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NOBET / BILINC KAYBI - |

Dr. Goknur HALILOGLU*, Dr. Dilek YALNIZOGLU*

11 aylik erkek bebek, Cocuk Acil Poliklinigi’ne ailesi tarafindan yaklasik
5 dakika siiren bos bakma, el ve kollarda ritmik atimlar nedeniyle getirildi.

1. Hikaye, 6zgecmis ve soygecmis bilgilerinden o6zellikle neleri 6grenmek

istersiniz?

Eslik eden baska bir bulgu olup olmadigi

Biling kaybinin siiresi, morarma, agizdan salya gelmesi

Daha dnce benzer bir atak olup olmadigi

Hastanin bilinen herhangi bir hastalig1 olup olmadig:

Ust solunum yolu enfeksiyonu, gastroenterit dykiisii

Kusma, genel durumunda degisiklik

Ates olup olmadig, varsa ne kadar siiredir oldugu, ne tedavi uygulandigi
Herhangi bir merkezde tedavi edilip edilmedigi

Ayrmtili 6zgegmis bilgileri (prenatal, natal ve postnatal donem)
Motor ve mental gelisim basamaklari

Asilar

Daha once gegirilen hastaliklar

Motor ve mental gelisim basamaklarinda duraklama ve/veya gerileme
Soygec¢mis, akrabalik ve aile oykiisii (agik uclu sorular ile)

Ailede febril nobet oykiisii

Ailede epilepsi Oykiisii

Profesér Doktor, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Noroloji Bilim Dali, Ankara.
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Hastanin ailesi ile ayrintili olarak goriistiigiiniizde, bir giin 6ncesine kadar
bebegin hicbir sikayetinin olmadigmi, ancak annesinin bebegin huzursuz
oldugunu hissederek aksiller olarak atesini dl¢tiigiinde viicut 1s1s111 38,3°C
buldugunu ve bir 6l¢ek asetaminofen verdigini, annesinin kucaginda halsiz
olarak uyurken birden gozlerinin agildigini, bos bakma ile beraber gozlerde
yukar1 kayma ve tiim viicutta, kol ve bacaklarda ritmik atimlarin oldugunu
ogrendiniz. Renk degisikligi, morarma veya solukluk farkedilmedigini, bu
atagin yaklasik 5 dakika siirdiigiinii, ailenin hemen 112 Acil Servis’i araya-
rak Cocuk Acil Poliklinigi’ne basvurdugunu 6grendiniz.

Beraberinde iist solunum yolu enfeksiyonu veya gastroenterit bulgusu ol-
mayan hastanin, bagvuru sirasinda viicut sicakliginin 38,6°C oldugunu, de-
gerlendirmeniz sirasinda uyanik ancak huzursuz oldugunu gézlemlediniz.

Prenatal doneme ait bir komplikasyon olmadigini, 28 yasinda annenin 1.
gebeliginden 1. yasayan bebek olarak 3.400 gram, hastanede makat gelis
nedeniyle C/S ile zamaninda dogdugunu, yenidogan donemine ait bir prob-
lem olmadigini, asilarinin tilkemiz as1 programina uygun oldugunu, daha
once bilinen bir hastaligi olmadigini 6grendiniz. Gelisim basamaklari sor-
gulandiginda bebegin bas kontroliiniin ve sesli giilmesinin 3. ayda, destekli
ve desteksiz oturmasinin 5. ve 8. ayda oldugunu, 6 ayliktan itibaren dondii-
giinii ve elden ele obje transferi yaptigini, ismine 8. aydan itibaren dondiigii-
ni, tutunarak 10. aydan itibaren ayakta durabildigini, bas parmak ve isaret
parmagini 9. aydan itibaren kullandigini, isaret ettigini, bas bas yaptigini,
mama ve dede seklinde 2-3 tane tek kelimeleri oldugunu 6grendiniz.

Anne ve baba arasinda akrabalik olmadigini, babanin dayisinin oglunda se-
rebral palsi tanis1 oldugunu, babanin 18 ayliktan 4 yasina kadar tekrarlayan
atesli nobetleri oldugunu, ailede epilepsi Oykiisii olmadigini 6grendiniz.

2. Verilen bilgileri tamsal acidan uyarici olan 6zellikler/bulgular agisin-
dan ozetleyiniz.

* Nobet sirasinda viicut sicakliginin yiiksek olmasi
» Akut baslangi¢

* Nobetin siiresinin 5 dakika olmasi
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* Nobetin tipi (jeneralize)

» Eslik eden sistemik ek bir bulgu olmamasi

» Daha dnceden bilinen sistemik/ ndrolojik bir hastalik ykdisiiniin olmamasi
* Prenatal, natal ve postnatal 6zellik olmamasi

* Geligsim basamaklarmin yasina uygun olmasi (duraklama veya gerileme
tarif edilmemesi)

* Akrabalik 6ykiisii olmamasi
* Babada febril nobet dykiisii
* Ailede epilepsi 6ykiisii olmamasi

* Babanin dayisinin oglunda serebral palsi (yanlis ¢eldirici): Serebral palsi
statik bir ensefalopati olmakla beraber bu hastanin da dogum 6ykiist, yasi,
izlem yeri, epikriz bilgileri istenebilir.

Fizik muayenesinde; Viicut sicakligt: 38,6°C, Viicut agirligi: 10,8 kg (75-
90. persentil), Boy: 78 cm (75-90. persentil), Bas ¢evresi: 46 cm, genel
olarak huzursuz olmakla beraber anne ve babasi ile sakinlesen bir bebek,
on fontanel 0,5 cm, bilateral kulak zarinda hiperemi, orofarinkste hafif
hiperemi, iifiirim, organomegali, sistemik bulgu yok, mental ve motor ge-
lisim basamaklar1 1 yas ile uyumlu, kraniyal sinirler intakt, tonus normal,
fokal lateralize edici bulgu yok, derin tendon refleksleri (DTR) simetrik
ve normoaktif olarak aliniyor, patolojik refleks yok, ense sertligi yok.

Not: 2 yas altindaki bebeklerde bebeklerde ense sertligi giivenli bilgi verme-
yebilir.

3. Fizik muayene bulgular1 sunulan hastada éncelikli olarak hangi tamy1
diisiiniirsiiniiz?

e Akut otitis media

e Febril nobet
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4. Tanim ve siniflama nasil yapilabilir ve bu hasta icin sorularimiz/ yoru-
munuz ne olur?

Bulgular degerlendirildiginde bu hastanin basit febril nobet gecirdigini
sOyleyebiliriz.

Febril ndbet, gocukluk yas grubunda en sik goriilen ve 6 ay-5 yas arasinda,
ates ile ortaya ¢ikan ndbetlere verilen isimdir. Tanim olarak ates etiyolojisinde
santral sinir sistemi enfeksiyonlarinin (menenjit, ensefalit) dislanmis olmasi
gereklidir. Genel olarak yapilan ¢aligmalarda 6 ay-5 yas arasinda ¢ocuklarin
%2-5"inin en az bir kez febril nobet gecirdigi bilinmektedir.

Nobet ve epilepsi tanim ve siniflamalar1 gdzden gecirildiginde; ILAE (“’/n-
ternational League Against Epilepsy”) febril nobet yas araligimi 1 ay-5 yas,
NIH (“’National Institute of Health’: 3 ay-5 yas, AAP (“’American Academy
of Pediatrics ”) 6 ay-5 yas olarak tanimlamaktadir.

Basit febril nobet:

Jeneralize nobet

Nobet siiresi < 15 dakika

Aile oykiisii

Post-iktal donemde fokal ndrolojik bulgu olmamasi
Komplike febril nobet:

Fokal ndbet

Nobet siiresi > 15 dakika

24 saat icinde nobetin tekrar etmesi

Soru 1: Hastamizin nobeti nasil bir febril nobettir? Basit 2 Komplike?

Basit febril nobet: Nobet sirasinda ates > 38°C, nobet siiresi < 5 dk, nobet
tipi: jeneralize tonik-klonik, aile dykiisii: babada febril nobet, 24 saat igcinde
nobetin tekrar etmemesi, ndbet sonrasinda hastanin uyanik olmasi ve bazal
haline dénmesi, daha 6nce tanimlanan ndbet, norolojik hastalik, metabolik
hastalik olmamasi
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Not: Daha 6nce norolojik bir problemi olan hastalar (gelisme geriligi, sereb-
ral palsi, santral sinir sistemi gelisimsel malformasyonlari, kalitsal metabolik
hastaliklar, nérometabolik/ndrodejeneratif hastaliklar) ates ile birlikte nobet
gecirdiklerinde tanimlama olarak nobetleri febril ndbet olarak adlandirilmaz.

Soru 2: Neden nedir?

Bu asamada cevaplanmasi gereken sorular;

I Santral sinir sistemi (SSS) enfeksivonu var midir? Lomber ponksivon

yapmam _gerekli mi?

Il Febril hastaligin nedeni nedir? Buna yonelik olarak laboratuvar incele-

meleri yapmali miyim?

III. SSS gelisimsel malformasyonlart acisindan arastirma vapilmali midur?

Hangi tanisal testler planlanmalidir?

1. Santral sinir sistemi_enfeksivonu var midir? Lomber ponksiyon yapmam
gerekli mi?

Ates odag arastirilirken gocukluk yas grubunda SSS enfeksiyonlari (menenjit
ve ensefalit) ayirict tanida her zaman akla gelmelidir. Ensefalit bilin¢ duru-
munda nobet sonrasinda degisiklik tarif edilmediginden olas1 degildir. Me-
nenjit (6zellikle bakteriyel orijinli) ates, tek ve kendini sinirlayan bir nobet ile
bulgu verebilir. Bu nedenle d6ncelik menenjiti tanimak ve bakteriyel menenjiti
dislamak yoniinde olmalidir. Diger taraftan, febril ndbet ile bagvuran ¢ocuk-
larda menenjit insidansinin yiiksek oldugunu gosteren caligma yoktur, lom-
ber ponksiyon igin nobet disinda ek klinik endikasyonlar siklikla menenjiti
olan ¢ocuklarda bulgulara eslik eder, ve konjiige as1 programinin etkin olarak
kullanilmasina bagli olarak alt1 aydan kiigiik bebeklerde bakteriyel menen-
jit insidans1 azalmaktadir. Klinik degerlendirme ¢ok 6nemli olmakla beraber,
‘American Academy of Pediatrics’ onerileri dogrultusunda (1996), 12 ay al-
tinda febril nobet ile bagvuran her hastaya lomber ponksiyon yapilmasi kuvvet
ile dnerilirken, yapilan calismalar ile tanisal olarak katkinin yiiksek olmamast
nedeniyle bu 6neri sorgulanmaktadir.
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Son yapilan ¢aligmalar ve gbzden gecirmeler 1s1g81nda ates ve nébet ile bagvu-
ran ¢ocuklarda asagida belirtilen durumlarda lomber ponksiyon (LP) yapil-

masi Onerilmektedir:

1) Menengeal irritasyon bulgu ve isaretleri olan ¢ocuklar (ense sertligi, Ker-
nig ve Brudzinski isareti) ve intrakranial enfeksiyon/menenjit diisiindiiren
diger bulgular

2) 6-12 ay arasindaki bebeklerde a1 programi yasa uygun tamamlanmamig
ise, Haemophilus influenzae tip b (Hib) ve Streptococcus pneumoniae asi-
lar1 yapilmamigsa, asilanma durumu bilinmiyor ise, bu yas grubunda 6zel-
likle menengeal irritasyon bulgularinin menenjitte olmayacagi géz oniine
alinarak LP yapilmasi diistiniilmelidir.

3) 6-12 ay aras1 bebeklerde, nobet oncesinde herhangi bir yol ile sistemik
antibiyotik tedavisi alan bebeklerde, menenjit bulgulart maskelenebilecegi
icin LP yapilmasi diisiiniilmelidir.

As1 programi yasina uygun olan ve genel durumu iyi bebeklerde/gocuklarda
eldeki veriler lomber ponksiyonun rutin olarak yapilmamasi gerektigini gos-
termektedir. Lomber ponksiyon dncesinde lomber ponksiyon kontraendikas-
yonlarinin olup olmadiginin degerlendirilmesi gereklidir.

1I. Febril hastaligin nedeni nedir? Buna yonelik olarak laboratuvar inceleme-

leri yapmali miyim?

Cocukluk yas grubunda atesli hastaliklarin bir gogunda neden bulunamadig,
atesin altta yatan viral enfeksiyonlar veya bakteriyel solunum yolu enfeksi-
yonlarina bagli oldugu bilinmektedir. 3-24 ay arasindaki, viicut sicakligi >
39°C olan, toksik gériiniimii ve USYE disinda bulgusu olmayan ¢ocuklarda,
bakteriyemi insidansi % 3-5 olarak bildirilmistir. Bu nedenle, rutin tam kan
sayimi ve kan kiiltiirlinlin febril nobet ile basvuran ¢ocuklarda tanisal dege-
ri olmadigi belirtilmektedir. Norotropik viriisler (Human herpes virus tip 6;
HHV-6 ve Human herpes virus tip 7, HHV-7)’in febril nobet etiyolojisinde
yeri bilinmektedir.

Ug yas altinda primer HHV-6 enfeksiyonu gegiren cocuklari % 36’sinda feb-
ril nobet riski oldugu ve %13’iiniin ilk kez 12-15 ay arasinda febril nobet
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gecirdigi bildirilmistir. Ug y1llik calisma siiresi boyunca, ilk febril nobet nede-
niyle bagvuran 2 yas altinda ¢ocuklarin yaklagik 1/3’{inde neden olarak HHV-
6 gosterilmistir. HHV-6 ve HHV-7 i¢in laboratuvar incelemeleri rutin olarak
kullanilmamaktadir, ve bu viral etkenlere 6zgiil tedavi yoktur.

Bu bilgilere paralel olarak;

* Rutin tam kan sayiminin ek komorbiditesi olmayan ¢ocuklarda febril no-
betin yonetimine etkisi olmadig1 bilinmektedir.

+ Idrar yolu enfeksiyonu igin artmis risk olmamakla beraber febril hastaligin
nedeni tedavi gerektirdiginden idrar incelemesi dnerilmektedir.

» Etiyolojide viral solunum yolu enfeksiyonlar1 sorumlu olabilir. Hizli, viral
tanisal testler respiratuar sinsityal virus (RSV) ve influenza izleminde yar-
dimci olabilir.

1. SSS gelisimsel malformasyonlar: acisindan _arastirma yapilmalr mudur?

Hangi tanisal testler planlanmalidir?

Basit febril konviilsiyonu olan ¢ocuklarda elektroensefalografi (EEG)’nin,
nobet tekrari, veya epilepsi riski acisindan tahmin edici degeri yoktur. Kli-
nik olarak dnemli yapisal SSS degisiklikleri ve ndbete bagli beyin hasari igin
kanit olmadigimdan nérogoriintiileme basit febril konviilsiyonu olan hastalar-
da onerilmez. Diger taraftan, EEG, Bilgisayarli Tomografi (BT), Manyetik
Rezonans Goriintiileme (MRG) igin sedasyon/anestezi gerekli oldugundan
bu incelemeler fayda-zarar prensipleri goz oniine aliarak, rutin olarak yapil-
mamalidir. Kalsiyum, fosfor, magnezyum, ve glukoz diizeyleri rutin olarak
bakilmamali, hafif hiponatreminin febril ndbeti olan ¢ocuklarda eslik eden bir
bulgu olabilecegi akilda tutularak asir1 hidrasyondan kaginilmalidir.

Laboratuvar incelemeleri konusunda oneriler su sekildedir:
» Tam kan sayimi ve kiiltiirler rutin olarak yapilmamalidir.

* Serum metabolik ve elektrolit profillerinin rutin olarak bakilmasi 6neril-
memektedir.

* EEG ve norogorintiileme rutin olarak yapilmamalidir.
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» Ates odagi bulunamazsa, rutin idrar incelemesi diistiniilmeli, piyiiri varli-
ginda idrar kiiltlirti alinmalidir.

* Hizh antijen veya niikleik asit amplifikasyonuna dayali viral incelemeler
merkezin uygunlugu goz o6niine aliarak diigiiniilebilir.

5. Bu hastaya yonelik olarak hangi laboratuvar incelemelerini planlaya-
biliriz?

Basit ve kompleks febril ndbetler farkli olarak ele alinmali, yapilacak labora-
tuvar incelemeleri bu nedenle hastaya dzgiil olarak planlanmalidir. Atesli bir
hastalik sirasinda ndbet ile bagvuran bir hastada intrakraniyal enfeksiyonlarin
dislanmasi1 gerektigi, tanisal tek incelemenin serebrospinal sivinin incelenme-
si oldugu unutulmamalidir.

» Akut otitis media saptanan bu hastada ek baska bir inceleme yapilmamali-
dir.

Hastanin klinik durumu degerlendirilerek ates odagina yonelik incelemler
sirasinda tam kan sayimi, serum sodyum, potasyum, klor, kalsiyum, fosfor,
glikoz incelemeleri, idrar tetkiki ve idrar kiiltiirii, toksik tarama planlanabilir.

6. Ayirici tanida hangi hastaliklar/ hangi durumlarda diisiiniilmelidir?
1. Akut dissemine ensefalomiyelit (ADEM)

Atesli nobet, biling durumunda degisiklik, ensefalopati ADEM i¢in uyarici
olabilir. Norolojik muayene ve goriintiileme yontemleri ile ayirici tani yapi-
labilir.

2. Agir bebeklik donemi baslangicli epileptik sendromlari-Dravet sendromu
(bebeklik donemi agir miyoklonik epilepsisi) ve alt-tipleri:

a. Hayatin ilk yilinda uzamis febril veya afebril ndbet, daha 6nce gelisimsel
problemler olmaksizin jeneralize klonik veya hemiklonik epileptik ndbet-
ler

b. 1-4 yas arasinda diger nobet tiplerinin ortaya ¢ikmasi (miyoklonik, fokal,
atipik absans nobetleri)
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c. Siklikla standart antiepileptik tedavilere direncli epilepsi

d. Hayatin ikinci yilindan itibaren etkilenen ¢ocuklarda epileptik ensefalopati
tablosu (bilissel, davranis ve motor gelisim basamaklarinda gerileme)

e. Status epileptikus ve ani 6liim (Dravet sendromu’na eslik edebilir)

f. Elektroensefalografi’de elektroklinik fenotip ile birlikte SCNAI (Sodium
voltage-gated channel alpha subunit 1) mutasyonlari tipik Dravet sendro-
mu olan vakalarin %80’inde (otozomal dominant ve de novo mutasyonlar)
tanimlanmustir.

Not: Cocukluk yas grubunda epileptik sendromun taninmasi aileye prognoz
verilmesi ve uygun antiepileptik tedavilerin sec¢ilmesi agisindan dnemlidir.

2. Otoimmiin epilepsiler:

Nobetler ile birlikte biling ve davranis degisikligi, istemsiz hareketler ve kli-
nik olarak ensefalit tablosu uyarici olabilir. Néronal yiizey proteinlerine kars1
antikorlarin olugmasi ile karakterize otoimmiin SSS bozukluklar1 (6rnegin;
antikor ile iligkili [imbik ensefalitler, NMDA -reseptor ensefaliti) giderek artan
oranda tanimlanmaktadir.

Klinik tani kriterleri:

» Akut veya subakut (<12 hafta) baslangi¢ ve diger nedenlerin (SSS enfek-
siyonu, travma, toksik, tiimor, metabolik, daha 6nce var olan SS hastaligi)
dislanmasi

» Destekleyici kriterler (en az birisi)

1. Anti- NMDA reseptor (NMDAR) veya limbik ensefaliti destekleyici
klinik fenotip,

2. SSS inflamasyonu,

a. Pleositoz (> 5 lokosit/mm?, oligoklonal bant pozitifligi, IgG indek-
sinde artma, artmis neopterin)

b. MRG bulgulari (meziotemporal bolgede artmig T2 intensitesi)
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c. Biyopside inflamatuar bulgular

3. Baska bir antikor ile iliskili durumun varlig1 (miyastenia gravis), orga-
na 0zgiil otoimmiinite veya diger otoimmiin bozukluklar

4. 1mm1'inoterapiye yanit

Not: Tedavi protokolii tamamen farkli oldugu i¢in ayirici tanida akilda tutul-
malidir.

4. Febril enfeksiyon ile iligkili epilepsi sendromlar: (FIRES: Febrile infecti-
on-related epilepsy syndrome)

Ensefalit veya immiin ensefalopatinin gosterilemedigi hastalarda refrakter
nobetler, tekrarlayan parsiyel nobetler ve status epileptikus ile karakterize
idiyopatik katastrofik epileptik ensefalopatiler grubunda tanimlanmaktadir.
Bilinen bir febril enfeksiyon sonrasinda uzamis hastalik ve bilinen enfeksiy6z
bir etiyolojinin gosterilemedigi zamanlarda, 6zellikle parsiyel ve sekonder je-
neralize ndbetler varliginda diisiiniilebilir.

5. Jeneralize epilepsi febril nébet + (GEFS: Generalized epilepsy febrile se-
izure plus)

Ailesel sodyum kanalopatilerinden birisidir. Ates ile baslayan jeneralize to-
nik-klonik nobetler basit febril ndbetlerden ayirt edilemiyebilir. Altr ayim al-
tinda ve bes yasin iizerinde febril nébetleri olan ¢ocuklarda ve aile dykiisiinde
febril ve afebril nobet bulunmasi durumunda akla gelmelidir. Absans, miyok-
lonik ve atonik nobetler gibi diger ndbet tipleri de eslik edebilir.

6. Epileptik olmayan paroksizmal ataklar

Bebeklik doneminde 6zellikle atesin eslik etmedigi nobetlerde benign uyku
miyoklonusu, paroksizmal tortikollis, yukar1 ve asagi tonik bakis, hipe-
rekspleksiya, Sandifer sendromu ve kardiyak nedenler ayirici tanida diisiinii-
lebilir.
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7. Aileye tedavi ve uzun siireli izlem konusunda vermek istediginiz bilgi-
ler nelerdir?

Basit febril ndbetlerin prognozu iyidir, ancak ailenin tekrar riski ve yaklasim-
lar konusunda ayrintili bilgilendirilmesi gereklidir. Aileye bilgi verirken yapa-
cagimiz konusma tekrar riski ve nasil dnlenebilecegini, profilaktik antipiretik
kullanimu, siirekli ve aralikli antiepileptik ila¢ kullanimi konusunda bilgiler
icermelidir.

[lk febril nobetini 12 ay altinda geciren bebeklerin yaklasik % 50’sinde, 12 ay
iistiinde gegiren bebeklerin yaklasik % 30 unda nobet tekrar edebilir. Risk fak-
torlerinin varligia gore basit ve komplike febril ndbetlerde tekrarlama %15-
75 arasinda degisebilir. Epilepsi gelistirme riski genel popiilasyondan yiiksek
olmakla birlikte, uzun dénem 10 yillik izlem siiresince basit febril ndbeti olan
cocuklarda %1,6 iken, hi¢ febril ndbet gecirmeyen ¢ocuklarda %0,4 tiir.

Uzamus febril ndbet, eriskin yas grubunda kompleks parsiyel nobet, temporal
lob epilepsisi ve meziyal temporal sklerozis ile iligkilidir.

Tekrarlayan febril nobetler i¢in risk faktorleri sunlardir:

« Ik febril konviilsiyonun 18 ay altinda gegirilmesi

*  Viicut sicakliginin < 40°C olmast

* Febril hastaligin baslangic1 ve nobet arasindaki siirenin 1 saatten az olmasi
* Birinci derece akrabalarda febril nobet dykiisiiniin olmasi

Antipiretikler, febril nobeti 6nlemek i¢in profilaktik olarak kullanilmamalidir.
Herhangi bir atesli hastalikta oldugu gibi antipiretikler atese bagli huzursuzlu-
gun giderilmesi ve bulgularin hafifletilmesi i¢in kullanilabilir.

Febril nobetlerin tekrarini 6nlemek i¢in rutin antiepileptik tedavi kullanilma-
malidir. Profilaktik antiepileptik kullanimi rutin olarak uygulanmamalidir.
Bazi aileler tiim agiklamalara ragmen ¢ok huzursuz olabilirler. Aralikli oral
veya rektal diazepam kullanimi boyle bir durumda gerekebilir, bu durumda
pediatrik noroloji konsiiltasyonu uygun olabilir.

Acil serviste hastanin bakimindan sorumlu olan ekip, tekrarlama riski ve uzun
donem izlem konusunda ayrintili bilgi veremeyebilir. Bu durumda ailenin ge-
nel pediatri poliklinigine bagvurmasi uygun olur.
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Hastamiz i¢in dnerilerimiz atesli hastaligi stiresince antipiretik kullanimi, akut
otitis mediaya yonelik antibiyotik tedavisi, kontrol muayenesi ve uzun do-
nemde ailenin bebegin huzursuz oldugunu hissettiginde viicut 1s1sin1 6lgmesi
buna gore 1lik banyo, antipiretiklerin gerekli oldugunda kullanilmasi seklin-
dedir. Rektal diazepam profilaksisi > 5 dk siiren ndbetlerde (0,5 mg/kg pr,
maksimum 10 mg) uygulanabilir. Ancak rektal diazepam kullaniminin yan
etkileri (solunum depresyonu, letarji, ataksi) ve suistimal edilmemesi (6zel-
likle 4 yas iistiindeki ¢ocuklarda) de anlatilmalidir. Nobet sirasinda kullanim
disinda atesli hastalik seyri siiresince, ates direngli ve disiiriillemiyor ise rektal
diazepam ayni dozdan, 12 saat ara ile kullanilabilir. Tiim bu yaklagimlarin
uzun donem sonuglari degistirmedigi belirtilmelidir.

FEBRIL NOBET GECIiREN COCUKLARDA HANGi DURUMLARDA
PEDIATRIK NOROLOJI BILIiM DALI KONSULTASYONU ISTEN-
MELIDIR?

1) Febril status epileptikus

2) Febril nobetleri takiben afebril nobetler, farkli nobet tipleri ve norogelisim-
sel basamaklarda duraklama veya gerileme

3) Epileptik ensefalopatiler veya yasa bagl epilepsi sendromlari i¢in uyarici
bulgular

4) Febril nobetler ile birlikte fokal norolojik muayene bulgulari, davranis de-
gisiklikleri, istemsiz hareketler

NOBET ETIYOLOJISI

Hipoksik-iskemik ensefalopati

Hipoksi (kardiyak arrest, bogulma, intoksikasyon)
Kafa travmasi

SSS enfeksiyonlari

SSS gelisimsel malformasyonlari

Norokiitandz hastaliklar
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Intrakraniyal enfeksiyonlar, TORCH [Toxoplasmosis, Other (syphilis, vari-

cella-zoster, parvovirus B19), Rubella, Cytomegalovirus]

Elektrolit dengesizlikleri (Hipokalsemi, hipoglisemi, hiponatremi, hipomag-
nezemi)

Kalitsal metabolik hastaliklar

Intrakraniyal kitle lezyonlari

Serebrovaskiiler olay

Hepatik ensefalopati

Hipertansif ensefalopati

Hemolitik-tiremik sendrom

Ilaglar

Intoksikasyonlar

Sistemik hastaliklar sirasindaki komplikasyonlar

KAYNAKLAR
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POLIURI VE POLIDIPSI - |

Dr. Nurgiin KANDEMIR*, Dr. Nazh GONC*

5,5 yasinda erkek hastanin Elazig’dan geldigi, son 3 aydir ¢ok su icme ve
idrara ¢ikma yakimmasi oldugu 6grenildi.

1. Oykiiden neleri bilmek istersiniz?

» Gilinde kag kez idrara ¢ikiyor?

* Gece idrara ¢iktyor mu?

» QGiindiiz veya gece idrar kagirtyor mu?

* Giinliik aldig1 tahmini s1vi miktar1 ne kadar?
* Gece su iciyor mu?

*  Soguk suyu tercih eder mi?

+ Istah1 nasil? Kilo kayb1 var m1?

* Bas agris1 var m1?

*  GoOrme bozuklugu var mi1?

» Halsizlik, cabuk yorulma var m1?

 Siirekli kullandig1 ilag var m1?

*  Gegirilmis idrar yolu enfeksiyonu (IYE) veya bdbrek hastaligi var mi?
» Kafa travmasi Oykiisii var m1?

» Biiyiimesinde degisiklik olmus mu?

* Ailede benzer yakinmasi veya bobrek hastaligi olan var m1?

*  Pediatri Profesorii, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Endokrinoloji Bilim Dali, Ankara.
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Oykiiden son 3 aydir giinde 10-15 kez idrar yaptig1, 6-7 litre kadar su igti-
gi, istahsizlik ve halsizliginin oldugu, kilo kaybettigi, gece idrar kagirma-
dig1 ancak 2-3 kez kalkip idrar yaptig1 ve su ictigi, ¢abuk yoruldugu, bas
agris1 ve gorme bozuklugu olmadigi, kafa travmasi gecirmedigi, siirekli
kullandig bir ilag olmadig1, IYE veya bobrek hastaligi gegirmedigi, biiyii-
mesinde degisiklik olmadigi, ailede benzer yakinma veya bobrek hastaligi
olmadig1 6grenildi.

Fizik incelemede viicut agirligt: 15,5 kg, boy 107 cm, genel durumu iyi,
bilinci agik, agiz mukozasi islak, turgor-tonusu dogaldi. Hepatosplenome-
galisi yoktu. Diger sistem bulgular1 ve norolojik sistem muayenesi nor-
maldi.

2. Hastanin boy ve viicut agirh@ persentillerini degerlendiriniz.

Boy: 10-25 persentil
Viicut Agirligi: 3 persentil

Boya gore viicut agirligi (Hastanin boyuna gore 50 persentildeki kilo): 18
kg olmal1 (15.5/18=0.86)— ideal agirligin %86’sinda

3. Bu hastada poliiiri oldugunu belirleyecek objektif kriter nedir?

Idrar hacminin giinde 2 L/m?’nin iizerinde olmasi

4. Bu bulgularla 6n tani(lary)mz nedir?
1. Diabetes insipidus

2. Diabetes mellitus

3. Renal hastaliklar

4. Primer polidipsi
5

. Hiperkalsemi, hipopotasemi
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Bu hastada taniya yonelik hangi laboratuvar tetkiklerini istersiniz?
Tam kan sayimi
Sabah ilk yapilan idrardan tam idrar tetkiki

Serum sodyum, potasyum, klor, kalsiyum, fosfor, ALP, glikoz, Ure-N, kre-
atinin, urik asit

Laboratuvar tetkiklerinde:

Tam kan sayimi: Hemoglobin: 12,1 g/dl, Hematokrit: %36, Lokosit sayisi
: 6.800/mm?, Trombosit: 211.000/mm?

Sabah ilk alinan idrar tetkikinde pH: 5,5, dansite: 1002, protein (-), glukoz
(-), keton (-), nitrit (-), 1-2 16kosit mevcut

Sodyum: 142 mEq/L (N: 138-145), Potasyum: 4,1 mEq/L (N: 3,4-4,7),

Klor: 105 mEg/L (N: 98-107), Glikoz: 76 mg/dl (N: 70-110), Ure-N: 16
mg/dl (N: 5-18), Kreatinin: 0,38 mg/dl (N: 0,31-0,47), iirik asit: 6,1 mg/dl

(N: 2-5,1), Kalsiyum: 9,8 mg/dl (N: 8,8-10,8), Fosfor: 4,5 mg/dl (N: 3,3-
5,6), ALP: 312 TU/I (N: 200-450).

Bu laboratuvar degerleri ile 6n tamilarimizda olan hangi hastaliklar

disladiniz ve oncelikle hangi hastalig: diisiindiiniiz?

Dislanan hastaliklar:

Diabetes mellitus: kan sekeri normal, idrar dansitesi diisiik

Hipokalemi, hiperkalsemi: potasyum ve kalsiyum degerleri normal

Renal hastaliklar: bobrek fonsiyon testleri normal

Oncelikle diabetes insipidus diisiiniilmelidir.

7. Diabetes insipidus tanisin1 kesinlestirmek i¢in ne énerirsiniz?

Sivi kisitlama testi
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8. Siv1 kisitlama testi nasil yapilir?

Sivi kisitlanmadan dnce hastanin kilosu 6lgiiliir, nabiz, tansiyon ve hidrasyon
durumu not edilir. Bazal elektrolitler, serum ve idrar ozmolalitesi i¢in 6rnekler
alinir, idrar dansitesi Ol¢iiliir.

Hastanin yasina ve susuz kalabilme siiresine gore belirlenen slire mutlak sivi
kisitlamasi yapilir.

Hastanin saatte bir viicut agirhig dlciiliir, vital bulgularia bakilir, hidrasyon
durumu degerlendirilir.

Her ¢ikardigi idrar miktar1 6l¢iiliir ve dansite ve/veya ozmolalite izlemi yapilir.

Hasta viicut agirhiginin %5 ini kaybettiginde, hidrasyon durumu bozuldugun-
da, susuzluga dayanamadigini ifade ettiginde veya idrar dansitesi 1020 ’nin
(idrar ozmolalitesi >600 mOzmol/kg) iizerine ¢iktiginda sivi kisitlama son-
landirilir.

Test sonunda serum elektrolitleri, serum ve idrar ozmolalitesi/idrar dansitesi
ve plazma antidiiiretik hormon (ADH) diizeyi 6lgiiliir. Ol¢iimler asagidaki se-
kilde degerlendirilir:

- Serum Na < 145 mEq/L, idrar dansitesi > 1020, idrar ozmolalitesi > 600
mOzmol/kg, serum ozmolalitesi < 300 mOzmol/kg ise teste normal yanit
alinmistir, diabetes insipidus yoktur, primer polidipsi diistiniiliir.

- Serum Na > 145 mEq/L, idrar dansitesi < 1010, idrar ozmolalitesi < 300
mQOzmol/kg, serum ozmolalitesi > 300 mOzmol/kg ise tani komplet diabe-
tes insipidustur.

- Idrar dansitesi 1010-1020 veya idrar ozmolalitesi 300-600 mOzmol/kg ise
parsiyel diabetes insipidus veya primer polidipsi diisiiniiliir.

Plazma ADH diizeyi serum ve idrar ozmolalitesine gére nomograma konula-
rak degerlendrilir. Komplet santral diabetes insipidus olgularinda genellikle
plazma ADH diizeyi < 1 pg/ml’dir.

Test sonunda diabetes insipidus olgularinda santral ve nefrojenik diabetes in-
sipidusu ayirmak iizere dezmopressin testi uygulanir. Dezmopressin ile idrar
miktar1 azalan, idrar ozmolalitesi/idrar dansitesi yiikselen olgular santral dia-
betes insipidus, idrar ozmolalitesi/idrar dansitesi degismeyen olgular nefroje-
nik diabetes insipidus tanisi alir.
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Hastaya s1v1 kisitlama testi uygulandi.

Test oncesi viicut agirhig 15,5 kg, nabiz: 92/dk, kan basinci: 100/70 mmHg,
hidrasyonu normal bulundu. Serum sodyum: 142 mEq/1, idrar dansitesi: 1001,
idrar ozmolalitesi: 60 mOzmol/kg, serum ozmolalitesi: 290 mOzmol/kg

6 saat s1v1 kistlama sonrasi:

Viicut agirligi: 14,7 kg, nabiz: 118/dak, kan basinci: 90/60 mmHg, oral
mukoza nemli ancak su igme istegi ¢cok fazla. 6 saatte toplam 700 cc idrar
¢ikardi, idrar dansitesi 1003, serum sodyum: 149 mEq/l, idrar ozmolalitesi
105 mOzmol/kg, serum ozmolalitesi: 318 mOzmol/kg, 1-deamino-8-D-ar-
ginine vasopressin (DDAVP) (minirin®) sonrasi idrar dansitesi 4. saatte
1020 olarak bulundu. Plazma ADH diizeyi 0.5 pg/ml (1-5).

9. Hastada kesin tanimiz nedir?

Santral diabetes insipidus

10. Santral diabetes insipidus etiyolojisine yonelik yapilmasi gerekenler
nelerdir ve bu amacla hangi ek tetkikler énerilir?

On hipofiz hormonlar1 (ACTH, kortizol, sT4, TSH, Prolaktin, IGF-1, IGF-
BP-3 istenmelidir, hastanin yasi nedeniyle gonodotropinler istenmez)

Yan kafa grafisi

Hipofiz manyetik rezonans goriintiilemesi

On hipofiz hormonlar1 sT4: 14,43 pmol/L (12-22); TSH: 2,43 mIU/L (0,5-
4,5); ACTH: 7,57 pg/ml (15-65); Kortizol: 19,6 mcg/dl (9-25); Prolaktin:
6,21 ng/ml (3-18); IGF-1: 180 ng/ml (ortalamada); IGFBP-3: 3245 ng/ml
(ortalamada).

Hastaya DDAVP (Minirin® ) 2x5 ug/giin baslandiktan sonra idrar dansi-
tesinin 1025°e ¢iktig1, su icme isteginin azaldigi, gece idrara kalkmadigi
ogrenildi. Yan kafa grafisinde kalvaryumda litik lezyonlar tespit edildi.
Hipofiz MRG incelemesinde infundibulum kalinlasmas1 saptandi.
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11. Bu son bulgularla hastada hangi tamy1 diisiiniirsiiniiz?

Langerhans hiicreli histiyositoz

Kafa kemiklerindeki lezyonlardan alman biyopside tan1 dogrulandi.
Hastaya giinde iki kez sentetik DDAVP (minirin®)’ye devam edildi.

Pediatrik Onkoloji Birimi ile konsiilte ederek kemoterapisine baslandi.
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KANLI DISKILAMA -1

Dr. inci Nur SALTIK TEMiZEL*, Dr. Hasan OZEN*

Iki aylik kiz hasta diskisinda nokta-¢izgi seklinde ve bazen tirnak biiyiik-

liigii kadar olabilen taze kan ve mukus goriilmesi yakinmasiyla getirildi.

1. Hastann oyKkiisiinde, 6zge¢cmisinde ve soygecmisinde neleri sorgularsimz?

»  Oykiide;

Kag glindiir diskisinda kan goriiyorlar?

Giinde kag kez diskiliyor? Her diskisinda kan var mi1?
Hastanin viicut agirlhigr artigi nasil?

Deri dokiintiisii var m1?

Solunum sistemi belirtileri (hisilti, 6ksiiriik gibi) var mi1?
Atesi var m1?

Kusma, ishal var mi1?

o 0zgegmi§te;

Prenatal; Annenin hamilelikte gegirdigi hastaliklar, kronik hastaliklar
veya kullandigi ilaglar var mi1?

Natal; Gebelik siiresi (prematiirelik nekrotizan enterokolit riskini arti-
rwr), dogum sekli (sezaryen dogumda bagirsak florasi farkli/patolojik
gelisir) ve dogum agirlig1 nedir?

Postnatal; Bebek ne ile besleniyor? (sadece anne siitii / sadece mama /
karigik) ek besin aliyorsa ne zaman baslandi ve ne aliyor? Bebegin veya
emziriyorsa annenin kullandiklari ilag var mi1?

*  Profesdr Doktor, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Gastroenteroloji Bilim Dali, Ankara.
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*  Soygecmiste;

Anne-baba akrabalig1 var m1?

Kardes sayisi kag?
- Ailede bagirsak hastaligi var mi?
- Kardeslerinin bebekliklerinde benzer yakinmalar oldu mu?

- Ailede alerjik hastalig1 (astim, besin alerjisi, alerjik dermatit gibi) olan
var mi1?

Hastanin sorunsuz gecen 40 haftalik gebeligi takiben normal-spontan vajinal
dogumla 3.200 gram olarak dogdugu; dogum sonrasinda bir sorunu olmadig;
bebege anne siitii baslanip, ilk 24 saat i¢inde taburcu edildigi; ilk diskismi 12.
saatte yaptig1 ve iki doz hepatit B asisinin yapilmis oldugu 6grenildi.

Anne ve babanin saglikli oldugu; aralarinda akrabalik olmadigi; 3 yasin-
daki erkek kardesinde arada bir hisilt1 ataklarinin oldugu; hastanin digki-
sinda kan goriilmeye yaklasik 3 hafta 6nce baslandigi, gecen siirede kana-
mada nicelik veya nitelik yoniinden bir degisiklik olmadigi; diskinin kan
ve mukus disinda normal goriiniimde oldugu; atesin veya kusmanin eslik
etmedigi; aktivitesi iyi olan hastanin gegen 3 hafta iginde 600 gram agirlik
kazanimi1 oldugu 6grenildi.

2. Hastanin fizik muayenesinde kanh diski nedenine yonelik olarak ozel-
likle dikkat edilmesi gereken noktalar nelerdir?

»  Antropometrik olciimler; Malniitrisyon olup olmadigini, uygun biiyiiyiip
biiyiimedigini gosterir.

* Deri muayenesi;
- Dokiintii (atopik dermatit bulgular: alerjiyi destekler)

- Petesi, ekimoz (nedeni ne olursa olsun kanama diyatezi a¢isindan
onemli olabilir)

- Vaskiiler anomaliler (hemanjiyom vb. anomaliler sindirim sisteminde
de bulunabilir)
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- Solukluk (anemiyi gdsterebilir)

*  Solunum sistemi muayenesi; Hisilti, oksiiriik gibi bulgular alerjiyi destek-
leyebilir.

« Karin muayenesi; Invajine bagirsak segmentleri palpe edilebilir.

*  Anal muayene; Anal fissiir, anal deri katlantilar: ve daha biiyiik ¢cocuklar-
da dis hemoroid goriilebilir.

* Varsa diskisinin bizzat goriilmesi veya resimlerinin goriilmesi gerekir.

Hastanin fizik muayenesinde viicut agirligi 4.800 gram (48. persentil),
boy 57 cm (48. persentil) ve bas ¢evresi 38 cm (41. persentil) bulundu.
Genel durumu iyi ve bilinci agik olan, agulayan hastanin, her iki yanagin-
da cok hafif eritemli papiiler lezyonlar oldugu; solunum muayenesinin ve
kalp seslerinin normal oldugu; karnin normal bombelikte oldugu, hepa-
tosplenomegali ve kitle olmadigi; anal ve norolojik muayene bulgularinin
normal oldugu goriildii.

3. Bu yas grubunda (0-2 yas) kanh diskilamanin en sik nedenleri neler-
dir? (Tablo I)

Tablo 1. Yenidogan ve bebeklerde en sik alt gastrointestinal sistem kanama nedenleri

- Nekrotizan enterokolit (her yasta goriilebilmekle birlikte yenidogan doneminde, ozellikle
prematiire ve diisiik dogum agirligi olanlarda goriiliir)

- Enfeksiyoz kolitler

- Volvulus (malrotasyon)

- Alerjik proktokolit

- Anal fissiir

- Hirschsprung hastaligia bagli enterokolit
- Intussussepsiyon

- Meckel divertikiilii

- Lenfonodiiler hiperplazi

- Intestinal duplikasyon

- Inflamatuar bagirsak hastaligi
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Kanli digskilama nedenleri ve sikliklar1 yas gruplarina gore degismektedir.

Yenidoganlarda ve bebeklerde en sik goriilen alt gastrointestinal sistem
kanama nedenleri yukaridaki tabloda gosterilmistir.

Daha biiyiik cocuklarda hemoroid, polipler, vaskiiler anormallikler ve eriskin-
lerde malign hastaliklar da kanli diskilama nedeni olabilmektedir.

Hasta i¢in degerlendirildiginde;

- Prematiire olmamasi, karin muayenesinin normal olmasi, kusmasi olmamasi
nedeniyle nekrotizan enterokolit, volvulus ve intussepsiyon dislanabilir.

- Ishalin, atesin olmamasiyla Hirschsprung hastaligina bagl enterokolit ve
enfeksiyoz kolitler dislanabilir.

- Anal muayenesi ve digkisinin 6zellikleri nedeniyle alerjik proktokolit di-
sindaki tanilar da dislanabilir.

- Biiyiik miktar kanamasinin olmamasi ve uzun stiredir kanamasi nedeniyle
Meckel divertikiilii diglanabilir.

- Anal muayene bulgulariin normal olmasi nedeniyle anal fissiir diglanabilir.

4. Hastada en olasi taniniz nedir?

Hastadaki en olasi tani besin proteinine bagh proktokolittir.

Bebek sadece anne siitii almasina ragmen, anne siitii araciligiyla gecen besin
alerjenlerine (en sik inek siitli ve yumurta) duyarlanma olabilmektedir. Bu
durumu “anne siitii alerjisi” olarak adlandirmamahdir.

Belirtiler yasamin ilk birkac giiniinde de ortaya c¢ikabilmekle birlikte, genel-
likle 2-8 hafta i¢cinde gelisir.

Vakalari %50’si sadece anne siitii alan bebeklerde bildirilmistir. Anne stitii almak
bu bebeklerde hastaligin daha agir sekillerinin ortaya ¢ikmasini 6nlemektedir.

5. Taniy1 dogrulamak ve komplikasyonlara yonelik olarak hangi labora-
tuvar testlerini istersiniz?

Hastanin genel durumunun iyi olmasi, agirlik kazaniminda duraklama / geri-
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leme olmamasi ilk olasilik olarak besin proteinine bagli proktokolit tanisini
diisiindiirmektedir ve genellikle herhangi bir test yapmaya gerek kalma-
dan, besin eliminasyonu ile tan1 konulabilir.

- Hastalarin hemen hemen tamaminda olay IgE aracili olmayan (tip IV) re-
aksiyona bagli oldugundan, IgE aracili reaksiyonlar1 gosteren spesifik IgE,
deri prick ve yama testleri cogunda negatiftir.

- Tam kan sayimi; kanama miktar1 az olsa da anemi acisindan gereklidir.
Ayrica trombositopeni, eozinofili, [6kositoz varligi/yoklugu ayirici tanida
yararli olabilir.

Besin eliminasyonuna yanit vermeyenlerde veya hastaligin seyrini kestir-
mek amaciyla agagidaki testler se¢ilmis vakalarda bakilabilir:

- Ig A, G, M ve E; immiin yetmezlik acisindan ve total IgE yiiksekligi alerjik
durumlar agisindan yon gdésterici olabilir.

- Spesifik IgE; spesifik alerjenlere karsi IgE pozitifligi dnemli olabilir.
- Deri prick ve yama testleri; alerjik durumlar acisindan yararli olabilir.
- Diski yaymasi; eritrosit, 16kosit, eozinofil agisindan bakilmalidir.

- Tanidan emin olunmayan durumlarda kolonoskopi gerekebilir.

Hastanin laboratuvar testlerinde su sonuglar elde edildi:
Hemoglobin: 11,2 g/dL, Hematokrit: %34, Lokosit sayist: 7.540/mm?

Periferik yaymada notrofil % 41, lenfosit % 52,5, eozinofil % 0,5 ve mo-
nosit % 6 bulundu.

6. Hastanin tedavisini nasil yaparsimz?
Anne siitliinlin yararlar1 goz oniine alindiginda, emzirme kesilmez.

Once annenin diyetinden etken oldugu diisiiniilen alerjen, ki en sik goriile-
ni inek siitii proteinidir (digerleri soya protein, yumurta), ¢ikarilir. Genellikle
birkag (li¢) giin i¢inde yanit alinir ve diskida kan goriilmez. Tam diizelme iki
haftay1 bulabilir.
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Anne diyetinden siit iiriinleri ¢gikarilirken annede kalsiyum eksikligi gelisme-
sini onlemek i¢in anneye oral kalsiyum destegi (1.000 mg/giin) verilmelidir.
Bu eliminasyona yanit alinmadigi takdirde anne diyetinden diger alerjenler
sirastyla ¢ikarilir ve yanit degerlendirilir.

Annedeki diyet eliminasyonu ile yanit alinamazsa veya annenin yeterli beslen-
mesini engelleyecek kadar fazla eliminasyon yapilmasi gereken durumlarda
veya bebek anne siitiine ek olarak ya da tamamen mama ile besleniyorsa be-
bege ileri derecede hidrolize (igerdigi proteinlerin molekiiler agirligi <3.000

dalton) veya amino asit bazli irtinler verilir.

Bebege normal zamaninda (6 aylik olunca) tamamlayici beslenmeye gegilir.

Bu donemde de alerjen besinler bebege verilmemelidir.

7. Bu hastanin uzun siireli izlemi nasil olmahdir ve seyri nasildir?

Aralikl olarak tolerans gelisimi degerlendirilmelidir (12., 18., 24. aylarda
ve sonrasinda yilda bir yapilir. Eliminasyona baglandiktan 6 ay sonra ya-
pimasi da éneriler arasindadir).

Cogunlukla bilerek veya bilmeyerek etken alerjenle karsilasmis olarak ge-
tirilirler. Hastalarin biiyiik cogunlugu etken alerjeni 1 yasinda tolere ede-
bilmektedir ve prospektif calismalarda tamaminin 3 yasina kadar alerjeni
tolere ettigi gosterilmistir. Bazi hastalarda zamanla IgE pozitifligi gelise-
bilir, bunlarda tolerans gelisimi daha az ve uzun siirede olur.

Besin proteinlerine kargi immiinolojik reaksiyonlar 3 tiptedir.
A. IgE aracili reaksiyonlar;

- Oral alerji sendromu

- Qastrointestinal anafilaksi
B. Non IgE aracili reaksiyonlar

- Besin proteinine bagli proktokolit
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- Besin proteinine bagli enteropati
- Besin proteinine bagl enterokolit sendromu
- (Colyak hastalig1 ve dermatitis herpetiformis

- Inek siitii alerjisine bagli demir eksikligi anemisi

. Mikst (IgE + non-IgE aracil)

- Eozinofilik 6zofajit

- Eozinofilik gastroenteropatiler (gastrit-enterit ve kolit)
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Sekiz aylik kiz bebek, iki giin 6nce baslayan ates ve kusma yakinmalari ile
Cocuk Acil Poliklinigine getirildi.

Ozgecmis: Saghkli anne ve babanin ilk ¢ocugu olarak miadinda, 3.250
gram dogmus. Alt1 ay anne sadece anne siitli ile beslenmis, daha sonra
tamamlayici gidalara gecilmis. Asilar1 iilkemiz ag1 takvimine uygun olarak
yapilmis. Basini 1 aylikken tutmus, desteksiz oturabiliyormus.

Soyge¢mis: Anne-baba akrabaligi yok. Ailede bilinen 6nemli hastalik
oykiisii yok.

1. Hastanin yakinmasi ve oyKkiisii ile ilgili neler 6grenmek istersiniz?
* Atesini 6lgmiisler mi?

» Ates diistiriicii verilmis mi; nasil yanit alinmig?

+  Oksiiriik ve/veya burun akintis1 var nmi?

» Kagc kez kusmus; icerigi nasil? Yemeklerle ilgisi var mi1?

» Dokiintiisii var m1?

» Dalginlig1 olmus mu?

* Nobet gecirmis mi?

« Ishali var m?

« Idrar yaparken huzursuzluk, zorlanma benzeri yakinmalar oluyor mu?
+ Idrar1 ne renk? Kanli m1? Kétii kokuyor mu?

+ Istahi nasil?

*  Pediatri Profesorii, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Nefroloji Bilim Dali, Ankara
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 Kilo aliyor mu?

* Benzer yakinmalar1 daha 6nce de olmus mu?

Viicut sicakligr 38,5°C (aksiller) olarak 6l¢iilmiis; ates dusiiriicti ile diisii-
rilmiis, sonra tekrar yiikselmis.

Oksiiriik veya burun akintis1 yokmus. Sabahtan itibaren alti kere kusmus.
Dokiintii yokmus.

Dalginlig1 olmamis, ndbet gegirmemis. Ishali yokmus. Idrarmi yaparken
agliyormus, idrar1 koyu sar1 renkli, bulamk ve kétii kokulu imis. Istahi son
giinlerde azalmus, kilo kayb1 yokmus. Iki ay once de benzer yakinmalari
olmus, ismini hatirlamadiklari bir antibiyotik ve ates diisiiriicii ile diizelmis.

Fizik muayene: Genel durumu iyi, huzursuz, agliyor. Viicut sicaklig
38,5°C (timpanik), solunum sayisi 30/dk. diizenli, nabiz 120/dk. ritmik,
arteriyel kan basinci 80/Nabiz mmHg. Karninda sag tarafta sinirlar1 net
olarak secilemeyen dolgunluk seklinde kitle palpe ediliyor. Diger sistem
muayeneleri normal.

2. Siit ¢ocuklugu doneminde karinda kitle nedenleri nelerdir?
Gelisimsel anomaliler:

Uriner sistem anomalileri: bobregin kistik hastaliklari, kistik displastik bob-
rek, hidronefroz-hidroiireteronefroz

Gastrointestinal sistem anomalileri: enterik duplikasyon kistleri, mezenterik kistler
Neoplastik kitleler:

Bobrek kokenli: Wilms tiimorii, mezoblastik nefroma

Adrenal kokenli: néroblastom, adrenal kortikal timor

Karaciger: hepatoblastom, hemanjiyom, hemanjioendotelyom, mezankimal
hamartom

Germ hiicreli tiimorler: Yolk sak tiimori, teratom

Yumusak doku tiiméorleri: Rabdomiyosarkom



455

Lenfadenopatiler
Enfeksiyonlar: EBV, tiiberkiiloz
Infiltratif hastaliklar: depo hastaliklar1, hemofagositik lenfohistiyositozis

Organomegali: Karaciger, dalak

3. Bu hastada oncelikle hangi laboratuvar incelemelerini istersiniz?
Tam kan sayimi ve periferik kan yaymasi
Idrar incelemesi

Abdominal ultrasonografi (US)

Hemoglobin 11,8 g/dl, hematokrit %35, beyaz kiire 14.600/mm®.

Periferik kan yaymasinda %70 PMNL, %24 lenfosit, %6 ¢omak, eritrosit
morfolojisi normokrom normositer, trombositler kiimeli.

Idrar analizi: dansite 1010, pH 5, protein eser, seker (-), nitrit (+), 16kosit
esteraz (+); mikroskobik incelemede bol 16kosit.

Abdominal US: Sag bobrek boyutu normalden biiyiik, toplayici sistem
dilate, alt ve iist polde kistik goriiniim siiphesi, parankim yer yer incelmis.
Sag iireter dilate ve kivrintili. Sol bobrek ve iireter normal. Diger karin i¢i
organlar normal.

4. Bu sonuclarla hastada olas1 taniniz/tanilariniz nedir?

Idrar yollar1 enfeksiyonu (tekrarlayan?)
Sag hidroiireteronefroz

Bobregin kistik hastaliklar1?

5. Bu olasi1 tanilara neden olabilecek durumlar nelerdir?

Posterior ve anterior iiretral valv: ¢ift tarafli hidronefroz olur, ayrica mesane
hipertrofiktir.
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Prune belly sendromu

Vezikoiireteral reflii: tek veya ¢ift tarafli ve farkli derecelerde olabilir
Ureteropelvik darlik: sadece hidronefroz olur, tek veya ¢ift tarafli olabilir
Ureterovezikal darlik

Cift toplayici sistem

Obstriiksiyon, digardan bast: tas, kitle

Bobregin kistik hastaliklari: multikistik displastik bobrek, otozomal domi-
nant/resesif polikistik bobrek hastaligi

6. Cocuklarda (tekrarlayan) iiriner enfeksiyon nedenleri ve risk faktor-
leri nelerdir?

Stklikla asendan enfeksiyon, kolon florasi

Idrar stazina yol acan konjenital anomaliler, yapisal bozukluklar:
Erkeklerde fimozis, posterior iiretral valv
Norojenik mesane, spina bifida
Vezikotireteral refld, ¢ift toplayici sistem

Risk faktorleri:
Kizlarda daha sik, tuvalet egitimi sirasinda
Iseme bozukluklari
Uretraya yonelik girisimler, sonda takilmasi gibi
Bebeklerde perinenin arkadan 6ne dogru silinmesi
Enterobiasis (kil kurdu)
Kabizlik

Idrar yollarina basi

7. Bu asamada hangi laboratuvar incelemelerini istersiniz?
Idrar kiiltiirii

Bobrek fonksiyon testleri
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Ure-N: 18 mg/dl, kreatinin: 0,4 mg/dl, iirik asit: 4,6 mg/dl, Na: 142 mEq/L,
K: 4.5 mEq/L,

Klor: 102 mEq/L, kalsiyum: 9,8 mg/dl, fosfor: 5,3 mg/dl.

[drar kiiltiiri alindi.

8. Bu hastaya yaklasimimiz nasil olmahdir?

Bir aydan biiyiik ¢ocuklarda oral tedavinin etkinligi intravenoz tedavi ile es-
deger bulunmustur.

Basvuru aninda toksik tabloda olan veya oral alim1 iyi olmayan, devamli kusan
hastalarin yatirilarak, parenteral antibiyotik ile tedavisine baslanmasi onerilir.

Tedaviye yanit veren (atesin diismesi, hidrasyon durumunun ve oral alimin
yeterli olmasi) hastalarda tedaviye ayaktan parenteral/oral antibiyotikle de-
vam edilir. Tedavi siiresi 10-14 giine tamamlanmalidir.

S6z konusu hastada yatis doneminde iiriner sistemde obstriiksiyon olmadigi
gosterilmelidir; obstriiksiyonu olan hastalarda cerrahi miidahalenin geciktiril-
meden yapilmasi gereklidir; bu amagla diiiretikli renogram (MAG3) siklikla
tercih edilir.

Oral alim1 iyi olmayan hasta yatirildi. Intravendz antibiyotik tedavisi bas-
land1, intravendz siv1 ile hidrasyonu sagland. Ikinci giinden itibaren ate-
si yiikselmedi, kusmasi olmadi; oral alimi ve hidrasyon durumu iyiydi.
Diiiretikli-MAG3 tetkikinde obstriiksiyonu olmadig1 gosterildi. Idrar kiil-
tiriinde E.coli (100.000 cfu/ml) tiremesi oldugu 6grenildi. Antibiyogram
sonucuna gore oral antibiyotige gecilerek taburcu edildi, tedavisi 14 giine
tamamlandi.

9. Hastanin izleminde etiyolojiye yonelik neler yapmak istersiniz?

Hastada tekrarlayan atesli iist iiriner enfeksiyonlar (piyelonefrit) olmasi; mev-
cut gortintiileme bulgulari ile vezikoiireteral reflii (VUR) mutlaka ayirt edil-
melidir.
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Bu amagla altin standart tetkik iseme sistotiretrografisidir (VCU).

Bu tetkik yapilana kadar antibiyotik profilaksisi (trimetoprim-sulfametoksa-
zol, amoksisilin, nitrofurantoin, sefaleksin, ...) dnerilir.

Hastaya TMP-SMX ile profilaksi baslandi; VCU tetkiki yapildi.

10. Hastamin tetkikini degerlendiriniz. (Seki/ 1)

Iseme sistoiiretrografi incelemesi: sagda 4. derece (“grade”) vezikoiireteral
reflii (VUR)

VUR, “The International Reflux Study Group” tarafindan bes diizeyde sinif-
landiriimistir.

I:  Sadece iireteral reflii, dilatasyon yok

II:  Ust toplayict sisteme ulasan reflii, dilatasyon yok

III: Ureterde dilatasyon ve/veya kalikslerde kiintlesme

IV: Ureterde belirgin dilatasyon; kaliklerde kiintlesme daha belirgin

V:  Ureterde dilatasyon ve kivrimlasma (“fortuosity ), iist toplayici sistemde

papillalarda silinme

Sekil 1. Iseme sistoiiretrografisi: sagda 4. derece vezikoiireteral reflii (VUR).
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11. Bu durumun komplikasyonlar1 nelerdir?

Tekrarlayan tiriner enfeksiyonlara bagli bobrek hasar1 (renal skarlagsma)
Hipertansiyon

Kronik bobrek hastaligi (KBH) ve yetmezligi

12. Baska hangi goriintiileme incelemesi yapilir, neden?

DMSA (2,3-dimerkaptosiiksinik asit) taramasi: renal parankimal skar varligi-
n1 gosterir.

Renal skar varligi uzun siireli prognoz (hipertansiyon, KBH) hakkinda fikir

Verir.

DMSA: normal

13. Hastayi nasil izlersiniz?

I-IIT derece VUR: cerrahi gerekmez; bu hastalarda gliniimiizde antibiyotik
profilaksisi ancak 6zel durumlarda onerilmektedir. Klinik izlem ve enfeksi-
yonlarin erken tani ve uygun tedavisi yeni renal hasar olusumunu dnlemede
en 6nemli yaklagimdir.

IV-V derece VUR: hastalarda medikal yaklasim (antibiyotik profilaksisi) cer-
rahiye esdegerdir; her hastaya profilaksi uygulamasinin gerekliligini arastiran
calismalar devam etmektedir. Uygun profilaksiye ragmen tekrarlayan IYE,
renal skarda artig var ise cerrahi uygulanir.

Cerrahi yaklagim: endoskopik (“polytetrafluoroethylene” veya “dextranomer/
hyaluronidase” enjeksiyonu), laparoskopik, acik cerrahi

Hasta antibiyotik profilaksisi ile izleme alindi.
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Dort yasinda kiz hasta, sabah kalktigindan beri ayaklarinin tizerine basa-
mama yakinmastyla 6gle saatlerinde Cocuk Acil Poliklinigi’ne getirildi

1. Oykiide 6zellikle neleri (ve hangi nedenle) 6grenmek istersiniz?
» Biling durumu (Akut dissemine ensefalomiyelit; ADEM, toksik nedenler)

» 2-3 hafta 6nce gegirilmis enfeksiyon Oykiisii (otoimmiin hastaliklar, 6rn.:
ADEM, transversmiyelit, Guillain Barre sendromu)

» Ates Oykiisii (septik artrit)
» Kilo kayb1 Oykiisii (malign hastaliklar)

* Travma Oykdsii (ekstremitelerde yumusak doku zedelenmesi, kirik, spinal
kord yaralanmasi)

* Yakin dénemde ilag¢ kullanimi oykiisii (toksik ndropati ya da intoksikas-
yon)

» Nobet dykiisii [uykuda gegirilmis nobet-postiktal parezi/subklinik elektro-
ensefalografi (EEG) bozuklugu]

+  Oncesinde / beraberinde ekstremitelerde agr1 dykiisii (miyozit)
» Sislik, kizariklik, sicaklik artis1 gibi belirtilerin eslik edip etmedigi (artrit)
« Idrar ve disk1 yapmada zorluk olup olmadig1 (spinal kord lezyonlarr)

* Yakin dénemde cilt dokiintiisii 6ykiisii (dermatomiyozit)

*  Uzman Doktor, Cocuk Norolojisi, Mardin Devlet Hastanesi, Mardin.

*% Profesor Doktor, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Noroloji Bilim Dali, Ankara.
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Idrar renginde degisme (bazi miyopatilerde hizli kas yikimima bagli he-
moglobiniiri)

Eslik eden bag donmesi, géorme bozuklugu Oykiisii (santral sinir sistemi
bulgulari)

Daha dnce benzer yakinmasi olmayan hastanin dykiisiinden iki hafta énce
iist solunum yolu enfeksiyonu nedeniyle antibiyotik ve anti-konjestif ilag
kullandig, iki giin 6nce bacaklarinda agr oldugu, diin sabah kalktiktan

sonra annesinin yiirimede dengesizlik ve sag ayaginin {lizerine tam ba-
samama fark ettigi, ancak yine de evde hareketli oyunlar oynayabildigi
i¢in annesinin bu bulgular1 ayaginin incinmesine bagladigi, ates, sislik,

kizariklik gibi bagka yakinmasi olmadigi, bu sabah kalktiginda ise her iki
bacagmin tizerine basamadig farkedilerek hastanemize basvuruldugu 6g-

renildi.

** Ozgecmis ve soygecmis bilgilerinden neleri 6grenmek istersiniz?

Ozgecmiste;

Biiyiime ve gelisme basamaklari
Sik enfeksiyon gecirip gecirmedigi
Asilanma durumu

Daha 6nce gegirdigi hastaliklar, 6zellikle benzer bir yiirliyememe oykiisi,
konugsamama, biling degisikligi gibi durumlar

Bilinen kronik hastalik dykiisii ve stirekli ilag kullanimi1

Soygecmiste;

Anne-baba akrabalig1
Kardeslerde benzer durum

Ailede 6zellikle ndrolojik hastaliklar olmak iizere bilinen kronik hastalik-
lar
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Ozgegmisinde, zamaninda normal spontan vajinal yolla dogdugu, dogum-
la ilgili herhangi bir komplikasyon olmadigi, motor ve mental gelisim ba-
samaklarinin yastyla uyumlu oldugu, asilariin tam oldugu, bilinen kronik
hastalik ve ila¢ kullanim1 olmadig1 dgrenildi.

Soygecmisinde, anne ve baba arasinda akrabalik oldugu (amca ¢ocuklari),
alt1 yasindaki erkek kardesinin 29 haftalik ve 1.250 gram olarak sezaryen
dogumla dogdugu, dogum sonrasi uzun siire prematiirite nedeniyle hasta-
nede yattig1 ve halen sadece desteksiz oturabildigi, ancak ylriiyemedigi,
tek kelimelerle konustugu, sekiz yasindaki kiz kardesinin ise saglikli oldu-
gu, ailede bilinen norolojik hastalik olmadig1 6grenildi.

Enfeksiyon éykiisii: Belirtilerin ¢ikisindan 2 hafta 6nce gecirilmis enfeksiyon

Oykiisii otoimmiin hastaliklar agisindan uyaricidir.

Agri: 11k bulgular agr1 seklindedir ve agr1 bu yas grubunun sik gériilen sorun-
lar1 sinovit ve artrit icin destekleyici olabilir. Agrinin yeri ve yer degistirmesi
sorgulanir. Ekleme lokalize agrilar artriti desteklerken, ekstremiteye lokalize
agrilar malign kemik tutulumlarini diistindiiriir. Yaygin kemik hassasiyeti len-
foma gibi malign hastaliklara isaret edebilir. Yaygin kas agrilar1 ve eslik eden

hassasiyet miyoziti diisiindiirmelidir.

Giicsiizliik: Tek tarafli baglamasina ragmen 24 saat i¢inde her iki alt ekstremi-
teyi de etkileyen giigsiizliik Guillain Barre sendromu (GBS) i¢in destekleyici
ve gerekli bir 6zelliktir. Asimetrinin devam etmesi spinal kord basisini des-
teklemekle birlikte, miyelit ve kord basisi gibi spinal kord olaylar1 simetrik
de olabilir.

Travma: Kuskulu bir travma 6ykiisii alinmistir. Travma bu yas i¢in sik bekle-

nen bir yiiriiyememe nedenidir.

Normal mental ve motor gelisim: Gelisimin normal olmasi akrabalik nedeni

ile akla gelebilecek metabolik hastaliklardan, tamamen olmasa da, uzaklasti-
rir. Metabolik nedenler arasinda vitamin metabolizmasi bozukluklari, porfiri-
ler, baz1 peroksizomal hastaliklar sayilabilir; bu hastaliklar simetrik giigsiizliik

ve polindropati yapabilir.
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Akraba evliligi: Anne ve baba arasinda akrabalik oldugu i¢in kalitsal néropa-
tiler de akla gelebilir. Akut baslangic bu hastaliklarin aleyhine olmakla birlik-
te, bazen hastalar akut donemde geligmis gibi Oykii verebilir.

Kardesinde norolojik hastalik varligi: 6 yasindaki erkek kardesi serebral pal-

si tamimina uymaktadir (erken dogum, dogum sonrasi uzun siire hastanede
izlenme, her zaman yasitlarindan geri olmasi statik bir durum oldugunun ve
ilerleyici olmadiginin gostergesidir).

Bilin¢ durumu: Bilincin etkilenmemesi santral sinir sistemini ilgilendiren
hastaliklar1 dislar.

2. Hastanin fizik ve norolojik muayenesinde nelere dikkat edilmelidir?
» Ddkiintii varliginda enfeksiydz ve romatolojik hastaliklar diisiiniiliir.

* Organomegali, lenfadenopati, karinda kitle malign hastaliklar ag¢isindan
onemlidir.

* Bilin¢ durumunda degisiklik varsa hastaligin santral sinir sistemi tutulu-
mu vardir.

* Kraniyal sinir bulgulari varliginda beyin sapinin etkilendigi diistiniiliir.

» Serebellar testler yapilarak koordinasyon bozuklugu ve dismetri degerlen-
dirilir.

*  Kuvvet muayenesi: Glgsiizlik hangi bolgelerde ve ne siddettedir? (Boyle

bir hastada giic muayenesi sik araliklarla tekrarlanarak, yayimin ve sid-
detin artip artmadigi degerlendirilmelidir.)

Kas kuvvetinin dereceleri;

0: kasilma yok

1: eklem hareketi olusturmayan, elle hissedilen kas kasilmast
yer ¢ekimi ortadan kaldirildiginda tam eklem hareketi

yer ¢ekimine karsi tam eklem hareketi

R

yer ¢cekimine karsi kaldirip bir miktar direng alabilme, ancak hastanin yas
ve cinsiyetine gore azalmis kuvvet

S: yas ve cinsiyetine uygun bir direng alabilme, karsi koyabilme kuvveti)
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Hastanin fizik muayenesinde viicut agirhigi: 16 kg (50. persentil), boyu:
100 cm (25-50. persentil), kalp atim hizi: 120 atim/dk, kan basinci: 100/60
mmHg idi.

Karin muayenesinde gobek altinda, agiklig1 asagi bakan matite alindi. Di-
ger sistemik muayene bulgular1 normal olan hastanin nérolojik muaye-
nede bilinci acikti, oryantasyon ve kooperasyon normaldi. Kraniyal sinir
muayenesinde sag periferik fasiyel sinir paralizisi saptandi. Kas giicii alt
ekstremite distalinde 2/5, alt ekstremite proksimalinde 3/5, st ekstremi-
tede tiim bolgelerde 5/5 bulundu. Hipotoni vardi. Derin tendon refleksleri
ust ektremitede normoaktifti, alt ekstremitede ise alinamiyordu. Serebel-
lar testler normaldi. Duyu tam degerlendirilememekle birlikte, dokunmay1
dort ekstremitede de hissediyor ve o ekstremiteye bakiyordu.

Hastanin 6 saat sonra tekrarlanan muayenesinde iist ekstremitede proksi-
mal kas giiciiniin 4/5 oldugu ve alt ekstremitelerini oynatamadigi goriildii.

. Fizik muayene bulgular1 hangi bolgelerin etkilendigini gosterir?
Simetrik paraparezi—Spinal kord ya da koklerin tutulumu
Glob vezikal->Otonomik sinir sistemi (agiklig1 asagi bakan matite)

Fasiyal sinir bulgusu—Periferik fasiyal sinir ya da fasiyal sinir nukleusu
tutulumu

Bu bulgular belirli bir anatomik dagilimdan ¢ok polifokaldir.

Polifokal tutulumda enfeksiyon, infiltratif malign hastaliklar veya otoim-
miin hastaliklar diigiiniilmelidir. Atesin eslik etmemesi akut enfeksiyon
hastaliklarindan uzaklastirirken, 2 hafta dnce gegirilen iist solunum yolu
enfeksiyonu yine otoimmiin hastalik lehinedir.

Bu bulgularm ¢ok kisa siirede gelismis olmasi akut otoimmiin olay1 destekler.

. Bu bulgularla 6ncelikli olarak hangi taniy: diisiiniirsiiniiz?

Arefleksi, asendan giigsiizliik, kraniyal sinir bulgular1 ve otonomik bul-
gular (tasikardi ve idrar retansiyonu) nedeniyle, hastada GBS diistiniildii.
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GBS, spinal koklerin ve periferik sinirlerin otoimmiin hastaligidir. Hastalar
enfeksiyonun ya da as1 uygulamasinin 2-3 hafta sonrasinda, genellikle alt
ekstremiteden baglayarak yukar1 dogru ilerleyen giigsiizliikle bagvururlar. Ust
ekstremiteler tutulabilir; interkostal sinirler tutularak solunum zorlugu olu-
sabilir; bulber, kraniyal, otonomik tutulumlar eslik edebilir. Genellikle kendi
kendine diizelen bir seyri vardir.

Tanui icin gerekli bulgular;

- Birden fazla ekstremitede ilerleyici motor kayip
- Arefleksi

Taniyt kuvvetli destekleyici bulgular;

- llerleyici olmas1 (Kuvvet kaybi hizli ilerleyebilir, ancak en ge¢ 4 haftada
maksimum kayba ulasilir.)

- Simetrik olmasi
- Hafif duyu belirti ve bulgulari, eldiven-gorap tarzinda

- Kraniyal sinir tutulumu (Hastalarin yaklasik yarisinda fasiyal/okiilomotor
sinir tutulumu olur.)

- Otonomik disfonksiyon

- Norolojik bulgularin baglangicinda ates olmamasi

- lyilesme (siklikla iyilesme 2-4 haftada baslar)

- Sfinkter disfonksiyonu olmamas1

- SSS tutulumu olmamasi

Tanida siiphe uyandiwran ozellikler;

- Motor fonksiyonlarda kalic1 ve belirgin asimetri

- 24 saati asan mesane ve anal sfinkter fonksiyon bozuklugu
- Yatay (spinal segmente isaret eden) duyu kaybi seviyesi
Tanyr diglamak icin anlaml ozellikler;

- Cevresel toksinlere maruz kalma (agir metal, insektisid)

- Sadece duyusal tutulum
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Diger bir paralitik sendrom tanisi (ailevi periyodik paralizi, transvers mi-
yelit gibi)

5. Bu hastaya yonelik hangi laboratuvar incelemelerini planlayabiliriz?

GBS tanis1 klinik bir tamidir. Laboratuvar testleri atipik vakalarda
yapilir.

Lomber ponksiyon ile albiiminositolojik disosiasyon (BOS ta pleositoz
olmaksizin BOS protein seviyesinde artis) saptanmast

Elektromiyografi (EMG)’de sinir ileti hiz1 yavaslamalar ve ileti bloklar
goriilebilir.

Manyetik rezonans goriintiileme rutin uygulanmaz, ancak yapilirsa kauda
ekuina ve lomber sinirlerde kontrast madde tutulumu goriilebilir.

Serumda antigangliozid antikorlar1 saptanabilir.

Bu hastada yukaridaki 6ykii ve muayene bulgulariyla ve globun da birkag
saat i¢inde kaybolmasi ile, laboratuvar testine gerek kalmadan, GBS tanisi
konulmustur. Sfinkter sorunu sebat etseydi manyetik rezonans goriintiile-
me (MRG) yapilmasi planlanmalrydi.

6. Ayirici tanida hangi hastaliklar diisiiniilmelidir?

Spinal;

Basi miyelopatisi

Transvers miyelit

Periferik sinir;

Toksik néropati

[laglar: amitriptilin, dapson, glutethimide, hidralazin, izoniasid, nitrofuran-
toin, nitrdoz oksit

Toksinler: akrilamid, yapistiric1 koklama, balik toksinleri, agir metaller
(kursun, arsenik, civa, talyum), insektisitler, N heksane ve diger ¢oziiciiler,
organofosfatlar
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- Kiritik hastalik néropatisi
- Herediter noropatiler

Noromiiskiiler bileske hastaliklary;

- Botulizm
- Miyastenia gravis

- Noromiiskiiler bloke edici ajanlar (kiirar, pankiironyum, pipekiironyum,
vekiironyum, rokiironyum)

Kas hastaliklary;

- Akut viral miyozit

- Akut inflamatuar miyopatiler (polimiyozit, dermatomiyozit)
- Metabolik miyopatiler

- Periyodik paralizi

Serebellar;

(Ataksisi belirgin olan GBS hastalarinda Miller Fisher sendromu diigtiniiliir.
Bu hastalarda arefleksi, eksternal oftalmopleji ve ataksi vardir.)

- Akut post enfeksiyoz serebellar ataksi
- Posterior fossa lezyonlar
- Tlag entoksikasyonlar1

- Paraneoplastik (ndroblastom)

7. Aileye tedavi ve uzun siireli izlem konusunda vermek istediginiz bilgi-
ler nelerdir?

Hastalarin ¢ogunlugu kendiliginden iyilesir. Bununla birlikte klinik gidigin
ongoriilemez olusu ve solunum kaslarmin tutulmasi riski nedeniyle hastalar
yatirilarak izlenir. Otonomik disfonksiyon, solunum yetmezligi, mesane dis-
fonksiyonu riski takip edilir. Agn sikayeti belirgin olan hastalarda nonstero-
idal antiinflamatuar tedavi uygulanir. Kuvvetsizligi belirgin olan hastalarda
erken fizyoterapi baslanir.
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Dolagimdaki immiinglobulinlerin uzaklastirilmasi ile iyilesme siiresinin hiz-
landig1, ayrica ventilasyon siiresi ve hastanede kalig siiresinin kisaldigi tespit
edilmistir. Bu amagla intravendz immiinglobulin 0.4 gr/kg/giin, 5 giin siireyle
uygulanir ya da giin asir1 5 dongii seklinde plazmaferez uygulanir.

Hastaligin tekrarlama riski %2-5 arasinda bildirilmektedir. Mortalite orani
%1-2 ve ventilasyon ihtiyact yaklasik %10’dur. Uzun dénemdeki etkiler de-
gerlendirildiginde yiiriime bozuklugu olan hasta oran1 %10 kadardir.

Hasta servise yatirilarak izleme alindi. IVIG tedavisi uygulandi. Taburcu-
lugunda alt ekstremitede kas giicii 3/5 olarak degerlendirilen hastanin bir
ay sonraki kontroliinde bagimsiz yiiriiyebildigi tespit edildi.

8. Sinir sistemini tutan diger postenfeksiyoz hastaliklar nelerdir?
Diger postenfeksiydz hastaliklar santral sinir sistemini tutarlar.

Akut dissemine ensefalomiyelit (ADEM): Beyin ve medulla spinalis beyaz
cevherini tutan ve demiyelinasyona neden olan bir hastaliktir. Hastalarda bi-
den ¢ok bolgeyi tutan norolojik etkilenme ve akut ensefalopati tablosu vardir

Multipl skleroz: ADEM gibi santral sinir sisteminin demiyelinizan bir hastali-
g1dir. Farkli 6zelligi ise ataklar halinde seyretmesi ve ensefalopati tablosunun
eslik etmemesidir. Hastalar atak sonrasi tam iyilesir, ancak yillar i¢inde artan
hasara bagli olarak 6ziirliiliik ortaya ¢ikabilir.

Otoimmiin ensefalit: Akut veya subakut seyirli, bilissel fonksiyonlarda bo-
zulma, ndbetler, istemsiz hareketler ile karakterize, santral sinir sisteminin
farkli bolgelerine kars1 gelisen antikorlarin neden oldugu ensefalopati tablo-
sudur. En sik N-metil-D-aspartat (NMDA) reseptor antikorlari tespit edilir.

Optik nevrit: Optik sinirin otoimmiin nedenli inflamasyonudur. Hastalar gor-
me kaybi ile bagvurur. MRG’de optik sinirde kontrast madde tutulumu ve
odem vardir. Ozellikle renkli gérme etkilenmistir.

Transvers miyelit: Akut, subakut gelisimli medulla spinaliste belli bir seg-
ment boyunca motor ve duyusal traktuslarin tutuldugu otoimmiin hastaliktir.
En sik torakal segmentler tutulur. Birkag segment boyunca nekroz, perivenii-
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ler inflamasyon ve demyelinizasyon goriliir. Hastalara tedavide metilpredni-
zolon verilir.
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Dr. Ali Biilent CENGIiZ*

Iki yasindaki Ali viicudunda pembe-kirmizi dokiintiiler yakimasi ile
Cocuk Acil Poliklinigi'ne getirildi.

1. Oykiide aileye 6zellikle hangi sorular: sorarsimz?

»  Dokiintiistiniin ne zaman basladigi, ilk olarak nerede goriildiigii ve ne se-
kilde gelistigi,

o kasintisimin olup olmadig,

» herhangi bir ila¢ kullanip kullanmadig,

* atesinin olup olmadigi, varsa atesinin kag¢ giindiir oldugu, viicut sicakligi-
nin hangi yolla ol¢iildiigii, viicut sicakliginin devamliik gosterip goster-
medigi, ates diistiriicii bir ila¢ veya antibiyotik verilip verilmedigi,

* buyakinmalardan once bir viral iist solunum yolu enfeksiyonu (ates, burun
akintisi, gozlerde kizariklik, hapsurik, kuru 6ksiiriik) gegirip gecirmedigi,

*  yakin zamanda ast olup olmadigi,

* ishalinin olup olmadigt,

o huzursuzlik veya uykuya meyilinin olup olmadigi,

* konviilsiyon gecirip gecirmedigi,

* ailede veya ¢evrede benzer hastaligi olan kisilerin olup olmadigt,
* oOnceden benzer sikayeti olup olmadigi,

* agsilarmin tam olup olmadig,

*  Pediatri Profesorii, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Enfeksiyon Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara.
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o bir bocek tarafindan i1surilip 1siridmadigi,
* farkl bir besin alip almadig

* ve daha once gecirdigi hastaliklar sorulmalidur.

Dort giin 6nce serdz burun akintisinin basladig, giinde 2-3 kez hapsirdigi,
okstirtiginiin olmadig, gozlerinin kizarmadigi, atesinin hafif yiikseldigi
(aksiller 38°C’yi gegmedigi), ishalinin olmadigi, glinde 1-2 kez paraseta-
mol surup verildigi ve atesinin diistiigii, doktora gotiiriillmedigi, antibiyo-
tik verilmedigi, bir giin 6nce atesinin tekrar yiikseldigi (aksiller 38,7 °C)
yine parasetamol surup verildigi ancak son 6 saattir atesinin 38,5°C’nin
altina diisiiriilemedigi ve zaman zaman titremesinin oldugu, 2 saat dnce
hastanin gogiis ve karin derisinde 5-6 adet pembe-kirmizi noktacigin
fark edildigi, bu noktaciklarin sayisinin arttig1 ve dokiintiiniin yiiz, kollar
ve bacaklara da yayildigi, yliz ve ekstremitelerde 10-15 civarinda pem-
be-kirmizi noktacigin ortaya ¢iktigi, kasintisinin olmadigi, son 2-3 saat-
tir devamli agladigi ve huzursuz oldugu, hastaneye getirilirken uyudugu,
konviilsiyon gecirmedigi, ailede dokiintiisii olan baska bir kisi olmadigi,
daha 6nce buna benzer bir hastalik ge¢irmedigi, alerjik bir hastaliginin ol-
madig1, bocek tarafindan 1sirildigimin goriilmedigi, agilarinin tam oldugu,
yakin zamanda as1 yapilmadigi, farkli bir besin almadigi, simdiye kadar

.....

2. Bu hastada fizik muayenede hangi noktalara dikkat edilmesi gerekir?

Muayenede hastanin genel goriiniimii, bilinci, vital bulgular: (viicut sicakligi,
nabiz, solunum sayisi, kan basinci), viicut agirligi, boyu, deri dokiintiistiniin
tipi, ozellikleri ve yayginligi, diger deri bulgulari, mukozalarinda dokiintii
olup olmadig, kulak, burun, bogaz, gogiis, kalp-dolasim sistemi, gastrointes-
tinal sistem muayenesi, norolojik muayenesi (meningeal irritasyon bulgusu
olup olmadigy) ozellikle degerlendirilmelidir.
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Hastanin genel durumu orta, halsiz ve yorgun goriiniimde, uykuya meyilli,
seslenince bakiyor, viicut sicakligi 38.9 °C (timpanik), nabiz 152/dk (N:
90-150/dk), solunum sayist 28/dk (N: 22-30/dk), KB 90/50 mm Hg (N:
84-110/ 39-63 mmHg), boy: 85 cm (50. persentil), viicut agirligi: 13 kg
(50 persentil), gogiis 6n yiizl, batin, sirt, yliz, kol ve bacaklarda kirmi-
z1-mor renkte petesiyal ve purpurik dokiintii mevcut, petesi ve purpuralar
kol ve bacaklarda sayica daha fazla, palpasyonla petesi ve purpuralarin
deriden kabarik oldugu hissediliyor, dokiintiiniin diizenli bir dagilimi
yok, deride kiigiik ekimoz alanlar1 mevcut, deride nekroz yok, siyanoz
yok, ekstremite uclarinda sogukluk yok, tirnak iizerlerine bastirip parmak
cekildiginde tirnak yatagi hemen eski pembe rengine doniiyor (kapiller
geri dolus stiresi 1-2 saniye). Orofarenks hiperemik, oral mukozada pe-
tesi goriilmedi, akciger sesleri her iki hemitoraksta esit duyuluyor, ral ve
retraksiyon yok, kalp sesleri normal, {ifiirlim yok, karaciger ve dalak pal-
pe edilmiyor, ekstremitelerde 6dem yok. Ense sertligi mevcut, Kernig ve
Brudzinski bulgular1 pozitif.

3. Cocuklarda yeni baslangich petesi ve purpura nedenleri nelerdir? *
1. Enfeksiyon hastaliklar
a) Gram negatif bakterilerin neden oldugu bazi sepsis formlari:
Akut meningokoksemi
Haemophilus influenzae tip b sepsisi
b) Gram porzitif bakterilerin neden oldugu bazi sepsis formlari:
Pnomokok (Streptococcus pneumoniae) sepsisi
Stafilokok (Staphylococcus aureus) sepsisi
Streptokok (Grup A streptokok) enfeksiyonu
¢) Bakteriyel endokardit
d) Diger bazi bakteri hastaliklart
e) Viral hastaliklar

Adenoviriis enfeksiyonlari
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4.

a.

Ekoviriis enfeksiyonlart
Koksakiviriis enfeksiyonlar
Enfeksiyoz mononiikleoz (Epstein-Barr viriis enfeksiyonu)

Viral kanamali ates sendromlart (Ulkemizde goriilen Kirim Kongo kana-
mall atesinin prehemorajik déneminde viicutta petesiler goriilebilir)

Riketsiya enfeksiyonlari

TORCH (intrauterin enfeksiyon etkenleri: toksoplazmozis, rubella, sitome-

galoviriis, herpes simpleks ve sifiliz)

. Diger nedenler

Akut idiopatik (immiin) trombositopenik purpura

Kemik iligini infiltre eden hastaliklar: ornegin akut losemi, lenfoma
Henoch-Schonlein purpurasi-bazi kollajen doku hastaliklar

Serum hastaligi

Hemolitik iiremik sendrom

Kawasaki hastaligi

Tlac dokiintiileri

Haclarin neden oldugu immiin trombositopeniler (valproik asit, fenitoin,
sulfonamidler, trimetoprim-sulfametoksazol, heparin)

Trombositopeni ile karakterize diger hastaliklar

* Ayrintilar i¢in vaka sonundaki bilgi notu incelenebilir.
Bu hastada 6n tanimiz nedir?

Sepsis + menenjit

-Akut meningokoksemi + meningokoksik menenjit

Bu hastadan hangi laboratuvar tetkiklerini istersiniz?

Tam kan sayimi, periferik kan yaymasi
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Karaciger fonksiyon testleri
Bébrek fonksiyon testleri (Sodyum, potasyum, klor dahil)

DIK paneli [INR (protrombin zamani), aPTT, fibrinojen, trombin zamani,
D-dimer, antitrombin 3 aktivitesi)

Kan kiiltiirii
Petesiyal ve purpurik lezyonlarin kazintilarimin Gram boyali yaymalari
Petesi ve purpura kiiltiirleri

Beyin-omurilik sivist (BOS) incelemesi ve BOS kiiltiirii (kontrendikasyon yok-
sa mutlaka lomber ponksiyon yapilmalidir, es zamanli kan sekeri, BOS glu-
kozu, BOS proteini, Thoma laminda direkt mikroskopik incelemede ve BOS
boyast ile incelemede hiicre sayisi, Gram ve Wright yaymalar:, BOS kiiltiirii
rutindir)

PA Akciger grafisi

(Kanmin buffy coat” yaymasinin Gram boyamast (heparinli kan ornegine
santrifiij uygulantr, ortada olusan beyaz kiire -buffy coat- tabakasindan yay-
ma yapilip boyanir.)

Hemoglobin 11 g/dl, 16kosit sayis1 19.000/mm?, trombosit sayis1 80.000/
mm?, periferik kan yaymasinda %13 ¢omak, %65 polimorfoniikleer 16-
kosit, %22 lenfosit mevcut, toksik graniilasyon goriildii, eritrositler nor-
mokrom, normositer, ikili-ti¢lii trombosit kiimeleri var, helmet hiicresi,
sferosit, sistosit, ’burr cell” gorilmedi.

ALT 85 U/L (N: <39 U/L), AST 105 U/L (N: < 56 U/L), diger karaciger
ve bobrek fonksiyon testleri normal

DIK paneli normal [INR 1,1 (N: 0.86-1.20), aPTT 36 sn (N: 27.9-38.1 sn),
fibrinojen 300 mg/dl (N: 219-403 mg/dl), trombin zamani 20 sn (16.6-
22.5 sn), D-dimer 0.3 mg/ml (0-0.48 mg/ml), antitrombin 3 aktivitesi %90
(N: %80-120)]

Petesiyal ve purpurik lezyonlarin kazintilarinin Gram boyali yaymalart:
Gram negatif diplokoklar goriildii.
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BOS proteini 75 mg/dl (N: 15-45 mg/dl), es zamanl kan sekeri 90 mg/dl,
BOS glukozu 40 mg/dl (BOS glukozu/kan glukozu=0.44), Thoma lamin-
da direkt mikroskobik incelemede 20 X 10 total hiicre, boyal1 incelemede
7 X 11 polimorfoniikleer 16kosit sayildi. Wright ile boyali BOS yaymasin-
da yaklasik olarak 35 tane polimorfoniikleer 16kosit gortildii, Gram boyali
BOS yaymasinda Gram negatif diplokoklar gortildi.

Akciger grafisi: Normal (infiltrasyon yok, plevral efiizyon yok)

b. Hastada tanimiz nedir, hangi tedaviyi baglarsiniz?
Tani: Akut meningokoksemi + meningokoksik menenjit

Penisilin G [250.000-400.000 U/kg/giin, 4-6 esit dozda, intravenoz (maksi-
mum 12 milyon U/giin)] meningokoksemi ve/veya meningokoksik menenjit
tedavisinde seceneklerden biridir. Ancak son yillardaki penisiline direng ola-

stligt nedeniyle 3. kusak sefalosporinler tercih edilir.

Hastaya sefiriakson (100 mg/kg/giin, 2 esit dozda, intravendz) veya sefotak-
sim (200 mg/kg/giin, 3 veya 4 esit dozda, intravendoz olarak) ve sivi-elektrolit
tedavisi baslanmalidur.

Bu antibiyotikler ile tedavi siiresi 5-7 giindiir.

Hastanin tedavisinin 24. saatinde genel durumunda diizelme goriildii, bun-
dan sonra yeni petesi ve purpura gelismedi, 48. saat sonunda trombosit
sayist 170.000/mm?*’e yiikseldi. Yatisinin tiglincii giiniinde kan ve BOS

tedavisi 7 giine tamamlanarak komplikasyonsuz taburcu edildi.

* Cocuklarda veni baslangich petesi ve purpura nedenleri- avirici tani

Neisseria meningitidis bakteriyemi (sepsis olmaksizin), sepsis (meningokok-
semi) ve menenjite yol acabilir. Genel olarak kabul edilen sekli ile Neisseria
meningitidis’in neden oldugu iki ana invazif hastalik formu menenjit ve akut
meningokoksemidir, bunlar tek basina veya birlikte gelisebilir. Invazif hasta-
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lik en sik olarak 5 yasindan kiigiik ¢ocuklarda goriiliir. Oncesindeki viral iist
solunum yolu enfeksiyonu bir predispozan faktér olabilir. Inkiibasyon dénemi
1-10 giin arasinda degisir, klinik vakalarin biiylik kismi ilk 4 gilinde ortaya
cikar. Hastalarda genellikle birkag saatten 5 giine kadar degisen bir prodromal
donem goriiliir. Bu donem boyunca, iist solunum yolu enfeksiyonu veya nazo-
farenjit semptomlarinin ates ile birlikte goriilmesi tipiktir. Hastalarda halsiz-
lik, letarji, bas agrisi, kas agrilari, eklem agrilar1 ve kusma da goriilebilir. Bun-
dan sonra artmis ates ile birlikte titreme (veya bazen hipotermi), halsizlikte
artis ve progresif letarji ile karakterize ani baslangicli hastalik gortiliir. Menin-
gokoksemili hastalarin %85’ine kadar olan kisminda gévde ve ekstremiteleri
tutan deri lezyonlar1 vardir. Bu lezyonlar hassas pembe makiiller, palpasyonla
deriden kabarik olduklari belirlenebilen petesiler ve purpuralar ve sonucta ge-
lisen nekrotik deri lezyonlaridir.

Vakalarm %90’1inda primer manifestasyon menenjittir, kusma, irritabilite ve
ense sertligi goze carpar. Bazi vakalarda deliryum, hir¢inlik, stupor ve konviil-
siyonlar gelisebilir. Menenjitli baz1 hastalarda birlikte meningokoksemi ola-
bilirse de deri bulgulari, sok ve dissemine intravaskiiler koagiilasyon (DIK)
menenjiti olmayan vakalara gore daha az olasilikla gelisir ve mortalite nispe-
ten diisiiktiir.

Hastalarin yaklasik %10’unda ise agir bir sepsis tablosu genellikle menenjit
olmaksizin geligir. Bu hastalarin %85’ine kadar olan kisminda gévde ve eks-
tremiteleri tutan deri lezyonlar1 vardir. Purpura ve sokun birlikte bulunmasi
Waterhouse-Friderichsen sendromu olarak adlandirilir. Bu hastalarin %60’dan
fazlasinda prezentasyon sirasmda hipotansiyon ve DIK’in klinik kanitlar1 var-
dir. Asidoz, adrenal kanama, bobrek yetmezligi, miyokardit, konjestif kalp yet-
mezligi ve koma gelisebilir. Bu hastalarda mortalite %40’a yaklasir.

Akut meningokoksemi ayirici tanisi
- Diger bakteriyel sepsis formlari:

- Gram negatif bakterilerin neden oldugu bazi sepsis formlari: 6rnegin; Ha-
emophilus influenzae tip b sepsisi

- Gram pozitif bakterilerin neden oldugu bazi sepsis formlari: 6rnegin; pno-
mokok (Streptococcus pneumoniae) sepsisi, stafilokok (Staphylococcus
aureus) sepsisi
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- Sepsis formlar1 baglangicta klinik olarak meningokoksemiden ayirt edile-
meyebilir. Haemophilus influenzae tip b ve pndomokok sepsislerinde petesi
gortlebilirse de bu vakalarda petesiler genellikle palpabl degildir. Stafilo-
koksik sepsisin purpurik lezyonlari ise erken donemde piistiiler olma egili-
mi gosterir.

- Streptokok (Grup A streptokok) enfeksiyonunda petesiyal dokiintiiler gorii-
lebilir ancak genellikle septik bir tablo goriilmez.

- Bakteriyel endokardit (tipik klinik bulgulari vardiwr)

- Diger bazi bakteri hastaliklari: ornegin; erlihiyoz (kenelerin bulastirdigi

nadir goriilen bir hastaliktir, genellikle Amerika kitasinda goriiliir).

- Viral hastaliklar: Adenoviriis, ekoviriis, koksakiviriis, Epstein-Barr viriis
enfeksiyonlarinin tipik bulgulari vardw, petesiyal dékiintii olusturabilirler
ancak genellikle septik bir tabloya neden olmazlar.

- Viral kanamali ates sendromlari: Ulkemizde goriilen Kirim Kongo kana-
mali atesinin prehemorajik déneminde viicutta petesiler goriilebilir. Kene
isirmast oykiisii tipiktir.

- Riketsiya enfeksiyonlari: epidemik tifiis bitler ile bulasi. Kayalik Daglar
benekli atesi keneler ile bulasir ve tilkemizde goriilmemektedir.

- Intrauterin enfeksiyon etkenleri (TORCH) nin yol agtig1 hastaliklarin tipik
bulgulart vardw. Hastanin yast géz oniinde bulundurulmalidr.

- Akut idiopatik (immiin) trombositopenik purpura: Genellikle bir viral en-
feksiyondan 1-4 hafta sonra gelisir. Fizik muayenede genellikle petesi ve
purpura disinda bulgu yoktur. Trombositopeni agirdur.

- Kemik iligini infiltre eden hastaliklar: ornegin akut losemi, lenfoma

- Henoch-Schonlein purpurasi: dokiintii genellikle alt ekstremitelerde ve
kalcadadr.

- Serum hastalig

- Hemolitik tiremik sendrom: hemolitik anemi, trombositopeni ve akut bob-
rek yetmezligi ile karakterizedir.

- Kawasaki hastaligi: tani klinik bulgular ile konulur.
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Hlac dokiintiileri

Haclarin neden oldugu immiin trombositopeniler (valproik asit, fenitoin,
sulfonamidler, trimetoprim-sulfametoksazol, heparin)

Trombositopeni ile karakterize diger hastaliklar
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HIPOTONI - |

Dr. Koray BODUROGLU, Dr. Giilen Eda UTINE*

2 yasinda kiz bebek, gelisiminin yasitlarina gore geri olmasi nedeniyle
hastanemize getirildi. Ilk olarak 6 aylikken bebegin gelisiminin yasitlarina
gore geri oldugunun farkedildigi, koltuk altindan tutuldugunda kaydigi,
sebebi bilinmeyen ates nedeniyle 12 aylikken ve 14 aylikken iki kez has-
taneye yatirilarak arastirildigi 6grenildi.

1. Hastada ayrintih oykii, 6zge¢mis ve soygecmis acisindan neleri sorgu-

lamak istersiniz?

Ayrmtili 6zgegmis bilgileri (prenatal, natal ve postnatal donem)
Soygegmis, akrabalik ve aile oykiisii

Intrauterin hareketlerde azalma

Oligo/polihidramnios

Annenin kronik hastaliklar1 (miyastenia gravis, hipertansiyon, diabetes
mellitus)

Anne ve baba yas1

Dogumla ilgili komplikasyon olup olmadigi, APGAR (“Appearance ’-gorii-
ntim, ‘Pulse’-nabiz, “Grimace "-yiiz burusturma, “Activity ’-aktivite, “Res-
piration ”-solunum) skorlari, yenidogan déneminde resiisitasyon, nobet

Kuvvetsizlik
Beslenme problemi
Konjenital kalca dislokasyonu

Neonatal tortikollis

Pediatri Profesorii, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Genetik Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara.
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» Artrogripozis multipleks konjenita (kontraktiirler)
*  Yenidogan doneminde solunum sikintisi

*  Yenidogan doneminde fraktiirler

* Motor ve mental gelisim basamaklari

* Biligsel yikim

» Kazanilan gelisim basamaklarinin kayb1

* Ailenin elinde varsa hastanin seri fotograflari (dismorfik bulgularin deger-
lendirilmesi agisindan)

» Sistemik hastaliklar ve sebebi bilinmeyen ates etiyolojisine yonelik sorgu-
lama

41 yasindaki baba ve 35 yasindaki annenin {iglincii yasayan ¢ocugu ola-
rak, annenin ti¢lincli gebeliginden normal spontan vajinal yol ile 36 hafta-
lik 2.400 gram dogdugu, APGAR skorlarinin 5/7/7 oldugu, dogar dogmaz
aglamadigi, mekonyum aspirasyonu ve prematiirite nedeniyle yenidogan
tinitesinde izlendigi, antibiyotik tedavisi tamamlandiktan sonra solunum
sikintisi olmamasi ve genel durumunun iyi olmasi tizerine taburcu edildi-
gi, yenidogan doneminde bebegin anne siitli alamadig1 ve kisa siireli ola-
rak nazogastrik sonda ile beslendigi, taburcu edildikten sonra yavas yavas
anne siitii aldig1 ve formula mama ile beslendigi, intrauterin hareketlerin
normal oldugu, annenin prenatal doneme ait bir komplikasyon tarif etme-
digi, anne ve baba arasinda akrabalik olmadigi, ailenin 6 yasinda saglikli
erkek ve 3 yasinda saglikli kiz ¢ocuklar1 oldugu 6grenildi.

Gelisim basamaklar1 gézden gegirildiginde; 5. ayda bas kontroliiniin ol-
dugu, 8. ayda objeye uzanma ve transfer yapabildigi, 9. ayda destekli otu-
rabildigi, 10. ayda yatak igerisinde donebildigi, 15. ayda desteksiz otura-
bildigi, 5. ayda sesli giilebildigi, 15. ayda ismine dondiigii, anne dede gibi
tek kelimeli 18. ayda sOyleyebildigi, heniiz ciimle kuramadigi, bay-bay
yapabildigi, isaret edebildigi, viicut kisimlarini bilmedigi, bas parmak ve
isaret parmagini kullanabildigi, 2 yasinda halen tutunarak ayakta durabil-
digi, siralama ve bagimsiz yiiriimeye heniiz baslamadig1 6grenildi.
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12 aylikken ve 14 aylikken sebebi bilinmeyen ates nedeniyle hastanede
yatirildiginda annesi gelisim basamaklarinda bir miktar duraklama oldu-
gunu ve istahinin arttigini farkediyor, etiyolojiye yonelik olarak yapilan
incelemelerde enfeksiydz, immiinolojik, sistemik, metabolik bir hastalik
lehine bulgu bulunmuyor.

2. Ogrendiginiz bilgiler esliginde sizce hangi bulgular, 6n tam ve ayirici
tani icin onemlidir? Motor ve mental gelisim basamaklar: acisindan has-
tamzi nasil degerlendirebiliriz?

Prematiir dogum, dogumda diisiik APGAR skoru, mekonyum aspirasyonu,
yenidogan {initesinde yatirilarak izlem (prematiirite, hipoksik-iskemik en-
sefalopati)

Yenidogan doneminde beslenme problemi, N/G ile beslenme (gevreyle il-
gili yenidogan bir bebekte beslenme problemi: konjenital miyotonik dist-
rofi, ailesel disotonomi, konjenital miyastenik sendromlar, bulbar motor
nukleuslarin hipoplazisi, norojenik artrogripozis, gegici neonatal miyaste-
ni, Prader-Willi sendromu)

Sebebi bilinmeyen ates (sistemik hastaliklar, metabolik hastaliklar, enfek-
siyonlar, immiinolojik hastaliklar, hipotoniye bagli gastrodzofagial reflii
ve aspirasyon nedeniyle pnémoni)

Gelisim basamaklarinin gézden gegirilmesi:

Yas grubu Mental islevler Motor islevler
. Yiize ve 1s18a bakma, zil Yuz_u koyun bagim ka_ldlrma
0-1 ay sesine tepki Yenidogan refleksleri
P Kollar ve bacaklar esit hareketli
Nesneyi/ yiizii izleme
13 a Zil sesine tepki Bagini 45° kaldirma
Y Giilimseme Kollar ve bacaklar esit hareketli
Agulama
Agulama Nesneye uzanma
3-6 ay S gsllli iilme Basin tam kontrolii
& Destekle oturma
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Yas grubu Mental islevler Motor islevler
6-9 a Hece sdyleme Desteksiz oturma
—ay Ismine doniip bakma Zot
9-12 ay Ozgiil olmayan baba-dede Bacaklara agirlik verme
Bay bay yapma
Ozgiil anne ve baba - -
12-18 ay Kagidi karalama Bagimsiz yiirtime
i . Comelerek yerden alma
18-24 ay 3 ten fazla kelime Merdiven gikma
24-36 ay 2 kelimeli ciimle Kosma
Merdiven inme
3 kelimeli ciimle
3-4 yas 0 cizme Tek ayak 3 sn durma
Basit sorulara cevap
4-6 yas Bir olay1 anlatabilme Tek ayak lizerinde 5 sn durma
3-6 kisimli adam ¢izme

Hastamizin gelisim basamaklarini degerlendirdigimizde, 2 yasinda oldugu halde;

Kaba motor: 9-12 ay

Ince motor: 9-12 ay

Mental: 6-9 ay

Dil: 1 yas

Sosyal-adaptif: 1 yas ile uyumludur.

Hastanin fizik muayenesinde; bas ¢evresi: 46 cm (<3 persentil), viicut
agirligr: 17 kg (>97 persentil), boy: 78 cm (<3 persentil), sistem bulgula-
11 normaldi. Norolojik muayenede motor ve mental gelisim basamaklari
yaklasik 1 yas ile uyumlu, maksimum motor kapasite destekle ayakta dur-
ma, desteksiz oturma olarak saptandi. Kraniyal sinir tutulumu goériilmedi,
postiiral hipotonisite mevcuttu. Ekstremite hareketleri simetrik idi, yerce-
kimine kars1 kollarin1 ve bacaklarini kaldiriyordu. Derin tendon refleks-
lerinin normoaktif oldugu, patolojik reflekslerin olmadigi goriildii. Kont-
raktiir fenotipi ve distal laksite saptanmadi.
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3. Hastamn fizik muayenesinde Kkiiciik eller ve ayaklar, badem sekilli pal-
pebral araliklar dikkatinizi cekiyor. Bunlar esliginde gelisim geriligi ve
hipotonisini anatomik lokalizasyona gore nasil smiflandirabiliriz?

Hastamizda mikrosefali, dismorfik bulgular, motor ve mental gelisme geriligi,
derin tendon reflekslerinin alinmasi nedeniyle serebral hipotoni ayirici tanist
yapilmalidir.

4. Etiyolojik olarak hangi hastaliklar1 ayirici tamda tartisabiliriz?
Serebral hipotoniye neden olabilecek:

» Sistemik hastaliklar

» Benign konjenital hipotoni

* Kromozom bozukluklar1 (Prader-Willi sendromu, Trizomiler)

» Kronik ilerleyici olmayan (statik) ensefalopatiler [Santral sinir sistemi
(SSS) gelisimsel malformasyonlari, perinatal etkilenme, hipoksik-iskemik
ensefalopati, postnatal bozukluklar]

* Metabolik hastaliklar (peroksizomal hastaliklar)

» Diger (okiiloserebrorenal sendrom, infantil GM1 gangliosidoz)

5. Hastamizda mevcut bulgular ile 6n tanimiz nedir?

Dismorfik bulgular, yenidogan doneminde beslenme gii¢liigii, hipotoni, motor
ve mental gelisim basamaklarinda gerilik, sebebi bilinmeyen ates ve obesite
nedeniyle Prader-Willi sendromu diisiiniildii.

6. Taniya yonelik olarak hangi laboratuvar incelemelerini planlayabiliriz?

» Motor ve mental gelisme geriligi ile bagvuran hastalarda idrar-kan amino-
sit analizi (IKAA), tiroid fonksiyon testleri, tam kan sayimi (demir eksik-
ligi anemisi), vitamin B12 diizeyi

» Dismorfik bulgular varliginda sitogenetik analiz, kraniyal manyetik rezo-
nans goriintiileme (MRG) (SSS gelisimsel malformasyonlar)
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» Prader-Willi sendromuna yonelik olarak (Multiplex ligation dependent

probe amplification-MLPA ile) metilasyon analizi, bunun sonucuna gore
fluoresan in situ hibridizasyon (FISH) ile 15q11q13 bdlgesinin kopya sa-
yisinin analizi

IKAA: Normal/ Normal, hemoglobin: 12,6 g/dl, hematokrit: %38, MCV:
80fL, RDW: %13, 16kosit sayist: 8.000/mm3, trombosit sayist: 375.000,
Vitamin B12: 440 pg/ml (200-860), tiroid fonksiyon testleri: normal

Prader-Willi sendromu i¢in /5g//ql3 bolgesine yonelik yapilan FISH
analizinde delesyon saptandi.

7. Bagka hangi bulgularla bu hastaliktan kusku duyulmahdir?

Santral hipotoni, beslenme gii¢ligii, biiyiime ve gelisme geriligi (iki yas al-
tinda serebral hipotoni ve beslenme gii¢liigii tek bagina Prader-Willi send-
romunun genetik analizi i¢in yeterlidir)

Tipik yiiz goriinlimii

Diisiik normal-orta diizeyde 6grenme glicliigli
1-6 yas arasinda hizli gelisen trunkal obesite
El ve ayaklarda kiigiikliik

Kisa boy

Hipogonadotropik hipogonadizm

Tipik davranis fenotipi

8. Aileye hastalik ve genetik damisma konusunda vermek istediginiz bil-
giler nelerdir?

Hastaligin izleminde 6grenme problemleri ve kognitif etkilenme ile obesite ve

komplikasyonlarin ana sorun olarak ele alinacag: anlatilmalidir. Fizik tedavi
ve rehabilitasyon yaklagimlari yani sira bireysel 6zel egitim ile 6grenme prob-
lemi olan ¢ocuklar desteklenmelidir. Davranis problemleri agisindan gocuk

ruh saglig1 degerlendirmesi gerekebilir.
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Davranig ve tutum terapisinin obesite kontroliinde yeri vardir. Hipogonadizm

ve biilylime hormonu eksikligine yonelik tedavi gereksinimi yoniinden endok-

rinoloji izlemi gerekebilir.

Genetik danismada aileye durumun sporadik olarak ortaya ¢iktigi, ailede tek-
rarlama olasiliginin ¢ok diisiik oldugu agiklanmalidir.

9. Her iki oturumu da dikkate alarak, hipotonik bebeklerin degerlendiril-
mesinde algoritma nasil olmahdir?

» Cocukluk yas grubunda hemen her zaman sistemik hastaliklar 6n planda

arastirilmalidir.

» Serebral ve periferik hipotoni bazi hastalarda beraber goriilebilir.

» Multidisipliner yaklagim tani i¢in esastir.

» Tibbi fotograf ¢ekimleri, 6zellikle klinik fenotip ve dismorfik bulgularin

yasa bagli olarak belirginlestigi hastalarda 6nemli olmakla birlikte, tiim
hastalarin izleminde onemlidir.

Hipotonik bebeklerin degerlendirilmesinde klinik tecriibe ve deneyimin
Oniine gecebilecek standart bir laboratuvar seti yoktur.
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SIVI ELEKTROLIT - |

Dr. Fatih OZALTIN*, Dr. Nazh GONC**

Dokuz aylik kiz hasta 2 giindiir olan yiiksek ates, istahsizlik, nedeniyle
Cocuk Acil Poliklinigi'ne getirildi. Hastanin diin aksamdan beri yemek
yemeyi reddettigi ve 5-6 kez kustugu, ishalinin olmadig1 6grenildi.

Fizik muayenesinde viicut sicakligi 38 °C (aksiller), nabiz 150 /dk, kan
basinct 90/50 mm/Hg, solunum sayis1 48/dk olarak o6l¢iildii. Viicut agir-
lig1 8,5 kg, boyu 70 cm 6lgiildii. Cilt turgor-tonusu normal olan hastanin
on fontaneli normal bombelikte saptandi. Hastanin diger sistem bulgulari
normaldi.

1. Bu hastadan isteyeceginiz laboratuvar tetkikleri nelerdir?
Tam kan sayimi

Sedimentasyon, C-reaktif protein (CRP)

Tam idrar tetkiki-idrar kilttri

Kan elektrolitleri

Laboratuvar incelemelerinde hemoglobin: 11,5 g/dl, l6kosit sayisi: 21.000
/mm?, CRP 2,4 mg/dl, sedimentasyon: 35 mm/saat olarak saptandi. Id-
rar tetkikinde dansite 1020, ketoniiri (1+), proteintiri (1+), glikoz negatif,
mikroskopik incelemede her biiyiik bilylitmede 15-20 16kosit saptandi.
Kan biyokimyasinda sodyum: 138 mEq/L, potasyum: 3.9 mEq/L, klor:
100 mEq/L bulundu.

*  Pediatri Profesorii, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglhgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Nefroloji Bilim Dali, Ankara.

*% Pediatri Profesorii, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Endokrinoloji Bilim Dali, Ankara.
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2. Bu hastada tanimiz nedir? Tedavi onerileriniz nelerdir?

Tani: Uriner sistem enfeksiyonu

Tedavi onerileri:
Agizdan beslenemedigi ve kustugu i¢in damar yolu acilir.

Parenteral antibiyotik (kiiltiir ¢ikana kadar ampirik tedavi) baslanir.

3. Bu hastanin sivi-elektrolit gereksinimini hangi yolla (enteral veya pa-
renteral) karsilarsimz?

Hastaya agizdan beslenme verilemeyecek (agizdan beslenemedigi ve kustugu
igin).

Glinliik stvi-elektrolit gereksinimi intravendz yolla karsilanacak.

4. Hastanin giinliik sivi-elektrolit gereksinimini hesaplayiniz.
Idame swvi tedavisi iki yolla hesaplanabilir:

a. Viicut agirhgina gore:

<10kg 100 ml / kg / 24 saat
11-20 kg 1000 ml + 50 ml / kg / 24 saat (11-20 kg aras1, her kg i¢in)
>20kg 1500 ml + 20 ml /kg / 24 saat (> 20 kg, her kg icin)

b. Viicut yiizey alanina gore

(< 10 kg olanlar igin bu yontem Onerilmez)

1500 — 2000 ml / m? / 24 saat

Viicut yiizey alani hesaplanmasi

Mosteller formiilii: v viicut agirligi (kg) x boy (cm)
3600
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Idame elektrolit gereksinimi

Na (sodyum): 3 —4 mEq / 100 ml s1v1
K (potasyum): 2 mEq / 100 ml s1v1
Idame glukoz gereksinimi

3-4 mg/kg/dakika

Hastanin siv1 — elektrolit gereksinimi
Idame siv1 tedavisi:

Viicut agirligina gore: 100 ml x 8,5 kg = 850 ml olmalidir
Hastanin elektrolit gereksinimi:

Na: 4 mEq/ 100 ml = 34 mEq / 24 saat
K:2mEq/ 100 ml =17 mEq/ 24 saat

Sonug¢: Hastaya 34 mEq NaCl ve 17 mEq KCl igeren, 850 ml %10 dekstroz
24 saatte verilmelidir.

5. Hesapladiginiz bu sivinin pratik uygulamasini nasil yaparsimiz?

Stvinin sodyum konsantrasyonu 850 ml’de 34 mEq ise 1000 ml’de 40 mEq
(1/4SF)’e karsilik gelir. ¥4 SF 1 birim SF (1000 ml’de 154 mEq Na igeren
s1v1), 3 birim dekstrozdan olusur.

Verilecek mayi: 850 ml %10 dekstrozla hazirlanmis % SF i¢ine 17 mEq KCI
konulup 24 saatte intravendz verilir.
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BILISSEL VE MOTOR GERILIK

Dr. Mehmet BASTEMUR¥, Dr. Goknur HALILOGLU**

15 aylik Serdar yasitlarindan geri olmasi, oturamama, yiirilyememe, go-
ziinde kayma ve konusamama nedeniyle getirilmis.

1-Oykiide neler sorarsiniz? Yanmtlar sizi nasil yonlendirir?

Olayin ilerleyici olup olmadiginin sorgulanmasi gerekir. Bebekliginden bu
yana motor gelismesi geri mi, yoksa belirli bir aya kadar gelismesi normal
olup sonradan m1 gerilemeye baslad1?

Ilerleyici degil ise: Perinatal hipoksik-iskemik olaylar, intrauterin enfeksi-
yonlar ve santral sinir sistemi (SSS) malformasyonlari en sik nedenlerdir.
Bir doneme kadar gelisim basamaklari normal olup, belirli bir hastalik ve/
veya durum sonrasi kazanilan gelisim basamaklarinin kaybedilmesi ensefalit,
elektrolit bozuklugu, kafa travmasi, zehirlenme, inme, epileptik ensefalopa-
tiler, nérodejeneratif/ndrometabolik hastaliklar gibi edinsel ve/veya kalitsal
farkli hastalik gruplarina bagli olabilir.

Ilerleyici ise: Norodejeneratif hastaliklar, dogustan kalitsal metabolik hasta-
liklar ve otistik spektrum bozuklugu ve davranig problemlerinin eslik ettigi
norogelisimsel hastaliklarda araya giren nobetler veya epileptik sendromlarda
hastalik gidisi ilerleyici olabilir. Ozellikle dogustan kalitsal metabolik hasta-
liklar ve genetik ndrodejeneratif hastaliklarin bazi formlarinda hastalik gidisi-
nin stabil olabilecegi akilda tutulmalidir.

Tiim bunlar1 zamana gore gruplayarak;

* Uzman Doktor, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Noroloji Bilim Dali, Ankara.

*% Pediatri Profesorii, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Noroloji Bilim Dali, Ankara.
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Ilerleyici olmayan grup igin: a) Prekonsepsiyonel, b) Dogum &ncesi, ¢) Do-

gum, d) Dogum sonrasi, risk faktorlerinin sorusturulmasi gerekir.

Ilerleyici grup icin: SSS’nin metabolik/dejeneratif hastaliklar1 (cogu otozomal
resesif kalitim) akla gelir. Buna gore 6zgecmiste Oncelikli sorular belirlene-
cektir.

Serdar’mn yas1 bilylidiikge (normal gelisim donemi tarif edilmiyor), geli-
sim basamaklarinda yasitlarina gore geri kaldigi farkedilmis.

2-Ozgecmis ve soygecmisi ile ilgili neler sorarsimiz?
(")zgeg:mis:

Prenatal: Gebelik i¢in yardimci iireme tekniklerinin kullanilip kullanilmadi-
g1, annede tansiyon yiiksekligi/disiikligii, X 1sinlarina maruz kalma, geciril-
mis enfeksiyonlar, dokiintiilii hastaliklar, kan sekeri yiiksekligi veya diisiiklii-
gii, ilag, sigara/ alkol aliskanligi, annenin beslenmesi (6r. folik asit eksikligi ya
da kilo aliminda belirgin yetersizlik), antenatal kanama, agir sosyoekonomik
yoksunluk sorgulanmalidir.

Natal: Dogum hastanede mi? Zamaninda mi1? Cogul gebelik mi? Normal
yolla m1? Dogum sezaryen ile gergeklesmisse endikasyonu? Dogum kilosu?
Dogduktan sonra hemen agladi mi1? Morarma oldu mu? Dogumda resiisitas-
yon ihtiyac1 oldu mu? Yenidogan Yogun Bakim Unitesi izlemi gerekti mi? Ye-
nidogan doneminde annenin yanina hemen verilebildi mi? Beslenme proble-
mi, kan sekeri diistikliigli, nobet, morarma, sarilik, kan degisimi veya solunum
destegi ihtiyaci oldu mu? Yenidogan tarama testleri ve K vitamini yapildi mi1?

Postnatal: Motor ve mental gelisim basamaklari, agilar, beslenme, allerji ve sis-
temik hastaliklar, gegirilen cerrahi girisimler ve travma Oykiisti sorgulanmalidir.
Aile ortam1 ve sosyoekonomik diizey ile birlikte ekrana maruz kalma, uyaran
yoksunlugu gibi sosyal oykii ile birlikte ek risk faktorleri gozden gegirilmelidir.

Motor-mental gelisim: Gelisim basamaklarinda geri kalma. Desteksiz otur-
manin 8. ayda, ylrlimenin 12-16. aylar arasinda, tek kelimelerin 12. ayda, iki
kelimeli climle kurmanin 2 yaginda hala yapilamamasi normal degildir.
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Gegirdigi hastahiklar: Ciddi sistemik hastalik (metabolik, hepatik, dolasim-
sal, renal, hematolojik ve otoimmiin) ndrolojik etkilenmeye neden olabilir.
Herhangi bir nedenle hiperpireksi, menenjit, ensefalit, travma, ameliyat gecir-
me Oykiisl sorgulanmalidir.

Beslenme: Malniitrisyon ya da vitamin eksikliklerini diigiindiiren 6ykii var
mi1?

Soygecmis: Anne ve babanin yasi, akrabalik dykiisii, tiim gebeliklerin sor-
gulanmasi, ailede kardes oykiisii, benzer sekilde etkilenen birey dykiisii olup
olmadig1 acik uglu sorular sorularak gozden ge¢irilmelidir. En az ii¢ kusagi
ilgilendiren aile agac1 ¢izilmesi dnerilir.

28 yagindaki annenin 4. gebeliginden yedi aylik, 1.100 gr C/S ile dog-
mus. Bir ay hastanede kiivozde kalmis. Havale, sarilik ge¢cirmemis. He-
niliz desteksiz oturamiyor, anlasilir kelimesi yok, seslenilince bakiyor-
mus, aileye gore isitmesi normalmis. Parmak ucuna basiyor ancak yiirii-
yemiyormus.

Anne 28 yasinda, baba 32 yasinda ve bilinen bir hastalik dykiileri yok.
Anne ve babanin amca ¢ocuklar1 oldugunu 6grendiniz.

[lk ii¢ gebelik spontan diisiik, 4. gebelik hastamiz, 5. gebelik spontan dii-
stik.

3- Yorumunuz ne olur?

Prematiirelik ve diisiik dogum agirligi, serebral palsi spektrum bozuklugu ya
da intrauterin enfeksiyonlara isaret edebilir.

Akrabalik 6ykiisii nedeniyle kalitsal dogustan metabolik hastalik ve genetik
hastalik gruplari dislanamaz.

Obstetrik dykiide spontan diisiiklerin fazla olmasi, annede kromozom anoma-
lisi tastyiciligl, kan pihtilasma bozuklugu ya da uterus anomalisi diistindiire-
bilir.

Gelisim basamaklarindan ismine bakma sekiz ay ile uyumlu bir mental gelisi-
mi gosterir, hece sdyleyememe ise 10 aydan geri oldugunu diisiindiiriir.
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4-Fizik incelemede nelere dikkat edersiniz?
Genel olarak (her yas hasta icin) gozden gecirilirse:

Gozlem: Yatma, oturma, yliriime pozisyonlarinin gézlenmesi gereklidir. Hu-
zursuzluk, uyku hali, siirekli amagsiz aglama veya az aglama, solunum diizen-
sizligi, hiperaktivite ve davranig problemleri, hareket bozukluklar1 degerlen-
dirilmelidir. Bacaklarin gergin, kollarin fleksiyonda, ellerin yumruk halinde
tutulmasi, opistotonus, makaslama, parmak ucuna basma, tek ayak ucunun
stirtiklenmesi, oraklama, tek kolda assosiye hareketin yoklugu ip uglar ola-
bilir. Dig gicirdatma, hizli nefes alip verme, el ¢irpma, streotipik hareketler,
kendini zarar verme davranisi gibi zihinsel yetersizligin agirligi derecesinde
artan belirtiler gortlebilir. Klinik fenotipin ayrintili olarak degerlendirilme-
si ve bu bulgularin bulunmasi, Rett sendromu ve Angelman Sendromu gibi
norogelisimsel hastaliklarin taninmasini kolaylastirabilir.

Fizik Muayene: Cilt rengi, saglar, fontanel, siitiirler, kafa sekli, mikro veya
makrosefali, dismorfik bulgular ayrintili olarak degerlendirilmelidir. El ¢izgi-
si, elin yumruk seklinde tutulmasi (kortikal yumruk), kisa ve genis parmak-
lar, kulak yapist incelenir. Deri bulgulari: hipo/hiperpigmente lekeler, aksiller
bolgede ve kasiklarda cillenmeler, fibromlar, adenoma sebaseum, gézde ve
deride telenjiektaziler, fotosensitif dermatit (Cockayne Sendromu, Hartnup,
Xeroderma pigmentosum...), iktiyozis, hipertrikozis varligi ayirici tani igin
bilgi verebilir.

Norolojik Muayene: Kaslarin elle incelenmesi, harekete direng, derin tendon
refleksleri degerlendirilir. Spontan hareketler sirasinda asimetri veya hareket
yoklugu ile kas giicli ve tonusu degerlendirilir. Kuvvet ve tonus birbiri ile
doniistimli olarak kullanilan iki muayene bulgusu degildir. Ekstremitelerin
yer ¢ekimine kars1 kaldirilmasinda yetersizlik ve kisa siirede birakma kuvvet-
sizlik agisindan belirleyici olabilir. Pasif harekete direncin degerlendirilme-
si hastanin tonusu hakkinda bilgi verir. Yiiriime (parmak ucunda/topuklarda,
One/geriye) ve tek ayak tizerinde ziplama test edilmelidir.

Yas kiiclikse ataksi, tremor, istem dis1 hareketler, dismetri olup olmadig,
spontan hareketler ve ylirlime, nesneye uzanma, oyuncaklarla oynama sirasin-
da degerlendirilebilir.

Gelisimsel degerlendirme i¢in gelisim basamaklarinin iyi bilinmesi gerekir.
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Denver Gelisimsel Tarama testi uygulanabilir.

1 aylik: Eller genellikle yumruk seklindedir, bagini birkag dakika kaldirabilir,
1518a ve metalik sese duyarlidir.

3 aylik: Ellerini seyrek olarak yumruk yapar, bas kontrolii vardir, eline aldigi
objeyi kisa siire tutar, anneyi tanir, agula, konusulunca giiler.

6 aylik: Donebilir, destekli oturur, nesneyi elden ele gegirir, sesli giiler, sesin

yOniinii anlar.

9 aylik: Desteksiz oturur, yatarken oturmaya kendisi gecebilir, tutunarak
ayakta durabilir, benzer heceli sozciikler soyler (de-de, ba-ba), her iki elinde
nesne tutabilir.

12 aylik: Basparmagini kullanir, ayakta durur, yardimla/yardimsiz yiiriir, an-
lamli 1-2 sozciik soyler.

18 aylik: Yardimsiz, dengeli ylriir, merdivenleri tirmanir, sandalyede oturur,
kalemle karalama yapar, 8-10 kelimesi vardir.

2 yasinda: Kosabilir, merdiven ¢ikip inebilir, kasik kullanir, iki sdzciiklii clim-
le kurar, basit ev islerine yardimei olabilir.

3 yasinda: Tama yakin konusur, tek ayak iizerinde kisa siire durabilir, karsi-
likl1 oyunlar oynar.

5 yasinda: Tek ayak lizerinde ziplar, makas kullanir, 2-4 pargali adam resmi
cizer, giyinebilir/soyunabilir, sdzciiklerin anlamimi 6grenmeye ¢aligir.

Hastanin muayenesinde, viicut agirhigi 13 kg (75-90 persentil), bas ¢evre-
si 45 cm (3 persentil), primer bakista sol gdzde ice kayma oldugu ancak
g0z hareketlerinin her yone serbest oldugu, géz dibi incelemesinin normal
oldugu, diger kraniyal sinir incelemelerinin normal oldugu, hastanin yar-
dimsiz oturamadig, ayakta duramadigi ve parmak ucuna bastigi gortildi.
Nesnelere sol elle uzantyordu ve ellerini gogsiine vurma seklinde steroti-
pik el hareketleri vardi. Derin tendon refleksleri bilateral canli, asil klo-
nusu ve Babinski isareti bilateral pozitif idi. Her iki ayak bileginde eklem
hareketlerinde kisitlilik mevcuttu.
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5- Anlamh bulgularimiz nelerdir?

Global gelisme geriligi, spastisite, sinirda (-2 SD ile -1 SD arasinda) mikrosefali

6-Nedenler ne olabilir?

Prematiirelik, perinatal komplikasyonlar ve buna bagli serebral palsi spektrum
bozuklugu (statik ensefalopati)

7-Bu hastada oncelikle hangi laboratuvar tetkiklerini istersiniz?

Tam kan sayimi, rutin biyokimyasal incelemeler

Vitamin B12 diizeyi

Tam kan sayimi sonuglarina gore demir eksikligi anemisine yonelik incelemeler
Tiroid fonksiyon testleri

Idrar ve kan aminoasitleri

Dismorfik bulgularm varliginin degerlendirilmesi, akrabalik dykdisii ve spon-
tan diisiikler nedeniyle Genetik Bilim Dali Konsiiltasyonu

Kraniyal goriintiileme (Manyetik rezonans goriintiileme tercih edilir. Eger, 6z-
giin bir hastaliga yonelik olarak etkilenme paterni bulunursa tanisal metabolik
incelemeler genisletilebilir.)

Genel olarak global gelisme geriligine yonelik tetkikler:
Dogum oncesinde:

Ultrasonografi (US): Fetustaki hidrosefali, mikrosefali, hidransefali, ho-
loprozensefali, porensefali, serebellar vermis agenezisi (Joubert Sendromu),
korpus kallozum agenezisi gibi belirgin SSS gelisimsel malformasyonlari
gosterebilir. Duodenum atrezisi ve kardiyak rabdomiyom gibi santral sinir
sistemi dis1, ancak baglantili olabilecek anormallikler saptanabilir.

Ileri anne yas1, ailede dnceden bir cocukta saptanan bir genetik hastalik, ya da
fetusta US bulgusu varsa yapilabilecek tetkikler:
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Koriyonik villus érnekleri: ilk trimesterin sonuna dogru koriyonik vilus 6r-
nekleri ile pek ¢ok fetal karyotip belirlenebilir ve enzim eksiklikleri saptanabilir.

Amniyosentez: Gebeligin 16. haftasinda amniyosentezle az miktarda amni-
yon s1vist aspire edilir, kromozom anormallikleri, baz1 bilinen metabolik has-
taliklar i¢in enzim ve gen mutasyonlari calisilabilir.

Dogum sonrasinda

Gelisimin objektif olarak degerlendirilmesi: Denver Gelisimsel Tarama
Testi II, (Denver Gelisimsel Tarama Testi yeniden gozden gecirilmis ve stan-
dardize edilmistir) psikometrik degerlendirme

Metabolik-endokrin tarama testleri: idrar ve kan aminoasitleri, idrar orga-
nik asit analizi, ardisik kiitle spektrometrisi (tandem MS) incelemesi. Kalitsal
aminoasit metabolizma bozukluklari, organik asidemiler, lizozomal depolan-
ma ile giden metabolik hastaliklar, peroksizomal hastaliklar, mitokondriyal
hastaliklar, tiroid fonksiyon testleri

Giderek artan sayida ‘tedavi edilebilir’ kalitsal dogustan metabolik hastaligin
motor ve mental gelisim basamaklarida gerilik, global gelisme geriligi ve/veya
zihinsel yetersizlik seklinde bulgu vermesi nedeniyle bu gruba 6zgiin tarama
programlari yillar igerisinde genisletilmistir. Bu liste Sekil 1°de sunulmustur.

1. basamak incelemeler 2. basamak incelemeler
* Kan * Manganez
» Amonyak, laksat * Kolestanol
« Kan amino asitleri * Plazma 7 -dehidrokolesterol/kolesterol

* Pipekalik asit, AASA

¢ Uzun zincirli yag asitleri

* B12 ve folat

* Serum ve BOS Laktat/Piriivat

* Lizozomal enzim aktiviteleri

s {drarda deaksipridinolin

* BOS aminoasitleri, norotransmitterler

* Total homosistein

* Acilkarnitin profili

* Bakar, seriiloplazmin
e idrar

* Organik asitler

* Piirin ve pirimidinler

* Kreatin metabolitleri

* BOS/plazma glukoz
* Oligosakkaritler « Fibroblastlardan KoenzimQ
* Glikozaminoglikanlar * Molekiiler incelemeler

Sekil 1. Global gelisme geriligi ve/veya zihinsel yetersizlik seklinde bulgu veren dogustan ka-
litsal metabolik hastaliklar igin birinci ve ikinci basamak olarak énerilen laboratuvar
incelemeleri (5 numarall kaynaktan uyarlanmigtir,)
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Anneye ait metabolik bozukluklar acisindan annenin incelenmesi: Feni-
lalanin ytiksekligi, iyot eksikligi, vitamin eksiklikleri (riboflavin), diyabet,
alkol.

Kraniyal goriintiileme: Santral sinir sistemi gelisimsel anomalisi, hipok-

sik-iskemik degisiklikler, metabolik-dejeneratif hastalik bulgular

Kromozom analizi ve mikrodizileme: Down Sendromu (trizomi 21), Edwar-
ds Sendromu (trisomi 18), XXY (Kleinfelter Sendromu), XYY, XXX, XO
(Turner Sendromu), Frajil X Sendromu, kromozom sayist ve yapisinda bo-
zukluklar

Intrauterin enfeksiyonlar: TORCH

Beyin sap1 uyarilma potansiyelleri: VEP (Visual evoked potentials, gérsel
uyarilmis potansiyeller), ERG (elektroretinogram), BAEP (Brainstem audi-
tory evoked potentials, beyin sapt isirsel uyariimis potansiyeller). Konugsma
gecikmesi ve gevreye ilgisizligi olan hastalarda

Elektroensefalografi (EEG): Beraberinde epileptik ataklar1 olan hastalarda,
bunun yani sira subklinik nébetler agisindan uyaniklik ve uyku dénemini ige-

recek sekilde planlanabilir.

Serdar’da:

Tiroid fonksiyon testleri, idrar-kan aminoasitleri incelemeleri normal so-
nuglandi. Kranial MRG incelemesinde ‘’periventrikiiler beyaz cevherde
hiperintens alanlar (periventrikiiler 16komalazi ile uyumlu bulgular), mi-
nimal serebral atrofi” gorildii.

VEP, ERG; BAEP incelemeleri normal sonu¢landi. EEG incelemesinde
“’zemin aktivitesi diizensizligi”’ goriildii. Psikometrik degerlendirme; 6 -9
ay diizeyi ile uyumlu bulundu.

8-Serdar’in tanisini tartisiniz. Ayirici tani yapiniz.

Serebral palsi; spastik paraparezi + zihinsel yetersizlik: Etiyoloji: Prematiire-
lik ve hipoksik iskemik ensefalopati (HIiE).
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‘Serebral palsi’ tanisin1 destekleyen 6zellikler: cok yavas da olsa giderek iyiye
gitme, dogum haftasi ve dogum kilosunun diisiik olmasi.

SSS malformasyonlari diglanmalidir: Kraniyal MRG (Ilk gériintiileme ince-
lemesi alt1 ay altinda ve/veya ilk bir yas i¢inde yapildi ise, miyelinizasyon
tamamlandiktan sonra kontrol MRG incelemesinin SSS gelisimsel malfor-
masyonlarma yonelik olarak yapilmasi onerilir.)

Metabolik-dejeneratif hastaliklar dislanmalidir: Anne-baba arasinda akrabalik

9-Tedavi ve takip planini, Serdar’in bilissel ve motor sorunlarina yonelik
olarak nasil diizenlersiniz?

Fizyoterapi ve rehabilitasyon programi

Cevrenin diizenlenmesi: Giris kat1 ya da bahge iginde ev, ev esyalarinin uygun
hale getirilmesi

Spastisitesi a¢isindan semptomatik tedavi gerekebilir

Biligsel iglevler igin gelisimin desteklenmesi - Ozel egitim Programi: Sosyal
ve uyum becerilerin gelistirilmesine yonelik egitim, bireysel ve grup terapileri

10-Genel olarak “zihinsel yetersizlik” nedir, hasta yonetiminde temel il-
keler nelerdir?

Zeka: Bilissel yetenek, gergek yasamda karsilagilan sorunlari ¢d6zme, ama-
ca yonelik uyumsal davranislar sergileme seklinde tanimlanabilir. Zihinsel
yetersizlik ise; 18 yagin altindaki bir bireyde bu yeteneklerde yetersiz olma
olarak tanimlanir. Degerlendirme agisindan yetersiz olmakla birlikte egitim
hizmetlerinin planlanmasi amaci ile zeka katsayist (IQ) kullanilir: zihinsel ye-
tersizlik tanisi i¢in kabul edilen deger, ortalamanin iki standart sapma altinda-
ki zeka bolimiidiir. Bu deger 70 (-2 SS) puaninin altini ifade eder.

Beraberindeki fiziksel engeller: Zihinsel yetersizlik olan hastalarin %50’sin-
de konusma, %10’unda gorme, %10-15’inde isitme bozukluklari, %15’inde
epilepsi, %8-60"1nda ruhsal bozukluklar birlikte olabilir. Serebral palsili has-
talarin %45’inde ayni1 zamanda zihinsel yetersizlik vardir. Ancak, konusma-
lar1 sadece motor nedenlerle geri olabildigi i¢in ¢evre ve hekimler tarafindan
yanlislikla olduklarindan daha geri olarak da nitelendirilebilirler.
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Ozel egitim: Bilisssel fonksiyona gore diizenlenecek akademik egitim ve is
ogretimine agirlik verilmesi. Cocugun kendine giiveninin artirilmasi, ¢ocuk
ile aile arasinda iligkilerin saglanmasi, ¢ocugun ailesine destek olmak, ¢ocu-
gun gelecegini dogru olarak planlayabilmek dnemlidir.

Ruh sagh@ yaklasimlari: Egitim ve sosyal kisithiliklardan dolayr bagimh
yasamak, ¢evre tarafindan kabul gdrmemek, yalnizlik ve itilmislik duygular
gibi nedenlerle bu ¢ocuklarda yogun ruhsal yakinmalar gézlenebilir.

Fiziksel rehabilitasyon: Motor giicliiklerin ¢oziimlenmesi zihinsel yetersiz-
ligi olan gocuklarin ikinci bir 6ziirle basa ¢ikma sorunundan kurtarir. Arastir-
malar, bedensel malformasyonu olan ¢ocuklart ailelerin daha az kucakladigi-
n1, daha az beden temas1 yaptiklarini géstermistir.

Bakimevleri ve kurumlar: Son goriislere gore bu tiir ¢ocuklarin siirekli kal-
diklar1 kurumlar onlar1 korumakta, ancak toplumdan ayirmakta ve uzaklas-
tirmaktadir. Ulkemizde bu tiir kurum ve kuruluslar yok denecek kadar azdur.
Agir ve ¢ok agir zihinsel yetersizlige sahip ¢ocuk ve yetiskinlerin ailelerinin
yaninda stirekli kalmalar aile {iyeleri i¢in {istesinden gelmekte ¢ok zorlana-
caklar1 bir ortam yaratabilir. Aileleri en ¢ok diisiindiiren konulardan biri de
kendileri bakamayacak duruma geldiklerinde ¢ocuklarini birakabilecekleri bir
kurum ve kurulusun olmamasidir.

Ilac tedavisi: Zihinsel yetersizligi diizeltecek bir ilag yoktur. Ancak kendine
ve baskalarina zarar verici davranislar konusunda noéroleptiklerin yardimet
olabilecegi belirtilmektedir. Stereotipik hareketler i¢in dirseklik gibi hareket
kisitlayicr aletler kullanilmaktadir. Beraberinde epilepsisi veya ek ruhsal so-
runlari olan hastalar multidisipliner bir ekip tarafindan izlenmelidir.

Aile damsmanhgi: Cocugun zihinsel yetersizligine kendilerinin mi neden ol-
dugu diisiincesi tartistlmalidir.

Ailenin sorunla basa ¢ikma becerisini etkileyen faktorler sunlardir:
Fiziksel olanaklar (para, is, ev kosullarinin yeterliligi),

Sosyal olanaklar (arkadaslar, yakinlar, sosyal yardim kuruluslari, egitim ku-
ruluslart)

Ruhsal yap1 (sorun ¢6zme becerileri, kisilik 6zellikleri, eslerin bagliliklari, pay-
lagimlar1 vb.) Bu durumlar gozden gegirilerek aileye yardim planlanmalidir.
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11-Onlenebilir mi?

Onleme: Zihinsel yetersizlik oraninin toplumda %2-3 oldugu géz éniinde
tutulursa sorunun 6nemi ve biiyilikliigli ortadadir. Ailede zihinsel engelli bir
bireyin varlig1 tiim aile tiyelerini etkilemektedir. Bu nedenle sorun katlana-
rak biiyiimektedir. Ozellikle az gelismis iilkelerde saglikli gocuklarm oldugu
kadar, hatta daha fazlasi ile, engelli cocuklarin egitim sorunlar1 ¢6ziim bekle-
mektedir. Ayrica ¢ok emek, giic ve maddi katki gerektiren bu egitimin sonucu
her zaman yiiz giildiiriicii olamamaktadir. Bu nedenle en ekonomik yol olayin
ortaya ¢ikmadan 6nlenmesidir. Bunun i¢in en etkili yol egitimdir.

Birincil onleme: Akraba evliliklerinin 6nlenmesi, gebelik ve dogumlarin tibbi
takibi, yenidogan tarama programlari, asilama, zehirlenme ve kazalardan ko-
runma agisindan egitimi ve ¢evrenin diizenlenmesi ile gelisimsel geriliklerin
bir 6l¢iide 6nlenmesi miimkiindiir.

Rh uyusmazligi, hipotiroidi, fenilketoniiri, galaktozemi, Down sendromu gibi
zihinsel yetersizligin nedenlerini kontrol etmek biiyiik 6l¢iide miimkiindiir.

Ikincil énleme: Onlenememis olan bu hastaliklarin erken taninmasi ve uygun
tedavisi. Hekimler gelisimsel takibi bilir ve risk altindaki bebekleri (erken
doganlar, menenjit/sepsis gecirenler, cogul gebelik tiriinii bebekler vb.) erken
donemden baglayarak yakin izlerlerse erken tani ve tedavi yapilabilir. Bu be-
bekler i¢in anne-babaya erken donemden itibaren gorsel, dokunma, isitme,
gibi uyaranlardan zengin bir ortam saglamalar1 nerilmelidir.

Uciinciil 6nleme: Baz1 kalitsal dogustan metabolik hastalik gruplari, ndrome-
tabolik ve/veya norodejeneratif hastaliklar acisindan prenatal tan1 miimkiin-
diir. Bunun i¢in indeks vakaya kesin tan1 konulmus olmasi gerektigi unutul-
mamali ve bu aileler genetik danigma ve prenatal tani olanaklar1 konusunda
bilgilendirilmelidir.
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NOBET / BILINC KAYBI - I

Dr. Ebru AYPAR*

13 yasinda kiz hasta, okulda 1-2 saat 6nce olan ani biling kaybi Oykiisii ile
Cocuk Acil Poliklinigi’ne getirildi.

1. Oykiide dzellikle neleri 6grenmek istersiniz?
» Biling kaybn ile ilgili;
v' Bilincinin tamamen kaybolup kaybolmadig (presenkop ve senkop farki)
v' Biling kaybt oncesinde;
» Ac olup olmadigi (hipoglisemi ¢ok nadir senkop nedenidir)

» Hastanin semptomlarmin olup olmadigi (bas donmesi, bulanti, ko-
tii-hasta hissetme, g6z kararmasi, terleme, carpinti gibi semptomlar -
vazovagal senkop)

» Carpimti olup olmadigi (aritmilere bagli senkop)

» Nefes darlig1, gogiis agrisi, carpinti olup olmadigi (obstriiktif kalp lez-
yonlarina bagli senkop)

v' Biling kaybun zamani;
» Sabah olup olmadig1 (vazovagal senkop)
v' Biling kaybt sirasindaki durumu;

» Ayakta dururken olup olmadig1 (ortostatik-postural hipotansiyona bagl
senkop-vazovagal senkop) veya

» Egzersiz sirasinda (aritmilere bagli senkop) veya egzersiz sonrasi olup
olmadig1 (egzersiz iliskili senkop)

*  Profesdr Doktor, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dali, Ankara.
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» Otururken (aritmi, ndbete bagli senkop), iseme/ Oksiirme/defekasyon
stirasinda (durumsal senkop) olup olmadigi
v' Biling kaybunin siiresi;

» 1-3 dakikadan kisa siiren biling kaybi varsa vazovagal senkop veya hi-
perventilasyona bagli senkop, ortostatik mekanizmalara bagli senkop,
daha uzunsa nébet, aritmiler, migren arastirilmalidir.

v' Biling kaybt sirasinda;
» Hizli hizli nefes alip almadigi (hiperventilasyon, histeriye bagli senkop)
» Yaralanip yaralanmadigi

v' Biling kaybt ve sonrasinda;

» Hastanin goriintiisii (solukluk varsa hipotansiyon, konflizyon, amnezi,
fokal ndrolojik bulgu, anormal hareket, kaslarda agr1, postiir varsa kon-
viilsiyon).

+  Ozgecmisinden
v" Daha 6nce benzer yakinmalari olup olmadigi

v" Bilinen basgka bir hastaligi olup olmadig1 (Kardiyak, endokrin, nérolojik
sistemlere ait hastaliklar sorgulanmalidir.)

v' Atesi, bag agris1 olup olmadigi [Santral sinir sistemi (SSS) enfeksiyonlari:
menenjit, ensefalit gibi, migren olasilig1]

v" Herhangi bir ilag veya toksin alma 6ykiisii olup olmadigi,

v’ Hastanin psikolojik sorunlarinin olup olmadigi (konversiyon, histeriye
bagli senkop), sosyal iligkileri sorgulanir (hamilelik, madde bagimlilig:
gibi).

* Soygec¢misinden

v" Ailede biling kaybi olan benzer yakinmalari olan Kisiler olup olmadigi,

v' Ailede bilinen kalp hastaligi [Hipertrofik kardiyomiyopati (HKMP), mitral
valv prolapsusu (MVP), koroner kalp hastaliklar1 gibi], migren, epilepsi
Oykiistiniin olup olmadig,

v" Ailede ani 6len bireylerin olup olmadigi (genetik aritmi sendromlari).
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Hastanin dykiistinden 6glen yemek sonrasi okulda ayakta dururken 1 da-
kika siiren biling kayb1 oldugu ve yere diistiigii 6grenildi. Biling kayb1 6n-
cesi hasta kendini kotii hissettigini, basinin dondigiinii, goz kararmasmin
oldugunu, terledigini, midesinin bulandigini belirtti.

Ozge¢mis ve soyge¢misinden hastanin herhangi bir hastaliginin olmadig,
daha once de ayakta dururken 2-3 kez biling kayb1 oldugu, 1 dakikadan
kisa siirelerde kendine geldigini, anne ve baba arasinda akrabalik olmadi-
&1, ailesinde kalp hastaligi, ani 6liim 6ykiisii olmadig1 6grenildi.

Not: Olaya sahitlik eden bireyler ile goriigmek ¢ok dnemlidir.

2. Hastanin fizik muayene bulgularinda nelere dikkat edersiniz?

* Fizik muayenede kalp hizi, kan basinci degerlendirilir (Kan basinct yatar-
ken ve hizla ayaga kaldirilarak ve 7-10 dk arasi1 ayakta dururken 6l¢iiliir.
Sistolik kan basincinda 20 mmHg, diyastolik kan basincinda 10 mmHg

diisme varsa ortostatik postural hipotansiyon disiiniiliir.).

e Kalp sesleri dinlenerek aritmiler, dogumsal kalp hastaliklari olasiligi aras-
tirlir.

* Hasta, ayrintili ndrolojik muayene ile senkopa yol acabilecek norolojik ne-

denler agisindan degerlendirilir.

Hastanin fizik muayenesinde kalp hizi:70 atim/dk, kan basinci yatarken:
110/70 mmHg, hizla ayaga kaldirildiginda 100/70 mmHg idi. 10 dakika
ayakta durduktan sonra hastanin mide bulantisi, terlemesi, bas donmesi
gelisti. Kan basinci: 100/60 mmHg, kalp hizi: 100 atim/dk olarak saptandi.

3. Verilen bilgileri tanisal acidan uyarici 6zellikler/bulgular agisindan
ozetleyiniz.

 Biling kaybinin kisa siirmesi,
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+ Oncesinde prodromal semptomlarmin olmasi (kendini k&tii hissetme, bas
donmesi, goz kararmasi, terleme, mide bulantis1 gibi)

* Olaya taniklik eden kisilerden, hastanin bilincinin 1 dakikadan kisa siire-
de yerine geldiginin 6grenilmesi, fizik muayenede kalp seslerinin normal
olmasi, aritmi saptanmamasi, ayakta durma sirasinda ayni prodromal bul-
gularin ve biling kaybinin gelismesi.

4. Fizik muayene bulgular1 sunulan hastada oncelikli olarak hangi tamy1
diisiiniirsiiniiz?

* Vazovagal senkop

5. Bu hastada ani bilin¢ kaybi nedenlerini degerlendirmek amaciyla han-
gi tamisal tetkikleri istersiniz? Ayirici tamda diger nedenler nelerdir?

+ Opykii ve fizik muayene bulgular1 hangi tanisal testlerin istenecegi konu-
sunda yonlendiricidir.

 Biling kaybu ile bagvuran tiim hastalara EKG degerlendirmesi yapilmalidir.
EKG’de kalp hizi, bradikardi, tasikardi, blok, duraklama, aritmiler, uzun
QT aralig1, Wolff-Parkinson-White sendromuna ait preeksitasyon bulgula-
11, miyokardiyal iskemi, kardiyomiyopati bulgular degerlendirilir.

* Aritmiye bagli senkop diisliniiliiyorsa, ambulatuar EKG degerlendirmesi
(Holter incelemesi)

» Egzersiz testi (egzersiz iligkili senkop diisiiniiliiyorsa)

» Ekokardiyografi (obstriiktif kalp lezyonlari, miyokardiyal islev bozuklugu
yaratabilecek lezyonlar)

» Kalp kateterizasyonu ve elektrofizyolojik ¢alismalar (Yiiksek olasikla arit-
mi diisliniilen vakalarda uygulanir.)

 Tilt testi (Hastanin solukluk, terleme gibi otonomik bulgulari varsa),

* Cocuk norolojisi konsiiltasyonu [biling kaybini ve tarif edilen nobeti agik-
layacak bulgu yoksa, ndrolojik acidan ayrintili degerlendirme ve elektro-
ensefalografi (EEG) planlanmasi].
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6. Bu hastaya tedavi yaklasiminiz nasil olur, énerileriniz nelerdir?

Vazovagal senkop geciren hastalara uzun siire ayakta kalmamasi (6zellikle
sicak, nemli, kalabalik ortamlarda), bol s1v1 almasi, tuzlu yiyecekleri tercih
etmesi, uzun siire a¢ kalmamasi, kan alinmasi sirasinda oturmasi onerilir.

Hasta senkop gegirirse yatarak sirtiistii pozisyona getirilir, biling kayb1 6n-
cesi prodrom hissedildiginde hastanin yatirilarak ayaklarin kalp hizasindan
yukari kaldirilmasi onerilir.

Tedavide ayrica mineralokortikoidler (0,1 mg/giin p.o. fludrokortizon), be-
ta-blokor tedavileri (p.o atenolol veya metoprolol), alfa-agonist (psodoe-
fedrin), serotonin geri alim inhibitorleri de kullanilmaktadir.

SENKOP NEDENLERI
1. OTONOMIiK NEDENLER (Kardiyak olmayan. %60-80)

1. Ortostatik intolerans grubu
a. Vazovagal senkop (=basit ndrokardiyojenik senkop)
b. Ortostatik (postural) hipotansiyon (disotonomi)
c. Postural ortostatik tagikardi sendromu (POTS)
2. Egzersiz iligkili senkop
3. Durumsal senkop
a. Soluk tutma (“breath holding”)
b. Oksiiriik, iseme, diskilama
c. Karotid siniis hipersensitivitesi

4. Asir1 vagal tonus

2. KARDIYAK NEDENLER (%2-6)

1. Aritmiler

a. Tasikardiler: Supraventrikiiler tasikardi (SVT), atriyal flutter/fibri-
lasyon, ventrikiiler tagikardi [uzun QT sendromu, aritmojenik sag
ventrikill displazisi (ARVD)]

b. Bradikardiler: Siniis bradikardisi, asistol, tam kalp blogu, pil dis-
fonksiyonu
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Obstriiktif Lezyonlar

d. Cikis yolu (“outflow”) obstriiksiyonu: aort stenozu, pulmoner ste-
noz, hipertrofik obstriiktif kardiyomiyopati (HKMP), pulmoner hi-
pertansiyon

e. Giris (“inflow”) obstriiksiyonu: mitral stenoz, tamponad, konstrik-
tif perikardit, atriyal miksoma

. Miyokardiyal Islev Bozuklugu

Koroner arter anomalileri, HKMP, dilate kardiyomiyopati, mitral kapak
prolapsusu, ARVD.

. NOROPSIKiYATRIK NEDENLER
1.

Hiperventilasyon

2. Nobet
3.
4
5

Migren

. Tiimorler
. Histeri, konversiyon

. METABOLIK NEDENLER

Hipoglisemi
Elektrolit bozukluklar
Anoreksiya nervoza

Ilaglar/toksinler (barbitiiratlar, trisiklik antidepresanlar, alkol, kokain,
marijuana, opiatlar, karbonmonoksit zehirlenmesi).

KAYNAKLAR
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YURUYEMEME - II

Dr. Yelda BILGINER¥, Dr. Seza OZEN*

Dort yasindaki erkek ¢ocuk, Cocuk Acil Poliklinigi’ne bir giindiir olan sol
ayagmin ilizerine basamama ve ayak bileginde sislik nedeniyle getirildi.

1. Oykii, 6zgecmis ve soygecmis bilgilerinden 6zellikle neleri 6grenmek
istersiniz?

> Ayak bilegindeki sislik ile ilgili olarak,
* Travma 6ykiisii (yumusak doku zedelenmesi, kirik)
* Eklem iizerinde sicaklik artisi, kizariklik, hareket kisitliligr dykiisii

Artrit, eklem inflamasyonunu belirten spesifik bir bulgudur. Eklem sisligi
veya hareket kisitliligi ve beraberinde hareketle agri, hassasiyet ve/veya isi
artist ile tanimlanir.

» Sikayetin siiresi onemlidir:

- Akut artrit: Artritin bir eklemde 6 haftadan daha kisa siirmesi,

- Kronik artrit: Artritin bir eklemde 6 haftadan daha uzun siirmesi seklinde
tamimlanr.

> Diger eklemlerinde sislik oyKkiisii
> Ates ve eklemde agr1 oykiisii

Septik artrit eklemin bakteriyel enfeksiyonudur. Bir ¢ocukta agrili bir ek-
lem oldugunda mutlaka septik artrit diglanmalidir. Klinisyenin enfekte
eklemi erken tamimasi ve uygun hedef odakli tedavinin erken baslanmasi
bu enfeksiyonlarla iligkili morbiditeyi ve mortaliteyi azaltmak icin kritik
oneme sahiptiv. Herhangi bir eklem etkilenebilmekle beraber, biiyiik ek-

*  Profesdr Doktor, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Romatoloji Bilim Dali1, Ankara.
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lemler kiiciik eklemlerden daha ¢ok etkilenmektedir ve alt ekstremite (diz
ve kalgca) enfeksiyonlart tiim olgularin %60 1 olusturmaktadir. Tutulan
eklemde daima sicaklik artisi, kizariklik gibi fokal bulgular vardir.

> ki iic hafta 6nce gecirilmis iist solunum yolu enfeksiyonu dykiisii, artri-
tin gezici tarzda olup olmadig1 ve bu nedenle ila¢ kullanip kullanmadigi

Akut romatizmal ates (ARA) artriti genellikle biiyiik eklemleri (diz, ayak
bilegi, dirsek, el bilegi gibi) tutan gezici bir artrittir. ARA artritinde eklem
sis, sicak ve agrilidr. Bu agri aspirin ve nonsteroidal antiinflamatuar ilag-
lara (NSAII) ¢ok hizli cevap vermektedir:

> Yakin zamanda iist solunum yolu enfeksiyonu veya ishal oyKkiisii

Reaktif artrit genellikle bir gastrointestinal sistem veya itirogenital sistem
enfeksiyonu sonrasinda gelisen aseptik inflamatuar artrittir. Genellikle du-
ruma sebep olan enfeksiyon yatistiktan sonra ortaya ¢ikar. Reaktif artrit
genellikle enfeksiyon baslangicindan 1-3 hafta sonra gelisir.

Poststreptokoksik reaktif artrit genellikle, akut streptokok enfeksiyonundan
7-10 giin sonra baslar. Akut baslangicl, simetrik/asimetrik, genellikle yer
degistirmeyen, herhangi bir eklemi tutabilen artrit seklinde karsimiza ¢i-
kar ve aspirin/ NSAIl dramatik olarak cevap verme:z.

> Ates, kilo kaybi, solukluk, kemik agrisi eslik edip etmedigi
Malign hastaliklar agisindan (16semi, néroblastom)

> Dokiintii veya karin agrisi eslik edip etmedigi
Dokiintiiler birkag hastalik bakimindan bulgu olabilir:

*  Cocukluk ¢caginin en sik goriilen vaskiiliti olan IgA vaskiiliti (Henoch
Schonlein Purpura-HSP) Artrit bazen dokiintiiden once goriilebilir.

»  SLE de yiizde dokiintii, giines is18ina hassasiyet, agizda yaralar olabi-
lir. Hasta dort yasinda oldugundan SLE on planda degildir.

*  Dermatomiyozit acisindan kas giicsiizliigii, dokiintii (Ozellikle eklemle-
rin ekstansor yiizlerinde ve g6z kapaklarinda) gériilebilir.

» Kawasaki ac¢isindan da ates, dokiintii, lenfadenopati, gozlerde kizarik-
ik, ¢ilek dili gibi mukoza bulgulart ve parmak uglart ve perianal bélge-
de soyulma sorgulanabilir.
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> Cig siitten peynir yeme oykiisii

Brusella enfeksiyonunda en sik kalga ve diz eklemi tutulurken, on bes ya-

sindan biiyiik ¢ocuklarda sakroileit en sik goriilen bulgudur.
> Kene ile temas oyKkiisii

Lyme artritinde daha ¢ok diz tutulumu vardir, kal¢a tutulumu ve kiiciik ek-
lem tutulumu nadirdir. Artrit genelde birkag giinde kendini simirlayan ag-

risiz eklem sisligi seklindedir ve epizodiktir.
> Daha once benzer ataklar oykiisii

Eklem sisligine eslik eden ates, ailede benzer yakinmalart olan bireyler ve
anne-baba akrabalig1 6ykiisii de varsa ailevi Akdeniz atesi (AAA) diistiniil-

melidir.

> Bilinen herhangi bir baska hastahk oykiisii Hemofili de sorgulanmalidr.

Hastanin daha 6nce benzer sikayeti olmadigi, bir giindiir olan sol ayaginin
iizerine basamama ve ayak bileginde sislik sikayeti ile hastanemize bas-
vurdugu, 6zellikle yiiriirken ve ayak bilegini hareket ettirmek istediginde
agrisimin oldugu, ayak bilegi tizerinde 1s1 artis1 farketmedikleri ve kiza-
riklik olmadigi, baska bir eklemde sislik olmadigi, herhangi bir travma
Oykiisti olmadigi, 38,2°C atesinin oldugu ve bu nedenle ates diisiiriicii ilag
verdikleri, bunun diginda dokiintii, kemik agrisi, karin agrisi, gogiis agrisi,
solukluk ya da kilo kaybi1 gibi sikayetlerinin olmadigi, gegirilmis iist so-
lunum yolu enfeksiyonu (USYE) ya da ishal &ykiisiiniin olmadigi, bilinen
baska bir hastalik dykiisiiniin olmadigi, ¢ig siitten peynir yeme veya kene
ile temas Oykiisiiniin olmadig1 ve anne baba arasinda birinci derece kuzen
evliligi oldugu 6grenildi.

2. Bu hastada fizik muayene sirasinda dikkat edilmesi gereken noktalar
nelerdir?

- Vital bulgular (ates yoniinden)

- Cilt muayenesi (dokiintli ve cilt alt1 nodiiller yoniinden)



514

Kardiyolojik muayene
Hepatosplenomegali, lenfadenopati

Eklem muayenesi: Tiim eklemlerin sislik, 1s1 artis1, kisithilik, agr1 ve kiza-
riklik yoniinden muayenesi (Sekil 1)

Fizik muayenesinde viicut sicakligi: 37,8°C, nabiz: 88 atim/dk, solunum

sayist: 16/dk, kan basmei: 100/60 mmHg olarak kaydedildi. Viicut agir-
lig1: 17 kg (50-75p), boy: 105 cm (50-75p) idi. Genel durumu iyi, bilinci
acik, kooperasyonu normaldi. Cilt muayenesinde dokiintiisii yoktu. Bas

ve boyun muayenesinde patolojik bulgu saptanmadi. Dinlemekle akci-

ger sesleri dogald1 ve iiflirlim yoktu. Karin muayenesinde organomegali
saptanmadi. Eklem muayenesinde sol ayak bileginde sislik vardi. Eklem

hareketi her yone kisith ve agriliydi. Eklem tizerinde kizariklik yoktu, si-

caklik artig1 vardi. Sol ayak bilegi 13 cm, sag ayak bilegi 11 cm idi. Diger
sistem bulgular1 normal olarak kaydedildi.

3. Verilen bilgileri tanisal acidan uyarici olan ézellikler/bulgular agisindan
ozetleyiniz. Bu hastada oncelikli olarak hangi tanilar diisiiniilmelidir?

Sol ayak bileginde akut artrit

Ates

Anne ve baba arasinda akrabalik

Akut romatizmal ates

Malign hastaliklar (16semi, néroblastom)
Septik artrit

Ailevi Akdeniz atesi

4. Bu hastaya yonelik oncelikli olarak hangi laboratuvar incelemelerini
planlayabiliriz?

Tam kan sayimi ve periferik yayma

Eritrosit sedimentasyon hizi (ESH)
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* C-reaktif protein (CRP)
* Anti-streptolizin O (ASO)

Tam kan sayiminda Hemoglobin: 12 g/dl (N: 11,7- 15,5), 16kosit sayist:
13.600 /mm?(4.100-11.200), MCV: 82 fL (80-95), RDW: %12,1 (11-14),
Trombosit: 320.000 /mm?* (156.000- 373.000).

Periferik yaymada eritrositler normokrom normositerdi, %60 polimorfo-
niikleer 16kosit ve %40 lenfosit sayildi, trombositler bol kiimeli idi, atipik
hiicre goriilmedi.

ESH: 34 mm/saat (0-20), CRP: 2,4 mg/dl (0-0,5), ASO: 20 (<200 [U/ml)

5. Hastanin laboratuvar bulgulari nasil yorumlanmahdir?

Periferik yaymanim normal olmasi nedeniyle 16semiden; hastanin dort yaginda ol-
masl, artritin gezici olmamast, iifiirim duyulmamasi ve ASO’nun normal olmasi
nedeniyle akut romatizmal atesten (ARA) ve eklemde inflamasyonun tiim bul-
gular1 olmamasi, agrinin belirgin olmamasi nedeniyle septik artritten uzaklasildi.

Cocuk Acil Poliklinigi’nde degerlendirilen hasta genel durumunun iyi ol-
masi ve atesinin olmamasi nedeniyle, ek bulgu olursa hemen, olmazsa bir
giin sonra Cocuk Romatoloji Poliklinigi’ne gelmek iizere eve gonderildi.

Kontrole geldiginde atesinin olmadigi ve eklem sisliginde belirgin azalma
oldugu farkedildi. Cocuk Romatoloji Poliklinigi’nde alinan ayrintili dykiide
hastanin 6zellikle oyun ¢ocugu doneminde tekrarlayan ates ataklari oldugu
ve gecen sene karin agrisi nedeniyle hastaneye basvurdugu 6grenildi.

6. Hastay laboratuvar sonuclar ile birlikte degerlendirdiginizde olas ta-
niniz/tamlarimz nelerdir? Tanmiy1 kuvvetlendirmek i¢in neler planlarsiniz?

Olasi tan1 ailevi Akdeniz atesidir (AAA). Taniy1 desteklemek i¢in MEFV
geni analizi onerilir.
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7. Aileye tedavi ve uzun siireli izlem konusunda vermek istediginiz bilgi-
ler nelerdir?

AAA tedavisinde amag, ataklar1 ve kronik inflamasyon sonucu olusan komp-
likasyonlar1 (6zellikle amiloidozu) 6nlemektir. Tedavi omiir boyu siirer. Bu
amacla kullanilan en etkin tedavi kolsisindir. Kolsisin akut atagi baskilamaz.
Bu nedenle atak sirasinda uygun tedavi genellikle dinlenme ve agr1 kesiciler
gibi destek tedavisidir.

Kolsisin baslangi¢ dozlar1 <5 yasta 0,5 mg/giin, 5-10 yas aras1 1 mg/giin ve
10 yas tstiinde 1,5 mg/giindiir. Cocuklarda doz hesabi viicut agirligina gore
de yapilabilir, fakat doz belirlenmesinde asil belirleyici olan atak sikliginin
azalmasi ve subklinik inflamasyonun kontrol altina alinmasidir.

Gergek kolsisin direnci ¢ok nadir oldugundan, cevapsiz olgularda akla ilk
gelmesi gereken durum tedaviye uyumsuzluktur. Gergek kolsisin direnci du-
rumunda hastalara anti-IL-1 tedavisi verilebilir. Bu ilaglarla optimum tedavi
stireleri heniiz belirlenmemistir.

it

Sekil 1. Eklem muayenesi i¢cin ¢op adam sablonu.
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Dogal bagisiklik sisteminin hastaligi olan otoinflamatuar hastaliklar (OIH),
otoimmiin hastaliklar gibi otoantikorlar veya antijen-spesifik T hiicreleri ile
iliskili degildir. Ailevi Akdeniz atesi (AAA) kendini sinirlayan, tekrarlayan
ates ve serozit ataklart ile karakterize otozomal resesif gecisli otoinflamatuar
bir sendromdur. AAA, diinyada en sik gériilen otoinflamatuar hastaliktir. Has-
talarin 2/3 sinde hastalik baslangici bes yasindan once olur.

AAA Dogu Akdeniz kokenli toplumlar olan Yahudiler, Tiirkler, Araplar ve Er-
menilerde ¢ok sik gériilmektedir ve bu bolgelerde prevalanst 1/200-1/1.000e
kadar ulasmaktadir. AAA tasiyici sikligi Kuzey Afrika Yahudilerinde 1/5-1/10,
Askenazi Yahudilerinde 1/5, Ermenilerde 1/3 ve Tiirklerde 1/5 tir.

AAA 16. kromozomun kisa kolunda yer alan MEFV (MEditerranean FeVer)
genindeki mutasyonlar nedeniyle olusmaktadi. MEFV geni “pyrin” isimli
molekiilii kodlamaktadur. Pyrin, hiicre i¢inde aktif interlokin 15 (IL1p) iireti-
mini saglayan inflamazom kompleksinin bir par¢asidir. Pyrinin mutant form-
lar1, kontrolsiiz IL1f iiretilmesine ve artmis inflamatuar cevaba neden olur.
AAA tanist klinik olarak konulur. MEFV geninin molekiiler analizi de genetik
kanit saglar.

Eriskin hastalar igcin 1997 yilinda AAA tam kriterleri (Tel Hashomer kriterle-
ri) belirlenmistir. Bu kriterler major, mindr ve destekleyici kriterlerden olus-
maktadw. Dort major kriter tipik ataklar: tanimlamaktadir: Ayni tipte en az ti¢
atak olmali ve ates rektal >38°C olup 12-72 saat siirmelidir. Bu ataklarda tek
basina ates, yaygin peritonit, tek tarafli plevrit veya perikardit, kalga, diz ve
ayak bileginde monoartrit olmasi gerekmektedir. Minor kriterler ise inkomplet
ataklari tammlar. Bu ataklarin karin, gogiis ve eklem agrisi, egzersizle artan
bacak agrisi veya kolsisin tedavisine cevabi olmasi gerekmektedir. Destekle-
yici kriterler ailede AAA 6ykiisii olmasi, uygun etnik koken olmasi, ataklarin
ciddi, yatak istirahati gerektiren atak olmasi, atagin kendiliginden geg¢mesi,
semptomsuz donem olmasi, hastalik baslangicinda hastanin 20 yasindan geng
olmasi, aralikli inflamatuar cevap, episodik proteiniiri/hematiiri, miispet so-
nug vermeyen laparotomi veya apendektomi olmast veya ebeveynler arasinda
akrabalik olmasidir. Fakat ¢ocuklar agrimin siddetini ve lokalizasyonunu be-
lirtmede yetersiz olabileceginden ¢ocuklarda bu kriterlerin uygulanmasinin
kasithiklart vardwr. Bu nedenle 2009 yilinda, ¢ocukluk ¢aginda AAA tanmisi
konulmas: icin yeni kriterler (Yalginkaya-Ozen kriterleri) belirlenmistir. Bu
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kriterler, ates (aksiller élciilmeli ve >38°C olmali), karin agrisi, gogiis agrisi,
artrit ve ailede AAA varligidir. En az ii¢ atak gésterilmeli ve ataklar 6-72 saat
stirmelidir. Bu bey kriterden ikisinin varligi tant igin yeterlidir ve bu kriterle-
rin, ¢cocukluk ¢aginda Tel Hashomer kriterlerinden daha yiiksek bir ozgiilliige
sahip oldugu gériilmiistiir (% 93,6 va karst %654,6).

AAA ataklar sirasinda, [okositoz, akut faz reaktanlarinda (eritrosit sedimen-
tasyon hizi [ESH], C reaktif protein [CRP], serum amiloid A [SAA]) yiikseklik
goriilmektedir. SAA diizeyleri ayni zamanda subklinik inflamasyonun da du-
varl ve giivenilir bir gostergesidir. SAA, amiloidoz durumunda belli doku-
larda (ozellikle bobreklerde) biriken AA tip amiloid fibrillerinin, dolagimdaki
onciiliidiir. AAA’da, en onemli komplikasyon olan amiloidoz ag¢isindan pro-
teiniirinin tespiti i¢in periyodik olarak idrar analizi de yapimas: gereklidir.
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18 aylik erkek hasta. Hisilt1 ve oksiiriik sikayetleri ile Cocuk Acil Polikli-
nigi'ne getirildi, ayrica hastanin annesi, hastanin biiyiimesinin de yasitla-
rindan geri oldugunu diisiiniiyor.

1. Oykii, 6zgecmis ve soygecmiste aileye dzellikle hangi sorulari sorarsi-
nz?

Sikayetlerinin ne zaman basladig1, dnceden benzer sikayetleri olup olmadig,
atesi, burun akintisi, hizli soluma, nefes darligi ve gogiiste ¢cekilme sikayetle-
rinin eslik edip etmedigi, yemek yerken ya da agzina bir sey gotiirdiikten sonra
aniden morarma, oksiiriik ndbeti, bogulma gibi bir olayin goriiliip goriilmedi-
gi sorulmalidir. Hisiltinin ve oksiirtigiin 6zellikleri (uyurken ge¢ip gecmedigi,
giin igerisinde azalma-gogalma gosterip gostermedigi, 6ksiiriigiin balgamli m1
kuru mu oldugu), kullandig: ilaglar, bu ilaglarla veya kendiliginden diizelip
diizelmedigi belirtilmelidir. Dogum &ykdisii, dogum agirligi, soygecmiste ak-
rabalik, kardes Oykiisii, yasadigi ortam, asilari, gegirilen enfeksiyonlar ve bes-
lenme 6ykiisli de sorgulanmalidir.

*  Pediatri Profesorii, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglhg: ve Hastaliklar:
Anabilim Dali, Pediatrik Gogilis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara.

** Pediatri Profesorii, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Allerji Bilim Dali, Ankara.

#**Pediatri Profesorii, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Gelisimsel Pediatri Bilim Dali, Ankara.
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Aileden, hastanin 4 ay once hisilt1 ve kuru oksiiriik sikayetlerinin basladigi,
ayni gilinlerde nezlesinin de oldugu, hafif ve kisa siireli atesinin yiikseldigi,
morarma ve nefes darliginin olmadigi, hisiltisim stirekli oldugu, giin iceri-
sinde siddetinde degisiklik olmadigi, ailenin yabanci cisim ya da besin as-
pirasyonu disiindiirecek gozleminin olmadigi, ancak etraftaki kiigiik oyun-
caklar1 bazen agzina gotiirdiigli 6grenildi. Doktora gotiirtildiigii, son 1 aydir
inhale steroid ve bronkodilator tedaviyi diizenli kullandiklar1 ancak hisilti
ve Okstirtigliniin bu tedavi ile ya da kendiginden diizelmedigi de 6grenildi.

Ozgegmiste zamaninda, 3.250 gram dogdugu, 2 ay sadece anne siitii al-
dig1, daha sonra hazir mama, inek siitii ve yemek sulari ile beslendigi, 2
kez otitis media gegirdigi, antibiyotik tedavisi ile diizeldigi, asilarinin tam
yapildig1 6grenildi. Soygecmiste ise anne-baba arasinda ikinci dereceden
kuzen evliligi bulundugu ve 3 saglikli kardesi oldugu 6grenildi. Gece-
konduda, kalabalik bir aile ortaminda yasadiklari, sigara dumanina maruz
kalmadig bildirildi.

2. Bu hastada fizik muayenede o6zellikle hangi noktalara dikkat edilmesi
gerekir?

Muayenede 6zellikle hastanin genel goriiniimii, viicut agirhigi, boy, bas ¢evre-
si ve persentilleri, boya gore viicut agirligi, vital bulgular (ates, nabiz, solu-
num sayisi, kan basinci), cilt, akciger ve kardiyovaskiiler sistem muayenesi,
ekstremiteler (ddem ve gomak parmak agisindan) ve karacigerin biiyiikliigiine
dikkat edilmelidir.

Hastanin genel durumu iyi, bilinci agikti. Viicut agirligi: 9.250 gr, boy:
80 cm, bas ¢evresi: 45,5 cm, viicut sicakligi 36,5 °C (aksiller), nabiz 135/
dk., solunum sayis1 52/dk., kan basinci 95/55 mmHg. Cilt alt1 yag dokusu
azalmis, ag1z ¢evresinde eritemli, kagintili lezyonlar goriildii, siyanozunun
olmadigy, kalp muayenesinin normal oldugu tespit edildi. Hastada akciger
sesleri her iki hemitoraksta esit duyuldu, yaygin bilateral hisilti (vizing)
duyuldu, ral ve retraksiyonlar saptanmadi. Karaciger ve dalak palpe edil-
miyordu. Ekstremitelerde 6dem ve comak parmak yoktu.



521

3. Hastanin biiyiimesini degerlendiriniz.

Yaga gore boy ve bas cevresi 25. persentilde, agirlik 3. persentilin altinda. Boya
gore agirlik standardin %81’inde, yasa gore agirlik ise standardin %78’inde
(Gomez siniflandirmasina gore hafif malnutrisyon mevcut).

4. Hastanin patolojik semptom ve bulgularim 6zetleyiniz.
Hikayeden,

Bronkodilator ve inhale steroid tedavisine yanit vermeyen 4 aydir siiren hisilti
Oksiiriik

2 kez gecirilmis otitis media

Akrabalik olmasi

Beslenme oykiisii

Bulgular;

Takipne

Irritan dermatit

Hisilt1

Malnutrisyon

5. Bu hastadan ilk olarak isteyeceginiz tetkikler nelerdir?
Tam kan sayimi-periferik kan yaymasi
Transkiitan6z oksijen saturasyonu

Iki yonlii akciger grafisi

Hastanin laboratuvar incelemeleri; hemoglobin: 10,2 gr/dl, 16kosit sayisi:
7.500/mm?, trombosit sayisi: 250.000/mm?*, MCV: 65 fl, RDW: 18

Periferik kan yaymasinda %56 lenfosit, %42 nétrofil, %2 monosit, eritro-
sit morfolojisi hipokrom mikrositer goriildii. Oda havasinda transkiitanéz
oksijen saturasyonu: %95. Iki yonlii akciger grafisinde bilateral, yaygmn
havalanma artig1 gortildii.
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6. Bu hastada tanimiz nedir?
Hisiitili bebek
Malnutrisyon

Demir eksikligi anemisi

7. Bu cocukta saptanan malnutrisyon ve anemiye yaklasiminiz nasil olur?

Beslenme Oykiisiiniin bozuk olmasi, yas grubu, diisiik sosyoekonomik diizey-
den gelmesi, tam kan sayimi, periferik kan yaymasi bulgular ile oncelikle
demir eksikligi anemisi diistiniilerek 6 mg/kg/giin demir oral yolla baglanir,
demirden zengin diyet Onerilir. Bir ay sonra tedaviye cevabi degerlendirilir.
Malnutrisyon agisindan 2-3 g/kg/giin protein, 100-150 kal/kg/giin olacak se-
kilde beslenmesinin 3 ana, 2 ara 6giinle diizenlenmesi onerilir.

8. Hisilt1 tanimi ve nedenleri nelerdir?

Hisilt1 (vizing); genellikle ekspiryumda duyulan, miizikal nitelikte, 1slik se-
sine benzer bir sestir, bronslarin daralmasiyla ortaya ¢ikar, agir durumlarda
stetoskop olmaksizin da disaridan kulakla duyulabilir.

INFANTLARDAKI HISILTI NEDENLERI
1) Infeksiyonlar

Akut bronsiyolit

Chlamydia trachomatis enfeksiyonu
Tiiberkiiloz

2) Inflamasyon

Astim

Kistik fibrozis

Primer siliyer diskinezi

Bronkopulmoner displazi
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Bronsiyolitis obliterans
3) Primer immiin yetmezlikler

4) Anatomik anomaliler

a) Solunum sistemine ait

Trakeo ve/veya bronkomalazi
Trakeoozafageal fistiil
Havayollarimda hemanjiom
Bronsiyal kist

Kistik adenomatoid malformasyon
Konjenital lober amfizem

Aberan trakeal brong
Sekestrasyon

b) Kardiyak

Soldan saga santin oldugu, pulmoner konjesyona yol agan konjenital kalp
hastaliklar1

Vaskiiler halka
¢) Mediastinal
Mediastinal kite/timor/LAP

5) Aspirasyon sendromlari

Gastroozaftageal refli
Yutma disfonksiyonu

6) Yabanci cisim aspirasyonu

9. Bu nedenleri ve hastayl goz oniinde bulundurularak, eldeki verilerle
hastada ayirici taniyr nasil yaparsiniz, yorumlayiniz.

+ Hastanmin sikayetlerinin viral iist solunum yolu enfeskiyonu (USYE) ile
baslamasi bronsiyolit ve diger infeksiyoz etkenleri diistindiirebilir, ancak
4 aydir higilti ve oksiiriigiiniin devam etmesi, atesinin, beyaz kiire yiik-
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sekliginin olmamasi, akciger grafisinde infiltrasyon, konsalidasyon ya da
lenfadenopati (LAP) goriilmemesi enfeksiyonun diglanmasini saglar.

* Hastada hisilt1 ve oksiirtiglin ataklar halinde degil, devamli olmasi, inhale
tedavilere yanit vermemesi ve ailede astim dykiisii olmamasi ile astim tani-
sindan uzaklasilir. Irritan dermatit, atopik dermatit ile karistirilmamalidar,
bu nedenle astim i¢in belirleyici degildir.

» Hastanin sikayetlerinin kronik olmasi, biiyiime-gelisme geriligi olmasi,
anne-baba akrabalig1 olmasi kistik fibrozis (KF) tanisini akla getirir, ter
testi yapilmasi gerekir.

» Hastanin sikayetlerinin kronik olmasi, anne-baba akrabalig1 olmasi primer
siliyer diskineziyi diislindiiriir, ancak tekrar eden veya diizelmeyen pno-
moni-atelektazi olmamasi, situs inversusa ait muayenede bulgu olmamasi,
oOksiiriigiiniin kuru olmasi bu tanidan da bizi uzaklagtirmalidir.

» Hastanin prematiir dogum oykiisiiniin olmamasi, entiibasyon ve mekanik
ventilasyona baglanma ykiisiiniin olmamasiyla bronkopulmoner displazi
(yenidoganin kronik akciger hastalig1) tanisindan da uzaklasilir.

» Hastanin 2 kez otit gecirmesi, anna-baba akrabalig1 olmasi1 nedeniyle im-
miin yetmezlik diistintilebilir, ilgili tetkikler istenmelidir.

* Hastanin beslenme sirasinda aspirasyon bulgular1 géstermemesi ile tra-
keodsefageal fistiil ve yutma disfonksiyonu tanisindan uzaklasilir. Hasta-
da solunum sistemi bulgularina ek olarak malniitrisyon ve demir eksikligi
anemisi olmasi nedeniyle gastrodzefageal reflii (GER) tanisi diisliniilmeli
ve arastirilmalidir.

* Akciger grafisininde havalanma artigi disinda patolojik bulgu olmamasiyla
bronsiyal kist, kistik adenomatoid malformasyon, konjenital lober amfi-
zem, sekestrasyon, mediastinal kite/timor/LAP tanisindan da uzaklasilir,

* Hastanin kalp muayenesinin normal olmasi, hepatomegali ve ekstremite-
lerde 6dem olmamasi, akciger grafisinde kardiyomegali ve konjesyon go-
rilmemesi nedeniyle konjenital kalp hastaliklart diisiiniilmez. Sikayetleri-
nin dogumdan itibaren baglamamasi (14 aylik saglikli bir dénem gecirmis
olmasi) nedeniyle vaskiiler halka da diisiiniillmemelidir.

* Hisiltisi olan bir hastada, belirgin 6ykii olmasa bile, yabanci cisim aspiras-
yonu mutlaka diistiniilmelidir.
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10. Nedenin saptanmasina yonelik olarak bu hastaya hangi ozel tetkikler
yapilmahdir?
Ter testi
Ig A, G, M, E ve izohemaglutinin diizeyleri
Ozefagus-mide-duodenografi (OMD)-pH monitorizasyonu

Tiiberkiiloz agisindan aragtirilmast

Hastanin ter testi: 30 meq/L, Ig A,G,M ve E diizeyleri yasina gore normal
bulundu.

OMD’de yutma disfonksiyonu, GER ve vaskiiler halka basis1 saptanmadi.
PPD (Purified protein derivative): § mm bulundu.

11. Bu asamada hastaya yapilmasi gereken tetkik nedir? Neler goriilmesi
beklenir?

Fleksibl bronkoskopi yapilmalidir;
Yabanci cisim aspirasyonu,
Trakeoozafageal fistiil agzi,
Trakeo/bronkomalazi,
Enfeksiyon,

Hava yollarinda hemanjiom veya

Disaridan bastya (vaskiiler halka, LAP veya kitle basis1) dair bulgular saptanabilir.

Hastaya yapilan fleksibl bronkoskopide;

Trakeanin orta-alt seviyesine takilmis, ¢ekirdek kabugu goriildi.

12. Tedavide ne yapilmasi gerekmektedir?

Rijid bronkoskop ile yabanci cismin gikarilmasi
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SIVI ELEKTROLIT - 1l

Dr. Fatih OZALTIN*, Dr. Nazh GONC**

Ug yasinda; 11 kg agirhigida, 93 ¢m boyunda erkek gocuk acil servise
2 giindiir devam eden ates, istahsizlik, kusma ve kansiz mukussuz, bol
sulu giinde 10-12 kez olan ishal yakinmalariyla getirildi. Hastanin son 24
saattir agizdan beslenemedigi, kusmalarinin arttig1, daha 6nce benzer bir
hastalik gegirmedigi ve bilinen sistemik bir hastalig1 olmadig1 6grenildi.
Hastanin 6zge¢mis ve soygeg¢misinde 6zellik yoktu.

1. Bu hastada sivi dengesini degerlendirmek icin hangi bilgilere gereksi-
nim duyarsimz?

+  Onceki viicut agirligt
+ lIdrar ¢ikarm

*  Gozyast

* Sivi alma istegi

e Bilin¢ durumu

Hastanin 6nceki viicut agirliginin 12,5 kg oldugu, son 6 saattir idrar ¢i-
karmadigi, agladigi halde gozyasinin olmadigi, suya istegi oldugu halde
kusmas1 nedeniyle yeterli alamadig1 ve son birkag saattir dalginligi olmasi

*  Pediatri Profesorii, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglhgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Nefroloji Bilim Dali, Ankara.

*% Pediatri Profesorii, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Endokrinoloji Bilim Dali, Ankara.
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2. Fizik muayenesinde oncelikli olarak neleri degerlendirirsiniz?
Vital bulgular: viicut 1s1s1, kalp hizi, solunum sayisi, kan basime1
Viicut agirlig

Bilin¢ durumu

Aktivitesi

Cilt turgor tonusu

Ciltte sogukluk ve solukluk

Goz kiirelerinde ¢cokiikliik

Gozyast olup olmamasi

Dil ve mukozalarda kuruluk

Kapiller geri dolug zamani

Karinda distansiyon, bagirsak sesleri, hassasiyet, kitle

Idrar miktarimin izlenmesi

Fizik muayenesinde hastanin bilinci bulanik, viicut sicakligi 38,2°C, kan
basmec1 70/40 mmHg; nabiz 160/dakika ve filiform; solunum sayis1 daki-
kada 32 olarak kaydedildi. Cildi soguk, agiz mukozasi kuru, turgor bo-
zuktu. Kapiller geri dolus zamani 4 saniye idi. Bas-boyun muayenesinde
baska patolojik bulgu saptanmadi. Dinlemekle akciger sesleri dogaldi ve
ifiirim yoktu. Karin hafif distandii, perkiisyonda timpanik ses alind1 ve
oskiiltasyonda bagirsak sesleri artmis olarak saptandi. Organomegali ya
da kitle ele gelmedi. Kostovertebral ac1 hassasiyeti de yoktu. Diger sistem
bulgular1 normal olarak kaydedildi.

3. Hastanin hidrasyon durumunu tartisimz. Varsa dehidratasyon derece-
sini belirleyiniz.

Hasta agir dehidratedir (viicut agirligi kayb1 %12).
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Hafif Orta Agir
Genel durum
Siit cocugu ve kiigiik | Uyanik huzursuz Susamis, huzursuz ya | Letarjik ya da
¢ocuklar da letarjik komatdz
Biiyiik ¢ocuklar Susamis, uyanik, Susamis, uyanik, Genellikle biling
huzursuz postural hipotansiyon |yerinde, endiseli,
soguk terli, siyanotik,
kas kramplar1 mevcut
Viicut agirhgi kaybn | % 1-5 % 6-9 % 10-15
Cilt turgor Normal Azalmig (2sn’den Cok azalmig (2sn’den
daha kisa siirede daha uzun siirede
diizeliyor) diizeliyor)
Agiz mukozasi Islak Kuru Cok kuru
Gozyas1 Var Azalmis ya da yok Yok
Goz kiireleri Normal Cokmiis ileri derecede ¢okik
On fontanel Normal Cokmiis fleri derecede ¢okiik
Nabiz Normal Artmis Cok artmis
Kan basinci Normal Normal ya da diisiik | Diisiik,
oOl¢iilemeyebilir
idrar miktar Normal Azalmis Oligiiri ya da aniiri
Kapiller dolus Normal Uzamis (2 sn’ye Uzamis (3 sn’den
zamani kadar) fazla)
Solunum sayisi Normal Derin hizli olabilir Derin ve hizli

4. Bu hastada hangi laboratuvar tetkiklerini yaparsimiz?

» Kan iire nitrojen (BUN), kreatinin, sodyum, potasyum, klor (prerenal azo-

temi ve elektrolit imbalansi agisindan)

*  Venoz kan gazi (asidoz olup olmadigin1 saptamak amaciyla)
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+ Idrar tetkiki (eslik eden idrar yolu enfeksiyonu arastirilmasi, dansiteyle de-
hidratasyon varliginin kanitlanmas1 amaciyla)

» Diski mikroskopisi ve gerekiyorsa digki kiiltiirti

Kan biyokimya incelemesinde sodyum 126 mEq/L; potasyum 3,8 mEq/L;
klor 98 mEq/L; pH 7,28; bikarbonat 17 mmol/L; kreatinin 0,8 mg/dl; kan
tire nitrojen 42 mg/dl olarak 6grenildi. idrar analizinde dansite 1030; pro-
teiniiri (1+); her biiytlik biiytitmede 1-2 16kosit, 1 graniiler silendir saptan-
d1. Idrarda I6kosit esteraz, nitrit, bilirubin, glikoz negatif; ketoniiri (1+)
saptandi.

5. Hastanin tedavi planini nasil yaparsinmiz?
Hasta agir dehidrate ve hiponatremiktir.

Prensip hastanin giinliik gereksinimi ve sivi-elektrolit kayiplarinin yerine ko-
yulmasidir.

Oncelikle 20-30 ml/kg %0,9 NaCl (SF) 30 dakikada intravendz olarak verilir
(ekstraseliiler s1v1 hacmini hizla diizeltip organ perfiizyonunu saglamak ama-
ctyla). Stvi bitiminde hasta degerlendirilir. Gerekiyorsa ayni miktar tekrarla-
nir. Bunlar hesaplanan toplam sividan diistilecektir.

Defisit:

Hastanin dehidratasyon derecesi %12 oldugundan sivi agigi 120 ml/kg=1.320
ml olacaktir

idame:

Viicut yiizey alanina gore verilecek idame sivi miktari 1.500-2.000 ml/m?/giin

(Viicut yiizey alani= \/ [Agirlik (kg)x boy (cm)]/3600) Formiile gore hastanin
yiizey alani= 0,5 m?

Idame s1v1 gereksinimi= 750-1000 ml

Toplam siv1 kaybi= idame+defisit= 1000 m1+1320 ml= 2320 ml (hesaplanan
stvinin yarist ilk 8-12 saatte verilir)
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Idame sodyum gereksinimi= 40 mEq (her 100 ml i¢in 4 mEq)
Idame potasyum gereksinimi= 20 mEq (her 100 ml i¢in 2 mEq)

Ishal ve kusmayla olan sodyum kaybi= 138 mEq (akut kayiplarin %75’
ekstraseliiler, %25°1 intraseliiler alandandir. Bu hastada kayip 1.320 ml olup
%75°1 (=990 ml) ekstraseliiler sividan olusur. Ekstraseliiler alandan sodyum
kayiplari izotonik olduguna gore sodyum kaybi 140x0,99=138 mEq’dur).

Ishal ve kusmayla kaybedilen potasyum miktari= 50 mEq (akut s1v1 kayip-
larinin %25’ inin intraseliiler alandan oldugu yukarida belirtildi. Buna gore bu
hastada yaklasik 330 ml s1v1 intraseliiler alandan kaybedilmistir. Intraseliiler
alanda potasyum konsantrasyonu 150 mEq/L olduguna goére bu alandan potas-
yum kaybi yaklasik olarak 50 mEq olacaktir.

Sodyum acigi= 59 mEq ([135-hasta sodyumu] x 0,6 x kg formiiliine gore
[135-126)]x0,6x11=59)

Potasyum acig1 yok (serum potasyumu normal)
Hastaya verilmesi gereken toplam sodyum miktari=40+138+59=237mEq

Hastaya verilmesi gereken toplam potasyum miktari= 20+50= 70mEq

Hastaya basta 30 ml/kg (=330ml) SF 1 saatte dolasimi hizla restore etmek
i¢in verilmisti. Bununla yaklasik 50 mEq sodyum da verilmis oldu. Geri-
ye 1.990 ml sivi+187 mEq Na+70 mEq K* kaliyor (bu da yaklasik 1.000
ml’de 94 mEq Na igeren (yaklasik 2/3 SF) siviya karsilik gelir).

KAYNAKLAR

1. Greenbaum AL. Maintenance and replacement therapy. In: Kliegman RM, St Geme JW,
Blum NJ, Shah SS, Tasker RC, Wilson KM (eds.). Nelson Textbook of Pediatrics, 21st
edition. Philadelphia: Elsevier, 2019: 425-429.

2. Trachtman H, Madden N. Physiology of the Developing Kidney: Sodium and Water Ho-

meostasis and Its Disorders. In: Avner DE, Harmon WE, Niaudet P (eds). Pediatric Neph-
rology (7th Ed). London: Springer-Verlag Berlin Heidelberg, 2016: 181-219.
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HIPOTONI - I

Dr. Omiir BABAYIiGIiT*, Dr. Goknur HALILOGLU**

Ug aylik erkek bebek, gevseklik ve hareketlerinde azlik nedeniyle hasta-
nemize getirildi.

1.Hikaye, 6zgecmis ve soygecmis bilgilerinden o6zellikle neleri 6grenmek
istersiniz?

Hipotonik bebegin degerlendirmesinde prenatal, natal ve postnatal doneme ait
ip uglar aile dykiisii sorgulanmalidir. Hipotoninin ne zaman basladigi, hipoto-
ni ile birlikte motor ve zihinsel gelisim basamaklarinda gerilik olup olmadigi,
dismorfik bulgular ve eslik eden diger sistem bulgularinin varligi, akrabalik
ve aile dykiisii sorgulanmalidir. Ozellikle yenidogan déneminde hipotonik
bebege yaklasim, gestasyonel hafta yani sira sistemik hastaliklar, elektrolit
bozukluklari, santral sinir sistemi enfeksiyonlari, sepsis, dogustan kalitsal me-
tabolik hastaliklar, ve konjestif kalp yetmezligi gibi farkli tanisal yaklasim
ve hastalik yonetimi gerektiren durumlarin gézden gecirilmesini gerektirir.
Etiyolojik tani santral ve/veya periferik sinir sisteminin etkilenmesi sonucu
oldukga genis oldugundan, anatomik lokalizasyona 6zgiin ayirici tani yapil-
masi ve tanisal incelemeler ve tedavinin planlanmasi yaklagimdaki ilk kritik
basamagi olusturur.

Bulgularin baslama zamant
Ayrintil1 6zgegmis bilgileri (prenatal, natal ve postnatal donem)
Perinatal ve dogum oykiisii

Intrauterin hareketlerde azalma

* Uzman Doktor, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Noroloji Bilim Dali, Ankara.

*% Pediatri Profesorii, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Noroloji Bilim Dali, Ankara.
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Oligo/polihidramnios
Intrauterin enfeksiyonlar

Annenin kronik hastaliklar1 (miyastenia gravis, hipertansiyon, diabetes melli-
tus, miyotonik distrofi)

Gestasyonel hafta, APGAR skorlari, hipoksik-iskemik ensefalopati bulgulari*
Spontan hareketlerde azalma

Beslenme problemi

Konjenital kalga dislokasyonu

Yenidogan doneminde tortikollis

Artrogripozis multipleks konjenita (kontraktiirler)

Yenidogan doneminde solunum sikintisi

Yenidogan doneminde kemik kirigi

Motor ve mental gelisim basamaklar1 (bas kontrolii, sesli giilme)

Soygegmis

Anne ve baba yas1

Akrabalik ve aile 6ykiisii

En az li¢ kusagi ilgilendiren aile agaci gibi bilgiler 6ykiide mutlaka sorgulan-

malidir.

* Genetik ve/veya metabolik bir nedene bagli hipotonisi olan bebekler do-
gumda hipoksiye maruz kalabilirler. Bu nedenle, bebege ait faktorler muhak-
kak g6z oniine alinmalidir.

28 yasinda baba ve 22 yasinda annenin 1. gebeliginden zamaninda 3.200
gram, makat gelis nedeniyle C/S ile hastanede dogdugu, dogumla ilgili
herhangi bir komplikasyon olmadigi, beslenme problemi, solunum sikin-
tis1 ve dogumda kontraktiir ve kirik olmadigi, ilk 15 giinden sonra hare-
ketlerinde azlik ve gevsekligin farkedildigi, intrauterin hareketler soruldu-
gunda ilk bebek olmakla beraber annenin bazi giinler bebegin hareketsiz
oldugunu ifade ettigi, prenatal donemde gebeligin takipli oldugu, annenin
kronik herhangi bir hastaliginin olmadigi, anne ve babanin amca ¢ocukla-
11 oldugu, ailede benzer hastalik dykiisii olmadig1 6grenildi.
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Motor ve mental gelisim basamaklar1 sorgulandiginda; bebegin anneyi
tanidig1, her yone obje izleminin oldugu, sesli giildiigii, bas kontroliiniin
otururken kisa siireli oldugu, yatar pozisyondan oturur pozisyona gelirken
bas kontroliiniin olmadig1 ailesi tarafindan belirtildi.

2. Bebegin horizontal siispansiyon manevrasi ile fotografi Sekil 1’de su-
nulmustur. Ek fizik muayene bulgulari asagida tamémmlanan bebegin hipo-

toni tipini (serebral veya periferik) belirleyiniz.

Sekil 1. Hipotonik bir bebegin muayenesinde kullanilan muayene manevralari. Horizontal
stispansiyon manevrasi: Saghkl bir bebekte basin gévde ile ayni hizada olduguna ve
alt ekstremitede fleksiyon postiirii ve yercekimine karsi hareketin normal olduguna
(4), hipotonik bir bebekte ters C goriiniimii ve paralitik tipte kuvvetsizlik izlenmek-
te olup, hastamizda horizontal siispansiyon manevrast bu fotografta gosterilmektedir
(B). Vertikal siispansiyon manevrasinda baska bir hastanin ayaklart iistiine agirlik
veremedigine, elden kayar gibi gevsek olduguna ve boyun ve aksiyal kaslardaki hipo-
toniye dikkat ediniz (C). Yatar pozisyondan oturur pozisyona gegerken basin geride
kalmast hipotonisi olan farklr bir bebekte gosterilmektedir (D). (Fotograflar i¢in aile-
lerden izin alinmigtir)

» Jeneralize hipotoni ve spontan hareketlerde belirgin azalma
» Kurbaga postiirii
» Paradoksal (abdominal) solunum

» Alt ekstremitede, list ekstremiteye gore daha belirgin proksimal kuvvetsizlik
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» Dismorfik bulgu, kontraktiir, kraniyal sinir tutulumu yok

* Mental gelisim basamaklari normal (bebek ¢evre ile ilgili, tim yonlere yiiz
ve obje izlemi tam, sesli giilityor)

Bas ¢evresi: 40 cm, dilde fasikiilasyon mevcut, derin tendon refleksleri
almamryor.

Kardiyolojik normal degerlendirildi. Batin muayenesinde organomegali
saptanmadi.

Fizik muayene bulgularyla serebral ve periferik hipotoni ayirimi nasil ya-
pulabilir?

Hipotonik bebekte tanisal olarak yapilmasi gereken ilk yaklagim, hastalik lo-
kalizasyonunun (beyin, spinal kord, motor iinite) belirlenmesidir. Birden fazla
bolgenin tutulabilecegi de akilda tutulmalidir.

Serebral hipotoni i¢in en 6nemli bulgular, biling degisikligi ve nobet gibi
anormal beyin fonksiyonlarini isaret eden bulgulardir. Derin tendon refleks-
lerinin artmis olmasi, patolojik reflekslerin bulunmas: (Babinski isareti ve
klonus), kortikal yumruk, makaslama birinci motor néron etkilenmesine isa-
ret eder.

Bir yenidoganda ya da siit gocugunda spontan hareketler azalmisken gelisim-
sel reflekslerin kaybolmasi gereken evrede devam etmesi de serebral/santral
hipotoni diistindiiriir.

Periferik hipotonide refleksler azalmis veya kaybolmustur. Kas atrofisi pe-
riferik hipotoniyi isaret etse de santral tip hipotoni ekarte edilmez. Atrofi ve
fasikiilasyon birlikteligi kuvvetli sekilde periferik hipotoniyi telkin eder.

Serebral hipotoni (1. MOTOR NORON):

Diger beyin fonksiyonlarinda etkilenme (ensefalopati, ndbetler, mikrosefali)
Dismorfik bulgular
Kortikal yumruk

Diger organlarda malformasyonlar
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Gelisimsel reflekslerin kaybolmalari gereken donemde var olmasi
Derin tendon refleksleri normal veya artmis
Vertikal siispansiyonda makaslama

Patolojik refleksler (Babinski isareti ve Klonus)

Periferik hipotoni (2. MOTOR NORON):

Diger organ sistemleri ve kognitif fonksiyonlarda etkilenme olmamasi
Derin tendon refleksleri azalmis veya yok

Postiiral reflekslerin alinamamasi

Fasikiilasyonlar

Kas atrofisi

Bu hastada hangi tip hipotoni vardir?

Hastamizda bilissel fonksiyonlarin normal olmasi, dismorfik bulgularin
hipotoniye eslik etmemesi, dilde fasikiilasyonun olmasi, jeneralize hipo-
toni ve kuvvetsizlik, alt ekstremitede iist ekstremiteye oranla daha belirgin
etkilenme, derin tendon reflekslerinin alimamamasi, patolojik reflekslerin
olmamasi periferik hipotoniye isaret etmektedir.

Hastadaki bulgular hangi tip hipotoniyi diisiindiirmektedir?

Hastamizdaki mevcut muayene bulgulari 2. motor ndron bulgularina (pe-
riferik hipotoni) isaret etmektedir.

3. Periferik hipotoni acisindan ‘anatomik lokalizasyona gore’ etiyolojik
siniflama nasil yapabiliriz?

Kalitsal veya edinsel, akut, subakut veya kronik, ilerleyici veya statik hasta-
liklar ayirici tant listesinde yer alabilir. Hipotoni ayirict tani listesi Tablo I’de
sunulmustur.
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Tablo I'**. Hipotoni ayirict tanisi

Kromozomal bozukluklar, Down sendromu, Williams sendromu

Konjenital glikozilasyon defektleri

Santral Prader-Willi ve Angelman sendromlari
(Serebral) Smith-Lemli-Opitz sendromu
Hipotoni Serebral kreatin eksikligi sendromlari
Peroksizomal hastaliklar
Santral sinir sistemi gelisimsel malformasyonlari (lizensefali gibi)
Spinal muskiiler atrofi
Konjenital miyastenik sendromlar
Dejerine-Sottas hastaligi
Konjenital muskiiler distrofiler
Konjenital yapisal miyopatiler (nemalin rod miyopatisi, santral kor hastalig1,
Periferik multi-minikor hastalig1, konjenital lif tipi disproporsiyon, sentroniikleer
Hipotoni miyopatiler, miyotiibiiler miyopati)
Konjenital miyotonik distrofiler
Bag dokusu hastaliklar1 metabolik miyopatiler
Pompe hastalig1
Barth sendromu
Karnitin-palmitoyil transferaz II eksikligi
Pelizacus Merzbacher hastalig:
Santral ve .
L Canavan hastalig1
Periferik . L . . . .
Hivotoni SSS tutulumu ile giden konjenital muskiiler distrofiler (alfa-distroglikanopatiler)
ipotoni
P Mitokondriyal hastaliklar
. Toksik (magnezyum, aminoglikozitler)
Edinsel ve .
. Botulizm
Enfeksiyoz . . . .
Hipoksik-iskemik etkilenme
Nedenler

Enfeksiyoz ensefalopatiler, menenjit

*7 numarall kaynaktan uyarlanmigtir. SSS: santral sinir sistemi

Spinal kord:
Spinal muskiiler atrofi (SMA)

Akut bebeklik donemi [Otozomal dominant (OD), otozomal resesif (OR), X’e

bagli]
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Kronik bebeklik donemi (OD, OR, Konjenital servikal spinal muskiiler atrofi,
noroaksonal dejenerasyon, nérojenik artrogripozis)

Spinal kord zedelenmeleri (hipoksik iskemik miyelopati, makat dogumlarda
Ozellikle hiperekstansiyon ile birlikte alt servikal ve {ist torasik spinal kord
hasar1)

Periferik sinir:

Polinéropatiler (Konjenital hipomiyelinizan ndropati, herediter sensorimotor
ndropatiler)

Kas-sinir kavsagi:

Konjenital miyastenik sendromlar, siit-cocugu déneminde botulizm, gegici
miyastenia gravis

Kas:

Konjenital muskiiler distrofiler

Konjenital yapisal miyopatiler

Konjenital miyotonik distrofi

Metabolik miyopatiler [glikojen depo hastalig1 tip II (Pompe Hastalig1), si-
tokrom-c oksidaz eksikligi, lipid miyopatiler]

4. Hastamizda mevcut bulgular ile 6n tanimiz nedir?

« Intrauterin hareketlerde azalma, primer makat gelis nedeniyle C/S ile do-
gum: malpozisyon ve intrauterin etkilenme

» Jeneralize hipotoni ve kuvvetsizlik: alt ekstremitede ve proksimal kas gru-
bunda daha belirgin

» Paradoksal (abdominal solunum): interkostal kaslarin etkilenmesi
» DTR alinamamasi ve dilde fasikiilasyon

» Kontraktiir fenotipi, ek organ tutulumu (kardiyomiyopati) ve santral si-
nir sistemi tutulumu olmamasi nedeniyle klinik olarak fenotip SPINAL
MUSKULER ATROFI TiP 1 ile uyumludur.
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5. Hastaya yonelik olarak hangi laboratuvar incelemelerini planlayabiliriz?

Serum kreatin kinaz degeri (SMA’da normal veya hafif artmis olabilir, be-
lirgin olarak artmig oldugu durumlarda glikojen depo hastaligi tip 11, lipid
miyopati ile giden mitokondriyal deplesyon sendromlarinda benzer fenotip
tanimlanmistir. CK degerinin belirgin olarak yiiksek oldugu durumlarda
eklem hareketlerinde kisitlilik, kontraktiirler varliginda konjenital muskii-
ler distrofiler ayirici tanida yer alir.

Elektrokardiyografi (EKG) (uzun D2 derivasyonunda bazal tremor varlig)

Elektromiyografi (EMG) (elektrofizyolojik verilerin yenidogan/erken be-
beklik doneminde degerlendirilmesi tecriibe gerektirmektedir, bu nedenle
tamamlayici bir inceleme olup, klinik olarak SMA diisiiniilen hastalarda
rutin elektrofizyolojik incelemelere gerek yoktur.)

Kesin tani, bu asamada dogrudan molekiiler genetik yontemler kullanila-
rak 5. kromozomda SMN/ geninde ekzon 7 ve 8’de delesyon gosterilme-
sine dayanir. Klinik olarak SMA tip 1 diistiniilen bebeklerin %95-97’sinde
delesyon gosterilerek tani konulabilir,

Delesyon negatif olan hastalarda nokta mutasyonlari i¢in tiim gen analizi
onerilir. Kas biyopsisi, grup atrofisi (reinervasyon bulgusu), denervasyon,
tip I liflerde hipertrofi gosterir ve ayirici tani i¢in kullanilabilir. SMA ta-
nist i¢in molekiiler genetik tan1 esas oldugundan kas biyopsisi gerekli de-
gildir. Molekiiler genetik inceleme yontemlerindeki ilerlemeler ile giinii-
miizde MLPA (multiplex-ligand probe amplification) yontemi kullanilarak
SMN1 de delesyon ve SMN2 kopya sayisinin bakilmasi esastir.

Serum CK: 215 IU/L (N: <200), EKG’de bazal tremor, EMG yapilmadi,
molekiiler genetik inceleme (MLPA): SMNI ekzon 7 ve 8’de homozigot
delesyon, SMN2 kopya sayisi 2 olarak saptandi.

6. Aileye tedavi secenekleri, prognoz ve genetik damisma konusunda ver-

mek istediginiz bilgiler nelerdir?

SMA, otozomal resesif kalitim gosteren, spinal kord 6n boynuz motor néron
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hiicreleri ve beyin sapinda motor niikleuslarin ilerleyici kaybi ile karakterize
genetik, kalitsal bir hastaliktir.

Kuvvetsizlik dogumdan eriskin yas grubuna kadar farkli yas gruplarinda or-
taya cikabilir. Maksimum motor kapasite géz oniine alinarak siniflama yapi-
labilir: SMA Tip 1 (bas kontrolii yok), SMA tip 2 (maksimum motor kapasite
desteksiz oturma), SMA Tip 3 (bagimsiz yiirlime).

SMA tip 1’de solunum problemleri, beslenme problemleri, gastrodzefajeal
reflii, sik akciger enfeksiyonlar1 eslik eden diger problemlerdir. SMA tanisi
diisiiniilen bebeklerin tanisal incelemeler, izlem ve hastalik yonetimi agisin-
dan Pediatrik Noroloji Bilim Dali’na yonlendirilmeleri gereklidir.

SMA tip 1’de dogal seyir ¢aligmalari, tedavi olmaksizin hayat beklentisinin
solunum sistemi tutulumu derecesine bagli olarak 2 yasin altinda oldugunu
gostermistir. Multidisipliner standart bakim (pediatrik néroloji, ortopedi, fizik
tedavi ve rehabilitasyon, gastroenteroloji, gogiis hastaliklar1) ve destekleyici
tedavi kuvvetsizlige bagli komplikasyonlarin 6nlenmesi i¢in kritiktir. Bu alan-
daki aragtirmalarin son yillarda hiz kazanmasi ile birlikte, 2016 yili itibartyla
iki farkli tedavi segcenegi hastalarda kullanilmaya baslanmistir. Nusinersen,
bir ‘anti-sense oligoniikleotid’ olup, pre-mRNA asamasinda SMN2 ugbirles-
tirmesini (splicing) arttirarak fonksiyonel SMN (survival motor neuron) pro-
teini olusumunu arttirir. Tedavi, intratekal olarak ilk 2 ayda yiikleme dozlari
sonrasinda, 4 ayda bir idame tedavisi seklinde uygulanmaktadir. Ulkemizde
intratekal Nusinersen tedavisi, T.C. Saghk Bakanlig, Tiirkiye ilag ve Tibbi
Cihaz Kurumu ve Sosyal Glivenlik Kurumu’nun ortak ¢alismalari ile, 5 Tem-
muz 2017 tarihinden itibaren, SMA tip 1 hastalarimiz i¢in onaylamistir. Giinii-
miizde gen tedavisi (onasemnogene abeparvovec-xioi) faz 3 klinik ¢aligmalari
tamamlanmig ve 2 yas altindaki hastalarda tek intravendz uygulama ile Mayis
2019’da FDA (Food and Drug Administration) onay1 almistir. Umut verici
tiim bu gelismelere karsin, tedavi altindaki hastalarin uzun dénem izlemle-
ri, klinik fenotipin tedavi altinda gidisi ve ek bulgularin degerlendirilmesi ve
standart bakim kurallarina uyum énemlidir. Erken tedavinin her kosulda néro-
muskiiler yikimi onleyecegi ve daha etkin oldugu bilindiginden, erken tani
cok onemlidir. Bu amaca yonelik olarak, yenidogan tarama programlar1 ve
prekonsepsiyonel tasiyicilik testlerinin tarama programlarina dahil edilmesi
konusunda ¢alismalar devam etmektedir.
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Otozomal resesif kalitim nedeniyle aileye genetik danisma verilmeli; tekrar-
lama riskinin her gebelik i¢in %25 oldugu vurgulanmalidir. Molekiiler olarak
taninin dogrulandigr hastalarda genetik danisma ve prenatal tani olanaklari
aile ile tartigilmalidir. Koryon villiis/amniyosentez 6rneklerinde molekiiler ¢a-
lisma ile prenatal tan1 verilebilir.
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BESLENME

Dr. Hasan OZEN*

Santral sinir sistemi tiimorii nedeniyle opere edilen 12 yasindaki erkek
hasta beslenme planlanmasi i¢in danisildi. Hastanin ameliyat edilmeden
onceki donemde yutma sorununun ve viicut agirliginda 6 kg kaybinin ol-
dugu, operasyon sonrasi ¢igneme ve yutma sorununun devam ettigi, bes-
lenirken oksiirdiigli 6grenildi. Hastanin en son antropometrik dl¢timleri-
nin; viicut agirligi 29 kg, boy 147 cm bulundugu; boyunun bir y1l 6nce 144
cm oldugu dgrenildi.

1. Hastanin agirhik ve boy persentillerini, yasa gore agirhik ve yasa gore
boy degerlerini, boya gore ideal agirhik yiizdesini ve viicut kiitle indeksini
hesaplayip degerlendiriniz.

Diinya Saglik Orgiitii (DSO) verilerine gére:
Agirlik: <3 persentil, Z-skoru (Standart Deviasyon Skoru; SDS) = -2,97

Boy: 25-50 persentil, DSO verilerine gére tam olarak 38,5 persentil, Z-skoru
=-0,29

Yasa gore agirlik (50. persentil degeri 40,5 kg): idealin 29/40,5 = %71,6°s1
(Gomez)

Yasa gore boy (50. persentil degeri 149 cm): 147/149 = %98,6 (Waterlow).

Boya gore ideal agirlik standardi: ideal agirlik 147 cm igin 38,5 kg, ideal vii-
cut agirhigimin yiizdesi 29/38,5 = %75,3 (Waterlow).

Viicut kiitle indeksi: 29/(1,47)* = 13,4 (0,1 persentil, Z-skoru= -2,97).

Yasa gore agirhigim %75-90 arasinda olmasi hafif, %60-74 arasinda olmasi
orta, %60’1n alt1 agir malniitrisyon olarak siniflandirilir (Gomez).

*  Pediatri Profesorii, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Gastroenteroloji Bilim Dali, Ankara.
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Yasa gore boy >%95 normal, %90-94 hafif, %85-89 orta ve <%85 agir boy
kisalig1 olarak siniflandirilir (Waterlow).

Boya gore agirlik yiizdesinde ise %80-89 hafif, %70-79 orta, %70’in alt1 agir
malniitrisyon olarak siniflandirilir (Waterlow).

Buna gore hastamizda akut bir malniitrisyon tablosu vardir. Boy uzamasinda
duraklama (bir yilda sadece 3 cm uzamis) ve agirlik kaybi ile birlikte orta
derecede bir malniitrisyon vardir. Tedavi edilmedigi ve tekrar biiyiimesi sag-
lanmadig1 takdirde boyu da standart degerlerin altina diisecektir.

Hesaplamalar www.childmetrics.org (DSO, CDC ve Neyzi), www.who.int/
childgrowth/software/en/ ve www.who.int/growthref/tools/en adreslerinden
veriler girilerek yapilabilir.

2. Bu hastanin beslenme planlamasini yaparken neleri bilmek istersiniz?

Hastanin dykiisiinde ¢igneme ve yutma sorunu, beslenirken dksiirmesi oldugu
icin yutma fonksiyonlarmin degerlendirilmesi 6nemlidir. Eger hasta beslenir-
ken belirgin aspirasyonu oluyorsa, tiiple beslenme endikasyonu vardir. Aspi-
rasyon hastanin pozisyonuna ve yedigi gidanin kivamina (stv1 veya kati gibi)
gore degisebileceginden, yutma fonksiyonlarinin degerlendirilmesi beslenme
planlamasinda yol gostericidir.

Hastanim yutma fonksiyonu degerlendirmesinde hem kati hem sivi gida-
larda larengeal penetrasyon ve aspirasyonunun oldugu goriilerek "non-o-
ral" beslenme Onerildi.

3. Cocuklarda niitrisyonel destek endikasyonlar: nelerdir?
* Yetersiz oral alim
* 10 giinden fazla siireyle gereksinimin >%60-80 alinamamasi,

* 1 yasindan biiyiik ¢ocuklarda ¢ocuklarda 5 giin, 1 yasindan kiiciik ¢o-
cuklarda 3 giin i¢inde oral alim olmayacagi bekleniyorsa,

» Beslenme icin herhangi bir engeli olan ¢ocukta beslenme >4-6 saat/giin
zaman aliyorsa tliple beslenme gerekir.
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Agirlik ve boyda yetersizlik (biiylimede duraklama): Bu durumlarda
hastaya beslenme danigmasi ve destegi baslanmalidir.

Iki yasindan kiigiik cocukta bir aydan fazla siireyle yeterli agirlik kaza-
niminin olmamasi,

Iki yasindan biiyiik cocukta agirlik kaybi olmasi veya ii¢ aydan fazla
stireyle agirlik kazaniminin olmamasi,

Ug aylik siire i¢inde bir yasindan kiigiik cocuklarda yasa gore agirlikta,
bir yaginda ve daha biiyiik yas grubunda boya gore agirlikta >-1 stan-
dart deviasyon degisim olmasi,

Biiylime kartlarinda yasa gore agirlikta iki ¢izgiden fazla kayip
Yasa gore triseps deri kalinligiin bes persentilin altinda olmasi,

Boy uzama hizinda dért yasindan kiigiik ¢ocuklarda 0,5-1 SD/y1l ve
dort yasindan biiytlik cocuklarda 0,25 SD/y1l azalma,

Erken/orta puberte doneminde, bir 6nceki yila gére boy uzama hizinda
bir yilda 2 cm 'den fazla azalma.

4. Niitrisyonel destek sekilleri nelerdir?

a.

Oral destek tedavisi: Hastanin agizdan aldigi besinlerin miktari, enerji yo-
gunlugu ve kalitesi artirilmaya ¢aligilir. Bu sekilde tam basari saglanamaz-
sa oral besin destek triinleri (‘‘oral nutritional supplements”’; oral besin
ekleri) acgik kalan enerji alimini karsilamak i¢in baglanabilir.

Enteral (tiiple beslenme): Oral alim hig bir sekilde istenen miktara cikarila-
miyorsa tiiple beslenme endikasyonu dogar. Bazi tanimlamalarda 6zel besin
tirtinlerinin agiz yoluyla verilmesi de enteral beslenme olarak degerlendi-
rilmektedir; drnegin, Crohn hastaliginda agizdan ticari iiriinlerle beslenme
veya metabolik hastaligi olan bir ¢ocugun 6zel iiriinlerle beslenmesi gibi.

5. Bu hastanin beslenmesinde hangi beslenme seklini tercih edersiniz?

Hastanin oral almada giigliilk ¢cekmesinin yaninda solunum yolu aspirasyonu

da olmaktadir. Hastanin oral faz dis1 gastrointestinal sistem fonksiyonlari nor-

mal oldugundan tiiple (enteral) beslenme tercih edilir.
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6. Bashca enteral beslenme endikasyonlar: nelerdir?
a. Oral yoldan yeterli besin alinamamasi:

Emme ve yutma bozukluklari; ndrolojik hastaliklar (serebral palsi, agir geli-
simsel gecikme, kafa travmalari, koma, aspirasyon), prematiire bebekler

Ust gastrointestinal sistem ve hava yollarindaki konjenital anomaliler; tra-
keo-0zefageal fistiil, 6zefagus atrezisi, koanal atrezi, yarik damak, Pierre
Robin sekansi

Agiz ve 6zefagus yaralanmalari ve yaniklar
Tiimérler; agiz, bas, boyun kanserleri
Kiritik hastalar; mekanik ventilasyon gerektiren durumlar, yaniklar, kanser
Ciddi gastrodzefageal refli
Agir depresyon
Ilag iliskili (kemoterapi)
b. Sindirim veya emilim bozukluklari:
Kistik fibrozis
Kisa bagirsak sendromu
Inflamatuar bagirsak hastaliklari
Enteritler, siit gocugunun durdurulamayan ishalleri

Immiin yetmezlik [AIDS (*’ acquired immunodeficiency syndrome”), agir
kombine immiin yetmezlik]

Graft versus host hastaligi
Intestinal fistiil
Kronik karaciger hastaligi
c. Gastrointestinal motilite bozukluklari:
Kronik psddoobstriiksiyon
Ileokolonik Hirschsprung hastalig
d. Artmigs besin gereksinimi olan durumlar:

Kistik fibrozis
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Kronik bobrek hastaliklari
Konjenital kalp hastaligi
Kronik akciger hastaligi (bronkopulmoner displazi)

e. Biiyiime geriligi veya kronik malniitrisyon (yukaridaki sebeplere ek ola-
rak):

Kronik karaciger hastalig1
Solid organ nakli
Psikososyal nedenler
Anoreksiya nervosa

f- Metabolik hastaliklar:
Dogustan metabolik hastaliklar
Diabetes mellitus

g. Akut veya akut/kronik pankreatit

7. Bu hastada enteral beslenme verilis yeri ve yolu se¢ciminiz ne olur?
Enteral beslenme verilis yeri ve yollar1 sunlardir:
a. Mide
- Nasogastrik tiip (veya oral)
- Gastrostomi
- Orogastrik tiip (prematiirelerde ve bazi durumlarda)
b. Ince bagirsak (duodenum/jejunum)
- Nasojejunal (postpilorik) tiip

- Jejunostomi

Hastanin sindirim sistemi ile ilgili bagka bir sorunu olmadigindan ve oral
beslenme tercih edilmediginden mideye tiiple beslenme tercih edilir.
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8. Tiiple beslenmede verilis yeri olarak mide secilmesinin postpilorik
(ince bagirsak, jejunum) beslenmeye gore baslica avantajlar1 nelerdir?
Hangi durumlarda postpilorik beslenme tercih edilmelidir?

» Kontrendikasyon yoksa mide tercih edilir.

— Beslenme tiipiiniin yerlestirilmesi ve bakimi daha kolaydir. Gerektigin-
de hasta veya ebeveyn dahi yerlestirebilir.

— Dabha ucuzdur.

— Dabha fizyolojiktir.

— Asiditenin bakterisidal etkisi vardir.
— Bolus beslenmeye uygundur.

— Besin se¢imi daha kolay ve ucuzdur.

» Aspirasyon riski varsa ya da bir nedenle mide kullanilamryorsa (gastropa-
rezi gibi) postpilorik yol tercih edilir.

» Enteral beslenme uzun siirecek ise (2-3 aydan uzun siire) gastrostomi agilmasi
tercih edilir.

9. Bu hastaya vereceginiz enteral formulanin 6zelligi ne olmahdir? Prote-
in icerigine gore enteral beslenme iiriinleri nasil simflandirilabilir?

Bir hastada enteral beslenme planlanirken iiriin segiminde asagidaki 6zellikler
dikkate alinir:

N

. Hastayla ilgili etkenler

Yas1

Hastalig1 ve aktivasyonu
Gastrointestinal sistem iglevleri
Beslenme durumu

Besin alerjisi

Renal fonksiyonlar, aldig ilaglar
. Uriinle ilgili etkenler

Fiyat1 ve bulunabilirligi

M=y kWD =

Osmolalitesi
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Bobrek soliit yiiki

3.
4. Kalori yogunlugu
5. Viskozitesi

6.

Icerigi (besin kompozisyonu)

Formulalarin siniflamasi igin bir¢ok yontem olmakla birlikte temel olarak
icerdikleri proteinin yapisina gore smiflandirilirlar. Icerdikleri proteinin ya-
pisina gore;

1. Polimerik iirlinler: Tam protein igerirler. Protein kaynagi hayvansal
(stt; whey veya kazein) veya bitkisel (soya, piring, vb.) olabilir.
2. Hidrolize formulalar;

a- Kismi hidrolize (peptit molekiil agirligi 3.000-10.000 dalton)

b- Ileri derecede ("extensively") hidrolize (peptit molekiil agirlig
<3.000 dalton)

c- Tam hidrolize (elemantal-amino asit bazli): Teorik olarak peptit
igermezler.

Bu temel sinflama bazinda diger icerikleri degisik kombinasyonlarda olabilir.
Ornegin; yag icerigi uzun zincirli yag asitleri ve orta zincirli yag asitlerinin
degisik kombinasyonlari, karbonhidrat igerigi olarak laktoz, maltodekstrin,
fruktoz vb gibi. Ayrica lif igerenler, pre-/probiyotik igerenler, immiin besin
ogeleri (arjinin, glutamin, omega-3 yag asitleri gibi) icerebilirler.

Enteral formulalar kalorik yogunluklarina gore de farklidirlar. Ticari olarak
1-1,5-2 kkal/ml enerji igeren formulalar vardir.

Formulanin 6zelligi ne kadar artarsa fiyat1 da o kadar yiikselir. Bu nedenle
mutlak endikasyon olmadikc¢a en basit-polimerik formulalar secilmelidir.

Genellikle 10 yasindan biiyiik ¢ocuklarda erigkinler i¢in kullanilan iiriinler de
kullanilabilir.

Bu hastada 6zel bir endikasyon olmadigindan standart polimerik bir irtin
(6rnegin 1 kkal/ml) verilir.
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10. Onerdiginiz formuladan giinliik almas1 gereken hacimi/miktar1 he-
saplarken neler dikkate alinmahdir?

Enteral beslenme planlamasinda verilecek miktar hesaplanirken hastanin
1. Sivi gereksinimi

Protein gereksinimi

Enerji gereksinimi

Elektrolit gereksinimi

Vitamin gereksinimi

A T i

Eser element gereksinimi

goz oniine almir. Verdigimiz miktarin karsilamadigi gereksinimler ek ola-
rak karsilanir. Ticari formulalar genellikle giinliik enerji miktar1 verildiginde
elektrolit, eser element ve vitamin gereksinimlerini de karsilayacak sekilde
iiretilmiglerdir. Buna ragmen her gereksinim hasta bazinda degerlendirilmeli

ve varsa eksiklikler ayrica karsilanmalidir.

11. Enteral beslenme verilen bir hastada besin intoleransi bulgular: ne-
lerdir?

* Abdominal distansiyon
¢ Kusma

* Yiiksek gastrik rezidiiel hacim (tam bir tanim1 yoktur; 2-8 ml/kg, verilen
miktarm >%50’sinin geri alinmasi, toplam 250 ml gibi. Ozel bir neden
olmadikga rutin bakmaya gerek yoktur)

* Rezidiiniin 6zellikleri (safrali, kanli, vs.)
* Diskilama o6zellikleri; siklikta artma, siklikta azalma

* Beslenmenin durdurulmasi (yatan hastalarda hasta tolere etmiyor gerek-
cesiyle deneyimli bir saglik personeli tarafindan beslenmenin durdurul-
mast)

* Klinik durum (hastanin klinik durumunda kotiilesme olmasi, karin agrist)
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12. Sececeginiz nasogastrik tiip hangi maddeden yapilmis olmahdir ve
dogru yerlestirildiginden nasil emin olabilirsiniz?

Ticari olarak nazogastrik tiipler 3 degisik maddeden yapilmislardir;

1. Polivinil klorid (PVC): Kisa siireli (<4-5 giin) kullanilmalidir. Kolay sert-
lesir ve yapisi bozulur, zarar verebilir. Ayrica lipid igeren iiriinlerle toksik
madde salinimina neden olabilirler. Diger iiriinlerin saglanamadigi durum-
larda veya kisa siireli uygulamalarda kullanilabilir.

2. Politiretan: Yumusaktir, haftalarca (6-8 hafta) kalabilir.

3. Silikon: Cok yumusaktir, aspire ederken kollabe olarak sorun ¢ikarabilir,
haftalarca (6-8 hafta) kalabilir. Hastay1 ¢ok az rahatsiz eder.

Nazogastrik tiip takildiktan sonra midede ve dogru seviyede olup olmadigi
kontrol edilmelidir. Bir enjektorle hava verilip dinlenmesinin giivenilirligi
yoktur. Bu nedenle;

- Bir miktar siv1 aspire edilip pH degerine bakilir. pH <4 ise (yenidoganlarda
<5 almabilir) midededir.

- Aspire edilemiyorsa, hasta islem sirasinda dksiirme, solunum sikintisi gibi
belirtiler gdstermisse tiipiin yeri radyolojik olarak dogrulanmalidir.

13. Beslenme tedavisiyle agirhk kazamimi basladiginda karsilasilabilecek
onemli komplikasyon hangisidir? Bu komplikasyonun nedeni nedir ve
nasil 6nlenebilir?

“Refeeding” sendromu: Herhangi bir nedenle yetersiz beslenmis olan ¢ocuk-
larin tekrar beslenmeye baslamasi sirasinda gelisen bir durumdur. Agirlik ka-
zanimi ile birlikte hiicre cogalmasi ve hipertrofisi olacagindan hiicre i¢i ana
katyon ve anyonlarina olan gereksinim artar ve bunlarin serumdaki degerleri
hizla diiser. Sonugta hastada hipofosfatemi, hipomagnezemi ve hipopotasemi
ortaya ¢ikar. Tiamin eksikligi de eklenirse tablo agirlasir ve hasta iyilesiyor
zannedilirken ani 6liimle kaybedilebilir. Bu nedenle malniitrisyonlu kisiler
beslenirken hesaplanan giinliik kalori gereksiniminin, malniitrisyonun tipine
ve agirlik derecesine gore, %50-80°1 arasinda bir degerden baslanarak istenen
miktara birkag glin-haftada ulasilir. Gerekli olan durumlarda oral/intravenoz
fosfor, magnezyum, potasyum ve vitamin destegi yapilir.
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H (Editorler) Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme (4. bask1). Ankara: Nobel
Kitabevleri; 2019: 647-662.
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KARINDA KITLE - I

Dr. Burca AYDIN*

Dokuz yasinda erkek cocuk karin sisligi nedeniyle poliklinige getirildi.
Karin agrisi nedeniyle birkag¢ kez doktora gotiiriildiigi, kan ve idrar tetkik-
lerinin yapildigi, parazit ilaci verildigi, ancak agrinin gegmedigi, aksine
siklasmaya bagladigi, bir haftadir karin sigliginin de eklendigi ve diinden
beri kusmasinin basladigi 6grenildi. Ayrica kabizlig1 ve istahsizlig1 da var-
du

1. Oykii, 6zgecmis ve soygecmiste ayirici tam1 yapmaya yardimer olmak
iizere neler sorulmahdir? Verilen oykiide neler eksik olabilir?

« Siire

*  Devamli veya aralikli olusu

* Eslik eden diger bulgular (ishal)

+  Uriner yakinmalar (idrar yapamama)

» Sistemik bulgular (ates, agr1, gece terlemesi, kilo kayb1)

» Solukluk ve halsizlik, istahta azalma (sistemik yayilimi olan kanser, para-
neoplastik sendrom, kitle i¢ine kronik kanama veya kemik iligi infiltrasyo-
nu gibi durumlarda)

» Kanama, morarma veya kemik agrilar (kemik iligi infiltrasyonu durumun-
da)

+  Ozgegmisinde immiin yetmezlik diisiindiiren enfeksiyonlar, genetik send-
romlar

* Ailede kanser oykiisii

*  Pediatri Profesorii, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Onkoloji Bilim Dali, Ankara.
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2.

Karn agrisinin bir aydir oldugu, agrinin aralikli oldugu ve giderek arttigi
ogrenildi. Eslik eden ishal ya da iiriner yakinma bulunmadigi, ayrica ates,
kilo kaybi gibi sistemik yakinmalarmin olmadig1 6grenildi.

Fizik muayenede hastanin halsiz goriindiigii izlendi. Karin orta bolgesinde
8 cm biiyiikliigiinde agrisiz, sert ve fikse kitle saptandi.

Fizik muayenede baska hangi noktalara ozellikle dikkat edilmelidir?
Saglikli / hasta gortiinim

Kaseksi ve agr1 (sistemik yaygin hastalik? kemik iligi tutulumu?)

Kan basinci

Cilt — Sarilik, solukluk (kemik iligi tutulumu? kronik kanama?), pete-
si, purpura (kemik iligi tutulumu?), café-au-lait lekeleri, aksiller ¢illenme
(norofibromatozis), benler, veya cilt nodiilleri (néroblastom?)

Bas ve boyun — Pitozis, aniridi (Wilms timori? noéroblastom?), lenfade-
nopati (lenfoma, lenfatik metastaz), vendz dolgunluk (vena kava superior
sendromu — mediasten kitlesi?)

Solunum ve kardiyovaskiiler sistemler — hisilty, ral, ifiiriim, superior vena
kava sendromu bulgular

Genitoliriner sistem — Anormal dis genitalya [Denys-Drash sendromu—
Wilms tiimor, WAGR (Wilms tiimor, anirida, genitoiiriner sistem anomali-
lari, mental retardasyon), Klinefelter sendromu — germ hiicreli timorler]

Ergenlerde genital muayene (6zellikle testis) atlanmamalidir.

Perianal bolge — Aniisiin normal olup olmadigi yaninda perianal veya glu-
teal kitle varlig1 aranmalidir. Gerekirse rektal muayene yapilmalidir.

Tim bolgelerdeki lenf nodlar1 lenfadenopati veya adenit yoniinden muaye-
ne edilmelidir.

Norolojik muayene — Miyoklonus (noroblastom?), ataksi (ndroblastom?,
beyin tiimorii?), spinal kord basisi (ndroblastom? yumusak doku ve kemik
sarkomlar1? lenfoma?)

Ekstremite muayenesi — Hemihiperplazi (Wilms tiimorii?, hepatoblas-
tom?), kemik metastazi
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Sol supraklavikuler en biiyiigii 3 cm boyutta, sert kivamli, agrisiz, konglo-
mere lenfadenopati saptandi. Diger fizik muayene bulgular1 dogaldi.

3. Cocuklarda bu bolgede kitleye yol agabilecek olasi tanilar neler olabilir?

Mide (pilor stenozuna bagli distansiyon, duplikasyon)

Bagirsak (intestinal duplikasyon, mezenter kisti, lenfoid hiperplazi, feka-
loid, mekonyum, Ascaris enfestasyonu, apse, volvulus)

Pankreas (psodokist)
Hematom - tiim kadranlarda
Aort anevrizmasi

Malign [Non-Hodgkin lenfoma (NHL), néroblastom, germ hiicreli timor-
ler, sarkomlar]

4. Bu hastada istenecek birinci basamak laboratuvar tetkikleri neler ol-

mahdir?

Tam kan sayimi ve periferik yayma ilk istenecek tetkiktir. Tam kan sayumin-
daki bozukluk altta yatan nedeni gosterebilir.

Artmis 16kosit sayisi ve sola kayma — Enfeksiyon veya kitleye bagl basi-
nin neden oldugu bir inflamasyonu gdsterebilir.

Lokositoz veya pansitopeni — Kemik iligi infiltrasyonu veya enfeksiyon
nedeniyle gelismis kemik iligi baskilanmasina bagli olabilir.

Anemi — Kronik hastalik, inflamatuar bagirsak hastaligi, parazitoz veya
tiimor i¢ine kanama nedeniyle olusabilir.

Trombositopeni — Ldsemi/lenfoma veya karaciger tiimorlerine igaret edebilir.

Elektrolitler, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri, laktat dehidrogenaz
(LDH), akut faz reaktanlart (enfeksiyon diisiiniiliiyorsa)

Idrar tetkikinde hematiiri veya proteiniiri (bébrek anomalilerinde, bobrek
veya mesane tiimorlerinde)
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Kan sayimi:Hemoglobin: 10,8 g/dl, 16kosit sayist: 8.800/mm?, trombosit
sayist: 486.000/mm?

Periferik yayma: %55 PMNL, %40 lenfosit, %5 monosit, eritrositler nor-
mokrom, normositer, trombositler kiimeli.

Biyokimya: Ure-N 18 mg/dl, kreatinin 0,3 mg/dl, tirik asit 6,9 mg/dl, AST
41 IU/dl, ALT 10 IU/dI, protein 5,1 gr/dl, albumin 3 gr/dl, LDH 2.970 TU/dl

Idrar tetkiki: pH 7, dansite 1025, protein (-), glukoz (-), nitrit (-), mikros-
kopide 2-3 16kosit

5. Bu hastada hangi goriintiileme tetkiklerini planlarsimz?

Akciger grafisi abdominal kitleye ek olarak enfeksiyon, mediastinal kitle
veya pulmoner metastaz varligini gosterir.

Ardindan ultrasonografi (US) hizli sonug alinmasi, sedasyon gerektirme-
den yapilabilmesi, invazif olmamasi nedeniyle tercih edilmelidir. Kitlenin
ait oldugu organ veya dokuyu ayirt edebilir (bdbrek veya adrenal bez gibi),
kitlenin ¢evre dokularla iliskisini belirler, yapisal 6zelliklerini (kistik/solid,
kanama, kalsifikasyon) gosterir.

Bilgisayarli tomografi (BT) ve/veya manyetik rezonans goriintiileme
(MRG) kitle saptanan her hastada 6zellikle ameliyattan 6nce ¢ekilmelidir.
Kitlenin yeri, boyutlari, ¢evre organlarin ve damarlarin infiltrasyonu goriil-
melidir. Ayrica metastaz varligimi degerlendirmek iizere toraks BT incele-
mesi de yapilabilir. Daha sonra planlanacak radyoterapi i¢in baslangictaki
tiimor alanint belirler. Operasyon planina olanak saglar.

Posterior-anterior (PA) akciger grafisi: Normal.

US: Mezenter ileri derecede kalinlasmis ve ekojenitesi artmis, mezenterde
en biiyligli 6 cm boyutta, belirgin vaskiilarizasyon gosteren multipl lenfa-
denopatiler ve bagirsak duvar kalinliginda artis.

Abdomen BT: Mezenterde en biiyligli 5,5 cm boyutta multipl lenfadeno-
patiler, ileal 2 cm’ye ulasan duvar kalinlagmasi.
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6. Kesin tani icin ne planlarsimiz?

Kitle saptandiginda kanserden siipheleniliyorsa doku tanis1 almak gerekir. On-

kolog, cerrah ve radyolog biyopsi yeri, alinacak doku miktara karar verir.

Yeterli miktarda dokunun miimkiin olan en az zedeleyici yontem ile alinmasi,

islemin daha sonra yapilacak tedaviyi geciktirmemesi ve hastanin iglem sonrasi

hizli iyilesmesi, alinan dokunun uygun sekilde degerlendirilmesi gerekir (1s1k

mikroskopi, 6zel boyalar, molekiiler ¢aligmalar). Tiimor dokuda smirli ve kom-

su organlara zarar verilmeyecek ise tiimoriin tam eksizyonu da diisiiniilebilir.

Kalin igne biyopsisi genelde segilen yontemdir. Hasta hizli iyilesir ve pa-
tolojik taniy1 takiben daha erken tedavi baslanabilir. insizyonel biyopside
daha fazla doku alnabilir, bu ylizden patolog tarafindan daha ¢ok tercih
edilir. Ancak operasyon gerektirir. Ideali dokunun tamaminin patolog tara-
findan degerlendirilmesidir. Operasyon sirasinda ‘ frozen” (donmus doku
incelemesi) operasyon sekline karar vermede yardimcidir.

Benign oldugu diisiiniilen kitleler eksize edilebilir.

Kemik iligi aspirasyonu ve/veya biyopsisi kemik iligi tutulumu olan has-
talikta tan1 koydurucu olabilir. Hizl1 tan1 konabilmesi ve tanisal olmasi
nedeniyle bazi tip kanserlerde tani ic¢in tek basina yeterlidir (kemik iligi
tutulumu olan lenfoma, I6semi ve ndroblastom).

Hastadan US esliginde kalin igne biyopsi yapildi. Burkitt lenfoma tanisi kondu.

7. Tam evreleme icin ek olarak ne tetkik istersiniz?

Kemik iligi aspirasyonu

Lomber ponksiyon ve beyin omurilik sivisi (BOS) incelemesi

Kemik iliginde ve BOS’ta blastik infiltrasyon goriilmedi.

8. Hastanin evresini belirleyiniz.

Karin i¢i timor (bagirsak + lenf nodu) ve supraklavikuler lenf nodu me-
tastazi bulunmasi, kemik iligi ve beyin omurilik sivisinda tutulum olma-
mast nedeniyle; Evre 3.
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Hodgkin dig1 lenfomada kemik iliginde %5 ten fazla blast olmasi ve/veya be-
yin omurilik sivisinda blast olmasi durumunda hastalik evresi 4 olur. Uzak
lenf nodu metastazi olmasi evreyi 4 yapmaz.

9. Nasil tedavi edelim?

» Hidrasyon (kemoterapiden dnce ve tedavi sirasinda tiimor lizis sendromu-
nu onlemek veya varsa tedavi etmek i¢in bol hidrasyon yapilir; 3000 cc/
m?), gerekirse alkalinizasyon uygulanir.

» Kemoterapi (kanser tedavisi her bir kanser tipi i¢in hastalik yayginligi
/ evresi, beklenen niiks riski degerlendirilerek farkli igerik ve siirelerde
planlanir. Tan1 konur konmaz bazal renal, kardiyak ve bazen isitme fonksi-
yonlarint degerlendirdikten sonra tedavi hizla ve dikkatle baglanir)

3000 cc/m?%giin alkali hidrasyon verilmesinin ardindan hastaya Burkitt
lenfoma i¢in diizenlenmis 5 aylik kemoterapisi baslandi. Bobrek fonksi-
yon testleri kontrol edilerek tedaviye devam edildi.

10. Tedavi sirasinda en sik karsilasilabilecek komplikasyonlar neler olabilir?

» Kanserli ¢gocuklarda hastalik ile iliskili olarak en sik goriilen tedavi komp-
likasyonu ve metabolik bozukluk tiimor lizis sendromudur. Siklikla kemo-
terapiye baslandiginda ortaya ¢ikar, tanida biiyiik kitlesi veya bobrek tutu-
lumu olan hastalarda tedaviye baglanmadan spontan olarak da goriilebilir.
En sik NHL ve 16semi gibi proliferasyon hizi yiiksek kanserlerde goriiliir.
Hiperiirisemi, hiperfosfatemi, hiperkalemi ve organ fonksiyon bozuklugu
(bobrek yetmezligi, aritmi, konviilsiyon, koma) ile karakterlidir.

* Notropeni ve enfeksiyonlar

Hastada tedaviye bagli komplikasyon gelismedi.
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11. Hasta ailesine nasil bilgi verirsiniz? Prognoz ile ilgili neler sdylenebi-
lir?

» Evre ve histolojik alt gruplara gore belirlenen ve erken baslanan tedavi ile
hastalarin biiyiik kisminda remisyon saglanabilir. Sinirli hastaligi olanlarda
5 yillik hastaliksiz sagkalim oran1 %90-95’in tizerindedir. Yaygin hastalig1
olanlarda da ¢alisma gruplar1 arasinda farklar olsa da, 5 yillik hastaliksiz
sagkalim oran1 %60’1n iizerindedir; baz1 gruplarda yiliksek doz kemoterapi
ve kok hiicre nakli ile %90’a yaklagsmaktadir.

Hasta hiicum tedavisine tam yanit verdi. Rezidii tiimor kalmadi. Tedavi
kesildikten sonra 6 yildir remisyonda izleniyor.

12. Karinda Kkitle saptanan hastada yas grubu ve lokalizasyonun ayirici
tanmida 6nemi nedir?

» Kitlenin lokalizasyonuna ve hasta yasina gore diistiniilmesi gereken ne-
denler degisecektir. Abdominal malign kitleler en fazla 1-5 yas arasinda
gortliir.

* Yenidogan doneminde saptanan kitle siklikla dogumsal malformasyona
isaret eder, malign timorler nadirdir. En sik nedenler renal sorunlardir
(%55 hidronefroz, kistik hastalik, mezoblastik nefroma, nefroblastomato-
zis gibi). Bunlar1 pelvik, genital ve gastrointestinal nedenler izler (%30 te-
ratom, over kistleri, hematometrokolpos, mesane obstriiksiyonu, intestinal
duplikasyonlar, mezenterik veya omental kistler).

+ Siit ¢ocuklugunda da malign olmayan nedenler siktir. Cogunlukla retrope-
riton kitleleri, 6zellikle de bobrege ait nedenler diistiniilmelidir.

» Daha biiyiik siit ¢ocuklarinda ve erken ¢ocukluk ¢aginda en sik rastlanan
karm i¢i malign timdr néroblastomdur, bunu Wilms tiimorii izler. Daha az
siklikla yumusak doku sarkomlari (basta rabdomiyosarkom), germ hiicreli
tiimorler ve hepatoblastom goriilebilir. Erken ¢ocuklukta hepatoblastom
siklig azalir.

» Dabha biiyiik ¢cocuklarda karinda kitle saptandiysa dncelikle malign neden-



560

ler diigiiniilmelidir. En sik tan1 alan malign tiimorler lenfomalar, sarkomlar
ve germ hiicreli timorlerdir.

Ust abdomende palpe edilen kitlelerde malign nedenler Wilms tiimérii,
noroblastom, 16semi, lenfoma, hepatoblastoma, hepatoselliiler karsinom,
germ hiicreli timorler veya sarkomlar, benign nedenler hidronefroz, multi-
kistik / polikistik bobrek, renal ven trombozu, mezoblastik nefroma, adre-
nal hematom, pilor stenozu, splenomegali, koledok kisti veya depo hasta-
liklar1 olabilir.

Orta kadrandaki malign kitleler non-Hodgkin lenfoma, néroblastom, pri-
mitif néroektodermal tiimorler (PNET), germ hiicreli tiimdrler veya sar-
komlar, benign nedenler intestinal duplikasyon, mezenter kisti, invajinas-
yon, lenfoid hiperplazi, plastron, parazit, fekalit veya mekonyum olabilir.

Alt kadranlarda ise malign tiimor olarak over tiimdrleri, germ hiicreli tii-
morler veya sarkomlar, benign kitle nedenleri olarak glob vezikale, over
kisti, hidrometrokolpos, anterior meningosel, pelvik inflamatuar hastalik
veya gebelik ihtimali diistiniilebilir.

KAYNAKLAR

1.
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ASIDOZ

Dr. Ugur OZCELIK*

Kistik fibrozis (KF) tanisi ile izlenen 7 yasinda kiz hasta ii¢ glindiir olan
ates, Oksiiriik ve balgam miktarinda artma, nefes darlig1 ve halsizlik ya-
kinmalari ile Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Poliklinigi’ne getirildi.

1. KF tanisi ile izlenen bu hastada tanimlanan tabloda tanimiz nedir? Bir-
likte hangi ek bulgular da olabilir?

Hastada akciger alevlenmesi vardir. Ates, oksiirlikte ve balgamda artma, nefes
darlig1 ve halsizlik yaninda, akut alevlenme bulgusu olan asagidaki bulgular
da eslik edebilir:

+ lIstahsizlik

* Balgam renginde ve miktarinda degisme

» Egzersiz toleransinda azalma

» Kusma ile sonuglanan oksiiriik ataklari

* Akcigerlerde yeni ortaya ¢ikan dinleme bulgulari
» Akciger grafisinde yeni infiltrasyon

* Solunum fonksiyon testlerinde azalma

» Tam kan sayiminda beyaz kiire sayisinda artma, sola kayma, akut faz reak-
tanlarinda artma [sedimentasyon, C-reaktif protein (CRP)]

2. Hastadan hangi tetkikleri istersiniz?
» Akciger grafisi

» Arteriyel kan gaz1

*  Profesdr Doktor, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Gégiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Ankara.



562

» Tam kan sayim1 (Complete blood count; CBC)
» Balgam kiiltiirii

* Solunum fonksiyon testleri

Akciger grafisinde bilateral bronsektazi ve sag kalp sinirint silen infilt-
rasyon goriilen hastanin, tam kan sayiminda hemoglobin: 12 g/dl, 16kosit
sayist: 16.000/mm?, periferik kan yaymasinda %80 polimorfoniikleer 16-
kosit, %20 lenfosit saptandi.

Solunum fonksiyon testini, nefes darligi oldugu igin uygulayamadi.

Arteriyel kan gazi incelemesinde; pH:7,33, PCO,:50 mmHg; PO,:52
mmHg; Sa0,: %89 ve HCO,: 24 mmol/L bulundu.

3. Arteriyel kan gazlarinin normal degerlerini belirtiniz ve hastanin arte-
riyel kan gazi sonuclarim degerlendiriniz.

Normal arteriyel kan gazi degerleri:

pH:7,35 - 7,45; PO,:80-100 mmHg ; PCO,:35-45 mmHg
Hastanin arteriyel kan gazi degerlendirme sonucu:

Akut respiratuar asidoz, hipoksemi, hiperkarbi

Akut solunum yetmezliginde CO, yiikselmesi sonucu pH diiser; kronik so-
lunum yetmezliginde ise pH, viicuttaki kompansatris mekanizmalar yolu ile
HCO, ytikselmesiyle kompanse edilir ve pH normal sinirlarda tutulmaya ca-
ligilar.

4. Akut solunum yetmezIligi tanimi, klinik bulgular ve kriterleri nelerdir?

Solunum sistemi fonksiyonlarimin (normal solunum islevi i¢in gereken santral
sinir sistemi, medulla spinalis, periferik sinir sistemi, kas, plevra, {ist solunum
yollari, akciger zincirindeki bir bozukluk sonucu) ani bozulmasi sonucu vii-
cudun metabolik ihtiyacini karsilamak icin gerekli olan oksijenin saglanama-
masi ve karbondioksitin temizlenememesidir.
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Akut solunum yetmezIligi 6nceden saglikli kisilerde akut bulgular ile goriile-
bilecegi gibi, kronik akciger sorunlari olan kisilerde de akut atak bulgulari ile
goriilebilir.

Akut solunum yetmezliginin klinik bulgulart
* Genel: Yorgunluk, asir1 terleme, solukluk

* Solunum sistemine ait: takipne, solunum paterninde degigsme (solunumun
yiizeyellesmesi, diizensiz olmasi, apne), retraksiyonlar, burun kanadi solu-
numu, siyanoz, ek solunum sesleri (ral, ronkus, higilti, stridor) veya solu-
num seslerinde azalma veya kaybolma, inleme.

» Kardiyovaskiiler sisteme ait: tagikardi, hipertansiyon, bradikardi, hipotan-
siyon, kardiyak arrest.

» Santral sinir sistemine ait: irritabilite, ajitasyon, papilddem, konviilsiyon,
konfiizyon, koma.

Akut solunum yetmezliginin genel kriterleri

* Akut dispne (dispne tanimi1 solunum isinin farkinda olunmasidar.)
* Pa02<60 mmHg

¢ PaCO2>55mmHg

* Arteriyel pH<7,35

Bu bulgulardan en az ikisinin olmasi ile akut solunum yetmezIligi tanis1 ko-
nabilir.

5. Hastada hangi tip solunum yetmezIligi vardir?
Solunum yetmezligi iki ana grup olarak degerlendirilir.

Tip 1 solunum yetmezligi (non-ventilatuar, normokapnik solunum yetmezligi):
Oksijen degeri diisiiktiir, karbondioksit normal veya takipneye baglh diisiik
olabilir.

Tip 2 solunum yetmezligi (ventilatuar, hiperkarbik solunum yetmezligi): Hi-
poksemi ve hiperkarbinin birlikte oldugu solunum yetmezligidir.

Hastada tip 2 solunum yetmezligi vardir.
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6. Bu hastanin tedavisinde neler planlarsimz?

Kistik fibrozis tanisi ile izlenen hastada akut alevlenme oldugu i¢in hastanin
hastaneye yatirilarak izlenmesi gerekmektedir. Yatirildiginda intravendz uy-
gun antibiyotik tedavisi, solunum fizyoterapisi, rekombinant human DNAz
(Pulmozyme®) (Rekombinant human DNAz, KF’de kronik inflamasyon
nedeni ile ortamda toplanan polimorfoniikleer 16kositlerden ortaya cikan
DNA’larin pargalanmasina ve balgami koyulastiran bu yapilarin kolay atilma-
sia yardime1 olur.) uygulamasi yapilir.

Solunum yollarindaki sekresyonlarin uzaklastirilmasi (aspirasyon ve fizyo-
terapi ile), atesin diigiiriilmesi ile metabolik hizin azaltilip CO, iiretiminin
azaltilmasi, beslenme desteginin saglanmasi solunum problemlerine yardimei1
yaklasimlardir.

Hipoksemisi oldugu icin hastaya oksijen tedavisi verilmelidir. Hiperkarbisi
de olan hastaya oksijen tedavisi verilirken; hipoksemiden etkilenen perife-
rik kemoreseptorleri yiiksek oksijen ile doyurup diizenleyici fonksiyonlarimi
azaltmamak i¢in, ¢ok yiiksek oksijen degerleri yerine, SaO2 diizeyini % 92-
93 diizeyinde tutacak bir oksijen tedavisi diizenlenmesine dikkat edilmelidir.
(Solunumun diizenlenmesinde en 6nemli gorevi santral kemoreseptorler tasir.
Medullanin ventral yiiziinde, 9-10. kraniyal sinirlerin ¢iktig1 yerde bulunur-
lar ve beyin omurilik sivist (BOS) ‘ndaki pH degisikliklerinden etkilenirler.
BOS’daki pH degisiklikleri, CO, yiikselmesi ile direkt iligkilidir. Bir diger
diizenleyici sistem periferik kemoreseptorlerdir. Aortik arkta yerlesen aortik
cisimcikler ve karotis bifiirkasyosunda yer alan karotid cisimciklerden olusur.
CO, degisiklikleri yani sira PaO, degisikliklerinden de etkilenir. Reseptorler
hiperkarbi ve hipoksemiden etkilenerek solunum hizim arttirirlar. Tip 2 solu-
num yetmezliginde hipoksemi yan sira hiperkarbi oldugu icin santral resep-
torlerin CO, degisikliklerine duyarliligi azalir. Periferik reseptorler hipokse-
miden de etkilendigi i¢in onlar1 yiiksek oksijen ile doyurmamak gerekir).

Hastada tedaviye ragmen hipoksemi (oksijen tedavisi altinda <50-60 mmHg),
hiperkarbi (>55-60 mmHg) varsa ve hiperkarbi hizla artiyorsa (>5mmHg/
saat); asidoz devam ediyorsa; solunum kaslarinda gii¢siizliik, solunum sesle-
rinde azalma, uzun siiren apneler varsa; kardiyak dekompansasyon baslamis-
sa (asistol, periferik kollaps, agir bradikardi veya tasikardi); koma, fiziksel
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uyarilara yanitsizlik, anksiyete varsa; ¢ocukta asir1 yorgunluk hali varsa veya
bebek aglayamiyorsa bu ¢ocukta solunum destegi diigiiniilmeli ve entiibe edi-
lerek, mekanik ventilasyona baglanmalidir.

Hastanin 2 yil sonraki kontroliinde akciger enfeksiyonu ataklarmin sik
olarak devam ettigi, oksiiriglin gece-giindiiz sik oldugu, balgam miktari-
nin arttig, biraz yol yiiriidiiglinde nefes darligmin ve morarmasinin oldu-
gu dgrenildi.

Fizik incelemesinde hastanin siyanozu vardi. Solunum sayis1 40/dakika
sayildi.

Akciger muayenesinde gogiis On-arka ¢api artmis, interkostal retraksi-
yonlar1 vardi. Akcigerlerin oskiiltasyonunda yaygin kaba ve krepitan ral-
leri duyuluyordu. Parmaklarda agir gomaklasma vardi. Hastanin akciger
grafisinde bronsektazi ve fibrozis goriintiisiiniin her iki akcigerde yaygin
oldugu gorildi.

Arteriyel kan gaz1 degerlendirmesinde; pH:7,35, PCO,:62 mmHg; PO,:48
mmHg; SaO,: %84 HCO,: 34 mmol/L saptandi.

7. Hastanin bu asamasinda tanimiz nedir? Hastanin kan gazlarini deger-
lendiriniz.

KF ve kronik solunum yetmezligi

Kompanse respiratuvar asidoz ve hipoksemi (pH normal sinirda, PCO, yiik-
sek, HCO, yiiksek — Respiratuvar asidoz bikarbonat tutularak kompanse
edilmis, ancak PO, ve SaO, disiik).

8. Nasil tedavi edersiniz?

KF tedavisi ve kronik solunum yetmezligi i¢in oksijen tedavisi disinda has-
tanin “non-invazif”’mekanik ventilasyon tedavisi (NIMV) kullanmasi gerekir.
Bu tedavi nazal CPAP (“continous positive airway pressure”) veya bundan
yarar gormeyenlerde BIPAP (““bilevel positive airway pressure’) seklinde
uygulanabilir.
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NIMYV solunumsal destegin invazif bir yapay solunum yolu (entiibasyon ka-
niilil) olmadan maske yardimi ile solunum yollarina verilmesidir. Amag, ak-
cigerlerde gaz degisimini iyilestirmektir. NIMV uygulamasi ile alveoler ven-
tilasyon diizelir, gaz degisimi artar ve CO, atilim artar, devamli bir basing
olusturarak (“’oto- positive end expiratory pressure, oto-PEEP ") kollabe al-
veollerin ac¢ilim1 saglanir, ortalama hava yolu basimer artar. Bu hastada hipok-
semi oldugu icin tedavi uygulanirken oksijen destegi yapilmalidir.

Hastanin kronik solunum yetmezliginde olmas1 ve agir olmasi hastanin akci-
ger transplantasyonu i¢in aday oldugunun bir gdstergesidir. Bu nedenle hasta
bir transplantasyon merkezine yonlendirilmeli ve transplantasyon oncesi 6n
hazirliklar yapilmalidir.

Birincil Siire¢c ve Kompanzasyon Sureci
pH

Diisiik NaFmal Yiiksek

Birincil Asidemi Anormal bir durum yok Alkalemi
. yada
Su rec / \ Karigik tipte / \

asit-baz bozuklugu var

Yiiksek Diisiik Diigiik Yiiksek
PCO, HCO, PCO, HCO,
Respiratuvar Metabolik Respiratuvar Metabolik
Asidoz Asidoz Alkaloz Alkaloz
LCIWLEIEER LN Metabolik  Respiratuvar Metabolik Respiratuvar

Stied Alkaloz Alkaloz Asidoz Asidoz
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Bozukluk Beklenen kompansasyon
Metabolik asidoz PCO2=1.5x [HCO3]+8+2
Metabolik alkaloz [HCO5] 10 mEq/l arttiginda, PCO, 7 mmHg artar

Respiratuar asidoz

Akut PCO;diizeyinde 10 mm Hg’lik artig, [HCOs7] diizeyini 1 mEq/L artirir.

Kronik
Respiratuar alkaloz

PCO: diizeyinde 10 mm Hg’lik artis, [HCOs7] diizeyini 3.5 mEq/L artirir

Akut PCO;diizeyinde 10 mm Hg’lik azalma, [HCO57] diizeyini 2 mEq/L azaltir.

Kronik

PCO; diizeyinde 10 mm Hg’lik azalma, [HCOs57] diizeyini 4 mEq/L azaltir.

Asidoz ve alkalozda siniflandirma

Asidemi  [HCOs]{ Metabolik PCO: beklenen diizeyde ¢ Met. Asidoz
asidoz
PCO> Met. Asidoz + Resp. Alkaloz
pco; T Met. Asidoz + Resp. Asidoz
PCo, T Respiratuar [HCO3] beklenen diizeyde T Resp. Asidoz
asidoz
[HCcos] T1 Resp. Asidoz + Met. Alkaloz
[HCOs] 4 Resp. Asidoz + Met. Asidoz
Alkalemi [HCOs;]T Metabolik PCO2 beklenen diizeyde T Met. Alkaloz
alkaloz
pPCco, T Met. Alkaloz + Resp. Asidoz
PCOz{ Met. Alkaloz + Resp. Alkaloz
PCO.!  Respiratuar  [HCOs] beklenen diizeyde Resp. Alkaloz
alkaloz
[HCos] Resp. Alkaloz + Met. Asidoz
[HCO37] T Resp. Alkaloz + Met. Alkaloz
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POLIURI VE POLIDIPSI - I

Dr. Fatih OZALTIN*

On yasinda erkek hasta geceleri idrar kacirma yakinmast ile getirildi. Son
bir yildir baz1 geceler idrar kagirirken, son zamanlarda bunun daha sik-
lastig1 6grenildi. Son bir yildir giindiiz ¢ok su i¢ip ¢ok idrara ¢iktig1, daha
once yokken simdi geceleri de su ictigi ifade edildi. Ayrica aile ¢cocugun
yasitlarma gore boyunun kisa olmasmdan yakiniyordu.
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1. Bu hastada oykiide ek olarak 6grenmek istedikleriniz nelerdir?

Giinde ne kadar su i¢iyor, ne kadar idrar yapiyor?

Glindiiz idrar kagirmasi var mi? ’Urgency ”, makaslama, ¢omelme, kesik
kesik idrar yapma, catalli idrar yapma, damla damla idrar yapma yakinma-
lar1 var m1?

Giindiiz ve gece idrar kontrolii ka¢ yasinda kazanildi?
Boyunun yasitlarina gore kisa oldugu ne zaman fark edildi?
Halsizlik, ¢abuk yorulma gibi ek yakinmalar var mi1?

Simdiye kadar gegirdigi bir bobrek hastalii var m1? Idrar yolu enfeksiyo-
nu gegirmis mi?

Kilo kayb, istahsizlik var m1?
Bas agris1, géorme bozuklugu var m1?
Anne baba arasinda akrabalik var m1?

Ailede bilinen bobrek hastalig1 veya benzer yakinmalari olan var mi1?

Pediatri Profesorii, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Nefroloji Bilim Dali, Ankara.
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Hasta, giinde 3 litre su iciyor, 8-10 kez tuvalete gidiyor ve her seferinde
cok miktarda idrar yapiyor. Giindiiz idrar kagirmasi yok. "Urgency”, ma-
kaslama, ¢comelme, kesik kesik idrar yapma, ¢atalli idrar yapma ve damla
damla idrar yapma yakinmasi yok. Gece ve giindiiz idrar kontroliinii 2,5
yasinda kazanmig. Boyunun yasitlarina gore kisa oldugunu 1-2 yil dnce
fark etmisler. Kilo kaybi, istahsizlik, halsizlik, ¢abuk yorulma, bas agri-
st ve gorme bozuklugu yok. Gegirilmis idrar yolu enfeksiyonu, bobrek
hastalig1 yok. Anne baba arasinda akrabalik yok. Ailede bilinen bobrek
hastalig1 veya benzer yakinmalari olan kimse yok.

2. Bu hastanin dykiisiindeki 6nemli bulgular: degerlendiriniz.
» Politiri-polidipsi
» Sekonder eniirezis noktiirna

Normal gelisimleri sirasinda ¢ocuklar, genellikle iki-ii¢ yaglar1 arasinda me-
sane kontroliinii kazanmakta, gece kontrolii ise genellikle {igiincli ya da dor-
diincii yillar arasinda kazanilmaktadir. Eniirezis nokturna bes yasindan biiyiik
cocuklarin uyku sirasinda, tekrarlayici nitelikte, istemsiz idrar kagirmasi, bu
davranisin {i¢ ay siire ile en az haftada iki kez ortaya ¢ikmasi olarak tanimla-
nir. Sorunun baslangi¢ bi¢imi ve seyrine gore primer ve sekonder olarak iki
gruba ayrilir. En az bir yillik idrar tutma periyodunun olmadigi durumlarda
inkontinans primer olarak adlandirilir. Sekonder inkontinans ise en az 1 yil
stiren kuru bir periyoddan sonra inkontinansin olmasidir.

*  Boy kisalig

3. Fizik muayenesinde viicut agirhgi 24 kg, boy 124 cm, nabiz 110/dk, kan
basinci (KB) : 100/60 mmHg. Konjunktivalari soluk, diger sistem bulgu-
lar1 dogaldi. Hastanin fizik muayene bulgularim degerlendiriniz.

Viicut agirligi 24 kg (3. persentil), boyu 124 cm (<3. persentil), boya gore
viicut agirhigi=24 kg olmali (24/24=1)—ideal agirliginin %100’tinde

Hastada boy kisaligi mevcuttur. Solukluk ve tasikardi var; anemi agisindan
degerlendirilmelidir.
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Bu hastada poliiiri-polidipsiye ek olarak boy kisaligi ve solukluk olma-

s1 nedeniyle oncelikle diisiiniilmesi gereken tanilar nelerdir?

1-
2-

5.

Bobrek hastaliklar:

Diabetes insipidus

Bu hastadan isteyeceginiz laboratuvar tetkikleri nelerdir?

1- Tam kan sayimu, periferik yayma

2- Tam idrar tetkiki, idrar kiltiiri

3- Elektrolit (Sodyum, potasyum, klor, kalsiyum, fosfor, ALP), kan sekeri,

6.

7.

bobrek fonksiyon testleri (Ure-N , kreatinin, iirik asit, albiimin)

Laboratuvar incelemelerinde hemoglobin: 8 g/dl (11,7-15,5), 1okosit sa-
yist: 9.600/mm? (4.100-11.200), MCV:82 fL (80-95), RDW:12,1 (11-14),
trombosit sayisi: 280.000/mm?* (156.000-373.000), periferik kan yayma-
sinda eritrositler normokrom normositer, %60 PMNL, %40 lenfosit, trom-
bositler bol kiimeli goriildii. Idrar tetkikinde pH 5, dansite 1004, protein
yok, glukoz negatif, mikroskopide her biiyiik biiyiitmede 1-2 l16kosit sap-
tand1. Idrar kiiltiiriinde iireme olmadi.

Kan biyokimyasinda Sodyum: 138 mEq/L (N: 138-145), potasyum: 3,9
mEq/L (N: 3,4-4,7), kalsiyum: 8,9 mg/dl (N: 9,0-11,0), fosfor: 6 mg/dl
(N: 3,1-6,0), ALP: 220 IU/L (N: 120-400), Ure-N: 32 mg/dl (N: 5,0-18,0),
kreatinin: 1,2 mg/dl (N: 0,24-0,41), tirik asit: 7,2 mg/dl (N: 1,8-5,0), albii-
min: 4 g/dl (N: 3,8-5,4), kan sekeri: 90 mg/dl (N: 70-110).

Hastanin laboratuvar sonug¢larini degerlendiriniz.

Normokrom normositer anemi
Hiposteniirik idrar

Bobrek fonksiyon testlerinde bozukluk

Bu hastada olas1 taniniz nedir?

Kronik bobrek yetmezligi
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8. Taniy1 dogrulamak icin ek olarak ne tetkik istersiniz?

1- Glomeriiler filtrasyon hizi (GFH) 6l¢iimii: 24 saatlik idrar toplanarak GFH

Olgtimii

a) GFH = [Idrar kreatinin (mg/dl) x Idrar hacmi] / [Plazma kreatinini x 1440]
formiiliinden hesaplanir ve ¢ikan deger 1,73 m?’ye gore diizeltilir.

b) Schwartz formiiliinden= k x boy (cm) / plazma kreatinin (mg/dl) hesaplanir.
2- Renal osteodistrofi a¢isindan intakt PTH

3- Venoz kan gazi

9. Hastanin 24 saatlik idrar1 2.800ml olarak toplandi. Idrar kreatinin 22
mg/dl saptandi. Buna gore GFH kactir? Buna gore KBY hangi evrededir?

GFH=[22x2.800]/[1.2x1440]= 61.600/1.728=35,6

Viicut ylizey alan1 hesaplanmast : viicut agirhigi (kg) x boy (cm) formiiliinden

3.600
Hastanin viicut ylizey alan1 = 0,9 m?
Diizeltilmis GFH = 1.73x35.6/0.9 = 67.2 ml/dk/1.73m?

Kronik bobrek yetmezligi (KBY) GFH nin azalmasi ile karakterize geri donii-
stimsiiz bobrek fonksiyon kayb1 seklinde tanimlanabilir.

Evre I, GFH’nin iyi korundugu, ancak proteiniirisi/albuminiirisi olan hasta

veya bobrek goriintiilemesinde degisikliklerin bulundugu durumlardir.

Evre Il KBY, bobrek hasari ile birlikte azalmis GFH’nin bulunmasi (60-89 ml/
dk/1.73 m?) durumudur.

Evre III’de GFH’nda orta derecede azalma (59-30 ml/dk/1,73 m?),
Evre IV’de ise ciddi GFH azalmasi (29-15 ml/dk/1,73 m?) s6z konusudur.

Evre V bobrek yetmezligi asamasi olup, GFH’nin 15 ml/dk/1,73 m?’nin altina
indigi, renal replasman tedavisinin gerekli oldugu evredir.

Bu hasta Evre II KBY siirecindedir.
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Venoz kan gazi: pH: 7,29 (7,35-7,45) HCO3: 18,2 (24-31) mmol/L
PTH: 185 pg/ml (N: 12-95) olarak sonuglandi.

10. Bu hastada etiyolojide diisiiniilmesi gereken hastaliklar nelerdir?

Hastada poliiiri, polidipsi, hiposteniirik idrar olmasi nedeniyle, kronik bobrek
yetmezliginin nedeninin tiibiiler bir hastaliga bagli oldugu diisiintilmelidir.

*  Reflii nefropatisi
o Obstriiktiif nefropati
* Bébregin kistik hastaliklar

11. Taniy1 desteklemek icin yapilmasi gereken ek tetkikler nelerdir?
* Renal ultrasonografi

» Voiding sistotiretrografi (VCU)

»  DMSA sintigrafi

USG incelemesinde bobrekler kiiclik saptandi. Kortikomediiller kistler
goriildii. VCU tetkikinde reflii saptanmadi. DMSA incelemesinde skar
saptanmadi. Bu bulgularla obstriiktif nefropati, reflii nefropatisi dislandi.

12. Tamy1 kesinlestirmek icin hangi yontemleri kullanirsiniz?
Bobrek biyopsisi

Molekiiler calismalar

Bobrek biyopsisi jiivenil nefronofitizis ile uyumlu bulundu. Nefronofitizis
iligkili siliopatiler primer silia ya da sentrozomlarda bulunan proteinleri
kodlayan genlerdeki bozukluklardan kaynaklanan bir grup kalitsal bobrek
hastaliklaridir. Genellikle otozomal resesif kalitim goriilmektedir. Simdi-
ye kadar mutasyonlar1 bu grup hastaliklara neden olan 90’nin iizerinde
gen tanimlanmistir. En 6nemli bulgulari erken anemi, biiylime geriligi ve
erken gelisen KBY dir.
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KANLI DISKILAMA -1l

Dr. inci Nur SALTIK TEMiZEL*, Dr. Hasan OZEN*

On alt1 yasinda erkek hasta kanli ve sulu digkilama ile aralikli karin agrisi
yakinmasi nedeniyle getiriliyor.

1. Hastanin oyKkiisiinde, 6zge¢cmisinde ve soygecmisinde neleri sorgularsimz?

Oykiide;

Kanli digskilama ne zamandir var?
Digkinin kivami nasil? (Sert / yumusak / sulu digkilama)

Diskilama sikligi nedir? Bu yas grubunda normal giinliik diskilama siklig
1-2"dir.

[Sulu ve sik digskilama (enfeksiyéz ya da inflamatuar kolit); kat1 ve giinlitk
olmayan diskilama (kabizlik, anal fissiir, hemoroid)]

Beslenme 6ykiisii (hazir ve katkili gidalarla ya da hijyenik olmayan beslenme)

Kullandigi ilaglar var m1? (antibiyotik kullanimi; psédomembranéz entero-
kolit)

Dokiintii, ciltte morarma, ates eslik ediyor mu? (kanama diyatezleri, vas-
kiilitler)

Eklemlerde agn, sislik, kizariklik, hareket kisithiligi var m1? (vaskiilitler,
inflamatuar bagirsak hastahg: (IBH)).

Ag1z iginde ya da anal bolgede yaralar var m1? (/BH ya da Behget hastaligr)

Ozgecmiste ve soygecmiste;

Biiytimede gerilik (kronik hastalik)

*®

Profesér Doktor, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Gastroenteroloji Bilim Dali, Ankara.
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Akrabalik ve kardes oykiisii
Bilinen kronik hastalik dykiisii

Ailede gastrointestinal sistem hastalig1 oykiisii (kilo alamama, kronik is-
hal, kolit, mide kanseri vb)

Daha onceki benzer yakinmalari

Daha 6nce yakinmasi olmayan hastanin ii¢ aydir devam eden glinde 7-8
kez olan kanli, mukuslu ve sulu kivamda diskilamasinin oldugu; bu sirada
karin agrisinin eslik ettigi; ates, dokiintii benzeri ek yakinmalarinin ol-
madig1; diz eklemi ve ayaklarinda zaman zaman agr1 oldugu ancak sislik
kizariklik ve hareket kisitliligi olmadigi; agizda ya da anal bolgede yara
olmadig1; halsizlik ve yorgunluktan sikayet ettigi; agirlik kayb1 olmadigy;
bazen gece de diskilama ihtiyac1 oldugu; ilag¢ kullanmadig1 6grenildi.

Anne ve baba arasinda akrabalik olmadigi; saglikli 5 yasinda kiz kardesi
oldugu; dayisinda da benzer yakinmalar oldugu 6grenildi.

2. Bu hastada fizik muayenede hangi bulgulara ayirici tam acisindan
ozellikle dikkat edilmelidir?

Viicut agirhgy, boy, viicut kiitle indeksi (beslenme durumunun degerlen-
dirmesi)

Kan basinci ve diger vital bulgular

A1z muayenesi; aftlar

Deri muayenesi; Solukluk ve dokiintii

Karin muayenesi; Hassasiyet, hepatosplenomegali, kitle

Rektal muayene*; Anal fissiir, fistiil, “skin tag”, ilser, polip, hemoroid

Eklem muayenesi; Eklemlerde sislik ve kizariklik

*Dijital rektal muayene (rektal tuge): Hastanin sol yana yatip, diz gogiis po-

zisyonunda durmasi saglanir. Kiiglik ¢ocuklarda kiiciik parmakla, yavas ve

dikkatli yapilmalhidir. Biiyiik ¢cocuklarda igaret parmagi kullanilir. Muayenede
oncelikle anal sfinkter tonusuna bakilir. Rektumda kitle, polip, digki varlig1 ve
kivami degerlendirilir.
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Viicut agirhgr: 60 kg (50. persentil), Boy: 167 cm (22. persentil), VKI:
21,5 (64. persentil)

Kan basinc1:125/70 mmHg, Viicut sicakligt: 36,5 °C, Nabiz: 70/dk, Solu-
num sayist: 20/dk

Hastanin fizik muayenesinde genel durumu iyi, halsiz, soluk oldugu go-
rildii. Dijital rektal muayenede anormal bulgu saptanmadi. Diger sistem
bulgulart normaldi.

3. Hastanin mevcut éykii ve fizik muayene bulgulan ile ishal nedenine

yonelik ayirici tanida hangi hastaliklar diisiiniirsiiniiz?

Hastanin kanli ve mukuslu ishalinin olmasi ishalin dizanterik tipte oldugunu

gosterir. Ayrica 15 giinden uzun (3 ay) olmasi ishalin kronik oldugunu goste-

rir. Yas grubu dikkate alinarak bu hastada ayirici tanida diistiniilmesi gereken
hastaliklar;

Gastroenteritler (Bakteriyel: Enterohemorajik E.coli, enteroinvazif E.coli,
Campylobacter, Shigella dysenteriae, Salmonella typhi, antibiyotik kulla-
mimzi ile Clostridium difficile)

Parazitik enfestasyonlar (Entamoeba histolytica - amibik dizanteri)
Inflamatuar bagirsak hastaliklar1 (Crohn Hastaligi, Ulseratif kolit)
Behget hastalig

Soliter rektal lilser (Rektumun genellikle ilk 10 cm béliimiinde ve 6n duvar-
da yer alan ¢ogunlukla tek, ancak hastalarin 1/3’iinde birden fazla olabi-
len aft benzeri iilserlerdir. Kolonoskopide alinan doku érneklerinin histo-
patolojik incelemesinde lamina propriada fibromiiskiiler hiperplazi, diiz
kas hiicresi ve kolajen infiltrasyonu, muskiilaris mukozada kalinlasma ve
kript yapilarinda bozulmalar gériiliir. Kolajen infiltrasyonu soliter rektal
tilser icin tipik bir bulgu olup, bu sendromu iskemik kolitten ve inflamatuar
bagirsak hastaligindan (IBH) ayirt etmekte kullanilir).

Immiin yetmezlikler (48w malniitrisyon ve kronik hastalik varsa)

Besin alerjileri
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Polip ve polipozis sendromlari

Vaskiilitler (Henoch-Schonlein purpurast)

4. Bu hastada ayiric1 tamiya yonelik hangi laboratuvar tetkiklerini istersiniz?

Diski yaymasu: Eritrosit varligi ile boyamada (metilen mavisi ya da Wright
boyasi) her 100’liik biiyiitme sahasinda 5 ve tizeri polimorfoniikleer 16ko-
sit goriilmesi dizanterik ishal gostergesidir.

Dugska kiiltiirii, digki amip antijeni, digkida parazit
Clostridium difficile toksini

Tam kan sayimi

Karaciger fonksiyon testleri (total protein, albumin dahil)
Sedimentasyon, CRP

Fekal kalprotektin: Fetal kalprotektin (FKP), immiinodiilator, antimik-
robiyal ve antiproliferatif 6zelligi olan, kalsiyum baglayici, nétrofilik si-
tozolik bir proteindir. IBH’da FKP degerinde gdzlenen yiiksekliklerden,
bagirsak duvarinda l6kositlerin artmasi ve bagirsak liimeni icerisine not-
rofillerin migrasyonu sorumlu tutulmaktadir. FKP, cocuklarda intestinal
inflamasyonun gosterilmesinde ve izleminde uygulanabilecek basit, ucuz,
duyarl, 6zgiil ve invazif olmayan bir yontemdir. FKP bagirsagin akut faz
reaktan1 olarak degerlendirilebilir. Ayrica bu belirteg IBH disinda ¢6lyak
hastalig1, kolon kanseri, siroz, ilaca bagli enteropati gibi ¢esitli hastaliklar-
da da yiiksek olarak saptanmuistir.

Hastanin disk1 yaymasinda bol eritrosit ve boyamada bol 16kosit mevcuttu.

Diski kiiltlir sonucunda patojen bakteri tiremedi; diskida amip antijeni ve
parazit saptanmadi. Hemoglobin: 9,6 gr/dL, Hematokrit: 30,2, MCV: 81,8
fL, RDW: 17,9, Lokosit: 6.500/mm?, Trombosit: 288.000/mm?

ALT: 7 U/L, AST: 12 U/L, ALP: 90 U/L, GGT: 17 U/L, Total Protein: 5,63
g/dL, Albumin: 4,1 g/dL, ESR: 26 mm/saat (N:0-20), C-Reaktif Protein:
10,6 mg/dL (N:0-0,8) ve fekal kalprotektin diizeyi >300 mg/L (N: 0-50)
oldugu gortldi.
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5. Hastada mevcut laboratuvar bulgulari ile 6n tanimiz nedir?

Hastanin kronik kanli ishali, akut faz reaktanlariin yiiksekligi ve anemisi ile
6n planda inflamatuar bagirsak hastahg (iIBH) diisiiniiliir.

IBH; Crohn Hastalig1 (CH), Ulseratif kolit (UK) ve siniflanamayan (“unclas-
sified”) kolit olarak simiflanir.

Crohn hastalhig: ve iilseratif kolit hastalig1 endoskopik ve histolojik 6zel-
likleri yoniinden tabloda karsilastirllmistir (Tablo I).

Tablo I'*. Inflamatuar bagirsak hastaliklarinda endoskopi ve histopatoloji bulgulart

Crohn hastahig Ulseratif kolit

Ulserler (aftoz, dogrusal ve | Ulserler

yildiz seklinde) Eritem

Mukozada kaldirim tas Vaskiiler yapilarda azalma

gorintimii Mukozada graniiler goriiniim
Endoskopi Darlik Psoédopolipler

Fistiil Frajil mukoza

Segmental tutulum Spontan kanama

Kesintili lezyonlar Rektumdan baglayarak proksimale uzanan
kesintisiz tutulum

Submukozal ya da transmural | Mukozal tutulum
tutulum (cerrahi rneklerde | Kript distorsiyonu

g.ériilebilir). ) ) Kript apseleri

Ulserler, kript distorsiyonu Goblet hiicrelerinde ve mukusta azalma
Histoloji Kript apseleri

Graniilomlar

Yamali tutulum
ileal tutulum
Submukozal tutulum

* | numarali kaynaktan alinmigtir:

6. Kesin tami icin hangi goriintiileme ya da girisim yontemlerini yaparsimz?

- Osefagogastroduodenoskopi (OGD), kolonoskopi ve biyopsi; 1BH tani-
s1 i¢in kullanilan standart yéntemdir. CH ve UK aymrimmim yapilmasinda,
hastaligin yayginlhiginm belirlenmesinde, tedavi yanitinin izlenmesinde ve
alinan biyopsi ile histopatolojik olarak taninin konulmasinda en 6nemli yon-
temdir. Asagida belirtilen tetkiklerin bu hastada yapilmasina gerek yoktur.
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- Karin grafisi; Akut karin klinigi ile bagvuran hastada karin i¢i serbest
hava, toksik megakolon takibi ve genislemis bagirsak segmentlerini gor-
mek i¢in faydali olabilir.

- Osefagus-mide-duodenum pasaj grafisi; Deneyimli radyologlar esliginde
endoskopinin erisemedigi bolgelerdeki mukozanin degerlendirilmesi, dar-
lik ve fistiil gibi komplikasyonlarin saptanmasinda yararli olabilir.

- Kolon grafisi; Tani i¢in nadiren kullanilmaktadir. Komplikasyonlarin de-
gerlendirilmesi i¢in kullanilabilir.

- Abdominal ultrasonografi; Bagirsak kalinlig1 ve terminal ileum bolgesi
tutulumlarimi degerlendirmekte yardimci olabilir. Tanisal olmaktan ¢ok ta-
kip ve komplikasyonlarin degerlendirilmesinde yardimeidir.

- Bilgisayarli tomografi; Bagirsak duvar kalinlasmasi ve limende daralma
hakkinda bilgi verebilir, ancak yiliksek dozlarda radyasyona maruziyet agi-
sindan tercih edilmez.

- Manyetik rezonans goriintiilleme; Radyasyon icermemesi, invazif olma-
mast ve yumusak dokuyu daha iyi degerlendirebilmesi agisindan ¢ocuklar-
da tercih edilebilir.

Hastaya yapilan kolonoskopide terminal ileum mukozasinin normal oldu-
gu, ¢ekum tabanindan itibaren tiim kolonda haustral yapinin kayboldugu,
yaygin olarak tiim mukozanin frajil ve hiperemik, lizeri beyaz eksudali
iilserlerle kapli oldugu, yer yer iizeri hiperemik polipoid yapilarin izlendi-
gi goriildii. Osefagus-gastroduodenoskopi (OGD) normal saptandi. Kolo-
noskopi biyopsi sonucu terminal ileum normal, tiim kolon segmentlerinde
kronik aktif kolit olarak raporlandi. OGD biyopsi sonuglari normaldi.

Klinik, endoskopik ve histopatolojik bulgularla hastaya Ulseratif kolit
(UK) tanis1 kondu.

7. Hastanmin tedavisini ve takibini nasil planlarsimz?

Cocuklarda UK tedavisi hastaligin siddeti ve tutulum yerine gére planlanir.
Bunun i¢in “Pediatrik Ulseratif kolit aktivite indeksi (“Pediatric ulserative
colitis activity index; PUCAI”) kullanilan hastamizin skoru orta siddette kabul
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edilir; remisyon indiiksiyonu i¢in Prednizolon (1-2 mg/kg/giin, en ¢ok 60 mg/
giin), Mesalazin (50-100 mg/kg/gilin, en ¢ok 3-4 gr/giin) baslanir. Pankolo-
nik tutulum oldugundan lokal rektal tedavi dnerilmez. Remisyon sonrasi 6-8
haftada steroid tedavisi kesilmeye caligilir. Iki hafta sonunda tedaviye yanit
vermeyen hasta steroid direngli kabul edilir. Tedavide azatiyopurin ve infliksi-
mab (anti-timor nekrozis faktor; anti-TNF) gibi alternatif ilaglar denenebilir.

UK kronik bir siire¢ oldugu igin hasta takip edilmeli; gelisebilecek alevlenme
ve komplikasyonlar agisindan izlenmelidir.

8. Bu hastada ileri yaslarda beklenebilecek komplikasyonlar nelerdir?
- Biiylimede duraklama/gerileme

- Osteopeni / osteoporoz

- Mikrobesin 6gesi eksiklikleri

- Toksik megakolon

- Darlik

- Perforasyon

- Masif kanama

- Kolon kanseri

- Sklerozan kolanjit ve otoimmiin hepatit
- Uveit

- Sakroileit
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PETESI VE PURPURA - II

Dr.Mualla CETIN*, Dr. Sule UNAL*, Dr. Ali DUZOVA**

On bir yasinda kiz hasta viicudunda morluklar yakinmasi ile getiriliyor.

1. Hastanin dykiisiinde, 6z ve soygecmisinde hangi bilgilere oncelikle ge-
reksinim duyarsimz?

Oykii:
Yakinma ile ilgili ozellikler:
Yakinmanin baslama zamani
Morluklarm viicudun hangi bolgelerinde oldugu
Idrar va da diskida kan, agiz i¢inde kanama, burun kanamasi var mi?
Kilo kaybi
Malar dékiintii, sarilik, parmak u¢larinda iilser var mi?
Boyun, koltuk alti ya da kasiktaki lenf nodlarinda siglik var mi?
Takipne, okstiriik, hemoptizi, nefes darligt var mi?
Kol ve bacak agrist var mi?
Eklemlerde sislik, agri var mi?
Bas agrisi, biling degisikligi, huy degisikligi var mi?
Yakin zamanda ge¢irilmis enfeksiyon éykiisii var mi?

Ishal éykiisii var mi? (malabsorpsiyon)

*  Pediatri Profesorii, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglhgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Hematoloji Bilim Dali, Ankara.

*% Pediatri Profesorii, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Pediatrik Nefroloji Bilim Dali, Ankara.
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Beslenme 6ykiisii nasil? (malniitrisyon, hayvansal besin yeme aliskanligi)
Ilag alma 6ykiisii var mi?

Travma oykiisii var m1 ?

Aktivitesi nasil?

Ozgecmis ve soygecmis:

Benzer durumun daha énce olup olmama 6ykiisii (kronik hastalik)

Diy ¢ekimi, kesi, ameliyat sonrast normalin tizerinde kanama 6ykiisii
Akrabalik, kardes oykiisii

Ailede benzer yakinma, énemli bir hastalik 6ykiisii

Viicudunda 6zellikle bacaklarda, kollarda daha ¢ok olmak tizere, govdede
ve sirtta para biiytikliigiinde morluklar oldugu, herhangi bir toksik madde
ile temas, ila¢ kullanma, bogaz enfeksiyonu, ishal dykiisiiniin olmadigi;
sikayetlerinin 13 aydir oldugu, zaman zaman artip azaldig1 ve burnunun
kanadigy, idrar ve diskisinda hi¢ kanama olmadigi; son iki aydir siklikla
cildinde, zaman zaman agiz i¢inde noktasal kanamalariin oldugu, bu ya-
oldugu, herhangi bir sporla ugragsmadigi, hayvansal besinler de dahil ol-
mak tlizere tiim besinleri yedigi, istahinin iyi oldugu ve bunlarm disinda ek
yakinmasi olmadig1 6grenildi.

Ozgegmisinde bir 6zellik olmadigl, 5 yasinda apendektomi yapildigi ve
kanama ile ilgili bir sorunla karsilasilmadigi; anne ve baba arasinda birin-
ci derece kuzen evliligi oldugu; 8 yasinda erkek, 2 yasinda kiz kardesinin
saglikli oldugu; ailede bilinen 6nemli bir hastalik olmadig1 6grenildi.

2. Bu bilgilerle oncelikli olarak diisiineceginiz hastalik gruplari nelerdir?
1. Kanama diyatezi

2. Malignite

3. Kolajen doku hastaliklar
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3. Bu hastada fizik muayenede hangi bulgular ayirici tam ac¢isindan
onemli olabilir?
Viicut agirligi, boy, boya gore viicut agwrligr: malniitrisyon, kronik hastalik
Kan basinci: Hipertansiyon (kolajen doku hastaliklari)
Nabiz, kalp bulgulari: Kalp yetmezligi
Solukluk: Kanamalara baglh anemi

Petesi, ekimoz (kanama diyatezi), malar dokiintii, iilser, sarilik (kolajen doku
hastaliklari)

Agiz icinde petesi (kanama diyatezi)

Lenf nodlar: (malignite)

Karnda sislik: Hepatosplenomegali, kitle (malignite)

Pulmoner ve kardiyovaskiiler sisteme ait bulgular (kolajen doku hastaliklar)

Eklem bulgulari: Artrit, artralji (kolajen doku hastaliklary); hemartroz, kas igi
kanama (kanama diyatezi)

Miyalji: kolajen doku hastaliklar
Kemik hassasiyeti (malignite)

Odem: Renal tutulum (kolajen doku hastaliklar), kalp yetmezligi

Viicut agirhigt Kan basinct Boy Nabiz Solunum sayis1
32,3 kg 143 cm
i 110/60 mm Hg . 80/dk 20/dk
(10-25. persentil) (25-50. persentil)

Hastanin fizik muayenesinde genel durumu iyi, gévde, kol ve bacaklarda
en biiyiigii 5x4 cm boyutlarinda ¢ok sayida farkli evrelerde ekimozlar,
ag1z i¢inde sagda bukkal mukozada 3 adet petesi goriildii, lenfadenopati,
hepatosplenomegali ve kitle saptanmadi. Diger sistem bulgulart normal
olarak degerlendirildi.
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4. Bu hastada yapacagimz ilk tetkik nedir?

Tam kan sayimi, periferik kan yaymasi

Tam kan sayiminda hemoglobin 10,3 gr/dl, 16kosit 5.300/mm?, trombosit
20.000/mm?* , OEH 71 fl, eritrosit 3,5 x10%/L, RDW 20 olarak sonug¢landi.
Periferik kan yaymasinda her sahada 3-4 adet iri trombosit; % 57 PMNL,
%35 monosit, %38 lenfosit goriildii, hemoliz bulgusu saptanmadi, eritro-
sitler hipokrom mikrositer goriildii. Atipik hiicre goriilmedi [Sekil 3A’da
kiime yapan bol sayida trombosit; Sekil 3B’de dev trombosit (siyah ok),
hipokromi (koyu gri ok) ve mikrositoz (beyaz ok) goriilmektedir].

e

- s
i gt

Sekil 34 Sekil 3B

5. Hastanin oyKkii, fizik muayene, tam kan sayimi ve periferik yayma bul-
gular birlestirildiginde en olas1 tam (lar) nedir?

1. Kronik immiin trombositopenik purpura (ITP)

2. Demir eksikligi anemisi

Akut ve kronik ITP ayrimi hastalik bulgularnin siiresine gore yapilmaktadir.
Yakin zamana kadar akut kronik ayriminda sinir 6 ay olarak kabul edilirken,
artik 1 yildan uzun siiren olgular kronik olarak adlandirilmaktadir. Cocukluk
caginda akut ITP’lerin yaklasik %20’si kroniklesmektedir.
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Tablo I*. Akut ve kronik immiin trombositopenik purpurada (ITP) bashca ézellikler

Ozellikler Akut ITP Kronik ITP

Yas Cocuklarda 2-6 yas Erigkin 20-40 yas

Cinsiyet K=E 3:1 K/E

Oncesinde enfeksiyon sik seyrek

Kanama baslamasi ani sinsi

Platelet say1s1 <20.000/mm3 30-80.000/mm3

Eosinofili ve lenfositoz stk nadir

Siire 2-6 hafta Aylar-yillar

Spontan remisyon %80 nadir

Tedavi Steroid, IVIG** Splenektomi, TPO reseptor

agonistleri (eltrombopag,
romiplastim), rituksimab,
MMF

* 4 numarall kaynaktan alinmigtir:

#* [VIG: Intravenéz immiinglobulin, TPO: Trombopoetin, MMF: mikofenolat mofetil

3. Kronik hastalik anemisi

Kronik hastalik anemisinde normokrom normositer (%70) ya da hipokrom

mikrositer (%30) anemi goriilebilirken, demir eksikligi anemisi hipokrom

mikrositer anemiye neden olur (Tablo II)

Tablo II*. Demir eksikligi anemisi ve kronik hastalik anemisinde ayuwrt edici ozellikler

Hb

KK

OEH

RDW

Serum demir

Demir baglama kapasitesi
Ferritin

Kemik iligi Fe

DEA KHA

! !

! !

l !

T !

! !

T !

! N, 1
4! i

DEA: Demir eksikligi anemisi, KHA: Kronik hastalik anemisi, Hb: Hemoglobin, KK: Kirmizi
kiire, OEH: Ortalama eritrosit hacmi, RDW: “'Red cell distribution width”’; kirmizi kan hiic-

releri dagilim genisligi.

* 3 numaral kaynaktan alinmigtir.
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6. Hastada ikinci basamak tetkikler olarak neler yapilir?
- Kemik iligi aspirasyonu ( ITP, malignite)
- Serum demir, demir baglama kapasitesi, ferritin diizeyi

- Sistemik Lupus Eritematozus (SLE)’a yonelik taramalar [Kronik ITP’li
hasta altta yatan etiyolojiye yonelik olarak sistemik lupus eritematozis
(SLE) yéniinden arastiriimalidir]

- Idrar tetkiki
- C3 C4

- ANA (Antiniikleer antikor), anti-ds DNA (anti- double stranded deoksiribo
niikleik asit)

- Antikardiyolipin, antifosfolipid antikorlar

- Kemik iligi aspirasyonunda artmis megakaryositler goriildii. Normal
olarak 10’luk biiylitme alaninda 2-3 megakaryosit goriiliir ancak aspiras-
yon incelemesinde artmis saptandi.

- Serum demiri: 26 pg/dl (N: 37-145), demir baglama kapasitesi: 420 pg/
dl (N: 110-370), ferritin: 10 ng/ml (N: 30-400)

- Idrar tetkikinde dansite 1020, protein negatif, sedimentinde 4 eritrosit
- ANA: 1/80, C3: 122 mg/dl (N: 79-152), C4: 25mg/dl (N: 16-38)

- Anti ds-DNA, antikardiyolipin, antifosfolipid antikorlar1 negatif

7. Bu hastada tedavi plan1 ne olmahdir?

Altta herhangi bir neden bulunamayan kronik ITP’li hastalarda trombosit sa-
yist 10.000/mm’’iin altinda olan ya da semptomatik olup 20.000 /mm?iin
altinda olan vakalarda tedavi uygulanmalidir.

Bu hastalarda uygulanabilecek tedavi segenekleri

- Intravenéz immiinglobulin (1 g/kg, 1 ya da 2 giin)
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Steroid

Anti-D (Anti-Rh)

Refrakter kronik ITPli olgularda vinkristin, rituksimab, siklofosfamid de
uygulanabilir.

Kronik hastalarda splenektomi ile hastalarin %80 inde yanit saglanabilir.

Kronik ITP de altta yatan hastalik varliginda bu durumun tedavisi ile kro-
nik ITP de de diizelme saglanabilmektedir. Ornegin SLE tamisi alan hasta-
larda SLE tedavisi ile trombositopenide diizelme saglanabilir.

Kronik ITP de eltrombopag kullaniminin FDA (“’Food and drug administ-
ration”) onayt vardir. Oral yolla kullanilan ilacin kronik ITP de %60 tedavi
cevabi sagladigi bilinmektedir. Bir diger trombopoetin agonisti ilag ise ro-
miplastim olup ¢ocukluk caginda kullanimina dair heniiz yeterli veri yoktur.

Bu hastamin aralikli olarak sistemik lupus eritematozus yoniinden izlemi ya-

pilmalidir.

Demir tedavisi: A¢ karmina ferréz siilfat, 6 mg/kg/giin po, 2-3 doza bé-
liinmiis olarak baslanmalidir. Kontrollerde Hb normal diizeye geldikten
sonra, depolarin dolmasi igin 1-2 ay da yari dozda verilmelidir.

ANA diizeyinin 1/80 pozitif olmasinin tek basina klinik énemi yoktur. Farkl

etnik gruplarda, saglikli bireylerde ANA diizeyinin (1/80) pozitif olma sikligi
%A5-25 olarak bildirilmistir.
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NOBET - Il

Dr. Ceren GUNBEY*, Dr. Dilek YALNIZOGLU**, Dr. Banu ANLAR**,
Dr. Giizide TURANLI***

[y

Ahmet (18 aylik), ti¢ giin sliren ates nedeniyle diin aile hekimine getiril-
diginde ist solunum yolu enfeksiyonu diisiiniilerek oral antibiyotik bag-
lanmis. Bu sabah saat 07:00 civarinda annesi bir hirilti sesi ile uyanmais;
bebegi yataginda agzindan kopiik gelirken bulmus ve hastanemize baygin
olarak getirmis.

. 11k olarak ne yaparsimiz?

. Nobet gegiren ¢ocukta hekim dncelikle hastayi stabilize etmeli (hava yolu
acik olmali, solunum, dolagim, norolojik degerlendirme), nobeti devam
ediyorsa ndbet kontroliine yonelik 0.15-0,2 mg/kg diazepam verilmelidir.

Zamani (ndbet baslangicindan itibaren gegen siire) ve vital bulgular takip
etmeli

. Oksijenizasyonu kontrol etmeli (nazal kaniil/maske ile oksijen vermek, en-
tilbasyon ihtiyacini degerlendirmek)

EKG monitorizasyonuna baslamali

. Parmak ucundan kan sekerine bakip, kan sekeri <60 mg/dl ise 5 ml/kg %10
dekstroz intravendz (IV) vermeli

Damar yolu agmali ve kan tetkikleri [elektrolitler, kan sayimi, toksikolojik
inceleme, (uygunsa) antiepileptik ila¢ kan diizeyleri] almalidir.

*

*

Ogretim Gorevlisi, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dal1, Pediatrik Noroloji Bilim Dali, Ankara.
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Vital bulgular1 stabil olan hastanin atesi 38,5 °C (timpanik). Uykuya egi-
limli, dokunmakla tiim ekstremitelerini simetrik hareket ettiriyor.

2. Oykiide neler sorarsimz?
Daha 6nce hig atesli ya da atessiz nobeti olmus mu?
Bu atesle birlikte kusma, ishal, dksiiriik, dokiintii, uykuya egilim var mi1?

Nobetini gordigiiniiz kadariyla tarif eder misiniz (fokal/jeneralize), ndbetin
stiresi ne kadar ?

Febril nobetler 6 ay-5 yas arasinda gortilen, santral sinir sistemi diginda bir
enfeksiyon sirasindaki ates ile birlikte ortaya ¢ikan nobetlerdir.

Basit febril nébet; jeneralize, 15 dakikadan az siiren ndbetlerdir.

Komplike febril nobet; fokal, 15 dakikadan uzun siiren, 24 saat i¢inde birden
fazla tekrarlayan nobet olmasidir. Febril nobetlerin cogunlugu atesli hastaligin
ilk 24 saatinde ortaya cikar.

Ahmet’in 14 aylikken yine atesli donemde, bir kez, 5 dakika siiren jenera-
lize ndbeti olmus. ki giindiir giinde birkag kez yemeklerle ilgisi olmayan
kusmasi varmis. Bugiin de sulu digkilamaya baslamis. Nobet sirasinda
gozleri kapaliymis, agzindan kopiik geliyormus, yiizii morarmis, kol ve
bacaklarinda kasilmalar olmus, yaklasik 3 dakika kadar siirmiis.

3. Ozgecmis ve soygecmisi ile ilgili neler sorarsimiz?
Ailede febril/afebril nobet gegiren var mi1?

Motor-mental gelisimi yasitlart ile uyumlu mu?

Ailede baba ve amca kiiciikken atesli ndbet gecirmisler. ila¢ kullanma-
muslar.

Ahmet 1 yasinda yiiriimiis, halen 8-10 kelime soyliiyor.
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4. Fizik incelemede nelere dikkat edersiniz?

Atesi agiklayacak odak var mi1? [Santral sinir sistemi (SSS) enfeksiyonu, SSS
dis1 ates odagi: Uist solunun yolu enfeksiyonu, otitis media, akciger enfeksiyo-
nu, gastroenterit, idrar yolu enfeksiyonu]. Fontanel boyutlari, bombelik, pul-
sasyon, meningeal irritasyon bulgulari, fokal nérolojik bulgu, dehidratasyon
bulgusu oncelikle bakilmali.

Viicut sicakhig: 38,5 °C (timpanik), muayene sirasinda dokunsal uyarilara
ekstremitelerini ¢ekerek ve aglayarak cevap veriyor, sonra tekrar uyuyor.
Pupiller izokorik, 151k refleksi bilateral alintyor, géz dibi normal. Derin ten-
don refleksleri (DTR) simetrik, hipoaktif. Fontaneli kapali, cilt turgoru do-
gal. Izleminde kisa siirede agilip her zamanki aktivitesine doniiyor.

5. Ates ve nobet ile gelen bu hastada oncelikle hangi laboratuvar tetkik-
lerini istersiniz?

Ates ve nobetle gelen hastada dncelikle SSS enfeksiyonu agisindan lomber
ponksiyon (LP) karar1 6nemlidir.

Daha once febril ndbet dykiisii olan, SSS disinda atesini agiklayacak enfeksi-
yon odag1 bulunan, ndbet sonrasi her zamanki aktivitesine hemen donen has-
tada LP yapmak gerekmez.

LP kararinda yas faktorii de 6nemlidir. Alt1 aydan kii¢lik bebeklerde ilk provo-
kasyonsuz afebril nobette ve atesli nobette LP yapilmasi 6nerilir. SSS enfeksi-
yonlarinin belirti ve bulgular 6zgiil olmayacagindan 6-12 ay arasi ¢gocuklarda
ates odagi belirlenememisse, antibiyotik alma Oykiisii varsa, asilar1 (6zellikle
Haemophilus influenza tip B (HiB) ve Streptococcus pneumoniae) tam degilse
veya as1 takvimine uyulup uyulmadigi bilinmiyorsa LP yapilmasi 6nerilmek-
tedir. Daha biiyiik ¢ocuklarda fizik muayenede SSS enfeksiyonu ipuglar aran-
malidir. Bu hastada tam kan sayimi, idrar tetkiki, gaita yaymasi ve kiiltiirt,
biyokimya (elektrolitler, ve kan sekeri) dncelik tasir.

Hemoglobin: normal, 16kosit sayisi: 16.000 /mm?; polimorfontikleer 16-
kositler hakim. Ahmet’ in SSS dis1 enfeksiyon odagi olmasi, SSS enfek-
siyonu bulgular1 olmamasi, daha dnce febril nobet 6ykiisii olmasi nedeni
ile LP yapilmadi.
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6- Ahmet’in tedavi planini nasil diizenlersiniz?

*  Aileye hastalikla ilgili bilgi verilmesi (febril nobetin belirli bir yasa 6zgii

olmasi, zamanla gegecek olmasi, genetik/ailesel yatkinlik bulunmasi, uzun
siiren nobetlerin ¢cocuk igin risk tagidigi, ilerde epilepsi gelistirme riskinin
diisiik oldugu)

Ates takibi, ates diistiriicii onlemler: Ates diistriici onlemler ndbeti onle-
mez, enfeksiyon sirasinda hastanin rahatlatilmasia yoneliktir.

Antiepileptik ila¢ tedavisi:

- Uzun siiren febril nobet/iist iiste gelen ndbetler igin evde acil tedavi:
diazepam (rektal)

- Atesli enfeksiyon sirasinda uygulanan, aralikli tedavi
- Uzun siireli olarak her giin kullanilan tedavi

Aralikli diazepam proflaksisi (po, rektal) agisindan degerlendirme: Farkli
tilkelerde ve merkezlerde uygulamalar degismekle birlikte Ahmet’in bir kez
daha basit febril nobet dykiisti bulunusu, ilk febril nobetini 18 aydan dnce
gecirmesi, ailede febril nobet dykiisii varligi nedeni ile aralikli profilaksi dii-
stiniilmeli ve aile ile konusularak karar verilmelidir. Sik ndbeti olan ve uzun
stireli nobet gegiren hastalara onerilir. Ahmet’e aralikli proflaksi 6nerildi, feb-
ril nobet sirasinda kullanilmak tizere, rektal diazepam regete edildi.

Uzun siireli antiepileptik ilaglarla profilaksi gerekip gerekmedigini degerlendir-
me (ndbetin tekrarlama riski, tekrarlayan nobetlerin getirecegi risk, tedaviye bag-
l1 yan etki gelistirme olasilig1 ve yan etkilerin doguracagi sonuglar diisiiniilmeli).
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NOBET - IV

Dr. Ceren GUNBEY*, Dr. Dilek YALNIZOGLU**, Dr. Banu ANLAR**,
Dr. Giizide TURANLI***

On aylik Yesim’in bir giin 6nce bakicisinin tanik oldugu, gozlerini tavana
dikme, kol ve bacaklarda gerilme ile seyreden ve 30 saniye kadar siiren
kasilmas1 olmus. Kisa siirede kendine gelmis ve mamasini almis. Bu ak-
sam ayni sekilde, ancak daha uzun siireli bir atagi anne ve babasi tarafin-
dan gortilmiis ve hemen hastanemiz Cocuk Acil Poliklinigi’ne getirilmis.
Acil servise geldiginde bilinci kapali, kollarinda ritmik kasilmalari var.

1- Acil serviste bu bebege ilk yapilmasi gerekenler nelerdir?

1.

Nobet geciren ¢ocukta hekim oncelikle hastay1 stabilize etmeli (hava yolu
acik olmali, solunum, dolagim, norolojik degerlendirme), nobeti devam
ediyorsa ndbet kontroliine yonelik tedavi vermelidir.

. Zaman1 (nobet baslangicindan itibaren gegen siire) ve vital bulgular takip

etmeli,

Oksijenizasyonu kontrol etmeli (nazal kaniil/maske ile oksijen vermek, en-
tiibasyon ihtiyacini degerlendirmek)

EKG monitorizasyonuna baslamali

. Parmak ucundan kan sekerine bakip, kan sekeri <60 mg/dl ise 5 ml/kg %10

dekstroz intravendz (IV) vermeli

Damar yolu agmali ve kan tetkikleri [elektrolitler, kan sayimi, toksikolojik
inceleme, (uygunsa) antiepileptik ila¢ kan diizeyleri] almalidir.

Ogretim Gorevlisi, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghigi ve Hastaliklari
Anabilim Dal1, Pediatrik Noroloji Bilim Dali, Ankara.

** Pediatri Profesorii, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari

Anabilim Dali, Pediatrik Noroloji Bilim Dali, Ankara.

#**Pediatri Profesorii, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari

Anabilim Dali, Pediatrik Noroloji Bilim Dali (Emekli Ogretim Uyesi), Ankara.
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Yesim acil servise geldiginde hala ndbet gecirmekte oldugu i¢cin hemsi-

re Yesim’in hava yolunu aspire ederken nobet¢i doktor da solunumunu

kontrol etti, spontan solunumunun oldugunu goérdii. Nabzini kontrol etti,

ritmik ve tasikardikti. Damar yolunu agarken kan 6rnegi alindi ve par-

mak ucundan kan sekeri bakildi, yasina uygun 1/3 serum fizyolojik kon-

santrasyonunda idame s1vi tedavisi baglandi. Nobetinin durdurulmasi igin
0,15-0,2 mg/kg IV diazepam verildi. Alinan kan 6rnegi biyokimya labo-
ratuvarina gonderildi (vendz kanda glukoz, serum biyokimyasi, kan gazi,

hematolojik, toksikolojik degerlendirme).

2- Oykiide 6nem sirasina gore neler sorulmahdir?

Nobetin tipi* -klinik davranisi- ve siiresi, daha dnce nobet gecirip gegirmedi-

gi, ates, travma, kronik hastalik, ila¢ kullanma, toksinlere maruz kalma &ykii-

sti, hayvan ile temas, genel durumunda, bilincinde degisiklik, eslik eden diger

semptomlar (dokiintii, oksiirtik, ishal, kusma, burun akintisi, kulak agrisi-a-

kintis1), as1 yapilma, ila¢ kullanma (6zellikle antiepileptik) dykiisii sorgulan-

mali.

*Nobet siniflamasi [Uluslararasi Epilepsi ile Savas Dernegi ( “’International
League Against Epilepsy”; ILAE) 2017]:

1) Fokal baslangicli
Farkindaligin korundugu/farkindaligin bozuldugu

Motor
Otomatizmalar
Atonik

Klonik

Epileptik spazmlar
Hiperkinetik
Miyoklonik

Tonik

Motor olmayan
Otonomik
Davranis durmast
Kognitif
Emosyonel

Sensoriyel

Fokal baslayip
bilateral tonik-klonik

nobet gelisimi




2) Jeneralize baslangicl
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Motor

Tonik-klonik

Klonik

Tonik

Miyoklonik
Miyoklonik-Tonik-Klonik
Myoklonik-Atonik
Atonik

Epileptik spazmlar

Motor olmayan (absans)
Tipik

Atipik

Miyoklonik

Go6z kapag1 miyoklonisi

3) Baslangici bilinmeyen

Motor
Tonik-klonik
Epileptik spazmlar

Motor olmayan (absans)

Davranis durmasi

4) Siiflandirilamayan

Hastamizin bir giin ara ile 2 nobetinin oldugu, daha 6nce nobetinin olma-
dig1 6grenildi. Ates, kusma, ishal gibi ek yakinmasi yoktu. Yakin zamanda
as1 yapilma ve bilinen bir travma Oykiisti yoktu.

3-Ozgecmiste ve soygecmiste neler sorulmahdir?

Prenatal: Gebelikte atesli-dokiintiilii hastalik, anemi, kanama, hipo/hipertan-

siyon, ilag kullanimi, radyasyon maruziyeti, kronik hastalik, intrauterin bebek

hareketleri,

Natal: Prematiir, postmatiir dogum, dogumun hastanede mi evde mi yapildigi,

spontan vajinal yol, Sezaryen durumu ve endikasyonu, anormal prezentasyon,
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mekonyum aspirasyonu, erken membran riiptiirii, dogumdaki viicut 6l¢iileri,
Apgar skoru, dogum sonrasi hemen aglamis mi, morarma olmus mu, dogum
sirasinda/sonrasinda miidahale gerekti mi?

Postnatal: Sarilik, ndbet, enfeksiyon, solunum/beslenme gii¢liigii, hipoglise-
mi, polisitemi

Motor ve mental gelisim, beslenme, D-vitamini profilaksisi, asilama takvimi,
primer hastalik

Soygecmis: Anne-baba arasinda akrabalik, kardes Oykiisii—benzer hastalik,
onemli hastalik, 6li dogum, diisiik, ailede epilepsi ve baska norolojik hastalik
oykiisii sorgulanmalidir.

Yesim dort aya kadar anne siitil, daha sonra anne siitii ve inek siitii ile bes-
lenmis, heniiz desteksiz oturamiyor, bunun disinda gelisim basamaklar1
normal. Anne-baba arasinda akrabalik var.

4-Fizik incelemede nelere oncelik verirdiniz?
Vital bulgular: Kan basinci, nabiz, viicut 1sis1 oncelikli
Genel durum: Biling diizeyi, ¢evreyle ilgisi

Deri ve ekleri: Hipo veya hiperpigmente lekeler —Wood 15181 ile muayene da-
hil-, hemanjiomlar, lipom, siniis agzi, orta hat defekti, saglardaki degisiklikler,
viicuttaki ekimoz, petesi, yanik skarlari, 6zellikle addlesanlarda enjeksiyon
izleri, dokiintii, sa¢ ve tirnak anormallikleri

Bas-boyun: Bas ¢evresi, kranial deformite, fontanel, tifiiriim (bas ve karotis-
ler), dismorfik yliz bulgusu, katarakt, buftalmus, enoftalmi/ekzoftalmi, fun-
doskopi

Solunum sistemi: Torakal deformite, ragitizm bulgulari, solunum sesleri
Kardiyovaskiiler sistem. Ritim, Gifiirlim, femoral arter nabizlart
Abdomen: Organomegali

Ekstremiteler: Deformite, 6dem, rasitizm bulgular
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Norolojik Muayene: Biling diizeyi, kranial sinirler —6zellikle fundoskopi-, fo-
kal defisit, tonus, derin tendon refleksleri, patolojik refleks, meningeal irritas-
yon bulgulari, gelisimin degerlendirilmesi

Yesim acil servise getirildiginde nobeti devam ediyordu. Diazepam en-
jeksiyonu sonrasinda nobeti durdu ve uykuya daldi. Kan basici: 100/70
mmHg, viicut 1s1s1: 37°C (timpanik), bas gevresi: 47 cm ( >97. Persentil),
on fontanel 2x2 cm, normal bombelikte, karni normalden hafif bombey-
di, karaciger kosta altinda 1.5 cm, dalak 1 cm ele geliyordu. El bilekleri
genisti. Umbilikusun sagmda 2.5 cm c¢apinda 1 adet hipopigmente makiil
goriildii.

5-a) Su ana kadar verilen bilgiler icinde ndobet etiyolojisi acisindan sizce
onemli olanlar hangileridir? Nobet etiyolojisinde baska neler akliniza ge-
lir?

Bu hastaya yonelik nedenler:

Hipopigmente leke varligi (nérokutandz sendromlar- Tiiberoskleroz), Bas
cevresinin 47 cm olmasi (hidrosefali, makrosefali, megalensefali, SSS geli-
sim anomalisi)

Hepatomegali (anemi, metabolik hastalik/depo hastaligi, enfeksiyon, malig-
nensi)

El bileklerinin genis olmasi (rasitizm)

Heniiz desteksiz oturamamasi (gelisim geriligi yapan nedenler, hipotiroidi,
norometabolik /norodejeneratif hastaliklar)

Anne-baba arasi akrabalik (otozomal resesif gecisli nérometabolik/nérogene-
tik hastaliklar)

Akut semptomatik nobetlerde bashica nedenler:
Ekstrakranial enfeksiyonlar (febril nébet)

Intrakranial enfeksiyon
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Bakteriyel: menenjit, beyin absesi, ampiyem

Viral: Viral menenjit, ensefalit

Fungal veya parazitik enfeksiyonlar
Otoimmiin ensefalopatiler

Metabolik bozukluklar: Hipokalsemi, hipomagnezemi, hipoglisemi, hiponat-
remi, hipernatremi

Zehirlenmeler;
Endojen: Uremi, diyaliz, hepatik ensefalopati, diyabetik ketoasidoz
Hipertansif ensefalopati
Renal hastaliklar: akut nefrit, hemolitik {iremik sendrom

Kafa travmasi: Erken donemde gelisen nobetler, ekstradural/subdural hema-
tom, kontiizyon

Akut serebral hipoksi: Kardiak arrest, bogulma, karbonmonoksit intoksikas-
yonu

Serebrovaskiiler olaylar: Arteriyel okliizyon (tromboz veya emboli), vendz
tromboz, vaskiiler malformasyonlara bagli kanamalar

Yanik ensefalopatisi

5-b) Nobetle getirilen hasta yenidogan bir bebek olsaydi etiyolojide dnce-
lik sirasina gore neler diisiiniirdiiniiz?

Siklik sirasina gore yenidoganda nébet nedenleri
- Perinatal hipoksi, hipoksik iskemik ensefalopati
- Intrakranial kanama

- Hipoglisemi [diyabetik anne bebegi, SGA (small for gestational age; gebe-
lik yagina gore kiiciik), LGA (large for gestational age; gebelik yasina gore
iri) bebek]

- Enfeksiyon (18-24 ayin altinda menengeal irritasyon bulgulari bilgi vermez)

- Hipokalsemi
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- Metabolik hastalik
- Elektrolit dengesizligi
- Serebral malformasyonlar,

- Annenin ila¢/madde kullanimi1 (neonatal drug withdrawal)

6- Yenidogan nobetleri nobet tiplerine gore nasil simflandirilir?

1. ‘Subtle’: apne, solunum paterninde degisme, anormal g6z hareketleri, agiz-
dil hareketleri (yalanma, yutkunma, ¢igneme hareketleri gibi), otonom degi-
siklikler, ekstremitelerde pedal ¢evirme, boks yapma benzeri ya da dongiisel
hareketler

2.Tonik
3.Klonik
- fokal
- multifokal
- jeneralize

4. Miyoklonik

7- Yesim’den alinan kan érneklerinden neler bakilmasini isterdiniz?

Kan sekeri, kalsiyum, fosfor, alkalen fosfataz, sodyum, potasyum, klor, tam kan

sayimi, karaciger fonksiyon testleri, bobrek fonksiyon testleri, vendz kan PH’s1

Kalsiyum: 6.1 mg/dl (diizeltilmis kalsiyum), fosfor: 4 mg/dl, alkalen fos-
fataz: 1.000 U/L,

kan sekeri: 100 mg/dl

8- Bunlarin disinda isteyeceginiz bir tetkik var m?

Idrar tetkiki, el bilek grafisi, elektroensefalogram (EEG)
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9- Tiim bu islemler yapilirken ilk diazepam enjeksiyonundan yaklasik 15
dakika sonra hastanin tekrar nobet gecirdigini goriince ne yaparsimz?

FM’de ragitizm bulgular1 ve hipokalsemi nedeniyle akut semptomatik hipo-
kalsemi tedavisi verilmelidir: % 10’luk kalsiyum glukonat soliisyonundan
1-2 ml/kg, 1/1 oraninda SF ile sulandirilir, IV yoldan, kalp hiz1 takip edilerek
bradikardiye yol agmayacak bi¢imde yaklasik 10 dakikada yavas verilir. Kal-
siyum intravendz yoldan hizli verilirse, yliksek kalsiyum derisimli kan sag
atriyuma ulastiginda siniis diigiimiinde elektriksel aktiviteyi inhibe ederek ani
kalp durmasina yol acabilir. Nobet devam ederse ikinci doz 0.15-0,2 mg/kg IV
diazepam enjeksiyonu yapilir.

10-Akut afebril nobetle gelen bebek ve cocukta tedaviyi nasil planlardi-
mz?

1- Nobet/ nonepileptiform (paroksismal) olay birbirinden ayrilmali “shud-
dering” (irperme), benign uyku miyoklonusu, “startle” (irkilme), parok-
sismal tortikollis, tik, paroksismal koreatetoz veya distoni, gratifikasyon
bozuklugu, senkop, narkolepsi/katapleksi, katilma nébeti, migren, vertigo,
uyku bozukluklari, psikojenik non-epileptik ndbetler)

2- Bu atak bir nobetse klinik dzelliklerine gore fokal/jeneralize ndbet ayrimi
yapilmali

3- Fokal nobette organik lezyon siiphesi 6n plana ¢ikar ve goriintiileme yon-
temlerine oncelik verilir (cocukluk ¢aginda sistemik nedenlerle fokal no-
betlerin, fokal lezyonlarla jeneralize nobetlerin ortaya c¢ikabilecegi akilda
tutulmalidir).

4- Nobet bir hastaligin semptomu olarak m1 ortaya ¢ikmis, yoksa epileptik bir
bozuklugun ilk belirtisi mi?

5- Norolojik muayene ve gelisim normal, nobeti agiklayacak bir akut bozuk-
luk/hastalik yok, tetikleyici etmen yok, EEG normal ise ilk ve tek nobette
antiepileptik ilag (AEI) baslanmaz

6- EEG anormalse ya da nobetin tekrarlama riski yaratan ek kosul(lar) varsa
yasa, nobet tipine ve epileptik sendroma uygun uzun siireli AEI baslanur.
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11-Yenidogan bebekte tedavide ilk yapilacaklar nelerdir?

1. Oncelikle yeterli havalanma, oksijenlenme ve dolasim saglanir, damar
yolu agilir, kan sekeri bakilir, 1/5 serum fizyolojik konsantrasyonunda sivi
tedavisi baglanir.

2. Antiepileptik tedavi (20 mg/kg IV fenobarbital yiiklenir, ndbet devem
eder/tekrarlar ise ikinci kez 20 mg/kg IV fenobarbital verilir). Etiyolojiye
yonelik tetkikler icin gerekli kanlar alinir, hastanin 6ykii ve klinigine gore
diger tetkikleri planlanir. Ik basamak tedaviye cevaba gore ikinci asamada
fenitoin veya levetirasetam [V ile devam edilir.

3. Direngli vakalarda midazolam infiizyonu uygulanir. Tedavisi olan neonatal
metabolik epilepsilere yonelik tedavi verilir (pridoksin, pridoksal fosfat,
folinik asit, biotin).

4. Metabolik asidoz veya respiratuar asidoz varsa diizeltilir. Sivi-elektrolit
tedavisine baglanir.

5. Etiyolojiye yonelik tedavi:

Akut metabolik bozukluklar (hipoglisemi, hipokalsemi, hiponatremi vb.)
Enfeksiyon (lomber ponksiyon, uygun antibiyotik)

Polisitemi (parsiyel kan degisimi)

Dogustan metabolik hastaliklar (spesifik tedavi, peritoneal dializ, kan degisimi)
Hidrosefali tedavisi

Diger nedenlere yonelik tedavi (metabolik hastalik stiphesi varsa amonyatk,
kan gazlar, anyon gap, aminoasit ve organik asit taramalart)

12- Yenidoganda antiepileptik tedaviye devam edilip edilmemesini belir-
leyecek kriterler nelerdir?

1. Bebegin norolojik muayenesi
2. Nobetin nedeni
3. EEG bulgulart

Norolojik muayenesi normal, akut semptomatik ndbet ge¢irmis (hipoksi, hi-
pokalsemi, hipoglisemi gibi) ve EEG’de epileptiform bozuklugu olmayan
hastalarda antiepileptik tedaviye devam edilmez.
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13- Tiim bu bilgiler 15181nda nébeti nasil tanimlayabilirsiniz?

Nobet ¢esitli nedenlerle beyinde kortikal noronlarin anormal elektriksel akti-
vitesi ile ortaya ¢ikan belirti ve bulgulardir. Cogu zaman kendini simirlayan bir
olaydir. Nobet acil durum oldugundan, ¢ogu kez tani ve tedavinin ayni1 anda
yiirtitiilmesi zorunlulugu vardir. Nobete neden olan primer hastaligin ve nébe-
tin kendisinin olusturacagi metabolik ve fizyolojik degisikliklerin daha sonra
o6nemli ndrolojik bozukluklar yaratabilecegi diisiiniiliirse tedaviye hemen bag-
lanmasi gerekmektedir. Nobet ile bagvuran hastada tani igin 6ykii ve fizik mu-
ayeneden bilingli bir sekilde yararlanilirsa gereksiz laboratuvar tetkiklerinden
ve zaman kaybindan kaginilmis olur. Epilepsi, “aralarinda en az 24 saat siire
olan, provokasyonsuz, iki ya da daha fazla nobet gelisimi” olarak tanimlanir-
ken son yillarda tanim genisletilmistir. Eger hastada provokasyonsuz tek bir
nobet de olsa, klinik veya laboratuvar bulgular en az %60 nobet tekrar riski
olan bir durumu isaret ediyorsa epilepsi tanisit verilir. Hastanin 6nceden bili-
nen epilepsisi olmasi acil serviste hastanin yonetiminde kolaylik saglar (ilaca
uyumsuzluk, ilag zehirlenmesi, yeni ilag ayarlamalar1 yapilan donemler), an-
cak epileptik hastada da enfeksiyon, elektrolit dengesizligi, hipoglisemi, hipo-
kalsemi vb. gibi yeni ve akut sorunlarin bulunabilecegi akildan ¢ikarilmamali,
bu nedenle epilepsi tanist almig hastada nobetin niteligi, siklig1, siiresi degis-
misse yeni bir sorun olasilig1 akla gelmelidir.
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Bl;YiN OMUR.iLi.K SIVISININ DIREKT
MIKROSKOPIK INCELEMESI

Dr. ismail ULUSOY?*, Dr. Ali Biilent CENGIiZ**

Steril viicut sivilari, fizyolojik kosullarda inflamasyon igermeyen, bazi
doku ve organlarin fonksiyon ve stabilizasyonu i¢in gerekli olan sivilardir.
Bosluklarda organlari gevreleme, sok absorpsiyonu, besinlerin dolagimi, atik-
larin toplanmasi gibi gorevleri vardir. Bu sivilara 6rnek olarak beyin omurilik
swvist (BOS), eklem sivisi, plevra sivisi, periton sivisi, perikard sivisi, amnion
stvist, vitreus sivisi, Douglas boslugu (cul-de-sac) sivist gosterilebilir. Bu si-
vilarin igeriklerinin, miktarlarmin degismesi, inflamasyona maruz kalmalari
birtakim hastaliklara sebep olabilir. Bu hastaliklarin tan1 ve tedavisi igin ilgili
viicut sivisinin incelenmesi gerekir. Bu incelemeler viicut sivisina ait: toplam
hacim, kaba goriiniim, toplam hiicre sayisi, sayilan hiicrelerin ¢esitliligi, bi-
yokimyasal incelemeler, kristallerin tanimlanmasi; mikrobiyolojik, immiino-
lojik ve sitolojik degerlendirmelerden olusur. Normal kosullarda 6rnekleme
icin yeterli tek sivi BOS’tur. Diger 6rneklerin 6l¢iilebilir veya incelenebilir
diizeyde olmasi, hekimi hastalik agisindan siiphelendirmelidir. Hekim, hasta-
liktan siiphelendikten sonra elde ettigi 6rnegi, gerekli gérdiigii mikrobiyolojik
inceleme i¢in uygun kosullarda mikrobiyoloji laboratuvarima ulagtirmalidir.
Mikrobiyolojik inceleme disinda (yeterli 6rnek alinmigsa) biyokimyasal in-
celeme, hiicre sayimi, hiicre tiplendirmesi, immiinolojik degerlendirme yapi-
labilir. Uygun kosullarda alinmayan, uygun kosullarda tasinmayan ve uygun
kosullarda saklanmayan ornekler yalanci pozitif veya negatif sonuclara yol
acabilir. Hekim, mikrobiyoloji uzmanini hastanin klinik durumu, aldig: ilag-
lar ve 6rnekleme endikasyonu konusunda detayli bilgilendirmelidir. Beklemis
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Anabilim Dali, Ankara.
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viicut sivilarindan (gogiis tiipiinde bekleyen plevra sivisi, idrar torbasinda
bekleyen idrar, buzdolabinda beklemis diger viicut sivilar1) mikrobiyolojik
inceleme yapilmasi uygun degildir. Kiiltiirlerde iireyen mikroorganizmanin
dogrulanmas1 ve kontaminasyondan ayirt edilmesi i¢in yayma incelemesi
yapilmast 6nemlidir. Bu boliimde BOS 6rneginin alinmasi, makroskobik ve
mikroskobik incelemeleri ile hiicre sayimi tartigilacaktir.

BOS FiZYOLOJiSi VE iCERIiGi

Beyin omurilik sivisi; pia mater ve araknoid mater arasinda (subaraknoid
bolgede) bulunan, koroid pleksuslardan salgilanip, araknoid villus ve lom-
ber bolgedeki kilcallardan geri emilen, metabolik aktif ve dinamik bir plazma
sekresyonudur. BOS &rnegini plazma ultrafiltrat1 olarak adlandirmak dogru
degildir; ¢linkii BOS, plazmaya oranla bazi molekiilleri fazla miktarda igerir-
ken (sodyum, klor, magnezyum) bazi1 molekiilleri (potasyum ve kalsiyum) az
miktarda icerir. Bu ylizden se¢ilmis ya da selektif plazma sekresyonu olarak
adlandirtlmalidir. Ayn1 zamanda BOS igeriginde diger elektrolitler, proteinler
ve glikoz bulunur. BOS igeriginin incelenmesi hastalik tanilarmda yardimei-
dir. Tablo I’de BOS igeriginin referans degerleri gosterilmistir.

Tablo 1. BOS referans araliklart (2 numarali kaynaktan uyarlanmustir)

Fiziksel Inceleme

Renk Renksiz

Berraklik Berrak

Kimyasal inceleme

Igerik Olcii birimi Doniigiim faktorii S iinite
Kalsiyum 2-2,8 mEq/L 0,5 1,0-1.4 mmol/L
Klor 115-130 mEq/L 1 115-130 mmol/L
Laktat 10-22 mg/dl 0,111 1,1-2,4 mmol/L
Magnezyum 24-3,0 mEq/L 0,5 1,2-1,5 mmol/L
Potasyum 2,6-3,0 mEq/L 1 2,6-3,0 mmol/L
Sodyum 135-150 mEq/L 1 135-150 mmol/L
Glikoz 50-80 mg/dl 0,5551 2,8-4 4 mmol/L
Total protein 15-45 mg/dl 10 150-450 mg/L
Albiimin 10-30 mg/dl 10 100-300 mg/L

IeG 1-4 mg/dl 10 10-40 mg/L
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Protein Elektroforezi Total protein yiizdesi

Prealbiimin 902-%7

Albiimin %56 - %76

o-1 Globiilin %56 - %76

a-2 Globiilin %04 - %12

B-Globiilin %8 - %18

v-Globulin 903 - %012

Mikroskopik inceleme

Icerik Olcii birimi Doniisiim faktéorii S iinite

1 yagindan kiigiik bebekler  0-30 hiicre/uL 10° 0-30 x 10° hiicre/L
1-4 yas arasi cocuklar 0-20 hiicre/uL 10° 0-20 x 10° hiicre/L
5-18 yas arast ¢ocuklar 0-10 hiicre/uL. 10° 0-10 x 10° hiicre/L
Erigkinler 0-5 hiicre/uL 10° 0-5 x 10° hiicre/L
Hiicre Oranlan

Lenfosit (¢ocuklar) %5 - %35

Monosit (¢ocuklar) %50 - %90

Notrofil (¢ocuklar) %0 - %8

Lenfosit (erigkinler) %40 - %80

Monosit (erigkinler) Y15 - %45

Notrofil (erigkinler) %0 - %6

S1 iinite: Uluslararast Birimler Sistemi, *’Systeme International d’Unités”

BOS berrak ve renksizdir. Koroid pleksus epitel hiicreleri karbonik anhidraz
bagimli aktif transport yolu ile BOS iiretmektedir. Bu bilgi dogrultusunda kar-
bonik anhidraz enzim inhibitorleri BOS iiretiminin fazla oldugu hastaliklarda
tedavide kullanilir. Ozgiil agirhig 37°C’de 1,006, pH degeri 7,32°dir. Toplam
BOS miktari erigkinlerde yaklasik 150 ml olarak bilinir. Cocuklarda bu mik-
tar yasa gore degisiklik gostermekle birlikte, yenidogan ve siit cocuklarinda
20-50 ml arasinda olup, yas biiylidiik¢e artmaktadir. Tiim BOS’un yaklagik
%15-20’si omurilikte, geriye kalan1 beyinde bulunur. Deneysel calismalarda
saglikl erigkinlerde BOS iiretim hiz1 yaklasik 0,3-0,4 ml/dk (450-500 ml/giin)
olarak saptanmistir. Boylelikle glinde {i¢ ya da dort kez BOS’un tamamen
yenilenmesi saglanir. Yenidoganlarda ve siit ¢ocuklarinda BOS iiretim hizi
beynin biiyiikliigiine gore degismektedir. Calismalar BOS tiretiminin 0,1-20
ml/saat arasinda degistigini, yas ve kilo ile logaritmik olarak arttigin1 goster-
mektedir. Uretim siit gocuklarinda hizla artmakta ve iki yasa gelindiginde 15
yastaki tiretimin %64 iine ulagsmaktadir. BOS emilimi eriskinlerde ortalama
20 ml/saat hizinda gerceklesir.
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BOS ORNEGI ALINMASI

BOS incelemesi; beyin, omurilik ve meninksleri i¢eren enfeksiyoz veya en-
feksiydz olmayan hastaliklarin degerlendirilmesinde tani ve takip agisindan
cok onemlidir. Bakteriyel, viral, tiiberkiiloz menenjitin, mantar menenjitinin,
ensefalitin tanisinda kullanilabilecegi gibi, malignite tutulumlarinin saptan-
masinda, travmanin gosterilmesinde, otoimmiin hastaliklarda antikor pozitif-
liginin gosterilmesinde de kullanilabilir. Menenjit mortalitesi yliksek ve acil
tedavi endikasyonu olan bir hastaliktir. Tedaviye yon verecek inceleme BOS
incelemesidir. Her hekimin BOS incelemesi hakkinda yeterli bilgiye sahip
olmas1 6nemlidir. Beyin omurilik s1vis1 normal sartlarda steril bir sividir ve
mikroorganizma bulunmaz. Kontaminasyon disindaki tiim iiremeler etken ka-
bul edilmelidir. Menenjit siiphesinde tedavinin erken baslanmasi hayat kurta-
ricidir ancak BOS 6rneginin tedavi baglanmadan alinmasi 6nerilir. Eger 6rnek
almak tedaviyi geciktirecekse tedavi baglanmasi i¢in 6rnek alinmasi beklen-
memelidir.

Omek alim1 igin uygun pozisyon lateral dekiibit veya oturur pozisyondur.
Herniasyon riski olabilecek hastalarda 6rneklemeden kaginilmali ancak 6rnek-
leme kesinlikle yapilacaksa lateral dekiibit pozisyonu se¢ilmelidir. Ornekleme
oncesi antisepsinin saglanmasi ¢cok énemlidir. Girisim yapilacak bdlge %70
etanol ve iyot ¢dzeltisi ile silinmelidir. Iyot sonras1 bdlge %70 alkol ile tekrar
silinmelidir, boylelikle lokal iyot bulasi sonrasi etkenin liretilememe ihtimali
en aza indirgenir. L3-L4, L4-L5 veya L5-S1 araligindan hastanin yasina uygun
lomber ponksiyon (LP) ignesi ile, li¢ adet steril, kapakli tiipiin her birine en az
1-2 ml BOS alinmalidir. Aspirasyon kanama riski nedeniyle dnerilmez. Kural
olmamakla birlikte ortak dneri, birinci tiipiin biyokimya ve serolojik inceleme
(gerek duyulursa) icin, ikinci tiipiin mikrobiyolojik analiz i¢in, {i¢iincii tiipiin
hiicre sayimi i¢in kullanilmasi yoniindedir. Dordiincii tiip gerekli goriiliirse
mikrobiyolojik ve ek serolojik testler i¢in alinabilir. Eger az miktarda ve tek
BOS o6rnegi alindiysa, 6rnek mikrobiyoloji laboratuvarina gonderilmelidir.
Genel olarak BOS kiiltiirleri ile es zamanli olarak kan kiiltiirii alinmas1 da 6ne-
rilir. Beyin omurilik sivisi oda 1sisinda, 15-30 dakika igerisinde laboratuvara
ulastiriimalidir. Ornegin alinmast ile kiiltiir ekimi arasindaki siire en fazla dort
saat olabilir. Baz1 mikroorganizmalar sicakliga duyarlidir. Virolojik ¢caligmalar
disinda BOS 6rnekleri asla buzdolabina konmamali, 6rnek saklanacaksa oda
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1is1sinda tutulmalidir. Virolojik ¢alismalar yapilacaksa 4° C’de 24 saat, -80°
C’nin altinda uzun siire saklanabilir. Kimyasal ve immiinolojik incelemeler
icin 6rnegin dondurulmasi veya buzdolabinda bekletilmesi uygundur.

BOS 6rneginin makroskobik goriiniimii, travmatik veya ksantokromik olup
olmadig1, piht1 igerip icermedigi kontrol edilmelidir. BOS agilis basinci 6l-
¢limii; hasta lateral dekiibit pozisyonda iken, tek kullanimlik ve steril mano-
metrenin, dnce yatay pozisyonda bekletilip sonrasinda yere dik konuma ge-
tirilmesi ile yapilir. Basing 6l¢timil i¢in serum seti gibi malzemelerin kulla-
nilmasi onerilmez. Manometre iizerindeki BOS yiikselmesine veya inmesine
izin verilerek, BOS un hareket etmedigi en son noktada seviyesi isaretlenerek
BOS basinct not edilir. Normal erigkinlerde agilis basinci lateral dekiibit po-
zisyonda 50-180 mmH, O olarak bilinir, oturur pozisyonda bu degerler hafif-
ce ylksek saptanabilir. A¢ilis basinci normalse toplam BOS hacminin %151
(yaklasik 20 ml) kadar BOS giivenle alinabilir ancak bu bilgi erigkinler i¢in
gecerlidir, cocuklar icin kesin kanit yoktur. A¢ilis basincinin diisiik veya yiik-
sek oldugu durumlarda en fazla 1-2 ml kadar 6rnek alinmasi (tedavi edici LP
girisimleri disinda) &nerilir. I§ne ¢ikarilmadan 6nce kapanis basincinin da ay-
rica not edilmesi gereklidir. Kapanis basinci agilis basinciin 10-30 mmH,O
diisiigiine geldiginde islem sonlandirilmalidir (tedavi edici LP durumlarinda
yaklagim degisebilir).

BOS ORNEGININ FiZiKSEL INCELEMESI

Tiiplere alinan BOS 6rneginin ¢iplak gozle incelenmesi dnemlidir. Normal
BOS berrak ve renksizdir, viskozitesi su ile aynidir. Metastatik beyin tiimorle-
rinde artmis viskozite goriilebilir. Travmatik BOS 6rneklerinde pihti ve fibrin
gortlebilir. Nadiren artmis BOS proteinlerine ikincil (Froin sendromu, siipti-
ratif menenjit, tiiberkiiloz menenjiti, subaraknoid obstriiksiyon) kan olmadan
piht1 olusumu goriilebilir. Pleositoz, BOS’ta artmis hiicre miktarmi tanimlar
ve BOS goriiniimiinti bulaniklastirir. Protein fazlaligi, 200/mm? ’ten fazla 16-
kosit sayis1, 400/mm? *ten fazla eritrosit sayis1 BOS goriiniimiinde bulanikli-
ga sebep olur. BOS berraklig1 0°dan 4+ dereceye kadar derecelendirilmelidir.
Sifir tamamen normal BOS berrakligini gosterirken, 4+ BOS tiipiiniin arkasin-
dan beyaz kagidin goriilemedigi bulaniklik olarak tanimlanabilir. Radyoopak
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maddeye ikincil BOS yagli goriiniimde olabilir. Subaraknoid veya intrasereb-
ral kanama, hiperbilirubinemi, hiperkarotenemi, meningeal melanom, BOS
orneginin 150 mg/dl tizerinde protein icermesi, daha 6nceki travmatik girisim,
oksihemoglobin veya methemoglobin artmasi ve normal yenidoganlarin BOS
ornekleri ksantokromik goriiniim saptanabilecek durumlardir. Normal yeni-
doganlar hiperbilirubinemi ve immatiir kan-beyin bariyeri nedeniyle ksan-
tokromik BOS’a sahip olabilirler. Ksantokromi etiyolojisi i¢gin BOS 6rneginin
santrifiij edilmesi ve siipernatan renginin belirlenmesi gereklidir. Pembe sii-
pernatan oksihemoglobini, sar1 siipernatan bilirubini, turuncu siipernatan her
ikisinin birlikteligini, kahverengi siipernatan methemoglobinemiyi gosterir.
Travmatik BOS 6rnegi; ksantokromik BOS 6rneginden islem sirasinda BOS
renginin degisimi (travmatik LP’de 6rnek alindikca BOS rengi agilir), santri-
fiijden sonra slipernatanin rengi (travmatik BOS 6reginde slipernatan renk-
sizdir), pthtilasma durumu (travmatik BOS 6rnegi pihtilasabilir), hemosiderin
icerigi (ksantokromik BOS 6rnegi hemosiderin diger adiyla siderofaj igerir)
ile ayirt edilebilir.

BOS ORNEGININ MiKROSKOBIK iINCELEMESI

Alman BOS 6rneginin i¢erdigi hiicrelerin sayilmasi, inflamasyon durumu hak-
kinda bilgi verir. Bu sayimmin olabildigince hizli yapilmasi gerekir. Ortalama
2 saatte BOS taki 16kositlerin %40’ min parcalandig1 bilinmektedir. {1k yarim
saatte hiicre sayiminin, en geg 4 saatte de mikrobiyolojik inceleme igin kiiltiir
ekiminin yapilmasi onerilir. Beklemis BOS 6rneginde yapilan hiicre sayimi
yanlig diigiik hiicre sayimina veya yanlis artmis laktat seviyesine (glikoliz ne-
deniyle) yol agabilir.

Viicut sivilarindan hiicre sayimi i¢in 6zellestirilmis hemogram cihazlar1 da
kullanilabilir ama tecriibeli kisiler tarafindan Thoma lam1 araciliiyla yapilan
sayim altin standarttir. Piht1 igeren 6rneklerden sayim yapilmamalidir. Eger
ornek cok kanliysa, 1:10 oranindan 1:200 oranina kadar seyreltilerek sayim
yapilabilir ama hiicre sayisi hesaplanirken seyreltme oran1 mutlaka gz 6niin-
de bulundurulmalidir. Seyreltmek i¢in asetik asit veya hipotonik serum fizyo-
lojik kullanmak hiicrelerde yikima sebep olacagi i¢in izotonik serum fizyolo-
jik tercih edilmelidir. Eger 6rnek 1 ml’den fazla ise 1.500 devirde 5-10 dakika



611

santrifiij edilerek (mikobakteri tiirleri i¢in 3.000 devirde 15-20 dakika), dipte
kalan ¢okeltiden boyama ve kiiltiir islemleri yapilmalidir. Boyama i¢in Wright
boyast kullanilarak hiicrelerin tiplendirilmesi (blast, lenfosit, plazma hiicresi,
monosit gibi) yapilabilir. Ust s1v1 biyokimyasal, viral ve serolojik inceleme-
ler i¢in kullanmilabilir. Ornek 1 ml’den az ise santrifiij yapilmas1 onerilmez.
Parazit incelemesi i¢in santrifiij edilmis ve edilmemis 6rneklerin her ikisinden
de direkt mikroskobik inceleme yapilmalidir. Santrifiij edilmemis 6rnekten
bir damla 10X biiylitme ile incelenir. Daha sonra drnek 100 devirde 10 dakika
cevrilir. Ornekten bir damla lam-lamel arasina alinarak ameboid trofozoitler
agisindan incelenmelidir.

Travmatik 6rnek siiphesi oldugunda, BOS Iokosit/eritrosit oran1 ve kan 16ko-
sit/eritrosit oranmi karsilastirilarak, BOS’ta 16kosit oraninda artis olup olma-
dig1 anlagilabilir. Lokosit/eritrosit orani, hemogram parametreleri normalse,
yaklagik 1/700’diir. BOS 6rneginde bu oranin 16kosit artigi lehine bozulmasi,
BOS’ta artmis 16kosit sayisini yani inflamasyonu gdsterebilir.

BOS o6rneginden 16kosit ve eritrosit sayimi yapilmalidir. Bazi otomatik ci-
hazlar bu hiicreleri ayr1 ayr sayarken bazi cihazlar 6rnegin icerdigi toplam
hiicreyi saymaktadir.

Otomatik cihazlar glinlimiizde manuel 6l¢timler kadar giivenilir hale gelse de,
patolojik ornekleri saptamada (blast, siderofaj) yetersizdir. Sayim santrifiij
edilmemis orneklerden, sayma lami (Neubauer, gelistirilmis Neubauer veya
Thoma lami) ile yapilir. Bu lamlar kan hiicrelerinin, parasentez mayilerinin,
eklem sivilarinin hiicre sayimlarinda da kullanilabilir. Normal BOS &rnekle-
rinde az miktarda 16kosit bulunabilir (Tablo I’e bakiniz). Normal hiicre sa-
yilar1 konusunda erigkin verileri daha net olmakla birlikte ¢ocuk verilerinin
kesinligi tartismalidir. Cocuklarda yasa gore normal araliklari ve hiicre tipleri
degiskenlik gostermektedir. Normal saglikli yenidoganlarda 20-30/ mm®’e
kadar 16kosit bulunabilir. Daha biiytik saglikli ¢ocuklarda lenfosit ve mono-
sitten olusan hiicrelerin toplaminin 8/mm?’ten az olmas1 beklenir. Bir yasin-
dan biiytik saglikli cocuklarda normalde BOS’ta hi¢ polimorfontikleer 16kosit
goriilmez.

Kan hiicrelerinin sayimi i¢in Neubauer, gelistirilmis Neubauer veya Thoma
lami gibi farkli sayim lamlar kullanilabilir (Sekil 1).
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Sekil 1. Farkli sayim lamlarina ornekler

Sayim alanlarinin 6zellikleri degisik olmakla birlikte bu lamlarda da ayni sa-
yim prensipleri gecerlidir. Genel olarak sayim lamlarinda her biri 1 mm?olan
iki tane sayim alan1 (Sekil 2, ok isareti) vardir.

Sekil 2. Gelistirilmis Neubauer sayim alant

Bu sayim alanlariin her iki yaninda BOS 6rneginin lama koyulmasi ve sa-
yim alanina ge¢isini kolaylastirmak i¢in oluklar bulunur. Bu oluklarin yanin-
da ise lamel destek noktalar1 vardir. BOS 6rnegi bu oluklara yavasca verilir.
Bu oluklardan verilen BOS lameli yukariya kaldirmayacak miktarda az ancak
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tiim sayma alanina yayilacak miktarda da yeterli olmalidir. Sayim alanlarinin
tizerine lamel kapatildiginda sayim karelerinin bulundugu bu yiizey ile lamel
arasinda 1/10 mm’lik bir yiikseklik olusur. Bu yiikseklik nedeniyle kareler
tizerinde bir hacim meydana gelir. Bu hacim 0,1 mm’ tiir (Sekil 3). BOS olus-
turulan bu ¢ukurda incelenir.

LAMEL 0,1 MILIMETRE DERINLIGINDE
SAYIM ALANI
LAMEL DESTEK NOKTASI BOS ORNEGININ VERILECEGI
OLUK
_~

\|—| —

Sekil 3. Uzerine lam kapatilmis Thoma laminin yandan kesiti.

Thoma laminin bir sayim alaninda 16 biiyiik kare (16kosit karesi) ve her biiyiik
karede 16 kiigiik kare (eritrosit karesi) bulunmaktadir. Thoma laminin iizerin-
de her biri 1 mm?olan iki tane sayim alan1 da enine ve boyuna seyreden paralel
cizgilerin kesismesinden meydana gelen daha kiigiik karelere boliinmiistiir.
Kiigiik karelerin bir kenar1 1/20 mm’dir. Dort kiigiik karenin toplam kenar1 bir
biiytik karenin bir kenarina esittir. Yani 1/5 mm’dir (Sekil 4).

L 1 i

:

Sekil 4. Thoma lamindaki sayma alaninin boyutlar:
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Alman BOS 6rnegi 6ncelikle herhangi bir boyama islemi yapilmadan, Thoma
lam1 tizerinde direkt mikroskobik inceleme ile sayilmalidir. Thoma lami mik-
roskop altinda iken once kiigiik objektifle (10-40’lik biiyiitme) alan belirlenir.
Oluktan BOS 6rnegi (boyasiz 6rnek) verilerek biiyiik objektifle (40-100’Lik bii-
yiitme) soldan saga yukaridan agagiya tarama yapilarak sayim yapilir. Her bir
kiigiik karenin ayni yondeki komsu iki kenari iizerinde ve i¢inde bulunan hiic-
relerin sayilmasi gerekir. 1 mm?’lik alandaki hiicrelerin sayimu bittikten sonra
bulunan sonug 0,1 mm?’teki hiicre sayisini ifade eder. Bulunan sonug 10 ile ¢ar-
pilarak direkt mikroskopik incelemede goriilen hiicre sayist mm?® biriminde he-
saplanir (direkt mikroskopik incelemede 1 mm?*’lik alanda, 100 hiicre sayilmast;
1000 hiicre/mm? goriildiigii anlamina gelir). Direkt mikroskopik incelemeden
sonra, goriilen hiicrelerin tiplendirilmesi gerekmektedir. Bu hiicreler eritrosit,
monosit, lenfosit, polimorfoniikleer hiicreler, plazma hiicreleri olabilir ancak
direkt mikroskopik incelemede bu ayrimi yapmak miimkiin degildir. Normal
BOS o6rneginde, yakin zamanda gegirilmis travma yoksa, eritrosit bulunmaz.
Eritrosit bulunmasi periferik kan kontaminasyonuna isaret eder. Eritrositler ve
16kositlerin ayrimini yapmak i¢in BOS boyas: adi verilen bir karigim hazirlanir.
Bu boyanin kullanim amaci, BOS 6rnegi iginde varsa eritrositleri parcalamak,
16kositlerin ¢ekirdeklerini boyayarak 16kosit tiplendirmesi yapmaktir. BOS bo-
yast I gram kristal violet, 50 cc glasial asetik asit, 450 cc distile su karigtirila-
rak hazirlanir. Bu boya l6kosit sayim pipetinde BOS ile karistirilir (Sekil 5).
Lokosit pipeti hacim olarak eritrosit pipetinden kiiciiktiir. Karigim haznesinde
beyaz boncuk igerir. Lokosit sayim pipetine 1 birim BOS boyasi alinirken, 10
birim BOS 6rnegi alinarak karistirilir. Bu karisim 3-5 dakika eritrositlerin par-
calanmasi i¢in homojen karigmis halde bekletilir.
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Sekil 5. Ldokosit pipeti
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Sekil 5°te goriilen 16kosit pipetinde, 1.0 yazili ¢izgiye kadar BOS boyasi ¢e-
kilip, 11 yazil ¢izgiye kadar BOS 6rnegi ¢ekilirse, BOS 6rnegi 1,1 kat seyrel-
tilmis olur. Bu seyreltme BOS boyasi ile yapilir. Yeterli siire sonunda Thoma
lamimin oluklarina, 16kosit pipeti araciligiyla, karigim lami kaldirmayacak se-
kilde damlatilir. Hiicre yogunluguna gore hangi karelerin sayilacagina karar
verilir. Ancak hiicre yogunlugu ¢ok fazla degilse 1 mm? alanin tamaminin sa-
yilmasi dnerilir. BOS boyasiyla olusturulan karisim 1,1 oraninda seyreltildigi
icin, bu alanda sayilan toplam hiicre sayisinimn 1,1 ile ¢arpilmasi gerekmekte-
dir. Eger Thoma laminin 1 mm?’lik alaninda sayim yapilmigsa, bulunan hiicre
sayismin 11 ile ¢arpilmasi sonucunda mm?*’te bulunan hiicre sayisi saptanir (1
mm?’lik alanda 100 hiicre sayilmasi, 1100 hiicre/mm? anlamina gelir). Boyali
inceleme oldugu igin, hiicrelerin ¢ekirdekleri boyanacak ve tiplendirmesi ya-
pilabilecektir. Sayim bittikten sonra 1 mm? BOS’ta bulunan hiicrelerin tipleri
ve sayilar1 belirlenmis olacaktir. Tablo II’de menenjit etkenlerine gére BOS
ozellikleri verilmistir.

Tablo I1. Merkezi sinir sisteminin enfeksiyon hastaliklarinda beyin omurilik stvist bulgular: (7

numarall kaynaktan uyarlanmistir)

BASINC | LOKOSIT PROTEIN | GLIKOZ
DURUM (cm H,0) |SAYISI (mm’) |(mg/d) | (mg/dl) ACIKLAMALAR
<5,2%75 >50 (veya
Lenfosit serum
Normal <28 Yenidoganlarda: 20-45 glikozunun
<20 %75°1)
100-10.000 Azalmus, Organizmalar
Akut bakteriyel | Genellikle | Y&Y2 002 fa712: 1 Gopypge | gencllikle =40 ) genellikle Gram,
menenjit artmis gene .1 © o 1100-500 (veya serum oyamada gorurur
2.000; PMN’ler glikozunun ve kiiltiirle izole
¢ogunluktadir <%50’s1) edilir.
HSV ensefaliti
Genellikle fokal nobetler veya
normal,; MRG veya BT
baz1 viral taramalar1 veya
Viral menenjit | Normal ‘ . hastaliklarda EEG’delgi fokal
veya meningo- | veya hafif Nadiren > 1.000 | Genellikle |<40’a azalmis |bulgular ile akla
. hiicre. 50-200 olabilir, gelmektedir. Cogu
ensefalit artmis o . >
ozellikle arbovirus seroloji
kabakulak ile tespit edilir.
(vakalarin Diger viruslarin
%15-20’s1) ¢ogu BOS PCR’1
ile tespit edilir.
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BASINC

LOKOSIT

PROTEIN

GLIKOZ

DURUM (cm H,0) |SAYISI (mm’) |(mg/dl) | (mg/dl) ACIKLAMALAR
Asite direngli
organizmalar

10-500: nadiren yaymada
PMN’lér 100-3.000; | Vakalarin goriiliirler.
erken safhada tikaniklik | cogunda Organizmalarin
Tiiberkiiloz Genellikle . > |varhiginda | <50; tedavi tiretilmesi igin
o mononiikleer . oy -

menenjiti artmis .. . daha edilmediginde | bol miktarda

hiicreler seyrin N -

- yiiksek zamanla BOS gereklidir.
gogunda olabilir azalir. Mycobacterium
baskindr. . . tuberculosis BOS

PCR’1ile tespit
edilebilir.
5-500; PMN’ler
erken safhada,
g:g;gﬁe l;ksl:errin Tomurcuklanan
cogunda Y mayalar goriilebilir.
. . Organizmalar
Genellikle | Skandir o tedav | kiilirle iretilebilir
F | ¢ | Genellikle Kriptokol 25-500 edilmediginde Krintokok
ungal menenji iptoko
artmis menenjitinde zamanla antijeni (BOS ve
pleosito; . azalir. serum) kriptokok
OKlf)rll(?i]g}DOlil(lizl enfeksiyonunda
. pozitif olabilir
menenjitte
eozinofili
olabilir.
IZLENECEK ADIMLAR

1. Onceden hazirladiginiz I6kosit sayim pipetini yatay tutarak BOS boyasina

daldiriiz ve alkolle sildiginiz emici kism1 agziniza alip, tek kullanimlik

agizlik ile ya da enjektdr kullanarak “1” isaretine kadar BOS boyasi ¢eki-

niz.

2. Emici kism1 agzimizdan ¢ikarip pipeti yatay tutarak ucunda kalan BOS bo-

yasini pamukla siliniz. Bu isi yaparken BOS boyasi seviyesinin ¢ektiginiz

isaretten asag1 diismemesine dikkat ediniz.

3. Pipeti yatay tutarak ucunu BOS 6rnegine daldiriniz. Emici kismi tekrar

agziniza aliniz ve soliisyondan ¢ekmeye baslayiniz.

4. Pipetin kapiller kismindaki kan, ¢ekilen soliisyonla balon kismin1 gegince

pipeti diklestiriniz ve “11” isaretine kadar BOS cekiniz.
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11 igaretine geldiginizde sag elinizle pipetin lastik boru ig¢inde kalan ucu-
nu, lastigi pipetin lizerine dogru biikerek kapatirken pipeti yatay duruma
getirerek BOS 6rneginden uzaklastiriniz.

Thoma laminda sayim alanlarimin iki yanindaki yiiksek set kisimlarimi ha-
fifce 1slattiktan sonra lameli kapatiniz.

Pipetteki BOS siispansiyonunun ilk birka¢ damlasini disar1 akitiniz. Bu
suretle pipetin kapiller kisminda kalip BOS boyast ile iyi karismamis olan
soliisyon kismi atilmis olur.

Bundan sonra pipetin ucunu sayim alaninin bulundugu bélmenin {izerin-
deki lamelin kenarina degdirerek, ¢ok ufak bir damlay1 lam ve lamel ara-
sma birakiniz. Bu sivi, kapillarite nedeniyle lamla lamel arasinda yayilir.

S1v1 set kisimlarina gegmemelidir. Aksi halde sayim alani tizerindeki yiik-
seklik artar ve hacim degisir. Lamelin tizerine de tasmamalidir.

10. Lami1 mikroskoba yerlestiriniz ve eger sivi hareketi varsa biraz bekleyiniz.

11. Thoma laminin bir biiyiitme alanindaki hiicreleri sayniz.

12. Sayilan hiicreler 11 ile garpilarak mm?*’deki hiicre sayisi bulunur.
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