorii kullanimi, acil servise basvuru sayilar1 ve sikayetleri, acil servisten yatakli
servise yatis sayisi, yatis tanisi ve yatis siiresi, acil servisten ¢ocuk yogun bakima yatis sayisi,
yatis siliresi ve yatis tanisi kaydedildi. Pandemi oncesi ve sonrasi bulgular1 karsilastirildi.
Bulgular: Calismamiza pandemi 6ncesi ve pandemi doneminde acil servise basvurusu olan 17
teknoloji bagimli ¢cocuk dahil edildi. Hastalarin %70.6’s1 erkekti. Ortalama yas1 11.2 + 5.9°di.
Altta yatan hastaliklar1 en stk %47.1 norolojik hastaliklar, %23.5 metabolik hastaliklardi.
Hastalarin  %52.9’u PEG, %29.4’i nazogastrik sondayla beslenmekteydi. Hastalardan
trakeostomili olup mekanik ventilasyon destegi alan %47.1, trakeostomili olup ek destek
almayan %?23.5, trakeostomili olup mekanik ventilasyonla ek olarak oksijen destegi alan
hastalar %17.6, BPAP destegi alan hastalar %11.8°di. Pandemi 6ncesinde acil servise basvuru
sayist (n=14, %82.4) ile pandemi donemi karsilastirildiginda (n=14, %82.4) fark izlenmedi.
Acil servise bagvuru sayisi pandemi Oncesi ortalama 3.6 + 2.9 iken pandemi déneminde 3.0 +
2.0 saptandi (p>0.05). Solunum semptomlar1 nedeniyle acil servise basvuru pandemi
doneminde anlamli olarak fazlayken (p=0.011), ndbet ya da ndrolojik semptomlar nedeniyle
acil servise bagvurunun anlamli oranda azaldig1 goriildii (p=0.038). Trakeostomili hastalarin
kaniil iligskili semptomlarinda, enfeksiyon ile iliskili semptomlarinda ve gastrointestinal
semptomlarinda pandemi dncesi ve pandemi doneminde fark goriilmedi. Sepsis nedeniyle yatis
pandemi doneminde fazlaydi (p=0.028). Yogun bakima yatis sayis1 ve yatis siiresi agisindan
fark saptanmadi. Sonu¢: Pandemi dénemi, yakin bakim ve acil miidahale gerektiren solunum
teknolojilerine bagimli kronik hastaligt olan hastalarin acil servis bagvurularin
degistirmemistir. Nobet nedeniyle basvurularin azalmis olmasi ailelerin nobet miidahalelerini
evde yapabilme becerileri ile iligkili olabilir. Pandemi doneminde sepsis tanisinin artmis olmast
enfeksiyonun ge¢ doneminde basvuru ile iliskili olabilir. Solunum teknolojilerine bagimli
cocuklarin yakinmalari olunca acil servise gecikmeden bagvurmalart 6nerilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Teknoloji bagimli , pandemi, acil servis
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S-24 Primer Silyer Diskinezi ve Kistik Fibrozis Hastalarinda Ikincil Tiitiin Duman
Maruziyetinin Inflamasyon ve Solunum Fonksiyonlar1 Uzerine Etkisi

Beste Ozsezen®, Nagehan Emiralioglu?, Suna Sabuncuoglu?, Gozde Girgin®, Dilber
Ademhan !, Birce Sunman 1, Halime Nayir Biiyiiksahin®, ismail Giizelkas!, Didem Albogal,
Ebru Yal¢in!, Deniz Dogrul, Ugur Ozgelik®, Nural Kiper*

1 Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
2 Hacettepe Universitesi Eczacilik Fakiiltesi, Eczacilik Meslek Bilimleri Boliimii, Farmasotik
Toksikoloji Anabilim Dali.

3 Eczacilik Fakiiltesi, Eczacilik Meslek Bilimleri Bélimii, Farmasotik Toksikoloji Anabilim
Dali.

Giris: Eksojen tiitliin dumani (ETD) maruziyeti ¢ocukluk ¢aginda énemli bir toplum sagligi
sorunu olarak karsimiza c¢ikmaktadir. ETD maruziyetinin inflamasyon ve solunum
fonksiyonlar1 iizerine olumsuz etkileri oldugu bir¢ok calismada gdsterilmistir. Ancak hasarl
akciger dokusuna sahip hastalarda etkileri tizerine sinirli sayida ¢alisma mevcuttur. Amag: Bu
calismada ETD maruziyeti olan ve olmayan primer silyer diskinezi (PSD) ve kistik fibrozis
(KF) hastalarinda solunum fonksiyonlari ve inflamatuar belirtegler arasindaki iliski
incelenmektedir. Yontem: 6-18 yas arast KF ve PSD tanili hastalar ¢calismaya dahil edilmistir.
Idrarda kotinin &l¢iimii LC-MS, serum inflamatuar belirtegleri ELIZA yontemi ile
hesaplanmistir. Hastalara es zamanli spirometri yapilmistir. Bulgular: Calismaya 52’si (45.6)
PSD, 62’1 (54.4) KF olmak iizere 114 hasta dahil edildi. Hastalarin 50’sinin (43.9%) (22 hasta
PSD, 28 hasta KF) sigara dumani1 maruziyeti mevcuttu. KF hastalarinin ortanca 1L4, IL6, IL8,
IL17, MMP9 ve TIMP1, idrar kotinin degerleri sirasiyla (171.6 (IQR: 132.8-265.5), 74.9 (IQR:
59.8-111.7), 177.5 (IQR: 121.2-257.0), 164.7 (IQR:134.6-244.1), 1191.6 (IQR: 958.3-1883.3),
5.6 (4.7-9.2), 10.5 (8.3-14.2)) iken PSD hastalarinin ortanca IL4, IL6, IL8, IL17, MMP9 ve
TIMP1, idrar kotinin degerleri sirastyla (153.6 (IQR:115.9-230.1), 72.9 (IQR:58.7-136.1) 184.1
(IQR:137.2-277.0), 153.9 (IQR:130.9-257.1), 1207.8 (IQR:918.9-1609.7), 5.6 (IQR:4.4-8.8),
10.3 (8.0-12.4)) birbirine benzer bulunmustur. Sigara maruziyeti olan PSD ve KF hastalarinda
maruziyeti olmayan hastalara gére %FEV1 daha diisiik olmakla birlikte (sirastyla ortanca
FEV1% PSD maruziyet (+): 81 (66.5-94), PSD maruziyet (-): 86 (74-97), KF maruziyet (+): 97
(82-103) maruziyet (-): 100 (83-115)) bu fark istatistiksel olarak anlamli saptanmamuistir. Sigara
maruziyeti olan PSD hastalarinda serum IL4, IL6, IL-17 ve MMP-9 degerlerinin sigara
maruziyeti olan PSD hastalarina gére daha ytiksek oldugu gortilmiistiir (p degeri sirastyla: 0.08,
0.01, 0.04, 0.04). Sigara maruziyeti olan PSD hastalarinda L4, IL6, IL8, IL17, MMP9, TIMP1
diizeyi sigara maruziyeti olmayan hastalara gére daha yiiksek saptanmakla birlikte bu fark
istatistiksel olarak anlamli bulunmamistir. Sonug: ETD maruziyetinin KF ve PSD hastalarinda
FEV1 degeri lizerine net bir etkisi gosterilememistir. ETD maruziyeti olan KF ve PSD
hastalarinda serum inflamasyon belirtegleri daha yiiksek bulunmustur. PSD ve KF gibi altta
yatan akciger hastalig1 olan hastalarin ETD’dan korunmasi hastalarin klinik seyrini olumlu
etkileyebilir.

Anahtar Kelimeler: Primer silyer diskinezi, kistik fibrozis, inflamasyon, ikincil tiitiin dumani
maruziyeti
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S-25 Yasamin i1k 2 Yilinda Sik Pulmoner Alevlenme Gegiren Kistik Fibrozis
Hastalarinin 6. Yaslarindaki Pulmoner Fonksiyonlarinin Spirometri ile
Degerlendirilmesi

Sat1 Ozkan Tabakcr', Giizin Cinel?, Salih Uytun?, Sanem Eryilmaz Polat!, Ebru Yal¢in®,
Nural Kiper®, Meltem Akgiil Erdal®, Velat Sen®, Suat Savas®, Ozcan Celebi®, Derya Ufuk
Altintas®, Mahir Serbes®, Ayse Ayzit Kiling’, Haluk Cokugras’, Hiiseyin Arslan’, Hakan
Yazan®, Hale Molla Kafi®, Abdiilhamit Collak®, Gokcen Unal®, Asli Imran Y1lmaz®, Hanife
Tugge Caglar®, ilim Irmak'®, Ebru Damadoglu®, Gékgen Kartal Oztiirk!!, Esen Demir'?,
A.erdem Basaran®?, Aysen Bingdl*?, Yakup Canitez®®, Siikrii Ceki¢'®, Pelin Asfuroglu'®, Ayse
Tana Aslan®®, Koray Harmanc1!®, Gonca Kilig!’, Mehmet Kose'®, Ali Ersoy*®, Melih
Hangiil®®, Ali Ozdemir®®, Gizem Ozcan?, Nazan Cobanoglu?!, Zeynep Gokge Gayretli
Aydin??, Ozlem Keskin?®, Hasan Yiiksel?*, Sebnem Ozdogan®, Erdem Topal?®, Goniil
Caltepe?’, Demet Can?, Pervin Korkmaz Ekren?®, Mehmet Kilig®®, Tugba Sismanlar
Eyiiboglu®®, Sevgi Pekcan®, Erkan Cakir®, Nagehan Emiralioglu®, Ugur Ozgelik®, Deniz
Dogru Ersoz®
1 Ankara Sehir Hastanesi Cocuk Go6giis Hastaliklar: Klinigi
2 Ankara Yildirrm Beyazit Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara Sehir
Hastanesi Cocuk Go6giis Hastaliklar: Klinigi
3 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar Bilim Dali
4 Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
5 Dicle Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Bilim Dali
6 Cukurova Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Allerji immunoloji Bilim Dali
7 Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
8 Bezmi Alem Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
9 Necmettin Erbakan Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
10 Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar1 Anabilim Dal
11 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dalt
12 Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
13 Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar Bilim Dali
14 Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Allerji Immunoloji Bilim Dali
15 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
16 Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Allerji Immunoloji Bilim Dali
17 Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali
18 Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
19 Gaziantep Cengiz Gok¢ek Kadin Dogum ve Cocuk Hastanesi, Cocuk G6giis Hastaliklari
Klinigi
20 Mersin Sehir Hastanesi, Cocuk Goglis Hastaliklar: Klinigi
21 Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
22 Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1 Bilim Dali
23 Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Allerji Immiinoloji Bilim Dali
24 Celal Bayar Universitesi, Cocuk Allerji immunoloji Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dalt
25 Sartyer Hamidiye Etfal Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Klinigi
26 Inonii Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Allerji Immunoloji Bilim Dalt
27 Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali
28 Balikesir Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklar1 Bilim Dalt
29 Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Hastaliklar1 Anabilim Dali
30 Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Allerji immunoloji Bilim Dali

96



Giris ve Amag Kistik fibrozis (KF) akciger hastaliginin seyri, solunum semptomlarinda
pulmoner alevlenmeler sonucu akciger fonksiyonunda progresif diisme ile karakterizedir.
Calismamizda Tiirkiye Ulusal Kistik Fibrozis Kayit Sistemi (UKKS)’ne kayitli KF hastalarinin
stit ¢cocuklugu doneminde gegirdikleri akut pulmoner alevlenme ataklarinin 6.yaslarindaki
pulmoner fonksiyonlar1 {izerindeki etkilerinin ve klinik Oneminin incelenmesi
amaclanmaktadir. Yontem UKKS-2019 yili verilerinde yasaminin 6. yilinda olup spirometri
degerlendirmesi yapilabilen hastalarin ilk 2 yasta gecirdikleri pulmoner alevlenme sayilari
tespit edilerek hastalarin klinik ve laboratuar verileri karsilastirilmistir. Hastalarin ilk 2 yasta
gecirdikleri pulmoner alevlenme say1 ortalamasi 2,16 olarak tespit edilerek, ilk 2 yasta gecirdigi
pulmoner alevlenme sayis1 2 ve 2’nin altinda olanlar Grup 1, 2’nin {istiinde olanlar Grup 2
olarak belirlenmistir. Bulgular UKKS-2019°da 6.yasinda olan 110 hasta ¢alisma popiilasyonu
olarak belirlenmistir. Grup 2’de yer alan hastalarin FEV1 ve FVC yiizde ortalamalari, Grup
1’de yer alan hastalarin FEV1 ve FVC yiizde ortalamalarindan anlamli olarak diisiik
saptanmistir (p:0.029 ve 0.032). Hastalarin ilk pulmoner alevlenme yasi ve hastaneye yatis
sayilari ile spirometri degerleri ( FEV1, FVC, FEF2575) arasindaki korelasyon incelendiginde
istatistiksel anlamli iliski saptanmamustir (r: 0.033, 0.054, -0.112 ve r: -0.170, -0.132, -0.119).
Hastalar ilk pulmoner alevlenmede aldigi antibiyotik cinsi, balgam/derin bogaz siiriintii
orneginde ilk iireyen mikroorganizma cinsi, solunum yolu bakteriyel kolonizasyon olup
olmamasi, hangi mikroorganizma ile kolonize oldugu, KF mutasyon tipine gore incelendiginde,
veriler ile spirometri degerleri arasinda istatistiksel anlamli fark saptanmamistir. Hastalarin
pulmoner alevlenme sayilar1 ve giincel viicut kitle indeksleri (VKI) arasindaki korelasyon
incelendiginde, anlamli iligki saptanmamistir(p: 0.693). Grup 1 ve Grup 2 giincel VKI ile
karsilastirildiginda aralarinda yine anlamli bir fark saptanmamistir (p: 0.327); ancak
6.yaslarinda solunum yolunda Pseudomonas aeroginosa ya da Staphylococcus aureus
kolonizasyonu bulunan hastalarm giincel VKI ile kolonizasyon saptandigidaki VKI
korelasyonu incelendiginde, kolonizasyonu bulunan hastalarin giincel degerleri anlamli olarak
daha diistik saptanmistir (p: 0.028). Sonug KF hastalarinin gegirdikleri her pulmoner alevlenme
atagl ileriki yasamlarinda pulmoner fonksiyonlarmin kotiilesmesine neden olmaktadir.
Solunum yolunda bakteriyel kolonizasyon bulunmasi, hastalarin gecirdikleri pulmoner
alevlenme sayisindan bagimsiz olarak viicut kitle indeksini etkileyerek pulmoner
fonksiyonlarmin koétiilesmesine neden olabilir. Hastalarin akciger fonksiyonlarini uzun siire
koruyabilmek i¢in sik pulmoner alevlenme ataklar1 ve erken yasta bakteriyel kolonizasyon
onlenmeye ¢alisilmalidir.

Anahtar Kelimeler: kistik fibrozis, pulmoner alevlenme, pulmoner fonksiyon
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S-26 Kistik Fibrozis Dis1 Bronsektazili Hastalarda Altta Yatan Hastahga Yonelik Klinik
Ozelliklerin Arastirilmasi

Meltem Akgiil Erdal’, Birce Sunman?, Halime Nay1r Biiyiiksahin!, Ismail Giizelkas', Didem
Alboga!, Nagehan Emiralioglu!, Ebru Giines Yal¢in!, Deniz Dogru Erséz*, Nural Kiper?,
Hayriye Ugur Ozgelik?

1 Hacettepe Universitesi

Giris: Bronsektazi ¢esitli genetik gegisli ya da sonradan kazanilmis nedenlerin yol agtig1 akciger
hastaliklarinin sonucu olarak ortaya c¢ikan klinik durumdur. Kistik fibrozis (KF) dist
brongektaziye neden olan hastaliklarin klinik seyrinin etiyolojiye gore farklilik
gosterebilecegini diistinerek, belirlenen ti¢ farkli hastalik grubunda altta yatan hastaliga 6zgi
Klinik gidis farklarin1 ortaya koymayi amagladik. Yontem: Hacettepe Universitesi ihsan
Dogramact Cocuk Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklart Bilim Dalinda 2012-2021 yillart
arasinda, 6-18 yas araliginda KF dis1 bronsektazi tanisi ile izlenen primer siliyer diskinezi
(PSD), immiin yetmezlik (1Y) ve kronik aspirasyon (KA) tanilari olan bir grup hastanin viicut
kitle indeksleri, balgam ve bronkoalveolar lavaj kiiltiir sonuglari, toraks BT bulgular1 ve
solunum fonksiyon testleri retrospektif olarak degerlendirildi. Sonuglar: Calismaya 28 i kiz, 38
i erkek olmak iizere toplam 66 hasta dahil edildi. Hastalarin 28’i PSD, 26’s1 IY ve 12’si KA
tanis1 almustr. Ilk sikayetlerin ortalama baslangi¢ yas1 PSD, 1Y grubunda sirasiyla 2.83 +4.17
ve 4.2943.68 olarak saptandi. Aspirasyon grubundaki tiim hastalarin yenidogan déneminde
semptomatik oldugu goriildii. Toraks BT de bronsektazi saptanma yas1 ortalamas1 PSD, 1Y ve
KA grubunda sirasiyla 11.07£3.67, 10.04+2.77 ve 8.83+£3.32 idi (p=0.122). Toraks BT de
tutulan loblar incelendiginde PSD’de sagda en sik orta lob (%40), sol akcigerde en sik alt lob
(%53), 1Y grubunda sag akcigerde en sik iist (%35) ve orta lob (%35), sol akcigerde en sik alt
lob (%35); KA’da ise her iki akcigerde alt lob tutulumu daha siktir (sirasiyla %45 ve %54).
Incelenen tiim hastalik gruplarinda balgam ve bronkoalveolar lavaj siv1 kiiltiirlerinde en sik
iireyen mikroorganizmalar sirasiyla Haemophilus influenzae, Streptococcus pneumoniae ve
Staphylococcus aerus’tur. Tiim hasta gruplarimin solunum fonksiyon testlerinin zamanla
degisimleri incelendiginde FEV1 ve FVC dlgiimlerinde istatistiksel olarak anlamli degisiklik
gdzlenmedi (FEV1: PSD p=0.916, Y p=0.917, KA p=0.472; FVC: PSD p=0.835, IY p=0.580,
KA p=0.333). Yorum: Tani gruplarina gore, semptomlarin baglangic yasi ve en sik tutulan
akciger lobu degisiklik gostermektedir. Ancak solunum fonksiyon testlerindeki bozulma hizi
ve etken mikroorganizmalar agisindan fark saptanmamistir. Bu konuda hasta sayilarinin arttigi
caligmalara ihtiya¢ vardir.

Anahtar Kelimeler: Bronsektazi, Primer siliyer diskinezi, Kronik aspirasyon, Immiin
yetmezlik
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S-27 Dornase Alfa Tedavisi Altinda Solunum Sistemi Bulgularinda ilerleme Olan Kistik
Fibrozisli Cocuklarda, Tedaviye inhale Hipertonik Salin Eklenmesinin Etkileri

Ismail Giizelkas', Meltem Akgiil Erdal®, Ebru Yal¢in®, Halime Nay1r Biiyiiksahin®, Didem
Albogal, Birce Sunman?!, Nagehan Emiralioglu!, Deniz Dogru Erséz!, Ugur Ozgelik?, Nural
Kiper!

1 Hacettepe Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali

Amag: Calismanin amaci dornase alfa tedavisi altinda solunum sistemi bulgularinda kétiilesme
olan kistik fibrozis hastalarinda tedaviye inhale %7 HS eklenmesinin etkilerinin
degerlendirilmesidir. Metod: Ocak 2019 ile Nisan 2022 tarihleri arasinda Hacettepe
Universitesi Cocuk Gégiis Hastaliklar1 Bilim Dali’nda izlenen 6 yasindan biiyiik, dornase alfa
tedavisi altinda solunum sistemi bulgularinda kétiilesme olan (FEV1°de diisme, alevlenme
sayisinda artis ve/veya radyolojik bulgularda kotiilesme) ve tedavisine inhale %7 HS eklenen
hastalar ¢alismaya alimmustir. Hipertonik salin giinde iki kez 5 ml jet nebiilizatorle verilmis
sonrasinda dornase alfa ve solunum fizyoterapisi uygulanmasi onerilmistir. Hipertonik salin
baslanan hastalarin 3. ay, 6. ay, 12. ay, 18.ay ve 24. ay verileri retrospektif olarak
degerlendirilmistir. Bulgular: Calismaya 41 (22 kiz, 19 erkek; Ortalama yas 12.643 yil) hasta
dahil edilmistir. Hipertonik salin baglama 6ncesi; medyan FEV1% 65,5, FEV1 z skoru -2,9,
FVC% 73,5, FVC z skoru -2,3, MFEF75/25% 46,5, MFEF75/25 z skoru -2,8, Spo2% 95, viicut
kitle indeksi z skoru -0,8 idi. Kronik Pseudomonas aeruginosa kolonizasyon orani %51,2 (n:21)
idi. Hastalarin %17,1 (n:7) kistik fibrozis iliskili komplikasyon vardi. Hipertonik salin 6ncesi 1
yilda toplam yatig gerektiren pulmoner alevlenme sayisi 43, ayakta tedavi edilen pulmoner
alevlenme sayis1 64 idi. Hipertonik salin kullanan hastalarin 3. ayda %58,5(n:24), 6. ayda
%356(n:23), 12. ayda %36,6(n:15), 18. ayda %41,5(n:17), 24. ayda %51,2(n:21)’ inin verileri
mevcuttu. Tedavi Oncesi solunum fonksiyon testleri ile kontrollerdeki verileri
karsilagtirildiginda; baslangica gore 3. ay, 12. ay, 18. ay ve 24. ayda farklilik saptanmazken, 6.
ayda FEV1%’ de anlaml artis saptandi (p: 0,02). Hipertonik salin kullanan hastalarin tedavi
oncesi 1 yildaki yatis gerektiren akut pulmoner alevlenme sayisi ile HS tedavisinin 1. yilindaki
akut pulmoner alevlenme sayisi arasinda fark yoktu. Hipertonik salin kullanimi 6ncesi ile
kontrollerdeki degerlendirilen oksijen satiirasyonu, BMI z skoru, viicut agirlig1 persentili
anlamli degisiklik gézlenmedi. Hipertonik salin ile hastalarin Metisilin rezistan Staphylococcus
aureus ve Pseudomonas aeruginosa kolonizasyonu oranlar1 degismedi. Sonug: Calismamiza
gore dornase alfa tedavisi altinda solunum sistemi bulgularinda kdotiilesme olan orta ve agir
dereceli obstriiksiyonu mevcut kistik fibrozis hastalarinda tedaviye inhale hipertonik salin
eklenmesinin solunum fonksiyon testlerine sadece 6. ayda diizeltici etkisi olmus ve bu etki
zamanla ortadan kalkmistir. Tedaviye daha erken donemde HS eklenmesi daha uzun siireli
fayda saglayabilir.

Anahtar Kelimeler: Hipertonik salin, kistik fibrozis, dornase alfa
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S-28 Kistik Fibrozisli ve Primer Siliyer Diskinezili Cocuklarm Covid-19 Pandemisi
Siirecindeki Uyku Bozukluklar:

Tugba Sismanlar Eyiiboglu', Ayse Tana Aslan', Tugba Ramash Giirsoy?, Pelin Asfuroglu?,
Azime Sebnem Soysal®, Dilek Yapar?, Mustafa Necmi ilhan*
1 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara
2 Sbii Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklar1 Egitim Ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari, Ankara
3 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Ankara
4 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Halk Saglig1 Anabilim Dal1, Ankara

Giris ve Amag: COVID-19 pandemisi sirasinda kronik akciger hastalig1 olan ¢ocuklarin yasam
tarzinin ve uyku aliskanliklarinin degistigi goriilmiistiir. Bu ¢alismada kistik fibrozis (KF) ve
primer siliyer diskinezi (PSD) nedeniyle takip edilen gocuklarin pandeminin ilk yilindaki uyku
aliskanliklarindaki farkliliklar: degerlendirmeyi amagladik. Yontem: Cocuk Gogiis Hastaliklari
Boliimii’nde pandeminin baslangicinda uyku aliskanliklar1 agisindan degerlendirilen 3-16 yas
aras1 KF ve PSD'li cocuklarin birincil bakimverenleri, pandeminin ilk yilinin sonunda yeniden
degerlendirildi. Cocuklar icin Uyku Bozuklugu Olgegi (CUBO) kullanildi. Pandeminin ilk
yilinda uyku aliskanliklar1 ve kilo degisiklikleri hakkinda sorular soruldu. Bulgular: Calismaya
31 KF'li ve 14 PSD'li cocugun birincil bakimverenleri dahil edildi. Cocuklarin ortanca yasi 10,0
(7,5-12,0) y1l ve %42,2'si kizdi. KF'li ¢ocuklarin ortalama viiciit kitle indeksi 15,8+1,8, PSD'li
cocuklarin ise 20,0+3,5°ti (p:0,001). KF'li cocuklarda ortalama giinliik ekran siiresi pandeminin
basinda 2 saat (1-3) ve ilk yilinda 5 saat (4-6), PSD'li ¢ocuklarda ise pandeminin basinda 2 saat
(1-2.2) ve ilk yilinda 5 saat (4,7-6) idi (sirasiyla p<0,001, p=0,001). Pandeminin ilk yilinda iki
grup arasinda uykuyu baslatma ve silirdiirme bozukluklari, uykuda solunum bozukluklari,
uyaniklik reaksiyonlar1 bozukluklari, uyku-uyaniklik gecis bozukluklari, asir1 uykululuk
bozukluklari, uykuda asir1 terleme skorlar1 agisindan fark yoktu. Tartisma ve sonug:
Pandeminin baglangicindan bir yil sonra KF’li ve PSD'li ¢ocuklarda giinliik ekran siiresi
artarken, uyku bozukluklar1 ve giinliik aliskanliklardaki degisikliklerin devam ettigi gortildii.
Kronik akciger hastaligi olan ¢ocuklar pandeminin uyku ve ekran siiresi kullanim1 etkileri
acisindan yakin takip edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis, pandemi, primer siliyer diskinezi, uyku
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S-29 Kistik Fibroziste Pulmoner Alevlenme Sirasinda Notrofil/Lenfosit Orani,
Trombosit/Lenfosit Orani ve Ortalama Trombosit Hacminin Degerlendirilmesi

Pelin Asfuroglu®, Tugba Sismanlar Eyiiboglu!, Ayse Tana Aslan®
1 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali

Giris ve Amag: Kan notrofil/lenfosit oran1 (NLO), trombosit/lenfosit oran1 (TLO) ve ortalama
trombosit hacmi (MPV), bazi inflamatuar bileseni olan hastaliklarda hastalarin klinik alevlenme
durumunun yararh belirtegleri olarak tanimlanmaktadir. Bu ¢alismanin amaci, kistik fibrozisli
(KF) hastalarin pulmoner alevlenmeleri sirasinda NLO, TLO ve MPV'yi degerlendirmek ve
bunlar1 alevlenme olmayan doénem ile karsilastirmaktir. Yontem: Gazi Universitesi Cocuk
Gogis Hastaliklar1 Bilim Dali’nda takipli 0-18 yags tiim kistik fibrozisli hastalarin alevlenme
olmadig1 donemde ve son bir yil i¢inde alevlenme déneminde yas, cinsiyet, NLO, TLO ve MPV
bilgileri geriye doniik olarak kaydedildi. KF'li hastalarin alevlenme ve alevlenme olmayan
donemlerinde NLO, TLO ve MPV'leri karsilastirildi. Bulgular: Son bir yil icinde pulmoner
alevlenme ile bagvuran 38 KF hastas1 mevcuttu ve 22'si (%57,9) kadindi. Ortalama yas
98,4+72,1 aydi. Alevlenme olmayan donemde medyan NLO 1,0 (0,2-4,7) ve alevlenme
déneminde 1,6 (0,3-12,9) idi. Alevlenme olmayan donemde medyan TLO 91,8 (33,9-213,0) ve
alevlenme doneminde 111,4 (54,4-360,9) idi. Alevlenme olmayan dénemde medyan MPV 9,0
(6,8-10,9) ve alevlenme doneminde 8,4 (6,4-10,7) idi. Alevlenme donemi ile alevlenme
olmayan donem arasinda NLO, TLO ve MPV degerleri acisindan istatistiksel anlamli fark
saptand1 (sirastyla p=0.001, p=0,003 ve p=0,003). Tartisma ve Sonug: Kistik fibrozisli
hastalarda alevlenme doneminde alevlenme olmayan doneme gére NLO ve TLO daha yiiksek,
MPYV ise literatiirle uyumlu olarak daha diisiik saptandi. Artmig NLO ve TLO ve azalmis MPV
degeri, KF’de pulmoner alevlenme belirteci olarak kullanilabilir.

Anahtar Kelimeler: kistik fibrozis, lenfosit, notrofil, trombosit
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S-30 Genetik Analiz Sonuclarinda *Klinik Onemi Belirsiz Varyant® Saptanmis Olup
Klinik Olarak Primer Siliyer Diskinezi Tamisin1 Destekleyen Hastalarin Klinik
Ozellikleri

Isil Bilgi¢®, Salih Uytun!, Murat Yasin Gencoglu?’, Sule Selin Akyan Soydas’, Ece Ocak?,
, Sat1 Ozkan Tabakg1®, Meltem Kiirtiil Cakar!, Sanem Eryilmaz Polat!, Gokcen Dilsa
Tugcu!, Dilber Ademhan Tural®, Giizin Cinel*

! Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Béliimii, Ankara

GIRIS:Primer siliyer diskinezi(PCD), hareketli olan siliyalarin bozulmus islevi, mukosiliyer
klirensin bozulmasin ile seyreden heterojen bir hastaliktir. PCD 6n tanisi ile izlenen hastalarin
sadece yaklasik %70'inde genetik bir neden belirlenebilmektedir. PCD otozomal resesif gegis
gosteren bir hastalik olmakla birlikte genetik heterojenite de izlenebilmektedir. Giiniimiizde
PCD‘ye neden oldugu bilinen 40'tan fazla gende mutasyon bildirilmistir. Calismamizda klinik
olarak PCD oldugu diisiiniilen ancak genetik analizleri sonucunda sorumlu genlerdeki klinik
Oonemi belirsiz varyant saptanan hastalarin demografik, klinik ve radyolojik 6zellikleri ile
birlikte genetik sonug¢larinin degerlendirilmesi amaglanmustir.

YONTEM:Retrospektif ¢alismamizda Ankara Sehir Hastanesi Cocuk Gogiis Hastaliklari
Kliniginde PCD 06n tanisiyla izlenen hastalarin Sanger ile DNA dizi analizi sonuglari ayrintili
olarak degerlendirilmis ve PCD 0n tanisiyla izlenen hastalarla(¢alisma grubu) genetik olarak
PCD tanis1 kesinlestirilmis olan hastalarin(kontrol grubu) sosyodemografik 6zellikleri, klinik,
radyolojik ve mikrobiyolojik 6zellikleri karsilastiriimistir.

BULGULAR:PCD ile takipli 72 hastanin 35‘inin genetik analizinde mutasyon saptandi.
Hastalarin genetik sonuglarina gére 19’un da patolojik, 16’sinda klinik 6nemi belirsiz varyant
saptand1. Dort hastada birden ¢ok klinik énemi belirsiz varyant saptandi. Iki hastanin genetik
analizinde klinik 6nemi belirsiz varyantlarla birlikte, bir de heterezigot patojenik varyant eslik
etmekteydi. Calisma grubunda hastalarin %62,5°1 erkek, bagvuru yaslarinin ortanca degeri 5,5
yas olup, genetik analizlerinin sonuglanma yasi ortanca degeri 13°tli. Calisma grubunda
hastalarin basvuru sebepleri;balgaml oOksiirtik(%50),tekrarlayan
bronsiyolit(%]12,5),tekrarlayan akciger enfeksiyonu(%12,5),hiriltili solunum (%12,5), solunum
sikintis1(%6,3), antenatal dekstrokardi saptanmasi(%6,3) olusturmaktaydi.Calisma grubunda ki
hastalarin %43,8’si neonatal donemde solunum sikintisi sebebiyle kiivoz bakimi almis olup,
PICADAR skoru ortanca degeri 4’tii. Calisma grubunda tekrarlayan rinit %31,3, tekrarlayan
siniizit %18,8, tekrarlayan otit %12,5, nazal polip %6,3, isitme kayb1 %6,3, total situs anomalisi
%31,5 oraninda saptanmistir. Calisma grubunda solunum fonksiyon testi yapilabilen 11
hastanin FVC, FEV1, FEV1/FVC, FEF25/75 ortanca degerleri sirasiyla 71, 65, 108, 88°di ve
hastalarin  %18,8’inin akciger radyolojik degerlendirmesi normaldir, patolojik akciger
radyolojisi bulgular1 olarak yaygin bronsiektazi(%43,8) ve atelektazi(%37,5) saptandi.Calisma
ve kontrol grubu arasinda demografik ve klinik 6zellikler agisindan istatistiksel olarak anlaml
fark saptanmadi.

SONUC: Calisma grubumuzdaki hastalarda, PCD i¢in tanimlanmis genlerde mutasyonlar
saptanmistir ancak bir grup hastada mevcut varyantlar klinik olarak heniiz bildirilmemis, 6nemi
bilinmeyen varyantlar olarak da degerlendirilmistir. Klinik 6nemi bilinmeyen varyanta sahip
hastalar ile genetik tanili PCD hastalarinin klinik, demografik, radyolojik 6zellikleri benzerdir
Birgok birey klinik 6nemi bilinmeyen varyantlara veya fonksiyonel ve yapisal testlerle destek
gerektiren mono-allelik heterozigot varyantlara sahiptir. Calisma grubumuzdaki hastalarin
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genetik tanisi kesinlesmis hastalarla arasinda fark olmamasi, mutasyon saptanan genlerin diger
allellerinde, genetik regiilasyonu saglayan inter genomik bdlgeler ile genin derin intronik
bolgelerinde meydana gelebilecek, c¢alisan genetik tetkik yontemi ile saptanamayacak ek
mutasyonlar mutlaka g6z onilinde bulundurulmasi gerekliligini veya bu gibi hastaligin
ozelliklerini gosteren vakalarin literatiire bildirilmesinin bu varyantlarin da patojen
olabilecegini diisiindiirmektedir. PCD genlerine yonelik genetik calismalarin artmasi ile siliya
genleri hakkinda artan bilgi sayesinde klinik fenotipin hakkinda fikir sahibi olunabilmektedir.
Yeni nesil dizileme (NGS), bir ¢ok yeni genin kesfedilmesini saglamistir ve bir¢ok genin
kesfedilmesini de muhtemel kilmaktadir. Boylece hastalarin ¢oguna tani konabilecegi ve

tedavide yol gosterici olabilecegi diistiniilmektedir.

Klinik 6zellikler VUS Genetik  tanisip
kesin olanlar
nl:16 n2:19

Bagvuru yas median (IQR) (n): 5,5(4,2-9.7) 3(0,25-6) 0,056
Tan1 yas median (IQR) (n): 13(5,5-14,7) 6(1-14) 0,061
Cinsiyet erkek n (%): 10(62,5) 10(52,6) 0,557
BMI median (IQR) : 17,2(14,4-19,9) 19(15-21) 0,65
Bagvuru sikayetleri 0,642

e Balgamli oksiiriik 8(50) 4(21,1)

e Tekrarlayan bronsiyolit 2(12,5) 3(15,8)

e Tekrarlayan akciger 2(12,5) 2(10,5)

enfeksiyonu 2(12,5) 5(26,3)

e Hinlt1 1(6,3) 2(10,5)

e Solunum sikintisi 1(6,3) 2(10,9)

e Antenatal dekstrokardi

saptanmasi

Akrabalik oykiisii n(%): 8(50) 10(52,6) 0,877
PCD kardes oykiisii n(%): 4(25) 1(5,3) 0,096
Tekrarlayan Rinit n(%): 5(31,3) 6(31,6) 0,983
Tekrarlayan Sinuzit n(%): 3(18,8) 5(26,3) 0,595
Nazal Polip n(%): 1(6,3) 2 (10,5) 0,653
Tekrarlayan Otit n(%): 2(12,5) 3 (15,8) 0,782
Isitme kayb1 n(%): 1(6,3) 1(5,3) 0,999
Neonatal solunum sikintisi,kiivoz | 7(43,8) 11(57,9) 0,404
bakimi dykiisii
Situs anomalisi n(%):

e Situs inversus totalis 5(31,3) 8(42,1) 0,508
Kardiyak anomali n(%):

e Dekstrokardi 5(31,2) 8(42,1)

e PFO 2(12,5) 4((21)
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e ASD 2(%12,5) 1(5)

e PDA 1(6,3) -

e Diger(MY,intrakardiyak 1(6.3) -

trombiis)

Akciger bulgulari n (%): 0,163

e Bronsiektazi 7(43,8) 9(47,4)

o Atelektazi 6(37,5) 5(26,3)

e Peribronsial kalinlagmalar - 4(21,1)

e Normal 3(18,8) 1(5,3)
PICADAR median (IQR) : 4(2-8) 7(4-10) 0,095
Balgam mikrobiyolojik 0,527
degerlendirme n(%) 1(6,3) 2(10,5)

e Haemophilus influenzae 3(18,8) 2(10,5)

e Streptecoocus pneumoniae | - 2(10,5)

e Klebsiella pneumoniae - 1(5,3)

e Pseudomonas aeruginosa
Siliya Videomiskopisi n1:8, n2:5 0,622

o Hareketsiz siliya 4(25) 3(15,8)

e Silyasiz hiicreler - 1(5,3)

e Normal 4(25) 1(5,3)
Solunum Fonksiyon Testleri n1:11, | 71(65-87) 65,5(51-75) 0,256
n2:6 65(57-78) 57 (49-62) 0,98
FEV1 median (IQR) n:11: 108(87-111) 107(101-113) (0,976
FVC median (IQR) n:11 : 88(66-123) 91(63-105) 0,999

FEV1/FVC median (IQR) n:11 :
FEF25/75 median (IQR) n:11 :
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Hasta | Cin | Gen Transkript no varyant kodlama | varyant protein Genotip
no sy bolgesi
et
1 ARMC4(ODAD?2) NM_018076.5 €.2329G>A p.Val777lle Heterezigot
E | ARMC4(ODAD?2) NM 018076.5 .23.14G>C p.Val772Leu heterozigot
2 E | CCDC40 NM 001243342.1 ¢.3082 *50 del - heterozigot
3 K | DNAJB13 NM 153614.4 .842C>T p.Pro281Leu heterozigot
4 DNAHS NM_001371.4 €.12904G>A p.Asp4302Asn Heterozigot
E | DNAI2 NM 001172810.3 .854C>T p.Thr285Met heterozigot
5 CCDC40 NM_001243342.1 €.3082_*50del - Homozigot
DNAHS NM_001206927.2 GCACGTGCATGAA | p.Glu99GIn Heterezigot
DNAJB13 NM_153614.3 CAACACAGGACAC | p.Arg224Cys heterezigot
ACA
CAGCACGTGCATG
AACAACACAGGAC
ACACACA
€.295G>C
K c.670C>T
6* E | RSPH NM 001286506.2 c.357C>G p.His119GIn heterezigot
7 K | DNAH NM 001369.2) €.9209T>C p.LeuU3070Pro heterezigot
8 DNAAF3 NM_001256714.1 €.592G>A p.Val198Met Heterezigot
DNAH11 NM_001277115.2 .2491C>G p.GIn831Glu Heterezigot
E | DNAH5 NM 001369.2 c.181G>C p.Glu61gin heterezigot
g** CCDC40 NM_001243342.1 €.2096_2104delACCA | p.Asp699_Asp701del) | homozigot
E GGACG
10** CCDC40 NM_001243342.1 €.2096_2104delACCA | p.Asp699 Asp701del) | homozigot
K GGACG
11 K | DNAH5 NM 001369.2 c.1715T>G p.Leu572Trp heterezigot
12 DNAH5 NM_001369.2 c.1206T>A p.Asn4021.ys homozigot
E
13 E | DNAH5 NM 001369.2 €.9166A>G p.Met3056Val heterezigot
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14** | K | GAS8 NM 001481.3 c.490C>T p.Argl64Trp heterezigot
15** |E | GAS8 NM 001481.3 c.490C>T p.Argl64Trp heterezigot
16* K | DNAH5 NM_001369.2 C:2259+3A>G - heterezigot

*6 VE 16 no’lu hastalarda klinik 6nemi belirsiz varyantlarla birlikte, heterezigot patojenik varyant eslik etmektedir

**9-10 ve 13-14 no’lu hastalar kardestir
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S-31 Kistik Fibrozisli Cocuklarda Solunum Kas Enduransi ile Egzersiz Kapasitesi
Arasindaki iliskinin Incelenmesi
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1 Hacettepe Universitesi, Thsan Dogramaci Cocuk Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1
Klinigi, Ankara, Tiirkiye
2 Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Ankara, Tiirkiye
3 Hacettepe Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1, Ankara,
Tiirkiye

Amag: Azalmis egzersiz kapasitesi ve KF’li bireylerde genellikle goriilmekte ve bu durum
hastalik prognozunu olumsuz olarak etkilemektedir. KF’li hastalarda pulmoner hiperinflasyon,
artmis hava yolu direnci, malnutrisyon solunum kas kuvvetini etkileyebilmektedir. Solunum
kas enduransi, solunum kas fonksiyonunu daha dogru yansitmaktadir. Bu ¢alismanin amaci
solunum kas enduransi ile egzersiz kapasitesi arasindaki iligskiyi degerlendirmektir. Method:
Calismaya 45 KF’li ¢cocuk (yas=11.82+2.24 yil) dahil edildi. Bireylerin egzersiz kapasiteleri 6
dakika yiriime testi ile degerlendirildi. Bireylerin solunum kas enduranslari Power Breathe
(HaB International Ltd. Southam, Ingiltere) cihazi ile degerlendirildi. Solunum kas enduransi
testi bireylerin maksimum inspiratuar basing (MIP) degerinin % 60’inda verilen direnci
strdiirebildigi siire (sn) degerlendirilerek yapildi. Endurans degeri snxcmH2O cinsinden
kaydedildi. Sonuglar: Kistik fibrozisli ¢ocuklar 6 dakika yiiriime testi boyunca ortalama
528.28+81.19 metre yiiriidiiler. KF'li ¢ocuklarin ortalama endurans degeri 1789.46+1785.48
snxemH20 idi. 6 dakika yiirlime testi ile solunum kas enduransi testi arasinda istatistiksel
olarak anlamli bir sekilde pozitif bir iliski bulunmaktaydi (p=0.013, r=0.368). Tartisma: KF’1i
bireylerde solunum kas enduransi ile egzersiz kapasitesi arasinda anlamli bir iliski
bulunmaktadir. Solunum kas enduransini arttiracak fizyoterapi ve rehabilitasyon yontemleri
kistik fibrozis rehabilitasyonunda akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: kistik fibrozis, egzersiz, solunum kaslari
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S-32 Kistik Fibroziste Akciger Alict Aday1 Degerlendirme ve Nakil Tecriibemiz
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Amag: Akciger transplantasyonu se¢ilmis son evre akciger hastaliklarinda hayat kalitesini ve
sagkalimi1 belirgin sekilde arttiran radikal bir cerrahi tedavi secenegidir. Bu ¢alismanin amaci,
Tiikiye’deki bir akciger nakli merkezine sevk edilen kistik fibrozis hastalarda listeleme ve
akciger nakli sonuglarini analiz etmektir. Gere¢ ve Yontem: Ocak 2015- Nisan 2022 yillar
arasinda kistik fibrozise bagli son donem akciger hastaligit nedeniyle akciger nakli
merkezimizde bekleme listesi i¢in hastaneye yatirilarak tetkik edilen 27 hasta retrospektif
olarak degerlendirildi. Hastalarin bagvuru anindaki 6zellikleri, listeye alinma durumu, sag
kalim ve akciger nakli sonuglari kaydedildi. Bulgular: Hastalarin 14’1 (52%) kadin, 13’1 (48%)
erkekti. Ortalama yas 17.81+7.24, ortalama VKI 15.5+ 2.0 idi. 6 hastada (22%) KF iliskili
diabet mevcuttu. Hastalarin 17°si (62.9%) 24 saat, 7’s1(25.9%) 12 saat, 1°1(3.7%) 8 saat oksijen
tedavisi kullantyordu. 2 hasta (7.5%) oksijen tedavisi kullanmiyordu. 1 hasta (3.7%) hemoptizi,
2 hasta (7.5%) da pnomotoraks nedeniyle listeleme i¢in sevk edilmisti. 25 hasta (92.6%) akciger
nakli bekleme listesine alind1. 1 hasta (3.7%) erken vaka 1 hasta (3.7%) da diisiik VK nedeniyle
listeye alinmadi. Bekleme siiresi ortalama 494.7+ 384.2 (min-max: 6-1154) giin idi. Bekleme
listesine alinan hastalardan 9'u (33.3%) ile diisiik VKI nedeniyle listeye alinmayan 1 hasta
hayatini kaybetti. Akciger nakli bekleme listesine alinan hastalardan 5’ine (20%) bilateral sirali
akciger nakli (4 bilateral pulmoner+1 bilateral lober) uygulandi. Akciger nakli yapilan
hastalardan 1’inde KF iligkili karaciger tutulumu mevcuttu. Hasta akciger nakli sonrasi erken
donemde hipotansiyon ve hipoperfiizyona bagli karaciger yetmezligi nedeniyle hayatini
kaybetti. Akciger nakli uygulanan diger dort hasta saglikli bir sekilde hayatlarina devam
etmektedir. Sonug: Kistik fibrozisli bireyler i¢in yasam beklentisinin arttigit mevcut donemde,
akciger hastaligi ciddi morbidite ve mortalitenin birincil nedeni olmaya devam etmektedir.
Akciger nakli sonuglarini iyilestirmek igin kistik fibrozisli hastalarin takip edildigi klinikler ile
akciger nakli klinikleri koordineli ¢alismalidir. Kistik fibrozisli hastalarda akciger naklinden en
iyi fayday1 saglamak i¢in transplantasyon merkezine erken donemde sevk edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Akciger nakli, Akciger bekleme listesi, Son donem akciger hastalig1.
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S-33 Bronkopulmoner Displazide Torasik Bilgisayarh Tomografi Skorlamasinin
Degerlendirilmesi: Tek Merkez Deneyimi
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Giris:

Bronkopulmoner displazide (BPD) bulunan pulmoner parankimal anormallikler iyi
tanimlanmis olup torasik bilgisayarli tomografi (BT) taramalar1 ile degerlendirme icin ¢oklu
skorlama sistemleri mevcuttur. Bu ¢alismada hastalarin klinik verileri ile BT siddet skorlari
arasindaki iliskiyi arastirmay1 amagladik.

Gerec ve Yontem:

Calismamizda 2014-2022 yillart arasinda klinigimizde izlenen BPD tanili ¢cocuk hastalar
geriye doniik olarak inceledik. NICHD kriterlerine uygun BPD tanist alan, dogum sonrasi
hastanemizin yenidogan yogun bakim iinitesinde takip edilen ve izlemde BPD tanisi sonrast
herhangi bir nedenle hastanemizde en az bir torasik BT degerlendirmesi yapilan hastalar
calismaya dahil edil edildi. Konjenital akciger parankim ve havayolu hastalig1 ve/veya major
konjenital kap hastaligi bulunan hastalar calismadan diglandi. BT taramalari, brons duvar
kalinlasmasi, bronsektazi, lineer opasiteler, subplevral opasiteler, mozaik ateniiasyon ve
biil/amfizem varligma ve bunlarin altt loblardaki (lingula dahil) yerlesimine gore
degerlendirilerek siddet skorlamasi radyolog tarafindan yapildi (hafiften siddetliye: 0-36 puan).
BT siddet skoru ile hastalarin klinik bilgileri arasindaki iliski incelendi.

Bulgular:

Iki yiiz otuz bir BPD hastasinin 12’si (%5.2) calisma igin uygun bulundu. Hastalarin besi
(%41.7) erkekti. Dort hasta (%33.3) ¢cok prematiire bebek, sekiz hasta (%66.7) asir1 prematiire
bebekti ve ortalama dogum agirligs 876 (£290) gram olarak hesaplandi. Ilk BT cekilme
ortalama yas1 8.9 (£8.9) aydi. En sik patolojik BT bulgular1 brong kalinlagsmasi ve mozaik
atentiasyon iken (%383,3) bronsektazi sadece bir (%8,3) hastada goriildii. Ortalama BT siddet
skoru 13,8 (+6.7) olarak hesaplandi. Hastalarin dogum haftas1 ve agirlig1 azaldikca ve BPD
agirhigr arttikca BT siddet skorlamasinin arttig1 goriildii. Eslik eden patent duktus arteriozusu
olan, invaziv mekanik ventilator destegi alan ve taburculukta solunum destegi ihtiyaci olan
hastalarin BT skorlamas1 daha ytiiksek saptandi.

Sonugc:

Bu caligsma ile toraks BT siddet skorlamasi ile BPD hastalarinin klinik agirliklarinin iliskili
olabilecegi gosterildi. BPD siddetinin klinik siniflama yerine torasik BT skorlamalar1 gibi
objektif sistemler ile belirlenmesi prognoz tahmini ve gelecekte hastalik yiikiinii iyilestirmeye
yonelik yapilacak c¢alismalarda yardimci olabilir. Bu iligkinin desteklenebilmesi i¢in daha
biiylik popiilasyonlu randomize kontrollii caligmalara gerek vardir.

Kaynaklar:
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S-34 Evde Mekanik Ventilasyon Destegi ile Izlenen Cocuk Hastalarin Ebeveynlerinin
Yasam Kaliteleri ve Depresyon Diizeyleri ile Sosyal Destek Algilar1 Arasindaki Iliski
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Nazan Cobanoglu?
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Tirkiye

Giris: Giiniimiizde, ¢ocuk yogun bakim hizmetlerindeki gelismeler sayesinde evde mekanik
ventilator (EMV) destegi ile izlenen ¢ocuk sayis1 giderek artmaktadir. EMV’nin bu ¢ocuklarin
bakimindan sorumlu olan kisiler iizerinde 6nemli sosyal, psikolojik, fiziksel ve finansal
sonuclar1 vardir. Calismamizda EMV destegi ile izlenen ¢ocuk hastalarin ebeveynlerinin yasam
kaliteleri ve depresyon diizeyleri ile sosyal destek algilar1 arasindaki iligskiyi incelemeyi
amacladik.

Gereg-yontem: Calismamizda hastanemiz Cocuk Goglis Hastaliklar1 BD Poliklinigi’nde takipli
EMV destegi ile izlenen ¢ocuklarin ebeveynlerinden aile sosyodemografik 6zellikleri formunu,
WHOQOL-Bref-TR anketini, Beck Depresyon Envanteri’ni ve Cok Boyutlu Algilanan Sosyal
Destek Olgegi’ni doldurmalar: istendi. Ailelerin sosyodemografik 6zelliklerini belirlemek
amactyla 36 sorudan olusan bir bilgi formu olusturdu. Bu formda anne-babanin yasi, 6grenim
ve aktif calisma durumlari, sahip olduklar1 ¢cocuk sayisi, ailenin ortalama aylik geliri, ¢ocuga
bakim veren kisi/kisiler, giinliik bakim stireleri, EMV sonrasi bakim veren kisinin i birakmasi,
EMV kullanim1 baslangicinda/siiresince arag-gere¢ igin ek gider varligi, ek maddi destek
varligi, evde saglik hizmetlerine ulasma durumu ile ilgili bilgiler soruldu. Diinya Saglik Orgiitii
Yasam Kalitesi Olcegi Kisa Formu (WHOQOL-Bref), WHOQOL-100 degerlendirmesinin 26
maddelik bir versiyonudur. Dért boyuttan olusmustur. Bu boyutlar: “Bedensel Iyilik”, “Ruhsal
Iyilik”, “Sosyal Iliskiler” ve “Cevre” boyutlaridir. Olgek besli bir derecelendirmeye (1-5)
sahiptir. Tiirk¢e validasyonu yapilmis olan dlgege ait bir toplam puan hesaplanmamaktadir,
puan yiikseldik¢e yasam kalitesinin yiikseldigini gosterir. Beck Depresyon Envanteri (BDE);
eriskinlerde depresyon riskini, depresif belirtilerin diizeyini ve siddet degisimini 6lgmek icin
Beck ve arkadaslari tarafindan gelistirilmistir. Olcegin Olcegin Tiirkge gecerlik ve giivenirlik
makalesinde kesme puani 17 olarak bulunmustur. Biitiin yanitlarin toplam puani su sekilde
degerlendirilir: 0-9 puan arasi: Minimal depresyon, 10-16 puan arasi: Hafif depresyon, 17-29
puan arast: Orta diizey depresyon, 30-63 puan arasi: Siddetli depresyon. Cok Boyutlu Algilanan
Sosyal Destek Olgegi (CBASD) ile ii¢ farkli kaynaktan alinan sosyal destegin yeterliligi 6znel
olarak degerlendirilmektedir. 12 ifade igeren 6lcek aile, arkadaslar ve 6zel olmak iizere ti¢ farkli
destegi icermektedir. Ayrica alt boyut puanlari toplanarak Olcegin toplam puani da
belirlenebilir. 1’den 7’ye kadar puanlanan Likert tipi 6l¢egin, alt boyutlarin puani 4 ile 28
arasinda, dl¢egin toplam puani ise 12 ile 84 arasinda degismektedir. Elde edilen puanin ytiksek
olmasi algilanan sosyal destegin yiiksek oldugunu gostermektedir.

Sonuglar: Caligmamiza 23 hastanin 35 ebeveyni katildi. Ebeveynlerin 22°si (% 62,9) anne ve
13’1 (%37,1) baba idi. Ebeveynlerin yas ortalamasi 35,7+6,9 idi, ¢cogunlugu (n=13, %37,1)
iiniversite mezunuydu ve %62,9’u ¢alismiyordu. Ebeveynlerin %40’1 bir ¢ocuga sahipti ve
%54,3 liniin aylik toplam geliri 5000 TL nin altindaydi. Tiim sosyodemografik 6zellikler Tablo
1’de sunulmustur. Hastalarin EMV baslama yasinin ortancasi 9 (1-144) ay iken ortanca izlem
stiresi 28 (7-180) aydi. On bes hasta EMV destegini giin boyu kullantyordu. Dokuz hastanin
evdeki bakimindan sadece anne sorumluydu. Sekiz (%34,7) hastanin ebeveynlerinden birinin
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EMYV destegi baslandiktan sonra bakim igin ig birakmasi olmustu. Katilimcilarin timii EMV
destegi baslangicindan itibaren temin ettikleri arag-geregler ile ilgili ek gider 6demek zorunda
kaldiklarin1 belirtti. On iki (%52,1) hastanin ebeveyni herhangi bir kurumdan diizenli ek
gelir/yardim aldigini belirtti, yardim alanlarin sadece %16,6’s1 aldig1 yardimi yeterli buldu.
Sadece 6 (%20) hastanin ebeveyni evde saglik hizmetlerinden yararlandigini belirtti.
Ebeveyenlerin WHOQOL-Bref-TR, BDE ve CBASD 6l¢ek sonuglar1 Tablo-2’de sunulmustur.
Anne ve babalar arasi farkliliklar karsilastirildiginda hicbir 6lgek puaninda istatistiksel anlaml
farklilik bulunmadi (Tablo-3). Ebeveynlerin algilanan sosyal destek diizeyleri ile yasam kalitesi
Ol¢ceginin tiim alanlarinda pozitif yonde orta diizeyde anlamli bir iliski saptandi (Bedensel iyilik
i¢in 1:0,455 p:0,006; ruhsal lyilik i¢in r:0,549 p:0,001; sosyal boyut i¢in r:0,726 p:0,000; cevre
boyutu i¢in 1:0,442 p:0,008). Ebeveynlerin algilanan sosyal destek diizeyleri ile BDE arasinda
negatif yonde orta diizeyde (r: 0,557) ve anlamli (p:0,001) bir iligki saptandi.

Tartisma: EMV destegi alan bir cocugun bakimini listlenmek ebeveynlerin sosyal ve duygusal
iyilik hallerini bozabilir. Ebeveynlerin bu durumdan etkilenmesi; algilanan sosyal destek
kaynaklarindaki farkliliklara bagli olarak degisiklik gostermektedir. Calismamizda
ebeveynlerin algiladiklar1 sosyal destekleri artikga yasam kalitelerinin arttigini, depresyon
risklerinin azaldigini objektif dlgekler ile gdsterdik. EMV destegi ile izlenen ¢ocuklarin bakim
veren anne ve babalar1 arasinda higbir alanda anlamli fark ¢itkmamasi daha 6nceki ¢aligmalar
ile uyumluydu. Bunun yansira ¢alismamiz, iilkemizde EMV destegi ile yasayan ¢ocuklarin
aileler i¢in finansal yiik olusturdugunu ve evde bakim hizmetlerinden yararlanma oranin ¢ok
diisiik oldugunu gdstermis oldu.
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Tablo 1. Ebeveynlerin sosyodemografik 6zellikleri

Yas ortalamasi =SD 35,7+£6,9
Ogrenim durumu, n (%) 1(2,9)
Okur-yazar 10 (28,6)
[kogretim 11 (31,4)
Lise 13 (37,1)
Universite ve lizeri
Calisma durumu, n (%) 22 (62,9)
Calismiyor 12 (34,3)
Daimi gelirli tam zamanl 1(2,9)
Daimi geliri yok
Cocuk sayis1, n (%) 14 (40)
1 ¢ocuk 11 (31,4)
2 gocuk 7 (20)
3 gocuk 3(8,6)
4 cocuk
Ailenin ortalama ayhik geliri, n (%) 19 (54,3)
5000 TL alt1 14 (40)
5001-10000 TL aras1 2 (5,7)
10000 TL iistii
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Tablo 2- Ebeveynlerin Diinya Saglik Orgiitii Yasam Kalitesi Olgegi Kisa Formu (WHOQOL-
Bref-TR), anketini, Beck Depresyon Envanteri (BDE) ve Cok Boyutlu Algilanan Sosyal

Destek (CBASD) Olgegi’nin sonuglari

WHOQOL-Bref-TR Alt boyutlar Ortalama + SD
Bedensel iyilik 14,1 +£3,1
Ruhsal iyilik 144 +3.5
Sosyal 13,7+ 3.6
Cevre 13,4+ 2,5

BDE sonuclarn

BDE toplam puan (ortanca, min-max) 10 (0-51)
Kesme degerine gore depresyon riskinde 8 (20%)
olan ebeveyn (n,%)
BDE toplam puana gore depresyon
derecelendirmesi (n,%)
Minimal depresyon 15 (42,9)
Hafif depresyon 12 (34,3)
Orta depresyon 7 (20)
Siddetli depresyon 1(2,9)
CBASD Alt boyutlar Ortanca (min-max)
Aile 27 (7-28)
Arkadaglar 21 (7-28)
Ozel insan 27 (4-28)
Toplam 73 (33-84)
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Tablo 3. Ebeveynlerin Diinya Saglik Orgiitii Yasam Kalitesi Olcegi Kisa Formu (WHOQOL-
Bref-TR), anketini, Beck Depresyon Envanteri (BDE) ve Cok Boyutlu Algilanan Sosyal
Destek (CBASD) Olgegi sonuglarinin anne ve babalar arasinda karsilastirmali sonuglari

Olcek Ebeveyn | Ortalama puan | p

WHOQOL-Bref-TR | Anne 14,1 0,99*

Bedensel iyilik Baba 14,1

WHOQOL-Bref-TR | Anne 14,8 0,37*

Ruhsal iyilik Baba 13,7

WHOQOL-Bref-TR | Anne 13,7 0,98*

Sosyal iyilik Baba 13,7

WHOQOL-Bref-TR | Anne 13,7 0,50*

Cevre iyilik Baba 13,0

BDE Anne 11,2 0,656**
Baba 13,3

CBASD Anne 64,3 0,362**
Baba 71,6

*Student T Testi, **Mann Whitney U Analizi
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S-35 Ev Tipi Mekanik Ventilatorde Takip Edilen Trakeostomili Hastalarda Ventilator
Mliskili Pnomoni ile Trakeobronsit Ayrimimda C-Reaktif Protein/Albumin Oraninin
Degerlendirilmesi

Secahattin Bayav®, Gizem Ozcan?, Fazilcan Zirek!, Merve Nur Tekin!, Nazan Cobanoglu!
! Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara

Giris ve Amag:

Trakeostomili solunumu ev tipi mekanik ventilatér ile desteklenen hastalarin
takiplerinde gelisen ventilator iliskili pnémoni (VIP) ve trakeobronsit ayrimi1 zaman zaman gii¢
olmaktadir. Son zamanlarda C-reaktif protein/Albumin oran1 (CAR) bir inflamatuar belirteg
olarak kullanilmaya baslanmistir. Calismamiz, trakeostomili solunumu ev tipi mekanik
ventilator ile desteklenen hastalarin takiplerinde gelisen ventilator iliskili pnomoni (VIP) ve
trakeobronsit durumlarinda C-reaktif protein/Albumin oram1 (CAR), ndtrofil lenfosit orani
(NLR), platelet lenfosit orani(PLR), ortalama trombosit hacmini (MPV) incelemek ve bu
parametreler ile hastaliklar arasindaki iliskiyi degerlendirmek amaciyla planlanmistir.

Yontem:

Retrospektif olarak tasarlanan bu ¢alismaya Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Gogilis Hastaliklar1 Bilim Dali tarafindan trakeostomili ev tipi mekanik ventilatorde takip edilen
ve 2018-2022 tarihleri arasindaki miiracaatlarinda VIP veya trakeobronsit tespit edilen 39 hasta
alindi. VIP grubuna 26 hasta ve 33 VIP vakasi, trakeobronsit grubuna 19 hasta ve 21
trakeobrongit vakast alindi. Trakeostomili ev tipi mekanik ventilatorle takip edilen bu
hastalarin 36’sinin enfeksiyonsuz donemlerinden elde edilen veriler kontrol grubu olarak
kaydedildi. Bagvuru esnasindaki demografik &zellikleri ve laboratuvar parametreleri
retrospektif olarak degerlendirildi. Tam kan sayimi, CRP ve Albumin degerleri ve oranlar
kaydedildi.

Bulgular:

Calismamizda VIP grubunda 10’u (%38,5) kiz, 16’s1 (%61,5) erkek toplam 26 hasta,
trakeobonsit grubunda 8’1 (%42,1) kiz, 11°1 (%57,9) erkek toplam 19 hasta ve kontrol grubunda
13711 (%36,1) kiz, 23’1 (%63,9) erkek toplam 36 trakeostomili cocuk vardi. VIP, trakeobronsit
ve kontrol grubu tani yaglari sirasi ile 59,4+54,1 ay, 67,4+61,4 ay ve 60,8+51,6 ay idi.

Notrofil, NLR, CRP ve CAR degerlerinde VIP grubunda trakeobronsit grubuna gore
istatistiksel olarak anlamli fark saptandi (sirasiyla p=0,048, p=0,04, p=0,03, p=0,043). VIP
grubunda kontrol grubuna gore Notrofil, NLR, CRP ve CAR degerlerinde istatistiksel olarak
anlamli fark saptandi (sirasiyla p=0,0028, p=0,018, p=0, p=0). C-reaktif protein ve CAR
degerleri trakeobronsit grubunda kontrol grubuna gore istatistiksel olarak anlamli fark saptandi
(strastyla p=0,002, p=0,001).

Diger parametrelerde gruplar arasi istatistiksel fark bulunmada.

Tartisma ve Sonug:

C-reaktif proteinin serum seviyesi enfeksiyon ve/veya inflamasyona yanit olarak artar
ve uyaran ortadan kaldirildiginda dolasimdaki seviyeleri hizla diiser. Serum albiimin seviyeleri
inflamatuar durumu temsil etmesine karsin kronik hastaliklardan etkilenir. Serum albiimin
seviyeleri beslenme yetersizligi ve kronik inflamatuar olaylardan etkilendiginden tek bagina
degerlendirilmesi yanlis sonuglara neden olabilir. Daha yiiksek C-reaktif protein seviyeleri ise
genellikle akut enfeksiydz veya enflamatuar bir siireci diislindiirtirken, diisiik albiimin daha sik
kronik hastaliklarla ve siklikla beslenme yetersizligi ile iliskilidir [1]. Bu nedenle, C-reaktif
protein ve albliminin kombinasyonu, bir enflamatuar-beslenme faktoriiniin degerlendirilmesine
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izin verir ve C-reaktif protein/albiimin orani, daha giiglii bir enflamatuar yanitin gostergesi
olabilir [2].

Calismamiz; inflamasyonda salinan akut faz proteinlerinden biri olan CRP ile negatif
akut faz reaktani olan Albuminin oranlanmasiyla elde edilen CAR’m ev tipi mekanik
ventilatorde takip edilen hastalarda gelisen VIP ile trakeobronsit ayriminda bir belirteg olarak
kullanilabilecegini desteklemektedir. Bununla birlikte bu konuda daha genis ¢apli ¢alismalara
ihtiya¢ duyuldugunu diisiinmekteyiz.

Kaynaklar:

[1] E. Fairclough, E. Cairns, J. Hamilton, ve C. Kelly, “Evaluation of a modified early
warning system for acute medical admissions and comparison with C-reactive protein/albumin
ratio as a predictor of patient outcome”, Clin. Med. Lond. Engl., c. 9, sy 1, ss. 30-33, Sub. 2009,
doi: 10.7861/clinmedicine.9-1-30.

[2] M. H. Kim vd., “The C-Reactive Protein/Albumin Ratio as an Independent Predictor of
Mortality in Patients with Severe Sepsis or Septic Shock Treated with Early Goal-Directed
Therapy”, PloS One, c. 10, sy 7, s. €0132109, 2015, doi: 10.1371/journal.pone.0132109.



S-36 Trakeostomi A¢ilan Yenidoganlarin Kisa ve Uzun Donem Sonuclari: Tek Merkez
Deneyimi

Umit Ayse Tandircioglu?, Ozge Dogan?, Riza Onder Giinaydin®, Sule Yigit*, Hasan Tolga
elik*
1 Turgut Ozal Universitesi Malatya Egitim Ve Arastirma Hastanesi Yenidogan Klinigi
2 Hacettepe Universitesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 Anabilim Dali
3 Hacettepe Universitesi Kulak Burun Bogaz Hastaliklar1 Anabilim Dali
4 Hacettepe Universitesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 Anabilim Dali Neonatoloji Bilim Dali

Amag: Siddetli BPD'si olan yenidoganlarin ev tipi mekanik ventilator destegi ile trakeostomi
acilarak taburcu edilmesi gerekir. Ayrica dogustan hava yolu malformasyonlarinda nadir de
olsa yenidogan doneminde trakeostomi acilmaktadir. Uzamis entiibasyona bagh
komplikasyonlar1 onlemek icin erken trakeostomi uygundur. Yenidogan yogun bakim
linitemizde yatan ve trakeostomi uygulanan hastalarin trakeostomi agilma ve kapanma siireleri,
komplikasyonlar1 ve demografik Ozelliklerini inceleyerek trakeostomi i¢in uygun zamani
bulmay1 amagladik. Yontem: Bu retrospektif calisma, Ocak 2014-2019 tarihleri arasinda
yenidogan yogun bakim iinitesine kabul edilen ve trakeostomi sonrasi taburcu edilen
bebeklerde yapilmistir. Hastane verilerinden elde edilen bilgiler kaydedildi. Calisma ayrica
uluslararas1 kayit sistemi clinical trials agina da NCT04497740 protokol numarasi ile
kaydedilmistir. Bulgular: Calismaya ortanca 27,5 hafta gestasyonel yasi ve dogum agirligi 885
gr olan 26 yenidogan alindi. Ortalama trakeostomi agilma zamani 54 + 24 giin, postmenstriiel
yas (PMA) 36 + 3 hafta idi. Trakeostomili yenidoganlarda ortalama trakeostomi kapanma stiresi
387 £ 164 giindii. Erken komplikasyonlardan kazara gelisen dekaniilasyon siiresi 8 hastada
ortalama 11 + 8 giindii. 2 hastada aspirasyon pndmonisi, 5 hastada subglottik stenoz, 7 hastada
suprastromal Kkollaps, 2 hastada kazara dekaniilasyon, 8 hastada trakeokutanoz fistiil ve 2
hastada graniilasyon dokusu olmak {izere median 90 giin i¢inde gelisen ge¢ komplikasyonlar
olarak bulundu. Sonug: Herhangi bir nedenden dolayi hastalar, halen yiiksek basing ve yiiksek
oksijen konsantrasyonunda mekanik ventilator kullaniyorsa, iki ay i¢inde trakeostomi
yerlestirilmesi diistintilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Yenidogan, neonatal trakeostomi, asir1 diisiik prematiire dogum,
konjenital hava yolu malformasyonlari
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S-37 Primer Siliyer Diskinezi Hastalarinda Ust Ekstremite Egzersiz Kapasitesi Kas
Oksijenizasyonu ve Periferik Kas Kuvvetinin Arastirilmasi

eyma Mutlu®, Meral Bosnak Giiclii?, Tugba Sismanlar Eyiiboglu®, Ayse Tana Aslan®
1 Baskent Universitesi, Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Fizyoterapi Ve Rehabilitasyon Boliimii,
Ankara, Tirkiye
2 Gazi Universitesi, Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Fizyoterapi Ve Rehabilitasyon Béliimi,
Ankara, Tirkiye
3 Gazi Universitesi, T1p Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye

Giris ve Amag: Primer Siliyer Diskinezi (PSD) hastalarinda pulmoner ve ekstrapulmoner
etkilenimler goriilmektedir. Bu etkilenimler istirahatte ve egzersiz sirasinda oksijen iletimi ve
tikketimini azaltabilir. Yapilan ¢alismalarda PSD hastalarinda alt ekstremite kas kuvveti ve
egzersiz kapasitesinin azaldig1 gosterilmistir. Ust ekstremite kaslarinin zayiflamasi sebebiyle
iist ekstremite egzersiz kapasitesinin etkilenmesi beklenir fakat arastirllmamistir. Calismamizin
amaci1 PSD hastalarinin iist ekstremite egzersiz kapasitesi ve kas kuvveti ve istirahat ve egzersiz
sirasindaki kas oksijenizasyonu degerlendirmek ve saglikli bireyler ile karsilagtirmakti.
Yontem: 6-18 yas arast PSD hastalar1 ve ayn1 yas grubunda saglikli ¢ocuklar dahil edildi.
Cocuklarin solunum fonksiyonlar1 spirometre, iist ekstremite egzersiz kapasitesi 6 dakika
Pegboard ve Ring testi (6-PBRT), deltoid kas kuvveti dinamometre, deltoid kas
oksijenizasyonu (SmO2istirahat (%), SmO2min (%), SmO2max (%), ASmO2 (%), SmO2ort-
min (%), SmO2ort-max (%), ASmO2ort (%), SmO2top (%), SmO2top-ort (%)) ve total
hemoglobin seviyesi (THbistirahat (g/dl), THbmin (g/dl), Thbmax (g/dl), ATHb (g/dl), Thbtop
(g/dl)) yakin kizilotesi spektroskopi cihazi (Moxy® monitor) ile istirahatte, 6-PBRT sirasinda
ve sonrasi birinci dakika toparlanma sirasinda degerlendirildi. Bulgular: 21 PSD hastasi
(13,14+2,83 yil, 13 E/8 K, FEV1%=85,33+12,42) 17 saglikl1 ¢ocuk (13 (9-15) y1l, 11 E/6 K,
FEV1%=103,06+16,62) dahil edildi. PSD hastalarinin FEV1(%) (p= 0,001), PEF(%) (p=
0,018), FEF%25-75(L) (p= 0,015), FEF%25-75(%) (p<0,001), FEV1/FVC (p= 0,001),
%deltoid kas kuvveti (p= 0,006) ve SmO2istirahat (p=0,013) saglikli ¢ocuklardan istatistiksel
anlaml1 olarak daha distiktli (p<0,05). 6-PBRT toplam halka sayisi (p=0,932), SmO2min (%)
(p=0,918), SmO2max (%) (p= 0,864), ASmO2 (%) (p= 0,965), SmO2ort-min(%) (p= 0,531),
SmO2ort-max (%)(p= 0,760), ASmO2ort (%) (p=0,918), SmO2top (%) (p= 0,789), SmO2top-
ort(%) (p= 0,805), THbistirahat (g/dl) (p=0,799), THbmin (g/dl) (p= 0,753), Thbmax (g/dl)
(p=0,421), ATHb (g/dl) (p= 0,747), Thbtop (g/dl) (p= 0,443) degerleri hasta ve saglikl
cocuklarda benzerdi. Tartisma ve Sonug: Primer siliyer diskinezi hastalarinin akciger
fonksiyonlar1 daha diisiik ve iist ekstremite kas kuvveti azalmis saptandi. Bu ¢alismada PSD
hastalarinda ilk defa {ist ekstremite submaksimal egzersiz kapasitesi, istirahat ve aktivite
sirasinda kas oksijenizasyonu ve total hemoglobin seviyesi korundugu gosterildi. Hastalara
pulmoner rehabilitasyon kapsaminda kas kuvveti egitimi verilmeli. Kronik akciger hastaliginin
ileri donem olasi etkileri i¢in bu dl¢iimler belli araliklarla tekrarlanmalidir.

Anahtar Kelimeler: primer siliyer diskinezi, 6 dakika Pegboard ve Ring test, kas
oksijenizasyonu, kas kuvveti
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S-38 Ter Testi Sonuglar: Ara Deger Saptanan Cocuk Olgularin Demografik ve Klinik
Ozelliklerinin Degerlendirilmesi

Suzan Yilmaz Durmus, Abdurrahman Erdem Basaran, Tugba Kazli, Aysen Basaran, Aysen
Bingol

Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Antalya
Giris ve Amag:

Calismamizda ulusal kistik fibrozis yenidogan tarama programi (KFYTP) sonucunda
merkezimize yonlendirilen veya poliklinigimizde kistik fibrozis (KF) sliphesiyle istenilen ter
testi sonucu ara deger (terde Cl: 30-59 mmol/L) saptanan olgularin demografik ve klinik
ozelliklerini degerlendirmeyi amacladik.

Y Ontem

Ocak 2013-Subat 2022 tarihleri arasinda Akdeniz Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklari
Poliklinigi’nde kistik fibrozis sliphesiyle veya KFYTP’da immunoreaktif tripsinojen (IRT)
yiiksekligi saptanmasi sonucunda yonlendirilen bebeklerde yapilan ter testi ClI” degeri 30-59
mmol/L (ara deger) olarak sonuclanan hastalar1 ¢alismaya dahil ettik. Hastalarin demografik
ozelliklerini, tanilarini, antropometrik 6l¢iimlerini, klinik bulgularini, mikrobiyoloji ve ileri
goriintliileme sonuglarini ve takip siirelerini inceledik.

Bulgular

Ocak 2013-Subat 2022 tarihleri arasinda ter testi sonucu ara deger (30-59 mmol/L) saptanan 70
olgumuz mevcuttu. Olgularin 42°si (%60) erkek, 28’1 (%40) kizdi. Ortalama bagvuru yasi 4.77
+5,6 (0.08-17) yildi. Takip siiresi ortalamasi 1.76 £2,22 (0.08-13) yildi. 22 (%31) olgu iki
yildan uzun siiredir takip edilmekteydi. Ilk muayenedeki solunumsal sikayetleri tekrarlayan
bronsiolit, hiriltili solunum ve kronik oksiiriik olusturmaktaydi.

70 olgunun 57’sinin (%81) KFTR (kistik fibrozis transmembran regiilator) genetik analizi vardi
ve 23 (%32) olguda KFTR mutasyonu mevcuttu. 9 (%13) olguya ise her iki allelde de kistik
fibrozise neden olan mutasyon saptanarak kistik fibrozis tanis1 konuldu. Ayrica 6 (%9) olguya
CRMS, 7 (%10) olguya KF tastyicist ve 4 (%6) olguya CFTR-RD tanis1 konuldu. Balgam
kiiltiirlerinde; 5 (%7) olguda Staphylococcus aureus, 3(%4) olguda Pseudomonas aeruginosa,
2 (%3) olguda Haemophilus influenzae ve 1(%1) olguda Enterobacter liremesi saptandi. 6 (%9)
olguda bronsiektazi saptanirken 5 (%7) olguda ekzokrin pankreas yetmezligi mevcuttu.

Ter testi sonucu ara deger saptanan 70 olgunun 23 (%32)’ti KFYTP pozitif saptanmasi
nedeniyle tarafimiza yonlendirilmisti. Bu olgulardan 2’si (%8) KF ve 6’s1 (%26) CRMS
tanisiyla izlenmektedir.

Tartigma ve Sonug
KF'deki genotip ve fenotip arasindaki iliskilere odaklanan ¢ok sayida ¢alisma bulunmaktadir.

Bu ¢alismalar, hafif akciger hastalig1 olanlar, normal ter kloriir degerlerine sahip olanlar ve ter
testi ara deger olanlar dahil olmak iizere yeni hasta gruplarinin tanimlanmasina yol agmustir.

Desmarquest ve ark. yaptig1 bir calismada genel popiilasyonda rapor edilen verilerle
karsilastirildiginda, sinirda ter klortir testi sonuglar1 olan hastalarda CFTR gen mutasyonlarinin
daha sik goriildiigii raporlanmis (1).
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D1152H ve R117H-7T/R117C-7T gibi baz1 mutasyonlarin negatif veya sinirda ter kloriir degeri
ile iliskili oldugu bilinmektedir (2).

Bizim ¢aligmamizda da 12(%17) hastanin genetik sonuglarinda bu varyantlar saptanmasti.

ABD’de KF ulusal kayit sistemine 2010 ve 2012 yillar1 arasinda KGYTP ile 1983 bebek
kaydedilmis ve 1540 ve 309 bebek sirastyla KF ve KFTR iligkili metabolik sendrom (CRMS)
olarak siniflandirilmis. (Oran= 5.0:1.0). Dikkat ¢ekici bir sekilde, CRMS'li bebeklerin %40,8'i
kayitlara KF tanist ile girilmis.

Aynmi ¢alismada CRMS'li bebeklerin %11'inde yasamin ilk yilinda pozitif Pseudomonas
aeruginosa solunum yolu kiiltiirli saptanmis (3).

Bizim ¢alismamizda ter testi ara deger saptanan 23 (%32) hasta KFYTP ile yonlendirilmis olup
2’s1 (%8) KF ve 6’s1 (%26) KFTR iligkili metabolik sendrom tanisiyla izlenmekte ve 3(%4)
olguda yasamin ilk yilinda balgam kiiltiiriinde Pseudomonas aeruginosa liremesi saptanmaistir.

Sonug

Ter testi ara deger olan olgularda kistik fibrozis diisiindiiren semptomlar olabilmesine karsin
KFTR mutasyonunun her iki allelde saptanamadigi durumlarda kesin tan1 konulamamaktadir.

Bu olgularda detayli pulmoner ve gastrointestinal incelemelerin yani sira diizenli poliklinik
takibi gereksinimi mevcuttur.

KAYNAKLAR
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