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COLYAK HASTASI COCUKLARIN TP-E iINTERVALI VE QT DiSPERSIYON DEGERLERINiIN SAGLIKLI COCUKLARIN
DEGERLERI iLE KARSILASTIRILMASI

Hakan Birinci, Canan Yolcu, Glizide Dogan, Murat Elevli
Saglik Bilimleri Universitesi Haseki Egitim ve Arastirma Hastanesi Pediatri Ana Bilim Dali

Giris ve Amag: Colyak hastaliginda otoimmiin myokardit, idiyopatik dilate kardiyomiyopati, iskemik kalp
hastaligi ve sol ventrikll fonksiyon bozuklugu goérilebilir. Sol ventrikil fonksiyon bozuklugu aritmi gelismesine
yol acmaktadir. Kardiyak repolarizasyon siiresinde uzama kalbin ventrikiler aritmilere duyarhiligini
arttirmaktadir. Tp-e intervali ve Qt dispersiyon degerleri repolarizasyonu gosteren oOl¢limlerdendir.
Calismamizda ¢olyak hastasi cocuklarin Tp-e intervali ve Qt dispersiyon degerlerini saglikl cocuklarla
karsilastirarak, ¢olyak hastaliginin cocuklarda repolarizasyon lizerine etkisinin arastirilmasi amacglanmistir.
Gereg ve Yontem: Hastanemizde takipli 57 ¢olyak hastasi ve 57 saglikli olgu calismaya alindi. Hastalarin fizik
bakilari ve antropometrik ol¢limleri, kan tetkikleri, tani yaslari, basvuru sikayetleri, diyet uyumlari, endoskopi
ve patoloji bulgulari prospektif olarak standardize edilmis bir form ile kayit altina alindi. Tim olgularin EKG
parametreleri hesaplandi, ekokardiyografi bulgulari not edildi. Calisma icin yerel etik kurul onayi alindi. Veriler
SPSS 15.0 programinda degerlendirildi.

Bulgular: Colyakh 57 hastanin 32’si (%56,1) kiz, 25’i (%43,9) erkek hasta, kontrol grubunun 35’i kiz (%61,4),
22’si (%38,6) erkek olgu idi. Her iki grup arasinda yas, cinsiyet, kalp hizi, EKG parametrelerinden P dalgasi, PR
intervali, QRS kompleksi, QT intervali, QTc degerleri acisindan agisindan istatistiksel anlamli fark saptanmadi.
Hasta grubunda Tp-e intervali ortalama 77,2+6,9 msn olarak saptandi. Kontrol grubunda Tp-e intervali
ortalama 59,1+7,2 msn olarak saptandi. Tp-e intervali, Tp-e/QT orani ve Tp-e/QTc orani hasta grubunda
kontrol grubu ile kiyaslandiginda istatistiksel olarak anlamli derecede yiiksek saptandi. Ejeksiyon fraksiyonu
ve fraksiyonel kisalma degerleri hasta grubunda kontrol grubuna gére anlamli derecede diisik saptandi.
Hasta grubunda; doku transglutaminaz IgA pozitif olan 37 (%64,9) hastada Tp-e intervali, Tp-e/QT orani, Tp-
e/QTc orani ve QTc dispersiyonu doku transglutaminaz IgA negatif olan 20 (%35,1) hastaya kiyasla istatistiksel
olarak anlamli derecede yiksek saptandi.

Sonug: Calismamiz cocukluk yas grubu ¢olyak hastalarinda ileride olusacak kardiyovaskiiler olaylarin erken
donem bulgularini yakalamak acgisindan 6nemli bulgular vermektedir. Normal poplilasyona goére elde edilen
repolarizasyon farkliliklari ¢colyak hastahgi ile iliskili erken dénem subklinik bulgulari yansitiyor olabilir. Bu
erken donem degisikliklerin yakalanabilmesi ve ilerideki anlami igin prospektif daha genis katilimli galismalara
ihtiyac vardir.

Anahtar kelimeler: Cocuk, ¢olyak hastaligi, Qt dispersiyonu, repolarizasyon, Tp-e
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GASTROINTESTINAL SiSTEM TUTULUMUYLA GELEN iMMUN YETMEZLiKLi OLGULARIN DEGERLEDiRILMESi
1Elif Sag, 1Burcu Giliven, 2Giilay Kaya, 3Aysenur Bahadir, *Fazil Orhan, 'Murat Cakir

Karadeniz Teknik Universitesi, 1Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme, 2Cocuk Yogun Bakim, 3Cocuk
Hematoloji, *Cocuk Alerji ve immiinoloji Bilim Dali, Trabzon

GIRIS: immiin yetmezlikler; tekrarlayan enfeksiyonlara duyarlilik kazandiran, degisken genetik immiin defektlerle
karakterize olan heterojen bir kalitsal hastalik grubudur. Bircok sistemi tutabildigi gibi bazi hastalik gruplari ise
gastrointestinal ve hepatobiliyer sistemi etkileyebilen cok cesitli bulgulara sahiptirler. Literatiirde PiY'in 200'den
fazla farkh klinik fenotipini olusturan 140'dan fazla farkli gen tanimlanmistir. immiin yetmezlikli hastalar; kolit,
hepatit (CMV), kandidiyazis, kronik ishal, kanli ishal, hepatosplenomegali, ezinofilik enteropati, toksik-otoimmiin
hepatit, sklerozan kolanjit gibi klinik durumlarla karsimiza ¢ikabilmektedirler.

Calismamizda gastrointestinal ve/veya hepatobiliyer sistem tutulumu olup tarafimizca takip edilen ve immin
yetmezlik tanisi alan hastalar geriye doniik olarak incelendi.

METOD: Ocak 2009'dan itibaren Pediatrik Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme kliniginden takip edilen
hastalarin; demografik 6zellikleri, basvuru sikayetleri, son tani ve durumlari kaydedildi.

Cahsmamizdaki tim hesaplamalar SPSS 16,0 programi kullanilarak yapildi ve sirekli degiskenler ortalama +
standart sapma (SS), kategorik degiskenler ise ylizde (%) ile ifade edildi.

BULGULAR: Calismada toplam 33 hasta incelendi (%57.6 erkek, ortanca yas; 33 ay (minimum-maksimum; 1.5-192
ay). En sik basvuru sikayeti transaminaz yuiksekligi (n=12, %36.4) ve kronik ishal (n=11, %33.3) idi. Hastalara
yapilan immunolojik tetkikler sonucunda; CVID (n=17, %51.5), HiperigE sendromu (n=3, %9.1), Selektif igA
eksikligi (n=2, %6.1), intestinal lenfanjiektazi (n =2, %6.1), herediter lenfohistiyositoz (Tip 3 ve 5, n=2, %6.1) ve
birer hastada (%3) X’e bagli lenfoproliferatif hastalik, otoimmiin enteropati, HiV enfeksiyonu, MHC Class Il
eksikligi, sit cocugunun gegici hipogamaglobiilinemisi, Triko-hepato-enterik sendrom, kronik granilomatoz
hastalik tespit edildi. Hastalarin demografik 6zellikleri ve klinik bulgulari Tablo’da gosterilmistir.

Tablo: immiin yetmezligi ve gastrointestinal sistem tutulumu olan hastalarin demografik ézellikleri ve klinik
bulgulari.
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GASTROINTESTINAL SiSTEM TUTULUMUYLA GELEN iMMUN YETMEZLIKLi OLGULARIN DEGERLEDiRILMESi

Hastalar
n=33, (%)
Yas, ay, ortanca
(minimum-maksimum) 36 (1.5-192)
19 (57.6)
Basvuru sikayeti
Transaminaz yuksekligi 12 (36.4)
Kronik ishal 11 (33.3)
Protein kaybettiren enteropati 5(15.2)
Anemi 3(9.1)
Akut karaciger yetmezligi (EBV’ye ikincil) 1(3)
Anal apse 1(3)
Endoskopi ve/veya kolonoskopi yapilan 17 (51.5)
LNH 8(24.2)
Aft/ulser/graniilasyon 2(6.1)
Villoz atrofi 2(6.1)
cMV 2(6.1)
Lenfanjiektazi 1(3)
Ek hastalik
ALL 3(9.1)
Ataksi telenjiektazi 3(9.1)
Hodgkin lenfoma 2 (6.1)
Non-hodgkin lenfoma 1(3)
Castlemann sendromu 1(3)
Colyak hastahg 1(3)
Kisa bagirsak sendromu 1(3)
Tedavi
KiT 3(9.1)
IVIG 22 (66.7)
Medikal tedavi (mesalazin, azatiyopiirin, dexferoksamin, 16 (48.5)
gansiklovir, TPN)
6(18.2)
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Sekil: immiin yetmezlikli hastalarin bagvuru sekilleri ve son tanilari.

TARTISMA: immiin yetmezlikler, GiS tutulumu ve spesifik GIS belirtileri ile ortaya cikabilir veya hastalik seyri
sirasinda gelisebilir. Atipik Gl semptomlari olan ve akraba evliliklerinin yiksek oldugu toplumlarda immiin
yetmezlikler akilda tutulmalidir.
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S3

FONKSIYONEL KABIZLIGI OLAN iNFANTLARIN TEDAVIiSINDE BiFiDOBACTERIUM ANiMALIS BB-12’NiN ROLU.

Erkan Dogan?, Yusuf ilker Celik?, Eylem Seving3.

IKarabiik Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatri Ana Bilim Dali, Karabiik

2Karabiik Egitim ve Arastirma Hastanesi Pediatri Klinigi

3Karabiik Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Gastroenteroloji Bilim Dali, Karabiik

Amag: Fonksiyonel sindirim sistemi hastaligi (FSSH) organik kokeni olmayan, tekrarlayan yakinmalarin oldugu
bir grup hastaligi icermektedir. infantil ddneminde en sik karsilasilan FSSH’lerin basinda fonksiyonel kabizlik
(FK) gelmektedir.Ebeveynlerin siiregle ilgili bilgilendirilmesi, diyetin incelenmesi ve diizenlenmesi tedavinin
temelini olusturmaktadir.Son zamanlarda FSSH olan ¢ocuklarin tedavisinde pre/pro ve simbiyotiklerin
kullanimi yayginlagsmis olup bu ¢alismada ROMA 1V kriterlerine gore FK tanisi koydugumuz infantlarin
tedavisinde Bifidobacterium Animalis BB-12'nin etkinligi arastirildi.

Metod: Karabiik Universitesi Cocuk kliniginde, Ocak-Aralik 2018 tarihleri arasindaki siirecte izlenen yaslari 1-
12 ay arasinda (ortalamasi 6,4+1,02 ay) degisen, 68’i erkek, 90 fonksiyonel kabizligi olan infant dahil edildi. FK
olan infantlar 2 gruba ayrildi. ilk gruba (n=45) diyet diizenlenmesi-bilgilendirme, 2 gruba (n=45) ise diyet
dizenlemesi-bilgilendirme ve 30 giin slireyle 30.000.000 cfu (kob)/gln Bifidobacterium Animalis BB-12 oral
verildi. Her 2 gruptaki infantlar 30 glinlik stirenin sonrasinda kontrole ¢agrilarak tekrardan muayene edildi.

Bulgular: 90 olgunun yas ortalamasi 6,4+1,02 ay ve 68’i (%70) erkek idi. Sadece diyet dliizenlemesi yaptigimiz
olgularin yas ortamasi 5,7+1,6 ay ve 38 ‘i (%84) erkek idi. Diyet dliizenlemesi ve Bifidobacterium Animalis BB-
12 verilen olgularin yas ortamasi 6.84£2,47 ay ve 30 ‘u (%66) erkek idi. Sadece Diyet diizenlemesi yapilan
grupta diskilamaya ¢ikma ortalama siiresi 5,5 giin (3-8,5) iken diyet diizenlemesi ve Bifidobacterium Animalis
BB-12 verilen grupta ise diskilamaya ¢ikma ortalama siiresi 5,1 giin (2,8-7,6) olarak saptandi. Her iki grup
arasinda diskilamaya ¢ikma ortalama siiresi agisindan fark tespit edilmedi (p = 0,71).

Diskilama 6ncesinde huzursuzluk-ikinma siiresi agisindan yapilan degerlendirmede; Diyet diizenlemesi ve
Bifidobacterium Animalis BB-12 verilen gruptaki infantlarin huzursuzluk-ikinma siresi [8,2 (4-21)/dakika] ,
sadece diyet verilen gruptaki infantlarla kiyaslandiginda [13 (5-23)/dakika] daha distk bulundu (p=0.03).

Sonug: Calismamiz Bifidobacterium Animalis BB-12 alan infantlar ile sadece diyet degisikligi yapilan infantlar
arasinda diskilamaya ¢ikma ortalama siiresi agisindan bir fark olmadigini ortaya koysada, Bifidobacterium
Animalis BB-12 alan infantlarda diskilama 6ncesinde huzursuzluk-ikinma sikayetlerinin stiresinin anlaml
derecede distk oldugunu gostermistir.

Anahtar Kelimeler: Bifidobacterium Animalis BB-12, FK, infant.
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PEDIYATRIK KOLONOSKOPILERDE PROPOFOL VEYA PROPOFOL+KETAMIN iLE UYGULANAN SEDASYONUN
SEREBRAL OKSIJENASYONA ETKILERi

Sezgin Bilgin', Fatma Demirbag?

10ndokuz Mayis Universitesi, Tip Fakiiltesi, Anesteziyoloji Anabilim Dali

20ndokuz Mayis Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji ve Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dall,
Samsun

Giris ve amag:

Propofol ve propofolun ketaminle kombinasyonu prosediirel sedasyonda siklikla tercih edilen iki yontemdir.
Serebral oksimetri near-infrared spektroskopi teknigi ile ¢alisir ve beyin oksijen satiirasyonundaki (RSO2)
degisimleri monitorize etmek amaciyla kullanilir. RSO’ degerleri hipoksi, hipokapni ve arteriyel hipotansiyon
esnasindaki beyin oksijenasyonunun degerlendirilmesini saglar. Yaptigimiz arastirmalarda propofolun tek bagina
veya ketamin ile birlikte kullaniminin serebral oksijenasyon lizerine etkilerini karsilastiran bir calismaya
rastlayamadik. Bu calismada kolonoskopi yapilacak pediyatrik hastalarda propofol ve propofol+ketaminin serebral
oksimetri dlciimleri tizerine etkilerini karsilastirmayi amacladik.

Gereg ve yontem:

Haziran-Aralik 2018 tarihleri arasinda kolonoskopi islemi uygulanan 50 hastanin verileri prospektif olarak
degerlendirildi. Serebral oksimetri sensorleri frontal boélgenin sag ve soluna yerlestirildi. Hastalar rasgele olarak iki
gruba ayrildi. P grubuna sedasyon amaciyla 1mg/kg propofol iv olarak uygulandi. K grubundaki hastalara ise
1mg/kg propofol + 0,5 mg/kg ketamin karisimi verildi. ihtiyac halinde, Ramsey sedasyon skoru 4 olacak sekilde
0,25 mg/kg iv propofol bolus dozlari ilave edildi. Sedasyon saglandiktan sonra tiim hastalara 0,04 pg/kg/dk
remifentanil inflizyonu baslandi. Kalp atim hizi (KAH), noninvaziv kan basinci (KB), end tidal karbodioksit (EtCO2)
ve RSO2 degerleri; sedasyondan 6nce, sedasyon icin ilag uygulanmasindan sonraki 1, 5, 10, 15 ve 20. Dakikalarda
kaydedildi.

Bulgular: Hasta gruplari arasinda demografik veriler, KAH, KB, EtCO2 degerleri yoniinden istatistiksel olarak
anlamli farklihk saptanmadi (p>0,05). Hastalar RSO2 degerleri agisindan degerlendirildiginde grup ici
karsilastirmalarda sedasyon uygulamadan 6nceki ve sedasyon uygulandiktan sonraki degerler arasinda anlamli
farkhlik saptandi [F (5, 275)=12.89 (P<0,001)]. RSO2 degerleri iki grup arasinda karsilastirildiginda ise anlaml
farkhlik bulunmadi (P= 0,281). Prosediirler sirasinda hig bir hastada serebral desatilirasyon gézlenmedi.

Sonug: Kolay uygulanabilir ve non invaziv bir ydntem olan serebral oksijenasyon monitérizasyonu anestezi
planlarinin beyin ihtiyaclarina gore optimize edilmesini saglayabilir. Beynin ihtiyac¢ ve sunum arasinda olusabilecek
dengesizlikler nedeniyle hipoksiye maruz kalmasi genel anestezi uygulamalari sirasinda oldugu kadar sedasyon
uygulamalarinda da mimkindur. Pediyatrik kolonoskopilerde propofol veya propofol ketamin kombinasyonu ile
sedasyon uyguladigimizda RSO2 degerlerinde herhangi bir disme gézlemlemedik. Kolonoskopi planlanan
pediyatrik hastalarda her iki secenek de beyin oksijen satlirasyonu yoniinden glivenli gériinmektedir.

Anahtar kelimeler: ketamine, pediyatrik kolonoskopi, propofol, serebral oksimetre
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KARACIGER BiYOPSiISINDE DUKTOPENiI SAPTANAN OLGULARIN ANALizi

Hakan Oztiirk!, Demet Teker Diiztas?, Odiil Egritas Giirkan?, Giildal Esendagl?, Sinan Sari%, Giilen Akyol?,
Buket Dalgig!

1 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali

2 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Patoloji Ana Bilim Dali

Giris

Duktopeni; intrahepatik kiiclik safra kanallarinin yoklugu veya azhgi olarak tanimlanmaktadir. Literatlrde
karaciger biyopsilerinde safra kanali, portal alan orani eriskinler icin 0,4 iken pediatrik olgularda 0,5-0,9 olarak
verilmektedir. Duktopeni sikligi; kolestatik infantlarda %4-16 iken daha buyiiklerde bilinmemektedir. Etiyoloji ise
sendromik ve non-sendromik olarak iki baslikta incelenmektedir.

Materyal-Metod

Kasim 1997 ile Ekim 2019 yillari arasinda Gazi Universitesi Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali’nda karaciger
biyopsisi yapilan pediatrik yas grubu(0-18 yas) olgular taranarak, biyopside en az 5 portal alan izlenen ve safra
duktusu/portal alan orani 0,6’dan dislik olan hastalar ¢alismaya alinmis ve dosyalari taranmustir.

Sonuglar

Karaciger biyopsisi yapilan 422 hasta taranmistir ve 40 olguda( %9.5) duktopeni saptanmistir. Biyopsilerdeki
ortalama portal alan sayisi: 13,9; duktus sayisi: 4,3; duktus/portal alan: 0,29 idi. Duktopeni olgularinda erkek/kiz
orani 1,35 olarak bulundu. Olgularin %57,5’si 1 yas altinda idi. Hastalarin biyopsi yasi ortancasi 6 ay, izlem
sureleri ortancasi 13 ay olarak hesaplandi. Olgularin %32,5’inde akraba evliligi vardi. Duktopeni etiyolojisinde
en sik nedenler sirasiyla idiopatik, progresif familial intrahepatik kolestaz ve Alagille Sendromu idi. Hastalarin
klinik bulgulari siklik sirasina gére hepatomegali, akolik gaita ve splenomegali idi. Olgular sendromik ve non-
sendromik olarak iki gruba ayrildiginda, sendromik hastalar GGT degerleri daha yiksek bulundu; AST, ALT,
alblimin, bilirubin, INR degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi. izlemde 40 hastanin 7’si
karaciger nakli oldu, 3’U karaciger nakli olan hastalardan olmak lzere toplamda 5 hasta ex oldu.

Tartisma

Duktopeni, 6zellikle 1 yas alti kolestaz olgularinin 6nemli bir nedenidir. Pediatrik karaciger biyopsilerinde
duktopeni prevelansi %11 olarak bildirilmistir, galismamizda %9,5 olarak bulunmustur. Kapsamli etiyolojik
arastirmalara ragmen hastalarin %30-53’lGinde bir neden bulunamamaktadir. Calismamizda da hastalarin %30’u
idiopatiktir.
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COCUKLUK CAGI OTOIMMUN HEPATITi iDAME TEDAVIiSINDE AZATIYOPRIN MONOTERAPISINiN ETKiNLiGi

Betiil Aksoy', Elif SAG?, Yeliz C. Appak', Burcu Giiven? ,Murat CAKIR?, Masallah Baran'?
'SBU, Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji Klinigi, izmir
2Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Gastroenterolojisi Bilim Dali, Trabzon
3Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Gastroenterolojisi Bilim Dali, izmir

Amag: Otoimmun hepatit (OiH); etyoloijisi bilinmeyen kronik progresif bir karaciger hastaligidir. Otoimmun
hepatitte remisyonun indiksiyonunda prednizolon (veya prednizon) ile tedavi baslangicinda veya tedavinin 2.
haftasinda eklenen immunmodulator ilaclar ve siklikla azatiyoprin (AZA) kullanilmaktadir (1). idame
tedavisinde ise diisiik doz prednizolon tedavisi ile birlikte immunmodulator énerilmektedir (1). Ancak
steroidin uzun sureli kullanimindaki yan etkileri ve 6zellikle adolesan dénemde goérulebilen ilag uyumsuziugu
nedeni ile uygun vakalarda AZA monoterapisi glindeme gelmistir (2). Calismamizda AZA monoterapisinin
otoimmun hepatitli gocuklarda remisyonun idamesindeki etkinliginin degerlendirilmesi amaglanmustir.
Yontem: Otoimmun hepatit tanisi ile iki merkezde takip edilen hastalar retrospektif olarak ¢alismaya dahil
edildi. Hastalarin tim klinik ve tedavi verileri hastane dosyalari incelenerek elde edildi. Tiim hastalara
standart tedavi olarak remisyon indiksiyonunda prednizolon 2 mg/kg/glin (max 60 mg/glin) baslandi,
immunmodulator olarak AZA steroid tedavisinin 2.haftasinda 0,5-2 mg/kg/giin olarak eklendi. idamede AZA
ile prednizolon (AZA+prednizolon) devam eden hastalarda, prednizolon ortalama 4-8 haftalik stirede 2,5-5
mg/glin idame dozuna azaltildi ve bu dozda devam edildi. AZA monoterapisi ile devam edilen hastalarda ise
prednizolon haftalik olarak kademeli azaltilip, klinik ve biyokimyasal tedavi yaniti alindiginda kesildi.
Hastalarin demografik verileri, klinik bulgulari ve tedavi sonuglari incelendi. Remisyonun idame tedavisinde
AZA monoterapisi ve AZA+prednizolon tedavisi alan hastalar klinik bulgulari ve relaps gelisimi agisindan
karsilagtirildi.

Bulgular: Calismaya 45 (% 60 kiz) hasta dahil edildi. Hastalarin 33’ii (%73,3) tip-1 OiH, 7’i (%15,6) tip-2 OIH,
2'si (%4,4) overlap sendromu ve 3l (%6,7) seronegatif OiH idi. Hastalarin en sik basvuru sikayeti sarilik ( %
24,4), halsizlik (%17,8) ve karin agrisi (%17,8) idi. Yirmisekiz (% 62,2) hasta kronik hepatit ve 17 (%27,8)
hasta ise akut hepatit klinik bulgulari ile basvurmustu. idame tedavide 35(%77,8) hasta AZA monoterapisi ve
10 (%22.2) hasta AZA+prednizolon tedavisi almaktaydi. Hastalarin eslik eden otoimmun hastaliklari ve
tedavi yan etkileri Tablo 1’de gortlmektedir. Yedi (%15,6) hastada izlemde relaps gézlendi. Remisyon sonrasi
relaps gelisme zamani ortanca 11. ay (min 1-max 66 ay) idi. Relaps gelisen hastalarin 4’G (%57) kiz, 5’i
(%71,4) tip-1 OIH, 1’i (%14,3) tip-2 OIH ve 1’i (%14,3) seronegatif OIH idi . Azatiyoprin monoterapisi ve
AZA+prednizolon tedavisi alan hastalar karsilastirildiginda relaps gelisimi agisindan istatistiksel olarak anlamli
fark saptanmadi (p=0,642) (Tablo 2).
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Tablo 1. Hastalarin eslik eden otoimmun hastaliklari ve tedavi yan etkileri

n (%)
Diger Otoimmun Hastalik
Hemolitik anemi 2(4,4)
Tiroidit 1(2,2)
inflamatuvar bagirsak hastaligi 1(2,2)
Vitiligo 1(2,2)
Juvenil idiyopatik artrit 1(2,2)
Prednizolon Yan Etkisi
Cushingoid gorinim 4 (8,9)
Azatiyoprin Yan Etkisi
Kemik iligi supresyonu 3(6,7)
Bulanti 1(2,2)
Karin agrisi 1(2,2)
Firsatgi enfeksiyon 1(2,2)

Kasinti 1(2,2)
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Tablo 2. AZA ve AZA+Prednizolon tedavisi alan hastalarin izlem ve tedavi sonuglarinin karsilastiriimasi

AZA AZA + Prednizolon p
Takip sliresi (ortanca-ay ) (min-max) 50 (1-15) 12,5 (2-128) 0,118
indiiksiyonda prednizolon alma siiresi
12,8+9,9 11,544,1 0,545
(ortalamazSS)(hafta)
Remisyonda kalma siiresi
47,4 (2-113) 2,9 (1-78) 0,004
(ortanca-ay ) (min-max)
Relaps 5(% 14,3) 2 (%20) 0,642
Relaps gelisme zamani
25 (3-66) 1,5 (1-2) 0,095

(ortanca-ay ) (min-max)

Tartisma: Calismamizda otoimmun hepatitte remisyonun idame tedavisinde AZA monoterapisinin,
AZA+prednizolon tedavisi kadar etkin oldugu saptanmistir. Steroidin uzun sireli kullanimindaki yan etkilerinden
kaginmak ve tedaviye uyumu arttirmak igin uygun vakalarda AZA monoterapisi kullanilabilir.

Anahtar Kelimeler: Otoimmun hepatit, azatiyoprin, prednizolon, remisyon, relaps

Kaynaklar Mieli-Vergani G, Vergani D, Baumann U, et al. Diagnosis and management of pediatric autoimmune
liver disease: ESPGHAN hepatology committee position statement. J Pediatr Gastroenterol Nutr 2018; 66(2):345 —
60.

Banerjee S, Rahhal R, Bishop WP. Azathioprine Monotherapy for Maintenance of Remission in Pediatric Patients
With Autoimmune Hepatitis J Pediatr Gastroenterol Nutr 2006; 43:353-356.
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HODGKIN LENFOMALI COCUKLARDA OLDUKCA NADIR GORULEN PARANEOPLASTIK FENOMEN:
SAFRA KANALI KAYBI (VANISHING BiLE DUCT) SENDROMU

Gunsel Kutluk!, Muhammet Yusuf Mila?, Zeynep Glinal Tirk2, Fatma Deniz Aygiin3, Melek Buyik?*, Mine
Gulltoglu®

listanbul Saglik Bilimleri Universitesi Kanuni Sultan Siileyman Saglk Uygulama ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Gastroenteroloji Klinigi

2 stanbul Saglik Bilimleri Universitesi Kanuni Sultan Siileyman Saglik Uygulama ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Saghgi ve Hastaliklari Klinigi

3 jstanbul Saglik Bilimleri Universitesi Kanuni Sultan Siileyman Saglik Uygulama ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Enfeksiyon Hastaliklari Bolimu

4istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Patoloji Ana Bilim Dall

GIRIS: Safra kanali kaybi ( vanishing bile duct) sendromu (SKKS); enfeksiyon, iskemi, advers ilag reaksiyonlari,
otoimmiin hastaliklar, allogreft reddi ve malignite ile iliskili humoral faktorler dahil olmak Gzere farkli patolojik
durumlarda tanimlanmistir. Kolestaza yol acgan, ilerleyici ve ¢cogu zaman geri dontisiimsiiz karaciger ici safra
kanallarinin kaybi ile karakterize olan bu edinsel sendrom belirgin duktopeni, biliyer siroz, karaciger yetmezligi
ve hatta 6lime neden olabilir. Hodgkin lenfomali (HL) hastalarda immiin aracili biliyer epitelyal hiicre hasari
sonucu gelisen SKKS ise oldukga nadir olarak gorilen bir paraneoplastik fenomen olarak tanimlanmistir. Bu
bildiride klinigimizde lenfadenopati, dalakta nodiiller nedeni ile tetkik edilirken ilerleyici kolestazi gelisen ve
doku 6rneklemeleri sonucunda es zamanl HL ve SKKS tanisi alan bir pediatrik olgu sunulmustur.

OLGU: Alti yasinda erkek hasta 3 aydir servikal lenfadenopati ve trombositopeni nedeniyle tetkik edilmekteyken
( kemik iligi incelemesinde malignite bulgusu saptanmamis) kas ve eklem agrisi yakinmalari ile basvurdu. Fizik
incelemesinde solukluk, servikal ve aksiller bélgede en biy(igu yaklasik 10 mm boyutunda lenf nodlari disinda
ozellik yoktu. Tetkiklerinde kan biyokimyasi normal, sedimetasyon: 65 mm/saat, Hb:9.4g/dl, Hct:%28.7,
BK:8090/uL, P 1t:64000/uL bulundu, abdomen ultrasonografisinde dalakta multipl hipoekoik noddler lezyonlar
saptandi. Servikal-aksiller lenfadenopati ve dalaktaki nodiiller hastanin anamnezinden de yola ¢ikilarak kedi
tirmigi hastaligi olarak degerlendirilip hastaya antibiyoterapi baslandi. Takip sirasinda direkt hakimiyetinde
hiperbilirubinemi, AST, ALT, GGT, ALP, amilaz lipaz yliksekligi ve koagtlasyon bozuklugu gelisti. Safra yollari
goriintilemesinde tikayici bir patoloji saptanmayan hastaya kolestaz a¢isindan semptomatik tedavi baslandi.
Viral hepatit belirtecleriile kronik karaciger hastaligi ve sarilik etiyolojisine yonelik yapilan tetkiklerinde bir
ozellik bulunmadi. Olguda kolestazin progresif olarak devam etmesi lizerine karaciger biyopsisi ve sonrasinda
primer taniya yonelik eksizyonel lenf nodu biyopsisi yapildi. Lenf nodu biyopsisi mikst seliiler tipte Hodgkin
lenfoma olarak sonuglanan hastanin karaciger biyopsisinde interlobuler ciddi safra kanal kaybi (duktopeni)
saptandi ve Hl'a sekonder SKKS olarak kabul edildi. Hasta kolestaza yonelik semptomatik ve destek tedavisine
ek olarak onkolojik tedavinin de baslatiimasi igin gocuk hematoloji-onkoloji klinigine devredildi.

SONUC: Safra kanal kaybi sendromu hayati tehdit eden nadir bir karaciger hasaridir ve malignite de dahil olmak
Uzere birgok etiyolojiden kaynaklanabilir. Hastaligin prognozu degiskendir ve genellikle safra yolu kaybinin
etiyolojisine baglidir. Bu nedenle ilerleyici kolestaz ile seyreden olgularda SKKS da akilda tutulmali ve etiyolojiyi
belirlemeye yonelik karaciger biyopsisi ertelenmemelidir. Doku 6érneklemesi sonucunda SKKS tanisi kondugunda
malignite dahil tiim olasi nedenler lizerinde kapsamli arastirma yapilmali ve 6zellikle HL ile iligkisi g6z 6nlinde
bulundurulmalidir. Bu iliskinin erken taninmasi ve agresif tedavinin baslatiimasi ile HL'nin remisyonunu ve biliyer
epitel rejenerasyonunu saglamak, hastanin morbidite ve mortalitesini azaltmak agisindan ¢cok 6nemlidir.
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COCUKLARDA PEPTIK ULSER VE EROZYON: GORULME SIKLIGI VE RISK FAKTORLERI

Gunsel Kutluk?, Esra Polat?, Nermin Guinduiz3, Erkan Erfidan?

1istanbul Saghk Bilimleri Universitesi Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi Pediatrik
Gastroenteroloji Klinigi

2jstanbul, Sancaktepe Prof. Dr. ilhan Varank Egitim ve Arastirma Hastanesi Pediatrik Gastroenteroloji
3istanbul Saglik Bilimleri Universitesi Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi Patoloji Klinigi
4istanbul Saglik Bilimleri Universitesi Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi Pediatri Klinigi

Giris, Amag: Ulser ve erozyon (PU&E) ¢ocukluk ¢aginda ¢ok sik gériilmemektedir. Yasamin erken déneminde
Helicobacter pylori (H.pylori) ile enfekte olan ¢ocuklarda peptik hastalik riskinin arttig1 kabul edilmekle birlikte,
son yillarda yapilan ¢alismalarda H.pylori disi PU&E insidansinda belirgin artis bildirilmektedir. Bu calismada;
istanbul Saghk Bilimleri Universitesi Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi Pediatrik
Gastroenteroloji Klinigi'nde yapilan (ist gastrointestinal sistem (GIiS) endoskopi sonuglari incelenerek PU&E siklik
ve risk faktorleri arastiriimistir.

Yontem: Mayis 2015-Aralik 2017 tarihleri arasinda 6zofagogastroduodenoskopi yapilan 1596 hasta-retrospektif
degerlendirildi. Yas, cinsiyet, ila¢ kullanimi, yakinma, yakinma siiresi, endoskopik bulgular, histopatolojik
bulgular kaydedildi.

Bulgular: Ozogfagogastroduodenoskopi yapilan 1596 hastanin 139’ unda (%8.6) peptik hastalik,, 93 hastada
erozyon, 46 hastada peptic Ulser saptandi. Peptik Ulser saptanan hastalarin 17 ‘si (%36.9), erozyon saptanan
hastalarin 61’ | (%65.5) kiz cinsiyete sahipti . Hastalarin yas ortalamasi peptik llser icin 11.3 5.3, erozyon icin
10.5%4.7 idi. Erozyonlu hastalarin % 65’inde ,Ulserli hastalarin % 40’inda yakinma siiresi 4 haftadan uzundu.
Ulseri olan hastalarin %47.8’sinde, erozyon olan hastalarin %38.7’inde H. Pylori(+) idi. Steroid ve/veya steroid
disi anti inflamatuar ilag kullanimi Glseri olan hastalarin %23.9’ (inde, erozyon olan hastalarin %5.3’tinde
saptandi.

Sonug: Endoskopi yapilan hastalarda peptik tlser ve erozyon sikhigl %8.6 olarak saptanmistir. Bu oran Avrupa
galismalarinda saptanan %8 orani ile uyumludur.

Ozellikle iilserli olgularda daha siklikla (%23.9) gérdiigiimiiz steroid ve/veya steroid disi anti inflamatuar ilag
kullanimi gibi risk faktorleri bulunmaktadir. Calismamiz Avrupa verilerden farkh olarak H.pylori enfeksiyonunun
PU&E gelisiminde halen énemli bir etken oldugunu géstermektedir.
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GASTRIK DIVERTIKULLER

Fatih Suna' Atakan Comba?, ibrahim Ethem Taskaya?, Goniil Caltepe?, Ayhan Gazi Kalayci?,
10ndokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali, Samsun
2Hitit Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghig ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Corum

Amac: Gastrik divertikiller en az gorilen gastrointestinal sistem divertikilleridir. Tipik olarak fundusun dorsal
duvari boyunca, gastrodzofageal bileskenin 2—3 cm altina yerlesir. Konjenital ve edinilmis olarak iki tipi vardir.
Konjenital divertikiil mide duvarinin tim katmanlariniigerir. Edinilmis divertikiller; kronik 6kstiriik ve sismanlik
gibi artan intraliminal basincin bir sonucu olarak veya eslik eden hastaliklara sekonder olarak gelisir.

Prevelansi % 0,01-0,11arasinda degismektedir. Hastalar karakteristik olarak 50-70 yas arasindadir.Hastalarin
¢ogu asemptomatikdir.Hastalarda bazen epigastrik agri, bulanti-kusma, erken doygunluk hissi gibi semptomlar
veya kanama , perforasyon, malign transformasyon gibi komplikasyonlar gorilebilir. Seyrek rastlanan bir durum
olmasi nedeniyle 16 yasinda semptomatik gastrik divertikiili olan bir hasta sunulmustur.

Olgu; 16 yasinda kiz hasta yaklasik 4-5 aydir aralikh karin agrisi ve kusma sikayetiyle basvurdu. Hemogram ve
biyokimyasinda patoloji saptanmadi. Yapilan endoskopisinde eritematdz antral gastrit ve mide fundusunda 3 x 3
cm. capinda divertikiil saptandi. H.pylori saptanmadi. Ozefagus-Mide-Duodenum grafisinde de divertikiiler
goriinim izlendi.

Mide divertikillerinin cogu asemptomatik oldugundan antral gastritine yonelik proton pompa inhibitori ve
sikralfat baslandi. Tedaviden sonra sikayetlerinde kisa bir siire gerileme oldu, ancak tedavisi 3 aya
tamamlanmasina ragmen siddetli karin agrisi ve kusmasi aralikli olarak devam etti. Medikal tedaviye ragmen
sikayetleri gerilemeyen hasta ¢ocuk cerrahisine konsilte edildi. Cocuk cerrahisi tarafindan divertikiil eksizyonu
yapildi. Eksizyon sonrasi hastanin sikayetleri tamamen gegti.

Sonug: Gastrik divertikillere cocukluk yas grubunda seyrek rastlanir. Siklikla asemptomatik seyretmesine
ragmen olgumuzda oldugu gibi dispeptik yakinmalara da sebep olabilecegi akilda tutulmahdir.
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PERKUTAN ENDOSKOPiIK GASTROSTOMIi KATETERi TAKTIGIMIZ HASTALARIN DEGERLENDIRILMESi

Derya Altay, Buket Daldaban Sarica, Duran Arslan
Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali, Kayseri

Giris ve Amag: Oral yoldan yeterli beslenemeyen ¢ocuklarda perkutan endoskopik gastrostomi (PEG) hayat
kurtaricidir. Bu ¢alismada PEG kateteri takilan hastalarimizin degerlendirilerek demografik 6zellikleri ve isleme
bagli komplikasyonlar ile aile memnuniyetinin arastirilmasi amaclandi.

Gerec ve Yontem: Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Bilim
Dali'nda Subat 2018 ile Ekim 2019 tarihleri arasinda PEG kateteri takilan hastalarin dosyalari geriye dontik olarak
incelendi. Hastalarin yas, cinsiyet, islem 6ncesi ve sonrasi agirliklari, PEG’e baglh major ve minor
komplikasyonlar, hastanede yatis sikliginda azalma olup olmadigi, PEG degisimi gerektigi durumlar ile ailenin
memnuniyeti ile ilgili bilgiler hasta dosyasindan ve telefonla aileler aranarak 6grenildi.

Bulgular: Toplam 28 hastanin dosyasi geriye donik olarak incelendi ve aileleri ile telefonla gorisuldi. Hastalarin
18'i (%64.3) kiz olup, hastalarin yas ortalamasi 6.19+5.82 yil (1-22 yil) idi. Hastalarin 24’inde (%85.7) norolojik
bir hastaliga sekonder yutma glicliigline bagli beslenememe ve 4 hastada diger nedenlere baglh olarak
beslenememe problemi vardi. 20 (%71.4) hastanin islemi ameliyathanede yapilirken 8’i (%28.6) yogun bakim
Unitesinde yapildi. Hastalarin islem dncesi ortalama agirlik z skoru -2.59+2.10 (-7.65-0.91), islemden yaklasik 10
ay sonra ortalama agirlik z skoru -0.85+2.48 (-6.51-3.44) idi. Hastalara 10.17+5.36 ay (1-20 ay) sireyle PEG takili
idi. Bu stirecte 28 hastadan 6’si (%21) ortalama 6.33+5.35 ay (1-14 ay) sonra yasamini kaybetti. iki hasta disinda
diger hastalarin islem sonrasi enfeksiyona sekonder hastanede yatis sikliginda azalma oldu. Bir hasta disinda
hicbir hastamizda major komplikasyon gelismedi. Bir hastada gomiili tampon sendromu gelisti ve kateteri
degistirildi. Bes (%17.8) hastada mindr komplikasyon olarak yara yeri enfeksiyonu gorildi ve topikal tedavi ile
dizeldi. Bir hasta yakini disinda tiim hasta yakinlari islemden dolayt memnun olduklarini ifade ettiler. Memnun
olmayan hasta yakininin PEG takilan ¢ocugu vefat etmisti.

Sonug: Calismamizda komplike hastalarimizin PEG ile etkin ve glvenli bir sekilde beslendikleri gérildi, bununla
birlikte major komplikasyon sadece bir olguda gbézlemlendi. PEG takilan hastalarimizin cogunlugunu nérolojik
hastalar 6zellikle serebral palsili hastalar olusturdu. Hasta yakinlarinin memnuniyet orani oldukga yuiksek idi.
Agiz yoluyla beslenemeyen ve bunun uzun sireli olacagl 6ngorilen hastalarda aile ile gorisilerek fazla
gecikmeden PEG kateteri takilmasinin hasta ve bakim veren agisindan hayat kalitesini artirici etkileri olacaktir.
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CHILAIDITI SENDROMU: OLGU SUNUMU

Giil Seker?, Sinem Kahveci Celik?, Yesim Oztiirk?
1pokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali, izmir

Giris: Kolonun karaciger ile sag hemidiafragma arasinda yer almasi olarak tanimlanan Chilaiditi sendromu,
genellikle asemptomatik olmasina ragmen komplikasyonlara yol agmasi, ciddi hastaliklarla karismasi ve gereksiz
cerrahi midahalelere neden olmasi yiizinden dnemlidir.

Olgu: Yaklasik alti aydir tekrarlayan karin agrisi ve kabizlik sikayeti olan 15 yasindaki kiz olgunun fizik muayenesi
epigastrik bélgede ve sag (ist kadranda hafif hassasiyet disinda olagandi. On—arka karin grafisinde sagda,
diyafragma ve karaciger arasinda hava-kolon yerlesimi oldugu gozlendi. Olgu konstipasyon yakinmasina yonelik
konvansiyonel tedavilerle (i¢ aydir izlenmekte olup, semptomlarinin blyik 6lclide geriledigi gorilda.

Sonug: Chilaiditi sendromu nadir, genellikle asemptomatik seyreden ancak semptomatik olmasi ve cerrahi
tedavi gerektiren hastaliklarla kolayca karismasi nedeniyle 6nemli bir durumdur. Sik karsilastigimiz konstipasyon,
karin agrisi gibi sikayetlerde direkt karin grafisi tanida degerli olup, olgularin morbidite riskini azaltabilir.
Konservatif tedaviye cevap veren olgularin, olasi komplikasyonlari nedeniyle uzun sireli izlemi yapilmali ve
olgular bu anomalileri konusunda bilgilendirilmelidir.

Anahtar kelimeler: Chilaiditi sendromu, konstipasyon, cocukluk ¢agi
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AKUT KARACIGER YETMEZLiIGINDE NAKiL KRITERLERi TEKRAR GOZDEN GECIRILMELi Mi?
Fatma ilknur Varol?, Arzu Akyay?, Kamuran Karaman3
1inénii Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme BD, Malatya
2 inénii Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji BD, Malatya,
3Yiiziincii Y1l Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Onkoloji BD, Van

GIRIS: Akut karaciger yetmezligi (AKY) karacigerin metabolik-sentetik fonksiyon bozuklugu ve multi-organ
yetmezligine yol acan, ani ve hizli gelisen akut karaciger hasaridir. Akut karaciger yetmezliginin nedenleri yasa
gore degismektedir. Akut karaciger yetmezligi ile basvuran cocuklarda en sik saptanan nedenler; viral hepatitler,
ilaclar ve kimyasal maddelere maruziyettir. Bircok vakada ise etiyoloji belirlenememektedir.

OLGU: Akut lenfoblastik [6semi tanisi ile kemoterapi tedavisi géren 15 yasinda kiz hasta, son kemoterapisini
aldiktan 15 gilin sonra viicudunda dokiinti sikayeti ile dis merkeze basvurmus. Sucicegi gecirdigi tespit edilmis.
Laboratuvar tetkiklerinde AST 5500 U/L, ALT 1200 U/L, Total bilirubin 8.1 mg/dl, Direk bilirubin 6.7 mg/dl, INR 7
olmasi Uzerine hasta sugicegine bagl AKY 6n tanisi ile merkezimize sevk edildi. Hastanin fizik muayenesinde
genel durumu duskin, cilt rengi ve skleralar ikterik, tiim viicudunda degisik yaslarda vezikiler dokiinti ve
akcigerde bilateral yaygin ralleri mevcuttu. Karaciger kot altinda 2-3 cm ele geliyordu. Tam kan sayiminda beyaz
kiire 8.300/mm3, hemoglobin 8 gr/dl, trombosit 11000/mm?3 tespit edildi. INR 4.32 idi. Biyokimyasal
incelemlerinde; Glukoz 52 mg/dl, AST 7012 U/L, ALT 2646 U/L, Total bilirubin 8,48 mg/dl, Direkt bilirubin 6,21
mg/dl, GGT 470 U/L, ALP 275 U/L, Sodyum 132 mmol/L, Fosfor 2,8 mg/dl, Amonyak 159 ug/dl idi. Akciger
grafisinde yaygin infitrasyonu vardi. VZV PCR 1000 copy/ml geldi. Batin ultrasonografisinde karaciger 19 cm
(hepatomegali) boyutta homojen parankim ekosunda ve konturlari diizenli olarak bulundu. intrahepatik safra
yollari normal genislikteydi. Ana portal ven ve dallari ile hepatik venler normaldi. Safra kesesi normal boyutta ve
duvari 6demliydi. Perikolesistik alanda mayi ekojeniteleri izlenmekteydi. Bu bulgular akut hepatit ile uyumlu
olarak yorumlandi. Hastaya asiklovir 30 mg/kg/g iv, asist 100mg/kg/g inflizyonu, ursodeoksikolik asit ve yagda
eriyen vitamin destekleri baslandi. Hastanin MELD-Na skoru 32 idi ve King’s College kriterlerine gore acil
karaciger nakli endikasyonu konuldu. Acil duyurusu yapilabilmesi ve canli vericisinin hazirlanmasi igin konseye
sunuldu ancak hastada dissemine sugicegi enfeksiyonu olmasi nedeniyle nakil sonrasi komplikasyon riski cok
yuksek oldugu icin karaciger nakli gergeklestirilemedi. Takiplerinde Glukoz 112 mg/dl, AST 1044 U/L, ALT 443
U/L, Total bilirubin 19,6 mg/dl, direkt bilirubin 12,6 mg/dl, GGT 348 U/L, ALP 141 U/L, Sodyum 140 mmol/L,
Fosfor 3,1 mg/dl, INR 4.1, amonyak 257 ug/dl olan ve evre 2 ensefalopatiye giren hastaya beyin 6demi agisindan
mannitol tedavisi baslandi. Hastaya bir hafta boyunca ensefalopatisi diizelene kadar 12 saat ara ile giinde 2 kez,
sonrasinda amonyak ve INR diizeyine gore giinde 1 kez toplam bir ay boyunca plazmaferez yapildi. VZV PCR
negatife donene kadar asiklovire devam edildi. Hasta stabilize olduktan sonra karaciger biyopsisi yapildi. Biyopsi
sonucu parankimal nekroz odaklari, kanalikiiler ve hepatoselliiler kolestaz, portal alanlarin cogunda fibroz
genisleme, duktiler proliferasyon ve duktus epitelinde dejeneratif degisiklikler olarak rapor edildi. Hastanin
yatisinin 10. glintinde akciger bulgulari, birinci ayinda karaciger yetmezlik bulgulari diizeldi. Bir ay sonraki
takibinde karaciger fonksiyon testleri normaldi. Hasta kemoterapisine devam edilmesi planlandi.

SONUC: AKY karaciger fonksiyonlarinin hizli bir sekilde bozulmasi sonucu olusan, koagulopati, sarilik ve ¢oklu
organ yetmezligi ile karakterizedir. AKY’de tedavi yaklasimi genel tibbi destek, komplikasyonlara erken miidahale
ve kabul gormus tek tedavi sekli karaciger transplantasyonudur. Bu tablonun taninmasi ve hastalarin fulminan
karaciger yetmezligi tedavisinde deneyimli hepatolog ve transplantasyon ekibinin bulundugu merkezlere
zamaninda sevk edilmesi hayati Gnem tasir. Bizim vakamizda karaciger nakli endikasyonu olmasina ragmen
dissemine varicella enfeksiyonu nedeniyle nakil yapilamamis ve hasta yogun destek tedavileri ve tekrarlayan
plazmaferez sonrasinda tamamen diizelmistir. Hangi hastalarin transplantasyonsuz diizelecegi, hangi hastalarin
ise transplantasyonsuz sag kaliminin mimkiin olmayacagini gosteren prognostik belirleyiciler icin genis kapsamli
¢alismalara ihtiyag vardir.
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Giris-Amag

Budd—Chiari sendromu, sag kalp yetmezligi veya konstriktif perikardit olmaksizin hepatik venoz ¢ikis akiminin
tikanmasiyla olusan nadir bir klinik tablodur. Bu olgumuzla ¢ocuklarda nadir goriilen bu sendromun nedenine,
tanisal slirecine ve tedavisine deginmek istiyoruz.

Olgu

Dokuz yasinda dnceden saglikli olan kiz hasta, solukluk ve kusma yakinmalariyla basvurdugu baska bir
hastanede fizik muayenesinde dolasim bozuklugu, kapiller geri dolum zamaninda uzama ve Glasgow Koma
Skalasi puaninda (GKS:11) diistklik saptanarak septik sok 6n tanisiile yogun bakima yatiriimis. Atesi, 6kstrtga,
ishali, kilo kaybi yokmus. Seftriakson, dobutamin, ve metabolik asidozu nedeniyle NaHCO, destegi baglanmis.
izlemde genel durumu diizelirken, transaminazlari ve INR bozulmus, albiimini diismis. Batin distansiyonu ve
plevral eflizyonu gelismis. Yatisindan 1 hafta sonra K vitamini ve alblimin destegi verilerek hemofagositik
sendrom On tanisi ile merkezimize sevk edilmis.. Fizik muayenesinde her iki akciger bazallerde solunum
seslerinde azalma, batinda ylizeyel venlerde belirginlik, distansiyon, perkiisyonda yaygin matite, ve ksifoid
altinda 4-5 cm, midklavikuler hatta 5 cm hepatomegali saptandi, splenomegali yoktu ve Traube agikti. VA: 31 kg
(-0.7 SDS), Boy: 125 cm (-1.17 SDS ), VKi: 6 (-0.04 SDS) idi. Soygecmis ve 6zgecmisinde 6zellik yoktu.
Transkiitandz O, satlirasyonu %90 olan hastada ALT 169 U/L, AST 114 U/L, ALP 170 U/L, GGT 66 U/L, total
protein 5,35 g/dL, albumin 3,10 g/dL, total/direkt biliriibin 1,12/0,52 mg/dL, INR 1,34, hemoglobin 12,4 g/dL,
I6kosit 27,5 x1073/ul, lenfosit 6,0 x1073/pl, notrofil 19,2 x1073/ul, trombosit 358 x1073/ul, CRP 1,74 mg/dL,
sedimentasyon 2 mm/saat idi. PA akciger grafisinde bilateral plevral eflizyonu, toraks USG’de solda 4 cm, sagda
6 cm plevral eflizyon ve karin USG’de yaygin asit saptandi. Ekokardiyografisi normaldi. Plevral eflizyonu
transuda vasfinda olup kateter takilarak drene edildi. Periton sivisi da transuda vasfinda, serum-asit alblimin
gradyenti 2,3; amilaz, trigliserit, ADA aktivitesi ve sitosantrifliji normaldi. Hastaya antibiyoterapi, diliretik tedavi
ve tuzsuz diyet baslandi.

Portal ve hepatik vendz Doppler USG’de hepatik venlerin vena kava inferiora dokildikleri dizeylerde kalibrede
belirgin daralma, hepatik venler arasinda vend-vendz santlar ve vena kava inferiora agilan ince venoz kollateral
yapilar gorildi. Bulgular Budd-Chiari yéninden anlamliydi. Abdomen BT’de intrahepatik vena kava inferior ¢ok
ince kalibrede acikti ve hepatik venler okllizyona bagli izlenmiyordu. Karaciger parankiminde yamasal tarzda
hipodens alanlardan olusan belirgin heterojenite ve hepatomegali vardi. Clexan baslandi. Trombofili
tetkiklerinden faktor 5 leiden heterozigot, protein C diizeyi distk saptandi. Kemik iliginde hematolojik malignite
yoktu.

Anti kardiolipin antikor IgM/G, anti ds DNA, beta-2 glikoprotein Ig M/G, ANCA, ENA paneli negatifti. Behget
acisindan HLA B5-B51 negatif, Uiveit, tekrarlayan oral aft, hipertansiyon, cilt dokiintlisii olmamasi nedeniyle
Behcet hastaligi 6n planda disinilmedi. MEFV mutasyonu negatif ve toraks ve abdomen BT’de vaskiilit lehine
bulgu yoktu. Fekal kalprotektin 10,2 ug/g ve bazal immiinolojik tetkikleri normaldi.
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Viral ve bakteriyel serolojisi ve tliberkiiloz taramasi negatif, Mycoplasma pneumonia I1gM pozitif saptandi, uygun
antibiyoterapi verildi. Plevral ve peritoneal sivi kiiltlrlerinde tireme olmadi.

Hepatik venlerin tam oklizyonu nedeniyle anjiyoplasti/stent yapilamadi. Yatisinin 1. haftasinda
transaminazlarda hizli artis ve INR’de uzama olan hastaya NAC inflizyonu baslandi. Takibinde degerleri geriledi.
Medikal tedaviye kismen yanit veren asidi olan hastada su asamada karaciger nakli veya TIPS yapilmasi
disitnilmedi. Uygun dozda diliretik ve clexan tedauvisi ile taburcu edilen hasta izlenmektedir.

Tartisma

Budd Chiari sendromundan ani gelisen hepatomegali, asit ve abdominal agri varliginda siiphenilmelidir.
Tromboza yatkinlik olusturan hiperhomosisteinemi, polistemia vera, lenfoproliferatif hastaliklar, gebelik, PNH,
inflamatuvar bagirsak hastaligl, Behget hastaligl, siroz, orak hiicreli anemi, protein C-S eksikligi, kollajen vaskdler
hastaliklar arastiriimalidir. Baslangi¢ tedavisi diliretik ve antikoagtilandir. Perkiitan transhepatik anjiyoplasti ve
vendz stent secilmis olgularda denenebilir. Konservatif tedaviye yanitsizlarda TiPS ve karaciger transplantasyonu
yapilmaktadir. Olgumuzda konservatif tedaviye yanit alindigindan radyolojik ve cerrahi tedavi se¢enekleri heniiz
kullanilmamistir.

Kaynaklar
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Giris-Amag

APECED (otoimmiin poliendokrinopati, kandidiazis, ektodermal displazi) AIRE gen mutasyonu sonucu olusan
monogenik nadir bir hastaliktir. Klasik triadi kronik mukokiitandz kandidiyasiz, hipoparatroidizm ve adrenal
yetmezliktir (1). Ancak son yillarda hastaligin klasik olmayan bilesenleri tanimlanmaya baslamistir Urtikeryal
erlipsiyon, intestinal disfonksiyon ve enamel hipoplazi APECED ek triyadi olarak adlandiriimistir (2).

Nadir gortlmesi ve klasik triadi disinda bulgularla prezente olmasi nedeniyle farkindalik olusturmak amaciyla
APECED olgumuzu sunmak istedik.

Olgu

Kronik ishal, pankreatik yetmezlik, malnutrisyon, tekrarlayan artrit nedeniyle izlemde olan; son kontrollinde
oksurik, nefes darligi ve artan ishal yakinmalari saptanan 14 yasinda erkek hasta nekrotizan pnémoni tanisiyla
hastaneye yatirildi.

Oykiisiinden 4 yasindan beri giinde 3-4 kez olan kansiz, mukussuz ishali oldugu,10 yasindayken sol dizde artrit
bulgulariyla juvenil idiopatik artrit 6n tanisi ile metilprednizolon, aspirin ve kolsisin tedavileri baslandig, ilk kez
11 yasindayken hastanemize basvurdugu, romatolojik agidan yapilan degerlendirmede, Ailevi Akdeniz Atesi
acisindan bakilan MEFV geninde heterozigot mutasyon (E148Q/- ) saptandigi, hafif transaminaz yuksekligi
nedeniyle bakilan viral ve otoimmiin hepatit belirteclerinin negatif ve immunglobulin G, seruloplazmin
diizeylerinin normal oldugu, abdominal ultrasonografide hepatosteatoz, terminal ileumda minimal difiiz duvar
kalinlasmasi, safra kesesinde multipl taslar gorildig, kronik ishal etyolojisi acisindan bakilan diski tetkiklerinde
ozellik olmadigl, ¢colyak serolojisinin negatif oldugu, Ust ve alt endoskopisinin makroskopik olarak normal oldugu
ancak histopatolojik olarak spesifik olmayan kolit saptandigi, tedavisine mesalazin eklendigi, manyetik rezonans
kolanjiopankreatografisinde pankreas boyutlarinin yasina gére normalin alt sinirinda oldugu, izleminde
transaminaz diizeylerinin normale donmesine ragmen INR’nin hafif yliksek seyrettigi, yagda eriyen vitamin
dizeylerinin distk oldugu, bu nedenlerle pankreatik yetmezlik 6n tanisi ile pankreatik enzim ekstresi ve yagda
eriyen vitamin destegi baslandigi, konjenital glikolizasyon defektlerinin, kistik fibrozisin ve tiiberkiilozun
dislandigi, Shwachman Diamond Sendromu ve Pearson Sendromu mutasyonlarinin negatif oldugu, blyime
hormonu (BH) uyari testi yanitinin disuk, diger 6n hipofiz hormon incelemelerinin normal bulundugu, BH
eksikliginin altta yatan kronik hastaligina baglandigi, koyu cilt rengi, enteropati varligi ve erkek cinsiyet nedeni ile
IPEX agisindan bakilan FOXP3 geninde mutasyon saptanmadigi, bazal immiuinolojik incelemelerinin normal
oldugu, hastanin aralikli olarak poliklinik kontrollerinde tespit edilen sivi elektrolit bozuklugu nedeniyle
intravenoz tedavi aldig1 6grenildi. Anne babasi 1.dereceden kuzen olan hastanin aile bireylerinde benzer hikaye
yoktu.
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Fizik muayenesinde; genel durumu orta olan hastanin VA: 17 kg (<3p, 3p:33.4 kg), Boy 117.6 cm (-5.52 SDS),
VKi:12.3 (-4.47 SDS). Kaseksi, koyu ten rengi, tiim viicutta kserozis, ayak tabaninda hiperkeratoz, takipne, sol
akcigerde yaygin raller ve batin distansiyonu tespit edildi. Hepatosplenomegalisi yoktu. Tetkiklerinde;
hemoglobin: 7,2 gr/dl, I6kosit: 8,1 x103/ul, lenfosit: 2,4 x103/ul, trombosit - 286 X103/uL, C-reaktif protein: 8,06
mg/dL(0-5), Sedimentasyon: 39 mm/saat, INR: 1,67, alblimin: 1,62 g/dL, transaminazlari ve bobrek fonksiyon
testleri normaldi. ,

Son yatisinda nekrotizan pnémoni nedeniyle abse drenaji yapilarak genis spektrumlu antibiyotik tedavisi, IVIG
ve alblimin destegi verildi. Yatisinin 20. glinlinde hiperglisemi, normal anyon agikli metabolik asidoz, Anti-GAD
antikor diizeyi pozitifligi saptanan hastaya tip 1 diyabet tanisi konularak cilt alti insiilin tedavisi baslandi. Normal
anyon acikl metabolik asidoz tlbiler kayip ile iliskilendirildi, tlibllopatisi almakta oldugu ilaglara baglandi, oral
ve damar yolu ile bikarbonat tedavileri baslandi. ishali devam eden hastaya kontrol iist ve alt endoskopi
yapildiginda kronik gastrit, eozinofilik ileit ve fokal aktif kolit tespit edildi. Eozinofilik ileite yonelik ayrintili digki
parazit tetkikleri negatifti. Eozinofili riski nedeniyle mesalazin tedavisi kesildi ve agizdan 1mg/kg/gtin steroid
baslandi. Hastadan daha 6nceden gonderilmis olan yeni nesil dizileme paneli sonuglandi, AIRE (“autoimmune
regulator”) gen mutasyonu gosterildi. Hasta klinik bulgulari ile degerlendirildiginde APECED tanisi aldi. Bazal
sabah kortizol diizeyi diisiik olan hastanin standart doz ACTH testine yaniti diisiik saptanarak APECED iliskili
adrenal yetmezlik tanisi kanitlandi. Eozinofilik enteropatiicin baslanan 1 mg/kg/glin deltakortil tedavisine
belirgin yanit alinamayan hastanin tedavisi kademeli olarak azaltilarak, Addison igin gerekli hidrokortizon (HC)
esdeger dozuna (30mg/m?/gtin) gecildi. APECED iliskili imm{in disregilasyon tedavisi icin azatioprin baslandi.
Tedaviye etkin yanit alinamayan hastada sirolimus tedavisine gecildi. Takibinde ishal sikligi azaldi, kan sekeri
reglilasyonu saglandi ve oral bikarbonat ve destek tedavileri ile hasta taburcu edildi.

Sonuglar ve Tartisma

APECED; ¢ocukluk yas grubunda klasik triyadda yer almayan bozukluklarla klinikte karsimiza gikabilir. Kapsulli
bakteri enfeksiyonlari, tip 1 diyabet, hipotiroidi, tibillointerstisyel nefrit, Grtiker benzeri erlipsiyon, enamel
hipoplazi, vitiligo ve gastrointestinal sistemde otoimm{in gastrit, pernisy6z anemi, otoimmiin hepatit, ekzokrin
pankreas yetmezligi, otoimmiin enterit, malabsorbsiyon, kronik ishal veya kabizlik gibi birgok sistemi ilgilendiren
hastaliklar degisen siklikta ve degisen zamanlarda ortaya cikabilir (Sekil 1). Tedavide spesifik hastaliklarin
standart tedavilerine ek olarak otoimmiin diger doku ve organ tutulumlariicin immunsupresif ajanlar
kullanilmaktadir (1). Olgumuzdan yola ¢ikarak APECED klasik triyadi veya ek triyad icinde belirtilen
hastaliklardan herhangi ikisinin varliginda APECED arastirmayi dneriyoruz.

Kaynaklar

Constantine GM, Lionakis MS. Lessons from primary immunodeficiencies: Autoimmune regulator and
autoimmune polyendocrinopathy-candidiasis-ectodermal dystrophy. Immunol Rev. 2019 Jan;287(1):103-120.
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* Retinitis 3 D Alopecia
* Blepharitis & N
« Keratoconjunctivitis

* Growth hormone deficiency
* Enamel hypoplasia * Hypopituitarism
* Sjogren’s-like syndrome
« Oral candidiasis * Hypoparathyroidism

* Hypothyroidism
Candida esophagitis

Autoimmune pneumonitis

* Urticarial eruption

A
Vitiligo « Autoimmune gastritis

* Pernicious anemia

Autoimmune hepatitis « Gastric carcinoma

« Type-1 diabetes Asplenia

* Exocrine pancreatic

insufficiency . .
* Adrenal insufficiency

* Tubulointerstitial
nephritis
* Nephrocalcinosis

* Chronic constipation
« Chronic diarrhea
* Autoimmune enteritis

* Hypogonadism
(ovaries and testes)

* Candida infection of
the vagina

* Nail dystrophy
* Candida infection of the nails

Sekil 1: APECED organ ve sistem tutulumlari sematik gésterimi.

sekil 2: I. G. 14 yas erkek hasta

Klasik triadi

1-Hipoparatroidizm

2-Adrenal yetmezlik

3-Kronik mukokiitan6z kandidiyazis

Ek triyad

1-Ortikeryal eriipsiyon
2-intestinal disfonksiyon
3-Enamel hipoplazi
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Giris: Pndmotozis intestinalis nedeni tam olarak bilinmeyen, bagirsak duvarinda gaz varligiyla seyreden klinik
tablodur. Prematirelerde ve yenidoganlarda ise pndmotozis intestinalisin en sik nedeni nekrotizan enterokolit
iken travma, enfeksiyon veya otoimmdiin stireglere ikincil gelisebilir.

Olgu 1: Sekiz aylik kiz hasta, Bartter sendromu ve kronik malnitrisyon nedeniyle izlenirken nazogastrik tiip ile
beslenmek Uzere servise yatirildi. Alti aylikken rotavirlis enfeksiyonu gegirdigi 6grenildi. Muayenesinde agirhig
4.5 kg (z:-4,85 ), boyu 63 cm (z:-2,43) ve boya gore agirhig1 %68 idi. Sistem muayeneleri dogaldi.
Ultrasonografide bilateral bobrek tasi vardi. Bartter sendromu nedeni ile 10 giindiir indometazin almaktaydi.
Bobrek tasi icin cerrahi planlanan hastanin gekilen batin bilgisayarl tomografisinde kolon ve apendikste
pnoémotozis intestinalis saptandi. Hastanin kusmasi, huzursuzlugu ve muayenesinde karinda defans, rebaund ve
duyarlilik yoktu. Nazogastrik tiipii serbeste drenaja alindi. indometazin tedavisi kesildi. 72 saat agizdan
beslenmesi kesilen hastanin izleminde radyolojik goriintlisiiniin normale dond(igi gorildi. Genel durumunun
iyi olmasi tizerine kademeli olarak oral beslenmesi agilan hasta taburcu edildi.

Olgu 2: Serebral palsi, kisa bagirsak sendromu tanilariizlenen 6 yasinda kiz hastanin 11 ay 6nce agilan perkitan
gastrostomi tlipliniin kenarindan sizinti olmasi ve kusma nedeniyle yatirildi. Gastrostomi tlipi endoskopik olarak
yenilenen hastanin muayenesi serebral palsi ile uyumlu bulgulari, batinda sol Ust kadranda umbilikal hat
komsulugunda olan gastrostomi tiipi ve malnitrisyonu (agirhk 8 kg (z:-7,89), boy 99 cm (z:-3,15 ))disinda
normaldi. Yakinmalari devam eden hastanin abdomen bilgisayarli tomografisinde inen kolon ve rektumda
pnoémotozis intestinalis saptandi. Hastanin agizdan beslenmesi kesildi, izleminde yakinmasi olmayan hastanin 7
glin sonraki radyolojik goriintiimesinde pnémotozis intestinalis saptanmadi. Beslenmesi kademeli agilan hasta
25 glin sonra taburcu edildi.

Sonug: Burada yenidogan déneminden sonra pndmotozis intestinalis tanisi almis 2 olgu sunulmustur.
Olgulardan birinin etyolojisinde malnutrisyon, tliple beslenme, viral enfeksiyon ve indometazin
kullanimi,digerinde malnutrisyon, tliple beslenme olabilecegi diisiiniimustiir. Pnémotozis intestinalis destek
tedavisi ile dizelmistir.



