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KURS 1
Pediatride Yapay Zeka Kullanimi:
Pediatride

Klinik Uygulama ve Akademik Uretim
Kurs Bagkanlari: Sertag Asa, Seha Saygili

08:30-08:45

N . ¥

PEDIATRI 2.0:
DEGISIM BASLADI

Oyun Diliyle Anlagmak:

iletisim Becerileri Atélyesi

08:30-09:00 | Agilis ve Tanisma Acilis ve Tanisma
09:00-09:15 | Dijital Stres: Teknoloji ile basa ¢ikmak 08:45-09:15 | Cocuklarla iletisimde oyun dili: Temel ilkeler
Baskanlar: Sertag Asa, Hazal Cansu Culpan Konusmacilari: Asli Soyer, Derya Gulterler
Konugmact: Seha Saygil 09:15- 09:50 | Poliklinikte oyun temelli iletisim
09:15-09:50 | Yapay zeka dunyasinda giris ve Notebook LM ile tanisma Konusmacilar: Asli Soyer, Derya Guiterler
Konusmact: Sertag Asa 09:50-10:20 | Serviste yatan gocukla iletisim
09:50-10:20 | Klinikte dil modellerinin akilci ve etkin kullanimi Konusmacilar: Ashi Soyer,Derya Gulgerler
08:30 -12:30 Konusmaci: Cem Cakmak, Kaancan Demirbas 10:20-10:45 | Kahve aras!
10:20-10:45 | Kahve aras! 10:45-11:15 | Ebeveynlerle etkili ve empatik iletisim
10:45-11:15 | Proje tasarimindan yaziya: Akademik Uretimde Al destegi Konusmacilar: Asli Soyer, Derya Gulterler
Bagkanlar: Nur Canpolat, Nilay Gunes 11:15-12:00 | Zor durumlar:
Konusmaci: Mehmet Yildiz Aglayan, kaygili veya travmatize cocukla iletisim
11:15-11:45 | Dil modelleri ile istatistik analizler ve sonuglarin Konusmacilar: Asli Soyer, Derya Gulterler
yorumlanmasi 12:00-12:25 | Kapanis Atolyesi
Konusmac:: Hazal Cansu Culpan Konusmacilar: Asli Soyer, Derya Gulterler
11:45-12:15 | Genetik varyantlarda Al destekli yorumlama: 12:25-12:30 | Degerlendirme ve Kapanis
Olanaklar ve tuzaklar
Konusmac:: Kutlay Gur
12:15-12:30 | Kapanis tartismast, oneriler ve kazanimlar
Sertifikalarin dagitilmasi
12:30 - 13:00 OGLE YEMEGI
13:00 - 13:45 | AGILIS TORENI
Firtinada Sakin Kalmak: Hekimlikte ve Hayatta Dayaniklihgin Giicti
13:45 - 14:30 | Baskanlar: Ozgiir Kasapgopur, Cigdem Aktuglu Zeybek
Konusmaci: Kivilcim Kiran
Dijital Diinyada GCocuklari Korumak
Bagkanlar: Seha Kamil Saygili, Tanyel Zibarioglu
Dijital nesille bag kurmak: Cocugum teknoloji bagimlisi mi?
14:30-15:30 |, g SocuE JiseH
Konusmaci: Ufuk Kodaman
Sosyal medyada zorbalik (Cyberbullying)
Konusmaci: Ejder Akglin Yildirim
15:30 - 16:00 KAHVE ARASI
Uydu Sempozyumu - Orzax
16:00 - 16:45 | Aglayan Bebegi Anlamak: Kolik Semptomlarinda Gtincel Klinik Yaklagimlar
Konusmaci: Vefik Arica
Pediatride Yeni Nesil Tani ve Tedaviler
Baskanlar: Reyhan Dedeoglu, Ayca Kiykim
Cocuklarda uyku bozukluklari ve yeni nesil tani yaklagimlari
Konusmaci: Ayse Ayzit Sakalli
16:45 - 18:00
Kardiyolojide yeni nesil tani yontemleri
Konusmaci: Cenap Zeybek
Alerjik hastaliklarda hayvanlarin rolii/ortak mikrobiyom ve terapotik kullanimlari
Konusmaci: Sena Ardigli
Yedinci Tepe; Pasalar ve Azizler
Cam kenarindan istanbul
18:00 - 18:30 R
Moderator: Ozglr Kasapgopur
Konusmaci: Oktay Ozman
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09:00-09:45

PROF. DR. SEZER HATEMi ANISINA >
Addlesan Sagliginda Beslenmeden Beden Algisina Yeni Yaklagimlar
Bagkanlar: Olcay Evliyaoglu, Burak Dogangun

Spor yapan adolesanlara beslenme onerileri
Konusmaci: Tanyel Ziibarioglu

Obezitede yeni tedaviler
Konusmaci: Elvan Bayramoglu

Bozulmus beden algisi ve yansimalari
Konugmaci: Gizem Durcan

09:45-10:45

Genetik Kod ve Otesi: Molekiiler Tanidan Metabolik Diizenlemeye
Bagkanlar: Ertugrul Kiykim, Nilay Glnes

Genetik tanida kullanilan yeni test yontemleri
Konusmaci: Dilek Uludag Alkaya

Gen tedavileri: Umut mu hayal mi?
Konusmaci: Fatih Stiheyl Ezgli

10:45-11:00

KAHVE ARASI

11:00-11:45

Uydu Sempozyumu - Lucane Pharma
Baskanlar: Cigdem Aktuglu Zeybek

Hiperamonyemi: Glincel yaklagim ve tedavide yenilikler
Konusmaci: Ertugrul Kiykim

LUCANE

W
pharma

11:45-12:30

Asilama, Enfeksiyon ve Kiiresel Saghkta Yeni Egilimler
Baskanlar: Emel Giir, Sezgin Sahin

Rutin digi agilamalar ve 6zel durumlarda asilama
Konusmaci: Ovgii Biike

Kiresel saglikta degisen enfeksiyon dinamikleri
Konusmaci: Deniz Aygiin

12:30-13:30

OGLE YEMEGI
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13:30-14:15

Pediatride Solunum Yetersizligi Yonetimi’
Bagkanlar: Atalay Demirel, Ayse Ayzit Sakalli

Akut solunum yetmezliginde noninvaziv ve invaziv destek uygulamalarina klinik yaklagim
Konusmaci: Guntuli Sik

Term bebekte solunum sikintisina olgu bazli glincel yaklagim
Konusmaci: Zeynep Alp Unkar

14:15-15:00

Travmaya Yaklagimda ipuglari
Baskanlar: Guntuli Sik, Hande Turan

Cocuk acildeki yaklagim
Konusmaci: Aykut Caglar

Cocuk yogun bakim yaklagimi
Konusmaci: Demet Demirkol

15:00-15:45

Kreatin Kinaz Yiiksekligi ile Bagvuran Cocuk: Tanisal Degerlendirme ve Tedavi Kararlan
Baskanlar: Olcay Unver, Mehmet Cihan Balci

Metabolizma agisindan
Konusmaci: Sevil Yildiz

Noroloji agisindan
Konusmaci: Edibe Pembegtl Yildiz

15:45-16:00

KAHVE ARASI

16:00-17:00

PROF. DR. TULAY ERKAN ANISINA
Karin Agrisinin Karmagik Yiizii
Baskanlar: Nur Canpolat, Omer Faruk Beser

Karin agrisi: Organik mi, fonksiyonel mi?
Konusmaci: Ayse Merve Usta

Karin agrisi mi, yan agrist mi? Nefrolitiyazise yaklagim
Konusmaci: Ayse Agbas

Karin agrisinda cerrahi acilleri tanimak
Konusmaci: Rahsan Ozcan

17:00-18:00

Benim Zamanimda Oyle miydi?
Konusmaci: M. Enes Ozel
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09:00-09:45

Pediatride Gelecege Dokunan Teknolojilér
Bagkanlar: Ozglr Kasapgopur, Hiiseyin Kilig

Giyilebilir teknolojilerin kullanim alanlari
Konusmaci: Hiseyin Uvet

3D yazicilarin gocuk saghgi alaninda kullanimlan
Konusmaci: Batuhan Yolcu

09:45-10:45

Klinik Pratikte Yapay Zeka Uygulamalarn
Baskanlar: Ayse Gliler Eroglu, Mehmet Yildiz

Radyolojide Uygulamalar: Radyolojide yapay zeka
Konusmaci: Ayse Kalyoncu Ugar

Pediatride Uygulamalar: Neonatolojide yapay zeka
Konusmaci: Ersin Ulu

Enfeksiyon hastaliklarinda yapay zeka
Konusmaci: Pinar Onal

10:45-11:00

KAHVE ARASI

11:00-11:45

Cocuk Saghginda Siiregelen Miicadeleler: Nutrisyonel Anemiler ve Eksik Asilama
Bagkanlar: Alp Ozkan, Seha Kamil Saygili

Nutrisyonel anemi: Ne zaman ileri inceleme?
Konusmaci: Bagak Kog Senol

Eksik agilamada giincel sorunlar ve ¢oziimler
Konusmaci: Emel Gulr

11:45-12:45

PROF. DR. GUNGOR TUMAY ANISINA
Kronik Hastaliklarin Tedavisinde Yeni Ufuklar
Baskanlar: Kenan Barut, Esra Yiicel

Kanser tedavisinde kisisellestirilmis tip firsatlan
Konusmaci: Stiheyla Ocak

Otoimmunite mekanizmalari ve hedefe yonelik tedaviler
Konusmaci: Ayca Kiykim

Enflamasyonun kontroliinde yeni oyuncular: Biyolojik tedaviler
Konusmaci: Sezgin Sahin

12:45-13:45

OGLE YEMEGI
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Pediatride Durus ve Yiiriiyiis Bozukluklari
Baskanlar: Serhat Giiler, Dilek Uludag Alkaya
] ! Ortopedi goziiyle
g Konusmaci: Ozan Ali Erdal
¥ Spor hekimligi goziyle
Konusmaci: Bulent Bayraktar
Boy Kisaliginda Giincel Klinik Yaklagimlar: Tanidan Tedaviye -
Baskanlar: Cigdem Aktuglu Zeybek, Nilay Glines
; 5 Nasil degerlendirelim?
e Konusmaci: Aydilek Dagdeviren Cakir
Nasil tedavi edelim?
Konusmaci: Hande Turan
15:30-15:45 KAHVE ARASI
Pediatrik Acil Yonetimi
Bagkanlar: Mehmet Vural, Sema Saltik
15:45-16:45 CPR kllavuzla'rlnda guncel deg|.§|k||kler
Konugmaci: Sinem Oral Cebeci
Acilde status epileptikusa yaklasim
Konusmaci: Esma Sengeng
Akilc ilag Sunumu
16:45-17:30 | Bagkan: A. Cigdem Aktuglu Zeybek
Konusmaci: F. Deniz Ayglin
16:45-17:00 | KAPANIS
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Bagskanlar: Hiiseyin Kilig, Ayse Merve Usta
$S-01 TRAKYA BOLGESINDE 6-59 AYLIK COCUKLARDA VE ANNELERINDE DEMIR EKSIKLiGi ANEMISi: SIKLIK VE ETKILEYEN
" FAKTORLER - Atakan Cekig

SS-02 PEDIATRIK MATUR TERATOMLAR: TEK MERKEZ DENEYiMI - Simge Cinar Ozel
15:00-16:00 - .0 . ” :
$S-03 PEDIATRiK KARACIGER NAKLi SONRASI BiLiYER KOMPLIKASYONLAR - Piruze Aksag

$S-04 COCUKLARDA REKTAL KANAMANIN COK BiLINMEYEN BiR NEDENI : EOZINOFILIK KOLIT - Emine Feyza Ulus

S$S-05 COCUKLUK ABSANS EPiLEPSiSINDE EEG DiINAMIKLERI, DEHB VE TEDAVi YANITININ DEGERLENDIRILMESI - Yasemin Sancak

$S-06 YENIDOGANLARDA UMBLIKAL VENOZ KATETERE BAGLI TROMBOZLAR: BES YILLIK TEK MERKEZ DENEYiMi - Arlin Tung

9 OCAK 2026 CUMA

Baskanlar: Cenap Zeybek, Reyhan Dedeoglu

$S-07 HEMODIYALIZ SEANSI SIRASINDAKi iINTRADIYALITiK SEMPTOM RiSKi, YAPAY ZEKA VE MAKINE OGRENMESI
iLE ONGORULEBILIR Mi? - Mehmet Emre Bayram

$S-08 PERIKARDIYAL TAMPONAD NEDENI iLE KATETER ANJiYOGRAFi YAPILAN HASTALAR:
TEK MERKEZ DENEYiM - Ali Nazim Giizelbag
10:00-11:00 _ 5 ' n
$S-09 ATRIYAL SEPTAL DEFEKT KAPATILMASI SONRASI SAG KALP FONKSIYONLARI VE RiTiM
DINAMIKLERI - Nida Giilderen Kalay Sentiirk

$S-10 PEDIATRIK YOGUN BAKIMDA AGIR PEDIATRIK NOROLOJIK HASTALIKLARDA TERAPOTIK PLAZMA
DEGISIMININ ETKINLIGI - Gamze Basak

$S-11 BARDET-BIiEDL SENDROMUNDA GENOTIP—FENOTIP CESITLILIGI: BES PEDIATRIK OLGUNUN SUNUMU - Siiheyla Emre

Baskanlar: Mehmet Cihan Balci, Bahar Ozcabi

$S-12 FABRY HASTALARIMIZIN RETROSPEKTIF DEGERLENDIRILMESI - Melda Fatma idrisoglu
SS-13 ALKAPTONURI TANILI HASTALARDA DEMOGRAFIK VE KLINiK OZELLIKLER: TEK MERKEZ DENEYiMi - Sakina Najafova

S$S-14 NORMAL VKi'Li COCUKLARDA KARACIGER YAGLANMASININ METABOLIK NEDENLERI: iKi YILLIK
RETROSPEKTIF CALISMA - Bilal Yilmaz

13:00-14:00 | s5-15 PEDIATRIK KRONiK BOBREK HASTALIGINDA PTERIDIN METABOLITLERi:iINFLAMATUVAR AKTIVITE iCIN YENI
BiYOBELIRTECLER OLABILIR Mi? - Canan Koban Dogan

SS-16 ADOLESAN PCOS OLGULARINDA D VITAMINi DUZEYLERININ KLINiK VE METABOLIK OZELLIKLERLE
KARSILASTIRILMASI - Semra Bahar Akin

$S-17 DOWN SENDROMLU COCUKLARDA DIiYABET VARLIGININ AGIZ VE DiS SAGLIGI UZERINDEKi ETKiSi - Miiberra Tanriverdi

$S-18 M694V HOMOZIGOT HASTALARIN UZUN DONEM iZLEMi — TEK MERKEZ DENEYiMi - Aidai Aalieva
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Baskanlar: Sezgin Sahin, Esra Yiicel

$S-19 COCUKLUK CAGINDA iMPETIGO: UCUNCU BASAMAK HASTANEDE, TEK MERKEZ DENEYiMI - Elif Dede
$S-20 PEDIATRIK HIV ENFEKSIYONU: GUNEYDOGU ANADOLU BOLGESINDEN TEK MERKEZ DENEYiMi - Gozde Sever

14:00-15:00 | SS-21 COCUK HASTALARDA iNSAN METAPNOMOVIRUSU (HMPV) iLiSKiLi AKUT SOLUNUM YOLU ENFEKSIYONU KLINiK
OZELLIKLERI - Rabia Dedeoglu

$S-22 COCUK HASTALARDA STENOTROPHOMONAS MALTOPHILIA UREMELERININ KLINiK OZELLIKLER| VE ANTiMIKROBIYAL
DIiRENC PATERNLERI - Pinar Onal

$S-23 6 YAS USTU COCUKLARDA ALERJIK RiNiT VE ENUREZIS NOKTURNA iLiSKiSi KESITSEL BiR DEGERLENDIRME - Ali Odemis

10 OCAK 2026 CUMARTESI

Bagkanlar: Sevil Yildiz, Aydilek Dagdeviren Cakir

$S-24 DIKKAT EKSiKLiGi VE HIPERAKTIVITE BOZUKLUGU TANILI COCUKLARDA YENIDOGAN SARILIGI VE MATERNAL
KOMPLIKASYONLARIN SIKLIGI - Emine Geng

$5-25 FENILKETONURi TANILI HASTALARDA BH4 YANITLILIGININ DEGERLENDIRILMESI - Gézde Uzunyayla

SS-26 PEDIATRIK AiLEVi HiPERLIPIDEMi OLGULARINDA KLiNiK BULGULAR VE UZUN DONEM TEDAVI YANITLARININ
RETROSPEKTIF ANALIZI - Tugge Aras Col

10:00-11:00 | 55 77 KARACIGER TUTULUMLU GLIKOJEN DEPO HASTALIKLARININ SPEKTRUMU: TEK MERKEZ DENEYiMI - Hanim Aghakishili

$5-28 BIYOTINIDAZ EKSIKLIGINDE ANNELERIN PSiKOSOSYAL YUKU VE SAGLIK SiSTEMINE
iLiSKiN SORUNLARI - Hiiseyin Kutay Korbeyli

$5-29 KOLESTEROL DUSUKLUGU iLE YONLENDIRILEN COCUKLARDA PRIMER HiPOKOLESTEROLEMIiYi ONGOREN KLiNiK VE
BiYOKiIMYASAL iPUCLARI - Kagan Calisgan

$S-30 COCUKLUK CAGINDA TER VE CiLT BULGULARI iLE METABOLIZMA KLiNiGINE BASVURAN OLGULARIN
DEGERLENDIRILMESI - Aliye Giilbahge
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Baskan: Siiheyla Ocak

PB-01 ASIT SFINGOMYELINAZ EKSiKLIGi HASTALIGINDA AILE TARAMASININ TANIDAKI ROLU:
» iKi KARDESIN KLINiK-GENETIK DEGERLENDIRILMESI — ilayda Ergiin Akgiindiiz

PB-02 AGIR NEONATAL METABOLIK KRiZLE PREZENTE OLAN MT-ATP6 iLiSKiLi MITOKONDRIYAL HASTALIK:

OLGU SUNUMU — Beyza Aslan «

12:30-13:30 | pp 03 HVIG-COA LiYAZ EKSIKLIGINDE ©MUR BOYU ACIL METABOLIK YONETIMIN ONEMI:

FATAL BiR ERIiSKiN OLGU — Buse Bayhan Cekig

PB-04 KOLESTAZ iLE BASVURAN BiR SUT COCUGUNDA PEX6 iLiSKiLi PEROKSIZOMAL BiYOGENEZ BOZUKLUGU:

OLGU SUNUMU — Ahmet Gerekan

PB-05 ACIKLANAMAYAN TROMBOSITOPENI VE HIPERKOLESTEROLEMI BiRLIKTELIGINDE GOZDEN KACIRILMAMASI GEREKEN BiR
TANI: SITOSTEROLEMIi — Cem Cakmak

Baskan: Ayse Agbas

PB-06 ABERNATHY TiP 1B KONJENITAL PORTOSISTEMIiK SANT TANILI iKi COCUK HASTADA

KARACIGER NAKLI DENEYiMi — Hasret Ayyildiz Civan

12:30-13:30 | PB-07 KARACi_;“-;ER NA{(}J. SONRASI GELISEN iMMUN H_EMOLi_TiK ANEMI: BiR OLGU — Hasret Ayyildiz Civan
PB-08 KCFT YUKSEKLIGi iLE DUCHENNE MUSCULER DiSTROFi TANISI ALAN OLGU — irem Nur Aydin

PB-09 COCUK HASTALARDA SU EMICi BONCUK YUTULMASI: OLGU SUNUMU — Biisra Ugan

PB-10 KOLiK SEMPTOMLARI OLAN BEBEKLERDE LAKTAZ ENZiMi DESTEGI: EBEVEYN

DENEYIMLERININ DEGERLENDIRILMESi — Enes Bigaklioglu

Baskan: Simge Cinar

PB-11 AGIR RENAL ANOMALILERLE BiRLIKTE SEYREDEN OZOFAGUS ATREZiSi: DiYALIZ GEREKSINiMi OLMADAN STABILiZE EDILEN
BiR OLGU — Simay Buse Giiliimser

PB-12 PEDIATRIK EOZINOFiLiK OZOFAJITTE KLINiK BULGULAR, TEDAVIYE YANIT VE iZLEM SONUGCLARI — Ece Ozel
12:30—-13:30 | pp-13 HiPOALBUNEMI iLE BASVURAN CMV GASTRIT VAKASI — ismet Mehmet Etyemez

PB-14 TEKRARLAYAN iDRAR YOLU ENFEKSIYONU iLE BASVURAN BiR OLGUDA ALT URINER SiSTEM DiSFONKSIYONU:
DiSFONKSIYONEL iSEME — Taha Ekinci

PB-15 CYP24A1 iLiSKILi iDIYOPATIK INFANTIL HIPERKALSEMI: AGIR HIPERKALSEMIi VE NEFROKALSINOZIS iLE

SEYREDEN BiR OLGU — Esra Karakaya

Baskan: Hasret Ayyildiz Civan

PB-16 HEPATOKSISITE OLMADAN NEFROTOKSISITEYE NEDEN OLAN PARASETAMOL iNTOKSIKASYONU — Derya Unditiirk
PB-17 ADOLESAN DONEMDE FARK EDiLMEYEN KRONiK BOBREK HASTALIGININ AKUT KLiNiK YUZU:

OLGU SUNUMU — Ahsen Colakoglu

12:30—13:30 | pp-18 NADIR GORULEN BIiR ATiPiK HEMOLITIK UREMIK SENDROM OLGUSU: TRACK SENDROMU — Sewval Ozyildirim Demirel
PB-19 ERKEN BASLAYAN PROTEINURIDEN SON DONEM BOBREK YETMEZLIGINE: PLCEL MUTASYONLU

BiR OLGUNUN YOLCULUGU — Fesahat Nazlinur Aykut

PB-20 RENAL ARTER STENOZU VE iINFRARENAL AORTIK KALSiFIKASYON iLE SEYREDEN FiBROMUSKULER

DiSPLAZi OLGUSU — Ayse Pelin Ozcan

Bagskan: Esra Karabag Yilmaz

PB-21 NEONATAL AGIR HiPOTONIDE HICKIRIK-BENZERI MiYOKLON{: NONKETOTiK HiPERGLISINEMi SUPHES| DEGERLENDIRILEN
BiR OLGU — Sevim Asl Ehlil

12:30-13:30 | PB-22COCUK YOGUN BAKIMDA SEI.(ON'[')ER“HLH'Nil\.I Uq FARKLI YOZU — Ece Kuduban

PB-23 MAKSILLER MYOFIBROBLASTIK TUMOR: NADIR BiR COCUKLUK CAGI TUMORU — Merve Kirali Sari

PB-24 ADOLESAN OLGUDA DERMOKOZMETIK URUNE BAGLI ALLERJIK KONTAKT URTIKER — Siileyman Emre Temiz

PB-25 ANTIHISTAMINIK KULLANIMI SONRASI GELISEN QT UZAMASI — Kevser Ayaz

PB-26 NADIR BiR HEMATURI NEDENi: ATAKSI-TELENJEKTAZILi HASTADA MESANE TELENJEKTAZIS| — Defne Altug




.

»

- V.CERRAHPASA .
PEDIATRI GUNLERI

X F7 R \ * -
PEDIATRI 2.0:+
DEGISIM BASLADI

12:30-13:30

& | ’ POSTER BILDIRILER .
9 OCAK 2026 CUMA
Baskan: Elvan Bayramoglu
PB-27 INTRAUTERIN GELiSIM GERILIGi TANILI PREMATUR YENIDOGANDA POSTNATAL 3. GUNDE GELISEN NEKROTIZAN
i ENTEROKOLIT OLGUSU — Berke Yilmaz

PB-28 SOLUNUM SIKINTISI iLE TAKiP EDILEN YENIDOGANDA SAPTANAN NADIR BiR MALFORMASYON:

GALEN VEN ANEVRIZMASI — Biisranur Oguzhan A
PB-29 DANDY—WALKER MALFORMASYONU iLE DOGAN BiR YENIDOGANIN KLiNiK DEGERLENDIRILMESi — Melek Sare Guiney
PB-30 YENIDOGANDA HiPOGLISEMI iLE SAPTANAN BiR YAG ASiDi OKSiDASYON DEFEKTi OLGUSU — Nurdan Yavuz

PB-31 TERAPOTIK HIPOTERMIi UYGULANAN SARNAT EVRE Il HiPOKSIK iSKEMiK ENSEFALOPATILI TERM YENIDOGAN:

OLGU SUNUMU — Melisa Gurbuz

Baskan: Sinem Cebeci

PB-32 ADOLESAN OLGUDA EV YAPIMI ALKOL KULLANIMI SONRASI ETANOL iNTOKSIKASYONU VE GiZLi METANOL MARUZIYETI
SUPHESI: OLGU SUNUMU — Samet Demir

PB-33 VIRAL ENSEFALIT TANISINDAN GENETIK TANIYA: RANBP2 MUTASYONU — Umran Dogan

PB-34 HERPES SIMPLEKS VIRUS GINGIVOSTOMATITi: TANISAL FARKINDALIK GEREKTIREN BiR KLiNiK TABLO — Batgiil Tas

12:30-13:30 ~ A : s 5
PB-35 0-10 YAS ARASI COCUGU OLAN EBEVEYNLERIN RUTIN DISI ASILAR HAKKINDAKI BiLGi DUZEYLERI VE UYGULAMA
SIKLIKLARI — Selsebil Alinbasak
PB-36 TIROZINEMI TiP 1 TANISINDA iDRAR SUKSINiLASETONUNUN YALANCI NEGATIFLiGi: PLAZMA SUKSiNiLASETON
OLCUMUNUN KLINiK ONEMi —Mertkan Yildirim
PB-37 BRAKIAL PLEKSUS ZEDLENMESINDE ERKEN FiZiKSEL REHABILITASYONUN ONEMI: BiR OLGU SUNUMU — Tiirkan Uygur Sahin
Baskan: Zeynep Alp Unkar
PB-38 HIPERTROFiK KARDIYOMIiYOPATILI iKiZLERDE BECKWiTH-WIEDEMANN SENDROMU: NADIR BiR CDKN1C MUTASYONU
OLGU SUNUMU — Gunay Rustamli

12:30—13:30 | PB-39 MINIK BiR ISIRIK: ARA KARDIT — Fatmanur Esra Celebi

PB-40 UZUN QT SENDROMLU PEDIATRIK HASTADA NADIR BiR VAKA: TRPM4 GENINDE BiR VARYANTA YAKLASIM — Esra Altintas
PB-41 MASUM TASIKARDIDEN HEMODINAMIK iNSTABILITEYE: BiR PEDIATRIK SVT OLGUSU — Yurdagiil Deveci Cayir

PB-42 NOONAN SENDROMUNDA CERRAHI GEREKTIREN LVOT DARLIGI: VSD ONARIMI SONRASI PROGRESIF ASIMETRIK SEPTAL
HiPERTROFi — Emre Tural

10 OCAK 2026 CUMARTESI

12:45-13:45

Bagkan: Mehmet Yildiz

PB-43 HUMAN BOCAVIRUS ZEMININDE GELISEN NADIR BiR LOBER PNOMONI OLGUSU — Oykii Barutcu Giinder
PB-44 HEMOPTIZiNiN GORUNMEYEN SEBEBi — Basak Topal Percikli

PB-45 KONJENITAL GRANULOMATOZ TANILI HASTADA KOK HUCRE NAKLI SONRASI GELISEN HHV-

6 ENSEFALITI — Merve Nur Karayigit Cubuk

PB-46 ANNE SUTU KULTURLERINDEKI BAKTERILER — Rahime Giindiiz

PB-47 STREPTOKOKSIK TOKSiK SOK SENDROMU OLGUSU — Burcu Kabil

PB-48 AMINOPENISILIN KULLANIM TAKIBEN GELISEN EBV-iLiSKiLi MORBILIFORM EKZANTEM — Hatice Selin Yasar

12:45-13:45

Bagkan: Dilek Uludag

PB-49 iZOLE PLEVRAL EFUZYON VE KOLESTATIK HEPATITLE PREZENTE OLAN PRIMER EPSTEIN-BARR VIRUS ENFEKSIYONU — Elif Isik
PB-50 PSEUDOMONAS KAYNAKLI TRiKUSPIT KAPAK ENFEKTIF ENDOKARDITI: ALL VE KiT OYKUSU OLAN

PEDIATRIK OLGU —Melike Karacabay

PB-51 TRAVMA SONRASI PNOMOKOK MENENJITI — Aytaj isazade

PB-52 TEKRARLAYAN BAKTERIYEL MENENJIT NEDENI iLE TANI ALAN KAFA TABANI KIRIGININ ENDOSKOPIK ONARIMI;

BiR OLGU — Nazife Kasapoglu

PB-53 INTRANAZAL OLOPATADIN HiIDROKLORUR'UN COCUKLARDA iNFLUENZA A VE B SEMPTOMLARINA ETKiS — Burak Ozdemir
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12:45-13:45

Bagkan: Deniz Aygiin

PB-54 EPSTEIN-BARR VIRUSU LENFADENOPATISI VE ATiPiK SEYIR — Alp Giingor

PB-55 TEKRARLAYAN PNOMONI VE METABOLIK ALKALOZ BiRLIKTELIGINDE KiSTiK FiIBROSIZ —imge Begendi

PB-56 SISTEMiK JUVENIL iDIYOPATIK ARTRIT ATAGINDA AYIRICI TANI: SITOMEGALOVIRUS VIREMISi — Dilara Umut Altug
PB-57 OTiZM VE POLINOROPATI TANILI HASTADA TEKRARLAYAN TRAVMAYA BAGLI KRONiK OSTEOMIYELIT: «
BiR OLGU SUNUMU — Halil ibrahim Deliktas

PB-58 BOBREK NAKILLi BiR COCUKTA SITOMEGALOVIRUS ENFEKSIYONUNA SEKONDER HEMOFAGOSITIK
LENFOHISTIYOSITOZ - Esma Zeynep Yilmazer

Baskan: Pinar Onal

PB-59 HAFIF SITRULINEMI TiP I: GERCEKTEN HAFIF BiR FENOTIP Mi? - ALTI VAKA DENEYiMi — Elif isler Soylu
PB-60 NADIR BiR PEDIATRIK RABDOMYOLIZ OLGUSU: UZUN ZiNCIRLi YAG ASiDi OKSIDASYON DEFEKTI — ibrahim Kaynarca
PB-61 NUKLEER TiP KOMPLEKS | EKSiKLiGi: TUBEROSKLEROZ BENZERiI MR BULGULARI VE KiSTiK BOBREK HASTALIGI iLE PREZENTE

12:45-13:45 |
BIR OLGU — Saffa Ahmadzada
PB-62 GLUTARIK ASIDURI TiP 2'DE MORTALITE iLE SONUCLANAN FULMiINAN METABOLIK KRiZ — Ali Erol
PB-63 FABRY TANILI OLGUDA FARKLI ENZiM PREPARATLARINA BAGLI DUYARLILIK REAKSIYONLARI: ETKIN AGALSIDAZ BETA
DESENSITIZASYONU — Zeynep Taskin
Baskan: Ovgii Biike
PB-64 MULTISISTEM BULGULARLA MASKELENEN SAG RENAL APSE: NORMAL ULTRASONOGRAFi'YE RAGMEN TANIYA GiDEN
ZORLU YOL — Ece Kudat
PB-65 UZAMIS BEKLEME SONRASI YAPILAN LONG-GAP OZOFAGUS ATREZiSI ONARIMI: ANASTOMOZ KACAGI iLE SEYREDEN NADIR
12:45—-13:45 | gjrR VAKA — Elifnur Aydin
PB-66 SLC12A5 iLiSKiLi GELISIMSEL VE EPILEPTIK ENSEFALOPATI (DEE-34): BiR OLGU SUNUMU — Yiicel Safa Aksogan
PB-67 GUNDUZ iDRAR KACIRMA: KRONiK BOBREK HASTALIGINA GIDEN SESSIZ YOL — Berfin Aktag
PB-68 DOWN SENDROMLU COCUK HASTADA INTRAKRANYAL ANEVRIZMA KANAMASI: NADIR OLGU SUNUMU — Emre Tasdemir
PB-69 ANTIHISTAMINIK KULLANIMI SONRASI GELISEN QT UZAMASI — Kevser Ayaz
Baskan: Hande Turan
PB-70 TEDAVIYE YANIT VERMEYEN YENIDOGAN NOBETi — Mohamad Adel Badnjki
PB-71 NOROFIBROMATOZIS TiP 1 VE MOYAMOYA SENDROMUNUN BiRLIKTELIGi; BiR VAKA SUNUMU — Seda Tirkmen
12:45 — 13:45 | PB-72 ANTENATAL TANI YANILTICI OLABILIR Mi? KAYBOLAN HOLOPROZENSEFALI — Gizem Aslan Ugur

PB-73 COCUKLUK CAGINDA AKLA iLK BASTA GELMEYECEK BiR OLGU, ERKEN BASLANGICLI
MULTIPLE SKLEROZ — Reyhan Sila Giirsoy

PB-74 DiLATE KARDIYOMIYOPATI iLK BULGUSU OLABILIR Mi? HAFiF FENOTIPLI FKMD — Seyma Celik
PB-75 ANGELMAN SENDROMUNDA EPILEPSi YONETIMI — Ayse Tufan
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Bagkan: Esma Sengeng

PB-76 Ref No 64 SURRENAL RABDOID SARKOMUN AGRESIF DOGASI — Sidra Natur

» PB-77 Ref No 68 EDTA iLE iLiSKiLi PSODOTROMBOSITOPENI: OLGU SUNUMU — ismail Uzar

12:45—-13:45 | pp 73 Ref No 90,92 GEC COCUKLUK DONEMINDE TANI KONULAN HEMOFAGOSITIK LENFOHITIOTISOZ OLGUSU — Avniye Bagcr
PB-79Ref No 95 YENIDOGAN TROMBOSITOPENiSiNDE EDTA’YA BAGLI PSODOTROMBOSITOPENI: GEREKSIZ YOGUN BARIM YATISI
ONLENEN BiR OLGU- Rabia Aktas

PB-80 Ref No 124 FETAL GORUNTULEMEDE PELViK KiTLE: POSTNATAL TANI iLE UYUMLU MU — Mehmet Dedeler

Bagskan: Seha Saygil

PB-81 ADOLESAN BiR KIZ OLGUDA STEROIDIN KLiNiGiNi MASKELEDIGI, SINTIGRAFININ GOREMEDIGi BiR EKTOPiK PARATIROID
ADENOMU — Ecem Torun

12:45—13:45 | PB-82 COCUKLUK CAGINDA BACAK EéRiLiéiNiN ALTINDA YATAN D ViTAMiNi EKSiK.Li(vSi: RIKETS OLGUSU —Nazkhanim Rasulova
PB-83 AILESEL AKDENIZ ATESI’NDE EPIGENETIK VE INFLAMATUAR BELIRTECLER: MiR-204-3P, MiR-223-3P, PYRIN,

DTX1 VE CTLA-4’UN ROLU —Kaan Can Demirbas

PB-84 SINIFLANDIRILAMAYAN AILESEL BiR VASKULIT OLGUSU: YENI BiR MONOGENIK VASKULIT ALT TiPi OLABILIR Mi? — Umit Giil
PB-85 FUKUYAMA KAS DISTROFiSINDE KARDIYAK TUTULUM: BiR OLGU SUNUMU — Derya Deniz Tastan
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SPD1 Trakya BPI gheys erkdetoecukl arda ve Annel er n

Anem s : Séklék ve Etk |l eyen Fakte°rler

At akan ¢ek -, Ayk n Nal bantojl u, Ned m Saman
Tek rdaj Namék Kemal i n vers tes Tép Fakg¢gl t
G r K

Dem r eks kI ] anem s , erken -ocukluk d°ne
yatkeénl ék ¢zer nde kal écée etk | er of2udktauyr ab
arasé d°nem, artmék dem r gkrelds|l meimtededenA
ve sosyoekonom k kokull ar, -ocukluk -ajé ane
yer al maktadeéer. Bu - d3@kapldak Tracylk!l #Pda@geven
preval ansé ve | lkwek | deljejrdrmesnaz rr |lark kftakt. ©r

Gere- ve Y°ntem

Bu kes tsel -al ékma, cnh vers te hastaiies -0
59 ay arasé -ocujacwklunfatn 1d&dh alnned | m Kt

°czell kl er, besl enme uygul amal agémere aokédt ld
topl anméxkt éer. ¢cocukl arén hemoglob n d¢gzeyl er
el de ed I m Kkt r. Antropometr k dejerlend r me
g°re yapeéel méexktér. -Katatveertstkksedejankake rzll erlde|
anal z kull anél mék; p<0.05 anlamleé kabul ed

Bul gul ar

¢ocukl arda anem preval ansé %38, annel erde 9
sonu-|laréna g°re; d¢e¢kek gel r d¢zey -ocukt
%95 GAiI6.5432 p=i690@¥) gr 2dH und2a3 aanye ag rgilrusnk d a b a
d¢kegktegr (OR=0.39; p=0.009), tamamlayéce bes
d¢kek bes n -ex tl (. (AOR=2.67) ve d¢zens
| e I Kk | d r, annede anean asratr d reak t-aodcéur k
b¢ye¢me ger | ] preval ansé %7 olup anem | e

Tart é K ma

¢tal ékmameézda saptanan %3861 k prevalans, b°l
d kkat gerekt rd J ni23gaytgrmédlutnad kr . a¥ z enélk
-ocuk zl emler nde bu yak grubunan y°agel ekl
kél maktadér . Anne anem s n n bajéemseéz r sk
sadece -ocujun dej | annen n de dejerlend r
a |l e merkezl yakl akémén °nem n vurgul amakt

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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Sonu-

Trakya b°l ges nde erken -ocukluk anem s Yy ¢
dezavantaj, uygunsuz beslenme uygul &2mlalaayr € v
grubunda rut n tarama ve besl enme dané@xman l
sajl ejené da -eren be¢gteéencygl yakl akéml ar, pe
ol mal edér

Kaynakl ar

1. World Health Organ zat on (WHO). Global a

2. T.C. Sajlek Bakanleje. T¢rk ye Besl enme v
3. Aky¢gz S, et al. The mpact of soc oeconom
Zeynep Kam | Med J. 2024;55(1).

4. Msak RvV, et al. Pred ctors of iTdn def ¢

mont hs n Tanzan a. PLOS Gl ob Publ c Healt h.
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S92 Ped atr k Mat¢egr teratomlar: Tek Merkez c

S mge ¢CéKamem¥ael Kahwmdm®Fuznccaan Top GAywe Tekant
KalyonéS8ebuhr KdNujoftbthSpbellula Ocak

IKstanbul -Cewr rveehhrpsakee,s Cerrahpaka Tép Fakg¢l te
Ana B | m Dal é&, ¢ocuk Hematol oj s ve Onkol
’Kstanbul -Cenr rveerpsaxee,s Cerrahpaka Tép Fak¢l te
3’Kstanbul -Cenr rveelrpsaee,s Cerrahpaka Tép Fakg¢l te

¢tocuk Radyol oj s B | m Dal é
“‘Kstanbul -Cenr rveelrpsaae,s Cerrahpaka Tép Fak¢ltes

nw nu o un

G r K

Germ h¢crel gt e pPethagelr ddarde mde, -ocukl uk ve
yerl ek m b°lgeler ne g°re farkle ki n k bulg
en sék rastlanan germ hg¢cr el temerler ol up,
nor malm &noyteor | ek m ne uymayan doku -ee 1. \Y
mal gd°hgygm potans yel bul unmamaktadeéer .
Ama -

Bu -aléxkmamézda hastalaren kil n k bul gul ar é
teratomlarda tak p ve tedayv yakl akéml ar éneé
farkéndal eéjén artéeréel maséné ama-1adék.

Y°nt em

Bu -al ékxkmam@&@zs ay dal1919®r é arasénda Cerrahpaka T
Onkol oj s B I m Daléedénda tak p ed | en Mat
demograf k b I g ler , bakvuru sempteml|l ar &) b
bul gul ar &, tak p s¢reler ve bu sg¢re -er s
ger ye d°n¢k ol arak dejerlend r I d

Bul gul ar

Bel ri enen -al-ékma s¢res oldgusamésdd8 B K ma 6 O

teratom ol arak dejerlend r | d . Hastal arén 6
0.g¢én l e 210 ay arasénda dej kKmekte olup o
bakvurusu ¢ocuk Cerrah s ¢oKlukn Jajnleej @&l uvwe H
K n j ne ol muktu. Onalte (16) hasta (%19, 7)
gonadal , 40 (%49, 4) olguatomntgoraéakbl dekelNe
teratomlar én 33(%40, 7) hastada over 27 (%

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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hastada test s, 7 (%8, 6) hastada med asten,
serv kal ve 1 hastada se hem presakral hem
sérasénda AFP y¢ksek, 3 hastadashat ard@Gpwntk
ncel emede mmat ¢r komponent ge°r ¢l med . Tan
al énmek ol up, 5 (%6, 1) hastada subtotal re
yapél mékt e. Hastal arén takoptagrcas 6 Yyéeay 3 la
h -b r nde relaps hastaleéek g%zl enmed |, kK nc
Sonu -

Mat ¢r teratomlar -ocukluk -ajénda en sék g°r
tak p ed | mekted r. Tak p s¢reler ve séekl éej
Gerek gonadal gerekse non gaored dapls yeralnd @armin
ol masé neden yle onkol o] k tak b n ger ekl I
ht ya- wvarder.

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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S&OH3 Ped atr k Karac jer Nakl Sonrasé B | ye

P ruzé AHessar-et Ayyéldez C van

l'stanbul Aydén !n vers tes Tép Fakg¢l tes F

Hastanes

¥zet

Ped atr k karac jJer nakl , akut Kkarac Jjer ye
olan -ocuk hastalarda g¢negmgzde en et k| vV e
kabul ed | mekted r. Cerrah t €kn ekdlaevr deekr ng
kull anémé sayes nde sajkaléem oranlare %906lI
d°nemde gel «ken b | yer kompl kasyonlar hOoOl

et mekted r.

Bu -al ékmada ped atr k karac jJer nakl sonr
kompl kasyonl arén pr mer hastaleéeklar (°zell
PELD/ MELD skorl ar é | e I Kig°s e dejleryleendckomp
oran| aBe &lé@sénda de] Kmekte ol up, b | vyer
araseénda stat st ksel ol ar ak anl aml é fark
kompl kasyon gel K m arras éhMBlaD akbamheakl R |
b I yer kompl kasyon séeklejénda artéek ej | 14
G r K

Karac Jer nak.l , ped atr k yack grubunda ge
tedav s nde altén standart ol arak kabul ed |
kron k karac Jer hastal €] é& ol andéjocudkunrumlaar
ol duk-a y¢ksekt r. G¢negmegzde cerrah deney
mme¢nse¢epres f |l a-1 ardak gel Kmel er sayes |
Kek | de y lexm kt r (1).

Buna karkén karac Jer nakl sonrasé gel Ken
hastanede kal &k s¢res n uzatmakta ve tekral
kompl kasyonl ar araseénda vaskyg¢s eyronk,onmepnf ekkass y

ve metabol k Dbozukl ulkl laryeyrer k camhpria kkiaas yo nrl la r k
cerrah kompl akal ylbnllédrr | mekted r (2).

B | yer ka-akl ar ve b | yer str kte¢rloer ped
nedenler d r ve li3heanmnagenda skl @& kd alr e Rat1®d
daha °nce uygulanmék Kasa t @maoz otenfg erwe tloans ts

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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°nces k| n k durumu b | vyer kompl kasyon g
sayeéel maktadér. Bu -al é&kmanén amacé, mer kez r
b | vyer kompl kasyonl ar é ayrentel é ol ar ak
parametrelerle I Kk s n ortaya koymakter.
Materyal ve Metod

Bu -al ekma, ped atr Kk y a K grubunda karac ]
dejerlend r Imes yle ger-eklexkt r I m kKt r. 5
hastal éeklarée, b | yer atrez vywmlrdreg e ,uya@ilnlaa /|
ve nak | sérasénda ger-ekl eckel enimertsafra yo
Safra yol u r eko# =turcg k sa nyaosnt ueanaivaz h dvye@ ttR okuoxj e j un
tekn kil er kull anél mékter. Postoperat f d°ne
ve b I yer str kt¢gr ol arak sénéeflandérél mext
Hastal ar én nak | °nces kI-Nan bk k odrulraurnél a k @ | |
dejerlend r |Im kKt r. Kstat st -kaeé weasat zlver
Exact test kull anél mék, p<0.05 Wtejrer stat

Bul gul ar
é

¢ al Kmaya dah | ed |l en 99 ped atr k karac 7]
nak | end kasyonlaré séraseéyla b | yer atr e
hastaléejé ve progres f a | eved Inegm alhaptt alka rkad
kompl kasyon gi80¢lhmasendmaés®pd anméktéer. Bu Kk
ka-ak ve b | yer sitr kt¢gr kekl nde zl enm Kkt

Cinsiyet Sayi Oran (%)
Kiz (K) 54 %54.5
Erkek (E) 45 %45.5
Toplam 99 100

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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Tani (TANI siitunu Sayi Oran (%)
Bilier atrezi 32 %32.3
Otoimmun
hepatit 11 %11.1
Kriptojenik
siroz 8 %8.1
Wilson 7 %7.1
PFIC-2 7 %7.1
Diger tanilar 34 %34.3
TOPLAM 99 100
Safta yolu komplikasyonlan Sy Yuzde (%)
Komplikasyon YOK 79 %79.8
Komplikasyon VAR~ 20 %20.2
TOPLAM 99 %100

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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Safra kanall 3 %400
darlig
Safra sizintisi

b %30.0
(leak)
Bilioma 4 %20.0
Bilioma ve

%10.0
darlik birlikte
B I yer atrez tanésé olan hastalarda b | vy

b | yer atrez déke tanélarda bu oran %16, 9
grup arasénda anl amlé fark 4;zI0RFrMenm3t. r (F

Biliyeratreziile  |biliyer komplika  |syonoranlan --

Grup Komplikasyon YOK VAR Toplam Komplikasyon orani
B 2 7 32 %219
BA degil 54 11 65 %16.9
TOPLAM 7 18 97 %18.6

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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Kas a portoenterostom s °yke¢gse ol an hastal s
daha d¢kek ol dufj u gor ¢l mgk (RRaoO, 70) , anca
bul unmamécxkt ér .

BA grubu iginde Kasai etkisi

BA + Kasai Komplikasyon Yok Komplikasyon Var Toplam
Kasai Var (1) 20 5 25
Kasai Yok (0) 5 2 7
TOPLAM (BA) 25 7 32

PELD skorlaréna g°re hastalar gruplandeéer el d:é

%22, 6 arasénda dej] «kt ] ger ¢l dg. Ancak PEL
gel Kk m arasénda d¢zenl-kaber ama ltdéax PeSLoDh u en
kategor | er l e b I yer kompl kasyonl ar ar ¢
(pao0, 70) .
PELD Grup Humpih:;:rm Yok Kompl:.;.?;g:un'ﬂar Toplam Komplikasyon %

0-10 17 3 20 %15.0

11-20 24 7 31 %22.6

21-30 18 2 20 %10.0

>30 5 1 6 %16.7
MELDa skorl ar é ncelend J nde, skor y¢kseld
b r arteéexk ej | m ol duju g°r ¢l megkt ¢gr.

A MELDa i2Q@ grubunda b | yer kompl kasyon or
A MELIDa i2@ grubunda %50
A MELDNa O30 grubunda %100 ol arak saptanmécxt
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Yapél-lkar & anal z nde pao0,04 bulunmuk ve tekn
Ancak topNamvBELDPB bul unan hasta sayésénén s
yalnézca b r hastanén yer al ma snea sree dgeenr eyk te
déeKenel dg .

-Na Grul Komplkasyon Komplikasyon
MELD-Ma Grup Yok (0 Var (1:3) Taplam
0-10 L8] 8] 0]
11-20 11 1 12
21-30 2 2 4
=30 0 1 1
Tart @ kma
Bu -al ekxmada ped atr k karac Jer nakl son
kompl kasyonl arl a I Kk | ol ab | ecek k| n

| terat¢rdé3 drdamml dreen %160 uyuml udur (2, 3) .

B | yer atrez ve Kasa portoenterostom s 0
I terat¢s¢rde tarteékmal édeéer . Bazée -al ékmal ar da
g°ster |l emem Kkt r. B z m é&jad éwanakkmeesza a ame rba 9
b | yer kompl kasyon gel K m arasénda anl am
PELD skorl arénén b | vyer kompl kasyonl aré ©°n
MELDa skorundak artéeken b I yer kompl kasyo
ed I m kKt r. Ancak bu sonucun ha&stvae sparyoésspéenké
-al ekxmal arl a destekl enmes gerekmekted r.

Kaynakl ar
1.StarzI| LTE/serett raanspl anAnmnt SD8g.n1 THOB)Xr4ehl

2.S eder sB H, aerty aclompl cat ons aft@rapegdl at i
| N2000; 1i®62) : 92

3.Verdonk mRCI, @&nyastr ctures &uter | ver tr.
2006; 55q%).. 686

4 . SundaramO88fcomesalafter ped atHepatlol ogry .t r
2010; 51§@®49 .. 495
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5. K m JMR ek &hctors for b | ary compl cat
Liver Z0ahspWgHB7).c 650
6.M || s Kakaetparlt.oenterostomyJaReddbalr aBuy!
1998; 33il0Y810014
7.W esner MBLDescate and | veHepatnabpbgwant ou

2003; 38i1aAp71151
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SPNV4 ¢ocukl arda Rekt al Kanamanén ¢ok B | nme)
Do - . Dr . Enver Mah r G¢lcantd , Dr. Feyza Ul us
I Acébadem | n vers tes Tép Fakg¢ltes , ¢ocuk
tocuk Gastroenterol oj B I m Dal é, Kstanbul,
] Acébadem | n vers tes Tép Fakg¢ltes , ¢ocuk
T¢e¢rk ye

G r K

Eoz nof | k kol t (EoK), kal én baj érsajén na
s stem hastalekl ar é -er s nde en az rastl an
ol mamakl a b rl kteal &k &@ml| é&l Ira&rsén d ad ékekje | ka mal
rekt al kanama g b bul gul ar |l a prezente ol
g¢é¢-l ekt rmekt e, h stopatol o] Kk dejerl end
Bu -al ekmada, fakklbeamsempt kmll @amloa k b p yapeél
eoz nof | k kol t ol gul arénén kI n k, endos
ama-|l anméxteér.

Mat eryal ve Metot

¢al ekxkmaya Mayés 2012 l e Aralek 2023 tar hle
sonucunda eoz nof | Kk kol t tanésé konan has
bakvuru nedenl er kol ohgekapeéek r gter ohs psetka p a
Eoz nof | k kol t tanéeseé alan hastalar, b yo

Grup 1: <25/ 1 b¢yeéek beyzd4mk BBANE BB ABBA &Fdeu
4 . >50/1 BBA eoz nof

Bul gul ar

(7]

May é
6906u

TAZ2@12Z2k 2023 tar hler araséenda topl am
da (%23,6) kolonda h stopatol oj k ol ar a

=}

Ol gul arén 42606s (%60, 9) er kek, 274686, 3 %8I 1L
En séek ki n k bakvuru nedenl er 43 hastada (
ol arak bel rlend . H stopatol oj k séeneéefl amay
(%26), Grup 36te 8 hasta y&wdilabydyeve Grup 46t

Grup 106de 28 hastada (%70) rektal kanama ve
rekt al kanama ve 10 hastada (%55, 5) shal ; G
( %50) shal; Grup 40t e see 11 hhaassttaaddaa ((%@333,, 33))
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Tam kan sayémé ver s bulunan 61 hastada ort
sayéeseée if2em) /(AWOoOol arak bel rlend . Mutlak eoz
%21, 3 d . Ortalama eoz nofnolf V¢ axydeade W3, 4 el
ol arak saptande.

Per fer k eoz nof | l e b yops de raporl ar
saptanmadeé. Benzer «kek I de eoz nof | yézdes

zl enmed

Spes f k I gE °I -¢m¢ yapélan 21 hastanén 46¢n
%5, 86 ne karkél ék gel mekteyd . En sék duyar.l
ke- s¢t ¢, antep f édtaéjpiozvd yumwkrt & | seanrdé s éna

Endoskop k dejerlend rmede 30 hastada (%43, 4

hastada ( %13) asendan kol onda, 6 hastada ( %
kol onda ve 10 hastada (%14, 4) |andalaskhkamnal d &4r
sayeée ve b¢gyekl ¢kte pol pl er zl end . Y rm

pat ol o] K bulgu saptanmadeé.

Sonu -

Eoz nof | k kol tte hastal €] a °©z4g¢ spes f
zorl aktérmaktader. Rekt al kanama bu hastal ék
varl é] énda kol onoskop yapél masepatvel ojkok o
dejerlend r | mes tané - n en °neml fakt?©
kanama sékl éj éna I Kk n ver |l er sénérl é& olu

a-éséndan °nem takémaktader.

Anaht ar rKrRdk tmell ek anama, eoz nof I k kol t

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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SYFocukluk ¢ajée Absans Ep |l eps s nde Eeg D
Dejerlend r | mes

Yasem n' SSeammac d3&d d & kS° n melzN eksu r uhkaay e¥ hlad,n G¢ | er
H¢sey fEskmal &-éngen -

'Kstanbul ! n vers tes Cerrahpaka, Cerrahpacxkse
G r K

¢ocukluk -ajée absans ep |l eps s (¢¢AE) , -o0cC
j ener al ze ep |l eps sendromlaréndan bi r ol
176s n ol uktuiiOr yae Barpskndhabagé¢mdel I( LRI e Ab
s¢r el ve nonkonvg¢gl z f ol makla b rl kte, gé
d kkat, b | K ve akadem k performans ¢(zer n
erken tané ve etk n tedavak °nem htuayk éur .b ¢r¢ Aske
kabul ed | se de, g derek artan kanétl ar hast
yeters z yaneéet , gec km K rem syon Ve nerot
g°r ¢l eb | ecej n g°®stermekted r (2, 3).
¢ocukl uk -ajée absans ep |l eps s nde (¢CCAE) Kke€e
ve elektroensefal ograf Kk ( EEG) bel rte-1er
kararl arénén pl anl anmasé a-éséndaakt® rwe mlend I
kaybol masé (EEG normall ekmes ) k| n k prat
ed | se de, kesa d°nem tedayv yanéténé °©°ng?©
zamanl|l amasé net dej | d r (4,5) . ayBuedalvékmadcha
I Kk | k| n k ve EEG °zell kl er dejerlend
- nde EEG normall ekmes n n 12. ayda n°bets

Yo°ntem

Kstanbul i1 Car veampakaes Cerrahpaka Teéep Fak¢gltes
2024 yeéellaré arasénda C¢CCAE tanéseé | e zl en
¢C¢CAE tanésé ol an, tané ann’ébnedth a BEagnénas éné bak
az 12 ay zl enen 32 hasta -aléxkmaya dah | ed

(Grup A: normal zem n akt v tasal gipazzervendd P
B: fokal / as metr rk, edps Zleerosh |zgad nmkoedné Wb 0 | &

yavakl|l amasé) ol ar ak sénefl andeéerel dé. Kzl e mc
bakl angécéndan sonr ak 12 ay - nde -ek Il en
zl enme mes el aBak nanémbandaném noktasé, 12

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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n°bets zI k t ) Anal zl er | BM SPSS St at st CcS
ed | d

Bul gul ar

(p=0,889), a |l ede ep ps °yke¢gse (p=0,703)

Toplam 32 hastanén 216 (%65,6) 12. ayda n°b
| e
(n=9, %28, 1; p=1,00) ve h pervkadt dynstyedawa n

| e I Kk | bul unmadeé. Bakl angé- EEGOs t p
(%80, 0) ken, at p k EEGOI Grup Bbéde (n=12
yakén b r ej | m saptBB@endmpm®dl, I0&EBmMes KI X2 yle
g°zl end ve 12. ay n°bets zl j l e anl aml é
EEG normall ekmes var ken, n°bet devam eden

Bakl angébeant | a-nmh add &( net9)s,¢ kwsal proat (n=21) v
ay n°bets zl k séraséyla %77, 8, %61, 9 ve %5
arasénda anl aml e Il kk saptanmadeé (p>0, 05) .

Tart é kK ma

Bu -aléexkmada en bel rg n bul gu, | k yeél -
anlamlée d¢gzeyde I Kk | ol maseder . Kl n k
y°nl end r mek - n kull anél mawkdra Iberr | h &tteer, 0 jpe
ve farkl é zl em sg¢greler neden yle dej] «kken
-al ekxmaseénda, kontr odal gEaGoaket jve nteersaln zne dde vke
yakl akéemé etk | ed jkmavesg¢rleks nnornmayl a nEeE G ovyeer nuel
ol duju g°ster I m kKt r; bu g°zIl em, erken d°n
yanétla paralel seyredeb | ecej n d¢kendegr me
net b r Zzamamn@leamrcaek e EEGkmlolr mal | ekmes n n
°ng°reb | d J saptanmék ve bu y°ng¢gyl e | te

EEG6s nde t p k patern varl éjé daha y¢ksek n
anl aml anaaijéa ,ulbauk durum °rneklem b¢gyeéekl ¢ ¢neén

heterojenl J ne banbaentab Ilacré sSBea-k Il mngél-e alnz.
I K k saptanmamakl a b r| kte, etabagky¢chseéde
ol maseée | terat¢rde etos¢gks m d n ¢CAEOGde et k
olarak dejerlend r | eb | r (6, 7). ¢al eékmaneé
nor mall ekmes n n kes n zamaoaamasemnleal akkar d
homojen ¢¢CAE kohortunda ger-ek yakam ver | e
tanemlanmasé -al ékmanéen g¢-1¢ yo°nler d o r.

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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Sonu-

¢¢CAEG6de tedav n n l k yeéel é - nde EEG norm
g°sterges ol arak ©°ne -ékmaktader. Bu bul gu,
k€a d°nem prognoz ve ki n k y°net m Babaénda
b¢e¢yek °rnekl eml ve prospekt f -al ékmal arl a

Anahtar Kedcunellwek :-ajé absans ep |l eps s ; el
nor mall exmes ; tedayv yanété; d kkat eks kil

Kaynakl ar

1.Kessl er SK, Mc G nn s E. A Pract cal Gu de
Ep |l epsy. Ped a?24. Ddagsl10QD@MOIFRLA 40372

2.Gl auser TA, Cnaan A, Sh nnar S, et al; Ch
Et hosux m de, Valpro ¢ Ac d, and Lamotr g
Engl J Med. Z0D0; 3®2(9)0:. 1966/ NEJM0oa090201

3.Caplan R, S ddarth P, Stahl L, et al. Ch
cogn t ve, and | ngu st ¢ colnBp4dd. d t es.
do :10.11167j)2062801680. x.

4 Vander w el S, et al . R sk of ADHD n ch |
controls. Ep | epsy Behav. 2024;161:110143

5.Gazetec Tek n H, Karaojlu P, Edem P. CI
Factors of Ch I dhood Absence-3Rp.l epsy. J
do :10.4274/)pr.galenos. 2021.95914.

6.Baktemur M, Yal-é&n HN, B Ilg n N, Arslan M
EEG F nd ngs of Pat ents w th Ch | dhood A
2025;35-168911d86 :10.54005/ genelt p.170830

7.F sher RS, Cross JH, French JA, et al . Op
the I nternat onal League Aga nst Ep |l epsy
for Class f cat on and Te#¥B0Onol ogy. Ep | e
do :10.1111/ep .13670.
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SH7 Hemod yal Z seansé séraseéendak ntrad Vy:
°J renmes l e °ng°r ¢l eb | rrm ?

Me hmet Emr,e EBaryar akmair abaj Yél maz]|], G¢l séem Ar é
Mana Sezd |, Nur Canpol at |

Kstanbul -Gerr rverpaea,s Kstanbul

T Cerrahpaka Téep Fak¢l tes ¢tocuk Sajl éjeée ve H
] Cerrahpaka Téep Fak¢gltes ¢cocuk Nefrol oj B©°
] Tekn k B | ml er Mesl ek Y¢gksek Okulu, Elektr
G r K ve Ama-

Kntrad yal t k semptomlar ( KDS) , hemod yal :
pl azma yen den dolumu araséndak dengen n bo
%210 hastada g°r ¢l mekted r. Kl zry ok o9l &r aknfly
gereks n m UF azaltélmasé veya sonlandér el
bul ant é, kusma, bacak krampl ar é, kar én aj
tanémlanmaktadér. Bu durum gdk®neaemdaeaokar d sykaevr
prognozu olumsuz etk | eyeb | mekted r.

Kntrad yal t Kk semptom r sk -oju zaman kil N
genel |l kIl e semptom gel «kt Kkten sonr a m¢ d a |l
ntrad yal t k h potans yon ve kur u -ajlé&rklmal a
bul unmakla b r|l kte, ped atr k HD hastalaré
y°nel k b r model mevcut dej | d r.

Bu -al é&kmanén amacé, seans bakl angéecé ve
semptom gel K m n °nceden tahm n edeb | en
model n kI n k wuygulanab | rlI J n dejerl end
Y°nt em

Yakl akeék k yeéll ék d°nemde ger-ekl ekt r | en
ver set ne sah p 446 HD seansé model gel Kt
Té¢ém seans tahm n -n g r K ver | er ol ar
nterd yal t k k | o aléemé (I DWG), kuru ajeér/l
DKB) , kalp tepe atéme (KTA) e hemoglob n (H
Seansén k nc yaréséna y°nel k tahm n mode
dejerler , 1. ve 2. saat Hgb, SKB, DKB, KTA

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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kull anéel dé. RBV, wultraf I trasyona bajl é hemo
b r parametred r.

Ver | er rastgele olarak ej t m (%90) ve test
al gor tmasé kullanélarak ol ukturul du. Mo d el
l e dejerlend r | d . Mo del kar azr est¢gmeekc ama cve

SHapley Add t ve Explanat ons (SHAP) y°ntem

Bul gul ar

Hastal arén ortanca yakeé 16 yeéel, ortanca HD
CAKUT (B°brek ve | r ner S stem Konjen tal Al
Sendrom) ve Alport sendromu g b géomeojp lupda
kal écé kateter |l e damar yolu sajlanmék ol up
Kncel enen seansl arén ¢-te b r nde ntrad yal
seanseén |l kK yarésénda ortaya -éeékméxkteér.

SHAP anal z ne (g°re seans baxkxlangécénda nt
d yastol k kan basénceée dejerler artmek sem
d¢kéek boy ve déegk¢egk g r kK k |l osu artmék r sk
Seanseén k nc yaréséna y°nel k anal zde d¢k
d yastol k kan basénce °1-¢,mler semptom gel
Mak ne °jJrenme model l er ntrad yal t Kk semp
edeb Im Kk ve °ne -ékan dej] «kkenler kI n k ©°n
Sonu -

Bu -al ékma, ped atr k HD hastal arénda ntr e
°ng°°r ¢l mes ne y°nel k °nc¢ -al éexkmalardan b
parametreler |l e seans séraseénda RBrVI dy kg klge
ol arak saptanméexkteéer.

Gel Kkt r |l en model , HD tedav s n n k kK sel/|l
gel Kt r I mes ne katke sajlayab | r. Kl er di
yapay zeka temell uygul amal hekt pedbatrrk d
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S8 Per kard yal Tamponad Neden l e Katet
Mer kez Deney m

Al Nazérmh Girzkedtba¥zt ¢r k

'Kstanbul Bakakkeh r ¢am ve Sakura keh r Ha :
T¢e¢rk ye

¥zet

Ama-Per kard vyal tamponad, ac | m¢dahal e ge
ac |l erden b r d r. Bu -al ékmada, per kard
| aboratuvaréenda per kard yosentez uye@gkl akan
eden kard yak pat ol o] l er , etyol o] k fakt?©
ama-I| ande.

Yont 2025 yéllareée arasénda per kard yal t
| aboratuvarénda per kard yosentez wuygul anan
Hastal arén demograf k ©°zell kl er rné ekekakrkte)
sonu-1| ar é anal z ed | d . T¢ém KI eml er flor
ger-eklext r I d

Bul guHagstal ar én %57, 1" er kek, y a K ortal am:
dejerl end rmede %39, 3" ¢nde tamponad bul gusu,
e Kl k eden kard yak ©patol o] I er konjen t al
(®8, 6) d . Etyol oj k ol ar ak d yopat k ned
po-kard yocerrah kompl kasyonl ar (%17, 9) o
hastal arda bakarél é& wuygul andeé. @rlt Klassmga nd roe r
%3, 6 olup, mortal te g°zl enmed

SonuKateter anj yogr af | aboratuvaréenda fl

per kard yosentez, 'y
tedav y°ntem d r. E
kr t k °neme sah pt r.

ek bakarée orané ve d,
n taneé vV e Z amacha nd a

Anaht ar kieer medred :yal tamponad, per kard yo
ped atr k kard yol o] , kateter anj yogr af
G r K

Per kard yal tamponad, per kard boklujunda |
kard yak dolumu ve atém hacm n azaltteje,
durumdur (1, 2). Ped atr k pop¢yYalsyoedaalkonse
d°nem, enfeks y©°z hastal ékl ar, ma | gn te V ¢
fakt°rlere bajl é olarak gel «kxeb | mekted r.
Per kard yal efé¢zyon ve tamponad, -ocukl uk -
d°nemde °neml b r morb d te ve mortal te ne
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tamponad ns dansé t¢im per-lbard yall uet gremak
Konjen tal kal p hastal eJ0 loaraan k-aodcaurk | ya¢ kdsae | bel
Tanéeéda kI n k bul gul ar (Beck tr adeée: h pot
sesl er nde azal ma), el ektrokard yograf ve °
(6). Tedav de per kard yosentez hayat kurtar

| aboratuvaréenda fl or os&kmlper rdkcathaerg¢iyentde vya
yakl akém sunmaktadeéer (7, 8).

Bu -al é&kmada, tek merkez deney m m zde per K
| aboratuvaréenda per kard yosentez uygul anan
eden kard yak patol oj | er, et Weljejrlkend aktlP
ama-|l anméexter.

Yo°ntem

Bu retrospekt f kohort -al exmaseé, Bakakkeh
Kard yol oj Kl -@Qc 4k '27@25 Otcark RI0&€10 araseénda

e kateter anj yograf | aboratmuvkrlkagtaa peze
r-eklext r | d . Hastal ar én demograf Kk

ezentasyonl ar é, e Kl k eden kard yak ve s
r kard yosentez Kl em det anyelmar 8 pnukdmplé k
ndan retrospekt f olarak toplande.

ogr af yapelde. Per kard-2yalmmf ¢vzey o
0O mm) ol araklgehaféasdfratdéeyumahkpo
k koll apsé ve resp ratuvar varyasyo
f
n
I
S

©Q xXO D= O
(2]
<
Q
Q
]

a

| aboratuvareéenda, floroskop ret
gerSudkKklosktalr ylak-Ra@akg@gmuger peh kdr t
anél de. End kasyon varl éjénda pe

T O30T TQ

\_)m:

y
j

f
n
y

PR 2 Bl S 7]

®» —

b k
kull anél arak anal z ed | d . Kategor k dej
ortal ama N standart sapma ol ar ak sunul d
parametreler n kartikedtaktokl mackadn pabéle
anlamlée kabul ed | d

r
: m krob yol o] k ve s tol o] N
K k
u.
81 ¢

Bul gul ar

aya toplam 28 ped atr k hasta dah | e
k ez d . Yak ort adlarmayseek )8 , 2INu7p ,4 ayjedr |
1,6 kg d (Tabl o 1).

N™ &
w3 D

| I—
0 = M
ZiIN X
I\)\’B
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Tabl o 1 Hastal arén Demograf k ¥:
¥zell k Dej er
Yak, vyél (ortalama N 8,2 N 7, 4

Yak ar al é

—)
(]l

18 9gly/n yack
Erkek ¢ ns yet, n (%16 (57, 1)
Al érl ék, kg (ortalam=23,8 N 21,6
Ekokard yograf k Ef ¢

Tamponad bul gusu, n 11 (39, 3)

Mas f efg¢gzyon, n (%) 9 (32,1)

Orf aeml ef¢zyon, n 8 (28, 6)

Ekokard yograf k dejerlend rmede hastal ar én
bul gusu, %32, 1° nde (n=9) madeel ef ggyaygon %3
Kkl em °nces saj atr yum koll apsée &38, BnEBF1
hastada mevcuttu.

En séek ekl k eden kard yak patol oj konjen
arasénda arter al sw tch operasyonu sonr asé
koarktasyonu (n=2) ve atr yal sepjfaledef &R 8
(n=8) oranénda g°zlend ; m tral yeters 2zl k
(n=1) en sék g°r¢len kapak patol oj l er vyd (
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Tabl o 2. EkI k Eden Kard yak

¥zell Kk n %

Kard yak Patol oj | e

Konjen t al kal p has 13 46, 4

Kapak patoloj | er 8 28, 6

Down sendr omu 3 10, 7

H pertrof k kard yo 2 7,1

Nor mal kard yak ana 2 7,1

Etyol oj k Fakteoerl er

Kd yopat Kk 11 39, 3

Enfeks y°z nedenl er 6 21, 4

Pokard yocerrah 5 17,9

Knfl amatuvar hastal 4 14,3

Ma | gn te 2 7,1

Per kard yal tamponad etyol oj s dejerl end r
ol arak saptandéeé. Enfeks y°z nedenl er %21, 4
per kard t (n=3), bakter yel endreksy yam (
kompl kasyon %17,9 (n=5) oranénda saptandée.
gere¢ldeg. Mal gn te I kk | per kard yal tam

Per kard yosentez Kl em t¢em hastal arda (%1
drenaj m ktare 22BN1MI5) mLd (.arkklékm <20r es or f
kayded 1[I d Kkl em sérasénda konmplr khaassytoand ao rm
kanama gel Kt ve konservat f tedav |l e kon
Hastalarén %67, 9" una (n=19) per kard yostom
4,2N2,1 ge¢n d . ¢al emeamh s(,Taebsl onc3e) mort al t e
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Tablo 3. Per kard yose

Parametre Dej er
Bakaré oraneée, n 28 (1
Drenaj m ktaré, 228 N
Drenaj aral ej e, 20510
Kkl em s¢res , da 35 N

Kompl kasyon, n 1 (3,
Per kard yostom 19 (6

Per kard yosentez sonrasé kontrol ekokard vy
(n=3) ger | ed (p<0,001) . Saj atr yum kol l a
hastada g°zIl enmed (p<0,001). Sokenvebr 1NBIL 7
yé¢kseld (p<0,05) (Tablo 4).

Tabl o 4 Per kard yosentez ¥nces

Parametre ¥nces Sonr asé

Per kard yal efg¢z>28 (1003 (10, 7

Saj atr yum kolla 11 (39, 0 (0)

Saj ventr k¢l kol 8 (28,6 0 (0)

Sol ventr k¢l EF, 58,2 N 62,1 K

Tart @k ma

Bu -al eékma, ped atr k yak grubunda per karc
| aboratuvar énda per kard yosentez uygul anan
¢tal @ékmamezén temel bul gul aré kunl aadgonddg 1)
czell kl e konjen t-&bhrBBalypceasahl éd?aemmdeedahk
FI oroskop rehberl J nde yapeélan per kard yo
orane l e g¢venl ervkee ne ttka nléd avbe mrizdagnhaentéenmd | re,
°nl eneb | taktt&dmameézda) yak ortal amasé 8, 2N7, 4
ge¢hnl7 yak) mevcuttu. Bu bul gul ar, per kard
d°nem nde g°r¢leb | ecej n g°stermekted r. C

g°nlme Kkt r.
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en seék etyol o] k ned
ped atr k per -M@rdr\ja
at k per kard t t ah
akalarda konul maktadeéer. E
bel rlenm «kt r. V ral per
nBarr¢,¢sv vespiEppkéerdtyak e f
1,12) .
h

d per kard yal tamponad ( %17,
h sonr asé er ken d°nemde gel Ken

o] syon ve nfl amasyona bwég
) r °neml etyol oj k fakt?©

a hastalareéen %46, 4" ¢nde konjen t
kalp hastaleéeklarénén ped atr k p
stermekted r (14). ¥&eJvd d&rlteerk oarlp
g b b¢yeé¢k cerrah prosede¢rl er so

(o]

Kmameézda kateter anj yograf | aborat u\
kard yosent ez Kl em n n bakaré orané %11
oskop rehberl J n n Kl em g¢Vvenel rol
ard yograf rehberl J nde yapPé&l aanr apemdla
r - Il mekted r (15). Kompl kasyon olrlaneéme z
éd #xngkenk rk o mp | kasyonumuz mfntedlkanamaeol
na al éeénméexter.

_
o —ax =

é

9'"una per kard yostom tepe Y
rda, tekr kralraly ymmcefgapwnon hass
6). Ortal ama tedp zkyalnaam w=gryeod
a g°re dej «kkenl k g°ster mekt

oo ocT YV OoTO™

— oo
<
S5 —o

l em ©°nces ekokard yograf de hastalarén ¢
vcuttu. Per kard yosentez sonrasé t¢m hast
amat Kk y | ek me, per kard yosentez mSohemo
ntr k¢l ejeks yon fraks yonu Kl em sonrase

Q 3-X
- ® X

<
1)

ékmamézén bazeée késetl él eklaré bulunmaktad
Il er eks k ol ab | r. Kk nc ol ak, t ek
¢l asyona genell enemeyeb | Irer ; tgrloé¢dénm

L33
o}

<
@D
-
-

a
-%é'l

©
o
©

Sonu -

Per kard yal tamponad, ped atr Kk yak grubunc
kard yocerrah d°nemde daha sék g°re¢len, hay
| aboratuvarénda fl oroskop rseemhbt eerzl  jk | redre , g €4l
oorané ve %3,6 kompl kasyon oraneée l e g¢é¢ven
ekokard yograf k tané ve zamanénda nvaz Vv
kr t k °neme sah pt r. Mult d s pl snoenru-ylaakrl a
- n ger ekl d r.
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SS09 Atri yal Sept al Def ekt Kapat €l maesRtim Sonr as
Dinamikleri

Nida G¢l der enAlKial Kgandet@had:CelikHazal Cansu Culpayk | k e r
Kemal YicelRey han Dedeoj |l ufl

I Cerrahpaka Faculty of Medicine, Department
Kstanbul-C8gnrabpakay Kstanbul, Turkey

] Cerrahpaka Faculty of Medicine, -Department
Cerrahpacxka, Kstanbul, Turkey

Amag

Atriyal sept al defektin (ASD) kapateéel masé so
diyastoli k fonksiyonlar ile otonomik d¢zenl e
cerrahi ile transkateter kapatma ne?tntdemlidrdii
-al ekmanén amacée, ASD kapatél masée sonrasé or
dejikkenlijJini ( HRV) dejerl endir mek vV e cer |
karkeéel akt érmakter .

Yontem

¢tal @ékmaya izole sekundum ASD nedeniyle cerr
hastalar 1ile yak ve vggcut y¢zey alané (BSA)
edil di. Saj ventrike¢gl sistoli k Kigspinakiderpjao nu f r
sistolik ekskursiyonu (TAPSE) ve doku Doppl
diyastoli k fonksiyon doku Doppler erken (EN
kull anél arak yaka uygun referans dejerlere g
Api kal d°rt bokluk g°re¢nt ¢l emeden el de edil e
(RA) boyutlare BSAOGya indekslenerek dejerler
sonu -apée (RVDD) remodelling g°meddd.,gesi ol ar
Otonomi k fonksiyon 24 saatlik Holter kayeéetle
pNN50O0) vV e frekans al ané (LF, HF, LF/ HF o]
dejerl endirildi. Hol t er analizinde ayreéeca s
kaydedildi.

Bulgular

ASD kapateéel mék hastalarda sajl ékl é& kontroll e
subklinik bozul ma saptandé ve FAC, TAPSE ve
Parasternal RVDDO6nin geni k kal may adekdlieRWam et r
ve RA boyutlarénén b¢yeée¢k °1 -¢de normale d°nm
ger i d°nmedijini de¢kenderdyeg .

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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HRVY analizinde ASD grubunda LF/HF orané anl a
zaman al ané parametreler.i b¢yek °1-¢de korut
TAPSE ve SN dejerleri transkateter ekgerdeba g°
belirgin fark saptanmadeée. Hol ter izl emlerind
FAC<35% TAPSE<18 keki l 1. Atriyal

: defekt (ASD)

7 (15.6%) kapat €l méex )
hastal arda saj
ventrikul sistolik

SR fonksiyonunun
dejerl endiril me:

2 (4.4%) kull anél an
parametreler
araseéndaki O rt ¢

RV §°

(age adjusted)
Venn di yagr ameé, fraksiyonel al an dej i Ki mi
ekskursiyonu (TAPSE) ve doku Doppler kaynakl
uyumsuzluju ve heterojen fonksiyonel bozul ma

90
80
70
60
50
40
30
20
10

"

hasta

wt 95
| .
wt 95
w+55

kontrol

kekil 2. ASD kapat €
hastalar ve sajl ekl
kontroll erde saj Ve
ve saj atriyum
Olguimlerinin

karkel akt @érél mase.

Apikal 6lcimlerde
belirgin normal/l
karkén parastern
RvVDDo&6nin hast a
grubunda geni k kaln
saj] ventri kgl
remodellinginin heterojen
yapeésénée g°ster mekt

D @
- X
-_
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Sonug:

ateéel masé, saj ven

ASDOGnin anatomi k ol arak kap
her zaman °rt ¢ Kmeme
fo

tam normali zasyonu il e

l ongi tudi nal SV sistolik nksiyormualaliag per si
bul gul ar é izl enebi lir. Bul gul ar éme z, ASD

ekokardiyografi k parametreye dayanmadan, - ok
dejerl endirme yapél masénén °nemini vurgul ama
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SS80 Ped atr k Yojun Bakémda Ajér Ped atr Kk N
Pl azma De] Kk +h-n Yrel|lHEtekk rRletjrospekt f Tek Merk
IG¢nt ¢ FGankzéek Bakhk Kanar
’Ser hat’SeGud eFHalsteggk n Kel é -

!Kstanbul ' n veCesr rtesp akCee rTréaph pRaxkag | t e s ¢cocuk
AD ¢ocuk Yojun Bakeém BD

2Kstanbul i n veCesr rtesp a kCee rTréaph pRaxkag | t e s ¢Cocuk
AD ¢ocuk N°rol oj Bakém BD

G r K

Terap©°t k plazma dej K m (TPE), otoant korl
g b dol akémdak patojen k fakto°rl er uzakl a
pl az ma l e dej] Kkt ren b r eksdxlakmg @-otre ape &k
uygul amada met abol k ve toks k durumlar -
gel Kmel er, TPE'n n -ocuklarda mm¢n ar acél
kull anél maséné sajl améexteér.

Ped atr k n°r oiBajr rd®®e sTemBE,r oGuw I(1GB Sn , M || er
skl eroz (MS), akut d ssem ne ensefalom yel 1
( ON) , n°rom yel t s opt ka spektrumzéblzukl @
anMN-metD-alspartat resept®°r ensefal t ) ve m yas
duruml arda en sék kullanél éer.

Ama -

N°r ol oj k hastaleklarla ped atr k yojun bakeEé
end kasyonl ar a, k| n k sonu-1| ar a vV e kompl
ama-|l amaktader.

tal ékma Tasarémé ve Ortamé

Bu -al eékma, KsCambahpdka vEedgp Faek¢IntddeesibaYo] ur
202Bk m 2025 tar hler araséeénda akut veya st
uygul anan 24 hastayé -eren retrospekt f b r
et k kurulu tarafeéndan oredyl anrkmé kB Ma kuwrelsm' g
t¢em hastalaréen ebeveynler nden yazélé b | g |
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TPE End kasyonl ar é

TPE end kasypbpol am@asbamak veya standart t eday

ntraven©®z met | predn zolon ve |/ veya | VI G)
l erl emes (c dd nN°r ol oj k def s tler, K dd
solunum yetmezl|l | , vb.) ol arak bel rl end
Terap®t k Plazma Dej Kk m Protokol ¢

TPE, - ft I ¢menl kateter (femor al veya nt e
sajl ayan b r Pr smafl ex c haze (Baxter I nt
ger-ekl ekt r |-, 5 Heazma !l leanmdm Hdhad] nx rme pnl a s
sevésée olarak taze dondurul muk plazma (TDP)
kull aneldée. T¢gm TPE Kl eml er boyunca rut n
doz, TPE Kl em nden °nclk-ykesekrayaybande. CH
end kasyon ve yaneéetlal lgajnl & ogluanrcaak gede i-tedkll aamé ¢
uygul ande. Bazé hastal arda, n¢ks veya yeter
duyul du

Exkl k Eden Tedav | er

Mevcut kI n k uygulama ve kélavuz °ner | er
par al el ol arak y¢ksek doz ntraven©®z met | pr
basamak mm¢noterap al dé. TPIEVI G/assttearl e rdlae rc
yaneét veya mekan k vent | asyon gerekt ren
durumlar g°r ¢l d¢egj ¢nde baxkl ateéel deée.

Ver Topl ama

Demograf Kk vV e k| n k ver | er (yak, C ns ye
|l aboratuvar test sonu-1laré (serum veyalveya
bul gul ar, varsa MRI l e b rl ktke ttébb arlky &t
uygul anan Kl em / TPE k¢rler | karkeéel akél an
vakadak y | ekxkme ve n ha sonu-I|lar kayded |
Tedayv Etk nl J n n Dejerlend r | mes

Tedav y yé¢re¢eten ped atr k n°rolog ve yojun
TPE s¢res nce ki n k b r fayda g°zl eml enmes
poz t f ol arak tanémlandé. N°r &) ojduk uemhge k|l
mod f ye Rank n ¥I| -ej ( mMRS) ve GBS engell I
muayene | e GBS/ M | | er F sher fraks yonl ar

noktasénda kayded Igg n:i, ( X)2)armaEdnaimdndja& | gainrg.é -

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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Ky I exme derecelend rmeler nde GBS engell I
m ktaré kull anél dé. Skorda b r puanl ék azal m
puanl ék azal ma se bel rg n y | exme ol ar ak
GBS Engel |l I k Skoru
T e
0 MNormal MNorolojik defisit yok
1 Hafif Kosabilir, hafif semptomlar
2 Yurime bozuklugu Desteksiz ylrdr, kosamaz
3 Yiurime icin destek gerekir  Baston / destek ile yiirlr
4 Yataga veya sandalyeye Yirdyemez

bagimh
5 Ventilator bagimhhg Mekanik ventilasyon

gerektirir

6 Olam -

mod f ye Rank n ¥I| -e]j ( MRS)

o s ik arsl

0 Semptom yok Morolojik defisit yok

1 Semptom wvar, engel yok Glnliik yasam tamamen
bagimsiz

2 I lafif engel Kendi islerini yapar,

aktivitelerde kisith
3 Orta engel Yardimsiz yarir, bazi
islerde yardima ihtiyag
4 Orta agir cngcel Yarchim clmadan

yardyemez, bakimda
yardima muhtag

5 Agir engel Yataga bagimh, strekli
bakim gerekir
[ Oliim -
Kompl kasyonl ar

Her TPE seanse SEérase
hemod nam Kk nstab | t

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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h pokalem ), kateterl e I Kk | kompl kasy
transf¢zyonl a I kk | reaks yonlar yer al deé
Sonu-1| ar

Yakl|l arée 2,5 l e 17,4 arasénda dej «ken (ortal
ve 6 kéz (%25) ol mak ¢zere toplam 24 hasta -
TPE'n n bakl éca end kasyonlarée MS [n = 8, %.
F sher sendromu (MFS)], oto mm¢n eNMDEART

ensefal t ve b r ant glutam k as ethsckdkadr dd
ADEM (n = 3, %12, 5) d . D Jjer end kasyonl a
n°r t (n = 1, %4,1) ve m yasten a grav s (n
Amer kan Aferez Dernej (ASFA) k(enl=a9v,u z%3A7 ,em):

Kat egdm=112I, %50)-nh=Rat éd@r, 5)I ehd kasyonl ar é

Kat egioBr r Inc BasamKategoKk nd Basamak

Af erez standart ve |Destekley c veya al
KI n k etk nl | gd Mer tbor.

gester I m kt r. Kl k basamak tedav | e
Kat egomRolll IBel rs 1Kategd#¥nefrVI mez
Aferez n etk nl ] Aferez etk s z veya

Hast a bfazyda rdesjker [|[Rut n kil n k uygul an

gerek r. R sk faydadan fazl ad

Kaneétl ar séneérl é ve

MS tanésé alan hastalaréen altésénda g°r me so
GBS tanésé alan 3 hastada solunum yet mezl

vent | asyon uygulandé ve 1 hast aaleant ¢hbaes teadl 4a
tamamé y¢regyem yordu ve sf nkter d sfonks yo
b | n- dej «k kI j ve konv¢ls yonlar, GADG65
ve konukma bozuklukl arée WweskahagbBadwgpanlbanr n
b r nde b | n- dej «k kI jJ ve konvg¢gls yonl a
yér é¢yememe vardeée. Transvers m yel t hastal ¢
parestez var de.
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Akut durumun bakl angeéeceé | e | Kk TPE plr8o;sedg¢r
| QR13%. Yojun bakem ¢n tes nde @a3rdt agnicnas kladRe K
18) . Terap®°t Kk pl azma dej] K m uyqulexredeéed® rT]|
uygul anmadan ©°nce hastalar, yalnézca ntrav
met | predn zolon (MPS; n = 7), Il VI G + MPS |
mm¢noterap | er (n = 1) ol mak ¢zelrmeé kdahae?

Hastal ar a ntraven©®z MPS ve I3\WI Gngp/rkogt/ogkéeonl,u 5
maks mum 1 g/ @¢mg/ &eBdlgacyMP Svlel 5Vigge n2 .g/ kg, 2

24 hastaya 26 k¢r boyunca 130 TPE K |-le@n uy g
gén, -LQR: bdyunca uygul anan -m@dyanutuy aif @umd ez
22's ne (%92) Db r ke¢r, k s nel(a%8na dsed Kk m
hastada juguler ven, 6 hastada se femoral v

Tedav ye Yanet

TPE'n n bakl angéceé l e TPE'"'n n sonu araseéend:;
( %8 3) g°zl end . Yaneét , tanéya g°re dej «k kI
bel rt ve semptomlarda orta d¢zseeggdeyesy e kg
haf f y | exme g°re¢ld¢g. D jer yandan, 4 hast
s¢res nce mRS skorunda herhang b r bozul ma
TPE l e haf f y |l ekme g°steren hastalarda e
(n = 2), oto mm¢n ensefal t (n = 1) ve TM (n
= 1), ADEM (n = 1), TM (n = 1)5 l)t]j]o TAE n lea
d¢zeyde y |l ekme g°sterd . TPE | e y | ek me
(n = 1), oto mm¢gn ensef al t (n = 1), opt Kk
°nces ortanca skor (odeyj /kKtGBS IsnakkatRaénke )n 4° |

35) ve TPE sonrasé orta+#da odkor( p3 =( 3D, DDIN. 1,
y lekme 1 puandeée3).,l,B86 WNaDt &ldgr charmml &'k :n de 2
hastanén dlfé)Xd¢ :ankder d &1 -b r dej] «k kIl k ol mad
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Improvement with TPE

4 ‘
MAS

LA

w

i

GBS+ MFS ADEM Autaimmune ™A MG oM
encephalitis
m mild improvement moderate improvement no improvement
Ortalama puanlar TPE Oncesi / TPE sonrasi
¢ MS 3375/2
e GBS 42/3.2
e ADEM 4/2.66
e Transvers miyelit 433/3.33
e Otoimmin ensefalit 5/4
e Optik norit 3/3
*  Miyastenia gravis 4/2
Kompl kasyonl ar
TPE Kl em yl e I kk | yakameé tehd t eden b
( %25) , 130 TPE Kl em nde h pokal sem (n = 3)
1) ve ¢rt ker (n = 1) dah | oBmakhgséenday7 k¢
I Kk | b r kompl kasyon ol an der n ven tr
kanama veya enfeks yon gel K med ve TPE'n n
H pokal sem %1 0" | uk kalnmf gzuymo ngul u kloen,at h pmatraar
f zyol o] k |l e tedayv ed I d
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Tart é K ma

¢al ekmamézda, TPE Kl em n n hem etk nl K he
a-éséendan bakarelé olduju bulundu. Uygul anan
anl aml e kil n Kk y |l ekxme g°zlend . Benosan, | &

uyumlu bulundu.

T ¥zkale ve ark., 22 ped atr k hastada 135
y Il ekme b | d rm Kkt r.

T Yyeldérém ve ark. se 23 vakaleéek b r ser
bul muktur.

T B g ve ark.12 ped atr k retrospekt f b
nfl amatuar dem yel n zasyonu olan -ocuk
hastanén %58'° n n TPE tedav s nden °nce K
har elddeto |1 d J n tesp t etm klerd r.

f Mangu nao ve ark.13 akut MSS dem yel n z
hek m zl en m ne dayanarak TPE'den sonr a
gPsterm Kt r.

T Ser m zde bu -al ékmal ara kéyasla b raz de
bakl angécéndan TPE' ye bakl anmaséna kadar
kaynakl anéyor ol ab | r. L teratg¢rde Il k s
10 geandear -éksa da, b z m ser m zde bu sg¢r
bakl anmasénén, baj ekéekl ék aracel e nN°r o r
baskéel ayarak daha etk | sonu-I|lar sajl ade

1T Tenembaum ve ark. akut -ocukluk -ajé dem
transvers m yel t, NMO ve MS spektrum boz
ger-eklexkt r | m K vV e tedav zamanl| amasé

nceltemm KHastal ar én ortanca y ake 10, 5
uygul anméktér. ¢al ekxmada, hem akut n°rol o
kal éce y | ekme orané ( %88), Il k sempton

hastalardada&nildamlaé ygse&ke bul unmuktur.

1T Ters ne, TPE'ye ge- (>10 ge¢n) bakl anan h

GBS, oto mm¢gn ensefal t ve m yasten a gt
tutulumlu hastal éeéklarda yanét orané daha
mer kezr $ SIitem tutulumu ol an vakal arda

patof zyol oj k d¢zeyde per fer Kk mme¢n ya
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tem zIl eneb | mes , mer kez s n r S stem n
y |l ekxmes yle a-éklanab | r.

T GBS tedav s nde b r nc | ama- , mmy¢ n ar e
fonks yonel y | exkmey desgekhkeemé@RE hemGg
Il VI G ek t derecede et k | b r nec basa

end kasyonlaré ol arak sénéeflandér él maktad

T Cochr armea arhe tzd er ve d jJer -aléxkmalar, TPE
vent |l asyon sg¢res ve mortal te a-éséndan
T TPE °czell k1l e K ddet| vakal ar da daha

g°ré¢nmekted 1. Tek bakeéna v kort kost
g°®stermem Kkt r. I VI G, patojen k ant korl
ederek dol ayllcé asmmpneom| uyl a et k eder ken,
ant korlaré, kompleman b | exkenler n ve p
ol ar ak, TPE' n n-°=zelklenklbeakh@azled maserl|l eyen
K ddetl-da®GBXbdeel fronks yonel y | ekxkme ve

ch tes nde kal ek s¢reler | e I Kk | end
ve er kK | eb | ri J ne raj men, mevcut k an
vent | at°re bafpemlanGBasfarmlra - n en et

destekl emekted r.

T Mult pl skl eroz MS' de akut atakl areéen b
dem yel n zasyonu baskeéel amayé ama-1| ayan
met | predn zolondur.

T ¥zel |l kl e kK ddet|l opt k n°r t, bey- n sap
kort kostero dlere yanet yeters z ol ab |
T TPE k°klg¢ ve kanéta dayalé b r Kk nc b a:
kontroll ¢ b r -al @ékmada, stero de d ren-|
TPE' Yy tak ben °neml nN°rol oj k y | ekme

1T Prospekt f b r ser de, TPE'ye erken bakxkl a

geén - nde) gec km Kk baklangéca kéyasla °
| e I Kk | ol duju g°ster I m kKt r.

T Kntraven?©z mm¢nogl obul n, akut MS rel ap
et k nl k gestermem Kt r vV e genel | kil e

kontrend kasyonl aré ol an hastalarda ek b
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T Akut d ssem ne ensefalom yel t, t p k ol
tak ben ortaya -eékan ve T h¢gcres kaynak|l
b r dem yel n zan hastal éekter.

T B r nc basamak tedav genel | kl e, nfl a
yé¢ksek doz ntraven©®z pulse met | predn zo
d ren-| vakal arda TPE veya |1 VIG etk | b

1T 13 Retrospekt f b r -alékmada, stero dler
tedav ol arak TPE kull anél an ped atr Kk
uyaranlara yanet ver mede arteéex, n°betl er
kazasel mal e karakter ze hastal ar da ler |
g°esterm Kkt r. ¢ojunda TPE m¢dahales nden

T ADEM' | 22 yet Kk n hastada ye¢r et el en r
grubunda n°roloj k def s tlerde orta ve a
Il Vig'n n etk nl J ne benzer «kKek | de yak]l :
bekl|l ademer s ol ayl ar én daha d¢kg¢Kk ns dans
basamak tedayv olarak terc h ed | r. Bur
plazma dej kK m n n etk | ] de g°ster |

T Ot o mm¢n ensef al tte TPE, dol akémdak a
s tok nler vV e mm¢en kompl eksl er ortada
hedefl eyen etk | b r tedav y°ntem d r.

T L terat¢rde TPE'ye b I'd r | en yanét oranl

T Ser m zde, oto mm¢gn ensef al t ol an t¢¢m |
medyan b r puanl ék azal ma l e haf f ki n
pul se kort kostero d ve |l VI G tedav s al
end oknasiyefrakter ep |l ept k n°betlerd . K
hastal é@éjén baklangécéndan sonr ak | k k
bakl anmasénéen tedav yanéténéen ©°neml b

-al exmabararéadéer u

T L terate¢r ayr éc aNMIPAR ne ms €fzeall It ktleedawmts n
GADG65 | e I Kk | oto mm¢gn ensef al t n d
sajlayab | ecej n | eNrMD AR¢, remesslketf ead an SDdran
b r orta d¢zeyde kl n Kk y | ekxme g°%st ¢
dejerlend r Im kt r. GAD65 poz t f ensefa
gesterm Kkt r. Toplu ol ar ak, bu bul gul ar T
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mm¢enoterap | er yeterl K I n k yaneét sajl
dej er | b r ek tedav ol arak rol ¢n¢ dest e
T Transvers m yel t (TM™M) , -ojunlukla oto r
omur | ] n nfl amatuar dem yel n zan b r
yé¢ksek doz ntraven©°z pulse met | predn zo
yamwvetr meyen hastalar - N Kk nc basamak t
ve ark. ve Scott ve ark. tarafeéndan yapéel.
%60 0" nde TPE' Yy tak ben n°r ol oj k y |
baklags&rnédm kal écé paraplej rr sk n °neml
I VI G' ye yaneéet ver meyen hastal arda TPE'nN
y |l exm K ayakta tedav sonu-1| ar e | e I
ge- rTevh ha-st aséndan b r haf f y | exme g°¢
g°sterd ve b r tedav ye yanét ver med
Sonu-
k ddet | veya d ren-| N°r o mm¢gnol o k bozul
se-enej d r. Ped atr k n°rokr t k bakémda mu
Bu bulgularé dojrulamak ve hdasha &zl an Kok t @
prospekt f -al ékmaya ht ya- wvarder.
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SSLBar dBetedl Sendr omueimdat Ge nbdk pt | I Bek
Sunumu

S¢cheyl!laR¢Emeryesa ¢ &E|I kf Dadldkwaz Gel e -

IKstanbul Meden yet i n vers tes TébbDr .Genet
S¢l eyman Yal -én keh r Hastanes Tébb Genet

G r K

Bar-Beedl Sendromu -n®BSl)) $rl meum(hemks yon b
ékan, ot ozomal reses f kalétém g°steren nad
bez t e, postaks yel pol dakt Iller, ,ren° madel:
ec kme ve h pogonad zm g b bul gul arl a kar a
azla gen tanéeml anmégke nodiftleppot h @s thavltee khalpte e rtagy s
| e -d effd &« ktekenh g K s plereesiptoend r .

Bu -alékmada, farkleée BBS genler nde patojen
bek ped atr k oB gadlIsuSearddrmrarky o Bam dikelt n k - ek
k| n k y°net mdek °nem n n vurgul anmasé ama

Gere- ve y°ntem

¢tal ékmaya Teébb Genet k KI n ] ®Bneadl dSjeadlr om
°n tanésé bulunan bekxk ped atr k ol gu dah |

f z Kk muayene bulgularé ayreénlt ézlléerolkalr ank kd
sekansl ama veya hedeflenm Kk gen anal z | e
kr terler ne g°re sénéflandéeréldé. Uygun ol g

Ol gu Sunuml ar é

Ol giiBBRS10 (T p 10)

Bek ayl ék kéz hast a, kron k b°brek yetmezl ]
neden yle dejerlend r | d . Kl n k bul gul ar a
ve ayakl arda postaks yel kpelurdiakte In°yr ogted alx
yer almaktaydé. A |l e °yk¢gsende ebeveynl er n

abl aséenéB ddl BS&Seddtomu tanésé aldéjée °jJren |
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Sanger d z B8médOageh ndede. 27 lhdounpo zp . g(oQty sp9altLoe]
varyant saptande. KI' n k ve geneetdl|lk Skewnldg wlmaur
10 olarak dejerlend r 1|d

Ol giBBS2 (T p 2)

Yed yakéndak kez hasta ep |l eps , b | Ksel
ep |l ept k n°bet n 7 ayl ékken bakl adeéej é, EEG
°Jren | d . K n k dejerl end tremekdoeo do rdt astd o7 e
m tral kapak prolapsusu saptande. Pol dakt |

K n k ekz®&8BS2nglnznoeec. 120BdGmdcz pg  tAr\gar0yBar
ed | d ve ACMG kr terler ne g°re VUS ol arak
ol masée ve a |l e °ykBsegdhe®&emdyloemuolTfgp Baotdartr a

Ol giBBS1 (T p 1)

Bek yakéndak kez hasta kron k b°brek yet me
KI' n k bulgular arasénda obez te, b | ateral
n stagmus ve konukma gec kmes s gfeal alsmakttanyd

K n k ekz®dBSdnalenz nrdeke ¢ . 340 dhed mopz. (g\atl 1rhulCty e
patojen k varyant tesp t ed | d . Kl n k ve
Bar-Beedl Sendromu T p 1 olarak dejerlend r |

Ol giiBBS12 (T p 12)

Postnat al sek z nc g¢é¢nde dejerlend r | en
mult s stem konjen tal anomal | er neden vyl
dejerl end rmede postaks yel p ol dakt | ,
ventglromegal ve b | ateral renall parank mal h

KI n k ekzoBBSdrRalgezninmddee c¢c. 1537C>T p* (Génb513
c. 646 _647del p. (Leu2l1l6GIl ufs* lvia)r yhaenttd raorz tgeostp
Yapél an segregasyon anal z |l e varyantl ar én
heteroz gotl uk deB redllanrSdka.drtarsut al BarlRetol ar alk
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Ol gauBBS2 (T p 2, Ol gu 26n n Kardek )

On k yakeéndak erkek hasta pol dakt | , b
K n k bulgular arasénda el ve ayakl arda pos
ve davranéek sorunlarée yerk andmmk( @lygBe .edf I|IBa
Sendromu tanésé olduju °jJren | d

Genet k BaBnSa&2l ger nde c.1208@>mM>dzpgbAr gvldllS3 Py @
saptandée. Ayné varyanten k kardekte de bul

farkl el eje destekl emekted r.

Tart é kK ma

Bu ol gu s&r edl, SBaddetmudnun hem genet Kk hen
heterojen te g°sterd J n ortaya koymaktadeé
b reylerde dej] kKen kil n k kK ddet kviee bMiUS uadlaarr
sénéefl andérélan varyantl ar da, gé¢-1 ¢ ki n k
dej er °neml °] -¢de artéermaktadeéer.

Sonu-

Bu bexk ped atr k ol-Buddih 8SéndmrmomuwdfranotBepr dkx
spektrumunu ve ayné a | e - nde dah bel rg
Genet k tane, mult d s pl ner arl éem wPen edto jnm
kr t k °neme sah pt r.

Anahtar KRdr-Bred klr sendifoemw,t @erhcett e oj en tes
ped atr k ol gu ser s | genet k tane
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SSLXxabry Hastalarémezén Retrospekt f Dejerle

Mel da Fat MGamde EKdiAbhoman) Gglleary 3afalke Emel ¢al

Prof . Dr. Cem | Takceoglu keh r Hastanes ¢ o
’Mehmet Ak f Ersoy G°j¢s ve Kalp Damar Cerrat
Kard yol oj B | m Dal é

%rof. Dr. Cem | Takceéoglu keh r Hastanes N e
¥zet

Ama -

Fabry hast dfFahrey RNasteals ®EL Aod mrmnadke kd a pba tl o jneem
varyantl arldg eblagkhtéosoldaazakA enz m eks kIl ] SOl
(globotr aos I seram d) b r k m |l e karakter
hastal é] ed&b3 Gl ovbetlrrly ssmsk Imf; ngto@naom Kk gan
k°k gangl onlarénda; b°breklerde gl omer ¢l er
nterst syel hg¢gcrelerdetekmard yhlerkasehyer &h
f bros tler nde; damar d¢z kas héegcreler nde;
h¢creler nde b r k r.

Y°ntem

K n J m zkAkr Ocak 2GRHeynélnéneavaryant saptana
d¢zeyl &b 3, diggey !l er ve takédekl aré varyantl a
drar prote n ateéel éeémé, kard yak tutulum a-é&
kard yak magnR)t &°mrerztonlaemme |( r n°ropat Kk
a-éséndan yapél mek ol an EMG (elektron®rom yo
muayenel er g°zden ge- r | d
Bul gul ar
KI' n J m zdeGLsAe&n zn dea st amyeant saptandé. Hast
erkekt . Hastal aré -pakododéeal BBanat a@dba3r 86, 8ny é in
déezeyl er de] «kkenl k g°stermektelydek Organ
tutul umu mevcut ol up, drarda prote n atel ém
hastada kard yak tutulum mevcut ol up, ekokar
olup, kadén hastalarda kard yalk MRQMI a Ealpt
erkek hastada EMG6de patol oj ve b r hastada

cerrahpasapediatrigunleri2026.com



V. CERRAHPASA
PEDIATRI GUNLERI

% 8 - 10 OCAK 2026 [ iISTANBUL

S PEDIATRI 2.0:
DEGISIM BASLADI

Sonu -

Cocukl arda a-éeéklanamayayakh®°yapmaasé, akaotpraoes
semptomlar varsa, abdom nal kramplar, d yare
ve er Kk n d°nemde b°brek fonks yon bozukl uk
kard yom yopat |, | et sorunl aré olan b reyl
ol maya devam etmekted r. Bu nedenle kI n sye
yé¢ksek r skl b reylerde er kkwetn rd°Inmemrd e & -a& saéan
kr t k °neme sah pt r.

Anahtar KeFamelehastal éjé, kard yak MR, sol

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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SSLAl kaptonur Tanél e Hastalarda Demograf k
Deney m

Sak na INaKafawdac¢dlamegna g hBalk éfs RKekITéef - & Al als ¢ ¢
Tanyel ZubBrt oj fulAykeykemden? Aktujlu Zeybek

'Kstanbul -Cerr rvehhrpsakeae,s Cerrahpaka Tép Fak¢l tes
ABD.

2Kstanbul -Cenr rvelrpsaxkae,s Cerrahpaka Tép Fake¢ltes
ABD, ¢ocuk Metabol zma Hastal ékl aré BD.

Ama -

Bu -al ékmada, merkez m zde zl enen al kaptonyg
°zell kler n n ve kompl kasyonlarénén tanéml
Y°ntem

Tek mer kezl , retrospekt f, ve taneéemlayécé b
genet k mutasyonu olan ve/veya drarda homo
Demograf k wver | er, k| n k Hduwlngeul baul, g ull aabrcér, a
anal 2zl er |l e tedayv ve d yetle I Kk | b
tabanéndan ger ye d°n¢k ol arak el de ed I m kt

Bul gul ar

Toplam 21 hasta (12 erkek, 9 kez) dejierl end

21, 0), tané yaké ver s bul unani4488)haset ada
saptanméext ér. Akraba evl ] 18 kastnamredrr me
yapél an 11 hastanédGDU®dyamnmtaé ,hoenw z skt c. 17°F
gester Im kt r. ¥yk¢gsegne ul akélab | en hast al
mevcuttur. Skl er a, kul ak kekéernda8e& ndeey a( %40
kayded I m kt r. Omurga veya b¢gyéek ekl em ajr é
b¢yek ekl em artropat s 9 hastanén 406¢,nde (9
ekl em protez uygul anmékt@gndd&Rkeh®23 t Ak, °k&rc
hastal éjé& 17 hastanén 706s nde (%41, 2), osteo

bulunan 7 hastanén 406¢nde (%57, 1) bul unmuckt
mL/ dk/ 1,173 pm]il0®53) ol up kWeomekl|l bPbrezl enmem
°yke¢se 19 hastanén 66sénda (%31, 6) , C v tam
prote n d yet 11 hastanén 26s nde (%18, 2) b
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Sonu

Bu tek merkezl ser al kaptongr hastal ar é
ancak gen- er Kk snkedP®nemdkeardda hy a kk asr en al vV e
ortaya -ékab I d J n g°stermekted r H®I gul a
varyantl arénén baskeéenl ejeé le b rl kte, al k
d¢zenl , mult d s pl ner vV e uzun d°neml

g°stermekted r.
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SSENor mal Vk 0l ¢ocukl arda Karac Jer Yajl ant
Yéll ek Retrospekt f ¢al ékma

Ece ¥gé&BEhakfYéel maz

IKartal Dr. | ¢tf Kérdar keh r Hastanes ¢ ocuk
Kart al Dr . Letf Kéerdavdleehat edhatranes ¢coc L
G r K

Yaj |l é karac Jer hastal é] é ( Met abol k d sfo
Met abol i ccdgysbaohat edhaMARLD, vekalaseajserde vyaj
karakter ze, g derek artan b r sajléek sorunu
ol makl a b rl kte, yajlé karac Jer hastalejeé

da ge°r ¢l eb | mekatleedk ;r b(als, 2) . stHaast ozdan met ab
steat ohvASBaHt, tfe b(roz se vé&adahawywetnade genr @zse
spektrumu kapsamaktadér (3).

Met abol k d sfonks yonl a I kk | yajl é kar
ndeks ne (VKK) sah p -ocuklarda da g der ek
V KK nor mal ol an ancak ultrasonogr afr dae k a
k nc |/ metabol k nedenler n sékléjéné araxkt

Y°nt em

Retrospekt f keg20zxz®|lyeéelall @rkmaalmas 0XRa8B kar ac

253 -ocuk tarande. VKK < %85 persent | vV e
dejerlend r I en 20 hasta n ha angllr ¢gzret éall eenmed
ver | er el ektron k kayeétlardan el de ed 1| d
azal t mak amaceyl a, yak ve ¢ ns yete g°re u
persent | n alténda ol an Fhaazsltaal karl o-laul ewwenaa a
séneéeflandérélan b reyler -alékma dékeée beéerakée

Bul gul ar

Y rm hastanén ortalama yaké 8,8 yeél d vV e
y aKk vV e C ns yete gere ul usal b¢yeé me standa
B yok myasal dejerlend rmede hasthal §6AENm) od¢g a
36,85 N 70,52 1U/L, ortalama aspartat am not
ol arak bulundu. Met abol k ncel eme sonucun
kondu: b-as | karm t mtrans, ok ajzer( CALIT) k ejkesn kd
3. Bu Kk ol gu bebekl k d°nem nde dejerl end
ol muktur.

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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Tart é K ma

¢al ekmaméz, obez ol mayan ve karac jJer steato
kr t k °nem n vurgul amaktader. Hastal ar én
prof |1 er nor mal ol makl a b rodl kkt ede] ekr | edn dk kr
tanésal dejer n a-ék-a ortaya koymaktader.

| e bakvur mak Ivlkearknartn ntt rnans!| okaz (CACT) e k
eks kI J , yen dojan dmemomae h veodklaraem],e:!
seyredeb | I en, m tokondr yal uzun z nc rl
bozukl ujudur (4, 5). Bu hastada karac jer st
ve tek p uctuanod muek ,t eedrakve nye ol anak sajl améxkt
y¢ksek karac jer enz mler , h pertr gl ser d
bakvurmuk ve gl kojen depo hastal é&jé L( GDH)
gen nde homoz got mutasyon saptanmasé taneéey
steatozun, GDHb6de bel rg n k| n k semptoml s
bul gul ar ol ab | ecej n b I d ren ©°nrécek an- ahlaésk
dékénda kohortumuzda hepatospl enomegal sapt
hepatopat | er zole veya ben gnsteatozdan
d¢e¢kegndegrmekted 1.
Sonu-

Nor mal VKKoéye sah p -ocuklarda saptanan yajl
gere¢l degj ¢nde met abol k hastal €] én |l Kk bul gus
transam naz y¢ksekl 7 , h pertrl wrdars elrasdteanl a
gec kmeden met abol k tarama yapéel mal édeéer . Er
y |l ekt rmekted r.

AnahKealr medewk, yajle karac jJer, MAFLD, met a
Kaynak- a

1) Vajro P, Lenta S, Socha P, et al. D agnos
adol escent s pos t on paper of the ESPGHAN H
Nutr. 201n2.; 54: 700

2) Schw mmer JB. Def n t ve d agnos s and ass
d sease n ch | dren and adol 8scent s. Sem n L
https:/ /] do-20@mBg501705. 1055/ s

3) Povero D, Feldste n AE. Novel mo-dlecohal e
steatohepat t s. D-labettes: M6t 4D93/ dmmp1@80p426: 24
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4) W eser T, Deschauer M;acQ |IGraurem etwan ed tSr,a nestl
def ¢ ency: ¢l n cal, b ochem cal and mol ecu
2003;-21 28872 do : 1 65 1100X1(60/38 00002120 6

5) Longo N, Amat d San F | ppo C, Pasqual
carn t ne cycle. Am J Med Genet5.C Sem n Med
https://do .org/10.1002/ajmg.c. 30087.

6) Lucch ar S, Santoro D, Pagl aran S, et a
pat hogenes s, and new perspect ves. I nt J Mo
do :10.3390/ jms21175895.
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SSlL%Ped atr k Kron k B°brek HasKmfllég maatdwav &Prt er
Akt v te K- n Yen B yobel rte-1ler Ol ab | r

Canan KobanSdhmjg%adBEyha Meanet ké&r Df | Gaamds e WKerz r
EravkaBeyzlia BstanKafabAyjkedy alfmaxel 3 ZFoarujajullu
KeyRéemyke ¢ jJdenm’,, ANun] Eanpgeyhek

'Kstanbul ! n vers tes Cerrahpaka Tép Fakg¢l t e
’Kstanbul ! n vers tes Cerrahpaka Tép Fakg¢l t e
¢ocuk Nefrol oj B | m Dal é

3Kstanbul ! n vers tes Cerrahpaka Tép Fakg¢l t e
¢tocuk Beslenme ve Metabol zma B | m Dal é
GKRKK

Kron k b°brek hastaleéejée (KBH), yalnézca | e
oks dat f stres, bozul muck mmen reg¢l asyon
kompl eks b r patof =zyol oj k s¢kmemt hr¢ crKeoal k
arterer kema,kr mbaps atkt vasyonu vV e h¢cresel
nfl amasyonun sg¢r ekl Il §J ne yol a-ar. Bu ken
hal e get rerek renal f omksaly om® bk aeykb émas ad ern

nfl amatuvar b r duruma d°n¢kmes ne kat keéeda

GTP6den t¢reyen pter d nler, h¢gcresel mm¢, n
°czell kle | mtekfevened | en monos t ve makr of
akt vasyonun g°sterges ol arlakork ukll eammred £ry lae
neopter n ve I Kk | pter d n metabol t1l er
met abol tl er séraseéeyl a; neopter n,tetrah dr
vV e zoksant optrerven balndraak b°® retdl n r eaks yonl

Tetrah drob opter n, tr ptofan met abol zmas
seroto n sentez ve k n¢gren n yolajé g b

akt va onun b r g° s edBgekss | emlaazn t € snDdD) | a
k n¢re n/tr ptofan orane | e dejerlend r |
hast al | arenda arttejeée g°ster I m kKt r ve n
am noa t ol masé neden ylegzeyreptodan vey &dae
kull anél masé daha g¢ven | r kabul ed | mekted

> 0w S
<

" o
=

Pter d n metabol tler n n yukarédafaamataeahvan
akt v ten n ve hastal ek progr eod yadn drmrewre ] p o tde
-ekmekted r. Ped atr k KBH pop¢l asyonunda bu
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b yol oj k akt v tes n n zl enmes ve ki n Kk
°ng°rmektey z. Bu sebeple pter d n meBHbol t
evreler | e | KK s n dejerl end r mey ama -

Yontem

tal ékmada Kst&rebulahpakaelMeEpt Edsaaki !l t es ¢ocuk
KBH neden yl e zl enen 300 hasta dejerlend r
mal gn t e, d abetes mell tus, vas&@mpé 0o0) akrMF
aral ejéena uymayan ve d¢zens z tak pl hast al
dah | ed I d . Yak ve ¢ ns yet a-éséndan - al é
ol arak -al ékmaya dah | ed | d

= Cocuk nefroloji poliklinigine basvuran

Kronik Bobrek Hastasi (n = 300)

v

Calismaya Dahil Edilmeyenler
Retrospektif Inceleme
Katilmay: kabul etmeyenler (n =104)

(\x Ek kronik inflamatuar hastalik veya malignite (n=57)
© olanlar (n=57)

Yas araligina uymayanlar (n =33)

A Duzensiz takipli hastalar (n =15) ‘ \\
{ ) )

- ||
l J

Yas grubu ve cinsiyet

Toplam Calismaya Dahil Edilen »
Hasta (n = 91)
— Saglikh Kontrol Grubu

agsindan uyumlu

Bu tek merkezl kes itAJalst oal W0Maddat,arMayl &g 2z
''n velCerratvhpaka Tép Fak¢il tes ger -eklext r |
91 adet ped atr Kk KBH, 59 adAelte nsaanj | keaknll éa r kdaoan
met abol tler n n d¢gzeyler bel rlend . Grupl
ol mamasénawWhgetereWabnWae |Krsustkeaslt | er kul |l anél e
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Cerrahpasa
Cocuk Saghg: Vakfi

Bul gul ar
Kron k b°brek hastal arGAd
Neopterin 3,8(3,8) 26,7 (48,4) <0.001 monop ter n S aT | ekl é kontr
Pterin 6,4 (6,2) 16,4 (27,5)  <0.001 (p<0.05).
izoksantopterin 7,8(19) 12,2(12,5) 018 ‘
Pterin 6-CA 27,1 (24 8,3 (15 <0.001 _
””””””” (24) (s) Kron k b°brek hastal ar énd
Biopterin. 908 760137 059 met abol tler sajl éekleée ko
Monopterin 9(5) 5,8(7.8) <0.001 (p<0.05) .
KBH | arda beklend J iczer
Triptofan 81,8(58,7) 48,1(33) <0.001 tr ptofan oranéneéen arttej
Kiniirenin 16(22)  49(6)  <0.001
Kiniirenin / 0,02 (0,02) 0,13(0,2) <0.001
Triptofan
. EVRE 1-2 EVRE 3 . .
DEGISKEN o Y EVRE 4-5 KBH | P Degeri DEGISKEN :\;EE 1-2 ;\;:Ei EVRE 4-5 KBH
Hasta sayis;, n 41 29 21 NS GFR 77 (30) 16 (18) 10(7)
Yas (yil)* 14.27 £4.17 fgfi 13.9+5.08 NS ' :
Cinsiyet, n (%) ]
FErkek 28 (68%) 14 (48%) | 10 (48%) NS o
LKiz 13 (32%) 15(52%) | 11 (52%) NS
CAKUT, n (%) & '
fvar 32 (78%) 25(86%) | 12 (62%) NS . E
L Yok 9 (229%) 4(14%) | 8(38%) NS - -
=
KBH alt gruplar karsilastirildiginda yas, cinsivet ve primer hastalik — ‘ —
dagilimi acisindan fark saptanmadi. CHOSTAGE
Tabl oda kontrol
bl ¢nm¢gk ol ar ak
(0229 () =2 dejerler bul unm
Prerin-6-Karboksilik Asit [y PN 5,6(3,1 21(23,5 0.001 :
(nmol / 1) 1(24) 7904) /6(3,1) (23,9) <0. met abol tlerde s
Pterin (nmol / L) 6,4(62) 6(6,1) 24,9 (20,5) 93,5(187,8)  <0.001 keyasl a anl aml é
¥zell kl e pter n
3,7(3,3) 46,2 (58,5) 14,7 (13,4) 46,9 (30,3) <0.001 evrelere gteeekle
9(4,9) 61(9,7)  27(69) 11(9,6) <0.001 b r graf k - Zme
l er 5pvKBH(4°r ¢
7,7(19) 13,5(11,4) 8,3 (9,6) 18,6 (26,1)  0.018 saptandej é - n
evrede bel rl ene
9(9,3) 7.6(14,6) 6(4,2) 21,1(92,3)  0.002 KBHO &N ©°ng°re¢leb
é
0,3 (1) 31(73)  26(2) 2,3 (4,4) <0.001 potans yel b r b
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150+
100+
I z
TR ~
(D o
504
0 S
0 8
Log Pterin
._-__________---'h—————____________—
KONTROL EVRE 1.2 EVRE3 EVRE 45 HONTROL EVRE 12 EVRE2 EVRE4S
KYN {umol/L) 1,6(2,2) 6,8 [17) 3,3 (2,6) 5,3 (4,8) <0.001
TRP (pmol/L) 81,8 (58,6) 62,8 (32,6)° 36 (30,8)" 17,3 (41,32 <0.001
KYN/TRP 0,02(0,02) 0,1(0,3F 0,1(0,1) 0,2 (0,58 <0.001
¥zell kle tr ptofanén kanda m ktarénén wevre
oranéneéen sajl ekl e kontrollerle keyasl andé]j
nfl amasyonu artéxkénén erken °ng°°r ¢l mes a- é

Tart egmau-

Cocukl arda hasnakep@épéeek d n metabol tler n
kofaktorl ¢jé¢nde &KemielklhemenmeTrabmtilofkanyol aj én
uyumlu ol arak g°r ¢l megkt gr

Kron k b°brek hastaléejénén yaratteéeje kron Kk
dekenegl mekted r
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Knfl amasyon |l e metabol tler n I Kk s n d
nfl amatuar s tok nler n ve d Jer nfl amat u

ol acakter.

Kaynak- a

1)Mus ag, K., & Zwol &Eska, D. (2019) . New
n ch Ildren w thBtlhmamkerl dnéy od heemdasal
exposure, response, aB@d3%iax@®BHtI bility to

https://do .org/10.1080/1354750X.2018. 155

2)Yadav, A. K., Shar ma, V. , & Jha, V. (2012)
nflammatory act vat Mendi ant ocrhsr oonf2 @il rkf |danneny:
47669%7t%t.ps://do .o0orqg/10.1155/ 2012/ 476979

3)ln¢gvar, S., & Asl anhan, H. (2019). CI n ¢
Neopter n n Chron ¢ K dmeyd FRa eldur e as a
| mmunlotuyr.nal of med3iBclajls hblt pcshémidot r-pyr g/ 10.
2010819

4)y-ar, T., Cansever, M. k., Ilsat, E., Zuba
Seyah | N., & Kéykeéem, E. (2024). Serum Ne

Kynuren ne Levels n BPaaltk aenn tnse dw ¢t ah) |, Fjaoburryn
11i32B8ttps://do .org/10.4274/88 | kanmedj . ga

5)Berdowska, Koryc&afkw,r Xka(2001). Neopter n
d agrRoursal of clinical,2pba3nB®Y and t her
https://do . &r7d/01 ®.00Q4 ©/0j3.5183 &5
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SSEAdol esan Pcos Ol gul arénda vDM&t adlmaonl nk D¢ z e
¥zell kl erl e Karkel aktér él mase

Se mmBa h Ak é n

Ser H c dAr mk tHarsmane s

G r K

Pol k st Kk Over Sendr omu (PCOS) , adol esanl
h perandrojen zm ve pol k st k over morfol oj
PCOS6ta obez t e, ns ¢l n d renc reda Ravdt gmn
eks kI J n n de hastal ekl a I kk | ol ab 1| e
adol esanl arda D v tam n d¢zeyl er e kI r

ncel enm Kt r.
Gere&°ntem

Bu kes tselil8aly@akmaadraa,sé€143 PCOSOl u =ergen

ekl ekt r |l en 47 sajleéeklé kontrol karkeél akt ér
esad enmekt érKat él émceéel ar én antropometr Kk ° |
25( OH) D, L H, FSH, total testosteron, DHEAS,
prof | dejerl end r HM Ktl er .heksnaspgla nnmédk ;r ebn cv
Aeks ko, <12 ng/ mL dajeéer .elkdaajlkell e nwolrarad k otl
grupl awhManey U test yle karkélakteéereél mékter

Bul gul ar

PCOS grubunda k | o, VKK ve VKK SDS dejerler
(p=00.0B4). S klus s¢res P COfSa bglyou b@Inulao d,ahan:

HOMA R, I p d prof | , karac Jer enz mler
progesteron ve ferr LH n( pd=0z.eOydl4e)r, nLdHe/ F SaH ko ryaol
testosteron (p=0.025), DHEAS OLpPFrOvel 2AMH a(npd

d¢ezeyl er PCOS grubphddlktiht 6 BHeer ulih -& angdeeid) e r
PCOS grubunda bel rg n olarak d¢kegkteg (p=0.0
kontrolde %57.4 olup farkF gt)ae %t ksel ol ar

Tart eé K ma

Bu -alékmada PCOS6l u adolesanlarda D v tam |
Bul gul ar °ncek -al exmal ariB& 6 uryduenl ©d uvr ;t aC
ng/ mL&6d r (3,6).D v tam n , ns ¢l n resept?®e
baskél ayar ak ns ¢l n d renc ne karké Kkoruyuc
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ve HamMA ej | mler n n y¢ksekIl | D v tam n
I Kk | ol ab | ecej n de¢kegndegrmekted . L F
androstened on ve AMH d¢zeyler ndek mamt ek h
resept°rler n n grang¢l oza h¢creler nde bul t

gel K m n n bozulab | ecej n dekender gr  (8) .
yé¢ksek ol masé | terategrl e uyulnel undeugragtt it @ r it akn
3,4). Ferr t n ye¢ksekl!l J altta ylavtea#l L nf | a
ekspresyonunu baskeélayarak ant nfl amatuar
°rneklem azl éj é Ve mevs msel fakt ®nl eyrakn d
grubunda ye¢r et el mes ve kapsamlé hor monal an
Sonu -

¢tal @ékmamezda, ergen PCOS grubunda D v tam n
d¢kéek olduju saptanméxktér. Bu bul gu, PCOSO6t a
d¢e¢kegndegr mekl és dnu-l kit ek k nedren ort ayaa gkeony nka k
°rnekl eml ve -ok merkezl -al exmal ar a ht vy
Kaynak- a

1. March WA et al. 1Bdm Reprod. 2010; 25:544

2. L m SS et al. HumiReéprod Update. 2012; 18:
3. Wang L et al. Front Endocr nol. 2020;11:1
4 . He C et al . WNuwtr ents. 2015; 7: 4555

5. W tchel SF et al . HiB8rO9m Res Paed atr. 2015;
6. Shraddha J et al. Schol6.lnt J Obstet Gynec
7. Mohan A et al. AnnllMed Surg. 2023;85: 3506
8. L Y et al . Front Endocr nol . 2022;13:8817
9. Ma dana P et al . Sc Rep. 2019; 9:40653.
10. Manc n A et al. Il nt J Mol Sc . 2021; 22: 4
Armht ar KePlolmel esrt: k Over Sendr omu, D v tam n
parametreler, ns¢l n d renc
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Cerrahpasa
Cocuk Saghg: Vakfi

Tablo 1: PCOS ve Kontrol Grubu Araseénda
¥zell kler n Karkeélaktéreéel maseé

Dej] «kkenl er PCOS (Med|Kontr ol gr uplpdej
Yak (yeéel) 15. 011461.40)(1 5. 0 11(71.50.)0 0. 04
Dojum Haftaseéel37. 0739%.70.)38. 07139.70.)0 0. 09
Dojum K |l osu [3050 i200(3170 13800 0. 41
K 1o (kg) 66. 0i7(%.60)(58. 0i169%.70.)0 0. 03
K | o SDS 1.2i2.04)1L [0.® .i@B. 8) 0. 04
Boy (cm) 161. 071615%.]1160. 071615.60 )00 . 6 §
Boy SDS i0. 1l .@®. 9) [0.iD.i®. 9) 0. 4¢
VKK (kg/ m]) 25. 0i2&.16.){2 2. 5 1251.90 )2 0. 03
VKK SDS 1.2i2.04)1L [0.iD.i@B. 6) 0. 04
Menark yakeé ((12.072(31.10)(1 2. 0171(31.10.)0 0. 9§
S klus s¢res [80.11 N 61831.10 N 7.86/0.01
Adet s¢res (5. 016.40.)0 5. 7717.40.)0 0. 43
Ped kullaném [3. 174.20)0 [3. 1174.20.)0 0. 71
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Tabl o 2: PCOS ve Kontrol Grubu Arasénda Met a
Laboratuvar Parametreler n n Karkél aktér él ma

Parametre PCOS (Med|Kontrol gr ubuypde]j

Gl ukoz (mg/[92. 0i988.60)9 1. 01988.50.)0 0.87
Knse¢l n (OIf14. 7118991 12. 8116852 0. 21
HOMA R 3.3i4.27.)0 [3. 0i3.18)9 0. 40

Tot al Kol es|156. 07l(7163.{155. 0 i1(7153.50.)0 [0. 9§

LDL (mg/dl )[91. 0iL07%..084. 0i1(0664..00) [0. 2 7

HDL (mg/dl )[59. 0i6%.80)(51. 0i59%.30)0 0. 0§

Tr gl ser d{79. 01i1966.10){72. 0 1905.10.)0 0. 44
ALT ( U/ L) 15. 0720L.00)1L5. 010900 0. 6§
AST (U/ L) 18. 071211.40.){1 7. 0 i201.40.)0 0. 1§
TSH (mlU/L)[1.8i12.14)1 2. 172.16)3 0. 3(
f T4 (ng/dl)[1. 06712.0200){L. 07 i1.0L &)4 0. 79
Prolakt n (|21.0i268001|16. 01i201.00)0 0. 33
LH (ml U/ ml)[9. 8i13..000 [6. 6 18.35)5 0. 04
FSH (ml U/ ml|5. 0i6.33)8 [5. 116(.35)7 0. 89
LH/ FSH oran|2. 22 (@) 1. 471.09)8 0. 03
Tot al Testoppb8. 0i7(M.60)4 7. 01593.00)0 0. 072

DHEAS (Og/ dj346. 0i4306.{242. 0i3118.50)0 [0. 0 1

Androstened{3. 7714.29)5 2. 5713.13)6 0. 01
AMH (ng/ ml)|7. 27i9.50L)4 (3. 61i4(.28)2 0. 0d
Ferr t n (n|35. 0i442.20)27. 0i341.50)0 0. 1§
25(OH)D V t|4. 471(9..00) [17.51221.20)0 0. 04
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Tabl o 3. PCOS Ve Kontrol Grubunda Serum V ta

Klinik Ozellik PCOSn=43 Kontrol n=47 Toplamn=90 p-degeri
Vitamin D Eksikligi, n (%) 0.087
Var 28 (65.1) 27 (57.4) 55(61.1)

Agir D Vitamini Eksikligi, n (%) 0.282
Var 13(30.2) 11(23.4) 24(26.7)
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SSLM694v Homoz got Hast alialre&kn Mezrikre zD °Dreenne yK zni

Aédaé Aal eevard, Arl én Tun-T BeEl éf EKel &s| Ehnpn
Akay] , i mét G¢l )], Ay ok e oGarkanljdu,] , EdMmeah met Y«
Kenan Barut ], ¥zg¢r Kasap-opur|

'Kstanbul -Cerr rverpsakeae,s Cerrahpaka Teép Fake¢lte
Anab | m Dal e, Kstanbul

’Kstanbul -Cenr rveirpsaxae,s Cerrahpaka Tép Fake¢lte:

Kstanbul

FMF:

T Kal ét sal oto nflamatuvar hastal ék

T T¢rk yedbde prevalans 1: 1000, takeéeyéceéel ek
1T 6. Kromozom késa kolundak MEFV gen mut as
T Ot ozomal reses f kaleéeteéem

T M694V homoz got genot p erken baklange-,
r sk | e I Kk | d r

Eurofever/ PRINTO AAA taneé kr terler : tekr a
T At ek

T Karén ajreéeseé

T G°jJ ¢s ajreéese

T Ekl em ajreése

T Er z pel

At akl a2 ns ala2t s ¢r mes spes f Kkt

]

Ama -

1T Merkez m zde zl enen M694V homoz got AAA
ncel eyer ek ki n k °zell kl er n ve uzun

1 Hastal arén demograf k ve kil n k prof I 1l er

T KI n k bulgularéen ve subkl n Kk nfl amasyoc

T Kolk s n ve ek b yol oj k ajan kull anéméneé
dejerl end r mek

T A |l e °yk¢s¢ ve genet k mutasyonl arén hast
I Kk s n ncel emek

T Kron k sekel ve am |l o doz g b uzun d°nen

Y°nt em

Tek mer kezl retarlcec&preak ahpakes TEpRIGma g okt ejs

Pol k| n -2Z02n5d ey €210l0a6r € ar asénda hAASA adaneée i 94

homoz got mutasyonlu AAA tanél é 210 hasta -a
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Hastalarén demograf k ve kil n k °zell kl er
AC ns yet (AK8z ) , %58, 8%) :

AYak (yel), o¥t(ad,a2na ( SS) :

ASemptom baklange- y&@k& (welr), ortalama (SS):
ATanée yakeée (yéb)2 ©8)Yalama (SS):

ATanéeéda gec kme (9éeB) (®medyan (I QR)

ATak p s¢res (8y) (48,891 ama (SS) :

AKomorb d te 28r(&L&8) n (%) :

A | ede FMF ©°¢gRes¢Ew6B) (%):

AAkraba evI 60 {%28n (%) :

Hastal arén kil n k °zell kl er ve atak bul gul
AKron k selkol ( %2 3( %)

AB¢ey¢me kéeseéettireleBe, n (%) :

AAnem , 3n7 ((9%91:7)

ANefrot k prod3e(®wWkrd4) n (%) :

AAm | o do2, ( %0 ({ %) :

ASu bkl n k enf l7arma 283kn, n ( %) :

AK k S stemden f &5 4 WlRt)ul um, n ( %) :

t
AKk den fazla atdak( %d5.mu), n ( %) :
AAt ak s¢res 72 saatltln( W5 )un ol anlar, n ( %):
AUzun s¢re ayakta al iad3l0g 497 rée, n ( %) :

Hastal ék Kk ddet ve ki n k bulgul ar
ATané anéeénda | SSF 2k®r (,1,®&nt al ama (SS):
ASon v z tte | SSF 1s,kBor(ul,, S50)rt al ama (SS):
AKaren ajreEs4€,( %9272.,99):

AArtral j150n( %), 5)

AG°J ¢s ajresee( %al( %) :

AArtr t 48n (%R, 8)

AD° k¢nt ¢,20n ((998), :5)

AKshal ,12 (%H,:7)

AKus ma, In0 ((®p4, 7)

APer kard3t ( %h, &4 W) :

KésalltsnsaFn,t er nat i onal Severity Scoring System

Kol k s n yanet
IlYanéerdef %l11l. 4
| Késmi 58an@&t2:7. 6)
I Tam yhRh&t( %61)

e
)
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Kanak numab alteénda2.y®) |l ék atak sayésé 1 (O

Kolk s n altéendad4d4yéll ek atak sayesée 2 (O
Sonu -

¢al ekmaya dah | ed | en hastal argéenneyal ké&shéenda
-ocukbaklitTaadinéeeda gec kme siyé&gs¢kbdaaydéawven ag¢
mevcuttu. En sék gadjegéesa, sampt adn tddastg.at @as éa
yakl akék d°rtkeom k sdkelt ageptet . Subkl n
b r ndeHasztlaelnadr én ¢ -t e k s kol k s n tedayv
mut asyona sah p AAA hastal ar é& dnaehdae najydre kdl kn
zl enmel d r. Tedayv ve komptl olkaglyaameé ttakr of &
vV e komorb d hastal élkast askhr damewmaut dolsarml

ben msenmel d r .
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SSE¥ocukl uk ¢ajénda Kmpet go: l-¢nce¢ Basamak
ElI f! Dede

'Daréeca Favd&bakEgr mamHast anes

Ama -

Kmpet g9go035 yakl éaklassé2 -ocukl arda g°r¢len ¢ 1 d
(1, 2). Bel Iz ve nonbg¢gl |l ©°z mpet go ol ar ak
travmasé, b°cek éséereéejé, skab ymgeaet, gyos ks-ekn n
fakt°rler d r (4). Kmpet goda tané sékl ékl a
boyun ve ekstrem telerde g°r¢l ¢r (5). Enf ek:
yakén temasl & b r eyl e)¢ aalréaksneanndéaz dkao | anypceat ygaoy ¢
-ocuk ol gularda demograf k ve kil n k ©°zell

dejerlend r | mes ama-|l anméexkteéer .

Yo°ntem

l-¢nce¢ basamak b or hastanede -ocKlsemfel5y
tar hler araséenda Kkl n k ol ar ak mpet go t a
dejerlend r | d . Bu hastal arénetmemoduatimkate
bel gel er e Kl k eden semptomlar ve tedav s
mpet go d°k¢nt¢gs¢e olarak 2 gruba ayreéel de.
dejer n n <0.056 n .alténda anlamlé kabul e d
Bul gul ar

Hastalarén %6006é(n=21) erkekt ve ortal ama vy
Hastal ar én 16 nde ( %2, 8) komorb d te sapt atl
Hastal arén %346 nde (n=12) r sk faka9wzasagpt
°yke¢se (n=5), atop k der mat t (n=1), skab vy
Hastal arén %546¢;,;nde (n=19) benzer d°ke¢nt ¢ s ¢
de°k¢nt¢g bakl angé- s¢res 9, Ka kgé¢nntde¢, . K Haasyteat |
Hastal ar én %7 406¢nde (n=26) nonbg¢l | °z, %2 6 0 ¢
Hastal arén %206s nde (n=7) l okal, %8006 nde
Tutulum b°l ges dejerl end r8)l deksnhdem the,st &
(n=19) yéz, %316 nde (n=11) gevde tutul um
amoks s | n+kl avul an k as t, %2606sée (n=9) b

top kal ant baktBgl yak Vvedmedun byl bgrkugpn daér.é ar ¢
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semptom s¢res a-eseéndan stat st ksel ol ar
K kadydtl Mmget golu hastalarda anlamlé ol arak f

Tart ek ma

Kmpet go vakal arénén %700 nonb¢l Il °z formdad
hastal arén %746¢nde (NnN=26) nonbg¢l | ©°2z mp et
ger ¢l eb | r kenb ybackltla® zs & kmpge®tr ¢gloglhrza( @nsa cat €&l
yaké 65N51 ayde (>5 yak). B¢lloz ve nonbell©
anlaml e b r fark saptanmadé (p>0.05). Bunun
bajl adeéek. Kmpet go, pr ndeerr (batroph &s tdaelréenkat ( &
travmal ar ve b°cek éseéréklare g b ke¢-é¢k ¢ |
altta yatan durumlar) olarak ortaya -éeékab |

I terate¢rle bsapeandéeskBoimkaPyl eravma °yke¢sye
(n=5), atop k dermat t (n=1), skab yez (n=1)

Kmpet go -ok bulakécé b r enfeks yondur ve
nesneler yoluyla bulaxkxab | r (1). Enfeks yor
temasl e b reyler arasénda kol dpgadegayal=an) (6
do°k¢nt¢gseg olan b reyle temas °yk¢gse¢e varde. E
ant b yot k tedav s n n ve mpet go hastal a
yékamasénén °nem n g° mpernt Yo rnatud umaktdad arz
vardér ve mup ros n g b b r ajanla top kal
ol duju tutulumu tanémlar ve or al tedav ger e
¢al ekmamézda;s mldgul(anr=E7n) 9%200kda I tutulum sapta
Ol gul arén %806 nde (n=28) yaygén tutulum s
sefal ospor n ve %546¢, (n=19) amoks s | n+kl a
Sonu -

Ped atr k populasyonda -ok sék g°r¢l en mp e
hazérl ar . Ol duk-a bul akécé ol an mpet go enf
t emas °nl eml er be¢yeék °nem takémakt&kde&rkl| aKr
ger¢len bell °z mpet gonun farkl & yak grupl a
Anahtar TKmepletmego, be¢ll°z, nonbe¢gll®°z, -ocuk
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Kaynak- a:

1.Bowen AC, Mah® A, Hay RJ, et al. The GI ob:
Rev ew of the Populat on Prevalence of I
10: e0136789.

2 . Roman L, Steer A C, Wh tfeld MJ , Kal dor

worl dw de: a systemat ¢ rev ew. Lancet 1In
3.Stevens, Denn s L et al. #fAPract ce gu del
and -ts osfstu e nfect ons. o ClI n cal nfect o
I nfect ous D seases Soc ety of -4 0mer c

do : 160 .4008 43

4. 1 brah m F, Khan T, Pujalte GGA:ClBarctceyg ar
Of f ce Pract 4609.20b5;4204010485%5j . pop. 2015

5 A Zube d D, Jackson MA, Bacter al Sk n I n

of Ped atr ¢ Infect ous D sease (Eds: Cher
Hotez PJ), E ghth ed t onb6Eklsev er, 2019
6. Amoako YA, Laryea DO, Agbanyo A, et al. F

n Ghan&secd omads study. BMC Infect D s 2

7.Stevens DL, B sno AL, Chambers HF, et al
management of sk n and soft t ssue nf ect
soc ety of Amer ca. Cl n I nfect D s 2014;
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S®0Ped atr k Hev Enfeks yonu Taneésé vee Kzl

Laboratuvar ¥zell kler : G¢gneydoju Anadolu B
Géeln hanlGszadendgver

l!Gaz antep keh r Hastanes , ¢ocuk Enfeks yon
Ama -

Knsan mme¢en yet mezl Kk v 1 ¢sé, |l k defa 1981
kadar s¢regelen b r p arneatermo w er asle btegd aovl muekrt ur
HI'V poz t f b reyler, neredeyseHhUYrenafekakpo
hakkénda farkéndal €éJén ve ¢ nsel yolla bul a
d¢zeyde ol mamas & e nseodne ny éylllea rTd¢ar kHIyMe poz t f &
¢cocukluk -ajéenda en beltamg@namahwybhak Hy9l pbarzeéet
vert kal bul ak l e veya ad®°l esan d°nemde ¢ n
poz t fl J n n erken d°nemde tanénmaseée, dol a
azaltacaktér.

Bu -al ékmada, ped atr k HIV enfeks yonu tane
k| n k ve | aboratuvar °zell Kkl er n n ncel en
b¢yéek kapsamlée -al ekmal ar a oerkuerku nt uyt gnkacsnge, nv ea zp:e
- n °nlem stratej l er ne y°nel k g r Kk mler
Y°ntem

Hastanem zde Haz ran 2024 l e Eyl ¢l 2025 t
hastal arén t¢gm¢g -al ékmaya dah | ed I m kt r.

anéndak v ral y¢k ve CDHAet TMTodiaewn &lbesrt € ksaaydkEe dv
Bu

gul ar

Topl amda yed HI'V poz t f hastanéen ¢-¢ (%42,
9, 6 -fhax :n1 1) 5yel der. D°rt hasta (%57,1) HIV v
(%42,9) ¢ nsel t emas y20 205 tleagraaldm@at gren | 4+ am
Yen tané alan ¢- hastanén gel K tanel aré seé
artr t ve per anal abse kKekl Ghaed m¢s Yiempy &
ortalamaseé @@ 201.879 | U/ ml

Tart eék ma

Bu -al eékmada zl enen ped atr k TddVI esgnul &da? @@
kapsamaseé, I terat¢grl e uyumlu ol arak bul ak vy
Ké¢-¢k yak grubunda HI'V enfeks y&eronuadbBbaskan
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d°nemde ¢ nsel temasén °n plana -éktéjé b |
%5764 n vert ktahumul s, c%042ePB temas yoluyl a
destekl emekted r. Benzer kek Il de wulusal ve U
ol gul aréenén b¢yé¢k késménén tané al mamék veya
poz t demncejl @&m bebekler ol duju b | d r | mekt
C ns yet daj él emeé a-éséndan -al ékmaméezda e
-ekmekted r. T¢rk ye ver ler nde ve b°l gese
r skl c nsel davranéxkl ara bajl éeyedn V teaafé kal
ol gul aréen y¢ksek v ral yg¢k l e ve -ojunl ukl a

ol mayan bakvuru nedenl er 0ynl eh atlaemé geel-matsa&n é
g°stermekted r.

Bu bul gul ar, ped atr k HIV enfeks yonunun °
gebel eddne eHlkMdn tanénmasé ve etk n ant retr
koymaktadeér . Gebel kte rut n tarama, v r al

koruyucu uygul amal ar 6 en aanlnteédnean bnedb er] el ebbu Il
(3,4). Ayréca er Kk n HIV poz t f b reyler n
-ocukl uk -ajénda yen HI Ve menlf etk sr ylhoall lar £ajélné
(1, 4).

Sonu-

Ped atr k HIV enfeks yonunun ©°nlenmes nde e

bul akén engell enmes - n gebelerde erken t
yé¢ksek r skl bebekl er n bel rl eneardePkl eSmhey
d°nemde ¢ nsel yoll a bul akén engell enmes

farkéndal eéjé& olukturul masé ve koruyucu °nl em

Anaht a

-

k-eolc unke, | e rn:s an mme¢en yet mezl K Vv r¢sé,
Referansl ar

1UNAI DS. Gl obal HIT\N2 0& 4A12MP 5st at st ¢cs

2T.C. Sajlek Bakanl éje. T¢rk ye HIV/AI DS Kst

3Vojnov L et al. The t me S now to use the
Soc. 2025.

4 WHO. Mowherd d transm ss on of HIV: global gt
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S®2X¥ocuk Hastalarda Knsan Metapn°mov r¢seé (H

Enfeks yonu KI n k ¥zell kler : Tek Merkezl
Sevl ya ¥cal Dem r, Seyhan Yélmaz, Ayl n D z
Rab a Dedeojlu, G¢l ken Akko-

Marmara ! n vers tes Pend k EAH

Ama -

Knsan Metapn®mov r¢se¢ (HMPV) °czell kl e k¢- ¢
baskeéel anméck b reylerde ©°neml morb d te ve
patojen d r. Haf f sojuk algénl éjé beaenmer

kl n k seyre sah pt r. Bu -alékma tanéneéerl éej
°©zell kler n ve ajér hastalék durumunu taneé

Y°ntem

Hastanem z ¢ocuk Sajléejé ve Hastal ékl areée KI

arasénda solunum semptomlar é |l e bakvuran v
HMPV tesp tl8edalkemrlasa@&y -ocuk haséeal demogh ack:
k| n k ve | aboratuvar bul gul ar é, al dekl ar é
kayétl aréndan retrospekt f olarak el de ed I d

Bul gul ar

¢al ekxmaya 386 kez (%48, 7) 78 hasta -84h7) ed

ay ol up, %84, 66sé& bek yakéndaNakx@s i caybar B8aaw
ol mukt u. Hastalarén 446¢nde (pfAé&no6toal kebp #e

kron k akc Jer hastal eje, astem, prematg¢r te
Kekl mode bko tes mevcutt u. Bakl éca bakvuru
akéentesée/téekanéekl ej é 41%66l)),, nuaeyke n(e%5M0u 29 ul ha
(%31, 2) , a kr oo njkeurs!l e(r%Re3 , r4a | d . Laboratuvar t
62a0@B860)/ mm3, n®trof | 5079.1N3921 -r% akmm3,
prote n 7265 ngl/Q@Ral adt én H%4%Z%. 56 n n nazofarenc
PCR l e bakka v r¢gs/ler tesp t ed | d . Ak c
(%58. 4)noédul &u) o036¢nde (%4) konsol de g°r¢nt
yaték veokddjen ldést e]j alde bunlaréen 506 nd
ht ya- duydu. Yardémcé solunum deste] ne h
anlamlée y¢ksekt (p: 0, 025) 1170 pgl¢anm hdac sjtkabneek vy
yojun bakéem ¢n tes nde tak p ed | d | k has
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Sonu-
HMPVY daha -o0ok kéek ve | kbahar aylarénda g°r
g°zl enen v ral solunum yolu enfeks yonuna ne
Anahtar Kkrdsanelmat apn®mov r ¢sSé¢, HMP YV, ¢ocuk,
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S®2Zocuk HaStehat daphomojnrasmaenad rtiompihd i Kl i ni k 3
ve Antimi krobiyal Diren- Paternl eri

Pénarl, ¥mdtema z LAy@%kha’n Aygg¢n

IKst anbul -Cemnrirvaehrpsaiktae sTiep Fakg¢l tesi, ¢tocuk Sajl
Enfeksiyon Bilimdal e
'Kstanbul -Cemirvaehrpsaiktae sTiéep Fakg¢l tesi, Enfeksiyo

mi krobiyol oj i

G r K

Stenotrophomonész erhd!| tkdpehiallita a yatan hastal éj
nomer mantat f gram negat f nozokom yal pat o]
neden ol ainmmansdKreensse hastal arda ci ddi mor bi
a-abil mektedir. Mi kroorgani zma, -oklu pol ar
sahiptir. Bu flagellar yapé, bakterinnak séeve
yayél @&ména Yar dneanctéatmali daticar | er de, cerrah f e
sol ¢syonl arénda bulunab | mekted r. Dojal vey
g¢é¢- ol up, mortal tey artérab | mekted r. ¢toc
r sk faktdr lkemob wyweal amWtuyar| el ek paternler ne
-ocuk hastmhbhgdaméléma n n k|l n k °zell kler
r sk fakt°rler n n dejerlend r | mes ama-1| an

Y°ntem

Ocak 1RO0dIBék 2022 tar hler araseénda ¢-¢ncyeg b
trakeal asp rat veya b8y mabppoemés kasa@pteaman

ger ye d°n¢gk ol arak ncel end . Demograf k v
faktor-éetreks kyonl ar ve ant m krob yal duyar
tamaménda -4 ul fmeme tp aakrshaézloél] éduyncel enm K ol up,
Cl n cal and Labor at®lr)y sSttaamdarrtdlisa rlién stte meault e
duyarl e ve d ren-I ol arak kategor ze ed | m

Bul gul ar

¢tal ékmaya toplam 58 -ocuk hasta dah | ed |
saptandé. ¥rnekler n 26 tanes (%44.8.6) kan
11 (%18, 9) °rnek s e drardan no lke aé d tlad y.a

hastal ék bul unmaktaydeé: N°rom¢gskel er hast al
konjen tal kalp hastal éklaré en sék saptana
k s nde santral ven°zekxkattter,  Kgayr ésémnadma Ve
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°rnekl erende&s kyon oraneée %10 ofsaind d lo mestagpk saanz
duyarl el éeje 17 zolatta (%29. 3) duyarl e, 32
d ren-| bul undu. ''reme °nces , en (6K ) kul |
ol arak saptandeé. K nolon grubu, ardéndan t
ant b yot kler ol arak saptande

Sonu -

Bu -al ékma, hastanede yatan ve Kkron k hasta
trakeostom g b 8. s lna Faankérh T H &m, vaarrd ré ] veen dtar
et ken ol ar ak saptab I d J n vV e °neml b r
g°stermektedsul fdmemakspaerom duyarl él &jJ é& bu h
duyarl @ saptanmékdod ulpen | -doceculat gabdékmal ar én:
-ekmekte8. r méalipopmiela °nckeusl | ae@l asnekant b vy
karbapeneml er ol up, Beyéek-am ve ar k. -al exr
b I'd r Im xt r (2). Sonu- ol ar ak, hastanede

amp r k ant b yot kls&d emkaalbalped eyna k@l mhaln& n
mal tophiflkeka yonlarée g°z ©°n¢gnde bulundurul ma
dejerlend r | meSst enger epme ko ehdassrt.ma ke tde p hyiatiaan
hastal aadta bokdfrkldeénre”anemd morb d te veys
b r etken olup artan tr metopr m sul fometaks

Santr al kateter varl ejée ve karbapenem grubu
kull anéme en °neml r sk fakterler d r. Ka
Tr metsouplrf oomet aksazol d ren-1er Sa.r amsalintdeap hai nl
sukl aréenda artan ant b yot k d renc n dej e
sul 1/ sul2 g b genl er S.defalrtl dmhikleimkdy & anak &
ajanl ar doj al ve ed nsel nywolslaahr Ipa o lodkul kul aa rét
se-enéglkkkétl edgPrnt gmll exlme k d r en- t est -al é«k
bel ri enmes tedav de kr t k °neme sah pt r.
yayeéel émé engell emekte ©°neml r ol oynar
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S&D kkat Eks kI ] ve H perakt v te Bozukl u
ve Maternal Gebel k Kompl kasyonlarénén Seéekl

Sevde Ber ée DKardayk BAghanden Gen -

'Er zurum keh r Hastanes , ¢ocuk Sajléjé ve He
Mar mara ! n vers tes Pend k Ej t m Arakt ér masa
3%Zeynep KOm | Kadén ve ¢ocuk Hastal ekl aré EJ
ve Metabol zma

G r Amave

D kkat eks kIl ] ve h perakt v te bozukl uju
akadem Kk, davranéxksal, emosyonel vV e sosyal
bozukl uktur (1). DEHB patogenez nde bkat n |
kortekstek katekolam n metabol zmasénén mt
(2) . Genet Kk, n°rob yol oj k, n°roanatom k, |
sonucunda gel Ken mult faktor ¢xkeglngh mekher bge
n°rob yol oj k -al ékmal ar da, DEHBOGI b reyler
n°rotransm tter met abol zmasé l e s napt Kk
ol duj u g°ster I m kt r. oDE&B bkatoékgyolbajzad
serebell um araséndak n°r al ajl arda Kl evsel
bl geler n n b | rub n n n°rotoks k etk | er
Ayréca farkhépermbhékmablarndam °yke¢gse ol an - 0«
ger ¢l mgRt.éer (5

K n k deney m m zde DEHB hastal arénén °©°zge
kompl kasyonl ar énén daha s ék ol dujunu gzl
bozukl ukl arénda DEHB sékl éejénén artméxk ol duj
bozukl ukl arénén erken d°nem pu-1laré a-éeéseéend

Yo°ntem

Hastanem z ¢ocuk Meti2lD®RI5 zyned |kalr ém dja rme kW2 4 1

olarak DEHB taneéesé ol anlarén ver | er retro
varl éj] é, annel er nde gebel k kovaeshtagze, ya
gebel kte mat er nal karac Jer fonks yon tes
cn tes nde (YDYB)) yat ék durumlareé ve | abor
tanéml ayéce stat st kler kdldl andlemédk jwea --&l
ver | er |l e karkel akt ér él mekt ér .
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Bul gul ar

Toplam 54 DEHB hasta$@& dmaséncayda (owvaal ami

bakvuru yakeée 8,8 yel de. Bakvuru anéndan DEHI
vardé. 38 hastada se a leler DEHB@wW! amdle®\ee
°Jren I m kKt . D Jer bakvuru Kk kayetler nden
hepatosteatoz %5,6 (n=3), CK y¢ksekl ] %5, ¢
(n=8), gel K msel gec kme )%lén (& )agl anll arkdse
Uzamék saréel ék °yk¢gseg 20,4 (n=11), kol est a
gebel k kolestazé °yk¢gse¢eg h - yoktu. Gebel kt

%1, 9 (nekll)amps e/ ekl amps °yke¢se Wy kde s(en =%4D)4 ,v8&
(n=8) hastada g°°r ¢l dg. YDYB|, 6de yateék oranée

prematg¢r te %7,5 (n=4), solunum sékéntese
h poton s te %1,7 (n=1) Ve nd radkétk M epernld ¢
araséndaydeé.

Tart é kK ma

DEHB - n genet Kk, mat ernal ve -evresel fakt
DEHB sékl éejéenén -ok fazla ol masé neden yle e
saptamaya y°nel k araktermal arjéeoka°damlt ed
gerekt recek daha y¢ksek b | rub n d¢gzeyl er
-al ékmdl)armeng®r kxek | de hastalarén 1/506 nde
mat er nal kol estaz ve n°r otgted] & Insled rbolzmed ur
b z m hastalaréméezda maternal kolestaz °ykg¢s
sékl eij7e %K | amps iBekbéepeak sb 193 r | rken
preekl amps [/ ekl amps sédllpéjle t®t,a4 0l ad &k uya
Buna karkén h peremez s gri8v adraarsuémm dsaé kbl éjdée nr
°ne¢gne al éndeéej éenda (10), -al ekmamézda sapt al
yé¢ksekt r. Fetusun yg&t,nrgadh jh partem&is pajveaPprc
I teratge¢rde b I'd r I m kt r. Bul duj umuz art
etyol o] s nde yer alan metabol k d sfonks vyo
ol ab | r.

Yen dojan d°nem ne I Kk n bulgular dejerl en
c¢h tes ne (YDYBI1)5 ywdtagkankorbanéa %10 mes ne r afj

oran %27,8 olarak saptanméxkteéer. sB&kh @@ RSk
arasénda raporl anérken -al ékmamézda %13, 2; u

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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ékmamézda %20, 4 olarak bulunmuxktur. ¥zel l

d r len sékl ék %0, 04 g b ol duk-a d¢kek

|l ejenen %9, 3 g b bel rg n deBecédégyl as
n

nat al d°nemde b | rub met abol Zmaseéend:
ra as tler ne maruz yet n, n®°rogel kK mse
b | ece] n dée¢kegndegrmekted .

u_

€Ekmamézén retrospekt f ol masé, hasta sayeé
tanésé ol anlarén -alékmadan -ékar él amameéeck

DEHB mult fakt°r yel b r n°rob yol oj k far kil

uza
me t

by
-al

Kay
1

meé K sar el ek, h peremez s grav darum sék
abol zmasé bozukl ukl arénén geen ekk|yar Kttutru
ok myasal ve fonks yonel -al exmal ara zerm
€EKkmamézeéen sonu-|laréné payl akmak sted k.
nakl ar

LAmer can Psych atr cecdefAscsofc/ mypemactAtvt ¢y

D agnost ¢ and Stat st <cal Manual of Me n t
Amer can Psych atr ¢ Assoc at on, Wash ng

Pl szka S; AACAP Work Group on Qual ty 1 s:¢

and treatment of c¢ch | dréaf andt aAbhppesaent s
J Am Acad Ch I d Adol esc P s9y2clh. a tdroy .:
10. 1097 /ec3hl 8. 005b40e1732 4 . PMI D: 17581453.

M chap JG. Et ol og -dcefckasshifypeataconyv

Ped atr c¢cs. 20@038. Fed;:12101q-2B3323/5B8BdMd D.:.2AB2 4

.Tayl or E, Do°pfner M, Sergeant J, Asherson

Danckaerts M, RoiBlaerklrermEgeStA, nhamusgegan HC,
cl n cal gu del nes- forsthyppgkadet d&ud d
Psyohy.at2004; B .Sudppl: NLO00BO0O&KZ/ $MO D87 1532 2!

. We ccC, Chang CH, L n CL, Chang SN, L

ncreased r-dek oft abhypeataon v-baged sO0hde
study. J Ch I d Psychol -Psyadd atd9. 12DL/5]
Epub 20414 PIMIID:2 25056274.
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6.Chou HC, L n HC, Huang KH, Chang YC. Asso
aut sm spectrum d sorder or attent on d
popul at on based cohort study. -11Bdr mdses M
10. 1 I@m/.j2.0j23. 05. 010. Epub 2023 May 22. PN

7..Le Ray I, Wang C, Al mgv st C, L chtenste
Rosengv st MA. Neonatal jaund ce, attent
effects: A Swed sh reg ster study w th
Feb;(2)@e44&4®3 do : 10.1111/apa.15475. Epub -
8.Chen S, Ahlqv st VH, Sj°qv st H, Stephans
H, Lee BK, Gardner RM. Mat ernal ntrahe
neurodevel opment al cond tbhacsmesd cmhofftspsrtu
m | | on Sweedn .s h PLcohS | tMe d . 20214 Jan 16;

10.1371/journal .pmed. 1004331. PMI D: 38227

9.Burton GJ, Redman CW, -KRolbamps a:M,padtoHdpmpht
cl n cal mp | cat ons. BMJ. 2019 Jul 15; .
31307997.

l10L,.ondon V, Grube S, Sherer DM, Abul af a O.
Recent L terature. -Phal®hcodogy. 120171590
Epub 2017 Jun 23. PMI D: 28641304.

11Bhutta AT, Cleves MA, Casey PH, Cradock M
out comes -agfeds chodldren who wamnal pesra. pd Al
2002 Aug 148;7288@©6): 1208 1001/ jama. 288. 6. 728
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S22 Fen | ketongr Tanél & Hastalarda Bh4 Yaneéet |
Gozde UZvwn¥apnl me Erdem Karapénar

'Bal ékes r Atat¢rk keh r HaBdalaikes ,r ¢ocuk Met
2Van Ej t m Araktérma Hastanes , ¢ocuk Metabc

G r K ve Ama-

Fen | ketong¢gr ( FKU) , fen | alan n h droks | a
fen |l alan n n t roz ne d°n¢kKteéer ¢l ememes | e
hastal ékt eéer . Erken tanénmayép, Kemsael @er | Ime
a-ar. FKU sénéflandér él masénda kabul g°ren t
merkez m zde wuyguladejéemez kélavuz ©°ner | er

nor mad3,6 01 2mo |l / L d¢zey mhatf13B800 @realf/eln Hafl afl n
Omol /L 6é6n n ¢ste¢ klas k FKU olarak adlandeér

kofakt°rg¢ olan tetrah drob opter n (BH4, s a
vel/veya d¢kegk fendl ghaet hEl ejdeyeteday Bidc e
fen | alan n dejer dée¢KegKenegn %306un ¢zer nde
yaneéetl é hastal ar én bel rl enmes |, tedav b
duyul mamas én ean étsé&wmé&ran Pu - al eékmada, mer kez |
hastasénda tané esnasénda uygulanan BH4 vyg¢Kkl
ve genot p | e Il kk s n n | terat¢re gre y
Gere- ve Y°ntem

Bu -al ékma, tek mer kezl ve retrospekt f ol a
|l e tanésé ado|ftrafikeBnéde ke k1 e me dleasn tneplyaam el d
(17 kéz, 13 erkek) dah | ed Im kxkt r. Hastal a
BH4 y¢kl eme test tané esnasénda wuygul anméck
sapropter n d h dr okel okragnr fveenr |lanheasn nv ed ¢2z4e.y sr
-ermekted r. Bakl angéca g°re fen | alan n dg¢g

z

O0%30 azalpmanan hastal ar yaneétl é ol ar ak k al
m kromol /1l tmey(@®&mdeJEeyllend r IPAHkgen. mBHAsSYy
t pllee karkel akt érél arak anal z ed I m kKt r.

Bul gul ar

Haf f FKU tanél é ve BH4 3yY¢ khiadsmheakEast 1B8e ey Kre
ed I m kKt r. Hd Ot alyar @mea sladxdyeeriched € jieme kt ey d
BH4 y¢ ¢kl eme test °nces58de 60o0Omal dma (medyhkhal
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m n: 361, Omox Omb)71 24 saat sonraséndak ort a
220,9 Omedyhn: 185 Omol,/ L maxdnto8)® 8o | @Gmalk/ Lsapt
Fen lalan n d¢zeyl ef508d 8 (Sndlddy, edmaimPask&,timo3rd r a

90) ol ar ak hesapl ande. BH4 yaneét oranl ar
dejerlend r |I'd j nde, bazé PAH mutasyon t pl
ol duju g°zlend . En seéep. AP g 26 B8 2nmd R)soy o Inll Tahrr
(c. 631C.>Ml)a 3(0c085%&GeITYSLODG>A (-lcl A>0p6¢6r a6 de (3
L teratg¢r yanéetléeléejé ver |l en genot plerde,
uyumlu bulundu (Tablo 1). L terat¢rde BKOPK
komb nasyonu se - aliéhk ha ma aehjee nkdeant ay amat %33 a

yen [/ seyrek varyant komb nasyonl areé ol arak d
Tart ékma ve Sonu-

Bu -al ékma, yalnézca haf f fen | ketong¢gr t a
hastanéif egeBiHdp yanet Il kk s n ncel eyen t e
Bul gul ar , BH4 yanéeténén genot pezég°muwet alsgzlon
komb nasyonl arénén y¢ksek derecede yaneétl a

°czell kl e sénérda fenot pe sah p hastal arda
b r ara- ol arak &kul |l ané&kl abba zlée cneyt ans y ogn°lsatredrame
séenérl & ol masé neden yle daha gen Kk kohortl a

Anahtar Krdn medetran¢gr , Tetrah drob opter n,
Kaynakl ar

l.van Wegberg AMJ, MacDofal dhtA,naAbhAr, mBd aki, NB(
et al. The complete European gu del nes G
Orphanet J Rare D s. 2017 0Oei106a&5 12(1):16

2.Vockl ey J, Ander sson HC, Ant shel KM, Br a
M tchell J, Sm th WE, Thompson BH, Ber r
Genet <cs and Genom cs Therapeut <cs Co mi
def ¢ ency: d aggwsdel ama. m@eragte m@addd.. 20 1.
do : 10.1038/g m.2013.157.

3.Zhu, T., Yeet,Tdlle., PHad ,ctL.ve Value of Genet
of Tetrahydr eRe spoptnesr vieneBKB4) n Ch nese Ph
Def ¢ enc§ciPaRe®@d68. h(t2m1s7) ./ do . o017 10. 1¢C

064% 2

4 Al dsBclzevarr 2 a, L., L le & r Mamlla.e c uM.a,r Beype rdce,m
genoiphep@eot ype courmredmdnsonveaemas BH n Span s
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5.phenyl két onurHuam 6Gle net 173414 (2016) .
https://do .org/10.1038/jhg.2016. 38

6.V e ra Neto E, Laranje ra F, Quel has D, |
phenyl ketonur a pat ents from R o de Jan:ce
Med. 2018 Ma9110¢d6(4)1675002/ mgg3.408.

7 .Al bakhsh R, Mo hammad A, Sal ar N, Kha
Spectrum of PAH gene mutat ons n 1547
comprehens ve systemat ¢ rev ew.80Metdadb :B
10. 100 70 3101609181

Tabl o 1. BH@ewanepl edkekosu

Ha s ALLEL 1ALLEL BHA4 TIBI OPKU
N o YANI Tl Yaneéet!l el
( %)

1 c.898G:>c. 782G63 Yaneétl é

2 c.898G:>c.842CH509 Yaneétl é

3 c.898G:>c. 1066 49 Yaneétl é
11G>A

4 c. 898G:>c. 782G57 Yanétl é

5 cCc. 898G:>c. 782G63 Yanétl é

6 c. 898G:>c. 1066 56 Yanétl é
11G>A

7 c.631C>c.631C52 Yanétl é

8 c.631C>c.631C86 Yanétl é

9 c.631C>c. 782G90 Yanétl é

10 c.631C=>c. 782G43 Yanétl é
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11 c.631C>c.782G30 Yaneéet!l é
12 c.631C>c. 1066 37 Ver y 0 k
11G>A
13 c.631C>c. 782G35 Yanetl é
14 c.631C>c. 782G87 Yanetl é
15 c. 782G=>c. 782G53 Yaneéet| e
16 c.782G=>c. 782G71 Yaneéet| e
17 c.782G=>c. 782G¢68 Yaneéet!l é
18 c.782G=>c. 782G50 Yaneéet!l é
19 c.782G=>c. 782G49 Yaneéet!l é
20 c.782G>c. 143T 84 Ver y 0 k
21 c.11694c. 1169 77 Yanét| é
22 c.11694c. 1169 73 Yanét| é
23 c.11694c. 1169 80 Yanét| é
24 c.512G>c. 1250614 Ver y O k
25 c.512G=>c. 125072 Ver y 0 k
26 p. Al a4(Cc. 1-066 65 Yanét| é
11G>A
27 c.143T>c. 122250 Ver y 0 k
28 c.1162Cc. 1162 33 Ver y 0 k
29 p.P2111p. P211 57 Yaneéet| é
30 p. Al ad4dCp. 11 e6 40 Ver y 0 k
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Tabl o 2. BH4 Yaneét Kategorilerine G°re Genot

Kategor Genot p Komb nasyo
Y¢ksek yanetle (O0%c.1169A>G / c¢. 1169
. 143T>

(@)

Yeksek yanéetle (O%c. 782G>A |/
Orta yanré)l e %50 c¢c.143T>C /| =c¢.1222C¢C
Orta yanré)l e %50 c¢c.512G>C / c¢c.1250A
Or t a yanred)l é %50 c¢c.631C>A / c¢c.631C>
Orta yanréd)l e %50 ¢c.631C>A |/ «c¢.782G>
Or t a yanred)l é %50 c¢c.782G>A |/ c¢.782G>
Or t a yanred)l é %50 c¢c.898G>T11G=A1066
Orta yanréd)l e %50 c¢.898G>T / c¢.782G>
Orta yanréd)l e %50 c¢c.898G>T / <c¢c.842C>

Orta yanréd)l e %50 p. Al a403vdlG>Ac. 10

I
~ ~ ~ ~ ~ ~ ~ ) ) )

Orta vyahrédt)l e %50 p.P211T / p.P211T
D¢kegk yameot)l e (%30c. 1162G>A / c¢. 1162
D¢kek yamot)l e (%30c. 631C>A11GeA1066

D¢kek yamot)l e ( %30p. Al a403VvalL [/ p. |1
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S®ed atr k A | ev H per| p dem Ol gul ar énd :
Yanétl|l arénén Retrospekt f Anal z

Tuj -e ATasye?!l ZEFEdarf KkiHaneé Bo xylkaakf asnh ¢hal ékga
Sel n AkbSetdandmkBks ma YEMglhimet ker? BrCahsatler
Keykagynwke ¢ jdem Akttujlu Zeybek

IKstanbul -Cewr rveehhrpsakee,s Cerrahpaka Tép Fak¢ltes

Met abol zma B | m Daleée, Kstanbul

Kstanbul -Cenr rverpsaxkae,s Cerrahpaka Tép Fake¢ltes
Laboratuvareé, Kstanbul

5’Kstanbul -Cenr rverppakae,s Sajl ek H zmetl er MY O,
Programée, Kstanbul

Ama -

A | ev h per|l p dem ( FH) , LDL resept®°r¢,
mut asyonlara bajl é ol ar ak LDL kol esterol ¢n
ateroskleroz ve prematg¢r kard yovask¢l er h a
met abol zma bozukl ukl ar éndan b r d r. Hast a
seyrett J -  n tané gec keb | mekt e, bu duru
Bu -al ékmanén amaceé, genet Kk ol arlkk® deljlr uklaea
Il p d prof Il er n ve tedav yanéetl aréneée ret

Y°ntem

Bu tek merkezl reffzmzhekédl Ifar-al &@xkanaamda 2 0I5
FH tanésé dojrulanméek ped atr k hastalar dej
yke¢el er | k| n k bulgul arker gefeDLkveatypaat
uygul anan tedav | er vV e zl em sg¢rec anal z
karkeéel aktéreldé. Kstat st ksel anlamlél ek pc<

Bul gul ar

¢tal ékmaya 45 hasta dah | ed I d . Tané anénda
kadeéen, %4 2. 206s er kekt . A le °yk¢gseg %93. 3
h perl p dem , %55. 60sénda pir emeaviceurt tkuar d yov
Hastal arén %77. 860 (n=35) heteroz got, %2 2 . .
hastal arda LDL ve total kol esterol d¢gzeyl er
yé¢ksekt . Het eroz got hastal ar dkao loe s tad raorla 3D
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mg/ dL (1 QR: 110) ken; b all el k hastal arda
mg/ dL (1 QR: 399) ol arak saptande.

Tané anénda genel grubun LDL medyané 235 mg/
mg/ dL (I QR: 125) d . Sadece d yet ve yaka
hedefl er ne wulakab | d . Stat n tedadmyv statalm@an
ezet m b komb nasyonu al anlarda bu oran %l2.
dekKer¢ece tedav | oer |l e LDL d¢zeyler nde anl a
Sonu -

Genet k olarak dojrulanmek ped atr k FH hast

ve uygulanan | p d d¢kegregceg tedav | er l e LD
Bununl a b r | kte hastal ar én °neiml hedef | ekré s
ul akéel amamaktadeéer. Bul gul ar eme z, ped atr k
b reysellexkt r Im Kk tedav yakl akémlaréneén ¢
Anaht ar K&ll enel eh: per | p dem |, ped atr LD

ateroskl eroz
Kaynakl ar

-Kronenberg F, Mor a S, Stroes ESG, Ference E
Kosch nsky M, Lambert G, Mach F, McNeal CJ,
Parhofer KG, V ran SS, von Eckardste n A, ‘

Catapano AL. L poprote n(a) n atheroscl erot
European Atheroscleros s Soc ety consensus s
3946. do : 10.1093/ eurheartj/ ehac361. PMI D:
-Ramaswam U, Hu mpBar relrsaEL, PGr eesst IR,y Wal d DS
M, Dal e P, Morr s AA. Current management of
fam | al hyper HEARE s tUKr od taatme me n't of car e.
Nov; 280.0: Ho : 10.1016/j).atheroscleros s. 2019

31536851.

-BBrge G. Nordestgaard, M. John Chapman, St e

Masana, ol VvV er S. Descamps, Ol ov W klund,

Def esche, Al bert W egman, Raul D. Samrtsos, G
Hov ngh, Petr T. Kovanen, Cather ne Bo | eal
Al ber co L. Catapano, Jan Al bert Ku venhove
Stalenhoef, ER kttSardask rMdanpadAdnn&ebtdyppdEreg
At heroscleros s Soc ety Consensus Panel, Far
and undertreated n the gener al popul at on:

cerrahpasapediatrigunleri2026.com



V. CERRAHPASA
PEDIATRI GUNLERI

% 8 - 10 OCAK 2026 [ iISTANBUL

reiilica PEDIATRI 2.0:
DEGISIM BASLADI

d sease Consensus Statement Btr dpheanE uH eagr
Journ&bl ume 34, |l ssue 45,i3490ecember 2013, P
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S 7Karac Jer Tutul umlu GI kojen Depo Hast al
Deney m

Haném Ag'hta&] asrm thaBHlé kfg akak,ITeur] - 8 0 yAly Mesh ne®tl ker f
Cans%Taenry el ZFEbarujajulAykeykeémdem Akt2ujlu Zeyb

'Kstanbul -Cenr rvehhrpsakeae,s Cerrahpaka Tép Fak¢l tes
2Kstanbul -Cenr rvelrpsakeae,s Cerrahpaka Tép Fakg¢lte:
Laboratuvarée

G r K ve Ama-

Gl kojen depo hastal éklare (GDH), gl koj en
prote nlerdek kal et sal defektl er sonucu or
K n k spektrum haf f bul gul ar dadeljy akeabmeéel tre.h

Karac jJer tutulumunun ©°n planda ol duju t ple
ve kalp tutul umu, bobrek t¢gbeler etk |en m |
ve b yok myasal benzer|l kl erk needjemulyd ma t Ipe
Bu -al ekmada, mer kez m zde zl enen karac ] el
zl em bul gul ar éne sunar ak k| n k vV e | abor
dejerl end r mey ama-| adék.

Gere- ve Y°ntem

Bu retrospekt f g°zl emsel -al ekxmada Cerrahpe
depo hastaléejé (GDH) ©°n tanése | e zl enen t

8006 nde karac jer tutulumlu GDHycddidbdundeal 8l
kapsaména yalnézca karac jJer tutulumlu genet
hastal arén demograf k ver |l er , kil n k °zell
hasta dosyal aréndan dee ell @alet readn |ld kayét s st

Bul gul ar

Tanélara g°re hastalarén dajéléme GDH t p 1A

9A (n=2), t p 9C (n=5) ve t p 11 (n=6) ol ar
(%50) kadéndé. Akraba evl | JempPtyckmlsasr 62n6 b a5
zamanl|l ar é ncelend J nd2) vyaéalk, btud mai2ypaka enned
ve taneéesal gec ke ,srbresay noeldayraank 6s a(p2 andé .
hastal arén %756 nde bg¢pyactnoemeggearl | Ve , h e4pBa8t, c6ndes
%516 nde hepatosteatoz mevcuttu. Yal néezca d°

Laboratuvar tetk kler nde ortalama ¢r k  as
(1514852), APBIE )7 ,bsd (RB2INV,92FH) ol arak bul undu.
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Parametre Dejer *

PTT 23,55 (20,30; 2
AST 71,50 (37,50; 1
ALT 73,00 (39, 00; 1
GGT 34,00 (21, 00; 9
ALP 236,50 (129, 00;
PT 11,40 (9, 08; 11
| NR 0,97 (0,91; 1,0
'r k As t 4,83 N 1,50

Tot al Kol esterol 217,50 (173, 00;

LDL Kol esterol 121,75 (88, 50;
Tr gl ser d 199,50 (105, 00;
Lakt k As t 26,50 (17,45; 5
AFP 1,74 (0,95; 3,3
Tabl o 1. Hastal arén ayreéntélé | aboratuvar ve
* ShadWp l kot est kull anél deé; dajel ema g°re ve

ol arak sunul muxktur.

Besl enme °zell kl er dejerlend r Id jJj nde, h
karbonh dr at -eren d yéftr wkytgawud akdé&g e&t, | &2d , B&
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besl enmeye d kkat ett
bel rl end

ve %12, 206¢n¢en herh

—>

D yet uyumu gruplaré arasénda ¢(r k as t d¢z

saptanmamakla b r| kte kot ¢ uyumla b rl Kt e
d¢zeyler nde de grupl ar arase f ae®kk Yokt uwur (]
e] | m ndeyd . (kek | 1)
10 2000
o
. g 1500
o
6
1000
g 4 ] :
=T} on o
£ £ 500 o
: 1 =
f:cz T i %200 T
o b (o)
1 _L J_ }_100 [
= T I
0 0 °
Iyi Orta Koéta Iyi Orta Kéti
Diyet Uyumu Diyet Uyumu
Urik Asit (mg/dL) Trigliserid (mg/dL)
kek | 1. D yet uyumu gruplaréena g°re ¢r k as
Tart ékma ve Sonu-
Tek merkez ver |l er m z, karac jJer tutul umlu
neden yle alt t p ayréménda genet Kk test n
d s p dem ve b¢yegme etk ITen m n n tak pte
Tedav n n temel n yakam tarzé ve besl enme c
karbonh drat/ - J mésér n kKkastasé uygul amal ar
ayreéeca exl k eden h per¢r sem erveek &b plerrl. p d
Transplantasyon ve gece s¢rekl besl enme ¢
mult d s pl ner zl €&m® ht yacéné vurgul amakt
Anaht ar Keedj umaed &elr : met abol k hastal ék, gl kK o

hastal éj e
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Referansl ar

1.SauduiMr,b,ayBalimgartn€azoMRl, aG&y clvad dremr Me t(ells
Di seases: DiagnosSips ameéerTr @012M6-@3d1e23 10. 10
2.Massese M, TagV afe€yr M&,oDawova A. Glycoge
I ver nvol vement : a | teratur eOrrpehva neet o
Journal of . .R20@2DiINged@dds 0R2®23BF. 1186/ s130

3.Hannah WB, Derks TGJ, Drumm ML, Gr ¢gnert S
storage Natseasd®e.vi ews. DIA023;s%: 4r.7 nea s: 10 .
0230456

4 . K shnan PS, Aust n SL, Abdenur J E, et a

storage d sease typeGehetigrsacincéeNddici
do :10.1038/g m.2014.128.

5.Gr¢nert SC, et al . Treat ment recommendat
(empagl floz n). 2024.
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S8 yot n daz Eks kIl
Kht ya-1|arée

nde Anneler n Depres

—

Hesey n Kutay Korbeyl

'Kstanbul Kanun Sultan S¢leyman EJ t m ve Ar
Ama -

B yot n daz eks kIl ] tedav ed | eb | r b r
r skl ere I Kk n bel rs zl kl er a |l elerde ps
b yot n daz eks kIl ] ol an -doczwekyllaerrée n  d ren ehlaes
b I g ht ya-larénén dejerlend r | mes ve bu

ncelenm Kt r.

Y°ntem

Met abol zma pol k| n J nde zl enen b yot n
dah | ed | d . Kat éel emc2| ay @qu IBeerccké Deegprieayoal
ht vyaceé, tedav s¢rec ve sajkéki-huzmet uér
dejerlend r I'd . N tel ver | er temat Kk anal

karkél aktéreéel de.

Bul gul ar

Annel er n anlamlé b r b°l¢im¢gnde depres f bel
k¢-¢k b or grupta orta d¢gzeyde depresyon me\
yakayan anneler n depresyon puanl aEB saéakaml
get r |l en b Ig ht ya-larée tedav s¢rec , p
Sonu -

B I g eks kIl ] ve bel rs zIl k, b yot n da:
bel rt ler artéermaktadeér. Tané s¢rec nde ya
dest ek, anneler n ruhsal yé¢keneg azaltmada ©°n
Anahtar KRlyanelrerdaz eks kI J ; yen dojan ta
ruh sajl éjé; b 1lg gereks n m ; kron k hasta
G r K

B yot n daz eks kI | b yot n daz enz m akt
ger d°n¢kegmegnegn bozulduju ve buna bajl é ol a
ot ozomal reses f kal etéemlé B rmdmet blaxit ak nPa:

der mat ol o] k bulgular ol mak ¢(zere gen K b r
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Cerrahpasa
Cocuk Saghg: Vakfi

ger d°n¢kegmsegz sekell ere yol a-ab | r. T H

bakl angée-1é& ol gulardan ergenl k veya yet KKk
uzanan bel rg n b r de]j kKkenl ylt grf sdez melkt
akt v tes n n °Il-¢m¢ne dayanmakta ol up, gen
oynamaktadér . Et k | ve kolay wuygulanab | r
m¢ mk¢n ol masé, b yot n dazogksamklarjgna rOpheh
sajl améktér.TH B yot n daz eks kI J , ¢l kem
progr ameé kapsaménda taranmaktadeéer . | Er ken

b yot n daz eks kI J Ilre nmm¢ikle mmek epryakrenader ge
sorunu ol an -ocukl arén ebeveynler nde, artm
b I'd r I mekted r. Bu -al ékma, k| n k progno
alan -ocuk!| @re®dmeasnrdnelbed mde d¢igzeyl er n ve h
dejerl end r mey vV e bu ps kol o] kK y¢Kk l e s
araseéendak I Kk vy ortaya koymayeé ama-1| amak
Y°ntem

Bu kes tsel -al ékmaya, -ocuk metabol zma pol
ed len 42 -ocujun annes doh | ed 1| d Kat ée|
hakkénda b 1| g ver | d ve s°zel onamlare al e
Ver toplama s¢rec nde annel er n d2ep(rB23¥ f be
kull anélarak dejerlend r |d ¥l -ek ve a-eéek
araceéel ejéeyla kateléemcélara elretl med vetyeameét
A-ék u-lu sorul ar |l e anneler n hastal ekl a

I Kk n yakadeéekl aré ge¢-1 ¢kl er |l e hastal éj a
ver anal z kapsamenda tema&tf |lanaalel déy°nte
Kstat st ksel anal zlerde tanémlayéceéeé stat
standart sapma v ényaak smenduyna)n of(lma rna kmunk at egor Kk
y¢zde ol arak-2 suapl dm. pB®K¥I| ar é |l ddefoxkendét mo
araseéendak I Kk | er, ver |l er n nor mal daj
stat st ksel testler kull anél ar akWhd @jnesryl eun d
test kategor k de] Kkendret exatr askotdbhhknél deé
anl aml él ek d¢zey p<0, 05 ol arak kabul ed Id
Bul gul ar

¢al ekmaya b yot n daz eks kIl ] tanésé | e

yakl are 22 l e 44 yél arasénda dej kKmekte ol
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¢al ekmaya doh | ed |l en -ocuklaréen tamamé keés
Hastalarén tak p s¢reler 15 ge¢n l e 2,5 yeél
taramaseé | e, 36, a | e tarnemaksee | elrad et & mén éa lan
al énmektée. Sek z hastada sa- seyrekl ] sapt

n°rol oj k tutulum veya d jJer s stem k bul gul

Annel er n Beck Depresyon ¥I| -ej (BD¥) dejerl
annede (%33,3) haf f ve 6 annede (%14, 3) or:
depresyon d¢zey nde puan alan anne bul unmadé

Annelerin Beck Depresyon Olcegi-2 (BDO-2) Dagilimi

20 1

15 -

C

@

=

i

£ 10 -

=

=L

5_

D_ T T T

Minimal (0-13) Hafif (14-19) Orta (20-28) Siddetli (=29)
BDO-2 Depresyon Duzeyi

kek Bl yb.t n daz eks kI ] tanésé al a# -ocukl &
(BD¥) puanl aréna g°re depres f bel rt d¢zey
A-ék u-lu sorulara ver | en ger b I'd r mler
h zmetler ne er kK mle I Kk | yd . Ot uz é -
brankl ardan randevu al makta g¢ahgegkaldekdaijen
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d°nemde a | e hek ml ] taraféendan yapeéel an sé

bu durumun zamanla azal déjéné bel rtt

Randevu almakta g¢-1 ¢k yak-2déejueamd abéehént emge

ortal amaséna kéyasl a stat st ksel ol arak an

Annel er n hastal ekl a l g | b | g gereks n n

s ek |l a- ve tedav odakl & sorul arén y°nelt

kayded | d . En sék sorulan $9rullarhboanmnasu&mada

nor mal seyrett J nde tedav n n kes | p kes |

(n=10), -ocujun yakétlare g b Kokup oynayeéep

S¢rép s¢rmeyece] (n=10) vyer al de.

Bunun yané séra n°bet r sk (n=8), hastal ] €

ol aséléeje (n=5), |l acén wunutul masé veya Kkus

uygul amal ar éna I Kk n sor wltarr dad annel er t a
n

Soru baxkl éj é

Kl acén yan etk | er var mé [ 1

Laboratuvar dejerler nor mal 1.

¢ocujumun boy wuzamasé etk | erl

¢ocujum yakeéetlaré g b kokup 1

Tedav n n °m¢gr boyu s¢r mes gl

¢ocujum n°bet ge- r r m ? 8

Hastal ék yakam boyu devam ede7

Hastal ék genet k m d r? 5
Tedayv | e tamamen y | ekme nb
¢ocujum engel |l kal ér mé? 3
Hastal ék gebel kte neden sapt3
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Kusma sonr aseé |l acén yen den 3
Kl acén unutul masé durumunda r3
Hastal €k neden kaynak|l anmakt g2
K 1o aléemé ve b¢gyeime etk | en 2

Yen dojan taramasé yapél mékke2

Kardekl erde g°r ¢l me r sk var2
Emz rmeye devam ed | mes uy g2
Kontr ol ama-1é& kan °rnej ne 2
Engel | sajl ék kurulu raporu 1

Kl acén Kurup formu mevcut mucl
Kl acén bedel devl et tarafeéencl

Kl aca karkeée al er] k reaks yorl

Ebeveynler n tetk kler nor mel
Babada g°r¢len sa- d°kg¢l mes 1
Tabl® Yot n daz eks kI J tanésé alan -ocukl
d Il e get r | en hastaleék, tedav vV e z|l eme s ¢

daj el eml ar é.

Tart é K ma

Bu -al eékmada, k| n k prognozu genell kl e m,
b yot n daz eks kI J tanéseé | e zl enen -
depres f bel rt |l er saptanmexkteéer. Anrelveer bn r
késménda orta d¢zeyde depres f bel rt |l er n
tedav | e y k| n k sonu-1lar el de ed | en
altéenda ol ab | ecej n g°stermekted r.
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L teratg¢rde, bekl enmed k b r neonat al taneéeneée
yojun ps kososyal tepk |l erl e I Kk | ol du
programlar eéneén a | eler taraféendan dldgél ane
vurgul arblakgada@aréméz, bu | terate¢gr b g ler
El de ed | en sonu-1I|lar, kron k sajlék sorunu o
azal mék yakam kal tes n n b I'd r | d J °ncek
b r | kte, mevcut -al ekmanégr wmhylerun etda ma méyn°ér
b yot n daz eks kI j tanésée al mék ol maseée ve
c dd k| n k bulgul arén zl enmemes d r. Bu
hastal @&jén k|l n k «kné&detanél s¢sgraeck, abamay ac
s stem yle etk I ex mler n °neml rol oynayab
N tek m a-ék wu-lu sorularén temat k anal z
hastal é] a I Kk n b 1|g gereks n m ve sajl
ger ¢l megktegr. ¥zell kl e | ac érnmaoll alsaéb oyraant uevt akr
elde ed | d J nde tedav n n kes | p kes | eme)
eks kI J n n kayge ve depres f bel rt | erl e
randevu al makt a gc¢é-ningek eyra kna dBBeDj¥e mpal alnd la rrétneem d
sajl ek h zmetler ne er K m n ruhsal y¢k ¢zer
¢tal ékmameézda ol gularén b¢gyeé¢k -oJunlujunun ye
d°nemde tedayv bakl anmaséna rajmen annel erde
tek bakéna ps kososyal yéeke ormadardkal d@umd
nad r ve genet k hastal éklaren y°net m nde
y°nel k yapéelandéerélmék b Ig |l end rme s¢re- |
°neml ol dujunu ortaya koymaktader.
Keseéetl el ekl ar

Bu -al ékmanén bazé késeéetl éel éklaré bulunmakt
k¢-¢k ol masé el de ed | en bul gul ar én genel |
grubunun bulunmamasé, b yot n d@azeskd lblel] rt
sajl ekl e -ocuk anneler vyl e dojrudan kar kel
ncelenen hasta grubunun tamaménén keésm b vy
bel rg n b yot n daz ehkhse Klenjel |l ehames hmst &kEa
ol ar ak, Beck Depresyon ¥I| -e] depres f bel r
araceé ol up, k| n k tanée koydurucu b r ©°1]-ek
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Sonu-

Bu -al ek ma, k| n k prognozu genel | k1l e m¢, k
b yot n daz eks kI ] tanéseé | e zl enen -
bel rt I er n bulunab | d J n g°ster mektcaad r .
hastal é] én kI n k k ddet yle dej |, b | g €
gé-1 ¢kl erl e de I Kk | ol ab | ecej n d¢Keénec
rajmen devam eden bu ps kosdeynindeila, | méeak
yapélandeéer el méex b I g I end r me vV e ps kososy
koymaktadér. K n k tak p s¢re-ler nde annel
ger eks rkamlkerlhaammeas d el er n y I 'k h©l n n de
tedav uyumunun arteéréel masé a-éséndan faydal

Referansl ar

1)Canda, E., Kalkan U-BirotiSni,d&s & okefrl c Men ¢
i mpact and managPemdnatstcaHegiebh, Med c¢c n
12iT3Bttps://do .o0org/10.2147/ PHMT. S198656

2)Tankeu, A. T., Van W nckel-FuGga, EAmerWaqgl fJ,
Tran, CBi t2iorkidgase deficiency: What have
Mol ecul ar Genet <cs, aln0d7 5Melt.abol s m, 138

https://do .o0org/10.1016/j).ymgme. 2023.1075
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patients ascertained b¥fumewb®end amnd.famil
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S Kol esterolil ®¢X%kll gigi rilen ¢ocuklarda Pri
¥ng°ren Klinik Ve &8iyoki myasal Kpu-1 ar

Kaj an ¢aladkegna Babazaldel iAfg hkakkTeesih-eé8 o Tasy ¢ 9 |
ZubarliEojtlug r ulAykey kkémdem Aktujlu Zeybek

l UCerrahpaka Tép Fak¢ltesi, ¢ocuk Sajl éjeée Ve
Besl enme ve Metabolizma Bilim Dal é

Girick

¢cocukl arda kol esterol dekekl ¢7¢ (hipokol este
mal absorpsiyon, hipertiroidi, Kroni k karaci
nedenl ere bajlé ol abil eceji gbi obzi u, k | 1 ui kpl capr réont éeni
bul gusut ol abilir.

Monogeni k hipolipoprotei nemi nedenl eri aras
abetalipoproteinemi, Kilomi kron retansiyon h
kaybeée ile ilikkili ailelsel kombine hipolipid
Bu pri mer tabl ol ar én bir kesméenda klinik t
-%z¢nen vitamin eksi klikleri ve hepati k tut
edebilir. ¥zlelklkiikllie FAHPBOB de hepaty kk sd lkelaitjoiz s
bildirilmiktir. Kil omi kron retansiyon hast

mal absorpsiyon ve steatore ©°n pland& %l up ba

N°rgoel i ki msel etkilenme ve dismorfik bulgul ar
kusurl ardte@pit Smsehdromu) ayérécé& tanéda mu

Bu -al ékmada, hi pokol ester ol emi nedeniyl e -
ol gul arda pri mer hi pokol esterol emiyi d¢kKeéend
tanémlamayeé ama-I| adek.

A ma -

Hi pokol ester ol emi nedeniyle -ocuk metabolizn
hi pokol esterol emiyi °ng°rebilecek klinik ve

Gerw- YoPntem

Bu retrospektif, taneml ayeéce, tek merkezl.
kol esterol dekekl ¢7¢ ol an hastalarén dosyal:
<100 mg/dL velveya d¢kegk yojunl ukdLlu olliaproapkr c
tanémlande. Dosyal ardan demografik veriler,
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ya]J] orane, | ipid profild@i (tot al kol esterol,
ALT), kreatin kinaz (CK), hepatomegali, hepa
kaydedil di. Geneti k veya °9zg¢l shl ybkpmpastaki
bozukl ukl aré (°r. hi-kpoolbeesttad ri oplo pa -oitleti rnaemsi f, e rl ae:
LemOpitz sendromu ve ailesel kombine hipolip

sénéefl andér épdemePr gmapaesiegsnioler | e kar kél akt ¢
Bul gul ar

Toplam 33 dosya tarandé. Bakl angeée- | p d pro
ver s yeters z olan 5 olgu déexlandeé. Sonu-
ol gularéen 86 nde (%30.8) pr mer h pokol ester

Pr mer grupta total kol esteqpaol mee gbub&kobes
de¢Kekt ¢, LDL kol esterol - n gruplar araseéen
pr mer grupt a LDL medy ae é §0 uptgd dU2 . mgh dL
Hepat omegal : hepatosteatoz ve steatore pr
de] kKkenl er - n gruplar arase fark stat st
Hepatosteatozu ol an ol gularda tr gl ser t me
d¢kekte¢eg. Hepatosteatoz ol an grupta tr gl ser

61 mg/dL bulundu (p=0.015) .

Tart eé kK ma

Bu tek merkezl ser de h pokolesterolem I
pr mer h pokolesterol em saptanmasé, bu bak\
ver me sah p olab'lecej n g°stermekted r.

Pr mer grupt a LDL d¢zeyler n on daha d¢Kék
sendromlarénda beklenen b yokl mylkaslal MpPHBIEOdE

d¢kek LDL/ apoB degzeyl er l e b rl ktlgguHeaepat o
rapor ed | mekted r; bu nedenl e h pokol est ¢
gastro ntest nal bul gul aréen b r| kte?bul unma
Steator e, enter k | p d takeénmasé ve K | om Kk
pucudur. k | om kron retans yon hastaleéejénda
steatore Ve b¢yeé¢ me ger | gl roell gdr ;r  lbra zke
¢al ekmamézda steatore pr mer grupta daha seéek
ol masé neden yl e stat st ksél® ol arak anl aml

N°r omotor retardasyon veya d smorf Kk bul gul
kol esterol b yosentdezmdpsuzl aerdrdédme)| | akéeeés
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Bu fenot pte serum kol esterol d¢zey t ek batk
anal z vel/ veya hedef | génet Kk ncel eme ger
Hepatosteatoz varléjénda tr gl ser t d¢zeyl
sendrom/ NAFLD patern nden ayrékan b r °rg¢gnt ¢
takénmasé eksen ndek bozuk!l ukllaanm d¢lke nlda K e
hastada hepatosteatoz saptanmasé durumunda t
bajlam kazandéer maktadeér.

¢tal @ékmaméz retrospektif tasaréemé, tek mer kez
nedeniyle hipotez ¢(reten niteliktedir. Teéem oo
sénéefl andér mada yanl él éj a y ol a-radlid mir . i IBa
y°nl endirilen olgularda ©pri mer nedenl er i d .
et mektedir.

Sonu-

Hi pokol ester ol emi ile y°nlendirilen ol gul ar é
saptanabil mektedir. Belirgin d¢gk¢gk LDL d¢zey
varl éj] é, trigliserit d¢e¢zeyl erinim  Iniop on@ad ot vee
bozukl ukl aré a-éséndan uyareécé ol mal eder. Li
birlikte dejerlendiril mesi, il eri bi yoki my.
belirl emede yararl & ol abilir.

Kaynakl ar

l1Shapiro MD, Feingold KR. Monogenic Disorder
Feingold KR, Adler RA, Ahmed SF, et al ., edi
( MA) : MDText.comastnt&pda?2@0022 Jan 2024. Ava

2Burnett JR, HooperReAJat eHde gred nei IRRAal AHPYOBo b et al
Adam MP, Bi ck S, Mirzaa GM, et al., editors.
University of Was2h0i2n6g.t olnn,i tSeaalt tPloes;t i1n8g9:3 91 3 Mz«
Sep 2021. Available from: NCBI Bookshel f.

3Burnett JR, Hooper AJ, Hegel e RA. Chyl omi cr
Mirzaa GM, et al., editors. GeneReviews [Int
Seatt |-220261.993niti al Posting: 24 Mbhft. 2022. Av:

4 Nowaczyk MIM, Waesmbpfi tCzA.S ySwd rt ohme . Il n: Adam |
GM, et al ., editors. GeneReviews [l nternet].
1923 26. Il ni ti al Posting: 13 Nov 1998CBLast

Bookshel f.
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Bick S, Mi rzaa GM, et al ., editors. GeneRevi
Washington,-2@626attleijtil@BP3Posting: 20 Jul 202
B o ohkesl f .

60Okada T, et al. Anderson's disease/chyl omic
uni parent al di somy 7 and a nor mal SAR1B gene

Dis. 2011;6:78.
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SS8S@®ocukl uk ¢cagEéehda BTlldeg uMeatraéb ol z ma Kl n J ne
Ol gul arén Dejerlend r | mes

Al ye G¢gl bah-e

Kocael keh r Hastanes |, ¢ocuk Metabol zma

¢tocukl arda ter reng /kokusunda ve ¢ It reng
end kKelend rmekted r. Sékl ekl a ben gn dur un
apokr n/ ekr n bez Dbozukl ukl ar é&, mendaol k| &
veya takv ye kullanemé a-éséndan hastalar de
Ama -

Ter kokusu, ter reng dej «k kI J ve ¢ |t r
bakvuru semptomlarénén ve n ha tanél aréeneéen

daj el emen bel rli enmes ama-|l anméxtér

Yo°ntem

Haz rama2023an 2025 tar hler arasénda Kkl n
reng nde dej «k kI k kK kayet |l e bakvuran 20
Demograf k ver |l er, bakvuruw.kK kayetler , son

Bul gul ar

Ortanca mo0R2 mayt/eéeky,( maks mum: 128/ ay) 20 ol gu
olukturdu. %30 (n:6)6unda a |l ede akrabal ek °
(n:11) olgu koku Kk kayet |l e bakvur muktu

Ar akt ér ma 3g506u bnudve) n(r % n k | terl eme (5 ol gu ma:
sarée ter), %106unda (n: 2) el ve ayak tabanl
%506 nde (n:1) -emen kokusu, %56 nde (n:1) aj
Ol gul arén %506 (n: 1) al kaptonur %3006u ( n:
taneéesé al de. K°t¢ koku Kk kayet |l e bakvur a
%3506 nde (n:7) ad°®l esan d°nemdeskap thaomrdmo.n al d

Son

c

Cocukl uk -ajénda kKekulkrnemglk|l dejdak viel cj | tk ekay

etyol o] s bas t h jyen/ n¢gtr syon sorunl ar
yel pazede ncel eme gerekt rmekted r. Et yol o
azaltmak ve meanhkhéearéraauvul akém - n olduk-a ¢
Al kaptongr g b yakamén erken d°nemler nde
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kompl kasyon gel Kmeden °nlem al énmaséneé saj
f z k muayene ve hedefe y°nel k tetk k ol ar
dej «k Kkl Kl er |l e bakvuran ol gul arén tanéseén

Kaynak- a:

1- W | kes D, Nagal/l S. Chromh dros s. [ Upd
Treasure I sland (FL): -Atvat Paddles fPwm: sh
https://www.ncb .nIlm.n h.gov/books/ NBK55

2-Lam TH, Verzotto D, Brahma P, Ng AHQ, Hu
TMU, L J, Ong M, Lu Y, Swa | e D, L u P,
m crob al bas s udfe skbccecht occhorl drmrenpraend t e e
2018 Now 1239 ; 6d(ol):: 001-:81518836 / BRMIODL:6830497517,;
PMCI D: PMC6267001.
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PBOPed atr k Karac Jer Nakl Sonrasé B | yer
P ruzé AHessar-et Ayyéldez C van

st anbul Aydén !n vers tes Tép Fakg¢l tes FI1 o
Hastanes

¥zet

Ped atr k karac jJer nakl , akut Kkarac Jjer ye
olan -ocuk hastalarda g¢negmgzde en et k| vV e
kabul ed | mekted r. Cerrah t €kn ekdlaevr deekr ng
kull anémé sayes nde sajkaléem oranlare %906lI
d°nemde gel «ken b | yer kompl kasyonlar hOoOl

et mekted r.

Bu -al ékmada ped atr k karac jJer nakl sonr
kompl kasyonl arén pr mer hastaleéeklar (°zell
PELD/ MELD skorl ar é | e I Kig°s e dejleryleendckomp
oran| aBe &lé@sénda de] Kmekte ol up, b | vyer
araseénda stat st ksel ol ar ak anl aml é fark
kompl kasyon gel K m arras éhMBlaD akbamheakl R |
b | yer kompl kasyon séklejenda artek ej | m
G r K

Karac Jer nak.l , ped atr k yack grubunda ge
tedav s nde altén standart ol arak kabul ed |
kron k karac Jer hastal €] é& ol andéjocudkunrumlaar
ol duk-a y¢ksekt r. G¢negmegzde cerrah deney
mme¢nse¢epres f |l a-1 ardak gel Kmel er sayes |
Kek | de y lexm kt r (1).

Buna karkén karac Jer nakl sonrasé gel Ken
hastanede kal &k s¢res n uzatmakta ve tekral
kompl kasyonl ar araseénda vaskyg¢s eyronk,onmepnf ekkass y

ve metabol k Dbozukl ulkl laryeyrer k camhpria kkiaas yo nrl la r k
cerrah kompl akal ylonll dédrr | mekted r (2).

B | yer ka-akl ar ve b | yer str kte¢rloer ped
nedenler d r ve li3heanagenda skl @& kd alr e Rat1l®d
daha °nce uygulanmék Kasa t @maoz otenfg erwvwe tloans ts
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°nces k| n k durumu b | vyer kompl kasyon g
sayél maktader. Bu -al é@&kmanén amaceée,g°meyrlkeenz r
b | kyoemrp | kasyonl ar é ayrentel e ol ar ak ncel
parametrelerle I Kk s n ortaya koymakter.
Materyal ve Metod

Bu -al ekma, ped atr Kk y a K grubunda karac ]
dejerlend r Imes yle ger-eklexkt r I m kKt r. 5
hastal éklare, b | yer atrez vywmlrdreg e ,uya@ilnlaa /|
ve nak | sérasénda ger-eklekt r | en safra yo
Safra yolu redo#wturcgk ana®bwedizhepat kojejuno
tekn kil er kull anél mékter. Postoperat f d°ne
ve b I yer str kt¢gr ol arak sénéefl andérél mext
Hastal ar én nak | ‘PMEll eMEKLINas Kkor d ar @ml kau el a
dejerlend r Im kKt r. Kstat st -kae¢ weaatlt zlVer
Exact test kull anél mék, p<0.05 dejer stat

Bul gul ar

¢cal ekmaya d9pbadl| ated k elhars®&a éjner54roghk %54, 5) Kk é:

naki |l endi kasyonl arée séraseéyla biliyer atr e
hastal éjé& ve progresif ailevi intrabeptiylkrko
k ompl kasyon (gi80¢kamaséeénamaé s@pd anmékt ér. Bu Kk
ka-ak ve b | yer str kt¢gr kekl nde zl enm Kkt
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Cinsiyet Sayi Oran (%)
Kiz (K) 54 %54.5
Erkek (E) 45 %45.5
Toplam 929 100
Tani (TANI siitunu Say! Oran (%)
Bilier atrezi 32 %32.3
Otoimmun 0
hepatit 11 %111
Kriptojenik 0
Siroz S %8.1
Wilson 7 %7.1
PFIC-2 7 %7.1
Diger tanilar 34 %34.3
TOPLAM 99 100
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Safra yolu komplikasyonlar. ~~ Say Yiizde (%)
KomplikasyonYOK 79 %79.8
Komplikasyon VAR~ 20 %20.2
TOPLAM 99 %100

Komplikasyontipi ~ Sayl

Safrfi kanal q 940.0
darlig
Safra sizinti %30.0
(leak)
Blione Lo RO
Bilioma ve

? %10.0
darlik birlikte |
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B | vyer atrez tanésé olan hastalarda b | vy
b | yer atrez deké tanél arda bu oran %16, 9
grup arasénda anlamlé fark 4;zI0ReMem3t. r (F

Biliyeratreziile biIiyerkompIika --

Grup Komplikasyory OK VAR Toplam KomplikasyororanP

BA 25 7 32 %21.9

BAde€ll 54 11 65 %16.9
TOPLAM 79 18 97 %18.6

Kas a portoenterostom s °yke¢gse ol an hastal s
daha d¢ K¢k ol duj u gor ¢l mgk (RRao, 70) , anca

bul unmaméxkt ér .

BA grubu icinde Kasai etkisi

BA + Kasai Komplikasyon Yok Komplikasyon Var Toplam
Kasai Var (1) 20 5 25
Kasai Yok (0) 5 2 ]
TOPLAM (BA) 25 7 32
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PELD skorlaréena g°re hastalar gruplandeéer el d:é
%22, 6 araseéndd¢ dencakkt RPELD°skdr undak artecx

gel K m arasénda d¢zanl -Kaber amal éx e$ ohua
kategor | er l e b I yer kompl kasyondar ar ¢
(pao0, 70) .
PELD Grup Kummk?;f LG Kumpl::?;l;un M Toplam Komplikasyon %
0-10 17 3 20 %15.0
11-20 24 7 31 %22.6
21-30 18 2 20 %10.0
>30 5 1 6 %16.7
MELDa skorl ar é ncelend J nde, skor y¢kseld
bel rg n b r artexk ej | m ol duju g°r ¢l mgkt ¢
9 MELIDNa i2@ grubunda b | yer kompl kasyon or

9 MELDa i2@ grubunda %50
9 MELMDa O30 grubunda %100 ol arak saptanméxt

Yapéel-lkaar « anal z nde pao, 04 bulunmuk dé& tekn
Ancak topNamvBELDPB bul unan hasta sayésénén s
yalnézca b r hastanén yer al masée neden yl e
dée, K ¢ n.g | dg¢

Kompikasyon Komplikasyon

MELD-Na Grup Yok (0) Var (1-3 ) Toplam
O-10 O O O
11-20 11 1 12
21-30 2 2 4
=30 1 1
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Tart é K ma

Bu -al ekxmada ped atr Kk karac Jer nakl son
kompl kasyonl arl a I K k | ol ab | ecek k| n
|l teratg¢grdé3 drdaml dreen %160 uyuml udur (2, 3) .

B | yer atrez ve Kasa portoenterostom s 0
I terat ¢rde tarteékmal édeér . Bazé -al ékmal ar da
g°ster | emem Kt r B z m éjad eeqakre&ylapsa bl ¢é
b | yer kompl kasyon gel K m arasénda anl am
PELD skorl arénén b | vyer kompl kasyonl aré ©°n
MELDa skorundak artéeken b I yer kompl kasyo
ed I m kKt r. Ancak bu sonucun ha&stvae sparyoésspeenké
-al ékmal arl a destekl enmes gerekmekted r.

Kaynakl ar

1.StarzI| LTE/serett raanspl anAnmnt D@8g.n1 T WOB)Xr4ehl

2.S eder sB EH, arty accompl cat ons aftéd@rapegl at
| N2000; 1i®62) : 92
3.Verdonk RCB letaryal str ctures af Gart . | v

2006; 55q%) .. 686
4 . Sundar am Wt coemtesalafter ped atkHemgatliolvoegy .
2010; 51§@®49 .. 495

5. K m JM,R stk dlactors for b | ary compl <cat
Liver ZT0ahspWgH).. 650

6.M Il s KdksaetpartoenterostomyJaRddbatr aBuy
1998; 33i(lDYO8B81004

7.W esner MELRt sadr e and | ver Hepamslpd gayn.t

2003; 38i1ap71151
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PBO9o¢uk Hastalarda Su EmOd guBd&dmuawknuYut ul mas
Bga U-aggnbkédreek Rah me G¢gndg¢gz, jhan&r $ekrnEDe
'tocuk| SBpe Ha b®al tepe !n vers tesktadanpulFakEEtk
G r K

¢Cocukl arca yamapwa@my ngePs ¢-logurkdvapu 6 ayyakl e 3
areadad (1) . Gastro nt ests nmallwe rsk osntpelondkeaks y oynasbuazn
pasakdlm | seo dwrklbaarzda endoskop k veyVar&ewyealke
yaghg ol arak " su edm c" s ubomacyunkul naur"" oyeat &k aik | n
l e t gmadke eltgy¢yen popamleak tkepulaar |, Xgel&r gor
veocuml ar kie&ktmerkt eddaé g aéBtaalr ve dekoratnf uy
pazarl|l anamnboawlglrgnduyusal oy & mMmadéak llagdrc. ukll arr aak
k Ekekr Hlde zar ar vehraelb nlder | ®u . e g&euntema $v eme r
hac mler yé¢z kiandaméstadkz lodb sadrrtgkls lyeomexr amey da
pol mer ze akr | a@|ldrmoreo naekrr nldaem dy atpono mer |
toks k oY9ocanb zlaman(l2ar.d a s uy wetdu lcena gh®ornéclueknl agrast r
S stemdee gamasaspalaawmlrasesden yl e hem hek mler
fammtéé| ol ust ug makulk mac jl mpoeé KU eam gk ayetnc ukl g
bamuran b r hasta ol gdul &#8@mumu ol arak poster F

Anaht ar kfYeaalb atnecs e m; Gastro ntésts mpl Ssu stne nod e

boncuk, Su em ¢ pol me r

Ol gu

4y akk aey Itkasta hast anemsaeb nl faecdslu sweaer « sébmen cuK
K kayet |l e get] ndbkdégcalsh ard tean dageuly eamagdl d.e - m
Hasdamkendek bayet yoktu. Muayenes ndéb br r ©°z

gastro ntestkplés obste&k&kmay vn & aysépaly a k z|l en
Serv édeny data gtmdran b r saat &drmdrag ulkk rCek e A hk 185 |

kons¢l tasyon stend . |Heaks tlady a. aAyaakkttaa dk arre kn kg
pol mer logprakr @fggyadcd g°r ¢l med | ¢ c@adsemdylncws u
saat ndend«emd Kk nc Is @ z elnu £ ad amlodn k4 aensk taoaet reat! al n
ka@ga&t sek z saat sg¢reyl e Vv may énemr mlad .ol Ban

ve kbkayet ol mayan édhaseavbestbehdk.kbigalddeua b r
Ga tada em cadealgdapuukeanbobod@amt odbstr ks yon yap
artenad r (Yadtcar ak 24 saat s¢reyle tak&kmaed | en
Hasta ¢ocuk Cerrah s pol k| n k kontrolg¢ ©n
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SoRnRu

S¢per em ¢ dpml o meanldlgaartegppa &k ane&k l @¢éen ol ab
Su em ¢ bofhodlk! gasyuouhdestkeamal s ataEmele nb ¢

artan boncukl ar d st avdegk adndgn unne,d e nl eounma,b Il ea-
bul gul ar yut ul duktnadne seodérthaayka re2af 3yswatauAlyan s u
boncaklmaavieaandh ktjlécal ar ak kusma, yemakejnse mey

kagbk ve deh dr &gCrsgloenb blulrgul ar

Su em ¢ bonpakk llddr rrraddyakt a d r-svéste vk ayrelnergr s
geh exmbpemak ané&hl&@jie akut &ndnd jsailes §f e+ ch rentgen
dperl end rmede ©°neml b r rol éoynar . .ulKompglor
b | g étsamdagha aghalyaa |( 4 )es akRadné | @ nttedavjusnl ukd an

endoskop k veya <cerrah m¢dahale gerek r (5
boncukk ykuatyrea |l e hast seeyaréggmasa acu | leamu @y wrkd
tepkkmko bu orlealyal ecek kompl kasyoal amé&nueld en
-evreler ndtg .yasakl anm

D¢nya genel ndeéergdeemlag |Iboyaslkhks atmabrar ( @) r k
Bu ol guyu, syrlger cn nbokaamea e ryailll eurlf madke sgéeer
konusunda jléo pdlau reaansed o af dajblé@ tma kcyalmea b | d r yor
t ¢r crénl-ecul@lzarme ykelcey er | er didg . s Zéald@ammg,ld a h al e
mor b dnotrd a®neet®éy ¢ de azaltab I r.
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PB1Aj ér Renal Anomal l erl e B rl kte Seyreden
Ol madan Stab | ze Ed I en B r Ol gu

S may BuséL &yl g ntAHaaesy ehvZay me p  AJAp all mkya’fBem r el
Ekber Hakeahlama&%zglhét eya Mehmet Vur al

'Kstanbul -Cervahpakas Cerrahpaka Tép Fake¢lte
Ana B | m Dal é

2Kstanbul -Cervaehpakas Cerrahpaka Tép Fake¢lte
Ana B | m Dal @&, Neonatol o] B | m Dal é
S’Kstanbul -Carvahsakas Cerrahpaka Tép Fak¢l tes
“‘Kstanbul -Cervahpakas Cerrahpaka Teép Fak¢lte
Ana B | m Dal &, ¢oecuk Nefrol oj B | m Dal

G r K

¥zo0fagus atrez s , yen dojan d°nem nde nad r
gerekt ren, yé¢ksek mortal te ve morb d te
Ol gul aréeén yaklakék yaréseéna kard ya&k, kv erdtedb
bu b rlI ktel k VACTERL spektrumu -er s nde
°czell k1l e postoperat f d°nemde met abol k d
zl enmes n gerekt rmekted zr.s Bu Ilseunbunmdla,kt®
anomall Il er bul unan ve per ton d yal z ger e
zl em ve y°net m payl akél maktader .

Bul gul ar

Aral arénda akraba evl ] ol mayan grav da 1
gebel k haftasénda 3300 gram sezaryen l e d«
b°brej n pelv k vyerl ek ml g°r ¢a meaest ndaétkaéln c
saatler nde tak pne k seyretmes veedeoguaber
merkez m ze sevk ed | d . Gel K muayenes nde
y ok, d jer s stem muayeemgealsdrr kdaojonldaekEagn h
takéel amamasé .Zer ne hasta -ocuk cerrah s r
Proks mal ©°zofagus atrez s saptandé, d rekt
d stal f st¢gl @l dijzofdaguesn altereek sC tt anésé koc
ett r | erek replogle t¢peé l e s¢r ekl asp re
tetk k ed | rken yapeéelan ¢r ner ultrasonogr ¢
beéey] ¢ ¢St polde 2.5 mm -apénda b rka- adet

Ekokard yograf de anomal ger ¢l med , ,vertet
muayenes ve graf | er nde ekstrem te anomal

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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D stal ©°zofagusun trakeaya f stg¢gl ze ol duju
koyul du. Pr mer ©zofagus onaremée ve f st ¢l
pat ol o] l er ve serum kreat nedenmdg¢yzleey pmern t2or
kateter takel de. Postnat al 7. génegnde nazo
postnatal 10.g¢neégmdee /kpandajasgrl &f °sw of-agghusl d
ol mayan, pasaj € sornuenss uz2 oslaaant thea sbt arn éln nble sdle
ve tedr . Peostarataléelldé g¢e¢negnde tam enter al be
neden yle proton pompa n hr ebf |t¢° rkeul/ rpuapn t boapkr | aazno
b karb2dammdB/ L d¢zeyler nde seyreden hastay
El ektrol t denges zl|l ] ol mayan, serum kreat

34 ml/ kg/ saat ol an hastanén postnatatt me30. g¢
test (ABR test ) yapélan hastada K tme kayhb
saptanmadeé. Postnat al 10. g¢negnde TSH 41,2 O
|l evot roks n baklandeé. ¥zofagnedahregkze sVAQGEE
a-éséendan genet k tetk Kkl er g°nder | en hasHt
DNA anal z devam et mekt e. Taburculuk sonra
8,1 mg/dL saptanan hastaya 150 1 U/ kg epoet n

Sonu-
¥zofagus atrez s ne &exl|l k eden ajeér renal a
morb d tey bel rg n Kek | de arteéeran kr t Kk

er ken d°nemde yapél an kapsaml é& salsteamk kp de
zamanénda wuygul anan uygakt destiekalt edagel eks

hasta g¢venle sBabolgme 2dofabubsmakter. | y e
anomal | er n er ken t aneénmnamléemrechen gla-e&rsélzm
mult d s pl ner yaklakémén yakam kurtarécé r

Anaht ar KEdopited gaal Atres a, K dney D seases
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PB12Ped atr k Eoz nof | k ¥zofaj tte Tedav ye
Ser n n ¢ok Y°nlg¢ Prospekt f Anal z

Ece ¥zEVYymeln RBsan ¢oEa&koRUdelbdae W2geajYar en
Uy salEcem Thhpak?! |IKeuzhoayNuT sena 2KoErK d2u MK lkewkk
Nur ay? KeRm hlk & n Goznccaan Ay ke Tz &ta nAy k¥ume rB aFyar raukk
BekerHal uk?® ¢ dkwjemaw ul  u ¢okujracx

T¢ocuk Sajléeje ve Hastal ékl £ree rAmpakla, mCRalr @&
Tép Fak¢l tesk, y€stanbul , T

] tocuk Gastroenterol oj : Hepatol ot} ve Besl e
Cerrahpaka, Cerrahpagrmak Tee Fak¢ gl tes | Kstanb
SPat ol oj Anab | m LT&lred.,ahpatkkanb Clerjrmhpaxksa (T&s
Terk ye

“Cocuk Cerrah s Anab [-Cewr rDaH a Kk &,s t @enrbrud h g aak a
Kstanplbkl yeT

tocuk GastroentevelB¢sl emme aB ol oijn Dal é, Zeyn
Arakt érma Hastahkege, Kstanbul , T

‘cocuk Al er]j ve Kmmunol oj-CeBrhhmabal éCeKstahy
Fak¢ltesTegr Ksyanbul

‘Cocuk Gastroenterol oj , Hepatol o] ve Besl er

Kstanplbkl yeT

G r K ve Ama-

Eoz nof | k ©°zofaj t (EoE), m kst t p bes n
h stopatol o] k olarak ©°9zofagus mukozaseénda

ol ar ak se °%2zofagus fonks yongbeguk!| bju héae
Eoz nof | k gastro ntest nal hastal ekl ar ar
hastal ék olan EoE&6n n tedayv vV e zl em ne y°
raj men standart b r g¥mrerk lbenr It §davb ulsuen-meanreakk
tedav | er (proton pompa nh b t°rler top

el m nasyonu, endoskop k g r Kk mler ve gerek
-ermekte oleyp,s nedavhhasstayat °zg¢ ol arak b r
Tedav n n t emel hedefl er ; semptom kontrol ¢
sajl anmasé, °zofagus fonks yonunun korunmasé
kompadsyonl aréenB@®nteheamemadary. gen kK b r ped at
endoskop k ve h stopatol oj k ©°zell kKl er n n
yakl akeml aréna katkeé sajlanmasé ama-I|l anméxt é
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Y°ntem

¢al ekmada, Ks t-Genrbrud h pjark av, erGertresshpaka Tép Fa
Ef t m ve Arakteér ma Hastanes ¢ocuk Gastro
Dal | ar e@mMded 20171 ar é arasénda g¢ncel ESPIGHAN
EoE ol gul arée prospekt f ol arak ncelenm K; I
Hastal ar én endoskop Kk, h stopatol oj Kk ©czel
Bul gul ar

Bu -al ékxmada, EoOE tanése | e zl enen topl am
grubunun ortalama tané yake 8 yel ol up hast
416 nde (%59, 4) atop °yke¢se¢ meveadwrtnk e®nz,o f 1laly u
atrez s saptanmécxkt ér. Hastalar ortal ama 34,
aral ekl arla endoskop k dejerlend rme yapeéel mé
ol ar ak, endoskop k dejerll &nd¥ zronfeadje tk uH nl daonsék o
Skoruo( EREFS) ve h stopatol o] Kk ncel emede

anlaml e b r azalma g°zlenm Kkt r. Tak pte %51
EoOEON n kron k veontekyar kayy-tna bt & slbhg mé&srenés e

dejerl end rme s¢recUybalaenadevecmaet membdad 1t e
endoskop k, h stopatol o] k yanét ve n¢gks ora
far k saptraameaod,éd 62, 0®2 A2,1)0, 933

Sonu-

Eoz nof | k °zofaj t (EoE), farkl e tedayv y @
dej «kkenl k g°sterd J , kompl Bkspbstehastalp
EoOE6n n heterojen yapésénérveémuruyadd?aemml| at
vurgul amak, gen K verzllear ssumulegr dbker tneda
ama-| aBmaknéma. b r | kte, tedav mod a l teler

daha net ortaya konul abrll mes olwe thuwr udlaadn d anek
gen kK hasta pop¢l asyonl aréné -eren prospekt
bul unmaktader.

Anahtar KEdz medferl: k ©°zof aj t, el m nasyon d
pompa nh b t°r¢, top kal stero d

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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Kaynak- a

1. Am | D as J, Ol va S, Papadopoul ou A, Tho
D agnos s and management of eos noph | C es
European Soc ety for Paed atr ¢ GaslANpenterc
Ped atr Gastroenter é43WNutr. 2024 Aug,; 79(2):3

2 . Jensen ET, Aceves SS, Bon s PA, Bray K, [
Fal k GW, Gonsalves N, Gupta SK, H rano |, Ka
Muk kada VA, Scott M, Pal ana A, SablnedbeK,g Spe
ME, Abon a P; CEGIR I nvest gator gseafp.omalgh
Mult center Cont act Reg stry Study of Eos |
Gastroenterol Nufi520@.2020. Oct; 71(4):524

3. Lucendol MiJantMolJ naAr as €, von Arn m U, B
D as J, Bov€eMyeGanig8l €darsson H, M ehl ke S,
S8nchez J, Ravell A, Ronka nen J, Sa,nt ande
Straumann A, Attwood SE. Gu del -basedostade me
and recommendat ons for d agnos s and manage
Gastroenterol 33.58201d70 Aprl;05 (131)7:73B25025001674 0J6aln6 62¢
PMI D: 28507746; PMCI D: PMC5415218.
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PBl1&ekrarl ayan Kdr afd eYdlawk vEurrfaenk sB yondd guda Al
D sfonks yonu: D sfonks yonel Kk eme

Taha Ek¢mel Saf,BeskbajalNBEzge NyEsuma ¢Kar abaj
Yél mMAyke Kal yYdAyee WfwbmkCa&npol at

IKstanbul -Cewr rveehpsakee,s Cerrahpaka Tép Fak¢ltes
Anab | m Dal é
2Kstanbul -Cenr rvelrpsaxkeae,s Cerrahpaka Tép Fake¢ltes

5’Kstanbul -Cenr rvelrpaxka,s Cerrahpaka Tép Fake¢ltes

G r K

Al t Sr ner S stem d smhes&msery omu H q kAgd BtDnae /
( kemd)evinédérohaode¢, K b r omretdaeyna o |énkaakns é&fzoénnk s y o n

t ¢ m¢n¢ fade eder. Kl n k olarak g¢ndegz ve
seyr ek, ékénar ak Keme g b semprk ®mé a ralkat
mes athesf onks ytoenneble | greebsea nal t t pler mevcut
bul gul ara dayanmakla b r| kte n°rojre,n var arm :
yolu enfeks yonu (KYE) ge- reb | r ve sempto
neden yle daha -ok anatom k ve n°rojen k ned
neden yl e kIl n J m ze bakwuarnaérs éAlad Dnée(kd kséfzo nok
bahsed | ecekt r.

Ol gu

D°rt yakénda kéz hasta yakl akék k yeldér d
sék ve az vol ¢ml e Kemes |, aral ekl e d zg¢r
¥yk¢sende tekrarl ayan atexkl [/ atewmmevzZcuKYH. veE
muayenede genel dur umu y atek yok, 18 kg
ajérlek 0,75 SDS, S stem muayenel er nor mal
muayenes nde ©°zell k yoktutl &@etknblhreal nde dibb ¢
mevcuttu. Kdr ar kel tegreg al éeneéep, ant b yoter:
b°brek parank m nor mal , h dro¢reteronefroz
a-eéseéndan Keme genldegj ervengr of ldwmdtO k enel, g ¢
en fazla 80 cc Ked ] ger ¢l de, ancak ¢rofl o

cc, akém pateohdojuon.g¥Xdghdgth¢sttpregnde Entero
at p k kKYtEanod aalaan hastaya ol asée anatom k ne
yapéeldé, MSK yaklakek 170 cc, reflg¢ ol madej é
(kek |1 1) . T¢é¢m bul gularla hastada A} SD ve
kohdWYE tedayv sonraseée prof | aks bakl anan h;
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uygun poz syonda Keme, kabeéezl éjén °nl enmes
pl anl andeé.

Sonu-

Bu ol gu, tekrarl ayan dr ar yolu enfeks yon
d sfonks yonunun ayéréeceé tanéeéda mutl aka d¢kyg
géenl ¢ ¢ ve non nvaz v fonks yonel et eusytgluenr | e
Scroterap yakl akeéeml ar é | e b°br ek fonks vyo
g°stermekted r.

Kaynak- a

1) Aust n PF, Bauer SB, Bower W et al. The
ur narytract funct on n ch | dren and
adol escents: Update report from the I nternat

2014; 19 11(86)5.1863

2) Chase J, Aust n P, Hoebeke P, McKennaP. T
ch I dren: A report from the

|l nternat onal Ch I drenbdés Contl3xlke2.ce Soc ety.

Anahtar Kellt merl emer s stem d sfonké$ayamu, dd a
yolu enfeks yonu
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PBILALZYP2&KAL1 kk | Kd yopat k Knfant vel H per kal
Nefrokal  Seyoerden OIl gu

Esra KihralshagateSem h3mMyxifewiGer el

Bolu Abant Kzzet Baysal i n vers tes ¢ocuk S
Bol u Abant Kzzet Baysal 'n vers tes ¢ocuk S
BD.

3Bolu Abant Kzzet Baysal i n vers tes ¢ocuk S
Endokr nol o] BD.

“‘Bol u Abant Kzzet Baysal ! n vers tes Tébb ¢
G r K

Kd pat Kk nfant | h perkal sem ( KKYH) 2,4 A-10] u 1

0

veya daha SnaCd3 4rAloklkarlak kal ét salCYmetdaAheln R5Db
h droks v tam n D 6¢nd (R25rCoHk)sD v) tlmaenmn dd® 4g¢
yékéméndan sor P2 4¢edrhz nm e kbo dall d re.l k varyant |l
met abol tler n n yékémé azalér vV e par at horr
nefrokals noz s, aj ér h per&ml @¥RM2 4giele mgded K
patojen k mutasyon saptanan b r ol gu sunul ma

Ol gu

Tekrarl ayan drar yolu enfeks yonu, konst pa
neden l e -ocuk nefrol oj pol k| n J ne se
haftasénda d¢ke¢gk dolRUbs-HA] &3 [ SO bdéwe Wdmljadru] ue
k nc derece akraba evl [ bul unduj-u °jre
2, 7SDS) bo8,;, 488DS)xm lfak -83ed7esSDS)4Gaptamdée.
gel Kme ger | ] ( des taekktsa zd uortauntaammah)mavke dhdaeft
h poton s te mevcuttu. LabokAa,trAgv adrl-1(08,,18) e | e n
par at h®,rdngo/n-6(81,53 ) , fosford,Z)l mghbdimn -%,24493,4 ¢

25( OH9DmM2 g/ B1y8 1,25(O0OH)S Dpg/dgBEYy3I2ka8B ¢r e a:
mg/ d#420)12 kreat n -h; 10) 63Be mgdld,&a8y ( GhaExBDK 6 ) o rod ma
saptandée. Ajér h perkal sem neden l e hast a
kals yumdan fak r d yet ve prote n¢gros ol me
Koruyucu doz D v tam n G¢é¢dO0D Kk O¥Bikhdedav :
homoz got c¢. 428 430del (p. Gl ul43del ) wvaryant
bakl andes ¥Xam d&azey nor mal séneéerl ara ul akar
enalapr | (0,25 mg/kg/ge¢n) ve flukonazol (1

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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b¢yéeme ve gel Kmes b°brek fonks yonl areée, s
parathormon d¢zeyl er ve nefrokals noz s «k d
Sonu -

Ajér h perkalsem , nefrokals noz s ve baskeél
tanésénda D v tam n CYM2Z4oAkIskkalsyolRiKiHad gk¢ m¢ la
Hastal é]én erken tanénmasé uygun med kal ted
sajl ayarak nefrokals noz s gel K m n ve uzu
azaltab | r.

Anahtar Kwlt amelmlyRI o4 | ase , Hypercal cem a

Kaynak- a

1.Schl ngmann KP, Kaufmann M, Weber S, et a
nfant | e hypercalcem a. N2 Engl J Med. 20

2.Wal ker MD, Shane E. Hypercalcem a: -A Rev
1636.

3.Stokes VJ, N el sen MF, Hannan FM, Thakker
Ch I dren. J Bone M ne#2l1lR&s. 2017 Nov; 32(1
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PB2® ren-| H pertans yonun Nad r B r Neden
Aort k Kallse fSekyarseydoeln F brom¢ske¢ler D splaz

Ayke Pel, nAy¥kzc aAfybkaek Kad, y é&Amaeond t ISRazng®, n Deah zn
Ay g% nEsr a KaefabSaejhaY éama HurSatyagred 2l at

'tocuk Sajl ej e Ve Hastal ékl are ABD, C€Cerrahyg
Cerrahpakxa, Kstanbul

2tocuk Nefroloj s B | m Dal e, Ce-Creahmpapaktaée
Kstanbul

3%t ocuk Radroloj s B | m Dal &, Ce-rCrea h mdhya K B é
Kstanbul

‘%G r k msel Radyol oj B I m Dalé, -Cennmahpaka,
Kstanbul

tocuk Romatol oj s B | m Dal e, CeCeararhgphapxaak ar,é¢
Kstanbul

®¢ocuk Enfeks yon Hastaleéeklarée B I m D-al e, C
Cerrahpakxa, Kstanbul

G r K

¢ocukluk -ajénda h pertans yon er Kk nlere Kk
altta yatan sekonder nedenlere bajl éder. Re
h pertans yon |l e prezente dhaheremal ma&mh o$
tané kal é&cé organ hasarénén °nl enmes a-eésén
Ol gu

Bu ol gu sunumunda, spor | sansé bakvurusu sé
14 yakéndak kéz hastanén taneésal dejerl end
boyunca -oklu ant h pertans f aseda& k&omboh
al énamayan hasta, d ren-| h pertans yon ned
vegcut aj eld,l 3 éeSBS) kgbqyu 168 ¢cm (+1, 23SDS) [
yé¢ksek (saj 132/ 110 mneHkgs,t rseom tledd2e/ 1 1sle nongHkge) K, t
Femor al nabézl ar zayef alénde ve sol renal
ncel emeler nde ¢r e, kreat n n, el ektrol tl e
aldosteron dyuykegpter RgpkbeRBRoppler ultrasonog
stenoz ve poststenot Kk d | atasyon l e b rl k
pl akl ar zl end . BT anj yograf de r ednaarll éakr t e
saptaneér ken, aort duvar énda yaygeéen kal énl a
z|l enmed
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Ayérécé tanéda romatol oj k, enfeks y°z ve (e
nor mal ol masé neden yle Takayasu arter t d
s f | z a-éséndan yapélan telsthklrl neglaab flte:«
sendromlar a-éséndan genet k anal z planland
°n planda f brom¢gskeél er d spl az de¢kenegl dg .
y°nel k balon anj gopldasé teaklgulamideéh K&l tean
nor mal sénérlara ger | ed ve kontrol Doppl er

d¢zel me saptande.

Sonu-

Bu olgu, d ren-| h pertans yonlu -ocuk ve a
dejerlend r | mes gerekt J n g°stermekted r
kals f kasyonun ayéréce taneésélnegra meywané kséen
f brom¢gske¢gler d splaz n n de d kkate al énmas

Anahtar K&edcunell ek :-ajé h pertans yonu; d ren
stenozu; f brom¢gskegler d splaz aort k kal s

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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PB2Ad°l esan Ol guda Dermokozmet Kk | r¢ne Bajl e

S¢l eyman EmrSea nfestm aifnat aly Mghmof | Bays al

Sajl ek B | ml er l'n vers tes Haydar paka Nur
Anahtar Keellermelkrkontakt ¢rt ker, adol esan

G r K

Kont akt crt ker, der ye teisaaatécen b mdmadd
ge- ¢ er tem, °dem, kakénté veya ¢rt ka (ka

Ol gu Sunumu

14 Yak 5 ay adolesan kéz hasta ac | serv s |
neden yle get r I d . Anaf | aks ve aj yo°der
saat °nce y¢é¢zende dermokozmet Kk bbu rs¢gerre,n -oln
yé¢zendek |l ezyonl arén oluktuju ve g derek «
al énmekteér). ¥zge-m K nde daha ©°nce b r kez
crt keryal doke¢nt ¢gse¢e ol dunf WCRPf adCe3, e dC4l,d |.g EF
nor mal d . Al erj k kontakt crt ker ol duju d
uygul andé. sQraarl narkt ve | okal stero d tedav s
Al er j Uzmanl ék al améma ak® nlkeomd rrolldde .haGn am
ger¢ld¢eg. Tak pler ne halen devam ed | mekted
S°z konusu ¢r¢n ASu, Galactomyces Ferment F
Ceraton a S | qua (Ke- boynuzu) Game, Kol aj e
Al l anto n, Adenoz n, Lactobac ntl us B-efr ndeantF e
F Itrateée, Chondrus Cr spus Ekstrakt e, Al j n
Potasyum Xleksamd a&al-2adRBolagl sKkearprl | I Gl k ol
Gl kol , D sodyum EDTA, Ros&obamasserfadAr mut ¢k
Ekstrakt e, l r s Florent na K°k Ekstrakt e, H
Cucum s Mel o (Kavun) Meyve Ekstrakt e, Et |
Tokoferol o -ermekted r . ddreelterc dre rb ubeuynaarb elt
p zza °yk¢gsegyle borl kte dejerlend r I'd j nd
ortak tet kley ¢ vy Anfragrance / aroma ver
et mekted r. Bu destemdadeksken kaevvEtl K¢phe
esanse), rr- s ve baharat aromal aré ol ab | r

yen den dejerlend rme yapélacakteéer.
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Sonu-

Sonu- ol arak hastanén yerel ve s stem k ted:
sonra bu maskey kull anmamaseée °J ¢tlenm kKt r.
°n kol - yé¢zeéene b or m ktar uygarmeaty ak akr 4 rels
b | n- | kul |l anémé -n adol esanl ar én Er g
y°nlend r | meler n n uygun ol acajé kanaat ne

Kaynak- a

Contact Urt car a Syndrome, JohahnlsOedn. et al .,
(European Soc ety of Contact Dermat t s : Gu

Kol l ejen y¢z maskes sonrasé alerj k kontakt
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PB2&Nad r B r Hematafdrel eNg ekt az | Hast ada Mes

Def nel AlEtciejm 2K al vieadnh MMemammg d Esyrdaé RKaf,abaj Yeél
Seha $Sayy&lég AbrakCampol &k b%er MEAkalt‘m&EEsr-a&v Kk
Y¢elAy - a? Kéykem

'Kstanbul -Cerr rvehhrpsakeae,s Cerrahpaka Tép Fak¢l tes

Anab | m Dal é

2Kstanbul -Cenr rvelrpsaxkae,s Cerrahpaka Tép Fake¢ltes
Anab | m Dal &, ¢ocuk Al Il er | ve Kmm¢gnol o] B
3’Kstanbul -Cenr rvelrpsaxkeae,s Cerrahpaka Tép Fak¢ltes
Anab | m Dal &, ¢ocuk Nefrol o] B | m Dal é

“‘Kstanbul -Cenr rveelrpsaae,s Cerrahpaka Tép Fak¢ltes

G r K

Makroskop k hemat ¢r -ocukl uk - ajeétn dyso Isadj& Kk a
en sék ¢r ner s steaem sesnfvek glyarelrgr e&,r rafsrt all
koag¢,l opaskegl er anomal l er s-eeldamjae ntaalz r gt
-ek ntleankalne® r ol o] k bul gul ar, mme¢n yet mez
kutan?©z, oke¢l er vV e V sserbsl stemelk j ¢bletraz hila:
Telenjektaz | er en sék &Kky¢ loargawnd ak wWtaa rd®az gy ar¢

gen to¢r ner organd.arBa wmlagudan makdoskdm Kk
at atkesl enj ekt aztlémée&xkb r hasta anl a

Ol gu

At akel enj ekt az tanéséyl a zl enen 6 yakeénde
makroskop k hemat ¢r neden yle baxkvurdu. D z
e Kl k et memekteyd . F z k bakeéeda aslupar-a&p uhba sks a
yoktu. N°r ol oj k muayenes ntu. aMaakkrso skk oype rk¢ yhe
et oYyoj s ne y°nel k yapélan tetk kler nde t a
dans tes 1014, pH6ée 7gr56dUu., Hoelnaotgel lehebt o s aadygekseéy
nor mal sénéerl ardaydeé ve zl emde d¢K¢eK saptar
nor mal sénérl ardaydeé, b yok mya parametrel er
zl enen hast anggenr hemas ¢ ,r ssebnebn yl e ayaktan

et oVYoj s nléma saéyndae ny @n e | k vyapélan s stoskop

damar | aveenavert el enjektaz k damar yapeéel ar é

al énmaddesp | Nmdilrem ne ayaktan devam ed | mekte

tekrarl amad@é.
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Tart é K ma

Makroskop k hemat ¢r |l e bakvuran -ocuk has
ardéndan °zell kle s stem k b r hastal éjén e
bulundur ud mal g, mead b r yakl akém -behempekiatk
hastalarénda a-ékl anamayan hemat¢r n n me s a
erken d°nemde s stoskop yapélarak tané konu

Anaht ar Kéetlakmeellaenrj ektaz , hematg¢gr , s st osk
Kaynakl ar

Rot hlODvumzZz C, Wr-Ggdédtf JMA IModo ®rwa tShPA, Cr awf or d
Leder man HM. Atax a telang ectas a: a rev ew
do : 10. 10B®Y4«F1BMpPB: 27884168; PMCID: PMC51

Ayge¢n FD, Nepesov S, ¢okujrak H, Camceéeojlu Y
w th -Aebhang ectas a and How to Manage? Case

Suzuk , K., Tsugawa, K., Ok , E. et al . Ves
atax a telang ectasil®d08Pd20&t18n) . NdZiprsolf / 2dd, . D
0007 100

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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PB30en dojanda H pogl sem |l e Saptanan B r
Nurdan Yavuzri, Ece ¥ge Enver], Yasem n Aként
T Kartal Dr . Letf Kerdar keh r Hastanes , ¢
] Kart al Dr. L¢tf Kérdar keh r Hastanes , ¢
G r K

Yaj as d oks dasyon defektl éboks( dAmGBD)o,num stéea
g°rev alan enz m veya takéyeécé prote nlerdek

kal ét éel an met abol Kk hastal ékl &l dé¢wnu. d¥anelm n
h pogl sem |, met abol k dekompansasyon, kar d
tablolarla prezente olab | rler (1).

Karnag Inkarn t n translokaz (CACT) eks kI ]

takénmaséné engelleyen karn t n d°ng¢se¢ bozu
k| n k sey r| formlardan bpoketodtarkak h kpadau
hepatosteatoz ve mult organ tutulum CACT eks
Il k ge¢negnde h pogl sem |l e bakvuran ve CA(

sunul muktur.

Ol gu Sunumu

Otuz yakénda, b | nen kron k hastaleéejé ol may
ol mayan, b r nc derece akrabal ek bulunan
haftasénda, 3280 gram ajeéerl éejéndal,d norHmaslt asnp
21 ayl ek, sajlekleée b r ablasé mevcuttu.
YakKkaménen |l k g¢neégnde yapélan rut n zl eml er
yen dojan serv s ne yateéerelde. F z k muayen
ncel emeler nde tekrarlayan h po@ghleam r al @
pl anlandée. Abdom nal ultrasonograf de karac
ekojen te$2 naret g asle&eptlandée ve metabol k hast
dejerlend r |Id

H pogl sem et yol oj S a-éseéendan yapeéel an
spektrometr s (TMS) | e as | karn t n pr of
d¢zeyler nde artéek, C2 d¢zey nde azal ntaa sapt
CACT eks kI j veya karn t n palm to | trans

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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uyumlu olarak dejerlend r | d . Hedef gen pa
gen nde patojen k varyant saptanarak CACT ek

Tedav s¢rec nde wuvzun z nc r| yaj] as tler
ajérl ekl e beslenme programé baklande. Kzl er
b¢e¢yeme ve gel Kme persent |1 er aryaklén ap au yd

saptanmadé ve hepatosteatoz bulgul arénda ger

Tart é K ma

CACT eks kI | , yen dojan d°nem nde heézl e
a-ab | en, nad r ancak mortal tes yéksek b
enfeks yon veya yeters z besl|l enma&kab bl m«latt eadt
(2).

Tanéda tandem k¢tle spektrometr s l e el de
Uzun z nc r| as | karn t nler n artexke v e
karakter st k b yok myasal bul gbbadaadas énund e
prof | n saptanmasé, erken d°nemde tanéya y?°
L terat¢rde b I'd r I'en CACT eks kI ] ol gul
gée¢nl er nde ortaya -ékteéejeée, h poketot Kk h p«
b I'd r I mekted r. Sunul an ol gu dagl semat ¢t |
bakvurmuk ve abdom nal ul trasonograf de hepe:
tané konul masé ve hézlée b r kek I de uygun be
c dd met abol k dekompansasjyaoam d%nemmedne Kl p
|l e bakvuran olgularda metabol k hastal ekl a
zamanénda yapeél maseéneén k| n Kk sey r szZer ni

koymaktadér.

Sonu-

Yen dojan d°nem nde saptanan h pogl sem ol
ett J duruml ar da, yaj as d oks dasyon de
bul undurul madedlekar nKarm tt nansl okaz (CACT)

raj men, erken d°nemde tané konul madéjénda a
mortal te r sk |l e seyredeb I en b r hastalé
as | karn t n prof | , er ken tt a nkeo nald @ é nadlaghu
zamanénda baklanan uzun z nc r | yaj as tler

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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besl enme tedav s | e k| n Kk stab | zasyon
y lext r | eb | mekted r. Bu ol gu, yen doj an
tanénmasénén ve uygun tedayv yakl akéml ar énén

Kaynakl ar

1. Houten SM, Wanders RJA. A gener al ntrodu
m tochondrbal datt tmmaci d Met1ed3 Bi 469

2. Knottnerus SJG, Bl eeker JC, W¢stchRC,n et a
fatty ac d ox dat ®evaEddblke .dal0albd ;Dinds: 0%
106 .

3.Guerra | MS, Ferre ra HB, Mé-br datebnal . M
d sorders: From d $@masd.MRIDI28p 2B M@ 29 : SIt3OE
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PB32Ad°l esan Ol guda Ev Yapemée Al kol Kul | anéme
G zl Met anol Maruz yet k¢phes @ Ol gu Sunurm

Samet DeSnlreyman!, Emapafalym Nuhojl u

ISajl ek B | mler '!'n vers tes Haydar paka Nur
G r K

Adol esan d°nemde r skl davranékl|l ar kapsameén
g derek artmaktadeéer. Kaynaj é bel rs z -ecek
dej |, metanol maruz yet nedem yloé khawndbt é mte
Met anol toks s tes -0ju zaman gec km kK bel
maskeler (1). Bu nedenl e ki n syen - n tane
b | nc kapal @ bntrolks ol &e@sywnrdwe %t anahésé | e
met anol -eren ev yapémé al kol kull anéménén

sunmaktadeéer.

Ol gu Sunumu

Hasta: 17 yak, erkek adolesan. Ac | serv se
ev t p , Aimerd ven alteéeo ¢ret m b r kar ékKeéemc
Kl'k °yk¢de yalnézca ekl k eden etanol al éme
F z k muayenede b | n- somnol ans hal nde, uy
kapanma s°z konusuydu. Sol unum: Stab |, sol
bul gul ar ; pup |1l er zokor k, reakeér ken Fdhde
nor mal ol ab | r) .

Laboratuvar: Et anol d¢zey toks k aral ékta.
yoktu). Kan gazé nor mal, met abol k as doz yc
b°brek fonks yonlaré nor mal d

K n k dejerlend r me: Et anol toks s tes ne ©
Ancak arkadack fadel er sonrasé metanol mar
al emenén metanol ¢n toks k metaboloktsl esr et ed® m
gec kt reb Il ece]j d kkate al énde. Bu neden

zeh rl enmes n n déklanamamaséna neden ol du.

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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Ol gu yojun bakém ¢n tes ne sevk ed | d . Yak
saat | k zl emde b | n - durumu tamamen d¢zel
toks s te bulgulare saptanmadeée. Hasta k fa

Tart é K ma

Ev yapéme -k I'erde metanol kontam nasyonu °
etanol alémeée, al kol deh drogenazé kompet t f
form k as t olukumunu gec kt rem.dBouemde um,
maskel eyeb | r, ki n syen n yanl ék g¢ven duy

Met anol d¢zey °]l - ¢l emeyen merkezlerde kK¢phe
adol esan hastalarda kr t k °neme ha zd r. Ha
r skl -ecek te¢gket m neden yl gakhkheBpmgo] un
ol mukt Ol gunun nor mal kan gazé ve n°rol oj
maruz yet ol madejéené d¢kendegrmekl e boorl kte
°nem n g°stermekted r.

c
—

Sonu-

(o]

Adol esa
l e met
bakl ang
mk ©n é
ol gu,

gec km
vurgul a

| arda kaynaj
nol b r | kte
-ta stab | t a
| mayan mer kez
cukl arda al ko
met anol t oks
aktader.

el rs z al kol t¢ket m
ket I d J nde toks s t
o, npeulaanrod a ,ma°rzuezl ly ekt|
rde erken yojun bakeém
Nt oks kasyonu y°net
€ mestned kapkéneemkakl

3 X 00 ®™® S

Anaht ar KMdt aredler ntoks kasyonu, etanol zeh

Kaynakl ar

1. Nel son LS, Howl and MA, Lew n NA, Sm th SW
Gol df rankds Tox colog ¢ Emerigelnlc BEducdtltdn; d.

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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PB3®10 Yak Arasé ¢ocuju Ol an Ebeveynler n Ru

D¢zeyl er ve Uygul ama Séekl ékl ar e

Selseb | Alténbakaki, Mehmet Yél deéez]

T Kstanbul-CénrakpakbaegsCerrahpaka Tép Fakg¢ltes
] Kstanbul-CénrakpakaesCerrahpaka Tép Fakg¢l tes
G r K

¢cocukl uk -aj é akel ar é, ake | e °nl eneb | r
azaltéel masénda en etk | hal k sajl é&jé uygul a
Takv m kapsaménda wuygul anan akeanmarkttaadglram B
akel ar ; hepat t A ve B, t¢e¢berkegl oz, boj mac
nfl uenzae t p B, konjuge pn°® mokok, k e zamé
-ermekted r [ 3] . Bu akel ar b r mc ol bhaséan
uygul anmaktader [ 4]

Ul us al aké takv m dekénda yapél masé ©°ner | ¢
bul unmaktadér. Bunlar; men ngokok, rotav r¢s
Bu -al eékma, ul usal aké takv m nde yer al ma
tutuml ar éene dejerl end r mek vV e bu akél areéen
pl anl anméexter.

Met ot

Bu kes tseliMagEékmhA24kubat hl er i@eras@mpak &sT
Fake¢l tes ¢tocuk Sajleje ve Hastaleéeklaré Ane
y°ntem kull anél ar ak yeéereéetel megkt ga. - Ané&@ema
hakkénda ayréntéle b I|g ver Im kxt r. ¢al ékm
ebeveyn anket yanétl amékt ér.

¢tal ekmaya,; anket yaneéet ilady ayba kIl eacreakl éejré nkd amee ns
bulunan ve g°n¢ll ¢ ol arak katél mayée kabul ed
Dekl ama kr terler ; bel rt 1| en y aKk aral eje
durumunu etk | eyeb | ecek hastaléjé bulunanl
ol anl ar ve anket yanétl amayé kabul et meyen

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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Ver | er, l g | | terate¢gr taranarak hazeéerl an
Katél émcélardan b I g Ilend r I m k onam al énd
dol durul muktur.

Anket for mu; ebeveynler n yake, e] t m durur
g b sosyodemograf k ©°zell kl er n yané sér a
kull anémé vV e al er | yk¢séene ebéveakxnihersor uad
konusundak b | g d¢zeyler no tutuml ar éne
y°nel k sorular da yer almaktadeéer. ¢al ékma p
al maktader.

Bul gul ar

¢tal ékmaya toplam 304 ebeveyn d©h | ed I m kKt
baba (n=31) d . Eni39elkag°nd5é&n 3yawl grakubé
%4 86 babal arén %55, 606sé& y¢ksek?tpreéen mm9fe 7o
-alekmaktaydé. A leler n %82, 96unun gel rdg¢
¢ocukl arén %78, 66sénén Ulusal Akeélama Takv m
Ul us al takv m n dékéndak akeél ar konusundak
%20, 76s n n bu akeélarée tam olarak b I d J , ¢
bel rli end

Katél émcél arén %38, 80 ulusal takv m n dékeén
sék terc h ed |l en akeéelar séraséyla rotav rg¢s
HPV akésé olup, dajéelem Graf k 16de sunul muk
Ul us al takv m n dékéndak akélarée yapteéer may
akélaréen ¢crets z ol masé durumunda yapteér may
Rut dékeée aké yaptérmayé d¢egkegnen (n=118) ve
annen n ej t m d¢gzey | annen n -aléekma dur un
ol masée dej «kkenler n n st at<O0s,t0O5k)s.el ol ar ak
Yack, baba ej t m d¢gzey baba -al é&kma dur umu
fark bulunmadé (p>0, 05) .

Kat él émcéel arén demograf k ver | er n n akKké ya
20de yer almaktadeéer.

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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Sonu-

¢al ekmada, ebeveynl er n b¢yeék -ojunl ujunun
tamaml adéj é, ancak rut n dékée akélara y°nel
ol duju g°r ¢l megkt ¢r.

Rut n deéekée aké yaptérmayeée d¢Kegnen ebeveynl e
yé¢ksek bulunmuk; -ocuk sayésé azaldék-a akeée

AkKkél ar én ccrets z sunul masé durumunda dah

d¢kéenmed J bel rienm kKt r.
Aké kararsézléeéjenéen bakl éeca nedenl er b | g
olarak tesp t ed I m kt r.

Kaynakl ar

1.Talb rd SE, Carr co J, La EM, et al. | mpa
Reduc ngPrvawentnaebl e D seases n the Un t e
do : 10. 1540256p0eld3s.. 2021

2. Turk sh Nat onal | mMmmun zat on Schedul e.

3.Cel ep G. New targets for Turk sh ch | dhoo
of Surgery and MEe3d7.c dnoe :21002 02;849(862)/:j403s2a m. 7 ¢

4 . Catakl -CBamubDuyan BarAlks &WNal Guven AE, Beyaz
of phys ¢ ans concern ng vacc nes not nc
Turk J Ped a7 .20d®8;:6100.324 PP/ turkjped. 20
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Tabl ®allékma pop¢l asyonunun demogr af

n=304

Anket formunu yaintlayan [n (%)]

o Anne 273 (89.8)

s Baba 31(10.2)
Anket formunu yamitlayan kiginin yasi [n (%]

= =20ya 3

»  20-29yag "3 {19.1)

*  30-39 yas 163 (55.3)

s =40 yas 75{24.7)
Anne Egitim Diizeyi [n {%]]

« ik Odrenim ve Oncesi 47 (15.5)

= Orta Odrenim 111 (26.5)

o Yiiksek Ofrenim 146 (43)
Anne Caligma Durumu

«  Caligiyor 115 (37.8)

*  Calismiyor 189 (62.2)
Baba Efitim Diizeyi [n (%)]

o ik Sdrenim ve Oncesi 39(12.8)

s Orig Odrenim 96 (31.6)

»  Yiiksek Ogrenim 169 (55.6)
Baba Calisma Durumu [n (%)]

»  Calisyor 204 (96.7)

s Calismiyor 10(3.3)
Ayhik Aile Gelir Diizeyiln (%]

«  Asgar Ucretin affinda 11 (3.6)

«  Asgar Ucret 41(13.5)

o Asgari Ucretin Uzerinde 252 (829)
Ailedeki Cocuk Sayisi [n (%]]

« 1Cocuk 94 (30.9)

« 2 Cocuk 109 (35.9)

= 3 Cocuk T0(23)

. =4 Qucuk M (1 02}
Cocugun Cinsiyeti [n (%0]]

«  Kadin 161 (53)

«  Crikek 143 (47)
Ulusal agi takvimindeki tim asilar uygulands mi? [n (%)]

»  Evet 238 (78.8)

s Hismen 19(6.3)

*  Hayir/Hic 46 (15.1)
Asi takviminde yer almayan rutin disi1 asilar hakkinda bilgi sahibi misiniz # [n {%0)]

63 (20.7)

*  Evet hepsini 213(70.1)

s Bazianm 28(9.2)

s Hig
Bu agilardan en az birini uygulamay duginiyor musunuz 7 [n (%)]

= Evet 118 (38.8)

= Hayir 186 (61.2)
Bu agilardan hangisini‘hangilerini uygulamay duginiyorsunuz ? [n (%]

s Rotavirus agis 96 (31.6)

s Meningokok asisi

« [nfluenza asist 65 (21.4)

s Human papilfoma virus asist 52(17.1)

ABu soru sadece aké takv m nde yer al mayan r

katél émcél ara sorul muktur
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Tabl Ak :yaptérma terc hler ne g°re katél émc
Grup |Grup 2P de

Anket formunu yanétl ayan

1 <20 yack 1 (%02 (%1,0.57
L 2@9 yack 21 (%37 (W%l
Anne Ej t m D¢zey

1 Kl k ¥jrenim ve ¥ncesil2 (%5 (%10. 02
Anne ¢al ékma Dur umu

1 ¢al ékévyor 58 (%57 (%3<0.0
Baba E]J t m D¢zey

1 Kl k ¥jrenim ve ¥ncesil3 (%6 ( %10. 43
Baba ¢Cal ékma Dur umu

9 ¢al ékeévyor 114 180 (%0 . 93
Ayl ek A | e Gel r D¢zey

1 Asgari !'cretin Alténd (%37 (%3,0. 93
A | edek ¢tocuk Sayése

1 1 ¢ocuk A7 (%47 (%20. 04

1 2 ¢ocuk 37 (%2 ( %3
¢ocujun C ns yet

1 Kadén 61 (%100 (9% . 72
Ulusal aké takv m ndek

112 127 (%<0.0

1 Evet (%94’18 (%9
Grup- ¢ocdkl aréna ake takviminde yer
dé¢Keéenen katél emceéel ar,
Grupt¢@cuklaréna ake takviminde yer al mayan

kat él émcél ar
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4 A
Rutin disi asilar hakkinda ebeveynlerin bilgi diizeyi onlara iliskin
tutumlan
\ /
4 3

Agilan duymus Agilar uygulamis / uygulamay: diginen
140
20 131
100 (112
80
60 73
0 36
4 42 35
20
17
0
Rotavirls HPV Meningokok Influenza
e o
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PB4 Mzun Qt Sendromlu Ped atr k Hastada Nad r
Varyanta VYak|l akém

Esra AEméert &gWah e Kaarzgléel @AgyYeen ¥z¢;m Tosyal éc
YekOsman Gerreema 2Kprach | r §bpk As Ean gkemrzBeany r a k
¥zt ar han

'Kstanbul ! n vers tes Kstanbul Teép Fak¢l tes
Dal e, Kstanbul

Kstanbul l'n vers tes Kstanbul Teéep Fak¢ltes
Dal é, ¢ocuk Kard yol o] B | m Dal é, Kstanbul
5’Kstanbul 'n vers tEasabb KsGambdtw!| k TEpa FBR kI, meBa
Uzun QT Sendromu (UQTS), senkop, ventr k¢l oer
el ektroka(&EKGdguamma& k QT aral ej é l e kar akt e
kal p yon kanal é& prote nler n kodl ayan genl
t emel genet Kk nedgnhver KEKGHNRIL EYODEEr ndek mu t
TR®M4 gen , Ge- ¢ Resept®©or Potans yel Me |
varyantl areéyl a I kk | nde kmad@T S URaIGal dreé t

b r hastada saptanan TRPM4 gen ndek c.3449C
vurgul ayacaj éz.

Ol gumuz -SkkehrPonddhe n Pur pura (HSP) tanése l e ¢€c
8 yakeéndak ndeks ol gu, g°jJ ¢és ajrese K Kk
elektrokard yograf s nde (EKG) uzun QK sapt
Kard yol oj pol k| n §j ne sevk ed Im kt r. A
a le °yk¢gs¢egnde annen n babasénda erken yakt s
yapélan dejerlend rmes nde; EKGOde kQKkar s¢yes
ncel emes nde se kalp fonks yonlarénén nor
ger ¢l megkt gr. K n k tabloyu aydénl at mak amac
stenm kKt r. Kndeks olgmea( kBPelamalKIlzn &omkk
gen n n 22. ekzonunda daha °nce | teratg¢rde

d°n¢kmes ne (p.Argll50Leu) neden ol an nad r
varyant (c. 3448G>VargaptanmERNErbddmen meekkza

ve Sanger D z Anal z | e ndekste dojrul art
annede heteroz got olarak bulunduj u, babada
TRPM4 gemetnedreckz got patojen k varyantl areén Kk
g b bul gul aré ol an otozomal dom nant kal et
hastal éj e | e I Kk I end r Im kt r.] Bu zdel g

tak be al énméxkteéer.
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TRPMgte n
ge- rgen
| fler n

d¢zenl en
bl oj u t
I Kk | e
Uzun QT
Ol gumuzd
tanéml an
Hast anén
sapt anma
segregas

(Trans ent Receptor Potent al Mel as
g ol mayan se- ¢ ol mayan b r kat)
de ve m yos tlerde d nl enelm nsenrbersann
mes nde kr tTRPWM®YUt aosyyncarrl grlg ;. pLr dgerrea

p 1B, Brugada sendr omu v e zol e

nd r Im kt r [2]. gonveaelybatdar gapak
Sendrbemot( URTS)Il e de karkéeméza -eéka
a cs. a3pat4a0OnG>nT (p.VAargyldmtOda eul) terat ¢r de
mamék ol up, K n k Ekzom D z | eme (
-arpénté «k kaQTet: nd 6n0 bonismmaeslé rvge nE KOG
s é, varyant én k| n Kk ol ar ak anl aml
yon anal z nde varyaRPHB#mutsag )y cerkll a&r éa

kar akt erdg¢skteg Kf peonleatrr ans v e adyenjé kgkeenn ne kf saprrkel séy c

K ddette
kard yak
UQTS pan
g b nad

Sonu- ol
TRPM4 ge
penetran
kararl ar
gerekt ]
genet Kk
a-eéseénda

Kaynakl a
1.Hu Y,

2.P ron
1621.

3.Schwa
El ect

4 H& mme

5.N | u

ger ¢l mes ) °zell J yle a-éeéklanab I
°l ¢m °yk¢egse a | ede genet kKlbas kyat
ell er nde (KCNQ1, KCNH2, STRPMY mut &
r yon kanal é& genler n n ncel enmes
arak bu vaka, Uzun QT Sendromuna ne
n varyantlarénén rol ¢ne d kkat - ekme
S bul gusu, bu varyantén deyerkkend Kk
én yalnézca genet k sonuca dej |, ay
n vurgul amaktadeér. Bu nad r vaka,
UQTS panel nde negat éf gesoert- kanéaalk &
n dejer|l b r katkeéedeéer.

r

|l noue R. I nternat onal Journal of M
et A, Vandew ele F, Vennekens iR. The

rtz PJ, Ackerman MJ, George AL, W I
rophys oliBgy. 2012;5(4): 8638

tFl, Abdr el H. Front ers n Phys ol ogy
s B, Ows an k G. Genome B ol ogy. 201
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PB4 Noonan Sendromunda Cerrah Ger ekt ren Ge-
VSD Onaréemé Sonrasé Progres f As metr k Sept

Emre TuNatda K& aAl k 8kdQ;ahkfck Rey h &n? DAyYee] | u
Ge¢l er 2Bkopay d,Koklukner Kemal Y¢cel

'Kstanbul -Cewr rvehhrpsakeae,s Dah | Téep B | ml er B®°
Anab | m Dal é

’Kstanbul -Cerr rveehrpaka,s Dah | Tép B | mler Bo°
Dal e

3’Kstanbul -Cerr rveehhrpaka,s Cerr ah Tép B | mler B
Anab | m Dal é

G r K ve Ama-

Noonan Sendr oMAPKNS) ny&®RIASyol aj éndak ger ml
ol duj u, ot ozomal dom nant ge- kI mult s st
yakl akék %80 nde konjen tal kalp hastaleje
En sek ge°r ¢l en kard yak tutulum pul moner Kk
Kard yom yopat (HKM) -30I gmldar emevyeaklt aak é kv e
morb d te/ mortal te neden d r [ 2]. NS zem n
-éddaa ocukl uk -ajé boyunca l erl ey <c b r sey
Bu ol gu sunumunda, bebekl k d°nem nde Ventr
ed | en, genet k tanésé ge- konulan ve 10 ya
(LVOT) darl eje ogopleramgodn (septraée midocerkamm )
Sendromu hastasé sunul maktadér. Amacéméz, NS
HKM a-éséndan yakam boyu tak b n °nem n vur

Ol gu Sunumu

10 yel 10 ayl ék erkek hast a;

¥zge-m K/ Soyge-m K:
T Akraba evl | J (1. derece kuzen) ol an G5
1T Genet Kk Tané: 1 yeél °nce yapélan tetk k

1T Kard yak ¥yk¢: 4.5 ayl éekken ViISIDok%rden yl e
(d deral) tedav s altenda.
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T Ek hastal ékl ar : Mot or gel K m ger | ] (y
yak), hepatosteatoz ve splenomegal (USG

T Bakvuru Kk kayetbl:okSPrn tle dyaévl dsé rn eb ertaal] men a
Senkop veya s yanoz °yk¢gse yok.

T F z k Muayene: KVS'de t¢m odakl arda 3/ 6 K

T Pr-@perat f Dejerlend rme (16.10.2025 EKO)
tedav ye yanétsézl ek neden yle dejerlend

T Bul gul ar : Opere VSD, bel rg n As metr Kk S

M tral kapak anter or | eaflet n s stol k
T Hemod nam k Ver : CW Doppler l e LVOT Pea
36 mmHg. Haf f m tral yeters zI| ]

Cerrah MddBandl 025)

Hastaya Kard yovaske¢l er Cerr asht ertnaortaofng n duayng u
KPB alteéenda aortotom yapélarak subaort k b?°
ed ISept &l M .yekitloenm sonrasé d rekt basén- °
grad ent saptanmadeée.

Tabl oop®oat f 20. gée¢nde (08.12.2025) yapéel a
etk nl J ve yen gel Ken bulgular dejerlend

cerrahpasapediatrigunleri2026.com
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Pr-ep
P EK
Parametr({ EKO (E (:?:\Jlék Dej k m [/
2025)
Kkl em Med kal Sept al
¥nces /s Tedayv M yekt ol
Al téndq Sonr as e
IVS_(S?P 16.8 mi 14 mm SePtaI _nc
Kal eénl é&] sajl ande
LVOT Peal 77 mmH¢ 38 mmHg Anl aml & d
Grad ent| (C dd ( Ha®r tf a) ¢
LVOT Me al _ ]
Grad ent 36 mmH({ 20 mmHg | Anl aml & d¢
JRRETIS POV LU DA
SAM SAM Meyv -
Mevcut azal de
Yen g e lo pK
P k
Efr-z 2;d Yo k 12 mm k omp | kasy
¢zy (Tak pte)
Tart ékma ve Sonu-
Noonan Sendromlu bu ol gu, hastal éj én kard vy
g°stermekted r. Hastanén bebekl k d°nem nde
HKM gel K m r sk n ortadan kal dér mameéexkt ér .
Progres f N&Syrzema-ne nn@redkan HKM' n n, °czel l kil e
yak ¢ varée semptomat k hale gel mes ) progr e
Genet Kk tanénén ge- konul maseéeé, HKM'" ye y°nel
ol ab | r.
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Cerrah bakme @& Kkaln utsebdabs °yre) (do ertean - | , c dd
sempt omat Kk hastal arda septal m yektom et |
operasyon l e LVOT grad ent 77 mmHg' den 3¢

azaltél méxkteéer.

Po-©p t akm by enkdteo m bakareél é ol sa da opetradafsS,
d°nemde 12 mm per kard yal -pégzikandgegdbt am KS$

a-éséndan yakén tak p ve uygun med kal y©°net
Noonan Sendromu taneéelé hastalar, erken d°nei
neden yle opere ed |Im k olsalar dah , h pert
ve yet Kk nl k d°nem ne kadar |ldpazleendlér .ekokar
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