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1954 yilinda Ankara’da dogdu. 1978 yilinda Hacettepe
Universitesi Tip Fakiiltesi'nden mezun olduktan sonra,
ayni fakiiltede 1982'de Cocuk Saglhgi ve Hastaliklar
Uzmani, 1986'da Ogretim Gorevlisi, 1987’de Yardimal
Dogent, 1988’de Dogent ve 1995de Profesor oldu.
Hacettepe Universitesi Cocuk Saglig Enstitiisti Miidiir-
ligii yapt1 (2015-2021).

Tirkiye Milli Pediatri Dernegi, Tiirk Neonatoloji
Dernegi, Akdeniz Ulkeleri Neonatoloji Dernekleri Birligi
(UMENS), Merkezi Avrasya Ulkeleri Neonatoloji
Dernekleri Birligi (UCENS) Baskanligi ve Avrupa
Neonatoloji Dernekleri Birligi (UENPS) Genel Sekreterligi;
Atattirk Kultiir, Dil ve Tarih Yiiksek Kurulu Atatiirk
Kultiir Merkezi Asli Uyeligi; Ankara Tabip Odas1 Onur
Kurulu Bagkanligi; Hacettepe Universitesi Klinik
Aragtirmalar Etik Kurulu Uyeligi yapt.

Uluslararast iki kongrede bagkanlik (27 International
Congress of UENPS ve 26t International Workshop on
Surfactant Replacement), iki kongrede eg-bagkanlik (6t
International Workshop on Neonatology, Cagliari, Italy
ve IV. Congresso Nazionale Della Societa Italiana di
Pediatria Ospedaliera, Capri, Italy) yapti. italya'da 13;
Rusya’da dort; Finlandiya, Yunanistan, Misir, Suudi
Arabistan, Banglades’te ikiser; Portekiz, Azerbaycan,
Suriye, Urdiin, Iran, Ozbekistan, Birlesik Arap
Emirligi'nde birer konferans verdi. Baskurdistan Devlet
Universitesi Onursal Doktora Unvani ve Tacikistan Saglik
Bakanligi Ibni Sina Madalyasi aldi. Bagimsiz Devlet
Toplulugu Ulkelerinin Cocuk Doktorlar1 Federasyonu
Kongreleri iiyesidir.

321'i yurt icinde Tiirkge, 119'i yurt iginde Ingilizce,
145’1 yurt disinda 1ngilizce yayinlanmis, 585 makalesi; {i¢
kitap¢igt vardir; 22 kitapta bolim yazar: olmustur. 30'u
tek yazarl telif, 45'i ¢ok yazarh telif, editor veya geviri
editorii olmak {tizere, ikisi Ingilizce, biri 1talyanca yaym-
lanmisg 75 kitab1 vardir.

Yayinlanmuis kitaplari: Bilimsel Gortisle Hipnoz (1977,
1986), ishal (1983), Annelere Cocuk Bakimu (1987), Tiirk
Cocuk Hekimligi Tarihi (1982, 1984), islamda Cocuk
Hekimligi (1984), History of Hacettepe (1984), Pediatrik
Paleopatoloji (1986), Hacettepe Cocuk Hastanesi Tarihi
(1992), Kur'an ve Hadislerde Cocuk Saghgi (1992),
Yenidogan Bebege Girisimler (1993), Eski Inanclardaki
Izler (1994), Doga ve Insan Tarihinde Anne Siitii (1996),
Unlii Tiirk Cocuk Hekimleri (1997), Yenidoganin Mekanik
Ventilasyonu (1999), Kutsal Kitaplarda Cocuk Hekimligi
Bilgileri (2001), Pediatrik Terminoloji (2002), Eski
Tilrklerde Cocuk Hekimligi (2003), Yenidoganda
Pulmoner Grafikler (2003), Isiga Dogru (2007), Eski
Inanclar ve Hayatimizdaki Izleri (2009), Denemeler
(2009), Neonatal Medicine in Ancient Anatolia (2011),
Kutsal Sirlar ve Sifreler (2012), Doga ve Hekim (2013),
Yogurdun Oykﬁsii Probiyotiklerin Tarihi (2015), Tip
Otesi (2015), Anadoluda Cocuk Hekimliginin 12.000
Yillik Oykiisii (2016, 2017), Cocuklar ve Hekimleri (2017),
Diisiinmeye Cagr1 (2018), Hekim Goziiyle Atattirk (2019),
Sufi ve Yogi (2022).

Diger yazarlarla birlikte hazirladigi, editorligiini
veya ceviri editorliiglinti yaptig1 kitaplar: Primer Saglik
Hizmetleri Van Deneyimi (1986), Tiirkiye’de Cocuk

Saglig1 ve Tiirk Cocuk Hekimleri (1988), Cocuk Saglig::
Temel Bilgiler (1988, 1992), Cocuk Sagligi: Prepedotik
(1990, 1992), Annelere Basarili Emzirme El Kitab1 (1992),
Yenidoganin Akciger Hastaliklar1 (1992), Cocuk
Hastaliklari: Tan1 ve Tedavi (Current Pediatrics’in geviri-
si, 1993), Sorularla Pediatri (Pediatric Secrets’in gevirisi,
1993), Pediatri El Kitab1: Acil Yaklagimlar ve Tanisal
Girisimler (1995), Pediatri: Yeni Bilgiler ve Yeni Goriisler
(1995), Yenidogan Bebeklerin Beslenmesi (1996),
Cocuklarda Enteral ve Parenteral Beslenme (1997), Sosyal
Pediatri (1998), Pediatride Gelismeler (1999), Yenidogan
Bakiminda Hacettepe Uygulamalar: (2001, 2009, 2019),
Prematiirelerin Beslenmesi (2002), Year Book of
Pediatrics’in gevirisi (2002), Rudolph’s Fundamentals of
Pediatrics’in cevirisi (2002), Pediatride Inciler: Pratik
Pediatri El Kitab1 (Pediatrik Pearls: The Handbook of
Practical Pediatrics’in gevirisi; 2004), Avery nin Yenidogan
Hastaliklar: El Kitab1 (Pocket Companion to Accompany
Avery’s Diseases of the Newborn'un cevirisi; 2004),
Neonatoloji (2004), Yenidoganda Solunum Destegi (2005),
Hocabey ile Anilar (2006), Osborn’s Pediatrics’in gevirisi
(2007), Temel Pediatri Cep Kitab1 (Pocket Essentials of
Paediatrics’in gevirisi, 2007), I1 Neonato in Europe: Tra
Storia e Attualita (2007), Pediatride Ayiric1 Tani (Tutorials
in Paediatric Differential Diagnosis’in gevirisi, 2008),
Cocuklarda Fizik Muayene (Pediatric Physical
Examination: An Illustrated Handbook'un gevirisi, 2008),
Pediatri Terimleri Sozliigti (2008), Pediatride Tani ve
Tedavi: Hacettepe Uygulamalar1 (2009), Tiirkiye Tiirkgesi-
Ingilizce-Azerbaycan Tiirkgesi-Rusca Tip Terimleri
Sozliigii (2010), Tibb: Literatiir Kullanict Rehberi (Users’
Guide to the Medical Literature’in ¢evirisi, 2010),
Children of the Mother Goddess: History of Mediterranean
Neonates (2010), Harriet Lane El Kitab1: Pediatride
Antibiyotik Tedavisi (The Harriet Lane Handbook of
Pediatric Antimicrobial Therapy'nin c¢evirisi, 2011),
Pediatride Yeterlik (First Aid for the Pediatric Boards'un
cevirisi, 2011), Yenidogan Hemsireligi (Nursing the
Neonate’in ¢evirisi, 2012), Doktor Hasta Olunca (When
Doctors Become Patients’in ¢evirisi, 2012), Prenatal
Pediatri (2012), Rudolph Pediatri (Rudolph’s Pediatrics’in
gevirisi, 2013), Neonatoloji El Kitab: (Manual of Neonatal
Care’in gevirisi, 2014), Yenidoganda Kalitsal Metabolik
Hastaliklar (2014), 5-Dakikada Cocuk Hastaliklarinin
Degerlendirilmesi (The 5-Minute Pediatric Consult'un
cevirisi, 2015), Nelson Pediatrinin Temelleri (Nelson
Essentials of Pediatrics’in gevirisi (2015), Yurdakok
Pediatri (dort cilt, 2017), Nelson Pediatri (Nelson Textbook
of Pediatrics’in gevirisi, 2021).

Editorliigiinti yaptig1 Yurdakék Pediatri 297’si profe-
sor, 129'u dogent olan 604 yazarin katkilartyla iki yil
stiren calismalar sonucu ortaya ¢ikmustir. Dort biiyiik cilt
halinde yaymnlanan toplam 5672 sayfalik eserde konular
753 boliimde ele alinmis, anlatima yardimci olunmasi
amaciyla 1728 tablo ve 2123 sekil eklenmistir. Tiirk
Hekimligi i¢in ‘Basyapit’ (Opus Magnum) niteliginde olan
kitap yalmiz cocuk saglig1 ve hastaliklar1 alaninda degil,
tiim t1p alanlarinda tip tarihinde bugiine kadar yayinlan-
mis en kapsamli ve en hacimli Tiirkce tip kitabidir.
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Aziz Hatirasina



Kadriye Yurdakok

1957-2022. Konya’da dogdu. Ik ve orta Ogrenimi
Ankara’da tamamlad1. 1974-1975 yillarinda Los Angeles,
ABD’de Crescenta Valley High Schoola devam etti.
1981'de  Hacettepe Universitesi Eskisehir Tip
Fakiiltesi'nden mezun olduktan sonra, 1987’da Hacettepe
Universitesi Tip Fakiiltesinde Cocuk Sagligi ve
Hastaliklart Uzmant oldu. 1987-1988'de uzmanlik sonrasi
mecburi hizmetini Hacettepe Universitesi Cocuk Saglhig
Enstitiisti Glilveren-Haskdy Egitim, Arastirma ve Saglik
Grup Bagskan Vekilli, ardindan 1988-1990'da Saglik
Bakanligt Ana Cocuk Sagligi ve Aile Planlamasi Genel
Midiirliigii Cocuk Saglig1 Daire Bagkani olarak yapti. Bu
donemde cocuklara yonelik Ishalli Hastaliklarin Kontrolu
ve Akut Solunum Yolu Enfeksiyonlarinin Kontrolii prog-
ramlarmi baglatarak {ilke capinda bebek o6liim hizini
diisiirmeye yonelik calismalara onciilitk etti. 1994'de
Kirgizistan Manas Saglik Hizmetleri Reform
Programi'nda konsiiltan olarak calist1.

1990'da Hacettepe Universitesi Cocuk Saglig
Enstitiisti Sosyal Pediatri Anabilim Dali'nda calismaya
bagladi. 1992’de Dogent, 1999'da Profesor oldu. 1994'de
Hacettepe Cocuk Sagligi Enstitiisii Sosyal Pediatri
Anabilim Dal1 Bagkani, 2018'de Hacettepe Universitesi
As1 Enstitlisii Ast Calismalart Anabilim Dali Baskani
oldu. Doksan ikisi uluslararasi, 120’den fazla bilimsel
yayiui ve kitap boliimii vardir.

Uluslararast Pediatri Birligi (International Pediatric
Association) Yiiriitme Kurulu Uyeligi (2001-2007),
Uluslararast Cocuk Merkezi (International Children’s
Center) Direktdr Yardimciligr (2000-), Uluslararasi
Tropikal Pediatri Dernegi (International Society of
Tropical Pediatrics) Yiiritme Kurulu Uyeligi (2002-),
Avrupa Sosyal Pediatri Dernegi (European Society for
Social Pediatrics) Yiiriitme Kurulu Uyeligi (1999-),
UNICEF Tiirkiye Milli Komitesi Baskan Yardimciligi
(2003-2013), Bilkent Universitesi Miitevelli Heyet Uyeligi
(2017-) yaptu.
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Bu kitabin ortaya ¢ikmasi i¢in bilgi, emek ve zamanlarmni
paylasan tiim yazarlara tesekkiirlerimi sunuyorum.
Kitabin yayinlanmasimi saglayan Giines Tip Kitabevleri
sahibi Murat Yilmaz ile kitabin dizim ve diizenlemesin-
deki 6zenli calismalarindan 6tiirii Thsan Agi’a tesekkiir
ederim.

Gegmiste, belirli bir meslegi secen bireyler yasamlar:
boyunca ayni isi ayni bilgi ile siirdiirebilmekte iken
glintimiizde bu miimkiin goériinmemektedir. Egitim
kurumlarinin kazandirdigy bilgi ve becerilerin gegerlik
siiresi azalmis; yasam boyu 6grenme, giiniimiiz bireyle-
rinin kazanmas1 gereken en Onemli becerilerden biri
olmustur.

Giiniimiizde egitimde 6grencilere birikmis olan bilgi-
yi aktararak “cok bilen insan” yerine, her gecen giin kat-
lanarak biiytimekte olan bilgiye en hizli ve giivenilir
yoldan kolayca erisebilmenin yollarmi iyi bilen, bilgiyi
yasami kolaylastirmada bir arag olarak kullanabilen kisa-
ca 6grenmeyi 6grenmis insan yetistirme énem kazanmis-
tir.

Hizla artan bilgi

Gliniim{iizde tibbi bilgiler giderek artan hizda artmakta-
dir. Tip bilgilerinin iki katina ¢ikma siiresi 1950’de 50 y1l
iken 1980de 7 yila, 2010’da 3,5 yila, 2020°de 73 giine diis-
mustiir.! Siirekli artan tip bilgilerinin 6grencilere iletil-
mesi artik miimkiin degildir.2 Bu durum tip egitiminin
yasam boyu siirmesini gerektirmektedir. Boyle yapilmaz-
sa giderek sayilar1 artan yeni ve az goriilen hastaliklarin
tan1 ve tedavisinde ne kadar yetersiz olunacag agiktir.?

Kitaplar

Okulda ve yasam boyu tip 6greniminde kitap onemlidir.
Soru hangi kitaplar? “Kaynak Kitaplar” giincel bilgilerle
ayrintih olarak yazilmis kitaplardir. “Ders Kitaplar1”
(Textbook) temelde Ogrenci egitimine yonelik olarak
belirli bir konuda kapsamli ve yapilandirilmis bir genel
bakis saglamak tizere tasarlanmis kitaplardir. Kaynak ve
ders kitaplarmi ¢ogu kalindir; cantaya koyup her yere
gotlirmek i¢in uygun degildir. El ve cep kitaplar1 bu
soruna ¢dziim olmak igin gelistirilmistir. Bu kitaplarin
kiiciik olanlar1 “Cep Kitab1”, biiyiik olanlar1 ise “El
Kitab1” olarak adlandirilir.

El kitab1 (Handbook) ayrmntili bilgi icermeyen, sik
goriilen olgularla ilgili istenilen kisa ve dogru bilgiye
hizli ve kolay ulasim saglayan kitaplardir. Rehber kitap-
lar (Guide Books), “Manuel” (6zlii el kitabi; Latince
“manus”, “el”; “manualis” elle ilgili, elle yapilan”) ve
“Vade Mecum” (Latince “benimle gel”) el kitab1 niteligin-
dedir. Bu kitaplar iki yonde yararli olabilir. Konuyla
ilgili ilk bilgilerin dgrenilmesi; ancak ondan da 6nem-

vii

lisi daha 6nce 6grenilenlerin hatirlanmasi. Ancak daha
Once veya sonra genis bir kaynaktan okunmadiginda,
“yalniz” el Kkitaplarinin yeterli olamayabilecegini,
ezber listesinden bagka bir seye yaramayacag1 unutul-
mamalidir.

El kitaplar: giincel bilgilere en kisa zamanda ulasila-
bilmesini saglayan, kisaca 6z bilgiler iceren kitaplardir.
Hekimlerin okumaya ayirabildikleri fazla zamanlar1 yok-
tur. Bu konuda 1998'de ABD’de yapilan bir ¢alismada
pediatri asistanlarinin ayda 350 dakika, giinde 11,7 daki-
ka okuduklar: saptanmigtir.* Okunacak ¢ok sey var; oku-
yacak zaman yoktur.

Okuma

Okuma, yazili sembolleri seslendirmektir. Giintimiizde
okuma, “okuma simgesel anlamlandirmaya dayali anlam
kurma becerisi” olarak tanimlanmakta; sadece yazinin
anlasilmasi ya da seslendirilmesi degil, okuyan ile yazan
arasinda kurulan iletisim kopriisii ve bir anlam insa etme
siireci olarak anlagilmaktadir.

Yazi, dolayisiyla okuma yalmizca 5500 yil once
Mezopotamya’da Stimerler tarafindan bulundu. Evrimsel
acgidan bu siire dikkate deger degildir. Okumanin bulun-
masi, insan genomunun ona uyarlanamayacag: kadar
yakin bir zamanda gergeklesmistir. Bu nedenle insan
beyninin okuma i¢in dogal bir uyum gosterdigi sdylene-
mez. Okumak dogustan gelen bir insan 6zelligi degildir.
Insanin okuma yetenegi avci-toplayici atalarinin hayatta
kalmasini saglamis olan genetik taslak tizerine yapilandi-
rilmigtir.> Evrimsel olarak okumak insanoglun ¢ok yeni,
ogrenerek kazandig: bir yetenektir. Beyinde bir okuma
merkezi yoktur; okumanin, beynin ¢ok sayida degisik
bolgesini aktive etmesinin nedenlerinden biridir bu.®”

Okumada en sinirlayici olan insan géziiniin fizyolojik
ozellikleridir. Insan goziiniin yapisi nedeniyle retinaya
diisen goriintiide hareket olmazsa kisa siirede noral
adaptasyonla goriintii solar. Bunu dnlemek icin gozler
algilanamayan ¢ok hizli hareketler yapar. Okuma sirasin-
da gozler bir noktadan digerine atlar ve belli noktalarda
duraklar. Cok hizli atlama-sigrama (1-2 Hz) hareketleri
sirasinda yaziyla ilgili neredeyse hig bilgi alinmaz. Tlging
olan insanlar bu hareketleri yaptiginin veya gorsel bilgi-
nin hi¢ olmadigt bu dénemin farkinda degildir. Gorme
sirasinda bu hizli hareketi en az 100 milisaniyelik fiksas-
yon izler. Genel olarak metnin bir satirinda 5-7 kere yapi-
Iir. Fiksasyon duraklamalarinda harfler algilanir.
Algilanan harflerin sayis1 genellikle 7-8 harftir; bu say1
yetenekli okuyucularda en fazla 20 harfe kadar ¢ikabilir.?

Tiirkcede okuma hizi genglerde dakikada 160-220
kelime arasindadir; bu iyi okuyucularda dakikada 350
kelime kadardir.? Fizyolojik ilkeler dogrultusunda anla-
ma gergeklesmeden yapilan hizli okumanin bir degeri
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yoktur. Kisi sozciikleri atlayarak okumaya ve boylelikle
de yanlis anlama riskini tasimaya goniillii degilse gozle-
rin fiziksel sinirlari agilamaz. Woody Allen, bu durumu
soyle ifade etmistir: “Bir hizli okuma kursuna katilmis-
tim ve (Tolstoy’un 1115 sayfalik) “Savas ve Baris” eserini
‘Savas ve Baris't 20 dakikada okuyabiliyordum. Olay
Rusya’da gegiyor.”

Kitap okuma

Tiirkiye Egilimleri Arastirma (TEA) Raporu’na gore
2019'da kitap okumayanlar %51 iken, bu oran 2020 yilin-
da %59a yiikselmistir. Ayn1 donemde sosyal medya
hesaplarina zaman ayiranlar %91, sosyal medya hesapla-
rina ayirdiklar giinliik ortalama 2,6 saattir.!? Tiirkiye nin
yedi bolgesinde ve farkli illerinde bulunan 19 devlet
tiniversitesi lisans 6grencisi dgrencisi iizerinde yapilan
calismada hukuk fakiiltesinde okuyan &grencilerin
%70'inin, tip fakiiltesi &grencilerinin %65’inin diizenli
olarak kitap okuduklarini; genel olarak %65'inin roman
okuduklari, %37’sinin interneti kitap okuma amaciyla
kullandiklari, %73'tintin bos zamanlarini internette gegir-
dikleri belirlenmistir. Bu durum 6grencilerin interneti
yogun olarak kullandigini, fakat bunu kitap okuma ama-
cryla kullanmadiklarim gostermektedir.!!

Ekrandan okuma

Hemen biitlin yazili iletilerin ekranlardan paylasildig:
gliniimiizde, yazili bir metni ekrandan okumak nerdeyse
kagimilmaz olmustur. Bu tip egitimine de yansimus; klasik
ders kitaplarinin yani sira internet ortami da egitimde
kullanilmaya baglamig.'>'3 Bunun en dnemli nedenlerin-
den biri de ders kitaplarinin giderek kalinlasmasi nede-
niyle satis fiyatlarin1 artmasidir. Ekrandan okumanin
avantajli m1 yoksa dezavantajli m1 oldugu konusunda bir
goriis birligine hentiiz ulagilamamuistir.

Metinleri ekrandan okumanin pek ¢ok avantaji var-
dir. Her seyden once tasinmas: daha kolaydir. Dijital
kitaplar 6grencilerin 6grenmeye isteklerini ve katilimlari-
m1 artirmaktadir.' Bir kitapliktan ¢ok daha fazla giincel
bilgiye saniyeler icinde ulasilabilir. Videolar ve diger
gorsel bilgilerle daha etkili 6grenme saglanir. Bu hem
ogrenilenlerin kaliciliginin saglar hem de okurun metni
anlamasmin kolaylastirir. Okur metnin uzunlugu ne
kadar olursa olsun metnin icinde istedigi bilgiyi cok
kolay ve gabuk bulabilir.’® Okur metinle ilgili pek gok
notu hi¢ zorlanmadan (kes/kopyala/yapistir) alabilir.
Ayrica metin igerisinde bulunan linklerle metinde gegen
bir durumla ilgili gok miktarda bilgiye kolayca ulasabilir.
Bu nedenlerle klasik egitimin yani sira kullanilabilir.1®

Ekrandan okumanin avantajlar: yaninda dezavantaj-
lar1 da vardir. Uzun siire bilgisayar ekranina bakma ile
ortaya ¢ikan yakinmalarin hepsine “ekrana bakma send-
romu” (computer vision syndrome) denir. Ancak konu
akilli telefon ve tablet gibi ekranlarla da ilgili oldugun-
dan dijital goz rahatsizliklar ifadesi daha dogrudur.
Giiniimiizde yiiksek ¢oziiniirliiklii ekranlar kullanilma-
sina ve okunabilirlik icin ¢ok ¢esitli zemin-yaz1 veya yaz1
karakterleri gelistirilmis olmasma ragmen dort saatten
uzun siire bilgisayar kullananlarin %90'ma yakininda
degisik derecelerde goriiliir. Bulgular baslica iki nedenle
ortaya ¢ikar. Bunlardan birincisi kirma kusurlari, akomo-

dasyon ve konverjans bozukluklar: ile iliskilidir.
Diizeltilmemis 0,50-1,00 diyoptri astigmat olanlarda bile
bas agrisi, goz yorgunlugu goriiliir. Digerleri goz kirpma
sayisini ve tam kapanmada azalma nedeniyle ortaya
¢ikan kuru goz ile iligkili gozlerde batma hissidir. Uzun
siire ekrana bakarak ¢alismak zorunda kalanlarin gozle-
rini 20-20-20 kurali ile (her 20 dakikada bir, 20 sn, 20 feet
(6 m) uzakliktaki bir seye bakmak) dinlendirmeleri
uygun olur. Ekran yiizeyinin parlamasi veya pariltilar
olmasi da rahatsiz edicidir. Kornea ve lens 1s1k 1sinlarinin
¢ogunu absorbe ederse de ekranlardan yayilan mavi 1s1k
1sinlar1 retinaya ulasir. Bunlarla uyarilan ganglion hiicre-
lerinin hipotalamusla baglantilar1 nedeniyle ruhsal
durum ve 6grenme etkilenir, uykusuzluk gordliir.'”

Diger bir dezavantaj ise ekrandan okumanin kagittan
okumaya gore daha yavas olmasidir. Ekrandan okuma
hizini diisiiren nedenler dikey gidip gelen ekran metinle-
rinin okuyucunun goz hareketlerini etkilemesi; goziin
secerek okumasi; metinlerin parga parga ekranda gortil-
mesi sonucu zihnin bu bilgileri birlestirmeye calismasi
gibi nedenler, ekrandan okumada zihni yormaktadir.'®

Ekrandan okumak metinlerin anlasilmasin giiclesti-
rir. Aslinda ekrandan okuma, anlamay1 dogrudan etkile-
mez ancak anlamayr dogrudan etkileyen degiskenler
tizerinde etkili olabilir. Ekrandan okumada metinler
genellikle satir satir degil, goz gezdirilerek, yiizeyel ola-
rak okunur. Ekranda bulunan renkli ve hareketli resim ve
sekiller, sesler okurun dikkatini dagitabilir. Ekranda
metin sayfalarinin ancak bir parcasi goriildiigii icin bu
durum okurun, metindeki baslik, alt baslik ve yan bashk
iliskisini izlemesine engel olabilir; gerektiginde ileriye ve
geriye dogru okuma yapmay1 zorlastirabilir.

Yazili metinden okuma, odaklanarak okunmayi sag-
ladigindan ayrintilar daha iyi hatirlanabilir.'® Metinden
okuyan 6grenciler, ekrandan okuyanlardan daha basari-
lidir.?% Bu nedenle 6grenciler yazili kaynaklardan 6gren-
meyi tercih etmektedir.'%?! Ancak tip Ogrencilerinin
basili kaynak olarak sectikleri kitap sekilleri arasinda
farklilik goriilmektedir. Ornegin ABD'nin tersine Birlesik
Krallik'ta Ogrenciler ders kitaplarmi daha ¢ok tercih
etmektedir.??

Basili ders kitaplarini okuyan 6grencilerin ¢ikarimsal
akil yiiriitme gerektiren sorular1 yanitlarken daha basari-
It olurlar. Burada en endise verici olani, dgrencilerin
dijital ders kitaplarin1 kullamirken daha basarili olabile-
cekleri konusundaki eksikliklerin farkinda olmamalari-
dir.? Nitekim bir ¢alismada 6grencilerin %70’inin dijital
kaynaklar1 daha iyi anladiklarmi diistindiiklerini belirt-
mistir.1?

Yapay zekd

Biitiin bunlara ragmen yakin gelecekte ekrandan okuma
ya da onun yerine gegebilecek baska teknolojiler tip egi-
timinde yerini alacaktir?* Son yillarda basili metinler
yerine internet ortaminda yapay zeka tarafindan hazirla-
nan dijital metinlerden s6z edilmeye baglanmigtir. Bir
prototip olarak 30 Kasim 2022’de, bunun gelistirilmis
sekli 14 Mart 2023’te piyasaya siiriilen ChatGPT (Chat
Generative Pre-Trained Transformer), OpenAl tarafin-
dan gelistirilen, yapay zekaya dayali kendisine sorulan
sorular1 karginizda bir insan varmig gibi cevaplandiran
bir sohbet robotudur.
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ChatGPT, internet {izerinden 6grendigi bilgileri der-
leyip tatmin edici cevaplar verebilmektedir. Bunlar aslin-
da Google arama motoru {izerinden de erisilebilen yanit-
lardir. Aralarindaki fark Google aranan konu ile ilgili
birbirinden farkli tiim kaynaklar1 kullaniciya sunarken;
ChatGPT bir dizi tahminde bulunarak ulastig1 tek bir
cevab1 ¢ok daha hizli bir sekilde kullaniciya sunuyor,
ancak bunu yaparken kaynak belirtmiyor. ChatGPT bil-
gileri internet {izerinden topladigindan zaman zaman
yanlis bilgiler de verebiliyor. Hatta “yapay zeka haliisi-
nasyonu” olarak bilinen anlamsiz cevaplar da iiretebili-
yor. Halen biiyiik ilgi goren ChatGPT'nin biiyiik ilgi
gormesi nedeniyle Google da Bard adli sohbet motorunu
21 Mart 2023’de hizmete sundu. Aslinda ¢ok yonlii soh-
bet robotlar1; peri masallar1 ve 6grenci kompozisyonlar:
yazabilir; test sorularini yanitlayabilir, siir ve sarki sozleri
yazabilir, oyun oynayabilir. Halen Amazon Bookstore
listesinde 200'den fazla kitabin yazari veya es-yazari
ChatGPTdir.

Benzer davraniglar tip diinyasinda da olmus, bazi
makalelerin yazarlari arasina ChatGPT konmustur.
Ancak ChatGPT'nin topladigi bilgilerin hepsi dogru
olmadigindan bilimsel niteligi olmayan yazilar ortaya
¢ikmaktadir. Ayrica ¢ok sayida asirma (intihal) bulun-
maktadir. Bu nedenle dergiler yazar olarak belirtilmesini
kabul etmemektedir.>%0 Bununla birlikte PubMed’'de
ChatGPT'nin ilk yazar olarak belirtildigi makalelere rast-
lanmaktadir.!

Bilgi y1gim arasinda dogruyu yanlistan ayirma yete-
negi olmadiginda, ayrica egitiminde deneyim olgusu
olmadigindan ChatGPT tip kitaplarinin yaziminda insan
gibi (simdilik) yer almasi beklenemez.’? Nitekim
ChatCGT sohbet sirasinda bu soruya sdyle yanit vermek-
tedir: “ChatGPT tip kitab1 yazar1 degildir. Tibbi konular-
la ilgili dogru ve giivenilir bilgiye erismek igin, tibbi
kitaplar1 ve deneyimli 6gretmenlerin danigsmanligini ter-
cih etmek daha uygun olacaktir.”

Deneyimli 63retmenler

Kitapsiz 6gretmen ya da 6gretmensiz kitapla yeterli egi-
tim verilmez. Basina yansiyan bir habere gore diinyadaki
195 iilkede 3965 tip okulu vardir. Yirmi {ilkede hig tip
fakiiltesi yokken, Hindistan'da 555, Brezilya'da 348,
ABD’de 198, Cin’de 191, Meksika’da 147, Pakistan’da 127,
Tiirkiye’'de 109, Banglades'te 102 tip okulu vardir.
Hindistan'daki tip okullarinin sayist Avrupa’daki 44
iilkenin tip okulundan fazladir. Bu rakamlar degisik
zamanlara dayandigindan degisiklik gosterebilir.
Ulkelerin niifuslarma gore tip fakiiltelerinin sayis1 tak-
dirlerinize birakilmistir. Ancak iilkelerin gelismisligi ile
tip okullarmin sayist arasinda higbir iliski olmadig1 agik-
tir. 3

Tiirkiye’'de 197071i yillardan baglayarak 2010 yilina
kadar her on yilda bir tip fakiiltesi sayis yaklasik iki kat
artmistir. Son 15 yilda tiim cumhuriyet tarihinin iki
katindan fazla tip fakiiltesi agilmistir. Ulkemizde bugiin
ad1 konulmus 128 t1p fakiiltesi vardir. Ancak bu tip fakiil-
telerinin cogunun kendilerinin egitim ve arastirma hasta-
nesi yoktur. Vakif iiniversitelerinin ¢ogu 6zel hastaneler-
de uygulama yaptirmaya calisirken, Saglik Bilimleri
Universitesi tip fakiilteleri de egitim hastanesi olarak
bir¢ogu devlet hastanesinden doniistiiriilmiis Saglik

Bakanligi'na bagl egitim ve arastirma hastanelerini kul-
lanmaktadir. Cogu tip fakiiltesinde akademik ge¢misi ve
yeterli uzmanlik deneyimi olmayan hekimler 6gretim
tiyesi olarak ders vermektedir.3*

Nasul bir kitap?

Karmasik hastaliklar ¢ocuklarin %1’inden daha az gorii-
liirken ¢ocuk hekimlerinin en sikintiya sokan hastaliklar-
dir. Bu hastaliklar konusunda en dogru bilgilere en kisa
zamanda ulagmalar1 en biiyiik istekleridir. Hastayla kar-
silasmadan bu hastaliklarla ilgili bilgilerin okunmas1 da
miimkiin degildir. Bu nedenle giiniimiiz kosullarinda
hala el kitaplarina gereksinim vardir.?> Ancak bu kitapla-
rin diizenlemeleri konusuna yeterli bilgi yoktur.36:37

Kanimca igerik yalniz listeler verip ezberleme dayali
el kitaplar1 yerine, gereksiz ayrintilara girmeden giincel
bilgileri anlasilabilir ve hatirlanabilir kitaplar hazirlan-
masidir. Bu kitabin hazirlanmasindaki amacim da bu
olmustur.

Glincel bilgileri iceren kaynaklarin hazirlanmasi “Dr.
Google”a damisarak gelen hastalar ve yakinlara dogru
yanutlarin verilmesi agisindan da 6nemlidir.38

Cocuk hekimligi egitiminin gelece§i

Cocuk hekimi olmak icin bu kadar genis konuda egitim
almalar1 gerektiginden, mezuniyetten Once oldukga
popiiler olmasina karsi, mezuniyet sonrasi uzmanlagma-
da pediatri ayn ilgiyi gormemektedir. Cocuk hekimligi
alaninda ¢alismak isteyenler bunda tip egitiminde pedi-
atri uygulamalarina erken baslanmasi, rol modellerin ve
rehberlerin varligi ile ¢ocuklarla ¢alismanin verdigi mut-
luluk gibi nedenler oldugunu belirtmislerdir.>* Cocuklar:
seven hekimlerin giincel bilgilerle egitilmeleri hepsinden
onemlidir.

Diinya Saglhk Orgiitii'ne gore 0-18 yas arasi insanlar
“cocuk” olarak tanimlanir. Ancak c¢ocuk hekimlerinin
ilgilendigi yas grubu giderek genislemektedir. Bugiin
fetusun sorunlariyla ilgilenen “Prenatal Pediatri”den
erigskin yas grubuna uzanan bir yelpaze s6z konusudur.
flk bakista saglikli bir bebegin diinyaya getirilmesinden
tek baslarina sorumlu olduklar1 diisiiniilen dogum
uzmanlari, 6zellikle annenin veya fetusun hasta oldugu
durumlarda fetusun en uygun zamanda dogurtulabilme-
si i¢in ¢ocuk hekimleriyle isbirligi yapilmasmin gerekli
oldugunu diisiinerek birlikte calismaya baglamislardir.
Gebe kadin tagidig fetusla birlikte onun overinde kendi
torununun DNA’sinin 6nemli bir kismimi tasidigindan,
bir kadmnin saglikli olmasi, cevresel kirleticilerden korun-
mas1 yalniz dogacak bebegin degil, torununun sagligi
icin de onemlidir. Bu nedenle saglikli gelecek nesiller
yetistirilebilmesi i¢in dogum ve ¢ocuk hekimlerinin igbir-
ligi ve konuyla ilgili yeterli egitim almalar1 gereklidir.*0

Ozellikle kalitsal metabolik hastaliklar ve immiinolo-
jik bozukluklar1 olan ¢ocuklarin yasama olasiliklarmin
artmasi, bu hastalarin erigkin hastaliklar1 uzmanlari tara-
findan izlenmelerini zorunlu kilmigsa da, hastalar kendi-
lerini kiigiikliiklerinden taniyan, sevdikleri ¢ocuk hekim-
lerinden ayrilmak istememekte, hatta hastaneye yatiril-
malar1 gerektiginde ¢ocuk hastanelerine yatmayi tercih
etmektedir. Aslinda ¢ocuk hekimleri aldiklar1 egitim
hekimligin temel ilkelerini igerdiginden COVID-19 pan-
demisinde erigkin hastalarin tedavisinde de calistiklari
gorillmiigtiir.4!
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Biitiinciil tip

Giiniimiizde giderek artan, genellikle organ veya yas
temelli uzmanlasmaya karsin biittincil tip, yaklasim ola-
rak hastalig1 degil kisiyi biitiin olarak ele alir. Kisinin
fiziksel ve psikolojik durumunun saghigina etki ettigini
g0z Oniine alarak bunlara bir biitiin (Holistik) olarak
yaklasir. Hastalara yaklasimda “Kanita Dayal1 Tip” ilke-
leri uygulamir. Bu ilkeler en iyi bilimsel kanitlarin heki-
min klinik deneyimi ve hastanin degerleri ile biitiinlesti-
rilerek uygulanabilir duruma getirmesidir. Ayrica aku-
punktur, yoga, masaj, beslenme gibi “Tamamlayic1 Tip”
yontemlerinde de yararlanir.

“Pediatrik Biitiinciil Tip”mn 10 P temelli oldugu soyle-
nir. Bunlar “P” harfi ile baslayan Ingilizce sozciiklerdir:
“Public” (Halk; hasta yasadig1 toplumla degerlendirilme-
lidir), “Participatory” (Katilimc1), “Patient-centric”
(Hasta odakli); “Personalized” (Bireysellestirilmis; her
hastada ayni tedavi protokolii benzer etki yapmaz):
“Perspective” (GOriiniim; 6rnegin hastanin tedavisinde
mikrobiyomu ve ekosistemle etkilesim diisiintilmelidir);
“Predictive” (Tahmin edici; 6rnegin hastanin genetik
yapisi, hastaligin gortinimiinii ve tedavisi etkiler);
“Preventive” (Koruyucu; eriskin hastaliklarin 6nlenmesi
uterus icinde baslar); “Precise” (Tam; her hasyanin kalit-
sal metabolik Ozelliklerine uygun ila¢ uygun dozda);
“Psycho-cognitive” (Psiko-bilissel; mikrobiyota noro-
endo-immiin siiper sisteme etkili olur); “Postgenomic”
(epigenetik bozukluklar yasam seklini degistirerek veya
diger yollardan diizeltilebilir).#> Pediatri egitiminde
Biitiinctiil T1ip yaklasimi uygulamalarina da yer verilmeli-
dir.43

Kagit m1, ekran mi?

Giliniimiizde tip kitaplart kagida basili, CD-ROM ve
internet olarak seklinde bulunuyor. Basili olan seklin
hazirlanmasi hem daha uzun zaman aliyor, hem de
pahali.#* CD-ROM ve/veya internet ortamindan ulagilan
kitaplarda geleneksel tip kitaplarindan fark: olarak
goriintiiler ve videolar yer almakta.*® Bunun yam sira
Kklasik basili kitaplarin igerdikleri bilgilerin ortalama bes
yilda bir yenilenmesi gerekiyor.*® Buna karsin internet
ortaminda bulunan kitaplarin igerigi siirekli ve kolayca
degistirilebildiginden “Yasayan Kitaplar” olarak adlandi-
rilabilir.#” Internet ortamindaki kitaplarin bagka bir yara-
r1 da dizinde arama yerine bilgisayar ortaminda tarama
yapilmasi ve kaynaklara ulasilmasinin ¢ok daha kolay
olmasidir.#® Ancak bunun giderinin saglanmast igin eko-
nomik bir deger harcanmas: konusunda toplumumuzda
bir aligkanlik kazanilmis oldugu sdylenemez.*’

Iceriklerine akilli telefonlarla bile aninda ulasilabilen
bu kitaplarda en biiyiik sorun yazilarin kaynag: ve giive-
nilirligidir. Bu nedenle deneyimli ekimler tarafindan
hazirlanan klasik kitaplar hala 6nemini korumakta-
dir.#650 Burada unutulmamasi gereken bir konu da insa-
nin basili metinden okumasmin ekrandan okumasina
gore daha etkili oldugunun kanitlanmasidir. Basili kay-
naklarda 6nemli yerlerin altin1 ¢izme, isaretleme, gerekti-
ginde hemen geri donme okunanlarin daha kolay 6ztim-
senmesini saglamaktadir.51-53

Bununla birlikte basili kaynaklarin giderek kalinlas-
masi, agirlasmasi, her yere tasinmalarini zorlastirmakta-

dir. Temel bilgilerin klasik kitaplardan alinmasindan
sonra Ogrenilenlerin desteklenmesi ve gelistirilmesi igin
diziistii bilgisayarlar, tabletler, akillli telefonlardan yarar-
lanilabilir 49515455

Glintimiizde serbest, agik erisimli tip egitimi (FOAM;
Free Open Access Medicine) internet ve sosyal medya
platformlarini kullanarak siirekli, kolay erisilebilir, icret-
siz ve cografi kisitliliklardan etkilenmeyen bir tibbi bilgi
kaynagidir. Ancak FOAM'1n teknolojiye bagimli olmasi
(yash bireyler teknolojiyi gengler kadar kolay kullanama-
yabilir), temel konularin eksikligi ve en énemlisi dogru-
lugunun denetlenmesinin tibbi bir kitap ya da dergiye
gore ¢ok yetersiz olmasi biiyiik sorundur. Bu nedenle, en
azindan bugiin icin FOAM Kklasik tip kitabinin yerine
gecebilecek bir egitim modeli degildir. Ancak klasik tip
kitaplar1 FOAM ile birlikte kullanildiginda birbirlerinin
eksikliklerini tamamlayan egitim modelleridir.56-58

Tele-egitim

Cocuk hekimligi egitimi yalniz uzmanlik egitimi ile sinir-
I kalmamali, 6zellikle akademik kuruluslarin diginda
calisan hekimlere yonelik olarak giincel bilgilerin iletildi-
gi kurslar diizenlenmelidir. Kurslarin ¢evrimici (internet)
ortaminda yapilmas: biiyiik dlgiide kolaylik saglayacak-
tir.»

Tele-egitim uygulamas: 6zellikle yeterli 6grenim ve
egitim olanaklar1 olmayan yerlerde yeni bilgilerin ulasti-
rilmast agisindan 6nemlidir.®® Bu konuda hibrit egitim,
daha acik bir ifadeyle konferanslar ve vizitlerin hem
gergek hem de sanal egitim de yapilabilir.t!

Simiilasyon

Tip egitiminde teorik derslerle klinik uygulamalar ara-
sinda koprii gorevi goren simiilasyon (benzetim), hasta
tedavi ve bakimi senaryolarinin taklidini bir modelde ya
da bilgisayar ortaminda yaparak ger¢ek hayatta karsilasi-
labilecek durumlara dgrenciyi hazirlama ve aninda geri-
bildirim vermektir. Bu egitim hasta giivenligini ve uygu-
lamalardaki hata paymin en aza indirilmesini saglar.
Onceleri basit model mankenler kullanilirken, glinlimiiz-
de bilgisayar destekli ¢alisan, daha ¢ok karmasik durum-
larin gorsel olarak sunuldugu simiilasyon ortamlar:
geligtirilmigtir.®?

Bugiine kadar tip egitiminde hasta {izerinde girisim-
lerin egitimleri, deneyimli hekimlerin gozetiminde yapil-
sa bile hasta giivenligini tehlikeye atabiliyordu. Bugiin
degisik senaryolarin yapilabildigi 6zel mankenler tizerin-
de mankenler egitim yapildiktan sonra hasta {izerinde
uygulama yapilmasi bu tehlikeyi azaltmaktadir. Bu egiti-
min ayni anda bir¢ok gen¢ hekime yapilmasi zaman
kaybini da biiyiik 6l¢tide onlemektedir.6364

Metaverse

Metaverse (sanal evren; meta: Otesinde; universe: evren)
insanlarin sanal gergeklik gozliigii ile cevrimigi ortamda
tasarlanmis {i¢ boyutlu sanal bir diinyada, gercek diinya-
daki engeller olmadan yasayabilecegi; kendileri i¢in sec-
tikleri bir dijital temsilcileri “avatar1” araciligiyla fiziksel
diinyadaymus gibi bir araya gelebilecegi, oyun oynayabi-
lecegi, calisabilecegi, aligveris yapip elbise deneyebilece-
81, kisaca giindelik yasamlarini siirdiirebilecegi fiziksel
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ve dijital diinyanin birlestigi sanal bir evrendir. Otuz yil
once basit oyunlar seklinde baslayan Metavers, egitim
alaninda da kullanilmaktadir. Giintimiizdeki “Cardio-
verse”, “Orthoverse” ve “Rehabverse” gibi uygulamalari
g0z Oniine alindigimda,®% bu teknolojinin tip egitiminde
ileride yaygm olarak kullanilabilecegi diisiiniilmekte-
dir.67.68

Diinya barist

Tim diinyada kirk milyon kadar c¢ocugun istismara
ugradigi samlmaktadir. Thmal, kotii muamelenin daha
da yaygmn bir seklidir. Cocuklarda ihmal ve istismar
ogrenme problemleri, akil sagligi, duygusal/davranigsal
problemleri, fiziksel/gelisimsel problemleri (zayif diirtii
kontrolii, azalmis cosku ve giiven, atilganlik, antisosyal
davranis, biiytime kisithiligi, bozulmus kaba motor ve
koordinasyon becerileri) ile yakindan iliskilidir. Thmal ve
istismarin yol agtig1 epigenetik degisiklikler gelecek
nesilleri de etkileyebilmektedir. Cocuk hekimlerinin
cocuklarin ihmal ve istismarini 6nlemeleri insanligin
gelecegi ve evrensel baris acisindan biiyiik 6onem tasi-
maktadir.®

Saglik durumunun yalnizca %10-20'si tibbi bakimla
ilgilidir.”® Saghkli davranglarin %30, sosyo-ekonomik
faktorlerin %40, fiziksel cevrenin %10 etkili oldu sdylenir.
Konuyla ilgili yeterli egitim almis ¢ocuk hekimlerinin
¢abalar1 toplumun sosyo-ekonomik kalkinmasinda yarar-
I1 olacaktir.”1-73

Cocuk hekimlerinin temel gorevleri, cocuklarin her
bakimdan tam bir iyilik hali iginde olmalarini saglamak,
fiziksel, akilsal ve psikolojik gelismelerini ve sagliklarini
korumaktir. Cocuk hekimleri yalnizca bazi organ sistem-
leri veya biyolojik siireglerle ilgilenmeyip ayni zamanda
aileler basta olmak tizere ¢ocuklar1 etkileyen cevresel,
sosyal ve politik olaylar ile de ilgilenmek zorundadir.”

Cocuklarin yasaminda ¢ocuk hekimlerinin ¢ok degi-
sik alanlarda etkisi vardir. Bunlar saglik ve egitim olarak
iki grupta toplanabilir. Cocuklarin saglik sorunlarmin
¢ozimii erigkin hastaliklarinin 6nlenmesi agisindan da
onemlidir. Erken ¢ocukluk (dogum-8 yas), 6zellikle yasa-
min ilk ti¢ yilinda karsilastiklari, ¢ocugun tiim yasami
etkilediginden ¢ocuklarin gelisiminin yakindan izlenme-
si, 6zel egitim almalar1 gereken ¢ocuklart uygun sekilde
yonlendirmeleri ¢ocuk hekimlerinin gorevidir.”

Giderek kirlenen diinyada c¢ocuklarin korunmasi
insanligin gelecegi icin ¢cok onemlidir. Bu konuda arastir-
ma yapmalk, ilgilileri uyarmak ¢ocuk hekimlerinin gore-
vidir.76

Dogal afetler, salgin hastaliklar, kuraklik, silahli ¢atis-
malar, gocler ve COVID-19 pandemisi gibi kiiresel acil
durumlar, tiim diinyay1 etkileyerek yikici sosyoekono-
mik etkilere neden oldu. Bunlar arasinda ¢ocuklar en
duyarli ve en savunmasiz gruptur. Genellikle sorunlarry-
la kendi baglarma birakilirlar. Cocuk hekimleri onlari
sesleri olmaly, tiim diinyada bu konuda ¢alisanlar isbirli-
&i yapmalidir.””

Tiim diinyada ¢ocuk hekimleri arasinda uluslararas:
saglik hizmetlerinde ¢aligsanlar giderek artmaktadir.”®
Ulkemizde konu ile ilgili en iyi 6rneklerden biri Van ve
ilcelerinde yapilan Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Sagligr ve Hastaliklar1 Anabilim tarafindan yapi-
lan Primer Saglik Hizmetleri Projesi'nin, Saglik Bakanlig1

biinyesindeki Temel Saglik Hizmetleri Genel Miidiirliigii
i¢in 6rnek olmasidir.” Cocuk hekimlerinin egitiminde bu
konu da g6z éniinde bulunmalidir.8

Insani pediatri

Diinyada ¢ocuklarin altida biri, yaklasik 450 milyonu
pandemilerden savasa, iklim degisikliginden dogal fela-
ketlere kadar farkli olumsuz ortamlarda yasiyor; bes
yasin altindaki ¢ocuk &liimlerinin yaris1 buralarda olu-
yor.8! Cocuklarin yiikii erigkinlerden ¢ok daha fazla.
2021'de yapilan bir degerlendirmede, niifusun yalnizca
%30"unu olusturmasina ragmen yerinden edilmis kisile-
rin %40'1n1 ¢ocuklarin olusturdugu goriildii.®

Gelismis iilkelerde bile askeri harcamalara ¢ok pay
ayrilmakta, bunun etkileri ¢ocuk saghiginda goriilmekte-
dir. Ornegin 2020'de ABD'de silahlanmaya 778 milyar
dolar harcanmistir; bu rakam 2019’a gore %4.4 artis anla-
mina gelmektedir. Buna karsilik bes-yas alt1 cocuk morta-
litesi ABD’de 1000 canli dogumda 6 iken, komsusu
Kanada’da binde 5dir. Diinyanin her yerinde silahlanma
i¢cin para bulunurken ya da silahlamay1 azaltmak icin
gerekli girisimler yapilmazken, ¢ocuk sagligina ayrilmasi
gereken para i¢in kaynak bulunamamaktadir. Cocuk
hekimleri yetkilileri ve kamuyu bu konuda aydmnlatmali-
dir.83

Doga ve/veya insan kaynakli felaketlerde ¢ocuklar
erigkinlerden ¢ok daha biiytik acilar ¢ekmektedir.3+86
Ozellikle annesini babasim kaybetmis ¢ocuklar biiyiik
tehlike altindadir. Aglik, susuzluk, siddet, korku, ¢iplak-
lik, hastalik ve daha nice perisanlik. Bu ¢ocuklara baka-
rak utanmadan yasanilmasi miimkiin degil. Onlara
yeterli yardim saglanabildigi de s6ylenemez.

Cocuklarin 6zel gereksinimlerine yonelik olarak, aymni
zamanda gelecek nesillerin sagligini diisiinerek yeni bir
yaklagimin gelistirilmesi gerekmektedir. Bu “Insani
Pediatri” kavramidir. Gilintimiizde kullanilagelen
“Kiiresel Cocuk Saghg1” ve “Insani Saglik” kavramlari
yeterli olamamaktadir. “Kiiresel Cocuk Sagligi” c¢ok
genis ve 6zgiin olmayan bir ifadedir. “Insani Saglik” kav-
rami ise ¢ocuklarmn 6zel gereksinimlerini kapsamaktan
uzaktir.87/88

Kanimca burada kullanilmas: gereken sozciik “insan-
al” (“humanist”) degil, “insani”dir (“humanitarian”).
“Insani Pediatri’nin temeli yalnizca ¢ocuk sevgisi degil,
gergekten cocuktur. Diger bir deyisle ¢ocuk sevgisiyle
¢ocuklarin sorunlariyla ilgilenmektir. “Insani Pediatri”
yaklasimi, olumsuz kosullarda yasayan ¢ocuklara yone-
lik beslenme, barnma, saghk ve egitim hizmetlerinin
iyilestirilmesinin yani sira konu ile ilgili aragtirmalarin
yapilmasint saglayabilir. Bu nedenle ¢ocuk hekimligi
egitiminde konuya ¢ok daha fazla yer verilmelidir.

Kisaca

Ulusal ve uluslararasi saglik ve baris i¢in ¢ocuk hekimle-
rinin dogum Oncesinden adolesan dénemi sonrasina
kadar yasamin biiyiik kismina yonelik, gliniimiiziin en
yeni bilimsel bilgileri yansitan, biitiinciil tip ilkeleri dog-
rultusunda giivenilir yazarlarin hazirladig: stirekli giin-
cellenen, kolaylikla ve hizla ulasilabilen bilgi kaynakla-
riyla desteklenen; tele-tip, simiilasyon ve Metaverse’den
yararlanilarak uygulanan egitim kaynaklarma gereksi-
nim vardir.



SUNUM

Cocuklar sansliysa, hayatlarinda onlarin iyiligini

derinden 6nemseyen bir dizi insan; ¢ok sanslilarsa onlara
saglikli bir gelecek saglayan bir de ¢ocuk hekimleri var-

dir.

Unutmayalim, ¢ocuk hekimlerinin hastalarma sun-

maya calistiklar1 saghikli uzun bir yasamdir. Bu yolla
hizmetlerimizin etkileri gelecek nesillerde goriilmeye
devam edecektir.
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Kardiyopulmoner resiisitasyon

Hastane ici (iist) ve hastane dig1 (alt) kardiyak arrest igin Yasam Zincirleri

larda karotid arterden yapilmalidir. Yiiksek nitelikli KPR
kendiliginden dolasimin geri doniisiinii saglamada ¢ok
Onemlidir. Bu amagla dikkat edilmesi gereken konular
sunlardir:

* Yeterli gogiis bas1 derinligi saglanmalidir (gogiis 6n
arka ¢apinin tigte biri kadar),

e Gogiis basist en uygun hizda yapilmalidir (ileri hava
yolu olan hastalarda dakikada 100-120 arasi),

e Gogiis basisi sonrasi gogsiin tam gevsemesine izin ve-
rilmelidir.

e Gogiis basilar1 arasindaki kesinti en az siireye indiril-
melidir.

e Hiperventilasyondan kaginilmalidir (ileri hava yolu
olanlarda 2-3 saniyede bir)

Gagiis basist

Gogiis basisi sert zemin tiizerinde yapilmalidir. Bebek-
lerde tercih edilen yontem her iki meme basi ¢izgisinin
hemen altinda her iki basparmak birlestirilerek yapilan
basidir. Cocuklarda ve adolesanlarda ise tek ya da her iki
el topugu ile basi yapilir. fleri hava yolu saglanan hasta-
larda dakikada 100-120 aras1 hizda yapilmalidir.

Ventilasyon

Kardiyopulmoner resiisitasyon sirasinda %100 oksijen
saglanarak ventilasyon yapilmasi onemlidir. Servikal
omurga yaralanmasi diisiiniilmeyen hastalarda bas geri
¢ene yukar1 manevrasi, servikal omurga yaralanmasi dii-
stintilen (0zellikle travma gegiren) hastalarda bas egme-
den “cene itme manevrasi” yapilmalidir. Balon maske ile
pozitif basingli ventilasyon yapilabilir; ancak aspirasyon
tehlikesini ve KPR'de kesintiyi azaltan ayrica ventilasyo-
nu iyilestiren supraglottik hava yolu ya da endotrakeal
entiibasyon ile ileri hava yolu en kisa stirede saglanmali-
dr. fleri hava yolu saglanamayan hastalarda tek kurtarict
varsa 30 gogiis basisi iki solunum, birden fazla kurtarici
varsa 15 gogiis basisi iki solunum yapilmaldur. Ileri hava

yolu saglanan hastalarda her 2-3 saniyede bir ventilasyon
yapilmaly; hiperventilasyondan kagiilmalidir.

Defibrilasyon

Kardiyopulmoner resiisitasyon &ncesinde ve/veya sira-
sinda gelisen ventrikiiler fibrilasyon ve nabizsiz venri-
kiiler tasikardi durumlarinda uygulanmalidir. Bifazik
defibrilatorler daha az yan etkisi olmasi ve aritmiyi son-
landirmada daha etkin olmas1 nedeniyle monofazik olan-
lara tercih edilmektedir. Defibrilasyon baslangic dozu 2 J/
kg'dir. Refrakter ventrikiiler fibrilasyon igin 4 J/kg dozun-
da devam edilip, 10 J/kg’yi asmayacak sekilde artirilabi-
lir. Defibrilasyon 6ncesi KPR baslanmali ve defibrilasyon
yapildiktan sonra hemen KPR’ye devam edilmesi oneril-
mektedir. Defibrilasyon sirasinda kullanilan kasiklarin
birbirine temas etmeden sigabilecek en biiytiik kasiklar ol-
masina 0zen gosterilmelidir. Bir yas altinda kiigiik, daha
biiyiik hastalarda biiyiik kasiklar tercih edilmelidir. Ka-
siklar anterolateral ya da anteroposterior yerlestirilebilir.

Tlaclar

Kardiyopulmoner resiisitasyonun etkinliginin artirilmasi
i¢in kullanilir. Adrenalin, ncelikle koroner ve serebral ol-
mak iizere viicudun kendiliginden dolasimini saglamak
i¢in kullanilir. Bu nedenle adrenalin ilk dozunun gogiis
basis1 baglamasindan sonra en kisa zamanda uygulanma-
s1 6nerilir. Kendiliginden dolasim elde edilene kadar her
3-5 dakikada bir uygulanmalidir. Dozu intravendz veya
intraossedz 0.01 mg/kg, endotrakeal ise 0.1 mg/kg'dir.

Antiaritmikler ventrikiiler fibrilasyon ve nabizsiz
ventrikiiler tasikardide defibrilasyonun etkinligini artir-
mak igin kullanilir. Amiodaron ve lidokain en sik tercih
edilen antiaritmik ilaglardir.

Ayrica hiperkalemi ve sodyum kanal blokorii (trisik-
lik antidepresan gibi) toksisitesi oldugu bilinen kardiyak
arrestte bikarbonat; hipokalsemi, hiperkalemi, hipermag-
nezemi ve kalsiyum kanal blokorii toksisitesi olan arrest-
lerde kalsiyum verilebilir.
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durumudur. Odinofaji ise yutma islevinin agrili bir sekil-
de gerceklesmesidir

Kiint yabanci cisimler kusma, salyasini yutamama,
gogiis agrisi, karin agrisi, ates, agizdan alim azlig, dis-
faji (yutma giicliigii), odinofaji (agrili yutma), oksiiriik,
stridor, bogulma veya diger solunum semptomlar: ile
ortaya ¢ikabilir. Bu 6ykii ayn1 zamanda yabanci cismin
olas1 yerini belirlemeye yardima olabilir. Ornegin, dsefa-
gus yabanci cisimleri kusma, salya akmasi, disfaji, globus
hissi veya retrosternal agr1 gibi iist gastrointestinal sistem
tikaniklig1 belirtileri gosterebilir.

Anatomik yerlesim yerine, yutulan maddenin yapisi
ve sekli, olay {izerinden gegen siireye ve yerel doku re-
aksiyonuna gore klinik bulgular1 degiskendir. Osefagus

yabanci cisim aspirasyonunun en sik goriildiigli yerdir.
Ozellikle oval madeni para gibi cisimler 6sefagusa takilir.
Osefagusta ii¢ yerde darlik vardir. Yabanci cisim aspiras-
yonlarinin %60-80'i toraks girisindeki darlikta, %10-20"si
gastroosefagal bileskede, %5-20'si 6sefagusun aortik arki
caprazladig1 yerde olur. Osefagustaki yabanci cisim as-
pirasyonlar1 Osefagus perforasyonu, mediastinit, aortik
veya trekeal fistiille sonuglanabilir. Yabanci cisim &sefa-
gusu gegerek mide ve bagirsaklara ulagabilir. Ozellikle
sert, sivri ve keskin uglu cisimler perforasyona, peritoni-
te, apse veya kanamaya neden olabilir.

Yabanci cisim aspirasyonunda en korkulan durum
iist hava yolu tikanikligina yol agmasidir. Bu durum ha-
yat1 tehdit edici olabilir ve hemen girisim gerektirir. Hava
yolu tikanikligina bagh oliimler en ¢ok ii¢ yas altinda go-
riiliir. Cocukta stridor, solunum sikintist veya tam hava
yolu tikanikligr ile solunum durmasi goriilebilir. Tam
hava yolu tikaniklig1 ve bilinci agik olan gocuklarda te-
mel yasam destegi baslatilmalidir. Bebeklerde sirt vurusu
ve gogiis basisy; biiyiik cocuk ve adolesanlarda Hemlich
manevrast yapilmalidir. Ancak ¢ocugun bilinci kapali
ise kardiyopulmoner canlandirma baslatilmalidir ve acil
hava yolu ihtiyaci agisindan ¢ocuk degerlendirilmelidir.

Biiyiik c¢ocuklarda Heimlich Manevras: uygulanir.
Bebeklerde organ zedelenmesine neden olabileceginden
nedeniyle kesinlikle Heimlich Manevras: uygulanmaz.
Bebeklerde doniisiimlii olarak her saniyede bir olmak
iizere sirta ve gogiise beger vurus yapilir. Vuruslar, sirtta
skapulalar arasina, gogiiste ise gogiis kemiginin alt kis-
mindan karnin tist kismina dogru uygulanir. Sirta vu-

Heimlich Manevras1 uygulamak igin kisinin arkasina gegilir. Bir el yumruk haline getirilir, bu elin bas parmak gikintis1 kisinin gébek
cukuru ile gogiis kemigi bolgenin orta noktasina yerlestirilir. Diger el ile yumruk yapilan el kavranip yukariya ve igeriye dogru baski
uygulayacak sekilde manevra yapilir. Bu islem 5-6 defa tekrar edilir.



Ates

Kiigiik bebeklerde ates

Bu yas grubunda ates, CBE'nin tek basvuru bulgusu ola-
bilir, semptomlar belirsiz olabilir ve enfeksiyonun erken
doénemlerinde klinik bulgular belirgin olmayabilir. Atesli
bebeklerin yaklasik %8-12’'inde CBE goriiliir. Bu enfeksi-
yonlarin birgogu idrar yolu enfeksiyonu (IYE) olup, %1-2
kadarini ise bakteriyemi ve menenjit gibi invazif bakteri-
yel enfeksiyonlar (IBE) olusturur.

Atesi olan kiigilik bebeklerin yonetimi genel olarak yas
gruplarma gore yapilir: yiiksek risk (<28 giin), orta risk
(29-59 giin) ve riskli (60-90 giin). Ancak bu yas gruplar:
yaklasim igin bir gerceve olustursa da 28 giinliik bebege
yaklagim ile 29 giinliik bebege yaklasim arasinda belir-
gin bir fark olmadig1 unutulmamalidir. Buna karsilik
dogumdan {iglincii aya dogru bebegin yas1 arttikca im-
miin fonksiyonlarda kademeli olarak diizelme olmas1 ve
asilarin uygulanmasi ile CBE riskinde zamanla azalma
oldugu bilinmektedir. Ayrica kiigiik bebeklerde dehid-
ratasyon riskinin artmasina baglh olarak viral enfeksi-
yonlara bagli morbiditenin artti$1, bronsiolit nedeniyle
apne risklerinin oldugu bilinmelidir. Bu nedenle kriterle-
ri konusunda bir fikir birligi olmasa da kiigiik bebeklere
yaklagimda ilk adim, 6ncelikle “yiiksek riskli” bebeklerin
belirlenmesidir.

Cocuklarda su anda uygulanmakta olan as1 semasi
bakteriyel enfeksiyonlarin epidemiyolojisinde degisiklik-
lere neden olmustur. Ast uygulanmadan 6nceki dénem-
lerde hemen hemen tiim IBE’lerde etken Haemophilus inf-
luenzae type b (Hib, %20) ve S. pneumoniae (%80) idi. Okiilt

« %5 iBE

SR . o4 iBE
giin
— . +<%1IBE

Atesli kiiciik bebeklerde bakteriyemi, menenjit gibi invazif bak-
teriyel enfeksiyon (IBE) goriilme sikliginin aylara gore dagilimi
(Rose, 2021).

0-30 giin

(gizli) bakteriyemi siklig1 ise %3-11 arasinda degisiyordu.
Asidan sonra okiilt bakteriyemi %1’den daha az goriil-
mektedir. Giiniimiizde CBE ve IBE'nin en sik etkenleri
Escherichia coli, Group B streptococcus (GBS), Staphylococcus
aureus ve Klebsiella’dir. Herpes simplex virus (HSV) enfeksi-
yonlar1 da giderek artmaktadir. Ancak asisiz ¢ocuklarda
halen S. pneumoniae etken olarak karsimiza ¢iktigindan
as1 Oykiisii oldukga 6nemlidir.

Giiniimiizde C-reaktif protein (CRP) ve prokalsito-
nin gibi CBE ve IBE'nin daha dogru degerlendirilmesini
saglayan biyobelirtegler bulunmaktadir. Prokalsitoninin
bakteriyel enfeksiyonlarda CRP’den ve diger belirtegler-
den daha hizl yiikseldigi ve altinci saatte zirve yaptigi
bilinmektedir. Ancak ates yiikseldikten hemen sonra (ilk
iki saat icinde) bakilan degerlerin normal olabilecegi bi-
linmelidir.
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Ug aydan kiigiik atesli kiigiik bebeklere yaklagim (Rose, 2021):

Hastayi glinlik takip et
Takip ile ilgili sorun olmayacaksa
taburculugu diistin
Eger kaynak saptanmis ya da LP

apilmis ise antibivotik basla

Diistik Risk*** | 183

*Yiiksek risk: Test sonuglar1 diisiik riskli olmayanlar, hasta goriiniimlii, immiin yetmezIligi olan ya da baskilanmis bebekler ya da
prematiireler, altta yatan hastalig1 olan bebekler, ciddi enfeksiyonla karsilagmis olanlar.
**HSV PCR (BOS, serum): Letarji, nobet, BOS'ta pleositoz, artmis karaciger fonksiyon testleri olanlar, vezikiiler dokiintii, annede ates

ya da Oykii ve fizik muayenede HSV diislindiiren bulgular varsa.

***Diigiik risk (tartismali olmakla birlikte): Lokosit 5000-15000/mm3, absolii nétrofil says1 <4000/mm?, absolii bant sayis1 <1500/mm?3,
prokalsitonin <0.5 ng/ml, CRP (C-reaktif protein) <20 mg/L, idrarda <10/ml 16kosit, eger BOS 6rnegi alindiysa yasa gore degerlendi-
rildiginde hiicre olmamasi ve Gram boyamada mikroorganizma goériilmemesi, normal akciger grafisi.

PY: periferik kan yaymasi, LP: lomber ponksiyon, BOS: beyin-omurilik sivisi, IYE: idrar yolu enfeksiyonu.
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Konviilsiyon
Hande Yigit

“Nobet” bir grup serebral néronun hizli ve asir1 desar-
jiyla olusan biling, davranis, motor aktivite, duyu ve oto-
nomik fonksiyonun gecici, istemsiz bir sekilde degismesi;
“konviilsiyon” ise serebral korteksteki néronlarin, klinik
olarak norolojik fonksiyonlarin bozulmasina neden ola-
cak sekilde, anormal desarjlar1 olarak tanimlanabilir.
Nobetler jeneralize ya da parsiyel olabilir. Jeneralize
nobetlerde her iki serebral hemisfer etkilenir. Konviilsif

ya da non-konviilsif olabilir. Bilin¢ bozulabilir ve bu no-
betin ilk bulgusu olabilir. Motor tutulum iki taraflidir.
Jeneralize ndbet tipleri absans (petit mal), miyoklonik,
tonik, atonik, tonik-klonik (grand mal) olarak sayilabilir.

Parsiyel (fokal) nobetler bir serebral hemisferle siirli-
dir. Parsiyel nobetler ayrica bilincin bozulup bozulmadi-
gina gore smiflandirilir. Biling kayb1 yoksa basit parsiyel
nobet, biling kaybr eglik ediyorsa kompleks parsiyel no-
bet olarak adlandirilir.

Bu paroksismal aktivitenin siiresi birka¢ dakikadan
birkag saate kadar degisebilir. Nobetler altta yatan ne-
dene (kanama, enfeksiyon gibi) bagl olarak ya da uzun
siirmesi durumunda noéronal 6liime neden olabilecegi

Travma var mi?

Hayir | Evet
Bilinen ndbet hastasi mi? intrakranial kanama/yaralanma
Evet | Hayir
Antikonviilzan diizey Diigiik serum glukozu?
dusukligi - Evet Hayir
Doz atlama ¢ l
Hipoglisemik nébet Ates?
Evet | Hayir
Febril Biyokimya bozuklugu?
Menenjit
Diger enfeksiyonlar Hayir Evet
Gizli travma? Elektrolit bozuklugu
Uremi
Hepatik yetmezlik
Metabolik
Madde alimi
Hayir Evet
Fokal nérolojik bulgular? Intrakranial kanama/
yaralanma
Havir Evet
idiopatik Kitle lezyonu
Madde alimi inme
Ensefalit Beyin apsesi
Diger

Nobete tanisal yaklagim algoritmas: (Kimia ve Chiang, 2021’den uyarlanarak alinmustir).
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yovaskiiler sistem desteklenmelidir. Sicak ¢arpmasimnin
ayrict tanusinda malign hipertermi, nordleptik malign
sendrom ve rabdomiyoliz gibi durumlar g6z 6niinde bu-
lundurulmalidir. Hastalar sicak ¢arpmasi riskini artira-
bilecek alkol alimi, ila¢ alimi (amfetamin, antikolinerjik,
sempatomimetik, kokain, trioid hormonu, trisklik anti-
depresan, diiiretikler) agisindan sorgulanmalidir.

Sicak carpmas: ile karsilasildiginda hastanin hava
yolu, solunumu ve dolagimi degerlendirildikten sonra
hizla aktif sogutmaya baslanmalidir. Koltuk alti, boyun
ve kasiklara buz torbalar: konulabilir. Hasta sogutulur-
ken 3-4 dakikada 1 °C’den daha hizh viicut 1s1s1 diisiiriil-
memelidir. Viicut 1sis1 rektal olarak 6l¢tilmeli, hasta arit-
miler agisindan dikkatle izlenmelidir. Nobet gdzlenirse
benzodiazepin ile tedavi edilmelidir. Hastalarin bébrek
fonksiyonlar1 ve idrar ¢ikis1 yakin izlenmeli, kan tire dii-
zeyi ve kan potasyum degerleri hizli yiikselmesi duru-
munda diyaliz diistiniilmelidir.

Sicak kramplar1 bulgular1 diizeldikten sonra taburcu
edilebilir. Sicak bitkinligi olan ¢ocuklar sivi elektrolit des-
tegi ve tablonun sicak carpmasina ilerlemesi agisindan
takip edilmelidir. Sicak ¢arpmasi tanisi alan hastalar ise
cocuk yogun bakimda yakin izlenmelidir.

Epstein Y, Yanovich R. Heatstroke. N Engl ] Med 380: 2449-2459,
2019.

Koutroulis I, Agrawa, D. Environmental emergencies, radiologi-
cal emergencies, bites and stings. In: Bachur RG, Shaw KN
(eds). Fleisher's & Ludwig’s Textbook of Pediatric Emer-
gency Medicine (8th ed). Philadelphia: Lippincott, Williams
& Wilkins, 2020.

Walter E, Steel K. Management of exertional heat stroke: a prac-
tical update for primary care physicians. Br ] Gen Pract 68:
153-154, 2018.

Kiyafetlen gikar
AKtif sogutmaya bagla
Ortanu serinlet

Viicut sicaklig

Kalp luz

Eklektrokardivogram, kan basinel

~—— Penferik nabizlar ve perfiizyon kontroli

Idrar gikasm takip et

Santral sinir sistemi fonksiyonlanm yakmdan izle

Miyogloniiir igin diiirez sagla
| Idrar ¢ikisi =1 ml/kg/sa
Furosemid gerekirse kullan (1 mg/kg)

[dame sivi: yitzde 5 dekstroz ve serum fizyolojik
Canlandirma: <20 mg/kg %0.9 NaCl

| Elektrolitlerine, idrar ¢ikisi ve hemodinamik duruma
gire sivi tedavisini gﬁzden zecin

|
Tam kan sayum, PTT/PT, elektrolitler, BUN, kreatinin,
| kreatnin kinaz, kalsiyum, fosfor, tam idrar tetkiki, idrarda
miyoglobin, kan gazi

Elektrik carpmasi

Emel Istyel

Yaygin bir travma nedeni olan elektrik yaralanmalari,
diisiik voltaj (<1000 V), yiiksek voltaj (>1000 V) veya yil-
dirim diismesi sonucu ortaya ¢ikabilir ve siklikla ytiksek
mortalite ve morbidite ile iligkilidir. En yiiksek 6liim ora-
n1 15-19 yas arasindadir. Evdeki elektrik kablolari, 12 yas
ve alt1 cocuklarda elektrik carpmasinin baslica nedenidir.
Agaclara, binalara veya yardimci yapilara tirmanan daha
biiyiik ¢ocuklarda yiiksek gerilimli elektrik yaralanmala-
r1 baskindir. Yiiksek voltajli, diisiik akimli uyaricilar olan
sok tabancalari ise istemsiz kas kasilmalar1 nedeniyle ag-
riya neden olur.

Elektrik yaralanmalarmin agirligr akimin tiirii, akim
glicii, siiresi, viicut direnci ve akimin elektrik alan kuv-
vetine ek olarak viicutta izledigi yola bagli olarak degisir.
Akimin tiirii, yaralanmanin 6nemli belirleyicilerindendir.
Alternatif akim zaman igerisinde yonii ve siddeti belli bir
diizende degisen akimdir, ev ve ofislerde en sik kullani-
lan akimdir. Dogru akim zamanla yonii ve siddeti degis-
meyen akimdir. Bu tip akim gesitli piller, dinamo, akiiler
tarafindan kullanilmakla birlikte defibrilator, kalp pili
ve koter gibi tibbi cihazlarda da kullanilmaktadir. Yildi-
rim 1:1000-10.000 saniye siiren tek, biiyiik bir hizla bo-
salan dogru akimin bagka bir 6rnegidir. Alternatif akim
diisiik voltajda tetanik kas kasilmasini indiikleyebilir ve
bu nedenle dogru akimdan daha tehlikelidir. Alternatif
ya da dogru akim fark etmeksizin voltaj arttik¢a, elekt-
riksel zedelenme de o kadar biiyiik olur. Yiiksek voltaj



Coklu organ yetmezIigi

normal diizeye geldiginde kap debisini artirmak i¢in do-
butamin, milrinon veya levosimendan tedaviye eklenebi-
lir.

Sicak sokta noradrenalin tedavisine ragmen kan ba-
sinc1 normale gelmezse, sistemik vaskiiler direng diisiik
ve kardiyak indeks yiiksek oldugundan diisiik doz va-
sopresin, anjiotensin veya terlipressin tedaviye eklene-
bilir; ancak bu tedaviler vazokonstriktor etkiyle ScvO,
ve kardiyak indeksi diisiirebilir. Bu durumda adrenalin
veya dobutamin eklenebilir.

Sok tablosu tiim tedavilere direngli ise adrenal yet-
mezlik, perikardiyal efiizyon, pnomotoraks, hipotiroi-
dizm, kan kaybi, kontrol edilemeyen enfeksiyon gibi du-
rumlar tekrar gozden gegirilmelidir. Bunlara ragmen sok
tablosu devam ediyorsa ECMO (ekstrakorporeal memb-
ran oksijenasyonu) kullanilir.

Citak A. Cocukluk yas grubunda sok ve tedavisi. Cocuk Dergisi
12(3): 99-112, 2012.

Goldstein B, Giroir B, Randolph A; International Consensus
Conference on Pediatric Sepsis. International pediatric sep-
sis consensus conference: definitions for sepsis and organ
dysfunction in pediatrics. Pediatr Crit Care Med 6: 2-8, 2005.

Turner DA, Cheifetz IM. Shock. In: Kliegman R, St Geme J, Blum
NJ, Shah SS, Tasker RC, Wilson KM, Behrman RE (eds). Nel-
son Textbook of Pediatrics (21st ed). Philadelphia: Elsevier,
2020.

Coklu organ yetmezligi

Dilek Karacanoglu

Coklu organ yetmezligi sendromu (MODS; multiple or-
gan dysfunction syndrome) agir ve kontrolsiiz sistemik
enflamatuar yaniti iceren, cocuk yogun bakim {initelerine
getirilen hastalarda sikligi %207lere varan, 6liim riskini
artiran ve koti islevsel sonuglara neden olan klinik bir
durumdur.

Coklu organ yetmezligi sendromu dogrudan organ
zedelenmesi sonucu olabilecegi gibi, sistemik enflamatu-
ar yanit sendromu (SIRS) sonucu olarak da goriilebilir.
SIRS hem sepsise hem de otoimmiin hastaliklar, pankrea-
tit, vaskiilit, tromboemboli, yaniklar veya ameliyatlar gibi
enfeksiyona bagli olmayan stireglerle iliskili olabilir. Sep-
sis ¢coklu organ yetmezligi sendromuna yol acan 6nemli
etkenlerden biridir.

Coklu organ yetmezligi sendromu iki veya daha fazla
organ sisteminin disfonksiyonu veya yetmezligidir. Her
organ yetmezligi her sistem i¢inde bir veya daha fazla
kriteri karsilamasiyla tanimlanir. Cocuklarda ¢oklu organ
yetmezligi cok sayida potansiyel tetikleyicilerin sonucu
olarak kritik hastalik sirasinda ortaya ¢ikar. Bunlar genel-
likle ii¢ fenotipik goriiniime neden olurlar. “Immiin pa-
ralizi” iliskili coklu organ yetmezIligi immiin sistemdeki
uzun siire baskilanmasi sonrasi gelisir. “Trombostopeni-
iliskili” ¢oklu organ yetmezliginde (TAMOF; thrombocy-
topenia-associated multiple-organ failure) trombotik
mikroanjiyopati, dissemine intravaskiiler koagiilasyon,

Enfeksiydz olmayan

nedenler ~— SIRS = Coklu organ yetmezligi

L/ I\

Sapais Agir Septlk
sepsis

Enfeksiyoz
nedenler

hemolitik tiremik sendrom bulgular1 vardir. “Ardisik
¢oklu organ yetmezIligi”’nde (SMOF; sequential multiple-
organ failure) solunum yetmezligin ardindan karaciger
islev bozuklugu gelismistir. Bunlarin ortak sonu “mak-
rojaj aktivasyon sendromu”dur. Bu fenotipler ikili {iclii
olarak da bulunabilirler.”

Sistemik enflamatuar yanit sendromu (SIRS) kriterleri
(Goldstein ve ark., 2005)

Ates veya Viicut 1sis1 >38.5 °C ya da <36 °C
hipotermi
Kalp hizi + Ortalama kalp hizinin yasa gére normal
sinirlarin 2 SD Gzerinde olmasi (uyaranlar,
agr veya tasikardi yapabilecek kronik ilag
kullanimi olmaksizin)

- Direncli tasikardi (baska sekilde
agiklanamayan 0,5-4 saat boyunca devam
eden)

- Bir yas alti cocuklarda disaridan vagal uyari,
beta-blokor ilag kullanimi, konjenital kalp
hastaligi veya baska sekilde aciklanamayan
kardiyak depresyon sonucu gelisen
bradikardi

Solunum » Ortalama solunum hizinin yasa goére normal
sayisi degerlerin 2 SD Uzerinde olmasi

+ Mekanik ventilator gereksinimi
(néromuskiiler hastalik/anestezi nedeniyle
olmayan)

Beyaz kire - Lokosit sayisinin yasa gére normal
sayisi degerlerin tizerinde ya da altinda olmasi
+ Olgunlasmamis nétrofil oraninin %10°un
lizerinde olmasi

>2 kriter varsa SIRS tanisi koyulur.

Cocuklarda organ disfonksiyonunu tanimlamak igin
kullanilan cesitli skorlamalar vardir. PELOD (Pediatric
Logistic Organ Dysfunction Score) ve pSOFA (Pediatric
Sequential Organ Failure Assessment Score (pSOFA) en
sik kullanilan skorlardir.

Coklu organ yetmezliginde nedenin ortadan kaldiril-
masina yonelik ve destek tedaviler uygulanir. Ekstrakor-
poreal tedaviler organ disfonksiyonu diizelinceye kadar
organ destegi saglar. Ektrakorporeal tedavilerin ¢oklu or-
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Oykii
Poliiiri, polidipsi,
entirezis, kilo
kayb1, kusma,
karin agris1,
giigsiizliik, biling
bulanikligs,
solunum sikintisi

v

Klinik bulgular
-Dehidratasyon

-Tasikardi

-Bulanti, kusma, karin agrist
-Derin ve i¢ ¢eker gibi
solunum (Kussmaul)
-Nefeste aseton kokusu
-Letarji, uykuya egilim

v

Acil degerlendirme ve stabilizasyon
-Hizlica ABCD degerlendirilmesi
-Hizlica ayrintili fizik muayene

|

Hasta sokta

Zayf periferik nabiz , alacali
ekstremiteler, uzamis kapiller
dolum zamani, hipotansiyon

:

Orta (%5-7) veya agir (%7-10)
dehidrate

-Asidotik solunum

-Bulanti, kusma

-Uykuya meyil

Sivi yiikleme

Komp (nor if) sokta:
10-20 ml/kg %0,9 NaCl iv 60 dkda
Dekompanse (hipotansif) sokta:
20ml/kg iv %0.9 NaCl 5-10 dkda
-Dolasim diizelene kadar sivi
yiiklemeye devam

-Uzman goriigii almadan 1 kerede
500 mI’yi 30 ml/kg’1 asma
-Verilen sivi 20 ml/k ‘dan fazla ise
fazla olan kismi 48 saatlik sivi
tedavisinden ¢ikar

Ketozis ve asidoz devam ediyor;
-Kan glukoz i<250 mg/dl ise insiilini
azalt

-IV dekstroz miktarmni arttir

Ketozis devam ediyor, asidoz diizeldiyse;
-Kan glukoz diisiis hiz1 >100 mg/dl/saat ise

insiilini azalt

-Kan glukoz diisiis hiz1 <100 mg/dl/saat ise

insiilini arttir

v

Siv1 yiikleme

-10-20 ml/kg %0.9 NaCl 1-2 saatte
-Devam sivis1 dehidratasyonun
derecesine gore hesaplanir.

-Na* %0.45 NaCl %2.5 dekstroz
-K*: 30-40 mEq/L KCI+KPO4 K>5.9
mEq/L iken, idrar ¢ikarinca
-HCO;™ pH<6.9 iken 1-2 mEq/kg
1-2 saatte 1/6 konsantrasyonda
infiizyon

-K* <4 mEq/L ise K* igerigini arttir
-Na* <135 mEq/L ise NaCl igerigini
arttir)

insiilin
-Yiikleme sivisi sirasinda
insiilin baglanmaz
-50-100 ml %0.9 NaCl

-Kan glukoz >200 mg/dl
-Ketonemi veya ketoniiri
-pH <7.3, HCOs<15 mEq/L

Biyokimyasal degerlendirme

Karisabilecek klinik tablolar: ayirt
edin

-Pnémoni, astim

-Sepsis

-Akut karmn

Hafif dehidrate
(<%35)

-Genel durumu iyi
-Oral alim1 iyi
-Uyanik

Tedavi
-Deri alt1 insiilin
-Oral beslemeye basla

v

Diizelme yoksa iv s1v1 ve
insiilin tedavisine ge¢
-Kan ketonu artryor
-Genel durumu koétiilesiyor
-Kusma bagladi

-Bas agrisi
-Bradikardi
-Hipertansiyon

igine

-Regiiler insiilin

<5 yas 0.05 U/kg/saat
>5 yas 0.1 U/kg/saat
4 saatte bir yenilenir

Yakin gozlem

-Vital bulgular, EKG
-Saatlik kapiller kan sekeri
-Saatlik GKS

-Saatlik aldigi- ¢ikardigi
-2-4 saatte bir elektrolitler,
kan ketonu

\4

Subkutan insiilin tedavisine gecis
-Kan glukoz < 200 mg/dl

-pH >7.3, HCO5 >15 mEq/L

-Idrar ketonu eser negatif

-Hasta agizdan alabilecek durumda

Diyabetik ketoasidoz tedavi ve izlem

-Biling degisikligi

-Anormal motor ve sozel
yanit

-Dekortike/deserebre
postiir

-Kranial sinir paralizisi

-Anormal solunum paterni

Hipoglisemiyi disla

BEYIN ODEMI (1)

\ |

-Mannitol 0.5-1 gr/kg >10-
15 dk iv

veya

%3 NaCl 5 ml/kg >10-15
dk iv

-1V sivilari azalt

-Yogun bakima al

-Hasta stabilize olduktan
sonra goriintiileme yap




Dogumda ilk yaklasimlar

yasina bakilmaksizin en kiiciik canlilik belirtisi gosteren
her bebege “yasam hakki” verilmesi, bu bebeklere can-
landirma uygulanmasi gerekmektedir.

Ulkemizde “Neonatal Resiisitasyon Program1” kurs-
larmin yayginlastirilmasi sonucunda dogum salonu ye-
nidogan canlandirmasi rehberine uyum orani oldukga
ylikselmistir.

Restisitasyonun baslangi¢ basamaklar1 olan (taktil
uyart disinda) 1sitma, kurulama, basa pozisyon verme,
aspirasyon, hem saglikli dogan hem de dogum sonrasi
canlandirma gerektiren bebeklerde ortak uygulanan ba-
samaklardir.

Kurulama

Islak deri buharlasma yoluyla 1s1 kaybin arttirir. Bu ne-
denle dogumdan 6nce ve sirasinda mutlaka 1sitilmis hav-
lu (veya ortii) hazir bulundurulmalidir. Bebek 1sitilmis
havlu tistiine konularak 1slakliklar nazikge kurulanir. Be-
begin basi viicuduna gore biiyiik oldugundan basin iyice
kurulanmasina 6zen gosterilmelidir. ik havlu 1slanursa,
bu havlu uzaklagtirilarak tekrar kullanilmamals; 1sitilmis
baska bir havlu ile kurulamaya devam edilir. Kurulama
islemi bittikten sonra bebegin basina uygun pozisyon
(boynun hafif ekstansiyonu) verilmelidir.

Isitilmis ortam ve havlularla kurulama ¢ok kiigtik pre-
matiire bebeklerin 1s1 kaybini 6nlemede yeterli olmadi-
gindan bu bebekler dogumdan hemen sonra transparan
polietilen plastikle (torba) ortiilmelidir.

Aspirasyon

Yenidogan bebegin solunumunu engelleyen belirgin bir
sekresyon yoksa ya da yenidogana pozitif basingh venti-
lasyon (PBV) uygulanmas1 gerekmiyorsa hava yolunun
temizlenmesi amaciyla aspirasyon yapilmasi; vagal uya-
riyla apne ve bradikardiye yol agmasi nedeniyle 6neril-
mez.

Bebegin solunumu yoksa ya da i¢ ¢ekme tarzinda
solunumu varsa, kas tonusu azalmissa, salgilar hava yo-
lunu tikiyorsa, bebek kendisi salgilarini temizlemekte
giicliik ¢ekiyorsa ve salgilar birikiyorsa veya PBV gerek-
sinimi dogacaksa, bebegin hava yolundaki salgilar temiz-
lenmelidir.

Once ag1z sonra burunda aspirasyon yapilmalidir.
Boylece burun aspirasyonu yapilirken bebek soluk alirsa
agzinda aspire edebilecegi salgi bulunmamasi saglanir.
Bebegin agzinda bol salg1 varsa, bas yana cevrilerek sal-
gilarin yanak icinde toplanip kolayca alinabilmesi sagla-
nabilir. Aspirasyon islemi 3-5 saniyeden fazla stirmemeli;
yliksek negatif basingtan kaginilmalidir.

Solunumun uyarimasi

Kurulama, basa pozisyon verme, aspirasyon ile solunum
¢abas1 baglamayan bebege taktil (dokunarak) uyaran ve-
rilmelidir. Solunumu olmayan bir yenidogana uzun stire-
li taktil uyaran uygulanmasi ¢ok degerli zamanin yitiril-
mesine yol agar. Inatct apnede hemen PBV baglanmalidir.
I¢ cekme seklindeki solunum etkisizdir ve apne gibi de-
gerlendirilmelidir.

Otuz saniye icinde tamamlanan bu ilk basamaklarda
sonra bebegin solunumu, kalp hizi ve deri rengi deger-
lendirilmelidir. Dogumdan sonraki ilk dakikalarda be-
begin yalniz eller ve ayaklarinda hafif siyanotik olmasi
durumunda oksijen destegine gerek yoktur.

Bebek etkin bir sekilde soluk aliyorsa, kalp atim hiz
dakikada 100 ve tizeri olmalidir. Zaman kaybina neden
olmamasi igin kalp atim hiz1 6 saniye siiresince bebegin
gogsii tizerinden kalbin apeksinden atim hizi dinlenerek
sayilir say1 10 ile carpilarak dakikadaki kalp atim hizi he-
saplanir.

e Kalp hiz1 dakikada <100 veya bebek apneik ise PBV
uygulamali; endotrakeal entibasyona hazir olmali-
duir.

Iyice kurulayn, 1slak havluyu uzaklastirin, basa yeniden pozisyon verin.

Taktil uyar1 verilmesi: Hafifce sirtin ovulmasi, ayak tabanina fiske ya da hafifce vurma.
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bilinmemekle birlikte plasental siilfataz eksikligi, fetal
anensefali ve fetal adrenal hipoplazi su¢lanmaktadir.

Postmattir gebelikler anne, fetus ve yenidogan agisin-
dan morbidite ve mortalitede artis ile iligkilidir. Ameri-
kan Obstetri ve Jinekoloji Dernegi (ACOG), 417 ve 4167
hafta araliginda dogum indiiksiyonu diisiiniilebilecegini
belirtirken, 427 hafta gebelik yagindan sonra ise dogum
indiiksiyonunu dnermektedir.

Plasenta sagliginin ve islevinin 6nemli yonlerini yan-
sitan dolasimdaki maternal anjiyojenik biyobelirteclerin,
gelecekte postmatiir gebeliklerin klinik degerlendirme-
sinde kullanilmasi 6ngoriilmektedir.

Klinik bulgular

Postmatiir bebeklerin fizik muayenesinde kuru, gevsek,
soyulmus deri yapisi, uzun tirnaklar ve siklikla makro-
zomi gozlenir. Kafa derileri genellikle bol saglidir. Avug
iclerinde ve ayak tabanlarinda gozle goriiliir kirisikliklar
olur. Deri mekonyumla bulasindan dolay: yesil ve kah-
verenginde boyanabilir. Ayrica bebekler hiperalert gorii-
niimdedir. Makrozomik postmatiir bebeklerde dogum
yaralanmalar1 ve omuz distosisi riski artmistir.

Dismatiirite sendromu

Intrauterin malniitrisyon bulgularinin gozlendigi post-
matiirite durumudur. Deri alt1 yag dokusu ve kas kitlesi
kaybi, epidermal deskuamasyon, mekonyumla boyanma
ve artmis perinatal morbidite/mortalite ile iliskilidir.

American College of Obstetricians and Gynecologists. Practice
Bulletin No. 146: Management of late-term and postterm
pregnancies. Obstetrics and gynecology 124(2 Pt 1): 390-396,
2014.

Mitlid-Mork B, Turowski G, Bowe S, Staff AC, Sugulle M. Circu-
lating angiogenic profiles and histo-morphological placental

Dismatiirite evreleri

1 Verniks kaybi Kuru, gevsek, soyulmus
deri
2 Mekonyum salinimi Plasenta ve kord
mekonyumla boyali
3 Kronik intrauterin ileri maserasyon, deri ve
hipoksi tirnaklar mekonyumla

boyali

characteristics of uncomplicated post-date pregnancies. Pla-
centa 109: 55-63, 2021.

intrauterin biiyiime geriligi

Intrauterine biiyiime geriligi (TUBG; intrauterin biiytime
kisitligy; Intrauterin Growth Retardation, IUGR) ile gebe-
lik yasina gore kiigiik (SGA) bebek terimlerinin bazi kay-
naklarda birbiri yerine kullanildig1 goriiliir, ancak farkl
kavramlardir. TUBG intrensek fetal patolojinin veya fetal
hipoksi ve beslenme yetersizliginin oldugu ve fetusun
biiytime potansiyelinin bozuldugu durumlar1 kapsar.
[UBG'li bebek SGA, SGA bebek IUGR olabilir.

SGA tanisi biiyiime egrilerine gore, [UBG tanust ise
patolojik biiyiime bulgusuna gore konur. TUBG tani-
st daha ¢ok antenatal izlemi yapan hekimler tarafindan
kullanilir. Giincel obstretri kaynaklarinda TUBG terimi
yerine siklikla fetal biiytime kisithlig1 (fetal growth rest-
riction, FGR) kullanilir. Amerikan Obstetri ve Jinekoloji
Dernegi (ACOG) tarafindan FGR, gebelik yasina gore ge-
belik yasina gore fetal agirligin 10. persentilin altinda ol-
mast seklinde tanimlanir. FGR, baslangi¢ zamanina gore
ise erken veya gec¢ baslangicli FGR olarak smiflandirilir.

Erken baslangicli (<32 hafta) TUBG'de viicudun her
kismi1 aynu 6lgiide kiiciiktiir (hipoplastik).

Tiim TUBGlerin %70'ni olusturan geg baslangich (>32
hafta) olanda bas (beyin) korunmus, viicudun diger ki-
simlar kiiciik kalmistir. Geg baslangich olanlar biiyiime
hiz1 azalmistir, ancak fetus SGA olmayabilir.

Asimetrik [UBG (solda) ve LGA bebek (sagda)

Dismatiir bebek: Deri ¢cok kuru, bazen pullu (parsémen gibi), kolayca cizilir, zedelenir; deri alt1 yag dokusu azalmis, gobek mekon-

yumla boyals, tirnaklar uzundur.



Solunum sikintisi
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Solda: Agir RDS'de akcigerlerin kollapsina bagh “karaciger goriiniimii”. Sagda: Akciger zedelenmesi ve hyalen membranlar.

havalanma 5-7. torasik vertebralar diizeyinde kalir. Ak-
ciger havalanmasinin azalmasina bagli olarak 6nce ince
retikiilograniiler goriiniim ve hava bronkogramlar: var-
dir. Cok agir olgularda yaygin akciger kollapsi nedeniyle
hava bronkogramlari goriilemeyebilir. En agirlarda “buz-
lu cam” goriiniimii ortaya ¢ikar; akciger kalp sinir1 ayrila-
maz, interstisyel amfizem gibi hava kagaklar1 goriilebilir.

Bulgular bebegin gebelik yasina, hastaligin siddetine,
uygulanan ventilasyon tipine, surfaktan tedavisine ve es-
lik eden diger hastaliklara gore degisir. Hafif olgularda
dogumdan sonra 6-12 saat iginde gekilen akciger grafisi
normal olmasia ragmen daha sonra RDS bulgular ge-
ligebilir. Surfaktan tedavisiyle radyolojik bulgularda kisa
stirede diizelme olur.

Ayiricr tam

Ozellikle grup B streptokok pnémonisi klinik ve radyolo-
jik bulgulariyla RDS’den ayirt edilemeyebilir. Koryoam-
niyonit veya uzamis membran riiptiirii 6ykiisii pnédmoni
olasilig: yiiksektir.

Yenidoganin gegici takipnesi, klinik bulgular: ile
RDS’ye benzeyebilir. Ancak klinik gidisi hem daha ha-
fif, hem de daha kisadir. Ayrica daha ¢ok ge¢ prematii-
re veya zamaninda dogan goriiliir. Yenidoganin gegici
takipnesinde dogumdan sonraki ilk 12 saatte diizelme
egilimi izlenir.

Ayirict tanida siyanotik konjenital kalp hastaliklar: ve
anormal pulmoner vendz doniis de diistiniilmelidir.

Komplikasyonlar

Bebek ne kadar kiiglikse beklenen komplikasyonlar o ka-
dar fazladir. RDS ve RDS tedavisinin baslica komplikas-
yonlar1 hava kacaklar1 (pulmoner interstisiyel amfizem,
pnomotoraks, pndmomediastinum, pnomoperikardium,
subkutan amfizem), pulmoner kanama, pnémoni, patent
duktus arteriozus, pulmoner hipertansiyon, konjestif
kalp yetmezligi, periventrikiiler kanama; daha uzun do-
nemde kronik akciger hastalig ve prematiirelik retinopa-
tisidir.

Kronik akciger hastaligr: Bugiine kadar bir¢ok tanimlama
ileri stirtilmiistiir. En ¢ok kabul edilen tanimlama bebegin
postnatal 28 giinden veya postkonsepsiyonel 36 haftadan
sonra oksijen bagimliliginin devam etmesidir. RDS ge-
ciren bebeklerin %40'inda, dogum agirliklar1 1500 gr'in
altinda olan bebeklerin %40'inda gelisir. Ozellikle kiigiik
prematiire bebeklerde immatiir akcigerlerin mekanik
ventilasyon uygulamasinda uzun siire yiiksek basingta
gerilmesi ve oksijenle karsilasmis olmalar1 kronik akciger
hastalig1 gelismesi i¢in egilim yaratir. Bebegin yeterli bes-
lenememesi, araya giren enfeksiyonlar olay1 agirlastirir.
Hastalik ilerledikge fibrozis artar (bronkopulmoner dis-
pazi), akciger kompliyansi azalir. Solunum yetmezliginin

Respiratuar distres sendromu. Sagda: Ince retikiiler goriiniimler. Ortada: Artmis hava bronkogramlar. Sagda: “Buzlu cam” goriinii-
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Solda: Pnémotoraks. Ortada: Pnémoperikardium. Sagda: Pnomomediastinum (timusun yukar1 kalkmasiyla “melek kanadi” ya da

“yelken” isareti).

Solda: iki tarafli yaygin pulmoner interstisyel amfizem. Ortada: Pnémotoraks, pnémomediastinum, gogiiste, omuzlarda, boyunda,
basta subkiitan amfizem. Sagda: Yaygin subkiitan amfizem, pnémotoraks, pnémoperikardium, pndmoskrotum.

pnomotoraks goriilen semptomatik yenidoganlarda igne
aspirasyonunun gogiis tlipii takilma oranini azalttigi gos-
terilmistir; bu nedenle igne aspirasyonu pnémotoraksin
bosaltilmasinda ilk yontem olarak kullanilabilir.

Alt plevra yapragi yirtilir ve bronkoplevral fistiil geli-
sirse; drenaj sistemi yetersiz kalir. Negatif basingla bu ha-
vanin ¢ekilmesi veya cerrahi olarak fistiil onarimi gerekir.

Prematiire bir bebekte pnémotoraks gelisimi; artmis
intraventrikiiler kanama, hemodinamik anlamli PDA,
pulmoner kanama ve mortalite riskiyle iligkilidir. Bu ne-
denle pndomotoraksin onlenmesi igin gerekli vakalarda
surfaktan tedavisinin geciktirilmemesi, mekanik venti-
lator stratejisinin uygun sekilde belirlenmesi 6nemlidir.

Pnomomediastinum: Genellikle kendiliginden diizelir ve
ozel bir tedavi gerektirmez. Kardiyopulmoner yetmez-
lik ve pnomotoraks gelisimi i¢in yakindan izlenmelidir.
Tansiyon pnomomediastinum gelisirse ultrasonografi es-
liginde perkiitan drenaj ile acil tedavi edilmelidir

Pulmoner interstisyel amfizem: Genellikle kendiliginden
diizelir ve 6zel bir tedavi gerektirmez.

Tidal hacimdeki biiyiik dalgalanmalarindan kagin-
mak icin HFOV uygulanabilir. Tek tarafli pulmoner in-
tersitisyel amfizemde bebegin etkilenen tarafi asagiya
gelecek sekilde yan dekiibitus pozisyonu verilmesi etki-
lenmeyen akcigerin havalanmasini artirir ve pulmoner
interstisyel amfizem gelisen akcigerin havalanmasini
azaltir. Destekleyici tedaviye yanit vermeyen ciddi tek

tarafli pulmoner intersitisyel amfizem vakalarinda, karsi
taraftaki akcigerin selektif bronsiyal entiibasyonu diisii-
niilebilir.

Pnomoperikardiyum: Asemptomatik olan bebeklerde 6zel
bir tedavi gerekmez. Semptomatik bebekler perikardiyal
drenaj gerektirir. Tamponadli bir bebekte pnomoperikar-
diyumun perikardiyosentez ile hemen aspirasyonu yapil-
malidir. Ancak tamponad tekrarlayabilir. Bu nedenle pe-
rikardiyal tiip ile siirekli dekompresyon gerekli olabilir.

Pnomoperitoneum: Seyrek goriiliir. Ekstrapulmoner hava-
nin periton bosluguna ge¢gmesine baglidir. Karn ici per-
forasyon durumlariyla ayiric tanisi gerekir.

Subkiitan amfizem: Daha ¢ok ytiiz, boyun veya supraklavi-
kuler bolgede goriiliir. Genellikle palpasyonla krepitas-
yonla saptanir. Boyunda biiyiik hava birikintileri trakeal
hava pasajinda bozulmaya neden olabilmesine ragmen,
genellikle klinik bir 6nemi yoktur.

Donda K, Babu S, Rastogi D, Rastogi S. Risk factors for pneumot-
horax and its association with ventilation in neonates. Am J
Perinatol 2023 [Epub ahead of print].

Mosalli R. Clinical profile and outcome of neonatal pneumotho-
rax: Seven years of experience in a tertiary care center. Cure-
us 15: 37625, 2023.

Murphy MC, Heiring C, Doglioni N, et al. Effect of needle aspi-
ration of pneumothorax on subsequent chest drain insertion
in newborns: a randomized clinical trial. JAMA Pediatr 172:
664-669, 2018.
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Solda: Solda diyafragma hernisi. Ortada ve Sagda: Sagda diyafragma hernisi.

Konjenital diyafragma hernisinin ayiric1 tanisi. Solda: Sagda frenik sinir felci. Frenik sinir felci dogum travmasidan baska kardiyak
cerrahi, interkostal tiip takilmasi, internal juguler ven kataterizasyonu, spinal muskiiler atrofi, konjnital miyopatiler ve konjenital
myasteni gibi nedenlerle de olabilir. Sagda: Diyafragma evantrasyonu (ok). Diyafragma kas1 gelismemistir, plevre ve periton vardir;
noromuskiiler disfonksiyon da neden olabilir.

Konjenital diyafragma hernisinde dogum salonu ve yogun bakim iinitesinde yonetim

Antenatal tani konan bebeklerin diyafragma hernisi yonetimi konusunda yetkin bir ekibe ve donanima sahip bir
merkezde dogurtulmasi gerekir.

Dogum
salonu
yonetimi

Dogum salonunda pozitif basingli ventilasyon (PBV) gerekirse dogrudan enttibe edilir, PBV uygulanmaz.

Solunum sikintisi bulgusu yoksa ve antenatal 6lctimler yiiksek riskli degilse, entlibasyon yapilmasina gerek yoktur.
Kalin bir orogastrik sonda takilarak drenaja alinir. Enteral beslenme yapilmaz.

Umbilikal venoz kateter takilarak total parenteral beslenme baslanir.

Umbilikal arter kateteri takilarak arteriyel kan gazindan hesaplanan oksijenizasyon indeksi (Oi) ve invazif kan
basinci izlemi yapilir. [Oi = 100 x (MAP x FiO,) / PaO,]

Ekokardiyografi ile ventrikil fonksiyonlari, pulmoner hipertansiyon varligi ve eslik edebilecek anomaliler arastirilir.
Eslik edebilecek anomalileri saptamak icin abdominal ve kranial ultrasonografi yapilir.

Solunum destegi veriliyorsa; nazik ventilasyon (PaCO, <60 mmHg, preduktal SpO, =%85) yapilmali, pndmotoraks
agisindan yakin izlenmelidir.

Mekanik ventilasyon yapiliyorsa; HFO veya konvansiyonel ventilasyon tercih edilebilir. Tedavi merkezinin bir
“diyafragma hernisi ventilasyon stratejisi” olmasi Gnemlidir.

HFO baslangic ayarlari; MAP: 12-15 cmH,0, amplitiit: 2 x MAP, frekans: 10, I/T:1/2, FiO,: gereksinime gore belirlenir.
Pulmoner hipertansiyon varliginda isik, ses ve agrili uyaranlardan kaginilmalidir.

PHT saptanirsa buna yonelik tedavi, ventrikil disfonksiyonu saptanirsa inotrop tedavisi planlanir. KDH'de inhale
NO etkisizdir.

Klinik stabilizasyon saglandiktan sonra, 24-48 saat icinde ameliyat plani yapilr.

Yenidogan yogun bakim Unitesi yonetimi

Konvansiyonel tedaviler basarisiz oldugunda ECMO segenegi distintlir. ECMO ile zaman kazanilir, PHT'nin tibbi
tedavilerle gerilemesi beklenir.
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nekrotik bagirsak segmentinin rezeksiyonu tercih edile-
bilir. Perforasyon (pnémoperitonyum) varliginda laparo-
tomi yapilir. Sepsis riskini azaltmak ve yeterli bagirsak
uzunlugunu korumak (kisa bagirsak sendromunu 6nle-
mek) icin laparotomi yapilarak nekrotik bagirsagin re-
zeksiyonu gerekebilir.

Izlem

NEK sonrasinda intestinal obstriiksiyon, beslenme intole-
ransi, kisa bagirsak sendromu, biiytime geriligi, olumsuz
norogelisimsel sonuglar gozlenebilir. Kesin NEK tanist
olan bebeklerin genel 6liim oran1 %25, asir1 diisitk dogum
agirlikli bebeklerde ameliyat gerektiren kesin NEK’ten
oliim orani ise %50'dir. NEK sonrasinda hayatta kalan-
larda ise norogelisimsel gerilik riski %25-60 arasinda de-
gisir. Bu nedenle NEK geciren bebeklerin uzun dénem
gelisimsel izleme alinmasi1 6nerilir.

Korunma

En 6nemlisi anne siitii ile beslenmedir. Hatta kolostru-
mun orofarengeal olarak az miktarda verilmesinin bile
yararli oldugu séylenmektedir. Bugiine kadar ¢ok sayida
yayin varsa da probiyotikler konusunda kesin karara va-
rilamamustir.

NEK’den korunma

Kanitlanmis
Anne siti ile beslenme
Antenatal steroid
Sivi kisitlama

Kanitlanmamig
Enteral beslenmeye tedricen baglama
Trofik beslenme
Enteral immiinglobiilin

Olasi yararh
Oral probiyotikler

Golubkova A, Hunter CJ. Development of the neonatal intestinal
barrier, microbiome, and susceptibility to NEC. Microorga-
nisms 11: 1247, 2023.

Jones IH, Hall NJ. Contemporary outcomes for infants with nec-
rotizing enterocolitis - a systematic review. ] Pediatr 220: 86-
92.e3, 2020.

Sharif S, Meader N, Oddie SJ, Rojas-Reyes MX, McGuire W. Pro-
biotics to prevent necrotising enterocolitis in very preterm or
very low birth weight infants. Cochrane Database Syst Rev
7: CD005496, 2023.

SuY, Xu RH, Guo LY, et al. Risk factors for necrotizing enteroco-
litis in neonates: a meta-analysis. Front Pediatr 10: 1079894,
2023.

Wala SJ, Ragan MV, Sajankila N, et al. Probiotics and novel pro-
biotic delivery systems. Semin Pediatr Surg 32: 151307, 2023.

Yang S, Wei X, Zhong Y, et al. Programmed death of intestinal
epithelial cells in neonatal necrotizing enterocolitis: a mini-
review. Front Pediatr 11: 1199878, 2023.

Hematolojik hastaliklar

Irem lyigiin

Anemi

Yenidoganda anemi hemoglobin ve hematokrit degerinin
besinci persentilin altinda olmasidir. Anemi degerlendir-
mesi ayrintili bir dykii alinmasini gerektirir. Gebelikte
gecirilen enfeksiyon, annenin beslenme Oykiisii, gebelik
yas1, postnatal yas, kanama, transfiizyonlar, ilaglar, has-
taliklar, aile Oykiisii (anemi, safra tasi, splenomegali) 6g-
renilir. Anemi dogumda varsa alloimmiin hemoliz veya
kanama, 24 saatten sonra saptanirsa i¢ kanama veya diger
hemoliz nedenleri, birkag hafta sonra saptanirsa eritrosit
yapim bozukluklari ve fizyolojik veya prematiire anemisi
neden olabilir.

Yenidogan bebeklerde ortalama hemoglobin ve
hematokrit degerleri

Dogumda (gebelik yas) 14.0 40
24 hafta 14.5 45
28 hafta 15.0 47
34 hafta

Zamaninda* 16.5 (13.5) 51 (42)
1-3 glin 18.5 (14.5) 56 (45)
1 hafta 17.5(13.5) 54 (42)
2 hafta 16.5 (12.5) 51 (39
1ay 14.0 (10.0) 43 (31)

*(-2 Standart sapma degerleri).

Saglikl goziiken bebeklerde dogumdan sonra en
diisiik hemoglobin diizeyleri

>2500 gr 9.5-11.0 6-12
1200-2500 gr 8.0-10.0 5-10
<1200 gr 6.5-9.0 4-8
18 3 Hemoglobin
17 {gr,‘dli e @ 95,
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Saglikli 265 fetustan kordosentez ile alinan kan orneklerinde
persentiller gére hemoglobin diizeyleri (Mari et al., 2000).
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Hiperbiliriibinemi norotoksisite risk faktoriine gore kan degisimi esik degerleri

bound” hiperbiliriibinemi icin risk faktorleri varsa
(6rn. gebelik yas1 <38 hafta, fototerapi baslangicinda
48 saatten kiiciik olmak, hemolitik hastalik) daha
uzun bir fototerapi verilebilir.

Fototerapiden sonra tekrar biliriibin dl¢timii, “rebo-
und” hiperbiliriibinemi riskine gore degisir. Fototera-
pi durdurulduktan sonra en az 24 saat gegmisse, TSB
yerine TcB olgiilebilir.

Kan degisimi sinirma 2 mg/dl yaklasan bebekler yo-
gun bakima alinmali ve yakindan izlenmelidir. He-
mogram, biyokimya, direkt Coombs testleri yapilmali
ve hazirliklara baslanmalidir. Fototerapiden iki saat
sonra TSB 6l¢timii yapilmalidir.

Kan degisimi sinirma yakinken biliriibin diizeyi ytiik-
selme egiliminde olan ve izoimmiin hemolitik hasta-
lig1 olan bebeklere 0.5-1 gr/kg intravendz immiing-
lobiilin (IVIG) iki saatte verilebilir. 12 saat sonra doz
tekrarlanabilir.

Akut biliriibin ensefalopatisinin orta veya ileri evre
belirtileri (6rn. hipertoni, yaylanma seklinde kivrilma,
retrokollis, opistotonus, tiz sesle aglama veya tekrar-
layan apne) olan bebekler i¢in acil kan degisimi yapil-
malidir.

TSB, kan degisimi esiginde veya {izerindeyse, acil kan
degisimi yapilmalidir. Kan degisimine hazirlanirken
ve baslamadan once, tekrar TSB konsantrasyonuna
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Diyabetik anne bebeklerinde sik bildirilen konjenital
anomaliler

Anensefali

Hidrosefali

Spina bifida

Kaudal regresyon sendromu

Santral sinir sistemi

Kardiyovaskdiler
sistem

Ventrikiler septal defekt
Fallot tetratolojisi

Buyuk arterlerin transpozisyonu
Hipoplastik sol kalp sendromu
Aort koarktasyonu

Atriyal septal defekt
Pulmoner stenoz

Cift cikish sag ventrikal
Trunkus arteriozus
Hidronefroz

Renal agenezi

Cift toplayici sistem
Hipospadias

Genitolriner sistem

Intestinal atrezi
Anal atrezi
Kuicuk sol kolon

Gastrointestinal
sistem

Bebegin dogum agirliginin 90. persentil veya {istiinde
olmasy; tip 1 diyabetik gebelerde %40-60, tip 2 diyabetik
gebelerde %30-60 ve GDM'li gebeliklerde %10-20dir.
Makrozomik diyabetik anne bebeklerinde omuz distosisi,
dogum travmasi, hipoglisemi, hiperbiliriibinemi riski art-
mustir. Diyabetik anne bebeklerinde asfiksi, 6lii dogum,
perinatal mortalite, preeklampsi riski daha yiiksektir.

Yenidogan donemi sorunlar:

Hipoglisemi: Intrauterin agir1 glukoz gegisine bagh hipe-
rinsiilinemi nedeniyle diyabetik anne bebeklerinde hi-
poglisemi riski yiiksektir.

Yenidoganin gecici takipnesi: ri bebek olmalar1 nedeniyle
siklikla zamanina ulasmadan ve sezaryenle dogduklar:
i¢in yenidoganin gecici takipnesi riski diyabetik anne be-
beklerinde artmistir.

Respiratuar distres sendromu: Hiperglisemi ve hiperinsii-
linemiye bagh surfaktan lipid ve proteinlerinin sentezi
bozularak surfaktan olgunlasmasinin gecikmesine bagl
RDS gelisimi riski artmistir.

Yenidoganin persistant pulmoner hipertansiyonu: Risk iki kat
fazladir.

Hipertrofik kardiyomyopati: Diyabetik anne bebeklerinin ta-
mamina ekokardiyografik inceleme yapilmalidir. Septal
hipertrofinin sol ventrikiil ¢ikimini daralttigr durumlarda
inotrop veya digoksin tedavisi verilmesi kontrendikedir.

Hipokalsemi-hipomagnezemi: Genelde dogumdan sonra
2-3. giinlerde ortaya ¢ikar.

Polisitemi: Insiilin metabolik hiz1 ve oksijen kullanimini
artirarak kronik hafif bir fetal hipoksemiye neden olur;
fetal eritropoetin yapimi artar, polisitemi gelisir.

Hiperbiliriibinemi: Polistemiye ikincil indirekt hiperbiliru-
binemi goriilme riski artmustir.

Bunlarin disinda diyabetik anne bebekleri ileri yillar-
da ¢ocukluk ¢ag1 obesitesi, insiilin direnci, diyabete egi-
lim ve metabolik sendrom agisindan risk altindadir.

Lowe WL Jr, Scholtens DM, Kuang A, et al; HAPO Follow-up
Study Cooperative Research Group. Hyperglycemia and
Adverse Pregnancy Outcome Follow-up Study (HAPO
FUS): Maternal gestational diabetes mellitus and childhood
glucose metabolism. Diabetes Care 42: 372-380, 2019.

Moon JH, Jang HC. Gestational diabetes mellitus: Diagnostic
approaches and maternal-offspring complications. Diabetes
Metab ] 46: 3-14, 2022.

Saravanan P; Diabetes in Pregnancy Working Group; Maternal
Medicine Clinical Study Group; Royal College of Obstetrici-
ans and Gynaecologists, UK. Gestational diabetes: opportu-
nities for improving maternal and child health. Lancet Dia-
betes Endocrinol 8: 793-800, 2020.

Tiroid hastaligi olan annenin bebegi

Gebelikte tiroid fonksiyonlarinda fizyolojik degisiklikler
olur. Altta yatan subklinik tiroid sorunlar1 olan gebeler-
de, bu adaptasyon siireci, gebeligin gidisini ve fetusu et-
kileyen olumsuz klinik sonuglarin ortaya ¢tkmasima yol
acabilir. Gebelige bagh fizyolojik degisiklikler asagidaki
gibi 6zetlenebilir.

Ostrojen diizeyindeki artis, tiroksin baglayan globii-
lin (TBG) diizeylerinde iki {i¢ kat artisa neden olur. Bu
durum serbest hormon diizeylerinin azalmasina, hipota-
lamus-hipofiz-tiroid ekseninde uyarima yol agar. Giinliik
iyot alimi yeterli ve altta yatan subklinik tiroid hastalig1
(tiroid otoantikorlar1 pozitif olan 6tiroidik kadinlar gibi)
olmayan gebeler bu uyarima, tiroid boyutlarinda ve TSH
diizeylerinde anlaml1 degisiklik olmadan yanit verebilir.
Bu yanitin yeterli olmadig gebelerde guatr, subklinik hi-
potiroidi (tiroid hormon diizeyleri normal sinirlarda iken
TSH diizeyinde artis) ya da iyot eksikliginde oldugu gibi
ilk trimesterde izole hipotiroksinemi gelisebilir.

Insan koryonik gonadotropini (hCG) ve TSH'nin alt
birimleri ortaktir. Yiiksek diizeylerde hCG, TSH gibi TSH
reseptoriine baglanarak tiroidi uyarabilir. Gestasyonel
gegici tirotoksikoz, hCG diizeylerinin azalmasi ile 14. haf-
tadan sonra geriler.

Gebeligin ikinci ve tiglincii trimesterinde, plasentanin
deiyodinaz aktivitesindeki artisla tiroid hormonlarmin
periferik metabolizmasi hizlanir. Bu durumda T4'den T3
olusumu; T3'den inaktif, hiicre diizeyinde etkisiz “rever-
se” T3 olusumuna yol agar.

Fetusun kendisinin tiroid hormonu sentezi gebeligin
14. haftasinda baslar. Gebeligin ilk tirmesterinde plasen-
tadan gegen az miktardaki annenin T4 ve T3'ii fetusda or-
ganogenez, dzellikle beyin gelisimi i¢in onemlidir.

Idrarda iyot atilimi gebelik sirasinda artar. Bu iyot
eksikligi bolgelerinde yasayan kadinlarda gebelik sira-
sinda guatr gelisimine ve annede diisiik T4 diizeylerine
yol agar.

Gebelikte hipertiroidi biiyiik oranda (%85) Graves
hastaligina baglidir. Tedavi edilmemis hipertiroidi, abor-
tus, ablazyo plasenta, erken dogum ve preeklampsi ris-
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Bronkopulmoner displazi gelisimini 6nleyici antenatal, dogum odasindaki ve postnatal yaklasimlar

Prematdreligin onlenmesi

Gec¢ kord klemplenmesi

Antenatal steroid
canlandirmasinda %21-30

Premattire bebeklerde dogum salonu

Sivi tedavisinin uygun yonetimi

Nazik ventilasyon, ylksek oksijenden kaginma
Hedef SpO, %90-94

konsantrasyonda oksijen verilmei

Koryoamniyonit tedavisi
salonunda CPAP uygulamasi

<32 hafta prematire bebeklere dogum

Surfaktani LISA ile uygulamak

Kafein

A vitamini

Sistemik veya inhale kortikosteroid
Uygun beslenme
Enfeksiyonlardan korunma

Kok hiicre tedavisi

LISA: Daha az invaziv surfaktan uygulamasi (Less-Invasive Surfactant Administration).

En az 28 giin oksijen tedavisi alan prematiire bebekle-
rin oksijen ve solunum destegi agisindan degerlendirmesi
yapilarak BPD siniflamasi yapilir. Bu kriterler, olumsuz
sonuglar agisindan risk altindaki bebekleri tanimlar, an-
cak akcigerin her bir boliimiiniin ne dl¢iide etkilendigine
iliskin kesin bilgi vermez.

Bronkopulmoner displazi multifaktoriyel bir hastalik-
tir, birgok prenatal ve postnatal risk etmeni bulunur.

Korunma ve tedavi

Uygun solunum destegi (hedef satiirasyon araliklarina
uygun, miimkiinse non-invaziv, invaziv ise hacim hedef-
li mekanik ventilasyon destegi verilmesi), siv1 kisitlamasi
(120 ml/kg), ditiretik (furosemid), kortikosteroid (ekstii-
basyonu kolaylastirip, akciger mekaniklerini diizeltir) ve
ekstiibasyon basaramayan bebeklere trakeostomi agilma-
s1 tedavi secenekleri arasindadir.

Bronkodilatorler kullanildiklar: dénemde akciger me-
kaniklerinde akut diizelmeye yol agabilir; ancak etkileri
kullanildig: siireyle stnuirlidir.

Solunum stabilitesi saglanirken norogelisimi bozan
bakim uygulamalar1 ve ilaglardan kaginilmalidir. Néro-
gelisimsel olumsuz sonuglar ve serebral palsi riski nede-
niyle ilk hafta (0-7 gtinler) deksametazon verilmemelidir.

Biiytime ve gelismenin devamlilig igin yiiksek meta-
bolik gereksinimlerinin karsilanmasi gerekir; giinliik 120-
150 kcal/kg kalori alim1 saglanmalidir.

Hemodinamik anlamli PDA soldan saga sant yoluyla
akciger kanlanmasini ve 6demini artirip, mekanik venti-
lasyon gereksinimine yol agabilecegi i¢in BPD gelisimin-
de bir risk etmenidir; ancak PDA kapatma tedavisinin,
BPD gelisimini onlemedigi gosterilmistir.

Prematiire bebeklerde pulmoner hipertansiyon, BPD
gelisimine %20-25 siklikta eslik eder. pulmoner hipertan-
siyon varlig1 gelismekte olan BPD’'nin siddeti ve olumsuz
prognozla iliskilidir. PH tedavisi i¢in inhale nitrik oksit,
iliomedin, kalsiyum kanal blokorii, sildenafil (fosfodies-
teraz-5 inhibitorii), bosentan (endotelin-1 reseptdr anta-
gonisti) kullanilabilir. Ventrikiil fonksiyonlar1 bozulmus

hastalarda milrinon (fosfodiesteraz III enzim inhibitorii)
tercih edilebilir.

Taburculuk sonrasi izlem

Taburculuk sonrasi izlemleri sirasinda solunum destegi
(oksijen veya ev tipi mekanik ventilator), uzun siireli pul-
moner sorunlar (tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyo-
nu, solunum kapasitesinde diistikliik, reaktif hava yolu/
astim), hipertansiyon, beslenme sorunlari, biiyiime geri-
ligi, norogelisimsel gerilik, serebral palsi ve yeniden has-
taneye yatis gerekebilir. Bu nedenle multidisipliner (neo-
natolog, pediatrist, pediatrik gogiis hastaliklar1 uzman,
pediatrik nérolog, pediatrik gz hastaliklar1 uzmanu, fizik
tedavi ve rehabilitasyon uzmani, pediatrik fiztoterapist,
diyetisyen, odyolog, konusma terapisti, yutma bozukluk-
lar1 terapisti, sosyal hizmet uzmani ve alaninda uzman
hemsirelerden olusan bir ekiple) izlenmelidir.

Bronkopulmoner displazi tanist olan bir yasindan
tim kiiglik bebeklere, RSV (respiratuar sinsityal virus)
profilaksisi i¢in Ekim-Mart aylar1 arasinda ayda bir pavi-
lizumab (RSV’ye karst monoklonal antikor; toplam 5 doz,
15 mg/kg, intramuskiiler) uygulanmalidir.

Tiim prematiire bebeklere ve birlikte yasadig1 ev hal-
kina (yas1 alt1 aydan biiyiik olacak sekilde) influenza asis1
yapilmalidir.

BPDi bebeklerde prognoz, pulmoner bozuklugun de-
recesine ve eslik eden tibbi durumlara gore degisir. Orta ve
agir BPD'li ¢ocuklarda olumsuz nérogelisimsel sonuglarm
(motor ve norokognitif sorunlar) riski artmistir. Pulmoner
hipertansiyon agisindan periyodik taramalar1 yapilmalidir.

Dankhara N, Holla I, Ramarao S, Kalikkot Thekkeveedu R.
Bronchopulmonary dysplasia: Pathogenesis and pathoph-
ysiology. ] Clin Med 12: 420, 2023.

Gilfillan M, Bhandari V. Pulmonary phenotypes of bronchopul-
monary dysplasia in the preterm infant. Semin Perinatol 47:
151810, 2023.

Hay S, Ovelman C, Zupancic JA, et al. Systemic corticostero-
ids for the prevention of bronchopulmonary dysplasia,
a network meta-analysis. Cochrane Database Syst Rev 8:
CD013730, 2023.
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Biiyiik safen veni

Yenidoganda vendz yol kateterizasyonu igin kullanilan
damarlar.

daki dorsal vendz ag, antikiibital ¢ukurdaki bazilik ve
kiibital venler, ayak bilegindeki biiyiik ve kiigiik safen
venleridir.

Girisim yapilacak venin yerinin belirlenmesinde pal-
pasyon, transliiminasyon, near infrared spektroskopik
goriintiileme ve hedefe yonelik ultrasonografi kullani-
labilir. Kullanilacak bolgenin proksimaline turnike bag-
landiktan sonra alan antiseptik soliisyonla temizlenir,
kurumas: beklenir, sonra steril su veya serum fizyolojik
ile silinir. Venin tistiinden (veya yanindan) deri delinerek
dogrudan vene girilir. Kateterin merkezi kisminda kan

1 2

7 L 7

goriildiiglinde igne dikkatlice ¢ikarilir, turnike agilir ve
kaniil ilerletilir. Kateterin pozisyonu ve acikligini kont-
rol etmek i¢in bir miktar serum fizyolojik yavasca verilir.
Serum seti ve siv1 takildiktan sonra kateter giivenli bir
sekilde tespit edilir.

Gomella TL, Cunningham MD, Bany-Mohammed F. Gomella’s
Neonatology: Management, Procedures, On-Call Problems,
Diseases, and Drugs (8th ed). McGraw Hill, 2020: 413-416.

Qin KR, Ensor N, Barnes R, Englin A, Nataraja RM, Pacilli M.
Standard versus long peripheral catheters for multiday
IV therapy: a randomized controlled trial. Pediatrics 147:
€2020000877, 2021.

Periferik girisli santral kateterizasyon

PICC (Peripherally Inserted Central Catheter) olarak da
bilinen periferik girisli santral kateter, yenidogan yogun
bakim iinitelerinde yaygin olarak kullanilmaktadir. Perife-
rik girisli santral kateterizasyon islemi, kateterin periferik
venden yerlestirilerek santral venoz sisteme ilerletilmesi-
dir. Uzun siireli intravendz tedavi ugulamasi, tekrarlayan
kan alma islemi ve total parenteral beslenme gereksinimi
olan bebeklerde siklikla tercih edilen islemdir.

Girisim i¢in malzemeler hazirlanir ve uygun damar
belirlenir. Kateter ucunun yerlestirilecegi yer ile giris yeri
arasindaki yaklasik mesafe dlgiiliir. Kateter steril bir se-
kilde heparinli serum fizyolojikle yikanir ve enjektor ekli
birakilir. Steril alan hazirlandiktan sonra deri temizligi
yapilir. Ekstremitenin giris yerinin {ist kismina turnike
uygulanir. Deriyi hafif gererek girisim yapilacak damarin
yaklasik 0.5-1 cm gerisinden kiigiik bir act ile (15-30 dere-
ce) igne ile deri delinir ve damar yoniinde ilerletilir. Ka-
nin geldigi goriildiigiinde ignenin damarda oldugundan
emin olunmak igin 5-6 mm daha da ilerletilir. Turnike
cikarilir ve dissiz forseps ile kateter kiigiik, hassas hare-

3

Periferik santral kateterizasyon islemi



Asilar

Melda Celik

Cocukluk ¢ag1 asilamasi, gocuklarin saghiginy, iyiligini ve
hayatta kalmasini saglamak i¢in anahtar bir girisimdir ve
bir saglik hakkidir. Asilama ile her yil en az yaklasik 2.5
milyon 6lim onlenmektedir. Tiirkiye'de 1981’'den beri
devam eden T.C. Saglik Bakanligi Ulusal Genisletilmis
Bagisiklama Programi kapsaminda tiim ¢ocuklara 13
farkli hastaliga kars: ticretsiz olarak asi uygulanmakta-
dur.

Astlarin uygulamalarinda dikkat edilmesi gereken
durumlar

Bir saglik kurulusuna herhangi bir nedenle getirilen
basta bebekler ve ¢ocuklardan asi takvimine gore
asilanmasi gerekenler ve eksik agililar tespit edilip
kagirilmig firsatlar en aza indirilmelidir.

As1 uygulamalar: sirasinda asepsi ve antisepsi kural-
larma uyulmalidir.

Tiim asilar 1siya duyarlidir; etkinlik kayb1 ya da azal-
masin1 Onlemek igin tiim asilarin Saglik Bakanlig:
tarafindan belirlenen ve siirekli izlenen “soguk zin-
cir” kurallarma uygun olarak tasinmasi ve saklanma-
st gereklidir. BCG, kizamik, KKK, kizamikgik asilar
1siktan da korunmalidir.

Agilar depolardan uygulanacaklar1 birimlere buz
akiileri ve 6zel as1 nakil kaplari ile tasinmalidir. Asilar
ve sulandiricilarinin buz akisi ile direkt temas: ve
donmasi engellenmelidir.

Polio, KKK, Hib ve BCG asilar1 dondurulabilirken;
DaBT-IPA-Hib, DT, Td, Hepatit B ve KPA ile KKK ve
Hib gibi liyofilize (sulandirilan toz sekildeki) asilarin
sulandiricilarinin higbir zaman donmamas: gerekir.
Ast uygulanan birimlerde hem agilar hem de sulandi-
ricilari asilar i¢in ayrilmis bir buzdolabinda tutulma-
Iidir. As1 buzdolabinda en az bir adet giivenilir ter-
mometre olmalidir ve as1, antiserum, buz akiisii ve su
bidonlarindan baska hi¢bir malzeme (ilag, yiyecek,
icecek, enjektor, vb) konulmamalidir. As1 buzdolabi-
nin 1s1s1 +2 ila +8 °C arasinda tercihen +4 °C’de korun-
malidir. Asilar yalnizca buzdolabi raflarnda tutulma-
11, kapak raflarma konulmamalidur.

T.C. Saglik Bakanligi Cocukluk Dénemi Ags1 Takvimi

Hepatit B

BCG (Verem)

DaBT-iPA-Hib

KPA

KKK

DaBT-iPA

OPA

Td

Hepatit A

Sugicegi

“Salgin tehlikesi olan bélgelerde 9-11. ayda ek bir doz kizamik veya KKK asis1 uygulanacaktir.

DaBT-IPA: Difteri, aseliiler Bogmaca, Tetanoz, Inaktif Polio asis1 (Dortlii Karma Asi); DaBT-IPA-Hib: Difteri, aseliiler Bogmaca,
Tetanoz, Inaktif Polio, Hemofilus influenza tip B asisi (Besli Karma As1); KKK: Kizamik, Kizamikgik, Kabakulak asisi;; KPA: Konjuge
Pnomokok Asisi; OPA: Oral Polio Asis1 (Cocuk Felci Asis1); R: rapel (pekistirme); Td: Tetanoz, eriskin tipi Difteri agis1.

Not: Gliniimiizde, rutin as1 programi kapsamina alinmayan ve geri ddenmeyen, ancak uygulanmasi 6nerilen asilar: Rotavirus Asisi
(RV), Influenza Asisi, Human Papillomavirus Agisi (HPV), Konjuge Meningokok Asisi (ACYW agilari ve B agis1).

1



Sosyal Pediatri

Bu mesafe boydan ¢ikarilarak tist kisim bulunur. Viicut
oranlari ¢ocugun biiyiimesi doneminde degisim goster-
mektedir. Bas ve gogiis dogumda goreceli olarak biiyiik-
tiir. Dogumda 1.7/1; ti¢ yasinda 1.3/1; sekiz yasinda 1/1;
erigkin erkekte 0.92/1; erigkin kadinda 0.95/1'dir. Ust/Alt
orani boy kisaligiin orantili m1 orantisiz m1 oldugunu
gosterir.

Deri kiorim kalinligr: Yag oranini tahmin etmek igin kulla-
nilir. Triseps, biseps, subskapiiler, suprailiak bolgelerin-
den ol¢tim aliir. Deri kivrim kalinliginin standartin
%90'1mn1in altinda olmas1 malniitrisyonu, %110"un iistiin-
de olmas fazla kiloyu gosterir. Genel olarak triseps deri
kivrim kalinligy 1-4 yas grubunda 5 mm’den az olmasi
malniitrisyon oldugunun gostergesidir.

Persentil egrileri: Bliytime egrilerinde 3-5., 10., 25., 50., 75.,
90. ve 95-97. persentiller kullanilan baslica persentiller-
dir. Cocugun biiyiimesi ayni yas ve cinsiyetteki akranla-
rindan hazirlanmis standart ya da referans persentil
egrileri ile karsilastirilir. Cocugun ayni yas grubunda ve
cinsiyette olan gozlemlerin yiizde kagina ulastigina baki-
Iir. Normal dagilim icinde yiiz olgudan onuncusunun
oldugu yere 10. persentil, ellincisinin oldugu yere 50.
persentil denir.

Ik kez degerlendirilen gocukta yasa gore agirligin
biiyiime egrilerinde 3. persentilin altinda ya da 97. per-
sentilin {istlinde olmasi, boya gore agirligin ya da yasa
gore bas ¢evresinin 5. persentilin altinda ya da 95. persen-
tilin iistlinde olmasi arastirmayi gerektirir. Biiyiime
degerlendirilmesinde ¢ocugun biiylime parametreleri
arasinda uyum da arastirilir. Yetersiz beslenme stiresi ve
siddetine bagli olarak once kilo alimi sonra da lineer
biiyiime ve bas cevresi etkilenebilir. Tki antropometrik
ol¢lim arasinda iki major persentil fark olmas: arastiril-
masi1 gereken bir durumdur; agirlik 25. persentilde iken
boyun 90. persentilde olmasi ya da bas gevresi 75. persen-
tilde iken boy ve viicut agirhigmnin 10. persentil olmasi

gibi.
Biiyiimenin izlenmesi

Belirli bir zaman iginde viicut agirligi, boy ve bas gevre-
sinde artmanin incelenmesidir. Biiyiime izleminde antro-
pometrik dl¢timlerin dogumda, 15. giin, 1. ay, 2. ay, 3. ay,
4.ay, 5. ay, 6. ay, 9. ay, 12. ay, 15. ay, 18. ay ve 2-5 yas arasi
6 ayda bir alinmasi ve biiyiime kartlarna isaretlenmesi

Boy kisaliginda normalin varyantlan

Dogumda boy Kisa Normal

Boy Kisa Kisa

Blytme hizi Normal Normal

Aile 6ykust Normal Yasa gore geri
Puberte Normal Geri

Kemik yasi Normal Yasa gore geri
Ulasilan son boy Kisa Normal
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Boy kisaligiin izlemi

onerilir. Cocuk kendisiyle karsilastirilir ve fiziksel biiyii-
menin verilen birey icin normal ilerleyip ilerlemedigi
incelenir. Biiylime egrisi ile yetersiz biiylime, asir1 kilo
alma gibi normalden sapmalarin erken tanimlanmasimin
yan1 sira ve malniitrisyon ve obesite gelismesini 6nleyici
girisimlerin yapilmasi i¢in firsat saglar.
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Boy biiyiimesi hizli olan bebeklerde viicut agirligi. Asir1 kilo
alan bebeklerde boydaki uzama da fazladir (B c¢izgisi).
Hipotiroidi ve Cushing sendromunda oldugu gibi endokriono-
patilerde agirlik artis1 fazla iken boy biiyiimesi yavastir (C ¢izgi-
si).
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Dehidratasyon derecesine gore tedavi

Kaybedilmis viicut
agirhg
Belirti ve bulgular

Tedavi

izlem

%3-5

Susuzluk
Huysuzluk, huzursuzluk

%6-9

Susuzlugun yani sira,
asagidakilerden en az biri

-« Cocuk uyanik, cevresiyle ilgili
+ Dehidratasyonun baska klinik
bulgusu yok

+ 50-75 cc/kg ORS po, 4-6 saatte,

doktor gozetiminde

vardir:

+ Huzursuzluk, sinirlilik

+ GOz kurelerinde ¢okukliik

« Deri turgorunda hafif bozulma
(1-2 sn)

- Dudaklar ve agiz mukozasinda
kuruluk

» Gozyasinin azalmasi veya
yoklugu

- On fontanelde ¢okiikliik

- Hafif tasikardi

» Soguk ekstremiteler

- Takipne

- Idrar cikisinin azalmasi

+ 100-150 cc/kg ORS po, 4-6
saatte, doktor gozetiminde

>%10

« Letarji, biling bulanikligy, (hafif/
orta derecede dehidratasyonda
gorilmez)

GOz kirelerinde ¢okukluk,

Deri turgorunda asiri bozulma
(>2sn)

Yeterince veya hig sivi icememe
Cok hizl ve filiform nabiz
Sistolik kan basinci <70 mmHg
Soguk, soluk veya siyanotik
ekstremiteler

Kutis marmaratus

Hipotonisite

Kapiller yeniden dolum
zamaninda uzama (>3 sn)
Derin ve hizli solunum (Kussmaul
solunumu)

Oliguri-andri (alti saatten fazla
idrar cikisi olmamasi)

- 1V tedavi: Toplam100 cc/kg

Ringer laktat / SF, IV

<2yas 1 tath kasigr /dk

<2yas 1 tath kasigi /dk

>2 yas 1 yudum /dk

>2 yas 1 yudum /dk

» ORS'yi kusarsa 10 dakika beklenir, daha yavas verilir (1 kasik/2-3

dk).

- 1-2 saatte bir degerlendirilmelidir.
» Cocugun istenen sirede istenilen miktarda ORS alinip almadigi
o ishal miktari ve sikligi (>10-15 cc/kg/saatten, >1/saatten fazla

mi?)

o Kusma sayisi (>3/saatten fazla mi?)
o Karin sisliginin varligi (paralitik ileus)

Dehidratasyon bulgulari devam ederse: Tekrar 4-6 saat ORS tedavisi uygulanir.

Dehidratasyon bulgulari kétulesirse: ORS kesilir, IV Tedaviye gecilir.

Yiikleme: | idame:

30 /cc/kg | 70 cc/kg
<12 ay 1 saatte 5 saatte
>12ay |30dk'da |25 saatte

Yiikleme sonrasi radyal nabiz hala

cok zayifsa veya saptanamiyorsa
yuikleme tekrarlanmalidir

Dehidratasyon bulgulari diizelirse (ve/veya idrar ¢ikarmaya baslarsa, rahatlayip uyursa): idame ORS ve 6nerilerle eve génderilir

idame tedavi

e Kirli ¢ocuk bezleri ve diger atiklar derhal uzaklastiril-
mal1 veya gomiilmeli ve yakilmalidir; sineklerle mii-

Evde Her ishalden sonra Evde Her ishalden sonra
<2yas | 1cay bardadi (100 cc) <2vyas | 1cay bardadi (100 cc)
>2vyas | 1subardagdi (200 cc) >2vyas | 1su bardagi (200 cc)

cadele edilmelidir.

* Yiyecekler yemekten hemen 6nce pisirilmeli ve son-
rasinda kontaminasyonun onlenmesi i¢in uzun siire

Hastanede: ORS tedavisine

gecilebilir

Integrated Management of Childhood Illness (IMCI) Chart
Booklet. World Health Organization, 2014.

Kotloff KL. Bacterial diarrhoea. Curr Opin Pediatr 34: 147-155,

2022.

Ofei SY, Fuchs GJ 3rd. Principles and practice of oral rehydrati-
on. Curr Gastroenterol Rep 21: 67, 2019.

saklanmamalidur.
e Rotavirus ve kizamik siddetli ishale neden olabilir. En
azindan kizamik asis1 mutlaka yapilmalidir.

Posovszky C, Buderus S, Classen M, Lawrenz B, Keller KM,
Koletzko S. Acute infectious gastroenteritis in infancy and
childhood. Dtsch Arztebl Int 117: 615-624, 2020.



Alerji

igeren yamalar uygulanir. En iyi okuma siiresi yama uy-
gulamasindan sonraki ikinci, dérdiincii ve yedinci giin-
lerdir. Test reaksiyonlari eritem, vezikiilasyon veya {ilse-
rasyon olarak derecelendirilir. Yama testi zaman alicidir,

¢ok diisiik duyarlilik, ancak yiiksek 6zgiilliige sahiptir.

Solda: Deri prik testi. Ortada: intradermal test.
Sagda: Yama testi.

Oral Besin Yiikleme Testi

Besin alerjilerinde tek basina deri testi ve/veya serumda
besine 6zgii IgE 6l¢iimii ile tan1 konulamaz. Oykii ve test-
ler sonucunda stipheli besinlerin 6nce diyetten cikaril-
masi (eliminasyon), sonra da risk durumuna gore belirli
zaman sonra yiikleme testleri yapilarak klinik cevap de-
gerlendirilmelidir. Test alerji uzmani gézetiminde ve pro-
tokole gore besinlerin tek tek artan miktarlarda agizdan
ylikleme yapilarak, klinik belirtiler agisindan hastanin
yakin izlenmesiyle yapilir. Oral besin yiikleme testi besin
alerjisi tanisinda altin standart yontemdir.

Spirometri

Solunum fonksiyonlarinin degerlendirilmesi, obstriiktif
ve restriktif hava yolu hastaliklar1 ayriminda yaygin ola-
rak kullanilir (Genis bilgi i¢in: Gogiis Hastaliklar1). Caba
ve hasta kooperasyonu gerekliligi nedeni ile kiigiik ¢o-
cuklarda kullanimi sinirhidir. Degerlendirilmeye uygun
spirometrik degerler i¢in, en az {i¢ kabul edilebilir zorlu
vital kapasite (FVC) manevrasi yapilmasi gerekmektedir.
Obstriiktif hava yolunu degerlendirmek icin, ekspiryu-
mun birinci saniyesinde verilen voliim (FEV1) degerinin,
tahmin edilenin %80 veya FEV1/FVC oraninin 0.70” in al-
tinda oldugu standart esik degerler ¢ocuk yas grubunda
kullanilmamaktadir. Bunun nedeni ¢ocuklarda tahmin
ylizdesinin, 6l¢iim degiskenligindeki yasa bagl farklilik-
lar1 yansitmamasidir. Bronkodilator yamniti i¢cin FEV1 ve
FVCideki degisiklikler, kisinin tahmin edilen degerine
gore ylizdesel degisim olarak ifade edilir ve son Avrupa
Solunum Rehberi (ERS) onerilerinde, FEV1 icin 6ngorii-
len degerde >%10Tuk degisim pozitif kabul edilmektedir.

Zirve Ekspiratuar Akim Hizi (PEF): Hastane disinda akci-
ger fonksiyonlarini izlemek icin kullanilir. Akciger fonk-

siyonlarindaki giinliik degiskenlik ile astim tanis1 konu-
labilir.

Brons Provokasyon Testleri

Brons provokasyon testleri hava yollarindaki duyarlilig:
gostermek amaciyla yapilir. Ozgiil alerjenler veya 6zgiil
olmayan uyaranlar (metakolin, egzersiz, mannitol) ile ya-
pilabilir. Brong provokasyon testleri yiiksek oranda astim
benzeri sikayetleri olan ancak standart testler (solunum
fonksiyon testleri) ile tan1 konulamayan hastalara uygu-
lanir. Klinik uygulamada en ¢ok metakolin ve egzersiz
testi kullanilmaktadir.

Ansotegui IJ, Melioli G, Canonica GW, et al. IgE allergy diagnos-
tics and other relevant tests in allergy, a World Allergy Or-
ganization position paper. World Allergy Organ J 13: 100080,
2020.

LaHood NA, Patil SU. Food allergy testing. Clin Lab Med 39:
625-642, 2019.

Stanojevic S, Kaminsky DA, Miller MR, et al. ERS/ATS technical
standard on interpretive strategies for routine lung function
tests. Eur Respir ] 60: 2101499, 2022.

Wong AG, Lomas JM. Allergy testing and immunotherapy. Pedi-
atr Rev 40: 219-228, 2019.

Anafilaksi

Deniz lgiin Giirel

Anafilaksi hizli baglangicli solunum ve dolasim sorunla-
rinin goriildiigii genellikle deri ve mukoza degisiklikleri-
nin de eslik ettigi hayat: tehdit eden bir alerjik reaksiyon-
dur. Semptom cesitliligi cok fazladir ve semptomlarmn %
90'1n1 deri ve mukozal degisikliklerdir. Bunlar: solunum
ve kardiyovaskiiler sistem ile ilgili bozukluklar izler.
Anafilaksi bulgulari: nefes almada giigliik veya higilts,
ylizde sisme, alerjik dokiintiiler, kusma veya karin agrisi

Epidemiyoloji

Calisma yontemine ve cografi bolgelere bagli olarak
anafilaksi insidansi farklilik gosterebilmektedir. 100.000
kisi-y1l1 bagina 50-112 olgu arasinda kiiresel bir insidans
gOsterirken, tahmini yasam boyu yayginlig1 %0.3 -5.1'dir.

Anafilaksi bulgular1: Nefes almada giigliik veya higilti, yiizde sisme, alerjik dokiintiiler, kusma veya karm agrisi.



Astim

Birinci basamakta 6 yas ve iizeri ¢ocuklarda akut astim tedavisi

BiRiINCi BASAMAK Hasta akut veya subakut astim atagi ile gelir

DEGERLENDIRME

Gergekten astim mi?
Astimla iliskili 6limler igin risk faktora var mi?
Atagin agirligi nedir?

v

v

HAFiF-ORTA ATAK

Oturmayi tercih eden hasta, ajite degil,
Cumleler ile konusuyor

Solunum sayisi artmis

Yardimci solunum kaslarini kullanmiyor
Nabiz 100-120 atim/dk

Sa02 %90-95 (oda havasinda)

PEF (Beklenen/kisisel en iyi degerin) >%50

AGIR ATAK

YASAMI TEHDIT EDEN ATAK

Ortopneik, ajite hasta
Ancak sozctikler ile konusabiliyor
Solunum sayisi >30/dk

Yardimci solunum kaslarini kullaniyor

Nabiz >120 atim/dk
Sa02 <%90 (oda havasinda)

PEF (Beklenen/kisisel en iyi degerin)

<%50

Uykuya meyil, biling bulaniklig
veya sessiz akciger

ACiL 1!

¥

TEDAVIYE BASLA

SABA: Spacer ve ODi ile 4 puf. Bir saat icinde 20
dakika aralar ile tekrarla

Prednizolon: 40-50 mg/giin ya da esdegeri
Kontrolli oksijen destegi (varsa): hedef
saturasyon %94-98

KOTULESME
VARSA

B
S

ACIL SERViS/YOGUN BAKIM KOSULLARINA
SEVKET

eklerken: SABA, ipratropium bromiir,
istemik steroid ve oksijen ver

v
iHTIYACA GORE SABA iLE TEDAVIYE DEVAM ET -
1. SAATTE TEDAVIYE CEVABI DEGERLENDIR (veya daha erken) KOTULESME
IYILESME
TABURCULUKTA AYARLA

TABURCULUK iCiN DEGERLENDIR

Semptomlarda dizelme var, SABA gereksinimi yok
PEF diizeliyor, beklenilen /kisinin en iyi degerlerinin

>%60-80
Sa0;>%94 (oda havasinda)

uyumunu kontrol et
Prednizolon: 5-7 giin

Kurtarici ilag: gerektiginde

Kontrol edici: basla veya basamagi ylkselt, inhaler teknigini ve

devam et

Semptom ve bulgular gozden gegir: Alevlenme diizeliyor mu? Prednizolon devam edilmeli mi?

Kurtarici ilag: Hastanin gereksinimine gore azalt.

Kontrol edici: Atak 6ncesi duruma gore kisa siire (1-2 hafta) veya uzun siire (3 ay) yiksek dozdan devam et.

Risk faktorleri: Ataga neden olabilecek degistirilebilir risk faktorlerini, inhaler teknigi ve uyumu gozden gegir ve dizelt.

iZLEM

Hareket plani: Anlasiimigs mi? Uygun yapildi mi? Dizeltmeye gerek var mi?




Alerji

Siniflama

ARIA (Alerjik Rinit ve Astim Uzerine Etkisi) raporunda
semptom stiresi ve hastalik agirligina gore AR fenotipik
siiflandirmas: yapilmaktadir. Hastalik agirligina gore
hafif, orta-agir seklinde ve siiresine gore intermittan/per-
sistan seklinde siniflanmaktadir.

intermittant AR Persitan AR
Haftada 4 giinden az Haftada 4 giinden
veya yilda 4 ardisik fazla veya yilda 4
haftadan kisa siireli ardisik haftadan daha
semptom uzun siireli semptom
Hafif AR Orta-Afir AR
Bir veya daha fazla
Uy bonﬂd_u_gu 3ok semnptom varhiginda
Giinliik aktivite ve
egzersiz normal Uyku bozuklugu
Normal okul/ is Giinlilk aktivite ve
hayat egzersizde bozulma
Okul fis hayathnda
Afr semptomu yok bosiliig

Agir semptom var

Alerjik rinit ARIA siniflamasi

Skorlama ve izlem

Yakinmalarin siddeti ve siiresi alerjen karsilasmasiyla
iligkili olarak haftalik mevsimsel ya da yil boyu olarak
degiskenlik gosterir. Semptom agirlig1 i¢in en sik Rino-
konjunktivit Skorlama Sistemi (RKSS) kullanilir. Bu skor-
lama gozlerdeki yakinmalar1 degerlendiren iki bulgu
(gozde kizariklik ve sulanma) ve burundaki yakinmalar:
degerlendiren dort bulgudan (burunda kasinti, akint, ti1-
kaniklik ve hapsirik) olusur.

Rinokonjunktivit Skorlama Sistemi

Burun yakinmasi:
Kasinti, tikaniklik,
akinti, hapsirik

GOz yakinmasi: Kasinti,
kizariklik, sulanma

0: Semptom yok,

1: Hafif semptom (bulgular
belirgindir, fakat yakinmalar
hafiftir)

2: Orta derecede semptomlar
(yakinmalarin farkindadir,
bundan dolayi rahatsizdir fakat
tolere edebilir)

3: Agir semptomlar (semptom ve
bulgulari tolere etmekte zorlanir,
glinluik aktivite ve/veya uyku
etkilenir)

Alerjik rinit izlemi igin ise etkili ve uygun bir
degerlendirme arac1 “Gorsel Analog Skala” (VAS) kulla-
nilmaktadir. VAS bir semptomun iki ug noktasimi ifade
eden tanimlayicilari olan 10 cm (100 mm) uzunlugunda
yatay bir cizgidir. AR hastalar1 semptomlarinin ciddiyeti-
ne ve hastalik kontrol durumuna gore en iyi karsilik ge-

len noktay1 isaretler. AR agirliginin degerlendirilmesinde
esik deger 5 cm (50 mm) olarak kabul edilmistir ve 5
cm’nin altindaki degerler hafif rinit, 5 cmnin tizerindeki
degerler ise orta-agir rinit olarak tanimlanmustir.

Viziiel Analog Skor (VAS)

e |

Gorsel analog skalasi (VAS)

Tan

Klinik 6yki ile alerjen saptanmasina, risk faktorlerine
(kisisel/ailevi atopik hastalik &ykiisii), fizik muayene,
deri testi, serum spesifik IgE dl¢iimlerine dayanir. Tanida
alerji testleri 6nem tasir, ancak tek basina yeterli degildir;
klinik 6ykii ile mutlaka desteklenmeli ve uyumlu olma-
Iidir. Burun kasintisi, akintisy, tikanikligi, hapsirik gibi
semptomlarda en az ikisinin birlikteligi AR’yi akla ge-
tirmelidir. Burun akintist ¢ogunlukla serdzdiir. Burun
tikaniklig1, geceleri daha fazladir ve daha ¢ok yil boyu
maruz kalinan alerjenlerle ortaya gikar. Postnazal akinti,
stk bogaz temizleme, oksiiriik, yorgunluk ve huzursuz-
luk sik goriilen diger semptomlardir.

Hastalarin g6z muayenesinde tipik olarak konjunk-
tival hiperemi, tist kapak tars konjunktivasinda bazen
¢ok az papiller reaksiyon, sulu sekresyon, konjunktivada
o6dem, venoz dilatasyon sonucu infraorbital ddem; bu-
rundaki kasint1 ve akintiya bagli olarak devamli burun
ucunu yukari dogru sivazlama (alerjik selam) sonucu
gelisen, supratip ¢izgisi (burun ucunun hemen {izerinde
yatay ¢izgi) izlenebilir. Burun tikanikligi nedeniyle agiz
solunumu siktir. Vendz staza bagl alt goz kapag: altin-
da hafif morumsu sislik (alerjik shiners); Miiller kasinin

Alerjik rinitin klinik tanisi

Klasik semptomlar

Burun akintisi

Kasinti: alerjik selam, nazal cizgilenme, hapsirik
Buylk cocuklarda bogazda kasinti

Atipik ortaya ¢ikis

Ostaki tiip disfonksiyonu: kulak agrisi, duymada azalma,
eflizyonlu kronik otitis media

Okstiriik

Kontrolsiiz astim

Uyku sorunlari

Uzamis ve sik solunum yolu enfeksiyonlari

Rinosinuzit

Polen-besin sendromu



inek siitli protein alerjisi

Inek siitii protein alerjisi
Hilal Unsal

Inek siitii protein alerjisi inek siitiiniin proteinlerine kar-
s1 gelisir. Inek siitiinde antikor yapimini tetikleyen en az
20 protein bileseni ve iki tip protein kismi vardir. Bun-
lar kazein ve whey protein alerjenleridir. Kazeinler misel
kompleks olusturarak siite kendine 6zgii rengini verirler
ve inek siitli proteinin %76-86’siu olustururlar. Whey
proteinleri ise inek siitii poteinlerinin %20’sini olusturur-
lar. Kazein proteinleri 1stya direnglidir ve antikor yanitini
indiikleme potansiyeli daha fazladir. Whey proteini ise
1stya duyarhidir.

Inek siitiinde bulunan proteinlere karsi immiinolojik
mekanizmalarla olusan reaksiyonlara inek siitii protein
alerjisi (ISPA) denir. ISPA kiigiik cocuklarda en yaygin be-
sin alerjisidir ve erkek ¢ocuklarda daha sik goriiliir. Co-
cuklarin %2-6"sm1 etkiler ve en ¢ok ilk bir yasta goriiliir.
Alt1 yas ve iizerinde siklig1 %1’in altina diiger.

Inek siitii protein alerjisi IgE iliskili ve hiicre araciligt
ile olusabilir. IgE aracil1 besin alerjileri tip 1 hipersensiti-
vite reaksiyonlaridir. Belirli besin alerjenleriyle karsilasan
atopik bireylerde 6zgiin IgE antikorlar1 olusur. IgE araci-
It olmayan besin alerjisinde, alerjen spesifik T lenfositler
yliksek miktarda gesitli sitokinler salgilar. Bu sitokinler
deride, solunum sisteminde ve gastrointestinal sistemde
gecikmis ve kronik enflamatuar siirece yol acar.

Bulgular ani, hayat: tehdit edici reaksiyonlardan uzun
siirede gelisen durumlara kadar ¢ok gesitli reaksiyonlar

seklinde olabilir. Reaksiyonlar IgE aracili, IgE aracil1 ol-
mayan (non-IgE) ve her ikisinin birlikte goriildiigii alerjik
reaksiyonlar seklinde goriiliir.

IgE aracili reaksiyonlar inek siitii alerjeni alindiktan
sonra birkag¢ dakika ile iki saat arasinda degisen stirede
ortaya ¢ikar. Bu reaksiyonlar deri, orofarengeal, gastroin-
testinal sistem, solunum yolu ve kardiyovaskiiler sistem
belirti ve semptomlarla ortaya cikabilir. Anafilaksi inek
siitii proteini alimi1 sonrasi goriilen en ciddi IgE aracili re-
aksiyondur.

“Besin proteini iliskili alerjik proktokolit” tanis1 ya-
samin ilk birkag ayinda saglikli bebeklerde diskida kan
goriilmesiyle karakterize IgE aracili olmayan besin aler-
jisidir. En sik saptanan tetikleyici besin inek siitiidiir.
Anne siitii alan bebeklerde daha geg baslangich ve daha
hafif gidislidir. Kan kaybi genellikle hafiftir, ancak bazen
anemiye neden olabilir. Diski kopiiklii ve kanla karigik-
tir. Bebekler saglikli goriintimdedir, biiyiime geriligi eslik
etmez; ancak aralikli kusma, zorlu digkilama, karin ag-
ris1 ve sigkinlik olabilir. Anne siitii alan bebeklerde inek
stitiniin annenin besinlerinden ¢ikarilmasi ve anne siitl
almayanlarda ise ileri hidrolize mama baslanmasi semp-
tomlarin diizelmesini saglar.

Inek siitii alerjisi diistiniildiigiinde dykiiden sonra siit
spesifik IgE (sIgE), deri prik testleri (DPT) ve oral besin
ylikleme testleri yapilabilir. Agizdan besin yiikleme testi
tanida altin standarttir. DPT ve besin spesifik IgE antikor-
lari, IgE aracili besin alerjsini gostermede yararhidir. DPT
ticari ekstrelerle ve taze inek siitii (prick-to-prick test) ile
yapilmaktadir. Inek siitii ile negatif kontrole gére 3 mm
ve lizeri boyuttan fazla endiirasyon olmasi pozitif sonug
anlamina gelir. Tki yastan kiigiik cocuklarda 6 mm ve iize-

Skin igne batirma (prick) testi: Alerjen damlatilir, lansetle delinir, endiirasyon 6lgiiliir.

Olus mekanizmasina gore klinik bulgular

Deri Urtiker, anjioddem
Flushing
Kontakt trtiker

Gastrointestinal sistem  Oral alerji sendromu

Alerjik kontakt dermatit
Dermatititis herpetiformis

Besin proteini ile indiiklenen

Atopik dermatit

Alerjik eosinofilik 6sefajit

Gastrointestinal anafilaksi proktokolit Alerjik eosinofilik gastroenterit
Besin ve egzersizile Besin proteini ile indiiklenen
indiiklenen anafilaksi enterokolit

Astim
Rinit

Solunum sistemi

Heiner sendromi (inek sttl alerjisi
ile birlikte pulmoner

Astim

hemosideroz)



Dermatoloji

Neonatal lupus

Anneden transplasental olarak intrauterin dénemde be-
bege gecen anti-Ro (SS-A) ve daha seyrek olarak anti-La
(SS-B) otoantikorlart ile iligkilidir.

Sag1 deri, yiiz ve periorbital bolgede yerlesen aniiler
(halka sekilli) eritemli subakut kutandz lupus eritemato-
zus lezyonlarina benzer deri lezyonlari ile karakterizedir.
Bu dokiintiiler gegicidir ve otoantikorlarin metabolize
olarak yok olmast ile gerilerler.

Patojenik otoantikorlar nedeni ile en korkulan morbi-
dite kalp ileti bozukluklaridir ve %2 oraninda gelismekte-
dir. Kardiyak ileti bloklarina seyrek olarak kardiyomiyo-
pati de eslik edebilir. Hematolojik ve hepatik anomaliler
goriilebilir.

Sistemik lupus eritematozuslu annenin bebeginde yiizde gegici
antiler (halka sekilli) eritemli deri lezyonlar1

Skleroderma

Sistemik sklerodermanin en erken semptomu Raynaud
fenomenidir. Raynaud fenomeni vazospastik bir bozukluk
olup, diisiik sicakliklar veya duygusal stres durumlari
ile gegici olarak el ve ayak parmaklarinda arterlerin va-
zospazmi sonucu deriye kan akiminin azalmasi ile renk
degisikligi olmasidir.

Raynaud fenomeni

Sistemik skleroderma deri bulgular1 arasinda

e El ve ayaklarda 6dem (erken donem)

e Deride sertlesme ve buna bagli olarak eklem motilite-
sinde azalma

® Periungual eritem ve telenjiektaziler

e Parmak ucu yag padlerinde kayip ve iilserler

¢ Dijital enfarkt ve otoampiitasyon

¢ Dispigmentasyon (hipopigmente makiiller, hipo-/hi-
perpigmente yamali goriiniim) vardir.

CREST sendromu, sklerodermanin bir seklidir. As-
linda bir akronim olan CREST sendromunun a¢ilimi: (C)
kalsinozis, (R) Raynaud fenomeni, (E) 0sefageal dismoti-
lite, (S) sklerodaktili ve (T) telenjiektazidir. CREST send-
romu tanisini koymak i¢in bu bes bulgudan en az tiglintin
saptanmasi gerekmektedir

Dermatomiyozit
e Heliotrop dokiintii: Goz kapaklarinda pembe-mor
0demli plaklar.

e Gottron papiilleri: Metakarpofalengeal, distal interfa-
lengeal, diz, dirsek ve metatarsofalengeal eklem {izer-
lerinde hafif skuamli mor pembe papiiller.

e Gottron belirtisi: El, dirsek ve diz sirtlarinda eritemli
mor yamalar.

e Fotosensitivite.

® Sal belirtisi: Sirtta ve omuzlarda telenjiektatik mor eri-
temli yamalar.

* Poikiloderma (deride atrofi, telenjiektazi ve pigmen-
ter degisikliklerin birlikteligi)

e Flajellat (kirbag benzeri) eritem.

® Holster belirtisi: Kalga lateralinde eritemli mor yamalar

e Periungual eritem: Periungual tirnak kivriminda te-
lenjiektatik dilate kapiller.

e Sacli deride eritem.

e Kalsinozis kutis: Cocukluk ¢aginda daha sik goriiliir.

e Lipodistrofi: Cocukluk ¢aginda daha sik goriiliir.

o Tamirci eli: Ozellikle anti-sentetaz sendromu olan has-
talarda goriilen elde eklem dorsumlarinda hiperkera-
toz; avug ici ve parmaklarda kalin, catlak deri.

* Vaskiilopatiye sekonder kutandz iilserler.



Mitokondriyal hastaliklar 7

tadir. Sperm embriyosunda mitokondri bulunmadig1 igin
mtDNA tiim embriyolara maternal olarak degisken bir
igerik halinde aktarilir. Bu 6zelliklerden dolay1 pleotropi,
degisken ifadelilik ve eksik penetrans mitokondriyal has-
taliklarin tipik 6zelliklerindendir.

Oksidatif fosforilasyon kompleksinin mtDNA tarafin-
dan kodlanmayan 74 polipeptidi nDNA tarafindan kod-
lanir. Su ana kadar mitokondriyal hastalik patogenizine
yol agan yaklasik 100 niikleer genin oldugu bilinmekte-
dir. Oksidatif fosforilasyonda gorev alan bu genlerde
ortaya cikan nokta mutasyonlar, delesyon ve duplikas-
yonlar sonucunda hiicre i¢i ATP iiretiminde azalma ve
serbest oksijen radikallerinin uzaklastirllamamas: ya da
normalden fazla iretimine bagl olarak hiicresel islev bo-
zuklugu ortaya ¢tkmaktadir.

Klinik bulgular

Mitokondriyal hastaliklar, mitokondriyal solunum zinci-
rinin islev bozuklugu sonucu ortaya ¢ikan, klinik olarak
heterojen bir hastalik grubudur. Ozellikle enerji gereksi-
nimi yiiksek, aerobik solunuma gereksinim duyan doku
ve organlar etkilenir. Hastalik olusmasi icin etkilenmis
dokulardaki patojenik mutasyonu tastyan mtDNA mole-

Bazi mitokondriyal hastaliklar ve klinik bulgular

kiillerinin belirli bir esik degeri asmasi gerekmektedir. Bu
esik mtDNA delesyonlari igin yaklasik olarak %60 iken
diger mutasyon tiirleri igin %90 olarak kabul edilmekte-
dir. Baz1 mitokondriyal bozukluklar tek bir organi etkiler;
ornegin Leber’in kalitsal optik noropatisi gozii ve ami-
noglikozit grubu antibiyotitklerle indiiklenen sendromik
olmayan isitme kaybi kulag: etkilemektedir. Ancak ¢ogu
mitokondriyal hastalik ¢oklu organ sistemlerini ilgilendi-
rir ve siklikla belirgin ndrolojik ve miyopatik 6zelliklerle
ortaya cikar. Mitokondriyal bozukluklar her yasta gorii-
lebilmektedir.

Hastaligin yaygin klinik 6zellikleri arasinda pitozis,
eksternal oftalmopleji, proksimal miyopati ve egzersiz
intoleransi, kardiyomiyopati, sensorindral isitme kay-
b1, optik atrofi, pigmenter retinopati, pankreatik adacik
hiicre yetmezligi ve diyabet yer alir. Merkezi sinir sistemi
bulgular siklikla dalgalanan ensefalopati, nobetler, de-
mans, migren, inme benzeri ataklar, ataksi, koreoatetoik
hareketler ve spastisitedir. Klinik yelpaze oldukca genis-
tir ve yukaridaki bulgulara ek olarak etkilenmis birey-
lerde karaciger disfonksiyonu, kemik iligi yetmezIligi de
goriilebilir.

CPEO - Eksternal oftalmopleji
- Bilateral pitozis

- Hafif proksimal miyopati

KSS « PEO baslangig yasi <20 yil - Bilateral sagirlk
» Pigmenter retinopati + Miyopati
- Asagidakilerden biri: BOS proteini >1 gr/L, - Disfaji

serebellar ataksi, kalp blogu

Pearson sendromu + Cocukluk cagi sideroblastik anemisi .

- Pansitopeni

« Ekzokrin pankreas yetmezligi

- Diyabetes mellitus
« Hipoparatroidizm
+ Demans

Renal tubuler defekt

NARP « Geg cocukluk veya eriskin baslangicli periferik - Bazal ganglia tutulumu
noropati - Anormal elektroretinogram
« Ataksi + Sensorimotor noéropati
- Pigmenter retinopati
MELAS - inme benzeri ataklar <40 yas + Diyabetes mellitus

« Nobetler ve/veya demans

- “Ragged-red”kas lifleri/veya laktik asidoz

+ Kardiyomiyopati
- Bilateral sagirhk
- Pigmenter retinopati
+ Serebellar ataksi

MERRF « Miyoklonus - Demans
+ Nobet « Optik atrofi
- Serebellar ataksi - Bilateral sagirlk
- Miyopati « Periferik néropati
+ Spastisite
+ Coklu lipomlar
LHON - Subakut agrisiz bilateral gérme yetmezligi - Distoni

« Erkekler:Kadin ~4:1
- Ortalama baslangig yasi: 24

- Kardiyak pre-eksitasyon sendromlari

CPEO: kronik progresif eksternal oftalmopleji; KSS: Kearns-Sayre sendromu; LHON: Leber'in kalitsal optik néropatisi; MELAS: mitokondriyal
ensefalomiyopati, laktik asidoz ve inme benzeri ataklar; MERRF: miyoklonik epilepsi, “ragged-red” kas lifleri; NARP: ataksi, retinitis pigmentosa ile

norojenik zayiflik.



Kalitsal Metabolik Hastaliklar

Tiirkiye'de tarama programinin isleyisi

Tiirkiye’de dogan her bebekten dogumu takiben oral/en-
teral beslenmenin ardindan dogumu izleyen 48 saat son-
ra ilk kuru kan 6rnegi alinmaktadir. Ancak daha kisa siire
hastanede izlenilen hastalarin da taramadan kagmamasi
icin bebegin saglik kurumunu terk ettigi son anda kan
ornegi almmmalidir. Ikinci kuru kan ornegi ilk hafta icin-
de (tercihen 5-7. giinlerde) aile hekimligi biriminde alin-
malidir. SMA digsindaki taramalar i¢in kan 6rnekleri begli
daire iceren standart kan 6rnegi kagidina alinmaktadir.

Yenidogan bebege diyaliz ya da kan/serum transfiiz-
yonu yapilmasi gerekiyorsa, bu islemden 6nce kan 6rne-
gi alinmalidir. Ornek alinamissa, son transfiizyondaan
24 saat sonra ve altinci giinde 6rrnegin tekrar alinmasi
saglanmalidir.

Kan 6rnegini gonderen merkez ve saglik personeli,
annenin ve bebegin (eger varsa) adi ve T.C. kimlik nu-
marasi, dogum tarihi ve saati, gebelik haftasi, dogum
agirligl, dogumdaki fetus sayisi ve ailenin irtibat bilgileri
eksiksiz olarak kaydetmelidir. Kapiller kan 6rnegi genel-
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likle yenidoganin topugundan alindig: igin “topuk kani
taramasi” olarak da bilinir.

Bebegin topugu %701ik isopropil alkol ile temizle-
nir. Ornegi seyrelterek test sonuglarmi olumsuz yénde
etkileyebileceginden deride kalan fazla alkol, kuru steril
bir gazli bezle silinir ya da kurumasi beklenir. Topugun
plantar yiiziiniin medial veya lateral dis kisimi steril bir
lansetle derinligi 2.5 mmden daha derin olmayacak bi-
¢ime delinir. Gelen ilk kan 6rnegi doku sivisi icerebile-
ceginden, bu da sonuglar: etkileyebileceginden steril bir
gazli bezle silinir. Bolge ¢ok hafif sikilarak ikinci damla-
nin kendiliginden serbest kan akimi ile olusmasi beklenir.
Sagmak veya sivazlamak kanin hemolizine ve doku s1visi-
nin drnege bulasmasina neden olabilir. Guthrie kagidmin
tek yliziinii ve isaretli alanin tamamini kaplayacak ve
kagidin her iki ytiziinden de esit biiytiikliikte kan lekesi
izlenecek sekilde bes daire icinde kan 6rnegi alinmalidir.
i§aretli kismin timii doldurulmadan kan akimi durursa,
bu kisim yeniden kullanilmamaly, islem baska bir kagitta
tekrarlanmalidir. Kan islemi bitince alinan kan Ornek-
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Amino asit metabolizmasi bozukluklari

Fenilalanin
Tirozin

<™

Fenil piriivat

Fenil laktat

Fenil asetat
4-hidroksi-fenilpiriivat

-

Homogentisat

-

4-fumarilasetoasetat

—

Fumarat Asetoasetat

4-hidroksi-fenilpiriivat

4-meleoilasetoasetat ‘

Siiksinilasetoasetat Siiksinilaseton

Maleoilaseton Fumarilaseton

==
==

Fenilalanin-tirozin metabolizmasi: (1) Fenilanin hidroksilaz, (2) Tirozin aminotransferaz, (3) 4-hidroksi-fenilpiriivat dioksijenaz,

(4) Homogentisat dioksijenaz, (5) Fumarilasetoasetat hidrolaz.

durumlarda norolojik kotiilesme ve akut metabolik ze-
hirlenme olarak adlandirilan 18sinozis tablosu goriilebi-
lir. Klasik sekil disindakilerde biiyiime-gelisme geriligi,
anoreksia, huzursuzluk ile aglik, stres, dehidratasyon gibi
katabolik siireclerde ensefalopati goriilebilir. Losin, izo-
16sin, valin yiiksektir. izolosin izomeri olan alloizoldsin
(saghkli insanlarda bulunmaz) saptanir. Idrarda keton,
dall1 zincirli amino asitlerin yikim yolagindaki ketoasit-
ler saptanur. Kan sekeri diisiikliigii, amonyak yiiksekligi

Diger amino asit metabolizmasi bozukluklari

beklenmez. Tani klinik ve laboratuvar olarak siiphele-
nilen hastalarda genetik inceleme (BCKDHA, BCKDHB
ve DBT) ile dogrulanir. Tedavide uzun dénemde 16sin,
izoldsin ve valinden kisith diyet onerilir. Tiamin yanitl
sekilde 100-1000 mg/giin tiamin kullanilir. Akut kotiiles-
me donemlerinde oncelikli olarak altta yatan enfeksiyon
veya tetikleyici tedavi edilir. Protein kisitlanir. Hastalara
yliksek glukoz igeren siv1 destegi verilir. Kan sekeri yiik-
sekliginde anabolik etkisinden yararlanmak igin insiilin

Non-ketotik hiperglisinemi GLDC Hipotoni, koma, letarji, BOS glisin yuiksek Sodyum benzoat
AMT ndbet, apne, gelisim Plazma glisin yliksek Dekstrometorfan
GCHS geriligi, hickink BOS/plazma glisin ytiksek Epilepsi tedavisi
Glutamin sentetaz eksikligi GLUL Nobet, gelisim geriligi, BOS-plazma glutamin Glutamin
ensefalopati dustk Epilepsi tedavisi
Asparajin sentetaz eksikligi ASNS Mikrosefali, n6bet, gelisim  BOS asparajin diistk Asparajin
geriligi, ensefalopati Epilepsi tedavisi
Serin metabolizmasi PHGDH Mikrosefali, ndbet, gelisim  BOS serin dusuk Serin
3-Fosfogliserat sentetaz eksikligi PSATT1 geriligi, ataksi, néropati Glisin
Fosfoserin aminotransferaz eksikligi ~ PSPH Epilepsi tedavisi

3-Fosfoserin fosfotaz eksikligi



Kalitsal Metabolik Hastaliklar

intrakranial kanama, subdural kanama, vaskiiler prob-
lemler (arteriyel uzama ve kivrimlasma), hipotoni, nobet,
zihinsel yetersizlik, deride ve sacgta pigmentasyon azligy,
pili torti olarak adlandirilan seyrek-kaba-yiinsii sag, Wor-
mian kemikler (kafatasi eklemleri arasinda olusan kiigtik
kemik adaciklar1) ve osteoporoz ile karakterizedir. Serum
bakir1 ve seriiloplazmini diisiiktiir. Tan klinik ve labora-
tuvar ile konur. Erken dénemde baslanan bakir histidin
tedavisinin faydali olabilecegi belirtilse de tam tedavisi
yoktur.

Oksipital horn (boynuz) sendromu: X'e bagl kutis laksa ola-
rak da adlandirilan bu sendrom Menkes hastaliginin hafif
bir seklidir. Oksipital kemikte diken seklinde, eklemlerde
kama seklindeki kalsiyum birikintileri ile karakterizedir.

Cinko metabolizmas: bozukluklar

Akrodermatitis enteropatika: Cinkonun gastrointestinal sis-
temden emilininde gorevli ¢inko tasiyici proteini (ZIP4)
kodlayan SLC39A4 genindeki mutasyondan kaynaklanir.
Otozomal resesif gegis gosterir. En dramatik bulgusu
akrodermatitis enteropatika olarak adlandirilan deri do-
kiintiistidiir. Dokiintii dairesel ve simetriktir. Kulak arka-
st ve akral bolgelerde goriiliir. Akut donemde eritemlidir.
Daha sonra sirasiyla vezikobiilloz-piistiiler ve hiperkera-
totik olur. Ikincil enfeksiyon eklenebilir. Erken ¢ocukluk
doneminde sulu digkilama, biiylime geriligi genellikle
deri lezyonlarindan 6nce goriiliir. Alopesi siktir. Tirnak
ve goz bulgular (blefarit, konjunktivit, fotofobi) goriile-
bilir. Tekrarlayan enfeksiyonlar, miza¢ degisiklikleri, le-
tarji, depresyon, huzursuzluk eslik edebilir. Plazma ¢inko
diizeyi diisiiktiir. Tan1 ¢inko tedavisi ile klinik bulgularin
diizeldiginin gosterilmesi ile konur. Tedavide giinliik 30-
50 mg ¢inko Onerilir.

Yenidoganin gegici cinko eksikligi: SLC30A2 meme epitel
hiicrelerine ¢inko tasinmasindan sorumludur. Annele-
rinde SLC30A2 geninde heterozigot mutasyon bulunan
bebeklerde anne siitii ile beslendikleri dénemde akro-
dermatitis enteropatikaya benzer bulgular goriiliir. Anne
siitiinde ¢inko diisiiktiir. Ek besinlere gecilmesi ile bul-
gular kaybolur. Tedavide sadece anne siitii ile beslenilen
doénemlerde fizyolojik dozlarda ¢inko destegi onerilir.

Akrodermatitis enteropatikada eritemat6z lezyonlar

Mangan metabolizmas: bozukluklari

Hipermanganazemi-distoni tip 1: Mangan atiiminda gorev-
li proteini kodlayan SLC30A10 genindeki homozigot mu-
tasyondan kaynaklanir. Bu protein ince bagirsak, karaci-
ger ve beyinde bulunur. Hastalarda ¢ocukluk déneminde
distoni, eriskin donemde parkinsonizm, polistemi ve
kronik karaciger hastalig1 goriiliir. Mangan diizeyi 2,000
nmol/L’tin (normali <320 nmol/L) tizerindedir. Transami-
naz yliksekligi, hepatomegali, indirek hiperbiliriibinemi
vardir. Beyin manyetik rezonans goriintiilemede T1 ke-
sitlerde bazal ganglialarda intensite artmistir. Tedavide
demir (oral) ve mangan selatorii olan disodyum kalsi-
yum ededat (damar ici) kullanilir.

Hipermanganazemi-distoni tip 2: SLC39A14 genindeki ho-
mozigot mutasyondan kaynaklanir. Norolojik bulgular:
tipl’e benzer. Tip 1’den farkli olarak karaciger tutulumu
ve polistemi goriilmez. Mangan diizeyi yiiksektir. Teda-
vide mangan selatorii olan disodyum kalsiyum ededat
kullanilir.

Konjenital glikozilasyon bozuklugu tip 2n: SLC39A8 genin-
deki homozigot mutasyondan kaynaklanir. Kisa boy, goz
bulgular1 (strabismus, nistagmus, astigmatizm), hipo-
toni, gelisim geriligi, zihinsel yetersizlik, infantil spazm
ve serebellar atrofi goriiliir. Kanda mangan ve ¢inko
diizeyleri diisiiktiir. Mangan bagimli N-glikozilasyon-
B1,4-galaktozil transferaz aktivitesi azalmistir. Tedavide
galaktoz ve mangan &nerilmektedir.

Demir metabolizmas: bozukluklar:

Kalitsal hemokromotozis: Demir metabolizmasinda gorevli
olan hepsidin intestinal demir emilimi ve makrofajlardan

Oksipital horn (boynuz) sendromunde oksipital diken ve eklemlerde kalinlasma.



Depo hastaliklar

Mukopolisakkaridozlar

Ekstraselliiler matriksin énemli bir bileseni olan glikoza-
minoglikanlar (GAG) uzun zincirli kompleks karbonhid-
ratlardir. GAGlarin lizozom igerisinde pargalanmasini
saglayan yolaklardaki cesitli asit hidrolazlarin eksikligine
bagl farkli tipte mukopolisakkaridozlar olusur. Baslica
GAGlar heparan siilfat, dermatan stilfat, keratan siilfat,
kondroitin 4-siilfat, kondroitin 6-siilfat ve hiyaliironan-
dir. Lizozom igerisinde birikim sonucunda hiicre islevini
kaybeder. Birikim yapan maddenin tiiriine bagli olarak
farkli klinik, biyokimyasal ve radyolojik &zellikler olusur.
Heparan siilfat birikimi daha ¢ok zihinsel yetersizlik-
le iligkilidir. Dermatan, kondroitin ve keratan siilfat ise
daha ¢ok mezenkimal anormalliklerle iligkilidir. X'e bagh
kalitilan Hunter hastalig1 disinda, otozomal resesif kaliti-
lirlar. Tiplere gore farklilik gostermekle birlikte kaba ytiiz

goriinlim{i, zihinsel gerilik, korneal bulaniklasma, visse-
romegali, boy kisaligi, eklem kontraktiirleri ve mongol
lekesi olabilir. Birikime bagli olarak tekrarlayan ist solu-
num yolu ve kulak enfeksiyonlari, gegmeyen nazal akinti,
obstriiktif hava yolu hastalig1 ve kalp kapak hastaliklar1
goriiliir. Radyolojik bulgularda “dizostozis multipleks”
olarak bilinen karakteristik iskelet displazisi goriiliir.
Bulgulary; makrosefali, genislemis J-sella tursika, kalin
kaburgalar, oval vertebra, vertebrada gagalasma kalga
displazisi, displastik femur basi, genu valgum, uzun ke-
miklerde diyafiz ve metafizlerde genisleme, diizensizlik
ve hipoplastik distal falankstur.

Tanida ilk basamak test idrar GAG incelemesidir.
Sonrasinda GAG elektroforezi ile tiplendirme yapilabi-
lir. Kesin tan1 i¢in enzim analizi ve molekiiler yéntemler
kullanilir. Tedavide hastalik tipine gore enzim replasman

Retinada kiraz kirmizisi leke, makula etrafinda opasifikasyonla gevrili kirmizi renkli bir bolgeyi ifade eder (Japon bayrag: goriinii-
mii). Lizozomal depo hastaliklari (solda) disinda retinal iskemi ve retinal arter tikanmasi gibi durumlarda (sagda) da goriilebilir.

Tay-Sachs hastalig1 olan beyaz irktan bir ¢cocukta kiraz kirmizisi, Sandhoff hastaligi olan Kanadali bir yerli ¢ocukta kahverengi leke,

Sandhoff hastalig1 olan Dogu Hindistanl bir ¢ocukta siyah leke

Mukolipidoz tip-2'de (I-cell disease; inkliizyon hiicresi hastalig1). Solda: Yenidoganda yiiz goriiniimii. Ortada: Lenfositlerde vakuol-
ler. Sagda: Alt ekstremitelerde patolojik kiriklar ve egilme, diizensiz trabekiiller; tarsal nokta seklinde kalsifikasyonlar (ok).



Hematoloji

Anemi nedenini belirlemede 6nemli fizik muayene bulgulari

Deri

Yiz

Gozler

Agiz

Gogls
iskelet

Dalak

Hiperpigmentasyon

Petesi, purpura

Karotenemi

Sarilk

Kavern6z hemanjiyom
Alt ekstremitede lser

Frontal bossing, malar ve maksiller
kemiklerde belirginlesme

Mikrokornea, mikroftalmi

Konjunktival ve retinal damarlarda
tortiyosite, mikroanevrizma

Katarakt
Vitr6z hemoraji
Retinal hemoraji

GOz kapaklarinda 6dem

Korltk

ikterik sklera
Mavi sklera
Glossit

Angular stomatit
Kalkan gogus

Radius/basparmak hipoplazisi veya
yoklugu, trifalangeal basparmak
Kasik tirnak

Splenomegali

Fanconi anemisi

Trombositopeni + otoimmuin hemolitik anemi, mikroanjiyopatik
hemolitik anemi, kemik iligi aplazisi, kemik iligi infiltrasyonu

Bebekte demir eksikligi anemisi
Hemolitik anemi, hepatit, aplastik anemi
Mikroanjiyopatik hemolitik anemi
Talasemi, Hb S, Hb C

Konjenital hemolitik anemi, talasemi major, agir demir eksikligi

Fanconi anemisi
Hb S ve Hb C

G6PD eksikligi, yenidogan doneminde galaktozemi ile hemolitik anemi
Hb S
Kronik agir anemi

Enfeksiydz mononiikleozis, eksudatif enteropati ile demir eksikligi,
bobrek yetmezligi

Osteopetrozis

Hemolitik anemi

Demir eksikligi anemisi

Vitamin B12 eksikligi, demir eksikligi
Demir eksikligi

Diamond-Blackfan anemisi

Fanconi anemisi

Eritroid aplazi, demir eksikligi

Hemolitik anemi, I6semi, lenfoma, akut enfeksiyon

Orak hiicre

Hemoglobin S

Normal eritrosit

o=

Normal hemoglobin

__ Orak hiicreler kan
akimini tikiyor

Talasemi. Alinda bombelesme, maksillada hipertrofi, iist disler-
de disa durus, burun kokiinde basiklik, goz etrafinda siskinlik.
Kafa kemiklerinde kemik iliginin genislemesi ile tabula interna
ve eksternanin incelip ayrilmasi sonucu diploe’nin genislemesi
ve diploe icinde ince kemik trabekiillerine bagli olarak “dikine
duran sa¢” (“hair on end”) goriintiisii.

Talasemi. Alinda bombelesme, maksillada hipertrofi, tist disler-
de disa durus, burun kokiinde basiklik, goz etrafinda siskinlik.
Kafa kemiklerinde kemik iliginin genislemesi ile tabula interna
ve eksternanin incelip ayrilmasi sonucu diploe’nin genislemesi
ve diploe iginde ince kemik trabekiillerine bagh olarak “dikine
duran sag” (“hair on end”) goriintiisii.



Trombositopeni

Trombositopeni
Tekin Aksu

Trombositler primer hemostazin bilesenlerinden biri
olup, sayisinda veya fonksiyonlarindaki bozukluklar ka-
namaya neden olur. Normal trombosit say1s1 150-450x10°
/L olup, <50x10°/L oldugunda kanamaya neden olabilir.
Dolasimdaki dmdirleri 9-10 giindiir.

Trombositopeni iliskili kanamalar 6zellikle deride pe-
tesi, purpura, ekimoz, mukozalarda islak purpura, burun
kanamasi, hematiiri, anormal uterin kanama, gastrointes-
tinal veya beyin kanamasi olarak goriilebilir. Trombosi-
topeni siklikla enfeksiyonlar, ilaglar, vitamin By, eksikligi
gibi nedenlerle ortaya gikabilecegi gibi, kalitsal, immiin
aracili (idiopatik, immiin yetmezlik, romatolojik), hipers-
plenizm veya kanser iliskili olabilir.

Yenidoganda trombositopeni

Zamaninda dogan saglikli yenidoganlarda %1-3 sikligin-
da, yenidogan yogun bakim servisindeki hastalarin %20
-30'unda trombositopeni goriilebilir. Genellikle sepsis,
yaygin damar i¢i pihtilasma gibi hastalik iliskili nedenler
veya intrauterin biiytime geriligi, gebelik iliskili diyabet,
hipertansiyon gibi maternal faktorler aracili olabilir.

Neonatal alloimmiin trombositopeni: Yenidoganda agir trom-
bositopeni nedenlerinden biri olup trombosit sayisiin alt
siur1 50 x 10%/L kabul edildiginde, 3000-5000 dogumda
bir goriilebilir. Anne ve bebek trombosit antijenlerindeki
uyumsuzluk nedeniyle alloimmiinizasyon sonucu ortaya

Trombositopenin sik rastlanan nedenleri

Trombosit yikiminda artma
immiin trombostopeni
idiopatik: immiin trombositopenik purpura
ikincil: Enfeksiyon ve digerleri
immiin olmayan trombositopeni

Artmis tiiketime bagli
Mikroanjiyopatik hemolitik anemi
Yaygin damar ici pthtilasma
Hemofagositik sendrom
Kasaback-Merritt sendromu (dev hemanjiyom)

Trombosit yikimina bagh
ilaglar
Enfeksiyonlar
Digerleri

Trombosit yapiminda azalma

ilaclar

Besin 6geleri eksiklikleri

Yapisal sendromlar

Kalitsal metabolik hastaliklar

Kalitsal trombosit hastaliklari

Radyasyon

Viral enfeksiyonlar

Kemik iligi infiltrasyonu

Hipersplenizm

cikar. {1k bebekte de goriilebilen bu durumun sonraki ge-
beliklerde riski artar. Trombositopeni ile birlikte kanama
sik goriiliir, 6zellikle kafa ici kanama riski de %10-20"ye
ulagabilir. Annenin trombosit sayisinin normal olmasi ve
immiin trombositopeni dykiisiiniin olmamasi taniy1 des-
tekler. Tedavisinde trombosit siispansiyonu, intravenoz
immiinglobiilin uygulanmaktadir. Annenin sonraki ge-
beliklerinde tedavi gerekebilir.

Neonatal otoimmiin trombositopeni: Immiin trombositope-
nik purpurasi (ITP) olan anneden otoantikor gecisi ile
olusur. Sistemik lupus eritematozus veya lenfoprolife-
ratif hastalig1 olan annelerin bebeklerinde de goriilebilir.
Neonatal alloimmiin trombositopeniye gore daha hafif
gidiglidir. Agir trombositopeni ve kanama riski diisiik-
tiir. Tedavisinde intravendz immdiinglobiilin, kanama du-
rumunda veya trombosit sayist <30 x10%/L ise trombosit
stispansiyonu uygulanmaktadir.

Immiin trombositopenik purpura

Saglikli bir ¢cocukta ani baglangicli trombositopeninin en
sik nedeni ITP olup, 2-5 yas arasinda sik goriiliir. Kendi-
ni siirlayan bir hastalik olup, hastalarin %80’i tanidan
sonraki ilk 12 ay iginde iyilesir. Insidans1 100 binde 7.2-
9.5dur. Trombosit antijenlerine kars1 gelisen antikorlar
ve otoreaktif T hiicre aracili trombosit yikimimnin artmasi
ve {iretiminin azalmasi nedeniyle olusur. Hastalar tipik
olarak viral enfeksiyon veya canli viral agilardan 1-3 hafta
sonra petesi, purpura, ekimoz ile bagvurur. Seyrek ola-
rak kafa i¢i kanamaya (%0.5) neden olabilir. Hastalarin
Oykiisiinde ates, kilo kaybi, kemik agrisi gibi sistemik
semptomlar; fizik muayenesinde biiyiime geriligi, deride

Periferik kan yaymasini degerlendirilerek

trombositopeni etiyolojisine yaklasim

Lokositler

Lenfoid veya myeloid  Losemi, lenfoma

blastlar

Atipik lenfositler Enfeksiyoz mononikleozis ve

diger viral enfeksiyonlar

Hipersegmente
|6kositler

Folik asit, vitamin B12 eksikligi

Eritrositler
Makrositler Folik asit, vitamin B12 eksikligi

Sistositler, parcalanmis
eritrositler

Trombotik trombositopenik
purpura
Hemolitik tGremik sendrom

Trombositler

Trombosit kiimeleri Hatali sayim

Buylik trombositler Kalitsal makrotrombositopeni
sendromlar

(6rn. Bernard-Soulier sendromu)

Kuiglk trombositler Wiscott-Aldrich sendromu

Degisik buyukliklerde  Yikimi kompanze etme ¢abasi
(6rn. idiopatik trombositopenik

purpura)



Hematoloji

Kanamali hastalarin ilk basamak degerlendirmesi

Faktor eksikligi Faktor XIlI Faktor VI Faktor XII Faktor X
Faktor XI Faktor V
Faktor IX Faktor II
Faktor VIII Fibrinojen*

Trombosit** + - - -

vWH + - + -

Vit. K eksikligi - aF - +

*Eksiklik veya disfonksiyonu; TT de uzun.
**Sayl, yap! ve islev yetersizligi.

Kan sayimi ve koagiilasyon testleri normal
bulunan kanamali hastaliklar

Hafif von Willbrand hastaligi

Hafif hemofili A veya B

Hafif faktor XI veya diger faktor eksiklikleri
Faktor Xl eksikligi

a-2 antiplazmin eksikligi

Plazminojen aktivator inhibitor-1 eksikligi
Trombosit fonksiyon bozukluklari
Kollajen doku hastaliklari

Vitamin C eksikligi

stk goriilen kalitsal kanama egilimlerinden biridir. Top-
lumda %1 dolayinda goriiliir. Ancak %10'unda kanama
dikkat ¢eken kanama vardir. Agir kanama egilimi yara-
tan tipinin sikligimnin milyonda 1-5 oldugu sanilmaktadir.

Von Willebrand faktorii: vVWF endotel hiicrelerinde ve me-
gakaryositlerde yapilir. Daha sonra hiicre i¢cinde 6nce di-
merler, daha sonra dimerlerin birlesmesiyle multimerler
olusur. Multimerik yapiin bozulmasi hemostatik fonk-
siyonun da azalmasina veya kaybina yol acar. Endotelde

Trombositlere baglanan yerler

Kollajene baglanan yerler

yapilan vWF multimerleri endotel alt1 dokuya ve kana
gegcer, ayrica endotel hiicresinde gereksinim durumunda
salgilanmak tizere depolanir. Megakaryositte yapilanlar
ise trombositlerde depolanur.

vWF yaralanan damarin endotel alti dokusundaki
kollajene ve trombositlere baglanarak, trombositlerin
damar duvarina yapismasini (adezyon) saglar. Boylece
koagiilasyon aktive olup fibrin olusmaya baslarken, yara
yerinde vWF aracilig1 ile trombosit adezyon ve agregas-
yonu olur. Bunun yani sira vVWF, FVIIl'i baglayarak onu
inaktivasyondan korur. FVIII'in plazmadaki yar1 dmrii 12
saate kadar uzar; vVWF yoksa FVIII'in yar1 6mrii iki saate
iner.

vWF'nin biiyiik multimerler dolasimda 6zgiin prote-
azlar tarafindan parcalanarak kiiciiliir. Biiyitk multimer-
lerin kolayca parcalanarak dolasimdan kaybolmas: tip
2A vWH'’ya neden olur. Diger taraftan vWF multimerle-
rini pargalayan proteazin eksikligi dolasimda biiyiik mul-
timerlerin birikmesine, bu durum da trombotik trombosi-
topenik purpuraya yol agar.

Kan grubu O olanlarda vWF diizeyi diger gruplardan
yaklasik %25 daha diisiiktiir. Gebelik, dstrojen, proges-
teron, glukokortikoidler, adrenalin veya adrenalin salmni-
mini artiran stres ve agir egzersiz, hipertiroidi, enflama-
tuar hastaliklar, vaskiilitler, diyabet, karaciger ve bobrek

Trombosit

e ~————

Endotel alti kollajen

Von Willebrand faktor



Dissemine intravaskiler koagtilasyon

Fibrinoliz. a: aktive; AT: antitrombin; CB-Fibrin: ¢arpraz bagh fibrin; F: pthtilasma faktorii; PAI-1: plazminojen aktivator inhibitor tip
1; PAI-2: plazminojen aktivator inhibitor tip 2; PCI: protein C inhibitdr (PAI-3); PN-1: proteaz neksin 1; TAFI: trombinle etkinlestiri-
lebilir (activatable) fibrinolitik inhibitér; TAFIa: Aktive TAFI; tPA: tissue (doku)-tipi plazminojen aktivator; uPA: urokinaz-tip plaz-
minojen aktivator; a2-AP: a2-antiplazmin; a2-AT: a2-antitripsin; a2-MG: a2-makroglobiilin. Diiz ¢izgi: aktivasyon; aralikli cizgi:

inhibisyon; noktali ¢izgi: fibrinolize direngli duruma gelme.

Solda: Petesi ve purpuralar. Ortada: Birlikte kanama ve tromboz bulgulari. Sagda: Ayakta purpura fulminans.

Trombotik mikroanjiopatiler: Mikrodolasimda degisik ne-
denlerle olusan trombiisler nedeniyle gelisen hemolitik
anemi, trombositopeni ve degisik organ iskemi bulgula-
riyla giden komplike bir hastalik grubudur. Koagiilasyon
sistemi saglamdir. Bu dzelligi, DiK’den ayirt edilmesinde
onemlidir. Trombotik mikroanjiyopatilerin en énemli ne-
denleri trombotik trombositopenik purpura ve hemolitik
turemik sendromdur.

Trombotik trombositopenik purpura (TTP): Onceleri hemo-
litik anemi, trombositopeni, bobrek yetersizligi, dalgala-
nan norolojik bulgular ve atesten olusan besleme ile ta-
nimlamrdi. Hemolitik iremik sendrom (HUS) ise uzun
yillar genellikle ¢cocuklarda goriilen, bobrekte yerlesim
gosteren TTP olarak yorumlanirdi. TTP’de bobrek lez-
yonlarmin hafif olmas1 ve eriskinlerde ortaya ¢ikmasi,
HUSde ise norolojik bulgularin olmamasi ve daha gok
cocuklarda goriilmesi ayirt edici 6zellik olarak kabul
edilmisti. Ancak daha sonra yagin TTP/HUS ayiriminda
onemi olmadigy, her iki grubun da ailevi/konjenital sekil-
lerinin oldugu, HUS'iin aslinda tiim sistemleri tutabilen
bir hastalik oldugu anlasilda.

Karacigerde ve endotel hiicrelerinde sentezlenen
ADAMTSI13 (a disintegrin and metalloproteinase with
thrombospondin type 1 motif, member 13) enzimi, en-
dotel hiicrelerinden salinan vWFYyi parcalayarak asiri
pthtilasmay1 6nler. ADAMTS13 enzimi yeterli degilse
asir1 yapilan vWEF, Faktor VIII uyarilir. Boylece baslayan
pihtilasma yolagi damar duvarinda trombositlerin pihti
olusturmasina neden olur.

TTP, ADAMTSI13 eksikligine baglidir. ADAMTS13
eksikligi kalitsal (otozomal resesif ADAMTS13 mutas-
yonlar1) veya edinsel (anti-ADAMTS13 otoantikorlar1
veya ADAMTS13 yetersizligi) ile gelisebilir

TTP ve-HUS'ii hastalarda trombositopeni ve mikro-
anjiopatik hemolitik anemi goriilmesine karsin koagii-
lasyon faktorlerinde herhangi bir azalma yoktur; PT ve
aPTT'de uzama goriilmez.

Primer fibrinolizis: Tromboz olmaksizin artmis plasmi-
nojen nedeniyle gelisir. Daha c¢ok genitoiiriner sistem
kanserlerinde ve trombolitik ilaglarin infiizyonu sonucu
ortaya cikar. Bu hastalarda genelde trombositopeni yok-
tur (kemoterapi alanlar disinda) ve D-dimer diizeyi de
normaldir.



GOgus Hastaliklari

FEF25-75: FVC manevrasinin %25 ile %751 arasindaki ala-
n1 (FVC'nin orta boliimii) temsil eder ve ¢cabadan bagim-
sizdir. Kiiciik hava yollarint FEVI'den daha iyi yansitan
bir degisken oldugu kabul edilir. Obstriiktif hastaliklarin
erken doneminde, FEV1 ve FVC normalken FEF25-75te
diisme saptanabilir. Ancak, normal araliginin genis olma-
s1, tekrar edilebilirliginin diisiik olmasi gibi dezavantajla-
r1 vardir.

PEF: Zorlu vital kapasite manevrasinin ilk kisminda 6l-
ciilen en fazla nefes verme akimi hizidir; L/saniye olarak
ifade edilir. Cabaya, is birligine ve akciger hacimlerine
baglidir. Trakea, biiyiik hava yollar: ve nefes vermede kas
giicii ile ilgili bir degiskendir. Ancak degiskenligi %30
gibi yiiksek degerlerde oldugu icin hava yolu obstriiksi-
yonunu gostermede ¢ok duyarli degildir.

Akciger fonksiyon testlerinin normal degerleri

FVC >%80
FEV1 >%80
FEV1/FVC >%80
FEF22-75 >%70
TLC %80-120

Akciger hastaliklarinda solunum fonksiyon testleri

FVC N/| [ |
FVC1 ! N/, v
FEV1/FVC I N )
FEF25-75 | N/ /1 y
TLC N/ I )
RV ! !l !

N: normal; |: azalmis; 1: artmis; /: veya.

%

Alam (dikey) ve hacim (yatay) egrileri. Solda saga; iistte normal,
restriktif, obstriiktif hastalik; altta iist solunum yolu obstriiksiyo-
nu, degisken ekstratorasik obstriiksiyon, degisken intratorasik
obstriiksiyon.

Toraks i¢i obstriiksiyon varliginda akim-hacim egrisinde
uistte kalan kesim i¢biikey bir sekil alir ve obstriiksiyonun
derecesi arttikca icbiikey goriiniim belirginlesir. Restrik-
tif hastaliklarda ise VC azalacag: igin egri alani daralir.
VCdeki azalmayla dogru orantili olarak akim hizi da
azalir; normal akim-hacim egrisinin kii¢tiltiilmiis sekline
benzetilebilir. Akciger hastaliklart disinda solunum yol-
larina basi da degerlendirilebilir. Adenoid hipertrofisi,
vokal kord obstriiksiyonu ve laringomalazi gibi toraks
dis1 obstriiksiyon varliginda akim-hacim egrisinde nefes
alma evresinde kiintlesme ve diizlesme izlenir. Trakeal
darlik ve damarsal halka gibi hem toraks ici hem de to-
raks dis1 obstriiksiyon bulgular1 goriiliir.

Langan RC, Goodbred AJ. Office spirometry: Indications and in-
terpretation. Am Fam Physician 101: 362-368, 2020.

Tekin MN, Cobanoglu N. Spirometrik 6l¢iim ve degerlendirme-
ler. icinde: Yal¢m EG, Cobanoglu N, Ozcelik U (ed). Cocuk-
larda Solunum Fonksiyon Testleri. Ankara: Giines Tip Kita-
bevleri, 2021.

Yurdakok M, Yigit S, Celik HY. Yenidogan Bakiminda Hacettepe
Uygulamalar1 (3. Bask1). Ek 4: Pulmoner Grafikler. Ankara:
Giines T1p Kitabevleri, 2019.

Konjenital akciger

malformasyonlari
Murat Yurdakok

Bronsial atrezi

Brons liimeninin, akciger icerisinde kor bir kese seklinde
sonlanmasidir. En sik sol iist lob apikoposterior segment
brongunda goriiliir. Dogumda atretik brons fetal mukoid
siviyla doludur. Mukoid tikag rontgende oval veya yu-
varlak kistik goriintii olusturur. Segment kollateral ven-
tilasyonla havalandigindan amfizemat6z gortiniimdedir.
Enfeksiyon gelisirse rezeksiyon onerilir.

Bronsgial stenoz

Obstriiksiyonun distalindeki parankim amfizamatdzdiir
ve sik tekrarlayan enfeksiyonlar gelisir. Ayirici tanida
travmaya ikincil kismi brons yirtilmalarindan sonra ge-
lisebilen brons stenozu diistintilmelidir. Bronkoplasti ile
darligin agilmasi gerekir. Tekrarlayan akciger enfeksiyon-
lar1 ve bronsektazi varliginda rezeksiyon yapilir.

Trakeobronkomegali

Trakea ve ana bronslarin asir1 genislemesidir. Cogunluk-
la erigskin doneme kadar asemptomatik kalir. Sekresyon
temizligindeki zorluk nedeniyle, sik akciger enfeksiyon-
lary, fibrozis ve bronsektazi goriiliir. Yaygimligi nedeniyle
cerrahi girisim genellikle yararli olmaz. Bronsial stentler
yararli olabilir. Ehlers-Danlos sendromu, Marfan send-
romu ve kutis laksa gibi durumlarda da sekonder trake-
obronkial genisleme olabileceginden ayiric1 tanida diisii-
nilmelidir.



Sik tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlari

Sik tekrarlayan solunum yolu

enfeksiyonlari
Murat Yurdakék

Fetal hayatta anneden gecen antikor nedeniyle ilk alt1
ayda seyrekse de ¢ocuklarda tekrarlayan solunum yolu
enfeksiyonlar1 siktir. Bir yasindan kiigiik ¢ocuklarin %10-
15’inde tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlar1 goriiliir;
1-6 yaslarinda bu oran %5’e iner. Ancak olaym nedeni
konjenital anomalilerden primer immiin yetmezliklere
kadar degisen dnemli hastaliklar olabilir.

Ates (rektal 38 °C) ile solunum yolu enfeksiyon bul-
gularindan (burun akintisi, bogaz agrisi, oksiiriik, hisilts,
kulak agris1) en az birinin, en az iki ii¢ giin devam etmesi
olarak tanimlandiginda, okul 6ncesi ¢ocuklarin yilda 7-10
kez hastalandiklar1 bildirilmistir. Enfeksiyonlarin tekrar-
lamasi (rekiirren) en az iki hafta ara ile olmas1 ve bunlar
arasinda semptomlarin olmamasi seklinde kabul edilir.
Ancak bu tiim diinyada kabul edilmis bir tanimlama de-
gildir.

Solunum yolu enfeksiyonlarini ¢ogu kez viruslar
(RSV, rinovirus ve influenza viruslari gibi) tetikler. Ancak
viruslar bakteriyel enfeksiyonlarin gelismesini kolaylasti-
rir. Semptomlari on giin veya daha uzun siiren hastalarin
% 60'inda bakteriyel enfeksiyonlar goriiliir. Bunlar ara-
sinda en sik goriilenler Streptococcus pneumoniae, Mycop-
lasma pneumoniae, Haemophilus influenzae ve Streptococcus
pyogenes tiirleridir.

Tekrarlayan akciger enfeksiyonlar1 bronsektazinin en
Onemli nedenidir. Bu ¢ocuklarda sik antibiyotik kullanil-
masi antibiyotik direncinin ortaya ¢ikmasinin yani sira
bagirsak bakteri florasin1 bozmakta uzun dénemde kolon
kanseri riskini artirmaktadir. Losemiye egilim yarattig1
da bildirilmistir.

Tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonu tanimi

1-3 yas Yilda =6*
3-6 yas Yilda =5*
6-12 yas Yilda >3*

Etkilenen yere gore

Enfeksiyoz rinit Yilda >5
Farenji/tonsilit Yilda >3
Sintzit Yilda >4

Akut otit media 6 ayda >3, yilda >4

Agir pnomoni Yilda >2

*2'si hafif pndmoni olabilir.

Hafif pnémoni: Viicut 1sist < 38.5 °C, solunum sayisi <50/dk.

Agir pnémoni: Viicut 1sisi > 38.5 °C, solunum sayisi >50/dk, burun
kanatlari solunuma katiliyor, siyanoz, tasikardi var.

Bir yasindan kicuklerde gecerli degildir.

Sik tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlari icin risk

faktorleri

Genel risk faktorleri
- Kuguk yas
- Erkek cinsiyet
- Disuk dogum agirligi veya erken dogum
- Kalabalik ortam (ev, bakim evi, okul)
« Okul cagindaki kardesler
« Kreste bakim
+ Anne siti ile beslenmeme
- Ailede atopi, alerji oykusu
- Hava kirliligi ve ikinci-el sigara dumani
« Evde hayvan besleme (6zellikle kedi, kopek)
- Kisaylar
« Yetersiz beslenme
+ Duslk sosyoekonomik diizey
» Yetersiz asilanma
« Emzik kullanimi
« Yulzlstiu biberonla beslenme
Anatomik nedenler
- Hava yollarinda yabanci cisim
« Solunum yollarinin konjenital anomalileri (6rn. bronsial
hipoplazi, bronsial stenoz, bronsiomalazi
- Nazal polipler, nazal septum deviyasyonu
« Kraniofasial anomaliler
- Gastroosefageal reflu
Fonksiyonel nedenler
. Ostaki tiip disfonksiyonu
« Astim, alerji
- Kistik fibrozis
- Gastroosefageal refll
« Primer siliyer diskinezi
«+ Alfa-1 antitripsin eksikligi
» Yutmayi bozan norolojik hastaliklar (aspirasyon riski)
- Konjenital kalp hastaliklari
Sekonder immiin yetmezlikler
« HIV, Epstein-Barre virus, sitomegalovirus enfeksiyonu
- llaglar: kortikosteroidler, kemoterapi
+ Losemi, lenfoma
« Asplenia: kalitsal sferositoz, orak hiicreli anemi,
splenektomi
« Yetersiz beslenme
Primer immiin yetmezlikler

Cardesa-Salzmann TM, Simon A, Graf N. Antibiotics in early
life and childhood pre-B-ALL. Reasons to analyze a possible
new piece in the puzzle. Discov Onc 13: 5, 2022.

Chiappini E, Santamaria F, Marseglia GL, et al. Prevention of re-
current respiratory infections: Inter-society Consensus. Ital J
Pediatr 47: 211, 2021.

de Benedictis FM, Bush A. Recurrent lower respiratory tract in-
fections in children. BM]J 362: k2698, 2018.

McDowell R, Perrott S, Murchie P, Cardwell C, Hughes C, Sa-
muel L. Oral antibiotic use and early-onset colorectal cancer:
findings from a case-control study using a national clinical
database. Br ] Cancer 126: 957-967, 2022.

Schaad UB, Esposito S, Razi CH. Diagnosis and management of
recurrent respiratory tract infections in children: a practical
guide. Arc Pediatr Infect Dis 4: 31039, 2016.

Toivonen L, Karppinen S, Schuez-Havupalo L, et al. Burden of
recurrent respiratory tract infections in children: a prospecti-
ve cohort study. Pediatr Infect Dis ] 35: 362, 2016.



GOgus Hastaliklari

Solda: Sol hemitoraksta “hilal” (meniskiis) isareti. Ortada: Solda ileri derecede; Sagda: Sagda ileri derecede plevral efiizyon.

Cocukta (solda), bebekte (ortada) torasentez yerleri; ultrasonografi kilavuzlugun girisim (sagda).

i Plevra
'( Akciger
ry Yerel
anestetik
A
b

—— Norovaskiiler paket
(sinir, arter, ven)

Torasentez uygulanirken ignenin ucu ile kosta hissedilir (1),
sonra onun {izerinden igeri sokulur (2).

Goriintiileme

Akciger grafilerinde ilk bulgu kostofrenik ac¢inin kiintles-
mesidir. Daha iyi goriintiileme i¢in yan ve dekiibitus po-
zisyonda ¢ekilebilir. S1ivi daha fazlaysa “hilal” (meniskiis)
isareti seklinde goriiliir. {leri olgularda sivi toplanmast
cok daha fazladir. Gerekirse ultrasonografi ve gogiis BT
ile tan1 desteklenir.

Torasentez

Plevral efiizyon tanis1 konduktan sonra nedenin arasti-
rilmasi gerekir. Kalp yetmezligine bagli simetrik plevral
eftizyon olanlarda gogiis agris1 ve ates yoksa uygun te-

)

daviye baslandiktan sonra ii¢ giinden fazla devam edene
kadar torasentez yapilmayabilir.

Girisim biiyiik ¢ocuklarda ve erigskinlerde midaksiller
hatta besinci, altinc1 veya yedinci interkostal araliktan,
kiigiiklerde dordiincii interkostal araliktan; pnémoto-
raksta midklavikiiler hatta ikinci interkostal araliktan ya-
pilir. Torasentezin ultrasonografi kilavuzlugunda yapil-
mas1 daha uygundur; bu yolla hem daha hizh yapilabilir,
hem de komplikasyonlar1 daha az olur.

Kanamaya egilimli olanlarda ve mekanik ventilatore
bagli olanlarda dikkatli olunmalidir.

Girisim sirasinda kostalarin hemen altindan gegen
damar sinir paketine zarar vermemek icin igne alttaki
kostanin {izerinden plevra araligina sokulmalidur.

Alman Ornekler Gram, asit-fast basil ve mantar
(KOH) boyamast ile incelenmeli; aerobik ve anaerobik
bakteri, mikobakteri ve mantar kiltirleri alinmalidir.
Tiiberkiiloz ploritte plevra sivisida adenozin deaminaz
ve interferon-y diizeyleri yiiksektir. Lenfosit/notrofil ora-
nimin >0.75 olmasi da destekler. Neoplastik hiicreler yo-
niinden sitolojik inceleme yapilabilirse de negatif sonug
malignansi olmadigini ayirt ettirmez.

Tedavi

Antibiyotik tedavisinde bazi antibiyotiklerin (6rn. pe-
nisilinler, sefalosporinler, aztreonam, klindamisin, sip-
rofloksasin) plevral diizeye gecisleri digerlerinden (6rn.
aminoglikozitler) daha iyi oldugu g6z 6niinde bulundu-
rulmalidir. Bir¢ok merkezde antibiyotik tedavisine hasta



Kardiyoloji

Siyanotik dogustan
kalp hastaliklar:

Musa Oztiirk, H. Hakan Aykan

Dogustan kalp hastaliklar1 kalbin ve biiyitk damarlarin
gelisimsel anomalisidir. Y{iz bin canlt dogumda 5-8 bir
goriiliir. Dogustan kalp hastaliklar1 ¢ok gesitli yontem-
lerle smiflandirilmasma ragmen temel olarak siyanoz
varligi ve pulmoner kan akimina gore degerlendirilir.
Siyanoz kapillar damar yatagindaki rediikte hemoglobin
miktarinin 5 gr/dl'nin iistiinde olmasiyla deride ve mu-
kozalarda ortaya ¢ikan mavimsi renk degisikligi olarak
tanimlanabilir. Siyanoz kardiyak nedenli olabilecegi gibi
kardiyovaskiiler sistem dis1 nedenli de olabilir.

Sik goriilen dogustan siyanotik kalp hastaliklar1 pul-
moner akima gore iki grupta incelenebilir. Fallot tetralo-
jisi gibi azalmis pulmoner kan akimi olan hastaliklarda
siyanoz, “spell” (hipoksik spel: siyanotik kalp hastalig1
nedeniyle azalmis pulmoner kan akimi olan ¢ocuklarda
ozellikle sabahlar1 goriilen, hiperpne, huzursuzluk, ileri
derecede siyanoz ve bazen biling kaybir ile birlikte goriilen
ataklar) ve ¢dmelme ataklar1 goriiliirken konjestif kalp
yetmezIligi ve sik akciger enfeksiyonu beklenen bulgular-
dan degildir. Artmig pulmoner kan akimi olan hastalik-
larda ise siyanoz ve konjestif kalp yetmezligi bulgular1 6n
planda olur.

Farkli bir smiflandirmaya gore siyanotik dogustan
kalp hastaliklari; sag kalbin obstriiktif lezyonlar1 (pulmo-

Pulmoner kan akimina gore hastaliklarin
siniflandirilmasi

Fallot tetralojisi
Pulmoner atrezi
TrikUspit atrezi

(+ restriktif VSD)
Ciddi pulmoner darhgin

eslik ettigi cift cikimli

sag ventrikul
Trunkus arteriosus

(+ pulmoner darlik)
Tek ventrikul

(+ pulmoner darlik)

Total anormal pulmoner
venoz donls
Trunkus arteriosus
(- pulmoner darlik)
TrikUispit atrezi (+ genis VSD)
Taussing-Bing anomalisi
(cift cikimli sag ventrikdl +
subpulmonik VSD)
Tek ventrikl
(- pulmoner darlik)

ner atrezi, trikiispit atrezi, Fallot tetralojisi, kritik pulmo-
ner darlik), sol kalbin obstriiktif lezyonlar1 (hipoplastik
sol kalp sendromu, kesintili arkus aorta, kritik aort darli-
81) ve karigim lezyonlar: (biiyiik arterlerin transpozisyo-
nu, total anormal pulmoner vendz doniis, trunkus arteri-
ozus) olarak ti¢ grupta da incelenebilir.

Oykii ve fizik muayene

Siyanotik dogustan kalp hataliklar1 tanisi prenatal do-
nemde veya dogum sonrasi erken dénemde gozden ka-
cabilir, bu nedenle izleyen hekimlerin hayatin ilk hafta-
sinda goriilebilecek uyarict bulgular konusunda dikkatli
olmasi gerekir. Oykii siyanotik dogustan kalp hastalikla-
rin1, pulmoner hastalik, sepsis veya metabolik hastalik-

U

Siyanoz
I
[ N ]
) = )
Arteriyal kanin desature olmasi ‘ L_l 0;'nin ki’}_ﬁﬂﬂ&;“;ﬁ:":ﬂﬁi artis/Hb
1 - L | |
e = w . i) . e r W .
Periferik vasokonstriksiyon
Azalmis oksijenasyon Sagdan-Sola Sant Varlig Dolagimsal Sok
J\ 8 . Methemoglobinemi
= )

r R -

Pulmoner hastalik
8 Santral sinir sistemi depresyonu
l..

| Pulmoner A-V fistdil

L
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Kardiyoloji

Sol ventrikiil hipertroisinde yuvarlak sol ventrikiil ve dilate aortanin neden oldugu, cizgi film karakteri “Shmoo” gortintimii.

Total anormal pulmoner vendz doniiste “Kardan Adam” goriintimii.

Trunkus arteriyozusta “Oturan Ordek” goriiniimii.

Biiyiik arterlerin transpozisyonunda “Yumurta Kalp” goriiniimii.



Aritmiler

Aritmiler
Ali Ding Bozat, ilker Ertugrul

Aritmiler genel olarak kalp hizina gore bradiaritmiler
ve tasiartmiler olarak gruplandirilir. Burada ¢ocuklarda
daha sik goriilen bradiaritmilerden siniis bradikardisi,
hasta siniis sendromu, atriyoventrikiiler blok; tasiaritmi-
lerden siniis tasikardisi, ektopik atriyal tasikardi, multi-
fokal atriyal tasikardi, atriyal flutter, atriyal fibrilasyon,
supraventrikiiler tasikardi, erken ventrikiiler atim, vent-
rikiiler tasikardi, ventrikiiler fibrilasyon incelenecektir.

Siniis bradikardisi

Biitiin siniis ritimlerinde her QRS 0Oncesi aralik normal
olmak kaydiyla bir P dalgas1 olur. Bu sart1 saglayan ve
kalp hizi yasa uygun degerin altinda olan ritimlere siniis
bradikardisi denir. Normal olabilmekle birlikte hipotiro-
idizm, hipotermi, hipoksi gibi durumlarda izlenir. Altta
yatan hastalik tedavi edilmelidir.

Hasta siniis sendromu

Siniis nodunun normalden yavas ve diizensiz ¢alismasi
zaman zaman duraklamasi nedeniyle olusur. Duraklama
araliklar1 uzun oldugunda hemodinamide bozulmaya
yol agabilir. Bas donmesi, senkop gibi bulgular1 goriile-
bilir. Idiopatik, konjenital kalp hastaliklari, kalp cerrahisi
girisimlerine bagh goriilebilir. Diizensiz ritim ve ritim
duraklamas: goriilebilir. Atrial aritmiler atrial flutter ve
fibrilasyona yatkinlik yaratir. Akut tedavide atropin kul-
lanilmakla birlikte hastalar kalp pili takilmaya adaydir.

Atriyoventrikiiler (AV) blok

Birinci derece atriyoventrikiiler blok: PR araliginin yasa gore
normal degerlerin iistiinde olasidir. Genellikle saglikli ¢o-
cuklarda goriilmekle birlikte konjenital kalp hastaliklari,
enfeksiyon, sistemik hastaliklar, ilaglar veya kalp cerrahi-
si girisimlerine bagh olabilir. Siklikla tedavi gerektirmez.

Ikinci derece atriyoventrikiiler blok: Her P dalgas1 Bir QRS
dalgasi tarafindan izlenmez. Mobitz Tip 1'de PR mesafe-
si gittikge uzar ve sonunda bir P dalgas: sonrasinda QRS
goriilmez. Mobitz Tip 2'de ise P sonrast QRS ya vardir
ya yoktur, giderek PR uzamasi goriilmez. 2-1 (veya daha
yliksek) AV blokta ise her 2 veya daha fazla P dalgas1 son-
rasinda QRS dalgasi goriilmez. Tkinci derece AV blok ne-
denleri, birinci derece AV blok ile benzerdir ve tedavide
altta yatan neden dtizeltilmelidir.

Ugiincii derece (tam) atriyoventrikiiler blok: P ve QRS dalga-
lar1 kendi icinde diizenli olmakla birlikte bu dalgalarin
birbirleriyle bir iliskisi yoktur. Konjenital kalp hastalikla-
11, idiopatik, neonatal lupusa veya kalp cerrahisi girisim-
lerine bagli olabilir. Zehirlenmeler sirasinda gozlenebilir.
Intrauterin hidrops fetalis, gocukluk doneminde konjestif
kalp yetmezligi, senkop ve ani kardiyak oliim gorilebilir.
Altta yatan hastalik tedavi edilebiliyorsa edilmeli, ciddi
hastalarda kalic1 kalp pili kullanilmalidir.

Sintis bradikardisi

Birinci derece atriyoventrikiiler blok

Mobitz Tip 1 atriyoventrikiiler blok

88 884 : -8 854 8 . 1 T t
Mobitz Tip 2 atriyoventrikiiler blok

2-1 atriyoventrikiiler blok

Uciincii derece (tam) atriyoventrikiiler blok

Cocuklarda kalici kalp pili endikasyonlari

+ Semptomatik bradikardi, ventrikil disfonksiyonu veya dustik
kalp debisi ile iliskili ikinci veya ticlincli derece AV blok

- Sinus nod disfonksiyonu varliginda yasa gore bradikardi
iliskili semptomlarin olmasi

- Kalp ameliyati sonrasi 7 giinden uzun stiren veya diizelmesi
beklenmeyen ikinci veya tictincti derece AV blok

- Konjenital ti¢lincli derece AV blok varliginda genis QRS'li
kacis ritmi, kompleks ventrikuler ektopi veya ventrikuler
disfonksiyon

- Konjenital ti¢lincii derece AV blok varliginda bebeklerde
ventrikil hizinin dakikada 55'in altinda veya konjenital kalp
hastaligi varsa ventrikil hizinin dakikada 75'in altinda olmasi



Gastroenteroloji

Patogenez

Klasik olarak osmotik ve sekretuvar olarak ayrilmakla
birlikte tiim hastalar bu siniflamaya uymaz. Osmotik is-
hal bagirsak liimeninde absorbe olmayan (genellikle kar-
bonhidratlar) soliit ve besin 6gelerinin olusturdugu os-
motik gli¢ nedeniyle bagirsak liimenine siv1 ¢ekilmesine
dayanir. Osmotik fark artmistir (>100 mOsm) ve 24 saat
oral alim kesildiginde ishal miktar1 belirgin olarak azalir.
Sekretuvar ishal ise bagirsak liimenine aktif iyon sekres-
yonuna bagli ishali tanimlar ve osmotik fark <50 mOsm/
L’dir. Ancak bu iki terim tiim ishal hastalarini agiklamaz
ve ¢cogu hastada her iki mekanizma da rol oynar (osmotik
fark 50-100 mOsm).

Osmotik fark* <50 mOsm/kg >100 mOsm/kg
Cl- > 40 mEqg/L <35 mEq/L
Na+ >70 mEq/L <70 mEqg/L

*Osmotik fark = [290 - 2 X (mMol/L olarak diski Na* + K*)]

Klinik olarak degerlendirirken ishalin olus mekaniz-
malari su sekilde simniflandirilabilir: sindirim yetersizlik-
leri (laktaz, lipaz eksiklikler gibi), absorpsiyon bozukluk-
lar1 (glukoz-galaktoz malabsorpsiyonu gibi), enterositten
transport bozuklugu (abetalipoproteinemi, intestinal
lenfanjiektazi gibi), total absorpsiyon yiizeyinin azalmasi
(¢olyak hastaligi, kisa bagirsak, enterokolnik fistiil gibi),
bagirsak mukoza temas siiresinin uzamasi (hizli transit,
fistiiller gibi), enflamasyon (enflamatuar bagirsak hasta-
liklar1), diger nedenler.

Etiyoloji

Etiyolojik nedenlerin siklig1 gelismis ve gelismekte olan
iilkelerde farkli sikliklarda goriiliir. En sik etiyolojik ne-
denler enfeksiyonlar olmakla beraber postenterit sendro-
mu, bagirsak yetersizligi, ¢dlyak hastaligi, besin alerjisi,
enflamatuvar bagirsak hastaligi, pankreatik yetersizlik,
kolestaz-yetersiz safra asitleri, kistik fibrozis, laktoz into-
leransi, intestinal lenfanjiyektazi, motilite bozukluklari,
kisa bagirsak sendromu, konjenital ishal bozukluklars,
yapisal enterosit kusurlari, enzimatik veya transport ma-
labsorpsiyon sendromlari, asirt meyve suyu-sivi alimi ve
fonksiyonel ishal gibi ¢ok sayida neden vardir.

Tan:

Baslangig yas1 (yenidogan, bebek, cocuk), baslangi¢ sekli,
aile Oykiisii, beslenme Oykiistii, diskida kan-mukus veya
yag bulunmasi, eslik eden belirtiler (ates, kusma, artralji,
gibi), sik enfeksiyon Oykiisii, su kaynaklari, gezi dykiisii,
ila¢ kullanimi, ameliyat-kemoterapi, diski kagirma, gece
tuvalete gitme, sekonder kazang dykiisii sorgulanmalidir.
Antropometrik 6l¢iimler dikkat alinarak tam fizik mua-
yene yapilmalidir.

Aciklanamayan ates, dehidratasyon, direngli kusma,
biiyiime-gelisme geriligi, gecikmis puberte, agizda tilser/
aft, dokiintii, piyoderma gangrenozum, dermatitis herpe-
tiformis, pigmentasyon, fistil, fissiir, artrit/artralji, 5dem,
mikrobesin eksikligi, ddem, karin distansiyonu ve orga-
nomegali tehlike isaretleridir.

Konjenital ishal (ilk ayda baslayan) nedenleri

Besin ve elektrolitlerin sindirim, emilim ve transport bozukluklari

Konjenital CI- kaybettiren  Sekretuar
ishal
Konjenital Na* kaybettiren  Sekretuar

ishal

Primer safra asit Sekretuar
malabsorpsiyonu

Konjenital laktaz eksikligi ~ Osmotik

Konjenital sukraz- Osmotik
isomaltaz eksikligi

Konjenital maktaz- Osmotik
glukoamilaz eksikligi

Glukoz-galaktoz Osmotik
malabsorpsiyonu

Fruktoz malabsorpsiyonu ~ Osmotik

Fanconi-Bickel sendromu  Osmotik

Akrodermatitis Osmotik
enteropatika

Lizintirik protein Osmotik
intoleransi

Kistik fibrozis Osmotik

Enterokinaz eksikligi Osmotik

Tripsinojen eksikligi Osmotik

Pankreatik lipaz eksikligi Osmotik

Scwachman-Diamond Osmotik
sendromu

Pearson sendromu Osmotik

Abetalipoproteinemi Osmotik

Hipobetalipoproteinemi Osmotik

Silomikron retansiyon Osmotik
hastaligi

Konjenital intestinal Osmotik
lenfanjiektazi

Konjenital kisa bagirsak Coklu

Enterosit farklilasma bozukluklari

Mikrovillis hastahg Coklu

Konjenital tufting Sekretuar
enteropati

Triko-entero-hepatik Sekretuar
sendrom

Endokrin hticre farklilasma bozukluklari

No6rogenin-3 eksikligi Osmotik

Prohormon konvetaz Osmotik
1/3 eksikligi

Intestinal immiin yanit disregiilasyonu

IPEX, IPPEX-bensri Coklu
hastaliklar

Besin alerjisi Enflatuar

Otoenflamatuar Enflatuar

Primer immin Coklu
yetmezlikler

Sulu
Sulu
Yagl/Sulu

Sulu
Sulu/Yagh

Sulu
Sulu

Sulu
Sulu
Sulu

Sulu

Yagl/Sulu
Yagl/Sulu
Yagl/Sulu
Yagli/Sulu
Yagli/Sulu

Yagli/Sulu
Yagli/Sulu
Yagl/Sulu
Yagl/Sulu

Yagl/Sulu

Sulu

Sulu
Sulu

Sulu

Sulu
Sulu

Sulu/Kanli/
Mukuslu
Kanli/Mukuslu
Kanli/Mukuslu
Sulu/Kanli/
Mukuslu



Trakeo-0sefageal Fistul !
L
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Trakeo-Osefageal fistiil siniflamasi: Tip A: dsefageal atrezi; Tip B: proksimal trakeodsefageal fistiil; Tip C: sefageal atrezi ve distal
trakeoosefageal fistiil; Tip D: proksimal ve distal trakeoosefageal fistiil, Tip E: H seklinde trakeo-0sefageal fistiil.

Solda: Osefageal atrezide posta ilerlemeyen gastrik tiipiin ucu
(ok); trakeodsefageal fistiile olmadigindan mide ve bagirsaklar-
da hava yok. Sagda: VACTERL birlikteligi olan bir hastada 6se-
fageal atrezi (siyah ok), trakeodsefageal fistiile bagli midede ve
bagirsaklarda hava, vertebrada segmentasyon anomalisi (beyaz
ok) ve sol st ekstremite anomalisi.

fistiil yoluyla aspire edilmesi ise aspirasyon pnémonisi-
ne neden olabilmektedir. Ozellikle H tip ve genis fistiil-
ler dogum sonrasi erken dénemde beslenirken 6ksiiriik,
bogulma ve siyanoz bulgularla ve/veya tekrarlayan pno-
moni ile ortaya cikarken, kiigiik fistiiller seyrek de olsa,
ilk olarak eriskin donemde semptomatik duruma gelebil-
mektedir.

Solda: Osefageal atrezide kateter ilerleyemedigi igin kivrilmis
(ok); distal trakeoosefageal fistiile bagli mide ve bagirsaklarda
hava. Sagda: Gastrik tiiple kontrast madde distal 6sefagus posu-
na verildiginde Osefageal atrezi (ok) ve distal trakeodsefageal
fistiile bagl mide ve bagirsaklarda hava.

Tam

Dogumdan sonra beslenirken morarma ile getirilen be-
beklerde nazogastrik tiipiin mideye ulastirilamamasi du-
rumunda OA’dan siiphelenilmelidir. Tanida siiphe ya da
proksimal yerlesimli TOF varliginda, az miktarda suda
¢Oziinebilen radyokontrast madde (1-2 ml) &sefageal
posa verilerek, OA ile birlikte TOF varlig1 gosterilebilir.

Solda: Kontrast madde verilerek gekilen grafide proksimal ve distal veya H seklinde trakeodsefageal fistiile bagl hava yolar1 ve
midede kontrast madde (oklar). Sagda: H tipi trakeodsefageal fistiil (ok).
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Anorektal malformasyonlar

Pinar Simsek Onat

Anorekral malformasyonlar (ARM), embriyonik dénem-
de arka bagirsagin iirogenital sistemden anormal sekilde
ayrilmasindan kaynaklanan aniis, distal rektum ve tiro-
genital sistemi igeren genis bir dogustan anormallik yel-
pazesidir. Siklig1 yaklasik 5.000 canli dogumda bir olup,
erkeklerde siklig1 daha fazladir.

Anorektal malformasyonlar, Krickenbeck sinifla-
masina gore siniflandirilir. Hastalarin {icte birinde izole
anorektal malformasyon gortiliirken, tigte ikisinde diger
dogustan anomaliler, 6zellikle VACTERL asosiyasyonu
(bulgular birlikteligi) eslik eder: V (vertebral anomaliler),
A (anorektal malformasyonlar), C (kardiyovaskiiler ano-
maliler), T (trakeo-6sefageal fistiil), E (6sefagus atrezisi),
R (renal/bobrek ve/veya radial anomaliler), L (limb/eks-
tremite anomalileri). Bu bulgulardan en az {i¢iiniin birlik-
te olmastyla tan1 konur.

Anorektal malformasyonlar genellikle prenatal ult-
rasonografi ile taninamaz; ancak eslik eden diger sistem
anomalileri varsa, ARM agisindan daha dikkatli incele-
mek gerekir. Yenidogan doneminde dikkatli bir perineal
muayene yapilmali ve tam dogru anatomik kusuru anla-
yabilmek icin cerrahi girisim ilk 24 saat icinde yapilma-
malidur.

Rektal atrezi, tim ARM’larin %0.3-1.2’sini olusturur.
Normal bir anal kanal olmasina ragmen dentat hattin bir-
ka¢ cm proksimalinden itibaren atrezi vardir. Genellikle
rektum ile vajina veya iiretra arasinda fistiil yoktur. Me-
konyum perianal deride goriilityorsa rektoperineal fistiil,
idrarda goriiliiyorsa rektoiiretral fistiil vardir. Anal atrezi
(veya imperfore aniis) membrandz bir yapidan aniisiin
yokluguna kadar genis bir yelpazeyi temsil eder. Fizik
muayenede aniis goriilmez veya ¢ok ince bir aciklik ola-
rak, olmasi gereken yerden farkli bir yerde olabilir.

Rektal atrezi degerlendirmesi icin rektal tusede par-
magy, rektal tiip veya bir termometrenin aniisten nazikce
itildiginde 2 cm’den daha fazla ilerletilemedigi goriiliir.
Antisten verilen kontrast maddenin ilerlemedigi goste-

Anorektal malformasyonlarin Krickenbeck siniflamasi

Major klinik grup Seyrek gorilen varyantlar
Perineal (kiitanoz) fistil Pos kolon atrezi/stenoz

Rektodiretral fistdl Rektal atrezi/stenoz

Prostatik Rektovajinal fisttil
Bulbar H-tip fistul
Rektovezikal fistiil Digerleri
Vestibdiler fistil
Kloaka

Fistulstiz anorektal malformasyon

Anal stenoz

rilebilir. Ayrica radyoopak goriintiileme, distal rektal
posun yeri, olasi rektogenital fistiillerin gosterilmesi ve
diger iliskili anomalilerin dogru anatomisini gostermesi
agisindan da 6nemlidir.

Anorektal malformasyonlari radyografi ile gostermek
i¢in invertogram (Wangensteen-Rice grafisi) ¢ekilir. An-
cak iyi bir kontrast olan bagirsak icindeki havanin rek-
tuma ulasmasi igin en az 24 saat beklenmesi 6nemlidir.
Daha sonra aniisiin olmas1 gereken yere bir maden para
veya metal konup bebegin basi asagida kalacak konuma
getirilir. Bu durumda en az ti¢ dakika tutulduktan sonra
femurun trokanter majoru ortaya alinarak yan grafi ge-
kilir. Rektuma ulasan havanin en distal kism1 belirlenir.
Bu grafi {izerinde pubisten koksikse ¢izilen cizgiye gore
rektal hava ¢izginin iizerinde ise (aniise uzaksa) yiiksek
tip, ¢izginin altinda ise (aniise yakinsa) algak tip, ¢izgi
iizerinde ise ara tip olarak degerlendirilir.

Kizlarda algak, erkeklerde yiiksek tip daha siktir.
Anal gamze olmamas: yiiksek tip oldugunu diisiindi-
riir; ancak belirgin anal gamze olmasi her zaman algak
tip oldugunu gostermez. Yiiksek tipli erkeklerin cogun-
da tiriner sisteme fistiil, kizlarin hemen hepsinde kloakal
anomali vardir. Asagi tipte olanlarda vajinaya, skrotuma,
penisin ventral yiiziine, mesaneye veya perineye fistiil
olabilir. Ancak perineye fistiil olmasi her zaman algak
tipte oldugunu gostermez.

Invertogram’da pubisten (P) koksikse (C) gizilen gizgiye gore rektal hava cizginin {izerinde ise yiiksek tip, cizginin altinda ise alcak

tip denir.



Proteinri

Makroskopik - mikroskopik hemditiiri
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evet
Travma oykiisii > Goriinttileme
hayir
Y
T . .. . evet T .. e ee
Idrar yolu enfeksiyonu siiphesi »| Idrar kiiltiiri
hayir
Y
evet .
Perirenal veya meatus irritasyon bulgusu »| Thmal ve istismari disla
hayir

Y

evet | Ultrasonografi,
direkt grafi

Bobrek-iireter tasi siiphesi

hayir

Y

Mikroskopik incelemede eritrositler

hayir evet
Y Y
Idrar kiiltiirii Tam kan sayimi,
Idrar Ca/kreatinin BUN/kreatinin
Ailede hematiiri arastirmast elektrolit, albiimin
Renal ultrasonografi C3, C4, ASO, ANA

Hematiiri ile gelen hastada taniya yonelik laboratuvar ve radyolojik degerlendirme algoritmasi. ANA: antiniikleer antikor, ASO:
antistreptolizin O, C: kompleman komponenti. Ca: kalsiyum.

Geary DE, Schaefer F (eds). Pediatric Kidney Disease: Springer, 11T
2016: 377-390. PrOtelnurl

Kliegman RM, St. Geme JW, Blum NJ, Shah SS, Tasker RC, Wil- Hufize Hande Kuhyu, Eda Didem Kurt Siikiir
son KM (eds). Nelson Textbook of Pediatrics (21st ed) Phila-

delphia: Elsevier, 2021: 10662- 10669.

Cocuklarda giinlitkk protein atilimi 100 mg/m? veya 150
mg/gilin'den daha azdir. Bunun %50’sini tubiiler epitel-
den sekrete edilen Tamm-Horsfall glikoproteinleri olus-
turur. Geri kalanini ise glomeriillerden siiziilen albiimin,
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| Hipokalemik metabolik alkaloz |
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Hipotansiyon/normotansiyon ile birlikte hipokalemik
metabolik alkaloz

Bu duruma en ¢ok neden olan iki hastalik Bartter send-
romu (BS) ve Gitelman sendromudur (GS). Her iki
hastaligin ortak ozellikleri; hipokalemik hipokloremik
metabolik alkaloz, renal tuz kaybi, hiperreninemi ve hi-
peraldosteronizme ragmen diisiik veya normal kan ba-
sincidir. Hipokalemik hipokloremik metabolik alkaloz
ayirici tanisinda yer alan hastaliklar, pilor stenozu, diiire-
tik kullanimi, konjenital klor ishali, asir1 laksatif kullani-
mu ve kistik fibrozis yer almaktadir.

Bartter sendromunun altta yatan genetik anormallige bag-
I1 olarak bes alt tipi vardir. Biitiin varyantlar Henle'nin ¢1-
kan kalin kulbunda yer alan sodyum transportunu etkile-
mesi sonucu ortaya ¢ikar. Antenatal donemde, poliiiriye
bagli olarak polihidramnioz, polidipsi, biiyiime geriligi,
kronik hipokalemiye bagl olarak rabdomiyoliz ve kardi-

yal aritmiler goriilebilir. Tip 1, 2, 4 ve 5 BS antenatal veya
yenidogan doneminde bulgu verirken, tip 3 BS genellikle
¢ocukluk ¢aginda bulgu verir. Genellikle hiperkalsiiiriye
bagli nefrokalsinozis vakalarin bircogunda goriiliirken
serum magnezyum diizeyleri normaldir. flging olarak tip
5 BS, antenatal donemde bulgu verir; ancak bu bulgular
ilk {i¢ ayda kendiliginden kaybolur.

Gitelman sendromu ise BS'den daha siktir ve BS'den
farkli olarak erken ¢ocukluk veya adolesan doneminde
bulgu verir. Distal kivrimli tubiildeki sodyum transportu
etkilenmistir. Ayrica BS'den farkli olarak hipomagneze-
mi ve hipokalsiiiri daha sik goriiliir. Bu farkliliklar her
iki hastaligin ayirici tanisinda faydali olabilir. Cocukluk
caginda poliiiri, polidipsi ve hipotansiyon goriilebilir.
Ayrica semptomatik hipomagnezemiye bagh olarak kas
kramplari ve tetani de bu bulgulara eslik eder. Hem BS
hem de GS'de sivi-elektrolit kayiplarinin yerine konulma-

Bobrekte Na* geri emilimi



Akut bobrek zedelenmesi

Sodyum, potasyum, kalsiyum, fosfor, magnezyum
diizeyleri belirlenerek gerekli kisitlamalar yapilir veya
destekler saglanir.

Hiperpotasemi: Bagirsak regineleri uygulanabilir; polisit-
ren sulfonatin sodyum veya kalsiyum iceren regineleri
uygulanabilir: 1 gr/kg dozunda uygulanirlar, gerekirse
her iki saatte bir tekrar edilebilirler (bu reginelerin sod-
yum ve kalsiyum igerdigi; serum sodyum ve kalsiyum
diizeylerini artirabilecegi hatirda tutulmalidir). Etkisini
birkag saate icinde goriiliir. Acil durumlarda kalsiyum
glukonat (%101Tuk, 1 ml/kg; 3-5 dakikada intravenoz in-
fiizyon), sodyum bikarbonat (1-2 mEq/kg; 5-10 dakikada
intravendz infiizyon), regiiler insiilin (0.1 U/kg) ve glukoz
(0.5 gr/kg), salbutamol (inhale) uygulanabilir.

Hiperfosfatemi: Fosfor baglayicilar kalsiyum igerenler (kal-
siyum asetat, kalsiyum laktat, kalsiyum karbonat) ve kal-
siyum icermeyenler (sevelamer, aliiminyum hidroksit)
olarak smuiflandirilir. Aliiminyum hidroksit toksisiteye
neden olabilir; bununla birlikte hiperfosfatemi kontrolii
zor olan hastalarda kisa siireli uygulanabilir.

Metabolik asidoz: Hafif diizeydeki metabolik asidozda al-
kali tedavinin hemen baslanmasi gerekmez. Genel oneri
pH 7.15’in altinda, serum bikarbonat 8 mEq/L'nin altinda
ise intravendz tedavi uygulanmasidir. pH 7.20'nin, serum
bikarbonat 12 mEq/L'nin iizerinde ise diizeltme daha ya-
vas (oral yolla) yapilabilir. Alkali tedavi uygulamasinin
serum potasyum ve iyonize kalsiyum diizeylerini diisii-
recegi hatirda tutulmalidir.

Temizlenmek
icin alinan kan

Temizlenmis
kan

Hipertansiyon: Kan basinci kontroliinde ilk adim s1v1 den-
gesinin saglanmasi ve tuz kisitlamasidir; hipervolemiye
yonelik tedavi yapilmalidir. Bu amagla siv1 kisitlamasi
gerekli olabilir, furosemid uygulanabilir. Kalsiyum ka-
nal blokérleri (6rn. nifedipin, amlodipin), beta-blokorler
(6rn. propranolol) oral yolla ilk tercih edilen ilaglardir.
Hipertansif acil durumlarda intravendz nitroprussid, es-
molol, labetalol uygulanabilir.

Beslenme: ABZ olan hastalarinin yonetiminde, beslenme-
ye genellikle yeteri kadar 6zen gosterilmemektedir. Has-
tanin tire yiikiinii azaltmak veya “diyaliz gereksinimini
azaltmak” amaciyla diisiik proteinli diyetle beslenmesi
Onerilmez. tersine hastanin gereksinimleri degerlendiri-
lerek giinliik almas1 gereken kalori ve protein destegine
ulasilmasi hedeflenir. Katabolik stirecteki hastalarin daha
fazla protein ve enerjiye gereksinimi olabilecegi hatirda
tutulmalidir. Hastaya verilecek oral, enteral veya paren-
teral besinler hastanin gereksinimleri, sodyum, potas-
yum, kalsiyum, fosfor diizeyleri dikkate alinarak belir-
lenmelidir.

Tlag uygulamalari: Hastaya uygulanacak ilag tedavilerinde
hastanin glomeriiler filtrasyon hizi (GFH) dikkate alin-
malidir. Bu amagla tahmini (“estimated”) GFH hesap-
lanmasi, 24 saatlik idrar toplanarak kreatinin klirensinin
belirlenmesi yararli olur. Kreatinin temelli formiiller,
kas Kkitlesi azalmis hastalarda yalanc yiiksek diizeylerin
hesaplanmasina neden olabilir. Doz ayarlamasi i¢in ha-
zirlanmis kilavuzlar baslangig icin yararli olabilir; ancak
ilaglarin farmakodinamik ve farmakokinetigini etkileyen
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Uroloji

Fizyolojik fimozis

olarak ortaya ¢ikan geri ¢ekilemeyen siinnet derisi olarak
tanimlanir.

Patojik fimozise neden olabilen penis basinin enfeksi-
yonuna “balanit”, stinnet derisinin enfeksiyonuna “pos-
tit”, ikisinin birlikte olmasina “balanopostit” denir.

Genellikle germe egzersizleriyle birlikte uygulanan
topikal kortikosteroidler patolojik fimozisli g¢ocuklarin
¢ogunda etkilidir. Topikal kortikosteroid tedavisinin et-
kisi az olan hastalarda siinnet planlanmalidir.

“Penil liken sklerozis ve atrofikus” genglerde ve eris-
kinlerde goriilen kronik enflamatuar bir hastaliktir. Ge-
netik, otoimmiin ve enfeksiy6z nedenler ileri siiriilmiigse
de etiyopatogenezi bilinmemektedir. “Balanitis kserotika
obliterans” bunun bir sekli olup patolojik fimozisin en sik
nedenidir. Steroidli merhemlere genellikle direnclidir.
Tedavisi siinnettir.

Fizyolojik ve patolojik fimozisin ayirimi énemlidir.
Patolojik fimozis prepisyumun ucundaki fibr6z halka
seklinde skarlagma ile daralmaya baghdir. Fizyolojik fi-
moziste siinnet derisinde boyle bir skar yoktur; esnektir
ve prepisyumun i¢ mukozasi goriiliir. Penis basmnin ucu
fizyolojik fimoziste siinnet derisi geriye cekilmedikce
goriilmezken, patolojik fimoziste skar halkasi nedeniyle
geri cekme olmadan goriiliir.

Fimozis parafimozis, tekrarlayan idrar yolu enfeksi-
yonlari, tekrarlayan/siddetli balanopostit gibi komplikas-
yonlarinin riskini artirir.

Parafimozis

Prepisyumun glans penis distaline ¢ekilmesi sonrasi fi-
motik halkanin basisina bagl acil bir durumdur. Erken
girisim yapilmadiginda &dem, idrar yapamama, penis
ucunda gangren ve otoamputasyon gibi agir kompli-
kasyonlara yol agabilir. Deneyimsiz ve yetkisiz kisilerin
yaptiklar1 stinnet sonra kotii iyilesmis prepisyum da aym
tabloya yol acabilir. Bunun disinda stinnet olmamis ¢o-
cuklarin penis muayenesi, sistoskopi ve {iretral kateteri-
zasyon sonrasinda da gelisebilir. Ayrica kronik balanit,
travma, glansa veya prepisyuma piercing takilmasi, aler-
jik reaksiyon gibi nedenlerle de olusabilir.

Tedavisinde amag penis ddemini azaltip prepisyumu
tekrar eski durumuna getirmektir. Bunun igin elle rediik-
siyon ya da cerrahi girisim uygulanabilir. Tedavi secenek-
leri arasinda ileri dontik, randomize, kontrollii karsilas-
tirmali ¢alismalar yeterli degildir. EMLA krem (lidokain
ve prilokain) siiriildiikten sonra 15 dakika yerel buz uy-

Patolojik fimozis

Parafimozis

gulayip ve prepisyum elle rediikte edilmeye calisilabilir.
Elle rediiksiyon genellikle basarili olur. Bununla birlikte
dolagimin bozuldugu geg kalmis ya da elle rediiksiyonun
saglanamadig1 hastalarda, genel anestezi veya lokal penil
blok uygulamalariyla “dorsal kesi” veya siinnet yapilir.

Smegma ve simegma kistleri

s

Smegma (Yunanca: “smégma”, “sabun”), penis basini ko-
ruyan dogal bir krem niteligindeki prepisyumun ig tara-
finda yapilan sekresyonun 6zellikle fimozisli bebeklerde
birikmesiyle olusan yagl salgilarla deskuame epitel hiic-
relerini beyaz topaklar olusturmasina baghdir.

Yenidogan bebeklerde ve geri gekilebilir bir siinnet
derisi olmayan erkek cocuklarda goriilebilir. Baz1 be-
beklerde bunlar disar1 atilamadigindan Smegma incileri,
bir kese ig¢inde olurlarsa smegmal kistler (smegmoma)
olusabilir. Agrisiz olan bu kistler i¢in tedavi gerekmez.
Smegma ve smegma kistleri bir siire sonra kendiliginden
diizelir. Ancak smegma Kkistleri apse, dermoid kist veya
ttimorle karistirlabilir. Biiyiik ¢cocuklarda ve erigkinlerde
smegmanin idrar mineralleriyle sertlesmesiyle smegmo-
litler olusabilir.

Smegma kistiyle karisan parameatal iretral kist (mu-
koid kist, {iretral kist, apokrin kistadenoma) dogumda
olabildigi gibi daaha sonra da ortaya ¢ikabilir. Hipospa-
dias ile birlikte olabilir. Genellikle 1 cm’i ge¢gmeyen kis-
tin ici tranzisyonel, kiiboidal, koliimner, skuamoz veya
bunlarin karisimi epitel hiicreler déselidir. Etiyolojisi ke-
sin bilinmemektedir. Organogenezde iiretranin anormal
flizyonu veya paratiretral duktuslarin obstriiksiyonuna



Vezikoureteral reflii

sik goriiliirken, ileri yaslarda kiz ¢ocuklarda daha sik go-
riiliir. Ailevi yatkinlik oldugu bildirilmis olup VUR olan
hastalarin kardeslerinde de VUR gériilme olasiligi %30
kadardir. VUR olasilig1 ayrica anorektal malformasyon,
mesane ekstrofisi, néropatik mesane, iseme disfonksiyo-
nu varliginda da artar. Tekrarlayan idrar yolu enfeksi-
yonu dykiisii olan hastalarda ise VUR olasihig1 %707lere
cikar.

Etiyoloji

Mesaneden idrar geri kagisini engelleyen iki 6nemli me-
kanizma vardir. Bunun ilki ireterovezikal bilegkenin ana-
tomik &zelligidir. Ureterin detriisor kasmin olusturdugu
trigonun iist kosesine acilmasi ve mesane mukozasi altin-
da {ireter capinin en az bes kat1 mesafede yol kat ediyor
olmasi gerekir. Bu anatominin bozuldugu tiim sorunlar
VUR olusmasina neden olur ve bu nedenle gelisen reflii-
ye birincil (primer) VUR da denir. Bu nedenler; idiopatik
tiinel kisalig1, mesane ekstrofisi, cift toplayici sistem, ek-
topik tireter orifisi, {ireterosel olarak sayilabilir.

Ikinci mekanizma ise mesanenin noérodinamik fonk-
siyonlaridir. Mesaneye idrar dolma déneminde mesane
basmcinin yiikselmesine veya iseme déneminde mesane
cikisinda direncin artmasina neden olabilecek tiim noro-
patik ya da non-néropatik sorunlar VUR gelismesine ne-
den olur ve bu nedenle gelisen refliiye ikincil (sekonder)
VUR da denir. Bu nedenlerin baglicalar1 posterior iiretral
valv, spinal kord patolojileri ve iseme disfonksiyonudur.

Tan

Vezikotireteral reflii olgular1 tamamen semptomsuz ola-
bilecekleri gibi, idrar yolu enfeksiyonu, hematiiri, idrar
kagirma, karmn agrisi veya bobrek yetmezligi gibi yakin-
malarla da basvurabilirler. Bunlar igerisinde tekrarlayan
idrar yolu enfeksiyonu en sik goriilen bagvuru nedenidir.
Ayrica yukarida sayilan altta yatan sorunu olan veya aile
oykiisii olan olgularda semptom olmasa bile VUR olasili-
g1 arastirilmalidir.

Vezikotireteral reflii siiphesi olan olgularda ilk olarak
iiriner ultrasonografi istenmeli, olas1 ek anatomik sorun-
lar diglanmalidir. Ultrasonografi ile iireterohidronefroz
derecesi ve renal parankim kalnlig1 da tespit edilebilir.
Ancak iiriner ultrasonografinin hastanin hidrasyon dere-
cesi ile degisebilecegi ve normal ultrasonografi bulgulari-
nin VUR tanisini diglamayacagi akilda tutulmahidir.

Ikinci asamada iseme sistoiireterografisi istenmeli-
dir. Iseme sistoiirterografisi VUR tanisinda altin stan-
dart incelemedir. VUR tanisini kesin olarak konulmasini
sagladig: gibi VUR derecelendirilmesini de yardimaidir.
Iseme sistoiirterografisi ile VUR saptanan hastalarda,
ozellikle orta ve ileri derece refliisii olan olgularda bob-
rek fonksiyonlarinin sintigrafi (DMSA) ile degerlendiril-
mesi gerekir. VUR tanis1 alan ve iseme disfonksiyonu
bulgular: da olan hastalara ayrica tirodinamik inceleme
yapilarak mesane norodinamik fonksiyonlar1 degerlen-
dirilmelidir.

Tedavi

Amag kalic1 bobrek zedelenmesini engellemek, idrar yolu

enfeksiyonunu 6nlemek, hipertansiyon ve kronik bébrek

yetmezliginin gelismesini 6nlemektir. Bu nedenle;

* Evre 1-2 VUR olan hastalar,

e DMSA sintigrafisinde renal skar1 olmayan hastalar,

e Ek anatomik sorunu (iireterosel, ¢ift toplayici sistem,
vb.) olmayan hastalar tibbi tedavi ile izlenebilir.

Tibbi tedavi ilkeleri aralikli idrar incelemesi ve idrar
kiilttirti ile izlem, bol hidrasyon, diizenli miksiyon ve
digkilamanin saglanmasi, proflaktik antibiyotik tedavisi
verilmesi, aralikli ultrasonografi ve iseme sistoiireterog-
rafisi ile izlemdir.

Cerrahi tedavi endikasyonlari;

e Tibbi tedaviye uyumsuzluk

e Iki yillik izleme ragmen VUR'nin gerilememesi
o Tleri evre VUR olmasi

Vezikoureteral reflii evrelemesi

*Renal parankim incelmesi eslik eder.



Onkoloji

bagh gorme kaybi, ekzoftalmi, kronik stiptiratif kulak
akintist goriilebilir. Vertebra tutulumunda ¢okme kirig:
ve spinal kord basis1 varsa norolojik bulgular ortaya ¢i-
kabilir. Direkt grafilerde “vertebra plana” (kortikal bii-
tinligiinii kaybeden korpusun yayilarak yiiksekligini
tamamen kaybetmesi) goriilebilir.

Deri tutulumu: Tkinci en sik tutulan organ deridir. En sik
sebore benzeri bir dokiintii goriiliir. Eritematoz veya deri
renginde papiiller veya piistiiller seklinde dokiintiiler
olabilir. Bebeklerde konak, biiyiik ¢ocuklarda kepek ile
karigtirilabilir. Kivrim yerlerindeki eritematdz, papiiler
lezyonlar mantar enfeksiyonlar ile karisabilir. Deri tu-
tulumu tek basina olabilecegi gibi multisistem hastaliga
da eslik edebilir. Bebeklerde diizelmeyen deri lezyonlar:
LHH diisiindiirmelidir. Ozellikle kiiciik bebeklerde sis-
temik hastalik ile birlikte olabildiginden yakin izlem ge-
reklidir.

Endokrin sistem tutulumu: Hipotalamo-hipofizer eksenin
tutulumu sonucu antidifiretik hormon etkilenecegi icin
santral diabetes insipidus gelisir. Poliiiri, polidipsi ile
kendini gosterir. On hipofiz hormonlarinin etkilenmesi-
ne bagli olarak biiytime geriligi, hipotiroidi, hipokortizo-
lizm, hipogonadizm gelisebilir.

Karaciger ve dalak tutulumu: Hepatosplenomegali, siste-
mik hastalikta sik goriilen bir bulgudur. Hipoalbiimine-
miye bagl 6dem ve asit, koagiilopatiye bagli kanama, hi-
perbiliriibinemi karaciger fonksiyon bozuklugunun tipik
bulgularidir. Dalak tutulumunun agir oldugu hastalarda
masif splenomegali, hipersplenizm ve pansitopeni gorii-
lebilir.

Kemik iligi tutulumu: Sistemik bir hastaligin parcas: olarak
genellikle karaciger, dalak, lenf nodlar1 ve deri tutulum-
lar ile birliktedir ve tutulum varlig: kotii prognostik isa-
rettir. Pansitopeni olan hastalarda biyopside gosterileme-
se de kemik iligi tutulumu kuvvetle olasidir. Cok yiiksek
riskli hastalikta kemik iliginde hemofagositoz goriilebilir.

Akciger tutulumu: Cocuklarda izole akciger tutulumu sey-
rek goriiliir. Genellikle sistemik hastaligin tutulumudur.
Pulmoner LHH genellikle benign gider, ancak yaygin
kistik hastalik, multipl ve tekrarlayan pnomotoraks solu-
num yetmezligi yapabilir ve hayati tehdit edebilir.

Merkezi sinir sistemi tutulumu: Norodejeneratif hastalik
veya intrakranial lezyonlar seklinde goriiliir. Ilerleyici
norodejenerasyon LHH hastalarinin %5’ini etkiler. Kli-
niginde serebellar disfonksiyon, psikomotor retardasyon
ve noropsikolojik kusurlar bulunur. Manyetik rezonans
goriintiilemede dentat niikleus ve serebellar beyaz cev-
her anomalileri izlenir. Klinik bulgular radyolojik bulgu-
lardan yillar sonra ortaya ¢ikabilir.

Tam

Sistemik tutulumlu bir hastalik oldugundan ayrintili
Oykii alinmali ve tam fizik muayene yapilmalidir. La-
boratuvar testlerinde hipostentiri, elektrolit ve karaciger
fonksiyon testlerinde bozukluk, hipoalbiiminemi, anemi,
trombositopeni saptanabilir; direkt grafilerde litik lez-
yonlar goriilebilir. Tutulum siiphesi olan organlarin ay-
rintili kesitsel radyolojik degerlendirmeleri gerekir. Kesin
tani, tanisal amagl alian biyopsi 6rneginde CD1a veya
CD207 pozitif histiyositlerin ve BRAF V600E mutasyo-
nunun gosterilmesi ile konmaktadir. Karaciger ve dalak

Solda ve ortada: Yenidogan bebekte Langerhans hiicreli histiositozda deri tutulumu. Sagda: Akciger grafisinde, yaygin kistik degi-

siklikler, anormal ¢izgisel interstisyel opsifikasyonlar.

Solda: Kafa kemiklerinde ¢ok sayida “zimba deligi”" goriintiisiinde litik lezyonlar. Ortada: Tibiada iyi simurh litik lezyon (ok).

Sagda: Vertebra plana.



Otoenflamatuar hastaliklar
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Otoenflamatuar hastaliklarda enflamatuar mekanizmalar

Otoenflamatuar hastaliklar

Enflamazopatiler
Pirin aktivasyonu

AAA OR-MEFV-Pirin Ates (12-72 saat), serozit (karin agrisi, gogus Kolsisin, IL-1
agrisi), blyuk eklemlerin non-eroziv akut
artriti, erizipel benzeri dokintu

PAAND OD-MEFV (S242R Ates, notrofilik dermatoz, akne, piyoderma Kolsisin, IL-1
mutasyonu)-Pirin gangrenozum

HIDS OR-MVK-Mevalonat Erken baslangic (<1 yil), ates (3-7 giin), GIS IL-1
kinaz semptomlari, artromiyalji veya artrit,

makulopaptler veya urtikeryal dokiintd,
aftoz stomatit, hepatosplenomegali, servikal

adenopati
PAPA sendromu OD-PSTPIP1-CD2 BP1 Pyoderma gangrenozum, artrit, akne IL-1, TNF
PFIT OR-WDR1-WD40 RP1 Ates (7 gline kadar), perianal tlserasyonlar, IL-1B
trombositopeni, enfeksiyonlar
Kriyopirin
CAPS OD-NLRP3-Kriyopirin CINCA: Yenidogan baslangigl, Urtiker, kronik IL-1
aseptik menenijit, artropati (patella 6zellikle),
fasial dismorfi, mental retardasyon
FCAS: Sogukla tetiklenen bir giin stiren ates,
Urtiker, konjunktivit ataklari
MWS: Soguk urtikeri, sensorindral isitme kaybi,
konjunktivit, ates, ekstremite agrisi
NLRC4
AIFEC OD-NLRC4-NLRC4 infantil baslangicli enterokolit, tekrarlayan MAS  IL-1, IL-1B
FCAS4 OD-NLRC4-NLRC4 Yenidogan baslangicli, soguga bagli trtiker, IL-1
artralji, ates, SSS hastaligi
NLRP1
NAIAD OD-NLRP1 Okadiler, laringeal, deridet diskeratoz, ates, artrit  IL-1, TNF

(Devam ediyor)



Romatoloji

Jiivenil dermatomiyozit
Miiserref Kasap Ciiceoglu

Jiivenil dermatomiyozit (JDM) simetrik, proksimal kas
zayiflig1 ile giden, belirgin heliotrop dokiintii (goz ka-
paklarmnin {izerinde veya etrafinda kirmizimsi mor renk-
te dokiintii) ve Gottron papiilleri (parmak eklemleri, diz,
dirsek eklemleri ve i¢ malleol tizerinde simetrik olarak
yerlegen iizeri diiz mor-pembe deriden kabarik lezyon-
lar) ile karakterizedir ve ¢ocukluk c¢ag1 idiopatik enfla-
matuvar miyopatileri arasinda en sik goriilen hastaliktir.
Deri ve kas tutulumu disinda eklemleri ve diger organ
sistemlerini de etkileyebilir. Dermatomiyozitlerin %16-
20’si ¢ocukluk ¢aginda baslar; baslangig yas1 5.7- 9.0'dur.
Kiz:erkek orani 1.5:1-2.6'dr.

Etiyopatogenez

Genetik (HLA-B*08, DRB1*0301 ve DQA1*0501) ve gevre-
sel faktorler (enfeksiyonlar, asilama, ilaglar, ultraviyole)
ile immiin disfonksiyon ve doku zedelenmesi su¢lanmis-
tir. Patogenezinde kaslardaki kilcal damarlara kars1 oto-
immiin saldiri, endotelyum, plazmasitoid dendritik hiic-
relerde ortaya ¢ikan tip I interferon yanuti ile infiltrasyonu
ve miyofibrillerin ytizeyinde MHC sinuf I ekspresyonun-
da artis olur. Normal kas hiicrelerinde MHC simuf 1 eks-
prese edilmez, ancak JDM’de bu antijen giiclii bir sekilde
yapilir. JDMi hastalarin kas damar duvarinda immiin
kompleks birikimi vardir. IgG, IgM, C3 ve membran atak
kompleksi (kompleman aktivasyonu sonucunda memb-
randa olusan ve transmemran kanallarin agilmasina, hiic-
re i¢indeki su ve elektrolit dengesinin bozulup Slmesine
yol acan yapilar) ayr1 ayr1 ya da birlikte birikmis olabilir.

Bulgular

Hastalik baslangicindan yaklasik 3-6 ay 6nce halsizlik,
yorgunluk, cabuk yorulma, ates (38-40 °C) ve dokiintii ile
bulgu verebilir. Boyun fleksérleri, omuz kemeri ve kalca
fleksorlerini etkileyen simetrik tutulum vardir. Kas giig-
stizliigii ilerleyici vasiftadir, 6n boyun fleksorleri ve sirt
ve karmn kaslar1 zayifligi nedeniyle basin1 dik tutamaz
veya karni sarkar (protriize olur). Merdiven ¢ikmakta,
saglarini taramada, oturdugu yerden kalkmada ve yatar
pozisyondan oturur pozisyona ge¢mede zorlanma sik
goriilen bulgulardir. Yiiriimeyi durdurabilir. Miyalji sik
goriilen bir bulgudur. Ozellikle el eklemlerinde simetrik
tutulum gosteren poliartikiiler tipte gegici artrit ve artralji
goriilebilir.

Simetrik kas zayiflig1 vardir. En ok omuz ve kalgala-
rin proksimal kaslarinda, boyun fleksorlerinde ve abdo-
minal kas sistemlerinde tutulum goriiliir. Etkilenen kas-
larin tistteki deri alti dokusu bazen 6demli olur, sertlesir;
kaslar hassas olabilir. Fonksiyonel kas muayenesi, yardim
almadan yataktan ¢tkamadigini, yardim almadan ¢dmel-
me pozisyonundan ¢itkamadigimi veya ¢omelemedigini
gosterebilir. “Gowers isareti” genellikle pozitif bulunur.
Tipik olarak Duchenne muskiilerde bulunan Gowers isa-
retinde hasta kisinin proksimal kaslarindaki gii¢siizliige
bagli ayaga kalkarken ellerini ve kollarini kullanarak ken-
di tizerinde tirmanur.

Pelvik kusak kas sisteminin zayifli§1 olan ¢ocuk mer-
diven ¢ikarken veya inerken zorluk geker. Kalga abdiiktor
kaslarmin zayiflig1 nedeniyle tek ayak tistiinde durmaya
calisildiginda koksa (legen) kemiginin kars: tarafa dogru
kaymasina “Trendelenburg isareti” denir. Daha sonra ak-
tif hastalikta ekstremitelerin distal kaslar1 tutulabilir ve
kas atrofisi gelisebilir. Bazen hastalik o kadar siddetlidir
ki cocuk yataktan kalkamaz veya hareket edemez. Palatal

Solda: Heliotrop dokiintii. Ortada ve sagda: Gottron papiilleri.

HaAdY

Gowers isareti
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Solda: Soguk ya da streste ortaya ¢ikan Raynoud fenomeni. Ortada solda: Jiivenil sklerodermada parmaklarda sislik ve dérdiincii
parmakda fleksiyon kontraktiirii. Ortada sagda: Elde sislik. Sagda: Jiivenil sistemik sklerodermada kalsifikasyon.

Morphea (Yunanca “morphé”, sekil) ya da lokalize skleroderma. Solda: Beyaz, sklerotik merkez etrafinda menekse renkli periferik
kenar (“leylak halka”). Sagda: Yuvarlak morfea (alt g6z kapaginda, mumsu kivamda ve fildisi renginde, enflame kenarla cevrili

endiirasyon alani).

Solda: Sinirli morfea. Ortada: Jeneralize morfea. Sagda: Panskerotik morfea.

Jiivenil lokalize skleroderma

Juivenil lokalize skleroderma, deri ve deri alti dokularla
sinirl1 olan ve genellikle i¢ organlar1 etkilemeyen bir grup
bozuklugu igerir. Jiivenil lokalize skleroderma, gocuk-
larda JSSc’den 6-10 kat daha sik goriiliir. Jiivenil lokalize
skleroderma deri lezyonlarmin dagilim: ve diger iliskili
bulgular ile ay1rt edilir.

Lineer skleroderma, ¢ocuklarda JLS'nin en sik gorii-
len seklidir. Hastalarin ortalama basvuru yast 7-8.2 yil-
dir. Klinik belirtiler JLS tipine bagli olarak degisir. Tani,
genellikle lezyonlarin karakteristik fiziksel gortiniimii ile
klinik bulgularla konur. Tanida siiphe varsa, deri ve/veya
deri alti dokusunun biyopsisi dogrulama igin faydali
olabilir. JLSli hastalarin %20’sinden fazlasina artrit, no-
rolojik bulgular veya diger otoimmiin bozukluklar eslik
edebilir.

Higbir laboratuvar anormalligi tanisal olmadig1 icin
JLS tanuisi klinik bulgularla konur. Rutin laboratuvar test-
leri genellikle normaldir. JLSli birgok hastada otoantikor-
lar bulunur. ANA %23-73 arasinda degisen bir siklikta
herhangi bir alt tipte bulunabilir.

Tedavi hastalik siddetine gore degisir. Tek lezyon/
hafif hastalikta (yiizeysel sinirli morfea gibi) topikal te-
daviler (yumusaticilar, diisitk konsantrasyonlu topikal
kortikosteroidler, kalsipotrien) disinda genellikle siste-
mik tedavi gerekli degildir. Fiziksel engellilik riski yiik-
sek olan orta-siddetli hastalikta (derin pansklerotik mor-
fea, progresif lineer skleroderma veya jeneralize morfea
gibi) genellikle sistemik tedavi verilir. Sistemik tedavide
ilk tercih ila¢ metotreksattir (oral veya subkiitan, 15 mg/
m?/hafta). Tedavinin ilk {i¢ aymnda, “koprii tedavisi” ola-
rak prednizon gibi bir kortikosteroid de tedaviye eklenir.
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“Trigeminovaskiiler sistem”
Trigeminal gangliondan
gelen sinirler meninksleri
ve serebral biiyiik damarlan
inerve eder

Oftalmik dal

Trigeminal ganglion —

2 NN\
Maksiller dal __//

Mandibiiler dal -

Aurali migren tani dlciitleri*

A. Tam olarak geri donen asagidaki bulgulardan en az birinin
olmasi
- Gorme
« Duyusal
- Konusma
- Motor
- Beyin sapi
+ Retinal

B. Asagidaki dlclitlerden en az tGigliniin olmasi
- 5 dakika veya daha fazla stirede giderek yayilan en az bir
aura
- ki ya da daha fazla aura semptomu olmasi
« Aura semptomlarindan her birinin 5-60 dakika stirmesi?
- En az bir aura semptomunun tek tarafli olmasi®
« En az bir aura semptomunun pozitif olmasi¢
*|CHD-3: International Classification of Headache Disorders Version 3,
2018.
aOrnek aura sirasinda tic semtomun oldugunda, kabul edilebilir siire
3 X 60 dakikadir.

bAfazi, genellikle tek tarafli kabul edilir.
cParildama, karincalanma, ignelenme hissi pozitif kabul edilir

Migren ile gerilim tipi bas agrisinin ayirici tanisi

.

[
a®

L ]
Trigeminal — )
sinir B

Damar
diiz kasi

Vazodilatasyon

Cocuklarda aurasiz migren tani olctitleri

- Sdrenin bir saatten 72 saate kadar degismesi
+ Asagida 4 bulgudan en az 2'sinin olmasi
o Bir ya da iki tarafli (frontal/temporal) olmasi
o Atim seklinde (pulsatil) olmasi
o Agrinin orta ya da siddetli olmasi
o Hareketle artmasi
- Bas agnisi ile birlikte asagidakilerden
en az birinin olmasi
o Bulanti ve/veya kusma
o Fotofobi ve/veya fonofobi

Tiirleri

Aurali migren: Yerel ya da yaygin bas agrisiyla birlikte
duyusal, motor ve gorsel belirtiler aura olarak tanimlanir
(Eski Yunanca “aboa”, Latince” aura”; “esinti”). Aura ge-
nellikle bas agrisindan 30-60 dakika dnce goriiliir. Cocuk-
larda goriilen en yaygin aura tipleri solukluk, keyifsizlik,

huzursuzluk, anoreksi ya da géorme bozuklugudur.

Aurasiz migren (Basit migren): Cocuklarda goriilen migren
ataklarinin %85’ini olusturur. Baglamadan 6nce asir1 nese
ve hareketlilik, depresyon, huzursuzluk, uykuya egilim,

Akut nobete agri 6zelligi

Basin hareketiyle
Diger bulgular

Tetikleyiciler

Zonklama

Cogunlukla tek tarafh
Kotilesme

Bulanti veya kusma
Fotofobi

Uyku diizeni bozuklugu
Ogiin atlama

Asir yorgunluk

Stres diizeyinde degisiklik
Asiri uyari (6rn. parlak isik)

Menstriiasyon

Sikma ezme
Cogunlukla iki tarafli
Etkisi yok

Yok

Psikolojik stres
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Migrenli cocukta nérogoriintilleme endikasyonlari

» Norolojik bulgu olmasi ya da motor yeteneklerde gerileme
olmasi

» Kucuk cocuklarda bas buyuklugi

- Oftalmolojik muayenede anormal bulgu

- Bas agrisinin her zaman ayni tarafta olmasi

+ Glnlerce suren tedaviye yanitsiz bas agrisi

asir1 susama, solukluk olabilir. Bir¢ok ¢ocukta agr1 sira-
sinda karinda rahatsizlik duygusu, kusma olur. Bas agrisi
1-72 saat siirebilir. Hasta, ciddi agridan sonra 8-10 saat
uyuyabilir. Migren dncesinde, sirasinda, sonrasinda yapi-
lan tibbi arastirmalar genellikle tamamen normaldir.

Aurali migren patogenezinin aurasiz olanlarla benzer
oldugu, ancak uyarilarin daha yaygin oldugu diistintiliir.
Tedavileri genel olarak benzerdir.

Tedavi

Hafif bas agrilarinda asetaminofen (4-6 saatte bir 15 mg/
kg), ibuprofen (6-8 saatte bir 10 mg/kg) veya naproksen
(4-6 saatte bir 15 mg/kg); siddetli bas agrilarinda triptan
grubu ilaclar verilir. Tedavi verilsin verilmesin 72 saatten
uzun siiren bas agrisina “status migrenozus” denir. Bun-
larda intravendz veya intramuskiiler valproat sodyum
(10-15 mg/kg), metoklopramid (5-10 mg) veya proklorpe-
razin (2.5-5 mg) kullanilabilir.

Korunma

Korunma icin bulunabilirse tetikleyici nedenler uzak
durulmasi, bol sivi alinmasi, iyi uyunmasi, streste uzak
durulmas: onerilir. Propranolol veya nadolol gibi be-
ta-blokorler verilebilir. Bu arada astimi olan ¢ocuklarda
beta-blokorlerin kontrendike oldugu unutulmamalidir.
Proflaktik ilaglar kalsiyum kanal antagonistleri, serotonin
antagonistleri, antidepresanlar ve antiepileptikler de kul-
lanilabilir. Ayrica riboflavin, magnezyum, CoQ-10, poli-
ansatiire yag asitleri, melatonin destek olarak verilebilir.

Prognoz

Cocuklarda migren yasam boyu devam eden bir hasta-
lik olarak degerlendirilebilir. Aurali veya aurasiz migren
tanist konan c¢ocuklar1 %60 kadarinda bulgular eriskin-
likte de devam eder. Bir ¢alismada migrenli ¢ocuklarin
%25’inde 25 yasinda migrenin; digerinde on yasina kadar
%80'ninde diizelme goriildiigi bildirilmistir.

Baz1 calismalar, migrenin ¢ok kiigiik yasta baglamasi-
nin, migrenin ilerleyen yaslarda devam etmesi i¢in olum-
suz gidis icin bir gosterge olabilecegini diistindiirmiistiir.
Klinik gidis sirasinda bazi klinik 6zellikler degisebilir ve
migrenin aktif olarak devam etmesi allodinide (normalde
agriya neden olmayan uyaricinin agriya neden oldugu
durum) artisa yol agabilir.

Seyrek olarak kalict nérolojik bulgular goriilebilir.
Bunlarda tanimlanmamis metabolik bir hastalik buluna-
bilecegi unutulmamalidir.

fleri yaslarda aurali migren olanlarda inme riski iki
kat fazladir. iki durum arasindaki iliski karmasiktir. An-
cak migrenli olanlar1 ergenlik déneminden baslayarak

sigara i¢me, hipertansiyon, yiiksek kolesterol, sismanlik,

agizdan kontraseptif kullanma konusunda dikkat etme-

lidir.

Al Khalili Y, Chopra P. Migraine Headache In Childhood. In:
StatPearls [Internet]. Treasure Island, Florida: StatPearls Pub-
lishing, 2022.

Ples H, Florian IA, Timis TL, et al. Migraine: Advances in the
pathogenesis and treatment. Neurol Int 15: 1052-1105, 2023.

Shapiro HFJ, Lebel A. Pediatric episodic migraine with aura: a
unique entity? Children (Basel) 8(3): 228, 2021.

Tremor

Giilsen Ersoz

Tremor, bir eklem boyunca olan, genellikle agonist ve
antagonist kaslarin degisen kasilmasindan kaynaklanan,
istemsiz, ritmik titreme hareketidir. Bebeklikten erigkin-
lige kadar goriilebilen gorece sik bir hareket bozuklugu-
dur. Tremor ¢ocugun giinliik yasamini hig etkilemeyecek
kadar hafif olabilecegi gibi, kiiciik ¢ocuklarda yeni bece-
rilerin kazanilmasini engelleyebilecek ya da daha biiyiik
cocuklarda giinliik yasam aktivitelerini bozacak derece-
de olabilir. Cocuk ve gevresindekiler icin stres kaynag:
olabilse de genellikle nedeni énemli bir hastalik degildir.
Tremor, hareketle iligskisine gore ve altta yatan nedene
gore smiflandirilabilir.

Istirahat tremoru

Parkinson hastaliginin ana bulgularindan istirahat tre-
moru ¢ocuklarda seyrek olarak goriiliir. Bu tremor Par-
kinson hastaligi, Parkinson-benzeri sendromlar, Wilson
hastalig1, multiple skleroz gibi hastaliklarda goriilebilir.
Istirahat tremorunu degerlendirmek igin hasta yergeki-
mine kars: desteklenmis olmalidir. Hastay1 bir sandalye-
ye oturtup, ellerini dizlerinin {izerinde tutmasi istenebilir
ya da muayene sedyesine uzanmasi istenebilir. Hasta
herhangi bir is yapmazken ellerde ve kollarda olan titre-
me, harekete basladig1 anda sonlanr.

Hareket (aksiyon) tremoru

Hareketin yapildig: sirada goriiliir. Baslica postiiral, ki-
netik ve izometrik tremor olarak siniflandirilir. Postiiral

Etiyolojisine gore tremor siniflamasi

Artmis fizyolojik Yapisal lezyonlar

tremor Endokrin / metabolik
Esansiyel tremor Dejeneratif
bozukluklar
ilaclar / toksik ajanlar
Beslenme
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Hareketle iliskisine gore tremor siniflamasi

istirahat tremoru

Aksiyon tremoru

Posttiral tremor intensiyonel tremor

Kinetik tremor Basit kinetik tremor

Goreve-6zgl tremor (task-specific)

izometrik tremor

tremor, yergekimine karsi olan harekette gozlenir ve orta-
ya ¢ikarmak i¢in hastadan kollarmni avug igleri yere baka-
cak sekilde 6ne uzatmasi ve dylece tutmasi istenir ya da
kollarin1 dirsekler biikiilii sekilde parmak uglar1 birbirine
bakacak sekilde tutmasi istenir.

Kinetik tremoru ortaya koymak igin hasta {ist iiste
kiip koyabilir, spiraller gizebilir, yaz1 yazabilir ya da par-
mak burun testi yaptirilabilir. Parmak burun testi sirasin-
da hedefe yaklastik¢a tremorun artip artmadig degerlen-
dirilebilir.

Hastadan agir bir sey tasimasi istenerek ya da ellerini
yumruk yapmast istenerek, izometrik tremor degerlendi-
rilebilir. Hastada vokal tremoru degerlendirmek i¢in sesli
bir harfi uzun olarak sdylemesi istenebilir.

Primer ve sekonder tremor

Primer tremorda ek baska bulgu yokken, sekonder tre-
morda eglik eden baska norolojik ya da sistemik bulgu-
lar vardir. Primer tremor genellikle bebeklerde tirperme
ataklar1 ve artmis fizyolojik tremor; daha biiyiik ¢ocuk-
larda ise esansiyel tremor seklinde karsimiza ¢ikar.

Sekonder tremorda ayirici tani genistir ve yapisal
anormallikler, endokrin bozukluklar, metabolik bozuk-
luklar, norodejeneratif veya genetik bozukluklar, toksik
nedenler, beslenme ile ilgili bozukluklar ve iatrojenik
nedenlerin diglanmasmni gerektirir. Dikkat eksikligi ve
hiperaktivite bozuklugu tedavisinde kullanilan ilaglar,
bronkodilatorler, kortikosteroidler, takrolimus ve diger
immiinsiipresif ilaglar, valproik asit, fenitoin, karbama-
zepin, lamotrijin gibi antiepileptik ilaglar, antidepresan
ilaglar ve lityum tremora yol agabilir.

Fizyolojik tremor

Normalde gozle goriilmeyen, diisitk amplitiidlii, postii-
ral tipte tremordur. Bebeklerdeki benign tremor, “jitte-
riness” ve iirperme hareketleri fizyolojik tremor 6rnek-
leridir. “Jitteriness” saglikli yenidogan bebeklerde sik
goriilir; tipik olarak aglama ve Moro refleksi sirasinda
ortaya cikar, ¢ene, parmak, el, kol titremeleri olabilir;
ekstremitenin tutulmasi veya pasif fleksiyonuyla sonlan-
dirilabilir. Genellikle iki haftadan sonra azalir ve bir yas
civarinda kaybolur. Agir ya da 1srarli devam eden “jitte-
riness”; prematiirite, hipoglisemi, hipokalsemi, intrak-
ranial kanama, sepsis, hipoksik iskemik ensefalopati ve
annenin ila¢ kullanimu ile iligkili olabilir.

istemli hareketin baglamasiyla hafifler ya da kaybolur

Hedefe yaklastikca siddetlenir
Hareket stiresince siddeti ayni kalir

Sadece belli isler yapilirken gozlenir; piyano ¢almak, yazi

yazmak gibi

Esansiyel tremor

Tiim yas gruplarinda en sik rastlanan tremor esansiyel
tremordur. Goriilme siklig1 10-20 ve 50-60 yaslarda ol-
mak {izere iki zirve yapar; olgularin yarisinda tremor
¢ocuklukta baslamistir. Cogu zaman aile dykiisii vardir.
Aile 6ykiisii yoksa bile dikkatli bir muayene ile anne-ba-
bada hafif tremor ortaya cgikarilir. Ozellikle yetiskinlerde
esansiyel tremorun baslica 6zellikleri yalnizca her iki iist
ekstremitede olmasi, en az {i¢ yildir olmasi, viicudun bas-
ka bolgelerinde tremor olmamasi (bas ya da bacaklarda,
seste titreme gibi), baska norolojik bulgular eslik etme-
mesidir. Bu 6zelliklere uymayan tremor durumunda tani
gozden gecirilmelidir.

Fonksiyonel tremor

Tremor ayni zamanda fonksiyonel (psikojenik) ndrolo-
jik semptom bozuklugunun da bir pargas: olarak ortaya
cikabilir. Istirahatte ya da hareket sirasinda gozlenebilen
fonksiyonel tremorun 6zellikleri; ani baslayip bir anda en
yliksek siddete ulasmasi, arada semptomlarin kayboldu-
gu aralikli tekrarlayan ya da ani ataklar seklinde ortaya
¢ikmasi, beklenmedik tetikleyicilerin olmas: ve fizik mu-
ayenede hastanin dikkatinin dagitilmasiyla veya telkin
edilmesiyle tremorun kaybolabildiginin gozlenmesi ve
hareketin degisken 6zellikler gostermesi gibi destekleyici
bulgularin olmasidir.

Yaklasim

Degerlendirme 6ykii ve fizik muayene ile baglamalidir.
Tremorun baslama yasi, zamanla iyilesmesi, kotiilesmesi
ya da ayni1 kalmasi, tremoru siddetlendiren ya da azaltan
etkenler, baska norolojik bulgularin varlig, diger sistem-
lere ait belirtiler, aile 6ykiisii ve hastanin kullandig: ilag-
lar sorgulanmalidir. Siniflandirma sonrasinda etiyolojiye
yonelik ileri incelemelerin (metabolik, genetik, kranial
goriintiileme gibi) yapilmasi planlanabilir.
Hipertiroidizm, hipoglisemi, vitamin eksiklikleri yo-
niinden hastada tiroid fonksiyon testleri, ¢inko diizeyi,
vitamin B12 ve vitamin E diizeylerine bakilabilir.

Tedavi

Tremor tedavisi belirtilerin agirligina ve hastanin islev-
selligini bozma derecesine gore yapilir. Ergoterapi ve
bilege takilan agirliklar bazi ¢ocuklarda faydali olabilir.
Esansiyel tremor gibi islevselligi bozan diger baz1 aksi-



Konviilsiyon

yon tremorlarin tedavisinde propranolol, primidon ve
botulinum toksini kullanilabilir. Propranolol kullanma-
dan once hastada astim varligi sorgulanmalidir; astim
varsa kontrendikedir. Derin beyin stimiilasyonu (DBS)
ciddi ve ila¢ tedavisine yanitsiz hastalarda diisiiniilebilir.

Blackburn J, Parnes M. Tics, tremors and other movement disor-
ders in childhood. Curr Probl Pediatr Adolesc Health Care
51: 100983, 2021.

Torres-Russotto D. Clinical approach to tremor in children. Par-
kinsonism Relat Disord 59: 111-116, 2019.

Konviilsiyon
Basak Uzunyayla Sayict

Nobet beyindeki asir1 hizli ve senkron elektriksel bosa-
Iimlardan koken alan, belli bir siireye sinirli motor, duyu,
biligsel islevlerde kisa siireli ve gegici degisikliklerin iz-
lendigi durumdur. Insanlarin en az %8-10'u yasamlar1
boyunca bir kez nébet deneyimi olur. Tek nobet veya te-
tiklenen ndbetler epilepsi demek degildir. Nobet nedeni-
ni bulmak ve tekrarlama riskini saptamak énemlidir. Tlk
nobet sonrasi tedavi karari nobet tekrar riski ile iligkilidir.

Yaklasim

[k nobet dykiisiiyle bagvuran hastalarda nébet tanisi 6n-
cesinde epilepsi nobetlerini taklit eden durumlar ayirt edil-
meye calisilmalidir. Ayiric1 tanida senkop, katilma atak-
lar1 konversiyon, uyku bozukluklari, parasomniler, tikler
ve diger hareket bozukluklar1 diistiniilmelidir.

Bu bir ndbet mi?
Epilepsi nobetini taklit eden durumlar dislanmali

Eger nébetse, provake bir nébet mi?
Febril n6bet benzeri provake nébetleri digla

Eger nonprovake ise, nobet tipini siniflandir

Epilepsi mi?

Hangi tip epilepsi ndbeti?

Bir epilepsi sendromuna uyuyor mu?

Etiyoloji nedir?

Komorbiteler nelerdir?

Tanimlanan olayin epileptik bir nébet oldugu diisii-
niilityorsa nobet ayirici tanisi sonrasindaki basamak, te-
tiklenmis ya da tetiklenmemis nébet olup olmadiginin karar
verilmesidir. Tetiklenmis nobet, santral sinir sisteminin
metabolik, toksik, yapisal veya enfeksiyoz bir nedenle
akut zedelenmesi sonucu ilk bir hafta icinde olusan no-
betlerdir.

ILAE (International League Against Epilepsy) epilep-
siyi 24 saatten daha uzun siire ile tekrarlayan tetiklenme-
mis iki nobet gegirmis olmak olarak tanimlamakta, 10 y1l
icinde yeniden nobet gegirme olasilig1 %60 olan kisilerin
epilepsili olarak diisiiniilmesi gerektigini belirtmektedir.
Tek ve tetiklenmemis nobetli hastalarin sadece tigte birin-
de daha sonra epilepsi gelismektedir.

flk tetiklenmemis nobetli hasta degerlendirilirken bu
hastanin gercekten ilk nobeti mi? Yoksa ¢oklu nobetleri
olup olmadigina karar verilmelidir. Bir¢ok hastada dik-
katli bir dykii ile daha 6nceden ¢ok sayida ndbetlerle
birlikte oldugu 6grenilmektedir. Coklu ndbetlerin oldu-
gu zaman dilimini bilmek de énemlidir. Yirmi dort saat
icerisinde ¢ok sayida ndbet geciren hastalar da tek nébet
olarak kabul edilmektedir. Yirmi dort saat igerisinde g¢ok
sayida nobet olmasi tedavi baslanip baglanmamasini et-
kilemez.

Nobetlerin fokal ya da jeneralize olup olmadigt ayirt
edilmeye calisilmalidir. N&beti tetikleyen faktorler, nobet
baslangicindaki semptomlar, siire, nobet semiyolojisi ve
postiktal donemi sorgulayan ayrmntili dykii onemlidir.

Nobet etiyolojisi aydmnlatilmaya ¢alisiimalidir (gene-
tik, yapisal, metabolik, immun, enfeksiy6z, bilinmeyen
gibi).

Eslik eden bagka bulgular sorgulanmalidir (kognitif,
fizyolojik davranigsal ve digerleri).

Incelemeler

flk nobetle gelen hastada sendrom tanimlamasinda ve
tekrarlama riskinin belirlenmesinde 6neri diizeyinde tek
inceleme EEG'dir. EEG'nin zamanlamasi i¢in ¢ocukluk
caginda bir oneri yoktur. Eriskinde ilk nobetten sonraki
24-48 saat i¢inde yapilmasi Onerilir. EEG'de interiktal,
ozellikle fokal diken varlig, tekrarlama riskini arttiran en
onemli faktordiir.

Tek nobet sonrasi norogoriintiileme nobetin etiyolo-
jisini, nobete yol acabilecek yapisal lezyonlar: gostermek
agisindan onemlidir. Fokal norolojik bulgu veya biling
bozuklugu varliginda nérogoriintiileme acil olarak yapil-
malidir. Bu durumda ilk tercih BT olabilir, diger durum-
larda epilepsi etiyolojisini aydinlatmak amaciyla MRG
tercih edilebilir.

Tam kan saymmi, kan sekeri, elektrolitleri gibi temel
biyokimyasal incelemeler rutin olarak dnerilmemistir; fa-
kat ¢ogunlukla yapilir. Hastanin bulgularina gére lomber
ponksiyon ve toksik tarama testleri yapilabilir.

Tedavi

Hastay1 degerlendirirken su sorularin cevabi aranmali-
dir:

e Ik nSbet sonrasi tekrar riski?
e Erken donemde antikonviilzan ilag tedavisine bagla-
ma ile;



Noroloji

o Kisa siireli nobet tekrar riski
o Uzun siireli nobetsizlik ya da remisyon olasilig1

e Erken donem antikonviilzan ilag baglanan hastalarda
ilaca bagli yan etki riski?

[k nébet sonrast tekrar riski ilk aylarda daha fazla ol-
mak {iizere ilk iki yilda yiiksektir (%14-65). Tekrar riski
klinik faktorler temelinde tahmin edilmeye calisilir. itk
nobetin uzun siireli, fokal baslangi¢l olmast veya status epi-
leptikus seklinde olmasi, muayenede nirolojik bulgularin varl-
g1, EEG ve norogoriintiilemede anormallik, nokturnal nobetler
nobet tekrar riskinde artma ile birliktedir. Yas, cins, aile
Oykiisti, nobet tipi ndbetin tekrarlama riskini arttirmaz.

Ik nobet sonras: rutin antikonviilzan ila¢ baslanma-
malidir. Tekrar orani ve riskler géz éniinde bulundurul-
mahdir. [lk tetiklenmemis nébet sonrasi antikonviilzan ilag
baslanmast nébet rekiirrens riskini azaltir, nébet remisyon
olasiligim arttirir; ancak uzun siireli prognoz iizerine etkisi
yoktur. Antikonviilzan ilag tedavisinin yan etki riskleri de
g0z oniinde bulundurulmalidir.

Genel olarak ilk ndbet sonras: diisiik risk grubunda
olan hastalar takip edilmelidir. Tek ndbet sonrasi anti-
konviilzan ila¢ baslanma karari bireysel olmali, hastanin
tercihi, klinik durumu ve sosyokiiltiirel 6zellikleri teme-
linde antikonviilzan ilag baslanmasina ya da baslanilma-
masina karar verilmelidir.

Fine A, Wirrell EC. Seizures in children. Pediatr Rev 41: 321-347,
2020.

Johnson EL. Seizures and epilepsy. Med Clin North Am 103: 309-
324, 2019.

Febril nobetler

Basak Uzunyayla Sayict

Santral sinir sistemi (SSS) enfeksiyonu veya baska bir akut
semptomatik neden bulunmaksizin 6 ay-5 yas arasi siit
¢ocugu ve c¢ocuklarda ategle birlikte goriilen nobetlerdir.
Tanida atesin rektal 38 °C ve tizerinde olmasi ve dncesinde
hastanin afebril nobet gecirmemis olmasi gerekir. Uyarict
ve baskilayic1 nérotrasmitterler arasinda dengenin hentiz
olgunlasmadig1 yas donemlerinde, atesin nérotransmitter-
ler tizerinde yaptig1 degisiklikler sonucu olusur.

Risk faktorleri

Asagidakilerden en az ikisinin bulunmas: riski yedi kat
arttirir:

® Birinci veya ikinci derece akrabalarda febril nobet 6y-
kiisi,

* Yenidogan doneminde hastanede 30 giinden uzun
kalma,

e Gelisim geriligi,

e Kotii bakim kosullar1 (yuvaya gitme).

Bu faktorler disinda asilar ve viral hastaliklar da risk
faktorleri arasindadir.

Nobet durduktan sonra nérolojik muayenede fokal ve
asimetrik bulgular arastirilmalidir. Ayirici tanida epilep-
tik olmayan ataklar, istemsiz hareketler, SSS enfeksiyonu
gibi akut semptomatik nobetler, epilepsi géz 6niinde bu-
lundurulmalidur.

Tipleri

Hastaya yaklasimi, incelemeleri, tedaviyi ve prognozu
belirleyebilmek igin febril nobet alt tipinin belirlenmesi
gerekir. Basit ve kompleks febril nobet olmak {izere iki
tipi vardir.

Her ne kadar febril status epileptikus (SE) gelenek-
sel olarak 30 dakika olarak siniflandirilsa da Epilepsiye
Kars1 Uluslararasi Lig (ILAE) 2015 yilinda SE kavrami-
n1 febril statusu da igine alarak tekrar yorumlamistir. Bu
siire jeneralize tonik-klonik nobetler i¢in 5 dakika; fokal
nobetler igin 10 dakika ve absans nobetler i¢in 10-15 da-
kika arasindadar.

Febril nobetler siit cocugu ve ¢ocukluk déneminde
en sik gozlenen nobet tipi olup siklig1 degiskenlik goster-
mektedir (%2-5). Erkeklerde daha sik goriiliir (E/K: 1.6/1).
En sik 12-18 ay arasinda goriilmektedir. Postiktal dénem
5-10 dakika arasinda siirer. Uzamig postiktal bulgular
varliginda alternatif etiyoloji diisiiniilmelidir.

Incelemeler

Basit febril nobeti olan, gelisim ve norolojik muayenesi
normal olan hastalarda tani igin ileri incelemeye gerek
yoktur. Ates nedenine yonelik incelemeler yapilabilir.
Kompleks febril nébetlerde ise ates etiyolojisi igin isteni-
len incelemelere ek olarak tan1 ve izleme yonelik de bazi
laboratuvar incelemeleri gerekebilir (kan sayimi, serum
elektrolitleri, glukoz, kalsiyum diizeyleri gibi).

Febril nobet geciren hastalarda Amerikan Pediatri
Akademisi (APA) tarafindan lomber ponksiyon yapilma-
sinin onerildigi durumlar:

® Meningeal belirtiler veya intrakranial enfeksiyonun
belirti ve bulgularmin olmasi,

® 6-12 ay arasi cocuklarda ozellikle Heamophilus influen-
za tip b veya Streptococcus pneumoniae asilarmin eksik
olmasi ya da asilanma durumunun bilinmemesi,

e Antibiyotik tedavisi menenjitin klinik bulgularmi
maskeleyebileceginden antibiyotik tedavisi baglanmis
hastalar.

- Jeneralize - Fokal >30 dakika uzamis febril
+ <10-15 dakika « >15 dakika
24 saat icinde tekrarlamayan ve/veya + 24 saat icinde tekrarlayan ve/veya

postiktal norolojik defisite yol agmayan

postiktal norolojik defisite yol acan

(Todd paralizisi vd.)



Status epileptikus

- Ik febril nébetin gézlendigi yas <18 ay olmasi + Fokal nébet, uzamis nébet, tekrarlayan ndbet

« Birinci derece akrabalarda febril nébet 6ykusu - Ailede epilepsi dykiisii (Ozellikle anne tarafinda)

- Nobet sirasinda atesin diistik olmasi (<39 °C) - Hastada norogelisimsel gerilik olmasi

- Ates baslangici ile nobet arasindaki siirenin kisa olmasi - Febril status epileptikus
(<1 saat) + Geg baslangigl febril nébet (>3 yas)

- Ayni atesli hastalik sirasinda birden fazla nébet  Ates baslanigici ile nébet arasindaki stirenin kisa olmasi (<1 saat)
gorilmesi

» Cocugun bakim kosullarinin kott olmasi (kres vs)

Basit febril nobetlerden sonra kranial goriintiilleme
onerilmez. Uzamis ve fokal 6zellikler gosteren nobet, ge-
lisime geriligi veya anormal norolojik muayene bulgular1
varliginda epilepsi gelisim riski de goz 6niinde bulundu-
rularak kranial MRG istenmelidir.

EEG incelemesinin amaci altta yatan epileptik anor-
mal epileptik aktivitelerin 6zelliklerini tespit etmek, geli-
sebilecek epilepsi riskini 6ngodrebilmektir. Uzun siiren ve
fokal 6zellikler gosteren nobetlerde ileride epilepsi gelis-
me riski gorece daha yiiksek oldugu icin EEG istenebilir.
Fakat ayn1 kosul giin igerisinde birden fazla kez tekrarla-
yan kisa stireli nobetler igin gecerli degildir.

Tedavi

Hastanin hava yolu, solunum ve dolasim: degerlendi-
rilmelidir. Incelemeler ve gerekiyorsa intravenoz tedavi
i¢cin damar yolu agilmalidir. Bes dakikadan uzun siiren
nobetlerde antikonviilzan ilag uygulanmalidir. Hastanin
atesinin distirtilmesi, enfeksiyonunun tedavi edilmesi,
ailenin bilgilendirilmesi diger basamaklardir.

Febril nobetlerin ilk 24 saat i¢inde tekrarlama riski
%16 olup bunlarin yarisi ilk 2 saat i¢inde tekrarlamak-
tadir. Basit febril nobet geciren hastalar genel durumla-
r1 diizelince taburcu edilebilir. Fokal ve uzamis nobette
veya postiktal gec diizelme durumunda nobet sonrasi
izlem gereklidir.

Proflaksi

Uzamus febril nébet gegiren ve/veya febril ndbet tekrarla-
ma riski yiiksek olan hastalar taburcu edilirken ndbetin
5 dakikadan uzun siirmesi durumunda evde benzodia-
zepin (rektal diazepam, intranazal veya bukkal midazo-
lam) verilmesi 6nerilmektedir. Atesli hastalik doneminde
rektal diazepam uygulanmasinin nobet tekrarmni azalttig1
bildirilmistir. Atesli dénemde ilk iki giin 12 saat ara ile
0.3-0.5 mg/kg verilebilir.

Kronik antiepileptik tedavinin ndbet tekrarmi o6n-
lemedigi, epilepsi gelisim riskini azaltmadigi, epilep-
togeneze etkili olmadig: bildirilmistir. APA, basit febril
nobetler i¢in ne devamli, ne de aralikli proflaktik tedavi
onermemektedir. Uzamis ve fokal nobet 6zellikleri gos-
teren febril nobetlerde tedavi karar1 hasta 6zelinde olma-
lidir. Uzun siireli profilaktik tedavi igin levatirasetam,
lamotrijin, fenobarbital, valproik asit kullanilabilir.

Antipiretikler, febril nobetlerin tekrar riskini azalt-
maz; ancak hastanin rahatlamasini saglar ve yiiksek atese
bagli hastanin dehidratasyonunu 6nler.

Prognoz

Tek veya tekrarlayan basit febril nobeti olan higbir has-
tada kognitif ve/veya davranigsal bozukluk tanimlanma-
mustir. Febril status gozlenen kompleks nobetlerde uza-
mis nobetlerden sonra hafiza problemleri tanimlanmustir.

Kesavan TMA, Sehgal R, Patel U. Febrile Seizures: Standard Tre-
atment Guidelines. Indian Academy of Pediatrics, 2022.
Leung AK, Hon KL, Leung TN. Febrile seizures: an overview.
Drugs Context 7: 212536, 2018.

Mewasingh LD, Chin RFM, Scott RC. Current understanding
of febrile seizures and their long-term outcomes. Dev Med
Child Neurol 62: 1245-1249, 2020.

Status epileptikus

Basak Uzunyayla Sayict

Status epileptikus mortalitesi yiiksek olan acil bir tibbi
durumdur. 2015 yilinda Epilepsiye Kars: Uluslararasi
Lig (ILAE) tarafindan nébeti durdurmasi gereken meka-
nizmalarin yetersizliginden veya anormal ve normalden
uzun nobete yol acan mekanizmalarin tetiklenmesinden
kaynaklandig belirtilmistir.

Status epileptikus icin iki zaman noktasi iceren kav-
ramsal bir tanimlama yapilmistir. Buna gore, T1 anormal
uzamig nobet noktasini, T2 ise devam eden nobet aktivi-
tesinin noronal zedelenme, néron Sliimii ve néronal ag-
larda degisme gibi uzun stireli sonuglara neden olabile-
cegi noktay1 gostermektedir. SE tiplerine gore T1 ve T2
zamanlar1 degismektedir.

Jeneralize tonik-klonik status epileptikus en stk go-
riilen alt tiptir ve ¢ocuklarda goriilen status epileptikus

Jeneralizetonik-klonik 5 dk 30 dk
SE

Farkindaligin 10 dk >60 dk
bozuldugu fokal SE

Absans SE 10-15 dk -



Noroloji

(40-60
dakika)

ikinci asama tedavisi (20-40 dk): Benzodiazepinlerin kisa etki siireleri nedeniyle uzun etklili bir antikonviilzan
uygulanir. Uygun secenekler fenitoin, valproat ve levatirasetamdir.

Asagidaki segenekler benzer etkinliktedir ve bir tanesini segilip ve tek dozda uygulanmaktadir. (Bu asamada Yogun
Bakim Unitesi'nde (YBU) haber verme degerlendirilmelidir.)

« iv fenitoin (20 mg/kg, en ¢ok: 1500mg/doz, inflizyon hizi 1mg/kg/dk, genellikle en az 20 dak, %0.9 NaCl ile diltisyon,
10 mg/ml)

e iv levatirasetam (20-60 mg/kg, en ¢ok 4500 mg/doz, infliizyon hizi 5 mg/kg/dk, tipik baglangi¢ 30 mg/kg
15 dakikada, 5-60 dk arasirda inflizyon)- (Hemodinamik stabil olmayan veya metabolik/ karaciger hastalig olan
hastalarda tercih edilir.

¢ iv sodyum valproat (20-40 mg/kg, en g¢ok: 3000 mg/doz, inflizyon hizi 5 mg/kg/dk, <200 mg/dk)- (Karaciger has
aligi, trombositopeni, metabolik hastalik stiphesinde kontraendikedir; 2 yas altinda ylksek hepatotoksisite yan etkisi
nedeniyle 6nerilmez.)

Veya

¢ iv fenobarbital, ilk basamakta verilmediyse (15 mg/kg, en ¢ok:1000 mg/doz, infizyon hizi 1 mg/kg/dk, genellikle en
az 20 dk, 10 mg/ml olacak sekildi enjeksiyonluk su ile dilisyon)

® 24 ayliktan kuclk ¢ocuklara iv pridoksin 100-200 mg sistematik olarak uygulanmalidir.

Uglincii asama tedavisi: Refrakter Status Epileptikus (>40 dk):
1) Basamakta yer alan ilaglardan birini daha iv verilmeli veya farmakolojik koma tedavisine baglanmalidir.

* YBU'ye yatirmayi ve stirekli EEG monitérizasyonuna baglamay! gerektirir.

2) Yikleme dozu v midazolam (0.2 mg/kg, en ¢ok: 10 mg) 2 dakikada uygulayarak koma protokoliine baslayin,
0.1 mg/kg/st inflizyon ile devam edin.

e Midazolam bolustan sonra nébetler durana kadar her 5 dk da bir midazolam 0.2-0.4 mg/kg bolus uygulanmali
(En ylksek total ylikleme dozu 2 mg/kg), inflizyona devam edilmelidir. Arada ortaya gikan nébetlerde ek bolus
verilerek inflizyona hizi %20 arttirilir. En yiksek inflizyon hizinda (2 mg/kg/sa) ndbetler devam ederse veya
midazolam tolere edilmezse diger anestezik ajanlara gegilir.

¢ Statusu durdurmada 1 saatten kisa surede etki gdsterirken etkinin devami saatlerdir. Yan etkisi sik olarak
hipotansiyondur.




Akut ensefalopati

- Santral sinir sistemi enfeksiyonu « Progresif nérodejeneratif - Epilepsi
- Metabolik (hipoglisemi, hiperglisemi, hastaliklar - idiopatik (%5-19)
liponatremi, hipokalsemi -+ Serebral migrasyon defektleri « Uzamis febril konvilsiyon (%23-30)
+ inme « Perinatal hipoksik iskemik « Travma
« ANI kesimi ensefalopati
+ Toksik madde « Serebral disgnezi

ataklarmin %50’sinden fazlasinin oncesinde hastalarin
nobet Oykiisii yoktur.

Etiyoloji

Status epileptikus insidans1 10-41:100.000'dir. En sik siit
¢ocugu ve yaslilarda goriilmektedir. Epilepsi hastalari-
nin %10-20’si yasamlarinin bir ddneminde status epilep-
tikus gegirir. Status epileptikusa bagli mortalite etiyoloji
ile iligkilidir ve ¢cocuklarda %3 olarak bildirilmistir. Eti-
yolojinin {icte biri genetik kdkenli epilepsilerden, ticte
ikisi akut prespite edici faktorlerden kaynaklanmak-
tadir. Birinci grup hastalar tedaviye iyi yanit verir ve
prognozu iyidir; ancak ikinci grupta prognoz tam tersi
sekilde olmaktadir.

Fizyopatolojide temel nokta, endojen nobet sonlandi-
rict mekanizmanin yetersizligidir. Asir1 anormal eksitas-
yona bagli endojen inhibitdér mekanizmalarin bozulmasi
da rol oynayabilir. Nobet siiresi uzadikca GABA resep-
tor subtinit azalmasi ve eksitator NMDA reseptorlerinde
artis olur. Uyarilan NMDA reseptorleri hiicre icine asir
Ca™ girisine neden olur ve siireg hiicre 6liimii ile sonug-
lanir.

Tedavi

Tedavi sirasinda {i¢ ilke goz 6niinde bulundurulmalidir.

* Hastanin yasamsal fonksiyonlarini, solunumu, dola-
sim1 saglamak,

* Nobetin etiyolojisini arastirmak,

® Tedavinin her asamasinda zamansal Olgiitleri goz
ontinde bulundurmak.

Erken tedavi cok 6nemlidir. ilk sira ilaclar 30 dakika
icinde uygulanirsa %80, iki saat sonra uygulanirsa %40
oraninda kontrol altina alinmaktadir. Bu nedenle tedavi-
de asamal1 tedavi protokolii uygulanir.

Mortalite {izerinde etiyoloji, eslik eden hastaliklar,
siire ve tedavi etkili olmaktadir. Etiyoloji en énemli prog-
nostik faktordiir. Kardiyak aritmiler ve akut pulmoner
O0dem status epileptikus ile iligkili 6liimde 6nemli faktor-
lerdendir. Status epileptikus 6nemli hafiza kusurlarina
yol agar. Ayrica global mental yikim, kisilik degisiklikleri
ve farkli kognitif yetilerde diisiise yol agabilir.

McTague A, Martland T, Appleton R. Drug management for
acute tonic-clonic convulsions including convulsive sta-
tus epilepticus in children. Cochrane Database Syst Rev 1:
CD001905, 2018.

Nelson SE, Varelas PN. Status epilepticus, refractory status epi-
lepticus, and super-refractory status epilepticus. Continuum
(Minneap Minn) 24: 1683-1707, 2018.

Rossetti AO, Alvarez V. Update on the management of status
epilepticus. Curr Opin Neurol 34: 172-181, 2021.

Akut ensefalopati

Basak Uzunyayla Sayict

Akut ensefalopati enflamatuvar olmayan diffiiz veya
yaygin beyin 6deminin neden oldugu merkezi sinir siste-
mi disfonksiyonu ile karakterizedir. Tipik olarak 6nceden
saglikli olan ¢ocuklarda, akut olarak ortaya ¢ikan siddetli
ve uzun siireli biling bozuklugu ile karakterize sendrom-
lar1 ifade eder. Glasgow Koma Skalas: (GKS) <11 olan
hastalarda 24 saat veya daha uzun siireli akut baslangicl
biling bozuklugu olarak tanimlanir.

Japonya'da yapilan ulusal bir ¢alismada yillik insi-
dans1 400-600 vaka arasindadir. Prognoz etiyolojiye gore
degismekle birlikte mortalite oran1 %6 ve norolojik sekel
orani %36 kadardir.

Degerlendirme

Biling durumunda bozulma acil bir durumdur. Hastanin
hizli bir sekilde degerlendirilmesi, nedenin saptanmasi ve
en kisa zamanda tedavinin uygulanmasi gerekir. Ayirici
tanida, intrakranial enfeksiyonlar (6rnegin viral ensefalit
ve bakteriyel menenjit) dahil olmak iizere bulasici hasta-
liklarin gidisi sirasinda akut biling bozuklugu ile kendini
gosteren ¢esitli durumlardan ayrilmali; otoimmiin ense-
falit, serebrovaskiiler hastaliklar, travmatik, metabolik
ve toksik bozukluklar ve organ yetmezlikleri etiyolojide
distintilmelidir.

Oykiide ensefalopatinin gelisme sekli (akut gelisen bi-
ling degisikliginde konviilziyon ve serobrovaskiiler olay,
yavas gelisen biling degisikliginde enfeksiyon ve entoksi-
kasyon), eslik eden semptomlar (ates, kusma, bas agrisi,
nobet vs.), kronik hastaliklar (akut-kronik karaciger bob-
rek yetmezligi, travma, hipoksik olay gibi) sorgulanmali-
dir. Onceki norolojik durumu, gelisim basamaklari, aile
oykiisii degerlendirilmelidir.

Fizik muayenede hastanin vital fonksiyonlar1 deger-
lendirilmeli, gerekirse destekleyici tedavi baglanmalidir.
Hastanin fizik muayenesinde travma bulgulari, sarilik,
siyanoz, ¢comak parmak, deride yeni olusan dokiintiiler,
hiper- veya hipopigmente lekeler, {ifiirtim, ritim bozuk-
lugu, organomegali, ense sertligi hastanin etiyolojisini
aydinlatmak agisindan anahtar bulgular olabilir.

Norolojik degerlendirmede hastanin biling bozuklu-
gunun derecesi belirlenmelidir. Cocuklarda uygulanan
Glaskow Koma Skalas: biling bozuklugunu degerlendir-
mek igin yardimci materyallerdendir.

Norolojik muayenede fokal nérolojik bozukluk olup
olmadig: arastirilmali, goz hareketleri (nistagmus, oftal-



Noroloji

Cocuklarda akut ensefalopati nedenleri

Viral enfeksiyonlarla iliskili ensefalopati

« Influenza-iliskili ensefalopati

» Human herpesvirus (HHV)-6/7 ensefalopatisi

- Rotavirus ensefalopatisi

- Respiratuar sinsityal virus ensefalopatisi

- Herpes simpleks virus ensefalopatisi

- Varisella-zoster virus ensefalopatisi

- HIV-iliskili progresif multifokal I6koensefalopati

» Kizamik virusuna bagh subakut sklerozan panensefalit
(SSPE)

« Rubella virusuna bagli subakut ensefalit

- Digerleri

Bakteriyel enfeksiyonlarla iliskili ensefalopati

« E. coli 0157:H7 iliskili hemolitik Gremik sendrom (HUS)

+ Salmonellozis

« Bacillus cereus

- Mikoplazma enfeksiyonlari

- Digerleri

Otoimmiin hastaliklar

« Akut dissemine ensefalomyelit (ADEM)

- Digerleri

Metabolik bozukluklar

-+ Hepatik ensefalopati

+ Uremik ensefalopati

» Kalitsal metabolik hastaliklar

Sitokin firtinasi

- Hemorajik sok ve ensefalopati sendromu (HSES)
» Akut nekrotizan ensefalopati (ANE)

- Non-herpetik limbik ensefalopati (NHLE)

Eksitotoksik

- Konviilzif status epileptikus ile ensefalopati

» AESD (acute encephalopathy with biphasic seizures and
late reduced diffusion)

- AIEF (acute infantile encephalopathy predominantly affects
the frontal lobes)

» HHE (hemikonvilsiyon—hemipleji epilepsi) sendromu

+ Anti-N-metil-D-aspartat receptor ensefaliti

Bilinmeyenler

- MERS (mild encephalitis/encephalopathy with a reversible
splenial lesion)

- PRES veya RPLS (posterior reversible leukoencephalopathy
syndrome)

« FIRES (febrile infection-related epilepsy syndrome)

+ Akut serebellit/serebellopati

- Epileptik ensefalopatiler

- Dravet sendromu (siddetli infantil myoklonik epilepsi)

- Digerleri

mopleji, puplil boyutlari ve sekli, fundoskopi) ve anormal
ekstrapramidiyal hareketler degerlendirilmelidir.

Bilinci kapali her hastada mutlaka kan sekeri, kan
gazlari, tam kan sayimi, karaciger-bobrek fonksiyon test-
leri, elektrolitler, laktat, amonyak diizeyine bakilmalidir.
Kalitsal metabolik hastaliktan stipheleniliyorsa serum
amino asitleri, idrar organik asitleri, karnitin-agilkarnitin
profili, BOS amino asit diizeyleri gibi daha &zel testler ya-
pilabilir. Santral sinir sistemi enfeksiyonu diisiiniiliiyorsa
lomber ponksiyon yapilmali; kan, idrar, dis1 kiiltiirleri de
alimmalidir.

Bilinci kapali her hastaya kranial tomografi (BT) ce-
kilmesi uygundur. Hasta herniasyon riski agisindan de-
gerlendirilmelidir. Beyin sap1 ve serebellumdaki akut
lezyonlar BT'de goriilmeyebilir. Bu nedenle etiyoloji ay-
dinlatilamiyorsa beyaz cevher lezyonlarii ve beyin sa-
pin1 daha iyi aydinlatmak igin kranial manyetik rezonans
goriintiileme (MRG) cekilmelidir. Vaskiiler patolojiler
distintilityor ise kranial MRG anjiografi tetkiklere ekle-
nebilir.

Elektroensefalografi (EEG) incelemesi nedeni agikla-
namayan komada nonkonviilsif status epileptikus ve her-
pes ensefaliti tanisi agisindan yardimer olabilir.

Tedavi

Oncelikle hava yolu, solunum ve dolagim saglanmalidir.
Hastaya damar yolu agilmal1 ve siv1 gereksinimi parente-
ral yoldan karsilanmalidir. Etiyolojide enfeksiyoz stireg-
ler diistiniiliiyorsa uygun antibiyoterapi, paraenfeksiyoz-
otoimmiin siiregler diisiiniiliiyorsa immunmodiilator
tedavi verilmelidir. Travmaya ikincil durumlarda ve int-
rakranial kanamalarda uygun cerrahi tedavi uygulanma-
lidir. Komanin nedeni komada kalis siiresi ve komanin
derinligi prognozu etkilemektedir.

Imataka G, Kuwashima S, Yoshihara S. A comprehensive review
of pediatric acute encephalopathy. ] Clin Med 11: 5921, 2022.

Mizuguchi M, Ichiyama T, Imataka G, et al. Guidelines for the
diagnosis and treatment of acute encephalopathy in childho-
od. Brain Dev 43: 2-31, 2021.

Intrakranial basing artis1
Nurettin Alict

Intrakranial basing artist BOS basincindaki ylikselme ve
bununla iligkili nérolojik bozukluklar olarak tanimlana-
bilir. Normal BOS basinc1 yasa gore degisse de cocuklar-
da lateral dekiibit pozisyonda lomber ponksiyon (LP) ile
yapilan Ol¢timlerde ortalama agilis basinc1 20 cmH,O'dur;
28 cmH,0 {izerindeki basinglar intrakranial basing artisi
olarak kabul edilir.

Etiyoloji

Primer intrakranial basing artisi ve sekonder intrakranial
basing artis1 olarak ikiye ayrilir. Primer intrakranial ba-
sing artis1 bir nedene bagl degildir. Sekonder intrakranial
basing artisinin en sik nedeni siniis ven trombozlaridir.
Bunun disinda menenjit, menengoensefalit gibi enfek-
siydz nedenlere; tetrasiklinler, biiytime hormonu, korti-
kosteroid kullanimai gibi ilaglara ikincil ve kraniosinoztoz,

Chiari malformasyonu gibi yapisal nedenlere bagh gorii-
lebilir.

Klinik bulgular
Semptom ve bulgular yasa gore degisiklik gosterir. Kii-
¢iik yastaki ¢ocuklarda belirti ve bulgular daha siliktir.



intrakranial basing artisi

Intrakranial basing artisi. Solda: Gergin ve kabarik 6n fontanel. Sagda: Gozlerin asag1 bakmasi nedeniyle “batan giines” goriintimii.
Mezansefalondaki (orta beyin) periakuaduktal yapilarin sikismasina bagh oldugu diistiniiliir. Bununla birlikte yedi aya kadar olan
saglikli bebeklerde gz hareketlerini kontrol eden reflekslerin olgunlasmamis olmasina baglh olarak pozisyon ya da ortam aydinhigin-

daki degisikliklerle gegici olarak ortaya ¢ikabilir.

Sekonder intrakranial hipertansiyon nedenleri

Sinlis ven trombozu

Enfeksiy6z (menenijit, meningoensefalit, Lyme hastaligi)

Maligniteler (beyin timord, 16semi, lenfoma)

Demiyelinizan hastaliklar

Hidrosefali

Yapisal (Chiari malformasyonu, kraniyofasial sendrom)

Travmatik beyin hasar

inme

Adrenal yetmezlik

Hipoparatiroidi

Vitamin A toksisitesi

Vitamin D eksikligi

ilaclar (tetrasiklinler, biiyime hormonu, kortikosteroidler,
lityum, siklosporin, retinoik asit, oral kontraseptifler)

On fontaneli agik olanlarda gergin ve bombedir. Erkek
cinsiyet, kiiciik yas ve obes olmayanlarda asemptomatik
intrakranial hipertansiyon olasilig1 daha ytiksektir. En sik

semptom bas agrisidir. Genellikle stireklidir ve siddeti
degiskenlik gosterir. Sabahlari daha siddetli olabilir. Ikin-
ma, Oksiirme, egilme, sirtiistii yatma siddetini arttirabilir.

Oftalmolojik muayene tanida ve izlemde ¢ok 6nemli-
dir. Pupiller, goz hareketleri, gérme keskinligi ve renkli
gorme testi ile goz dibi incelemesi temel degerlendirme-
lerdir. Izlemde fundoskopi, koopere olabilen hastalarda
gorme alani testi, optik koherans tomografi ve fundus
otofloresan goriintiileme kullanilabilir.

Papilodem siklikla iki taraflidir. Tek tarafli papil
0dem saptandiginda optik norit gibi diger tanilar akla
gelmelidir. Tan1 aninda hastalarin %20’sinde papil 6dem
olmayabilir; ancak bu hastalarda bas agrisi, bulanti, bula-
nik gorme gibi semptomlar ve LP'de yiiksek agilis basinct
vardir.

Basvuruda koopere olabilen hastalarm %85’inde
gorme alan1 defektleri saptanir. Genellikle papil 6demin
siddeti artmadan gorme keskinliginde azalma olmaz; bu
nedenle gorme keskinligi taniy1 diglamada ve izlemde
kullanish degildir. Aralikli ve kisa siireli (<30 saniye) bu-

Solda: Normal optik disk. Ortada ve sagda: Papilodem.

Intrakranial basing artisi. Solda: Suturlari agik bebekte suturlarda genisleme. Sagda: “Déviilmiig bakir” goriiniimii.



Noroloji

Solda: Normal plantar yanit. Ortada: Babinski isareti. Sagda: Kortikal yumruk.

Yiiz istli tutulurken basi ve viicudu tutamama (sagda)

Hipotonik bir bebegin muayenesinde dismorfik bul-
gular, deri bulgulari, kontraktiirler, solunum sekli, geli-
simsel refleksler dikkatle degerlendirilmelidir. Postiir,
tonus, spontan hareketler ve derin tendon refleksleri ile
traksiyon cevabi, vertikal ve horizontal siispansiyon mu-
ayenelerinden elde edilen bulgular 6nemlidir. Premattire
bebeklerin néromuskiiler maturitesini degerlendirmek
i¢in muayene ederken kullanilan esarp belirtisi (dirsegin
orta hatti gegmesi) ayak-kulak (ayagin kulaga degmesi)
ve ayak-cene manevralar: 6zgiin bulgular degildir ve de-
gerlendirmeye katkis1 sinirhidir.

Santral hipotoni, periferik hipotoniye gore daha siktir
(%60-80’e kars1 %25-30). Serebral hipotonide ensefalopati
ve nobetler gibi beyin fonksiyonlarinda etkilenme, dis-
morfik bulgular, kortikal yumruk, diger organlarda mal-
formasyonlar, postiiral refleksler, derin tendon refleksle-
rinin normal ya da canli olusu, ve bacaklarda ¢aprazlama
goriiliir. Kromozomal hastaliklar, santral sinir sisteminin
gelisimsel malformasyonlari, dogustan kalitsal metabo-
lik bozukluklar, hipoksik-iskemik ensefalopati ve spinal
kord travmalar1 bu grupta sayilabilir.

Periferik hipotonide ise diger organ tutulumlar: daha
seyrek goriiliir; postiiral reflekslerde hareket yoktur, de-
rin tendon refleksleri hipoaktiftir veya alinamaz, kaslar-
da atrofi, fasikiilasyonlar ve eklem kontraktiirleri vardir.
Spinal muskiiler atrofi, glikojen depo hastaliklari, artrog-
ripozis multipleks konjenita, polinéropatiler, miyastenia
gravis, konjenital miyastenik sendrom, ilag iliskili hipoto-
niler (aminoglikozidler gibi), elektrolit bozukluklar1 (hi-
permagnezemi gibi), entoksikasyonlar (botulismus gibi),
konjenital muskiiler distrofiler, konjenital miyotonik
distrofiler, konjenital ve metabolik miyopatiler periferik
noropatiler bashig1 altinda siralanabilir.

Santral ve periferik hipotoni ayirimi yapilan hipoto-
nik bir bebekte 6ncelikle sepsis, santral sinir sistemi en-

Uyanikhk

Hipotoni

Bas tutamama

Kaslarda atrofi

Dilde fasikulasyonlar

Yer cekimine karsi hareket
Vertikal stispansiyonda bacaklarda makaslama
Kurbaga bacagi pozisyonu
Kaslarda zayiflik

Derin tendon refleksleri
Babinski bulgusu

Kortikal yumruk

infantil refleksler

Deprese Alert
Proksimal Distal
Biraz Belirgin
Yok Belirgin
Yok Var

Var Yok
Var Yok
Yok Var
Hafif veya orta Belirgin
Normal veya canli Az veya yok
Var Yok
Var Yok
Devam ediyor Yok



Guillain-Barré sendromu i/

Guillain-Barré sendromu
Orhan Ozdogan

Guillain-Barré sendromu (GBS) periferik sinir sistemi’nin
(PSS) enflamatuar bir hastaligidir. Etiyoloji ve patogenez
tam aydinlatilamamak ile beraber, ¢ogu hastada 6zgiil ol-
mayan bir viral enfeksiyondan sonra (Campylobacter jejuni,
Sitomegalovirus, hepatit E virusu, Mycoplasma pneumoniae,
Epstein-Barr virusu ve Zika virus gibi) baslamasi nedeniyle
anormal bir immiin yanittan kaynaklandig: diistintilmek-
tedir. Cocukluk caginda akut flask paralizilerin en sik ne-
denidir. Yillik insidans1 1:100.000 kisidir. GBS erkeklerde
kadinlara gore daha sik goriiliir ve insidansi yasla birlikte
artar, ancak tiim yas gruplari etkilenebilir. GBS'li hasta-
lar tipik olarak simetrik ve asendan ilerleyen giigsiizliik
ile bagvururlar, ancak hastaligin farkl klinik ortaya gikis
sekilleri ve yaklasik %9 unda asimetrik tutulum vardir.

Tanm

GBS tanis1 hasta ykiisiine, norolojik muayene bulgula-
11 ve klinik gidise dayanir. GBS’ye benzer klinik tablosu
olan diger hastaliklar dislanmalidir. Elektrofizyolojik ¢ca-
lismalar, goriintiileme (kontrastli MRG) ve lomber ponk-
siyon yalniz gerekli vakalarda yapilir. Bir biyobelirteg
olmamakla birlikte beyin-omurilik sivis1 (BOS) inceleme-
sinde albiiminositolojik disosiasyon (BOS incelemesinde
hiicre olmadan protein yiiksekligi) tan1 i¢in onem tasir.
Elektrofizyolojik ¢alismalar, tamamlayici bilgiler saglan-
mas1 yani sira alt tiplerin ayriminda yardima olabilir:
akut enflamatuar demiyelinizan poliradikiilonéropati
(AIDP), akut motor aksonal néropati (AMAN) ve akut
motor duyusal aksonal néropati (AMSAN).

Guillain-Barré sendromu tanist igin gerekli bulgular:

e Birden fazla ekstremiteyi etkileyen ilerleyici motor
gligstizliik

e Etkilenen uzuvlarda derin tendon reflekslerinin ol-
mamasi veya azalmast

Kuwet [ Duyu W Atak5|

f. v ] ©
i Wl %
%G %0
“ 77 %7
FA |
%% g%

Tany1 gliglii olarak destekleyen bulgular:

¢ Bulgularda ilerlemenin dort haftadan sonra durmasi

* Genellikle simetrik bulgular

e Hafif duyusal belirti veya bulgular

¢ Kranial sinir tutulumu; 6zellikle bilateral fasiyal para-
lizi

e Otonomik disfonksiyon

¢ Bulgularin baslangicinda atesin olmamasi

® BOS protein yiiksekligi (normal olmas1 taniy1 dislat-
maz)

* Motor veya sensdrimotor noropatinin elektrofizyolo-
jik ozellikleri (erken evrelerde normal olmasi taniy1
diglatmaz).

Tanida siiphe uyandiran bulgular

e BOS’ta artan sayida mononiikleer veya polimorfo-
niikleer hiicre (>50x10°/L)

® Belirgin, kalic1 asimetrik zayiflik

* Baslangigta veya hastaligin gidisi sirasinda devam
eden mesane veya bagirsak disfonksiyonu

* Baslangigta simirl ekstremite giigsizliigii ile birlikte
agir solunum disfonksiyonu

e Baslangicta sinirli zayiflik ile duyusal isaretler

* Baslangicta ates

* Omurilik yaralanmasini gosteren kesin duyu diizeyi

e Birinci motor néron bulgularinin olmas: (derin ten-
don reflekslerinin canli olmasi, klonus ve ekstansor
plantar yanit)

e Karm agrist

® Solunum tutulumu olmaksizin siirh giigsiizliik ile
yavas ilerleme

e Semptomlarin baslamasindan sonra bulgularin dort
haftadan fazla ilerlemeye devam etmesi

e Biling degisikligi.

Prognoz

GBS'li hastalarin %20’sinde solunum yetmezligi nede-
niyle mekanik ventilasyon gereksinimi olabilir. Otonom
sinir sistemi tutulumu eslik edebilir. Hastaligin ilerleme
hiz1 degisken olup, ¢cogu hastada ilerleme iki hafta i¢inde
en yiiksek diizeye ulasir. Ik ilerleyici dénemden sonra

\

Guillain-Barré sendromu varyantlari ve sikliklari (soldan saga): klasik sensdrimotor (%30-85), saf motor (%5-70), paraparetik (%5-10),
farengeal servikobrakial (<%5), bilateral fasiyal paralizi ve parestezi (<%5), saf duyusal (%1), Miller-Fisher sendromu (%5-25).



Noroloji

problemlerin yonetimi ve etkilenen bireylerin/ailelerin
yasam kalitesini arttirmak igin, pediatrik néroloji uzmani
koordinasyonunda, fizik tedavi ve rehabilitasyon, solu-
num sistemi, beslenme, kemik saglig1 ve ortopedik agi-
dan multidisipliner izlem gereklidir. Hastalar ve aileleri
psikolojik ve sosyal agidan desteklenmelidir.

Haliloglu G. Spinal muscular atrophies. In: Kliegmann RM, ST
Geme JW, Blum NJ, Shah SM, Tasker RC, Wilson KM (eds).
Nelson Textbook of Pediatrics (215t ed). Philadelphia, PA: El-
sevier, 2020: 3310-3316.

Keinath MC, Prior DE, Prior TW. Spinal muscular atrophy: Mu-
tations, testing, and clinical relevance. Appl Clin Genet 14:
11-25, 2021.

T.C. Saglik Bakanlig1 Halk Sagligi Genel Miidiirliigii. Yenidogan
Spinal Muskiiler Atrofi (SMA) Tarama Programi. https://
hsgm.saglik.gov.tr/tr/cocukergen-tp-liste/yenidogan_tara-
ma_programi.html (Erisim tarihi: Kasim 2022).

Jiivenil myastenia gravis

Hande Tosun

Jivenil myastenia gravis (JMG), 18 yasindan kiiciik ¢o-
cuklardaki miyastenia gravis olarak tanimlanir ve otoim-
miin postsinaptik néromuskiiler iletim bozuklugudur.
Cocuklarda MG ¢ok seyrek goriiliir; seronegatif vakala-
rin yiiksek yiizdesi ve ayirici tanida bulunan genetik mi-
yastenik sendromlar nedeniyle tan1 daha zordur.

Klinik bulgular

Klinik belirti, okiiler kaslarla sinirli olabilen veya daha
genel olabilen yorulabilir kas zayiflig1 goriiliir. Cocuklar
genellikle asimetrik olabilen pitozis ve degisken derecede
oftalmopleji ile kendini gosterir.

Tani, uygun tedavi ve oftalmoloji boliimiine gonder-
me, sasilik ve ambliyopi gibi uzun siireli sekellerden ka-
¢inmak icin énemlidir. Daha jeneralize sekillerde, hasta-
lar yerden kalkma, kogsma, merdiven ¢ikma veya kollarini
baginin tizerine kaldirmada zorluk olarak kendini goste-
ren proksimal kas giigstizliiglinii fark edebilirler. Ayrica
dizartri, yemeklerin tamamlanmasinin uzun siire almasi,
yutma giicliigii ve nefes darlig1 gibi bulber ve solunum
tutulumu belirtileri olabilir. Semptomlar giin boyunca
dalgalanabilir, ancak genellikle sabahlar1 veya dinlenme
dénemlerinden sonra daha iyidir.

Tam

Myastemia gravis tanisi klinik bulgular, serolojik test-
ler, elektrofizyolojik ¢alismalar ve farmakolojik testlere
dayanir. Tanida en sik asetilkolin reseptdriiniine (AchR)
kars1 antikorlar goriiliir. Okiiler MG ile kiyaslandiginda
jeneralize MG’de antikor pozitifligi daha fazladir. AchR
antikoru i¢in negatiflik gosteren hastalarda kasa spesifik
kinaz (MuSK) antikorlar aragtirilmalidir. Bu iki antikora
kars1 da negatiflik gosteren hastalar “double seronegatif”
olarak adlandirilir. Bu hastalarda LRP4 (I6sinden zengin

Muayene sirasinda yapilabilecek testler

Midazolam 0.2-0.3 mg/kg

Yukari bakis testi Bir dakika yukari bakis sonrasi pitozun
degerlendirilmesi

Cogan'in g6z kapagi
segirmesi isareti
(Cogan’s lid twitch
sign)

Orbital sogutma (buz GOzlin lizerine bes dakika buz torbasi
testi) koyduktan sonra pitozda iyilesme

Perde isareti (Curtain
sign)

Uzun sireli asagi bakistan sonra
gozler hizlica birincil pozisyona
donerken g6z kapaginin kisa bir
segirmesi

Pitozun daha belirgin oldugu g6z
kapagini kaldirdiktan sonra diger
gozde kotulesen pitoz

protein 4), agrin ve ColQ’ya kars1 olusan antikorlar da
bildirilmistir.

Elektrofizyolojik testler seronegatif hastalarin tanisin-
da 6nemli bir rol oynayabilir. Repetitif sinir stimiilasyonu
ve tek lif EMG, MG igin tarama testleridir. Repetetif sinir
stimulasyonunda bilesik motor aksiyon potansiyelinde
%107luktan fazla azalma goriilmesi taniy1 destekler. Tek
lif EMG’nin duyarliligr %95-981erdedir, ancak kiigiik ¢o-
cuklarda teknik olarak uygulanmasi zor ve sonugclar uy-
gulayicinin becerisine bagli olacaktir.

Tanida edrofonyum testi giincel olarak kullanilma-
maktadir. Bunun yerine hastaya oral olarak verilen pri-
dostigmin sonrasi hastanin semptomlarinda gecici bir
iyilesme gormek tani testi olarak kullanilabilir. Kolay ve
hizli bir sekilde degerlendirilebildiginden, pitozis, oftal-
mopleji veya dizartri durumunda bu testin kullanilmasi
en faydalidir. Norofizyolojik testlerin ve antikor testleri-
nin artan giivenilirligi nedeniyle klinik uygulamada kul-
lanimi sinirhidir. JMG ayiricr tanisinda pitoz ve oftalmop-
leji ayiric1 tanisinda bulunan pek ¢ok hastalik olabilir.

Tedavi

Tedavi tipik semptomatik ve immiinostipresif tedavilele
uygun vakalarda timektomiyi igerir. Semptomatik teda-
vide kolinesteraz inhibitorleri ilk basamak tedavidir. Pri-
dostigmin (Mestinon) en sik kullanilan ajandir. Tedaviye
bagli yan etkiler; abdominal kramplar, ishal, hipersalivas-

Jiivenil myastenia graviste ayirici tani

Konjenital miyastenik Genellikle bebeklik doneminde
sendromlar semptom verir, akrabalik
Oykisu (otozomal dominant
veya resesif kalitim)

Ek norolojik bulgular/epilepsi

Konjenital miyopatiler ve
muskdler distrofiler

Botulizm, venom

Mitokondriyal sitopatiler
Miyopatiler

Norotoksinler

Guillain-Barré sendromu

ADEM (akut dissemine
ensefalomyelit)

Multiple skleroz

Beyin sapi timorleri

Hipotiroidizm



Adolesan

Yeme bozukluklar
Ayse Bilge Baklaci, Melis Pehlivantiirk Kizilkan

Yeme bozukluklari, yeme davranislarinda degisiklikler
ile giden, ¢ocuklarin ve ergenlerin hem fiziksel hem de
psikolojik gelisimi tizerinde olumsuz etkisi olan, yasami
tehdit eden hastaliklardir. Ergenlik doneminde en sik go-
riilen yeme bozukluklar: anoreksiya nervoza (AN), bu-
limiya nervoza (BN), atipik anoreksiya nervoza, tikinir-
casina yeme (binge eating) bozuklugu ve kag¢ingan kisith
besin alim bozuklugudur.

Anoreksiya nervoza belirgin bir bicimde diisiik viicut
agirligina neden olacak sekilde enerji alimini kisitlama,
kilo almaktan ¢ok korkma ve bu nedenle stirekli kilo ali-
mini kisitlayan davranislarda bulunma, viicut agirligs ya
da bi¢imini algilama ile ilgili bozuklukla karakterizedir.

Bulimiya nevroza ise tikinircasina yeme doénemleri
(yemek yemeyle ilgili denetiminin kalktig1 hissiyle be-
raber, benzer kosullarda, benzer siirede, ¢cogu kisinin
yiyebileceginden agik¢a daha ¢ok yiyecegi yeme) ve kilo
almaktan kaginmak amaci ile yineleyici, uygunsuz 6diin-
leyici davraniglarda bulunma (kendi kendini kusturma,
laksatif, ditiretik ya da diger ilaglar1 kotiiye kullanma,
neredeyse hi¢ yememe ya da agsir1 spor yapma gibi) ile
karakterizedir.

Epidemiyoloji

Yeme bozuklugunun yayginlig: ile ilgili veriler, calisilan
niifusa ve tan1 koymada kullanilan kriterlere bagh olarak
farklilik gosterir. Genel olarak AN goriilme sikliginin
%0.3-1, BN goriilme sikliginin %0.6-5, tikinircasina yeme
bozuklugu sikliginin ise %1.2-3 arasinda degistigi bildi-
rilmistir. Ulkemizde yapilan bir ¢calismada DSM-IV tani
kriterlerine gore herhangi bir yeme bozuklugu goriilme
yayginligt %2.3 olarak bulunmustur.

Tan

Yeme bozuklugu oldugundan siiphelenilen bir c¢ocuk
veya ergenden kapsamli tibbi ve psikososyal dykii alin-
mali ve ardindan ayrintili bir fizik muayene yapilmalidir.
Hastalarla yapilan goriismelerde kilo kaybinin hizi ve
miktari, beslenme aligkanliklari, diyet yapma davranisla-
11, ¢ikarma davranislari, beden goriiniimii ile ilgili mem-
nuniyetsizlik, menstriiel dongiilerin diizeni, egzersiz
aliskanliklari, tartilma siklig1 ve sistemik belirtiler sorgu-

lanmalidir. Tani klinik dykiiniin DSM-5 kriterlerine gore
degerlendirilmesi ile konur.

Fizik muayenede vital bulgularin, ortostatik nabiz ve
kan basinci degisikliginin ve antropometrik dl¢iimlerin
kaydedilmesi 6nemlidir.

Yeme bozuklugu ayiric tanisinda, kilo kaybinin go-
riildigii ¢6lyak hastaligi, enflamatuar bagirsak hastalig,
hipertiroidizm, diyabet, adrenal yetmezlik, tiiberkiiloz
veya HIV gibi bulasici kronik enfeksiyonlar, bagirsak
paraziti, depresyon, psikoz, anksiyete veya obsesif-kom-
pulsif bozukluk, madde kullanimi, kanser, siiperior me-
zenterik arter sendromu, kusmanin goriildiigii gastroo-
sefageal reflii hastali§i, eozinofilik Osefajit, pankreatit,
siklik kusma, kafa igi basing artisi, besin alerjisi, asir1
yeme veya actklanamayan kilo aliminin goriildiagii hi-
potiroidizm, hiperkortizolizm, depresyon, Prader-Willi
sendromu (gelisme geriligi, zihinsel yetersizlik, obesite,

Yeme bozuklugu olan ¢ocuk ve ergenlerin fizik

muayene ozellikleri

+ Boy, kilo ve viicut kitle indeksi egrilerinde 6nceki buyiime
yoriingesinden sapma

- Anormal vital bulgular:
o Dinlenme kalp atim hizi ya da dinlenme kan basincinda

disuklik
o Kalp atim hizinda ortostatik artis (dakikada >20 atim)
veya kan basincinda ortostatik azalma (>10 mmHg)

o Hipotermi

- Duygusal ifadede azalma veya endiseli duygulanim

- Solgun, kuru soluk deri; karotenemi (6zellikle avug ici ve
ayak tabani)

+ Kaseksi (ylizde erime, deri alti yagda azalma, kas kitlesinde
azalma)

» Donuk, ince saclar, lanugo

- Kardiyak Gftirim (ticte biri mitral kapak prolapsusu ile
birlikte)

+ Soguk ekstremiteler, akrosiyanoz, azalmis periferik
perflizyon

+ Sol alt kadranda ele gelen diski kitlesi

» Gecikmis veya kesintiye ugramis ergenlik gelisimi
o Kugik memeler; vajinal kuruluk
o Kuglk testisler

-+ Angular stomatit, damak cizikleri, dis minesi erozyonlari

+ Russell isareti (kendi kendine kusturmaya bagl olarak
parmaklarda asinma veya nasir)

« Tukirik bezi buylimesi (parotis ve submandibuler)

- Epigastrik hassasiyet

- Omurga Uzerinde morarma veya siyriklar (asir egzersiz
veya mekik cekme ile ilgili)



GOz Hastaliklan

Sag gozde kirmizi refle yok

Anormal kirmizi refle

e G0z yast filmi icindeki mukus veya yabanci cisim
¢ Korneal opasite

e Pupillay: etkileyen iris bozukluklar:

e Katarakt
e Vitreus i¢i opasiteler
e Tumor

e Retinal hastaliklar

o iki gdzde esit olmayan kirma kusuru veya her iki goz-
de yiiksek dereceli kirma kusuru olmasi ve sasilik da
kirmizi reflede asimetri veya bozukluga neden olabi-
lir.

Subhi Y, Schmidt DC, Al-Bakri M, Bach-Holm D, Kessel L. Di-
agnostic test accuracy of the red reflex test for ocular pat-
hology in infants: a meta-analysis. JAMA Ophthalmol 139:
33-40, 2021.

Konjenital katarakt

Dogumda veya dogum sonras: erken dénemde ortaya
¢ikan lens opasitesidir. Tek tarafli veya iki tarafli olabi-
lir. Erken gorme gelisimi sirasinda ortaya ¢iktig: icin cid-
di ambliyopiye ve gdrme kaybina neden olabilir.

Kalitsal nedenler

e izole

® Metabolik hastaliklarla iliskili (6rn. galaktozemi, Wil-
son hastaligi, diyabet, serebrotendin6éz ksantomato-
zis, Fabry hastalig1l, mannosidoz, Refsum hastalig1)

* Bobrek hastaliklar ile iligkili (6rn. Alport sendromu,
Lowe sendromu)

e Kas-iskelet sistemi hastaliklari ile iligkili (6rn. miyoto-
nik distrofi, kondrodisplazi punkta)

e Dermatolojik hastaliklarla iligkili (6rnegin, inkon-
tinans pigmenti, Cockayne sendromu, Rothmund-
Thomson sendromu)

e Kraniyofasiyal anomalilerle iligkili (6rn. Hallerman-
Streiff sendromu, Rubinstein-Taybi sendromu, Smith-
Lemli-Opitz sendromu, serebro-okulo-fasiyal-iskelet
sendromu)

* Genetik anomalilerle iligkili (6rn. trizomi 13, 18, 21; 5p
delesyonu, 11p delesyonu, Norrie hastaligi, Nance-
Horan sendromu).

Kalitsal olmayan nedenler

e Travma

e TORCH gibi konjenital enfeksiyonlar

e Steroidler

* Radyasyon veya teratojenler karsilasma.

Morfolojik olarak baslica 6n katarakt, arka katarakt,
merkezi katarakt ve total katatakt olarak siniflandirilabi-
lirler.

Tarama testi olarak kirmizi refle testi kullanilabilir.
Erken tani ve tedavi ¢ok dnemlidir. Cerrahi yapildiktan
sonra kontakt lens ve/veya gozliik ile gorsel rehabilitas-
yona destek olunmalidir.

Taylan Sekeroglu H, Utine GE. Congenital cataract and its gene-
tics: the era of next-generation sequencing. Turk ] Ophthal-
mol 51: 107-113, 2021.

Konjenital glokom

Glokom, gorme siniri zedelenmesi ve gérme alaninda ka-
yipla ilerleyen ve goz ici basing yiiksekliginin en énemli
risk faktorii oldugu bir optik néropatidir.

Primer konjenital glokom, trabekiiler agin ve 6n ka-
mara agisinin anormal gelisiminin neden oldugu akoz
hiimériin yeterli akisinin engellenmesi ile olusan {i¢ ya-
sindan dnce ortaya ¢ikan ¢ocuklarda en sik rastlanan glo-
kom tipidir.

Trabekiiler ag anomalilerinden farkli olarak okiiler
(lens anomalileri, aniridi gibi) ve/veya sistemik baska pa-
tolojilerin de eslik ettigi glokomlar ikincil konjenital glo-
koma neden olur.

Belirti ve bulgular

* Gozde sulanma (epifora)

e Isiga kars: hassasiyet (fotofobi)

e Kapaklarin sikica kapatilmasi (blefarospazm)
e Korneada bulaniklik

* Megalokornea

* Descemet zarinda yirtiklar (Haab strialar)

e Gozde biiytime (buftalmus)

e  Gozde kizariklik.

Primer konjenital glokomun tedavisi cerrahidir. Tibbi
tedaviden, cerrahi dncesindeki siiregte veya cerrahi son-
rasinda goz ici basinc diisiisii yeterli olmadiginda fayda-
lanilabilir.

Badawi AH, Al-Muhaylib AA, Al Owaifeer AM, Al-Essa RS, Al-
Shahwan SA. Primary congenital glaucoma: an updated re-
view. Saudi ] Ophthalmol 33: 382-388, 2019.

Solda: Konjenital katarakt. Ortada: Konjenital glokom. Sagda: Lokokori.



Dis ve Agiz Hastaliklan

Stirme kisti

dislerin goriilme sikligr 1:2000 ile 1:3500 arasindadir. Na-
tal dislerin goriilme orani neonatal dislerden daha fazla-
dir. Kesin etiyoloji bilinmemektedir; bir¢ok neden ileri
stirtilmiistiir. Kalitsal olabilir; otozomal dominant gegis
gosterebilir. Baz1 sendrom ve gelisim bozukluklarinda
goriilebilir; ancak iliski gosterilememistir.

Diger nedenler: Kalitim (Afrika kokenlilerde, Beyaz ve As-
yalilardan daha erken), endokrin bozukluklar (hipertiroi-
di), enfeksiy6z nedenler.

Siit dislerinin ge¢ siirmesi

Genellikle maksiller bolgede, en sik maksiller kaninde
goriiliir. Yerel bir nedene bagli olabilecegi gibi 6nemli bir
sistemik hastaliktan da kaynaklanabilir. Yerel nedenler
yer darligs, erken siit disi ¢ekilmesiyle komsu dislerin yer
degistirerek stirekli disin siirecegi boslugu kapatmasi,
fazla sayida siit disleri, kist, tiimor, travma, radyasyon,
gelisimsel bozukluklar seklinde olabilir.

Siirme kistleri: Diglerin siirmesinden kisa bir siire once
mukozada goriilen, epitelyal kist yapisinda benign lez-
yonlardir. Etiyolojisi tartismalidir. En sik birinci az1 veya
kesicilerin ¢ikis zamanlarma denk gelen 6-9 yaslarinda;
sag tarafta daha sik goriiliir. Seyrek olarak yenidoganda
natal disle birlikte olabilir. Disin stirme bolgesinde fluk-
tan, siurl ve genellikle saydamdir; ancak kan icerdigi
(stirme hematomu) zaman mor veya mavi renk goriintii
verir. Genellikle kendiliginde diizelir; izlem yeterlidir.
Ancak stirmekte olan disin tizerindeki mukoza degisik-
likleri siirme gecikmesine neden olabilir. Enfekte veya
kanamali olurlarsa cerrahi girisim gerekir.

Konjenital siirme kisti

Ankiloz: Periodontal ligamentteki enflamasyon sonucu
dis ile alveoler kemigin kaynasmasidir. Disin siirmesi
bozulur, ortodontik sorunlar ¢ikar. Kalic1 digler daha az
etkilenir. Etiyolojisi bilinmemekle birlikte otozomal do-
minant kalitim gosteren ailevi olgular vardir. Yerel trav-
ma, enflamasyon ve enfeksiyon neden olabilir.

Siit dislerinin gomiilii kalmas: (retansiyonu): Siit dislerin-
de seyrek goriiliir; kalict dislerde daha siktir. Bu durum
ankilozun neden oldugu ikincil retansiyon olgularindan
ayrilmalidir. Dislerin gémiilii kalmasina neden olan fak-
torler, yerel ve genel olarak ikiye ayrilabilir. Kalict disle-
rin agenezisi genellikle otozomal dominant gecis goste-
rir; kizlarda daha siktir. Diger yerel nedenler; yer darlig,
dis germinin anormal pozisyonu ve yonii, fazla disler,
odontojenik tiimorler ve neoplastik olusumlar, gingiva-
nin fibrotik hipertrofisi, travmatik yaralanmalar, cevre
mukozanin kronik enfeksiyonu, kemikteki enflamatuar
degisiklikler seklinde siralanabilir.

Sistemik nedenler: Hipopituarizm, hipotiroidizm ve hipo-
paratiroidizm gibi endokrin bozukluklar siirmede gecik-
melere neden olur. Kemik metabolizmasinin gecikmesiy-
le iligkili birgok sendromda dis siirmesinde duraklama ve
gecikme gozlenir. D vitamini eksikliginde siit dislerinin
siirme ve degisme zamanlarinda gecikme olur. Radyas-
yonla karsilagsan c¢ocuklarda dis boyutu, sayisi, yapist
bakimindan anomalilerin yan sira dis siirmesinin de ge-
ciktigi goriilebilir. Uzun siireli kemoterapi, HIV enfeksi-
yonlari, anemi, prematiire dogum, bobrek yetmezligi ge¢
siirme nedeni olabilir. Siirme gecikmesine neden olan
pek cok genetik hastalik vardir.

Kok
Periodontal
ligament

Kemik

Ankiloz



Gingival buylime

Gingival biiyiime nedenleri

Yerel biiyiime yapanlar

Gingival, periodontal, periapikal, perikoronal apseler
Fibroz epulis/periferal fibrom
Anjiogranuloma/pyojenik granulom

Periferal dev hicreli granulom

Gingival kistler

Neoplastik hastaliklar

Yaygin biiyiime yapanlar
Gingivanin enflamasyonu
ilaclard
Antikonvizanlar (fenitoin, fenobarbital, lamotrigin,
vigabatrin, etosuksimid, topiramat, primidon)
Antihipertansifler (kalsiyum kanal blokérleri: nifedipin,
amlodipin, verapamil)
immiin baskilayicilar (siklosporin)
Amfetaminler
Genetik nedenler
Lizozomal depo hastaliklar
Glikojen depo hastaliklari
Vaskuler malformasyonlar
Kalitsal gingival fibromatozis
Hyalen fibromatozis sendromu
Hormonal degisiklikler
Puberte
Gebelik
Beslenme ile ilgili
Vitamin C eksikligi
Sistemik hastaliklar
Losemiler
Norofibromatozis
Wegener graniilomatozis
Crohn hastaligi
Sarkoidoz
Digerleri
idiopatik
Yalanci biyiimeP
ailaglar arasinda en sik nedenler fenitoin, nifedipin ve siklosporindir;
cocuklarda eriskinlerde daha sik gériiliir. Genetik egilim olabilir. ilag
kesildikten sonra cogunlukla dtizelir. Fenitoin alanlarda giinde 0.5 mg
folik asit alinmasi blytmeyi 6nleyebilir.
bKemik ya da dis dokusunda zedelenme nedeniyle gingivanin
buytmus goziikmesi.

Agrawal AA. Gingival enlargements: Differential diagnosis and
review of literature. World ] Clin Cases 3: 779-788, 2015.
Arya R, Gulati S, Kabra M, Sahu JK, Kalra V. Folic acid supple-
mentation prevents phenytoin-induced gingival overgrowth

in children. Neurology 76: 1338-1343, 2011.

Gingival biiylime. Solda: Gaucher hastaliginda. Sagda: Pompe
hastaliginda (glikojen depo hastalig: tip II).

Tungare S, Paranjpe AG. Drug-induced gingival overgrowth. In:
StatPearls [Internet]. Treasure Island (FL): StatPearls Publis-
hing, 2021.

Tekrarlayan aft6z stomatit

Erken cocukluk veya ergenlik déneminde ortaya ¢ikan,
tekrarlayan, ovoid veya yuvarlak, tek veya ¢ok sayili ag-
r1l1, keskin kenarli, eritemat6z haleli, sar1 veya gri tabanl,
agrili ovoid, yuvarlak veya diizensiz iilserlerdir. Siddetli
veya ¢oklu iilserasyonlarda bolgesel lenfadenopati olabi-
lir. Yasin ilerlemesiyle siddeti ve siklig1 azalir. Etiyolojisi
bilinmemektedir. Genetik yatkinlik, viral ve bakteriyal
enfeksiyonlar, besin alerjileri, vitamin ve mikroelement
yetersizlikleri, sistemik hastaliklar (Behget hastalig,
Crohn hastaligs, tilseratif kolit, periyodik ates gibi), art-
mis oksidatif stres, hormonal defektler, mekanik yara-
lanmalar ve anksiyete gibi ¢ok sayida predispozan faktor
vardir.

Gingival biiyiime. Solda: Akut myeloid l6semide. Sagda: Kalitsal gingival fibromatosis.



Kulak, Burun, Bogaz Hastaliklari

Subglottik stenoz

Subglottik hemanjiom

Solda: Laringotrakeotsefageal yatik (kleft); yukaridan asag trakea girisi, septal defekt, 6sefagus girisi. Ortada ve sagda: Trakeomalazi.

Tipik olarak inspiratuar stridor vardir; tedavisi goz-
lemden cerrahi tedavilere kadar hasta temelinde planla-
nur. Infraglottik bélgeden itibaren gériilen hava yolu has-
taliklarinda stridor genellikle bifaziktir. Subglottik stenoz
bu patolojik durumlardan en sik goriilenlerden biridir ve
genellikle uzamis entiibasyona ikincil olarak gelisir. An-
cak daha seyrek olmakla birlikte, trakeada ve bronglar
diizeyinde de darliklar olabilir. Bu nedenle hiriltil1 solu-
num ile bagvuran ¢ocuk hastada dykii ve fizik muayene
sonrasi, cocuk gogiis hastaliklari, kulak burun bogaz has-
taliklari, kardiyoloji ve kalp damar cerrahisi gibi birden
¢ok dalin goriisii gerekebilir.

Thorne MC, Garetz SL. Laryngomalacia: Review and summary
of current clinical practice in 2015. Paediatr Respir Rev 17:
3-8, 2016.

Trakeo-bronkomalazi

Trakeomalaziler trakeay: olusturan C seklinde kikirdak
halkalarin segmenter olarak olugsmamasi veya yetersiz
olusmasma bagh olarak trakeada kollaps ile giden du-
rumlardir. Birincil olabilecegi gibi, 0sefageal atrezi/tra-

Konjenital nedenler Yabanci cisim
Koanal atrezi/stenoz Yanik (fiziksel/kimyasal)
Mikrognati Entlibasyonda travma
Kraniofasial anomaliler Trakeal stenoz
Laringomalazi Reflii larenjiti
Trakeobronkomalazi Laringotrakeal stenoz
Damar basisi (ring) Vokal kord paralizisi
Adenotonsiler hipertrofi
Alerji (anjioddem)
Krup
Epiglottit
Akut larenjit
Difteri
Peritonsiller/retrofarengeal apse
Papillomatosis
Hemanjiom

keoosefageal fistiile veya vaskiiler ring’e (halkaya) ikincil
olarak da gelisebilir. Tan1 igin direkt laringoskopi ve es
seansli olarak bronkoskopi yapilir. Hastanin ve hastali-
gin durumuna gore izlem tedavisi, oksijen tedavisi veya
tekrarlayan akciger enfeksiyonlarinin tedavisi veya solu-
num destegi gibi tibbi tedaviler veya trakeotomi, malazik



Kiriklar ve gikiklar

biiytime plaginin hem i¢ tarafindaki metafizde kemik-
lesme bozulmustur. Biiyliime plaginn dis tarafinda bii-
ylimenin normal devam etmesi sonucu giderek tibia vara
deforitesi gelisir. Agilanma arttik¢a biiylime plagmnin ig
tarafina diisen yiik artacagindan basingla buradaki biiyii-
me plag1 kism1 kapanir. Boylelikle deformite kalict olur.
Bu nedenle deformite ¢ocugun yiiriimesiyle gelisir. Asir1
kilo bunu artirir. Genellikle 2-3 yaslarinda fark edilir.

Tibia uzun ekseni etrafinda ice doniiktiir. Agilanma
ve ice doniikliik ylirtimeyi bozar. Ice doniik ayagyla sik
sik tokezler, ayag1 yerdeki nesnelere takilir. Tki tarafliysa
ayaklar birbirine dolanir, sik sik diiser. Kaldirim atlama-
da ve merdiven ¢ikmada zorlanir. Tedavi edilmediginde
diz ekleminde dejenerasyon gelisebilir.

Trendelenburg yiiriiyiisii

Kalgay1 yana dogru agmay1 saglayan abdiiktor kaslarin
gligsiizliigiinden olur. Hasta tarafa basildiginda kars: ta-
raf kal¢a desteklenemez ve kalga o tarafa yatar. Bu kalga
displazisi gibi hastaliklarda iki tarafli oldugunda “&rdek-
vari” yiiriiylise benzeyen bir yiiriiyiis sekli olusturur.
Perthes gibi diger hastaliklarinda da goriilebilir.

Trendelenburg yiiriiytisii

Diger yiiriiyiisler

Kisa bacak yiiriiyiisii: Bacak boy esitsizligi olan ¢ocuklarda-
ki ytiriiyiis seklidir. Kisa olan tarafi desteklemek icin tek
tarafli parmak ucu yiiriiyiis goriilebilir. Ayn1 zamanda
uzun olan tarafta kalga ve dizi kirarak yiiriiyiis gozlenir.

Agrili (antaljik) yiiriiyiis: Bel, kalca ve alt ekstremitelerde-
ki agrili durumlardan kaynaklanir. Cocuk agrili bolgeyi
miimkiin oldugu kadar cabuk hareket ettirerek agirligini
tizerine vermemeye c¢alisir. Agrili ekstremite tizerine bas-
ma evresini kisaltarak veya sekerek yiiriir.

Kas hastaligu yiiriiyiisii: Muskiiler distrofiler etkilenen kas
bolgelerine bagli olarak farkli yiiriiylis sekline neden
olur. Ozellikle proksimal bacak kaslarmni tutan muskiiler
distrofilerde ¢ocuk ayaga kalkarken dizlerinden destek
alarak viicudunu yukar1 kaldirir ve kalga kaslar1 da giic-
stiz oldugu i¢in geriye dogru salinarak ytirdir.

Spastik yiiriiyiis: Ozellikle serebral palsili hastalarda go-
riiliir. Gergin asil tendonuna baglh parmak ucu ytiriiyiis,
gergin hamstring (uyluk arka grup) kaslarma bagl dizler
biikiik yiiriiyiis ve gergin kalca kaslarina bagl kalga bii-

kiik ytiriiyiis goriilebilir. Bunlardan sadece birinin varlig
da kalga biikiik, diz biikiik ve parmak ucu ytiriiyiise ne-
den olabilir. Gergin kalga addiiktor kaslarina bagl ma-
kaslama yiiriiylisii de spastik yiiriiyiis olarak adlandiri-
labilir.

Oraklama yiiriiyiis: Spastik hemiplejide bir tarafta kalca
ve dizde extansiyon, ayak bilegi ve parmaklarda fleksi-
yon oldugunda; adim atma sirasinda diz fleksiyonuu
miimkiin olmadigindan ayak ancak o taraf pelvisin asir1
ylikselmesi ile yerden kesilebilir. Bu sirada ayak ucu yere
sliriinerek bir yay ¢izer.

Ataksik yiiriiyiis: Ataksi kas hareketlerinin koordinasyon
eksikliginden olusan nérolojik bir bulgudur. Serebellar
atakside hasta her iki yana yalpalayarak sarhosvari yiiriir.

Stepaj yiiriiyiis: Diistik ayakta, hasta zemine topugu ile
degil ayak ucu ile temas eder. Ayak ucunu yerden kurtar-
mak icin dizine asir1 fleksiyon yaptirir.

Foster H, Drummond P, Jandial S. Evaluation of gait disorders in
children BM]J Best Practice 20 April 2023.

Gibson ME, Stork N. Gait disorders. Prim Care 48: 395-415, 2021.

Vezzetti R, Bordoni B. Antalgic gait in children. In: StatPearls [In-
ternet]. Treasure Island (FL), 2024.

Kiriklar ve ¢ikiklar

Selami Cakmak, Osman Rodop

Cocuk kas-iskelet sisteminin bazi ozellikleri

Cocuklarda kas-iskelet sisteminin fizyolojik ve biyome-
kanik 6zellikleri erigkin kas-iskelet sisteminden farklilik-
lar gosterir. Cocuklarda biiyiime plagi (fizis) ve biiyiime
merkezlerinin (apofiz) bulunmasi, yaralanma sonrasi
ortaya ¢ikan klinik tabloyu etkiler. Biiytime plagini ige-
ren yaralanmalarda travmanin siddetine bagl olarak bii-
ylime plaginin diizeninin bozulmasi sonucu biiyiimede
durma ve agisal deformite olusmasi gibi komplikasyonlar
ortaya ¢ikabilir.

Cocuk kemiginin genel yapist da erigskinden farkli-
dir. Kemigin mineralizasyonu daha azdir, kollajen/ke-
mik orani fazla oldugundan kemik daha esnektir. Periost
daha kalindir ve fizyolojik olarak aktiftir. Dolayisiyla pe-
riost, yaralanma veya kirik olusumu sirasinda bir i¢ atel
gorevi gorebilir. Kan damari desteginin zengin olmasi da
hizli kirik iyilesmesini saglar. Kemigin bu esnek yapis1 ve
saglam periost, cocukluk ¢agma 6zgii kirik sekilleri (yesil
agag kirigi, torus kirig1 vb.) olusturur.

Cocuklarda kan desteginin iyi olmas1 nedeniyle eris-
kinlerde goriilen kirik kaynamasiyla ilgili kaynamama
sorunu ortaya ¢ikmaz. Ancak dizilimin uygun saglana-
mamast halinde yanlis veya agisal kaymama problemi or-
taya gikabilir. Kirik sonrasi iyilesme ve yeniden sekillen-
me (remodelizasyon) donemi ¢ocuklarda daha hizlidir.



Ortopedi

Solda: Sol femur basinda Pertes hastaligi. Sagda: Hilal (Caffey) isareti (ok).

Soldan saga: Baslangi¢c donemi, pargalanma (fragmantasyon) dénemi, onarim (reparasyon, reossifikasyon) donemi, iyilesme (remo-

deling) doneminde femur baginin goriiniimdi.

Solda: Femur basinda mantar goriiniimii. Ortada: Gage isareti; epifizin lateral kisminda ve/veya komsu metafizde V-seklinde radyo-

liisen defekt. Sagda: Gage isareti; lateral epifizin kalsifikasyonu.

Tedavi

Tedavide ana hedef femur baginin asetabulum tarafin-
dan Ortiilmesini saglayarak eriskin yasta artroz gelisimi-
ni engellemektir. Tedavi secenekleri semptomatik tedavi
ve cerrahi ortiim tedavisidir. Semptomatik tedavi olarak
dinlenme, non-steroidal antienflamatuar ilag ve traksiyon
onerilir. Kismi ya da tam agirlik kisitlamas: uygulanabi-
lir. Ancak son yillarda abdiiksiyon ortezlerinin kullanimi
popiilaritesini yitirmistir. Cerrahi tedavi olarak femoral
osteotomi, iliak osteotomi ya da her ikisinin birlikte ya-
pilmasi dnerilmektedir.

Prognoz

Hastalik, alt1 yas 6ncesi tan1 konulan hastalarda hafif gi-
derken, dokuz yas iizeri baglayanlarda en kotii prognoz
goriiliir. Kizlarda ve hastaligin uzadigi, nekrozun ha-
cimsel olarak biiyiik oldugu olgularda prognoz koétiidiir.
Obesite kotii prognozu olumsuz etkiler.

Olii kemik dokusu fazlaysa, bunun temizlenmesi ve
kollapsi ile femur basinda genisleme ve yassilasmayla
mantar goriiniim ortaya ¢ikar. Epifizin lateral kisminda
kalsifikasyon (Gage isareti), femur basinin tutulum ora-
nini fazla olmasi, lateral yar: ¢ikik, metafizel kist ve Gage
belirtisi prognozun kétii olacagini isaret eden radyolojik
bulgulardir.

Reossifikasyon evresi tamamlandiktan (diiz grafiler-
de skleroz kaybolduktan sonra) hastaligin iyilestigi kabul
edilir. Hastalar ortalama 18-24 ay sonra normal fiziksel
aktiviteye doner.

Iyilesme sonrasi hastalarin az bir kisminda kiiresel fe-
mur basi elde edilir. Hastalik femur basinin sekline gore
sferik, asferik ve irregiiler olarak ii¢ degisik tipte bas ile
sonuglanir.

Pertes hastaliginin ge¢ sekelleri koksa brevis, koksa
magna, koksa plana, osteokondritis dissekans, femoro-
asetabular sikisma ve artrozdur (eklem kireclenmesi).
Uzun dénemde yaklasik her bes hastadan birinde 6nemli
derecede koksatroz bulgusu ve total eklem artroplasti ge-
reksinimi olusur.
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SON SOz

“Doktor”; Sir Samuel Luke Fildes (1891)

Cocuk hekimleri sevgi, sefkat ve merhamet duygula-
riyla donatilmis; insanlara empatiyle yaklasan; fronesis
sahibi, yaptig1 gorevin bilincinde olan insanlar olmalidir.

Kanimca hasta hekim arasindaki empatik iliskiyi en
giizel anlatan resim Sir Samuel Luke Fildes'in (1843-
1927) Fildes'in “Doktor” (The Doctor) adli eseridir.
Fildes’in 1877'de Christmas sabahi bir yasindaki ilk oglu
Phillip’in tifodan 6lmesinden etkilenerek bu resmi ¢izdi-
8i; oglunun muayene eden Philip Murray'dan (1831-
1887), hatta onun yerine kendisini resmettigi sdylenir.

nsanin evreni anlayabilmesi icin éncelikle kendinin
evrendeki yerini bilmesi gerekir. Zaman zaman insanin
kendini dev aynasinda gormesi, kendini tanimadiginin
actk bir kanitidir. Evrenin astronomik gorkemi karsisinda
bir toz zerresi 6rnegi ufacik diinyamizda kisacik yasayan
bir canli oldugumuzu diisiiniirsek, belki de uyanabilir ve
nefsimizin kendini begenmisligi karsisinda utanabiliriz.

Makrometrik ve mikrometrik evrenlerin bizim igin
sonsuzluk ifade eden maddi kimligi karsisinda insanin
acizligi ortadadir. Insanin sinirli yetenegi olan akliyla bu
sonsuzluk i¢inde sonsuzluk, gorkem iginde gorkem,
biiyiiklitk icinde biyiiklitk halinde yayilip giden
evren(ler)in baslangicini ve sonunu bulmasi, anlayabil-
mesi olas1 degildir.

Biz ne sOylersek soyleyelim, ne diisiiniirsek diisiine-
lim, gene de evren(ler) konusunda bir sey bildigimizi
ileri stiremeyiz. S6ylenenlerin hepsi anlamsizdir, deger-
sizdir. Biz yalniz evrenin ebedi ve ezeli kanunlarina
uymak, doga ve canlilara kars1 vicdanimizda hissettikle-
rimizi yapabilmeyi goniilden arzulamak ve boyle bir
diizeye ulasmak icin gayrette bulunmaktan baska bir sey
yapamayiz. En biiyiik ibadet, kisinin toplum igin ¢alis-
masi, insanligin gelismesi i¢in her seyi daha iyi yapmaya
calismasidir. Bunun da tek yolu bilimle ugrasmaktir.
Ancak bildiklerimiz az, bilmediklerimiz ve bilemeyecek-
lerimiz sonsuzdur. Bu sonsuzlugun oniinde algak goniil-
liliikle egilmeliyiz.

Bugiin hekim olarak bildiklerimiz yasam enerjilerini,
Omiirlerinin sonuna kadar insanlarin saglig: i¢in harca-
mis hekimlerin bize ulastirdiklaridir. Oliim insanlarmn
alin yazisidir ve insanlarin ¢alismalar1 émdirleriyle sinir-
lidir. Ancak insan biyolojik olarak 6ldiikten sonra eserle-
riyle degisik bir anlamda olsa da yasamaya devam eder.
Zamanla once adi, sonra da eserleri unutulur. Gergek
0liim tamamen unutulmaktir. Bizler de bugiin aramizda
bulunmayan hocalarimizi hatirlayalim ki, anilari canli
kalsin, goniillerimizde yasamaya devam etsinler. Dilerim
onlarin erdemleri rehberimiz, anilar1 yolumuza 1sik olur.

Insanin en biiyiik eseri kendi yasantisidir; sonra yap-
tiklari, yazdiklar: gelir. Bu yolla diisiincelerini, duygula-
rin1 kendisinden ¢ok sonralari yasam siralari gelenlere
iletebilir.

Giigsiiz kalanlarin ellerinden diisen kitaplari, yaptik-
lar1 eserleri alip, onlarin ¢alismalarini siirdiirecek, gele-
cek nesillere aktaracak kisiler her zaman bulunacak;
insanlig1 aydinlatan 1s1k tasiyan eller degisse de tasidik-
lar1 151k 6liimsiiz olacaktir.

Sonsuzluga dogru yaptigimiz bu yolculukta, birbiri-
mize ve meslegimize sevgi ve sadakatle baglanarak ytirii-
meliyiz. Birbirimize karsi anlayish, oOlciilii, dikkatli ve
hosgoriilii zorundayiz.

Karanliklar iginde yiirtimeye calistigimiz bu yolcu-
lukta, bizlere ayrilan yasam siiresinde igimizdeki 15181
uyandiralim. Isik sacan mumumuzla, diger mumlari
1siklandirarak mum tiitkenmeden 15181 paylasalim ki
“aydinlik ¢ok olsun” ¢ok daha fazla insan aydinlansin.
Bilimin aydinlattig1 yolumuz agik olsun. Ancak 6nce yolu
bulmali, yola ¢ikmali, yolda olmali, yol almali ve yol
olmaliy1z.

Selam, sevgi ve saygilarimla,

Murat Yurdakok
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