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Onséz

Teknoloji ve tip alanindaki gelismeler bitmek bilmiyor!
Bilim adamlarimiz hastaliklarin mekanizma ve pato-
tizyolojisini daha da agiga ¢ikardik¢a, duydugumuz bu
inanilmaz gelismeler giinliik hasta bakimi pratigimize
islenmelidir. Bu kitabin editorleri ve yazarlar1 olarak
amacimiz, yalnizca her giin kullandigimiz geleneksel,
klasik bilgileri saglamak degil, ayni zamanda tip 6gren-
cileri ve uzmanlk 6grencileri i¢in bu gelismeleri oku-
nakli ve kisa ve 6z bir metin halinde sunmaktir.

Bu yeni baski, en son baskidan bu yana kaydedilen
gelismeler ile glincellenmistir.

Ayrica bir kez daha yazarlarimizdan béliimlerin ¢o-
gunu hem hastalarin bakimi hem de yazarlik ya da servis
muayeneleri sirasinda basarili olmak i¢in gerekli bilgi ve
beceriyi kazanabilmeniz i¢in yazmalarini istedik.

Pediatri alanina yonelmis olan binlerce kisinin
yaninda oniimiizdeki yillarda pediatri bakimi verecek
olan yeni kisilerin bu yolculugunun bir pargasi olmaktan
gurur duyuyoruz.

Karen J. Marcdante, MD
Robert M. Kliegman, MD
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Ceviri Editoriiniin Onsodzii

Bugiine kadar ¢ok sayida genel pediatri kitabiin Tiirk-
ceye kazandirilmalari i¢cin Ceviri Editori olarak ¢aligtim:
“Rudolph’s Fundamentals of Pediatrics, 2002” (Ankara:
Giines Kitabevi, 2002), “Pediatric Pearls: The Handbook
of Practical Pediatrics, 2002” (Ankara: Giines Kitabevi,
2004), “Osborn’s Pediatrics, 2007” (2026 sayfa; Ankara:
Giines Kitabevi, 2007), “Pocket Essentials of Paediatrics,
2006” (Ankara: Gunes Kitabevi, 2007), “Tutorials in Pa-
ediatric Diffential Diagnosis, 2005” (Ankara: Giines Kita-
bevi, 2008), “First Aid for the Pediatric Board, 2011” (An-
kara: Giines Kitabevi, 2011), “Rudolph’s Pediatrics, 2011”
(2488 sayfa; Ankara: Giines Kitabevi, 2013), Schwartz:
The 5-Minute Pediatric Consult, 2012 (Ankara: Glineg
Kitabevi, 2015). Sundugumuz bu kitap ise pediatri ki-
taplar1 arasinda taninani: “Nelson Essentials of Pediatrics,
2015

“Nelson Essentials of Pediatrics”; “Nelson Textbook
of Pediatrics”in 6ztinti yansitan, tip 6grencileri, pediat-
ri asistanlari, pediatri uzmanlari, aile hekimleri ve pra-
tisyen hekimlerin yararlanabilecekleri bir kitap. Kitaba
adin1 veren Waldo E. (Bill) Nelson (1898-1997) Ohio
Eyaletindeki McLure kéyiinde dogdu. Bir siire Wil-

lys-Overland Otomotiv Sirketinde c¢alistiktan sonra
hekim olmaya karar verdi. 1926da Cincinnati Univer-
sitesi Tip Okulu'ndan mezun oldu. 1929da Cincinnati
Cocuk Hastanesine gecti. 1940da Philadelphia’ya gi-
derek Temple Universitesi pediatri béliim baskanliga
gecti ve bu gorevde 1964% kadar kaldi. Ayni sehirdeki
St. Christopher Hastanesinde 1947 ile 1964 arasinda
tibbi direktor olarak ¢alisti. John Price Crozer Griffith’in
(1856-1941) 1919da yazdig1 “The Disease of Infants and
Children” adli kitab1 1941de Albert Graeme Mitchell
(1889-1941) ile birlikte “Griffith and Mitchell’s Pediatri-
¢s” olarak yayinlandi. Bu kitap 1941den itibaren “Mitc-
hell and Nelson’s Pediatrics”, 1954de itibaren “Waldo E.
Nelson’s Pediatrics” yayimlanmaya bagland1. 1984'de “Nel-
son’s Pediatrics”in editorligiinii Richard Behrman iist-
lendi. Bunun disinda 1959-1978 yillarinda “The Journal
of Pediatrics”in editorliigiinii yapti.

“Nelson Pediatrinin Temelleri” adiyla Tiirk¢eye ka-
zandirilan bu kitabin ¢evirisine katilan biitiin arkadasla-
rima tesekkiir ediyor, begeninize sunuyorum.

Murat Yurdakok
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James Merritt ve Jennifer Shreiner'n ayrintiya olan dik-
kati ve yardimi olmadan editorler asla bu kitab: yayinla-
yamazlardi. Ayrica bu yeni baskiyr yaratmamiza yardim
eden, ilham veren, diizenleyen ve siireci gézden geciren
Carolyn Redman olmadan bagaramazdik.
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Blylime ve Gelisme

Tablo 9-5 | Yasa Gore Koruyucu Yonlendirme Konular

YAS
Dogumda/
ve 3-5
gunluk

2 hafta ya

da 1 aylik

2 aylik

4 aylk

6 aylik

9 aylik

12 aylk

15 aylik

18 aylik

2 yas

3yas

4 yas

Syas

6 yas

KAZA ONLEME
Besik glvenligi
Su sicakligi
<120°F
Araba emniyet
koltukari
Duman
algilayicilar
Dismeler

Yaniklar ve sicak
sivilar

Bebek yuritecleri
Bogulma/asfiksi

Yaniklar ve sicak
ylzeyler

Su givenligi
Ev glvenliginin
gdzden
gegirilmesi
Yutma ve
zehirlenmeler
Atesli silah
tehlikeleri

Yaya guvenligi

Konulari
gdzden gegir ve
degerlendir

Konulari
g6zden gegir ve
degerlendir

Dismeler, oyun
aletleri

Konulari
g6zden gegir ve
degerlendir

Emniyet kemeri
yerine emniyet
koltuklari

Bisiklet glvenligi
Su havuzu
glvenligi

Yangin glvenligi

SIDDET ONLEME
Baglanma ve annelik
duygusunu degerlendirme
Aile sorunlarini, destek
eksikliklerini, patolojiyi
tani
Beslenme konusunda
annebabayi egit
Yeniden degerlendir
Kardes kiskancligini gorus
Evde silah varsa
degerlendir.

Atesli silah gtivenligini
yeniden degerlendir

Yeniden degerlendirme

Yeniden degerlendir

‘Disiplin ve yliz verme’
Uzerine anne babanin
fikirlerini degerlendir

Bedensel cezalandirma
yerine mola

Basinin zararlarindan
sakinma

Atesli silah glivenliginin
g6zden gegirilmesi

Siddet icermeyen
cezalandirmalar (mola
veya dogal sonuclar)
tesvik et

Buytk kusurlarda disiplini
sinirh tut (stt dokme)
Disiplinde istikrarli
annebabalar

Cocuktaki herhangibir
saldirgn davranig
degerlendir ve goris

Ozellikle basin
zararlarindan korumayi
gdzden gegir

Tutarl, acikca tanimlanmig
aile kurallari ve
sonuglarinin gelisimi
Basin zaralarindan
sakinilmasi

Tutarli disiplini destekle
Siddet icermeyen
yontemleri tesvik et

Aile ici siddeti degerlendir
Basin zararlarindan
sakinilmasi

UYKU
POZiISYONU
Sirt Ustl uyut
Besik glivenligi

Uykuda sirt
Ustl yatir

Uykuda sirt
Ustl yatir

Sirt Ustl
yatirma

BESLENME ONERILERi
Sadece emzirmeye tesvik
edilir

En iyi ikinci secenek
olarak ticari mama

Emzirmeyi degerlendir
Tesvik etmeyi dner
Sorun ¢ézme

Kati gidalara baslama

Durum degerlendir

Meyve suyundan kagin
Bardakla icme pratikleri
konusunda tegvike basla

Tam inek sttt verilmesi
(beslenmedeki bu
degisiklige bagli kabizlik
hakkinda gérusme)
Anemiyi degerlendir
demirden zengin gidalari
gorus

Blyimede yavaglama ile
birlikte olan az yemeyi
gorus

Gida segimi ve
degisikliklerini
degerlendir

Gida secimleri,
porsiyonlar, 'titz'
besleyicileri goris

Viicut oranlarini
degerlendir ve az yagh
sUtl disin

Aile kolesterolini ve
ateroskleroz riskini
degerlendir

ideal yeme ve gida
piramidini goris
Saglikl atistirmalar

Saglikl atistirmalar

Anemi yonlinden
degerlendir

Demirden zengin gidalari
gorus

icerigi degerlendir ézel
oneriler yap

iDEAL GELISIMIN

TESViK EDILMESi
Cocuk yetistirme
becerilerini tartig
Cocuk yetistirme
egitimi icin génder

Dogum sonrasi
pskolojik sorunu tani
ve tedavi et

Cocuk bakimi
secenekleri

Anne babanin
yeterince dinlenmesi
ve ise donecek
enerjiye sahip olmasi
Merkezi ve periferik
motor gelisimini
gorus

lyi davranigini v

Yz verme yerine
tutarl kisitlama

lyi davranigini év
Yapilamamissa
bebegin gece
uyumasi konusunda
destek

lyi davranigi 6v

Guvenli kesif
Uygun ayakkabilar
lyi davranisini

Ov

Bagimsiz olmaya
tesvik et

lyi davranisi destekle
Can sikici olan ancak
emniyetsiz olmayan
davranigi Gnemseme
Tuvalet egitimine
hazirlama

lyi davranisi destekle

Tuvlet egitimi ve
direng

Cocuga oku
Diger cocuklarla
sosyallestirme
Mimkinse Head
Start programi
Cocuga okumak
Head Start veya
Pre-K secenekleri
Okul Urallarinin
desteklenmesi
Cocuga oku
Kittiphane karti
Evde kicik igler
Okul konularini
desteklenmesi
Okul sonasi
programlari
Kiguk islerde
sorumluluk verme (ve
zorunlu)
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ma sik ya da devamli olabilir. fleri sorgulamada klinisyen ¢o-
cugun arada sirada tuvaleti tikayacak kadar yiiksek miktarda
diskiladigini 6grenir. 3 yasindan kii¢iik gocuklar cogunlukla
agrili diskilama, impaksiyon veya digki tutma ile bagvururlar.
Oykii, gastrointestinal, endokrin, ndrolojik bozukluklar igin
sistemlerin sorgulanmasini ve tam gelisimsel ve psikososyal
hikayeyi de igermelidir.

Fekal impaksiyon ilk bagvuruda %50 hastada kain mu-
ayenesinde hissedilir. Kat1 digk: ile dolu rektum ¢ok biiyitk
oranda fekal impaksiyonu telkin eder. Rektal muayene sfink-
ter tonusunun ve rektum biiytikligiiniin degerlendirilmesini
saglar. Anal yerlesimin degerlendirilmesi ve anal fissiir varlig
etiyolojiyi ve hastaligin agirliginin belirlenmesinde yardim-
aidir. Alt ekstremite refleksleri, anal refleks ve cremasterik
reflekslerin degerlendirmesini de iceren nérolojik muayene
altta yatan spinal kkord anomalilerini de ortaya cikarabilir.

Direkt karin grafisi gerekli degildir. Aileye kolondaki ge-
nislemenin ve fekal impaksiyonun gosterilmesi igin faydali
olabilir. Baryumlu grafiler ve rektal biyopsi sadece 6yki ve
tizik muayene bulgular altta yatan organik bir neden oldu-
gunu distindirdigiinde endikedir (bkz. Bolim 129). Benzer
sekilde her ne kadar hipotiroidizm gibi endokrin sebepler de
kronik kabizliga neden olsa da 6ykii ve fizik muayene bulgu-
lar1 boyle bir durumu akla getirmedikge laboratuvar incele-
meleri endike degildir.

Ayirici Tani

Fonksiyonel kabizlik ve digki kagirmanin ayirici tanisi kabiz-
ligin organik nedenlerini (6rn. nérojenik, anatomik, endok-
rin, gastrointetinal ve farmakolojik) icerir. Kronik kabizlig
olan ve diski kagiran, mekonyum gecisi geciken, rektumu bos
olan ve sfinkter tonusu artmis olan bir ¢ocukta Hirschsprung
hastalig1 (bkz. Bolim 129) olabilir. Kronik kabizlik spinal
kord tiimori, ya da tethered kord gibi spinal kord anomali-
lerinin bagvurudaki bulgusu olabilir. Degisen alt ekstremite
refleksi, anal tonusun olmamasi, sakral bélgede killanma ya
da sakral siniis gibi fizik muayene bulgular1 bu anomalilerin
bir gostergesi olabilir. Tipik olarak biiylime geriligi ve bradi-
kardi ile birlikte goriilen hipotiroidizmin basvuru anindaki
bulgusu kronik kabizlik olabilir. Anal stenoz kabizliga neden
olabilir. Opiyat, fenotiyazin, antidepresan ve antikolinerjik
kullanimi kronik kabizliga neden olabilir. Mental retardas-
yon ve otizm gibi gelisimsel problemler kronik kabizlik ile
iligkili olabilir.

Tedavi

Tedavi, aile ve ¢ocugun kronik kabizlik ve digki kagirma ko-
nusunda durumun kronik dogasi ve uygun olarak ele alindi-
gindaki iyi prognozu vurgulanarak egitilmesi ve aydinlatil-
mast ile baglar. Cocuga ve aileye kabizlik ve diski kagirmanin
tizyolojik temelini agiklamak suglamayi azaltir ve koope-
rasyonu saglar. Egitim uzun dénem tedavi planina uyumu
arttirir (Tablo 14-1). Fonksiyonel kabizlig1 olan ¢ocuklarin
yarist ila {igte ikisi tamamen iyilesir ve ilag tedavisi gereksi-
nimi kalmaz. Tan1 ve tedavi baslangici i¢in ¢ocuk ne kadar
kiigiikse basar1 oran1 daha yiiksektir. Tedavi davranis ve lak-
satif tedavisinin kombinasyonu ile olur. Basarili tedavi i¢in
6-24 ay stire gereklidir. Sonraki adim yeterli kolon temizligi
ve fekal impaksiyondan armdirmadir. Temizlik yontemleri

Tablo 14-1 | Kronik kabizlik ve Digki Kagirma ile
ilgili Egitim

Kabizlik cocuklarin %16 ila %37'sini etkiler

Cocuklarin %1-4'inde fonksiyonel kabizlik ve digki kagirma
vardir.

Fonksiyonel kabizlik diski kagirma olsun ya da olmasin bazi
faktorlerin birlikte bulunmasi ile yasamin erken dénemlerinde
baglar

Rahatsiz ya da agnl diskilama
Rahatsizligi engellemek icin digki tutma

Kabizlik yapan yiyeceklerin diyete dahil edilmesi, lif ve sivi
icerigi duslik olan gida alimi*

Kabizlik yapan ilaglarin kullanimi
Gelisimsel ozellikler-otonominin artisi; tuvalete gidilmemesi
Muhtemel genetik faktérler-kolon gegisinin yavas olmasi

Kronik impaksiyon varliginda rektumda meydana gelen
fizyolojik degisiklikler cocugun diski kontrolini azaltir.

Rektum dilatasyonu standard digki hacmine karsi azalmig duyu
hissine neden olur.

Rektal kas yapisi ve glicinln rehabilitasyonu aylar strebilir.

Bu zamana kadar dilate rektal kaslar etkili digkilamayi
saglayamayabilir.

Anal sfinkterin paraadoksik kasiimasi defekasyon hissi
geldiginde baslayabilir; bu defekasyon sirasinda bosaltimin
tam yapilamamasina neden olabilir.

Pek ¢ok cocuk koku akomodasyonu nedeniyle diski kagirma
kazalarini fark etmez.

Basvuruda kendine giivenin az olmasi ya da davranis
problemleri siktir.

Bu durum ¢ogu hastada kabizlik ve digki kagirma
konusundaki egitim ve tedavi ile duzelir.

Fonksiyonel kabizligin etkili ele alinmasi aile/cocugun kararli
olarak tedaviye bagl kalmasini gerektirir.

Cocuk ve ailenin tedaviye uyumu ¢ocugun basarisi icin bir
6ngori saglayabilir.

*Eriskin tipi diyete (azalmig sivi alimi, stirekli yiksek stit Griinlerinin
alimi, segici yeme diizeni) gegisin ortak &zellikleri bu dénemi kabizlik
problemlerinin gelisimi igin riskli bir dénem haline getirir.

sadece lavman ya da lavman, supozituvar ya da oral laksatif
tedavilerinin kombinasyonunu igerir. Oral yiiksek doz mi-
neral yag1 kullanimi bagirsak temizligi i¢in daha yavas bir
yontemdir. Bagirsak temizliginde kullanilacak yontem gocu-
gun yasina, ailenin tercihine ve klinisyenin o yontem ile de-
neyimlerine baglhdir. Yontemler ve yan etkileri Tablo 14-2de
Ozetlenmistir. Cocuk ve aile bagirsak temizligi yonteminin
belirlenmesi siirecine dahil edilmelidir. Lavman kullanimi
cok girisimsel olacagi, oral ilag kullanimi1 hosa gitmeyebile-
cedi i¢in ¢ocugun se¢im yapmasina izin vermek ve her tiirlii
isbirligi belirtisini de 6vmek 6nemlidir.

Davranis tedavisi kronik kabizlik ve diski kagirma teda-
visinde esastir. Cocuk ve aileden digki ¢ikarimimin takip edil-
mesi ve bunun belgelenmesi istenir. Hastalara diizenli olarak
giinde 3-4 kez 5-10 dakika tuvalete oturmasi sdylenir. Co-
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Tablo 17-2 | Panik Bozuklugu Tanisi igin Kriterler

A. (1) ve (2)'nin her ikisi
1. Tekrarlayan beklenmedik panik ataklar

2. En az bir atak asagidakilerden bir ya da daha fazlasini =1
ay slreyle takip etmeli:

a. Ek ataklar olacagiyla ilgili devamli endise duymak

b. Atak ya da sonuglariyla ilgili ¢ikarimlar hakkinda
endiseleneme ( 6r., kontrolini kaybetme, kalp krizi
gecirme, “delirme”)

B. Agorafobi varligi

C. Panik ataklar madde, suistimal, ilag kullanma ya da genel
bir tibbi durumun (6r., hipertiroidizm) direkt psikolojik
etkilerine bagh degildir.

D. Panik ataklar sosyal fobi, spesifik fobi, obsesif-kompulsif
bozukluk, travma sonrasi stres bozuklugu ya da ayrilik
anksiyete bozuklugu gibi baska bir ruhsal bozuklukla daha
iyi agiklanamaz.

Tablo 17-3 | Panik Atak Tanisi icin Kriterler

Asagidaki belirtilerden dért ya da daha fazlasinin ansizin
gelistigi ve 10 dakika icinde zirveye ulastigr siddetli korku ve
rahatsizlik dénemi:

Carpinti, kalp sikismasi ya da kalp hizinda artig
Terleme

Titreme ve sallanma

Nefes darligi ve bogulma hissi

Tikanma hissi

Gogus agrisi ya da rahatsizhig

Bulanti ya da abdominal rahatsizlik

Sersem, sarsak ya da bayilacak gibi hissetmek

Cevreye (gercek disi hissetme) ve kendine yabancilasma
(kendinden kopmak)

Kontroliinl kaybetme ve delirme korkusu
Paresteziler (uyusma ve karincalanma hissi)

Urperme ve ates basmalari

17-4). Kaygi asagidaki belirtilerin en az ti¢ti ile iligkili olmali-
dir: huzursuzluk, odaklanma giicliigii, cabuk 6tkelenme, kas
gerginligi ve uyku giigligti. Sarsaklik, titreme ve miyaljiler
gibi kayginin fiziksel belirtileri siklikla mevcuttur. Gastro-
intestinal belirtiler (bulanti, kusma, ishal) ve otonomik be-
lirtiler (tasikardi, nefes darlig1) siklikla eslik eder. Cocuk ve
ergenlerde otonomik uyarilmanin spesifik belirtileri daha az
belirgindir ve belirtiler siklikla okul performansi ve sporlarla
iligkilidir. YAB olan ¢ocuklar fazlasiyla icine kapanik, dav-
ranigsal engellenme gosteren, 6zgiiveni diisiik olan ve diger
anksiyete bozuklugu hastalarina oranla daha ¢ok uyku bo-
zuklugu yasayan kisilerdir. Kisinin kendisiyle (umutsuzluk,
acizlik, degersizlik, intihar diistincesi) oldugu kadar iliskileri
(utanma, ozfarkindalik) ve bunla ilgili kaygilar1 hakkinda
olumsuz kavramalari i¢sellestirme belirtilerini ortaya ¢ikar-
mak amaciyla 6zen gosterilmelidir. Yemek yeme, kilo, enerji
ve ilgi alanlariyla ilgili sorusturma da duygudurum bozuklu-
gunun elimine etmek amaciyla yapilmalidir.

Travma sonrast stres bozuklugu (TSSB) gercek 6lim ya
da ¢liim tehditi ya da ciddi hasarin miimkiin oldugu travma-
tik bir olayin tekrar yasanmasi ile karakterizedir. Tekrar yasa-
maya travmay1 hatirlatan uyaranlardan sakinma ve otonomik

|
Tablo 17-4 | Yaygin Anksiyete Bozuklugu Tanisi icin
Kriterler

A. En az alti aylik bir stirenin ¢cogu giiniinde birtakim olaylar
ya da etkinliklerle ilgili asir bir kaygi ve endise (kaygili
beklenti)

B. Kisi, endiselerini denetim altina almakta giiclik ceker.

C. Kaygi ve endise asagidaki alti belirtiden ticii ya da daha
cogu ile iligkilidir (en azindan kimi belirtiler son alti ayin
¢ogu guninde bulunmustur). Not: Cocuklarda sadece bir
belirti gereklidir.

1. Huzursuzluk ya da gergin ya da strekli diken Gzerinde
olma.

Kolay yorulma.

Odaklanmada giclik cekme ya da zihin bosalmasi.
Cabuk ofkelenme.

Kas gerginligi.

oy O ¢S @ Y

Uyku bozuklugu (uykuya dalmakta ya da uykuyu
strdirmekte guclik cekme ya da dinlendirmeyen,
doyurucu olmayan bir uyku uyuma).

D. Kaygi ve endisenin odak noktasi bir bozuklugun (r., panik
bozuklugu, sosyal fobi, obsesif-kompulsif bozukluk, ayrilik
anksiyete bozuklugu, anoreksiya nevroza, somatizasyon
bozuklugu, hipokondriazis) 6zellikleri ile sinirli tutulamaz ve
kaygi ve endiseler travma sonrasi stres bozuklugu sirasinda
ozellikle gorilmez.

E. Kaygl, endise ya da bedensel belirtiler sosyal, mesleki ya
da diger dnemli islevsel alanlarda klinik agidan belirgin
sikinti ya da bozulmaya yol agar.

F. Bu bozukluk, bir maddenin ya da tibbi bir durumun
(6r.,hipertiroidizm) direkt fizyolojik etkilerine baglanamaz
ve duygudurum bozuklugu, psikotik bozukluk ya da yaygin
gelisim bozuklugu sirasinda 6zellikle gorilmez.

asir1 uyarilma eglik etmektedir (Tablo 17-5). Travmatik olayin
tipi, siddeti, siiresi ve yakinligi TSSB'nin olas1 gostergeleridir.
Prezentasyon siklikla cocugun yas grubuna baglidir. Konus-
ma 6ncesi donemde davranista degisikler goriiliir: regrese ilgi
meraklist davranig, artmis saldirganlik, cevreyi kesfetmeye
karst isteksizlik, beslenmede ve uyku davraniglarinda degisim,
¢ocugun zor yatistirilmasi. Okul 6ncesi dénem ¢ocuklar sinir-
lilik, tiziintti ve heyecan gibi hizli degisen duygusal durumlar
sergileyebilirler ve oyunun travmatik olayla iliskili kompulsif
yeniden sahneleme etkisi olabilir. Geriye doniislerin (flashba-
ck) eriskinlerde goriilen aniden araya giren olaylara gére daha
¢ok hayal gérme seklinde olmasi ve kisitlanma ve hissizlesme
sikayetlerinin daha az gériilmesi disinda sonradan semptoma-
toloji eriskin TSSB i¢in daha tipiktir.

Kisinin travmatik olay1 tekrar yasadig1 geriye doniis (flash-
back) olarak adlandirilan dissosiyatif durumlar birka¢ sani-
yeden saatlere uzayabilir. Cocuklarda travmayi tekrar yasa-
ma travmaya spesifik olmayabilir (6r., rityasinda canavarlar
gormek). Ergenlerde istenmeyen gorsel imge beklentisi asabi
duygudurum, sinirlilik ve istemli uyku yoksunlugu riskini art-
tirir. Asil travmanin hatirlaticilari ile karsilagildiginda uykuya
dalma ve uyumada zorlanma, asir1 uyaniklilik, abartili irkilme
tepkisi, sinirlilik, 6fke ataklari ve konsantrasyonda zorlanma
gibi kayginin fiziksel isaretleri ve artmis uyarilma goriiliir.

Tipik olarak akut stres bozuklugu travmadan hemen son-
ra goriliir. Alt1 haftada belirtilerde diizelme olmazsa kronik
TSSB riski artar ve daha yiiksek premorbid seviyede kaygi
ve depresyon goriiliir. TSSB belirtilerin ifadesinde gecikme
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lu diskist olan gocuklarda kiiltiir, yumurta ve parazitler i¢in
diskt 6rnegi alinir. Cocugun yenidogan taramasinin gozden
gecirilmesi gerekmektedir. Miimkiinse beslenme sirasinda
gozlem ve ev ziyareti ile beslenme problemlerinin, yemek
tercihlerinin, yemek zamanindaki dikkat dagiticilarin, anor-
mal veya olumsuz ebeveyn-gocuk etkilesimlerinin ve ev or-
taminin degerlendirilmesi saglanabilir.

TEDAViI

Tedavi, ¢ocugun besin ihtiyaglarina ve ailenin sosyal sorun-
larin yonelik olmalidir. Baslangi¢ tedavisi aileyi tedavi pla-
nina dahil ederek ¢ocugun niitrisyonel ve tibbi yonetimine
odaklanmalidir. Yetersiz beslenmis ¢ocuklarin ebeveynleri
BG tanisinin konulmasiyla kendilerini suglu ve korkmus
hissedebilir. Ebeveynler ¢ocuklarmin ihtiyaglarina odakla-
namayacak kadar depresyonda ve islev kayb i¢inde olabilir;
malniitrisyona katk: saglayan psikososyal ve ailesel faktorleri
fark edemeyebilirler. Bu sorunlarin tedavinin basaris: tize-
rinde biiytik etkileri vardir ve ele alinmalidir.

Nedeni kolaylikla belirlenen hafif malniitrisyonu olan
¢ocuklar ilk basamak saglik hizmeti veren hekimler ve aile
tarafindan takip edilebilir. Daha zor vakalarda, pediatrist,
diyetisyen, gelisim uzmani, hemsire ve sosyal hizmet ¢ali-
sanidan olusan multidisipliner bir takim BG olan ¢ocugun
beslenmesinin diizelmesine katkida bulunabilir. Agir mal-
niitrisyonu olan ¢ocuklar, altta yatan hastaligin degerlendir-
mesi ve tedavisi i¢in hospitalizasyon gerekenler, veya yanlis
tedavi nedeniyle giivenligi tehlikede olan hastalar yatirilarak
izlenmelidir. Ayaktan hasta takibi basarisiz olmadik¢a ve
sosyal sartlar ayaktan takip acisindan uygunsuz olmadikea
kilo alimini artirmak veya takip etmek icin ¢ocuklar: hasta-
neye yatirmak dnerilmemektedir.

Beslenme yonetimi, etiyolojiden bagimsiz olarak, tedavi-
nin temel tagidir. BG olan ¢ocuklarin yaslarina uygun biiyti-
meyi yakalamalar1 i¢in kalori ve protein alimlar1 normalin 1,5
katindan fazla olmalidir. Anoreksik ve yemek secen gocuklar
hacim olarak bu miktari titketemeyebilir ve kalorisi yogun be-
sinlere ihtiyag duyarlar. Mama ile beslenen bebeklerde, mama-
nin konsantrasyonu uygun sekilde ayarlanmalidir (Tablo 21-
3). Daha biiytik ¢ocuklarda diyetle ilgili degisiklikler sevilen
yiyeceklere tereyagy, yag, krema, yer fistig1 yagi ekleyerek kalo-
ri yogunlugunun arttirilmasi veya diger yiiksek-kalorili yiye-
ceklerin tiiketilmesini icermelidir. Bu ¢ocuklarda yiiksek-ka-
lorili oral takviyeler (30 kal/oz) iyi tolere edilmektedir. Bazi
vakalarda, 6zel karbonhidrat, yag veya protein katki maddeleri
kullanilarak hacmi arttirmaksizin kalori arttirilabilir. Ayrica,
ozellikle biiyiimeyi yakalama siirecinde vitamin ve mineral
takviyesi gereklidir. Genel olarak en basit ve ucuz yaklagimla
diyetin diizenlenmesi istenmektedir.

Malniitrisyonun siddetine gore, biiylimeyi yakalamanin
baglamas: 2 hafta alabilir. Baslangi¢ kilo alimi normalin 2 ile 3
kat: olabilir. Viicut agirhgindaki diizelme boydaki diizelmeden
once gelir. Kronik, agir malniitrisyonu olan ¢ocuklarda biiyii-
menin tamamen eski haline donmesi iin aylar gerekir. BG olan
bir¢cok ¢ocuk sonunda normal 6lgtileri yakalasa da, gelisim, 6g-
renme ve davranig problemleri agisindan hep risk altindadur.

KOMPLIKASYONLAR

Malniitrisyon konak savunmasini bozar. BG olan ¢ocuklar
tekrarlayan enfeksiyonlarin malniitrisyonu siddetlendir-

Tablo 21-3 | Bebek Mamalarinin Hazirlanmasi*

. SU MIKTARI SON

MAMA MIKTARI (02) YOGUNLUK
1 6lcek toz mama 29 20 kcal/30 ml
4 yemek kasigi toz mama 8 20 kcal/30 ml
13 oz sivi konsantre 13 20 kcal/30 ml
1 6lcek toz mama 24 24 kcal/30 ml
5 yemek kasigi toz mama 8 24 kcal/30 ml
13 oz sivi konsantre 9 24 kcal/30 ml
1 6lcek toz mama 21 27 kcal/30 ml
5,5 yemek kasigi toz mama 8 27 kcal/30 ml
13 oz sivi konsantre 6 27 kcal/30 ml

Department of Pharmacy Services Pharmacy Handbook and Formularly,
2000-2001. Hudson, Ohio, 2000, Department of Pharmacy Services,
ed. JewR.’den alinmistir.

*Son yogunluga suya mama eklenmesiyle ulasilir. Saglikli bebekler igin
mamalar 20 kcal/30 ml olarak hazirlanir.

digi ve buna bagl olarak enfeksiyonlara yatkinligin arttig
malniitrisyon-enfeksiyon dongiisiine girebilirler. BG olan
¢ocuklar enfeksiyonlar agisindan hizla degerlendirilmeli ve
tedavi edilmeli ve yakin takip edilmelidir.

Aglik siiresince, viicut metabolik olaylar1 ve bitytimeyi ya-
vaslatarak besin ihtiyacini en aza indirir ve normal metabolik
ihtiyaglar1 karsilamak igin glikojen, yag ve protein depolari-
n1 kullanir. Viicut ayrica homeostaz ve normal serum elekt-
rolit konsantrasyonunu da saglar. Aglik sonrast beslenmenin
hizli baslatilmasiyla sivi ve elektrolit dengesi bozulabilir. Se-
rum elektrolit diizeylerindeki degisiklikler ve bununla iliski-
li komplikasyonlarin tamami yeniden beslenme (refeeding)
sendromu olarak adlandirilir. Bu degisiklikler tipik olarak
fosfor, potasyum ve magnezyum diizeylerini etkileyerek haya-
t1 tehdit eden kardiyak, pulmoner ve norolojik sorunlara yol
acabilir. Marasmus, kwashiorkor ve anoreksia nervosali bebek
ve ¢ocuklar ile uzun siireli aglik durumlarinda yeniden bes-
lenme (refeeding) sendromu riski vardir. Bu sendromdan bes-
lenmeye yavas baglanmasi, beslenmenin ilk giinlerinde serum
elektrolit diizeylerinin yakin takip edilmesi ve eksik elektrolit-
lerin hizlica yerine konmasiyla kaginilabilir.

Bazen psikososyal yoksunluk yasayan ¢ocuklarda psi-
kososyal boy kisalig1 ad1 verilen BG'nin veya gecikmis pu-
bertenin eslik edebildigi boy kisalig1 gelisebilir. Bu sendro-
mun belirti ve bulgular1 polifaji, polidipsi, yiyecek ¢alma ve
biriktirme, tika basa yeme ve kusma, klozetten su i¢me ve
dikkate deger bagka davraniglardir. Etkilenen ¢ocuklar sik-
likla gekingen, pasif, deprese ve ige doniiktiir. Bu ¢cocuklarda
siklikla endokrin bozukluk vardir; bitytime hormonu sekres-
yonu azalmig ve disardan verilen biiyime hormonuna yanit
azalmistir. Cocugun olumsuz gevreden uzaklastirilmasi ile
endokrin fonksiyonlarda hizli diizelme ve takiben somatik
ve pubertal hizli bitylime gorilir. Psikososyal boy kisaliginin
prognozu tani anindaki yasa ve psikolojik travmanin derece-
sine baglidir. Erken tan1 ve ortamdan uzaklastirma iyi prog-
noz habercisidir. Ge¢ ¢ocukluk veya ergenlik doneminde
tani alanlar genetik bityiime kapasitelerine ulasamayabilirler
ve kot psikososyal prognoz gosterebilirler.



80 Kisim 5 & Psikososyal Durumlar

da normal islev gérmelerini bozan psikolojik ve davranissal
problemler gelistirirler. Siddet esnasinda bir ebeveynini ko-
rumaya ¢alisirken yaralanabilirler. Bazi ¢ocuklar kendilerine
uygulanan istismarin kurbanidir. Egler aras: siddet ile gocuk
istismar1 arasinda en az %50 oraninda es zamanlilik oldugu
tahmin edilmektedir. $iddet olaylarinin yasandigi evlerde
biytiyen ¢ocuklar yakin iligkilerde siddetin yakisik alir bir
davranis olduguna inanirlar. Cocukluk c¢aginda esler arasi
siddete tanik olma oykisii yetiskin dénemde zorba olmak
i¢in giiclii bir gostergedir. Ara sira ortaya ¢ikan siddet pat-
lamalarina ek olarak; esler arasi siddetin yasandig1 evlerde
yasayan ¢ocuklar, gocugun gelisimini agik¢a veya gizliden
gizliye etkileyen yikici olaylar1 deneyimler. Esler aras: siddet
siklikla failin erkek birey, kurbanin ise disi birey oldugu se-
kilde izlense de; siddet kargilikli olabilir ve aile i¢i veya kisiler
aras1 siddet olarak kavramlastirilmas: daha dogru olabilir.
Siddet perinatal donemde kizisabilir.

Esler arasi siddete taniklik eden ¢ocuklara 6zgiil davra-
nigsal bir sonug veya rahatsizlik yoktur. Bazi ¢ocuklar ken-
disine bakmakla yiikiimlii kisinin giivenligi acisindan duy-
dugu korku hissi ile travmatize olabilir ve ¢aresiz hisseder.
Bazi ¢ocuklar siddetin yasanmasindan kendilerini sorumlu
tutabilir. Depresyon, saldirganlik ve hipervijilans gibi travma
sonrasi stres bozuklugu semptomlar: gosterebilirler. Bityiik
¢ocuklarda davranis bozuklugu, okul basarisinda diisme,
benlik saygisinda azalma veya diger 6zgiil olmayan davra-
nislar gozlenebilir. Bebekler ve kii¢iik ¢ocuklar baglanma so-
runlari ile yeme ve uyku diizeni ile ilgili sorunlar agisindan
risk altindadir. Okul 6ncesi ¢ocuklarda regresyon belirtileri,
alingan davranislar ve ofke patlamalar1 gozlenebilir. Okul
¢agindaki ¢ocuklar hem digsallagtirma (saldirgan ve yikic),
hem de igsellestirme (ige doniik ve pasif) davranislar: ser-
gileyebilir. Aile izolasyonu sebebi ile baz1 ¢ocuklarin okulda
ders digindaki etkinliklere katilma sanslar1 olmaz ve arkadas-
lik kuramazlar. Esler aras: siddetin yasandig1 ev ortaminda
yasayan adolesanlarda okulda basarisizlik, madde kullanimi,
riskli cinsel davraniglar daha siktir. Bu adolesanlarin flort
iligkilerinde akranlarina kiyasla siddet davranislarinin go-
riilmesi daha olasidir.

Esler arasi gsiddet ve ¢ocuk istismarinin es zamanli goriil-
me oraninin yiiksek olmasi sebebi ile gocuklara kars: sidde-
tin taranmasinda esler arasi siddetin varliginin sorgulanmasi
gerekir. Pediatri pratiginde esler arasi siddetin taranmasinin
oneminin anlasilmasi ile Amerikan Pediatri Akademisi,
tim ¢ocuklarin bu agidan taranmasini 6nermekte ve ¢ocuk
istismarini 6nlemenin en etkili yontemlerinden birinin ka-
dinlarin hirpalanmasinin 6niine gegilmesi oldugunu savun-
maktadir. Standardize edilmis bir tarama programi olmadan,
pediatristler kendi pratiklerinde esler arasi siddetin preva-
lansin1 azimsayabilir. Ebeveynler birlikte taranmamalidir.
Aile ici siddet ile ilgili sorular dogrudan ve yargilamadan
uzak olmalidir ve ¢ocugun giivenligi ve ileriye doniik reh-
berlik baglaminda sorulmalidir (Tablo 25-1).

Esler arasi siddeti agiga vuran, ¢ocugun bakimu ile ilgi-
lenen kisiler igin aracilik gerekmektedir. Ilgi géstermek ve
ulagilabilir toplum kaynaklarini saglamak yerinde olacaktir.
Kurbanin ve gocugun giivenlik durumunu degerlendirmek
onemlidir. Baz1 eyaletlerde esler arasi gsiddetin bildirimi zo-
runludur. Ailelere toplum kaynaklar: ve eyalet kanunlar
hakkinda detayl bilgi vermek yardimci olacaktir.

Tablo 25-1 | Erigkin ve Cocuklara Aile ici Siddet ile
ligkili Sorular

COCUK iCIN

Ev ve okul nasil gidiyor?

Seninle beraber kimler yasiyor?

Aile tyeleriyle nasil geginiyorsun?

Onlarla neler yapmaktan hoslanirsin?

Seni rahatsiz eden bir sey olursa ne yaparsin?
Evde glivende hissediyor musun?

insanlar evde kavga ediyor mu? Neyle ilgili kavga ediyorlar?
Nasil kavga ediyorlar?

ADOLESAN ICIN EK SORULAR

Arkadaglarin sik kavga eder mi? Ya sen?

Son fiziksel kavgan ne zamandi?

Hic bir kavga sirasinda yaralandin mi?
Tanidigin herhangi biri yaralandi ya da 8ldi ma?
Hic istegin disinda cinsel iliskiye zorlandin mi?
Hic bir silah ya da bigakla tehdit edildin mi?
Kavgalara karigmaktan nasil kaginiyorsun?
Kendini korumak icin silah tagiyor musun?
EBEVEYN ICIN

Cocugunuzla ilgili kayginiz var mi?
Cocuklarinizla ilgili kim yardim ediyor?
Komsulariniz hakkinda ne hissediyorsunuz?
Evde glivende hissediyor musunuz?

Evde hi¢ kavga ya da siddet oluyor mu?

Evde madde kullanan var mi?

Hic partneriniz tarafindan korkutuldunuz mu?

Partneriniz sizi hi¢ tehdit etti ya da size zarar verdi mi?

GENCLIKTE SIiDDET

Genglerde siddet ABDde pediatrik mortalitenin 6nde gelen
sebebidir. 1-19 yas arast tiim ¢ocuklarda mortalitenin ne-
denleri arasinda cinayet ikinci sirada gelmektedir. Her yil
baslica adolesanlar olmak tizere 6000 ¢ocuk cinayete kurban
gitmektedir ve 4000den fazlas: intihar etmektedir. Genglik-
te siddet; hem kentsel hem kirsal bolgelerde hem de kenar
mahallelerde yasanan bir sorundur ve gocuklari irk, cinsiyet
gozetmeksizin etkilemektedir. Adolesanlar arasinda yapilan
calismalar; erkeklerin %30-40'mn1in ve kizlarin %15-30"unun
cocukluk caginda hirsizlik, tecaviiz, agirlastirilmis saldirt
veya cinayet gibi ciddi siddet suglarini islediklerini goster-
mistir. Bu suglarin ¢ogu polise bildirilmemistir ve yalnizca
birka¢ vakada fail tutuklanmigtir. Erkekler kizlardan daha
fazla oranda sug isliyor olsa da aradaki fark azalmistir. Erkek-
lerin suglar1 nedeni ile tutuklanmasi daha olasidir. Kisinin
kendi ifadesine dayanan siddet olaylar1 beyaz 1rk ile azinlik
gruba dahil adolesanlar arasinda farklilik gostermemektedir
ancak sugla ilgili azinlik grubun yakalanmasi daha olasidir.
Siddet davranmisi gosteren genglerin ¢ogunlugu siddet
igerikli davraniglarini erken ergenlik doneminde sergileme-
ye baslar. Zorbalik, cocugun bir baska ¢ocugu kasith ve tek-
rarlayici bi¢cimde korkutma, taciz etme veya ¢ocuga fiziksel
olarak zarar vermesi bi¢iminde bir saldirganlik formudur ve
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Sekil 27-1 2010 ve 2020 Saglikhi Toplum Hedefleri ve Birlesik
Devletlerdeki 2012'ye ait glincel emzirmeye baslama, 6 ay sire-

since emzirme ve 6 ay sliresince sadece emzirme oranlari.

tiin bilinmeyen bir faktoriiniin varligina bagli olabilir. Buna
gec anne siitii sarilig1 denmektedir, bir diglama tanisidir ve
sadece normal bilytimesi olan, hemoliz, enfeksiyon, biliyer
atrezi ya da metabolik hastalik kaniti olmayan bir bebekte
distiniilebilir (Boliim 62). Geg anne siitii sariligi 1 ila 2 hafta-
dan uzun siirmez. Amerikan Pediatri Akademisi D vitamini
takviyesi (400 IU/giin dogumdan hemen sonra baslanir) ve
ihtiya¢ oldugunda emzirilen bebekler i¢in 6 aydan sonra flor
onermektedir.

Sik Goriilen Emzirme Sorunlan

Memede hassasiyet, agrili sislik ve meme ucu ¢atlagi emziren
annelerde en sik saptanan sorunlardur. Siit dolu memenin ag-
rili sisligi (engorgement), yetersiz emzirmenin en sik sebebi-
dir, hemen dikkate alinmalidir ¢linkii memeler yeteri kadar
bosaltilamazsa, siit miktar1 hizla azalir. Emzirmeden ve elle
ya da makineyle siit sagmadan 6nce; memelere sicak ya da
soguk uygulama annede rahatlama saglayabilir ve areola be-
bek tarafindan daha rahat kavranabilir. Meme ucu hassasiye-
ti, bebegin dogru tutunmasi ve uygun pozisyonu i¢in dikkat
gerektirir. Daha kisa dongiilerle emzirmek, daha az agriyan
tarafta emzirmeye baglamak, emzirmeden sonra meme ucu-
nu hava ile iyice kurutmak ve her emzirme sonrasinda lano-
lin krem uygulamak destek yaklasimlarini olugturur. $iddetli
meme ucu agrist ve ¢atlagi siklikla uygunsuz tutunmaya isa-
ret eder. Gegici olarak siit pompasi kullanmak iyi tolere edilir
ve ihtiya¢ duyulabilir. Bir emzirme uzmaniyla goriismek bu
sorunlari en aza indirmeye yardimci olabilir ve emzirmenin
basarili sekilde devamina izin verir.

Eger emziren kadin ates, irperme ve halsizlik bildiriyor-
sa, mastit akla gelmelidir. Tedavi; memenin sik ve tamamen
bosaltilmas: ve antibiyotikleri icerir. Emzirme siklikla ke-
silmemelidir ¢iinkii ¢ogunlukla mastitin emen bebege ters
bir etkisi olmaz. Tedavi edilmeyen mastit meme apsesine

Tablo 27-1 | Maternal Kontraendikasyonlar ve
Emzirme Onerileri

MATERNAL
KONTRAENDIKASYONLAR

Tuberkdiloz (aktif)

Varisella

H1N1 influenza

Memenin herpes simpleks

enfeksiyonu

Insan immdiin yetmezlik virlsu

ANNELER iCiN ONERILER

Emzirilmemelidir. Sagilarak
cocuga sut verilebilir.

Emzirilmemelidir. Sagilarak
cocugda sut verilebilir.

Emzirilmemelidir. Sagilarak
cocuga sut verilebilir.

Emzirilmemelidir. Sagilarak
cocuga sut verilebilir.

Sanayilesmis Ulkelerdeki

annelerin emzirmesi
onerilmez. Gelismekte olan
Ulkelerde, kadinlara verilen 6
aylik antiretroviral tedavi ile
birlikte emzirme onerilir.

(HIV)

Fensiklidin, kokain ya da
amfetamin kullanimi

Bebegin nérolojik
gelisimini etkileyebilecek
ilaglarin kesilmesi onerilir.
Gozetim altinda metadon
programlarina kaydedilen
anneler emzirmeye tesvik
edilir.

Motor gelisimle iligkisi
nedeniyle alkol alimi viicut
agirhiginin her kg basina
0,5 mg'dan daha az olacak
sekilde kisitlanmalidir.

Alkol

Bebegin beslenmesi icin
ilag maruziyetinin éncesinde
sut sagilmalidir. Tedavi
sirasinda ise sit sagilmali ve
atilmalidir. ilaca bagli olarak
2-14 gin sitte radyoaktivite
bulunabilir. Nikleer tip
uzmanina danigiimalidir.

Radyofarmosétik ilaglar

Antineoplastik ve Mamaya gecilmelidir.

immunsUpresan ilaclar

Eidelman Al, Schanler RJ: American Academy of Pediatrics Section
on Breastfeeding. Breastfeeding and use of human milk, Pediatrics
129(3):827-841,2012'den modifiye edilmistir

ilerleyebilir. Eger apse tanist konursa, tedavi kesi ve bosalt-
ma, antibiyotikler ve memenin diizenli bosaltilmasini igerir.
Kars1 memeden emzirme saglikli bir bebekte stirdiirtilebilir.
Eger annenin rahat1 izin veriyorsa, etkilenen tarafta emzirme
devam edebilir.

Gelismis tlkelerde maternal insan immiin yetmezlik
virtisit (HIV) ile enfeksiyon emzirme kontraendikasyonu
olarak sayilir. Annede aktif tiiberkiiloz, sifiliz ya da sugige-
¢i mevcutsa, tedavi baslatildiktan sonra yeniden emzirmeye
baglama diisiiniilebilir. Eger kadinin memesinde herpetik bir
lezyon varsa, emzirme ve bebekle bu memenin temasindan
kaginilmalidir.

Emzirme i¢in galaktozemi ve fenilketoniiri gibi pediatrik
metabolik hastaliklar1 igeren sinirli sayida tibbi kontraendi-
kasyon vardir; fenilketoniirili bebeklerde proteinsiz 6zel ma-
malar ya da modifiye edilmis mamalar ile emzirme birbiri
ardina da yapilabilmektedir. Maternal kontraendikasyonlar
Tablo 27-1 de gosterilmektedir.
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Tablo 31-3 | Vitamin Eksikliklerinin Tedavisi

Niasin

Pridoksin (B,)

Riboflavin (B,)

Tiamin (B,)

Siyanokobalamin
B,

Askorbik asit

KLiNiK
BULGULAR
Hemolitik anemi

Pellegra

Nobetler
ilag iliskili
eksiklikleri
Diyet iligkili
eksiklik

Beriberi: kritik
hasta

Beriberi: kritik
olmayan hasta

Metabolik hastalik

Wernicke
ensefalopatisi

Beslenme iligkili
eksiklik

Anemi

Pernisy6z anemi

Hematolojik
dizelme
Vitamini B,
eksikligi

Skorbit

ONERILEN DOZLAR
Yukarida listelenmis olanlardan daha yiiksek dozlar gerekebilir

Cocuklar: 50-100 mg tid
Eriskinler: 50-100 mg/glin, maksimum 100 mg/giin
Yenidogdan ve bebekler: baslangi¢c 10-100 mg/giin agizdan, im, iv, sk

Cocuklar: 10-50 mg/giin tedavi olarak, 1-2 mg/kg/giin profilaksi olarak
Eriskinler: 100-200 mg/glin tedavi olarak, 25-100 mg/gun profilaksi olarak

Cocuklar: 5-25 mg/gin g hafta, daha sonra multivitamin Griiniin icinde 1.5-2.5 mg/giin
Eriskinler: 10-20 mg/giin ¢ hafta

Cocuklar: 2.5-10 mg/giin bélinmis dozlarda

Erigkinler: 5-30 mg/giin bélinmUs dozlarda

Cocuklarda: 10-25 mg/glin im ya da iv

Erigkinler: 5-30 mg/doz im, iv tid, daha sonra bir ay boyunca 5-30 mg/giin agizdan tek
dozda ya da ¢ bolinmUs dozda

Cocuklar: 10-50 mg/glin agizdan iki hafta, daha sonra 5-10 mg/gin bir ay boyunca

Eriskinler: 10-20 mg/gtin agizdan

Eriskinler: baslangicta 100 mg iv, daha sonra dengeli bir diyetle beslenene kadar 10-100
mg/guin im/iv

intranazal jel: 500 ug haftada 1 kez

Agizdan: 25-250 pg/hafta

Im ya da derin subkutan verilir, emilimin zayif olmasi nedeniyle agiz yolundan uygulanmasi
onerilmez ve daha hizli eliminasyonu nedeniyle iv yol énerilmez.

Yenidogan bebeklerde (konjenital) nérolojik tutulum bulgusu varsa, en az iki hafta 1,000
pg/gin im, sk; daha sonra idame olarak 50-100 pg/ay veya 6-7 giin 100 pg/gin. Eger klinik
dlzelme olursa, 7 doz boyunca her gtin 100 pg verilir, daha sonra 2-3 hafta boyunca her
3-4 glinde bir verilir, devaminda hayat boyunca 100 pg/ay verilir. Gerektiginde folik asit
verilir (es zamanli olarak bir ay boyunca 1mg/gtin)

Cocuklar: 30-50 pg/giin iki ya da daha fazla hafta boyunca (toplam doz 1000 pg) im, sk,
daha sonra idame olarak 100 pg/ay

Erigkinler: 6-7 glin boyunca 100 ug/giin; eger dlizelme olursa giinasiri 7 doz seklinde ayni
miktarda uygulanir, daha sonra 2-3 hafta boyunca her 3-4 giinde bir verilir. Hematolojik
degerler normal oldugunda, idame olarak 100 pg/ay parenteral verilir.

Noérolojik tutulum gdstergesi olmadiginda: intranazal jel kullanilir: her hafta 500 pg

Nérolojik bulgusu olan ¢ocuklar: 10-15 giin boyunca 100 pg/gin (toplam doz 1-1.5 mg),
daha sonra birkag ay boyunca haftada 1-2 kez ve 60 pg/ay miktarina kadar azaltilir.

Hematolojik bulgusu olan ¢ocuklar: 5-10 giin boyunca 10-50 pg/giin

Eriskinler: 5-10 giin boyunca 30 ug/gtin verilir, 100-200 pg/ay idame doz ile devam edilir.
Cocukar: 100-300 mg/gln birka¢ giin agizdan, im, iv ya da sk, bolinmus dozlarda
Eriskinler: 100-250 mg/giin giinde 1-2 kez

methiyonine déniisiimiinde gorev alir. Besin kaynaklariny;
yesil yaprakli sebzeler, turunggiller ve kepekli tahillar olus-
turur; giiniimiizde Birlesik Devletlerde tahillara rutin olarak
folat ilavesi yapilmaktadur.

Hipersegmente notrofiller, makrositik anemi ve glossit
ile karakterize olan folat eksikligi, diyetle yetersiz alim, ma-
labsorbsiyon veya vitamin-ilag etkilesimleri sonucu gelisebi-
lir. Dogumdan sonraki birkag hafta i¢inde eksiklik gelisebilir
cinkii viicut agirliklarina oranla bebeklerin addlesanlardan
on kat daha fazla folat gereksinimleri vardir ama yenidogan
doneminde folat depolar1 azdir. Folat 1siya dayaniksizdir.
Evde 1sitilip sterilize edilerek hazirlanan mamalarda folat
miktari yariya diiger. Kaynatilmis siit ve kegi siitii folattan fa-
kirdir. Kronik hemolizi olan hastalarda (orak hiicreli anemi,
talasemi) eritropoezi desteklemek i¢in goreceli olarak artan

vitamin ihtiyact nedeniyle eksikligi 6nlemek i¢in ilave folat
gerekebilir. Eksiklik riskinin oldugu diger durumlar gebelik,
alkolizm, antikonviilsanlar (fenitoin) veya antimetabolitler
(metotreksat) ile tedavidir. Embriyogenez siiresince annenin
aldig folik asit noral tiip defektlerinin ilk kez olusumunu ve
tekrarlamasini azaltmistir. Noral tiipiin kapanmasi genellikle
gebeligin anlagilmasindan énce oldugu igin tireme ¢agindaki
tim kadinlarin en az 400 pg/giin profilaktik olarak folat al-
mast 6nerilmektedir.

B,, Vitamini
B,, vitamini, vitamin molekiillerinin en kompleks olanla-

rindan biridir; “korin halkast” ile sarilmis (hemoglobin-
deki demire benzer gekilde) kobalt atomu icermektedir.
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Hucre ici hacmi yerine koy:
Serum fizyolojik: 20 mL/kg 20 dk
(damar ici hacim saglanana kadar devam et)

|

Baslangictaki sodyum konsantrasyonuna
gore dlizetme zamanini belirle

[Na] 145-157 mEq/L: 24sa
[Na] 158—170 mEq/L: 48sa
[Na] 171-183 mEq/L: 72sa
[Na] 184-196 mEq/L: 84sa

|

Dizeltme suresi boyunca sabit bir hizla
sIvI ver

Verilen sivi: D5 1/2 serum fizyolojik
(kontraendikasyon yoksa mEg/L KCI
ile birlikte)

Sivinin hizi: idame sivinin 1.25-1.5 kati

|

Serum sodyum konsantrasyonunu takip et
ve sivi tedavisini klinik durum ve serum sodyum
konsantrasyonuna gére ayarla

| !

! !

Hacim kaybinin
isaretleri

Sodyum ¢ok hizli
azaldiginda

Devam eden agiri
sivi kayiplarini
yerine koy

Sodyum ok
yavas distugiinde

! !

|

IV sivinin sodyum

konsantrasyonunu

arttirir ya da IV sivi
hizini azalt

Serum fizyolojik
ver (20 mL/kg)

IV sivinin sodyum
konsantrasyonunu
azalt ya da IV sivinin
gidis hizini artinr

Sekil 33-1 Hipernatremik dehidratasyonu diizeltiimesinde uygulanacak yéntem.

ravenoz sivi tedavisi kontrol edilemeyen kusmasi olan, ge-
nel durum bozuklugu nedeniyle oral alamayan, stupor veya
koma durumunda olan, mide veya bagirsaklarinda distan-
siyonu olan hastalarda gerekli olabilir. Hizli emilen ondan-
setron kusmay1 azaltmak ve oral rehidrasyonu saglamak igin
kullanilabilir.

Hafif dehidratasyonu olan hastalara oral rehidrasyon i¢in
belirlenmis tedavi semasina gore 4 saatte 50 ml/kg ORS ve
orta dehidratasyonu olan hastalarda 100 ml/kg ORS 4 saat-
te verilmelidir. Ishal veya kusma ile devam eden kayb1 olan
hastalara destekleyici olarak ORS verilir. Her diskilama i¢in
ek olarak 10 ml/kg ORS verilir. Eger hasta beklenenden daha
erken olarak tam hidrate olmus goziikiiyor veya periorbital
6demi varsa ise siv1 alimi azaltilmalidir. Hastanin hidrasyo-
nu saglandiktan sonra hastalar giinliik diyetine (anne siitd,
formiila) devam etmelidir.

Rehidrasyon tamamlandiktan sonra ishal sonlanana ka-
dar idame tedavi 100 ml/kg/24 saat olacak sekilde baslanma-
lidir. Anne siitli veya formiila ile beslenmeye basglanmali, 24
saatten daha uzun bir siire geciktirilmemelidir. Agir diyare
gorilen hastalarda daha yakin gozetim gerekmektedir. Veri-
len ORS miktar1 digk: ile kaybedilen miktara esit olmalidir.
Eger digki hacmi ol¢iilemiyor ise 10-15 ml/kg/saat ORS ve-
rilmesi uygundur.

PARENTERAL
BESLENME

Enteral beslenme hastanin besin ihtiyacini karsilayamryor
ise parenteral beslenme (PB) gereklidir. Enteral beslenme
daha fizyolojik, diisiik maliyetli oldugu, daha az komplikas-
yon goriiliigii igin her zaman tercih edilmektedir. Eger az da
olsa enteral beslenme saglanabiliyor ise daha az komplikas-
yon beklenmektedir.

ENDIKASYONLARI

Cok cesitli klinik durumlarda PN gereklidir (Tablo 34-1).
Akut PB yogun bakim iinitelerinde gegici ileus; bagirsak
iskemisi siiphesi ya da aspirasyon pnoémonisi riski dolayis
ile enteral beslenmenin iyi tolere edilemedigi durumlarda
siklikla kullanilmaktadir. Konjenital gastrointestinal anoma-
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Tablo 36-2 | Hiperkalemi Nedenleri

Laboratuvar hatalari
Hemoliz
Kan alirken dokunun iskemik kalmasi
Trombositozis
Lokositozis
Artmis alim
IV ya da PO
Kan transpuzyonlari
Hucreler arasi degisimler
Asidemi
Rabdomiyoliz
Tumar lifiz sendromu
Doku nekrozu
Hemoliz/hematomlar/gastrointestinal kanama
Stksinilkolin
Dijital intoksiyonu
Florid intoksikasyonu
B-Adrenerjik blokorler
Egzersiz
Hiperozmolarite
insulin eksikligi
Malin hipertermi
Hiperkalemik periyodik paraliz
Azalmig atilim

Bobrek yetmezligi

Primer adrenal hastalik

Kazanilmis Addison hastaligi
21-Hidroksilaj eksikligi
3p-Hidroksisteroid-dehidrogenaz eksikligi
Lipoid konjenital adrenal hipoplazi
Adrenal hipoplazi konjenita

Aldosteron sentaj eksikligi

Adrenoldkodistrofi

Hipereninemik hipoaldesteronizm

idrar yolu obstriiksiyonu
Orak hucreli anemi
Bobrek transplantasyonu

Lupus nefriti

Renal tlbduler hastalik

Pso6dohipoaldesteronizm tip 1
Ps6dohipoaldesteronizm tip 2
idrar yolu obstriiksiyonu

Orak hicreli anemi

Bobrek transplantasyonu

llaclar

ACE inhibitorleri
Anjioyotensin Il blokérleri
Potasyum tutucu didretikler
Siklosporin

NSAIDler

Trimetoprim

Hiicre i¢i stvida potasyum konsantrasyonu yiiksektir, po-
tasyumun hiicre i¢i stvidan hiicre dist siviya gegisi plazma po-
tasyumunu 6nemli 6lgiide etkiler. Bu gegis asidoz varliginda,
hiicre yikiminda (rabdomiyoliz ya da tiimér lizis sendromu),
instlin eksikligi, ilaglar (siiksinil kolin, -blokérler), malign
hipertermi ve hiperkalemik periyodik paralizide goriiliir.

Azalmig atilima ikincil hiperkalemi bobrek yetmezligin-
de goriliir. Aldosteron eksikligi ya da aldosterona yanitsizlik
genellikle metabolik asidoz (Bkz. Béliim 37) ve hiponatremi
ile iligkili olarak hiperkalemiye neden olur. Konjenital adre-
nal hiperplazinin bir formu olan 21-hidroksilaz eksikligi
¢ocuklarda aldosteron eksikliginin en sik karsilagilan ne-
denidir. Erkek bebekler tipik olarak hiperkalemi, metabolik
asidoz, hiponatremi ve hacim kaybs ile bulgu verirkler. Kiz
bebekler ise yenidogan déneminde ambiguus genitalya ne-
deniyle bu bozukluk tani alir.

Renin, anjiotensin II aracilig1 ile aldosteron yapimini
uyarir. Bobrek hasarina bagl gelisen renin eksikligi azalmig
aldosteron tiretimi ile sonuglanabilir. Bu hastalarda tipik ola-
rak hiponatremi olmaksizin hiperkalemi ve metabolik asidoz
goruliir. Bazi hastalarda goriilen bobrek fonksiyon bozuklu-

gu kismi olarak hiperkalemiyi agiklar ancak hiperkaleminin
derecesi bobrek yetmezliginin seviyesine gore beklenenden
daha agirdir.

Ps6dohipoaldesteronizm tip I hastasi olan ¢ocuklarda
hiperkalemi, metabolik asidoz ve hiponatremiye ve hacim
kaybina neden olan tuz kaybi goriiliir, aldosteron seviyele-
ri yliksektir. Otozomal resesif tipinde normalde aldosteron
ile aktive edilen renal sodyum kanallarinda bozukluk vardir.
Otozomal dominant formunda ise hastalarin aldosteron re-
septorlerinde bozukluk vardir, hastalik daha hafiftir ve ge-
nellikle eriskin dénemde geriler. Gordon sendromu olarak
da bilinen psddohipoaldesteronizm tip II ise tuz tutulumuna
ikincil hipertansiyon ve potasyum ve asit atiliminin bozul-
masina bagl hiperkalemi ve asidozun goriildiigii otozomal
dominant bir hastaliktir. Bobrek yetmezligi olan ve bobrek-
lerden potasyum atilimini azaltan ilag kullanan hastalarda
hiperkalemi riski en ytiksektir.

Klinik Belirtiler

Hiperkaleminin en Onemli etkileri potasyumun hiicre
membrani polarizasyonundaki gorevleri dolayisla goriiliir.
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Tablo 38-1 | Hizli Kardiyopulmoner Degerlendirme

HAVAYOLU ACIKLIGI

Hasta tarafindan korunabiliyor.

Pozisyon verme ve aspirasyonla korunabiliyor.
Hasta tarafindan korunamiyor, yardim gerekiyor.
SOLUNUM

Hiz

Solunum mekanigi

e Retraksiyonlar

e inleme

e Yardimci solunum kaslarinin kullaniimasi
e Burun kanadi solunumu

Hava girisi

e Goguslin genislemesi

e Solunum sesleri

e Stridor

e Wheezing

e Paradoksik gogus hareketi

Renk

DOLASIM

Kalp hizi

Periferal ve santral nabiz

e Var/yok

¢ Dolgun/ giiclii

Cilt perflzyonu

e Kapiller dolum zamani

e Ciltisisi

e Renk

e Alacali, benekli hal

Kan basinci

SANTRAL SINIR SISTEMi PERFUZYONU
Biling (AVPU)

Ebeveyn veya bakiciyi tanama

Pupil boyutu

Postlr

AVPU: alert (uyanik), sese, agriya tepki var, tepkisizlik.

tanusal degerlendirmeler pulse oksimetre ile saturasyon 6l¢ii-
mil ve yatak bas1 glukoz 6l¢iimii ile sinirli olmalidir. Glukoz
diizeyi 6l¢timii 6zellikle biling degisikligi olan ve yetersiz gli-
kojen deposu olan (6rn: infant, malniitre hastalar) vakalarda
bityiik 6nem tagir. Resusitasyon basamaginin tamamlanma-

sinin ardindan ileri tanisal test ve goriintiileme gerekli ola-
bilir.

Tanisal Test ve Goriintlileme

Uygun tanisal test ve goriintiilemelerin se¢imi, hastaligin
mekanizmast ve ilk resusitasyondan sonraki degerlendirme-
nin sonuglarina gore belirlenir. Major travma hastasinin ilk

Tablo 38-2 | Resusitasyon Gerekliligini Ongéren
Uyarici Belirti ve Bulgular*

SISTEM BELIRTi VE BULGU

Santral sinir sistemi Letarji, ajitasyon, deliryum,

obduntasyon, konflizyon

Solunum Apne, inleme, burun kanadi
solunumu, dispne, retraksiyon,
takipne, hava girisinin azalmasi,

stridor, wheezing

Aritmi, bradikardi, tasikardi, nabzin
zayiflamasi, zayif kapiller dolum,
hipotansiyon

Kardiyovaskdler

Cilt ve mukozalar Alacali gériintim, solukluk, siyanoz,
terleme, azalmis turgor, mikoz

membranlarin kurumasi

*Bir veya iki belirti bulgu pozitif oldugunda nadiren harekete geilir;
ancak bunlardan bir kaginin bir arada bulunmasi 6limcil sonuglarin
habercisi olabilir. Miidehale primer hastaliga yonelik planlanmalidir.

degerlendirmesi kanama, organ ve doku hasarinin tespitine
yonelik olmalidir. Solunum sikintisi olan ¢ocuklarda akciger
grafisi onemlidir. Sepsisten siiphe edildiginde uygun kiiltiir-
ler alinmalidir. Anamnez ve fizik muayenede yetersiz intra-
vaskiiler voliim diisindiiren ¢ocuklarda serum elektrolitleri,
bikarbonat, kan iire nitrojen (BUN) ve kreatinin diizeylerine
bakilmalidir.

RESUSITASYON

Resusitasyon oksijenizasyon ve perfiizyondaki bozuklukla-
r1 diizeltmeye ve kotiillesmeyi engellemeye odakli olmalidir.
Oksijen destegi oksijen saturasyonunu diizeltebilirken doku
perfiizyonunu tam anlamiyla diizeltmeyebilir. Oksijen des-
tegi yetersiz kaliyor veya yeterli gaz degisimi saglanamiyorsa
solunum destegine baslanmalidir. Yetersiz perfiizyon igin siv1
yiiklemesi yapilmalidir. Izotonik kristaloid soliisyonlar (serum
tizyolojik, ringer laktat) ilk tercih edilmesi gereken sivilardir.
Monitorize kogullarda 10- 20 ml/kg yiikleme verilmesinin ar-
dindan etkili dolagim saglanana kadar yiiklemeye devam edil-
melidir. ok tablosu siklikla nonkardiyak sebeplere bagli oldu-
gundan hastalar genellikle yogun siv1 tedavisini iyi tolere eder.
Bilinen kanama veya kuvvetli siiphe varliginda eritrosit trans-
fiize edilmelidir. Fizyolojik durumda kétiilesmenin goriilmesi
(artan kalp hizi, kan basincinda azalma) kardiyak disfonksiyo-
nu olan ¢ocuklarin saptanmasini saglar. Bu durumda siv1 yiik-
lemesi 6n yiikii arttirarak kardiyak fonksiyonlarda bozulma ve
pulmoner 6demde kétiilesmeye sebep olur. Bu durumda sivi
tedavisinin kesilmesi, kardiyak fonksiyonlarin gelistirilmesine
yonelik onlemler alinmas: gerekmektedir.

Solunum destegi ve siv1 resusitasyonu yetersiz kaldiginda
bir sonraki basamak vazoaktif ajanlarin verilmesidir. Verile-
cek ajan sokun tipine gore belirlenmelidir. Hipovolemik sok
(fazla voliimiin kontraendike oldugu durumda) ve dagilimsal
sok sistemik vaskiiler direnci arttiran ilaglardan fayda goriir
(epinefrin ve norepinefrin gibi a-agonistik etkili). Kardiyo-
jenik sokun tedavisi daha karmagiktir. Kalp hizini arttirarak
kardiyak debiyi arttirabilen pozitif kronotropik etkili ilaglar
(epinefrin, norepinefrinve dopamin) kullanilir. Ard yiiki
azaltmak icin dobutamin, nitroprusid, milrinon gibi ilaglar
kullanilabilir. Miks venéz oksijen saturasyonu, santral venoz
basing ve bolgesel oksijen saturasyonu tedavinin sekillendi-
rilmesine yardimci olur.
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ekstremite %18, govde 6n yiiz %18, govde arka yiiz %18, bas
%9 ve perine %]1.

Yanigin yeri morbidite riskinin degerlendirilmesinde ¢ok
onemlidir. Yiiz, gozler, kulaklar, ayaklar, perine veya eller tu-
tuldugunda risk en fazladir. Inhalasyon yaralanmalari sadece
solunum problemi yaratmakla kalmayip yemede ve igmede
zorluklar da yaratabilir.

LABORATUVAR VE GORUNTULEME
CALISMALARI

Tam kan sayimi, kan grubu ve cross kani, koagiilasyon ¢a-
lismalari, temel biyokimya testleri arteryal kan gazi ve go-
giis radyografisini iceren laboratuvar tetkikleri major yanik
hastalarinda yararli olacaktir. Inhalasyon yaralanma siiphesi
varsa (ev veya kapali alan yangini ya da CPR gerektiren yanik
kurbani) karboksihemoglobin diizeyi degerlendirilmelidir.
Duman inhalasyonunda kalan ve biling durum degisikligi
gosteren ¢ocuklarda siyaniir diizeyi degerlendirilmelidir.
Alisilmamis karakterdeki yaniklar ¢ocuk istismari stiphesini
uyandirmali ve iskelet veye merkezi sinir sisteminin kazaya
bagli olmayan travma ihtimalini diglamak i¢in uygun deger-
lendirmeler yapilmalidir.

TEDAVi

Ciddi yanik hastalarinda, en iyi tedavi multidisipliner ekip
tarafindan nitelikli yanik tedavi merkezilerinde yonetilir.
Amerikan Yanik Birliginin belirledigi kriterlere gore 10 ya-
sindan kiigiik cocuklar veya 50 yasindan biiyiik hastalarda
%10 toplam viicut yiizey alan1 (TVYA) ve daha genis kismi
veya tam kat yaniklary; diger yas gruplarinda TVYAnin %20
sinden fazlasini tutan yaniklar; yiiz, el, ayak, genital bolge,
perine ve major eklemlerde olan kismi veya tam kat yanik-
lars; inhalasyon yaniklary; tedaviyi zorlastiracak, iyilesmeyi
geciktirecek, mortaliteyi arttiracak daha 6nceden var olan
0zel tibbi durumu olan hastalar; riski arttiracak sekilde trav-
manin eglik ettigi yaniklar; basvurdugu hastanede bakim i¢in
egitimli ekip veya donanim olmadiginda; 6zel sosyal,duygu-
sal, rehabilitasyon destegi gerektiren durumlar (gocuk istis-
mar1 gibi) yanik tedavi merkezlerine sevk gerektirir.

Baslangi¢ tedavisinde resusitasyonun ABC basamaklar1
izlenmelidir. Havayolu degerlendirilirken havayolu veya in-
halasyon yaralanmasi olup olmadigina bakilmaly; stiphelenil-
diginde erken entiibasyon yapilmalidir. Duman inhalasyonu
karbonmonoksit intoksikasyonuyla iliskili olabileceginden;
hipoksi veya inhalasyon siiphesi varsa %100 nemlendirilmis
oksijen verilmelidir.

Ciddi yanik sonrasi sistemik kapiller kacak meydana
gelmesi baglangig sivi elektrolit destegini nemli kilar. On-
celikli yapilmasi gereken intravenoz sivi tedavisiyle idame
swv1 ve elektrolit ihtiyacini saglayarak ve devam eden yanik
iliskili kayiplar1 yerine koyarak dolasimdaki kan hacmini
destelemektir. Siv1 tedavisine rehberlik eden cesitli formiil-
ler var olmakla beraber tiim yanik hastalarinda gerekli olan
sivi miktarini kesin olarak tahmin edebilecek bir formiil bu-
lunmamaktadir. Ciddi yanig1 olan hastalara hizlica 20 ml/kg
ringer laktat bolus olarak verilmelidir. Ardindan yanik viicut
yuzdesine gore resusitasyon formiilii kullanarak sivi tedavisi
hesaplanir. Toplam siv1 2-4 ml/kg/yanik ytizdesi/ 24 saat ola-
rak hesaplanir ve hesaplanan yanik ihtiyacinin yaris: yara-
lanmadan sonraki 8 saat icinde verilmelidir. (Eger resusitas-

yon gecikirse siv1 ihtiyacinin yarist yaralanmadan sonraki 8
saat icerisinde verilmis olmalidir.) Sivilar uygun perfiizyonu
saglamak igin titre edilmelidir. Uygun perfiizyon saglandi-
ginin bir gostergesi 1ml/kg/st veya daha fazla idrar ¢ikisinin
saglanmis olmasidir. Siv1 resusitasyonunda kolloid kulanimi
ve zamanlamasi konusunda tartigsmalar mevcuttur. Genis ya-
nig1 olan hastalarda ihtiyag¢ duyulabilir.

Yanik hipermetabolik yanit olugturdugu i¢in ciddi yamg:
olan hastalar hizla besin destegine ihtiya¢ duyarlar. Baglanma-
sina engel olan 6zel bir durum yoksa enteral beslenmeye erken
baslanmalidir. Kritik yanig1 olan hastalar tam enteral beslen-
meyi tolere edemezlerse total parenteral beslenme gerekebilir.
Vitamin ve eser element destegi diisiiniilmelidir. Beta blokor,
androjenik steroidler veya farkli ilaglar gibi hipermetabolik
durumu degistirecek durumlar arastirilmalidir.

Yara bakimi temizleme ve debridmanla baslar. Etkili agr1
kontrolii tam bir debridman yapilabilmesi agisindan 6nem-
lidir. Sonrasinda bakteriyel kolonizasyonu kontrol etmek,
buharlagma ile kayiplarin énlenmesi ve agri kontrolii ama-
cryla topikal ajanlar uygunlanmali, yara kaplanmalidir. Yay-
gin olarak kullanilan topikal ajanlar giimiis stilfadiazine veya

Tablo 44-1 | Yanik Komplikasyonlari

PROBLEM TEDAViI
Sepsis Enfeksiyon icin izle, profilaktik
antibiyotikten kagin
Hipovolemi Sivi replasmani
Hipotermi Cevre isisini ayarla: sahada kuru

battaniye

Larinks 6demi Endotrakeal entlibasyon,

trakeostomi

Karbonmonoksit %100 oksijen, hiperbarik oksijen

zehirlenmesi

Siyanur zehirlenmesi %100 oksijen ile birlikte amil nitrat,

sodyum nitrat ve sodyum tiyosulfat

Kardiyak disfonksiyon

Gastrik Ulser

Kompartman sendromu
Kontrakttrler

Hipermetabolik durum

Renal yetmezlik
Gegici antidilirez
Anemi

Psikolojik travma
Pulmoner infiltratlar

Pulmoner 6dem

Pnémoni

Bronkospazm

inotropik ajanlar, ditiretikler

H, resgptér antagonistleri,
antiasitler

Eskaratomi insizyonu
Fizik tedavi

Enteral ve parenteral beslenme
destegi

Destek tedavi, diyaliz
Tedavisiz izlem

Gerekli ise transfiizyon
Psikolojik rehabilitasyon
PEEP, ventilasyon, oksijen

Fazla hidrasyondan kagin, ditretik
ver

Antibiyotikler

B-agonist aerosoller

PEEP, ekspirasyon sonu pozitif basing.
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Soy Agaa Cizimi

Genetik uzmanlari belirli kalitim gekillerini ortaya ¢ikarabil-
mek i¢in aile 6ykiisiiniin temsili resimleri olan soy agaglarini
olusturup onlar1 analiz ederler. Bir soy agacinda; erkekler
kare, kadinlar daire, evli ¢iftler diiz ¢izgi, evli olmayan ciftler
kesintili ¢cizgiden olugan sembollerle ve bir ¢iftin sahip oldu-
gu cocuklar ebeveynlerinin daha asagisinda yani bir sonraki
nesilde yer alacak sekilde gosterilir.

Torun, amca ve teyzeler de benzer sekilde eklenirler. Tey-
ze ve amcalarin ¢ocuklar: da ¢izime dahil edilebilirler. Yas
veya dogum giinleri her bir semboliin yanina veya hemen
altina yazilabilir. Proband (ilk temas edilen kisi) bir ok ile
gosterilir. Etkilenmis kisiler, anahtar kisimda ne ifade ettikle-
ri agiklanacak sekilde boyayarak veya diger baska tekniklerle
gosterilirler. Bir hastalik (orak hiicreli anemi) i¢in tagiyict
olan kisiler genellikle kendilerini gosteren sembollerin i¢in-

oD e oo
e
N

A

(O Etkilenmis birey
B Tasiyici (heterozigot)

Sekil 47-1 Etkilenmis birey ve tasiyicilari gésteren soy agaci.

Tablo 47-1

| HASTALIK

Otozomal Dominant Hastaliklar

SIKLIGI

Akondroplazi 1:12,000
Tanatoforik displazi

Crouzon sendromu ve akantozis

nigricans

Nonsendromik kraniyosinostozis

Norofibromatozis 1 1:3500

Norofibromatozis 2 (NF2,
bilateral akustik néroma, Merlin)

Dogumda genotip, 1:33,000
Fenotip prevalansi 1:200,000

Huntington hastaligi (HD) Populasyonlarda degisken,

1:5000-1:20,000

Myotonik distrofi (DM, Steinert Quebec'te 1:500, Avrupa’'da

hastaligi) 1:25,000
Marfan sendromu (FBN-1) 1:10,000
Herediter anjiondrotik 6dem 1:10,000

(HANE)(Komplemanin C-1
bilesenini diizenleyen C-1
esteraz inhibitorl)

de nokta isareti konularak gosterilirler (Sekil 47-1). Faydali
olabilmeleri i¢in soy agaglarinin en az ii¢ nesil igerecek sekil-
de diizenlenmeleri gerekmektedir.

Otozomal Dominant Hastaliklar (OD)

Bir genin mutasyon tasiyan bir kopyasi hastaliga neden olma-
ya yeterli geliyorsa ve bu gen bir cinsiyet kromozomu tizerin-
de bulunmuyorsa bu durum otozomal dominant sekilde ka-
Iitiliyor demektir (Tablo 47-1). Otozomal dominant kalitim
gosteren hastaliklarda etkilenmis bir ebeveynin mutasyona
ugramis geni her bir cocuguna aktarma ihtimali %50dir (Se-
kil 47-2; Tablo 47-2). Bir ¢alisan gen ve bir ¢calismayan genin
sergilendigi durum heterozigot; her iki kopyanin ayni oldu-
gu durum ise homozigot olarak adlandirilir.

Otozomal dominant gecis gosteren bir hastaliga neden
oldugu bilinen mutasyonu tasityan bazi kisilerde hastaligin
klinik bulgular1 gézlenmeyebilir. Bu fenomene penetrans
ad1 verilir. Otozomal dominant gegis gosteren bir hastaliga
neden olan mutasyonu tastyan biitiin kisilerde hastalik bul-
gularinin gortilmesi durumunda bu genin tam penetrans
gosterdigi ifade edilir. Otozomal dominant gegis gosteren
hastaliklarin ¢ogunda azalmis penetrans s6z konusudur.

Otozomal dominant gecis gsteren hastaliklarda hastalar
mutasyona ugramis ayni geni tagisalar da farklr kisilerdeki
klinik semptomlar siklikla degiskenlik gosterebilmektedir.
Bazi kisilerde sadece hafif klinik bulgular s6z konusuyken
digerlerinde daha ciddi hastalik bulgular1 vardir. Bu fenome-
ne ekspresyonda degiskenlik adi verilir.

Otozomal dominant gegis gosteren hastaliklar, bazen et-
kilenmemis ebeveynlerin ¢ocuklarinda spontan mutasyon
nedeniyle goriilebilir. Spontan mutasyonlarin bazi hastalik-
larda ileri baba yas1 (>35 yas) ile iligkili oldugu bilinmektedir.
Akondroplazili hastalarin %80’inde “fibroblast growth factor
receptor” tip 3 (FGFR3) geninde spontan mutasyon vardir.

YORUMLAR

Kromozom 4p16.3 lzerinde yer alan fibroblast growth factor
receptor-3 genindeki mutasyonlar neden olur. Vakalarin
%40'1 yeni mutasyonlardan kaynaklanir (ayni gendeki

farkl mutasyonlari; akondroplazi, tanatoforik displazi,
Crouzon sendromu ve akantozis nigricans ve nonsendromik
kraniyosinostozise neden olurlar)

Vakalarin %50'sinden kromozom 17q11.2 geni Uzerinde yer alan
ve bir timér stpresér geni olan neurofibromin genindeki yeni
mutasyonlar sorumludur. Ekspresyon oldukca degiskendir

NF2 geni kromozom 22q12.2 lzerinde yer alir ve bir timor
stpresor genidir. Protein GrinlG “Merlin” adli bir proteindir

Hastalik; kromozom 4p16.3 tzerinde yer alan “Huntington”
proteinini kodlayan gen icindeki (CAG) tekrarinin genislemesi
sonucunda meydana gelir

Hastalik; kromozom 19g13.2 tzerinde yer alan DM kinaz
genindeki (CTG) tekrarinin genislemesi sonucunda meydana
gelir. Hastalik sonraki nesillerde genetik antisipasyon gdsterir

Bu sendrom kromozom 15g21.1 Uzerinde yer alan fibrillin 1
(FBN) genindeki mutasyonlardan kaynaklanir; ekspresyonda
degiskenlik vardir

Gen kromozom 11g11-q13.2'de yer alir. Epizodik ve degisken
subkutanéz ve submukozal sisme ve agri azalmis veya degismis
esteraz inhibitdr proteini aktivitesi fenotipi gendeki pek ¢cok
mutasyondan biri nedeniyle meydana gelir.
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Tablo 49-1 | Trizomi 13 ve Trizomi 18’in Olasi Klinik
Bulgulari

Bas ve ylz

Gogus

Ekstremiteler

Genel

TRizOMi 13

Skalpte defektler
(aplasia kutis)
Mikroftalmi, korneal
anormallikler
Hastalarin %60-
80'inde yarik dudak
ve damak
Mikrosefali

Egimli alin
Holoprosensefali
(arrhinencephaly)
Kapiller
hemanjiomalar,
sagirlik

Hastalarin %80'inde
konjenital kalp
hastaligi (6rnegin,
VSD, PDA, ASD)
Posterior ince kosta

(eksik kosta)

El ve ayak
parmaklarinin
Ust Uste binmesi
(klinodaktili)
Polidaktili
Hipoplastik ve
hiperkonveks
tirnaklar

Siddetli gelisme
geriligi ve prenatal
ve postnatal
blyime geriligi
Renal anormallikler
Notrofillerde
nukleer
projeksiyonlar
Sadece %5's1 >6 ay
yasar

TRiZOMi 18

Kucuk ve prematir
gorinim

Dar palpebral aralik

Dar burun ve hipoplastik
alae nazi

Bifrontal capin dar
olmasi

Mikrognati

Yarik dudak veya damak

Konjenital kalp hastalig
(Ornegin, VSD, PDA,
ASD)

Kisa sternum, kiictik
meme baslari

Kalca abdiksiyonu
kisithdir

Parmaklarin Ust Uste
binmesi ve klinodaktili;
isaret parmak Ugiincl
parmagin, besinci
parmak doérdincl
parmagin lzerindedir
"Rocker-bottom feet”
Hipoplastik tirnaklar

Siddetli gelisme geriligi
ve prenatal ve postnatal
buytime geriligi
Prematir dogum,
polihidramniyos
Ingtinal veya abdominal
herniler

Hastalarin sadece %5'i
bir yilin Uzerinde yasar

ASD, Atrial septal defekt; PDA, patent duktus arteriosus; VSD, ventrikiler

septal defekt.

giiktiir. Klinik bulgular arasinda; hipertoni, belirgin oksiput,
mikrognatia, diisiik yerlesimli ve diizgiin olusmamis kulak-
lar, kisa sternum, “rocker-bottom feet”, hipoplastik tirnaklar
ve karakteristik olarak ikinci ve besinci parnaklarin ti¢lincii
ve dordiincti parmaklarin tizerine binmesi olarak tanimla-
nan “clenching of fists” bulgusu yer alir.

Trizomi 13

Trizomiler arasinda {i¢lincii en sik goriilen trizomi 13’tiir.
Trizomi 13 (47,XX,+13 veya 47,XY,+13) 12,000 canli do-
gumda bir goriliir ve yasamin ilk bir yili i¢cinde genellikle
olimciil seyreder. Hastalarin sadece %8.6’s1 birinci dogum
giniinden sonrasina kadar yasayabilir.

Trizomi 13’lii ¢ocuklarda gesitli malformasyonlar gorii-
lir (Tablo 49-1e bakiniz). Bu ¢ocuklar gestasyonel yaslarina
gore kiigiik ve mikrosefaliktirler. Siklopi (tek orbita), sebose-
fali (tek burun deligi), yarik dudak ve damak ve alobar ho-
loprozensefali gibi orta hat santral sinir sistemi anormallik-
leri siktir. Alin genellikle egimlidir, kulaklar siklikla kiigiik
ve diizgiin olusmamistir. Bunlarin yanisira mikroftalmi veya

anoftalmi goriilebilir. Ellerde postaksiyel polidaktili, yumru
ayak veya “rocker-bottom feet” gibi bulgular siktir. Erkekler-
de hipospadias ve kriptorsidizm; kizlarda ise labia minora hi-
poplazisi siktir. Trizomi 13’lii gocuklarin ¢ogunda konjenital
kalp hastalig1 vardir. Oksiput tizerinde “punched-out” skalp
lezyonu olarak tanimlanan aplasia kutis konjenita bulgusu
goriilebilir. Aplasia kutis konjenita, polidaktili ve yiiz bulgu-
larindan bazilarinin veya hepsinin birden bir hastada olmasi
trizomi 13 tanisi i¢in olduk¢a patognomiktir.

Klinefelter Sendromu

Klinefelter sendromu (KS) 500 erkek dogumda bir sikligin-
da goriulmektedir. Erkeklerdeki hipogonadizm ve infertilite-
nin en stk genetik nedenidir. Fazladan bir X kromozomun
varlig1 (47,XXY) sonucunda meydana gelir (Bolim 174e
bakiniz). Fazladan X kromozomu sperm veya yumurtadaki
“nondisjunction” nedeniyle olusur. KS bulgular: olan erkek-
lerin %15’i mozaiktir. Bu mozaisizm arasinda en sik olani
46,XY/47,XXYdir. Puberte oncesinde KS’li erkek ¢ocuklar:
toplumun geri kalanindan ayirt edilemezler.

Tan1 genellikle erkek ¢ocugu 15 veya 16 yaslarina gel-
diginde konulur. Bu noktada pubik ve aksiller tiiylenmenin
progresif bir sekilde gelismesine ragmen testislerin hacim
olarak infantil kalmalar1 klinisyeni bu hastalik ile ilgili olarak
stiphelendirmelidir. KS’li adolesan ve geng eriskinlerde eks-
tremiteler uzun olup bu hastalar uzun boyludurlar. Adélesan
veya erigskin donemde jinekomasti gelisir.

Testislerin bityiime ve maturasyonunda yetersizlik olma-
s1nedeniyle KS'li erkeklerde testosteron yetmezligi vardir. Bu
nedenle bu kisiler yasayabilen sperm iiretemezler. Testikiiler
testosteronun diisitk miktarlardaki tiretimi daha sonrasinda
fasiyal sag, sesin kalinlagmasi ve libido gibi sekonder cinsiyet
karakteristiklerinin gelisememesi ile sonuglanir. Erigkinlerde
osteopeni ve osteoporoz gelisir. Bu bulgular nedeniyle testos-
teron takviyesi endikasyonu vardur.

KS'li erkeklerin ¢ogu az sayida canli sperm tretebildik-
leri i¢in infertildirler. Testikiiler biyopsi ile canli spermlerin
izole edilmesi teknigi, in vitro fertilizasyon ve intrasitop-
lazmik sperm enjeksiyonu ile KS'li erkeklerin ¢ocuk sahibi
olmalar1 miimkiindiir. Bu teknoloji yardimiyla ¢ocuk sahibi
olan KS’lu hastalarin ¢ocuklarinin kromozom tesekkiiliiniin
normal oldugu ortaya ¢ikarilmigtir.

Monozomiler
Turner Sendromu

Turner sendromu (TS) monozomik bir gebeligin terme ka-
dar sag sekilde ulasabildigi tek durum olsa da 45,X embri-
yolarinin %99’u spontan olarak kaybedilir. Birinci trimester
gebelik kayiplarinin %13’tinde 45,X saptanmakta olup biitiin
gebelik tiriinleri arasinda en sik goriilen (%1.4) anoploididir.
TS, 3200 canli kadin dogumunda bir goriiliir. TS hafif fizik-
sel ve gelisimsel bulgulardan olusan spektrumu acgisindan
oldukea dikkat ¢ekicidir. Etkilenmis kadinlarin normal zeka
diizeyleri ve yasam beklentileri vardur.

TS'li kadinlarin; disiik yerlesimli ve hafif diizgiin olus-
mamis kulak, {icgen yiiz, diiz nazal képrii ve epikantal katlan-
tilardan olusan karakteristik yiiz goriiniimleri, kistik higro-
ma ile birlikte veya izole boyunda yelelenme, genis toraks,
ayrik meme basgi, el ve ayak sirtinda 6dem gibi klinik bul-
gular vardir. Internal malformasyonlar arasinda; konjenital
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li kalp, renal ve 6zellikle radial aplazi ve bas parmak mal-
formasyonlar1 veya aplazi gibi limb anomalileri) goriiliir ve
genellikle daha siddetli bir limb rediiksiyon defektinin bir
parcasidir. Bu bulgu amniyotik band disriipsiyon sekansi
ile beraber olabilecek intraiiterin amputasyona sekonder de
gelisebilir. Sindaktili (iki veya daha fazla parmagin birles-
mesi) bulgusu Smith-Lemli-Opitz sendromu da dahil olacak
sekilde pek ¢ok sendromda goriilebilir (Boliim 199 ve 201%
bakiniz).

Dermatoglifikler palmar cizgilenme oriintiilerini igeri-
riler. Erken fetal hayatta hipotoni bulgusunun bir gostergesi
olan transverse palmar ¢izgilenme Down sendromlu ¢ocuk-
larin yaklasik olarak %50’sinde goriiliir (Genel populasyo-
nun %10’unda). Fetal alkol spektrum bozuklugunda da ka-
rakteristik bir palmar ¢izgilenme 6riintiisti goriilir.

Genital Bolge

Genitaller yapisal anomaliler agisindan yakin bir gekilde in-
celenmelidir. Erkeklerde penis kisa goriinimde ise mutlaka
ol¢tilmeli ve bilinen yasa uygun verilerle karsilagtirilmali-
dir. Ambigus genitalye siklikla konjenital adrenal hiperplazi
(kizlarda muskiiliin dis genitalya bulgusu olabilir, erkeklerde
ise genital bolge etkilenmemis olabilir) gibi endokrinolojik
anormalliklerle veya 45,X/46,XY mozaisizmi gibi kromozom
hastaliklari ile iligkili olabilir veya multipl konjenital anomali
sendromlarina sekonder gelisebilir. Siklikla izole bir defekt
olarak goriilen ve erkek yenidoganlarda 300de bir siklikla
gortilen hipopspadias bulgusunun 6zellikle kriptorsidizm
gibi diger anomaliler ile iligkili olmas1 durumunda hastada
bir sendrom olasilig1 kuvvetle muhtemeldir.

LABORATUVAR DEGERLENDIRILMESI

Kromozom analizi; multipl konjenital anomali, bir major
organ sistem tutulumu, multipl dismorfik yiiz 6zellikleri
veya zihinsel yetersizlik bulgusu olan ¢ocuklarda mutlaka
yaptirilmalidir. Son zamanlarda pek ¢ok merkezde mikro-
dizin karsilagtirmali genomik hibridizasyon incelemesi rutin
veya yiitksek ¢oztintrliiklii kromozom analizinin yerine geg-
mistir. Kromozom analizi ile ilgili tam tartigma icin Bolim
48’ a bakiniz.

Dogrudan DNA analizi spesifik mutasyonlarin tespit
edilmesinde kullanilabilir. Web-dayali kaynaklar araciligyla
giincel bir durumda olmak 6zellikle 6nemlidir. Spesifik du-
rumlar i¢in yapilabilecek testlerle ve bu testleri yapan labora-
tuvarlarla ilgili bilgi saglamas1 agisindan www.genetests.org
adresi ¢ok faydali bir adrestir.

Radyolojik goriintiileme dismorfik yiiz 6zellikleri olan
¢ocuklarin degerlendirilmeleri sirasinda olduk¢a 6nemli bir
rol oynar. Multipl eksternal malformasyonlar1 olan bireyler
muhtemel internal malformasyonlar agisindan ¢ok dikkatli
bir sekilde incelenmelidirler. Yapilabilecek testler arasinda;
beyin, bobrek, mesane, karaciger ve dalakta bulunabilecek
anomalilerin degerlendirilebilmesine yonelik kafa ve abdo-
men ultrasonografisi; iskelet displazisi siiphesi durumunda
iskelet grafileri; kalpte tfiirim bulgusunun olmast duru-
munda kardiyoloji koniiltasyonu, elektrokardioyogram ve
ekokardiyogram; noérolojik anormallikleri veya spinal bir
defekti olan ¢ocuklarda manyetik rezonans goriintiileme ve
kraniyosinostozis bulgusunun olmasi durumunda kafanin
bilgisayarli tomografi incelemesi yer alir.

Yapilan testlerde herhangi bir tan1 alamayan ¢ocuklar-
da tiim ekzon dizi analizi ve tiim genom dizi analizi giderek
daha giiclii bir arac haline gelmektedir.

TANI

Karakteristik bulgularin olmasi durumunda malformasyon
sendrom tanisi kolay bir sekilde konulsa da bazi durumlar-
da tan1 hemen konulamayabilmektedir. Bazi bulgularin hep
birlikte bulunmas: nadirdir. Bu gibi durumlarda bulgularin
uygun bir “es” ile eglendirilmesi gii¢ olmaktadir. Laboratuvar
testleri pek ¢ok durumda normaldir ve taninin dogrulanma-
s1 subjektif bulgulara dayandirilir. Klinik genetik uzamanla-
r1; skorlama sistemleri ayirici taninin gelistirilmesine yardim
edecek capraz referansli anomali tablolar1 ve bilgisayarli tan1
programlar gelistirerek bu gligligti ¢ozmeye ¢aligmislardir.

Dogru tani agagida siralanan nedenlerden dolay: 6nemlidir;

1. Dogru tany; aileye ¢ocuklarinin neden bir konjenital ano-
mali ile diinyaya geldikleri ile ilgili agiklama yapilmasini
saglar. Bu agiklama ¢ocuklarinin probleminden siklikla
kendilerinin sorumlu olduklarina inanan ebeveynlerin
kendilerini suglanma duygusundan kurtulmalarina yar-
dimci olur.

2. Pek ¢ok hastaligin dogal hikayesinin iyi tanimlanmasi
ile belirli bir sendromla iligkili medikal sorunlarin ¢ozii-
mil ve uygun tarama yontemleri miimkiin olabilecektir.
Dogru tanisi olan gocuklarda tanisi olmayan ¢ocuklarda
goriilebilecek medikal problemlerin artik muhtemelen
gorilmeyecegi giivencesi verilebilir.

3. Dogru tanmi genetik danigmanin gelecekte risk altinda
olacak ¢ocuklarin ortaya ¢ikarilmasini mimkiin olan
durumlarda prenatal testlerin yapilmasina olanak saglar.
Tan1 olmast durumunda klinisyen aile i¢in egitim mater-

yalleri saglar, belirli hastaliklarla ilgili destek gruplari ile temasa

gecilmesini saglar. Internet bu tiir bilgilerin elde edilmesinde
onemli bir kaynak haline gelmstir. Bununla beraber bu konu-
da dikkatli olunmalidir. Internette ulagilan bilgiler herhangi bir
editoryal kontrolden gecirilmedigi i¢in bilgiler hatali olabilmek-
tedir. Nadir hastaliklar ve destek gruplart ile ilgili olarak Nati-
onal Organization For Rare Disorders (www.rarediseases.org)
adlu site faydalanilabilinmektedir. Genetik testlerle ilgili bilgi ise

Genetests internet sitesinden (www.genetests.org) elde edilebil-

mektedir. Pek gok hastalik i¢in klinik ve aragtirma kapsaminda

yapilan testler bu sitede yer almaktadir.
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GLIKOJEN DEPO HASTALIKLARI

Bir¢ok glikojen depo hastaliklar1 hipoglisemi ve hepatome-
gali ile karakterizedir (Tablo 52-1). Glukozun depo formu
glikojen en ¢ok karaciger (kan glukoz seviyelerini diizenle-
digi yer) ve kaslarda (anaerobik aktiviteye olanak sagladig
yer) bulunur. Glikojen, glikojen sentaz ve dallandirici enzim
ortak aktivitesi ile tiridin difosfoglukozdan sentezlenir ($e-
kil 52-1). Glikojen birikimi insiilin ile uyarilir. Glikojenoli-
zis epinefrin ve glukagon tarafindan baglatilan basmaklar ile
gelisir. Sonugta glikojenin glukoz 1-fosfata seri fosforolizisi
ve beraberinde daha diisiik derecede olmak iizere, glikojen
molekiillerinin dallanma noktalarindaki glukoz artiklarinin
hidrolizisi gelisir. Karaciger ve bobreklerde fosfoglukomutaz

aktivitesi ile glukoz 1-fosfat, glukoz 6-fosfata dontsiir; glu-

koz 6-fosfataz ise glukoz 6-fosfati hidrolize ederek glukoz

iiretir. fkinci enzim kaslarda bulunmaz. Glikojen depo has-
taliklar1 dort gruba ayrilir:

1. Daha cok karaciger tizerinde etkili ve kan glukozu tize-
rinde dogrudan etkileri olan hastaliklar (Tip I, VI ve
VIII).

2. Agirlikli olarak kaslar1 tutan ve anaerobik is yapabilme
iizerine etkili olan hastaliklar (Tip V ve VII).

3. Hem karaciger hem de kaslar tizerinde etkili ve kan glu-
kozu ile kas metabolizmast {izerine etkileri olan hastalik-
lar (Tip III).

4. Cesitli dokular: etkileyen ancak kan glukozu ve anaero-
bik is yapabilme tizerine dogrudan etkisi olmayan hasta-
liklar (Tip II ve IV).

Tip I ve tip III glikojen depo hastaliginin tanisinda kanda
iirik asit, laktat ve trigliseritlerin artis1 goriiliir. Tiim formlar-
da tani, 16kositlerdeki DNA mutasyonu testi ile dogrulanir.
Eger bu test miimkiinse, kas ve karaciger biyopsisi gibi in-
vaziv prosediirlerden kaginilir. Eger mutasyon testi mevcut
degilse ya da kesin olmayan sonucu varsa, etkilenen organ-
dan alinan dokuda enzim 6l¢iimii taniyr dogrular. Eger tani

Tablo 52-1 | Glikojen Depo Hastaliklari

ETKILENEN ETKILENEN YENIDOGAN
HASTALIK ENZIM ORGANLAR  KLiNiK SENDROM BELIRTILERI  PROGNOZ
Tip 1a: Von Glukoz-6- Karaciger, Hipoglisemi, laktik asidoz, Hipoglisemi, Hipoglisemi nedeniyle
Gierke fosfataz bobrek, Gl trakt, ketozis, hepatomegali, laktik asidemi,  erken olim, laktik
trombositler hipotoni, biyime geriligi, karaciger asidoz; erken tani ve
ishal, kanama bozuklugu, biyik diyete siki uyum ile iyi
gut, hipertrigliseridemi, olmayabilir olabilir; ge¢ cocukluk
ksantomlar déneminde hepatomlar
olusabilir
Tip 1b Glukoz-6-fosfat  Karaciger, Tip 1a gibi, ek olarak klinikte  Tip 1 gibi, ama  Tip 1a’daki risklere
translokaz bobrek, Gl trakt, belirgin nétropeni enfeksiyonlar ek olarak cocuklarda
trombositler, gorilebilir dnemli Gl disfonksiyon
|6kositler goriilir. ikinci dekatta
gelisen enfeksiyonlara
bagh olum.
Tip Il: Pompe  Lizozomal Hepsi; ozellikle Simetrik belirgin kas Kas zayifligi, Neonatal form cok kotu
a-glukozidaz cizgili kas, sinir zayifhigi, kardiyomegali, kalp kardiyomegali  prognozludur; yasamin
hicreleri yetmezligi, kisa PR intervali veya ikisi de ilk yilinda 6lim olagan
olabilir. varyantlar olabilir;
rekombinan insan
o-glikozidaz ile tedavi
umut vericidir.
Tip Ill: Forbes  Dal kirici enzim  Karaciger, kaslar Erken dénemde hipoglisemi,  Genellikle yok  Karaciger bozuklugu
ketondri, ilerleyen yasla acisindan cok iyi; eger
gerileyen hepatomegali; kas miyopati varsa tip 1
yorgunlugu gérilebilir ve tip V'e benzeme
olasiligi vardir.
Tip IV: Dallandirci Karaciger, diger Yasamin ilk birka¢ ayinda Genellikle yok  Prognozu ¢ok
Andersen enzim dokular baslayan hepatik siroz; erken kéti;hepatik yetmezlik
karaciger yetmezligi nedeni ile ilk dekatta
Slum tipiktir.
Tip V: McArdle  Kas fosforilaz Kas Adélesan dénemde baglayan Yok Sedanter yasam tarzi
kas yorgunlugu ile iyi
Tip VI: Hers Karaciger Karaciger Hepatomegaliile birlikte hafif ~ Genellike yok Muhtemelen iyi
fosforilaz hipoglisemi, ketondri
Tip VII: Tarui Kas Kas Klinik bulgular tip V'e benzer Yok Tip V'e benzer
fosfofruktokinaz
Tip VI Fosforilaz kinaz ~ Karaciger Miyopati harig klinik bulgular Yok Jyi

tip Ill'e benzer
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Tablo 58-3 | Perinatal 6ykiiniin bilesenleri

DEMOGRAFIK SOSYAL BILGI

Yas

Irk

Cinsel yolla bulasan enfeksiyonlar, hepatit, AIDS
Yasadisl ilaglar, sigara, etanol, kokain

Bagisiklik durumu (sifiliz, rubella, hepatit B, HIV, kan grubu)
Mesleki maruziyet

GECIRILMIS HASTALIKLAR

Kronik hipertansiyon

Kalp hastaligi

Diyabetes mellitus

Tiroid hastaliklar

Hematolojik/malignite

Kollajen-damar hastaligi (SLE)

Genetik dyki-kalitimsal metabolik hastaliklar, kanama, sarilik
ilac tedavisi

ONCEKIi GEBELIKLER

Abortus/élidogumlar

intrauterin fetal &lim

Konjenital malformasyon

Serviks yetersizligi

Dogum agirhigi

Prematurite

ikizler

Kan grubu duyarlilagsmasi/yenidogan sariligi
Hidrops

infertilite

SIMDIKI GEBELIK

Gebelik yas!

Gebelik yasini belirleme yéntemi

Fetal tarama (OCT, NST, biyofizik profil)
Ultrasonografi (anomaliler, hidrops)

Amnion sivi analizi (L/S orani)
Oligohidramnios-polihidramnios

Vajinal kanama

Preterm eylem

Prematir (uzamig) membran yirtilmasi (stre)
Preeklampsi

idrar yolu enfeksiyonu

Kolonizasyon durumu (herpes simpleks, grup B streptokok)
ilaclar/tedaviler

Akut hastalik/enfeksiyon ajanlarina maruziyet
Fetal tedavi

EYLEM VE DOGUM

Eylem slresi

Bebegin 6nden gelen kismi-verteks, makat
Vajinal dogum, sezaryen seksiyo

Kendiliginden eylem, oksitosin ile cabuklastirilan veya uyarilan
eylem

Forseps ile dogum

Mekonyum ile boyanmig amnion sivisi
Maternal ates/amnionit

Fetal kalp hizi 6zellikleri (distres)
Skalp pH

Maternal analjezi, anestezi

Nukal kord

Apgar skoru/resusitasyon yontemleri
Gebelik yasi degerlendirmesi
Blylme durumu (AGA, LGA, SGA)

AGA, gebelik yasina gore ortalamada; AIDS, edinsel bagisik yetmezligi sendromu (acquired immunodeficiency syndrome); LGA, gebelik yasina gére
buytk (large for gestational age); L/S, lesitin sfingomiyelin orani; NST, non-stres test; OCT, oksitosine yanit testi (oxytocin challange test); SGA,
gebelik yasina gére kiiclk (small for gesttaional age); SLE, sistemik lupus eritematozus.

Fetal fizyolojiden neonatal fizyolojiye ge¢is dogumda
gerceklesir. Plasentadan oksijen taginmasi anne ve fetusun
PaO, diizeyleri arasindaki fark nedeniyle gerceklesir. Fetal
oksijenlenmis kan, eriskin ve bebeklere gére diisiik PaO, dii-
zeyine sahip olmakla birlikte, fetus anaerobik degildir. Fetus
ve yenidoganlarin bulundugu ortam sicakliklar: ve aktivite
diizeyleri farkli olsa da fetal oksijen alimi ve tiiketimi ye-
nidogana benzer hizlardadir. Fetal kandaki oksijen miktar:
neredeyse bityiik bebekler ve ¢ocuklarin oksijen miktarina
esittir, ¢linkii fetal kan daha fazla hemoglobin konsantrasyo-
nuna sahiptir.

Fetal hemoglobin (iki alfa ve iki gama zinciri vardir) eris-
kin hemoglobinine gore daha yiiksek oksijen afinitesine sa-
hiptir, bu 6zellik plasentadan oksijen transferini kolaylastirir.
Fetal hemoglobin-oksijen disosiasyon egrisi erigkin egirisine
gore sola kaymustir ($ekil 58-1); ayn1 PaO, diizeyinde, fetal
hemoglobin eriskin hemoglobinine gore daha fazla doygun-
dur. Fetal hemoglobin doygun oldugunda, oksijen saturas-
yon egrisinin seviyesi daha diisiiktiir (PaO,, 20-30 mmHg),

bununla birlikte dokulara oksijen verilmesinde bir eksiklik
olmaz. Bunun tersine plasentada daha yiiksek oksijen kon-
santrasyonu vardir, oksijen yiiklenmesi artar. Son trimester-
de, eriskin hemoglobini yapimi artmaya bagladig icin fetal
hemoglobin yapimi azalmaya baslar, bebek 3-6 aylik oldu-
gunda yalnizca eriskin hemoglobini vardir. Bu donemde fe-
tal hemoglobin disosiasyon egrisi artik eriskin hemoglobin
egirisine doniistr.

Plasentadan kalbe donen oksijenlenmis umbilikal ve-
no6z kan karacigeri kanlandirir. Kanin geri kalan kismi sant
(duktus venozus) araciligiyla karacigere ugramadan geger ve
vena kava inferiora gider. Vena kava inferiordaki oksijenlen-
mis kanin %60-70’i sag atriyuma vendz diiniisiinii tamamlar.
Sag atriumdaki krista dividens kan akiminin tigte birini agik
foramen ovaleye buradan da sol atriuma yonlendirir, daha
sonra sol ventrikiile gegen kan koroner, serebral ve st eks-
tremite dolagimlarina gonderilir. Viicudun tst béliimiinden
venodz doniis yoluyla gelen kan sag atriumda vena kavadan
gelen geri kalan ticte iki miktar kan ile birlesir ve sag ventri-
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Fiziksel maturite  —1 0 1 2 3 4 5
Yiizeyel Catlama, | Parsémen,
Cok ince Jelatinz, | Diz pembe, | soyulma, soluk derin Sert
Deri kolayca kirmizi, venler dokint, alanlar, catlaklar, catlak
yaralanir saydam gOrultr venler venler venler burusuk
saydam az gorilur | seyrektir | gériimez
; Yer yer Gogu yerde
Lanugo Yok Seyrek Bol Ince dokiik dokiik
Ayak uzunlugu
4050 | <50mm, |  Hafif | YAMZ%@ | Gisgiler on | Gizgiler tim
Plantar . — onde )
iize mm: —1 cizgi kirmizi iZqi 2/3'te ayak
yuzey 40 mm’den yok cizgiler ¢129 tabaninda
kisa: —2
Hafif kabarik| Kabarik | Tam kabarik
Meme Farkedilmez Zor Diz areola- areola, areola, areola
farkedilir  |tomurcuk yok| tomurcuk tomurcuk tomurcuk
1-2 mm 3-4 mm 5-10 mm
Goz Az kivrimli iyi kivrimli Sekilli ve
Goz kapaklari | kapaklari kulak;k kulak saglam, Kalin,
= kapall, agik, yumusa yumusak, kivriima kikirdak
Goz/kulak gevsek (-1, | kulak diz, kivrilma kivrilma sonrasl sert
siki (-2) katlantili sonrasl Isonrasi cabuk hemen kulak
halde kalir [yavas dizelirl — dzelir dizelir
Skortum Testisler . Testisler Testisler
Genital Sk(;?]tjm bag, inguinal In-l;ﬁztllfé%:r |nm|§t|r Sarkm|§t|r
oranlar diiz un cizgilenme | kanalin Gst iz ilenmé cizgilenmeler| cizgilenmeler
erkek 9 hafif kisminda ¢ g.ZdII’ iyi gelismistirl ~  derindir
Klitoris Klitoris . Labia Labi
o o - Labia major : apia
Genital P;I|t|9r|§ b(lellrgln, bglggn, o e majorlar majorler
oranlar .e Irgln . ,at?_la . e§it oranda g.eq|§’ klitorisi ve
kiz labia duizddr | mindrler minorler belirgin mindrler |labia mindrleri
kiigiik kicuk kligiktiir orter

Sekil 58-3 Matirite ve gestasyonel yasi belirlemede kullanilan fizik muayene belirtecleri. Genisletilmis Yeni Ballord Skoru (NBS) cok
kicik prematire bebekleri de kapsar, daha matir bebeklerdeki dogrulugunu artirmak icin gelistirilmistir. (Ballard JL, Khoury JC, Wedig
K, et al: New Ballard Score, expanded to include extremely premature infants, J Pediatr 119:417-423, 1991'den alinmistir.)

Gebelik Yasi
Gebelik yasi, fetal yas ve olgunluga gore degisen cesitli fizik mu-
ayene bulgular1 (Sekil 58-3) ve noromuskuler ozelliklere (Sekil
58-4) gore belirlenir. Fetal yas ile artan olgunlugun fiziksel be-
lirtegleri, kulag kepgesi sikiliginin artmasi; meme dokusunun
biytkligtiniin artmasy; sirtta ince, immatiir lanugo tiiylerinin
azalmasi ve deri saydamliginin azalmasidir. Gebelik yast ile ar-
tan olgunlugun nérolojik belirtegleri, bacak, kalca ve kollarda
fleksiyonun artmasi; boyunda fleksor kaslarin tonusunun art-
mast ve eklemlerde gevsekligin azalmasidir. Bu bulgular ya-
samun ilk giintinde degerlendirilir ve puanlanir. Toplam puan
gebelik yas1 ile bagintilidur, genellikle iki haftaya kadar yanilma
pay1 olacak sekilde gebelik yagt dogru hesaplanir (Sekil 58-5).
Gebelik yasinin hesaplanmasi anormal fetal bityiime bul-
gularinin saptanmasina olanak saglar, normalden daha fazla
veya az bityiime ile ilgili komplikasyonlarin 6ngoriilmesine
yardimcr olur ($ekil 58-6). Gebelik yasina gére dogum agir-
111 90. persentilden daha biiyiik olan bebeklerin (large for
gestational age, LGA) riskleri arasinda diyabetik anne be-
beklerinin riskleri ve postmatiirite ile iliskili riskler yer alir.
Gebelik yasina gore dogum agirligi 10. persentilden daha
kiigiik (bazi bitytime egrilerinde <2 standart sapma veya 5.
persentil degeri kullanilir) olan (small for gesttaional age,
SGA) bebeklerin sorunlar konjenital malformasyonlari ige-
rir, diger sorunlar Tablo 58-2de listelenmistir.

Deri

Deri muayenesinde solukluk, agir1 kirmizilik, sarilik, siyanoz,
mekonyum ile boyanma, petesi, ekimoz, konjenital neviisler
ve neonatal dokiintiiler olup olmadigina bakilmalidir. Vazo-
motor dengesizlik, kutis marmaratus, telenjiektazi, flebektazi
(venoz belirginlesme ile birlikte aralikli beneklenme), akrosi-
yanoz (ellerde ve ayaklarda) bulgular: ile kendini gosterir ve
prematiire bebeklerde normaldir. Akrosiyanoz, zamaninda
dogmus saglikli bebeklerde yasamin ilk giinlerinde goriilebilir.

Deri lanugo tiiyleri ile kaplidir, normal dogum zamanina
kadar kaybolur. Omurganin lumbosakral bolgesinin tizerinde
bolgesel killanma olmasi spinal kord kapanma defekti oldu-
guna isaret eder. Verniks kazeoza, prematiire bebeklerde tiim
deriyi kaplayan yumusak, beyaz, kremsi katmandir, normal
dogum zamanina kadar kaybolur. Normal zamanindan son-
ra (postterm) dogan bebeklerde siklikla deride soyulmalar ve
parsomen kagidi benzeri deri goriiniimii vardir. Mongol le-
keleri, sirt ve kalcalardaki deride gecici, koyu maviden siya-
ha kadar pigmente makullerdir; Afrikali Amerikali, Hintli ve
Asyal1 bebeklerin %90’ mnda goriiliir. Neviis simpleks (salmon
lekesi), denilen pembe makuler hemangiomlar sik goriiliir,
genellikle gecicidir ve ense, goz kapaklar1 ve alinda goriiliir-
ler. Neviis flammeus (sarap kirmizis1 neviis) ylizde goriiliir
ve Sturge-Weber Sendromu (trigeminal anjiyomatozis, kon-
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FETUS HASTALIKLARI

Fetal hastaligin temel belirleyici faktorleri fetal genotip ve
intrauterin ¢evredir. Cevresel faktorlerdeki gesitlilik, genetik
olarak anormal bir fetusun gelisememe veya yasamama ola-
silig1 olmakla birlikte, fetal iyilik halinin tiimiyle belirlenme-
sinde fetal genetikten daha 6nemli bir rol oynar. Fetusun ge-
netik, biyokimyasal ve fiziksel olarak degerlendirilebilmesi,
amniyosentez, fetoskop, koryon villus 6rneklemesi, fetal kan
orneklemesi, anne kan dolasimindaki fetal DNAnin genetik
analizi ve gercek zamanli ultrasonografinin iyi gelismis ol-
masi sayesinde miimkiin olmaktadir.

INTRAUTERIN BUYUME KISITLILIGI VE
GEBELIK YASINA GORE KUCUK BEBEKLER

Biiylimeyi kisitlayan anormal maternal, plasental ve fetal
hastaliklara maruz kalan fetuslar yiiksek riskli gruptadir ve
alisilagelmis siniflamaya gore intrauterin biiytime kisitlilig
(IUBK) olan bebeklerdir. TUBK ve SGA (small for gestational
age) terimleri es anlamli degildir. I[UBK beklenen biiyiime
kaliplarindan sapmayi ifade eder. TUBK ile iligkili azalmug
fetal bityiime olumsuz intrauterin kosullara olan bir uyum-
dur ve metabolizma, bityiime, gelismede kalic1 degisikliklere
neden olur. [UBK en sik prematiire dogum ile iligkili esitli
anne hastaliklarinda ortaya ¢ikar. SGA ise dogum agirligy,
istatistiksel olarak gebelik yasina gore ortalama dogum agir-
lig1 degerlerinde 10. persentilin veya iki standart sapmanin
altinda olan bebekleri tanimlar. SGAnin nedeni {UBK olan
bebeklerde oldugu gibi patolojik olabilir, kiigiik olup saglikli
olan bir bebekte oldugu gibi patolojik olmayabilir (Tablo 60-
1).

[UBK olan bebeklerin yalnizca %50’si dogumdan &nce
belirlenmektedir. Fetusun ardigik ultrasonografi izlemi ile
degerlendirilmesinde (btiyiime hizi, amnion swvi hacmi,
malformasyonlar, anomaliler ile uterus, plasenta ve fetal kan
akimlarinin Doppler velosimetri incelemesi) maternal fun-
dus yiiksekliginin 6lgiilmesi ve kaydedilmesi TUBK’n1 sap-
tamaya yardimct olur. ITUBK'ndan siiphe duyuldugunda ve
saptandiginda, TUBK ve SGA olan fetuslarin fetal iyilik hali
yakin izlenmelidir, anneye gereken uygun bakim verilmeli-
dir (58. Boliime bakiniz).

Dogumda normalden daha kii¢iik goriiniimde olan hafif
ve orta diizeyde SGA olan bebekler azalmis ciltalt1 yag do-
kusuna sahiptir. Daha siddetli SGA olan bebekler zayif go-
riiniimdedir, govdeye gore daha biiytik gortinen kafa (santral
sinir sisteminin korunmasi nedeniyle) nedeniyle asimetri,
genis 6n fontanel, kiigiik karin, ince kollar ve bacaklar, azal-
mus ciltalt yag dokusu, kuru ve bol deri, azalmis kas kiitlesi ve
ince (siklikla mekonyum ile boyal1) gébek kordonu bulgular:
olur. Gebelik yasini fiziksel goriiniim bulgularina gore belir-
lemekte siklikla giigliik ¢ekilir ve nérolojik matiiritenin ile-
ride oldugu farkedilir. Fizik muayenede dismorfik bulgular,
anormal ekstremiteler, konjenital malformasyonlar: diisiin-
diiren belirgin anomaliler, kromozomal defektler, teratojen
maruziyeti olup olmadigina bakilmalidir. Hepatosplenome-

Tablo 60-1

intrauterin Biylime Kisithliginin ve
Dogumda Gebelik Haftasina Gére

Kiglk Vicut Agirhgimin Nedenleri

ANNE FAKTORLERI

Yas (geng ve ileri yas)

Sigara iciciligi

Genetik (boy kisalig, viicut agirlign)

Gebelik sirasindaki hastaliklar (preeklampsi, agir diyabet,
kronik hipertansiyon, konnektif doku hastaligi)

Enfeksiyonlar (intrauterin)

lyi bir prenatal bakimin olmamasi

Oligohidramnios

Yetersiz beslenme

Irk (Afrikali Amerikali)

FETAL FAKTORLER

Kromozom anomalileri ve kromozomal olmayan sendromlar
Konjenital enfeksiyonlar

Kalitimsal metabolik hastaliklar

Cogul gebelikler

instilin direnci, azalmis insiilin veya insilin benzeri biiyiime
faktori-1 yapimi

ANNENIN KULLANDIGI ILAGLAR
Antimetabolitler (metotreksat)

Agir metaller (civa, kursun)

Hidantoin

Narkotikler (morfin, metadon)
Steroidler (prednison)

Madde ve yasadisi ilag kullanimi (alkol, kokain)
Varfarin

PLASENTAL VE UTERIN ANOMALILER
Ablasyo plasenta

Anormal implantasyon

Anormal plasental damarlar

Koranjioma

"Circumvallate” plasenta

Fetal damarlarda tromboz

iskemik villus nekrozu

Cogul gebelikler

Goébek kordonunda gergek digim

Villitis (konjenital enfeksiyon)

gali, sarilik, goze ait, koryoretinit, katarakt, glokom, bulanik
kornea gibi bozukluklara ek olarak deri dokiintiileri olmasi
konjenital enfeksiyon veya kalitimsal metabolik hastaligin
varligini diisiindiiriir. Agir [UBK veya SGA olan bebeklerde,
ozellikle fetal distres olanlarda, dogumda solunumsal asidoz,
metabolik asidoz, asfiksi, hipoksemi, hipotansiyon, hipogli-
semi, polisitemi, mekonyum aspirasyon sendromu ve persis-
tan pulmoner hipertansiyon goriilebilir.
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Normal veya artmis retikilosit (> 5-10%)

Dustk retikulosit sayisi (0-2%)

Diamond-Blackfan

Aase sendromu

Konjenital diseritropoetik anemiler
Refrakter sideroblastik anemi
Transkobalamin Il eksikligi

Ozglin enzim incelemesi

¥ v Orotik asidilri
Coombs pozitif Coombs negatif
v v Kemik iligi incelemesi
izoimmiinizasyon: R yEyiEs v )
Rh (D antiyen) ) Normal eritrosit morfolojisi
ABO,C, ¢, E, G Ozgiin eritrosit Hipokromik mikrositik
Duffy, Kell dismorfolojisi eritrositler
Diger mindr grup Sarilik var Sarilik yok
llag aracilikli (PCN) Eliptositoz ey iy Kronik fetomaternal kanama
Poikilositoz Kronik ikizden-ikize transfiizyon
Stomatositoz Obstetrik komplikasyonlar Alfa-talassemi tasiyiciligi
Fragmantasyon disa ve ige kanamalar, Gama-talassemi
O o g?zofll]k noktalama DIK / sepsis, kanama
frajilite testi CICEL bozukluklar eealals
elektrofarezi
KB boyama
Enfeksiyonlar Konjenital Enzim Eksiklikleri Diger
Bakteriyel enfeksiyonlar| | GEPD Galaktozemi
Kan kiltirleri Parvovirus B19 Piruvat kinaz Alfa veya gama zincir hemoglobinopatileri
Annenin HIV’RPR/FTA TORCH enfeksiyonlari Hekzokinoz Osteopetrozis
icin 19G, lgM serojileri | Sifiliz Glukoz fosfat izomeraz Konjenital [6semi
Eritrosit morfolojisi Sitma Diger Hemofagositik histiyozis sendromlari
<1 Hiv v llaclar (valproik asit, oksitleyici ilaglar)

Sekil 62-1 Yenidoganlarda aneminin ayirici tanisi. Aile dykisi, anne, eylem ve dogum &ykdleri, laboratuvar testleri olarak hemog-
lobin, retikilosit sayisi, kan grubu, direk Coombs testi, periferik yayma, kirmizi kan hicre (RBC) indeksleri ve bilirtibin konsantrasyo-
nuna bakilmalidir. DIK, yaygin damar ici pihtilagsma; FTA, fléresan traponemal antikor testi; G6PD, glukoz-6-fosfat dehidrogenaz; HIV,
insan bagisik yetmezligi virusu; KB, Kleihauer - Betke; PCN, penisilin; RPR, hizli plazma reagin testleri; TORCH, toksoplazma, digerleri,
rubella, sitomegalavirus, herpes-simpleks. (Ohls RK: Anemia in the neonate. In Christensen RD, editor: Hematologic problems of the

neonate, Philadelphia, 2000, Saunders, p 162.)

lik ile iligkili durumlar nedeniyle veya normal gebelik sira-
sinda olabilir.

Duyarhlanmis ABO uyusmazligi genellikle gok hafif
anemi diginda fetal hastaliga neden olmaz. Ciddi anemi ve
hiperbiliriibinemi ile kendini gosteren yenidoganin hemoli-
tik hastaligina neden olabilir. Sifir kan grubuna sahip birgok
anne gebelikten 6nce A ve B antijenlerine kars1 IgG antikorla-
rina sahip oldugu i¢in, A veya B kan grubuna sahip ilk bebek
etkilenebilir. Rh uyusmazligina bagh hastaligin aksine, ABO
hemolitik hastaliginin siddeti sonraki gebeliklerde daha da
artmaz. ABO uyusmazligina bagl hemoliz Rh-duyarlilanmis
gebeliklerdeki hemolizden daha azdir, bunun nedeni Anti-A
ve Anti-B antikorlarinin eritrositler disinda A veya B antijeni
tagtyan hiicrelere de baglanabilmesi ve fetal eritrositlerin A
ve B antijenlerinin Rh tastyan kisimlarina gére daha az an-
tijenik ozellikte olmasidir. Rh hemolitik hastalik sikliginin
azalmasi ile birlikte ABO uyusmazlig1 tedavi gerektiren ne-
onatal hiperbiliriibineminin en sik nedeni haline gelmistir,
gliniimiizde klinik olarak anlamli sarilig1 olan yenidoganla-
rin yaklagik %20’sini olusturur.

Eritroblastozis fetalis klasik olarak Rh kan grubu
uyusmazligindan kaynaklanir. Rh-negatif olan kadinlarin
¢ogu ilk gebelik sirasinda anti-Rh antikorlarina sahip de-
gildir. Rh antijen sistemi bes antijenden olusur: C, D, E, ¢
ve e olup; d tipi antijenik degildir. Rh-duyarlilanmis vaka-

larin ¢ogunda, fetusun D antijeni Rh-negatif annenin du-
yarlilanmasina neden olur, bunun sonucunda ilk gebelikte
IgG antikorlar: tiretilir. Annelerin ¢ogu gebeligin basinda
Rh antijenlerine kars1 duyarli olmadiklar: i¢in, Rh eritrob-
lastozis fetalis genellikle ikinci ve daha sonraki gebeliklerde
ortaya ¢ikar. Ilk etkilenen gebelik annede bir antikor ya-
nitina neden olur, bu durum antenatal taramada yapilan
Coombs testi ile belirlenebilir ve anneye anti-D antikor
verilmesi gerekebilir. Ilk etkilenen yenidoganda ciddi fetal
hastalik bulgulari ve belirgin yenidoganin hemolitik hasta-
11g1 goriilmeyebilir, yalnizca anemi ve hiperbiliriibinemi ge-
lisir. Sonraki gebeliklerde duyarlilanmaya olan antikor ya-
nit1 siddetlenecegi i¢in hemoliz intrauterin déonemde daha
erken baslar. Fetal anemi, kalp yetmezligi, venoz basingta
artis, portal ven tikanikligi ve hipoalbiminemi fetal hid-
ropsa neden olur, fetal hidrops assit, plevral ve perikardiyal
efiizyonlar ve yaygin 6dem ile karakterizedir (60. Bolime
bakiniz). Fetal 6liim riski yiiksektir.

Rh duyralilanmasi ile komplike hale gelmis bir gebeligin
yonetimi fetustaki hemolizin siddetine, fetus tizerindeki et-
kilerine ve fetusun etkilenme anindaki matiirasyonuna bag-
lidir. Hemolizin siddeti fetustan amnion sivisina gegen bi-
lirtibin miktarinin 6lgiilmesi ile degerlendirilebilir, amnion
stvisinin optik yogunlugunun (450 nmde) spektrofotometrik
analizi ile ol¢tilir.
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Tablo 66-1 | Perinatal Konjenital Enfeksiyonlar (TORCH)

ETKEN

Toxoplasma
gondii

Rubella virusu

CMV

Herpes simpleks
tip 2 ve 1

Verisella-zoster
virds

Treponema

pallidum (sifiliz)

Parvovirus

HIV

Hapatit B virusu

Neisseria
gonorrhoeae

Chlamydia
trachomatis

Mycobacterium
tuberculosis

Trypanosoma
cruzi (Chagas
hastaligi)

MATERNAL EPiDEMiYOLOJi

Heterofil-negatif mononukleozis

Kedi temas, ¢ig et yeme, imminbaskilanma
Gebeligin 10-14. haftalarinda maruziyet yiiksek
riskli

Bagisik olmayan seronegatif anne; ates +
dokuntd

Enjeksiyon gecgirme zamani ile iliskili olarak
defektler: 8. haftaya kadar %85, 9-12. haftada
%50, 13-20. haftada %16 oranindadir

Virus bebegin bogazinda 1 yil bulunabilir
Onleme: asilama

Cinsel yolla bulagir: birincil genital enfeksiyon
asemptomatik olabilir

Heterofil-negatif mononukleozis; bebekte 1-6
yil boyunca virlri olabilir

Cinsel yolla bulagir: birincil genital enfeksiyon
asemptomatik olabilir; intrauterin enfeksiyon
nadirdir, dogum sirasinda bulas daha siktir

Sucicedi ile intrauterin enfeksiyon

Anne dogumdan bes giin 6nce veya iki giin
sonra hastalik gecirirse bebeklerde agir
neonatal varisella ortaya cikar

Cinsel yolla bulagir

Annedeki birincil enfeksiyon asemptomatik:
agrisiz, "gizli” sankr

Penisilin fetal enfeksiyonu onler, eritromisin
dnlemez

Besinci hastaligin etkenidir; eriskinlerde ates,
dokuntd, artralji olur

AIDS; annelerin cogu asemptomatik ve HIV
pozitiftir; ylksek riskli dykuy; fahiselik, ilag
istismari, bisekstel evlilik, hemofili

Vertikal bulas siktir; siroza, hepatoselliler
karsinoma neden olabilir

Cinsel yolla bulasir, bebege dogumda bulasir
Tedavi: sefotaksim, seftriakson

Cinsel yolla bulasir, bebege dogumda bulasir
Tedavi: oral eritromisin

Yakin zamanda PPD deri testinin
pozitiflesmesi, pozitif akciger radyografisi,
pozitif aile dykisu

Orta Glney Amerikali yerli, gd¢cmenlik,
seyahat etme
Annede kronik hastalik

NEONATAL BULGULAR

Hidrosefali, anormal BOS bulgulari, intrakraniyal
kalsifikasyonlar, koryoretinit, sarilik, hepatosplenomegali, ates
Bebeklerin cogu dogumda semptomatiktir

Tedavi: primetamine ek olarak sulfadiazin

intrauterin biyiime geriligi, mikrosefali, mikroftalmi,
katarakt, glokom, “tuzlu biber” gériniminde koryoretinit,
hepatosplenomegali, sarilik, PDA, sagirlik, bégurtlenli kek
gorinimiinde dékintuler, anemi, trombositopeni, I6kopeni,
metafiziyel lusensiler, B hiicre ve T hiicre eksiklikleri
Bebekler dogumda asemptomatik olabilir

Sepsis, intrauterin biylime kisithligi, koryoretinit,

mikrosefali, periventrikiler kalsifikasyonlar, bogurtlenli kek
gorlniminde dékintiler, anemi, trombositopeni, nétropeni,
hepatosplenomegali, sarilik, sagirlik, pnémoni

Cogu bebek dogumda asemptomatiktir

Onleme: CMV-negatif kan Grinleri

Mevcut tedavi: gansiklovir

intrauterin enfeksiyon: koryoretinit, deri lezyonlari, mikrosefali
Postnatal: ensefalit, lokalize veya yaygin hastalik, deri
vezikilleri, keratokonjonktivit

Tedavi: asiklovir

Mikroftalmi, katarakt, koryoretinit, deri ve kemiklerde aplazi/
hipoplazi/atrofi, deride skarlar

Zoster daha buyuk cocuklarda olur

Neonatal hastalik VZIG ile 6nlenir

Hasta yenidoganin tedavisi: asiklovir

Dogumda immun olmayan hidrops, prematirite, anemi,
nétropeni, trombositopeni, pnédmoni, hepatosplenomegali
olabilir

Geg¢ neonatal dénemde burun akintisi (rinit), dokintd,
hepatosplenomegali, kondilomata lata, metafizitis, BOS'ta
pleositoz, keratit, periostal yeni kemik olusumu, lenfositoz,
hepatit olabilir

Geg baslangig: dis, goz, kemik, deri, santral sinir sistemi, kulak
tutulur

Tedavi: penisilin

immiin olmayan hidrops, fetal anemi
Tedavi: intrauterin transfiizyon

AIDS semptomlari yasamin 3-6. ayinda vakalarin %10-25'inde
ortaya cikar; blyime geriligi, yineleyen enfeksiyonlar,
hepatosplenomegali, nérolojik anormallikler

Tedavi: trimetoprim/stlfametaksazol, AZT, diger antiretroviral
ilaglar

Onleme: prenatal, intrapartum, postpartum AZT; bebegde anne
std verilmemesi

Akut neonatal hepatit; cogu asemptomatik tastyici olur
Onleme: HBIG, asillama

Cjonokokal oftalmi, sepsis, menenijit
Onleme: glimUs nitrat, eritromisinli g6z damlalari
Tedavi: seftriakson

Konjonktivit, pnémoni
Onleme: eritromisinli g6z damlalari
Tedavi: oral eritromisin

Konjenital septik pnémoni; edinsel birincil akciger TB;
asemptomatik, PPD sonrasi

Onleme: INH, BCG, kisiyi ayirma

Tedavi: INH, rifampin, pirazinamid

Buytme geriligi, kalp yetmezligi, akalazya
Tedavi: nifurtimoks

AZT, Zidovudin (azidotimidin); BCG, basil Calmette-Guerin; CMV, sitomegalovirus; HBIG, hepatit B immiin globiilin; INH, izoniazid; PDA, patent duktus
arteriyozus; PPD, prifiye protein derivesi; TB, tuberkiloz; VZIG, varisella-zoster immiin globdilin.
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Tablo 67-3 | Ergenin Psikolojik Gelisimi

EVRE DUSUNME OZELLIKLER
Erken 10-14  Somutlastirma | Goérinim- “Normal
ergenlik miyim?”

Yenilmez
Akran grubu
Yarin yok
Orta 15-17 Risk aliminda artis
ergenlik Sinirlari test etme
“Ben kimim?"
Dusuncelerle deney
yapma
Geg 18-21 Formal islemsel  Risk aliminda artig
ergenlik Sinirlari test etme
“Ben kimim?"
Dusuncelerle deney
yapma
ORTAM ~ KONULAR ~ ARASTIRMA~ PLAN
Konulari arastir
“Oykuiyii al”
Ortam Konular liskiler
Gizlilik L > HEADDSS <> Isleyis
Ayrilk Tablo 67-5’e bknz Tutumlar
Davraniglar
Yargilayici olma
Ders vermekten kacin
Rahatsiz hissetsen bile
vazgecme
Plan ve sbézlesme
Secimler—Ergeni iyi secimleri v
konusunda tebrik et
Ergen hastanin konularina
Davraniglar — olumlu olanlara (akne, bogaz agrisl, karin .
vurgu yap; hastanin basarilarinal<€— 2dris!, anne) ve senin endiselerinden
odaklan birine (gtvenli cinsel iligki,
guvenli araba kullanimi,
Sézlesme — ergenle bir ya da iki depresyon) odaktan
riskli konu hakkinda 0 A
Empati, ilgi
ve anlayisla

| Saygl duy ve motive gorusme yap

Sekil 67-2 Ergen gérismesinde STEP rehberi.

Tablo 67-4 | Gizlilik icin ilkeler

Ergenlik dncesi cagda olan hastayi ve ebeveyni gizlilik ve yalniz
gorisme konusunda hazirla

Gérusmeninn baslangicinda gizliligi tartis

Ebeveynler/vaisler/ergen ile yapilan gérismeler gizlidir
(istisnalar mevcut™®)

Ergen hastanla birlikteyken gizliligi tekrar teyit et

*Gizlilikle iligkili istisnalar herhangi bir kisiye buytk ya da olmasi yaklasan
zarari kapsar (6r., istismar, intihar, cinayet)

Tablo 67-5 | Ergenle Yalniz gérisme: HEADDSS
Konularinda Tartigma

EV/ Arkadaslar Aile, iliskiler ve aktiviteler. “Eglenmek

(HOME) icin ne yaparsin?”

EGITIM "Okulda en ¢ok neyi seviyorsun?” Okul
nasil gidiyor?”

ALKOL "Arkadaslarin arasinda icki icen var mi?”
“Sen icki iciyor musun?”

MADDELER Sigara, marihuana, sokak maddeleri.

(DRUGS) "Hic sigara ictin mi?” "Bircok ergen
fakli maddeleri deniyor.... Sen bir sey
denedin mi?”

DIYET Kilo, diyet/yeme davranislari. “Birgok
ergen kilolar konusunda endiselenior
ve diyet yapiyorlar. Sen hi¢ bunu yaptin
mi?"

CINSEL iLiSKi Cinsel aktivite, dogum kontrolu.”Birisiyle

(SEX) disari ¢ikiyor musun?” “Gegmiste
birisiyle iliskin oldu mu?”

INTIHAR Duygudurum dalgalanmalari,

(SUICIDE)/ depresyon, intihar denemeleri ya da

DEPRESYON duslnceleri, benlik saygisi. “Kotl ya

da deprese hissetmek herkes igin sik
bir durumdur. Kendine zarar vermek
isteyecek kadar kendini kotl hissettigin
oldu mu?”

*HEADDSS akronimi baska terimlerle de temsil edilebilir, A=aktiviteler, D
=depresyon. Sekil 67-1'e bakiniz.

Tablo 67-6 | Resit Olmayan Ergenlerin Yasal Haklari

Resit olma yas! (bircok yerde =18 yas)

Saglik hizmetlerinin resit olmayan ergenler icin sagladig
istisna durumlar*:

Acil hizmeti (6r., hayati tehdit eden bir durum ya da tedavinin
gecikmesinin belirgin olarak morbiditeyi arttirabilecegdi bir
durumda)

Cinsellikle iliskili saglik hizmetinde tani ve tedavi
Madde iligkili saglik hizmetinde tani ve tedavi

Ozg(ir resit olmayan ergenler (fiziksel ve mali olarak aileden
bagimsiz; Silahli Kuvvetler; evli; cocuk dogurma)

Olgun resit olmayan ergenler (degerlendirme ve tedavinin
riskleri ve faydalarini kavrayabilir)

Her istisnai durum hastanin saglik kaydinda agikca
belirtilmelidir.

*Ulke kanunlaryla belirlenir.

Fizik muayene sirasinda ebeveyn ya da eglik edecek bas-
ka birisini bulunmasinin teklif edilmesi gerekmektedir.

ERGENLERIN FiziKSEL BUYUME VE
GELISIMLERI

Kizlar

Aerola altinda meme tomurcuklanmas: (telars) ve mons
pubis {izerinde ince, diiz pubik killanma (adrenars ya da
pubars) 11 yas civarinda (8-13 yas arasi) gerceklesen erken
pubertal degisikliklerdir (Bolim 174% bakiniz). Bu degisik-
likler cinsel olgunlagma derecesi ya da Tanner evrelenmesin-
de pubertal gelisimin II. basamagini isaret eder (Sekil 67-3 ve
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YEME
BOZUKLUKLARI

Yeme bozukluklar: ergenlerde, ozellikle de kizlarda sik go-
riilen bir kronik hastaliktir. Mental Bozukluklarin Tanisal ve
Istatiksel Klavuzu, besinci baski (DSM-V) bunlar1 psikiyatrik
hastalik olarak tanimlamaktadir. Geng ergenlerde tani (bii-
ylime atag1 6ncesi, premenstriiel) tipik tanisal kriterleri takip
etmeyebilir (Tablo 70-1).

ANOREKSIYA NERVOZA

Anoreksiya nevroza prevalansi geng kizlarda %1.5’tir. Ka-
din-erkek orani ortalama 20:1dir ve familyal bir patern gos-
terir. Anoreksiya nervosanin nedeni bilinmemektedir ancak
tanimlamus risk faktorlerini igeren sosyal, ¢evresel, psikolojik
ve biyolojik olaylarin karmasik iliskisi s6z konusudur ($ekil
70-2).

Klinik Géstergeler ve Tani

Yeme bozukluklari i¢in tarama 6nemlidir ve riskli faktorler-
le ilgili olarak yapilan daha genis bir psikososyal taramanin
bir pargas olarak en iyi sekilde yapilir. Ergenlerle tek bagina
goriigme yapilmasi onerilse de sorunu aza indirgeyebilecek-
lerinden dolay1 anne-baba ile tek bagina goriisme de 6nem-
lidir. Etkilenmis hasta tarafindan tariflenen ilk olay yeme ya
da egzersizde davranis degisikligidir (6r., yemek obsesyonu,
yemekle ilgili diisiiniip durma, duygudurum degisiklikleri).
Hastanin gercek dis1 bir beden algis1 vardir ve asir1 ince go-
zitkmesine ragmen ¢ok sisman hisseder. Anne-babanin bu
duruma tepkileri 6fke, kendini su¢lama, ilgiyi ocugun tsti-
ne odaklanma, hastalig1 gérmezden gelme ya da davranigini
onaylama seklinde olabilir.

Hekim yargilayici olmamali, bilgi toplamali ve ayiric
tanilar1 degerlendirmelidir. Kilo kaybimin ayiric1 tanilari
arasinda gastrodzefageal reflu, peptik iilser, malignensi, kro-
nik diyare, malabsorbsiyon, enflamatuar bagirsak hastaligs,
artmis enerji ihtiyaci, hipotalamik lezyonlar, hipertiroidizm,
diyabetes mellitus ve Addison hastalig1 bulunmaktadur. Psi-
kiyatrik bozukluklarin da diisiiniilmesi gerekmektedir (6r.,
madde istismari, depresyon, obsesif-kompulsif bozukluk).

Anoreksiyanin klinik 6zelikleri arsinda gorinimii sak-
lamak i¢in bol giysiler giyme, yiiz ve gévdede ince killanma
(lanugo benzeri titylenme), kaba ve pul pul gériiniimli yiiz,
bradikardi, hipotermi, azalmis viicut kitle indeksi, disin
mine tabakasinda erozyon (kusmaya bagli asit) ve el ve ayak-
larin akrasiynozu bulunmaktadir. Hipertiroidizm bulgular:
bulunmamalidir (Boliim 175%e bakiniz). Anoreksiya nevroza
i¢in tan1 kriterleri Tablo 70-2'de listelenmistir.

Tedavi ve Prognoz

Tedavi beslenme programi ve kisisel ve ailesel terapiyi de
iceren multidisipliner bir yaklagim gerektirir. Beslenme dii-
zenli besinlerin istemli olarak alinmasi, oral alinan besleyici
Formula ya da nazogastrik tiip araciligiyla yapilir. Vital bul-
gular stabil oldugunda hasta ve anne-babasi ile ayrintili bir

Tablo 70-1 | Normal Ergenlik Asamalaru

YEME BOZUKLUKLARINI

PSiKOLOJiK EVRELER TETIKLEYEN KONULAR

Erken ergenlik — bedenle Buytme korkusu

ilgili artmig farkindalik

Orta ergenlik — artmis 6z isyankarlik

farkindalik
Hirs ve basari
Geg ergenlik — kimlik Gelecekle ilgili kaygi ve endise

Kontrol ihtiyaci

A = Achievement (Basari)
Mikemmeliyetgilik
Saplantili olma

T = Thinness
(incelik/zayiflik)

E = Environment

(Cevre)

Duygu: Endigeli
Uzgin
Kizgin
Keyifsiz

Dusiinceleri: “sismanim”  Yeme bozuklugu davraniglan

“nefret... Kisitlamalar
ediyorum.” Tikanircasina yeme
Asi Temizleme (bosaltma

| = Increased food

available
(Mevcut yemekte
artis)

G = Gurup etkileri
“yasitlar — medya”

N = New crisis
(Yeni kriz)

Sekil 70-1 Yeme (eating) bozuklugu siklusu.

tedavi sdzlesmesi tartigilip kararlagtirilmak gereklidir. flk
basamak kiloyu korumaktir. Hospitalizasyon gerekli olabilir
(Tablo 70-3). Normal kilonun %80’i saglandiktan sonra has-
taya kendi temposunda kilo almast i¢in 6zgiirliik taninabilir.
Prognozunda %3-5 oraninda mortalite (intihar, malniitris-
yon), bulimik belirtilerin gelisimi (hastalarin %30’unda) ve
inat¢1 anoreksiya nevroza sendromu (hastalarin %20’sinde)
goriilebilir.

BULIMiYA NERVOZA

Tablo 70-4 bulimiya nevroza igin tani kriterlerini gostermek-
tedir. Bulimiya nevroza prevalansi kadin iiniversite 6grenci-
leri arasinda %5’tir. Kadin-erkek oran1 10:1dir. Tikanircasina
yeme (binge-eating) epizodlar1 biiyiik miktarlarda siklikla
yasakli yiyeceklerin ya da artik yemeklerin ya da her ikisinin
de hizlica tiiketilmesi ve sonrasinda bu durumun kusmayla



Bolim 80 ¢ Atopik Dermatit 285

jeksiyon gerekliliginden dolay kiigiik ¢ocuklarda kullanimi
kisitlidir. Immiinoterapi mutlaka doktor ofisinde yapilmali
ve alerjen enjeksiyonundan sonra 20-30 dakika gozlenme-
lidir. Anaflaksi olusabilir ve doktor béyle ciddi yan etkileri
tedavi edebilecek deneyim sahibi olmalidir.

KOMPLIKASYONLAR

Alerjik rinitli gocuklarin yaklasik %60’ 1nda reaktif havayolu
hastaligi/astim semptomlar: bulunur (Bkz. Boliim 78). Kro-
nik alerjik inflamasyon, postnazal akinti nedeniyle kronik
oOkstriige, ostaki tupii disfonksiyonu ve otitis mediya, si-
niizite, obstriiktif uyku apnesine yol agabilecek tonsiller ve
adenoid hipertrofiye neden olur. Alerjik rinitli ¢ocuklarda
uyku bozukluklari, hareket kisitliliklari, irritabilite ile okul
performanslari ve iyilik hallerini etkileyebilen duygu durum
ve kognitif bozukluklara neden olabilir.

PROGNOZ VE KORUNMA

Mevsimsel alerjik rinit sik goriilen ve g¢ocuk biiyiidikee
kendiliginden ge¢meyebilen 6nemli bir durumdur. Hastalar
kendi kendine yonetime zaman iginde aligirlar. Yil boyu sii-
ren alerjik rinit ev igi alerjen kontroli ile diizelir.

Suglanan alerjenin ortadan kaldirilmasi ve alerjenden
kaginilmasi o6nerilir. Ev hayvanlarindan kaynaklanan hay-
vansal alerjenlerin en aza indirilmesinin en etkili yontemi
hayvanlar1 evden uzaklagtirmaktir. Polenlerden ve ev dis1
kiiflerden korunabilmek i¢in ev i¢inde kontrollii bir ortam-
da bulunmak gerekir. Klima kullanimu ile kap1 ve pencereleri
kapali tutulmasi polenlere maruziyeti azaltir. Yiksek etkili
partikiil hava filtreleri alerjenlere (6r. evcil hayvan deri do-
kiintlisti) maruziyeti azaltir. Akar alerjilerini azaltmada en
etkili yontem yatak ve yastiklarin izolasyonu ve alerjen ge-
girmeyen maddelerle kaplanmasidir. Nevresimler her hafta
sicak su (>55 C) ile ytkanmalidur.

ATOPIK DERMATIT

ETiYOLOJi

Atopik dermatit kronik, kasintil, tekrarlayici cilt hastaligi-
dir. Patogenezi multifaktoriyeldir ve genetik yatkinlik, im-
miinolojik anomali, deri bariyer fonksiyonunda bozukluk,
cevresel etkiler ve enfeksiy6z nedenlerin tetiklemesi igeren
faktorlerin karmagik iliskisi sonucu olusur. Atopik dermatit-
te epidermal (filaggrin) ve diger epitelyal yapisal proteinle-
ri kodlayan genler ve immiin sistemin 6énemli elemanlarini
kodlayan genler 6nemli rol oynar.

Atopik dermatitli hastalarda bir¢ok immiinregiilator
anomaliler tanimlanmustir. frritan ve alerjenleri iceren evre-
sel tetikleyicilere yanit olarak abartili kutanéz iltihabi cevap
vardir. Dermiste yiizeye bagl IgE iceren aktive Langerhans
hiicreleri T hiicrelerini stimiile eder. Akut lezyonlarda aktive
Th2 lenfositler dermisi infiltre eder. Bu hiicreler; IgE treti-
mini arttiran interkolin-4 (IL-4) ve interlokin-13 (IL-13); eo-
zinofil farklilasmasini saglayan interlokin-5 (IL-5) araciligt

ile doku inflamasyonunu baglatir ve siirdiirtir. Hastalik akut
fazdan kronik faza ilerledikge hiicresel yanitta Th2'den Th1/
ThO’a gegis olur. Kronik lezyonlar artmis IL-12 ve IL-18 ile
karakterizedir.

Atopik dermatitli hastalarin ciltleri agir1 hassastir ve bir-
ok faktor hastaligin tekrarlamasina ve kotiilesmesine neden
olur. Bilinen tetikleyiciler; anksiyete ve stres, iklim (sicaklik
ve nemde asir1 degisiklikler), irritanlar, alerjenler ve enfeksi-
yonlardir. Orta ve agir derecede atopik dermatitli bebekler ve
kiigtik ¢ocuklarin %35 ila %40 inda eslik eden besin alerjisi
vardir. Atopik dermatit ne kadar agir, hasta ne kadar kiigiikse
bu duruma katkida bulunan faktor olarak besin alerjisi bu-
lunma ihtimali o kadar yiiksektir. Yumurta alerjisi besinlerin
tetikledigi egzamatdz reaksiyonlarin en sik nedenidir.

EPIiDEMIiYOLOJi

Atopik dermatit prevalansi son 30 y1l iginde iki ila ti¢ kat art-
mistir. Cocuklarin yaklagik %15-20si eriskinlerin %2-10"u
etkilenmistir. Atopik dermatit genellikle erken siit ¢ocugu
doneminde baglar. Etkilenmis ¢ocuklarin yaklasik %50’si
hayatinin ilk 1 yili iginde semptom gosterirken, bu ¢ocukla-
rin %80’inde hastalik baslangic ilk 5 yas i¢inde olur. Atopik
dermatit genellikle diger atopik hastaliklarin ilk klinik tablo-
sudur. Atopik dermatitli gocuklarin yaklagik %80’inde astim
veya alerjik rinit gibi diger alerjik hastaliklar gelisir. Solu-
numsal alerji baslangicinda dermatit semptomlar: genellikle
kaybolur.

KLINiK BULGULAR

Atopik dermatitin klinik bulgular1 yasa gore degisir. St ¢o-
cuklugu déneminde atopik dermatit yiiz, sa¢li deri, yanak-
lar ve ekstremitelerin ekstansor yiizeylerinde goriilir (Sekil

Sekil 80-1 Atopik dermatitte tipik yanak tutulum. (Alinti Eichen-
field LF, Frieden IJ, Esterly NB: Textbook of Neonatal Dermatol-
ogy, Philadelphia, 2001, Saunders, p 242.)
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Sekil 92-1 Dizlerin hiperekstansiyonu, hipermobilitenin bir érnegi.

veya analjezik dozda non-steroidal antienflamatuvar ilaglar-
dan (NSAII) fayda gériir. Bazen uzamis gece uykusuzluklar
davranis bozukluklarina neden olur. Bu vakalarda, geceleri
ailelerinin dikkatini daha ¢ok ¢ekmek gibi sekonder kazang-
lar1 azalmak amagl miidahaleler yapilmali ve uyku diizenine
odaklanilmalidir. Gelisen olumsuz davranis paternleri digin-
da 6nemli bir komplikasyon olmaz. Bilyiime agrilari diger
hastaliklar ile iliskili degildir ve zamanla diizelir.

BENiING HiPERMOBILITE

Hipermobilite sendromlar1 eklemlerin agir1 hareketine se-
konder gelisen kas-iskelet agrilarina neden olan nedeni tam
bilinmeyen bozukluklardir. Bu bozukluklar genellikle 3-10
yas arast ¢ocuklarda goriiliir. Kizlar erkeklere gore daha sik
etkilenirler. Hipermobilite sendromlarina ailesel yatkinlik
vardr.

Hipermobilite tek bir ekleme sinirl olabilir veya yaygin
bozukluk olabilir. Tutulan eklemlere gore gesitli semptomlar
olabilir. En sik meydana gelen semptom gece veya giindiiz
olabilen agridir. Rahatsizlik hissi zorlama sonrasinda artabi-
lir fakat nadiren diizenli yapilan aktiviteden olumsuz etkile-
nir. Ayak bilegi veya ayaginda hipermobilitesi olan ¢ocuklar
kronik bacak agrisindan veya sirt agrisindan sikayet edebi-
lirler.

Eklem hipermobilitesi ¢ok belirgin olmayabilir. Hareket
acikligi metokarpofalangial eklemler, ayak bilekleri, dir-
sekler veya dizlerde (genu recurvatum) asiri fleksiyon veya
ekstansiyon seklinde olabilir (Sekil 92-1). Ayak bileklerinde
asir1 pronasyon olabilir. Ayagin hipermobilitesi ( diiz ayak;
pes planus) agirligin etkisi ile ayagin uzunlamasina olan ak-

Tablo 92-1 | Bening Hipermobilitenin Tani
Kriterleri*

Basparmak ile dnkolun fleksor
yuzline dokunma

Sag ve sol i¢in 1 puan

5. metakarpofalangeal eklemi 90
dereceye kadar uzatmak

Sag ve sol i¢in 1 puan

Dirsegin 10 dereceden fazla Sag ve sol i¢in 1 puan

hiperekstansiyona getirilmesi

Dizin 10 dereceden fazla
hiperekstansiyona getirilmesi

Sag ve sol i¢in 1 puan

Dizler diiz iken avug iclerinin yere
degmesi

1 puan

*>6 puan hipermobiliteyi tanimlar.

sinin kaybolmast ile gosterilir ve kisa Asil tendonu ile iligkili
olabilir (bakiniz Bélim 200). Bu bulgular nadiren muayene
sirasindaki hassasiyet ile iligkilidir. Laboratuvar testlerinde
anormallik goriilmez ve etkilenen eklemlerin radyografileri
normaldir.

[zole hipermobilitenin tanist fizik muayene sirasinda et-
kilenen eklemin agir1 hareketlerinin gosterilmesine dayanir.
Yaygin hipermobilite tanis1 yeterli kriterlerin varligi ve altta
yatan bagka bir hastaligin olmamasi ile konulur (Tablo 92-1).
Artmus cilt esnekligi, kolay morarma veya mitral kapak pro-
lapsusu diger bening hipermobilitelere gore Ehlers-Danlos
sendromu veya Marfan sendromunu destekler.

Hipermobilitenin tedavisi telkini ve diger iyi huylu
kas-iskelet hastaliklarina benzer sekilde diizenli gerdirme
hareketlerini igerir. NSAI'lar ihtiya¢ durumunda uygula-
nabilir fakat rutin olarak regete edilmelerine gerek yoktur.
Semptomatik pes planusu olan hastalara ayak tabani destegi
yardimei olabilir fakat semptom yoksa gerekli degildir. Be-
ning hipermobilite yagin artmasi ile birlikte diizelme egili-
mindedir ve uzun dénem komplikasyonlar ile iligkili degil-

dir.

IV.IiYOFA.SiYAL.AGRI SENDROMLARI VE
FiBROMIYALJI

Miyofasiyal agri sendromlar1 yaygin kas-iskelet agrisi, birgok
hassas nokta varligs, halsizlik, keyifsizlik ve kotii uyku diizeni
ile karakterize bir grup enflamatuvar olmayan bozukluktur.
Ailesel yatkinlik olmak ile birlikte etiyolojisi kesin degildir.
Bu hastaliklar bazen viral enfeksiyonlar veya travmadan son-
ra olsa da belirgin bir iliski gosterilememistir. Miyofasiyal
agr1 sendromlari en sik erigkinlerde goriiliir fakat ¢ocuklarda
da goriilebilir (6zellikle >12 yas). Sendromlar kizlarda erkek-
lere gore daha siktir. Fibromiyaljinin ¢ocuklardaki prevelans:
%6 olarak bildirilmistir.

Miyofasiyal agr1 sendromu olan hastalar kaslarda ve ek-
lem cevresindeki yumusak dokularda giiniin her saatinde
olabilen, uykudan uyandiran ve diizenli aktivite ile diizelen,
uzun siireli, yaygin agridan sikayet ederler. Yeterli okul per-
formansina ragmen, okul devamsizlig yiiksek orandadir.
Miyofasiyal sendromu olan hastalarin énemli bir bolimi
depresyon benzeri semptomlar gosterir. Fibromiyalji ile bas-
vuran hastalarda cinsel istismar insidansinda artig belirtil-
mistir.
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Tablo 96-1 | Cocuklarda Nedeni Bilinmeyen Atesin Nedenleri—devami

ENFEKSiYONLAR

Kayalik Daglar benekli atesi
Kene-kaynakli tifus

FUNGAL HASTALIKLAR
Blastomikozis (akciger disi)
Koksidiyoidomikoz (yaygin)
Histoplazmozis (yaygin)
PARAZITIK HASTALIKLAR
Bagirsak digi amebiyazis
Babesyozis

Giardiyazis

Sitma

Toksoplazmozis
Trisinozis

Tripanozomiyazis
Visseral larva migrans (Toxocara)
iNFLAMATUAR HASTALIKLAR

Behcet sendromu
Crohn hastaligi

ilac atesi

Hipersensitivite pnémonisi
Juvenil dermatomiyozit

Juvenil idyopatik artrit (sistemik baslangigli, Still hastaligr)
inflamatuar bagirsak hastaligi (Crohn hastaligs, tlseratif kolit)
Kawasaki hastaligi

Poliarteritis nodosa

Romatizmal ates
Sarkoidoz

Serum hastalig

Sistemik lupus eritematozus
Weber-Christian hastaligi

MALIGNANSILER

Atriyal miksoma
Kolesterol grantlomu

Ewing sarkomu

Hepatom

Hodgkin hastaligs
Inflamatuar psédotimér

Losemi
Lenfoma

Néroblastom
Feokromasitom
Wilms timori

DIGER
Addison hastaligi
Anhidrotik ektodermal displazi

Castleman hastaligi

Kronik aktif hepatit

Siklik notropeni

Sagirlik, Urtiker, amiloidoz sendromu

Diabetes insipidus (santral ve nefrojenik)
Fabry hastaligi

Yapma ates
Ailesel disotonomi
Ailevi Akdeniz atesi ve diger otoenflamatuar bozukluklar

Granllomat&z hepatit
Hemofagositik sendromlar

Hipertrigiseridemi
Hipotalamik santral ateg

iktiyozis
Infantil kortikal hiperostozis
Inflamatuar bagirsak hastalig

Yapma ates

Kikuchi-Fujimoto hastalidi
Metal dumani atesi
Pankreatit

Periyodik ates sendromlari
Zehirlenme
Operasyon sonrasi (perikardiyotomi, kraniektomi)

Pulmoner emboli

Tromboflebit
Tirotoksikoz

Tumor nekroz faktdri-a reseptord iliskili tekraralayan ates
(TRAPS)

Nield LS, Kamat D: Fever without a focus. In Kliegman RM, Stanton BF, St. Geme Il JW, et al: Nelson Textbook of Pediatrics, ed 19, Philadelphia, 2011,

Saunders’dan degistirilerek alinmigtir.

yon hizi. C-reaktif protein, karaciger transaminaz diizeyleri,
idrar analizi, idrar ve kan kiiltiirleri, akciger grafisi ve roma-
tolojik hastaliklarin degerlendirilmesi i¢in antiniikleer an-
tikor, romatoid faktor ve serum komplemanlarin: (C3, C4,
CH50) igerir. NBA icin ek testler bogaz kiiltiirdi, digk: kiiltii-
rii, tiberkiilin deri testi veya interferon-gamma salinim testi,
HIV antikoru, Epstein-Barr virus antikor profili ve B. Hense-

lae antikoru olabilir. Enfeksiyon hastaliklari, romatoloji veya
onkoloji uzmanlari ile konstiltasyon diigiiniilmelidir. Daha
ileri testler beyin omurilik sivisi incelemesi ve kiiltiirii i¢in
lomber ponksiyon; gogiis, karimn ve beyin bilgisayarli tomog-
rafi veya manyetik rezonans goriintiilemesi; radyoniiklid go-
riintiilemeler ve sitoloji ve kiltiir i¢in kemik iligi biyopsisini
igerebilir.
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Tablo 98-1 | Yizeysel Mantar Enfeksiyonlari

AD

Tinea capitis
(sackiran)

Kerion

Tinea corporis
(sackiran)

Tinea cruris
(Iskog uyuzu)

Tinea pedis
(atlet ayag))

Tinea unguium
(onikomikoz)

Tinea
versicolor

MAYA

Kandidiyazis

ETiYOLOJi

Microsporum
audouinii,
Trichophyton
tonsurans,
Microsporum canis

Tinea capitis'e
enflamatuar reaksiyon

M. canis, Trichophyton
rubrum, others

Epidermophyton
floccosum,
Trichophyton
mentagrophytes, T.
rubrum

T. rubrum, T.
mentagrophytes

T. mentagrophytes,
T. rubrum, Candida
albicans

Malassezia furfur

Candida albicans

BULGULAR
DERMATOFITLER

Sacli derinin prepubertal
enfeksiyonu, sa¢ milleri; siyah
noktali alopesi; T. tonsurans
Afrikali Amerikalilarda sik

Lenfadenopatiyle birlikte sismis,
kabuklu, pirdlan ve hassas kitle;
sekonder distal id reaksiyonu
siktir

Hafif kagintili halka benzeri,
eritematdz paplller, plaklar, pul-
lanma ve sinirin yavasca disar

genislemesi; kedi veya kopek M.

canis icin incelenmelidir.

Simetrik, kasintil, skrotumlarin
korundugu, pullu plaklar

Mokasen veya parmak arasi
dagilim, kuru pullar, sekonder
bakteriyel enfeksiyonla parmak
arasi maserasyonu

Puberteden 6nce sik degil;
distal tirnak levhasinin
soyulmasi; tirnaklarin
kalinlagmasi, ayrilmasi

Tropikal iklimler, steroidler veya
immUnosupressif ilaglar; puber-
teden o6nce sik degildir; gogus,
sirt, kollar; Afrika Amerikalilarda
oval hipopigmente veya hiper-
pigmente; Kafkaslarda kirmi-
zi-kahverengi; pullu yamalar

Diaper bélgesi, yogun
eritematdz plaklar veya
pustuller, izole ya da birlesen

TANI

M. audouinii floresans:
Wood lambasiyla mavi-
yesil*; KOH, kalttr

Yukaridaki gibi

+KOH, kiltdr; M.

canis floresans: Wood
lambasiyla mavi-yesil;
ayirici tani: granuloma
annulare, pityriasis rosea,
nummular eczema,
psoriasis

KOH, kdltur; ayirici
tani: eritrazma
(Corynebacterium
minutissimum)

+KOH, kiltir; ayirici
tani: C. minutissimum,
eritrazma

+KOH, kultur

+KOH; turuncu-altin
Wood lambasiyla
floresans; ayirici tani:
pityriasis alba

+KOH, kilttr

TEDAVi

Griseofulvin; terbinafin,
itrakonazol

Yukaridaki gibi, id
reaksiyonlari igin arti
steroidler

Topikal mikonazol,
klotrimazol, terbinafin,
tolnaftat, siklopirox,
oksikonazol veya
butenafin

Bkz.Tinea corporis,
Tedavi; bol pamuklu i¢
camasir giyilmesi

ilaglar yukaridaki gibi,
pamuklu coraplar
giyilmesi

Oral terbinafin ve
itrakonazol

Topikal selenyum siilfit,
oral ketokonazol

Topikal nistatin; oral
nistatin es zamanli
pamukgugu da tedavi
eder

KOH, Potasyum hidroksit.

*Wood lambasi incelemesinde tamamen karanlik bir odada bir ultraviyole kaynagi kullanilir.

HSV-2 gingivostomatite neden olabilir. Cilt bulgular1 igin
Bolim 65’e bakiniz.

Herpes gingivostomatiti gingiva ve dudaklarin ver-
milion koselerini tutar. Herpes labialis (uguklar veya ates
kabarciklar1) vermilion sinirina sinirlidir ve cilt ve miikoz
membranlari igine alir. Primer HSV gingivostomatitin kli-
nik bulgular: yiiksek ates, halsizlik, sizlayici dudak agris,
agizdan salya akmasi, agizda kotii koku ve servikal lenfade-
nopati ile birlikte tipik orofaringeal vezikiiler lezyonlardir.
Herpetik cilt lezyonlar1 olduk¢a agrilidir ve karakteristik
olarak kizarik papiiller olarak baslar ve hizla karakteristik
olarak kizarik bir taban tizerinde gruplasmis, 2-4 mm’lik siv1

dou vezikiillere doniisiir. Vezikiil tavaninin ayrilmasiyla kii-

giik keskin sinirli ve disar1 dogru delikli goriiniimlii bir tilser
ortaya ¢ikar. Karakteristik grup halindeki vezikiiller HSV’yi
su ¢iceginden ayirir (Bakiniz Bolim 97). Birkag giin i¢inde
vezikiiller piistiiler hale gelir, patlar ve kabuklanir. Tani kli-
nik olarak veya viral kiiltiir, floresan antkor boyamasi veya
polimeraz zincir reaksiyonu ile konur. Skarlasma sik degildir
ancak hiperpigmentasyon kalabilir. Primer enfeksiyondan
sonra virus arka sinir kok gangliyonlarinda latent kalir. Ye-
tiskinlerin yaklasik %20-%401 hayat boyu tekrarlayan oral
Herpes labialis ataklar: gecirir. Tekrarlar genelde ayni yerde
olur ve dncesinde ates veya lenfadenopati olmaksizin karin-
calanma veya yanma gibi prodromal belirtiler olabilir.

Viral paronisi (herpetik dolama) agrili, bir parmagin ge-
nellikle de pulpa boslugunun kizarik ve bazen vezikiilopiis-
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Tablo 100-3 | Bakteriyel Menenijit Dusunuldiginde

Yasa Gore Baslangic Antimikrobiyal
Tedavi

YAS

Yenidoganlar
(0-28 gtin)

Bebekler ve
oyun cocuklari (1
ay-4 yas)

ONERILEN TEDAVi

Sefotaksim veya
seftriakson ve

ampisillin, gentamisinle

birlikte veya degil

Seftriakson veya
sefotaksim ve
vankomisin

ALTERNATIF
TEDAVILER

Ampisillin ve
gentamisin
Seftazidim ve
ampisillin

Sefotaksim veya
seftriakson ve
rifampin

Cocuklar ve Seftriakson veya Sefepim veya
adolesanlar sefotaksim ve seftazidim ve
(5-13 yas) ve vankomisin vankomisin
yetiskinler

korunmasini hedefler (Tablo 100-3). S. pneumoniae’nin pe-
nisilin ve sefalosporinlere artan direnci nedeniyle antibiyotik
duyarhilik testleri sonuglari ¢ikana kadar ampirik sefotaksim
(veya seftriakson) art: vankomisin uygulanmalidir. Sefotak-
sim ve seftriakson N. meningitidis and H. Influenzae tedavisi
i¢in de yeterlidir. 2 ayliktan kiigiik bebeklerde Listeria mo-
nocytogenes olasiigini kapsamak igin ampisillin de eklenir.
Tedavi siiresi N. meningitidis igin 5-7 giin, H. influenzae igin
7-10 giin ve S. pneumoniae igin 10-14 giindiir.
Antibiyotiklerin ilk dozundan hemen once veya aymi
anda adjuvan tedavi olarak baslanan deksametazon (2 giin
stireyle 0.6-0.8 mg/kg/glin, 2 veya 3 dozda) H. influenza me-
nenjitinin eden oldugu isitme kayb1 ve nérolojik sekel insi-
dansini azaltir. Adjuvan steroidler gelismis tilkelerde yapilan
calismalarda mortaliteyi veya hastanede yatisi azaltmamustir.
Destekleyici tedavi dehidratasyon, sok, yaygin damar
i¢i pihtilasma, uygunsuz antidiiiretik hormon sendromu
(UADH), nobetler, kafa ici basing artisi, apne, aritmiler ve
komanin tedavisini kapsar. Serebral 6dem varliginda yeterli
serebral perfiizyon siirdiirtlmelidir.

KOMPLIKASYONLAR VE PROGNOZ

UADH menenjiti komplike hale getirebilir ve idrar ¢ika-
rim1 ve sivi uygulamasinin izlemini gerektirir. Bilgisayarl
tomografi veya manyetik rezonans goriintiileme siklikla S.
pneumoniae ve H. influenzae menenjitinde goriilen subdural
efiizyonlari tespit eder. Eftizyonlarin ¢ogu steril ve asempto-
matiktir ve kafa ici basing artis1 veya fokal norolojik bulgu-
larla iliskili olmadig: siirece bosaltilmalar: gerekmez. Tedavi
sirasinda inatci ates siktir ancak enfeksiyon tedavisine veya
immiin-kompleks aracili perikardiyal veya eklem efiizyon-
lar1, tromboflebit, ila¢ atesi veya nozokomiyal enfeksiyona
baglt olabilir. Durumu iyiye gitmeyen veya kotiilesenlere
ve klinik yanitin izlenmesine engel olabilen adjuvan steroid
alanlara tedavinin 48. saatinden sonra tekrar lomber ponksi-
yon yapilmas: diisiiniilmelidir.

Uygun antibiyotik tedavisiyle bile bakteriyel menenjit
i¢in ¢ocuklarda mortalite orani anlamhidir: S. pneumoniae igin
%25, N. meningitidis i¢in %15 ve H. influenzae i¢in %8’dir.
Kurtulanlardan %35’i sekellidir, 6zellikle pndmokok enfek-
siyonundan sonra, sagirlik, nobetler, 6grenme giigliikleri,
korliik, felg, ataksi veya hidrosefali gibi sekeller kalabilir.
Menenyjit gegiren tim hastalara taburculuk 6ncesinde ve iz-
lemde bir isitme degerlendirmesi yapilmalidir. K6tii prog-
noz kiigiik yas, etkili antibiyotik tedavisinden 6nce hastalik
siiresinin uzun olmasi, nobetler, bagvuruda koma, Gram
boyamada bakteri gorilmesine ragmen BOS’ta beyaz kiire
sayisinin diigiik olmasi veya olmamasi ve immiin yetmezlik
durumu ile iligkilidir.

Nadiren tedaviden 3-14 giin sonra muhtemelen parame-
ningeal odaklar veya direngli organizmalar nedeniyle relaps
olabilir. Tekrarlama hastada menenjite yatkinlik yaratan
altta yatan bir imminolojik veya anatomik bozuklugu gos-
terebilir.

ONLEME

H. influenzae ve S. pneumoniae ‘ya karsi rutin asilamalar go-
cuklara 2. aydan itibaren onerilmektedir. N. meningitidis’e
(serotipler A, C, Y, ve W-135) kars1 dort valanl agilar ado-
lesanlar, kolej 6grencileri, askeri personel ve yiiksek ende-
mik bolgelere seyahat edenler (Bkz. Bolim 94) ve 2 yas alti
i¢in lisanshidir. Tastyicilig1 ve bulagi azaltmak i¢in rifampin,
siprofloksasin veya seftriaksonla kemoprofilaksi hem N.
meningitidis veya H. Influenzae enfeksiyonu gegiren ilk va-
kalara hem de onlarin yakin temaslilarina 6nerilir.

ENSEFALIT

ETiYOLOJi

Ensefalit beyin fonksiyonlarinin bozulmasina yol agan be-
yin parenkiminin enflamatuar bir olayidir. Genellikle akut
bir olaydir ancak bir postenfeksiy6z ensefalit, bir kronik de-
jeneratif hastalik veya bir yavas virus enfeksiyonu olabilir.
Organizmalar iki mekanizmayla ensefalite yol agar: (1) beyin
parenkiminin dogrudan enfeksiyonu veya (2) genellikle en-
feksiyonun ekstranoral belirtilerinin baslamasindan birkag
glin sonra merkezi sinir sisteminde bir immiin-aracilikli ya-
nit.

Viruslar akut enfeksiyoz ensefalitin baslica nedenleridir
(Tablo 101-1). Amerika’da ensefalitin en sik viral nedenleri
enteroviruslar, arboviruslar ve herpesviruslardir. insan im-
miin yetmezlik virusu (HIV) ¢ocuklarda ve adolesanlarda
subakut ensefalitin 6nemli bir nedenidir ve akut ategli bir
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Tablo 107-1 | Laringotrakeal Solunum Yolu Enfeksiyonlarinin Klinik Ozellikleri

. . VIRAL LARINGOTRA- ) . . . .
OZELLIK KEOBRONSIT EPIGLOTTIT BAKTERIYEL TRAKEIT SPAZMODIK KRUP
Viral prodromal hastalk ~— ++ = + +
Ortalama yas 6-36 ay (%60 <24 ay) 3-4 yas (%25 <2 yas) 4-5yas 6-36 ay (%60 <24 ay)
Hastaligin baglangici Kademeli Akut Akut Ani (gece)
(2-3 guin) (6-24 saat) (1-2 guin)
Ates = 1 + -
Toksisite — ++ ++ -
Stridorun niteligi Sert Hafif Sert Sert
Agizdan salya akmasi, - ++ + =
boyun hiper ekstansiyonu
Oksdiriik ++ - 4+ e,
Bogaz agrisi + ++ + -
Pozitif kan kdlturd - + + =
Lokositoz - + + =
Tekrarlama + - - ++
Hastaneye yatis ve Nadir Sik Sik Nadir

endotrakeal entiibasyon

Bell LM: Middle respiratory tract infections. In Jenson HB, Baltimore RS: Pediatric Infectious Diseases: Principles and Practice, ed 2, Philadelphia, 2002,

Saunders, p 7724'den alinmigtir.

+, siklikla var; -, yok; +, olabilir veya olmayabilir; ++, var ve genellikle belirgin .

Sekil 107-1 Krup (Laringotrakeob-
ronsit). A, Ust hava yolunun arka-6n
gorlntisinde kalem ucu isareti olarak
adlandirilan, subglottik hava yolunun
konik sekilde daralmasi (oklar) B, Ust
hava yolunun yan gériintlsi subglot-
tik anatominin iyi bir tarifini gosterir.
Subglottik trakea bulutludur ve yeter-
siz tanimlanmistir. (ok) c¢lnkl enfla-
matuar 6dem ses tellerinin keskin alt
ylzeylerini tikamistir ve azalarak tra-
keanin altina dogru genisler. (Bell LM:
Middle respiratory tract infections. In
Jenson HB, Baltimore RS: Pediatric
Infectious Diseases: Principles and
Practice, ed 2, Philadelphia, 2002,
Saunders, p 774'den alinmistir)

(0.6-1 mg/kg) tek doz intramuskiiler veya deksametazon
(0.6-1 mg/kg) tek doz oral olarak verilebilir. Alternatif ola-
rak prednisolon (2 mg/kg/giin) iki veya ti¢ bolinmis dozda
verilebilir. Belirgin hava yolu a¢iklig1 icin, aerosolize rasemik
(D- ve L -) epinefrin adrenerjik vazokonstriiksiyonla subg-
lottik 6demi azaltir ve gegici olarak belirgin klinik iyilesme
saglar. En fazla etkisi 10-30 dakikada baslar ve 60-90 dakika-
da kaybolur. Bir tepkisel etki olusarak ilacin etkisi azaldik¢a
belirtiler kotiilesir. Agir vakalarda aerosol tedavisinin her 20

dakikada tekrarlanmasi gerekebilir (1-2 saatten daha fazla
degil).

Zorlu solunumu en aza indirgemek igin ¢ocuklar miim-
kiin oldugunca sakin tutulmalidir. Yararl bir sakinlestirme
yontemi kruplu ¢ocugu ebeveynin kucaginda oturtmaktir.
Sakinlestiriciler dikkatli ve sadece yogun bakim {initesinde
kullanilmalidir. Yiiz maskesiyle soguk buhar uygulanmasi

larinks etrafindaki salgilarin kurumasini engellemeye yar-
dimeci olabilir.
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Sekil 110-3 Bir haftadir halsizlik, kuru 8ksiiriik ve hafif nefes
darligi olan 14 yagindaki bir erkek cocukta Mycoplasma pneu-
moniae enfeksiyonu (atipik pnémoni). On-arka akciger grafisi
yaygin sekilde artmis interstisyel goriinim ve Kerley cizgilerini
gostermektedir. Kalp normaldir ve hicbir fokal inflitrat yoktur.
Soguk agglutininler belirgin sekilde artmis ve hasta eritromisine
yanit vermistir. Retikilonoddler interstisyel hastaligin radyogra-
fik sekli Mycoplasma pneumoniae’nin neden oldugu hastalarin
%25-30'unda gozlenir. (Baltimore RS: Pneumonia. In Jenson HB,
Baltimore RS, editors: Pediatric Infectious Diseases: Principles
and Practice, ed 2, Philadelphia, Saunders, 2002, p 808'ten alin-
mistir.)

bit grafiler veya ultrason plevral effiizyonlarin boyutunu ve
serbestce hareket edip edemedigini degerlendirmek i¢in kul-
lanilmalidir. Bilgisayarli tomografi (BT) agir hastalik, plevral
apseler, brongiektazi ve effiizyon 6zelliklerini degerlendirme-
de kullanilir.Olagan dis1 etiyolojiler veya tekrarlayan pnémo-
niler 6zel degerlendirmeler gerektirir (Tablo 110-2). Akciger
apseleri, pnomatoseller ve ampiyem 0zel tedavi gerektirir.

AYIRICI TANI

Pnomoni allerjik pndmonitis, astim ve kistik fibrozis gibi di-
ger akut pulmoner hastaliklardan; kalp yetmezliginin neden
oldugu pulmoner 6dem gibi kalp hastaliklarindan ve belli
vaskiilitler ve sistemik lupus eritematosus gibi otoimmiin
hastaliklardan ayirt edilmelidir. Radyografik olarak pnémo-
ni akciger travmasi ve kontlizyon, hemoraji, yabanci cisim
aspirasyonu ve subdiafragmatik enflamasyona bagli sempa-
tik effiizyondan ayirt edilmelidir.

TEDAVi

Pnomoni tedavisi destekleyici ve 6zgiil tedaviyi kapsar ve
hastaligin derecesi, komplikasyonlar ve muhtemel pnémo-
ni nedeni enfeksiy6z ajanin bilinmesine baglidir. Saglikli
¢ocuklarda ¢ogu pnomoni vakas: ayaktan tedavi edilebilir.
Ancak hipoksemi, yeterli hidrasyonu saglayamama veya or-
ta-agir solunum sikintisi olanlar hastaneye yatirilmahdir.
Bakteriyel pnémoniden siiphelenilen 6 ayliktan kiigiik
bebeklerde artmis virulansli bir patojen distiniiliiyorsa
(6rn. Metisiline-direngli Staphylococcus aureus) veya aile-
nin ¢ocuga bakabilmesi ve belirtilerin ilerlemesini deger-

Tablo 110-2 | Tekrarlayan Pnémoninin Ayrici Tanis

| KALITIMSAL BOZUKLUKLAR

Kistik fibrozis
Orak hucreli hastalik

iMMUNITE BOZUKLUKLARI
AIDS
Bruton agammaglobulinemisi
Selektif IgG alt grup eksiklikleri
Sik degisken immiin yetmezlik sendromu
Agir kombine immiin yetmezlik sendromu

LOKOSIT BOZUKLUKLARI
Kronik granulomatéz hastalik
Hierimmunoglobilin E sendromuldkosit adezyon defekti
Leukocyte adhesion defect
SILYA BOZUKLUKLARI

Hareketsiz silya sendromu
Kartagener sendromu

ANATOMIiK BOZUKLUKLAR
Sekestrasyon
Lobar amfizem
Ozefagiyal reflii
Yabanci cisim
Trakeodzefagiyal refli
Kistik adenomatoid malformasyon
Gastroozefagiyal refli
Bronsiektazi

Aspirasyon (orofaringiyal koordinasyon bozuklugu)

lendirebilmesi ile ilgili endise varsa hastaneye yatirma dii-
stinilmelidir.

Kiigiik gocuklarda ¢ogu toplumdan kazanilmig pnémoniye
viruslar neden oldugundan, tiim ¢ocuklara pndmoni icin ampi-
rik antibiyotik tedavisi vermek gerekmez. Yakin zamanda anti-
biyotik maruziyeti olmayanlar i¢in 6nerilen tedaviler Tablo 110-
I'de siralanmustir. Istisnai durumlar ampirik tedaviye yanitsizlik,
genellikle ciddi klinik, nozokomial pnémoni ve firsatci patojen-
lerin neden oldugu enfeksiyonlara duyarli immiin yetmezlikli
¢ocuklardir (Tablo 110-3). Pnémokok menenjitinin aksine pno-
mokok pnémonisi diistiniilityorsa yiiksek diizeyde penisillin
direnci varken bile yiiksek doz sefalosorin ile tedavi edilebilir.
Vankomisin izolat yiiksek diizey direng gosteriyorsa ve hastanin
durumu agirsa kullanilabilir. Ategsiz pnémonisi olan 4-18 hafta-
lik bebeklerde en muhtemel etken C. trachomatis’tir ve 6nerilen
tedavi bir makroliddir. Oseltamivir ve zanamivir influenza ta-
nimlanmis veya siiphelenilmigse tercihen belirtilerin baslang:-
cndan itibaren 48 saat icinde kullanilmalidir.
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Sekil 117-2 Ug haftalik bir bebekte coklu eklem sisligi ve yaygin halsizlik ile giden cok odakli akut osteomiyelit. Sol dizin frontal
(A) ve lateral (B) radyografilerinde periost reaksiyonu ile birlikte distal femoral metafizin fokal destriiksiyonu ve yaygin yumusak doku
6demi goriilmektedir. Sag dizin frontal (C) ve lateral (D) gérintilerinde periost reaksiyonu ile birlikte distal femoral metafizik fokal
kemik destriiksiyonu alanlari ve medial yumusak doku 6demi gérelmektedir. Birden fazla alandan igne aspirasyonu ile Staphylococcus
aureus Uretilmistir. (Moffett KS, Aronoff SC: Osteomyelitis. In Jenson HB, Baltimore RS, editors: Pediatric Infectious Diseases: Princi-
ples and Practice, ed 2, Philadelphia, 2002, Saunders, p 1038'ten alinmistir).

apsedir. Sekestrumlar komsu kemikten ayrilmis olan vaskii-
ler kemik pargalaridir, siklikla kalinlagmis bir kilif veya in-
volukrum ile kaplidir ve her ikisi de kronik osteomiyelitin
ayirict Ozellikleridir.

Osteomiyelit i¢in radyoniiklid goriintiilemenin yerini ge-
nis Ol¢tide osteomiyelitin en erken dénemlerinde bile enfla-
matuar ilik degisikliklerine duyarli olan manyetik rezonans
gorintilleme almistir. Teknesyum-99m kemik goriintiileme-
leri gok odakli hastalig1 tanimlamada faydalidir. Teknesyum-
99m kemik goriintiillemesi negatifse Galyum-67 goriintiile-
meleri siklikla pozitiftir.

AYIRICI TANI

Osteomiyelit enfeksiyoz artrit (Bkz. Bolim 118), selliilit,
pyomiyozit, fasit, diskit, travma, juvenil idyopatik artrit, ke-
mik kistleri, histiyositoz ve malignansiden ayirt edilmelidir.

TEDAViI

Osteomiyelitin baslangi¢ tedavisi ¢ocugun yasina, kemik
aspiratinin Gram boyamasina ve iligkili hastaliklara gore
olas1 organizmaya dayanir (Tablo 117-1). Baslangi¢ tedavi-
si S.aureus ve Kingella’y1 hedefleyen oksasillin veya nafsillin
gibi bir antibiyotik olmalidir. Metisilline-direngli S. aureus
‘tan stipheleniliyorsa hasta faktorlerine veya bolgesel S. au-
reus epidemiyolojisine gére klindamisin veya vankomisin
kullanilmalidir. Orak hiicreli hastaligi olanlarda baslangig
tedavisi Salmonella’ya kars: etkinligi olan bir antibiyotigi de
igermelidir.

Intravenéz (IV) antibiyotiklere yanit genellikle 48 saat
icinde olur. Kirk sekiz saat sonra iyilesme olmamasi cerrahi

Tablo 117-1 | Cocuklardaki Osteomiyelit icin
Onerilen Antibiyotik Tedavisin

BASLICA PATOJEN ONERILEN TEDAViI
AKUT HEMATOJEN OSTEOMIYELIT

Staphylococcus aureus

Nafsillin (veya oksasillin) veya
sefazolin

Metisilline-duyarli

Metisilline —direngli Klindamisin veya vankomisin veya

linezolid
Streptococcus Penisilin G
pyogenes (grup A
streptokoklar)
Streptococcus Penisillin G veya seftriakson/

sefotaksim veya vankomisin

SUBAKUT FOKAL OSTEOMIYELIT

pneumoniae

Pseudomonas
aeruginosa

Seftazidim veya piperasillin-
tazobaktam ve bir aminoglikozid

Penisilin G, oksasillin veya
sefotaksim

Kingella kingae

*Optimal 6zglil tedavi izole edilen organizmanin duyarliliklarina dayanir.

bogaltmanin gerekli olabilecegini veya olagan dis1 bir patoje-
nin varligini isaret eder. Cerrahi bogaltma yaygin veya agir
hastalikta, hastalik kronik veya atipikse, kal¢a eklemi tutul-
mugsa veya sekestrum veya spinal kanal basis1 varsa endike-
dir. Antibiyotikler en az 4-6 hafta siireyle verilir. Baglangicta
hastanedeki tedaviden ve CRP veya ESH'nin diismesi dahil
yeterli klinik yanittan sonra uyumdan emin olunursa oral
veya intravendz antibiyotiklerle ev tedavisine gecis diistinii-
lebilir.
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Tablo 123-3 | ParazitikTrematodlarin Neden Oldugu Baslica Pediatrik Sendromlar

SENDROM ETiYOLOJiK ETKEN

Sistozomiazis

Schistosoma mansoni
Schistosoma japonicum

intestinal veya hepatik
sistozomiazis

Schistosoma mekongi
Schistosoma haematobium

Uriner sistozomiazis

Trematodlardan kaynaklanan
diger parazitozlar

Klonorsiazis Clonorchis sinensis (Cin karaciger
kurdu)
Fasioliazis Fasciola hepatica (koyun karaciger

kurdu)

Fasiolopisazis Fasciolopsis buski

Heterofiazis Heterophyes heterophyes

Metagonimiyazis Metagonimus yokogawai

Metorsiazis Metorchis conjunctus (Kuzey

Amerika karaciger kurdu)

Nanofiyetiazis Nanophyetus salmincola (salmon

kurdu)

Opistorsiazis
karaciger kurdu)

Paragonimiyazis Paragonimus westermani, P.

miyazaki, P. mexicanus, P. kellicotti,

P. uterobilateralis, P. skjabini, P.
hueitungensis, P. heterotrema, P.
africanus (akciger kurdu)

Opisthorchis viverrini (Giney Asya

BULASMA TEDAVi

Tatli suyla temas eden
deriden penetrasyon

Prazikuantel veya okzamnikuin
Praziquantel

Prazikuantel Prazikuantel

Cig veya iyi pismemis
yiyeceklerin yutulmasi
Prazikuantel veya albendazol

Triklabendazol veya bitionol

Prazikuantel
Prazikuantel
Prazikuantel

Prazikuantel
Prazikuantel
Prazikuantel

Prazikuantel veya bitionol

mis netlik, sasilik, periorbital 6dem veya korliigii icerebilir.
Go6z muayenesi makiila veya diske yakin granillomatoz lez-
yonlar1 gosterebilir. Okiiler larva migrans izole, tek tarafli
g0z hastalig1 ve hicbir sistemik belirti olmamasi ile karakte-
rizedir. Larvalar muhtemelen retinal arterin periferik bir da-
lindan goziin 6n vitreusuna girer ve arka ve periferik kutup-
larda gérme kaybina yol agan graniilomlar ortaya ¢ikarirlar.
Artmus izohemaglutinin diizeyleri ile iliskili eozinofili ve
hipergamaglobiilinemi taniy1 akla getirir, dogrulama seroloji
(enzim-bagli immiinsorbent testi) veya daha nadiren biyopsi
ile yapilir. Bu genellikle kendi kendini sinirlayan bir hastalik-
tir. Ciddi hastalikta albendazol veya mebendazol kullanilir.
Yumurtalarin esas yayicist olan yavru kopek ve kedilerdeki
haserelerin 6ldiiriilmesi enfeksiyon riskini azaltir.

Enterobiyazis (Kil kurdu)

Kil kurduna Enterobius vermicularis adli diinyada yaygin bir
nematod neden olur. Enterobiyazis tim sosyoekonomik se-
viyelerden bireyleri 6zellikle de ¢ocuklar: etkiler. Kalabalik
yagam kogullar1 enfeksiyona yatkinlik yaratir. Insanlar el-
lerde taginan, ev tozunda bulunan veya yatak ortiilerindeki
yumurtalar1 yutarlar. Yumurtalar midede agilir ve larvalar
cekuma go¢ eder ve olgunlasirlar. Geceleri disiler perianal
bolgeye 2 giin yasayabilen yumurtalarini birakmak i¢in gog
ederler.

En sik belirti muhtemelen go¢ eden disi kurtlar sonucu
gece anils kasintisi (pruritus ani) ve uykusuzluktur. Vajinit
ve salpinjit anormal kurt gogiine sekonder gelisebilir. Yu-
murtalar sabah yumurtalar1 toplamak i¢in aniise bastirilan
yapiskan selofan bandin mikroskopik olarak incelenmesi ile
tespit edilir. Daha nadiren perianal bolgede bir kurt goriile-
bilir. Tedavi albendazol (400 mg), mebendazol (100 mg) veya
pirantel pamoat (11 mg /kg, en fazla 1 gr) ile olur ve her biri
tek bir oral dozda verilir ve 2 hafta sonra tekrarlanir.

Sistozomiyazis

Sistozomiyazise (bilhariazis) kan dolagimini parazitize eden
yasst kurtlar neden olur ve bunlar Schistosoma haematobium,
Schistosoma mansoni, Schistosoma japonicum ve nadiren, Sc-
histosoma intercalatum ve Schistosoma mekongidir (Tablo
123-3). Sistozomiyazis 2 milyondan fazla insani, esasen ¢o-
cuklar1 ve geng yetiskinleri etkiler ve zirve yas araligi 10-20
yastir. Insanlar kontamine sudaki salyangozlardan enfeksi-
yoz bir formda ortaya ¢ikan ve saglam deriyi delen serkar-
yalar tarafindan enfekte edilir. Her yetiskin kurt belli yerlere
goc eder: S. haematobium mesane pleksusuna ve S. inter-
calatum ve S. mekongi mezenterik damarlara. Yumurtalar
yetiskin yassi kurtlar tarafindan idrarda (S. haematobium)
veya diskida (S. mansoni ve S. japonicum) biriktirilirler. S.
haematobium Afrika ve Orta Doguda siktir; S. mansoni Afri-
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Klinik Belirtiler

Intestinal atrezi yenidogan déneminde polihidroamniyoz,
karin sigligi ve safrali kusma ile kendini belli eder. Intestinal
perforasyon eslik ediyorsa peritonit ve sepsis gelisebilir.

Laboratuvar ve Gériintiileme Yontemleri

Diiz karin grafileri atrezinin yerini belirleyebilir ve serbest
hava gibi perforasyon bulgusunu ya da mekonyum ileusun-
da goriilen kalsifikasyonlar1 gosterebilir. Duodenal atrezide
distal bagirsak kisimlarinda hava gortuntistiniin olmadi-
g1 ‘double-bubble’ isareti (midede ve genislemis proksimal
duodenumda gaz) goriiliir. Distal bagirsak kisimlarindaki
atrezilerde daha uzun bagirsak kisminda genisleme goriiliir.
Diiz grafiler yeterli degilse kontrastli grafiler tan1 koymada
yardimeidir. Atreziler kistik fibrozis ile iliskili mekonyum
ileusunun bir komplikasyonu olabilir. Ince bagirsak atrezi-
si olan vakalarda kistik fibrozis (bkz. Boliim 137) agisindan
laboratuvar tetkikleri yapilmasi gerekir. Dehidratasyonun
degerlendirilmesi, pankreatit ve diger komplikasyonlar agi-
sindan tam kan sayimi, serum elektrolit diizeyleri, karaciger
fonksiyon testleri ve amilaz diizeyleri dl¢tilmelidir.

Tedavi

Intestinal atrezilerin tedavisi cerrahidir. Ancak cerrahi has-
tanin hemodinamik durumu en uygun oldugunda yapilmali-
dir. Intravendz (IV) sivi, nazogastrik dekompresyon ve genis
spektrumlu antibiyotikler verilmelidir.

Sekil 129-3 intestinal atrezi tipleri. A, internal
web; B, Proksimal ve distal bagirsagi birlestiren
kord seklinde bagirsak kalintis;; C, V' seklinde
mezenter defekti ile birbirinden ayrilmis bagirsak;
D, Marjinal arter etrafinda dénerek elma kabugu
seklinde atrezi; E, Coklu atreziler (From Grosfeld
HL, Ballantine TVN, Shoemaker R: Operative
management of intestinal atresia based on patho-
logic findings, J Pediatr Surg 14:368-375, 1979.)

DIGER KONJENITAL BOZUKLUKLAR

Gastrosizis, intestinal yapilarin fitiklagtigl, umblikal kord
ile iligkisi olmayan bir kar1 duvar1 defektidir. Omfaloselin
tersine, fitiklagan bagirsaklar periton ya da amniyotik zar
ile kapli degildir. Sonug olarak, amniyotik siv1 ile uzun siire
temas eden bagirsak kisimlar1 kalin, eksiidatif bir zar (‘ka-
buk’) ile kaplanir. Gastrosizis ekstraintestinal anomaliler ile
iliskili degildir, ancak intestinal atrezi olan segmentler yaygin
olarak goriliir. Cerrahi diizeltme isleminin ardindan normal
bagirsak islevlerinin geri donmesi yavas olabilir ve uzun at-
retik segmentleri olan bebeklerde (kisa bagirsak sendormu)
ve kalin kabugu olan bagirsaga sahip bebekler uzun siireler
parenteral beslenme gerektirebilir.

Omfalosel ise fotal yasamda bagirsaklarin karin boslugu
icerisine yerlesmemesi sonucu gelisen, umblikusu da igeren
bir karin duvar: defektidir. Bagirsaklar umblikal kordon ige-
risinde kalir ve tizeri periton ya da amniyotik zar ile kaplidir.
Bu defekt 6zellikle de kardiyak defektler, Beckwith-Wie-
demann sendromu ve intestinal komplikasyonlar gibi bas-
ka kojenital anomaliler ile iligkilidir. Tedavisi kii¢iik ve dar
kalmis karin bosluguna bagirsaklarin sigabilmesi i¢in bazen
agamali olarak ger¢eklestirilen cerrahi kapatmadir.

Anorektal malformasyonlar, imperfore aniis ve varyant-
lar1 gibi, dogumda normal anal a¢ikligin goriilmemesi ile ta-
ninan embriyolojik defektlerdir. Bu bebeklerin muayenesinde
iiretradan mekonyum gelip gelmedigi veya perinede fistiiller
olup olmadigi degerlendirilmelidir. Uriner retansiyon varsa
iiriner kateter yerlestirilmelidir. Daha alt seviyelerdeki mal-
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Tablo 135-2 [ Akut Ust Havayolu Tikanikhiginin Ayirici Tanis—devami

KLINIK/GECMis
HIKAYE
Gorindm

Oksuiriik

Toksisite

Ates

Radyolojik gérinim

BK sayisi

Tedavi

Onlem

RETROFARENGEAL
APSE

Salya artisi
Yok

Orta —agir

Vicut isisi genellikle
>38.50C

Kalinlagmig
retrofarengeal
bosluk

Artmis band sayisi
ile I6kositoz

Antibiyotikler:
absenin cerrahi
drenaji

Yok

YABANCI Cisim

Degisken,
genelde normal

Degisken, traekal
ise gurdltdlu

Yok, ancak
dispneik

Yok

Radyoopak
madde gérilebilir

Normal

Endoskopik
¢ikarma

Kuguk objelerden
uzak durma,
denetim

oL PERITONSILLER
ANJIOODEM APSE
Normal Salya artisl, trismus
Olasi Yok
Yok, anafilaktik ~ Dipne
sok veya agir
anoksi varligi
disinda
Yok Vicut isisi
genellikle >38.50C
Viral krup ile Gerek yok
ayni
Normal Band yuizdesi
artmis |6kositoz

Anafilaksi: Antibiyotikler;
epinefrin, IV aspirasyon
sivi, steroid;
C1-esteraz
eksikligi:
danazol,
Cl-esteraz
infizyonu
Alerjenlerden Grup A streptokok
uzak durma, enfeksiyonunun
konjenital hizli tedavisi

anjioddem igin
TDP

RETROFARENGEAL

PAPILLOMATOZiS

Normal
Degisken

Yok

Yok

Normal olabilir

Normal

Lazer tedavi,
Tekrarlayan ¢ikarma,
interferon

Annenin genitourinal
lezyonlarinin tedavisi;
olasi sezeryan
yapilmasi?

Arnold JE: cocuklarda havayolu tikanikligi. In kliegman RM, Nieder ML, super DM, editérler: Pediatrik Tani ve Tedavide Pratik Stratejiler, Philadelphia,

1996, WB Saunders, p 126 B
TDP: Taze donmus plazma; HPV, Human papilloma viris; RSV: respiratuvar sinistyal virlis, USYE: (ist solunum yolu enfeksiyonu (koriza, hapsirma ile); BK:

beyaz kiire

Tablo 135-3 | Supraglottik Hava Yolu Tikanikhigr Nedenlerinin Subglottikten Farki

OZELLIK
Sik gérilen klinik sendromlar
Stridor
Ses
Disfaji

Dik oturmak veya kemer

sekli alma
Havlama 6ksurik
Ates

Toksisite

Trismus

Salya artis!

Yiz 6demi

SUPRAGLOTTIK TIKANIKLIK

Sessiz
Kisik
Var
Var

Yok

Epiglottit, preitonsiller ve retrofarengeal abse

Yiksek (1s1 >390C)

yok

Yik

SUBGLOTTIK TIKANIKLIK

sek sesli

Kaba

Yok
Yok

Var

Krup, anjioddem, yabanci cisim, trakeit

Dusuk derecede( 1s1 38°-39°C)
Yok, trakeit varligi disindayok

Yok
Yok

Yok, anjioddem varligi diginda

Davis H, Gartner JC, Galvis AG ve digerlei: akut st hava yolu tikanikligi: krup ve epiglottit, Pediatr Clin North Am 28:859-880,1981.
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KARDIYOVASKULER
SISTEM o ,
DEGERLENDIRILMESI

HiKAYE

Maternal ilag, madde, alkol kullanimi veya agir1 sigara igme
hikayesi kardiyak ve diger sistemik bulgulara katkida buluna-
bilir. Prenatal hikaye gebeligin erken dénemindeki (muhte-
melen teratojenik) veya ge¢ donemindeki (siit gocuklarinda
miyokardite veya miyokardiyal disfonksiyona neden olabi-
len) enfeksiyonu ortaya ¢ikartabilir. Kalp yetmezligi olan siit
¢ocuklarinda bityiime geriligi goriliir. Bu ¢ocuklarda kilo,
boy ve bas cevresine gore daha fazla etkilenir.

Kalp yetmezligi olan hastalar beslenmelerle birlikte bit-
kinlik, terleme veya huysuzluk sikayetleriyle basvurabilir.
Nefes almada giigliik olmaksizin takipne olabilir. Daha bii-
yiik ¢ocuklarda kolay yorulma, eforla nefes darlig1 ve bazen
ortopne goriilebilir. Oyun veya egzersiz sirasinda diger ¢o-
cuklara ayak uyduramamasi egzersiz intoleransinin belirtisi-
dir. Kalp yetmezligi yerine yanliglikla tekrarlayan pnomoni,
bronsit, higilt1 veya astim tanis1 konulabilir.

Kalpte tftirim hikayesi 6nemlidir, ancak birgok saglikli
¢ocukta hayatinin bazi donemlerinde masum ifiiriim duyu-
labilir. Diger kardiyak semptomlar arasinda siyanoz, ¢arpintt,
gogiis agrisi, senkop ve presenkop yer almaktadir. Kardiyak
anormalliklere neden olabilecek olasi sistemik hastaliklar
veya konjenital malformasyon sendromlari igin sistemlerin
degerlendirilmesi gerekir (Tablo 139-1 ve 139-2). Simdiki ve
gecmisteki ila¢ ve madde kullanimi da 6nemlidir. Herediter
hastaliklar, erken aterosklerotik kalp hastaligi, konjenital
kalp hastaligy, ani agiklanamamuig 6liim, trombofili, romatiz-
mal ates, hipertansiyon ve hiperkolesterolemi agisindan aile
hikayesi alinmalidir.

Fizik MUAYENE

Tam bir kardiyovaskiiler degerlendirme sirtiistii yatar pozis-
yonda baslar ve miimkiin oldugunda oturur pozisyonda ve
ayaktaki degerlendirmeleri de igerir. Inspeksiyonu, palpas-
yon ve oskiiltasyon muayenenin tamamlanmasi agisindan
desteklemelidir.

Degerlendirme vital bulgularla baslar. Normal kalp hizi
yasa ve aktiviteye gore degiskenlik gosterir. Dinlenirken ye-
nidogan bir bebekte kalp hiz1 dakikada yaklasik 120 atimdir,
3-6 yas arasi1 bebeklerde biraz daha fazla iken adolesan do-
neme dogru yavas yavas azalarak yaklasik 80 atim/ dakika’ya
diiser. Herhangi bir yas icin aralik ise ortalama degerin 30
fazlasi ya da eksigidir. Anemi, dehidratasyon, sok, kalp yet-
mezligi ya da disritmi belirtisi olarak tasikardi goriilebilir.
Bradikardi yiiksek vagal tonusu olan hastalarda (atletler)
normal bir bulgu olabilir, ancak atrioventrikiiler blok belirtisi
de olabilir. Siit gocuklarinda solunum hizi en iyi bebek sessiz
bir bigimde beklerken degerlendirilir. Solunum hiz1 soldan
saga santli hastaliklarda veya pulmoner ven6z konjesyon var-
liginda artabilir.

Normal kan basimci da yasla birlikte degiskenlik goste-
rir. Uygun bir mangonun genisligi kol gevresinin en az %901,
uzunlugu da kol gevresinin %80-100"ii kadar olmahdir. Ik
olarak kan basinci sag koldan olgtlir. Eger yiiksekse, olast
aort koarktasyonu tanisi agisindan sol koldan ve bacaklardan

Tablo 139-1 | Sistemik Hastaliklarin Kardiyak
Bulgulari

SISTEMIK KARDIYAK
HASTALIK KOMPLIKASYONLAR

Hunter-Hurler
sendromu

Kapak yetmezligi, kalp yetmezligi,
hipertansiyon
Duchenne distrofisi  Kardiyomiyopati, kalp yetmezligi

Kisa PR araligi, kardiyomegali, kalp
yetmezligi, aritmiler

Pompe hastaligi

Koroner arter anevrizmasi,
tromboz,miyokardiyal enfarkt,

Kawasaki hastaligi

miyokardit

Marfan sendromu Aortik ve mitral yetmezlik, dissekan aort
anevrizmasl

Juvenil romatoid Perikardit

artrit

Sistemik lupus
eritematozis

Lyme hastaligi

Graves hastalig
(hipertiroidizm)

Tuberoskleroz

Norofibromatozis

Perikardit, Libman-Sacks endokarditi,
konjenital AV blok

Aritmiler, miyokardit, kalp yetmezligi

Tasikardi, aritmiler, kalp yetmezligi

Kardiyak rabdomiyom

Pulmonik stenoz, aort koarktasyonu

AV, atrioventriktler.
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Tablo 142-2 | Cocuklarda Disritmiler

TiP

Supraventrikiler tagikardi

Atrial flutter

Erken ventrikiler atim

Ventrikiler tagikardi

Ventrikuler fibrilasyon

Tam kalp blogu

EKG OZELLiGi

Hiz genellikle >220/dk (180-320 atim/ dk); yasa

g6re anormal atrium hizi; P dalgalari olabilir ve
genellikle QRS kompleksi ile iliskilidir; aberran iletim
bulunmadik¢a QRS kompleksleri dar ve normaldir

Degisen derecelerde blok ile atrium hizi genellikle 300
atim/ dk, testere disi flatter dalgalar

Buyuk,ters T dalgasi ile birlikte erken, genis, alisilmadik
sekilli QRS kompleksi

>3 erken ventrikler atim; AV dissosiasyon; flzyon
atimlari, bloklu retrograd AV iletim; 30 saniyeden uzun
surerse devamlidir; hiz 120-240 atim/ dk

Tanimlanabilir QRS kompleksi ya da T dalgasi
bulunmaz; degdisken amplitiid ve sekilde diizensiz
dalgalanmalar, nabiz iletimi yok

Atriumlar ve ventrikillerin bagimsiz pacemakerlari
vardir; AV dissosiasyon; eger konjenital ise kagis vurusu

TEDAVi

Vagal tonusu arttir (ylize buz torbasi,
valsalva manevrasi); adenozin; digoksin;
sotalol; akut kotllesme varsa elektriksel
kardiyoversiyon; kateter ablasyon

Digoksin, sotalol, kardiyoversiyon

Eger kalp normalse ve erken ventrikller
atim egzersizle kayboluyorsa hicbir sey
yapma; lidokain, prokainamid

Lidokain, amiodaron, prokainamid,
propranolol, kardiyoversiyon

Senkronize olmayan kardiyoversiyon

Yenidoganda uyanikken hiz < 55 atim/
dak , adolesanda <40 atim / dk veya

atrioventrikiler kavsaktadir.

Birinci derece kalp blogu Yasa gore uzamis PR araligi

Mobitz tip | (Wenkebach)

ikinci derece kalp blogu kadar giderek uzayan PR araligi

Mobitz tip Il ikinci derece
kalp blogu
kaybolmasi

SinUs tagikardisi Hiz < 240 atim/ dakika

P dalgasini izleyen iletilmis QRS kompleksi ¢cikmayincaya

Giderek uzayan PR araligi olmaksizin P dalgasi
iletiminin aniden durmasiyla birlikte QRS kompleksinin

hemodinamik bozukluk varsa kalici
pacemaker gerekir

Gozlemle, eger digoksin tedavisi aliyorsa
digoksin dizeyi gonder

Gozlemle, elektrolit bozuklugu veya baska
anormallik varsa tedavi et

Pacemaker diuslin

Nedeni tedavi et (ates), sempatomimetik
ilaglari kes

AV, Atriyoventrikiler

Tablo 142-3 | Antiaritmi ilaclarinin Siniflandiriimasi

SINIF ETKi ORNEK(LER)
| Depolarizasyon fazinin baskilanmasi ( aksiyon potansiyelinin yukari dogru
vurus hizi); sodyum kanal blokaji
la QRS kompleksinin genislemesi ve QT araliginin uzamasi Kinidin, prokainamid, disopiramid
b Anormal iletim Gzerinde dnemli etki Lidokain, fenitoin, meksiletin, tokainid
lc QRS kompleksinin genislemesi ve PR araliginin uzamasi Flekainid, propafenon, morisizin?
Il B- blokaji; sints hizinda yavaslama; PR araliginin uzamasi Propranolol, atenolol, asebutolol
1 Aksiyon potansiyelinin uzamasi; PR,QT uzamasi; QRS genislemesi; sodyum  Bretilyum, Amiodaron, Sotalol
ve kalsiyum kanal blokaji
v Kalsiyum kanal blokaji; sints ve AV nod pacemaker aktivitesinde azalma; PR Verapamil ve diger kalsiyum kanal blokeri

araliginda uzama

ajanlar

AV, Atriyoventrikiler

TEDAViI

Atriyal disritmilerin birgogu miidahale gerektirmez. SV nin
tedavisi bagvuru sekli ve semptomlarina baglidir. Bebeklerde
SVT’nin akut tedavisinde genellikle yiize soguk (buz torbas1)
uygulama gibi vagal manevralar uygulanir. Intravenéz ade-
nozin genellikle disritmiyi diizeltir ¢linkii atrioventrikiiler
digiim SVT’li hastalarin birgogunda re-entry gemberinin
bir kismini olusturur. Bagvuruda kardiyovaskiiler yetmezligi
olan hastalarda 1-2 jul/kg dozunda senkronize kardiyoversi-
yon endikedir. Carpintist olan hastalarda kalp hizi ve ritmin
semptom sirasinda, tedavi seceneklerini diigiiniirken kayde-
dilmesi 6nemlidir. Atagin sikligy, siiresi ve atak sirasinda ilis-
kili semptomlar, ritmi dondiirmek i¢in ne gerektigi tedaviye

gereksinimi belirlemek i¢in gereklidir. Bazi hastalarda disrit-
mi degerlendirilmesinde ve izlemde sadece egitim yeterlidir.
Digoksin veya bir beta bloker farmakolojik tedavide genel-
likle ilk tercihlerdir. Bununla birlikte, digoksin Wolff-Par-
kinson-White sendromu olan hastalarda kontraendikedir.
Ek antiaritmik ajanlar nadiren gerekli olur. Semptomatik
olan ancak giinliik ila¢ almak istemeyen hastalara radyofre-
kans ablasyon yapilabilir.

Miidahale gerektiren ventrikiiler disritmilerin tedavisin-
de ¢ok sayida antiaritmik ajan vardir (Tablo 142-3). Ugiincii
derece blogun yonetimi ventrikiiler hiz ve semptom varligi-
na baghdir. Tedavi,eger gerekliyse, siklikla pacemaker gerek-
tirir.
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Sekil 149-1 Major sitokin kaynaklari ve etkileri. Makrofajlar, endolel hiicreleri ve retikiiler fibroblastlar gibi kemik iligi mikro cevre
hicreleri uyar sonrasinda makrofaj koloni uyarici faktér (M-CSF), grantlosit makrofaj koloni uyarici faktér (GM-CSF), ve grandlosit
koloni uyarici faktér (G_CSF) Uretir. Tim yolaklarin uygun gelisimi icin erken ve geg etkili faktérlerin kombinasyonu gereklidir. BFU,
patlama olusturan birim; CFU, koloni uyarici birim; EPO, eritropoetin; IL, interlékin; MCS, myeloid kék hiicre; PSC; pluripotent kok
hiicre; TNF, timor nekrotize edici faktér; TPO, trombopoetin. (Sieff CA, Nathan DG, Clark SC: The anatomy and physiology of hema-
topoiesis. In Orkin SH, Nathan DG, editors: Hematology of Infancy and Childhood, ed 5, Philadelphia, 1998, WB Saunders, p 168.).

Tablo 149-1 | Hematolojik Hastaliklarin Varliginda

‘ DURUM SEMPTOM VE BULGULAR YAYGIN ORNEKLERi
Anemi Solukluk, yorgunluk, kalp yetmezligi, sarilik Demir eksikligi, hemolitik anemi
Polisitemi Huzursuzluk, siyanoz, ndbet, sarilik, inme, basagrisi Siyanotik kalp hastaligi, diyabetik anne bebedi,
kistik fibrozis
Nétropeni Ates, faranijit, agiz yarasi, sellulit, lenfodenopati, Konjenital veya ilag iligkili agranilositoz, 16semi
bakteriyemi, jinjivit
Trombositopeni Petesi, ekimoz, gastrointestinal kanama, burun ITP, |6semi
kanamasi
Koagtlopati Morluk, hemartroz, mukozal kanama von Willebrand hastaligi, hemofili, DIC
Tromboz Pulmoner emboli, derin ven trombozu Lupus antikoagulani; protein C, protein S veya

antitrombin Il eksikligi; faktér V Leiden, protrombin

DIC, Dissemine intravaskiiler koagtilasyon; ITP, idiyopatik trombositopanik purpura.
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Tablo 153-1 | Bazi Cocukluk Cagi Kanserleri icin Bilinen Risk Faktorleri

KANSER TiPi

Akut lenfoid l6semi

Akut miyeloid [6semi

Beyin kanserleri

Hodgkin hastaligi

Non-Hodgkin lenfoma

Osteosarkom

Ewing sarkom
Noroblastom

Renal meduller karsinom

Rabdomiyosarkom

Hepatoblastom

Hepatoselller karsinom

RiSK FAKTORLERI

lyonize radyasyon

Genetik durumlar

Kemoterapotik ajanlar

Genetik faktorler

Kafaya terapotik iyonize
radyasyon

Genetik faktorler

Aile dykisi
Enfeksiyonlar

immiin yetmezlik

Enfeksiyonlar
iyonize radyasyon

Genetik faktorler

Irk

Genetik faktorler
Orak hucre tasiyicilig

Konjenital anomaliler ve
genetik durumlar

Prematirite

Genetik faktorler

Enfeksiyonlar

YORUM

Prenatal tanisal x-ray maruziyeti riski artinr. Kanser tedavisi icin
terapdtik isinlama da riski artirmakta.

Down sendromu tahminen 10-20 kat artmus risk ile iligkilidir. NF-1,
Bloom sendromu ve ataksi telenjiektazi baska pek ok durum gibi
artmis riskle iligkilidir.

Alkilleyici ajanlar ve epipodofilotoksinler riski artirir.

Down sendromu ve NF-1'in guiclu ilgisi vardir. Ailesel monozomi 7
ve bazi baska genetik sendromlar da artmis risk ile iligkilidir. Bagka
kanserler icin radyoterapi alanlar da risk grubundadir.

NF-1 optik gliomla 6nemli 6lclide, diger santral sinir sistemi
timorleriyle daha az oranda iliskilidir. Tiberoskleroz ve diger bazi
genetik sendromlar da artmis risk ile iligkilidir.

Monoigotik ikizler ve kardeglerde artmis risk vardir.
Ebstein-Barr virusu artmisg riskle iligkilidir.

Kazanilmig ve konjenital immin yetmezlik hastaliklari ve
immunsupresif tedavi riski artirir.

Ebstein-Barr virusu artmis riskle iligkilidir.
Kansere yonelik radyoterapi ve ylksek radyum maruziyeti riski artirir.

Li-Fraumeni sendromu ve herediter retinoblastomla artmis risk sz
konusudur.

Amerika Birlesik Devletleri'nde beyaz ¢cocuklarda insidansi Afro-
Amerikan ¢cocuklara gére yaklasik 9 kat fazladir.

Aniridi, Beckwith-Wiedemann sendromu ve diger konjenital ve
genetik durumlar artmis risk ile iliskilidir.

Etiyoloji bilinmiyor.

Li-Fraumeni sendromu ve NF-1 artmis risk ile iligkili.

Etiyoloji bilinmiyor.

Beckwith-Wiedemann sendromu, hemihipertrofi, Gardner
sendromu ve ailesel adenomatdz polipozis artmis riskle iligkili.

Hepatit B virus enfeksiyonu riski artirir.

Malign germ hiicreli timérler  inmemis testis

inmemis testis testikiiler germ hiicreli timérler icin risk faktéridir.

Nelson Textbook of Pediatrics, 19. Baski, Philedelphia, 2011, Saunders, Edit6r Kliegman RM, Stanton BF, St. Geme JW [lI'ten modifiye edilmistir.

NF-1, nérofibromatozis 1

peni, anemi veya trombositopeni) ayirict taniyr genisletir;
ancak tek anormal laboratuvar bulgusu da olabilir. Losemili
bir hastanin tam kan sayimi normal de olabilir. Laktat de-
hidrogenaz ve tirik asit hizli biiyiiyen tiimorlerde ve sarkom
veya noroblastomlarda siklikla yiikselmistir. Bircok vakada
elektrolitler, renal ve hepatik fonksiyonlar tarama siirecinde
degerlendirilmelidir. Tekrarlanan ol¢timlerde kan basinci
yiiksekse veya karinda kitle palpe edilmisse idrar analizi ya-
pilmalidir.

Tanisal Goriintiileme

Stipheli servikal lenfadenopati, ates veya kilo kayb1 olan bir
hastada taramada kullanilacak en iyi radyografik ¢alisma
akciger grafisidir (CXR) (6n-arka veya yan). Mediastinal
kitleler ve plevral effiizyon siklikla akciger grafisinde sap-

tanabilir. Abdominal belirti ve bulgular USG veya BT ile
inceleme gerektirir. Inatci bag agrisi, kusma veya anormal
norolojik bulgular beyin BT veya MRG ile incelemeye yon-
lendirmelidir. Kemik tiimérlerinden stiphelenildiginde diiz
grafiler kullanilir ve varsa lezyonu siklikla gosterir. Pelvis
kemiklerindeki bir lezyonda diiz grafiler normal olabilir;
BT veya MRG uygulanmalidir. Diger goriintiileme yontem-
leri kitleyi tanimlamak ve metastazlari arasgtirmakta kul-
lanilabilir; fakat bu karar pediatrik onkoloji ekibine bira-
kilmalidir. Tablo 153-3 kanser tanisinin dogrulanmasinda
tanisal goriintiileme yontemlerinin kullanimini géstermek-
tedir. PET’in bazi pediatrik kanserlerde (6zellikle lenfoma)
evreleme ve tedaviye yaniti degerlendirmedeki yarari ka-
nitlanmigtir. Metaiodobenzilguanidin (MIBG) taramalar:
noroblastomda kullanilir.
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Kronik bobrek hastalig: siklikla biiyiime ve beslenme yeter-
sizligi ile iligkilidir fakat ilk olarak tarama programlarinda
(HTN, hematiiri) belirlenebilir. Anormal idrar akis: posteri-
or uretral valvi, diger mesane bozukluklarini veya obstriiktif
lezyonlar: gosterebilir.

TANISAL CALISMALAR

Laboratuvar calismalar

GFR serbestce glomeriillerden siiziilen fakat tiibil icinde
veya tiibiiller tarafindan metabolize olmayan, reabsorbe veya
sekrete edilmeyen bir maddenin infiizyonu ile tam olarak 6l-
ciiliir. GFR 6l¢limii agagidaki gibidir:

GFR = [U] V/ [P]

[U] idrar konsantrasyonu, [P] atilimi 6l¢mek i¢in kul-
lanilan maddenin serum konsantrasyonudur (mg/dL) ve V
idrar akim hizidir (mL/dk).

Genel kural olarak, degisik viicut 6lgiilerinde olan kisiler
arasinda karsilagtirma yapilabilmesi i¢in GFR 1.73 m? viicut
ylizey alania gore diizeltilir. Tam olarak term olan bir ye-
nidoganda 4-5 mL/dk olan diizeltilmemis GFR yaklasik 40
mL/dk/1.73 m?ye denk gelmektedir. GFR eriskin seviyeleri-
ne (100-120 mL/dk/1.73 m?) ulastig1 yasamun ilk iki yilinda
hizli bir artis gosterir. Bundan sonra GFR ve viicut yiizeyi
orantisal olarak artar ve GFR sabit kalir.

Plazma kreatini kas kitlesini yansitir, yasla artar ve tah-
mini GFR igin kullanilir. Kreatin ayn1 zamanda PT tarafin-
dan sekrete edildigi i¢in gelisimi tamamlanmayan bobrekler-
de veya bobrek fonksiyonu azalmis olanlarda hesaplamalarin
kesin dogrulugu daha azdir. Kan iire azotu bobrek fonksi-
yonlarindan etkilenir fakat hidrasyon, beslenme, kataboliz-

ma ve doku yikiminda oldukga fazla degisiklik gosterir. Kre-
atin ve GFR arasindaki korelasyon tahmini GFR hesaplamak
i¢in kullanilabilir. Diizeltilmis Schwartz formili asagidaki
gibidir:

_ 0413 x Ht
Cr

serum

GFR

Yiikseklik (Ht) santimetre ile olgiiliir. Serum kreatin her
desilitre icin milligram ile 6lgiiliir. Bu formiil viicut goriini-
sti ve kas kitlesi normal sinirlarda ve bobrek fonksiyonlar:
nispeten stabil oldugunda en kullanighdir. Her 1.73 m*de
15-75 mL/dk arasinda oldugunda bu formil en dogru so-
nuglanabilir. Sonug 75’in istiinde ise sayisal degeri yerine bu
sekilde raporlanmalidir. Kreatin klerensi ([U_] V/ [P_]) ile
GFR olgiilebilir fakat bobrek fonksiyonlar: azaldiginda GFR
daha yiiksek hesaplanir.

Idrar tetkiki bobrek anormallikleri igin kullanislt bir tet-
kiktir. Idrar rengi ve bulanikligina ek olarak makroskobik
idrar tetkikinde pH, protein, glukoz, keton, kan ve 16kosit
varligr i¢in idrar ‘dipstick’i kullanilir. Diltie idrar protein
i¢in yanlis negatif sonu¢lanabilir; yanlis pozitif sonuglar agirt
alkali veya konsantre idrarda veya testi okumada gecikme ol-
mussa ortaya cikabilir. Dipstick’ler hemoglobin (veya myog-
lobin) varligina oldukea hassastir; ¢ok az yanlis negatif test
sonuglanir fakat yanlis pozitif sonuglar fazladir. Glukoz, glu-
koz oksidaz-peroksidaz reaksiyonu ile belirlenir ve lokosit-
ler 16kosit esteraz ile saptanir. Nitrat1 nitrite indirgeyen bir
bakteri varsa ve idrarda uzun bir zaman kalmissa nitrit testi
bakteriiiriyi gosterebilir. Stk kusma, idrarda bakteri sayist az
olmasi, idrar yolu obstriiksiyonu ve nitrit iiretemeyen bak-
teri ile enfeksiyon oldugunda yanlis negatif sonuglanir. Gros
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Tablo 170-2 | On Hipofiz Hormon Fonksiyon Testleri

RASTGELE HORMON OLCUMLERI

BH (yenidoganlar, BH direnci veya pitliter
gigantizm disinda rastgele degerlendirme
faydali degil)

kesin test)

PROVOKATIF VEYA DIGER TESTLER

Arjinin (zayif bir uyaran)
L-dopa (klinik olarak faydali)
Instlinle indiklenmis hipoglisemi (tehlikeli ama

HEDEF HORMON OLCUMU

IGF-1, IGFBP3 (BH fazlalig kadar
malnUtrisyondan da etkilenme)

Klonidin (klinik olarak faydali)

GHRH

12-24 saat integre edilmis BH seviyesi (faydasi

tartigmali)

ACTH (ylksek normal aralikta degerleri
sadece sabah erken drneklerinde faydali)

instilinle indiiklemis hipogliseminin ardindan
kortizol (tehlikeli bir test ama kesin)

08.00 kortizol
24 saatlik idrarda serbest kortizol

ACTH stimilasyon testi (ACTH eksikligini
primer adrenal yetmezlikten ayirabilir)

TSH*
LH, FSH*

TRH

Prolaktin (hipotalamik hastaliklarda artmig TRH

ve hipofiz hastaliklarinda azalmis)

GnRH (prepubertal vakalarda yorumlamak zor)

FT

4

Testosteron/Ostradiol

Hicbiri

ACTH, Adrenokortikotropik hormon; CRH, kortikotropin salgilatici hormon; FSH, folikiil stimilan hormon; FT4, serbest tiroksin; BH, blyime hormonu;
GnRH, gonadotropin salgilatici hormone; GRH, biiylime hormonu salgilatici hormon; IGF-1, insiilin benzeri blytime faktori; IGF-BP3, instilin benzeri
biyime faktéri baglayicr protein 3; L-dopa, L-dihidroksifenilalanin; LH, liteinizan hormon; TRH, tirotropin salgilatict hormon; TSH, tiroid stimdilan

hormon.

*Yeni slipersensitif analizler hipopittitarizmde bulunan anormal diisiik degerlerin tespit edilmesini saglar.

neden olabilir. Cocukluk ¢aginda hipofiz bezi veya hipota-
lamusun yikici lezyonlari, ¢esitli hormonlarin hipofizden
artmis salinimina kiyasla daha yaygindir. Rathke kesesinin
tiimorii olan kraniofaringiom sella turcica icine ilerleyerek,
kemikde erozyonlara ve hipofiz ve hipotalamik dokunun yi-
kimina yol agabilir. Ayrica edinsel hipopitiiitarizm hipofiz
enfeksiyonlari, infiltrasyonlar (Langerhans hiicreli histiyosi-
tozis (histiyositozis X), SSS radyasyon tedavisi ya da travmasi
sonrasi ve hipofiz bezine karsi olusan otoimmiinite sonucu
gelisebilir.

Konjenital hipopitiiitarizm hipotalamik salgilayic1 fak-
torlerin eksikligi sonucu olabilmektedir. Hipotalamik uyari
olmadan hipofiz bezi, hormonlarini salgilamaz. Hipopitiii-
tarizm ile iligkili konjenital bozukluklar holoprosensefali-
den (siklopi, sebosefali, orbital hipotelorizm) yarik damaga
(Yarik damak vakalarinin %6’s1 BH eksilikligi ile iliskilidir)
kadar cesitlilik gosterebilir. Septo-optik displazi (optik sinir
hipoplazisi, septum pellisidum yoklugu, veya her ikisinin
varyasyonu) degisen seviyelerde hipopitiiitarizme ek olarak
pendiiler (diizensiz) nistagmus (bir hedefe odaklanamama)
ile kayda deger gorme bozukluguna yol acabilmektedir. Kon-
jenital hipopitiiitarizmin manyetik rezonans goriintiileme
bulgular1 ektopik posterior hipofizer bezde sicak nokta, hi-
pofiz bezinin sapimda kesi ve/veya kiigiik hipofiz bezini kap-
sayabilir.

DIABETES MELLITUS

Diabetes mellitus (DM) hiperglisemi ve glikoziiri ile karak-
terizedir ve bazi hastalik siire¢lerinin son noktasi olmaktadir
(Tablo 171-1). Cocukluk ¢aginda en sik goriilen tipi, insii-
lin tireten pankreas beta hiicrelerinin (adaciklar) otoimmiin
haraplanmasi sonucunda gelisen kalict insiilin eksikligine
bagli olan tipl DM (DM1)dur. Tip 2 DM (DM2) genellikle
ekzojen obezite ile birlikte, insiilin direnci ve relatif insiilin
eksikligine bagl olarak ortaya ¢ikar. Amerika Birlesik Dev-
letlerinde DM1 ve DM2 insidansi artmaktadir. Diyabetin
daha seyrek goriilen tipleri insiilin reseptorlerinin genetik
bozukluklar1 veya pankreas beta hiicrelerinin ortamdaki
glukoz konsantrasyonunu algilayamamalarina neden olan
genetik anormallikler sonucu gelisir (bakiniz Tablo 171-1).

TANIM

DM tanusi, test tekrari ile dogrulanmasi gerekebilen dort
glukoz anormalligi temel alinarak yapilmaktadir: (1) Agik
serum glukoz konsantrasyonu> 126 mg/dl, (2) Hiperglise-
mi semptomlari ile birlikte random vendz plasma glukozu>
200 mg/dl, (3) Yemekten iki saat sonra bakilan serum glukoz
konsantrasyonun 200 mg/dl tizerinde oldugu anormal oral
glukoz tolerans testi (OGTT) ve (4) HgbAlc> %6.5.

Vakada aglik serum glukoz konsantrasyonu 100-125 mg/
dl ise bozulmus aglik glukozu veya OGTTde 2. saat plaz-
ma glukozu 140-199 mg/dl ise bozulmus glukoz toleransi
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Paraventrikiiler
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m glukokortikoid reseptorleri
A tiroid hormon reseptérleri
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Sekil 175-1 Hipotalamo-hipofiz-tiroid aksindaki iliskiler. Hipofiz bezinden salgilanan TSH (tiroid stimiilan hormon) tiroid bezinden
tiroksin T, ve triiyodotironin T, salgilanmasini uyarir. T, ve T, hipofizer bez seviyesinde negatif geri bildirim mekanizmasi ile TSH sal-
gisini kontrol eder. Ek olarak hipofiz bezinde T4 bir deiyodinaz araciligiyla aktif T,'e donistirilir. TSH salgisi hipotalamustan salinan
TRH (tirotropin salgilatici hormon) tarafindan uyarilir, somatostatin tarafindan inhibe edilir. Tiroid hormonu hipotalamusta somatos-
tatin salinimini uyarici etki gdsterir (somatostatin hipofiz bezinden TSH salinimina negatif etki gésterir). CRH, Kortikotropin salgilatici
hormon; OB-R, leptin reseptdrii. (Melmed S, Polonsky K, Kronenberg H, Larsen R (eds): Williams Textbook of Endocrinology, 10th ed.

Philadelphia, Elsevier, 2003, p 101'den alinmistir.)

distres sendromu, ates, anoreksi, kaseksi ve aglik gibi agir
hastalik durumlarinda ortaya ¢ikar. T,’iin T, e déntisiimii do-
gumdan hemen sonra ve yasam boyu artar. T, ve T, spesifik
serum tagiyici protein tiroksin baglayici globiilin ve daha az
miktarda albimine nonkovalen baglanir. T, ve T,’iin yalniz
kiigtik bir boliimii (<%0.02) bagh degildir; serbest T, (serbest
T,'e doniistiiriildiigiinde) ve T, biyolojik olarak aktiftir. Ser-
best T, metabolik etkiler ve TSH salinim1 {izerinde negatif
geri bildirim etkisi gosterir.

Serum TSH degeri dogumdan hemen sonra artar fakat
kisa siire i¢inde daha ileri yagam donemi i¢in normal kabul

edilen daha diisiik degerlere azalr. T, salinimi TSH piki ve
tiroid metabolizmasindaki olgunlasmanin etkisiyle dogum-
dan sonra artar. Hipotiroidi veya hipertiroidi tanisinin ko-
nulmasi veya tedavinin diizenlenmesi agamasinda yasa gore
diizeltilmis normal veriler ile tiroid fonksiyon testlerinin
dogru olarak yorumlanmas: dnemlidir. Serbest T, segilecek
testtir ¢iinkii onemli olabilecek protein baglanmasindaki de-
gisikliklerin etkilerini ortadan kaldirir.

Tablo 175-1 ¢esitli tiroid anormalliklerindeki labora-
tuvar test sonuglarini 6zetlemektedir. Normal durumlarda,
TSH’nin normal araliklarinin tizerindeki plazma konsant-
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Beyin Omurilik Sivisi (BOS)

BOS
BULGUSU NORMAL BOS DEGERLERI
Yenidogan >1 ay
Hicre* 10-25/mm? 5/mm?
Protein 65-150 mg/dL <40 mg/dL
Glukoz 2/3 serum glukozu >2/3 serum glukozu
veya >40 mg/dL veya >60 mg/dL
BOS'taki Anlami
degisiklik
Artmis Bakteriyel enfeksiyon
polimorfonukleer Tam tedavi edilmemis bakteriyel menen-
[6kosit ve azalmig jit
BOS glukozu Beyin apsesi veya parameningeal apse

Parazit enfeksiyonu
Dermoid icerigin BOS'a kagisi

Artmig lenfosit
ve azalmig BOS
glukozu

Mikobakteri enfeksiyonu (tuberkiloz)
Mantar enfeksiyonu

Karsinomat6z menenijit

Sarkoidoz

Artmis lenfosit
ve normal BOS

Viral menenjit
Post-enfeksiyoz hastalik (ADEM)

glukozu Vaskdlit
Artmis BOS Enfeksiyon
proteini Guillain-Barré sendromu

Enflamatuar hastalik (ADEM, multipl
skleroz)

Lokodistrofi

Vendz tromboz

Hipertansiyon

Spinal blok (Froin sendromu)
Karsinomat6z menenijit

Azalmis glukoz GLUT-1 transporter defekti (epilepsi ve

(pleositoz olmadan)  ataksi)
BOS'ta hafif Tumor
pleositoz Enfarkt
Multipl skleroz
Subakut bakteriyel endokardit
Kanli BOS Subaraknoid kanama

Subdural kanama

Intraparankimal kanama

Hemorajik meningoensefalit (grup B
streptokok, HSV)

MSS travmasi

Vaskuiler malformasyon

Koagulopati

Travmatik LP

ADEM, Akut dissemine ensefalomiyelit; MSS, merkezi sinir sistemi; HSV,
herpes simpleks virls;
*Normal cocuklarda, var olan hiicreler lenfosit olmalidir.

Elektroensefalografi

Elektroensefalografi (EEG) serebral korteksin olusturdugu
elektriksel aktiviteyi kaydeder. EEG ritimleri ¢ocukluk ¢ag1
boyunca olgunlasir. Ug anahtar 6zellige bakilir: zemin ak-
tivitesi, davranigsal durum degisiklikleri ve epileptik patern
valig1 veya yoklugu. Zemin aktivitesi yasa gore degisir ancak
her iki hemisfer arasinda herhangi fokal bir bolgede daha
yiksek amplitiid veya daha yavas frekans olmadan (fokal
yavaslama) genel olarak bir simetri ve senkronizasyon olma-

lidir. Devamli yavas dalga fokusu (1-3 Hz) delta ritmi altta
yatan yapisal bir anomaliyi (beyin tiimori, apse, inme) dii-
stundurar. Diffiiz yavag dalga aktivitesi (delta frekansi) oldu-
gunda iki tarafli beyin aktivitesi bozuklugundan (artmis kafa
i¢i basinci, metabolik ensefalopati) siiphelenilmelidir. Diken-
ler, goklu dikenler ve diken-dalga anormallikleri, lokalize bir
bolgede (fokal) veya her iki hemisferde yaygin (jeneralize) ol-
sun altta yatan nobete yatkinlik durumuna isaret eder.

Elektromiyografi ve Sinir iletim Calismalan

Elektromiyografi ve sinir iletim hizlar1 (NCV) 6n boynuz
hiicreleri, periferik sinirler, néromuskiiler kavsak ve kas-
lar1 igine alan néromuskiiler sistemdeki anormallikleri de-
gerlendirir. Normal kas istirahatte sessizdir. Motor liflerin
kendiliginden desarj1 (fibrilasyon) veya kas lifi gruplarinin
kendiliginden desarj1 (fasikiilasyon) denervasyon isaretidir,
periferik sinirler veya 6n boynuz hiicrelerinin disfonksiyo-
nunu gosterir. Repetitif sinir stimiilasyonuna anormal kas
cevabl miyastenia gravis, ve botulizm gibi néromuskiiler
kavsak hastaliklarinda goriiliir. Bilesik kas aksiyon potan-
siyellerinin amplitiid ve siireleri primer kas hastaliklarinda
azalmistir. NCV aksiyon potansiyelinin periferik sinir bo-
yunca iletimini degerlendirir. NCV demiyelinizan néropa-
tilerde (Guillain Barré sendromu) yavaslamistir. Aksonal
noéropatilerde sinyal amplitiidii azalmistir.

Norogoriintiileme

Beyin ve spinal kord goriintiilemesi BT veya manyetik re-
zonans goriintileme (MRG) ile yapilir. BT acil durumlar-
da hizli ve ulagilmasi kolaydir. MRG daha ince ayrintilarin
goriintillenmesini saglar ve farkli sekanslar kullanildiginda
posterior fossa lezyonlarinin, hafif serebral anomalilerin,
vaskiiler anomalilerin, diistik dereceli tiimorlerin ve iskemik
degisikliklerin saptanmasina izin verir. Kafa travmasi veya
ani baglangicli bas agris1 olan bir ¢ocukta beyin BT tercih edi-
lecek goriintilleme yontemidir ¢iinkii intrakranial kanama
veya diger biiyiik lezyonlar1 hizlica gosterir. Yeni baglangich
kompleks parsiyel nobetleri olan bir ¢ocuk i¢in tercih edile-
cek yontem MRG’dir ¢iinkii herhangi fokal kortikal displazi
alan1 veya kiigiik lezyonlar BT de goriilemeyebilir. MRG ayni
zamanda spinal kordu ¢ok iyi goriintiiler. Kranial ultraso-
nongrafi fontaneli agik olan bebeklerde beyni goriintiilemek
i¢in kullanilan invazif olmayan yatak bag1 bir yontemdir.

BAS AGRISI VE
MIGREN

Bas agrisi gocuk ve adolesanlarda sik goriilen bir semptom-
dur. Bas agris1 primer bir problem (migren, gerilim tipi bas
agrist) veya bagka bir duruma ikincil olabilir. Sekonder bas
agrilar1 ¢ogunlukla viral iist solunum yollar1 veya siniizit gibi
hafif rahatsizliklarla iligkilidir ancak baz1 ciddi durumlarda
(menenjit, beyin tiimori) ilk semptom olabilir, bu nedenle
sistematik bir yaklasim gerekir.
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Tablo 185-1 | Nérodejeneratif Hastaliklarin Secilmis

Klinik Ozellikleri ve ilgili Tanisal
Testle—devami

Hunter (MPS tip 1)

Sanflippo Hastaligi (MPS tip IlI)
Sly sendromu (MPS tip VII)

Test: 1. lizozomal enzimler

2. idrarda glikozaminoglikan atilimi
MITOKONDRIAL HASTALIKLAR
MELAS

Mitokondrial miyopati, ensefalopati, laktik asidoz ve inme
benzeri epizodlar

MERRF

Miyoklonus, epilepsi ve diizensiz kirmizi fiberler, demans,
isitme kaybi, optik sinir atrofisi, ataksi ve derin duyu kaybi

NARP
Noropati, ataksi ve retinitis pigmentoza

Testler: mitokondrial hastaliklarin incelemeleri komplekstir
ve her bir klinik senaryoya gére planlanmalidir; kan laktat ve
piruvat dizeyi ile tarama yapilmasi mantiklidir

SUBAKUT I}lEKROTiZAN ENSEFALOMIYELOPATI (LEIGH
HASTALIGI)

Hipotoni, beslenme giclikleri, solunumsal dizensizlik,
ekstraokiler hareketlerde guicsiizlik ve ataksi

Test: klinik fenotipe baghdir
RETT SENDROMU

Amacli el hareketleri ve iletisim becerilerinin kaybi, sosyal geri
cekilme, ylrlyUs apraksisi, ndbetler, spastisite ve kifoskolyoz

Test: MECP2 gen incelemesi
WILSON HASTALIGI

Bakir metabolizmasinin dogustan bozuklugu serebellum ve
bazal gangliyon disfonksiyonu ile sonuglanir

Test: serum seruloplazmin seviyeleri, idrarda bakir atilimi

i¢i organellerdeki enzimatik bozukluklardan kaynaklanir
(Tablo 185-1). Bu nedenle sebebi bilinmeyen dejeneratif
norolojik sorunu olan hastanin l6kosit veya deri fibrob-
lastlar1 standart lizozomal, peroksizomal ve mitokondrial
enzim 6l¢timi i¢in gonderilmelidir (56, 57. Bolimlar). Ge-
nellikle beyin manyetik rezonans goriintileme (MRG) ile
norogorintiilleme de tipik olarak istenir. Lokodistrofi tanisi
MRG’de genis serebral beyaz cevher degisiklikleri temelin-
de giivenle konur. Gri cevher ensefalopatisinde histolojik ve
biyokimyasal ¢alismalar normal olabilir, bu da taniy1 daha
belirsiz hale getirir. Edinilmis lezyonlarin (enfeksiyoz, enfla-
matuar, vaskiiler, toksik) tamamen dislanmasi zordur. Beyin
biyopsisinin yardimci olma olasilig azdir.

Sfingolipidozlar
Stfingolipidozlar hiicre zarini olusturan sfingolipidlerin ye-
tersiz katabolizmasi sonucu olusan lipid substratlarin hiicre

icinde depolanmasi ile karakterizedir. Otozomal resesif pa-
ternde kalitilirlar. Bu hastaliklarin birkag ¢esidi vardir, gogu
vaka tipik olarak ilgili enzimde kalan aktivite miktari ile ilis-
kilidir. Infantil formlar genellikle en siddetlisidir, genellik-
le yasamin ilk veya ikinci yilinda hizli hastalik ilerleyisi ile
bagvururlar; hastalarda hi¢ enzim aktivitesi yoktur. Juvenil
ve kronik formlar ¢ocukluk ¢aginda bir sekilde daha ge¢ ola-
rak ve hatta eriskin hayatta ortaya ¢ikar ve bir miktar enzim
aktivitesi kaldig1 i¢in daha az fulminant bir hastalik gidisi
vardir.

Klasik Niemann-Pick hastalig1 sfingomiyelinaz eksik-
ligi nedeniyle olur ve hepatosplenomegali, gelisim geriligi,
interstisyel akciger hastalig1 ve retinal kiraz kirmizis1 lekesi
bulgular: olan bebeklerde bu hastaliktan siiphelenilmelidir.
Retina ve makiiladaki gangliyon hiicreleri genislemistir ve
gangliyon hiicresinin olmadig1 kii¢iik kirmizi foveay1 ¢ev-
releyen genis beyaz bir alan olarak goriiniir. Yasamin ilk
yilinda zihinsel gerileme, miyoklonik nébetler, hipotoni ve
sarilik da gortliir. SMPD1 mutasyonu igin genetik inceleme
miimkiindir.

Gaucher hastaliginin en sik goriilen gesidi eriskindeki
yavas seyirli hastalik olsa da, bu hastaligin glukoserebrozidaz
enzim eksikligine bagli siddetli norolojik tutulumla gelen
hizlica 6liime gotiirebilecek infantil formu da vardir. Gluko-
seramid karaciger, dalak ve kemik iliginde birikir. Karakte-
ristik norolojik bulgular opistotonus (gévdenin yaylanmasu),
trismus (agz1 agmada zorlanma), goz hareketlerinde anor-
mallikler ve yutma giicliigii dahil bulbar bulgulardir.

Tay-Sachs hastaligi (GM2 gangliosidoz) heksozamini-
daz A eksikligi nedeniyle olur ve serebral gri cevher ve sere-
bellumda GM2 gangliosid birikmesiyle sonuglanir. Bebekler
belirgin irkilme cevabi disinda normal goriiniirken 6 aylik
olduklarinda gevreye ilgileri azalir, huzursuzluk, hiperakuzi,
zihinsel gerilik ve retinal kiraz kirmizisi lekesi gelisir. Aylar
i¢cinde korliik, konviilzyonlar, spastisite ve opistotonus olu-
sur.

Metakromatik lokodistrofi (MLD) merkezi sinir siste-
mi (MSS) ve periferik sinir sisteminin demiyelinizasyonu ile
sonuglanan arilsiilfataz eksikligi nedeniyle gelisen bir lipi-
dozdur. Geg infantile formunda ¢ocuk 1-2 yaslar1 aras: ge-
lir. Normal bir gelisim periyodu sonrasy, ilerleyici katilasma
ve ylriiylis ataksisi, spastisite, optik atrofi, zihinsel gerileme
ve refleks kayb1 olugur. Tanisal incelemelerde artmis beyin
omurilik stvist proteini (MSS demiyelinizasyonu bulgusu) ve
motor sinir iletim hizinda yavaglama (periferik demiyelini-
zasyon bulgusu) goriilir. Juvenil form MLD goriilen daha
bityiik okul ¢ag1 cocuklar: yavas gelisen davranis giigliikleri
ve akademik becerilerde azalma, yiiriiylis bozukluklari, sa-
karlik, konusmanin yavaglamasi ve bazen nobetlerle gelir.
Devamli kétiilesme kuraldir. Ozellikle bir kardes semptom-
lar baglamadan MLD tanis1 aldiysa kemik iligi nakli bir teda-
vi segenegidir.

Krabbe hastalig1 (globoid hiicre 16kodistrofi) galaktose-
rebrosidaz eksikligi nedeniyle olur. Infantil formda (vakala-
rin % 85 ila 90’1) ilk aylarda normal gériiniir. Semptomlar
6 aylikken baglar ve asir1 huzursuzluk, hiperpireksi, kusma,
nobetler, hipertoni ve korliik goriiliir. MSS ve periferik sinir
sistemi demiyelinizasyonu {ist ve alt motor néron bulgulari-
na yol agar.
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Bir¢ok hemanjiom tibbi miidahale gerektirmez ve ken-
diliginden kaybolur ama komplikasyon goriiliirse ve tedavi
gerekirse, temel tedavi agizdan alinan propranololdur.

Pyojenik Graniilom

Pyojenik graniilom, ¢ocuklarda sik¢a goriilen edinsel, benign
bir damar tiimoriidiir. Siklikla minér travma sonrasinda olu-
san lezyon, baslangi¢ta pembe-kirmizi papiil olarak goriilir,
birka¢ haftalik donemde hizla biyiliyerek parlak kirmizi,
vaskiiler, siklikla pediinkiile 2-10 mnr’lik papiil halini alir.
Lezyon siklikla graniilasyon dokusu gériiniimiine sahiptir ve
kolaylikla dagilabilir. Viicudun herhangi bir bolgesinde olu-
sabilir ama en sik bas, boyun ve tst ekstremitelerde goriliir.
Bu lezyonlar travmatize oldugunda ¢ok kanayabilir, siklikla
acil tibbi miidahale gerektirir. Cok kiigiik lezyonlar icin pulse
boya lazer kullanish olabilir ama cerrahi eksizyon en kesin
tedavi segenegidir.

DAMARSAL MALFORMASYONLAR
Porto Sarabi Lekesi

Porto sarabi lekesi (neviis flammeus, kapiller malformasyon)
cildin yiizeyel kapillerlerinin malformasyonudur. Bu lezyon-
lar dogumda bulunur ve kalic1 gelisimsel defekt olarak de-
gerlendirilmelidir. Dogumdan sonra bityiimez, boyutundaki
artig goriiniimii ¢ocugun bityiimesi nedeniyledir. Porto sara-
bi lekesi viicudun herhangi bir bélgesinde bulunabilir ama
en sik yiizde yerlesim gosterir. Bebeklikte, pembe-kirmizi,
keskin sinirli makiil ve yama seklindedir (Sekil 194-2). Za-
manla, pembe ya da porto sarabi rengine koyulasir ve tasli ya
da hafifce kalinlagmis yiizey olusturabilir. Lezyonun i¢inden
vaskiiler kabarciklar olusabilir, semptomatik olabilir ve ka-
nayabilir. En basarili tedavi secenedi olan pulse boya lazer,
birka¢ tedavi seanst sonrasinda %80-90 diizelme saglar ve
vaskiiler dilatasyonla iligkili ileride karsilagilabilecek komp-
likasyonlar1 6nler. Tedavi bebeklikte baslatilirsa daha etkili-
dir. Lezyonun altindaki kemikte fazla bitytime goriilebilir, bu
durum yiiz lezyonlarinda sik¢a goriiliir. Etkilenen hastalar
kemiklerde gelisen diizensizlik nedeniyle siklikla maksillo-
fasyal miidahaleye ihtiya¢ duyar.

Cogu porto sarabi lekesi izole bir defekt olarak olusur
ve sistemik bir malformasyona isaret etmez. Nadiren, okii-
ler defekt ya da spesifik norokutandz sendromlar: diisiin-
diirebilir. Sturg-Weber sendromunda (ensefalotrigeminal
anjiomatozis), yiizde ¢ogunlukla trigeminal sinirin birinci
dalinin kutanéz dagilimi bolgesinde porto sarabi lekesi go-
rilir. Diger 6zellikleri; leptomeningeal anjiomatozis, mental
retardasyon, nobetler, ylizdeki lezyonun kontralateralinde
hemiparezis, ipsilateralinde intrakortikal kalsifikasyonlar ve
buftalmos, glokom, koroid anjiomu, hemianoptik defektler,
optik atrofi gibi sik okiiler bulgular1 igerir. Baz1 hastalarda
antikonviilsan tedavi ve nérocerrahi islemler ise yarar. Glo-
kom, Sturge-Weber sendromu olmaksizin goz kapag: yerle-
simli porto sarabi lekesi ile iligkili olarak goriilebilir ve bu
hastalarin émrii boyunca okiiler basing izlemi gerekir. Klip-
pel-Trenaunay-Weber sendromukapiller ve venéz malfor-
masyon, vendz varikoziteler, etkilenen alanlardaki yumugak
dokunun -siklikla kemigin- hiperplazisi triadi ile karakteri-

Sekil 194-2 Porto sarabi lekesi (yiiz).

zedir. En sik alt ekstremite etkilenir. Omurga tizerine yerles-
mis porto sarabi lekesi, nadiren spinal diafizm ya da intraspi-
nal bir vaskiiler malformasyonun belirteci olabilir.

Salmon Lekesi (Nevus Simpleks)

Salmon lekesi (nevus simpleks, leylek 1sirig1, melek opticii-
¢i1) normal yenidoganlarin %70’inde bulunan nevus flam-
meusun bir ¢esididir. Dermal kapillerin dilatasyonu sonucu
olusan kirmizi, diizensiz, makiiler yamalardir ve gogunlukla
ense, goz kapaklar1 ve glabellada bulunur. Yiiz lezyonlarinin
¢ogu 1 yasina kadar solar ama boyundaki lezyonlar ¢cocugun
hayat1 boyunca kalabilir. Yapilan incelemeler, erigkin niifu-
sun yaklagik %25’inde ensedeki lezyonlarin kalic1 oldugunu
gOstermistir.

ERITEMA
MULTIFORME,
STEVENS-JOHNSON
SENDROMU VE
TOKSIK EPIDERMAL
NEKROLIZ

Eritema multiforme (EM),
(SJS) ve toksik epidermal nekroliz (TEN) kutan6z ve mii-
koz nekrozla karakterize akut hipersensivite reaksiyonlari-
dir. Bu sendromlar, siklikla enfeksiyon organizmalar ya da

Stevens-Johnson sendromu
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Sekil 200-1 Uyluk-ayak agisi &lgiimii. Uyluk ayak acisi tibial
torsiyonun degderlendiriimesinde kullanishdir. Hasta ylzustd, diz-
leri 90 derece fleksiyonda olacak sekilde yatar. Uyluk ayak agisini
belirlemek icin; uylugun uzun aksi, ayagin uzun aksi ile kiyaslanir.
Eksi yonde acilar internal tibial torsiyon ile, arti yonde acilar eks-
ternal tibial torsiyon ile ilgilidir.

ti, dizleri 90 derece fleksiyonda olacak sekilde yatar. Uyluk
ayak agisin1 belirlemek i¢in; uylugun uzun aksi, ayagin uzun
akst ile kiyaslanir. Eksi yonde agilar internal tibial torsiyon
ile, art1 yonde agilar eksternal tibial torsiyon ile ilgilidir.

iki yagin altindaki ¢ocuklarda igi basmanin en yaygin se-
bebidir. Uterus i¢indeki pozisyonun sonucu olarak meydana
geldiyse, metatarsus adduktus ile birlikte olabilir.

Klinik Bulgular. Cocuk ige basma 6ykiisii ile getirilir. Ti-
bial torsiyonun derecesi uyluk ayak agisi ile 6l¢iilebilir. Hasta
dizleri 90 derece fleksiyonda, yliziistii yatar. Ayagin uzun aksi
uylugun uzun aksi ile kiyaslanir. ice déniik bir ayak negatif
bir acida durur ve internal tibial torsiyonu gosterir. Eger ¢o-
cuk takibe alinacaksa, diizelmeyi takip etmek i¢in her mua-
yenede dl¢im yapilmali ve kaydedilmelidir.

ice Basmanin Tedavisi

Tedavinin esasi, patolojik bir sebeple ice basan hastalar belir-
lemek; femoral anteversiyon ve internal tibial torsiyonu olan
hastalarin iyilegtigini belgelemek igin takip etmektir. Ige bas-
manin diizelmesi 7-8 yas1 bulabilir, bu yiizden aileleri uygun
zaman dilimi konusunda bilgilendirmek 6nemlidir. Atelleme
(Denis Browne splinti) bu durumlari diizeltmez. Ice basan
hastalarin %1’inden azinda, kozmetik goriiniis veya fonksi-
yonel yetersizlik sebebiyle cerrahi miidahale gerekir.

Disa Basma
Eksternal Tibial Torsiyon

Eksternal tibial torsiyon diga basmanin en sik sebebidir ve
kalkeneovalgus ayak ile birlikte olabilir (bkz Bolim 201). Bu

Sekil 200-2 O bacak ve X bacak deformiteleri. A, O bacak
deformitesi. O bacaklar dizlerin viicut orta hattindan disa dogru
itilmis olmasina denir (genu varum). B, X bacak veya dizin valgus
deformitesi. Dizler orta hatta dogru itilmistir. (Kaynak: Scoles P:
Pediatric Orthopedlics in Clinical Practice, Chicago, 1982, Year
Book Medical Publishers, p 84.)

cogunlukla uterus i¢indeki pozisyonla iliskilidir. Zamanla
iyilesebilir, fakat yasla tibia eksternal rotasyona ugradigindan
torsiyon kétiilesebilir. Ozellikle femoral anteversiyon ile bir-
likteligi varsa, patellofemoral sendrom igin etyolojik bir fak-
tor olabilir. Tedavi genellikle gozlem ve aileye bilgi vermektir,
fakat fonksiyon bozuklugu ve kozmetik kaygilar1 olan hasta-
lar cerrahi miidahaleden fayda gorebilir.

ACISAL VARYASYONLAR

X bacak (genu valgum) ve O bacak (genu varum) goriilen
hastalarin biiyiik cogunlugunda bu normaldir ($ekil200-2).
Bebekler maksimum genu varumla dogarlar. Alt ekstremite-
ler 18 aya dogru diizgiinlesir. Cocuklar maksimum genu val-
guma 4 yas civarinda ulasir. Eriskinde bacaklar hafifce genu
valgum geklindedir.

Aile 6ykusti hakkinda bilgi almak ve ¢ocugun boyunu
degerlendirmek onemlidir. Normalin 2 standart deviyas-
yon altinda ve acisal deformiteleri olan bir ¢ocukta kemik
displazisi olabilir. Rikets (bkz. Boliim 31) acisal deformite-
lere sebep olabileceginden, diyet oykiisii sorgulanmalidir.
Genu valgumda, intermalleolar mesafe takibi (dizler birbi-
rine deger halde iken iki tibia medial malleolu arasindaki
mesafe) kullanilir. Genu varumda ise, interkondiler mesafe
(medial malleoller bitisik pozisyonda iken, medial femoral
kondiller arast) kullanilir. Bu dl¢imler takipte iyilesme veya
kotillesmeyi gosterir. Radyografiler gekilirken, ayagin degil
patellanin 6ne bakmas: 6nemlidir. Eksternal tibial torsiyonu
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olabilir, fakat radyografiler normal olabilir. Tedavi, inciten
aktiviteden uzak kalmak, sonrasinda omuz kaslarindaki
kuvveti iyilestirmek i¢in tasarlanan rehabilitasyon progra-
mindan olusur.

DIRSEK

Dirsek 3 eklemden olusur:

Ulnar-humeral eklem

Radial-humeral eklem

Proksimal radioulnar eklem

Hepsi birlikte, mentese tipi bir eklem olugtururlar ve bilek ve
elde, avucun yukar1 dogru gelmesini (supinasyon), avucun
agag1 dogru gelmesini (pronasyon) saglayan harekete izin ve-
rirler. Dirsek mitkemmel bir geometrik stabiliteya sahiptir,
dirsek etrafindaki kas yapisi esasen fleksiyon ve ekstansiyonu
saglar.

Radius Basi Subluksasyonu

Radius bag1 subluksasyonu daha sik olarak dadi dirsegi (nur-
se maid’s elbow) olarak bilinir. Radius bast, siit cocuklarinda
ve kiigiik ¢ocuklarda siskin olmadig: icin, etrafindan gecen
aniiler ligament, dirsegin traksiyonu sonucu radius bas1 gev-
resinden kismi olarak kayabilir (Sekil203-1). Subluksasyon
genellikle, ¢ocuk elinden tutularak kuvvetlice kaldirilirken
ekstansiyondaki dirsegin hizla ¢ekilmesi veya erigkin ile el
ele tutusurken ¢ocugun diismesi sonucu olugur. Subluksas-
yon sonrasinda, ¢ocuk genellikle elini pronasyonda tutar ve
elini kullanmay1 ve dirsegini hareket ettirmeyi reddeder. Ra-
dius bagina baski uygularken elin supinasyon pozisyonuna
getirilmesi, genellikle hasar1 diizeltir. Radyografiler, rediik-
siyon saglanamamigsa veya kirik i¢in siiphe varsa (sisme ve

Traksiyon kuvveti
Humerus

L

/

Radius
Anler ligament

Sekil 203-1 Dadi dirsegi. Kol cekildiginde aniler ligament yirti-
lir. Radius basi distale dogru hareket eder, traksiyon devam etmez
ise ligament eklem icine déner. (Kaynak: Rang M: Children’s Frac-
tures, Philadelphia, 1974, JB Lippincott, p121.)

morarma) gereklidir. Rediiksiyon saglandiktan sonra, ¢ocuk
sikayeti olmadan kolunu kullanmaya baglayabilir. Ebeveyn-
ler hasarin mekanizmasi konusunda egitilmeli ve bu pozis-
yondan kagmalar1 konusunda 6giitlenmelidir. Tekrarlama
olasilig1 ytiksektir. Problem genellikle biiyliditk¢e diizelir,
fakat tekrarlamanin fazla oldugu ¢ocuklar al¢cilama veya na-
diren cerrahi miidahaleden fayda gorebilir.

Panner Hastalig:

Panner hastalig, kapitellumun (distal humerus epifizinin la-
teral kismi) ge¢ cocuklukta kendiliginden olusan osteokond-
ritidir. Dirsek agrisi, azalmis hareket agiklig: ve kapitellumun
tizerinin palpasyonla hassasiyeti klinik bulgulardir. Radyog-
rafiler kapitellumun fragmantasyonunu ortaya ¢ikarir. Teda-
vi, aktivitenin kisitlanmasi ve ilerleyen aylarda kapitellumun
kendiliginden yeniden kemiklesmesini gostermek igin rad-
yografilerle takiptir. Genellikle ileri tedavi ve goriintiileme
yontemlerine gereklilik olmaz. Cogunlukla aticilik sporlari
ile ilgilinen ad6lesanlarda gelisen kapitellumun osteokondri-
tis dissekansi ile karigtirlmamalidir.

Atialhk Yaralanmalar

Iskelet yapisi tam gelismemis olan atletlerde, dirsek aticilik
yaralanmalarina yatkindir. Dirsegin radial kismina etki eden
fazlaca ve tekrarlayan gerilim kuvvetleri ve dirsegin lateral
kismina etki eden kompresyon kuvvetleri sebebiyle olusur.
Bu yaralanmalar siklikla Little Leaguer dirsegi olarak adlan-
dirtlir.

Bu yaralanma en ¢ok siklikla atis yapan beyzbol oyun-
cularinda (topu atan, yakalayan, ti¢lincii base ve shortstop)
goriilse de, futbol ileriler arkasindaki oyuncu ve tenis oyun-
cularinda da goriilebilir. Hastalar genellikle atmakla gelisen,
sonrasinda birkag giin devam eden medial dirsek tizerindeki
agridan yakimurlar. Dirsekte sislik ve lateral veya posterior
dirsek agrist da goriilebilir. Agrinin yayilimi, ulnar noéropa-
tiye ikincil olabilir. Diger tarafla karsilatirildiginda, siklikla
dirsegin fleksiyon kontraktiirii bulunur. Medial epikondilin,
radius basinin, kapitellumun, leteral epikondilin ve olekra-
nonun palpasyonu hassasiyeti ortaya ¢ikarir. Ulnar (medial)
kollateral ligament stabilitesi degerlendirilmelidir. Radyog-
rafiler karsilastirma amagcli kars: taraf dirsegi de icermelidir.
Little Leaguer dirsegindeki radyografik bulgular degiskendir
ve normal anatomiyi, medial humeral epikondil apofizyal
avilsiyon kirigini, kapitellumun osteokondritis dissekansi-
ni, radius bas1 anormalliklerini ve dirsekteki yabaci cisimleri
igerebilir. MRG yardimci olabilir.

Tedavi altta yatan taniya gore degisir fakat her zaman
agr1 kontroliini ve aktiviteden uzaklagmay igerir. Klasik
Little Leaguer dirsegi medial humeral epikondilin apofiziti-
ne denir. Bu atletler dinlenmek, buz uygulamasi, anti infla-
matuar ilaglar ve iist gévde giiglendirmesini hedef alan fizik
tedavi programindan fayda goriirler. Little League Beyzbol/
Softbol tarafinca yayinlanan aticilik mekanikleri ve yakala-
ma kilavuzlar1 bu oyuncularla birlikte gozden gegirilmelidir.
Rehabilitasyondan sonra oyuncuyu bir alt aticilik konumuna
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	Ön Forma Nelson Pediatri Baskı
	27
	28
	29
	30
	31
	32
	33
	34
	35
	36
	37
	38
	39
	40
	41
	42
	43
	44
	45
	46
	47
	48
	49
	50
	51
	52
	53
	54
	55
	56
	57
	58
	59
	60
	61
	62
	63
	64
	65
	66
	67
	68
	69
	70
	71
	72
	73
	74

