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V. Cerrahpaĸa Ped atr  G¿nler , T¦BĶTAK B l m Ķnsanē Destek Programlarē Baĸkanlēĵē 

(BĶDEB) tarafēndan y¿r¿t¿len 2223-B Yurt Ķ­  B l msel Etk nl k D¿zenleme Desteĵ  Programē 

kapsamēnda desteklenmekted r.  

Sºz konusu destek, programēn 2025 yēlē 4. dºnem baĸvurularēnēn deĵerlend r lmes  sonucunda 

BĶDEB lg l  Grup Y¿r¿tme Kurulunun 16.01.2026 tar hl  ve 111 sayēlē toplantēsēnda alēnan 

karar ve Baĸkanlēk onayē le saĵlanmēĸtēr.  

Deĵerl  destekler  ­ n T¦BĶTAKôa teĸekk¿r eder z. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

S¥ZL¦ 

BĶLDĶRĶLER 



 

 

 

 

SS-01 Trakya Bºlges nde 6ï59 Aylēk ¢ocuklarda ve Anneler nde Dem r Eks kl ĵ  

Anem s : Sēklēk ve Etk leyen Faktºrler 

Atakan ¢ek ­, Ayĸ n Nalbantoĵlu, Ned m Samancē  

Tek rdaĵ Namēk Kemal ¦n vers tes  Tēp Fak¿ltes , ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē AD, Tek rdaĵ  

G r ĸ 

Dem r eks kl ĵ  anem s , erken ­ocukluk dºnem nde b l ĸsel gel ĸ m, b¿y¿me ve enfeks yonlara 

yatkēnlēk ¿zer nde kalēcē etk ler oluĸturab len ºneml  b r ped atr k sorundur. ¥zell kle 6ï24 ay 

arasē dºnem, artmēĸ dem r gereks n m  neden yle y¿ksek r skl  kabul ed lmekted r. Anne saĵlēĵē 

ve sosyoekonom k koĸullar, ­ocukluk ­aĵē anem s n n gºzden ka­ab len bel rley c ler  arasēnda 

yer almaktadēr. Bu ­alēĸmada Trakya bºlges nde 6ï59 aylēk ­ocuklarda ve anneler nde anem  

prevalansē ve l ĸk l  baĵēmsēz r sk faktºrler  deĵerlend r lm ĸt r. 

Gere­ ve Yºntem 

Bu kes tsel ­alēĸma, ¿n vers te hastanes  ­ocuk pol kl n kler nde y¿r¿t¿lm¿ĸt¿r. ¢alēĸmaya 6ï

59 ay arasē ­ocuĵu bulunan 170 anneï­ocuk ­ ft  dah l ed lm ĸt r. Ver ler sosyodemograf k 

ºzell kler, beslenme uygulamalarē ve morb d te ºyk¿s¿n¿ ­eren yapēlandērēlmēĸ anketlerle 

toplanmēĸtēr. ¢ocuklarēn hemoglob n d¿zeyler  son ¿­ ay ­ ndek  laboratuvar kayētlarēndan 

elde ed lm ĸt r. Antropometr k deĵerlend rmeler D¿nya Saĵlēk ¥rg¿t¿ b¿y¿me standartlarēna 

gºre yapēlmēĸtēr. Ķstat st ksel anal zlerde K-kare test  ve ­ok deĵ ĸkenl  loj st k regresyon 

anal z  kullanēlmēĸ; p<0.05 anlamlē kabul ed lm ĸt r. 

Bulgular 

¢ocuklarda anem  prevalansē %38, annelerde %27 olarak saptanmēĸtēr. ¢ok deĵ ĸkenl  anal z 

sonu­larēna gºre;  d¿ĸ¿k gel r d¿zey  ­ocukta anem  r sk n  2,94 kat artērmaktadēr (OR=2.94; 

%95 GA: 1.32ï6.54; p=0.008), 24ï59 ay grubunda anem  r sk  6ï23 ay grubuna gºre daha 

d¿ĸ¿kt¿r (OR=0.39; p=0.009), tamamlayēcē beslenmeye 8 aydan sonra baĸlanmasē (OR=2.41), 

d¿ĸ¿k bes n ­eĸ tl l ĵ  (AOR=2.67) ve d¿zens z hayvansal prote n t¿ket m  (OR=1.94) anem  

le l ĸk l d r, annede anem  varlēĵē ­ocukta anem  r sk n  2,10 kat artērmaktadēr (p<0.05), 

b¿y¿me ger l ĵ  prevalansē %7 olup anem  le anlamlē l ĸk  gºstermem ĸt r. 

Tartēĸma 

¢alēĸmamēzda saptanan %38ôl k prevalans, bºlgedek  erken ­ocukluk anem s n n kl n k a­ēdan 

d kkat gerekt rd ĵ n  gºstermekted r. ¥zell kle 6ï23 ay grubundak  artmēĸ r sk, rut n saĵlam 

­ocuk zlemler nde bu yaĸ grubuna yºnel k daha d kkatl  hemoglob n tak bn  gerekl  

kēlmaktadēr. Anne anem s n n baĵēmsēz r sk faktºr¿ olarak saptanmasē, ped atr  prat ĵ nde 

sadece ­ocuĵun deĵ l annen n de deĵerlend r lmes  gerekt ĵ n  ortaya koymaktadēr. Bu bulgu, 

a le merkezl  yaklaĸēmēn ºnem n  vurgulamaktadēr. 



 

 

 

 

Sonu­ 

Trakya bºlges nde erken ­ocukluk anem s  y¿ksek prevalansa sah pt r ve sosyoekonom k 

dezavantaj, uygunsuz beslenme uygulamalarē ve anne anem s  le l ĸk l d r. ¥zell kle 6ï24 ay 

grubunda rut n tarama ve beslenme danēĸmanlēĵēnēn g¿­lend r lmes  gerekmektedr. Anne 

saĵlēĵēnē da ­eren b¿t¿nc¿l yaklaĸēmlar, ped atr k anem  y¿k¿n¿n azaltēlmasēnda temel stratej  

olmalēdēr. 

 

Kaynaklar 

1. World Health Organ zat on (WHO). Global anaem a est mates, 2021 Ed t on. 

2. T.C. Saĵlēk Bakanlēĵē. T¿rk ye Beslenme ve Saĵlēk Araĸtērmasē (TBSA). 

3. Aky¿z S, et al. The mpact of soc oeconom c status on ron def c ency n ch ldren. 
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SS-02 Ped atr k Mat¿r teratomlar: Tek Merkez deney m 

S mge ¢ēnar ¥zel1, Ķremnaz Karahan1, Rahĸan ¥zcan2, Gonca Topuzlu Tekant2, Ayĸe 

Kalyoncu U­ar3, Sebuh Kuruĵoĵlu3, N l ¢omunoĵlu4, S¿heyla Ocak1 

 
1Ķstanbul ¦n vers tes-Cerrahpaĸa, Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes , ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē 

Ana B l m Dalē, ¢ocuk Hematoloj s  ve Onkoloj s  B l m Dalē 
2Ķstanbul ¦n vers tes-Cerrahpaĸa, Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes , ¢ocuk Cerrah s  Ana B l m Dalē 
3Ķstanbul ¦n vers tes-Cerrahpaĸa, Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes , Radyoloj  Ana B l m Dalē, 

¢ocuk Radyoloj s  B l m Dalē 
4Ķstanbul ¦n vers tes-Cerrahpaĸa, Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes , Tēbb  Patoloj  Ana B l m Dalē 

G r ĸ  

Germ h¿crel  t¿mºrler nad r gºr¿len, fetal dºnemde, ­ocukluk ve ergenl kte saptanab len, 

yerleĸ m bºlgeler ne gºre farklē kl n k bulgular gºstereb len heterojen t¿mºrlerd r. Teratomlar 

en sēk rastlanan germ h¿crel  t¿mºrler olup, b r ya da daha fazla embr yon k tabakadan oluĸup, 

normal anotom k yerleĸ m ne uymayan doku ­er r. Mat¿r teratomlar ben gn t¿mºrlerd r ve 

mal gn teye dºn¿ĸ¿m potans yel  bulunmamaktadēr.  

Ama­ 

Bu ­alēĸmamēzda hastalarēn kl n k bulgularēnē ve tak p s¿re­ler n  ortaya koyarak; matur 

teratomlarda tak p ve tedav  yaklaĸēmlarēnēn bel rlenmes , uzun dºnem yºnet m  konusunda 

farkēndalēĵēn artērēlmasēnē ama­ladēk. 

Yºntem 

Bu ­alēĸmamēzda 1999 -2025 yēllarē arasēnda Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes  ¢ocuk Hematoloj s  ve 

Onkoloj s  B l m Dalēônda tak p ed len Mat¿r Teratom tanēsē almēĸ 81 ­ocuk hastanēn 

demograf k b lg ler , baĸvuru semptomlarē, baĸvuru yaĸlarē, teratom yerleĸ m bºlgeler , kl n k 

bulgularē, tak p s¿reler  ve bu s¿re ­er s ndek  gel ĸen olumsuz olaylar dosyalarēna bakēlēp 

ger ye dºn¿k olarak deĵerlend r ld . 

Bulgular 

Bel rlenen ­al­ēĸma s¿res nde tanē almēĸ 160 germ h¿crel  t¿mºr olgusunun 81ô (%50,6) matur 

teratom olarak deĵerlend r ld . Hastalarēn 60ôē (%74,1) kēz, 21ô  (%25,9) erkekt . Tanē yaĸlarē 

0.g¿n le 210 ay arasēnda deĵ ĸmekte olup ortanca 45 aydē. Hastalarēn 54ô¿n¿n (%66,6) lk 

baĸvurusu ¢ocuk Cerrah s  Kl n ĵ ne olup, 27ôs  (%33,4) ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē 

Kl n ĵ ne olmuĸtu. Onaltē (16) hasta (%19,7) prenatal tanē almēĸtē. Kērkb r (41) olgu (%50,6) 

gonadal, 40 (%49,4) olgu  non gonadal kºkenl  mat¿r teratom tanēsē aldē. Yerleĸ m yer  olarak 

teratomlarēn  33(%40,7) hastada over , 27 (%33,3) hastada sakrokoks geal/presakral,  8 (%9,8)  



 

 

 

 

hastada test s,  7 (%8,6) hastada med asten, 4 (%4,9) hastada retroper ton/ batēn ­ , 1 hastada 

serv kal ve 1 hastada se hem presakral hem overyan kºkenl  gºr¿ld¿. ¦­ hastada baĸvuru 

sērasēnda AFP y¿ksek, 3 hastada beta hCG y¿ksek saptanmēĸtē, ancak bu hastalarda patoloj k 

ncelemede mmat¿r komponent gºr¿lmed . Tanē anēnda hastalarēn 2ôs nden (%2,4) b yops  

alēnmēĸ olup, 5 (%6,1) hastada subtotal rezeks yon, 74 (91,3) hastadan total rezeks yon 

yapēlmēĸtē. Hastalarēn tak p s¿res  1 ay le 17 yēl 3 ay olup, ortanca 6 yēl 3 aydē. Hastalarēn 

h ­b r nde relaps hastalēk gºzlenmed , k nc  cerrah  yapēlmadē.  

Sonu­ 

Mat¿r teratomlar ­ocukluk ­aĵēnda en sēk gºr¿len germ h¿crel  t¿mºrler olup, y  sey rl  olarak 

tak p ed lmekted r. Tak p s¿reler  ve sēklēĵē le lg l  standart b r yaklaĸēm bulunmamaktadēr.  

Gerek gonadal gerekse non gonadal yerleĸ ml  mat¿r teratomlarda relaps oranlarēnēn d¿ĸ¿k 

olmasē neden yle onkoloj k tak b n gerekl l ĵ  ve s¿res  a­ēsēndan daha fazla sayēda ­alēĸmaya 

ht ya­ vardēr. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

SS-03 Ped atr k Karac ĵer Nakl  Sonrasē B l yer Kompl kasyonlarēn Deĵerlend r lmes 

P ruze Aksa­1, Hasret Ayyēldēz C van1 

1 stanbul Aydēn ¦n vers tes  Tēp Fak¿ltes  Florya Med cal Park Araĸtērma ve Uygulama 

Hastanes 

¥zet 

Ped atr k karac ĵer nakl , akut karac ĵer yetmezl ĵ  ve son dºnem kron k karac ĵer hastalēĵē 

olan ­ocuk hastalarda g¿n¿m¿zde en etk l  ve yaĸam kurtarēcē tedav  yºntemler nden b r  olarak 

kabul ed lmekted r. Cerrah  tekn klerdek  gel ĸmeler ve mm¿ns¿presf tedav ler n etk n 

kullanēmē sayes nde saĵkalēm oranlarē %90ôlara ulaĸmēĸtēr. Bununla b rl kte, postoperat f 

dºnemde gel ĸen b l yer kompl kasyonlar h©len ºneml  b r morb d te neden  olmaya devam 

etmekted r. 

Bu ­alēĸmada ped atr k karac ĵer nakl  sonrasē gel ĸen b l yer kompl kasyonlarēn sēklēĵē, bu 

kompl kasyonlarēn pr mer hastalēklar (ºzell kle b l yer atrez ), uygulanan cerrah  tekn kler ve 

PELD/MELD skorlarē le l ĸk s  deĵerlend r lm ĸt r. Bulgularēmēza gºre b l yer kompl kasyon 

oranlarē %10ï30 arasēnda deĵ ĸmekte olup, b l yer atrez  tanēsē olan ve olmayan hastalar 

arasēnda stat st ksel olarak anlamlē fark saptanmamēĸtēr. PELD skorlarē le b l yer 

kompl kasyon gel ĸ m  arasēnda anlamlē l ĸk  bulunmazken, MELD-Na skorundak  artēĸ le 

b l yer kompl kasyon sēklēĵēnda artēĸ eĵ l m  d kkat ­ekm ĸt r. 

G r ĸ 

Karac ĵer nakl , ped atr k yaĸ grubunda ger  dºn¿ĸ¿ olmayan karac ĵer hastalēklarēnēn 

tedav s nde altēn standart olarak kabul ed lmekted r. Akut karac ĵer yetmezl ĵ  ve dekompanse 

kron k karac ĵer hastalēĵē olan ­ocuklarda mortal te oranlarē, nak l yapēlmadēĵē durumlarda 

olduk­a y¿ksekt r. G¿n¿m¿zde cerrah  deney m n artmasē, donºr havuzunun gen ĸlemes  ve 

mm¿ns¿pres f la­lardak  gel ĸmeler sayes nde hem hasta hem de greft saĵkalēmē bel rg n 

ĸek lde y leĸm ĸt r (1). 

Buna karĸēn karac ĵer nakl  sonrasē gel ĸen kompl kasyonlar, ºzell kle ped atr k hastalarda 

hastanede kalēĸ s¿res n  uzatmakta ve tekrarlayan g r ĸ mlere neden olmaktadēr. Postoperat f 

kompl kasyonlar arasēnda vask¿ler kompl kasyonlar, akut ve kron k rejeks yon, enfeks yonlar 

ve metabol k bozukluklar yer almakla b rl kte, b l yer kompl kasyonlar en sēk gºr¿len 

cerrah  kompl kasyonlar olarak b ld r lmekted r (2). 

B l yer ka­aklar ve b l yer str kt¿rler ped atr k karac ĵer nakl  sonrasē morb d ten n ºneml  

nedenler d r ve l terat¿rde sēklēklarē %10ï35 arasēnda b ld r lmekted r (3). B l yer atrez  tanēsē, 

daha ºnce uygulanmēĸ Kasa  portoenterostom s , safra yolu anastomoz t p  ve hastalarēn nak l  

 



 

 

 

 

ºnces  kl n k durumu b l yer kompl kasyon gel ĸ m nde etk l  olab lecek faktºrler arasēnda 

sayēlmaktadēr. Bu ­alēĸmanēn amacē, merkez m zde ped atr k karac ĵer nakl  sonrasē gºr¿len  

b l yer kompl kasyonlarē ayrēntēlē olarak ncelemek ve bu kompl kasyonlarēn kl n k 

parametrelerle l ĸk s n  ortaya koymaktēr. 

Materyal ve Metod 

Bu ­alēĸma, ped atr k yaĸ grubunda karac ĵer nakl  uygulanmēĸ hastalarēn retrospekt f 

deĵerlend r lmes yle ger­ekleĸt r lm ĸt r. Hastalarēn demograf k ºzell kler , pr mer karac ĵer 

hastalēklarē, b l yer atrez  varlēĵē, daha ºnce Kasa  portoenterostom s  uygulanēp uygulanmadēĵē 

ve nak l sērasēnda ger­ekleĸt r len safra yolu anastomoz t pler  ncelenm ĸt r. 

Safra yolu rekonstr¿ks yonunda duct-to-duct anastomoz ve Roux-en-Y hepat kojejunostom  

tekn kler  kullanēlmēĸtēr. Postoperat f dºnemde gel ĸen b l yer kompl kasyonlar; b l yer ka­ak 

ve b l yer str kt¿r olarak sēnēflandērēlmēĸtēr. 

Hastalarēn nak l ºnces  kl n k durumlarē PELD ve MELD-Na skorlarē kullanēlarak 

deĵerlend r lm ĸt r. Ķstat st ksel anal zlerde kategor k deĵ ĸkenler ­ n K-kare test  ve F sher 

Exact test  kullanēlmēĸ, p<0.05 deĵer  stat st ksel olarak anlamlē kabul ed lmĸt r. 

Bulgular 

¢alēĸmaya dah l ed len 99 ped atr k karac ĵer nak l hastasēnēn 54ô¿(%54,5) kēzdē. Hastalarēn 

nak l end kasyonlarē sērasēyla b l yer atrez , oto mm¿n hepat t, kr ptpjen k s roz, W lson 

hastalēĵē ve progres f a lev  ntrahept k kolestaz d . ¢alēĸmaya dah l ed len hastalarda, b l yer 

kompl kasyon gºr¿lme oranē %10ï30 arasēnda saptanmēĸtēr. Bu kompl kasyonlar en sēk b l yer 

ka­ak ve b l yer str kt¿r ĸekl nde zlenm ĸt r. 

 

 



 

  

  

  

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

B l yer atrez  tanēsē olan hastalarda b l yer kompl kasyon oranē %21,9 olarak bulunurken, 

b l yer atrez  dēĸē tanēlarda bu oran %16,9 olarak saptanmēĸtēr. Yapēlan stat st ksel anal zde k  

grup arasēnda anlamlē fark zlenmem ĸt r (F sher Exact test, p=0,64; OR=0,73). 

  

 



 

 

 

 

Kasa  portoenterostom s  ºyk¿s¿ olan hastalarda b l yer kompl kasyon r sk n n yaklaĸēk %30 

daha d¿ĸ¿k olduĵu gºr¿lm¿ĸ (RRå0,70), ancak bu bulgu stat st ksel olarak anlamlē 

bulunmamēĸtēr. 

 

 

PELD skorlarēna gºre hastalar gruplandērēldēĵēnda b l yer kompl kasyon oranlarēnēn %10 le 

%22,6 arasēnda deĵ ĸt ĵ  gºr¿ld¿. Ancak PELD skorundak  artēĸ le b l yer kompl kasyon 

gel ĸ m  arasēnda d¿zenl  b r artēĸ eĵ l m  zlenmed . K-kare anal z  sonucunda PELD 

kategor ler  le b l yer kompl kasyonlar arasēnda stat st ksel olarak anlamlē l ĸk  saptanmadē 

(på0,70). 

 

MELD-Na skorlarē ncelend ĵ nde, skor y¿kseld k­e b l yer kompl kasyon oranlarēnda bel rg n 

b r artēĸ eĵ l m  olduĵu gºr¿lm¿ĸt¿r. 

Å MELD-Na 11ï20 grubunda b l yer kompl kasyon oranē %8,3 

Å MELD-Na 21ï30 grubunda %50 

Å MELD-Na Ó30 grubunda %100 olarak saptanmēĸtēr 

 



 

 

 

 

Yapēlan K-kare anal z nde på0,04 bulunmuĸ ve tekn k olarak stat st ksel anlamlēlēk saptandē. 

Ancak toplam MELD-Na ver s  bulunan hasta sayēsēnēn sēnērlē olmasē (n=17) ve Ó30 grubunda 

yalnēzca b r hastanēn yer almasē neden yle bu sonucun d kkatl  yorumlanmasē gerekt ĵ  

d¿ĸ¿n¿ld¿. 

  

Tartēĸma 

Bu ­alēĸmada ped atr k karac ĵer nakl  sonrasē b l yer kompl kasyonlarēn sēklēĵē ve bu 

kompl kasyonlarla l ĸk l  olab lecek kl n k faktºrler deĵerlend r lm ĸt r. Bulgularēmēz, 

l terat¿rde b ld r len %10ï35 oranlarē le uyumludur (2,3). 

B l yer atrez  ve Kasa  portoenterostom s  ºyk¿s¿n¿n b l yer kompl kasyonlar ¿zer ndek  etk s  

l terat¿rde tartēĸmalēdēr. Bazē ­alēĸmalarda r sk artēĸē b ld r l rken, bazē ser lerde anlamlē l ĸk  

gºster lemem ĸt r. B z m ­alēĸmamēzda da b l yer atrez  varlēĵē ve Kasa  operasyonu ºyk¿s¿ le 

b l yer kompl kasyon gel ĸ m  arasēnda anlamlē l ĸk  saptanmamēĸtēr. 

PELD skorlarēnēn b l yer kompl kasyonlarē ºngºrmede sēnērlē olduĵu gºr¿lm¿ĸt¿r. Buna karĸēn 

MELD-Na skorundak  artēĸēn b l yer kompl kasyon r sk n  artērab leceĵ  yºn¿nde bulgular elde 

ed lm ĸt r. Ancak bu sonucun hasta sayēsēnēn azlēĵē neden yle daha genĸ ve prospekt f 

­alēĸmalarla desteklenmes  gerekmekted r. 

 

Kaynaklar 
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SS-04 ¢ocuklarda Rektal Kanamanēn ¢ok B l nmeyen B r Neden : Eoz nof l k Kol t 

Do­. Dr. Enver Mah r G¿lcanĭ, Dr. Feyza UlusĮ 

ĭ Acēbadem ¦n vers tes  Tēp Fak¿ltes , ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē Anab l m Dalē, 

¢ocuk Gastroenteroloj  B l m Dalē, Ķstanbul, T¿rk ye 

Į Acēbadem ¦n vers tes  Tēp Fak¿ltes , ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē Anab l m Dalē, Ķstanbul, 

T¿rk ye 

 

G r ĸ 

Eoz nof l k kol t (EoK), kalēn baĵērsaĵēn nad r gºr¿len b r hastalēĵē olup, eoz nof l k gastro ntest nal 

s stem hastalēklarē ­er s nde en az rastlanan formdur. Spes f k ve karakter st k b r kl n k tabloya sah p 

olmamakla b rl kte; karēn aĵrēsē, dēĸkēlama alēĸkanlēklarēnda deĵ ĸ kl k, shal, kanlē dēĸkēlama ve 

rektal kanama g b  bulgularla prezente olab l r. Kl n k bulgularēn ºzg¿l olmamasē tanēyē 

g¿­leĸt rmekte, h stopatoloj k deĵerlend rme tanēda temel rol oynamaktadēr. 

Bu ­alēĸmada, farklē semptomlarla baĸvuran ve kolonoskop  yapēlan ­ocuk hastalarda saptanan 

eoz nof l k kol t olgularēnēn kl n k, endoskop k ve h stopatoloj k ºzell kler n n deĵerlend r lmes  

ama­lanmēĸtēr. 

Materyal ve Metot 

¢alēĸmaya Mayēs 2012 le Aralēk 2023 tar hler  arasēnda kolonoskop  yapēlan ve patoloj k nceleme 

sonucunda eoz nof l k kol t tanēsē konan hastalar dah l ed ld . Hastalarēn demograf k ºzell kler , kl n k 

baĸvuru nedenler , kolonoskop k ve h stopatoloj k bulgularē retrospekt f olarak ncelend . 

Eoz nof l k kol t tanēsē alan hastalar, b yops lerde saptanan eoz nof l sayēsēna gºre dºrt gruba ayrēldē: 

Grup 1: <25/1 b¿y¿k b¿y¿tme alanē (BBA), Grup 2: 25ï34/1 BBA, Grup 3: 35ï49/1 BBA ve Grup 

4: >50/1 BBA eoz nofl. 

Bulgular 

Mayēs 2012ïAralēk 2023 tar hler  arasēnda toplam 292 ­ocuĵa kolonoskop  yapēldē. Bu hastalarēn 

69ôunda (%23,6) kolonda h stopatoloj k olarak eoz nof l artēĸē saptandē.  

Olgularēn 42ôs  (%60,9) erkek, 27ôs  (%39,1) kēz olup yaĸ ortalamasē 6,9 yēl (1ï16,3 yēl) d . 

En sēk kl n k baĸvuru nedenler  43 hastada (%62,3) rektal kanama ve 24 hastada (%34,7) kron k shal 

olarak bel rlend . H stopatoloj k sēnēflamaya gºre Grup 1ôde 40 hasta (%58), Grup 2ôde 18 hasta 

(%26), Grup 3ôte 8 hasta (%11,6) ve Grup 4ôte 3 hasta (%4,4) yer aldē. 

Grup 1ôde 28 hastada (%70) rektal kanama ve 9 hastada (%22,5) shal; Grup 2ôde 11 hastada (%61,1) 

rektal kanama ve 10 hastada (%55,5) shal; Grup 3ôte 3 hastada (%37,5) rektal kanama ve 4 hastada 

(%50) shal; Grup 4ôte se 1 hastada (%33,3) rektal kanama ve 1 hastada (%33,3) shal saptandē. 

 



 

 

 

 

Tam kan sayēmē ver s  bulunan 61 hastada ortalama eoz nof l sayēsē 370 Ñ 453/ÕL, medyan eoz nof l 

sayēsē 250 (100ï460)/ÕL olarak bel rlend . Mutlak eoz nof l sayēsē (AEC) >500/ÕL olan hasta oranē 

%21,3 d . Ortalama eoz nof l y¿zdes  %3,4 Ñ 3,1, medyan eoznof l y¿zdes  se %2,3 (%1,4ï%5,4) 

olarak saptandē. 

Per fer k eoz nof l  le b yops de raporlanan eoz nof l sayēsē arasēnda anlamlē b r korelasyon 

saptanmadē. Benzer ĸek lde eoz nof l y¿zdes  le h stopatoloj k bulgular arasēnda da anlamlē l ĸk  

zlenmed . 

Spes f k IgE ºl­¿m¿ yapēlan 21 hastanēn 4ô¿nde (%19) poz t fl k saptandē. Poz t fl kler t¿m olgularēn 

%5,8ô ne karĸēlēk gelmekteyd . En sēk duyarlēlēk nek s¿t¿ ve yumurta akēna karĸē olup, bazē hastalarda 

ke­  s¿t¿, antep fēstēĵē ve yumurta sarēsēna karĸē da poz t fl k zlend . 

Endoskop k deĵerlend rmede 30 hastada (%43,4) rektumda, 32 hastada (%46,3) s gmo d kolonda, 9 

hastada (%13) asendan kolonda, 6 hastada (%8,7) desenden kolonda, 5 hastada (%7,2) transvers 

kolonda ve 10 hastada (%14,4) anal kanalda nod¿ler gºr¿n¿m saptandē. ¦­ hastada (%4,3) deĵ ĸ k 

sayē ve b¿y¿kl¿kte pol pler zlend . Y rm  dokuz hastada (%42) se kolonoskop de herhang  b r 

patoloj k bulgu saptanmadē. 

Sonu­ 

Eoz nof l k kol tte hastalēĵa ºzg¿ spes f k b r laboratuvar bulgusunun olmamasē tanēyē 

zorlaĸtērmaktadēr. Rektal kanama bu hastalēkla l ĸk l  ºneml  b r kl n k bulgu olab l r. Kl n k ĸ¿phe 

varlēĵēnda kolonoskop  yapēlmasē ve kolonoskop k b yops ler n h stopatoloj k olarak 

deĵerlend r lmes  tanē ­ n en ºneml  faktºrlerd r. ¦lkem zde ped atr k eoz nof l k kol tte rektal 

kanama sēklēĵēna l ĸk n ver ler sēnērlē olup, bu ­alēĸma ler de yapēlacak araĸtērmalara yol gºstermes  

a­ēsēndan ºnem taĸēmaktadēr. 

Anahtar Kel meler: Rektal kanama, eoz nof l k kol t 
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1Ķstanbul ¦n vers tes  Cerrahpaĸa, Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes  ¢ocuk Nºroloj  B l m Dalē 

 

G r ĸ  

¢ocukluk ­aĵē absans ep leps s  (¢¢AE), ­ocukluk dºnem n n en sēk gºr¿len d yopat k 

jeneral ze ep leps  sendromlarēndan b r  olup ped atr k ep leps  olgularēnēn yaklaĸēk %10ï

17ôs n  oluĸturur ve t p k olarak 4ï10 yaĸ arasēnda baĸlar (1). Absans nºbetler  genell kle kēsa 

s¿rel  ve nonkonv¿lz f olmakla b rl kte, g¿n ­ nde y¿ksek sēklēkta tekrarlayab lmeler  ve 

d kkat, b l ĸ ve akadem k performans ¿zer nde olumsuz etk ler oluĸturab lmeler  neden yle 

erken tanē ve etk n tedav  ºnem taĸēr. ¢¢AE geleneksel olarak y  huylu b r sendrom olarak 

kabul ed lse de, g derek artan kanētlar hastalarēn anlamlē b r bºl¿m¿nde uygun tedav ye raĵmen 

yeters z yanēt, gec km ĸ rem syon ve nºrob l ĸsel ya da davranēĸsal komorb d teler n 

gºr¿leb leceĵ n  gºstermekted r (2,3). 

¢ocukluk ­aĵē absans ep leps s nde (¢¢AE) kēsa dºnem tedav  yanētēnē ºngºreb lecek kl n k 

ve elektroensefalograf k (EEG) bel rte­ler n bel rlenmes , zlem stratej ler n n ve tedav  

kararlarēnēn planlanmasē a­ēsēndan ºneml d r. Ķzlem EEGôs nde ep lept form akt v ten n 

kaybolmasē (EEG normalleĸmes ) kl n k prat kte sēklēkla olumlu b r gºsterge olarak kabul 

ed lse de, kēsa dºnem tedav  yanētēnē ºngºrmedek  deĵer  ve en uygun deĵerlend rme 

zamanlamasē net deĵ ld r (4,5). Bu ­alēĸmada, ¢¢AE tanēlē ­ocuklarda 12. ay tedav  yanētē le 

l ĸk l  kl n k ve EEG ºzell kler deĵerlend r lm ĸ; ºzell kle tedav  baĸlangēcēnē zleyen lk yēl 

­ nde EEG normalleĸmes n n 12. ayda nºbets zl k le l ĸk s  ncelenm ĸt r. 

Yºntem 

Ķstanbul ¦n vers tesïCerrahpaĸa, Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes  ¢ocuk Nºroloj  Kl n ĵ ônde 2020ï

2024 yēllarē arasēnda ¢¢AE tanēsē le zlenen hastalarēn kayētlarē retrospekt f olarak tarandē. 

¢¢AE tanēsē olan, tanē anēnda EEG ver s  bulunan ve ant-nºbet lacē baĸlanmasēnē tak ben en 

az 12 ay zlenen 32 hasta ­alēĸmaya dah l ed ld . Baĸlangē­ EEG bulgularēna gºre hastalar t p k 

(Grup A: normal zem n akt v tes  ¿zer nde s metr k jeneral ze 3 Hz d ken-dalga) ve at p k (Grup 

B: fokal/as metr k ep lept form deĸarjlar, d¿zens z d ken-dalga morfoloj s  veya zem n 

yavaĸlamasē) olarak sēnēflandērēldē. Ķzlemde lk yēl ­ nde EEG normalleĸmes , tedav  

baĸlangēcēndan sonrak  12 ay ­ nde ­ek len en az b r tak p EEGôs nde ep lept form akt v ten n 

zlenmemes  olarak tanēmlandē. B r nc l sonlanēm noktasē, 12. ayda kl n k kayētlara gºre  

 



 

 

 

 

nºbets zl kt . Anal zler IBM SPSS Stat st cs v26.0 kullanēlarak yapēldē ve p<0,05 anlamlē kabul 

ed ld . 

Bulgular 

Toplam 32 hastanēn 21ô  (%65,6) 12. ayda nºbets zd . C ns yet (p=0,798), nºbet baĸlangē­ yaĸē 

(p=0,889), a lede ep leps  ºyk¿s¿ (p=0,703), prenatal r sk ºyk¿s¿ (p=0,593), DEHB varlēĵē 

(n=9, %28,1; p=1,00) ve h pervent lasyonla nºbet tet klenmes  (p=0,681) 12. ay tedav  yanētē 

le l ĸk l  bulunmadē. Baĸlangē­ EEGôs  t p k olan Grup Aôda (n=20) 12. ay nºbets zl k 16/20 

(%80,0) ken, at p k EEGôl  Grup Bôde (n=12) 5/12 (%41,7) d ; Grup A leh ne anlamlēlēĵa 

yakēn b r eĵ l m saptandē (p=0,068). Ķlk yēl ­ nde EEG normalleĸmes  22 hastada (%68,8) 

gºzlend  ve 12. ay nºbets zl ĵ  le anlamlē l ĸk l d r: nºbets z grupta 18/21 (%85,7) hastada 

EEG normalleĸmes  varken, nºbet  devam eden grupta bu oran 4/11 (%36,4) d  (p=0,014). 

Baĸlangē­ ant-nºbet la­larē etos¿ksm d (n=9), valproat (n=21) ve lamotr j n (n=2) olup; 12. 

ay nºbets zl k sērasēyla %77,8, %61,9 ve %50,0 d . Baĸlangē­ la­ se­ m  le 12. ay yanēt 

arasēnda anlamlē l ĸk  saptanmadē (p>0,05). 

Tartēĸma  

Bu ­alēĸmada en bel rg n bulgu, lk yēl ­ nde EEG normalleĸmes n n 12. ayda nºbets zl k le 

anlamlē d¿zeyde l ĸk l  olmasēdēr. Kl n k prat kte zlem EEGôs  sēklēkla tedav  kararlarēnē 

yºnlend rmek ­ n kullanēlmakla b rl kte, prognost k deĵer ne l ĸk n ver ler heterojen tanēmlar 

ve farklē zlem s¿reler  neden yle deĵ ĸken b ld r lmekted r. Gazetec  Tek n ve arkadaĸlarēnēn 

­alēĸmasēnda, kontrol EEGôde jeneral ze d ken-dalga akt v tes n n devam etmes n n kl n k 

yaklaĸēmē etk led ĵ  ve lk normal EEGôye ulaĸma s¿res n n yanēt vermeyen grupta daha uzun 

olduĵu gºster lm ĸt r; bu gºzlem, erken dºnemde EEGôn n d¿zelmes n n kēsa dºnem kl n k 

yanētla paralel seyredeb leceĵ n  d¿ĸ¿nd¿rmekted r (5). B z m ­alēĸmamēzda da ñ lk yēl ­ ndeò 

net b r zaman penceres  kullanēlarak EEG normalleĸmes n n kēsa dºnem nºbets zl ĵ  

ºngºreb ld ĵ  saptanmēĸ ve bu yºn¿yle l terat¿re prat k b r katkē sunmuĸtur. Baĸlangē­ 

EEGôs nde t p k patern varlēĵē daha y¿ksek nºbets zl k oranē le l ĸk l  gºr¿nse de stat st ksel 

anlamlēlēĵa ulaĸmamēĸ, bu durum ºrneklem b¿y¿kl¿ĵ¿n¿n sēnērlē olmasēna ve at p k bulgularēn 

heterojenl ĵ ne baĵlanab l r. Baĸlangē­ ant-nºbet lacē se­ m  le 12. ay yanēt arasēnda anlamlē 

l ĸk  saptanmamakla b rl kte, etos¿ks m dde nºbets zl k oranēnēn sayēsal olarak daha y¿ksek 

olmasē l terat¿rde etos¿ks m d n ¢¢AEôde etk nl ĵ n  destekleyen ver lerle uyumlu b r gºzlem 

olarak deĵerlend r leb l r (6,7). ¢alēĸmanēn tek merkezl  ve retrospekt f tasarēmē le EEG 

normalleĸmes n n kes n zamanlamasēnēn anal z ed lememes  baĸlēca sēnērlēlēklardēr; buna karĸēn 

homojen ¢¢AE kohortunda ger­ek yaĸam ver ler yle kēsa dºnem sonlanēmēn net b ­ mde 

tanēmlanmasē ­alēĸmanēn g¿­l¿ yºnler d r. 

 

 



 

 

 

 

Sonu­ 

¢¢AEôde tedav n n lk yēlē ­ nde EEG normalleĸmes , 12. ayda nºbets zl ĵ n g¿­l¿ b r 

gºsterges  olarak ºne ­ēkmaktadēr. Bu bulgu, zlemde EEGôn n d nam k deĵerlend r lmes n n 

kēsa dºnem prognoz ve kl n k yºnet m a­ēsēndan deĵerl  olab leceĵ n  d¿ĸ¿nd¿rmekted r. Daha 

b¿y¿k ºrnekleml  ve prospekt f ­alēĸmalarla bu gºzlemler n doĵrulanmasē gerekmekted r. 

Anahtar Kel meler: ­ocukluk ­aĵē absans ep leps s ; elektroensefalograf ; EEG 

normalleĸmes ; tedav  yanētē; d kkat eks kl ĵ  h perakt v te bozukluĵu 
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G r ĸ ve Ama­ 

Ķntrad yal t k semptomlar (ĶDS), hemod yal z (HD) seansē sērasēnda ultraf ltrasyon (UF) le 

plazma yen den dolumu arasēndak  dengen n bozulmasēna baĵlē olarak gel ĸmekte ve yaklaĸēk 

%20ï30 hastada gºr¿lmekted r. Kl n k olarak h potans f ep zodlar (serum fzyoloj k nf¿zyon 

gereks n m , UF azaltēlmasē veya sonlandērēlmasē ya da Trendelenburg poz syonu ver lmes ), 

bulantē, kusma, bacak kramplarē, karēn aĵrēsē veya d yal z set nde pēhtēlaĸma le 

tanēmlanmaktadēr. Bu durum ge­ c  doku skem s ne yol a­arak uzun dºnemde kard yovask¿ler 

prognozu olumsuz etk leyeb lmekted r. 

Ķntrad yal t k semptom r sk  ­oĵu zaman kl n k deney me dayalē olarak deĵerlend r lmekte ve 

genell kle semptom gel ĸt kten sonra m¿dahale ed lmekted r. Er ĸk n pop¿lasyonda 

ntrad yal t k h potans yon ve kuru aĵērlēk tahm n  ¿zer ne mak ne ºĵrenmes  temell ­alēĸmalar 

bulunmakla b rl kte, ped atr k HD hastalarēnda ntrad yal t k semptomlarēn ºngºr¿lmes ne 

yºnel k b r model mevcut deĵ ld r. 

Bu ­alēĸmanēn amacē, seans baĸlangēcē ve k nc  saat ver ler n  kullanarak ntrad yal t k 

semptom gel ĸ m n  ºnceden tahm n edeb len b r mak ne ºĵrenmes  model  gel ĸt rmek ve 

model n kl n k uygulanab l rl ĵ n  deĵerlend rmekt r. 

Yºntem 

Yaklaĸēk k  yēllēk dºnemde ger­ekleĸt r len 4000 HD seansē retrospekt f olarak ncelend . Tam 

ver  set ne sah p 446 HD seansē model gel ĸt rme s¿rec ne dah l ed ld . 

T¿m seans tahm n  ­ n g r ĸ ver ler  olarak demograf k ºzell kler (yaĸ, c ns yet, boy), 

nterd yal t k k lo alēmē (IDWG), kuru aĵērlēk, g r ĸ tartē, s stol k ve d yastol k kan basēncē (SKB, 

DKB), kalp tepe atēmē (KTA) ve hemoglob n (Hgb) deĵerler  kaydedld . 

Seansēn k nc  yarēsēna yºnel k tahm n model  ­ n 1. ve 2. saat rºlat f kan vol¿m¿ (RBV) 

deĵerler , 1. ve 2. saat Hgb, SKB, DKB, KTA ºl­¿mler  ve 2. saat ultraf ltrasyon m ktarē  

 



 

 

 

 

kullanēldē. RBV, ultraf ltrasyona baĵlē hemokonsantrasyonu dolaylē olarak yansētan c haz bazlē 

b r parametred r. 

Ver ler rastgele olarak eĵ t m (%90) ve test (%10) setler ne ayrēldē. Ķk  ayrē model XGBoost 

algor tmasē kullanēlarak oluĸturuldu. Model performansē ROC eĵr s  altēndak  alan (AUROC) 

le deĵerlend r ld . Model karar s¿rec n  ve deĵ ĸkenler n katkēsēnē analz etmek amacēyla 

SHapley Add t ve Explanat ons (SHAP) yºntem  kullanēldē. 

Bulgular 

Hastalarēn ortanca yaĸē 16 yēl, ortanca HD tedav  s¿res  39 ay d . Pr mer tanēlar arasēnda 

CAKUT (Bºbrek ve ¦r ner S stem Konjen tal Anomal ler ), at p k H¦S (Hemol t k ¦rem k 

Sendrom) ve Alport sendromu g b  glomer¿ler hastalēklar yer almaktaydē. Hastalarēn ­oĵunda 

kalēcē kateter le damar yolu saĵlanmēĸ olup t¿m¿ne hemod yaf ltrasyon uygulanmēĸtēr. 

Ķncelenen seanslarēn ¿­te b r nde ntrad yal t k semptom gel ĸm ĸ ve vakalarēn yaklaĸēk yarēsē 

seansēn lk yarēsēnda ortaya ­ēkmēĸtēr. 

SHAP anal z ne gºre seans baĸlangēcēnda nterd yal t k k lo alēmē le y¿ksek s stol k ve 

d yastol k kan basēncē deĵerler  artmēĸ semptom r sk  le l ĸk l  bulunmuĸtur. Buna karĸēlēk 

d¿ĸ¿k boy ve d¿ĸ¿k g r ĸ k losu artmēĸ r sk le l ĸk lend r lm ĸt r. 

Seansēn k nc  yarēsēna yºnel k anal zde d¿ĸ¿k RBV deĵerler  le 1. ve 2. saat d¿ĸ¿k s stol k ve 

d yastol k kan basēncē ºl­¿mler  semptom gel ĸ m  le g¿­l¿ ĸek lde l ĸk l  bulunmuĸtur. 

Mak ne ºĵrenme modeller  ntrad yal t k semptom gel ĸ m n  y¿ksek doĵruluk oranē le tahm n 

edeb lm ĸ ve ºne ­ēkan deĵ ĸkenler kl n k ºngºr¿ le uyumlu bulunmuĸtur. 

Sonu­ 

Bu ­alēĸma, ped atr k HD hastalarēnda ntrad yal t k semptomlarēn mak ne ºĵrenmes  le 

ºngºr¿lmes ne yºnel k ºnc¿ ­alēĸmalardan b r d r. Seans ºnces nde vol¿m y¿k¿n¿ yansētan 

parametreler le seans sērasēnda RBV d¿ĸ¿ĸ¿ ve kan basēncē azalmasē en ºneml  belrley c ler 

olarak saptanmēĸtēr. 

Gel ĸt r len model, HD tedav s n n k ĸ selleĸt r lmes ne ve erken m¿dahale stratej ler n n 

gel ĸt r lmes ne katkē saĵlayab l r. Ķler de kl n k karar destek s stemler ne entegre ed lecek 

yapay zeka temell  uygulamalar, ped atr k d yal z hasta yºnet m n  yleĸt reb l r. 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

SS-08 Per kard yal Tamponad Neden  le Kateter Anj yograf  Yapēlan Hastalar: Tek 

Merkez Deney m 

 

Al  Nazēm G¿zelbaĵ1, Erkut ¥zt¿rk1 
  
1Ķstanbul Baĸakĸeh r ¢am ve Sakura ķeh r Hastanes  ¢ocuk Kard yoloj  Kl n ĵ , Ķstanbul, 

T¿rk ye 

 

¥zet 

Ama­: Per kard yal tamponad, ac l m¿dahale gerekt ren hayatē tehd t eden kard yoloj k 

ac llerden b r d r. Bu ­alēĸmada, per kard yal tamponad neden  le kateter anj yograf  

laboratuvarēnda per kard yosentez uygulanan ped atr k hastalarēn demograf k ºzell kler , eĸl k 

eden kard yak patoloj ler, etyoloj k faktºrler ve ĸlem sonu­larēnēn deĵerlend r lmes  

ama­landē. 

 

Yºntem: 2020-2025 yēllarē arasēnda per kard yal tamponad tanēsē le kateter anj yograf  

laboratuvarēnda per kard yosentez uygulanan 28 ped atr k hasta retrospekt f olarak ncelend . 

Hastalarēn demograf k ºzell kler , ekokard yograf  bulgularē, anj yograf  raporlarē ve ĸlem 

sonu­larē anal z ed ld . T¿m ĸlemler floroskop  rehberl ĵ nde subkostal yaklaĸēm le 

ger­ekleĸt r ld . 

 

Bulgular: Hastalarēn %57,1'  erkek, yaĸ ortalamasē 8,2Ñ7,4 yēl d . Ekokard yograf k 

deĵerlend rmede %39,3'¿nde tamponad bulgusu, %32,1' nde mas f ef¿zyon saptandē. En sēk 

eĸl k eden kard yak patoloj ler konjen tal kalp hastalēklarē (%46,4) ve kapak patoloj ler  

(%28,6) d . Etyoloj k olarak d yopat k nedenler (%39,3), enfeks yºz faktºrler (%21,4) ve 

post-kard yocerrah  kompl kasyonlar (%17,9) ºne ­ēktē. Per kard yosentez ĸlem  t¿m 

hastalarda baĸarēlē uygulandē. Ortalama drenaj m ktarē 228Ñ145 mL d . Kompl kasyon oranē 

%3,6 olup, mortal te gºzlenmed . 

 

Sonu­: Kateter anj yograf  laboratuvarēnda floroskop  rehberl ĵ nde ger­ekleĸt r len 

per kard yosentez, y¿ksek baĸarē oranē ve d¿ĸ¿k kompl kasyon r sk  le g¿venl  ve etk l  b r 

tedav  yºntem d r. Erken tanē ve zamanēnda m¿dahale, mortal te ve morb d tey  azaltmada 

kr t k ºneme sah pt r. 

 

Anahtar kel meler: Per kard yal tamponad, per kard yosentez, konjen tal kalp hastalēĵē, 

ped atr k kard yoloj , kateter anj yograf 

 

G r ĸ 

Per kard yal tamponad, per kard boĸluĵunda b r ken sēvēnēn kalp boĸluklarēna baskē yaparak 

kard yak dolumu ve atēm hacm n  azalttēĵē, ac l m¿dahale gerekt ren hayatē tehd t eden b r 

durumdur (1,2). Ped atr k pop¿lasyonda konjen tal kalp hastalēklarē, kardyak cerrah  sonrasē 

dºnem, enfeks yºz hastalēklar, mal gn te ve oto mm¿n hastalēklar g b  ­eĸ tl  etyoloj k 

faktºrlere baĵlē olarak gel ĸeb lmekted r. 

Per kard yal ef¿zyon ve tamponad, ­ocukluk ­aĵēnda ºzell kle kard yak cerrah  sonrasē erken 

dºnemde ºneml  b r morb d te ve mortal te neden d r (3). L terat¿rde ped atr k per kard yal  



 

 

 

 

 

 

tamponad ns dansē t¿m per kard yal ef¿zyon vakalarēnēn %10-15' n  oluĸturmaktadēr (4). 

Konjen tal kalp hastalēĵē olan ­ocuklarda bu oran %20-30'lara kadar y¿kseleb lmekted r (5). 

Tanēda kl n k bulgular (Beck tr adē: h potans yon, juguler venºz dolgunluk artēĸē, kalp 

sesler nde azalma), elektrokard yograf  ve ºzell kle ekokard yograf  altēn standart yºntemd r  

(6). Tedav de per kard yosentez hayat kurtarēcē b r ĸlem olup, son yēllarda kateter anj yograf  

laboratuvarēnda floroskop  rehberl ĵ nde yapēlan ĸlemler daha g¿venl  ve kontroll¿ b r 

yaklaĸēm sunmaktadēr (7,8). 

 

Bu ­alēĸmada, tek merkez deney m m zde per kard yal tamponad neden  le kateter anj yograf  

laboratuvarēnda per kard yosentez uygulanan ped atr k hastalarēn demograf k ºzell kler , eĸl k 

eden kard yak patoloj ler, etyoloj k faktºrler ve ĸlem sonu­larēnēn deĵerlend r lmes  

ama­lanmēĸtēr. 

 

Yºntem 

Bu retrospekt f kohort ­alēĸmasē, Baĸakĸeh r ¢am ve Sakura ķeh r Hastanes  Ped atr k 

Kard yoloj  Kl n ĵ 'nde Ocak 2020 - Ocak 2025 tar hler  arasēnda per kard yal tamponad tanēsē 

le kateter anj yograf  laboratuvarēnda per kard yosentez uygulanan 28 ped atr k hasta ¿zer nde 

ger­ekleĸt r ld .  Hastalarēn demograf k ºzell kler  (yaĸ, c ns yet, aĵērlēk), kl n k 

prezentasyonlarē, eĸl k eden kard yak ve s stem k hastalēklar, ekokard yograf k bulgular, 

per kard yosentez ĸlem detaylarē, kompl kasyonlar ve kēsa dºnem sonu­larē hasta 

dosyalarēndan retrospekt f olarak toplandē. T¿m hastalara ĸlem ºnces  ve sonrasē transtoras k 

ekokard yograf  yapēldē. Per kard yal ef¿zyon m ktarē m n mal (<10 mm), orta (10-20 mm) ve 

mas f (>20 mm) olarak sēnēflandērēldē. Tamponad bulgularē saĵ atr yum kollapsē, saĵ ventr k¿l 

d yastol k kollapsē ve resp ratuvar varyasyon artēĸē olarak deĵerlend r ld .T¿m ĸlemler kateter 

anj yograf  laboratuvarēnda, floroskop  rehberl ĵ nde, deney ml  ped atr k kard yologlar 

tarafēndan ger­ekleĸt r ld. Subkostal yaklaĸēm terc h ed ld . 18-20 gauge per kard yosentez 

ĵnes  kullanēldē. End kasyon varlēĵēnda per kard yostom  t¿p¿ yerleĸt r ld . Asp rasyon sēvēsē 

b yok myasal, m krob yoloj k ve s toloj k ncelemeye gºnder ld . Ver ler SPSS 25.0 programē 

kullanēlarak anal z ed ld . Kategor k deĵ ĸkenler sayē ve y¿zde olarak, s¿rekl  deĵ ĸkenler 

ortalama Ñ standart sapma olarak sunuldu. Ķĸlem ºnces  ve sonrasē ekokard yograf k 

parametreler n karĸēlaĸtērēlmasēnda pa red t-test  kullanēldē. p<0,05 deĵer  statst ksel olarak 

anlamlē kabul ed ld . 

 

Bulgular 

¢alēĸmaya toplam 28 ped atr k hasta dah l ed ld . Hastalarēn %57,1'  (n=16) erkek, %42,9'u 

(n=12) kēz d . Yaĸ ortalamasē 8,2Ñ7,4 yēl (aralēk: 18 g¿n - 17 yaĸ) olup, aĵērlēk ortalamasē 

23,8Ñ21,6 kg d  (Tablo 1). 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

Tablo 1. Hastalarēn Demograf k ¥zell kler  ve Ekokard yograf k Bulgular 

¥zell k Deĵer 

Yaĸ, yēl (ortalama Ñ SS) 8,2 Ñ 7,4 

Yaĸ aralēĵē 18 g¿n - 17 yaĸ 

Erkek c ns yet, n (%) 16 (57,1) 

Aĵērlēk, kg (ortalama Ñ SS) 23,8 Ñ 21,6 

Ekokard yograf k Ef¿zyon  

Tamponad bulgusu, n (%) 11 (39,3) 

Mas f ef¿zyon, n (%) 9 (32,1) 

Orta-ºneml  ef¿zyon, n (%) 8 (28,6) 

 

Ekokard yograf k deĵerlend rmede hastalarēn %39,3'¿nde (n=11) hemod nam k tamponad 

bulgusu, %32,1' nde (n=9) mas f ef¿zyon, %28,6'sēnda (n=8) orta-ºneml  ef¿zyon saptandē. 

Ķĸlem ºnces  saĵ atr yum kollapsē %39,3 (n=11), saĵ ventr k¿l d yastol k kollapsē %28,6 (n=8) 

hastada mevcuttu. 

 

En sēk eĸl k eden kard yak patoloj  konjen tal kalp hastalēklarē (%46,4, n=13) d . Bunlar 

arasēnda arter al sw tch operasyonu sonrasē (n=3), ventr k¿ler septal defekt (n=3), aort 

koarktasyonu (n=2) ve atr yal septal defekt (n=2) bulunmaktaydē. Kapak patoloj ler  %28,6 

(n=8) oranēnda gºzlend ; m tral yeters zl k (n=5), tr k¿sp d yeters zl k (n=2) ve aort yeters zl ĵ  

(n=1) en sēk gºr¿len kapak patoloj ler yd  (Tablo 2). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

Tablo 2. Eĸl k Eden Kard yak Patoloj ler ve Etyoloj k Faktºrler 

¥zell k n % 

Kard yak Patoloj ler   

Konjen tal kalp hastalēklarē 13 46,4 

Kapak patoloj ler 8 28,6 

Down sendromu 3 10,7 

H pertrof k kard yom yopat 2 7,1 

Normal kard yak anatom 2 7,1 

Etyoloj k Faktºrler   

Ķd yopat k 11 39,3 

Enfeks yºz nedenler 6 21,4 

Post-kard yocerrah 5 17,9 

Ķnflamatuvar hastalēklar 4 14,3 

Mal gn te 2 7,1 

 

Per kard yal tamponad etyoloj s  deĵerlend r ld ĵ nde; en sēk neden d yopat k (%39,3, n=11) 

olarak saptandē. Enfeks yºz nedenler %21,4 (n=6) oranēnda gºr¿ld¿; bunlar arasēnda v ral 

per kard t (n=3), bakter yel enfeks yon (n=2) yer almaktaydē. Post-kard yocerrah  

kompl kasyon %17,9 (n=5) oranēnda saptandē. Ķnflamatuvar hastalēklar %14,3 (n=4) oranēnda 

gºr¿ld¿. Mal gn te l ĸk l  per kard yal tamponad %7,1 (n=2) oranēnda gºr¿ld¿ (Tablo 2). 

 

Per kard yosentez ĸlem  t¿m hastalarda (%100, n=28) baĸarēlē olarak uygulandē. Ortalama 

drenaj m ktarē 228Ñ145 mL (aralēk: 20-510 mL) d . Ķĸlem s¿res  ortalama 35Ñ12 dak ka olarak 

kayded ld . Ķĸlem sērasēnda kompl kasyon oranē %3,6 (n=1) olarak saptandē. B r hastada m nºr 

kanama gel ĸt  ve konservat f tedav  le kontrol altēna alēndē. Majºr kompl kasyon gºzlenmed . 

Hastalarēn %67,9'una (n=19) per kard yostom  t¿p¿ yerleĸt r ld . Ortalama t¿p kalēĸ s¿res  

4,2Ñ2,1 g¿n d . ¢alēĸma s¿res nce mortal te gºzlenmed  (Tablo 3). 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

Tablo 3. Per kard yosentez Ķĸlem Sonu­larē 

Parametre Deĵer 

Baĸarē oranē, n (%) 28 (100) 

Drenaj m ktarē, mL (ortalama Ñ SS) 228 Ñ 145 

Drenaj aralēĵē, mL 20 - 510 

Ķĸlem s¿res , dak ka (ortalama Ñ SS) 35 Ñ 12 

Kompl kasyon, n (%) 1 (3,6) 

Per kard yostom  t¿p¿, n (%) 19 (67,9) 

T¿p kalēĸ s¿res , g¿n (ortalama Ñ SS) 4,2 Ñ 2,1 

Mortal te, n (%) 0 (0) 

 

Per kard yosentez sonrasē kontrol ekokard yograf de per kard yal ef¿zyon varlēĵē %10,7'ye 

(n=3) ger led  (p<0,001). Saĵ atr yum kollapsē ve saĵ ventr k¿l d yastol k kollapsē h ­b r 

hastada gºzlenmed  (p<0,001). Sol ventr k¿l ejeks yon fraks yonu %58,2Ñ8,4'ten %62,1Ñ6,7'ye 

y¿kseld  (p<0,05) (Tablo 4). 

Tablo 4. Per kard yosentez ¥nces  ve Sonrasē Ekokard yograf k Bulgular 

Parametre ¥nces Sonrasē 

Per kard yal ef¿zyon, n (%) 28 (100) 3 (10,7) 

Saĵ atr yum kollapsē, n (%) 11 (39,3) 0 (0) 

Saĵ ventr k¿l kollapsē, n (%) 8 (28,6) 0 (0) 

Sol ventr k¿l EF, % (ort Ñ SS) 58,2 Ñ 8,4 62,1 Ñ 6,7 

 

Tartēĸma 

Bu ­alēĸma, ped atr k yaĸ grubunda per kard yal tamponad neden  le kateter anj yograf  

laboratuvarēnda per kard yosentez uygulanan hastalarēn kapsamlē anal z n  sunmaktadēr. 

¢alēĸmamēzēn temel bulgularē ĸunlardēr: (1) Per kard yal tamponad ped atr k pop¿lasyonda 

ºzell kle konjen tal kalp hastalēklarē ve post-kard yocerrah  dºnemde daha sēk gºr¿lmekted r, 

Floroskop  rehberl ĵ nde yapēlan per kard yosentez %100 baĸarē oranē ve %3,6 kompl kasyon 

oranē le g¿venl  ve etk l  b r yºntemd r, erken tanē ve zamanēnda m¿dahale le mortal te 

ºnleneb lmekted r. (2) ¢alēĸmamēzda yaĸ ortalamasē 8,2Ñ7,4 yēl olup, gen ĸ b r yaĸ aralēĵē (18 

g¿n - 17 yaĸ) mevcuttu. Bu bulgular, per kard yal tamponadēn ped atr k yaĸ grubunun her 

dºnem nde gºr¿leb leceĵ n  gºstermekted r. C ns yet daĵēlēmēnda erkek predom nansē (%57,1) 

gºzlenm ĸt r. 

 



 

 

 

 

 

 

¢alēĸmamēzda en sēk etyoloj k neden d yopat k (%39,3) olarak saptanmēĸtēr. Bu oran, 

l terat¿rdek  ped atr k per kard yal ef¿zyon ser ler nde b ld r len %20-40 aralēĵē le uyumludur 

(9,10). Ķd yopat k per kard t tanēsē, kapsamlē deĵerlend rmeye raĵmen spesf k b r neden 

saptanamayan vakalarda konulmaktadēr. Enfeks yºz nedenler (%21,4) k nc  en sēk etyoloj k 

faktºr olarak bel rlenm ĸt r. V ral per kard t en sēk enfeks yºz neden olup, ºzell kle Coxsack e 

B v r¿s¿, adenov r¿s ve Epste n-Barr v r¿s¿ ped atr k per kard yal ef¿zyonun ºneml  

nedenler d r (11,12). 

Post-kard yocerrah  per kard yal tamponad (%17,9) ºneml  b r morb d te neden d r. Kard yak 

cerrah  sonrasē erken dºnemde gel ĸen per kard yal ef¿zyon genell kle cerrah  travma, 

ant koag¿lasyon ve nflamasyona baĵlēdēr (13). Ķnflamatuvar hastalēklar (%14,3) ve mal gn te 

(%7,1) d ĵer ºneml  etyoloj k faktºrlerd r. 

¢alēĸmamēzda hastalarēn %46,4'¿nde konjen tal kalp hastalēĵē mevcuttu. Bu y¿ksek oran, 

konjen tal kalp hastalēklarēnēn ped atr k per kard yal tamponad ­ n ºneml  b r r sk faktºr¿ 

olduĵunu gºstermekted r (14). ¥zell kle kompleks konjen tal kalp hastalēklarē ve arter al sw tch 

operasyonu g b  b¿y¿k cerrah  prosed¿rler sonrasē per kard yal ef¿zyon r sk  artmaktadēr. 

¢alēĸmamēzda kateter anj yograf  laboratuvarēnda floroskop  rehberl ĵ nde yapēlan 

per kard yosentez ĸlem n n baĸarē oranē %100 olarak saptanmēĸtēr. Bu y¿ksek baĸarē oranē, 

floroskop  rehberl ĵ n n ĸlem g¿ven l rl ĵ n  artērdēĵēnē gºstermekted r. L terat¿rde 

ekokard yograf  rehberl ĵ nde yapēlan per kard yosentez baĸarē oranlarē %90-97 arasēnda 

b ld r lmekted r (15). Kompl kasyon oranēmēz %3,6 (1/28) olup, l terat¿rde b ld r len %4-10 

aralēĵēndan d¿ĸ¿kt¿r. Tek kompl kasyonumuz m nºr kanama olup, konservatf tedav  le kontrol 

altēna alēnmēĸtēr. 

Hastalarēn %67,9'una per kard yostom  t¿p¿ yerleĸt r lm ĸt r. Per kard yostom  t¿p¿, ºzell kle 

b¿y¿k ef¿zyonlarda, tekrarlayan ef¿zyon r sk nde ve post-kard yocerrah  hastalarda terc h 

ed lmekted r (16). Ortalama t¿p kalēĸ s¿res  4,2Ñ2,1 g¿n olup, bu s¿re ef¿zyonun etyoloj s  ve 

drenaj m ktarēna gºre deĵ ĸkenl k gºstermekted r. 

Ķĸlem ºnces  ekokard yograf de hastalarēn %39,3'¿nde hemod nam k tamponad bulgularē 

mevcuttu. Per kard yosentez sonrasē t¿m hastalarda bu bulgular kaybolmuĸtur (p<0,001). Bu 

dramat k y leĸme, per kard yosentez n hemod nam k etk nl ĵ n  gºstermekted r (17). Sol 

ventr k¿l ejeks yon fraks yonu ĸlem sonrasē anlamlē ĸek lde y¿kselm ĸt r (p<0,05). 

¢alēĸmamēzēn bazē kēsētlēlēklarē bulunmaktadēr. Ķlk olarak, retrospekt f tasarēmē neden yle bazē 

ver ler eks k olab l r. Ķk nc  olarak, tek merkez deney m  olmasē neden yle sonu­lar genel 

pop¿lasyona genellenemeyeb l r. ¦­¿nc¿ olarak, uzun dºnem tak p verler  sēnērlēdēr. 

 

Sonu­ 

Per kard yal tamponad, ped atr k yaĸ grubunda ºzell kle konjen tal kalp hastalēklarē ve post-

kard yocerrah  dºnemde daha sēk gºr¿len, hayatē tehd t eden b r durumdur. Kateter anj yograf  

laboratuvarēnda floroskop  rehberl ĵ nde ger­ekleĸt r len per kard yosentez ĸlem , %100 baĸarē  

oranē ve %3,6 kompl kasyon oranē le g¿venl  ve etk l  b r tedav  yºntem d r. Erken 

ekokard yograf k tanē ve zamanēnda nvaz v m¿dahale, mortal te ve morb d tey  azaltmada 

kr t k ºneme sah pt r. Mult d s pl ner yaklaĸēm ve deney ml  merkez koĸullarē opt mal sonu­lar 

­ n gerekl d r. 



 

 

 

 

 

 

Kaynaklar 

1. Imaz o M, Adler Y. Management of per card al effus on. Eur Heart J. 2013;34(16):1186-

1197. 

2. Sagr st¨-Sauleda J, Merc® AS, Soler-Soler J. D agnos s and management of per card al 

effus on. World J Card ol. 2011;3(5):135-143. 

3. Ash khm na EA, Schaff HV, S nak LJ, et al. Per card al effus on after card ac surgery: 

r sk factors, pat ent prof les, and contemporary management. Ann Thorac Surg. 

2010;89(1):112-118. 

4. Ma sch B, Seferov ĺ PM, R st ĺ AD, et al. Gu del nes on the d agnos s and management 

of per card al d seases execut ve summary. Eur Heart J. 2004;25(7):587-610. 

5. Blalock SE, Banka P, Geva T, et al. Intersoc etal var ab l ty n echocard ograph c 

d agnos s of per card al effus on n ch ldren. Ped atr Card ol. 2013;34(5):1146-1152. 

6. Spod ck DH. Acute card ac tamponade. N Engl J Med. 2003;349(7):684-690. 

7. Tsang TS, Enr quez-Sarano M, Freeman WK, et al. Consecut ve 1127 therapeut c 

echocard ograph cally gu ded per card ocenteses: cl n cal prof le, pract ce patterns, and 

outcomes spann ng 21 years. Mayo Cl n Proc. 2002;77(5):429-436. 

8. Adler Y, Charron P, Imaz o M, et al. 2015 ESC Gu del nes for the d agnos s and 

management of per card al d seases. Eur Heart J. 2015;36(42):2921-2964. 

9. Bonnefoy E, Godon P, K rkor an G, et al. Serum card ac tropon n I and ST-segment 

elevat on n pat ents w th acute per card t s. Eur Heart J. 2000;21(10):832-836. 

10. Imaz o M, Cecch  E, Dem chel s B, et al. Ind cators of poor prognos s of acute 

per card t s. C rculat on. 2007;115(21):2739-2744. 

11. Permanyer-M ralda G, Sagr st¨-Sauleda J, Soler-Soler J. Pr mary acute per card al 

d sease: a prospect ve ser es of 231 consecut ve pat ents. Am J Card ol. 

1985;56(10):623-630. 

12. Zayas R, Angu ta M, Torres F, et al. Inc dence of spec f c et ology and role of methods 

for spec f c et olog c d agnos s of pr mary acute per card t s. Am J Card ol. 

1995;75(5):378-382. 

13. Meur n P, Tabet JY, Thabut G, et al. Nonstero dal ant- nflammatory drug treatment for 

postoperat ve per card al effus on: a mult center random zed, double-bl nd tr al. Ann 

Intern Med. 2010;152(3):137-143. 

14. Tsang TS, Freeman WK, S nak LJ, et al. Echocard ograph cally gu ded 

per card ocentes s: evolut on and state-of-the-art techn que. Mayo Cl n Proc. 

1998;73(7):647-652. 

15. Z sk nd AA, Pearce AC, Lemmon CC, et al. Percutaneous balloon per card otomy for 

the treatment of card ac tamponade and large per card al effus ons: descr pt on of 

techn que and report of the f rst 50 cases. J Am Coll Card ol. 1993;21(1):1-5. 

16. Kopecky SL, Callahan JA, Taj k AJ, et al. Percutaneous per card al catheter dra nage: 

report of 42 consecut ve cases. Am J Card ol. 1986;58(7):633-635. 

  

17. Roy CL, M nor MA, Brookhart MA, et al. Does th s pat ent w th a per card al effus on 

have card ac tamponade? JAMA. 2007;297(16):1810-1818. 

 

 



 

 

 

 

SS-09 Atriyal Septal Defekt Kapatēlmasē Sonrasē Saĵ Kalp Fonksiyonlarē ve Ritim 

Dinamikleri  

Nida G¿lderen Kalay ķent¿rkĭ, Ali Karakaĸ, Samed Cihad Çelik¹, Hazal Cansu Çulpan², Ķlker 

Kemal Yücel¹, Reyhan Dedeoĵluĭ 

ĭ Cerrahpaĸa Faculty of Medicine, Department of Pediatrics, Division of Pediatric Cardiology, 

Ķstanbul University-Cerrahpaĸa, Ķstanbul, Turkey 

Į Cerrahpaĸa Faculty of Medicine, Department of Public Health, Ķstanbul University-

Cerrahpaĸa, Ķstanbul, Turkey 

 

Amaç 

Atriyal septal defektin (ASD) kapatēlmasē sonrasē saĵ ventrik¿l (RV) remodellingi, sistolik ve 

diyastolik fonksiyonlar ile otonomik d¿zenlenmenin tam olarak normale dºn¿p dºnmediĵi ve 

cerrahi ile transkateter kapatma yºntemleri arasēndaki olasē farklar halen net deĵildir. Bu 

­alēĸmanēn amacē, ASD kapatēlmasē sonrasē orta dºnemde saĵ kalp fonksiyonlarēnē ve kalp hēzē 

deĵiĸkenliĵini (HRV) deĵerlendirmek ve cerrahi ile transkateter kapatma yºntemlerini 

karĸēlaĸtērmaktēr. 

Yöntem 

¢alēĸmaya izole sekundum ASD nedeniyle cerrahi veya transkateter kapatma uygulanmēĸ 

hastalar ile yaĸ ve v¿cut y¿zey alanē (BSA) a­ēsēndan eĸleĸtirilmiĸ saĵlēklē kontroller dahil 

edildi. Saĵ ventrik¿l sistolik fonksiyonu fraksiyonel alan deĵiĸimi (FAC), triküspit anüler plan 

sistolik ekskursiyonu (TAPSE) ve doku Doppler kaynaklē RV Sǋ ile deĵerlendirildi. RV 

diyastolik fonksiyon doku Doppler erken (Eǋ) ve ge­ (Aǋ) diyastolik hēzlar ile Eǋ/Aǋ oranē 

kullanēlarak yaĸa uygun referans deĵerlere gºre analiz edildi. 

Apikal dºrt boĸluk gºr¿nt¿lemeden elde edilen RV bazal ve mid kavite ­aplarē ile saĵ atriyum 

(RA) boyutlarē BSAôya indekslenerek deĵerlendirildi. Parasternal uzun eksende RV diyastol 

sonu ­apē (RVDD) remodelling gºstergesi olarak mutlak ºl­¿m ĸeklinde analiz edildi. 

Otonomik fonksiyon 24 saatlik Holter kayētlarēndan zaman alanē (SDNN, SDANN, RMSSD, 

pNN50) ve frekans alanē (LF, HF, LF/HF oranē) HRV parametreleri kullanēlarak 

deĵerlendirildi. Holter analizinde ayrēca supraventrik¿ler ve ventrik¿ler aritmi varlēĵē da 

kaydedildi. 

Bulgular 

ASD kapatēlmēĸ hastalarda saĵlēklē kontrollere kēyasla RV sistolik fonksiyon parametrelerinde 

subklinik bozulma saptandē ve FAC, TAPSE ve Sǋ arasēnda belirgin heterojenite izlendi. 

Parasternal RVDDônin geniĸ kalmaya devam etmesi, apikal ºl­¿mlerde BSAôya indeksli RV 

ve RA boyutlarēnēn b¿y¿k ºl­¿de normale dºnmesine raĵmen yapēsal remodellingin tam olarak 

geri dºnmediĵini d¿ĸ¿nd¿rd¿. 



 

 

 

 

HRV analizinde ASD grubunda LF/HF oranē anlamlē olarak y¿ksek bulunurken parasempatik 

zaman alanē parametreleri b¿y¿k ºl­¿de korunmuĸtu. Cerrahi kapatma uygulanan hastalarda 

TAPSE ve Sǋ deĵerleri transkateter gruba gºre daha d¿ĸ¿k olup, global sistolik indekslerde 

belirgin fark saptanmadē. Holter izlemlerinde klinik olarak anlamlē aritmiye rastlanmadē. 

 

ķekil 1. Atriyal septal 

defekt (ASD) 

kapatēlmēĸ 

hastalarda saĵ 

ventrikül sistolik 

fonksiyonunun 

deĵerlendirilmesinde 

kullanēlan 

parametreler 

arasēndaki ºrt¿ĸme.  

 

 

 

Venn diyagramē, fraksiyonel alan deĵiĸimi (FAC), trik¿spit an¿ler plan sistolik 

ekskursiyonu (TAPSE) ve doku Doppler kaynaklē saĵ ventrik¿l Sǋ ºl­¿mleri arasēndaki 

uyumsuzluĵu ve heterojen fonksiyonel bozulmayē gºstermektedir. 

 

 

ķekil 2. ASD kapatēlmēĸ 

hastalar ve saĵlēklē 
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Sonuç: 

ASDônin anatomik olarak kapatēlmasē, saĵ ventrik¿l fonksiyonlarē ve otonomik d¿zenlenmenin 

tam normalizasyonu ile her zaman ºrt¿ĸmemektedir. ¥zellikle cerrahi kapatma sonrasē 

longitudinal SV sistolik fonksiyonunda persistan subklinik bozulmalar ve yapēsal remodelling 

bulgularē izlenebilir. Bulgularēmēz, ASD sonrasē uzun dºnem izlemlerde tek bir 

ekokardiyografik parametreye dayanmadan, ­ok parametreli saĵ kalp fonksiyonu ve otonomik 

deĵerlendirme yapēlmasēnēn ºnemini vurgulamaktadēr. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

SS-10 Ped atr k Yoĵun Bakēmda Aĵēr Ped atr k Nºroloj k Hastalēklarda Terapºt k 

Plazma Deĵ ĸ m n n Etk nl ĵ  - ¦­ Yēllēk Retrospekt f Tek Merkez Deney m 

1G¿nt¿l¿ ķēk 1Gamze Baĸak 1Tuĵba Kanar  
2Serhat G¿ler 2Sema Saltēk 2H¿sey n Kēlē­   

1 Ķstanbul ¦n vers tes  Cerrahpaĸa- Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes  ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē 

AD ¢ocuk Yoĵun Bakēm BD 
2 Ķstanbul ¦n vers tes  Cerrahpaĸa- Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes  ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē 

AD ¢ocuk Nºroloj  Bakēm BD 

 

G r ĸ 

Terapºt k plazma deĵ ĸ m  (TPE), otoant korlar, mm¿n kompleksler, s tok nler ve kompleman 

g b  dolaĸēmdak  patojen k faktºrler  uzaklaĸtērērken, plazmayē alb¿m n veya taze dondurulmuĸ 

plazma le deĵ ĸt ren b r ekstrakorporeal kan saflaĸtērma tekn ĵ d r. Baĸlangē­ta ped atr k 

uygulamada metabol k ve toks k durumlar ­ n kullanēlmēĸ olsa da, aferez teknoloj s ndek  

gel ĸmeler, TPE'n n ­ocuklarda mm¿n aracēlē nºroloj k bozukluklarda daha yaygēn olarak 

kullanēlmasēnē saĵlamēĸtēr.   

Ped atr k nºroloj de TPE, Gu lla n-Barr® sendromu (GBS), M ller F sher sendromu, Mult pl 

skleroz (MS), akut d ssem ne ensefalom yel t (ADEM), transvers m yel t (TM), opt k nºr t 

(ON), nºrom yel t s opt ka spektrum bozukluklarē (NMOSD), oto mm¿n ensefal t (ºzell kle 

ant-N-met l-D-aspartat reseptºr ensefal t ) ve m yasten a grav s (MG) g b  akut, mm¿n aracēlē 

durumlarda en sēk kullanēlēr.  

Ama­ 

Nºroloj k hastalēklarla ped atr k yoĵun bakēm ¿n tes ne yatērēlan ­ocuklarda TPE kullanēmēnē 

end kasyonlara, kl n k sonu­lara ve kompl kasyonlara odaklanarak deĵerlend rmey  

ama­lamaktadēr. 

¢alēĸma Tasarēmē ve Ortamē 

Bu ­alēĸma, Ķstanbul ¦n vers tes-Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes  Yoĵun Bakēm ¦n tesnde ķubat 

2023 - Ek m 2025 tar hler  arasēnda akut veya subakut nºroloj k bozukluklarla yatan ve TPE 

uygulanan 24 hastayē ­eren retrospekt f b r kohort anal z  olarak tasarlanmēĸtēr. Yerel araĸtērma 

et k kurulu tarafēndan onaylanmēĸ ve kurum pol t kalarē ve Hels nk  B ld rges 'ne uygun olarak 

t¿m hastalarēn ebeveynler nden yazēlē b lg lend r lm ĸ ve onam alēnmēĸtēr.  

 

 



 

 

 

 

TPE End kasyonlarē 

TPE end kasyonlarē br nc  basamak veya standart tedav lere yeters z yanēt (y¿ksek doz 

ntravenºz met lpredn zolon ve / veya IVIG) ve hastalēĵēn baĸlangēcēnda kl n k bulgularēn an  

lerlemes  (c dd  nºroloj k def s tler, ĸ ddetl  kas g¿­s¿zl¿ĵ¿, mekan k vent lasyon gerekt ren 

solunum yetmezl ĵ , vb.) olarak bel rlend .  

Terapºt k Plazma Deĵ ĸ m Protokol¿ 

TPE, ­ ft l¿menl  kateter (femoral veya nternal juguler ven) aracēlēĵēyla santral venºz er ĸ m 

saĵlayan b r Pr smaflex c hazē (Baxter Internat onal, Deerf eld, IL, ABD) kullanēlarak 

ger­ekleĸt r ld . Her ĸlemde 1,0-1,5 plazma hacm  deĵ ĸ m n  hedefled . Hac m replasman 

sēvēsē olarak taze dondurulmuĸ plazma (TDP), ant koag¿lasyon ­ n se as t s trat dekstroz 

kullanēldē. T¿m TPE ĸlemler  boyunca rut n olarak kals yum glukonat takv yes  kullanēldē ve 

doz, TPE ĸlem nden ºnce ve sonra yon ze Ca deĵerler  ºl­¿lerek ayarlandē. Her hastaya, kl n k 

end kasyon ve yanēta baĵlē olarak, ortalama 7-14 g¿n boyunca ger­ekleĸt r len 3-7 deĵ ĸ m k¿r¿ 

uygulandē. Bazē hastalarda, n¿ks veya yeters z y leĸme durumlarēnda ek k¿rlere ht ya­ 

duyuldu. 

Eĸl k Eden Tedav ler 

Mevcut kl n k uygulama ve kēlavuz ºner ler  doĵrultusunda, hastalarēn ­oĵu TPE'den ºnce veya 

paralel olarak y¿ksek doz ntravenºz met lpredn zolon ve/veya IVIG dah l olmak ¿zere b r nc  

basamak mm¿noterap  aldē. TPE, hastalarda c dd  nºroloj k def s tler, IVIG/stero dlere zayēf 

yanēt veya mekan k vent lasyon gerekt ren solunum yetmezl ĵ  g b  yaĸamē tehd t eden 

durumlar gºr¿ld¿ĵ¿nde baĸlatēldē. 

Ver  Toplama 

Demograf k ve kl n k ver ler (yaĸ, c ns yet, semptomlar, TPE ºnces  hastalēk s¿res ), 

laboratuvar test sonu­larē (serum veya/veya BOS ant kor d¿zeyler ) ve elektronºrof zyoloj k 

bulgular, varsa MRI le b rl kte tēbb  kayētlarēn ncelenmes  yoluyla retrospekt f olarak toplandē, 

uygulanan ĸlem / TPE k¿rler , karĸēlaĸēlan kompl kasyonlara yºnel k tedav  rej mler , her 

vakadak  y leĸme ve n ha  sonu­lar kayded ld . 

Tedav  Etk nl ĵ n n Deĵerlend r lmes 

Tedav y  y¿r¿ten ped atr k nºrolog ve yoĵun bakēm uzmanēnēn tedav  yanētē deĵerlend rmes , 

TPE s¿res nce kl n k b r fayda gºzlemlenmes  ve eĸ zamanlē notlarda belgelenmes  durumunda 

poz t f olarak tanēmlandē. Nºroloj k engell l k, merkez  s n r s stem  (MSS) durumlarē ­ n 

mod f ye Rank n ¥l­eĵ  (mRS) ve GBS engell l k skoru le nºroloj k, solunum ve otonom k 

muayene le GBS/M ller F sher fraks yonlarē ­ n deĵerlend r ld . Sonu­lar k  zaman 

noktasēnda kayded ld : (1) TPE'n n baĸlangē­ g¿n¿, (2) TPE'n n tamamlandēĵē g¿n.  



 

 

 

 

Ķy leĸme derecelend rmeler nde GBS engell l k skorundak  veya mRS skorundak  azalma 

m ktarē kullanēldē. Skorda b r puanlēk azalma haf f, k  puanlēk azalma orta, ¿­ veya daha fazla 

puanlēk azalma se bel rg n y leĸme olarak sēnēflandērēldē. 

GBS Engell l k Skoru 

 

 

mod f ye Rank n ¥l­eĵ  (mRS) 

 

 

Kompl kasyonlar 

Her TPE seansē sērasēnda kompl kasyonlar prospekt f olarak belgelend . Bunlar arasēnda 

hemod nam k nstab l te (h potans yon, ar tm ), elektrol t bozukluklarē (h pokalsem ,  



 

 

 

 

h pokalem ), kateterle l ĸk l  kompl kasyonlar (enfeks yon, tēkanēklēk, kanama) ve 

transf¿zyonla l ĸk l  reaks yonlar yer aldē. 

Sonu­lar 

Yaĸlarē 2,5 le 17,4 arasēnda deĵ ĸen (ortalama 10,9 Ñ 4,4 yēl, medyan 10 yēl) 18 erkek (%75) 

ve 6 kēz (%25) olmak ¿zere toplam 24 hasta ­alēĸmaya dah l ed ld .  

TPE'n n baĸlēca end kasyonlarē MS [n = 8, %33,3], GBS [n = 5, %21, bunlardan b r  M ller 

F sher sendromu (MFS)], oto mm¿n ensefal t [n = 3, %12,5, bunlardan k s  ant-NMDAR 

ensefal t  ve b r  ant glutam k as t dekarboks laz 65 (GAD65) le l ĸk l  oto mm¿n ensefal t] ve 

ADEM (n = 3, %12,5) d . D ĵer end kasyonlar transvers m yel t (TM, n = 3, %12,5), opt k 

nºr t (n = 1, %4,1) ve m yasten a grav s (n = 1, %4,1) d . 

Amer kan Aferez Derneĵ  (ASFA) kēlavuzlarēna gºre 24 hasta Kategor  I - (n=9, %37,5), 

Kategor  II - (n=12, %50), Kategor  III - n=3, %12,5) end kasyonlarē le tedav  ed ld .  

 

Kategor  I ï B r nc  Basamak Tedav 

Aferez standart ve lk terc h ed len tedav d r. 

Kl n k etk nl ĵ  g¿­l¿ kanētlarla 

gºster lm ĸt r. 

Kategor  II ï Ķk nc  Basamak Tedav 

Destekley c  veya alternat f tedav  olarak 

ºner l r. 

Ķlk basamak tedav lere yanēt yoksa terc h ed l r. 

Kategor  III ï Rol¿ Bel rs z 

Aferez n etk nl ĵ  net deĵ ld r. 

Hasta bazlē r skïfayda deĵerlend rmes  

gerek r. 

Kanētlar sēnērlē veya ­el ĸk l d r. 

Kategor  IV ï ¥ner lmez 

Aferez etk s z veya zararlē olab l r. 

Rut n kl n k uygulamada ºner lmez. 

R sk faydadan fazladēr. 

 

MS tanēsē alan hastalarēn altēsēnda gºrme sorunlarē, k s nde parestez  ve kas g¿­s¿zl¿ĵ¿ vardē. 

GBS tanēsē alan 3 hastada solunum yetmezl ĵ  gel ĸt , 2 hastaya non nvaz v mekan k 

vent lasyon uygulandē ve 1 hasta ent¿be ed ld . Baĸvuru sērasēnda GBS tanēsē alan hastalarēn 

tamamē y¿r¿yem yordu ve sf nkter d sfonks yonu saptandē. NMDAR ensefal t  olan k  hastada 

b l n­ deĵ ĸ kl ĵ  ve konv¿ls yonlar, GAD65 l ĸk l  oto mm¿n ensefal t  olanlarda se y¿r¿y¿ĸ 

ve konuĸma bozukluklarē ve konv¿ls yonlar vardē. ADEM hastalarēndan b r nde hem plej , 

b r nde b l n­ deĵ ĸ kl ĵ  ve konv¿ls yonlar, b r nde se alt ekstrem telerde g¿­s¿zl¿k ve 

y¿r¿yememe vardē. Transvers m yel t hastalarēnda kas g¿c¿nde kayēp, y¿r¿yememe ve 

parestez  vardē. 



 

 

 

 

Akut durumun baĸlangēcē le lk TPE prosed¿r¿ arasēndak  ortanca s¿re 8 g¿nd¿ (aralēĵē: 3-18; 

IQR: 6-13). Yoĵun bakēm ¿n tes nde ortanca kalēĸ s¿res  9,4 g¿nd¿ (aralēĵē: 4-34 g¿n, IQR: 7-

18). Terapºt k plazma deĵ ĸ m  sadece dºrt hastada lk terc h olarak uygulandē. TPE 

uygulanmadan ºnce hastalar, yalnēzca ntravenºz mm¿noglobul n (IVIG; n = 5), yalnēzca 

met lpredn zolon (MPS; n = 7), IVIG + MPS (n = 8) ve IVIg + MPS + k nc  basamak 

mm¿noterap ler (n = 1) olmak ¿zere daha ºnce ortalama b r mm¿noterap  almēĸlardē. 

Hastalara ntravenºz MPS ve IVIG protokolu uygulandē (IV MPS 20-30 mg/kg/g¿n, 5 g¿n, 

maks mum 1 g/g¿n; oral MPS 1-2 mg/kg/g¿n, 1-3 ay; ve IVIg 2 g/kg, 2-5 g¿n). 

24 hastaya 26 k¿r boyunca 130 TPE ĸlem  uygulandē ve her k¿r, medyan 9 g¿n (aralēĵē: 4-16 

g¿n, IQR: 4-12) boyunca uygulanan medyan 6 ĸlemden (aralēĵē: 4-10) oluĸuyordu. 24 hastanēn 

22's ne (%92) b r k¿r, k s ne (%8) se k  k¿r TPE uygulandē. Terapºt k plazma deĵ ĸ m , 18 

hastada juguler ven, 6 hastada se femoral ven yoluyla ger­ekleĸt r ld . 

Tedav ye Yanēt 

TPE'n n baĸlangēcē le TPE'n n sonu arasēnda mRS skorunda y leĸme, 24 ­ocuĵun 20's nde 

(%83) gºzlend . Yanēt, tanēya gºre deĵ ĸ kl k gºsterd . Sek z hastada (%33,3) TPE sonrasē 

bel rt  ve semptomlarda orta d¿zeyde y leĸme, 12 hastada (%50) se baĸlangē­ sev yes ne gºre 

haf f y leĸme gºr¿ld¿. D ĵer yandan, 4 hastada (%16,6) herhang  b r y leĸme gºr¿lmed . TPE 

s¿res nce mRS skorunda herhang  b r bozulma gºr¿lmed .  

TPE le haf f y leĸme gºsteren hastalarda et yoloj k nedenler MS (n = 5), GBS (n = 3), ADEM 

(n = 2), oto mm¿n ensefal t (n = 1) ve TM (n = 1) d . Ayrēca, sek z hasta [MS (n = 3), GBS (n 

= 1), ADEM (n = 1), TM (n = 1), oto mm¿n ensefal t (n = 1) ve MG (n = 1)] TPE le orta 

d¿zeyde y leĸme gºsterd . TPE le y leĸme gºstermeyen hastalarda et yoloj k nedenler GBS 

(n = 1), oto mm¿n ensefal t (n = 1), opt k nºr t (n = 1) ve TM (n = 1) d  (ķek l 1 ve 2). TPE 

ºnces  ortanca skor (deĵ ĸt r lm ĸ Rank n ºl­eĵ  skoru / GBS sakatlēĵē) 4 (4,25 Ñ 0,75; aralēk: 

3-5) ve TPE sonrasē ortanca skor 3 (3,19 Ñ 1,4; aralēk: 2-5) d  (p = 0,001). Skordak  ortanca 

y leĸme 1 puandē (1,36 Ñ 0,74; aralēk: 0-3), bu hastalardan 8' nde 2 puan y leĸme vardē. 24 

hastanēn dºrd¿nde (%16,6) skorda h ­b r deĵ ĸ kl k olmadē. 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

Kompl kasyonlar 

TPE ĸlem yle l ĸk l  yaĸamē tehd t eden b r kompl kasyon gºr¿lmed . 24 hastanēn altēsēnda 

(%25), 130 TPE ĸlem nde h pokalsem  (n = 3), h potans yon (n = 2), alerj k reaks yonlar (n = 

1) ve ¿rt ker (n = 1) dah l olmak ¿zere 7 (%5,4) kompl kasyon gºr¿ld¿. B r hastada, kateterle 

l ĸk l  b r kompl kasyon olan der n ven trombozu gel ĸt . Hastalarēn h ­b r nde TPE'ye baĵlē 

kanama veya enfeks yon gel ĸmed  ve TPE'n n kes lmes ne yol a­an b r kompl kasyon olmadē. 

H pokalsem  %10'luk kals yum glukonat ntravenºz nf¿zyonu le, h potans yon se serum 

f zyoloj k le tedav  ed ld . 



 

 

 

 

Tartēĸma 

¢alēĸmamēzda, TPE ĸlem n n hem etk nl k hem g¿venl k hem mm¿nomod¿latºr tedav  

a­ēsēndan baĸarēlē olduĵu bulundu. Uygulanan ped atr k hastalarēn b¿y¿k ­oĵunluĵunda (%83) 

anlamlē kl n k y leĸme gºzlend . Bu oran, l terat¿rde benzer yaĸ gruplarēnda b ld rlen ser lerle 

uyumlu bulundu.  

¶ ¥zkale ve ark., 22 ped atr k hastada 135 TPE seansē sonrasēnda %81 oranēnda nºroloj k 

y leĸme b ld rm ĸt r. 

¶ Yēldērēm ve ark. se 23 vakalēk b r ser de %80' n ¿zer nde kēsm  veya tam y leĸme 

bulmuĸtur. 

¶ B g  ve ark.12 ped atr k retrospekt f b r kohortta, TPE'n n ĸ ddetl  ped atr k MSS 

nflamatuar dem yel n zasyonu olan ­ocuklarda faydalē olduĵunu gºsterm ĸt r. 12 

hastanēn %58' n n TPE tedav s nden ºnce ĸ ddetl  nºroloj k bozukluĵa raĵmen baĵēmsēz 

hareket edeb ld ĵ n  tesp t etm ĸlerd r. 

¶ Mangu nao ve ark.13 akut MSS dem yel n zan olaylarē olan 26 hastanēn %88,5' n n 

hek m zlen m ne dayanarak TPE'den sonra subjekt f olarak kl n k olarak y leĸt ĵ n  

gºsterm ĸt r. 

¶ Ser m zde bu ­alēĸmalara kēyasla b raz daha y¿ksek kl n k yanēt oranē, akut hastalēĵēn 

baĸlangēcēndan TPE'ye baĸlanmasēna kadar ge­en s¿ren n daha kēsa olmasēndan 

kaynaklanēyor olab l r. L terat¿rde lk semptomdan TPE'ye kadar ge­en s¿re genell kle 

10 g¿ne kadar ­ēksa da, b z m ser m zde bu s¿re daha kēsaydē. Bu durum, TPE'ye erken 

baĸlanmasēnēn, baĵēĸēklēk aracēlē nºro nflamatuar yanētē daha etk l  b r ĸek lde 

baskēlayarak daha etk l  sonu­lar saĵladēĵēnē gºstermekted r.  

¶ Tenembaum ve ark. akut ­ocukluk ­aĵē dem yel n zan hastalēklarē (ADEM, opt k nºr t, 

transvers m yel t, NMO ve MS spektrum bozukluklarē) olan 65 hastada plazma deĵ ĸ m  

ger­ekleĸt r lm ĸ ve tedav  zamanlamasē le kl n k sonu­lar arasēndak  l ĸk  

ncelenm ĸt r. Hastalarēn ortanca yaĸē 10,5 yēl olup, ortalama 5 TPE seansē 

uygulanmēĸtēr. ¢alēĸmada, hem akut nºroloj k y leĸme oranē (%72) hem de uzun s¿rel  

kalēcē y leĸme oranē (%88), lk semptomdan sonrak  7 g¿n ­ nde TPE baĸlatēlan 

hastalarda anlamlē derecede daha y¿ksek bulunmuĸtur.  

¶ Ters ne, TPE'ye ge­ (>10 g¿n) baĸlanan hastalarda y leĸme oranē %55'e d¿ĸm¿ĸt¿r. 

GBS, oto mm¿n ensefal t ve m yasten a grav s g b  per fer k veya nºrom¿sk¿ler 

tutulumlu hastalēklarda yanēt oranē daha y¿ksek ken, ADEM ve transvers m yel t g b  

merkez  s nr s stem  tutulumu olan vakalarda yanēt daha sēnērlē olmuĸtur. Bu fark, 

patof zyoloj k d¿zeyde per fer k mm¿n yanētēn plazma deĵ ĸ m  le daha hēzlē  



 

 

 

 

tem zleneb lmes , merkez  s n r s stem ndek  nflamatuar yanētēn se daha yavaĸ 

y leĸmes yle a­ēklanab l r. 

¶ GBS tedav s nde b r nc l ama­, mm¿n aracēlē s n r hasarēnē hēzla durdurmak ve 

fonks yonel y leĸmey  desteklemekt r. G¿ncel kl n k kēlavuzlara gºre hem TPE hem de 

IVIG eĸ t derecede etk l  b r nc  basamak tedav lerd r ve ASFA Kategor  I 

end kasyonlarē olarak sēnēflandērēlmaktadēr.  

¶ Cochrane meta-anal zler  ve d ĵer ­alēĸmalar, TPE ve IVIG'n n motor y leĸme, mekan k 

vent lasyon s¿res  ve mortal te a­ēsēndan benzer sonu­lar verd ĵ n  gºsterm ĸt r. 

¶ TPE ºzell kle ĸ ddetl  vakalarda daha hēzlē nºroloj k y leĸme saĵlēyor g b  

gºr¿nmekted r. Tek baĸēna v kort kostero d tedav s  anlamlē kl n k fayda 

gºstermem ĸt r. IVIG, patojen k ant korlarēn Fc reseptºrler ne baĵlanmasēnē nh be 

ederek dolaylē mm¿nomod¿lasyon yoluyla etk  ederken, TPE doĵrudan dolaĸēmdak  

ant korlarē, kompleman b leĸenler n  ve pro nflamatuar medyatºrler  uzaklaĸtērēr. Sonu­ 

olarak, TPE'n n erken baĸlatēlmasē -ºzell kle hēzla lerleyen veya IVIG'ye d ren­l  

ĸ ddetl  GBS'de- daha bel rg n fonks yonel y leĸme ve daha kēsa yoĵun bakēm 

¿n tes nde kalēĸ s¿reler  le l ĸk lend r lm ĸt r. Bu nedenle, IVIG'n n prat k kolaylēĵēna 

ve er ĸ leb l rl ĵ ne raĵmen, mevcut kanētlar TPE'y  ĸ ddetl , hēzla lerleyen veya 

vent latºre baĵēmlē GBS formlarē olan hastalar ­ n en etk l  tedav  se­eneĵ  olarak 

desteklemekted r. 

¶ Mult pl skleroz MS'de akut ataklarēn b r nc  basamak tedav s , nflamatuar 

dem yel n zasyonu baskēlamayē ama­layan y¿ksek doz ntravenºz pulse 

met lpredn zolondur.  

¶ ¥zell kle ĸ ddetl  opt k nºr t, bey n sapē tutulumu veya motor def s tlerle baĸvuranlarda- 

kort kostero dlere yanēt yeters z olab l r.  

¶ TPE kºkl¿ ve kanēta dayalē b r k nc  basamak tedav  olarak h zmet eder. Random ze 

kontroll¿ b r ­alēĸmada, stero de d ren­l  akut MS relapslarē olan hastalarēn %42's nde 

TPE'y  tak ben ºneml  nºroloj k y leĸme olduĵu b ld r lm ĸt r.  

¶ Prospekt f b r ser de, TPE'ye erken baĸlanmasēnēn (relaps baĸlangēcēndan sonrak  lk 14 

g¿n ­ nde) gec km ĸ baĸlangēca kēyasla ºneml  ºl­¿de daha fazla fonks yonel y leĸme 

le l ĸk l  olduĵu gºster lm ĸt r.  

¶ Ķntravenºz mm¿noglobul n, akut MS relapslarēnēn yºnet m nde TPE'ye eĸdeĵer b r 

etk nl k gºstermem ĸt r ve genell kle relaps ºnleme veya kort kostero dlere 

kontrend kasyonlarē olan hastalarda ek b r tedav  olarak ayrēlmēĸtēr. 

 



 

 

 

 

¶ Akut d ssem ne ensefalom yel t, t p k olarak v ral enfeks yonlar veya aĸēlamalarē 

tak ben ortaya ­ēkan ve T h¿cres  kaynaklē b r oto mm¿n yanētla ortaya ­ēkan monofaz k 

b r dem yel n zan hastalēktēr.  

¶ B r nc  basamak tedav  genell kle, nflamatuar s¿rec  hēzla baskēlamayē ama­layan 

y¿ksek doz ntravenºz pulse met lpredn zolondan oluĸur. Ancak, ĸ ddetl  veya stero de 

d ren­l  vakalarda TPE veya IVIG etk l  b r k nc  basamak se­enek olarak h zmet eder. 

¶ 13 Retrospekt f b r ­alēĸmada, stero dlere ve IVIG'ye yeters z yanēt sonrasēnda adjuvan 

tedav  olarak TPE kullanēlan ped atr k ADEM vakalarē ncelenm ĸt r. Bulgular, 

uyaranlara yanēt vermede artēĸ, nºbetler n durmasē ve hareket kab l yet n n ger  

kazanēlmasē le karakter ze hastalarda lerley c  b r kl n k y leĸme olduĵunu 

gºsterm ĸt r. ¢oĵunda TPE m¿dahales nden sonra yen  dem yel n zan atak gºr¿lmed .  

¶ ADEM'l  22 yet ĸk n hastada y¿r¿t¿len random ze kontroll¿ b r ­alēĸmada, TPE 

grubunda nºroloj k def s tlerde orta ve anlamlē y leĸme gºzlend . TPE'n n etk nl ĵ n n 

IVIg'n n etk nl ĵ ne benzer ĸek lde yaklaĸēk %40 olduĵu tahm n ed lmes ne raĵmen, 

beklenen advers olaylarēn daha d¿ĸ¿k ns dansē neden yle IVIg genell kle b r nc  

basamak tedav  olarak terc h ed l r. Bununla b rl kte, tedav ye d ren­l  hastalarda 

plazma deĵ ĸ m n n etk l l ĵ  de gºster lm ĸt r. 

¶ Oto mm¿n ensefal tte TPE, dolaĸēmdak  ant nºronal ant korlarē, pro nflamatuar 

s tok nler  ve mm¿n kompleksler  ortadan kaldērarak doĵrudan baĵēĸēklēk yanētēnē 

hedefleyen etk l  b r tedav  yºntem d r.  

¶ L terat¿rde TPE'ye b ld r len yanēt oranlarē %47 le %85 arasēnda deĵ ĸmekted r. 

¶ Ser m zde, oto mm¿n ensefal t  olan t¿m hastalar, mod f ye Rank n ¥l­eĵ  skorunda 

medyan b r puanlēk azalma le haf f kl n k y leĸme gºsterm ĸt r. Ķk  hasta daha ºnce 

pulse kort kostero d ve IVIG tedav s  almēĸtē ve ­oĵu durumda TPE ­ n b r nc l 

end kasyon refrakter ep lept k nºbetlerd . Kohortumuzda, hastalarēn ­oĵunda TPE 

hastalēĵēn baĸlangēcēndan sonrak  lk k  hafta ­ nde baĸlatēldē; bu, tedav ye erken 

baĸlanmasēnēn tedav  yanētēnēn ºneml  b r bel rley c s  olduĵunu vurgulayan ºncek  

­alēĸmalarla tutarlēdēr. 

¶ L terat¿r ayrēca TPE'n n ºzell kle ant-NMDAR ensefal t tedav s nde etk l  olduĵunu, 

GAD65 le l ĸk l  oto mm¿n ensefal t n de daha k¿­¿k b r hasta grubunda da olsa fayda 

saĵlayab leceĵ n  ler  s¿rmekted r. Ser m zde ant-NMDAR ensefal t  olan k  hastadan 

b r  orta d¿zeyde kl n k y leĸme gºster rken, d ĵer  tedav ye yanētsēz olarak 

deĵerlend r lm ĸt r. GAD65 poz t f ensefal t  olan tek hasta TPE'den sonra haf f y leĸme 

gºsterm ĸt r. Toplu olarak, bu bulgular TPE'n n, ºzell kle konvans yonel 

 



 

 

 

 

mm¿noterap ler yeterl  kl n k yanēt saĵlayamadēĵēnda, oto mm¿n ensefal t tedav s nde 

deĵerl  b r ek tedav  olarak rol¿n¿ desteklemekted r. 

¶ Transvers m yel t (TM), ­oĵunlukla oto mm¿n veya enfeks yon sonrasē kºkenl , 

omur l ĵ n nflamatuar dem yel n zan b r hastalēĵēdēr. Standart b r nc  basamak tedav  

y¿ksek doz ntravenºz pulse met lpredn zolondan oluĸurken, kort kostero dlere yeterl  

yanēt vermeyen hastalar ­ n k nc  basamak tedav  olarak IVIG veya TPE ºner l r. Kerr 

ve ark. ve Scott ve ark. tarafēndan yapēlan ­alēĸmalarda, stero de d ren­l  TM vakalarēnēn 

%60-70' nde TPE'y  tak ben nºroloj k y leĸme saĵlanmēĸ ve tedav n n erken 

baĸlatēlmasēnēn kalēcē paraplej  r sk n  ºneml  ºl­¿de azalttēĵē gºster lm ĸt r. Dahasē, 

IVIG'ye yanēt vermeyen hastalarda TPE'n n daha fazla fonks yonel y leĸme ve 

y leĸm ĸ ayakta tedav  sonu­larē le l ĸk l  olduĵunu gºsterm ĸlerd r. Ser m zde, TPE 

ge­ ren ¿­ TM hastasēndan b r  haf f y leĸme gºster rken, d ĵer  orta d¿zeyde y leĸme 

gºsterd  ve b r  tedav ye yanēt vermed . 

 

Sonu­ 

ķ ddetl  veya d ren­l  nºro mm¿noloj k bozukluklarda deĵerl  ve y  tolere ed len b r tedav  

se­eneĵ d r. Ped atr k nºrokr t k bakēmda mult modal mm¿noterap n n ayrēlmaz b r par­asēdēr. 

Bu bulgularē doĵrulamak ve hasta se­ m kr terler n  y leĸt rmek ­ n daha fazla ­ok merkezl , 

prospekt f ­alēĸmaya ht ya­ vardēr. 
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SS-11 Bardet-B edl Sendromunda Genot pïFenot p ¢eĸ tl l ĵ : Beĸ Ped atr k Olgunun 

Sunumu 

S¿heyla Emre1, R¿meysa ¢el k Dabak1, El f Yēlmaz G¿le­1 

1Ķstanbul Meden yet ¦n vers tes  Tēbb  Genet k Anab l m Dalē; Ķstanbul Gºztepe Prof. Dr. 

S¿leyman Yal­ēn ķeh r Hastanes  Tēbb  Genet k Kl n ĵ 

G r ĸ 

Bardet-B edl Sendromu (BBS), pr mer (non-mot l) s l yum fonks yon bozukluĵu sonucu ortaya 

­ēkan, otozomal reses f kalētēm gºsteren nad r ve mult s stem k b r s l yopat d r. Kl n k olarak 

obez te, postaks yel pol dakt l , ret nal dejenerasyon, bºbrek anomaller , nºrogel ĸ msel 

gec kme ve h pogonad zm g b  bulgularla karakter zed r. Bug¿ne kadar BBS le l ĸk l  25ôten 

fazla gen tanēmlanmēĸ olup, hastalēk bel rg n b r genot pïfenot p heterojen tes ve hatta aynē 

a le ­ nde dah  deĵ ĸken ekspresyon gºstereblmekted r. 

Bu ­alēĸmada, farklē BBS genler nde patojen k veya kl n k olarak anlamlē varyantlar saptanan 

beĸ ped atr k olgu sunularak, Bardet-B edl Sendromuônun kl n k ­eĸ tl l ĵ n n ve genet k tanēnēn 

kl n k yºnet mdek  ºnem n n vurgulanmasē ama­lanmēĸtēr. 

 

Gere­ ve yºntem 

¢alēĸmaya Tēbb  Genet k Kl n ĵ ônde deĵerlend r len ve kl n k olarak Bardet-B edl Sendromu 

ºn tanēsē bulunan beĸ ped atr k olgu dah l ed ld . Olgularēn kl n k bulgularē, a le ºyk¿ler  ve 

f z k muayene bulgularē ayrēntēlē olarak deĵerlend r ld . Genet k anal zler kl n k ekzom 

sekanslama veya hedeflenm ĸ gen anal z  le ger­ekleĸt r ld . Saptanan varyantlar ACMG 

kr terler ne gºre sēnēflandērēldē. Uygun olgularda a le b reyler nde segregasyon anal z  yapēldē. 

 

Olgu Sunumlarē 

Olgu 1 ï BBS10 (T p 10) 

Beĸ aylēk kēz hasta, kron k bºbrek yetmezl ĵ , postaks yel pol dakt l  ve erken baĸlayan obez te 

neden yle deĵerlend r ld . Kl n k bulgular arasēnda renal k st k d splaz , abdom nal obez te, el 

ve ayaklarda postaks yel pol dakt l , strab smus, refraks yon kusuru ve nºrogel ĸ msel gec kme 

yer almaktaydē. A le ºyk¿s¿nde ebeveynler n b r nc  derece kuzen evl l ĵ  yaptēĵē ve hastanēn 

ablasēnēn da Bardet-B edl Sendromu tanēsē aldēĵē ºĵren ld . 

 

 



 

 

 

 

Sanger d z leme anal z nde BBS10 gen nde c.271dup p.(Cys91Leufs*5) homoz got patojen k 

varyant saptandē. Kl n k ve genet k bulgular doĵrultusunda hasta Bardet-B edl Sendromu T p 

10 olarak deĵerlend r ld . 

 

Olgu 2 ï BBS2 (T p 2) 

Yed  yaĸēndak  kēz hasta ep leps , b l ĸsel ger l k ve obez te neden yle deĵerlend r ld . Ķlk 

ep lept k nºbet n 7 aylēkken baĸladēĵē, EEG ve kl n k tak pte ep leps  tanēsēnēn doĵrulandēĵē 

ºĵren ld . Kl n k deĵerlend rmede orta d¿zey b l ĸsel ger l k, obezte, rod-kon  d strof s  ve 

m tral kapak prolapsusu saptandē. Pol dakt l  mevcut deĵ ld . 

Kl n k ekzom anal z nde BBS2 gen nde c.1208G>C p.(Arg403Pro) homoz got varyant tesp t 

ed ld  ve ACMG kr terler ne gºre VUS olarak sēnēflandērēldē. Ancak kl n k uyumun g¿­l¿ 

olmasē ve a le ºyk¿s¿ neden yle olgu Bardet-B edl Sendromu T p 2 olarak deĵerlend r ld . 

 

Olgu 3 ï BBS1 (T p 1) 

Beĸ yaĸēndak  kēz hasta kron k bºbrek yetmezl ĵ  ve pol dakt l  neden yle deĵerlend r ld . 

Kl n k bulgular arasēnda obez te, b lateral el ve ayaklarda postaks yel pol dakt l , strab smus, 

n stagmus ve konuĸma gec kmes  yer almaktaydē. F z k muayenede m krosefal  saptandē. 

Kl n k ekzom anal z nde BBS1 gen nde c.340del p.(Val114Cysfs*37) homoz got muhtemel 

patojen k varyant tesp t ed ld . Kl n k ve genet k bulgularēn uyumlu olmasē neden yle hasta 

Bardet-B edl Sendromu T p 1 olarak deĵerlend r ld . 

 

Olgu 4 ï BBS12 (T p 12) 

Postnatal sek z nc  g¿nde deĵerlend r len erkek yen doĵan, pol dakt l , h pospad as ve 

mult s stem konjen tal anomal ler neden yle yoĵun bakēmda zlenmekteyd . Kl n k 

deĵerlend rmede postaks yel pol dakt l , h pospad as, b f d skrotum, h drosefal , 

ventr k¿lomegal  ve b lateral renal parank mal hastalēk saptandē. 

Kl n k ekzom anal z nde BBS12 gen nde c.1537C>T p.(Gln513) heteroz got patojen k* ve 

c.646_647del p.(Leu216Glufs*19) heteroz got muhtemel patojen k varyantlar tesp t ed ld . 

Yapēlan segregasyon anal z  le varyantlarēn ebeveynlerden ayrē ayrē ge­t ĵ  gºster ld  ve b leĸ k 

heteroz gotluk doĵrulandē. Hasta Bardet-B edl Sendromu T p 12 olarak deĵerlend r ld . 

 

 



 

 

 

 

Olgu 5 ï BBS2 (T p 2, Olgu 2ôn n Kardeĸ ) 

On k  yaĸēndak  erkek hasta pol dakt l , b l ĸsel ger l k ve obez te neden yle deĵerlend r ld . 

Kl n k bulgular arasēnda el ve ayaklarda postaks yel pol dakt l , bel rg n obez te, b l ĸsel ger l k 

ve davranēĸ sorunlarē yer almaktaydē. A le ºyk¿s¿nde kardeĸ nde (Olgu 2) Bardet-B edl 

Sendromu tanēsē olduĵu ºĵren ld . 

Genet k anal zde BBS2 gen nde c.1208G>C p.(Arg403Pro) homoz got VUS varyantē 

saptandē. Aynē varyantēn k  kardeĸte de bulunmasē, a le ­  deĵ ĸken ekspresyonu ve fenot p k 

farklēlēĵē desteklemekted r. 

 

Tartēĸma 

Bu olgu ser s , Bardet-B edl Sendromuônun hem genet k hem de kl n k a­ēdan bel rg n b r 

heterojen te gºsterd ĵ n  ortaya koymaktadēr. Aynē gen veya hatta aynē varyantēn farklē 

b reylerde deĵ ĸen kl n k ĸ ddet ve bulgularla seyredeb ld ĵ  gºr¿lm¿ĸt¿r. ¥zellkle VUS olarak 

sēnēflandērēlan varyantlarda, g¿­l¿ kl n k uyum, a le ºyk¿s¿ ve segregasyon anal zler  tanēsal 

deĵer  ºneml  ºl­¿de artērmaktadēr. 

 

Sonu­ 

Bu beĸ ped atr k olgudan oluĸan ser , Bardet-B edl Sendromuônun gen ĸ genot pïfenot p 

spektrumunu ve aynē a le ­ nde dah  bel rg n kl n k deĵ ĸkenl k olab leceĵ n  gºstermekted r. 

Genet k tanē, mult d s pl ner zlem ve doĵru genet k danēĸmanlēk, bu hastalarēn yºnet m nde 

kr t k ºneme sah pt r. 

 

Anahtar Kel meler: Bardet-B edl sendromu, genot pïfenot p heterojen tes , s l yopat , 

ped atr k olgu ser s , genet k tanē 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

SS-12 Fabry Hastalarēmēzēn Retrospekt f Deĵerlend r lmes 

Melda Fatma Ķdr soĵlu1, Gamze Karamanlē1, Arda G¿ler2, G¿lay Ko­ak3, Naf ye Emel ¢akar1 

1Prof. Dr. Cem l Taĸcēoglu ķeh r Hastanes  ¢ocuk Metabol zma Hastalēklarē B l m Dalē 
2Mehmet Ak f Ersoy Gºĵ¿s ve Kalp Damar Cerrah s  Eĵ t m ve Araĸtērma Hastanes  

Kard yoloj  B l m Dalē 
3Prof. Dr. Cem l Taĸcēoglu ķeh r Hastanes  Nefroloj  B l m Dalē 

¥zet 

Ama­  

Fabry hastalēĵē, AndersonïFabry hastalēĵē olarak da b l nen, GLA gen ndek  patojen k 

varyantlara baĵlē olarak Ŭ-galaktos daz A enz m eks kl ĵ  sonucu l zozomlarda Gb3 

(globotr aos lseram d) b r k m  le karakter ze, Xôe baĵlē kalētēlan progres f b r l zozomal depo 

hastalēĵēdēr. Gb3 ve lyso-Gb3 (globotr aos lsf ngoz n) b r k m ; otonom k gangl onlarda, arka 

kºk gangl onlarēnda; bºbreklerde glomer¿ler h¿crelerde (ºzell kle podos tlerde), t¿b¿ler ve 

nterst syel h¿crelerde; kard yak kas h¿creler nde, let  s stem  l fler nde ve kapak 

f bros tler nde; damar d¿z kas h¿creler nde; ayrēca korneanēn vask¿ler ve lenfat k endotel 

h¿creler nde b r k r.  

Yºntem  

Kl n ĵ m ze Ocak 2025-Aralēk 2025 yēlēnda GLA gen n de varyant saptanan  hastalarēn enz m 

d¿zeyler , lyso-Gb3 d¿zeyler  ve taĸēdēklarē varyantlar ncelend . Bºbrek tutulumu a­ēsēndan 

drar prote n atēlēmē,  kard yak tutulum a­ēsēndan ekokard yograf  ve bazē hastalarda da 

kard yak magnet k rezonans (MR) gºr¿nt¿lemeler ,  nºropat k aĵrē ve/veya per fer k nºropat  

a­ēsēndan yapēlmēĸ olan EMG (elektronºrom yograf ) ve gºz tutlumu ­ n yapēlan gºz 

muayeneler  gºzden ge­ r ld . 

Bulgular  

Kl n ĵ m zde sek z hastanēn GLA gen nde varyant saptandē. Hastalarēn dºrd¿ kadēn, dºrd¿ 

erkekt . Hastalarē yaĸ ortalamalarē 35,3 yēl (14 -56)ô dē. Hastalarēn enz m ve lyso-Gb3 

d¿zeyler  deĵ ĸkenl k gºstermekteyd . Organ tutulumlarē a­ēsēndan beĸ hastada bºbrek 

tutulumu mevcut olup, drarda prote n atēlēmē y¿ksek saptanmēĸtēr. Altē ( k  kadēn, dºrt erkek) 

hastada kard yak tutulum mevcut olup, ekokard yograf de erkeklerde sol ventr k¿l h pertrof s  

olup, kadēn hastalarda kard yak MRGôda Fabry kard yom yopat s le uyumlu saptanmēĸtēr.B r 

erkek hastada EMGôde patoloj  ve b r hastada gºz bulgusu saptanmēĸtēr.  

 

 



 

 

 

 

Sonu­  

¢ocuklarda a­ēklanamayan nºropat , akroparestez , el-ayak yanmasē, gastro ntest nal 

semptomlar varsa, abdom nal kramplar, d yare, bulantē, abdom nal ĸ ĸl k varlēĵēnda, adºlesan 

ve er ĸk n dºnemde bºbrek fonks yon bozukluklarē, sol ventr k¿l h pertrof s , 

kard yom yopat , let  sorunlarē olan b reylerde d¿ĸ¿k farkēndalēk ve ge­ tanē ºneml  b r sorun 

olmaya devam etmekted r. Bu nedenle kl n syen farkēndalēĵēnēn artērēlmasē, a le taramasē ve 

y¿ksek r skl  b reylerde erken dºnemde tarama hastalēk seyr n n y leĸt r lmes  a­ēsēndan 

kr t k ºneme sah pt r. 

 

Anahtar Kel meler: Fabry hastalēĵē, kard yak MR, sol ventr k¿ler h pertrof 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

SS-13 Alkaptonur  Tanēlē Hastalarda Demograf k ve Kl n k ¥zell kler: Tek Merkez 

Deney m 

Sak na Najafova1, Kaĵan ¢alēĸgan2, Hanēm Aghakēshēlē2, El f Ķĸler Soylu2, Tuĵ­e Aras ¢ºl2, 

Tanyel Zubar oĵlu2, Ertuĵrul Kēykēm2, Ayĸe ¢ ĵdem Aktuĵlu Zeybek2 

1Ķstanbul ¦n vers tes-Cerrahpaĸa, Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes , ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē 

ABD. 
2Ķstanbul ¦n vers tes-Cerrahpaĸa, Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes , ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē 

ABD, ¢ocuk Metabol zma Hastalēklarē BD. 

 

Ama­ 

Bu ­alēĸmada, merkez m zde zlenen alkapton¿r  olgularēnēn demograf k, kl n k ve laboratuvar 

ºzell kler n n ve kompl kasyonlarēnēn tanēmlanmasē ama­lanmēĸtēr. 

Yºntem 

Tek merkezl , retrospekt f, ve tanēmlayēcē b r ­alēĸma y¿r¿t¿lm¿ĸt¿r. ¢alēĸmaya alkaptonur  ­ n 

genet k mutasyonu olan ve/veya drarda homojent sat atēlēmē olan hastalar dah l ed lm ĸt r. 

Demograf k ver ler, kl n k bulgular, laboratuvar sonu­larē, gºr¿nt¿leme bulgularē, genet k 

anal zler le tedav  ve d yetle l ĸk l  b lg ler hasta dosyalarē ve hastane elektron k ver  

tabanēndan ger ye dºn¿k olarak elde ed lm ĸt r. 

Bulgular 

Toplam 21 hasta (12 erkek, 9 kēz) deĵerlend r lm ĸt r. Son zlemde medyan yaĸ 8,0 yēl (5,0ï

21,0), tanē yaĸē ver s  bulunan 18 hastada medyan tanē yaĸē 5,5 yēl (3,1ï44,8) olarak 

saptanmēĸtēr. Akraba evl l ĵ  18 hastanēn 11ô nde (%61,1) b ld r lm ĸt r. Genetk nceleme 

yapēlan 11 hastanēn 10ôunda homoz got HGD varyantē, en sēk c.175delA deĵ ĸ kl ĵ  

gºster lm ĸt r. ¥yk¿s¿ne ulaĸēlab len hastalarda koyu/s yah drar 20 hastanēn 19ôunda (%95,0) 

mevcuttur. Sklera, kulak kēkērdaĵē veya c lt p gmentasyonu 20 hastanēn 8ô nde (%40,0) 

kayded lm ĸt r. Omurga veya b¿y¿k eklem aĵrēsē 18 hastanēn 10ôunda (%55,6), omurga veya 

b¿y¿k eklem artropat s  9 hastanēn 4ô¿nde (%44,4) saptanmēĸtēr; 14 hastanēn 2ôs nde (%14,3) 

eklem protez  uygulanmēĸtēr. Renal taĸ ºyk¿s¿ 17 hastanēn 4ô¿nde (%23,5), kard yak kapak 

hastalēĵē 17 hastanēn 7ôs nde (%41,2), osteoporoz tanēsē se kem k m neral yoĵunluĵu ºl­¿m¿ 

bulunan 7 hastanēn 4ô¿nde (%57,1) bulunmuĸtur. Son eGFR medyanē 18 hastada 136,0 

mL/dk/1,73 mĮ (25ï75p: 106,3ï170,3) olup kron k bºbrek yetmezl ĵ  zlenmem ĸt r. N t s non 

ºyk¿s¿ 19 hastanēn 6ôsēnda (%31,6), C v tam n  kullanēmē 15 hastanēn 11ô nde (%73,3), d¿ĸ¿k 

prote n d yet  11 hastanēn 2ôs nde (%18,2) baĸlanmēĸtēr. 

 



 

 

 

 

Sonu­ 

Bu tek merkezl  ser , alkapton¿r  hastalarēnda tanēnēn sēklēkla ­ocukluk ­aĵēnda konduĵunu, 

ancak gen­ er ĸk n dºnemde dah  kas- skelet, kard yak, renal ve kem k kompl kasyonlarēnēn 

ortaya ­ēkab ld ĵ n  gºstermekted r. Bulgular, y¿ksek akraba evl l ĵ  oranē ve homoz got HGD 

varyantlarēnēn baskēnlēĵē le b rl kte, alkapton¿r  hastalarēnēn ped atr k dºnemden t baren 

d¿zenl , mult d s pl ner ve uzun dºneml  b r zlem programēna ht ya­ duyduĵunu 

gºstermekted r. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

SS-14 Normal Vk ôl  ¢ocuklarda Karac ĵer Yaĵlanmasēnēn Metabol k Nedenler : Ķk  

Yēllēk Retrospekt f ¢alēĸma 

Ece ¥ge Enver1, B lal Yēlmaz2 

1Kartal Dr.l¿tf  Kērdar ķeh r Hastanes  ¢ocuk Beslenme ve Metabol zma Hastalēklarē 
2Kartal Dr. L¿tf  Kērdar ķeh r Hastanes  ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē 

G r ĸ 

Yaĵlē karac ĵer hastalēĵē (Metabol k d sfonks yonla l ĸk l  yaĵlē karac ĵer hastalēĵē, 

Metabol cdysfunct on-assoc atedfattyl verd sease; MAFLD), karac ĵerde yaĵ b r k m  le 

karakter ze, g derek artan b r saĵlēk sorunudur. Obez te bu hastalēĵēn en sēk nedenler nden b r  

olmakla b rl kte, yaĵlē karac ĵer hastalēĵē normal v¿cut k tle ndeks ne (VKĶ) sah p ­ocuklarda 

da gºr¿leb lmekted r (1,2). Hastalēk; bas t steatozdan metabol k d sfonks yonla l ĸk l  

steatohepat te (MASH), f broz se ve n hayet nde s roza kadar uzanan gen ĸ b r patoloj k 

spektrumu kapsamaktadēr (3). 

Metabol k d sfonks yonla l ĸk l  yaĵlē karac ĵer hastalēĵē (MAFLD), normal v¿cut k tle 

ndeks ne (VKĶ) sah p ­ocuklarda da g derek daha sēk tanēmlanmaktadēr. Bu ­alēĸmanēn amacē, 

VKĶ normal olan ancak ultrasonograf de karac ĵer yaĵlanmasē saptanan ­ocuklarda 

k nc l/metabol k nedenler n sēklēĵēnē araĸtērmaktēr. 

Yºntem 

Retrospekt f kes tsel ­alēĸmada, 2023ï2025 yēllarē arasēnda karac ĵer yaĵlanmasē tanēsē alan 

253 ­ocuk tarandē. VKĶ < %85 persent l ve ped atr k metabol zma uzmanē tarafēndan 

deĵerlend r len 20 hasta n ha  anal ze alēndē. Kl n k, b yok myasal, metabol k ve gºr¿nt¿leme 

ver ler  elektron k kayētlardan elde ed ld . Obez teye baĵlē karēĸtērēcē deĵ ĸkenler n etk s n  

azaltmak amacēyla, yaĸ ve c ns yete gºre ulusal b¿y¿me referanslarēna gºre VKĶôs  85. 

persent l n altēnda olan hastalar ­alēĸmaya dah l ed lm ĸt r. Fazla k lolu veya obez olarak 

sēnēflandērēlan b reyler ­alēĸma dēĸē bērakēldē. 

Bulgular 

Y rm  hastanēn ortalama yaĸē 8,8 yēl d  ve ortalama VKĶ 18,62 Ñ 2,98 kg/mĮ olup, t¿m deĵerler 

yaĸ ve c ns yete gºre ulusal b¿y¿me standartlarēna gºre normal sēnērlar ­er s ndeyd . 

B yok myasal deĵerlend rmede hastalarēn ortalama serum alan n am notransferaz (ALT) d¿zey  

36,85 Ñ 70,52 IU/L, ortalama aspartat am notransferaz (AST) d¿zey  se 50,15 Ñ 85,31 IU/L 

olarak bulundu.  Metabol k nceleme sonucunda k  hastada (%10) metabol k hastalēk tanēsē 

kondu: b r  karn t n-as lkarn t ntranslokaz (CACT) eks kl ĵ, d ĵer  gl kojen depo hastalēĵē t p 

3. Bu k  olgu bebekl k dºnem nde deĵerlend r lm ĸ olup, kl n k olarak hepatosteatoz lk pucu 

olmuĸtur. 



 

 

 

 

Tartēĸma 

¢alēĸmamēz, obez olmayan ve karac ĵer steatozu saptanan ­ocuklarda metabol k ncelemeler n 

kr t k ºnem n  vurgulamaktadēr. Hastalarēn ­oĵunda am no as t, organ k as t ve a­ lkarn t n 

prof ller  normal olmakla b rl kte, k  d kkat ­ek c  olgu kapsamlē metabol k deĵerlend rmeler n 

tanēsal deĵer n  a­ēk­a ortaya koymaktadēr. Hastalarēmēzdan b r , 2 aylēkken karac ĵer steatozu 

le baĸvurmuĸ ve karn t n-a­ lkarn t ntranslokaz (CACT) eks kl ĵ  tanēsē almēĸtēr. CACT 

eks kl ĵ , yen doĵan dºnem nde h pogl sem , kardyom yopat  ve karac ĵer d sfonks yonu le 

seyredeb l len, m tokondr yal uzun z nc rl  yaĵ as d  oks dasyonunun nad r ancak c dd  b r 

bozukluĵudur (4, 5). Bu hastada karac ĵer steatozu, ler  metabol k ncelemeler  tet kleyen lk 

ve tek pucu olmuĸ, erken tanē ve tedav ye olanak saĵlamēĸtēr. Benzer ĸek lde, b r baĸka nfant; 

y¿ksek karac ĵer enz mler , h pertr gl ser dem  ve ultrasonograf de yaĵlē karac ĵer bulgularē le 

baĸvurmuĸ ve gl kojen depo hastalēĵē (GDH) t p III tanēsē almēĸtēr. Genet k anal zde AGL 

gen nde homoz got mutasyon saptanmasē tanēyē doĵrulamēĸtēr. Bu bulgu, hepatomegal  ve 

steatozun, GDHôde bel rg n kl n k semptomlar ortaya ­ēkmadan ºnce gºr¿leb len erken 

bulgular olab leceĵ n  b ld ren ºncek  ­alēĸmalarla uyumludur (6). GDH t p III tanēsē alan hasta 

dēĸēnda kohortumuzda hepatosplenomegal  saptanmamēĸ olmasē, organomegal n n metabol k 

hepatopat ler  zole veya ben gnsteatozdan ayērt etmede ºneml  b r kl n k pucu olduĵunu 

d¿ĸ¿nd¿rmekted r. 

Sonu­ 

Normal VKĶôye sah p ­ocuklarda saptanan yaĵlē karac ĵer hastalēĵē, ºzell kle erken yaĸta 

gºr¿ld¿ĵ¿nde metabol k hastalēĵēn lk bulgusu olab l r. Bebekl k dºnem nde hepatosteatoz, 

transam naz y¿ksekl ĵ , h pertr gl ser dem  veya a le ­  akrabalēk ºyk¿s¿ bulunan hastalarda 

gec kmeden metabol k tarama yapēlmalēdēr. Erken tanē ve m¿dahale, uzun dºnem sonu­larē 

y leĸt rmekted r. 

Anahtar Kel meler: ¢ocuk, yaĵlē karac ĵer, MAFLD, metabol k hastalēk, normal VKĶ 
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SS-15 Ped atr k Kron k Bºbrek Hastalēĵēnda Pter d n Metabol tler : Ķnflamatuvar 

Akt v te Ķ­ n Yen  B yobel rte­ler Olab l r M ? 

Canan Koban Doĵan1, Seha Saygēlē2, Esra Ķĸat3, Mehmet ķer f Cansever3, D lĸad  K z r 

Eravĸar 1, Beyza Aslan1, Esra Karabaĵ Yēlmaz2, Ayĸe Aĵbaĸ 2, Tanyel Z¿bar oĵlu3, Ertuĵrul 

Kēykēm3, Ayĸe ¢ ĵdem Aktuĵlu Zeybek3, Nur Canpolat2 

1Ķstanbul ¦n vers tes  Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes  ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē Ana B l m Dalē 
2Ķstanbul ¦n vers tes  Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes  ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē Ana B l m Dalē, 

¢ocuk Nefroloj  B l m Dalē 
3Ķstanbul ¦n vers tes  Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes  ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē Ana B l m Dalē, 

¢ocuk Beslenme ve Metabol zma B l m Dalē 

 

GĶRĶķ  

Kron k bºbrek hastalēĵē (KBH), yalnēzca lerley c  nefron kaybē le sēnērlē olmayēp; artmēĸ 

oks dat f stres, bozulmuĸ mm¿n reg¿lasyon ve pers stan nflamasyonun b rl kte rol aldēĵē 

kompleks b r patof zyoloj k s¿re­t r. Kron k h poks  ve ¿rem k toks n b rk m  h¿cresel hasarē 

artērērken, monos tïmakrofaj akt vasyonu ve h¿cresel mm¿n yanētēn d¿zens zleĸmes  

nflamasyonun s¿rekl l ĵ ne yol a­ar. Bu kend n  s¿rd¿ren s¿re­, f brot k mekan zmalarē baskēn 

hale get rerek renal fonks yon kaybēnē der nleĸt r r ve lokal bºbrek hasarēnēn s stem k 

nflamatuvar b r duruma dºn¿ĸmes ne katkēda bulunur. 

GTPôden t¿reyen pter d nler, h¿cresel mm¿n yanēt ve oks dat f stres le yakēndan l ĸk l  olup, 

ºzell kle nterferon-ɔ le akt ve ed len monos t ve makrofajlardan salēnarak h¿cresel mmun 

akt vasyonun gºsterges  olarak kullanēlērlar. KBHôde nflamasyonun kron kleĸmes yle b rl kte 

neopter n ve l ĸk l  pter d n metabol tler nde bel rg n artēĸ zlend ĵ  gºr¿lm¿ĸt¿r. Pter d n 

metabol tler  sērasēyla; neopter n,tetrah drob opter n, b opter n, pter n, pter n 6 karboks l k as t 

ve zoksantopter n olarak ºzetlenr ve bunlar b r d z  reaks yonla b rb rler ne metabol ze olurlar.  

Tetrah drob opter n, tr ptofan metabol zmasēnēn temel kofaktºrler nden b r d r. Tr ptofan, 

seroton n sentez  ve k n¿ren n yolaĵē g b  k  ana metabol k yolakta yer alēr. H¿cresel mm¿n 

akt vasyonun b r gºsterges  olan ndolam n-2,3-d oks jenaz (IDO) akt vtes , 

k n¿ren n/tr ptofan oranē le deĵerlend r l r. Bu oranēn AIDS, kanser, seps s ve bºbrek 

hastalēklarēnda arttēĵē gºster lm ĸt r ve nflamasyonla yakēndan l ĸk l d r. D yetle alēnab len b r 

am noas t olmasē neden yle, tr ptofan ve k n¿ren n n mutlak d¿zeyler nden z yade oranlarēnēn 

kullanēlmasē daha g¿ven l r kabul ed lmekted r. 

Pter d n metabol tler n n yukarēda anlatēlan mekan zmalar dolayēsēyla, KBHôde nflamatuvar 

akt v ten n ve hastalēk progresyonunun potans yel b yobel rte­ler olab leceĵ  d kkat 

­ekmekted r. Ped atr k KBH pop¿lasyonunda bu metabol tler n deĵerlend r lmes , hastalēĵēn  



 

 

 

 

b yoloj k akt v tes n n zlenmes  ve kl n k r sk n daha y  tanēmlanmasēna katkē saĵlayab leceĵ  

ºngºrmektey z. Bu sebeple pter d n metabol tler n n ve l ĸk l  am noas tler n ­ocuklarda KBH 

evreler  le l ĸk s n  deĵerlend rmey  ama­ladēk.  

 

Yºntem  

¢alēĸmada Ķstanbul ¦n vers tes-Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes  ¢ocuk Nefroloj s  B l m Dalēônda 

KBH neden yle zlenen 300 hasta deĵerlend r ld . Katēlmayē kabul etmeyen; akt f enfeks yon, 

mal gn te, d abetes mell tus, vask¿l t, FMF veya mm¿ns¿pres f tedav  kullanēmē olan; yaĸ 

aralēĵēna uymayan ve d¿zens z tak pl  hastalar dēĸlandēktan sonra 91 ­ocuk ve ergen ­alēĸmaya 

dah l ed ld . Yaĸ ve c ns yet a­ēsēndan ­alēĸma grubu le uyumlu 59 saĵlēklē b rey kontrol grubu 

olarak ­alēĸmaya dah l ed ld .  

 

Bu tek merkezl  kes tsel ­alēĸmada, Mayēs 2024ïAĵustos 2025 tar hler  arasēnda Ķstanbul 

¦n vers tes-Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes  ger­ekleĸt r ld . B r ºncek  flow chartta bel rt ld ĵ  g b  

91 adet ped atr k KBH, 59 adet saĵlēklē kontrol hastasē dah l ed ld . Alēnan kanlarda pter d n 

metabol tler n n d¿zeyler  bel rlend . Gruplar arasēnda karĸēlaĸtērmalar daĵēlēmēn normal olup 

olmamasēna gºre MannïWh tney U ve KruskalïWall s testler  kullanēlarak yapēldē.  

 

 

 



 

 

 

 

Bulgular  

 

 

 

Kron k bºbrek hastalarēnda neopter n, pter n, pter n 6-CA ve 

monopter n saĵlēklē kontrollere gºre farklē saptandē. 

(p<0.05).   

 

Kron k bºbrek hastalarēnda tr ptofan ve k n¿ren n 

metabol tler  saĵlēklē kontrollere gºre farklē saptandē. 

(p<0.05).   

 

KBH larda beklend ĵ  ¿zere k n¿ren n ve k n¿ren n/ 

tr ptofan oranēnēn arttēĵē; tr ptofanēn azaldēĵē gºzlemlend .  

 

Tabloda kontrol grubu ve evrelere 

bºl¿nm¿ĸ olarak her evredek  

hastalarēn pter d n metabol tler n n 

deĵerler  bulunmakta. T¿m 

metabol tlerde saĵlēklē kontrollere 

kēyasla anlamlē deĵ ĸ kl kler mevcut. 

¥zell kle pter n metabol t n n 

evrelere gºre deĵ ĸ m  gderek artan 

b r graf k ­ zmekte. Bu artēĸ hen¿z 

ler  evre (4-5) KBH gºr¿nmeden 

saptandēĵē ­ n nflamasyonun erken 

evrede bel rleneb lmes , lerley c  

KBHôēn ºngºr¿leb lmes  a­ēsēndan 

potans yel b r bel rte­ olab l r.  

 



 

 

  

 

 

 

 

¥zell kle tr ptofanēn kanda m ktarēnēn evreler lerled k­e azalmasē ve k n¿ren n/ tr ptofan 

oranēnēn saĵlēklē kontrollerle kēyaslandēĵēnda evreler lerled k­e bel rg n deĵ ĸmes  

nflamasyonu artēĸēnēn erken ºngºr¿lmes  a­ēsēndan destekley c  olab l r.  

Tartēĸma ï Sonu­  

¢ocuklarda kron k bºbrek hastalēĵēnēn hem pter d n metabol tler n  hem de bu metabol tler n 

kofaktºrl¿ĵ¿nde ger­ekleĸen Tr ptofan-K n¿ren n metabol k yolaĵēnē etk led ĵ  l terat¿rle 

uyumlu olarak gºr¿lm¿ĸt¿r.  

Kron k bºbrek hastalēĵēnēn yarattēĵē kron k nflamatuar s¿rec n bu deĵ ĸ kl klerle l ĸk l  olduĵu 

d¿ĸ¿n¿lmekted r.  

 



 

 

 

 

Ķnflamasyon le metabol tler n l ĸk s n  daha yakēndan ortaya koyab lmek ­ n eĸ zamanlē 

nflamatuar s tok nler n ve d ĵer nflamatuar bel rte­ler n deĵerlend r lmes  yol gºster c  

olacaktēr.  
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SS-16 Adolesan Pcos Olgularēnda D V tam n  D¿zeyler n n Kl n k ve Metabol k 

¥zell klerle Karĸēlaĸtērēlmasē 

 

Semra Bahar Akēn1 

1Ser nce Eĵ t m Araĸtērma Hastanes 

 

G r ĸ 

Pol k st k Over Sendromu (PCOS), adolesanlarda sēk gºr¿len, ovulasyon bozukluĵu, 

h perandrojen zm ve pol k st k over morfoloj s yle karakter ze b r endokr n bozukluktur (1,2). 

PCOSôta obez te, ns¿l n d renc  ve kard yometabol k r skler artarken, son yēllarda D v tam n  

eks kl ĵ n n de hastalēkla l ĸk l  olab leceĵ  gºster lm ĸt r (3,4). Bu ­alēĸmada, PCOSôlu 

adolesanlarda D v tam n  d¿zeyler  le kl n k ve metabol k parametreler arasēndak  l ĸk  

ncelenm ĸt r. 

Gere­ ve Yºntem 

Bu kes tsel ­alēĸmada, 14ï18 yaĸ arasē 43 PCOSôlu ergen le yaĸ ve c ns yet a­ēsēndan 

eĸleĸt r len 47 saĵlēklē kontrol karĸēlaĸtērēlmēĸtēr. Tanēda Ped atr k Endokr n Derneĵ  kr terler  

esas alēnmēĸtēr (5). Katēlēmcēlarēn antropometr k ºl­¿mler , menstr¿el ºyk¿ler , serum 

25(OH)D, LH, FSH, total testosteron, DHEAS, androstened on, AMH, glukoz, ns¿l n ve l p d 

prof l  deĵerlend r lm ĸt r. Ķns¿l n d renc  HOMA-IR le hesaplanmēĸ; D v tam n  <20 ng/mL 

ñekskl kò, <12 ng/mL ñaĵēr eks kl kò olarak tanēmlanmēĸtēr. Daĵēlēm normal olmadēĵēndan 

gruplar MannïWh tney U test yle karĸēlaĸtērēlmēĸtēr. 

Bulgular 

PCOS grubunda k lo, VKĶ ve VKĶ SDS deĵerler  kontrol grubuna gºre anlamlē y¿ksek bulundu 

(p=0.03ï0.04). S klus s¿res  PCOS grubunda daha uzundu(p=0.01)(Tablo 1). Glukoz, ns¿l n, 

HOMA-IR, l p d prof l , karac ĵer enz mler , t ro d hormonlarē, prolakt n, FSH, 17OH 

progesteron ve ferr t n d¿zeyler nde fark yoktu.  LH (p=0.044), LH/FSH oranē (p=0.032), total 

testosteron (p=0.025), DHEAS (p=0.012), androstened on (p=0.011) ve AMH (p=0.001) 

d¿zeyler  PCOS grubunda anlamlē b ­ mde y¿ksekt  (Tablo 2). Serum 25(OH)D d¿zeyler  

PCOS grubunda bel rg n olarak d¿ĸ¿kt¿ (p=0.040).D v tam n  eks kl ĵ  PCOS grubunda %65.1, 

kontrolde %57.4 olup fark stat st ksel olarak anlamlē deĵ ld  (F gure 1). 

Tartēĸma 

Bu ­alēĸmada PCOSôlu adolesanlarda D v tam n  d¿zeyler  anlamlē b ­ mde d¿ĸ¿k bulundu. 

Bulgular ºncek  ­alēĸmalarla uyumludur; PCOSôlularēn %67ï85ô nde D v tam n  <20 

ng/mLôd r (3,6).D v tam n , ns¿l n reseptºr ekspresyonunu artērēp nflamatuar s tok nler 

baskēlayarak ns¿l n d renc ne karĸē koruyucu etk  gºster r (7). PCOS grubunda glukoz, ns¿l n  



 

 

 

 

ve HOMA-IR eĵ l mler n n y¿ksekl ĵ , D v tam n  eks kl ĵ n n metabol k d sfonks yonla 

l ĸk l  olab leceĵ n  d¿ĸ¿nd¿rmekted r. LH, LH/FSH oranē, total testosteron, DHEAS, 

androstened on ve AMH d¿zeyler ndek  artēĸ h perandrojen zm  desteklemekted r. D v tam n  

reseptºrler n n gran¿loza h¿creler nde bulunmasē, eks kl kte stero dogenez ve foll k¿l 

gel ĸ m n n bozulab leceĵ n  d¿ĸ¿nd¿r¿r (8). HDL d¿zey n n d¿ĸ¿k, tr gl ser d ve kolesterol¿n 

y¿ksek olmasē l terat¿rle uyumludur. D v tam n  HDL le poz t f, LDL le negat f l ĸk  gºster r 

(3,4). Ferr t n y¿ksekl ĵ  altta yatan nflamasyonu d¿ĸ¿nd¿r¿r; D v tam n  TNF-Ŭ ve IL-6 

ekspresyonunu baskēlayarak ant nflamatuar etk  oluĸturur (9,10). ¢alēĸmanēn sēnērlēlēklarē 

ºrneklem azlēĵē ve mevs msel faktºrler n deĵerlend r lmemes d r. Ancak homojen yaĸ 

grubunda y¿r¿t¿lmes  ve kapsamlē hormonal anal z yapēlmasē g¿­l¿ yºnler d r.  

Sonu­ 

¢alēĸmamēzda, ergen PCOS grubunda D v tam n  d¿zeyler n n kontrol grubuna gºre daha 

d¿ĸ¿k olduĵu saptanmēĸtēr. Bu bulgu, PCOSôta D v tam n  eks kl ĵ n n rol¿ olab leceĵ n  

d¿ĸ¿nd¿rmekle b rl kte, nedenïsonu­ l ĸk s n  ortaya koymak ­ n ler ye dºn¿k, daha gen ĸ 

ºrnekleml  ve ­ok merkezl  ­alēĸmalara ht ya­ vardēr. 
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Anahtar Kel meler: Pol k st k Over Sendromu, D v tam n , adolesan, metabol k 

parametreler, ns¿l n d renc 

 

 

 



 

 

 

 

Tablo 1: PCOS ve Kontrol Grubu Arasēnda Demograf k, Antropometr k ve Menstrual 

¥zell kler n Karĸēlaĸtērēlmasē 

Deĵ ĸkenler PCOS (Med an [IQR]) Kontrol grup (Med an [IQR]) p-deĵer 

Yaĸ (yēl) 15.0 (14.0ï16.0) 15.0 (15.0ï17.0) 0.02 

Doĵum Haftasē 37.0 (37.0ï39.0) 38.0 (37.0ï39.0) 0.09 

Doĵum K losu (g) 3050 (2700ï3400) 3170 (2800ï3500) 0.41 

K lo (kg) 66.0 (56.0ï79.0) 58.0 (47.0ï69.0) 0.03* 

K lo SDS 1.2 (0.1ï2.4) 0.3 (ï0.8ï1.8) 0.04* 

Boy (cm) 161.0 (157.0ï165.0) 160.0 (156.0ï165.0) 0.68 

Boy SDS ï0.1 (ï1.0ï0.9) 0.0 (ï0.9ï0.9) 0.49 

VKĶ (kg/mĮ) 25.0 (21.4ï28.6) 22.5 (19.2ï25.0) 0.03* 

VKĶ SDS 1.2 (0.1ï2.4) 0.2 (ï0.8ï1.6) 0.04* 

Menarĸ yaĸē (yēl) 12.0 (11.0ï13.0) 12.0 (11.0ï13.0) 0.98 

S klus s¿res  (g¿n) 80.11 Ñ 67.36 31.10 Ñ 7.86 0.01 

Adet s¿res  (g¿n) 5.0 (4.0ï6.0) 5.7 (4.0ï7.0) 0.43 

Ped kullanēm m ktarē (adet/g¿n) 3.1 (2.0ï4.0) 3.1 (2.0ï4.0) 0.77 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

Tablo 2: PCOS ve Kontrol Grubu Arasēnda Metabol k, Hormonal ve B yok myasal 

Laboratuvar Parametreler n n Karĸēlaĸtērēlmasē 

Parametre PCOS (Med an [IQR]) Kontrol grubu (Med an [IQR]) p-deĵer 

Glukoz (mg/dl) 92.0 (86.0ï98.0) 91.0 (85.0ï98.0) 0.877 

Ķns¿l n (ÕIU/ml) 14.7 (9.1ï18.9) 12.8 (8.2ï16.5) 0.218 

HOMA-IR 3.3 (2.0ï4.7) 3.0 (1.9ï3.8) 0.409 

Total Kolesterol (mg/dl) 156.0 (136.0ï176.0) 155.0 (135.0ï175.0) 0.956 

LDL (mg/dl) 91.0 (72.0ï108.0) 84.0 (64.0ï106.0) 0.275 

HDL (mg/dl) 59.0 (48.0ï69.0) 51.0 (43.0ï59.0) 0.066 

Tr gl ser d (mg/dl) 79.0 (61.0ï96.0) 72.0 (51.0ï90.0) 0.445 

ALT (U/L) 15.0 (10.0ï20.0) 15.0 (9.0ï19.0) 0.685 

AST (U/L) 18.0 (14.0ï21.0) 17.0 (14.0ï20.0) 0.182 

TSH (mIU/L) 1.8 (1.1ï2.4) 2.1 (1.3ï2.6) 0.303 

fT4 (ng/dl) 1.06 (0.90ï1.20) 1.07 (0.94ï1.18) 0.792 

Prolakt n (ng/ml) 21.0 (8.0ï25.0) 16.0 (10.0ï20.0) 0.331 

LH (mIU/ml) 9.8 (6.0ï13.0) 6.6 (3.5ï8.5) 0.044 

FSH (mIU/ml) 5.0 (3.8ï6.3) 5.1 (3.7ï6.5) 0.855 

LH/FSH oranē 2.2 (2ï2.6) 1.4 (0.8ï1.9) 0.032 

Total Testosteron (ng/dl) 58.0 (46.0ï70.0) 47.0 (30.0ï59.0) 0.025 

DHEAS (Õg/dl) 346.0 (260.0ï430.0) 242.0 (155.0ï318.0) 0.012 

Androstened on (Õg/L) 3.7 (2.5ï4.9) 2.5 (1.6ï3.3) 0.011 

AMH (ng/ml) 7.2 (5.4ï9.1) 3.6 (2.2ï4.8) 0.001 

Ferr t n (ng/ml) 35.0 (22.0ï44.0) 27.0 (15.0ï34.0) 0.18 

25(OH)D V tam n  (ng/ml) 4.4 (9.0ï19.0) 17.5 (12.0ï22.0) 0.04 



 

 

 

 

Tablo 3. PCOS Ve Kontrol Grubunda Serum V tam n D D¿zeyler n n Karĸēlaĸtērēlmasē 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

SS-18 M694v Homoz got Hastalarēn Uzun Dºnem Ķzlem  ï Tek Merkez Deney m 

 

Aēdaē Aalēevaĭ, Arlēn Tun­ĭ, Elēf Kēlē­ KºnteĮ, Zeynep Torunoĵlu BekĮ, Ece AslanĮ, Nergēs 

AkayĮ, ¦mēt G¿lĮ, Ayb¿ke G¿nalpĮ, Esma Aslan ¢olakoĵluĮ, Mehmet YēldēzĮ, Sezgēn ķahēnĮ, 

Kenan BarutĮ, ¥zg¿r Kasap­opurĮ 

1Ķstanbul ¦n vers tes-Cerrahpaĸa, Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes , ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē 

Anab l m Dalē, Ķstanbul 
2Ķstanbul ¦n vers tes-Cerrahpaĸa, Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes , ¢ocuk Romatoloj  B l m Dalē, 

Ķstanbul 

 

FMF: 

¶  Kalētsal oto nflamatuvar hastalēk 

¶  T¿rk yeôde prevalans 1:1000, taĸēyēcēlēk oranē yaklaĸēk %20 

¶  6. Kromozom kēsa kolundak  MEFV gen mutasyonu 

¶ Otozomal reses f kalētēm 

¶  M694V homoz got genot p  erken baĸlangē­, ĸ ddetl  ataklar ve y¿ksek am lo doz 

r sk  le l ĸk l d r 

 

Eurofever/PRINTO AAA tanē kr terler  : tekrarlayan ateĸl  seroz t ataklarē 

¶  Ateĸ 

¶ Karēn aĵrēsē 

¶ Gºĵ¿s aĵrēsē 

¶  Eklem aĵrēsē 

¶ Er z pel 

 

Ataklarēn 12- 72 saat s¿rmes  spes f kt r. 

 

Ama­ 

¶  Merkez m zde zlenen M694V homoz got AAA tanēlē hasta grubunu detaylē 

nceleyerek kl n k ºzell kler n  ve uzun dºnem seyr n  deĵerlend rmek 

¶ Hastalarēn demograf k ve kl n k prof ller n  bel rlemek 

¶  Kl n k bulgularēn ve subkl n k nflamasyonun sēklēĵēnē saptamak 

¶  Kolĸ s n ve ek b yoloj k ajan kullanēmēnēn atak sēklēĵē ve ĸ ddet ne etk s n  

deĵerlend rmek 

¶  A le ºyk¿s¿ ve genet k mutasyonlarēn hastalēk seyr  ve kompl kasyon gel ĸ m  le 

l ĸk s n  ncelemek 

¶  Kron k sekel ve am lo doz g b  uzun dºnem kompl kasyon r skler n  tanēmlamak 

 

Yºntem 

Tek merkezl  retrospekt f kes tsel ­alēĸma Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes  ¢ocuk Romatoloj  

Pol kl n ĵ nde 2006-2025 yēllarē arasēnda AAA tanēsē le zlenen 2000 hastadan M694V 

homoz got mutasyonlu AAA tanēlē 210 hasta ­alēĸmaya dah l ed ld . 

 



 

 

 

 

 

 

Hastalarēn demograf k ve kl n k ºzell kler 

 

Å C ns yet (kēz), n (%): 113 (%53,8) 

Å Yaĸ (yēl), ortalama (SS): 13 (4,2) 

Å Semptom baĸlangē­ yaĸē (yēl), ortalama (SS): 4,2 (2,7) 

Å Tanē yaĸē (yēl), ortalama (SS): 5,2 (3) 

Å Tanēda gec kme (yēl), medyan (IQR): 0,5 (0ï1,6) 

Å Tak p s¿res  (ay), ortalama (SS): 85 (48,8) 

Å Komorb d te varlēĵē, n (%): 28 (%13) 

Å A lede FMF ºyk¿s¿, n (%): 131 (%62) 

Å Akraba evl l ĵ , n (%): 60 (%28) 

 

Hastalarēn kl n k ºzell kler  ve atak bulgularē (N=210) 

 

Å Kron k sekel, n (%): 49 (%23,3) 

Å B¿y¿me kēsētlēlēĵē, n (%): 17 (%8) 

Å Anem , n (%): 37 (%17) 

Å Nefrot k prote n¿r , n (%): 3 (%1,4) 

Å Am lo doz, n (%): 2 (%0,9) 

Å Subkl n k enflamasyon, n (%): 77 (%36) 

Å Ķk  s stemden fazla tutulum, n (%): 25 (%12) 

Å Ķk den fazla atak formu, n (%): 74 (%35,2) 

Å Atak s¿res  72 saatten uzun olanlar, n (%): 11 (%5) 

Å Uzun s¿re ayakta kalmakla aĵrē, n (%): 64 (%30,4) 

 

Hastalēk ĸ ddet  ve kl n k bulgular 

 

Å Tanē anēnda ISSF skoru, ortalama (SS): 2,9 (1,5) 

Å Son v z tte ISSF skoru, ortalama (SS): 1,8 (1,5) 

Å Karēn aĵrēsē, n (%): 194 (%92,3) 

Å Artralj , n (%): 150 (%71,5) 

Å Gºĵ¿s aĵrēsē, n (%): 66 (%31,4) 

Å Artr t, n (%): 48 (%22,8) 

Å Dºk¿nt¿, n (%): 20 (%9,5) 

Å Ķshal, n (%): 12 (%5,7) 

Å Kusma, n (%): 10 (%4,7) 

Å Per kard t, n (%): 3 (%1,4) 

 

Kēsaltma: ISSF, Internat onal Sever ty Scor ng System for FMF. 

 

Kolĸ s n yanētē ; 

Ï Yanētsēz : 24 (%11.4) 

Ï Kēsm  yanēt: 58 (%27.6) 

Ï Tam yanēt: 128 (%61) 

 



 

 

 

 

 

 

Kanak numab altēnda yēllēk atak sayēsē 1 (0-2.5) 

 

Kolĸ s n altēnda yēllēk atak sayēsē 2 (0-4) 

 

Sonu­ 

 

¢alēĸmaya dah l ed len hastalarēn yarēsēndan fazlasē kēzdē ve semptomlar genell kle erken 

­ocuklukta baĸladē. Tanēda gec kme s¿res  kēsaydē ve a le ºyk¿s¿ hastalarēn ¿­te k s nde 

mevcuttu. En sēk gºr¿len semptomlar karēn aĵrēsē, artralj , gºĵ¿s aĵrēsē ve artr t. Hastalarēn 

yaklaĸēk dºrtte b r nde tak pte kron k sekel gel ĸt . Subkl n k nflamasyon hastalarēn ¿­te 

b r nde zlend . Hastalarēn ¿­te k s  kolĸ s n tedav s ne tam yanētēydē. M694V homoz got 

mutasyona sah p AAA hastalarē daha aĵēr kl n k sey r ve kron k sekel r sk neden yle d kkatl  

zlenmel d r. Tedav  ve kompl kasyon tak b  uzman ­ocuk romatologlarē tarafēndan yapēlmalē 

ve komorb d hastalēk r sk  mevcut olan hastalarda mult d s pl ner b r yaklaĸēm 

ben msenmel d r. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

SS-19 ¢ocukluk ¢aĵēnda Ķmpet go: ¦­¿nc¿ Basamak Hastanede, Tek Merkez Deney m 

El f Dede1 

1Darēca Farab  Eĵ t m ve Araĸtērma Hastanes 

Ama­ 

Ķmpet go; sēklēkla 2-5 yaĸ arasē ­ocuklarda gºr¿len c ld n bakter yel, y¿zeyel enfeks yonudur 

(1,2). B¿llºz ve nonb¿llºz mpet go olarak k  formda gºr¿l¿r (3). Atop k dermat t, c lt 

travmasē, bºcek ēsērēĵē, skab yez, y¿ksek nem ve kºt¿ h jyen koĸullarē mpet go ­ n r sk 

faktºrler d r (4). Ķmpet goda tanē sēklēkla kl n k olarak konulur (3). Lezyonlar genell kle y¿z, 

boyun ve ekstrem telerde gºr¿l¿r (5). Enfeks yon sēcak, neml  koĸullarda meydana gel r ve 

yakēn temaslē b reyler arasēnda kolayca yayēlēr (1,2). ¢alēĸmamēzda mpet go dºk¿nt¿s¿ olan 

­ocuk olgularda demograf k ve kl n k ºzell kler n, r sk faktºrler n n ve tedav  sonu­larēnēn 

deĵerlend r lmes  ama­lanmēĸtēr. 

Yºntem 

¦­¿nc¿ basamak b r hastanede ­ocuk enfeks yon pol kl n ĵ nde Haz ran 2025-Kasēm 2025 

tar hler  arasēnda kl n k olarak mpet go tanēsē alan 35 ­ocuk hastanēn ver ler  retrospekt f olarak 

deĵerlend r ld . Bu hastalarēn demograf k ºzell kler , r sk faktºrler, temas durumlarē, tutulum 

bºlgeler , eĸl k eden semptomlar ve tedav  sonu­larē ncelend . Hastalar b¿llºz ve nonb¿llºz 

mpet go dºk¿nt¿s¿ olarak 2 gruba ayrēldē. Ver ler SPSS Vers on 22.0ôde anal z ed ld . P 

deĵer n n <0.05ô n altēnda anlamlē kabul ed ld. 

Bulgular 

Hastalarēn %60ôē(n=21) erkekt  ve ortalama yaĸ 65Ñ51 aydē (en d¿ĸ¿k: 1 ay, en y¿ksek:192 ay). 

Hastalarēn 1ô nde (%2,8) komorb d te saptandē. Bu hastanēn atop k dermat t mevcuttu. 

Hastalarēn %34ô nde (n=12) r sk faktºr¿ saptandē. Bunlar; travma ºyk¿s¿ (n=5), havuza g rme 

ºyk¿s¿ (n=5), atop k dermat t (n=1), skab yez (n=1), kalabalēk ortamda yaĸam (n=1) d . 

Hastalarēn %54ô¿nde (n=19) benzer dºk¿nt¿s¿ olan b reyle temas ºyk¿s¿ vardē. Baĸvurudak  

dºk¿nt¿ baĸlangē­ s¿res ; 9,4 g¿nd¿. Hastalarēn %20ôs nde (n=7) kaĸēntē ĸ kayet  vardē. 

Hastalarēn %74ô¿nde (n=26) nonb¿llºz, %26ôsēnda (n=9) b¿llºz mpet go tesp t ed ld . 

Hastalarēn %20ôs nde (n=7) lokal, %80ô nde (n=28) yaygēn mpet go tutulumu saptandē. 

Tutulum bºlges  deĵerlend r ld ĵ nde; hastalarēn %80ô nde (n=28) ekstrem te, %54ô¿nde 

(n=19) y¿z, %31ô nde (n=11) gºvde tutulumu saptandē. Hastalarēn %54ô¿ (n=19) 

amoks s l n+klavulan k as t, %26ôsē (n=9) b r nc  kuĸak sefalospor n, %20ôs ne (n=7) sadece 

top kal ant bakter yal tedav  uygulandē. B¿llºz ve nonb¿llºz mpet go gruplarē arasēnda yaĸ ve  

 

 



 

 

 

 

semptom s¿res  a­ēsēndan stat st ksel olarak anlamlē b r fark saptanmadē (p>0.05), kaĸēntē 

ĸ kayet  b¿llºz mpet golu hastalarda anlamlē olarak fazlaydē (p<0.05). 

Tartēĸma 

Ķmpet go vakalarēnēn %70ô  nonb¿llºz formdadēr (4). ¢alēĸmamēzda; l terat¿rle uyumlu ĸek lde 

hastalarēn %74ô¿nde (n=26) nonb¿llºz mpet go saptandē. Nonb¿llºz mpet go her yaĸta 

gºr¿leb l rken, b¿llºz mpet go 2-5 yaĸta sēk gºr¿l¿r (4). ¢alēĸmamēzdak  olgularēnsa ortalama 

yaĸē 65Ñ51 aydē (>5 yaĸ). B¿llºz ve nonb¿llºz mpet go gruplarē arasēnda yaĸ s¿res  a­ēsēndan 

anlamlē b r fark saptanmadē (p>0.05). Bunun ºn planda ºrneklem b¿y¿kl¿ĵ¿ sēnērlē olmasēna 

baĵladēk. Ķmpet go, pr mer (atop k dermat t) veya sekonder b r hastalēk (sēyrēklar, k¿­¿k 

travmalar ve bºcek ēsērēklarē g b  k¿­¿k c lt travmasē bºlgeler nde enfeks yon veya uyuz g b  

altta yatan durumlar) olarak ortaya ­ēkab l r (2). ¢alēĸmamēzdak  olgularēn %34ô nde (n=12) 

l terat¿rle benzer r sk faktºrler  saptandē. Bunlar; travma ºyk¿s¿ (n=5), havuza g rme ºyk¿s¿ 

(n=5), atop k dermat t (n=1), skab yez (n=1), kalabalēk ortamda yaĸam (n=1) d . 

Ķmpet go ­ok bulaĸēcē b r enfeks yondur ve d ĵer b reylere doĵrudan c lt temasē veya cansēz 

nesneler yoluyla bulaĸab l r (1). Enfeks yon sēcak, neml  koĸullarda meydana gel r ve yakēn 

temaslē b reyler arasēnda kolayca yayēlēr (6). ¢alēĸmamēzda olgularēn %54ô¿nde (n=19) benzer 

dºk¿nt¿s¿ olan b reyle temas ºyk¿s¿ vardē. Bu y¿ksek oran mpet go tanēlē hastalarda uygun 

ant b yot k tedav s n n ve mpet go hastalarēnēn ve bakēm verenler n k ĸ sel h jyen  ve el 

yēkamasēnēn ºnem n  gºzler ºn¿ne sermekted r. Lokal mpet go tutulumunda az sayēda lezyon 

vardēr ve mup ros n g b  b r ajanla top kal tedav  gerekt r r. Yaygēn tutulum b rka­ lezyonun 

olduĵu tutulumu tanēmlar ve oral tedav  gerekl d r. Oral tedav den lk terc h sefaleks nd r (7). 

¢alēĸmamēzda; olgularēn %20ôs nde (n=7) lokal tutulum saptandē ve top kal tedav  baĸlandē. 

Olgularēn %80ô nde (n=28) yaygēn tutulum saptandē ve bunlarēn %26ôsē (n=9) 1.kuĸak 

sefalospor n ve %54ô¿ (n=19) amoks s l n+klavulan kas t tedav s  aldē.  

Sonu­ 

Ped atr k populasyonda ­ok sēk gºr¿len mpet go oluĸumuna farklē r sk faktºrler  zem n 

hazērlar. Olduk­a bulaĸēcē olan mpet go enfeks yonunun tanēnmasē, uygun tedav  ed lmes  ve 

temas ºnlemler  b¿y¿k ºnem taĸēmaktadēr. Ķnfant ve erken ­ocukluk dºnem nde sēklēkla 

gºr¿len b¿llºz mpet gonun farklē yaĸ gruplarē arasēndan da gºr¿leb leceĵ  unutulmamalēdēr. 

Anahtar Kel me: mpet go, b¿llºz, nonb¿llºz, ­ocuk 
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SS-20 Ped atr k Hēv Enfeks yonu Tanēsē le Ķzlenen Hastalarēn Demograf k, Kl n k ve 

Laboratuvar ¥zell kler : G¿neydoĵu Anadolu Bºlges nden Tek Merkez Deney m 

G¿ln han ¦st¿ndaĵ1, Gºzde Sever1 

1. Gaz antep ķeh r Hastanes , ¢ocuk Enfeks yon Kl n ĵ , Gaz antep, T¿rk ye 

Ama­ 

Ķnsan mm¿n yetmezl k v r¿s¿, lk defa 1981 yēlēnda tanēmlanmasēnēn ardēndan g¿n¿m¿ze 

kadar s¿regelen b r pandem ye sebep olmuĸtur. Ant-retrov ral tedav ler n gel ĸt r lmes  le, 

HIV poz t f b reyler, neredeyse normal yaĸam standartlarēna ulaĸmēĸ olsa da, HIV enfeks yonu 

hakkēnda farkēndalēĵēn ve c nsel yolla bulaĸan hastalēklardan korunma prat kler n n yeterl  

d¿zeyde olmamasē, neden yle T¿rk yeôde son yēllarda HIV poz t f b reylerde artēĸ gºr¿lm¿ĸt¿r. 

¢ocukluk ­aĵēnda en bel rg n bulaĸ yollarē, gebel kte tanēnamayan HIV poz t f annelerden 

vert kal bulaĸ le veya adºlesan dºnemde c nsel temas yolu led r. Er ĸk n ve gebelerdek  HIV 

poz t fl ĵ n n erken dºnemde tanēnmasē, dolaylē olarak ­ocukluk ­aĵēnda da hastalēĵēn y¿k¿n¿ 

azaltacaktēr.  

Bu ­alēĸmada, ped atr k HIV enfeks yonu tanēsē le hastanem zde zlenen hastalarēn demograf k, 

kl n k ve laboratuvar ºzell kler n n ncelenmes , HIV poz t f ­ocuk hastalarēn rdelend ĵ  daha 

b¿y¿k kapsamlē ­alēĸmalara ēĸēk tutmasē ve ped atr k HIV enfeks yonunun y¿k¿n¿n azaltēlmasē 

­ n ºnlem stratej ler ne yºnel k g r ĸ mlere ºnc¿l¿k etmes  ama­lanmēĸtēr.  

Yºntem 

Hastanem zde Haz ran 2024 le Eyl¿l 2025 tar hler  arasēnda zlenen HIV poz t f ­ocuk 

hastalarēn t¿m¿ ­alēĸmaya dah l ed lm ĸt r. Hastalarēn yaĸē, c ns yet , HIV bulaĸma ĸekl , tanē 

anēndak  v ral y¿k ve CD4+ T lenfos t sayē ve oranlarē, ant-retrov ral tedav ler  kayded lm ĸt r.  

Bulgular 

Toplamda yed  HIV poz t f hastanēn ¿­¿ (%42,9) kēz, dºrd¿ (%57,1) erkekt r. Yaĸ ortalamasē 

9,6 (m n-max: 1,5-17) yēldēr. Dºrt hasta (%57,1) HIV v r¿s¿n¿ vert kal bulaĸ le almēĸ, ¿­ hasta 

(%42,9) c nsel temas yolu le almēĸtēr. ¦­ hasta 2024-2025 tar hler arasēnda yen  tanē almēĸtēr. 

Yen  tanē alan ¿­ hastanēn gel ĸ tanēlarē sērasēyla; anal bºlgede s ĵ l, k¿­¿k eklemde p yojen k 

artr t ve per anal abse ĸekl nded r. Yen  tanē alan hastalarēn HIV PCRôda v r¿s kopya sayēsē 

ortalamasē 1.201.879 IU/mlôd r. 

Tartēĸma 

Bu ­alēĸmada zlenen ped atr k HIV olgularēnēn yaĸ ortalamasēnēn ­ocuklukïadºlesan dºnem  

kapsamasē, l terat¿rle uyumlu olarak bulaĸ yollarēnēn yaĸa gºre farklēlaĸtēĵēnē gºstermekted r. 

K¿­¿k yaĸ grubunda HIV enfeks yonunun baskēn bulaĸ yolu vert kal ge­ ĸ ken, adºlesan  



 

 

 

 

dºnemde c nsel temasēn ºn plana ­ēktēĵē b l nmekted r (1,2). B z m olgularēmēzda da hastalarēn 

%57,1ô n n vert kal bulaĸ, %42,9ôunun se c nsel temas yoluyla enfekte olmasē bu daĵēlēmē 

desteklemekted r. Benzer ĸek lde ulusal ve uluslararasē ­alēĸmalarda ­ocukluk ­aĵēndak  HIV 

olgularēnēn b¿y¿k kēsmēnēn tanē almamēĸ veya gebel k s¿res nce yeterl  zlem yapēlmamēĸ HIV 

poz t f annelerden doĵan bebekler olduĵu b ld r lmekted r (1,3). 

C ns yet daĵēlēmē a­ēsēndan ­alēĸmamēzda erkek olgularēn haf f predom nansē d kkat 

­ekmekted r. T¿rk ye ver ler nde ve bºlgesel ­alēĸmalarda da ºzell kle adºlesan erkeklerde 

r skl  c nsel davranēĸlara baĵlē HIV enfeks yonlarēnēn arttēĵē b ld r lm ĸt r (2). Yen  tanē alan 

olgularēn y¿ksek v ral y¿k le ve ­oĵunlukla enfeks yon veya mukokutanºz lezyonlar g b  ºzg¿l 

olmayan baĸvuru nedenler yle tanē almasē, ped atr k HIVô n halen ge­ tanē alab ld ĵ n  

gºstermekted r. 

Bu bulgular, ped atr k HIV enfeks yonunun ºnlenmes nde en kr t k basamaĵēn er ĸk n ve 

gebelerde HIVô n erken tanēnmasē ve etk n ant retrov ral tedav ye er ĸ m olduĵunu ortaya 

koymaktadēr. Gebel kte rut n tarama, v ral y¿k baskēlanmasē ve rehberlere uygun per natal 

koruyucu uygulamalar le anneden bebeĵe bulaĸēn %1ô n altēna nd r leb ld ĵ  b l nmekted r 

(3,4). Ayrēca er ĸk n HIV poz t f b reyler n d¿zenl  tak b  ve b l n­lend r lmes , dolaylē olarak 

­ocukluk ­aĵēnda yen  HIV enfeks yonlarēnēn ºnlenmes nde temel b r halk saĵlēĵē stratej s d r 

(1,4). 

Sonu­ 

Ped atr k HIV enfeks yonunun ºnlenmes nde en ºneml  faktºrlerden b r  anneden bebeĵe 

bulaĸēn engellenmes  ­ n gebelerde erken tanē ve rehber ºner ler  doĵrultusunda, d¿ĸ¿k ve 

y¿ksek r skl  bebekler n bel rlenerek ºnley c  uygulamalarēn yer ne get r lmes , adºlesan 

dºnemde c nsel yolla bulaĸēn engellenmes  ­ n de adºlesanlarēn b lg lend r lmes , HIV 

farkēndalēĵē oluĸturulmasē ve koruyucu ºnlemlere ulaĸēmēn kolaylaĸtērēlmasēdēr.  

Anahtar kel meler: ­ocuk, nsan mm¿n yetmezl k v r¿s¿, HIV, sekonder mm¿n yetmezl k 
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SS-21 ¢ocuk Hastalarda Ķnsan Metapnºmov r¿s¿ (Hmpv) Ķl ĸk l  Akut Solunum Yolu 

Enfeks yonu Kl n k ¥zell kler : Tek Merkezl  Retrospekt f Gºzlemsel ¢alēĸma  

Sevl ya ¥cal Dem r, Seyhan Yēlmaz, Ayl n D z  Iĸēk, Meryem ¢aĵla Abacē ¢apar, Sēla Cura, 

Rab a Dedeoĵlu, G¿lĸen Akko­ 

1Marmara ¦n vers tes  Pend k EAH  

Ama­ 

Ķnsan Metapnºmov r¿s¿ (HMPV) ºzell kle k¿­¿k ­ocuklar, yaĸlēlar ve baĵēĸēklēk s stem  

baskēlanmēĸ b reylerde ºneml  morb d te ve mortal teye neden olan, b r solunum yolu 

patojen d r. Haf f soĵuk algēnlēĵē benzer  semptomlardan ĸ ddetl  pnºmon ye kadar deĵĸen 

kl n k seyre sah pt r. Bu ­alēĸma tanēnērlēĵē az olan HMPV l ĸk l  solunum yolu hastalēĵēnēn 

ºzell kler n  ve aĵēr hastalēk durumunu tanēmlayacak ver ler  elde etmey  ama­lamēĸtēr.  

Yºntem 

Hastanem z ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē Kl n kler ne Aralēk 2021 le Kasēm 2025 tar hler  

arasēnda solunum semptomlarē le baĸvuran ve nazofarengeal s¿r¿nt¿ ºrnekler nde PCR le 

HMPV tesp t ed len 1 ay-18 yaĸ arasē ­ocuk hastalar ­alēĸmaya alēndē. Hastalarēn demograf k, 

kl n k ve laboratuvar bulgularē, aldēklarē tedav ler ve gºzlemlenen kompl kasyonlar tēbbē 

kayētlarēndan retrospekt f olarak elde ed ld .  

Bulgular 

¢alēĸmaya 38ô  kēz (%48,7) 78 hasta dah l ed ld . Hastalarēn ortanca yaĸlarē 14.9 (IQR 7.5-54.7) 

ay olup, %84,6ôsē beĸ yaĸēndan k¿­¿kt¿. Baĸvurularēn %97.4ô¿ Kasēm- Mayēs aylarē arasēnda 

olmuĸtu. Hastalarēn 44ô¿nde (41.6%) mmun yeters zl k, mal gn te, konjen tal kalp hastalēĵē, 

kron k akc ĵer hastalēĵē, astēm, premat¿r te, metabol k hastalēk veya kron k nºroloj k hastalēk 

ĸekl nde ko-morb d tes  mevcuttu. Baĸlēca baĸvuru semptomlarē ºks¿r¿k (83.1%), burun 

akēntēsē/tēkanēklēĵē (%61), ateĸ (%59,2) hērēltē (%41,6), muayene bulgularē tak pne/d spne 

(%31,2), akc ĵerlerde ral-ronkus (%23,4) d . Laboratuvar testler nde beyaz k¿re 10020 (IQR 

6200-13860)/mm3, nºtrof l 5079.1Ñ3921.9 /mm3, lenfos t 4021.8Ñ2813.1/ mm3, C-reakt f 

prote n 7.5 (IQR 1.1-26)mg/dL d . Hastalarēn %29.5ô n n nazofarengeal s¿r¿nt¿ ºrnekler nde 

PCR le baĸka v r¿s/ler tesp t ed ld . Akc ĵer graf s  31 hastada (%41,3) normal, 41ô nde 

(%58.4) ret kulo-nodular, 3ô¿nde (%4) konsol de gºr¿nt¿ye sah pt . Hastalarēn 42ôs  (%53.9) 

yatēĸ ver ld ; 17ôs  oks jen desteĵ  aldē bunlarēn 5ô nde (%6,4) yardēmcē solunum desteĵ ne 

ht ya­ duydu. Yardēmcē solunum desteĵ ne ht ya­ komorb d tes  olanlarda stat st ksel olarak 

anlamlē y¿ksekt  (p:0,025). Toplam hastane yatēĸ s¿res  7 (IQR 5-11) g¿n d , beĸ hasta ­ocuk 

yoĵun bakēm ¿n tes nde tak p ed ld , k  hasta (%2,6) eks tus oldu.  

 



 

 

 

 

Sonu­  

HMPV daha ­ok kēĸ ve lkbahar aylarēnda gºr¿len, altta yatan hastalēĵē olanlarda daha sēk 

gºzlenen v ral solunum yolu enfeks yonuna neden olur.  

Anahtar Kel meler: Ķnsan metapnºmov r¿s¿, HMPV, ¢ocuk, 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

SS-22 ¢ocuk Hastalarda Stenotrophomonas maltophlia ¦remelerinin Klinik ¥zellikleri 

ve Antimikrobiyal Diren­ Paternleri 

Pēnar ¥nal1, Fatma Deniz Ayg¿n1, Gºkhan Ayg¿n2 

1Ķstanbul ¿niversitesi-Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltesi,¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē, ¢ocuk 

Enfeksiyon Bilimdalē 
1Ķstanbul ¿niversitesi-Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltesi, Enfeksiyon hastalēklarē ve Klinik 

mikrobiyoloji 

 

G r ĸ 

Stenotrophomonas maltoph l a, ºzell kle altta yatan hastalēĵē olan ­ocuklarda ºneml  b r aerob 

non- fermantat f gram negat f nozokom yal patojend r. Saĵlēklē ­ocuklarda nad ren hastalēĵa 

neden olan bu etken, imm¿ns¿prese hastalarda ciddi morbidite ve septik ĸok tablolarēna yol 

a­abilmektedir. Mikroorganizma, ­oklu polar flagellalarē sayesinde aktif hareket yeteneĵine 

sahiptir. Bu flagellar yapē, bakterinin sēvē ortamlarda ve y¿zeylerde hareket etmesini saĵlayarak 

yayēlēmēna yardēmcē olur. S. maltoph l a vent latºrlerde, cerrah  fēr­alarda, dezenfektan 

sol¿syonlarēnda bulunab lmekted r. Doĵal veya ed n lm ĸ ant b yot k d renc  neden yle tedav s  

g¿­ olup, mortal tey  artērab lmekted r. ¢ocuk hastalarda enfeks yon ve kolon zasyon ayrēmē, 

r sk faktºrler  ve antm krob yal duyarlēlēk paternler ne l ĸk n ver ler sēnērlēdēr. Bu ­alēĸmada, 

­ocuk hastalarda S. maltoph l a ¿remeler n n kl n k ºzell kler , duyarlēlēk durumlarē ve l ĸk l  

r sk faktºrler n n deĵerlend r lmes  ama­lanmēĸtēr. 

Yºntem 

Ocak 2018ïAralēk 2022 tar hler  arasēnda ¿­¿nc¿ basamak b r ­ocuk hastanes nde kan, drar, 

trakeal asp rat veya bey n omur l k sēvēsē ºrnekler nde  S. maltoph l a ¿remes  saptanan hastalar 

ger ye dºn¿k olarak ncelend . Demograf k ver ler, altta yatan hastalēklar, ºrnek t¿rler , r sk 

faktºrler , ko-enfeks yonlar ve ant m krob yal duyarlēlēk sonu­larē kayded ld . Ķzolatlarēn 

tamamēnda tr metopr m-sulfometaksazol duyarlēlēĵē ncelenm ĸ olup, elde ed len sonu­lar 

Cl n cal and Laboratory Standards Inst tute (CLSI) standartlarē temel alēnarak duyarlē, orta 

duyarlē ve d ren­l  olarak kategor ze ed lm ĸt r.  

Bulgular 

¢alēĸmaya toplam 58 ­ocuk hasta dah l ed ld ; kēz/erkek oranē 26/32, med an yaĸ:25 ay 

saptandē. ¥rnekler n 26 tanes  (%44.8.6) kan k¿lt¿r¿nden,21ô  (%36.2) endotrakeal asp rattan, 

11 (%18,9) ºrnek se drardan zole ed ld . Hastalarēn t¿m¿nde en az b r kron k altta yatan 

hastalēk bulunmaktaydē: nºrom¿sk¿ler hastalēklar, genet k hastalēklar, kron k akc ĵer ve 

konjen tal kalp hastalēklarē en sēk saptanan altta yatan hastalēklardē. Olgularēn yaklaĸēk ¿­te 

k s nde santral venºz kateter, yarēsēnda trakeostom  mevcuttu. Kan, drar ve trakeal asp rat  



 

 

 

 

ºrnekler nde ko-enfeks yon oranē %10 olarak saptandē. Tr metopr m-sulfometaksazol 

duyarlēlēĵē 17 zolatta (%29.3) duyarlē, 32 ºrnekte (%55.1) orta duyarlē, 9 (%15.5) ºrnekte 

d ren­l  bulundu. ¦reme ºnces , en sēk kullanēlan ant b yot k grubu karbapenemler (%62) 

olarak saptandē. K nolon grubu, ardēndan tr metopr m sulfometaksazol en sēk kullanēlan 

ant b yot kler olarak saptandē  

Sonu­ 

Bu ­alēĸma, hastanede yatan ve kron k hastalēklarē bulunan ­ocuklarda, santral kateter ve 

trakeostom  g b  r sk faktºrler  varlēĵēnda S. maltoph l aônēn kan, drar ve trakeal asp ratlarda 

etken olarak saptab ld ĵ n  ve ºneml  b r morb d te ve mortal te neden  olab ld ĵ n  

gºstermekted r. Tr metopr m-sulfometaksazol duyarlēlēĵē bu hastalarēn yarēdan fazlasēnda orta 

duyarlē saptanmēĸ olup, l terat¿rde bld r len ­ocuk ­alēĸmalarēna gºre artmēĸ d ren­ d kkat 

­ekmekted r (1). S. maltoph la ¿remes  ºnces  en sēk kullanēlan ant b yot k grubu 

karbapenemler olup, B¿y¿k­am ve ark. ­alēĸmasēnda benzer karbapenem kullanēm oranē 

b ld r lm ĸt r (2). Sonu­ olarak, hastanede yatan ve altta yatan r sk faktºr¿ olan ­ocuklarda 

amp r k ant b yot k se­ m  akēlcē yapēlmalē, ºzell kle karbapenem kullanēmē olan ­ocuklarda S. 

maltoph l a enfeks yonlarē gºz ºn¿nde bulundurulmalē ve yerel d ren­ durumlarē d kkatle 

deĵerlend r lmes  gerekmekted r. Stenotrophomonas maltoph l a hastanede yatan ­ocuk 

hastalarda ­oklu ant b yot k d renc  gºr¿len, ºneml  morb d te veya mortal te neden  olab len 

b r etken olup artan tr metopr m sulfometaksazol d renc  d kkat ­ekmekted r.   

Santral kateter varlēĵē ve karbapenem grubu baĸta olmak ¿zere gen ĸ spektrumlu ant b yot k 

kullanēmē en ºneml  r sk faktºrler d r. Kan ve kan dēĸē ºrneklerde ¿reyen suĸlarēnēn 

Tr metopr m-sulfometaksazol d ren­ler  arasēnda anlamlē fark saptanmamēĸtēr. S. maltoph l a 

suĸlarēnda artan ant b yot k d renc n  deĵerlend rmek ­ n otomat ze yºntemler kullanmak 

sul1/sul2 g b  genler  deĵerlend rmek yararlē olab l r. S. maltoph l aôya karĸē kullanēlab lecek 

ajanlar doĵal ve ed nsel yollarla ­oklu ant b yot k d rencne sah p olduklarē ­ n , tedav  

se­enekler  kēsētlēdēr, gel ĸm ĸ yºntemlerle d ren­ test  ­alēĸēlēp, doĵru d ren­ prof l n n 

bel rlenmes  tedav de kr t k ºneme sah pt r. Akēlcē ant b yot k kullanmē ve zolasyon ºnlemler , 

yayēlēmē engellemekte ºneml  rol oynar. 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

SS-24 D kkat Eks kl ĵ  ve H perakt v te Bozukluĵu Tanēlē ¢ocuklarda Yen doĵan Sarēlēĵē 

ve Maternal Gebel k Kompl kasyonlarēnēn Sēklēĵē: Tek Merkezl  B r Gºzlemsel ¢alēĸma 

Sevde Berce Karakaya1, D lay Altan2, Em ne Gen­3 

1Erzurum ķeh r Hastanes , ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē 
2Marmara ¦n vers tes  Pend k Eĵ t m Araĸtērma Hastanes , ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē 
3Zeynep K©m l Kadēn ve ¢ocuk Hastalēklarē Eĵ t m ve Araĸtērma Hastanes , ¢ocuk Beslenme 

ve Metabol zma 

 

G r ĸ ve Ama­ 

D kkat eks kl ĵ  ve h perakt v te bozukluĵu (DEHB), ­ocukluk ­aĵēnda yaygēn gºr¿len b l ĸsel, 

akadem k, davranēĸsal, emosyonel ve sosyal becer ler  etk leyen nºrops k yatr k b r 

bozukluktur (1). DEHB patogenez nde kes n b r tanēmlama olmamakla beraber serebral 

kortekstek  katekolam n metabol zmasēnēn mbalansēnēn rol oynayab leceĵ  d¿ĸ¿n¿lmekted r 

(2-4). Genet k, nºrob yoloj k, nºroanatom k, nºrok myasal ve ­evresel etmenler n etk leĸ m  

sonucunda gel ĸen mult faktºr yel b r nºrogel ĸ msel bozukluk olduĵu d¿ĸ¿n¿lmekle beraber 

nºrob yoloj k ­alēĸmalarda, DEHBôl  b reylerde ºzell kle serebral kortekste katekolam nerj k 

nºrotransm tter metabol zmasē le s napt k reg¿lasyon s¿re­ler nde bel rg n denges zl kler 

olduĵu gºster lm ĸt r. DEHB patof zyoloj s nde prefrontal korteks, bazal gangl onlar ve 

serebellum arasēndak  nºral aĵlarda ĸlevsel ve yapēsal bozulmalar tanēmlanmēĸ olup, bu bey n 

bºlgeler n n b l rub n n nºrotoks k etk ler n n yoĵunlaĸtēĵē alanlarla ºrt¿ĸmes  d kkat ­ek c d r. 

Ayrēca farklē ­alēĸmalarda h perb l rub nem  ºyk¿s¿ olan ­ocuklarda DEHB sēklēĵēnda artēĸ 

gºr¿lm¿ĸt¿r (5-7).  

Kl n k deney m m zde DEHB hastalarēnēn ºzge­m ĸler nde uzamēĸ sarēlēk, maternal gebel k 

kompl kasyonlarēnēn daha sēk olduĵunu gºzlemlemem z ve bazē safra metabol zmasē 

bozukluklarēnda DEHB sēklēĵēnēn artmēĸ olduĵunun b l nmes  neden yle safra metabol zmasē 

bozukluklarēnēn erken dºnem pu­larē a­ēsēndan bu hastalarēn deĵerlend r lmes  planlandē. 

Yºntem 

Hastanem z ¢ocuk Metabol zma kl n ĵ ne 2024 ï 2025 yēllarēnda baĸvuran hastalar ­ nde ek 

olarak DEHB tanēsē olanlarēn ver ler  retrospekt f olarak toplandē. Uzamēĸ sarēlēk, kolestaz 

varlēĵē, anneler nde gebel k kolestazē, h peremez s, preeklamps /eklamps varlēĵē ya da 

gebel kte maternal karac ĵer fonks yon testler n n y¿ksekl ĵ , yen doĵan yoĵun bakēm 

¿n tes nde (YDYB¦) yatēĸ durumlarē ve laboratuvar tetk kler  kayded ld . ¢alēĸmamēzda 

tanēmlayēcē stat st kler kullanēlmēĸ ve ­ēkan sonu­lar l terat¿rde bld r le d ĵer ­alēĸmalarēn 

ver ler  le karĸēlaĸtērēlmēĸtēr. 

 



 

 

 

 

Bulgular 

Toplam 54 DEHB hastasē dah l ed ld . Yaĸlarē 1-18 arasēndaydē (ortalama 9,1yēl). Ortalama 

baĸvuru yaĸē 8,8 yēldē. Baĸvuru anēndan DEHBôy  ĸ k©yet olarak bel rten 16 hastamēz (%30) 

vardē. 38 hastada se a leler DEHBôy  ĸ k©yet olarak sºylemey p tēbb  ºyk¿s¿ sorgulandēĵēnda 

ºĵren lm ĸt . D ĵer baĸvuru ĸ kayetler nden h perl p dem  %17 (n=9), obez te %15 (n=8), 

hepatosteatoz %5,6 (n=3), CK y¿ksekl ĵ  %5,6 (n=3), nºbet/ep leps  %17 (n=9), ot zm %15 

(n=8), gel ĸ msel gec kme %15 (n=8), b l ĸsel ger l k %9,4 (n=5) en sēk olanlardē.  

Uzamēĸ sarēlēk ºyk¿s¿ %20,4 (n=11), kolestaz ºyk¿s¿ %9,3 (n=5) hastada vardē. Maternal 

gebel k kolestazē ºyk¿s¿ h ­ yoktu. Gebel kte maternal karac ĵer enz m y¿ksekl ĵ  ºyk¿s¿ olan 

%1,9 (n=1), pre-eklamps /eklamps  ºyk¿s¿ %7,4 (n=4) ve maternal h peremez s ºyk¿s¿ %14,8 

(n=8) hastada gºr¿ld¿. YDYB¦ôde yatēĸ oranē %27,8 (n=15) d . YDYB¦ yatēĸ nedenler ; 

premat¿r te %7,5 (n=4), solunum sēkēntēsē %3,7 (n=2), beslenme g¿­l¿ĵ¿ %1,8 (n=1), 

h poton s te %1,7 (n=1) ve nd rekt h perb l rub nem  %13,2 (n=7) en sēk yatēĸ nedenler  

arasēndaydē. 

Tartēĸma 

DEHB ­ n genet k, maternal ve ­evresel faktºrler n etk l  olduĵu d¿ĸ¿n¿lmekler beraber (3) 

DEHB sēklēĵēnēn ­ok fazla olmasē neden yle erken uyarēcē semptomlar ya da etyoloj k faktºrler 

saptamaya yºnel k araĸtērmalar ­ok ºneml d r. Yen doĵan sarēlēĵē varlēĵē ya da tedav  

gerekt recek daha y¿ksek b l rub n d¿zeyler  le DEHB ns dansēnēn artēĸ olduĵu yºn¿nde 

­alēĸmalara (5-7) benzer ĸek lde hastalarēn 1/5ô nde uzamēĸ sarēlēk gºr¿lm¿ĸt¿r. L terat¿rde 

maternal kolestaz ve nºrogel ĸ msel bozukluk gel ĸ m n n arttēĵē b ld r lmes ne (8) raĵmen 

b z m hastalarēmēzda maternal kolestaz ºyk¿s¿ yoktu. Toplum temell  ­alēĸmalarda preeklamps  

sēklēĵē %5ï7, eklamps  sēklēĵē se %3ï8 olarak b ld r l rken (9), ­alēĸmamēzda 

preeklamps /eklamps  sēklēĵē %7,4 olarak saptanmēĸ olup l terat¿r le uyumlu bulunmuĸtur. 

Buna karĸēn h peremez s grav darum sēklēĵēnēn toplumda %0,3ï3 arasēnda b ld r ld ĵ  gºz 

ºn¿ne alēndēĵēnda (10), ­alēĸmamēzda saptanan %14,8ôl k oran d kkat ­ek c  derecede 

y¿ksekt r. Fetusun get rd ĵ  artmēĸ yaĵ as d  y¿k¿n¿n h peremes s ve preeklamps  le l ĸk s  

l terat¿rde b ld r lm ĸt r. Bulduĵumuz artmēĸ h peremes s sēklēĵē, DEHB hastalarēnēn 

etyoloj s nde yer alan metabol k d sfonks yonun, anneye get rd ĵ  metabol k y¿k¿n yansēmasē 

olab l r.  

Yen doĵan dºnem ne l ĸk n bulgular deĵerlend r ld ĵ nde, l terat¿rde yen doĵan yoĵun bakēm 

¿n tes ne (YDYB¦) yatēĸ oranē %10ï15 olarak b ld r lmes ne raĵmen (11), ­alēĸmamēzda bu 

oran %27,8 olarak saptanmēĸtēr. Benzer ĸek lde, l terat¿rde neonatal sarēlēk sēklēĵē %5ï10 

arasēnda raporlanērken ­alēĸmamēzda %13,2; uzamēĸ sarēlēk sēklēĵē l terat¿rde yaklaĸēk %15 ken  

 



 

 

 

 

­alēĸmamēzda %20,4 olarak bulunmuĸtur. ¥zell kle kolestaz a­ēsēndan bakēldēĵēnda, toplumda 

b ld r len sēklēk %0,04 g b  olduk­a d¿ĸ¿k oranlarda ken, ­alēĸmamēzda neonatal kolestaz 

sēklēĵēnēn %9,3 g b  bel rg n derecede y¿ksek bulunmasē d kkat ­ekmekted r. Bu bulgular, 

per natal dºnemde b l rub n metabol zmasēndak  bozukluklarēn ya da kolestazēn yan  artmēĸ 

safra as tler ne maruz yet n, nºrogel ĸ msel s¿re­ler ve DEHB patof zyoloj s  le l ĸk l  

olab leceĵ n  d¿ĸ¿nd¿rmekted r. 

Sonu­ 

¢alēĸmamēzēn retrospekt f olmasē, hasta sayēsēnēn azlēĵē neden yle ot zm, z h nsel kēsētlēlēk g b  

ek tanēsē olanlarēn ­alēĸmadan ­ēkarēlamamēĸ olmasē zayēf yanlarēmēzdē. 

DEHB mult faktºr yel b r nºrob yoloj k farklēlēk olmakla beraber bu hastalarda artmēĸ kolestaz, 

uzamēĸ sarēlēk, h peremez s grav darum sēklēĵē, etyoloj de safra as tler  ya da l p t 

metabol zmasē bozukluklarēnēn gen ĸ yer tutuyor olab leceĵ  h potez m z  desteklem ĸt r. Ķler  

b yok myasal ve fonks yonel ­alēĸmalara zem n hazērlayacak bulgularē sunmasē a­ēsēndan 

­alēĸmamēzēn sonu­larēnē paylaĸmak sted k. 
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SS-25 Fen lketon¿r  Tanēlē Hastalarda Bh4 Yanētlēlēĵēnēn Deĵerlend r lmes 

Gºzde Uzunyayla1,2, Feh me Erdem Karapēnar2 

1 Balēkes r Atat¿rk ķeh r Hastanes , ¢ocuk Metabol zma Kl n ĵ , Balēkes r 
2 Van Eĵ t m Araĸtērma Hastanes , ¢ocuk Metabol zma Kl n ĵ , Van 

 

G r ĸ ve Ama­ 

Fen lketon¿r  (FKU), fen lalan n h droks laz (PAH) enz m eks kl ĵ ne baĵlē gel ĸen ve 

fen lalan n n t roz ne dºn¿ĸt¿r¿lememes  le karakter ze, otozomal reses f ge­ ĸl  b r metabol k 

hastalēktēr. Erken tanēnmayēp, tedav  ed lmed ĵ  durumlarda c dd  nºrogelĸ msel ger l ĵe yol 

a­ar. FKU sēnēflandērēlmasēnda kabul gºren tek b r kēlavuz olmamakla b rl kte, ¿lkem zde ve 

merkez m zde uyguladēĵēmēz kēlavuz ºner ler nde, fen lalan n d¿zey  120 Õmol/Lôn n altē 

normal, 120- 360 Õmol/L d¿zey  haf f h perfen lalaln nem , 360- 1200 Õmol/L haf f FKU, 1200 

Õmol/L ón n ¿st¿ klas k FKU olarak adlandērēlmaktadēr (1).  Klas k tedav  yºntem  PAH 

kofaktºr¿ olan tetrah drob opter n (BH4, sapropter n d h droklor¿r) le farmakoloj k tedav  

ve/veya d¿ĸ¿k fen lalan nl  d yett r.  BH4 yanētlēlēĵē, tedav  ºnces  le sonrasē arasēndak  

fen lalan n deĵer  d¿ĸ¿ĸ¿n¿n %30ôun ¿zer nde olmasē ĸekl nde tanēmlanēr (2). BH4 tedav s ne 

yanētlē hastalarēn bel rlenmes , tedav  b reyselleĸt r lmes  ve d yet tedav s ne ht ya­ 

duyulmamasē a­ēsēndan ºnem taĸēr. Bu ­alēĸmada, merkez m zde tanē alan 30 haf f FKU 

hastasēnda tanē esnasēnda uygulanan BH4 y¿kleme test ne ver len yanētlarēn deĵerlend r lmes  

ve genot p le l ĸk s n n l terat¿re gºre yorumlanmasē ama­lanmēĸtēr. 

Gere­ ve Yºntem 

Bu ­alēĸma, tek merkezl  ve retrospekt f olarak planlanmēĸtēr. ¢alēĸmaya, PAH gen mutasyonu 

le tanēsē doĵrulanmēĸ, haf f FKU tanēlē ve BH4 y¿kleme test ne yanētlē olan toplam 30 hasta 

(17 kēz, 13 erkek) dah l ed lm ĸt r. Hastalarēn yaĸ aralēĵē 10 ay le 14 yēl arasēnda deĵ ĸmekted r. 

BH4 y¿kleme test  tanē esnasēnda uygulanmēĸ olup, test protokol¿ tek doz oral 20 mg/kg 

sapropter n d h droklor¿r ver lmes  ve 24. saatte kan fen lalan n d¿zey n n yen den ºl­¿lmes n  

­ermekted r. Baĸlangēca gºre fen lalan n d¿zey , 360 Õmol/Lôn n ¿zer nde olan ve test sonunda 

Ó%30 azalma saptanan hastalar yanētlē olarak kabul ed lm ĸt r. Fen lalan n d¿zeyler  

m kromol/l tre (Õmol/L) b rm yle deĵerlend r lm ĸt r. BH4 yanēt d¿zeyler , PAH gen mutasyon 

t pler le karĸēlaĸtērēlarak anal z ed lm ĸt r.  

Bulgular  

Haf f FKU tanēlē ve BH4 y¿kleme test ne yanētlē toplam 30 hasta (17 kēz, 13 erkek) dah l 

ed lm ĸt r. Hastalarēn yaĸ aralēĵē 10 ay le 14 yēl arasēnda deĵ ĸmekteyd . Tanē anēnda yapēlan 

BH4 y¿kleme test  ºnces nde ortalama fen lalan n d¿zey  537,6 Õmol/L (medyan: 435 Õmol/L,  

 



 

 

 

 

m n:361 Õmol/L, max: 1171 Õmol/L), 24 saat sonrasēndak  ortalama fen lalan n d¿zey  se 

220,9 Õmol/L (medyan:185 Õmol/L, m n:38 Õmol/L, max:780 Õmol/L) olarak saptandē. 

Fen lalan n d¿zeyler nde ortalama azalma oranē %59,8 Ñ 15,4 (medyan: %58, m nïmaks: %30ï

90) olarak hesaplandē. BH4 yanēt oranlarē, genet k anal z sonu­larēyla b rl kte 

deĵerlend r ld ĵ nde, bazē PAH mutasyon t pler n n daha y¿ksek b yok myasal yanēt le l ĸk l  

olduĵu gºzlend . En sēk gºr¿len mutasyonlar arasēnda p.Arg261Gln (c.782G>A), p.Pro211Thr 

(c.631C>A), p.Ala300Ser (c898G>T) ve IVS10-11G>A (c.1066-11G>A) yer aldē (3-6). 

L terat¿r yanētlēlēĵē ver len genot plerde, ­alēĸmamēzdak  ger­ek yanēt oranlarē le l terat¿r 

uyumlu bulundu (Tablo 1). L terat¿rde BĶOPKU ver tabanēnda karĸēlēĵē olmayan 6 genot p 

komb nasyonu se ­alēĸmamēzda ortalama %33ï%52 arasēnda deĵ ĸen yanēt oranlarē le 

yen /seyrek varyant komb nasyonlarē olarak d kkat ­ekt  (Tablo 2). 

Tartēĸma ve Sonu­ 

Bu ­alēĸma, yalnēzca haf f fen lketon¿r  tanēsē almēĸ ve BH4 tedav s ne yanēt gºsteren 30 

hastanēn genot pïfenot pïBH4 yanēt l ĸk s n  nceleyen tek merkezl  b r ser  sunmaktadēr. 

Bulgular, BH4 yanētēnēn genot pe gºre bel rg n farklēlēk gºsterd ĵ n  ve bazē mutasyon 

komb nasyonlarēnēn y¿ksek derecede yanētla l ĸk l  olduĵunu ortaya koymuĸtur. Bu bulgular, 

ºzell kle sēnērda fenot pe sah p hastalarda genot p b lg s n n BH4 tedav  kararēnē destekley c  

b r ara­ olarak kullanēlab leceĵ n  gºstermekted r. Ancak bazē mutasyonlarda hasta sayēsēnēn 

sēnērlē olmasē neden yle daha gen ĸ kohortlarda doĵrulama ­alēĸmalarē yapēlmasē gerekl d r. 

Anahtar Kel meler: Fen lketon¿r , Tetrah drob opter n, BH4 yanētlēlēk test 
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Tablo 1. BH4 Yanētlēlēk ï Genotip Tablosu 

 

 Hasta 

No 

 ALLEL 1 ALLEL 2 BH4 TEST 

YANITI 

(%) 

BIOPKU 

Yanētlēlēk 

 1  c.898G>T c.782G>A 63 Yanētlē 

 2  c.898G>T c.842C>T 59 Yanētlē 

 3  c.898G>T c.1066-

11G>A 

49 Yanētlē 

 4  c.898G>T c.782G>A 57 Yanētlē 

 5  c.898G>T c.782G>A 63 Yanētlē 

 6  c.898G>T c.1066-

11G>A 

56 Yanētlē 

 7  c.631C>A c.631C>A 52 Yanētlē 

 8  c.631C>A c.631C>A 86 Yanētlē 

 9  c.631C>A c.782G>A 90 Yanētlē 

 10  c.631C>A c.782G>A 43 Yanētlē 

https://doi.org/10.1038/jhg.2016.38


 

 

 
 

  

11 

  

c.631C>A 

 

c.782G>A 

 

30 

 

Yanētlē 

 12  c.631C>A c.1066-

11G>A 

37 Ver  yok 

 13  c.631C>A c.782G>A 35 Yanētlē 

 14  c.631C>A c.782G>A 87 Yanētlē 

 15  c.782G>A c.782G>A 53 Yanētlē 

 16  c.782G>A c.782G>A 71 Yanētlē 

 17  c.782G>A c.782G>A 68 Yanētlē 

 18  c.782G>A c.782G>A 50 Yanētlē 

 19  c.782G>A c.782G>A 49 Yanētlē 

 20  c.782G>A c.143T>C 84 Ver  yok 

 21  c.1169A>G c.1169A>G 77 Yanētlē 

 22  c.1169A>G c.1169A>G 73 Yanētlē 

 23  c.1169A>G c.1169A>G 80 Yanētlē 

 24  c.512G>C c.1250A>G 64 Ver  yok 

 25  c.512G>C c.1250A>G 72 Ver  yok 

 26  p.Ala403VaL c.1066-

11G>A 

65 Yanētlē 

 27  c.143T>C c.1222C>T 50 Ver  yok 

 28  c.1162G>A c.1162G>A 33 Ver  yok 

 29  p.P211T p.P211T 57 Yanētlē 

 30  p.Ala403VaL p.Ile65Thr 40 Ver  yok 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

Tablo 2. BH4 Yanēt Kategorilerine Gºre Genotip Kombinasyonlarē 

 

Kategor Genot p Komb nasyonu 

Y¿ksek yanētlē (Ó%75) c.1169A>G / c.1169A>G 

Y¿ksek yanētlē (Ó%75) c.782G>A / c.143T>C 

Orta yanētlē (%50ï74) c.143T>C / c.1222C>T 

Orta yanētlē (%50ï74) c.512G>C / c.1250A>G 

Orta yanētlē (%50ï74) c.631C>A / c.631C>A 

Orta yanētlē (%50ï74) c.631C>A / c.782G>A 

Orta yanētlē (%50ï74) c.782G>A / c.782G>A 

Orta yanētlē (%50ï74) c.898G>T / c.1066-11G>A 

Orta yanētlē (%50ï74) c.898G>T / c.782G>A 

Orta yanētlē (%50ï74) c.898G>T / c.842C>T 

Orta yanētlē (%50ï74) p.Ala403VaL / c.1066-11G>A 

Orta yanētlē (%50ï74) p.P211T / p.P211T 

D¿ĸ¿k yanētlē (%30ï49) c.1162G>A / c.1162G>A 

D¿ĸ¿k yanētlē (%30ï49) c.631C>A / c.1066-11G>A 

D¿ĸ¿k yanētlē (%30ï49) p.Ala403VaL / p.Ile65Thr 
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Programē, Ķstanbul 

 

Ama­ 

A lev  h perl p dem  (FH), LDL reseptºr¿, apol poprote n B ve PCSK9 genler ndek  

mutasyonlara baĵlē olarak LDL kolesterol¿n doĵuĸtan t baren y¿ksek seyrett ĵ , erken 

ateroskleroz ve premat¿r kard yovask¿ler hastalēk r sk ne yol a­an en sēk kalētsal l p d 

metabol zma bozukluklarēndan b r d r. Hastalēk ­ocukluk ­aĵēnda sēklēkla asemptomat k 

seyrett ĵ  ­ n tanē gec keb lmekte, bu durum erken dºnemde m¿dahale ĸansēnē azaltmaktadēr. 

Bu ­alēĸmanēn amacē, genet k olarak doĵrulanmēĸ ped atr k FH hastalarēnēn kl nk ºzell kler n , 

l p d prof ller n  ve tedav  yanētlarēnē retrospekt f olarak deĵerlend rmekt r. 

Yºntem 

Bu tek merkezl  retrospekt f ­alēĸmada, 2005ï2025 yēllarē arasēnda zlenen ve genet k olarak 

FH tanēsē doĵrulanmēĸ ped atr k hastalar deĵerlend r ld . Hastalarēn demograf k ºzell kler , a le 

ºyk¿ler , kl n k bulgularē, genet k varyant t pler , l p d prof ller  (LDL ve total kolesterol), 

uygulanan tedav ler ve zlem s¿rec  anal z ed ld . Tanē anē ve zlemdek  l p d d¿zeyler  

karĸēlaĸtērēldē. Ķstat st ksel anlamlēlēk p<0.05 olarak kabul ed ld . 

Bulgular 

¢alēĸmaya 45 hasta dah l ed ld . Tanē anēndak  ortalama yaĸ 8.3Ñ4.1 yēl olup, hastalarēn %57.8ô  

kadēn, %42.2ôs  erkekt . A le ºyk¿s¿ %93.3 oranēnda poz t ft ; hastalarēn %37.8ô nde a lesel 

h perl p dem , %55.6ôsēnda premat¿r kard yovask¿ler hastalēk ºyk¿s¿ mevcuttu. 

Hastalarēn %77.8ô  (n=35) heteroz got, %22.2ôs  (n=10) b allel k FH grubundaydē. B allel k 

hastalarda LDL ve total kolesterol d¿zeyler  heteroz got gruba kēyasla bel rg n olarak daha 

y¿ksekt . Heteroz got hastalarda ortalama LDL 235 mg/dL (IQR: 110), total kolesterol 300  

 



 

 

 

 

mg/dL (IQR: 110) ken; b allel k hastalarda LDL 324.5 mg/dL (IQR: 383), total kolesterol 402.5 

mg/dL (IQR: 399) olarak saptandē. 

Tanē anēnda genel grubun LDL medyanē 235 mg/dL (IQR: 107), total kolesterol medyanē 303 

mg/dL (IQR: 125) d . Sadece d yet ve yaĸam tarzē ºner ler  le hastalarēn %8.9ôu LDL 

hedefler ne ulaĸab ld . Stat n tedav s  alan hastalarda hedefe ulaĸma oranē %28 ken, stat n ve 

ezet m b komb nasyonu alanlarda bu oran %12.5 olarak saptandē. Genel olarak uygulanan l p d 

d¿ĸ¿r¿c¿ tedav ler le LDL d¿zeyler nde anlamlē ve s¿rd¿r¿leb l r b r azalma gºzlend . 

Sonu­ 

Genet k olarak doĵrulanmēĸ ped atr k FH hastalarēnda erken tanē ve d¿zenl  zlem m¿mk¿nd¿r 

ve uygulanan l p d d¿ĸ¿r¿c¿ tedav ler le LDL d¿zeyler nde anlamlē azalma saĵlanab lmekted r. 

Bununla b rl kte hastalarēn ºneml  b r kēsmēnda rehberlerde ºner len LDL hedefler ne 

ulaĸēlamamaktadēr. Bulgularēmēz, ped atr k FHôde erken tanē, kaskat taramasē ve 

b reyselleĸt r lm ĸ tedav  yaklaĸēmlarēnēn gerekl l ĵ n  ortaya koymaktadēr. 

Anahtar Kel meler: A lev  h perl p dem , ped atr , LDL, total kolesterol, stat n, ezet m b, 

ateroskleroz 
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G r ĸ ve Ama­ 

Gl kojen depo hastalēklarē (GDH), gl kojen metabol zmasēnda gºrev alan enz m/taĸēyēcē 

prote nlerdek  kalētsal defektler sonucu ortaya ­ēkan nad r metabol k hastalēklar grubudur. 

Kl n k spektrum haf f bulgulardan yaĸamē tehd t eden metabol k kr zlere kadar deĵ ĸeb l r.  

Karac ĵer tutulumunun ºn planda olduĵu t plerde hepatomegal  ve h pogl sem ye ek olarak kas 

ve kalp tutulumu, bºbrek t¿b¿ler etk len m , d sl p dem  ve kem k etk len m  gºr¿leb l r; kl n k 

ve b yok myasal benzerl kler neden yle t p ayrēmē ­oĵunlukla genetk doĵrulama le netleĸ r.  

Bu ­alēĸmada, merkez m zde zlenen karac ĵer tutulumlu GDH olgularēnēn spektrumunu ve 

zlem bulgularēnē sunarak kl n k ve laboratuvar ºzell kler le tedav  yaklaĸēmlarēnē 

deĵerlend rmey  ama­ladēk. 

Gere­ ve Yºntem 

Bu retrospekt f gºzlemsel ­alēĸmada Cerrahpaĸa ¢ocuk Metabol zma pol kl n ĵ nde gl kojen 

depo hastalēĵē (GDH) ºn tanēsē le zlenen toplam 121 hastanēn dosyasē dah l ed ld . Hastalarēn 

80ô nde karac ĵer tutulumlu GDH, 41ô nde se zole kas tutulumlu GDH mevcuttu. ¢alēĸma 

kapsamēna yalnēzca karac ĵer tutulumlu genet k olarak doĵrulanmēĸ olgular (N=44) alēndē. T¿m 

hastalarēn demograf k ver ler , kl n k ºzell kler , laboratuvar bulgularē ve gºr¿nt¿leme sonu­larē 

hasta dosyalarēndan ve elektron k kayēt s stem nden elde ed ld . 

Bulgular 

Tanēlara gºre hastalarēn daĵēlēmē GDH t p 1A (n=12), t p 1B (n=7), t p 3 (n=9), t p 6 (n=1), t p 

9A (n=2), t p 9C (n=5) ve t p 11 (n=6) olarak bulundu. Hastalarēn 21ôs  (%50) erkek, 21ôs  

(%50) kadēndē. Akraba evl l ĵ  ºyk¿s¿ 26 (%59,1) hastada mevcuttu. Semptomlarēn baĸlangē­ 

zamanlarē ncelend ĵ nde, lk bulgu yaĸē medyan 6 (1ï12) yēl, tanē yaĸē medyan 16 (4,5ï26) yēl 

ve tanēsal gec kme s¿res  medyan 6 (2ï16,75) ay olarak saptandē. Kl n k deĵerlend rmede 

hastalarēn %75ô nde b¿y¿me ger l ĵ , %88,6ôsēnda hepatomegal  ve hepatomegal s  olanlarēn 

%51ô nde hepatosteatoz mevcuttu. Yalnēzca dºrt hastada karac ĵer adenom ºyk¿s¿ zlend . 

Laboratuvar tetk kler nde ortalama ¿r k as t d¿zey  4,83 Ñ 1,50, medyan lakt k as t 27,22 

(15,45ï49,2), AST 57,5 (32ï133) ve ALT 55 (27,25ï109,5) olarak bulundu. (Tablo 1) 



 

 

 

 

Parametre Deĵer* 

PTT 23,55 (20,30; 26,80) 

AST 71,50 (37,50; 171,50) 

ALT 73,00 (39,00; 134,00) 

GGT 34,00 (21,00; 96,00) 

ALP 236,50 (129,00; 339,00) 

PT 11,40 (9,08; 11,40) 

INR 0,97 (0,91; 1,03) 

¦r k As t 4,83 Ñ 1,50 

Total Kolesterol 217,50 (173,00; 262,38) 

LDL Kolesterol 121,75 (88,50; 165,75) 

Tr gl ser d 199,50 (105,00; 342,75) 

Lakt k As t 26,50 (17,45; 55,00) 

AFP 1,74 (0,95; 3,30) 

 

Tablo 1. Hastalarēn ayrēntēlē laboratuvar ver ler 

* Shap ro-W lk test  kullanēldē; daĵēlēma gºre ver ler ortalama Ñ SS veya medyan (25;75.p) 

olarak sunulmuĸtur. 

Beslenme ºzell kler  deĵerlend r ld ĵ nde, hastalarēn %36,6ô n n y¿ksek prote n ve kompleks 

karbonh drat ­eren d yet uyguladēĵē, %29,3ô n n galaktozïfruktoz kēsētlē d yet, %22ô n n sēk  



 

 

 

 

beslenmeye d kkat ett ĵ  ve %12,2ô¿n¿n herhang  b r ºzel d yet programē tak p etmed ĵ  

bel rlend . 

D yet uyumu gruplarē arasēnda ¿r k as t d¿zeyler  a­ēsēndan stat st ksel olarak anlamlē fark 

saptanmamakla b rl kte kºt¿ uyumla b rl kte artēĸ eĵ l m  zlend  (p=0,101); tr gl ser d 

d¿zeyler nde de gruplar arasē fark yoktu (p=0,433) ve deĵerler uyum kºt¿leĸt k­e artma 

eĵ l m ndeyd . (ķek l 1) 

 

ķek l 1. D yet uyumu gruplarēna gºre ¿r k as t ve tr gl ser d d¿zeyler n n daĵēlēmē 

Tartēĸma ve Sonu­ 

Tek merkez ver ler m z, karac ĵer tutulumlu GDHôlerde kl n k ve b yok myasal benzerl kler 

neden yle alt t p ayrēmēnda genet k test n bel rley c  rol¿n¿; h pogl sem , hepatomegal , 

d sl p dem  ve b¿y¿me etk len m n n tak pte ºne ­ēktēĵēnē gºstermekted r.  

Tedav n n temel n  yaĸam tarzē ve beslenme oluĸturur: a­lēktan ka­ēnma, sēk ºĵ¿n, kompleks 

karbonh drat/­ ĵ mēsēr n ĸastasē uygulamalarē ve uygun olgularda y¿ksek prote n yaklaĸēmē; 

ayrēca eĸl k eden h per¿r sem  ve h perl p dem  ­ n farmakoloj k destek gerekeb l r.4,5  

Transplantasyon ve gece s¿rekl  beslenme g b  ler  destek gereks n mler  de bu grubun 

mult d s pl ner zlem ht yacēnē vurgulamaktadēr.4,5  

Anahtar Kel meler: doĵumsal metabol k hastalēk, gl kojen depo hastalēklarē, karac ĵer 

hastalēĵē 
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SS-28 B yot n daz Eks kl ĵ nde Anneler n Depres f Bel rt ler  ve Hastalēkla Ķlg l  B lg  

Ķht ya­larē 

H¿sey n Kutay Kºrbeyl1 
1Ķstanbul Kanun  Sultan S¿leyman Eĵ t m ve Araĸtērma Hastanes 

Ama­ 

B yot n daz eks kl ĵ  tedav  ed leb l r b r hastalēk olmasēna karĸēn, kalētsal yapēsē ve nºroloj k 

r sklere l ĸk n bel rs zl kler a lelerde ps koloj k y¿k oluĸturab lmekted r. Bu ­alēĸmada, 

b yot n daz eks kl ĵ  olan ­ocuklarēn anneler nde depres f bel rt d¿zeyler  le hastalēkla l ĸk l  

b lg  ht ya­larēnēn deĵerlend r lmes  ve bu deĵ ĸkenler n saĵlēk h zmetler ne er ĸ mle l ĸk s  

ncelenm ĸt r. 

Yºntem 

Metabol zma pol kl n ĵ nde zlenen b yot n daz eks kl ĵ  tanēlē 42 ­ocuĵun annes  ­alēĸmaya 

dah l ed ld . Katēlēmcēlara Beck Depresyon ¥l­eĵ- 2 uygulandē ve hastalēĵa l ĸk n b lg  

ht yacē, tedav  s¿rec  ve saĵlēk h zmetler ne er ĸ me yºnel k algēlar a­ēk u­lu sorularla 

deĵerlend r ld . N tel ver ler temat k anal zle ncelend ; depresyon puanlarē kl n k deĵ ĸkenlerle 

karĸēlaĸtērēldē. 

Bulgular 

Anneler n anlamlē b r bºl¿m¿nde depres f bel rt ler saptandē; yaklaĸēk ¿­te b r nde haf f, daha 

k¿­¿k b r grupta orta d¿zeyde depresyon mevcuttu. Saĵlēk h zmetler ne er ĸ mde g¿­l¿k 

yaĸayan anneler n depresyon puanlarē anlamlē olarak daha y¿ksekt  (p<0,05). En sēk d le 

get r len b lg  ht ya­larē tedav  s¿rec , prognoz ve genet k ge­ ĸ r sk ne l ĸk nd . 

Sonu­ 

B lg  eks kl ĵ  ve bel rs zl k, b yot n daz eks kl ĵ  olan ­ocuklarēn anneler nde depres f 

bel rt ler  artērmaktadēr. Tanē s¿rec nde yapēlacak yapēlandērēlmēĸ b lg lend rme ve ps kososyal 

destek, anneler n ruhsal y¿k¿n¿ azaltmada ºneml  rol oynayab l r. 

Anahtar Kel meler: B yot n daz eks kl ĵ ; yen doĵan taramasē; Beck Depresyon ¥l­eĵ ; anne 

ruh saĵlēĵē; b lg  gereks n m ; kron k hastalēk; ps kososyal y¿k 

G r ĸ 

B yot n daz eks kl ĵ , b yot n daz enz m akt v tes n n azalmasē veya yokluĵu sonucu b yot n n 

ger  dºn¿ĸ¿m¿n¿n bozulduĵu ve buna baĵlē olarak sekonder ­oklu karboks laz eks kl ĵ  gel ĸen 

otozomal reses f kalētēmlē b r metabol k hastalēktēr. Tedav  ed lmedĵ nde, baĸta nºroloj k ve 

dermatoloj k bulgular olmak ¿zere gen ĸ b r kl n k spektrumla seyredeb l r ve bazē olgularda  



 

 

 

 

ger  dºn¿ĸ¿ms¿z sekellere yol a­ab l r.ĭΉĮ B yot n daz eks kl ĵ n n kl n k spektrumu, erken 

baĸlangē­lē olgulardan ergenl k veya yet ĸk nl kte ortaya ­ēkan ge­ baĸlangē­lē vakalara kadar 

uzanan bel rg n b r deĵ ĸkenl k gºstermekted r.Į Hastalēĵēn tanēsē byot n daz enz m 

akt v tes n n ºl­¿m¿ne dayanmakta olup, genet k anal zler tanēsal doĵrulamada ºneml  rol 

oynamaktadēr. Etk l  ve kolay uygulanab l r tedav  se­enekler n n bulunmasē ve erken tanēnēn 

m¿mk¿n olmasē, b yot n daz eks kl ĵ n n yen doĵan tarama programlarēna d©h l ed lmes n  

saĵlamēĸtēr.ĭΉĮ B yot n daz eks kl ĵ , ¿lkem zde 2008 yēlēndan bu yana ulusal yen doĵan tarama 

programē kapsamēnda taranmaktadēr.į Erken tanē konulup uygun tedav  baĸlandēĵēnda 

b yot n daz eks kl ĵ n n kl n k prognozu genell kle m¿kemmele yakēndēr.ĭΉĮ Kron k saĵlēk 

sorunu olan ­ocuklarēn ebeveynler nde, artmēĸ depres f bel rt ler ve azalmēĸ yaĸam kal tes  

b ld r lmekted r.  Bu ­alēĸma, kl n k prognozu y  olmasēna raĵmen b yot n daz eks kl ĵ  tanēsē 

alan ­ocuklarēn anneler nde depres f bel rt  d¿zeyler n  ve hastalēkla lg l  b lg  gereks n mler n  

deĵerlend rmey  ve bu ps koloj k y¿k le saĵlēk h zmetler ne l ĸk n algēlanan sorunlar 

arasēndak  l ĸk y  ortaya koymayē ama­lamaktadēr. 

Yºntem 

Bu kes tsel ­alēĸmaya, ­ocuk metabol zma pol kl n ĵ nde b yot n daz eks kl ĵ  tanēsē le tak p 

ed len 42 ­ocuĵun annes  d©h l ed ld . Katēlēmcēlara telefon gºr¿ĸmeler  aracēlēĵēyla ­alēĸma 

hakkēnda b lg  ver ld  ve sºzel onamlarē alēndē. 

Ver  toplama s¿rec nde anneler n depres f bel rt  d¿zeyler  Beck Depresyon ¥l­eĵ-2 (BD¥-2) 

kullanēlarak deĵerlend r ld . ¥l­ek ve a­ēk u­lu sorular, ­evr m ­  mesajlaĸma uygulamasē 

aracēlēĵēyla katēlēmcēlara let ld  ve yanētlarēn yazēlē olarak ger  gºnder lmes  stend . 

A­ēk u­lu sorular le anneler n hastalēkla lg l  b lg  gereks n mler , la­ ve randevu er ĸ m ne 

l ĸk n yaĸadēklarē g¿­l¿kler le hastalēĵa yºnel k algēlarē sorgulandē. A­ēk u­lu yanētlar, n tel 

ver  anal z  kapsamēnda temat k anal z yºntem  kullanēlarak sēnēflandērēldē. 

Ķstat st ksel anal zlerde tanēmlayēcē stat st kler kullanēldē. S¿rekl  deĵ ĸkenler ortalama Ñ 

standart sapma veya medyan (m n mumïmaks mum) olarak, kategor k deĵ ĸkenler se sayē ve 

y¿zde olarak sunuldu. BD¥-2 toplam puanlarē le sosyodemograf k ve kl n k deĵ ĸkenler 

arasēndak  l ĸk ler, ver ler n normal daĵēlēm gºstermemes  neden yle nonparametr k 

stat st ksel testler kullanēlarak deĵerlend r ld . Ķk  grup karĸēlaĸtērmalarēnda MannïWh tney U 

test , kategor k deĵ ĸkenler arasēndak  l ĸk lerde se k-kare test  kullanēldē. Ķstat st ksel 

anlamlēlēk d¿zey  p<0,05 olarak kabul ed ld . 

 

Bulgular 

¢alēĸmaya b yot n daz eks kl ĵ  tanēsē le zlenen 42 ­ocuĵun annes  d©h l ed ld . Anneler n 

yaĸlarē 22 le 44 yēl arasēnda deĵ ĸmekte olup, yaĸ ortalamasē 26,2 yēl olarak saptandē.  



 

 

 

 

¢alēĸmaya d©h l ed len ­ocuklarēn tamamē kēsm  b yot n daz eks kl ĵ  tanēsē le zlenmekteyd . 

Hastalarēn tak p s¿reler  15 g¿n le 2,5 yēl arasēnda deĵ ĸmekteyd . Olgularēn 35ô  yen doĵan 

taramasē le, 3ô¿ a le taramasē le tanē almēĸtē; 6 hasta se baĸka merkezlerde tanē alarak zleme 

alēnmēĸtē. Sek z hastada sa­ seyrekl ĵ  saptanērken, b yot n daz eks kl ĵ ne ºzg¿ c lt bulgularē, 

nºroloj k tutulum veya d ĵer s stem k bulgular h ­b r hastada zlenmed . 

Anneler n Beck Depresyon ¥l­eĵ  (BD¥) deĵerlend rmes nde, 22 annede (%52,4) m n mal, 14 

annede (%33,3) haf f ve 6 annede (%14,3) orta d¿zeyde depres f bel rt ler saptandē. ķ ddetl  

depresyon d¿zey nde puan alan anne bulunmadē. 

 

ķek l 1. B yot n daz eks kl ĵ  tanēsē alan ­ocuklarēn anneler nde Beck Depresyon ¥l­eĵ-2 

(BD¥-2) puanlarēna gºre depres f bel rt  d¿zeyler n n daĵēlēmē. 

 

A­ēk u­lu sorulara ver len ger  b ld r mlerde, anneler n en sēk d le get rd ĵ  sorun saĵlēk 

h zmetler ne er ĸ mle l ĸk l yd . Otuz ¿­ anne, kulak burun boĵaz, gºz ve genet k g b  

branĸlardan randevu almakta g¿­l¿k yaĸadēĵēnē fade ett . On k  anne, lk tanē aldēklarē  

 



 

 

 

 

dºnemde a le hek ml ĵ  tarafēndan yapēlan sēk aramalarēn kaygē d¿zeyler n  artērdēĵēnē, ancak 

bu durumun zamanla azaldēĵēnē bel rtt . 

Randevu almakta g¿­l¿k yaĸadēĵēnē bel rten 33 annen n BD¥-2 puanlarēnēn, genel grup 

ortalamasēna kēyasla stat st ksel olarak anlamlē d¿zeyde daha y¿ksek olduĵu saptandē (p<0,05). 

Anneler n hastalēkla lg l  b lg  gereks n mler n  yansētan a­ēk u­lu sorular ncelend ĵ nde, en 

sēk la­ ve tedav  odaklē sorularēn yºnelt ld ĵ  gºr¿ld¿. Bu baĸlēk altēnda toplam 48 soru 

kayded ld . En sēk sorulan sorular arasēnda lacēn yan etk ler  (n=18), laboratuvar deĵerler  

normal seyrett ĵ nde tedav n n kes l p kes lemeyeceĵ  (n=11), boy uzamasē ve f z ksel gel ĸ m 

(n=10), ­ocuĵun yaĸētlarē g b  koĸup oynayēp oynayamayacaĵē (n=10) ve tedav n n ºm¿r boyu 

s¿r¿p s¿rmeyeceĵ  (n=10) yer aldē. 

Bunun yanē sēra nºbet r sk  (n=8), hastalēĵēn genet k ºzell kler  (n=5), tedav  le tam y leĸme 

olasēlēĵē (n=5), lacēn unutulmasē veya kusma sonrasē yen den ver lmes  g b  g¿nl¿k tedav  

uygulamalarēna l ĸk n sorular da anneler tarafēndan sēklēkla d le get r ld . 

 

 

Soru baĸlēĵē 

n 

Ķlacēn yan etk ler  var mē / nelerd r? 18 

Laboratuvar deĵerler  normal seyrett ĵ nde tedav  kes leb l r m ? 11 

¢ocuĵumun boy uzamasē etk len r m ? 10 

¢ocuĵum yaĸētlarē g b  koĸup oynayab l r m ? 10 

Tedav n n ºm¿r boyu s¿rmes  gerek r m ? 10 

¢ocuĵum nºbet ge­ r r m ? 8 

Hastalēk yaĸam boyu devam eder m ? 7 

Hastalēk genet k m d r? 5 

Tedav  le tamamen y leĸme m¿mk¿n m¿d¿r? 5 

¢ocuĵum engell  kalēr mē? 3 

Hastalēk gebel kte neden saptanmadē? 3 



 

 

 

 

Kusma sonrasē lacēn yen den ver lmes  gerek r m ? 

 

 

 

3 

Ķlacēn unutulmasē durumunda ne yapēlmalēdēr? 3 

Hastalēk neden kaynaklanmaktadēr? 2 

K lo alēmē ve b¿y¿me etk len r m ? 2 

Yen doĵan taramasē yapēlmēĸken neden tekrar kan alēndē? 2 

Kardeĸlerde gºr¿lme r sk  var mēdēr? 2 

Emz rmeye devam ed lmes  uygun mudur? 2 

Kontrol ama­lē kan ºrneĵ  ne sēklēkla alēnacaktēr? 2 

Engell  saĵlēk kurulu raporu alēnmasē gerek r m ? 1 

Ķlacēn ĸurup formu mevcut mudur? 1 

Ķlacēn bedel  devlet tarafēndan karĸēlanēyor mu? 1 

Ķlaca karĸē alerj k reaks yon gel ĸ r m ? 1 

Ebeveynler n tetk kler  normalken hastalēk neden ­ocukta ortaya ­ēktē? 1 

Babada gºr¿len sa­ dºk¿lmes  hastalēkla l ĸk l  m d r? 1 

 

Tablo 1. B yot n daz eks kl ĵ  tanēsē alan ­ocuklarēn anneler  tarafēndan a­ēk u­lu sorularda 

d le get r len hastalēk, tedav  ve zleme s¿rec ne l ĸk n b lg  gereks n mler  ve soru 

daĵēlēmlarē. 

 

Tartēĸma 

Bu ­alēĸmada, kl n k prognozu genell kle m¿kemmele yakēn seyreden ve tamamē kēsm  

b yot n daz eks kl ĵ  tanēsē le zlenen ­ocuklarēn anneler nde azēmsanmayacak d¿zeyde 

depres f bel rt ler saptanmēĸtēr. Anneler n yaklaĸēk yarēsēnda m n mal, ¿­te b r nde haf f ve b r 

kēsmēnda orta d¿zeyde depres f bel rt ler n bulunmasē; b yot n daz eks kl ĵ  g b  erken tanē ve 

tedav  le y  kl n k sonu­lar elde ed len b r hastalēkta dah  a leler n anlamlē b r ruhsal y¿k 

altēnda olab leceĵ n  gºstermekted r. 

 



 

 

 

 

L terat¿rde, beklenmed k b r neonatal tanēnēn ebeveynlerde ĸok, kaygē, su­luluk ve nk©r g b  

yoĵun ps kososyal tepk lerle l ĸk l  olduĵu; bu duygusal y¿k¿n yen doĵan tarama 

programlarēnēn a leler tarafēndan algēlanēĸē ve kabul¿ ¿zer nde bel rley c  olabld ĵ  

vurgulanmaktadēr.5 Bulgularēmēz, bu l terat¿r b lg ler yle uyumludur. 

Elde ed len sonu­lar, kron k saĵlēk sorunu olan ­ocuklarēn ebeveynler nde depres f bel rt ler ve 

azalmēĸ yaĸam kal tes n n b ld r ld ĵ  ºncek  ­alēĸmalarla da paralell k gºstermekted r. Bununla 

b rl kte, mevcut ­alēĸmanēn ayērt ed c  yºn¿; ncelenen hasta grubunun tamamēnēn kēsm  

b yot n daz eks kl ĵ  tanēsē almēĸ olmasē ve h ­b r olguda nºroloj k tutulum ya da hastalēĵa ºzg¿ 

c dd  kl n k bulgularēn zlenmemes d r. Bu durum, ebeveynlerdek  ruhsal y¿k¿n yalnēzca 

hastalēĵēn kl n k ĸ ddet  le a­ēklanamayacaĵēnē; tanē s¿rec , bel rs zl k algēsē ve saĵlēk 

s stem yle etk leĸ mler n ºneml  rol oynayab leceĵ n  d¿ĸ¿nd¿rmekted r. 

N tek m a­ēk u­lu sorularēn temat k anal z nde, anneler n en sēk d le get rd ĵ  sorunlarēn 

hastalēĵa l ĸk n b lg  gereks n m  ve saĵlēk h zmetler ne er ĸ mde yaĸanan g¿­l¿kler olduĵu 

gºr¿lm¿ĸt¿r. ¥zell kle lacēn olasē yan etk ler , tedav n n s¿res  ve normal laboratuvar deĵerler  

elde ed ld ĵ nde tedav n n kes l p kes lemeyeceĵ ne l ĸk n sorularēn ºn planda olmasē, b lg  

eks kl ĵ n n kaygē ve depres f bel rt lerle l ĸk l  olab leceĵ n  d¿ĸ¿nd¿rmekted r. Ayrēca 

randevu almakta g¿­l¿k yaĸadēĵēnē bel rten anneler n BD¥ puanlarēnēn daha y¿ksek bulunmasē, 

saĵlēk h zmetler ne er ĸ m n ruhsal y¿k ¿zer ndek  etk s n  desteklemekted r. 

¢alēĸmamēzda olgularēn b¿y¿k ­oĵunluĵunun yen doĵan taramasē le tanē almēĸ olmasē ve erken 

dºnemde tedav  baĸlanmasēna raĵmen annelerde depres f bel rt ler n saptanmasē, erken tanēnēn 

tek baĸēna ps kososyal y¿k¿ ortadan kaldērmaya yeterl  olmadēĵēnē gºstermekted r. Bu bulgu, 

nad r ve genet k hastalēklarēn yºnet m nde yalnēzca b yomed kal yaklaĸēmlarēn deĵ l; a lelere 

yºnel k yapēlandērēlmēĸ b lg lend rme s¿re­ler n n ve ps kososyal destek mekan zmalarēnēn da 

ºneml  olduĵunu ortaya koymaktadēr. 

 

Kēsētlēlēklar 

Bu ­alēĸmanēn bazē kēsētlēlēklarē bulunmaktadēr. ¥ncel kle, ºrneklem b¿y¿kl¿ĵ¿n¿n gºrece 

k¿­¿k olmasē elde ed len bulgularēn genelleneb l rl ĵ n  sēnērlayab l r. ¢alēĸmada kontrol 

grubunun bulunmamasē, b yot n daz eks kl ĵ  olan ­ocuklarēn anneler ndek  depres f bel rt ler n 

saĵlēklē ­ocuk anneler yle doĵrudan karĸēlaĸtērēlmasēna olanak tanēmamaktadēr. Ayrēca 

ncelenen hasta grubunun tamamēnēn kēsm  b yot n daz eks kl ĵ  tanēsē le zlenmes , bulgularēn 

bel rg n b yot n daz eks kl ĵ  olan hastalarēn a lelerne genellenmes n  kēsētlamaktadēr. Son 

olarak, Beck Depresyon ¥l­eĵ  depres f bel rt  d¿zeyler n  deĵerlend rmeye yºnel k b r tarama 

aracē olup, kl n k tanē koydurucu b r ºl­ek deĵ ld r. 

 



 

 

 

 

Sonu­ 

Bu ­alēĸma, kl n k prognozu genell kle m¿kemmele yakēn seyreden ve tamamē kēsm  

b yot n daz eks kl ĵ  tanēsē le zlenen ­ocuklarēn anneler nde, anlamlē d¿zeyde depres f 

bel rt ler n bulunab ld ĵ n  gºstermekted r. Bulgular, ebeveynlerdek  ruhsal y¿k¿n yalnēzca 

hastalēĵēn kl n k ĸ ddet yle deĵ l, b lg  eks kl ĵ  ve saĵlēk h zmetler ne er ĸ mde yaĸanan  

g¿­l¿klerle de l ĸk l  olab leceĵ n  d¿ĸ¿nd¿rmekted r. Yen doĵan taramasē ve erken tedav ye 

raĵmen devam eden bu ps kososyal y¿k, metabol k hastalēklarēn zlem nde a lelere yºnel k 

yapēlandērēlmēĸ b lg lend rme ve ps kososyal destek yaklaĸēmlarēnēn ºnem n  ortaya 

koymaktadēr. Kl n k tak p s¿re­ler nde anneler n ruhsal durumunun deĵerlend r lmes  ve b lg  

gereks n mler n n karĸēlanmasē hem a leler n y l k h©l n n desteklenmes  hem de uzun dºnem 

tedav  uyumunun artērēlmasē a­ēsēndan faydalē olab l r. 
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SS-29 Kolesterol D¿ĸ¿kl¿ĵ¿ ile Yºnlendirilen ¢ocuklarda Primer Hipokolesterolemiyi 

¥ngºren Klinik Ve Biyokimyasal Ķpu­larē 

Kaĵan ¢alēĸgan1, Hanēm Babazade Aghakēshēlē1, Elif Ķĸler Soylu1, Tuĵ­e Aras ¢ºl1, Tanyel 

Zubarioĵlu1, Ertuĵrul Kēykēm1, Ayĸe ¢iĵdem Aktuĵlu Zeybek1 

1IUC-Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltesi, ¢ocuk Saĵlēĵē Ve Hastalēklarē Ana Bilim Dalē, ¢ocuk 

Beslenme ve Metabolizma Bilim Dalē 

Giriĸ 

¢ocuklarda kolesterol d¿ĸ¿kl¿ĵ¿ (hipokolesterolemi), katē diyet uygulamalarē, maln¿trisyon ve 

malabsorpsiyon, hipertiroidi, kronik karaciĵer hastalēklarē ve maligniteler gibi sekonder 

nedenlere baĵlē olabileceĵi gibi, lipoprotein metabolizmasēnēn kalētsal bozukluklarēnēn da bir 

bulgusu olabilir.1 

Monogenik hipolipoproteinemi nedenleri arasēnda ailesel hipobetalipoproteinemi (FHBL), 

abetalipoproteinemi, ĸilomikron retansiyon hastalēĵē (Anderson hastalēĵē) ve ANGPTL3 iĸlev 

kaybē ile iliĸkili ailesel kombine hipolipidemi sayēlabilir.1 

Bu primer tablolarēn bir kēsmēnda klinik tabloya yaĵ malabsorpsiyonu (steatore), yaĵda 

­ºz¿nen vitamin eksiklikleri ve hepatik tutulum (hepatomegali ve/veya hepatosteatoz) eĸlik 

edebilir. ¥zellikle APOB-iliĸkili FHBLôde hepatik steatoz ve hafif transaminaz y¿ksekliĵi sēk 

bildirilmiĸtir. ķilomikron retansiyon hastalēĵēnda ise bebeklik dºneminden itibaren 

malabsorpsiyon ve steatore ºn planda olup bazē olgularda hepatomegali bildirilmektedir.2,3 

Nºro-geliĸimsel etkilenme ve dismorfik bulgularēn eĸlik ettiĵi olgularda, kolesterol biyosentez 

kusurlarē (ºr. Smith-Lemli-Opitz sendromu) ayērēcē tanēda mutlaka d¿ĸ¿n¿lmelidir.4 

Bu ­alēĸmada, hipokolesterolemi nedeniyle ­ocuk metabolizma polikliniĵine yºnlendirilen 

olgularda primer hipokolesterolemiyi d¿ĸ¿nd¿rebilecek klinik ve biyokimyasal ipu­larēnē 

tanēmlamayē ama­ladēk. 

Ama­ 

Hipokolesterolemi nedeniyle ­ocuk metabolizma polikliniĵine yºnlendirilen olgularda primer 

hipokolesterolemiyi ºngºrebilecek klinik ve biyokimyasal ipu­larēnē belirlemek. 

Gere­ ve Yºntem 

Bu retrospektif, tanēmlayēcē, tek merkezli ­alēĸmada danēĸma veya yºnlendirilme gerek­esi 

kolesterol d¿ĸ¿kl¿ĵ¿ olan hastalarēn dosyalarē incelendi. Hipokolesterolemi; total kolesterol 

<100 mg/dL ve/veya d¿ĸ¿k yoĵunluklu lipoprotein (LDL) kolesterol <50 mg/dL olarak 

tanēmlandē. Dosyalardan demografik veriler, b¿y¿me parametreleri, g¿nl¿k enerji alēmēndaki  



 

 

 

 

yaĵ oranē, lipid profili (total kolesterol, LDL, HDL, trigliserit), karaciĵer enzimleri (AST, 

ALT), kreatin kinaz (CK), hepatomegali, hepatosteatoz, steatore ve nºromotor retardasyon 

kaydedildi. Genetik veya ºzg¿l biyokimyasal inceleme ile doĵrulanan kalētsal lipoprotein 

bozukluklarē (ºr. hipobetalipoproteinemi, lesitin-kolesterol a­iltransferaz eksikliĵi, Smith-

Lemli-Opitz sendromu ve ailesel kombine hipolipidemi) primer hipokolesterolemi olarak 

sēnēflandērēldē. Primer ve non-primer gruplar non-parametrik testlerle karĸēlaĸtērēldē. 

Bulgular 

Toplam 33 dosya tarandē. Baĸlangē­ l p d prof l  ­alēĸma tanēmēnē karĸēlamayan 2 olgu ve tak p 

ver s  yeters z olan 5 olgu dēĸlandē. Sonu­ta 26 olgu ­alēĸmaya dah l ed ld . Dah l ed len 

olgularēn 8ô nde (%30.8) pr mer h pokolesterolem  saptandē. 

Pr mer grupta total kolesterol ve LDL kolesterol medyanlarē non-pr mer gruba gºre daha 

d¿ĸ¿kt¿. LDL kolesterol ­ n gruplar arasēnda stat st ksel olarak anlamlē fark gºzlen rken, 

pr mer grupta LDL medyanē 30 mg/dL, non-pr mer grupta 42 mg/dL d  (p=0.036). 

Hepatomegal , hepatosteatoz ve steatore pr mer grupta daha sēk gºr¿lmekle b rl kte bu 

deĵ ĸkenler ­ n gruplar arasē fark stat st ksel anlamlēlēk d¿zey ne ulaĸmadē. 

Hepatosteatozu olan olgularda tr gl ser t medyanē hepatosteatozu olmayan olgulara gºre daha 

d¿ĸ¿kt¿. Hepatosteatoz olan grupta tr gl ser t medyanē 26 mg/dL, hepatosteatoz olmayan grupta 

61 mg/dL bulundu (p=0.015). 

Tartēĸma 

Bu tek merkezl  ser de h pokolesterolem  le yºnlend r len olgularēn yaklaĸēk ¿­te b r nde 

pr mer h pokolesterolem  saptanmasē, bu baĸvuru neden n n kl n k olarak anlamlē b r tanēsal 

ver me sah p olab leceĵ n  gºstermekted r.1 

Pr mer grupta LDL d¿zeyler n n daha d¿ĸ¿k olmasē, monogen k h pol poprote nem  

sendromlarēnda beklenen b yok myasal prof l le uyumludur. APOB- l ĸk l  FHBLôde bel rg n 

d¿ĸ¿k LDL/apoB d¿zeyler  le b rl kte hepatomegal , hepat k steatoz ve steatore g b  bulgular 

rapor ed lmekted r; bu nedenle h pokolesterolem  le baĸvuran olguda hepat k ve 

gastro ntest nal bulgularēn b rl kte bulunmasē pr mer nedenler ­ n ĸ¿phe eĸ ĵ n  artērab l r.2 

Steatore, enter k l p d taĸēnmasē ve ĸ lom kron sekresyon bozukluklarēnē d¿ĸ¿nd¿ren prat k b r 

pucudur. ķ lom kron retans yon hastalēĵēnda t p k olarak bebekl k dºnem nde malabsorps yon, 

steatore ve b¿y¿me ger l ĵ  gºr¿l¿r; bazē olgularda hepatomegal  de b ld r lm ĸt r. 

¢alēĸmamēzda steatore pr mer grupta daha sēk zlenm ĸ, ancak ºrneklem b¿y¿kl¿ĵ¿n¿n sēnērlē 

olmasē neden yle stat st ksel olarak anlamlē b r fark gºster lemem ĸt r.3,6 

Nºromotor retardasyon veya d smorf k bulgularēn eĸl k ett ĵ  h pokolesterolem  olgularēnda 

kolesterol b yosentez kusurlarē, ºzell kle Sm th-Leml-Op tz sendromu, ayērēcē tanēda yer alēr.  



 

 

 

 

Bu fenot pte serum kolesterol d¿zey  tek baĸēna tarama test  olarak yeterl  olmayab l r; sterol 

anal z  ve/veya hedefl  genet k nceleme gereks n m  doĵab l r.4 

Hepatosteatoz varlēĵēnda tr gl ser t d¿zeyler n n daha d¿ĸ¿k bulunmasē, klas k metabol k 

sendrom/NAFLD patern nden ayrēĸan b r ºr¿nt¿ olup, l poprote n sekresyonu veya enter k l p d 

taĸēnmasē eksen ndek  bozukluklarē d¿ĸ¿nd¿reb l r. Bu bulgu, h pokolesterolem  le baĸvuran 

hastada hepatosteatoz saptanmasē durumunda tr gl ser t d¿zey n n yorumlanmasēna kl n k b r 

baĵlam kazandērmaktadēr. 

¢alēĸmamēz retrospektif tasarēmē, tek merkezli olmasē ve ºrneklem b¿y¿kl¿ĵ¿n¿n sēnērlē olmasē 

nedeniyle hipotez ¿reten niteliktedir. T¿m olgularda genetik doĵrulamanēn bulunmamasē da 

sēnēflandērmada yanlēlēĵa yol a­abilir. Buna raĵmen bulgular, hipokolesterolemi ile 

yºnlendirilen olgularda primer nedenleri d¿ĸ¿nd¿rmesi gereken klinik ºr¿nt¿lere iĸaret 

etmektedir. 

Sonu­ 

Hipokolesterolemi ile yºnlendirilen olgularēn ºnemli bir kēsmēnda primer hipokolesterolemi 

saptanabilmektedir. Belirgin d¿ĸ¿k LDL d¿zeyleri ve eĸlik eden hepatosteatoz veya steatore 

varlēĵē, trigliserit d¿zeylerinin normal veya d¿ĸ¿k olduĵu olgularda primer lipoprotein 

bozukluklarē a­ēsēndan uyarēcē olmalēdēr. Lipid profili ile hepatik ve gastrointestinal bulgularēn 

birlikte deĵerlendirilmesi, ileri biyokimyasal ve/veya genetik inceleme gereksinimini 

belirlemede yararlē olabilir. 
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SS-30 ¢ocukluk ¢aĵēnda Ter ve C lt Bulgularē le Metabol zma Kl n ĵ ne Baĸvuran 

Olgularēn Deĵerlend r lmes 

Al ye G¿lbah­e1 

1Kocael  ķeh r Hastanes , ¢ocuk Metabol zma 

¢ocuklarda ter reng /kokusunda ve c lt reng ndek  olaĵan dēĸē durumlar ebeveynler  olduk­a 

end ĸelend rmekted r. Sēklēkla ben gn durumlara sekonder ortaya ­ēksa da altta yatan 

apokr n/ekr n bez bozukluklarē, metabol k hastalēklar, beslenme ºyk¿s¿, enfeks yonlar, la­ 

veya takv ye kullanēmē a­ēsēndan hastalar detaylē deĵerlend r lmel d r.  

Ama­ 

Ter kokusu, ter reng  deĵ ĸ kl ĵ  ve c lt reng nde deĵ ĸ kl k ĸ kayet  le baĸvuran olgularēn 

baĸvuru semptomlarēnēn ve n ha  tanēlarēnēn deĵerlend r lmes , ped atr k yaĸ grubunda etyoloj k 

daĵēlēmēn bel rlenmes  ama­lanmēĸtēr. 

Yºntem 

Haz ran 2023- Haz ran 2025 tar hler  arasēnda kl n ĵ m ze ter kokusu ve renkl  terleme, c lt 

reng nde deĵ ĸ kl k ĸ kayet  le baĸvuran 20 olgunun dosyasē retrospekt f olarak ncelenm ĸt r. 

Demograf k ver ler, baĸvuru ĸ kayetler , son tanēlarē kayded lm ĸtr. 

Bulgular 

Ortanca 102 aylēk (m n mum: 9/ay, maks mum:128/ay) 20 olgu (%55 kēz) araĸtērma grubunu 

oluĸturdu. %30 (n:6)ôunda a lede akrabalēk ºyk¿s¿ vardē. %45 (n:9) olgu renk deĵ ĸ kl ĵ , %55 

(n:11) olgu koku ĸ kayet  le baĸvurmuĸtu.  

Araĸtērma grubunun % 35ô nde (n:7) renkl  terleme (5 olgu mav  ter, 1 olgu s yah ter, 1 olgu 

sarē ter), %10ôunda (n:2) el ve ayak tabanlarēnda sarēlēk, %45ô nde (n:9) kºt¿ ter kokusu, 

%5ô nde (n:1) ­emen kokusu, %5ô nde (n:1) aĵēz kokusu ĸ kayet  baĸvuru semptomuydu.  

Olgularēn %5ô  (n:1) alkaptonur , %30ôu (n:6) kromh droz s, %10ôu (n:2) h perkarotenem  

tanēsē aldē. Kºt¿ koku ĸ kayet  le baĸvuran olgularēn %20ôs nde (n:4) kºt¿ h jyen koĸullarē, 

%35ô nde (n:7) adºlesan dºnemdek  hormonal deĵ ĸ m le l ĸk l  kºt¿ koku saptandē. 

Sonu­ 

¢ocukluk ­aĵēnda dēĸ salgēlarda ve c ltte, koku/renk deĵ ĸ kl ĵ  ĸ kayet  le baĸvuran olgularēn 

etyoloj s , bas t h jyen/n¿tr syon sorunlarēndan metabol k hastalēklara uzanan gen ĸ b r 

yelpazede nceleme gerekt rmekted r. Etyoloj k neden n saptanmasē a leler n end ĸes n  

azaltmak ve erken tedav  mkanlarēna ulaĸēm ­ n olduk­a ºneml d r. Erken tanē olanaĵē 

Alkapton¿r  g b  yaĸamēn erken dºnemler nde asemptomat k sey rl  hastalēklarda  



 

 

 

 

kompl kasyon gel ĸmeden ºnlem alēnmasēnē saĵlayab l r. Detaylē anamnez, beslenme ºyk¿s¿, 

f z k muayene ve hedefe yºnel k tetk k olanaklarē ter reng /kokusunda ve c lt reng ndek  

deĵ ĸ kl kler le baĸvuran olgularēn tanēsēnda olduk­a ºneml d r.  
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PB-07 Ped atr k Karac ĵer Nakl  Sonrasē B l yer Kompl kasyonlarēn Deĵerlend r lmes 

P ruze Aksa­1, Hasret Ayyēldēz C van1 

1Ķstanbul Aydēn ¦n vers tes  Tēp Fak¿ltes  Florya Med cal Park Araĸtērma ve Uygulama 

Hastanes 

¥zet 

Ped atr k karac ĵer nakl , akut karac ĵer yetmezl ĵ  ve son dºnem kron k karac ĵer hastalēĵē 

olan ­ocuk hastalarda g¿n¿m¿zde en etk l  ve yaĸam kurtarēcē tedav  yºntemler nden b r  olarak 

kabul ed lmekted r. Cerrah  tekn klerdek  gel ĸmeler ve mm¿ns¿presf tedav ler n etk n 

kullanēmē sayes nde saĵkalēm oranlarē %90ôlara ulaĸmēĸtēr. Bununla b rl kte, postoperat f 

dºnemde gel ĸen b l yer kompl kasyonlar h©len ºneml  b r morb d te neden  olmaya devam 

etmekted r. 

Bu ­alēĸmada ped atr k karac ĵer nakl  sonrasē gel ĸen b l yer kompl kasyonlarēn sēklēĵē, bu 

kompl kasyonlarēn pr mer hastalēklar (ºzell kle b l yer atrez ), uygulanan cerrah  tekn kler ve 

PELD/MELD skorlarē le l ĸk s  deĵerlend r lm ĸt r. Bulgularēmēza gºre b l yer kompl kasyon 

oranlarē %10ï30 arasēnda deĵ ĸmekte olup, b l yer atrez  tanēsē olan ve olmayan hastalar 

arasēnda stat st ksel olarak anlamlē fark saptanmamēĸtēr. PELD skorlarē le b l yer 

kompl kasyon gel ĸ m  arasēnda anlamlē l ĸk  bulunmazken, MELD-Na skorundak  artēĸ le 

b l yer kompl kasyon sēklēĵēnda artēĸ eĵ l m  d kkat ­ekm ĸt r. 

 

G r ĸ 

Karac ĵer nakl , ped atr k yaĸ grubunda ger  dºn¿ĸ¿ olmayan karac ĵer hastalēklarēnēn 

tedav s nde altēn standart olarak kabul ed lmekted r. Akut karac ĵer yetmezl ĵ  ve dekompanse 

kron k karac ĵer hastalēĵē olan ­ocuklarda mortal te oranlarē, nak l yapēlmadēĵē durumlarda 

olduk­a y¿ksekt r. G¿n¿m¿zde cerrah  deney m n artmasē, donºr havuzunun gen ĸlemes  ve 

mm¿ns¿pres f la­lardak  gel ĸmeler sayes nde hem hasta hem de greft saĵkalēmē bel rg n 

ĸek lde y leĸm ĸt r (1). 

Buna karĸēn karac ĵer nakl  sonrasē gel ĸen kompl kasyonlar, ºzell kle ped atr k hastalarda 

hastanede kalēĸ s¿res n  uzatmakta ve tekrarlayan g r ĸ mlere neden olmaktadēr. Postoperat f 

kompl kasyonlar arasēnda vask¿ler kompl kasyonlar, akut ve kron k rejeks yon, enfeks yonlar 

ve metabol k bozukluklar yer almakla b rl kte, b l yer kompl kasyonlar en sēk gºr¿len 

cerrah  kompl kasyonlar olarak b ld r lmekted r (2). 

B l yer ka­aklar ve b l yer str kt¿rler ped atr k karac ĵer nakl  sonrasē morb d ten n ºneml  

nedenler d r ve l terat¿rde sēklēklarē %10ï35 arasēnda b ld r lmekted r (3). B l yer atrez  tanēsē, 

daha ºnce uygulanmēĸ Kasa  portoenterostom s , safra yolu anastomoz t p  ve hastalarēn nak l  



 

 

 

 

ºnces  kl n k durumu b l yer kompl kasyon gel ĸ m nde etk l  olab lecek faktºrler arasēnda 

sayēlmaktadēr. Bu ­alēĸmanēn amacē, merkez m zde ped atr k karac ĵer nakl  sonrasē gºr¿len 

b l yer kompl kasyonlarē ayrēntēlē olarak ncelemek ve bu kompl kasyonlarēn kl n k 

parametrelerle l ĸk s n  ortaya koymaktēr. 

 

Materyal ve Metod 

Bu ­alēĸma, ped atr k yaĸ grubunda karac ĵer nakl  uygulanmēĸ hastalarēn retrospekt f 

deĵerlend r lmes yle ger­ekleĸt r lm ĸt r. Hastalarēn demograf k ºzell kler , pr mer karac ĵer 

hastalēklarē, b l yer atrez  varlēĵē, daha ºnce Kasa  portoenterostom s  uygulanēp uygulanmadēĵē 

ve nak l sērasēnda ger­ekleĸt r len safra yolu anastomoz t pler  ncelenm ĸt r. 

Safra yolu rekonstr¿ks yonunda duct-to-duct anastomoz ve Roux-en-Y hepat kojejunostom 

tekn kler  kullanēlmēĸtēr. Postoperat f dºnemde gel ĸen b l yer kompl kasyonlar; b l yer ka­ak 

ve b l yer str kt¿r olarak sēnēflandērēlmēĸtēr. 

Hastalarēn nak l ºnces  kl n k durumlarē PELD ve MELD-Na skorlarē kullanēlarak 

deĵerlend r lm ĸt r. Ķstat st ksel anal zlerde kategor k deĵ ĸkenler ­ n K-kare test  ve F sher 

Exact test  kullanēlmēĸ, p<0.05 deĵer  stat st ksel olarak anlamlē kabul ed lm ĸt r. 

 

Bulgular 

¢alēĸmaya dah l ed len 99 ped atr k karac ĵer nakil hastasēnēn 54ô¿(%54,5) kēzdē. Hastalarēn 

nakil endikasyonlarē sērasēyla biliyer atrezi, otoimm¿n hepatit, kriptpjenik siroz, Wilson 

hastalēĵē ve progresif ailevi intraheptik kolestaz idi. ¢alēĸmaya dahil edilen hastalarda, b l yer 

kompl kasyon gºr¿lme oranē %10ï30 arasēnda saptanmēĸtēr. Bu kompl kasyonlar en sēk b l yer 

ka­ak ve b l yer str kt¿r ĸekl nde zlenm ĸt r . 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

  

 



 

 

 

 

 



 

 

 

 

B l yer atrez  tanēsē olan hastalarda b l yer kompl kasyon oranē %21,9 olarak bulunurken, 

b l yer atrez  dēĸē tanēlarda bu oran %16,9 olarak saptanmēĸtēr. Yapēlan stat st ksel anal zde k  

grup arasēnda anlamlē fark zlenmem ĸt r (F sher Exact test, p=0,64; OR=0,73). 

 

 

Biliyer atrezi ile biliyer komplika syon oranlarƤ 

Grup VAR Toplam Komplikasyon YOK Komplikasyon oranƤ

BA

BA deƐil 

25 7 32 %21.9

54 11 65 %16.9

TOPLAM 79 18 97 %18.6  

Kasa  portoenterostom s  ºyk¿s¿ olan hastalarda b l yer kompl kasyon r sk n n yaklaĸēk %30 

daha d¿ĸ¿k olduĵu gºr¿lm¿ĸ (RRå0,70), ancak bu bulgu stat st ksel olarak anlamlē 

bulunmamēĸtēr. 

 

 

 



 

 

 

 

PELD skorlarēna gºre hastalar gruplandērēldēĵēnda b l yer kompl kasyon oranlarēnēn %10 le 

%22,6 arasēnda deĵ ĸt ĵ  gºr¿ld¿. Ancak PELD skorundak  artēĸ le b l yer kompl kasyon 

gel ĸ m  arasēnda d¿zenl  b r artēĸ eĵ l m  zlenmedi. K-kare anal z  sonucunda PELD 

kategor ler  le b l yer kompl kasyonlar arasēnda stat st ksel olarak anlamlē l ĸk  saptanmadē 

(på0,70). 

 

MELD-Na skorlarē ncelend ĵ nde, skor y¿kseld k­e b l yer kompl kasyon oranlarēnda 

bel rg n b r artēĸ eĵ l m  olduĵu gºr¿lm¿ĸt¿r. 

¶ MELD-Na 11ï20 grubunda b l yer kompl kasyon oranē %8,3 

¶ MELD-Na 21ï30 grubunda %50 

¶ MELD-Na Ó30 grubunda %100 olarak saptanmēĸtēr 

Yapēlan K-kare anal z nde på0,04 bulunmuĸ ve tekn k olarak stat st ksel anlamlēlēk saptandē. 

Ancak toplam MELD-Na ver s  bulunan hasta sayēsēnēn sēnērlē olmasē (n=17) ve Ó30 grubunda 

yalnēzca b r hastanēn yer almasē neden yle bu sonucun d kkatl  yorumlanmasē gerekt ĵ  

d¿ĸ¿n¿ld¿. 

 

 



 

 

 

 

Tartēĸma 

Bu ­alēĸmada ped atr k karac ĵer nakl  sonrasē b l yer kompl kasyonlarēn sēklēĵē ve bu 

kompl kasyonlarla l ĸk l  olab lecek kl n k faktºrler deĵerlend r lm ĸt r. Bulgularēmēz, 

l terat¿rde b ld r len %10ï35 oranlarē le uyumludur (2,3). 

B l yer atrez  ve Kasa  portoenterostom s  ºyk¿s¿n¿n b l yer kompl kasyonlar ¿zer ndek  etk s  

l terat¿rde tartēĸmalēdēr. Bazē ­alēĸmalarda r sk artēĸē b ld r l rken, bazē ser lerde anlamlē l ĸk  

gºster lemem ĸt r. B z m ­alēĸmamēzda da b l yer atrez  varlēĵē ve Kasa  operasyonu ºyk¿s¿ le 

b l yer kompl kasyon gel ĸ m  arasēnda anlamlē l ĸk  saptanmamēĸtēr. 

PELD skorlarēnēn b l yer kompl kasyonlarē ºngºrmede sēnērlē olduĵu gºr¿lm¿ĸt¿r. Buna karĸēn 

MELD-Na skorundak  artēĸēn b l yer kompl kasyon r sk n  artērab leceĵ  yºn¿nde bulgular elde 

ed lm ĸt r. Ancak bu sonucun hasta sayēsēnēn azlēĵē neden yle daha genĸ ve prospekt f 

­alēĸmalarla desteklenmes  gerekmekted r. 
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PB-09 ¢ocuk Hastalarda Su Em c  Boncuk Yutulmasē: Olgu Sunumu 

B¿ĸra U­an, D lek ¢ēngē Eker, Rah me G¿nd¿z, Tuna Sel n Dem rdºven, Tuĵba Erener Ercan 

1¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē Maltepe ¦n vers tes  T p Fak¿ltes  Hastanes , Ķstanbul, T¿rk ye 

G r ĸ 

¢ocuklarda yabancē c s m yutulmasē yaygēn gºr¿l¿r ve ­ocuklarēn ­oĵu 6 ay le 3 yaĸ 

arasēndadēr (1). Gastro ntest nal s stemdek  yabancē c s mler n ­oĵu kompl kasyonsuz spontan 

pasajla ­ēkab lse de bazē ­ocuklarda endoskop k veya cerrah  m¿dahale gerekeb l r. T¿rk ye'de 

yaygēn olarak "su em c  boncuklar" ya da "su maymunu" olarak b l nen, su veya ­eĸ tl  sēvēlar 

le temas ettĵ nde b¿y¿yen pol mer toplar; k¿­¿k, parlak, yuvarlak ĸek ll , seker gºr¿n¿m¿nde 

ve ­ocuklarēn d kkat n  ­ekmekted r. Baĸlangē­ta tarēmsal ve dekorat f uygulamalar ­ n 

pazarlanan bu ¿r¿n ĸu an ­ocuklar ­ n duyusal oyuncaklar olarak satēlmaktadērlar. ¢ocuklara 

k  farklē ĸek lde zarar vereb l rler. Yutulmasē hal nde su em c  pol merler, sēvēyē emer ve 

hac mler  y¿z kattan fazla artab leceĵ nden baĵērsak obstr¿ks yonu meydana geleb l r. Ayrēca 

pol mer ze akr lam d monomer nden yapēlērlar ve akr lam d monomerler  y¿ksek sev yelerde 

toks k olab l r (2). Son zamanlarda su em c  boncuklarēn yutulmasē le gºr¿len gastro ntest nal 

s stemde yabancē c s m vakalarē sayēsēnda artēĸ olmasē neden yle hem hek mler hem de a lelere 

farkēndalēk olusturmak amacēyla ­ocuk ac l pol kl nĵ m ze su em c  boncuk yutma ĸkayet  le 

baĸvuran b r hasta olgu sunumu olarak poster hazērlanmēĸtēr. 

Anahtar kel meler: Yabancē c s m, Gastro ntest nal s stemde yabancē c s m, Su em c  

boncuk, Su em c  pol mer 

Olgu 

4 yaĸ 6 ay kēz hasta hastanem z n ac l serv s ne sayēsēnē b lmedĵ  su em c  boncuk yutmasē 

ĸ kayet  le get r ld . Hasta ac le geldĵ nde yabancē c s mler  yutmasēndan yarēm saat ge­mĸt . 

Hastanēn gelĸ nde b r ĸ kayet  yoktu. Muayenes nde b r ºzell k gºzlenmed . Hasta olasē b r 

gastro ntest nal obstr¿ks yon ĸ¿phes  le ­ocuk hastalēklarē serv s ne yatēĸē yapēlarak zlend . 

Serv se yatērēlan hastanēn yatēĸēndan b r saat sonra b r kez kusmasē oldu, ¢ocuk Cerrah s 'nden 

kons¿ltasyon stend . Hastaya ayakta d rek kar n graf s  ­ek ld . Ayakta kar n graf s nde su emen 

pol merler radyo-opak olmadēĵē ­ n gºr¿lmed , leus bulgusu yoktu. Yatēĸēnēn dºrd¿nc¿ 

saat nde kend lĵ nden k nc  kez kusarak ¿­ adet su em c  boncuk ­ēkardē. Hastanēn oral al m  

kapatēldē, sek z saat s¿reyle v may  ver ld . Daha sonra kar n muayene bulgularē normal olan 

ve b r ĸ kayet  olmayan hasta beslend . Hastanēn serv ste tak b nde b r kez ga ta deĸarjē oldu. 

Ga tada ¿­ adet su em c  boncuk olduĵu, ve bunlarēn boyutlarēnēn obstr¿ks yon yapacak kadar 

artmadēĵē gºr¿ld¿. Yatarak 24 saat s¿reyle tak p ed len hastada ek b r bulgu ortaya ­ēkmadē. 

Hasta ¢ocuk Cerrah s  pol kl n k kontrol¿ ºner lerek taburcu ed ld . 

 



 

 

 

 

Sonu­ 

S¿per em c  pol merden yapēlmēĸ boncuklarēn yutulmasē baĵērsak tēkanēklēĵēna neden olab l r. 

Su em c  boncuklar yutulduĵunda gastro ntest nal s stemden ge­erken su emerek b¿y¿r. ¢apē 

artan boncuklar d stal jejunum, leum, leo­ekal valvde tēkanēklēĵa neden olab l r. Hastalarda 

bulgular yutulduktan sonrak  24 saat ­ nde ortaya ­ēkab l r (3). Ayrēca yutulan su em c  

boncuklarēn markasē ve m ktarēna baĵlē olarak kusma, yemek yemey  reddetme, karēn aĵrēsē, 

kabēzlēk ve deh dratasyon bulgularē gºr¿leb l r. 

Su em c  boncuklar radyo-opak deĵ ld r. Ayakta d rekt kar n graf s nde hava-sēvē sev yeler  ve 

genĸlemĸ baĵērsak anslarēnēn varlēĵē, akut barsak tēkanēklēĵēnē gºsterdĵ  ­ n rºntgen 

deĵerlend rmede ºneml  b r rol oynar. Kompl ke olgularda kes n tanē ­ n ultrason ve 

b lg sayarlē tomograf taramalarē faydalēdēr (4). Baĵērsak tēkanēklēĵēnēn tedav s  ­ n ­oĵunlukla 

endoskop k veya cerrah  m¿dahale gerek r (5). T¿rk ye'de lk defa 2008 y l nda, su em c  

boncuk yutma ĸ kayet  le hastaneye get r len ­ocuk sayēsēnēn artmasē sonucu kamuoyunda b r 

tepk  oluĸmuĸ ve ortaya ­ēkab lecek kompl kasyonlar neden yle bu boncuklarēn satēĸē okul 

­evreler nde yasaklanmēĸtēr. 

D¿nya genel nde su em c  boncuk satēĸē le lg l  yasaklamalar T¿rk ye'den sonra olmuĸtur (6). 

Bu olguyu, su em c  boncuk ¿r¿nler n n kazara yutulmasēnēn beraber nde get rdĵ  r skler 

konusunda toplum ve saĵlēk ­alēĸanlarē arasēnda farkēndalēĵē artērmak amacēyla b ld r yoruz. Bu 

t¿r ¿r¿nler ºzell kle ­ocuklarēn erĸemeyeceĵ  yerlerde saklanmalēdēr. Zamanēnda m¿dahale 

morb d te ve mortal tey  ºneml  ºl­¿de azaltab l r. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

PB-11 Aĵēr Renal Anomal lerle B rl kte Seyreden ¥zofagus Atrez s : D yal z Gereks n m  

Olmadan Stab l ze Ed len B r Olgu 

S may Buse G¿l¿mser1, Leyla Alēyeva2, Ers n Ulu2, Zeynep Alp ¦nkar2, Atalay Dem rel2, Al  

Ekber Hakalmaz3, Seha Saygēlē4, Zeker ya Mehmet Vural2 
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Ana B l m Dalē, Neonatoloj  B l m Dalē 
3Ķstanbul ¦n vers tes- Cerrahpaĸa, Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes , ¢ocuk Cerrah s  Ana B l m Dalē 
4Ķstanbul ¦n vers tes- Cerrahpaĸa, Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes , ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē 

Ana B l m Dalē, ¢ocuk Nefroloj  B l m Dalē 

 

G r ĸ 

¥zofagus atrez s , yen doĵan dºnem nde nad r gºr¿len ancak erken tanē ve cerrah  m¿dahale 

gerekt ren, y¿ksek mortal te ve morb d te r sk  taĸēyan konjen tal anomal lerden b r d r. 

Olgularēn yaklaĸēk yarēsēna kard yak, vertebral, renal ve anorektal anomal ler eĸl k edeb l r ve 

bu b rl ktel k VACTERL spektrumu ­er s nde deĵerlend r l r. Eĸl k eden renal anomal ler, 

ºzell kle postoperat f dºnemde metabol k denge ve bºbrek fonks yonlarēnēn yakēndan 

zlenmes n  gerekt rmekted r. Bu sunumda, C t p  ºzofagus atrez s  le b rl kte c dd  renal 

anomal ler  bulunan ve per ton d yal z  gereks n m  gel ĸmeyen b r yen doĵan olgusunun kl n k 

zlem  ve yºnet m  paylaĸēlmaktadēr. 

Bulgular 

Aralarēnda akraba evl l ĵ  olmayan grav da 1,par te 1, 32 yaĸ, ol goh dramn yozlu anneden 39. 

gebel k haftasēnda 3300 gram sezaryen le doĵurtulmuĸ. Antenatal 22. gebel k haftasēnda sol 

bºbreĵ n pelv k yerleĸ ml  gºr¿lmes  dēĸēnda anomal  saptanmamēĸ. Hasta postnatal lk 

saatler nde taĸ pne k seyretmes  ve orogastr k sondanēn ºzofagustan lerlet lememes neden yle 

merkez m ze sevk ed ld . Gel ĸ muayenes nde solunum sesler  b lateral eĸ t, rahat, taĸ pnes  

yok, d ĵer s stem muayeneler  doĵal olan hastanēn orogastr k sondasēnēn tarafēmēzca da 

takēlamamasē ¿zer ne hasta ­ocuk cerrah s ne danēĸēlarak opak madde le graf  ­ek ld . 

Proks mal ºzofagus atrez s  saptandē, d rekt batēn graf s nde gaz ga ta gºlges  olmasē neden yle 

d stal f st¿l olduĵu d¿ĸ¿n¿lerek C tp  ºzofagus atrez s  tanēsē konuldu. Oral stop zlem  devam 

ett r lerek replogle t¿p¿ le s¿rekl  asp rasyon saĵlandē. Eĸl k eden patoloj ler a­ēsēndan hasta 

tetk k ed l rken yapēlan ¿r ner ultrasonograf s nde saĵ k st k d splast k bºbrek (saĵ bºbrekte 

b¿y¿ĵ¿ ¿st polde 2.5 mm ­apēnda b rka­ adet aneko k k st) ve sol renal agenez  saptandē. 

Ekokard yograf de anomal  gºr¿lmed , vertebra graf ler  normal olarak deĵerlend r ld, 

muayenes  ve graf ler nde ekstrem te anomal s  saptanmadē. Postnatal 5. g¿n¿nde opere ed ld. 



 

 

 

 

D stal ºzofagusun trakeaya f st¿l ze olduĵu gºr¿ld¿. C t p  ºzofagus atrez s  tanēsē kes n olarak 

koyuldu.Pr mer ºzofagus onarēmē ve f st¿l baĵlanmasē yapēldē, eĸ zamanlē olarak renal 

patoloj ler  ve serum kreat n n d¿zey n n 2 mg/dl c varēnda seyretmes  neden yle per ton d yal z 

kateter  takēldē. Postnatal 7. g¿n¿nde nazojejunal t¿p le 5+1 cont nu beslenmeye baĸlandē, 

postnatal 10.g¿n¿nde kontrastlē ºzofagus-m de/pasaj graf s  ­ek ld . Anastomoz yer nden ka­ak 

olmayan, pasajē sorunsuz olan hastanēn beslenmes  2 saatte b r 1 ml olacak ĸek lde d¿zenlend  

ve tedr cen artērēldē. Postnatal 18.g¿n¿nde tam enteral beslenmeye ulaĸēldē. Refl¿ye yatkēnlēk 

neden yle proton pompa nh b tºr¿/pantoprazol, mot l um, ant-refl¿ ĸurup baĸlandē.Ķzlem nde 

b karbonat 18-20 mmol/L d¿zeyler nde seyreden hastaya 2 mEq/kg b karbonat desteĵ  ver ld . 

Elektrol t denges zl ĵ  olmayan, serum kreat n n d¿zey  1,24 mg/dLôye kadar ger leyen, d ¿rez  

3-4 ml/kg/saat olan hastanēn postnatal 30.g¿n¿nde per ton d yal z katater  ­ēkarēldē. Ķĸtme 

test (ABR test ) yapēlan hastada ĸ tme kaybē olmadēĵē tesp t ed ld , gºz muayenes nde patoloj  

saptanmadē. Postnatal 10.g¿n¿nde TSH 41,2 ÕIU/ml, sT4: 1,53 ng/dL saptanmasē ¿zer ne 

levot roks n baĸlandē. ¥zofagus atrez s  ve eĸl k eden renal anomal ler neden yle VACTERL 

a­ēsēndan genet k tetk kler  gºnder len hastanēn karyot p anal z  47, XY normal sonu­landē; 

DNA anal z  devam etmekte.  Taburculuk sonrasē ­ocuk nefroloj  pol kl n k kontrol¿nde Hb: 

8,1 mg/dL saptanan hastaya 150 IU/kg epoet n baĸlandē.              

Sonu­ 

¥zofagus atrez s ne eĸl k eden aĵēr renal anomal ler, yen doĵan dºnem nde mortal te ve 

morb d tey  bel rg n ĸek lde artēran kr t k b r kl n k tablodur. Ancak bu olguda gºr¿ld¿ĵ¿ ¿zere, 

erken dºnemde yapēlan kapsamlē s stem k deĵerlend rme, yakēn b yok myasal tak p ve 

zamanēnda uygulanan uygun destek tedav ler  sayes nde akt f d yal z gereks n m  gel ĸmeden 

hasta g¿venle stab l ze ed leb lm ĸt r. Bu olgu, ºzofagus atrez l  yen doĵanlarda eĸl k eden renal 

anomal ler n erken tanēnmasēnēn, gereks z nvaz v g rĸ mlerden ka­ēnēlmasēnēn ve 

mult d s pl ner yaklaĸēmēn yaĸam kurtarēcē rol¿n¿ ­arpēcē b ­ mde ortaya koymaktadēr. 

Anahtar Kel meler: Esophageal Atres a, K dney D seases, Cyst c, Newborn 
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Ser n n ¢ok Yºnl¿ Prospekt f Anal z 
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G r ĸ ve Ama­ 

Eoz nof l k ºzofaj t (EoE), m kst t p bes n alerj ler  ­ nde en sēk gºr¿len kl n k tablo olup, 

h stopatoloj k olarak ºzofagus mukozasēnda eoz nof l k nf ltrasyon ve enflamasyon, kl n k 

olarak se ºzofagus fonks yon bozukluĵu le karakter ze kron k ve progres f b r hastalēktēr. 

Eoz nof l k gastro ntest nal hastalēklar arasēnda tanē kr terler  net olarak tanēmlanmēĸ tek 

hastalēk olan EoEôn n tedav  ve zlem ne yºnel k yaklaĸēmlar konusunda g¿ncel kēlavuzlara 

raĵmen standart b r gºr¿ĸ b rl ĵ  bulunmamaktadēr. ¥ner len tedav  se­enekler ; farmakoloj k 

tedav ler (proton pompa nh b tºrler , top kal kort kostero dler ve b yoloj k ajanlar), d yet 

el m nasyonu, endoskop k g r ĸ mler ve gerekl  durumlarda destekley c  beslenme tedav ler n  

­ermekte olup, tedav  stratej s n n hastaya ºzg¿ olarak b reyselleĸt r lmes  ºner lmekted r. 

Tedav n n temel hedefler ; semptom kontrol¿, h stopatoloj k ve endoskop k y leĸmen n 

saĵlanmasē, ºzofagus fonks yonunun korunmasē, yaĸam kal tes n n artērēlmasē ve hastalēĵa baĵlē 

komplkasyonlarēn ºnlenmes d r. Bu ­alēĸmada, gen ĸ b r ped atr k EoE kohortunun kl n k, 

endoskop k ve h stopatoloj k ºzell kler n n deĵerlend r lmes yle mevcut tedav  ve zlem 

yaklaĸēmlarēna katkē saĵlanmasē ama­lanmēĸtēr. 



 

 

 

 

 

Yºntem 

¢alēĸmada, Ķstanbul ¦n vers tes-Cerrahpaĸa, Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes  ve Zeynep Kam l 

Eĵ t m ve Araĸtērma Hastanes  ¢ocuk Gastroenteroloj , Hepatoloj  ve Beslenme B l m 

Dallarēônda 2017ï2025 yēllarē arasēnda g¿ncel ESPGHAN kr terler yle (1) tanē alan ped atr k 

EoE olgularē prospekt f olarak ncelenm ĸ; kl n k ve demograf k ver ler n anal z  yapēlmēĸtēr. 

Hastalarēn endoskop k, h stopatoloj k ºzell kler  ve n¿ks oranlarē deĵerlend r lm ĸt r.  

 

Bulgular 

Bu ­alēĸmada, EoE tanēsē le zlenen toplam 72 ped atr k hasta deĵerlend r lm ĸt r. ¢alēĸma 

grubunun ortalama tanē yaĸē 8 yēl olup hastalarēn 55ô  (%79) erkek c ns yetted r. Olgularēn 

41ô nde (%59,4) atop  ºyk¿s¿ mevcutken, 10 hastada (%14,5) EoEôye eĸl k eden ºzofagus 

atrez s  saptanmēĸtēr. Hastalar ortalama 34,42 ay s¿reyle zlenm ĸ ve tak p s¿rec nde d¿zenl  

aralēklarla endoskop k deĵerlend rme yapēlmēĸtēr. Ķzlem s¿res nce uygulanan tedav lere yanēt 

olarak, endoskop k deĵerlend rmede kullanēlan ñEoz nofl k ¥zofaj t Endoskop k Referans 

Skoruò(EREFS) ve h stopatoloj k ncelemede ntraep telyal eoz nof l sayēsēnda bel rg n ve 

anlamlē b r azalma gºzlenm ĸt r. Tak pte %51,5 hastada n¿ks gel ĸt ĵ  zlenm ĸ olup, bu oran 

EoEôn n kron k ve tekrarlayēcē doĵasēnē ortaya koymaktadēr. ¦­ hastanēn se zlem ve 

deĵerlend rme s¿rec  halen devam etmekted r.  Uygulanan tedav  modal teler  arasēnda kl n k, 

endoskop k, h stopatoloj k yanēt ve n¿ks oranlarē karĸēlaĸtērēldēĵēnda stat st ksel olarak anlamlē 

fark saptanmadē (sērasēyla p=0,462, 0,208, 0,933 ve 0,421). 

  

Sonu­ 

Eoz nof l k ºzofaj t (EoE), farklē tedav  yaklaĸēmlarēna ver len yanēt ve rem syon oranlarēnēn 

deĵ ĸkenl k gºsterd ĵ , kompleks b r hastalēk grubunu tems l etmekted r. Bu poster le ped atr k 

EoEôn n heterojen yapēsēnē ve uzun dºnem zlem le b reyselleĸtr lm ĸ yaklaĸēmlarēn ºnem n  

vurgulamak, gen ĸ ver ler sunularak tedav- zlem stratej ler ne katkē saĵlamak 

ama­lanmēĸtēr. Bununla b rl kte, tedav  modal teler n n yanēt ve n¿ks ¿zer ndek  etk ler n n 

daha net ortaya konulab lmes  ve bu alanda b r gºr¿ĸ brl ĵ  oluĸturulab lmes  amacēyla, daha 

gen ĸ hasta pop¿lasyonlarēnē ­eren prospekt f ve random ze kontroll¿ ­alēĸmalara gereks n m 

bulunmaktadēr. 

 

Anahtar Kel meler: Eoz nof l k ºzofaj t, el m nasyon d yet , endoskop , h stopatoloj , proton 

pompa nh b tºr¿, top kal stero d 
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PB-14 Tekrarlayan Ķdrar Yolu Enfeks yonu le Baĸvuran B r Olguda Alt ¦r ner S stem 

D sfonks yonu: D sfonks yonel Ķĸeme 
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Yēlmaz 2, Ayĸe Kalyoncu U­ar3, Ayĸe Aĵbaĸ2, Nur Canpolat2 

1Ķstanbul ¦n vers tes-Cerrahpaĸa, Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes , ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē 

Anab l m Dalē 
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G r ĸ 

Alt ¿r ner s stem d sfonks yonu (A¦SD), mesanen n dolum ve/veya boĸaltma 

( ĸeme) ĸlevler nde, nºroloj k b r neden olmaksēzēn ortaya ­ēkan fonks yonel bozukluklarēn 

t¿m¿n¿ fade eder. Kl n k olarak g¿nd¿z ve gece drar ka­ērma, an  sēkēĸma h ss , sēk veya 

seyrek, ēkēnarak ĸeme g b  semptomlarla karĸēmēza ­ēkab l r. A¦SDôn n aĸērē akt f 

mesane, d sfonks yonel ĸeme, tembel mesane g b  alt t pler  mevcuttur. Tanē esas kl n k 

bulgulara dayanmakla b rl kte nºrojen ve anatom k nedenler dēĸlanmalēdēr. Bu hastalar, drar 

yolu enfeks yonu (ĶYE) ge­ reb l r ve semptomlar ayrēntēlē sorgulanmadēĵēnda tekrarlayan ĶYE 

neden yle daha ­ok anatom k ve nºrojen k nedenler araĸtērēlab l r. Bu sunumda, tekrarlayan ĶYE 

neden yle kl n ĵ m ze baĸvuran A¦SD (d sfonks yonel ĸeme) tanēsē almēĸ kēz olgu hakkēnda 

bahsed lecekt r. 

Olgu 

Dºrt yaĸēnda kēz hasta yaklaĸēk k  yēldēr devam eden g¿nd¿z drar ka­ērma, an  sēkēĸma h ss , 

sēk ve az vol¿mle ĸemes , aralēklē d z¿r  ve kºt¿ kokulu drar ĸ k©yetler  le baĸvurdu. 

¥yk¿s¿nde tekrarlayan ateĸl /ateĸs z ĶYE ve bu nedenle hastane yatēĸlarē mevcuttu. F z k 

muayenede genel durumu y , ateĸ yok, 18 kg, 105 cm, yaĸa gºre boy 0,53 SDS, boya gºre 

aĵērlēk 0,75 SDS, s stem muayeneler  normal, fekalom yok, gen tal s stem ve lomber bºlge 

muayenes nde ºzell k yoktu, Tetk kler nde bºbrek fonks yon testler  normal, drarda p y¿r s  

mevcuttu. Ķdrar k¿lt¿r¿ alēnēp, ant b yoterap s  baĸlandē. ¦r ner ultrasonograf s nde b lateral 

bºbrek parank m  normal, h dro¿reteronefroz yok, mesane c dar kalēnlēĵē normald . A¦SD 

a­ēsēndan ĸeme g¿nl¿ĵ¿ ve ¿roflowmetr  le deĵerlend r ld , ĸeme g¿nl¿ĵ¿nde g¿nde 8-10 kez, 

en fazla 80 cc ĸed ĵ  gºr¿ld¿, ancak ¿roflowmetr de mesane kapas tes n n (MSK) yaklaĸēk 185 

cc, akēm patern n n staccato t p  olduĵu gºr¿ld¿. Ķdrar k¿lt¿r¿nde Enterokok ¿remes  neden yle 

at p k ĶYE olarak tanē alan hastaya olasē anatom k nedenler  dēĸlamak ­ n ĸeme s stogramē 

yapēldē, MSK yaklaĸēk 170 cc, refl¿ olmadēĵē ve mesanen n ­ēkēma doĵru ¿­genleĸt ĵ  gºr¿ld¿ 

(ķek l 1). T¿m bulgularla hastada A¦SD ve alt t p  olan d sfonks yonel ĸeme tanēsē 

konuldu. ĶYE tedav  sonrasē prof laks  baĸlanan hastaya standart ¿roterap  yºntemler  (zamanlē,  



 

 

 

 

uygun poz syonda ĸeme, kabēzlēĵēn ºnlenmes ) anlatēldē, tak b ne gºre ler  nceleme yapēlmasē 

planlandē. 

Sonu­ 

Bu olgu, tekrarlayan drar yolu enfeks yonu le baĸvuran ­ocuklarda alt ¿r ner s stem 

d sfonks yonunun ayērēcē tanēda mutlaka d¿ĸ¿n¿lmes  gerekt ĵ n ; ayrēntēlē ĸeme ºyk¿s¿, ĸeme 

g¿nl¿ĵ¿ ve non nvaz v fonks yonel testlerle erken tanēnēn m¿mk¿n olduĵunu ve uygun 

¿roterap  yaklaĸēmlarē le bºbrek fonks yonlarēnēn korunmasēna katkē saĵlayab leceĵ n  

gºstermekted r. 
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Anahtar Kel meler: Alt ¿r ner s stem d sfonks yonu, d sfonks yonel ĸeme, tekrarlayan drar 

yolu enfeks yonu 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

PB-14 CYP24A1 Ķl ĸk l  Ķd yopat k Ķnfant l H perkalsem : Aĵēr  H perkalsem  ve 

Nefrokals noz s le Seyreden Olgu 

Esra Karakaya1, Aslē ¢eleb  Tayfur2, Sem h Bolu3, Ayĸe G¿rel4 
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G r ĸ  

Ķd opat k nfant l h perkalsem  (ĶĶH), ­oĵunlukla otozomal reses f ge­ ĸ gºsteren; CYP24A1 

veya daha nad r olarak SLC34A1 l ĸk l  kalētsal metabol k b r hastalēktēr. CYP24A1, hem 25-

h droks v tam n D ô¿n (25(OH)D ) hem de 1,25-d h droks v tam n D ô¿n (1,25(OH) D ) 

yēkēmēndan sorumlu enz m  kodlar. CYP24A1 gen nde b allel k varyantlar neden yle D v tam n  

metabol tler n n yēkēmē azalēr ve parathormon baskēlē h perkalsem  gel ĸ r. Bu b ld r de 

nefrokals noz s, aĵēr h perkalsem  ve gel ĸme ger l ĵ  le baĸvuran ve CYP24A1 gen nde 

patojen k mutasyon saptanan b r olgu sunulmaktadēr. 

Olgu  

Tekrarlayan drar yolu enfeks yonu, konst pasyon, pol ¿r , b¿y¿me ger l ĵ  ve nefrokals noz s 

neden  le ­ocuk nefroloj  pol kl n ĵ ne sevk ed len 10 aylēk kēz hastanēn, 37. gestasyon 

haftasēnda d¿ĸ¿k doĵum aĵērlēĵē le doĵduĵu [2145 g (-2,83 SDS)] ve ebeveynler  arasēnda 

k nc  derece akraba evl l ĵ  bulunduĵu ºĵren ld . F z k muayenes nde v¿cut aĵērlēĵē: 6,4 kg (-

2,7SDS) boy: 63,5cm (-3,47SDS), baĸ ­evres : 40,5 cm (-3,47 SDS) saptandē. Nºromotor 

gel ĸme ger l ĵ  (desteks z oturamama, tutunarak ayakta duramama) ve haf f-orta ĸ ddetl  

h poton s te mevcuttu. Laboratuvar ncelemes nde: kals yum 14,3 mg/dL(8,6-10,3), 

parathormon 9,1 ng/L(15-68,3), fosfor 4,1 mg/dL (2,3-4,7), alb¿m n 4,4 g/dl (3,8-5,4), 

25(OH)D : 97,2 mcg/L (8-91), 1,25(OH) D  d¿zey  32,5 pg/mL (32-196), kan ¿re azotu: 50 

mg/dl (12-42), kreat n n: 0,63 mg/dl (0,57-1,11) ve drar Ca/Kr oranē 1,8 mg/mg (<0,6) olarak 

saptandē. Aĵēr h perkalsem  neden  le hastaya ntravenºz h drasyon, furosem d (1 mg/kg/doz), 

kals yumdan fak r d yet ve prote n¿r s  olmasē neden  le enalapr l (0,25mg/kg/g¿n) baĸlandē. 

Koruyucu doz D v tam n  (400 IU/g¿n) tedav s  kes ld . Genet k anal zde CYP24A1 gen nde 

homoz got c.428_430del (p.Glu143del) varyantē saptandē. Hastaya flukonazol (2 mg/kg/g¿n) 

baĸlandē. Kan kals yum d¿zey  normal sēnērlara ulaĸan hasta halen kals yumdan fak r d yet, 

enalapr l (0,25 mg/kg/g¿n) ve flukonazol (1 mg/kg/g¿n) tedav ler  almaktadēr. Hastanēn  

 



 

 

 

 

b¿y¿me ve gel ĸmes , bºbrek fonks yonlarē, serum kals yum d¿zey , D v tam n  metabol tler , 

parathormon d¿zeyler  ve nefrokals noz s ĸ ddet  yakēndan zlenmekted r. 

Sonu­  

Aĵēr h perkalsem , nefrokals noz s ve baskēlanmēĸ parathormon le seyreden tablolarēn ayērēcē 

tanēsēnda D v tam n  ntoks kasyonuna ek olarak CYP24A1 l ĸk l  ĶĶH d¿ĸ¿n¿lmel d r. 

Hastalēĵēn erken tanēnmasē uygun med kal tedav ler n zamanēnda baĸlanmasēna olanak 

saĵlayarak nefrokals noz s gel ĸ m n  ve uzun dºnem bºbrek hasarē r sk n  ºneml  ºl­¿de 

azaltab l r. 

 

Anahtar Kel meler: V tam n D3 24-Hydroxylase ,   Hypercalcem a , Nephrocalc nos s 
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PB-20 D ren­l  H pertans yonun Nad r B r Neden : Renal Arter Stenozu ve Ķnfrarenal 

Aort k Kals f kasyon le Seyreden F brom¿sk¿ler D splaz  Olgusu  

Ayĸe Pel n ¥zcan1, Ayĸe Aĵbaĸ2, Ayĸe Kalyoncu U­ar3, Ahmet Baĸ4, Sezg n ķah n5, Den z 
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G r ĸ  

¢ocukluk ­aĵēnda h pertans yon er ĸk nlere kēyasla daha nad r gºr¿lmekle b rl kte, ­oĵunlukla 

altta yatan sekonder nedenlere baĵlēdēr. Renovask¿ler hastalēklar, ºzell kle tedav ye d ren­l  

h pertans yon le prezente olab len ºneml  sekonder nedenler arasēnda yer almakta olup, erken 

tanē kalēcē organ hasarēnēn ºnlenmes  a­ēsēndan kr t k ºneme sah pt r.  

Olgu  

Bu olgu sunumunda, spor l sansē baĸvurusu sērasēnda ns dental olarak h pertans yon saptanan 

14 yaĸēndak  kēz hastanēn tanēsal deĵerlend rme s¿rec  ve tedav  yºnet m  sunulmaktadēr. ¦­ yēl 

boyunca ­oklu ant h pertans f tedav  komb nasyonlarēna raĵmen kan basēncē kontrol altēna 

alēnamayan hasta, d ren­l  h pertans yon neden yle merkez m ze baĸvurdu. F z k muayenes nde 

v¿cut aĵērlēĵē 53 kg (-0,12 SDS), boyu 168 cm (+1,23SDS) d . Kan basēncē ¿st ekstrem telerde 

y¿ksek (saĵ 132/110 mmHg, sol 142/111 mmHg), alt ekstrem tede se d¿ĸ¿kt¿ 117/97 mmHg). 

Femoral nabēzlar zayēf alēndē ve sol renal arter ¿zer nde ¿f¿r¿m saptandē. Laboratuvar 

ncelemeler nde ¿re, kreat n n, elektrol tler ve drar tahl l  normald ; plazma ren n akt v tes  ve 

aldosteron d¿zeyler  y¿ksek bulundu. Renal Doppler ultrasonograf de sol renal arterde bel rg n 

stenoz ve poststenot k d latasyon le b rl kte nfrarenal aortta l¿men  daraltan segmental kals f k 

plaklar zlend . BT anj yograf de renal arter ­ēkēĸēnē tak ben yaklaĸēk 1 cmôl k segmentte darlēk 

saptanērken, aort duvarēnda yaygēn kalēnlaĸma veya baĸka segmentlerde kals f kasyon 

zlenmed .  



 

 

 

 

Ayērēcē tanēda romatoloj k, enfeks yºz ve genet k nedenler araĸtērēldē. Akut faz reaktanlarēnēn 

normal olmasē neden yle Takayasu arter t  d¿ĸ¿n¿lmed ; hepat t B, hepat t C, t¿berk¿loz ve 

s f l z a­ēsēndan yapēlan testler negat ft . Aort k kals f kasyon le l ĸk l  olab lecek genet k 

sendromlar a­ēsēndan genet k anal z planlandē. Kl n k ve gºr¿nt¿leme bulgularē doĵrultusunda 

ºn planda f brom¿sk¿ler d splaz  d¿ĸ¿n¿ld¿. Hastaya sol renal arter ve nfrarenal aortaya 

yºnel k balon anj yoplast  uygulandē. Ķĸlem sonrasē tekl  ant h pertans f tedav  le kan basēncē 

normal sēnērlara ger led  ve kontrol Doppler ncelemes nde poststenot k d latasyonda bel rg n 

d¿zelme saptandē.  

Sonu­  

Bu olgu, d ren­l  h pertans yonlu ­ocuk ve adºlesanlarda renovask¿ler et yoloj n n mutlaka 

deĵerlend r lmes  gerekt ĵ n  gºstermekted r. Ayrēca ­ocukluk ­aĵēnda nad r gºr¿len aort k 

kals f kasyonun ayērēcē tanēsēnda genet k, romatoloj k ve enfeks yºz nedenler n yanē sēra 

f brom¿sk¿ler d splaz n n de d kkate alēnmasē gerekt ĵ n  vurgulamaktadēr.  

 

Anahtar Kel meler: ¢ocukluk ­aĵē h pertans yonu; d ren­l  h pertans yon; renal arter 

stenozu; f brom¿sk¿ler d splaz ; aort k kals f kasyon; balon anj yoplast 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

PB-24 Adºlesan Olguda Dermokozmet k ¦r¿ne Baĵlē Alerj k Kontakt ¦rt ker 

S¿leyman Emre Tem z1, Samet Dem r1, ¢aĵatay Nuhoĵlu1, M¿n r Baysal1 

1Saĵlēk B l mler  ¦n vers tes  Haydarpaĸa Numune SUAM ¢ocuk Kl n ĵ 

Anahtar Kel meler: Alerj k kontakt ¿rt ker, adolesan 

G r ĸ 

Kontakt ¿rt ker, der ye temas eden b r madde sonrasē dak kalarïsaatler ­ nde ortaya ­ēkan, 

ge­ c  er tem, ºdem, kaĸēntē veya ¿rt ka (kabartē) le karakter ze b r reaks yondur (1). 

Olgu Sunumu 

14 Yaĸ 5 ay adolesan kēz hasta ac l serv s m ze y¿z¿nde, gºz ­evres nde ºdem ve kēzarēklēk 

neden yle get r ld . Anaf laks  ve aj yoºdem d¿ĸ¿nd¿recek ek bulgusu olmayan hastanēn altē 

saat ºnce y¿z¿nde dermokozmet k b r ¿r¿n olan kollajen maske yapēĸtērdēĵē, bu s¿re ­ nde 

y¿z¿ndek  lezyonlarēn oluĸtuĵu ve g derek ĸ ddetlend ĵ  ºĵren ld  (fotoĵraf 1, ebeveyn onayē 

alēnmēĸtēr). ¥zge­m ĸ nde daha ºnce b r kez paketl  market ¿r¿n¿ p zza yeme sonrasē yaygēn 

¿rt keryal dºk¿nt¿s¿ olduĵu fade ed ld . Hemogram, serum CRP, C3, C4, IgE deĵerler  

normald . Alerj k kontakt ¿rt ker olduĵu d¿ĸ¿n¿ld¿. S stem k stero d ve ant h stam n k 

uygulandē. Oral ant-h stam n k ve lokal stero d tedav s  re­ete ed ld . ¢ocuk Ķmm¿noloj s  ve 

Alerj  Uzmanlēk alanēna yºnlend r ld . On g¿n sonrak  kontrolde hastanēn y leĸm ĸ olduĵu 

gºr¿ld¿. Tak pler ne halen devam ed lmekted r. 

Sºz konusu ¿r¿n ñSu, Galactomyces Ferment F ltratē, Gl ser n, Akr lat Kopol mer , N as nam d, 

Ceraton a S l qua (Ke­ boynuzu) Gamē, Kolajen Ekstraktē, H drol ze Hyaluron k As t, Beta n, 

Allanto n, Adenoz n, Lactobac llus Ferment L satē, Lactobac llus Ferment , B f da Ferment 

F ltratē, Chondrus Cr spus Ekstraktē, Alj n, D prop len Gl kol, Agar, H droks asetofenon, 

Potasyum Klor¿r, 1,2-Heksand ol, Pol gl ser l-10-Laurat, Kapr l l Gl kol, S¿kroz, B¿t len 

Gl kol, D sodyum EDTA, Rosa Damascena ¢ ­ek Suyu, Pyrus Commun s (Armut) Meyve 

Ekstraktē, Ir s Florent na Kºk Ekstraktē, Hedera Hel x (Sarmaĸēk) Yaprak/Gºvde Ekstraktē, 

Cucum s Melo (Kavun) Meyve Ekstraktē, Et lheks lgl ser n, D potasyum Gl s rh z nat, 

Tokoferolò ­ermekted r. ¦ret c n n beyan etmed ĵ  baĸka maddeler de bulunab l r. Daha ºncek  

p zza ºyk¿s¿yle b rl kte deĵerlend r ld ĵ nde ChatGPT 5.1 Plus yapay zek© yazēlēmē en olasē 

ortak tet kley c y  ñfragrance / aroma ver c lerò yan  u­ucu esans b leĸenler olarak rapor 

etmekted r. Bu durumda maske ­er k lstes ndek  en kuvvetl  ĸ¿phel ler Rosa damascena (g¿l 

esansē), r s ve baharat aromalarē olab l r. Yan dal branĸēndak  ler  tetk kler n sonu­larēyla 

yen den deĵerlend rme yapēlacaktēr. 

 

 



 

 

 

 

Sonu­ 

Sonu­ olarak hastanēn yerel ve s stem k tedav lere yanētēnēn y  olduĵu gºr¿lm¿ĸt¿r. Bundan 

sonra bu maskey  kullanmamasē ºĵ¿tlenm ĸt r. Yen  b r dermatoloj k ¿r¿n kullanacak se ºnce 

ºn kol ­ y¿z¿ne b r m ktar uygulayarak test etmes  ºner lm ĸt r. Dermokozmet k ¿r¿nler n 

b l n­l  kullanēmē ­ n adolesanlarēn Ergen Saĵlēĵē ve Dermatoloj  Pol kl n kler ne 

yºnlend r lmeler n n uygun olacaĵē kanaat ne varēlmēĸtēr. 

Kaynak­a 

Contact Urt car a Syndrome, Johansen et al., Contact Dermat t s, 2015; 73(1): 1ï104. 

(European Soc ety of Contact Dermat t s : Gu del ne). 

 

 

Kollejen y¿z maskes  sonrasē alerj k kontakt dermat t olan hastamēz 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

PB-26 Nad r B r Hemat¿r  Neden: Ataks-Telenjektaz l  Hastada Mesane Telenjektaz s   

Defne Altuĵ1, Ecem Kahvec2, D lan Dem r2, Muhammed Aydēn2, Esra Karabaĵ Yēlmaz3, 

Seha Saygēlē3, Ayĸe Aĵbaĸ3, Nur Canpolat3, Al  Ekber Hakalmaz4, Mehmet El ­ev k4, Esra 

Y¿cel2, Ay­a Kēykēm2  

1Ķstanbul ¦n vers tes-Cerrahpaĸa, Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes , ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē 

Anab l m Dalē  
2Ķstanbul ¦n vers tes-Cerrahpaĸa, Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes , ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē 

Anab l m Dalē, ¢ocuk Allerj  ve Ķmm¿noloj  B l m Dalē  
3Ķstanbul ¦n vers tes-Cerrahpaĸa, Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes , ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē 

Anab l m Dalē, ¢ocuk Nefroloj  B l m Dalē  
4Ķstanbul ¦n vers tes-Cerrahpaĸa, Cerrahpaĸa Tēp Fak¿ltes , ¢ocuk Cerrah s  Anab l m Dalē  

 

G r ĸ  

Makroskop k hemat¿r  ­ocukluk ­aĵēnda sēk karĸēlaĸēlan b r baĸvuru neden d r ve et yolojs nde 

en sēk ¿r ner s stem enfeks yonlarē, nefrolt yaz s ve glomer¿ler hastalēklar yer alēr. Travma, 

koag¿lopat, vask¿ler anomal ler se daha nad r gºr¿lmekted r. Ataks-telenjektaz  otozomal 

­ek n k kalētēlan, nºroloj k bulgular, mm¿n yetmezl k, artmēĸ mal gn te r sk  ve yaygēn 

kutanºz, ok¿ler ve v sseral telenjektaz lerle seyreden mults stem k b r hastalēktēr. 

Telenjektaz ler en sēk ok¿ler ve kutanºz yerleĸ ml d r. Ķ­ organlarda da gºr¿leb lmekle beraber 

gen to¿r ner organlarda nad ren b ld r lm ĸtr. Bu olguda, makroskop k hemat¿r  le baĸvuran 

ataks-telenjektaz l  b r hasta anlatēlmēĸtēr.  

Olgu 

Ataks-telenjektaz  tanēsēyla zlenen 6 yaĸēnda kēz hasta, an  baĸlayan b r g¿nd¿r olan 

makroskop k hemat¿r  neden yle baĸvurdu. D z¿r , ateĸ, karēn aĵrēsē, drar m ktarēnda azalma 

eĸl k etmemekteyd . F z k bakēda suprapub k hassas yet saptandē, kostovertebral a­ē hassas yet 

yoktu. Nºroloj k muayenes nde ataks k y¿r¿y¿ĸ ve d smetr  mevcuttu. Makroskop k hemat¿r  

et yoloj s ne yºnel k yapēlan tetk kler nde tam drar tahl l nde bol morf k er tros t gºr¿ld¿, 

dans tes  1014, pHôē 7.5ôU. Hemoglob n d¿zey  11.0 gr/dL, platelet sayēsē 376.000/ɛL olarak 

normal sēnērlardaydē ve zlemde d¿ĸ¿ĸ saptanmadē. Bºbrek fonks yon testler  ve elektrol tler  

normal sēnērlardaydē, b yok mya parametreler nde bozukluk yoktu. Ķntravenºz h drasyon le 

zlenen hastanēn hemat¿r s n n ger lemes  sebeb yle ayaktan zleme alēndē. Hemat¿r  

et yoloj s n n aydēnlatēlmasēna yºnel k yapēlan s stoskop de mesane mukozasēnda yaygēn 

damarlanma artēĸē ve telenjektaz k damar yapēlarē zlend . Kanama r sk  neden yle b yops  

alēnmadē. Multdspl ner zlem ne ayaktan devam ed lmekte olup zlemde hemat¿r s  

tekrarlamadē.  



 

 

 

 

Tartēĸma  

Makroskop k hemat¿r  le baĸvuran ­ocuk hastalarda sēk gºr¿len sebepler n dēĸlanmasēnēn 

ardēndan ºzell kle s stem k b r hastalēĵēn eĸl k etmes  durumunda nad r nedenler de gºz ºn¿nde 

bulundurulmalē, multd s pl ner b r yaklaĸēm ben msenmel d r. Bu olguda, ataks-telenjektaz  

hastalarēnda a­ēklanamayan hemat¿r n n mesane telenjektaz ler nden kaynaklanab leceĵ , 

erken dºnemde s stoskop  yapēlarak tanē konulab leceĵ  vurgulanmaktadēr.  

 

Anahtar Kel meler: Ataks-Telanj ektaz , hemat¿r , s stoskop   

Kaynaklar 

Rothblum-Ov aZ C, Wr ght J, Legon-Gre f MA, McGrath-Morrow SA, Crawford TO, 

Lederman HM. Atax a telang ectas a: a rev ew. Orphanet J Rare D s. 2016 Nov 25;11(1):159. 

do : 10.1186/ s13023-016-0543-7. PMID: 27884168; PMCID: PMC5123280.  

Ayg¿n FD, Nepesov S, ¢okuĵraĸ H, Camcēoĵlu Y. Bladder Wall Telang ectas a n a PaUent 

w th Atax a-Telang ectas a and How to Manage? Case Rep Ped atr 2015; 2015: 615368. 

Suzuk , K., Tsugawa, K., Ok , E. et al. Ves cal var ces and telang ectas as n a paUent w th 

atax a telang ectas a. Ped atr Nephrol 23, 1005ï1008 (2008). hZps://do .org/10.1007/ s00467-

007-0710-0 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

PB-30 Yen doĵanda H pogl sem  le Saptanan B r Yaĵ As d  Oks dasyon Defekt  Olgusu 

Nurdan Yavuzĭ, Ece ¥ge EnverĮ, Yasem n Akēnĭ 

ĭ Kartal Dr. L¿tf  Kērdar ķeh r Hastanes , ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē 

Į Kartal Dr. L¿tf  Kērdar ķeh r Hastanes , ¢ocuk Metabol zma Hastalēklarē 

 

G r ĸ 

Yaĵ as d  oks dasyon defektler  (YAOD), m tokondr de yaĵ as tler n n ɓ-oks dasyonu sērasēnda 

gºrev alan enz m veya taĸēyēcē prote nlerdek  bozukluklar sonucu ortaya ­ēkan, otozomal reses f 

kalētēlan metabol k hastalēklardēr. ¥zell kle yen doĵan ve s¿t ­ocukluĵu dºnem nde 

h pogl sem , metabol k dekompansasyon, kard yak tutulum ve an  ºl¿m g b  c dd  kl n k 

tablolarla prezente olab l rler (1). 

Karn t n-as lkarn t n translokaz (CACT) eks kl ĵ , uzun z nc rl  yaĵ as tler n n m tokondr  ­ ne 

taĸēnmasēnē engelleyen karn t n dºng¿s¿ bozukluklarēndan b r d r ve YAODôler arasēnda en aĵēr 

kl n k sey rl  formlardan b r  olarak kabul ed lmekted r (2). Hpoketot k h pogl sem , 

hepatosteatoz ve mult organ tutulum CACT eks kl ĵ n n t p k bulgularēdēr. Bu yazēda, yaĸamēn 

lk g¿n¿nde h pogl sem  le baĸvuran ve CACT eks kl ĵ  tanēsē alan b r yen doĵan olgu 

sunulmuĸtur. 

 

Olgu Sunumu 

Otuz yaĸēnda, b l nen kron k hastalēĵē olmayan anneden ve otuz beĸ yaĸēnda, b l nen hastalēĵē 

olmayan, b r nc  derece akrabalēk bulunan babadan doĵan erkek bebek; 36+3/7 gebel k 

haftasēnda, 3280 gram aĵērlēĵēnda, normal spontan vaj nal doĵum le d¿nyaya geld . Hastanēn 

21 aylēk, saĵlēklē b r ablasē mevcuttu. 

Yaĸamēnēn lk g¿n¿nde yapēlan rut n zlemler sērasēnda h pogl sem  saptanmasē ¿zer ne hasta 

yen doĵan serv s ne yatērēldē. F z k muayenes nde patoloj k bulgu zlenmed . Laboratuvar 

ncelemeler nde tekrarlayan h pogl sem  ataklarē saptanan hastanēn ler  deĵerlend r lmes  

planlandē. Abdom nal ultrasonograf de karac ĵer boyutlarē normal olmakla b rl kte, parank m 

ekojen tes nde grade 1ï2 artēĸ saptandē ve metabol k hastalēĵa sekonder hepatosteatoz leh ne 

deĵerlend r ld . 

H pogl sem  et yoloj s  a­ēsēndan yapēlan metabol k tarama kapsamēnda tandem k¿tle 

spektrometr s  (TMS) le as lkarn t n prof l  ncelend . Ķncelemede C16:0 ve C18:1 

d¿zeyler nde artēĸ, C2 d¿zey nde azalma saptandē. C16 + C18:1 / C2 oranēnēn >0,02 bulunmasē, 

CACT eks kl ĵ  veya karn t n palm to l transferaz t p 2 (CPT2) eks kl ĵ  le  



 

 

 

 

uyumlu olarak deĵerlend r ld . Hedef gen panel  le yapēlan genet k anal zde SLC25A20 

gen nde patojen k varyant saptanarak CACT eks kl ĵ  tanēsē doĵrulandē. 

Tedav  s¿rec nde uzun z nc rl  yaĵ as tler  d yetten ­ēkarēldē ve orta z nc rl  tr gl ser t (MCT) 

aĵērlēklē beslenme programē baĸlandē. Ķzlemde h pogl sem  ataĵē tekrarlamayan hastanēn 

b¿y¿me ve gel ĸme persent ller  yaĸēna uygun seyrett . Kard yak taramalarēnda patoloj  

saptanmadē ve hepatosteatoz bulgularēnda ger leme gºzlend . 

 

Tartēĸma 

CACT eks kl ĵ , yen doĵan dºnem nde hēzlē ve aĵēr metabol k dekompansasyonlara yol 

a­ab len, nad r ancak mortal tes  y¿ksek b r yaĵ as d  oks dasyon defekt d r. ¥zell kle a­lēk, 

enfeks yon veya yeters z beslenme g b  katabol k durumlarda kl n k tablo aĵērlaĸab lmekted r 

(2). 

Tanēda tandem k¿tle spektrometr s  le elde ed len as lkarn t n prof l  b¿y¿k ºnem taĸēmaktadēr. 

Uzun z nc rl  as lkarn t nler n artēĸē ve C2 d¿zey n n d¿ĸ¿kl¿ĵ¿, CACT eks kl ĵ  ­ n 

karakter st k b yok myasal bulgular arasēnda yer almaktadēr (3). Sunulan olguda da bu t p k 

prof l n saptanmasē, erken dºnemde tanēya yºnlend rm ĸt r. 

L terat¿rde b ld r len CACT eks kl ĵ  olgularēnda kl n k bulgularēn ­oĵunlukla yaĸamēn lk 

g¿nler nde ortaya ­ēktēĵē, h poketot k h pogl sem  ve hepat k tutulumun sēk gºr¿ld¿ĵ¿ 

b ld r lmekted r. Sunulan olgu da l terat¿rle uyumlu ĸek lde erken dºnemde h pogl sem  le 

baĸvurmuĸ ve abdom nal ultrasonograf de hepatosteatoz bulgularē saptanmēĸtēr. Ancak erken 

tanē konulmasē ve hēzlē b r ĸek lde uygun beslenme tedav s n n baĸlanmasē sayes nde hastada 

c dd  metabol k dekompansasyon gel ĸmem ĸt r. Bu durum, yen doĵan dºnem nde h pogl sem  

le baĸvuran olgularda metabol k hastalēklarēn erken d¿ĸ¿n¿lmes n n ve tarama testler n n 

zamanēnda yapēlmasēnēn kl n k sey r ¿zer ndek  bel rley c  rol¿n¿ b r kez daha ortaya 

koymaktadēr. 

 

Sonu­ 

Yen doĵan dºnem nde saptanan h pogl sem  olgularēnda, ºzell kle hepat k tutulumun eĸl k 

ett ĵ  durumlarda, yaĵ as d  oks dasyon defektler  ayērēcē tanēda mutlaka gºz ºn¿nde 

bulundurulmalēdēr. Karn t n-as lkarn t n translokaz (CACT) eks kl ĵ  nad r gºr¿lmesne 

raĵmen, erken dºnemde tanē konulmadēĵēnda aĵēr metabol k dekompansasyon ve y¿ksek 

mortal te r sk  le seyredeb len b r hastalēktēr. Tandem k¿tle spektrometr s  le elde ed len t p k 

as lkarn t n prof l , erken tanē a­ēsēndan yol gºster c d r. Erken tanē konulan olgularda 

zamanēnda baĸlanan uzun z nc rl  yaĵ as tler nden kēsētlē, orta z nc rl  tr gl ser t temell   



 

 

 

 

beslenme tedav s  le kl n k stab l zasyon saĵlanab lmekte ve prognoz bel rg n ĸek lde 

y leĸt r leb lmekted r. Bu olgu, yen doĵan h pogl sem ler nde metabol k hastalēklarēn erken 

tanēnmasēnēn ve uygun tedav  yaklaĸēmlarēnēn hayat  ºnem n  vurgulamaktadēr. 

 

Kaynaklar 

1. Houten SM, Wanders RJA. A general ntroduct on to the b ochem stry of 

m tochondr al fatty ac d ɓ-ox dat on. J Inher t Metab D s. 2010;33:469ï477. 

2. Knottnerus SJG, Bleeker JC, W¿st RC, et al. D sorders of m tochondr al long-cha n 

fatty ac d ox dat on and the carn t ne shuttle. Rev Endocr Metab D sord. 2018;19:93ï

106. 

3. Guerra IMS, Ferre ra HB, Melo T, et al. M tochondr al fatty ac d ɓ-ox dat on 

d sorders: From d sease to l p dom c stud es. Int J Mol Sc. 2022;23(22):13933. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

PB-32 Adºlesan Olguda Ev Yapēmē Alkol Kullanēmē Sonrasē Etanol Ķntoks kasyonu ve 

G zl  Metanol Maruz yet  ķ¿phes : Olgu Sunumu 

Samet Dem r1, S¿leyman Emre Tem z1, ¢aĵatay Nuhoĵlu1 

1Saĵlēk B l mler  ¦n vers tes  Haydarpaĸa Numune SUAM ¢ocuk Kl n ĵ 

 

G r ĸ 

Adolesan dºnemde r skl  davranēĸlar kapsamēnda uygunsuz alkol kullanēmēnēn gºr¿lme sēklēĵē 

g derek artmaktadēr. Kaynaĵē bel rs z ­ecekler n t¿ket lmes , sadece etanol ntoks kasyonuna 

deĵ l, metanol maruz yet  neden yle hayatē tehd t eden kompl kasyonlara da yol a­ab lmekted r. 

Metanol toks s tes  ­oĵu zaman gec km ĸ bel rt ler gºster r ve eĸ zamanlē etanol alēmē toks s tey  

maskeler (1). Bu nedenle kl n syen ­ n tanēsal ve yºnet msel zorluk sºz konusu olur. Bu poster, 

b l nc  kapalē b r adolesanda etanol ntoks kasyonu ºn tanēsē le baĸvurup, sonradan olasē 

metanol ­eren ev yapēmē alkol kullanēmēnēn ortaya ­ēktēĵē b r olgunun kl n k yaklaĸēmēnē 

sunmaktadēr. 

 

Olgu Sunumu 

Hasta: 17 yaĸ, erkek adolesan. Ac l serv se b l nc  bulanēk halde get r ld . Arkadaĸlarē le b rl kte 

ev t p , ñmerd ven altēò ¿ret m b r karēĸēmdan kaynaĵē b l nmeyen alkol t¿kett kler  anlaĸēldē. 

Ķlk ºyk¿de yalnēzca eĸl k eden etanol alēmē fade ed lm ĸt.  

F z k muayenede b l n­ somnolans hal nde, uykuya mey ll , uyaranla kēsa s¿rel  a­ēlsa da hēzla 

kapanma sºz konusuydu. Solunum: Stab l, solunum sēkēntēsē yok. Hemod nam : Stab l v tal 

bulgular; pup ller zokor k, reakt f. Fundoskop de patoloj  ayērt ed lmed (erken dºnemde 

normal olab l r).  

Laboratuvar: Etanol d¿zey  toks k aralēkta. Metanol d¿zey  bakēlamadē (laboratuvar mk©nē 

yoktu). Kan gazē normal, metabol k as doz yok. An yon a­ēĵē normal. Serum elektrol tler  ve 

bºbrek fonks yonlarē normald .  

Kl n k deĵerlend rme: Etanol toks s tes ne baĵlē merkez  s n r s stem  depresyonu d¿ĸ¿n¿ld¿. 

Ancak arkadaĸ fadeler  sonrasē metanol maruz yet  olasēlēĵē g¿­lend . Eĸ zamanlē etanol 

alēmēnēn metanol¿n toks k metabol tlere dºn¿ĸ¿m¿n¿ nh be ederek metanol toks s tes n  

gec kt reb leceĵ  d kkate alēndē. Bu nedenle yalnēzca kl n k bulgu olmamasē metanol 

zeh rlenmes n n dēĸlanamamasēna neden oldu. 

 



 

 

 

 

Olgu yoĵun bakēm ¿n tes ne sevk ed ld . Yakēn nºroloj k ve metabol k zlem yapēldē. Sek z 

saatl k zlemde b l n­ durumu tamamen d¿zeld . As doz, gºrme bozukluĵu veya ge­ gel ĸen 

toks s te bulgularē saptanmadē. Hasta ĸ fa le taburcu ed ld . 

Tartēĸma 

Ev yapēmē ­k lerde metanol kontam nasyonu ºneml  b r halk saĵlēĵē problem d r. Eĸ zamanlē 

etanol alēmē, alkol deh drogenazē kompet t f nh be ederek metanol¿n toks k metabol t  olan 

form k as t oluĸumunu gec kt r r. Bu durum, aĵēr metanol maruz yet n  erken dºnemde 

maskeleyeb l r, kl n syen n yanlēĸ g¿ven duygusuna kapēlmasēna neden olab l r.  

Metanol d¿zey  ºl­¿lemeyen merkezlerde ĸ¿phe hal nde proakt f yaklaĸēm, ºzell kle ­ocuk ve 

adolesan hastalarda kr t k ºneme ha zd r. Hastamēzda kl n k stab l seyre raĵmen, ºyk¿dek  

r skl  ­ecek t¿ket m  neden yle yakēn yoĵun bakēm zlem  doĵru b r yºnet m yaklaĸēmē 

olmuĸtur. Olgunun normal kan gazē ve nºroloj k d¿zelme le seyretmes , anlamlē b r metanol 

maruz yet  olmadēĵēnē d¿ĸ¿nd¿rmekle b rl kte, kl n k ĸ¿phe ¿zer ne agres f zlem kararēnēn 

ºnem n  gºstermekted r. 

 

Sonu­ 

Adolesanlarda kaynaĵē bel rs z alkol t¿ket m  ºneml  morb d te ve mortal te r sk  taĸēr. Etanol 

le metanol b rl kte t¿ket ld ĵ nde toks s te maskeleneb l r; normal kan gazē sonu­larē veya 

baĸlangē­ta stab l tablo, metanol maruz yet n  dēĸlamaz. ķ¿phel  olgularda, ºzell kle ºl­¿m 

mk©nē olmayan merkezlerde erken yoĵun bakēm desteĵ  uygun ve hayat kurtarēcē olab l r. Bu 

olgu, ­ocuklarda alkol ntoks kasyonu yºnet m nde ºyk¿n¿n ayrēntēlē sorgulanmasēnēn, 

gec km ĸ metanol toks s tes ne karĸē temk nl  zlem n ve mult d s pl ner yaklaĸēmēn ºnem n  

vurgulamaktadēr. 

 

Anahtar Kel meler: Metanol ntoks kasyonu, etanol zeh rlenmes , adolesan. 
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PB-35 0ï10 Yaĸ Arasē ¢ocuĵu Olan Ebeveynler n Rut n Dēĸē Aĸēlar Hakkēndak  B lg  

D¿zeyler  ve Uygulama Sēklēklarē 
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G r ĸ 

¢ocukluk ­aĵē aĸēlarē, aĸē le ºnleneb l r hastalēklara baĵlē mortal te ve morb d ten n 

azaltēlmasēnda en etk l  halk saĵlēĵē uygulamalarēndan b r d r [1,2]. T¿rk yeôde Ulusal Aĸēlama 

Takv m  kapsamēnda uygulanan aĸēlar toplam 13 ant jene karĸē koruma saĵlamaktadēr. Bu 

aĸēlar; hepat t A ve B, t¿berk¿loz, boĵmaca, d fter , tetanos, pol om yel t, Haemoph lus 

nfluenzae t p B, konjuge pnºmokok, kēzamēk, kēzamēk­ēk, kabakulak ve su­ ­eĵ n  

­ermekted r [3]. Bu aĸēlar b r nc  basamak saĵlēk kuruluĸlarēnda ¿cretsz olarak 

uygulanmaktadēr [4]. 

Ulusal aĸē takv m  dēĸēnda yapēlmasē ºner len ve rut n dēĸē aĸēlar olarak adlandērēlan dºrt aĸē 

bulunmaktadēr. Bunlar; men ngokok, rotav r¿s, nfluenza ve HPV aĸēlarēdēr. 

Bu ­alēĸma, ulusal aĸē takv m nde yer almayan aĸēlar konusunda ebeveynler n b lg  ve 

tutumlarēnē deĵerlend rmek ve bu aĸēlarēn uygulanma sēklēĵēnē bel rlemek amacēyla 

planlanmēĸtēr. 

 

Metot 

Bu kes tsel ­alēĸma, ķubatïMayēs 2024 tar hler  arasēnda Ķstanbul ¦n vers tesïCerrahpaĸa Tēp 

Fak¿ltes  ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē Anab l m Dalēôna baĸvuran ebeveynler le anket 

yºntem  kullanēlarak y¿r¿t¿lm¿ĸt¿r. Anket uygulamasē ºnces nde katēlēmcēlara ­alēĸma 

hakkēnda ayrēntēlē b lg  ver lm ĸt r. ¢alēĸmaya gºn¿ll¿ olarak katēlmayē kabul eden toplam 304 

ebeveyn anket  yanētlamēĸtēr. 

¢alēĸmaya; anket  yanētlayab lecek er ĸ me sah p olan, 0ï10 yaĸ aralēĵēnda en az b r ­ocuĵu 

bulunan ve gºn¿ll¿ olarak katēlmayē kabul eden anne ve babalar dah l ed lm ĸt r. 

Dēĸlama kr terler ; bel rt len yaĸ aralēĵēnda ­ocuĵu bulunmayan ebeveynler, aĸēlanma 

durumunu etk leyeb lecek hastalēĵē bulunanlar, aĸēlanmayē etk leyeb lecek la­ kullanēmē 

olanlar ve anket  yanētlamayē kabul etmeyen ebeveynler olarak bel rlenm ĸt r. 

 



 

 

 

 

Ver ler, lg l  l terat¿r taranarak hazērlanan 24 soruluk b r anket formu aracēlēĵēyla toplanmēĸtēr. 

Katēlēmcēlardan b lg lend r lm ĸ onam alēndēktan sonra anket formu ebeveynler tarafēndan 

doldurulmuĸtur. 

Anket formu; ebeveynler n yaĸē, eĵ t m durumu, ­alēĸma durumu, a le gel r  ve ­ocuk sayēsē 

g b  sosyodemograf k ºzell kler n yanē sēra ­ocuĵun yaĸē, c ns yet , kron k hastalēk varlēĵē, la­ 

kullanēmē ve alerj  ºyk¿s¿ne l ĸk n sorularē ­ermekted r. Ayrēca ebeveynler n aĸēlar 

konusundak  b lg  d¿zeyler n , tutumlarēnē ve aĸē uygulama sēklēklarēnē deĵerlend rmeye 

yºnel k sorular da yer almaktadēr. ¢alēĸma pop¿lasyonunun demograf k ver ler  tablo 1ô de yer 

almaktadēr. 

 

Bulgular 

¢alēĸmaya toplam 304 ebeveyn d©h l ed lm ĸt r. Katēlēmcēlarēn %89,8ô  anne (n=273), %10,2ôs  

baba (n=31) d . En sēk gºr¿len yaĸ grubu 30ï39 yaĸ (%55,3) olarak bel rlend . Anneler n 

%48ô , babalarēn %55,6ôsē y¿ksekºĵret m mezunuydu. Anneler n %37,8ô , babalarēn %96,7ôs  

­alēĸmaktaydē. A leler n %82,9ôunun gel r d¿zey  asgar  ¿cret n ¿zer ndeyd . 

¢ocuklarēn %78,6ôsēnēn Ulusal Aĸēlama Takv m ône gºre tam aĸēlē olduĵu saptandē. 

Ulusal takv m n dēĸēndak  aĸēlar konusundak  b lg  d¿zey  deĵerlend r ld ĵ nde; katēlēmcēlarēn 

%20,7ôs n n bu aĸēlarē tam olarak b ld ĵ , %70,1ô n n kēsmen b ld ĵ  ve %9,2ôs n n b lmed ĵ  

bel rlend . 

Katēlēmcēlarēn %38,8ô  ulusal takv m n dēĸēndak  aĸēlarē yaptērmayē d¿ĸ¿nd¿ĵ¿n¿ fade ett . En 

sēk terc h ed len aĸēlar sērasēyla rotav r¿s (%31,6), men ngokok (%21,4), nfluenza (%17,1) ve 

HPV aĸēsē olup, daĵēlēm Graf k 1ôde sunulmuĸtur. 

Ulusal takv m n dēĸēndak  aĸēlarē yaptērmayē d¿ĸ¿nmeyen ebeveynler n yalnēzca %26,9ôu, 

aĸēlarēn ¿crets z olmasē durumunda yaptērmayē kabul edeceĵ n  b ld rd . 

Rut n dēĸē aĸē yaptērmayē d¿ĸ¿nen (n=118) ve d¿ĸ¿nmeyen (n=186) gruplar karĸēlaĸtērēldēĵēnda; 

annen n eĵ t m d¿zey , annen n ­alēĸma durumu, ­ocuk sayēsē ve ­ocuĵun rut n aĸēlarēnēn tam 

olmasē deĵ ĸkenler n n stat st ksel olarak anlamlē olduĵu saptandē (p<0,05).  

Yaĸ, baba eĵ t m d¿zey , baba ­alēĸma durumu ve a le gel r  le aĸē terc h  arasēnda anlamlē b r 

fark bulunmadē (p>0,05). 

Katēlēmcēlarēn demograf k ver ler n n aĸē yaptērma terc hler ne gºre karĸēlaĸtērēlmasē Tablo 

2ôde yer almaktadēr. 

 



 

 

 

 

Sonu­ 

¢alēĸmada, ebeveynler n b¿y¿k ­oĵunluĵunun ulusal aĸē takv m nde yer alan aĸēlarē 

tamamladēĵē, ancak rut n dēĸē aĸēlara yºnel k farkēndalēk ve uygulama steĵ n n daha d¿ĸ¿k 

olduĵu gºr¿lm¿ĸt¿r. 

Rut n dēĸē aĸē yaptērmayē d¿ĸ¿nen ebeveynlerde anne eĵ t m d¿zey  ve ­alēĸma oranē daha 

y¿ksek bulunmuĸ; ­ocuk sayēsē azaldēk­a aĸē yaptērma eĵ l m n n arttēĵē saptanmēĸtēr. 

Aĸēlarēn ¿crets z sunulmasē durumunda dah  ºneml  b r kēsmēn bu aĸēlarē yaptērmayē 

d¿ĸ¿nmed ĵ  bel rlenm ĸt r. 

Aĸē kararsēzlēĵēnēn baĸlēca nedenler  b lg  eks kl ĵ  ve ebeveynler n aĸēlarē gerekl  gºrmemes  

olarak tesp t ed lm ĸt r. 
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Tablo 1: ¢alēĸma pop¿lasyonunun demograf k ver ler

 

ÀBu soru sadece aĸē takv m nde yer almayan rut n dēĸē aĸēlarē yaptērmayē d¿ĸ¿nmeyen 

katēlēmcēlara sorulmuĸtur 



 

 

 

 

Tablo 2: Aĸē yaptērma terc hler ne gºre katēlēmcēlarēn demograf k ver ler n n karĸēlaĸtērēlmasē 

 Grup 1 

(n=118) 

Grup 2 

(n=186) 

P deĵer 

Anket formunu yanētlayan k ĸ n n yaĸē 

¶ <20 yaĸ 

Ŀ      20-29 yaĸ 

Ŀ      30-39 yaĸ 

¶ >40 yaĸ 

 

1 (%0,8) 

21 (%17,8) 

71 (%60,2) 

25 (%21,2) 

 

2 (%1,1) 

37 (%19,9) 

97 (%52,2) 

50 (%26,9) 

 

0.57 

Anne Eĵ t m D¿zey 

¶ Ķlk ¥ĵren m ve ¥nces 

¶ Orta ¥ĵren m 

¶ Y¿ksek ¥ĵren m 

 

12 (%10,2) 

39 (%33,1) 

67 (%56,8) 

 

35 (%18.8) 

72 (%38,7) 

79 (%42,5) 

 

0.02 

Anne ¢alēĸma Durumu 

¶ ¢alēĸēyor 

¶ ¢alēĸmēyor 

 

58 (%49,2) 

60 (50,8) 

 

57 (%30,6) 

129 (%69,4) 

 

<0.01 
Baba Eĵ t m D¿zey 

¶ Ķlk ¥ĵren m ve ¥nces 

¶ Orta ¥ĵren m 

¶ Y¿ksek ¥ĵren m 

 

13 (%11) 

34 (%28,8) 

71 (%60,2) 

 

26 (%14) 

62 (%33,3) 

98 (%52,7) 

 

0.43 

Baba ¢alēĸma Durumu 

¶ ¢alēĸēyor 

¶ ¢alēĸmēyor 

 

114 

(%96,6) 

4 (%3,4) 

 

180 (%96,8) 

6 (%3,2) 

 

0.93 
Aylēk A le Gel r D¿zey 

¶ Asgar  ¦cret n Altēnda 

¶ Asgar  ¦cret 

¶ Asgar  ¦cret n ¦zer nde 

 

4 (%3,4) 

15 (%12,7) 

99 (%83,9) 

 

7 (%3,8) 

26 (%14) 

153 (%82,3) 

 

0.93 

A ledek  ¢ocuk Sayēsē 

¶ 1 ¢ocuk 

¶ 2 ¢ocuk 

¶ 3 ¢ocuk 

¶ >4 ¢ocuk 

 

47 (%39,8) 

37 (%31,4) 

26 (%22) 

8 (%6,8) 

 

47 (%25,3) 

72 (%38,7) 

44 (%23,7) 

23 (%12,4) 

 

0.04 

¢ocuĵun C ns yet 

¶ Kadēn 

¶ Erkek 

 

61 (%51,7) 

57 (%48,3) 

 

100 (%53,8) 

86 (%46,2) 

 

0.72 
Ulusal aĸē takv m ndek  t¿m aĸēlar uygulandē mē? 

 

¶ Evet 

¶ Kēsmen 

¶ Hayēr/H ­ 

 

112 

(%94,9) 

1 (%0,8) 

5 (%4,2) 

 

127 (%68,3) 

18 (%9,7) 

41 (%22) 

 

<0.01 

 

Grup    1-    ¢ocuklarēna    aĸē    takv m nde    yer    almayan    rut n    dēĸē    aĸēlarē    yaptērmayē    

d¿ĸ¿nen    katēlēmcēlar,  

Grup 2-  ¢ocuklarēna aĸē takv m nde yer almayan rut n dēĸē aĸēlarē yaptērmayē d¿ĸ¿nmeyen 

katēlēmcēlar 

 



 

 

 

 

Graf k 1: 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

PB-40 Uzun Qt Sendromlu Ped atr k Hastada Nad r B r Vaka: Trpm4 Gen nde B r 
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Uzun QT Sendromu (UQTS), senkop, ventr k¿ler taĸ kard  ve an  kard yak ºl¿me yol a­ab len, 

elektrokard yogramda (EKG) uzamēĸ QT aralēĵē le karakter ze kalētsal b r hastalēktēr. UQTS, 

kalp yon kanalē prote nler n  kodlayan genlerdek  mutasyonlarla l ĸk l d r. Hastalēkla l ĸk l  

temel genet k nedenler KCNQ1(UQTS-1) ve KCNH2(UQTS-2) genler ndek  mutasyonlardēr. 

TRPM4 gen , Ge­ c  Reseptºr Potans yel  Melastat n Alt ¦yes  4'¿ kodlar. Bu gen n 

varyantlarēyla l ĸk l  nad r UQTS vakalarē b ld r lm ĸt r. Bu ­alēĸmada, UQTS le tak p ed len 

b r hastada saptanan TRPM4 gen ndek  c.3449G>T varyantēnēn kl n k ve genet k ºzell kler n  

vurgulayacaĵēz. 

Olgumuz Henoch-Schºnle n Purpura (HSP) tanēsē le ¢ocuk Romatoloj  kl n ĵ nde tak pl  olan 

8 yaĸēndak  ndeks olgu, gºĵ¿s aĵrēsē ĸ kayet yle baĸvurduĵu dēĸ merkezde ­ek len 

elektrokard yograf s nde (EKG) uzun QT saptanmasē ¿zer ne ler  tetk k amacēyla ¢ocuk 

Kard yoloj  pol kl n ĵ ne sevk ed lm ĸt r. Anamnez nde ­arpēntē ve gºĵ¿s aĵrēsē ĸ kayetler  le 

a le ºyk¿s¿nde annen n babasēnda erken yaĸta an  kalp durmasē bulunan hastanēn tarafēmēzca 

yapēlan deĵerlend rmes nde; EKGôde QTc s¿res  460 ms olarak ºl­¿lm¿ĸ, ekokard yograf k 

ncelemes nde se kalp fonks yonlarēnēn normal olduĵu ve yapēsal b r patoloj  bulunmadēĵē 

gºr¿lm¿ĸt¿r. Kl n k tabloyu aydēnlatmak amacēyla hastadan r t m holter ve genet k tetk kler 

stenm ĸt r. Ķndeks olguda yapēlan Kl n k Ekzom D z leme (KED) anal z  sonucunda; TRPM4 

gen n n 22. ekzonunda daha ºnce l terat¿rde b ld r lmem ĸ, prote n sev yes nde Gl s n' n Val n'e 

dºn¿ĸmes ne (p.Arg1150Leu) neden olan nad r b r heteroz got kl n k ºnem  b l nmeyen (VUS) 

varyant (c.3449G>T) saptanmēĸtēr. Bu varyant, TRPM4 gen n n ekzon-22 bºlges ne ºzg¿ PCR 

ve Sanger D z  Anal z  le ndekste doĵrulanmēĸtēr.A le segregasyon anal z nde, saĵlēklē olan 

annede heteroz got olarak bulunduĵu, babada se bulunmadēĵē tesp t ed lm ĸt r. L terat¿rde, 

TRPM4 gen ndek  heteroz got patojen k varyantlarēn kard yak let m anomal ler , QT uzamasē 

g b  bulgularē olan otozomal dom nant kalētēm paternl  Progres f fam lyal kalp bloĵu t p IB 

hastalēĵē le l ĸk lend r lm ĸt r. Bu bulgular ēĸēĵēnda ndeks olgu ve annes , pol kl nĵ m zde 

tak be alēnmēĸtēr. 



 

 

 

 

TRPM4 gen  (Trans ent Receptor Potent al Melastat n 4) kals yumla akt ve olan ve kals yum 

ge­ rgenl ĵ  olmayan se­ c  olmayan b r katyon kanalēnē kodlar. Bu kanallar, kalpte Purk nje 

l fler nde ve m yos tlerde d nlen m membran potans yel n n ve aks yon potans yel  s¿res n n 

d¿zenlenmes nde kr t k rol oynar [1]. L terat¿rde TRPM4 mutasyonlarē; progres f a lesel kalp 

bloĵu t p 1B, Brugada sendromu ve zole let m bozukluklarē le g¿­l¿ b r ĸek lde 

l ĸk lend r lm ĸt r [2]. Son yēllarda yapēlan ­alēĸmalar, bu gendek  varyantlarēn nad r de olsa 

Uzun QT Sendromu (UQTS) fenot p  le de karĸēmēza ­ēkab leceĵ n  gºstermekted r [3]. 

Olgumuzda saptanan c.3449G>T (p.Arg1150Leu) varyantē l terat¿rde daha ºnce 

tanēmlanmamēĸ olup, Kl n k Ekzom D z leme (KED) le lk kez bu hastada gºster lm ĸt r. 

Hastanēn ­arpēntē ĸ kayet n n olmasē ve EKGôs nde QTc: 460 ms g b  bel rg n b r uzama 

saptanmasē, varyantēn kl n k olarak anlamlē olab leceĵ n  desteklemekted r. Ancak a le 

segregasyon anal z nde varyantēn saĵlēklē annede de bulunmasē, TRPM4 mutasyonlarēnēn 

karakter st ĵ  olan d¿ĸ¿k penetrans ve deĵ ĸken ekspresyon (aynē gen n farklē k ĸ lerde farklē 

ĸ ddette gºr¿lmes ) ºzell ĵ yle a­ēklanab l r [4]. Anne tarafēndak  deden n erken yaĸta an  

kard yak ºl¿m ºyk¿s¿ a lede genet k b r yatkēnlēĵēn varlēĵēna da r g¿­l¿ b r kanēttēr. Klas k 

UQTS paneller nde (KCNQ1, KCNH2, SCN5A) mutasyon saptanmayan vakalarda, TRPM4 

g b  nad r yon kanalē genler n n ncelenmes , tanēda "kayēp halkayē" tamamlayab l r [5].  

Sonu­ olarak bu vaka, Uzun QT Sendromuna neden olan genet k nedenlerden b r  olarak 

TRPM4 gen varyantlarēnēn rol¿ne d kkat ­ekmekted r. A le segregasyon ­alēĸmasēndak  d¿ĸ¿k 

penetrans bulgusu, bu varyantēn deĵerlend r lmes nde d kkatl  olunmasē gerekt ĵ n ve kl n k 

kararlarēn yalnēzca genet k sonuca deĵ l, aynē zamanda hastanēn kl n k fenot p ne da dayanmasē 

gerekt ĵ n  vurgulamaktadēr. Bu nad r vaka, UQTS et yoloj s n n anlaĸēlmasē ve ºzell kle 

genet k UQTS panel nde negat f sonu­larē olan hastalarda kapsamlē genet k araĸtērmanēn ºnem  

a­ēsēndan deĵerl  b r katkēdēr. 
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Emre Tural1, N da Kalay ķent¿rk2, Al  Karakaĸ2, C had ¢el k2, Reyhan Dedeoĵlu2, Ayĸe 

G¿ler Eroĵlu2, Oktay Korun3, Ķlker Kemal Y¿cel2 

1Ķstanbul ¦n vers tes-Cerrahpaĸa, Dah l  Tēp B l mler  Bºl¿m¿, ¢ocuk Saĵlēĵē ve Hastalēklarē 

Anab l m Dalē 
2Ķstanbul ¦n vers tes-Cerrahpaĸa, Dah l  Tēp B l mler  Bºl¿m¿, ¢ocuk Kard yoloj  B l m 

Dalē 
3Ķstanbul ¦n vers tes-Cerrahpaĸa, Cerrah  Tēp B l mler  Bºl¿m¿, Kalp ve Damar Cerrah s  

Anab l m Dalē 

 

G r ĸ ve Ama­ 

Noonan Sendromu (NS), RAS-MAPK s nyal yolaĵēndak  germl ne mutasyonlarēn neden 

olduĵu, otozomal dom nant ge­ ĸl  mult s stem k b r hastalēktēr (RASopat ). NS'l  b reyler n 

yaklaĸēk %80' nde konjen tal kalp hastalēĵē gºr¿l¿r [1]. 

En sēk gºr¿len kard yak tutulum pulmoner kapak stenozu olmakla b rl kte, H pertrof k 

Kard yom yopat  (HKM) olgularēn yaklaĸēk %20-30'unda mevcuttur ve ºneml  b r 

morb d te/mortal te neden d r [2]. NS zem n ndek  HKM, genell kle erken bebekl kte ortaya 

­ēksa da ­ocukluk ­aĵē boyunca lerley c  b r sey r gºstereb l r. 

Bu olgu sunumunda, bebekl k dºnem nde Ventr k¿ler Septal Defekt (VSD) neden yle opere 

ed len, genet k tanēsē ge­ konulan ve 10 yaĸēnda semptomat k c dd  sol ventr k¿l ­ēkēĸ yolu 

(LVOT) darlēĵē gel ĸmes  ¿zer ne re-operasyon (septal m yektom ) uygulanan b r Noonan 

Sendromu hastasē sunulmaktadēr. Amacēmēz, NS hastalarēnda b r kard yak lezyon onarēlsa dah , 

HKM a­ēsēndan yaĸam boyu tak b n ºnem n  vurgulamaktēr. 

 

Olgu Sunumu 

10 yēl 10 aylēk erkek hasta; 

¥zge­m ĸ/Soyge­m ĸ: 

¶ Akraba evl l ĵ  (1. derece kuzen) olan G5P2A3 anneden term doĵum. 

¶ Genet k Tanē: 1 yēl ºnce yapēlan tetk k le Noonan Sendromu doĵrulandē. 

¶ Kard yak ¥yk¿: 4.5 aylēkken VSD neden yle opere ed ld . 6 yēldēr beta-blokºr 

(d deral) tedav s  altēnda. 



 

 

 

 

¶ Ek hastalēklar: Motor gel ĸ m ger l ĵ  (y¿r¿me 2.5 yaĸ), nmem ĸ test s operasyonu (5 

yaĸ), hepatosteatoz ve splenomegal  (USG bulgusu). 

¶ Baĸvuru ķ kayet : Son 1 yēldēr beta-blokºr tedav s ne raĵmen artan "­abuk yorulma". 

Senkop veya s yanoz ºyk¿s¿ yok. 

¶ F z k Muayene: KVS'de t¿m odaklarda 3/6 ĸ ddet nde pans stol k ¿f¿r¿m. 

¶ Pre-Operat f Deĵerlend rme (16.10.2025 EKO): Hasta semptomat k olmasē ve med kal 

tedav ye yanētsēzlēk neden yle deĵerlend r ld . 

¶ Bulgular: Opere VSD, bel rg n As metr k Sol Ventr k¿l H pertrof s  (IVSd: 16.8 mm), 

M tral kapak anter or leaflet n s stol k hareket  (SAM) ve buna baĵlē c dd  LVOT darlēĵē. 

¶ Hemod nam k Ver : CW Doppler le LVOT Peak Grad ent: 77 mmHg, Mean Grad ent: 

36 mmHg. Haf f m tral yeters zl ĵ . 

 

Cerrah  M¿dahale (18.11.2025) 

Hastaya Kard yovask¿ler Cerrah  tarafēndan genel anestez  altēnda re-sternotom  uygulandē. 

KPB altēnda aortotom  yapēlarak subaort k bºlgede darlēk yaratan h pertrof k kas dokusu rezeke 

ed ld  (Septal M yektom). Ķĸlem sonrasē d rekt basēn­ ºl­¿m¿nde hemod nam k anlamlē 

grad ent saptanmadē. 

Tablo. Post-operat f 20. g¿nde (08.12.2025) yapēlan kontrol ekokard yograf de cerrah n n 

etk nl ĵ  ve yen  gel ĸen bulgular deĵerlend r ld . 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

Parametre 

Pre-Op 

EKO (Ek m 

2025) 

Post-Op EKO 

(Aralēk 2025) 
Deĵ ĸ m / Yorum 

Ķĸlem 

¥nces /Sonrasē 

Med kal 

Tedav  

Altēnda 

Septal 

M yektom  

Sonrasē 

 

IVS (Septum) 

Kalēnlēĵē 
16.8 mm 14 mm 

Septal ncelme 

saĵlandē 

LVOT Peak 

Grad ent 

77 mmHg 

(C dd ) 

38 mmHg 

(Haf f-Orta) 
Anlamlē d¿ĸ¿ĸ 

LVOT Mean 

Grad ent 
36 mmHg 20 mmHg Anlamlē d¿ĸ¿ĸ 

M tral Kapak / 

SAM 

Haf f MY / 

SAM 

Mevcut 

Haf f MY / 

SAM Mevcut 

SAM devam ed yor 

ancak obstr¿ks yon 

azaldē 

Per kard yal 

Ef¿zyon 
Yok 12 mm 

Yen  gel ĸen post-op 

kompl kasyon 

(Tak pte) 

 

Tartēĸma ve Sonu­ 

Noonan Sendromlu bu olgu, hastalēĵēn kard yak tutulumunun d nam k ve lerley c  yapēsēnē 

gºstermekted r. Hastanēn bebekl k dºnem nde VSD onarēmē ge­ rm ĸ olmasē, lerleyen yaĸlarda 

HKM gel ĸ m  r sk n  ortadan kaldērmamēĸtēr. 

Progres f seyr  a­ēsēndan NS zem n ndek  HKM'n n, ºzell kle b¿y¿me ­aĵēnda (bu olguda 10 

yaĸ c varē semptomat k hale gelmes ) progresyon gºstereb leceĵ  akēlda tutulmalēdēr [3]. 

Genet k tanēnēn ge­ konulmasē, HKM'ye yºnel k spes f k tak b n gec kmes ne neden olmuĸ 

olab l r.  



 

 

 

 

Cerrah  baĸarē konusunda med kal tedav ye (beta-blokºr) d ren­l , c dd  LVOT darlēĵē olan 

semptomat k hastalarda septal m yektom  etk l  b r tedav  se­eneĵ d r [4]. Olgumuzda 

operasyon le LVOT grad ent  77 mmHg'den 38 mmHg'ye d¿ĸ¿r¿lm¿ĸ, septum kalēnlēĵē 

azaltēlmēĸtēr. 

Post-Op tak b nde m yektom  baĸarēlē olsa da hastada SAM devam etmekted r ve post-operat f 

dºnemde 12 mm per kard yal ef¿zyon gel ĸm ĸt r. Bu durum, post-per kard yotom  sendromu 

a­ēsēndan yakēn tak p ve uygun med kal yºnet m  gerekt r r. 

Noonan Sendromu tanēlē hastalar, erken dºnemde farklē b r kard yak defekt (ºrn. VSD, PS) 

neden yle opere ed lm ĸ olsalar dah , h pertrof k kard yom yopat  gel ĸ m  a­ēsēndan ergenl k 

ve yet ĸk nl k dºnem ne kadar d¿zenl  ekokard yograf k tak p altēnda tutulmalēdēr. 
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