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izmir Dr. Behget Uz Cocuk Hastanesi Dergisi, izmir Dr. Behget Uz Cocuk Hastanesi’nin
resmi yayin organidir.

Dergi dort ayda bir yilda 3 sayi (Nisan, Agustos, Aralik) olarak yayimlanan
acik erisim, Ucretsiz ve hakemli bir dergidir.

TUBITAK ULAKBIM TR Dizin, ESCI (Emerging Sources Citation Index) ve EBSCO
tarafindan indekslenmektedir.

The journal of Dr. Behcet Uz Children’s Hospital is the official journal of the Izmir Dr. Behcet
Uz Children’s Hospital.

It is published three times a year (April, August, December).

BUCH Journal is an open Access, free and peer-reviewed journal and indexed in ESCI
(Emerging Sources Citation Index) EBSCO and ULAKBIM TR Dizin.

©Her hakki sakhdir. Bu dergide yer alan yazi, makale, fotograf ve illuistrasyonlarin elektronik
ortamlarda dahil olmak tzere kullanma ve c¢ogaltilma haklari izmir Dr. Behget Uz Cocuk
Hastanesine aittir. Yazili 6n izin olmaksizin materyallerin tamaminin ya da bir bolumunin
cogaltilmasi yasaktir. Dergi Basim Meslek ilkeleri’ne uymaktadir.

©AIl rights are reserved. Rights to the use and reproduction, including in the electronic
media, of all communications, papers, photographs and illustrations appearing in this journal
belong to Dr. Behcet Uz Children’s Hospital. Reproduction without prior written permission of
part or all of any material is forbidden. The journal complies with the Professional Principles
of the Press.

Bu dergi asitsiz kagida basilmaktadir. / This journal is printed on acid-free paper
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Yayin Politikalari ve Yazim Rehberi

ACIK ERiSiM POLITIKASI

Logos Yayincilik, vyayinladigi dergilerde,
Budapeste Agik Erisim Bildirgesinde yer alan,
hakemli dergi literattiriniin agik erisimli olmasi
girisimini destekler ve yayinlanan tim yazilari
herkesin okuyabilecegi ve indirebilecegi bir
ortamda Ucretsiz olarak sunar.

Bu bildirgede agik erisim, “bilimsel literattrin
internet araciligiyla finansal, yasal ve teknik
bariyerler olmaksizin, erisilebilir, okunabilir, kay-
dedilebilir, kopyalanabilir, yazdirilabilir, tarana-
bilir, tam metne baglanti verilebilir, dizinlenebi-
lir, yazilima veri olarak aktarilabilir ve her turlu
yasal amag igin kullanilabilir olmasi” anlaminda
kullaniimistir. Bu sebeple izmir Dr. Behget Uz
Cocuk Hastanesi Dergisinde yer alan makaleler,
yazarina ve orijinal kaynada atifta bulunuldugu
stirece, kullanabilir.

12 Eyliil 2012 tarihinde kabul edilen, yayin kuru-
lumuzun da benimsedigi bu agik erisim politika-
larina http://www.budapestopenaccessinitiati-
ve.org/boai-10-translations/turkish-translation

adresinden ulasilabilir.
Creative Commons

Dr. Behget Uz Cocuk Hastanesi Dergisi, yayinla-
nan tim vyazilar igin “Creative Commons
Attribution License (Attribution-
NonCommercial-NoDerivatives 4.0 International
CC BY-NC-ND)” lisansini uygun bulmaktadir.

Bu lisans, digerlerinin ticari olmayan amagla
eserinizi karigtirarak farkl bir sirimini olustur-
masina, ince ayar yaparak gelistirmesine, ya da
eserinizin Uzerine insa ederek kendi eserlerini
olusturmasina izin verir. Onlarin yeni eserleri
gayri-ticari olmak ve size de atifta bulunmak
zorunda olmasina ragmen, onlar ortaya gikan
turetilmis eserlerini ayni sartlar ile lisanslamak
zorunda degildir.

ETiK POLITiKASI

Bu etik ilkeler, COPE (Committee on Publication
Ethics) tarafindan hazirlanan yonerge esas ali-
narak, Logos Tip Yayincilik tarafindan benimsen-
mis ve paydaslar tarafindan da benimsenmesi
onerilerek, bir kismi asagida sunulmustur.
Detayli bilgi igin web sayfamizi incelemeniz
onerilir.

Bilimsel arastirma ve yayin etigine aykiri oldugu
diistintilen eylemlerden bazilari:

e intihal: Bagkalarinin ézgiin fikirlerini, metot-
larini, verilerini veya eserlerini bilimsel kural-
lara uygun bigimde atif yapmadan kismen
veya tamamen kendi eseri gibi gostermek,

e Sahtecilik: Bilimsel arastirmalarda gergekte
var olmayan veya tahrif edilmis verileri kul-
lanmak

e Carpitma: Arastirma kayitlari veya elde edi-
len verileri tahrif etmek, arastirmada kulla-
nilmayan cihaz veya materyalleri kullaniimis
gibi gostermek, destek alinan kisi ve kurulug-
larin  ¢ikarlari  dogrultusunda arastirma
sonuglarini tahrif etmek veya sekillendir-
mek,

o Tekrar yayim: Mukerrer yayinlarini akademik
atama ve yiikselmelerde ayri yayinlar olarak
sunmak,

¢ Dilimleme: Bir arastirmanin sonuglarini, aras-
tirmanin butunligunt bozacak sekilde ve
uygun olmayan bigimde pargalara ayirip bir-
den fazla sayida yayimlayarak bu yayinlari
akademik atama ve yikselmelerde ayri
yayinlar olarak sunmak,

o Haksiz yazarlik: Aktif katkisi olmayan kisileri
yazarlar arasina dahil etmek veya olan kisile-
ri dahil etmemek, yazar siralamasini gerekge-
siz ve uygun olmayan bir bicimde degistir-
mek, aktif katkisi olanlarin isimlerini sonraki
baskilarda eserden gikartmak, aktif katkisi
olmadigi halde nifuzunu kullanarak ismini

yazarlar arasina dahil ettirmek,

e Akademik atama ve yiikseltmelerde bilimsel
arastirma ve yayinlara iliskin yanhs veya
yaniltict beyanda bulunmak,

INTIHAL POLITIKASI

intihal (asirma) kasti olup olmamasi énemsen-
meksizin, bir etik ihlalidir. Bu sebeple yayin
politikalari geregi Logos Yayincilik tim dergile-
rinde, yayinlanacak olan bitin galismalar igin,
intihal denetimini zorunlu kilar.

Dergilerimize yapilan tim bagvurularda kor
hakem degerlendirmesini tamamlayan ¢alisma-
lar, Turnitin veya iThenticate yazilimlari aracili-
giyla tarafimizdan degerlendirmeye alinir.

Yayin Kurulu, dergiye gonderilen galismalarla
ilgili asirma, atif manipulasyonu ve veri sahteci-
ligi iddia ve stipheleri karsisinda COPE kurallari-
na uygun olarak hareket edebilmektedir.
ELi DE!

Kisiler galismalarini gonderirken, galismanin kis-
men veya tamamen, herhangi baska bir plat-
formda daha 6nce yayinlanmadigi, yayin igin
degerlendirmede bulunmadigini beyan etmekle
yuktmlidur. Aksi bir durumla karsilagildiginda
ilgili yaptirimlar uyarinca yazar durumdan
sorumlu tutulacaktir.

Yazarlar galismalarinin telif hakkindan feragat
etmeyi kabul ederek, degerlendirme igin gonde-
rimle birlikte calismalarinin telif hakkini izmir
Dr. Behget Uz Cocuk Hastanesi’‘ne devretmek
zorundadir. Bu devir, yazinin yayina kabuli ile
baglayici hale gelir. Basilan materyalin higbir
kismi yayinevinin yazili izni olmadikga bir bagka
yerde kullanilamaz.

Yazarlarin telif hakki disinda kalan biitiin tescil
edilmemis haklari, galismayi satmamak kosulu
ile, kendi amaglari igin gogaltma hakki, yazarin
kendi kitap ve diger akademik g¢alismalarinda,
kaynak gostermesi kosuluyla, galismanin timu
ya da bir bolimini kullanma hakki, galisma
kiinyesini belirtmek kosuluyla kisisel web sitele-
rinde veya Universitesinin agik arsivinde bulun-
durma hakki gibi haklari sakhdir.

Dergimize galisma gonderecek yazarlar, “Telif
Hakki Devir Formu” belgesini doldurmalidir.
Yazar(lar) doldurduklari formu islak imza ile
imzalamalidir. imzalanan form taranarak sistem
tzerinden calisma gonderim adimlarinda ek
dosya yukleme segenegi ile yiklenmelidir.

CIKAR CATISMASI

Ekonomik veya kisisel fayda saglanan durumlar
cikar gatismasini meydana getirir. Bilimsel stre-
cin ve vyayinlanan makalelerin guvenilirligi,
bilimsel galismanin planlanmasi, uygulanmasi,
yazilmasi, degerlendirilmesi, diizenlenmesi ve
yayinlanmasi sirasinda ¢ikar gatismalarinin
objektif bir sekilde ele alinmasiyla dogrudan
iligkilidir.

Makaleler hakkinda son karari veren bu editor-
lerin de karar verecekleri konulardan higbiri ile
kisisel, profesyonel veya finansal baglarinin
olmamasi gerekir. Kisiler makalelerin etik ilkeler
cergevesinde degerlendirilebilmesi ve bagimsiz
bir sureg yurutilebilmesi igin olasi ¢ikar gatis-
malarindan yayin kurulunu bilgilendirmelidir.

Yayin kurulumuz bitin bu durumlari géz 6niin-
de bulundurarak degerlendirme siirecinin taraf-
siz bir sekilde yuratilebilmesi igin 6zverili bir
sekilde galigmaktadir.

Daha detayli bilgi almak ve ¢ikar beyan etmek
icin web sayfamizi, ¢ikar ¢atismasi formunu ve
linki inceleyebilirsiniz.

KOR HAKEMLIK VE DEGERLENDIRME SURECI

izmir Dr. Behget Uz Gocuk Hastanesi Dergisine
gonderilen tim galismalar gift-kor hakem deger-
lendirmesine tabi tutulmaktadir. Génderilecek
her galismayi, alaninda uzman, en az iki hakem
degerlendirir. Makalelerin hizli bir sekilde deger-

lendirilebilmesi igin editorler tarafindan her
trlt gaba gosterilir. Butlin makalelerin deger-
lendirme slreglerinde son karar yetkisi editor-
dedir. Degerlendirme siirecine ait alt bagliklar
asagida verilmistir. Detayli bilgi icin web sayfa-
mizi ziyaret edebilirsiniz.

ilk Degerlendirme

On Degerlendirme Siireci
Hakem Degerlendirme Siireci
Hakem Raporlari

istatistik inceleme

Yayin Basim Siireci

YAZARLAR iCiN KONTROL LiSTESi

e Calismanin iginde yazar adi, kurum bilgisi,
etik kuruluna dair tesekkir yazisi vb olmadi-
gindan emin olunuz. Galismanizin hakem
degerlendirmesinde “blind review” ilkesince
tarafsiz bir sekilde ele alinabilmesi agisindan
bu 6nemlidir.

e Calismanizin konu bakimindan vyeterli ve
uygun bulunmasi durumunda intihal deneti-
mine alinacagini unutmamali ve galismayi
hazirlarken intihal kapsamina girecek alinti-
lar yapmaktan kaginmalisiniz.

e Makaleniz; tez, bildiri 6zeti, poster vb bir
¢alismadan Uretilmisse, bunu tarihini belirte-
rek dip not olarak verdiginizden emin olun.

e Calismanizin telif hakki devir formunu siste-
me yliklemeden bir sonraki asgamaya gege-
meyeceginiz igin lutfen formu doldurun ve
sisteme yukleyin.

e Calismaniz size revizyon igin geri geldiginde
kontrolintizi yaptiktan sonra, ¢alismanizin
baslk ve 6zet kisminda degisiklik olmus ise,
makale adimlarinda bu igerigi glincelleyiniz.

e Calismanizin yayinlanmasi igin yayinevi tara-
findan size gelen son bilgilendirmede calis-
manizi dikkatlice kontrol ettiginizden emin
olmaniz gerekmektedir. Calisma yayinlandik-
tan sonra Uzerinde herhangi bir degisiklik
yapmak mumkiin olmayacaktir.

MAKALE HAZIRLAMA

Yazilar ift aralikli, 12 punto ve sola hizalanmig
olarak, Times New Roman karakteri kullanilarak
yazilmalidir. Sayfa kenarlarinda 2,5 cm bosluk
birakilmalidir. Sayfa numaralari her sayfanin sag
st kosesine yerlestirilmelidir. Yazilarin sekli ve
bolimlerine  iliskin  olarak  “Uniform
Requirements for Manuscripts Submitted to
Biomedical Journals: Writing and Editing for
Biomedical Publication-Updated February
2006” (http://www.icmje.org)’da belirtilen
kurallar gegerlidir.

Arastirma yazilari en fazla 30 sayfa, olgu sunum-
lari ise en fazla 15 sayfa olmalidir. Yazilar Word
dosyas! olarak (.doc) formatinda, resim ve
fotograflar (.jpg) formatinda génderilmelidir.
Yazida asagidaki bolimler bulunmalidir.

a. Baslik sayfasi: Yazinin baghgi (Turkge-
ingilizce), yazarlarin adlari, akademik tinvan-
lari, galistiklar kurum(lar), yazismalarin yapi-
lacagl yazarin adi, adresi, e-posta adresini
icermelidir. Bu bilgiler on-line sisteme girilir.
Yuklenen word dosyasinin igine koyulmaz.

b. Ozet ve anahtar sézciikler: Tiirkge makaleler
ingilizce 6zet, ingilizce makaleler Tiirkge zet
icermelidir. Ozet 250 kelimeyi asmamalidir.
Kendi iginde amag, yontemler, sonuglar ve
yorumu igerecek sekilde olusturulmali, bu
yapilandirma ayri basliklar altinda olmamali-
dir. Olgu sunumlarinda giris, olgu/olgular ve
yorum bulunmalidir. Ozette kisaltma kullanil-
mamalidir. Tiirkge ve ingilizce (Index Medicus
MeSH’e uygun olarak segilmis) en fazla bes
adet anahtar sozcuk kullaniimalidir. Bu bilgi-
ler on-line sisteme girilir. Yuklenen word
dosyasinin igine koyulmaz.
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c. Ana metin: Arastirma yazilarinda giris, gereg
ve yontem, sonuglar, tartisma ve kaynaklar
bolimleri olmalidir. Olgu sunumlarinda giris,
olgu/olgular, tartisma ve kaynaklar béliimleri
yer almalidir. Tablolar ve resim alt yazilan
kaynaklardan sonra gelmelidir. Bu boliimde
yazar ve kurum adi belirten ifade bulunma-
masina dikkat edilmelidir. Yazi daha &nce
bilimsel bir toplantida sunulmus ise toplanti
adi, tarihi ve yeri belirtilerek bu bolimin
sonunda ayrica yazilmalidir.

d. Kaynaklar: Kaynaklar metinde kullanim sira-
sina gore numaralandirilmal, numaralari
metinde ctimlenin sonunda veya yazar adi
gegmisse isimden hemen sonra parantez
icinde belirtilmelidir. Dergilerin adlari Index
Medicus’da kullanilan bigimde kisaltiimalidir.
Yazar sayisi altidan fazla ise, ilk alti isimden
sonra “ve ark. (et al.)” vyazilmahdir.
Yayimlanmak tizere kabul edilmis, ancak bas-
kida olan yazilar, “baskida” ibaresi kullanila-
rak kaynaklarda gosterilebilir.

Ornekler:

Dergi yazisi:

Ferrari A, Casanova M, Bisogno G, Cecchetto G,
Meazza C, Gandola L, et al. Malignant vascular
tumors in children and adolescents: a report
from the Italian and German Soft Tissue
Sarcoma Cooperative Group. Med Pediatr
Oncol. 2002;39:109-114.

Ozet:

Heidenreich A, Olbert P, Becker T, Hofmann R.
Microsurgical testicular denervation in patients
with chronic testicular pain. Eur Urol. 2001;39
(suppl 5):126 (abstr.)

Kitap:
Sadler TW. Langman’s Medical Embryology, 5th

ed., William and Wilkins, Baltimore, 1985.
p.224-226.

Kitap boliimu:
Folkman J: Tumor angiogenesis. In Bast Jr RC,
Kufe DW, Polock RE,Weichselbaum RR, Holland

JF, Frei E (eds). Cancer Medicine. 5" ed. London,
B.C. Decker Inc.; 2000. p.132-152.

internet {izerinde yayimlanmis makale:

Abood S. Quality improvement initiative in nur-
sing homes: the ANA acts in advisory role. Am J
Nurs (serial on the Internet). 2002 Jun (cited
2002 Aug 12); 102 (6): (about 3 p.). Available
from: http://www.nap.edu/books/0309074029/
html/.

e. Tablolar: Tablolar ana metin iginde kaynak-
lardan sonra gelmeli, her tablo ayri bir sayfa-
da olacak sekilde ve cift aralikli olarak yazil-
mahdir. Makale igindeki gegis sirasina gore
Arap rakamlariyla numaralandirilmali, metin-
de parantez iginde gosterilmeli, kisa-6z bir
baslik tagimalidir. Tablo numarasi ve bashgi
tablonun Ustinde, tablo agiklamalar ve
kisaltmalar altta yer almalidir.

f. Resimler ve sekiller: Metin iginde kullanim
siralarina gore Arap rakamlariyla numaralan-
dirllmali ve metinde parantez iginde gosteril-
melidir. Dijital kamera ile gekilmis fotograflar
en az 300 dpi ¢oziinirlikte, 1280x960 piksel
boyutunda g¢ekilmis , jpg veya tiff formatla-
rinda kaydedilmis olmalidir. Zorunlu olmadik-
¢a resim Uzerinde yazi bulunmamalidir. Her
resim ve sekil ayri bir belge olarak hazirlan-
mali, gonderme formuna uygun olarak yazi-
nin ekleri olarak génderilmelidir.

g. Resim ve sekil alt yazilari: Alt yazilar ana
metinde kaynaklardan sonra gelmeli, kisa ve
6z bir sekilde yazilmali, kullanilan boya/yén-
tem ve orijinal blylUtme bildirilmelidir.
Sekillerde kullanilan semboller ve harfler
tanimlanmalidir.

h. Tesekkiir boliimi: Bu boliim yazinin sonun-
da, kaynaklardan 6nce yer almalidir.

i. Duzeltme istenen makalelerde, hakemin ya
da hakemlerin getirdigi elestirilere tek tek

yanit verilmelidir.

j. Yazi yayimlanmak tizere kabul edildiginde
“Telif hakki formu” nun web sitesinden alin-
masi, doldurulmasi, imzalanmasi ve faks ile
“Logos Yayincilik Sirketi” ne yollanmasi
gerekmektedir.

Kaynakga

Kaynaklar Vancouver stiline uygun yazilmalidir
(bk.  https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/
NBK7256/). Kaynaklarin dogrulugundan yazar-
lar sorumludur. Kaynak yaziminda asagida belir-
tilen kurallara dikkat edilmelidir.

Metin iginde kaynak gosterme

Metin iginde kaynaklar, kullanim sirasina numa-
ralandiriimali ve referans listesi bu siraya gore
sunulmalidir. Kaynak numarasi ilgili yere, paran-
tez iginde ve Ust simge olarak belirtilmelidir.
Birden fazla kaynak kullanildiysa kaynaklar ara-
sina virgil konulmalidir.

Metin ici 6rnek:

Ozellikle de malnitrisyonun taninip énlenme-
sinde, hastane yatis stresinin ve maliyetin azal-
tilmasinda hemsireler tarafindan verilen bakim
onemlidir (9). Bu nedenle hemsirelerin nltris-
yon alaninda yeterli bilgi, donanim ve beceriye
sahip olmasi beklenmektedir (3,10,11).

Duerksen ve ark. (14) Kanadali hemsirelerin,
yatan hastalarin nitrisyon sorunlariyla ilgili bilgi
ve yaklasimlarini degerlendirmislerdir.
Calismada hemsirelerin yetersiz ve etkin nutris-
yonel degerlendirme yapamadiklarini, bunun
nedeninin de yardimci personel eksikligi, zaman
yetersizligi ve dokiman eksikligi oldugunu
belirtmiglerdir.

Metin sonunda kaynak gosterme

Metin sonunda kaynaklar ayri bir sayfada gift
aralikli olarak yazilmalidir. Dergi adlari makale-
nin yer aldigi indekse uygun olarak (6rnegin:
Index Medicus, Medline, Pubmed, Web of
Science, TR Dizin, vb.) kisaltiimali ve varsa DOI
numaralari mutlaka eklenmelidir. Dergilerin
kisaltmalari igin NLM tarafindan yayinlanan der-
gilerin listesine http://bit.ly/2l)key3 adresinden
ulagilabilir. Dergi ismi bu listelerde yer almiyorsa
tam olarak yazilmalidir. Eger kullandiginiz kay-
nak igin ilgili sitede Vancouver formatinda kay-
nak gosterimi mevcut ise buradan kopya olustu-
rarak referans listesine eklemeniz 6nerilir. Metin
icinde kaynak gosterimi ve yazimi asagida belir-
tilen 6rneklere gore yapilmahdir:

Dergi:

Yazar sayisi 6 ve altinda ise tiim yazarlar belirti-
lir.

Campbell MR, Fisher J, Anderson L, Kreppel E.
Implementation of early exercise and progressi-

ve mobility: Steps to success. Crit Care Nurse.
2015;35(1):82-8. doi: 10.4037/ccn2015701.

Eger yazar sayisi 6'dan fazla ise ilk Ug yazar belir-
tilir.

Aiken LH, Sermeus W, Van den Heede K, Sloane
MD, Busse R, McKee M, et al. Patient safety,
satisfaction, and quality of hospital care: Cross
sectional surveys of nurses and patients in 12
countries in Europe and the United States. BMJ.
2012;344:e1717. doi: 10.1136/bmj.e1717.
Makalenin DOI numarasi yok ise internet ulagim
adresi verilir.

Pokorny ME, Koldjeski D, Swanson M. Skin care
intervention for patients having cardiac surgery.
Am J Crit Care. 2003;12(3):535-44. Available
from:
http://ajcc.aacnjournals.org/content/12/6/535.
full.pdf+html?sid=f587c6d5-92a3-4971-8367-
f18cd1cd63f0

Dergi eki (Supplement):

Ahrens T. Severe sepsis management: Are we
doing enough? Crit Care Nurse. 2003;23(Suppl
5):2-15. Available from: http://ccn.aacnjour-
nals.org/content/23/5/S2.full.pdf+html

Kitap:

Jarvis C. Physical Examination and Health
Assessment. 3" ed. Philadelphia: W.B. Saunders
Company; 2000.

Editor bilgisi var ise:
Breedlove GK, Schorfheide AM. Adolescent
pregnancy. 2nd ed. Wieczorek RR, editor. White

Plains (NY): March of Dimes Education Services;
2001.

Kitap igi boliim:
Finke LM. Teaching in nursing: the faculty role.
In: Billing DM, Halstead JA, editors. Teaching in

Nursing: A Guide for Faculty. 3@ ed. USA:
Saunders & Elsevier; 2009. p. 3-17.

Ceviri kitap:
Ferry DR. ECG in Ten Days [On Giinde Temel

Elektrokardiyografi]. Kahraman M, translator.
istanbul: Ekbil A.S.; 2001.

Ceviri kitap boliimii:

Tolay E. Planlamanin temelleri. In: Robbins SP,
Decenzo DA, Coulter M. editors. Yonetimin
Esaslari: Temel Kavramlar ve Uygulamalar. Ogiit
A, translator. Ankara: Nobel Akademik Yayincilik;
2013. p. 104-29.

Elektronik kitap:

Akdag R. The Progress So Far Health
Transformation Program in Turkey. Ankara,
Turkey: Ministry of Health; 2009. Available
from: ttp://ekutuphane.tusak.gov.tr/kitap.
php?id=174&k=progress_report_health_trans-
formation_program_in_turkey_january_2009

Aminoff MJ, Greenberg DA, Simon RP. Clinical
Neurology. 9th ed. New York: McGraw Hill
Medical; 2015. Available from: http://access-
medicine.mhmedical.com/book.
aspx?bookiD=1194

Elektronik rapor/dokiiman:

World Health Organization. World Alliance for
Patient Safety Forward Programme 2008-2009.
1% ed. France; 2008. Available from: http://
apps.who.int/iris/bitstream/10665/70460/1/
WHO_IER_PSP_2008.04_eng.pdf

izmir Halk Saghgi Midirligi. Saglk Bakanlig
Yogun Bakim Unitelerinin Standartlari. izmir;
2007. Available from: http://www.ihsm.gov.tr/
indir/mevzuat/genelgeler/G_13082007_1.pdf

Tezler:

Bayram TY. Universitelerde &rgiitsel sessizlik
[master’s thesis]. Bolu: Abant izzet Baysal
Universitesi, Sosyal Bilimler Enstitiisii; 2010.

Borkowski MM. Infant sleep and feeding: a
telephone survey of Hispanic Americans [disser-
tation]. Mount Pleasant (MI): Central Michigan
University; 2002.

MAKALE GONDERME VE GERi CEKME

Makale Gonderme: Dergimizde yayinlanmasi
icin makalelerini degerlendirmeye gondermek
isteyen vyazarlar https://www.journalagent.
com/behcetuz/ adresinden dergi yénetim siste-
mimize girig yaptiktan sonra sistemdeki adimlari
takip ederek ¢alismalarini yukleyebilirler.
Yiukleme Oncesinde yazarlar igin kontrol listesi
basligindaki maddelere dikkat etmek galismani-
zin yayina alinma stirecini hizlandiracaktir.

Makale Geri Cekme: Yayin politikalarimiz gere-
gi, geri ¢ekme islemlerinde dergi editoriyle
yazar isbirligi yapmak durumundadir.

Degerlendirme asamasindaki ¢alismasini geri
cekme talebinde bulunmak isteyen yazar, gerek-
cesini iceren dilekgeyi, bltlin yazarlarin onayi
oldugunu belirten islak imzali bir sekilde, elekt-
ronik ya da basili olarak yayin kuruluna iletmeli-
dir.

Yayin Kurulu gelen talebi inceler ve en geg on
gln igerisinde yazara donus saglar. Yayin kurulu
tarafindan telif haklari makale génderim asama-
sinda izmir Dr. Behget Uz Cocuk Hastanesine
devredilmis calismanin geri gekme talebi onay-
lanmadikga yazar calismasini baska bir dergiye
degerlendirme igin gonderemez.
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Publication Policies and Writing Guide

OPEN ACCESS POLICY

Logos Publishing supports the open access of
peer-reviewed journal literature in the Budapest
Open Access Declaration and offers all pub-
lished articles free of charge in an environment
where everyone can read and download.

Considering the role of information sharing in
the advancement of science, open access is of
great importance for researchers and readers.
For this reason, the articles published in this
journal may be used as long as the author and
the original source are cited. No permission is
required from authors or publishers. The arti-
cles in The journal of Dr. Behcet Uz Children’s
Hospital are accessible through search engines,
websites, blogs and other digital platforms.

These open access policies accepted on
September 12, 2012, and also adopted by our
editorial board are also accessible at http://
www.budapestopenaccessinitiative.org/boai-
10-translations/turkish-translation.

Creative Commons

For all published articles, The journal of Dr.
Behcet Uz Children’s Hospital accepts the
“Creative  Commons Attribution License”
(Attribution-NonCommercial-NoDerivatives 4.0
International CC BY-NC-ND)”

This license allows others to create a different
version by blending your work, to modify it
slightly, or to create their works based on your
own works for non-commercial purposes.
Although their new works should be non-com-
mercial and they must cite your work, they do
not have to license the resulting derived works
with the same terms.

ETHICAL POLICY

Logos Medical Publishing Inc. adopted the ethi-
cal principles based on the directive prepared
by the Committee on Publication Ethics (COPE)
and recommended its adoption by all individu-
als contributing in the creation of a scientific
work. Some items of this directive are men-
tioned below. For more informations please
visit our webpage.

Some of the actions considered to be against
scientific research and publication ethics

o Plagiarism: To adopt the original ideas,
methods, data or works of others partially or
wholly without referencing them in compli-
ance with scientific rules,

e Fraud: to use data that is not actually pres-
ent or falsified in scientific research

¢ Distortion: Distorting the research records or
data obtained, demonstrating unused devic-
es or materials as if they were used in the
research, and distorting or shaping the
results of research in the interests of the
people and organizations that sponsored the
study;

¢ Republication: To present duplicates as sepa-
rate publications in academic appointments
and elevations

¢ Slicing: To present the results of a research
as separate publications in academic
appointments and upgrades by disseminat-
ing and publishing the results of a research in
a way that disrupts the integrity of the
research and submit them as separate publi-
cations more than once;

e Unfair authorship: to include people who are
not active contributors or not to include
those who are contributing to the study, to
change the ranking of the authors inappropri-
ately without any justification and, to remove
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Pediyatrik Hastalarda Voliimetrik (320 dedektorlii)
Paranazal Tomografi: Diisiik Doz ama Nereye
Kadar?

Volumetric Paranasal Sinus Tomography in Pediatric
Patients: How much can We Decrease the Dose?

Gonca Kog¢ ©
Mehmet Sait Dogan ®

0z

Amag: Paranazal bélge komsulugunda tiroid bezi ve gézler gibi oldukg¢a radyosensitif organlar bulunmak-
tadir. Ozellikle pediatrik hastalarda paranazal bilgisayarl tomografi (BT) sirasinda maruz kalinan radyas-
yon dozu biiyiik 6nem tasimaktadir. Pediyatrik hastalarda tanisal dederi diisiirmeden ne kadar diisiik
dozda paranazal BT gériintiileme yapabiliriz sorusuna cevap aradik.

Yéntem: Paranazal BT tetkiki icin yonlendirilmis 30 hastadan (10 kiz, 20 erkek) iki hasta grubu olusturuldu.
Olgular 320 dedektérlii BT cihazi (Aquilion ONE, Toshiba Medical Systems Corporation, Japonya) ile gériin-
tilendi. Birinci hasta grubunda kiloya gére ayarlanmis standart gériintileme protokolii (100-120 kV, 100-
120 mAs) ikinci hasta grubunda diisiik doz parametreleri (100-120 kV, 25-30 mAs) uygulandi. Diger
parametreler iki grup igin de sabit tutuldu (rotasyon siiresi: 0,5 sn, kolimasyon: 0,5x200-320). 3 mm kesit
kalinlikli koronal reformat gériintiiler elde edildi ve hasta-doz bilgileri uzaklastirilip picture archiving ve
computing sisteme (PACS) génderildi. 2 pediatrik radyolog birbirinden badimsiz olarak gériintiileri tanisal
kalitesi agisindan 5 puanli bir skorlama sistemine gére degerlendirdi.

Bulgular: Ortalama DLP dederi standart protokol igcin 3264292 mGy*cm iken disiik doz protokolii igin
30,1#4,4 mGy*cm olarak saptandi. Efektif dozun diisiik doz protokoliinde %72 oraninda azaldigi tespit
edildi (0,6+0,2 mSv ve 0,11+0,1 mSv, p<0,05). Diisiik ve yiiksek dozla elde edilmis gériintiiler arasinda
tanisal kalite agisindan anlamli bir farklilik saptanmadi (p>0,05). Radyologlar arasinda diisiik ve standart
dozla elde edilmis gériintiilerin degerlendirilmesinde iyi derece uyum mevcuttu (k=0,87).

Sonug: Pediatrik hastalarda sadece tiip akimi azaltilarak ortalama iki Waters grafisi dozunda, tanisal
kaliteden 6diin vermeden, paranazal siniis BT tekiki elde etmek miimkiin géziikmektedir.

Anahtar kelimeler: Paranazal siniis, bilgisayarli tomografi, radyasyon, ¢ocuk hastaliklari
ABSTRACT

Objective: In the vicinity of paranasal region, there are radiosensitive organs as thyroid gland and eye.
The radiation dose exposed during paranasal computed tomography (CT) is particularly important in
pediatric patients. We sought to answer the question of how much we could decrease the radiation dose
during paranasal CT imaging in pediatric patients without decreasing diagnostic quality.

Methods: Thirty patients (10 females, 20 males) referred for paranasal CT formed two patient groups.
Patients were scanned with a 320-row-detector CT device (Aquilion ONE, Toshiba Medical Systems
Corporation, Japan). The weight-adjusted standard imaging protocol (100-120 kV, 100-120 mAs) was
applied for the first group, the low-dose parameters (100-120 kV, 25-30 mAs) were implemented to the
second group. Remaining parameters were kept constant (rotation time: 0.5 s, collimation: 0.5x200-320)
for both groups. Coronal reformatted images with 3 mm slice thickness were obtained and sent to picture
archiving and computing system after excluding patient-dose information. Two pediatric radiologists eva-
luated the images independently for the diagnostic quality using a 5-scale scoring system.

Results: The mean DLP values were 326292 mGy*cm and 30.1+4.4 mGy*cm for the standard and low
dose protocols, respectively. The effective dose was reduced by 72% in the low-dose protocol (0.6+0.2 mSv
and 0.11#0.1 mSv, p<0.05). There was no significant difference of diagnostic quality in image sets
(p>0.05). There was a good agreement between radiologists in the evaluation of images obtained using
low, and standard doses (k=0.87).

Conclusion: Paranasal sinus CT may be obtained at two Waters graphy dose without compromising diag-
nostic quality solely by reducing the tube current in pediatric patients.

Keywords: Paranasal sinus, computed tomography, radiation, pediatrics
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GiRiS

Klinik pratikte, cocuk hastalarda paranazal sinis
hastaliklariyla sikga karsilasiimaktadir. Amerikan
Pediatri Akademisi ve Amerikan Radyoloji Koleji
cocuk hastalarda komplike olmamis sintzitte klinik
taniyr 6nermektedir ®2, Bununla birlikte radyolojik
goriintiileme, Ozellikle persistan-rekiirren hastalikta,
operasyon planlaniyorsa operasyon oncesinde, sinli-
zit komplikasyonlari ya da neoplazi siphesinde tani-
da 6nemli bir yere sahiptir ¢4,

Konvansiyonel sinus grafisi (Waters grafisi) para-
nazal sinlslerin goérintilenmesinde tarihi bir 6neme
sahip olmakla birlikte yerini, paranazal sinlsleri daha
ylksek duyarlilikla gériintilemeye olanak saglamasi
nedeniyle bilgisayarli tomografiye (BT) birakmaktadir
(5-7)

Paranazal bolge komsulugunda tiroid ve gozler
gibi oldukca radyoduyarli organlar bulunmaktadir ©.
Ayrica blylyen ve gelisen dokulara sahip olmasi
nedeniyle cocuklarin radyoduyarhliklari eriskinlere
kiyasla daha yliksektir. Bu nedenle, BT’nin tanisal
olarak sagladig tum katkilara ragmen o6zellikle pedi-
atrik hasta grubunda, radyasyon maruziyeti 6nemli
bir endise konusu olusturmaktadir.

BT teknolojisindeki gelismeyle birlikte, en son
teknoloji Grtint 320 kesitli BT cihazi (Aquilion ONE,
Toshiba Medical Systems Corporation, Japan) gocuk
hastalarda saniyeler igerisinde ve oldukg¢a dusik rad-
yasyon dozu ile gérintilemeye olanak saglamaktadir
10 By calismada, pediatrik hastalarda 320 kesitli BT
cihazi ile tanisal degeri diisirmeden ne kadar distk
dozda paranazal BT gorintileme yapabiliriz sorusu-
na cevap aradik.

GEREC ve YONTEM

Hasta Sec¢imi:

Klinigimizde 320 dedektorla BT cihazinin (Aquilion
ONE, Toshiba Medical Systems Corporation, Japan)
kullanilmaya baslanmasiyla birlikte 6zellikle ¢ocuk
hastalarda radyasyon dozu azaltma yéntemleri etkin
bir sekilde kullanilmaya baslanmistir. Klinigimizde
endikasyon varliginda paranazal sintis BT ile gorlintl-
leme, alti yastan once frontal sinuslerin henliz pno-
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matize olmamasi, diger paranazal sinislerin de geli-
simini tamamlamamasi nedeniyle alti yastan buyuk
cocuk hastalarda gerceklestirilmektedir ¥,

Etik kurul onayinin alinmasini takiben retrospek-
tif olarak hastane bilgi sisteminden 2016 Ekim-2017
Mart tarihleri arasinda klinigimizde ¢ocuk hasta gru-
bunda (<18 yas) elde edilmis paranazal sinis BT tet-
kikleri tarandi. Calismanin retrospektif olarak gercek-
lestirilmesi nedeniyle hastalardan onam alinmadi.
Hastalarin tetkikleri ve doz raporlari picture archiving
and communicating system (PACS) lizerinden deger-
lendirildi. Doz azaltma gabalari dogrultusunda gorin-
tlileme sirasinda hastalara disik doz parametreleri
uygulanmaya baslanmisti. PACS’a kayitl doz raporla-
rindan yararlanarak kiloya gore ayarlanmis standart
gorintileme protokold (100-120 kilovolt, kV; 100-
120 miliampersaniye, mAs) ve disiik doz (100-120
kV, 25-30 mAs) parametreleri ile gériintilenen, ran-
domize olarak secilmis 15’er hastadan yas ve kilo
acisindan benzer iki grup olusturuldu. Diger para-
metreler iki grup icin de sabitti (rotasyon siresi: 0.5
s, kolimasyon: 0.5x200-320). Tum hastalara ait goriin-
tiler hibrid iteratif rekonstriiksiyon yontemi (AIDR®)
ile kemik ve yumusak doku algoritminde olusturul-
mustu.

Goriintiilerin Degerlendirilmesi:

Tum hastalar icin, kemik penceresinde 3 mm kesit
kalinlikli, koronal reformat goriintiiler hazirlanip
hasta ve doz bilgileri uzaklastirildiktan sonra gorin-
tuler tekrar PACS’a gonderildi. 2 pediatrik radyolog
(G. K., 5 yillik radyoloji uzmanlik deneyimine sahip;
M. S. D., 6 yillik radyoloji uzmanlik deneyimine sahip)
birbirinden bagimsiz olarak PACS lzerinde iki ayri
hasta grubunun gorintilerini tanisal kalitesi agisin-
dan 5 puanh bir skorlama sistemine (Tablo 1) gore
degerlendirdi . iki gériintii seti (diisiik doz, grup 1,
ve ylksek doz, grup 2) nazal septum, konkal yaplilar,
ostiomeatal kompleks (Resim 1), unsinat cikinti
(Resim 2), etmoid cati gibi anatomik yapilar; varyas-
yonlar; nazal septal deviasyon, retansiyon kisti, peri-
ferik mukozal kalinlasma (Resim 3) gibi patolojilerin
degerlendirilebilirligi acisindan skorlandi. Radyologlar
gorlntiler Gzerinde istekleri dogrultusunda pencere
ayari yapabildiler.
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Resim 1. Yiiksek (1A) ve diisiik doz (1B) ile elde edilmis parana-
zal siniis BT de alt konkalar (beyaz oklar), pnomatize sag orta
konka (ters Y, konka biilloza), maksiller siniis ostiumlari (siyah
oklar) izlenebilmektedir.

Her hasta icin doz uzunluk Griini (dose length
product, DLP, hastanin uzun aksi boyunca yayilan
radyasyon miktari olarak tanimlanabilir) degeri uygun
fantom icin cihaz tarafindan olusturulmus rapor say-
fasindan elde edildi. Yasa gore belirlenmis k sabitesi

Resim 2. Yiiksek (1A) ve dusiik doz (1B) ile elde edilmis parana-
zal siniis BT de her iki maksiller siniisteki mukozal kalinlagma
(beyaz oklar), sol maksiller siniisteki retansiyon kisti (siyah ok)
izlenmektedir.

kullanilarak her tetkik i¢in efektif doz (maruz kalinan
radyasyon dozu, radyasyona maruz kalan organ ve
organin radyasyona duyarlihigini sayisal olarak bildi-
ren bir degerdir) hesaplandi 12,
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istatiksel analiz:

Radyologlar tarafindan iki hasta grubuna ait
gorlintl setleri icin verilmis puanlar arasinda farklihk
olup olmadigini saptamada Student’s t-testi, gozlem-
ciler arasindaki uyumu degerlendirmede ise Kappa
testi kullanildi. P sabiti <0,05 olarak saptandiginda
istatistiksel olarak anlamli kabul edildi. istatistiksel
analiz, Sosyal Bilimler igin Istatistik Paketi, stiriim
17.0 (SPSS, Chicago lllinois) ile gerceklestirildi.

BULGULAR

Ortalama yas birinci grup icin; 13,9+4 yas (7-18
yas), ikinci grup icin; 14,442,8 yas (9-17 yas) idi ve iki
grup arasinda yaslar acgisindan anlamli farklilik sap-
tanmadi (p=0,45). Birinci grupta hastalarin 12’si,
ikinci grupta ise hastalarin 18’i erkekti. birinci grupta-
ki hastalarin 24’0 (%80) paranazal sinlslerin
infeksiyoz-inflamatuvar patolojileri, 4’4 (%13) travma
sonrasi degerlendirme, 2’si (%6) timoral lezyon kus-
kusuyla; ikinci gruptaki hastalarin ise 20’si (%66) para-
nazal sinuslerin infeksiyoz-inflamatuvar patolojileri,
10’u (%33) travma sonrasi degerlendirme i¢in parana-
zal sinis BT gorintileme icin yonlendirilmisti.

Ortalama DLP degeri standart protokol icin
3264292 mGy*cm iken dislk doz protokoll icin
30,1+4,4 mGy*cm olarak saptandi. Efektif dozun
diistik doz protokoliinde %72 oraninda azaldigi tespit
edildi (Ortalama efektif dozlar sirasiyla standart ve
distk doz protokoli igin; 0,6+0,2 mSv ve 0,11+0,1
mSy, p<0,05).

Radyolog 1 tarafindan birinci gruba ait goriinti-
lerin 18’i 5 ile geriye kalan 12’si ise 4 ile puanlanirken
radyolog 2 tarafindan goruntilerin 16’s1 5 ile 140G 4
ile puanlandi (Tablo 1). Diisiik ve ylksek dozla elde
edilmis gorlintller arasinda tanisal kalite agisindan

Tablo 1. Radyolojik puanlama.

Puanlama Degerlendirme Kriterleri

Kabul edilemez gurdlti/tanisal degil

Daha az glrilti/tani stipheli

Ortalama goriintQ kalitesi/tani biylk olasilikla dogru
iyi gériintii kalitesi/tani dogrulugu biiyiik olasilikla
Mikemmel goriintl kalitesi/en iyi tanisal sonug

s wN -

*9 nolu kaynaktan alintilanmistir.
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anlamli bir farkhlik saptanmadi (p>0,05).

Radyologlar arasinda diisuk ve yiiksek dozla elde
edilmis gorlintilerin degerlendirilmesinde miikem-
mel derecede uyum mevcuttu (k=0,87).

TARTISMA

Calismamizda yalnizca, BT’ de radyasyon dozunu
belirleyen temel bilesenlerden olan, mAs (saniyede
BT cihazi tarafindan {retilen radyasyon miktarini
tanimlar) degerini yaklasik % oraninda azaltarak
efektif dozda yaklasik %72 oraninda azalma sagladik.
Literatirde bildirilmis Waters grafisi efektif doz arali-
£10,02-0,045 mSv olup bu baglamda ortalama iki-bes
Waters grafisi dozunda paranazal sints BT tetkiki
elde edebildik >4, Waters grafisi kolay ulasilabilir ve
distk maliyetli, yaygin kullanilagelmis bir tetkiktir.
Ancak tek planda incelemeye izin vermesi, kranial
yapilarin maksillofasiyal bolgedeki kompleks anato-
misinin ve yumusak dokularin stiperpozisyonu nede-
niyle anatomik detay vermede yetersizligi, sinlzit
tanisinda ve mukoperiosteal kalinlasma gibi patoloji-
lerin degerlendirmesinde yanlhs pozitiflik ve negatif-
lik orani, cerrahi tedavi dncesinde anatomik varyas-
yonlar ve patolojiler konusunda yeterli bilgi verme-
mesi gibi kisithiliklari bulunmaktadir ©®. Paranazal
sinlis BT ise maksillofasiyal bolgenin ve paranazal
sinUslerin karisik anatomik yapisinin, olasi varyas-
yonlarinin, infeksiyoz, inflamatuar ve neoplazik pato-
lojilerinin degerlendirilmesinde altin standart gérin-
tileme yontemidir. Dislk dozla elde edilmis parana-
zal sinlis BT tetkiki uygun klinik durumlarda, gérintd
kalitesinden 6diin vermeden, radyasyona maruziyet
endisesini en aza indirerek taniya ulasmaya olanak
saglayabilir. Calismamiz ayni zamanda literatlirde
cocuk hastalarda 320 kesitli BT cihazini kullanarak
paranazal sinls BT tetkiki gerceklestiren ve doz azalt-
ma yontemlerini tartisan tek calisma olma 6zelligine
de sahiptir.

Radyoloji pratiginde tim diinyada artan tetkik
sayllari ve dolayisiyla artan radyasyon maruziyeti
onemli bir sorun olusturmaktadir. “National Cancer
Institute” verilerine gére; ABD’de pediatrik hastalar-
da yilda 5-9 milyon BT goriintiileme yapilmaktadir.
Son kirk yilda tetkik sayisinin toplamda 8 kat, yilda
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ise %10’luk artisina isaret edilmektedir . Amerika
Birlesik Devletleri‘'nde BT tetkiki tim radyolojik
gorintileme yontemlerinin %12’sini olustursa da
radyolojik goriintiileme yontemleriyle alinan radyas-
yonun %49’una sebep olmaktadir ®®. Radyasyon
maruziyeti endisesi nedeniyle, diger BT tetkiklerine
benzer sekilde, paranazal sinis BT gorintilemenin
endikasyon varliginda ve disik dozla yapilmasi ¢caba-
lar1 glincelligini korumaktadir. Cocuk hastalarda tani-
vya giderken miumkiin olan en distk dozda, taniya
izin veren tetkikler tercih edilmekte ve yaklasim
ALARA (as low as reasonably achievable, makul dere-
cede erisilebilir) prensibi olarak tanimlanmaktadir
(17)

320 dedektorli BT cihazi (Aquilion ONE, Toshiba
Medical Systems Corporation, Japan) klinikte kullani-
ma girmesiyle birlikte ozellikle ¢ocuk hastalarda
distk dozda tetkikler elde edilmesini mimkiin kil-
mustir 1819, Radyasyon dozunu etkileyen diger para-
metreler arasinda kilovolt, radyasyona maruz kalinan
sire (ekspojur zamani) ve goriintilenen bolgenin
uzunlugu bulunmaktadir. Cihazin bir saniyeden daha
kisa slirede goriintiilemeye izin vermesi (kisa ekspo-
jur zamani), goriintl algilayicilarin yiksek dontstur-
me (X 1sinin dokular tarafindan sogurulma miktarini
gorintiye donastlrir) kapasitesi nedeniyle daha
dustk dozla ayni-yliksek gorintli ¢ozlnurligine
sahip goruntuler elde edilebilmektedir 29,

Paranazal sinisleri goriintilemek i¢in radyografi
ve manyetik rezonans gorlintileme gibi alternatif
yontemler bulunmakla birlikte BT, kemik yapilari gos-
termekteki GstlinlGga, sinls hastaliklarinin tanisinda-
ki yiksek duyarliligl nedeniyle vazgecilmez bir tetkik-
tir. Bununla birlikte literatlirde, cocuk hastalarda
paranazal sinls BT ve dislik doz parametlerini konu
edinmis sinirl sayida calisma bulunmaktadir @4,
Farkli donanim ve yaziima sahip BT cihazlarinda,
eriskin hastalarda disik mAs ve kV, yiksek pitch
(tiplin 360° donlsi sirasinda masa hizinin tlpten
¢ikan X-1sini kalinligina oranidir) parametreleri kulla-
nilarak diisik dozda paranazal sinus BT tetkiki elde
edilebilmistir 22,

Cahsmamizin birtakim kisithliklari bulunmakta-
dir: Calisma retrospektif olarak gerceklestirilmistir.
ileride prospektif olarak belirlenen ve mAs, kV gibi

coklu parametrelerin karsilastirildigi calismalar kur-
gulanabilir. Hasta grubumuz goérece kiictik olup daha
genis hasta gruplarinda gerceklestirilecek klinik calis-
malarda verilerimiz tekrardan gozden gegirilebilir
Paranazal sints BT’ de agirlikh olarak kemik yapilarin
degerlendirilmesi, disik kV degerlerinde kemik ve
yumusak doku arasindaki kontrast farki ve ¢ézinir-
[GglinUin artmasi nedeniyle ¢calismamizin ikinci basa-
magini distk kV degerlerinde gerceklestirmeyi plan-
lamaktayiz.

SONUC

Cocuk hastalarda sadece tlp akimi azaltilarak
ortalama iki-bes Waters grafisi dozunda, tanisal kali-
teden 6diin vermeden paranazal sinis BT tetkiki elde
etmek mimkiin gézikmektedir.
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Kurulundan onay alinmistir (07.04.2017-2017/205).
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Kardiyak Kateterizasyon Yapilan Cocuklarda Aortik
Ark Anomalilerinin Sikligi: Tek Merkez Deneyimi

The Prevalence of Aortic Arch Anomalies in
Children Who Underwent Cardiac Catheterization:
A Single-center Experience
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Amag: Bu ¢alismada, ¢ocukluk ¢caginda cesitli nedenlerle kalp kateterizasyonu ve anjiyografi uygulanan
hastalarda aortik ark anomalilerinin prevalansinin saptanmasi amaglanmustir.

Yéntem: Tanisal veya girisimsel kardiyak kateterizasyon ve anjiyokardiyografi uygulanan 1928 hasta ret-
rospektif olarak degerlendirildi ve bu hastalarin 198’inde aortik ark anomalisi saptanarak ¢alismaya
alind. Tani, transtorasik ekokardiyografi ve anjiyografi ile konuldu.

Bulgular: Aortik ark anomalisi saptanan 198 hastanin (89°u kiz, 109°u erkek) yaslari 1 giin ile 192 ay ara-
sinda (ortalama 37,7+42,8 ay) olup, bu siire boyunca kalp kateterizasyonu uygulanan 1928 hastanin
%10,3’lini olusturuyordu. Bu hastalarin %36,9’unda Fallot tetralojisi, %23,8’inde ventrikiiler septal defekt,
%12,2’sinde ¢ift ¢cikimli sag ventrikiil, %6,6’sinda biiyiik arterlerin transpozisyonu ve %20,5’inde diger
anomaliler bulunmaktaydi. En énemli semptom ve bulgular; siyanoz, ifiirim duyulmasi, hisilti ve yinele-
yen akciger enfeksiyonu idi. En sik saptanan fizik inceleme bulgusu ise fiiriimdi. En sik gérilen arkus
aorta anomalileri %61,1 oraninda sag aortik ark ve %23,2 oraninda normal sol aort arki ve varyasyonla-
riydi.

Sonug: Aortik ark anomalilerinin prevalansi, cinsiyete ve eslik eden dogumsal kalp hastaliklarina bagh
olarak degisiklik géstermektedir.

Anahtar kelimeler: Aortik ark anomalileri, vaskdiler ring, konjenital kalp hastaliklari
ABSTRACT

Objective: We aimed to determine the prevalence of aortic arch anomalies in children who underwent
cardiac catheterization and angiography for various indications.

Method: A total of 1928 patients who underwent diagnostic or interventional cardiac catheterization and
angiocardiography were retrospectively evaluated and aortic arch anomalies were detected in 198 pati-
ents, and included in our study. Diagnosis was established by transthoracic echocardiography and angiog-
raphy.

Results: Of 1928 patients who underwent diagnostic or interventional cardiac catheterization, 198 (89
female, and 109 male; 10.3%) had aortic arch anomalies. Ages of 198 patients (10.3%) with aortic arch
anomalies ranged from one day to 192 months (mean 37.7+42.8 months). Of these patients, 36.9% had
tetralogy of Fallot, 23.8% had ventricular septal defect, 12.2% had double- outlet right ventricle, 6.6% had
transposition of the great arteries, and 20.5% had other anomalies. The most important symptoms and
signs were cyanosis, murmur, wheezing, and recurrent lung infections. On physical examination, the most
common sign was murmur (95.5%). The most frequently detected aortic arch anomaly was the right aor-
tic arch (61.1%) followed by the normal left aortic arch and its variations (23.2%).

Conclusion: The prevalence of aortic arch anomalies varies depending on gender and accompanying con-
genital heart disorders.
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GiRiS

Aortik ark anomalileri, embriyonik faringeal ark
sisteminin bir veya daha fazla bileseninin anormal
gelisiminden kaynaklanan patolojilerdir 3. Aort ark
sisteminin bilesenlerinin kaybolma ve kalici olma
mekanizmalari tam olarak bilinmemesine ragmen,
olasilikla noéral yarik hicrelerinin faringeal arklara
gocl en 6nemli roli oynamaktadir @,

Aort arki ve pulmoner arterin dogumsal anomali-
leri, dogumsal kalp hastaliklari (DKH)'nin %1’ini olus-
tururlar ve heniiz tanimlanmamis hipotetik sorunlar-
dan yasami tehdit eden hava yolu obstriiksiyonlarina
kadar degisen farkh gruplardan olusurlar ®. Bu ano-
maliler asemptomatik olabilecegi gibi stridor, dispne,
yineleyen pnémoni gibi solunum sistemi bulgularin-
dan beslenme gigligi gibi sindirim sistemi sorunla-
rina ya da akut, yasami tehdit eden olaylara kadar
varan degisik semptomlara neden olabilmektedir ©.
Bu calismada, cocukluk caginda cesitli nedenlerle
kalp kateterizasyonu ve anjiyografi uygulanan hasta-
larda aortik ark anomalilerinin sikhgi, klinik ve
demografik 6zellikleri ile birlikte bulunan kalp ano-
malilerinin degerlendirilmesi amaglanmistir.

GEREC ve YONTEM

Bu calisma, Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk
Saghg ve Hastaliklari Egitim Arastirma Hastanesi
Pediatrik Kardiyoloji Kliniginde yapildi. Calisma, has-
tanemiz Etik Kurulu tarafindan onaylandi.

Bu retrospektif calismaya, alti yillik bir stire icinde
tanisal veya girisimsel kardiyak kateterizasyon ve
anjiyokardiyografi uygulanan 1928 hasta dahil edildi
ve 198 hastada aortik ark anomalisi saptandi.

Standart bir form olusturularak, hastalarin demog-
rafik 6zellikleri, yakinmalari ve fizik muayene bulgu-
lariile telekardiyografi, elektrokardiyografi, iki boyut-
lu ve renkli Doppler ekokardiyografi ve anjiyokardi-
yografi bulgulari kaydedildi. Bulgular, en az Uc¢ pedi-
atrik kardiyoloji ve bir kalp damar cerrahisi uzmanin-
dan olusan konsey tarafindan degerlendirilmis, aortik
ark anomalileri ile eslik eden DKH’lari tanimlanmis ve
tani ve tedavi planlari yapilmistir. Tanisal veya giri-
simsel amaclh kalp kateterizasyonu ve anjiyografi
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sonucu saptanan kardiyak defektler, Clark siniflama-
sinda oldugu gibi patogenezlerine gore siniflandirildi
(78) Arkus aorta anomalisi bulunan hastalar ise litera-

tirde tanimlandigi gibi anatomik olarak siniflandirildi
(@

istatistiksel Analiz

istatistiksel analizler SPSS for Windows 16.0 paket
programi (SPSS Inc., Chicago, IL, USA) kullanilarak
yapildi. Degiskenlere iliskin genel bilgiler i¢cin tanim-
layici istatistikler ve frekans dagilimlari hesaplandi.
Tanimlayici istatistikler yas i¢in ortalama * standart
sapma seklinde, nominal degiskenler icinse gozlem
sayisi (n) ve ylizde (%) olarak belirtildi.

BULGULAR

Calisma periyodunda tani alan 198 arkus aorta
anomalili olgu bu siire boyunca kalp kateterizasyonu
uygulanan 1928 hastanin % 10,3’Un0 olusturuyordu.
Calismaya alinan hastalarin yas ortalamasi 37,7+42,8
ay idi. izole ark anomalisi saptanan olgularimizin yas
ortalamasi ise 56,6+53,0 ay idi. Hastalarin %44,9'u
kiz, %55,1’i erkekti.

Yakinmalarin baslama zamani en sik 1-5 yas ara-
sinda (%38,4) olup, hastalarin %32,8’i 1 ay-1 yas arasi
idi. En sik rastlanan basvuru yakinmalari morarma ve
Gftrim duyulmasi (sirasi ile %61,6 ve %20,7) idi.
Solunum sistemi semptomlariyla bagvuran hastalari-
mizda %24 oraninda aberran sag subklavian arter
(ASSA) ve sag arkus aorta, %16 oraninda da bikarotid
trunk ile ¢ift arkus aorta saptandi.

En sik saptanan fizik inceleme bulgusu %95,5 ora-
ninda Uftirimdi. Uftirimi saptanan 189 olgunun
59’unda siyanoz, 49’unda siyanoz ve gomak parmak,
Gg¢lnde vyalnizca ¢comak parmak ve birinde de tril
mevcuttu. Sekiz hastada (%4) atipik ylz gorinim
saptanmis olup, iki olgu Down sendromu, birer olgu
da Charge sendromu, Ritscher-Schinzel sendromu,
Noonan sendromu tanisi aldi.

En sik gorilen arkus aorta anomalileri %61,1 ora-
ninda sag aortik ark ve %23,2 oraninda normal sol
aort arki ve varyasyonlariydi. Yedi olguda (%50) sag
aort arki ile sol desendan aorta ve duktus arteriyo-
zus, bes olguda (%35,7) cift arkus aorta ve iki olguda
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Tablo 1. Aortik ark anomalilerinin dagilimi.

Aort ark anomalisi Alt grup n %
A. Normal sol aort arki ve varyasyonlari Trunkus brakiyosefalikus kommunis 41 20,7
Sol vertebral arterin arkus aortadan ¢gikmasi 5 2,5
B. Anormal sol aort arki Retroozefageal sag subklaviyan arter ile birlikte sol aort arki 15 7,6
Sag desendan aorta ile sol aortik ark ve sag duktus 0 0
C. Sag aort arki Ayna goriinimli dallanmasi olan sag aortik ark 112 56,5
Sag aort arki ile kommerellin retrodzefageal divertikili 0 0
Sag aort arki ile retroozefageal sol subklaviyan arter 1 0,5
Sag aort arki ile sol desendan aorta ve duktus arteriyozus 7 3,6
Retroozefageal innominate arter ile sag aort arki 0 0
Sag aort arki ile birlikte karsi taraftaki arka ait damarlarin izolasyonu 0 0
Sag aort arki ile aberran sag subklaviyan arter 1 0,5
D. Servikal aort arki 1 0,5
E. Cift aort arki 5 2,6
F. Kalici besinci aort arki 0 0
G. Kesintili aortik ark Tip A 2 1
Tip B 0 0
Tip C 1 0,5
H. Aortik ark sisteminin diger anomalileri Asendan aortadan pulmoner arterin ¢ikis anomalisi 2 1
Sol pulmoner arterin sag pulmoner arterden ¢ikis anomalisi 2 1
Trakeanin innominate arter kompresyonu 0 0
Aberran brakiyosefalik arter anomalisi 2 1
inen aorta seyir anomalisi 1 0,5

da (%14,3) pulmoner arter slingi saptandi.

Normal sol aort arki ve varyasyonlarini iceren
minor ark anomalilerinin %89,1’ini trunkus brakiyo-
sefalikus kommunis, %10,9’unu da sol vertebral arte-
rin arkus aortadan c¢ikmasi olusturuyordu. Aberran
sag subklaviyan arter, tiim olgularin %7,6’sini olustu-
ruyordu. Aortik ark anomalilerinin dagilimi Tablo
1’de gorilmektedir.

Sag desendan aorta ile sol aortik ark ve sag duk-
tusa sahip hasta saptanmadi. Sag aortik arka sahip
121 olgunun, 112 (%92,6)’sini ayna gorinimu dal-
lanmasi olan sag aortik ark, yedisini (%5,8) sag aort
arki ile sol desendan aorta ve duktus arteriyozus,
birini (%0,8) sag aort arki ile retro6zefageal sol subk-
laviyan arter birlikteligi ve birini de (%0,8) sag arkla
birlikte aberran sag subklaviyan arter olusturuyordu.
Sag aort arki; Fallot tetralojisi (FT) (%48,7), ventriki-
ler septal defekt (VSD) (%18,2), cift ctkiml sag vent-
riktl (CCSV) (%17,4) ve blylk arter transpozisyonu
(BAT) (%8,3) ile birliktelik gostermekte idi.

Servikal aort arki bulunan hastamizin anjiyografi-
sinde ayni zamanda aberran sol brakiosefalik arter ve
asendan aortadan c¢ikan sol karotid arter anomalisi
de saptandi, ek konjenital kalp hastalg yoktu.

Cift arkus aortasi bulunan bes olgunun Ugclinde

(%60) sag ark, birinde (%20) sol ark patent iken, bir
olguda (%20) ise her iki ark da dominantti.

Kesintili aortik arki bulunan hastalarimizin ikisin-
de (%66,7) tip A, birinde (%33,7) ise tip C kesinti
saptanirken, tip B kesintiye sahip olgumuz yoktu.

Cikan aortadan bir pulmoner arter dalinin kéken
almasi nadir bir anomali olup, olgularimizin ikisinde
(%1) saptandi. Bunlardan birinde sag pulmoner arter,
digerinde ise sol pulmoner arter dalinin aortadan
koken aldigi ve her iki olguda da VSD’nin bulundugu
gozlendi. Calismamizda, iki olguda (%1) sol pulmoner
arterin sag pulmoner arterden ciktig gozlendi. Eslik
eden DKH’a ve diger konjenital anomalilere ise rast-
lanmadi. iki olguda aberran brakiyosefalik arter ano-
malisi ve bir olguda da inen aorta seyir anomalisi
gozlendi.

TARTISMA

Aortik arkin gelisimsel anomalileri trakea ve/veya
Ozefagusa basi yapmadiklari sirece klinik olarak
blylk bir 6nem tasimamakta, siklikla da baska
dogumsal kalp hastaliklari icin arastirilan olgularda
rastlantisal olarak fark edilmektedir ©. Gerlis ve ark.
(19 5000 olguluk bir otopsi serisinde, 10 olguda ark
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anomalisi saptamislardir. Ark anomalilerinin insidan-
s1; calismanin yapildigi popilasyona ait yas grubuna,
genetik faktorlere, eslik eden DKH’larina, semptoma-
tik olup olmadigina ve taninin klinik, ekokardiyogra-
fik, anjiyografik, cerrahi ya da postmortem inceleme-
lerden hangisi ile konulduguna gore degisiklik goste-
rir. Calismamizda, yaklasik 6,5 yillik bir sire icinde
kalp kateterizasyonu ve anjiyografi uygulanan 1928
olgunun 198’inde (%10,3) arkus aorta anomalisi sap-
tandi.

Solunum sistemi semptomlari ile basvuran 25
hastanin yedisinde (%28) vaskiler ring olusturan
(dordiinde cift arkus aorta, ikisinde pulmoner arter
slingi, birinde de sag aort arki ile sol desendan aorta
ve duktus arteriyozus) ark anomalileri saptandi. Ayna
gorliinimli sag aortik ark ve bikarotid trunk solunum
sistemi bulgularina yol agmayan lezyonlar olup, ASSA
ise nadiren sozi edilen semptomlari yaratabilmekte-
dir @, Bu nedenle izole ASSA’li iki olguda kronik 6ksii-
rage, bir olguda ise yineleyen akciger enfeksiyonuna
rastlanmasiilging bulundu. Erken sttcocuklugu done-
minde baslayan inspiratuvar stridor, ekspiratuvar
wheezing (hisilti), boguk oOkslrik ya da yineleyen
akciger enfeksiyonu gibi yakinmalari olan hastalarda
vaskdler ring ayirici tanida unutulmamahdir.

Arkus aorta anomalisine en sik eslik eden konjeni-
tal kalp hastaliklari, goriilme oranlarina gore sirasi ile
%36,9 (73 olgu) ile FT, %27,3 (54 olgu) ile VSD ve
%12,2 (24 olgu) ile CCSV'dir. Calismamizda, FT'ne
fazlaca rastlanmasinin nedeni c¢alisma grubumuzda
sag arkin sik goriilmesi ve bu anomalinin de literatilr
ile uyumlu olarak FT’ne siklikla eslik etmesidir Y.

Arkus aorta anomalisi tanisi alan 198 hastanin
46’sinda (%23,2) normal sol aort arki ve varyasyonla-
ri, 15’'inde (%7,6) anormal sol aort arki, 121’inde
(%61,1) sag aort arki, besinde (%2,6) cift aortik ark,
Uclnde (%1,5) kesintili aortik ark, birinde (%0,5) ser-
vikal aort arki ve yedisinde (%3,5) aortik ark sistemi-
nin diger anomalileri saptanmistir (Tablo 1). En sik
saptanan ark anomalisi ayna gorinlimli dallanmasi
olan sag aort ark (%56,5)tir ve bu da ¢esitli neden-
lerle kalp kateterizasyonu uygulanan hastalar soz
konusu oldugu icin literatir ile uyumludur @,

Vaskuler halka, trakea ve oOzefagusun vaskiler
yapilar tarafindan tamamen cevrelenmesiyle olusan
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bir aortik ark anomalisidir. Turner ve ark.nin 2 yap-
tig1 bir calismada, vaskdiler ringi bulunan 24 olgunun
sekizinde sag aortik ark ile kalici sol ligament, doku-
zunda cift aortik ark, l¢linde pulmoner arter slingi,
Gg¢linde ASSA ve birinde de sag aortik ark ile aberran
sol subklaviyan arter birlikteligi saptanmistir. Bakker
ve ark./nin ™ yaptigl baska bir calismada ise, vaski-
ler ring tanisi alan 38 olgunun yedisinde (%18) cift
aort arki, doérdiinde (%11) sag aort arki ve sol liga-
ment, sekizinde (% 21) Kommerell'in retrotzefageal
divertikill, 15’inde (%39) ASSA ve doérdinde (%11)
de pulmoner sling saptanmistir. Calismamizda ise,
yedi olguda (%50) sag aort arki ile sol desendan
aorta ve sol duktus (ligamentum) arteriyozus, bes
olguda (%35,7) ¢ift aort arki ve iki olguda (%14,3) da
pulmoner arter slingi saptanmistir.

Retroozofageal sag subklaviyan arterle birlikte sol
aort arki (aberran sag subklaviyan arter, ASSA), 6nem
taslyan ark anomalilerinin en sik gorilenidir ve genis
bir otopsi serisinde genel popliilasyonun %0,5’inde
gosterilmistir. Konjenital kalp hastaligina sahip Down
sendromlu fetuslardaki insidansi ise %23.6'dir 4,
Serimizde, ASSA tim ark anomalilerinin %7,6’sini
olusturuyordu. Ayrica Down sendromlu iki olgumu-
zun birinde de bu ark anomalisi vardi. Aberran sag
subklaviyan arter, asemptomatik olmasina ragmen,
olgularimizin %26,7’sinde yineleyen akciger enfeksi-
yonu, %13,3’linde de kronik 6kstrik yakinmasi vardi.
Fallot tetralojili hastalarda sag aortik ark insidansi
%13 ile %34 arasinda degismektedir ®°. Trunkus
arteriyozusta ise sag ark olasiligi daha da fazladir.
Anjiyografi yapilan FT’li olgularda en sik gorilen ark
anomalisi, %80,9 oraninda rastlanan sag aort arki idi.
Benzer sekilde, trunkus arteriyozusu olan (i¢ olgunun
ikisinde (%60) ve BAT saptanan 13 olgunun 10
(%76,9)’'unda da sag arkus aorta gozlendi.

Philadelphia Cocuk Hastanesinde yapilan bir ¢alis-
mada, ark anomalisi bulunan olgularin %47’sinde
ayna hayali sag aortik ark saptanmis olup, 6nemli ark
anomalierinin en sik gorileni oldugu bildirilmistir.
Kateterizasyon uygulanan hastalarda bu anomaliye
sik rastlanmasinin nedeni, hemen daima FT’nin trun-
kus arteriyozus kommunis gibi konotrunkal anomali-
lerle birliktelik gbstermesidir. Calismamizda da en sik
gorilen ark anomalisi ayna hayali gériinimli dallan-
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mas! olan sag aortik ark (%56,5) idi. Sag aort arki
bulunan olgularda da en sik bu tip dallanma gorila-
yordu (%92,6). Ayna hayali goriinimli dallanmasi
olan sag aortik arka sahip 112 olgunun 53’line
(%47,3) FT, 21’ine (%18,8) VSD, dokuzuna (%8) BAT
eslik etmekteydi. Sag arkin bu tipinde, arkin kendisi-
ne ait semptom bulunmamaktadir #*9, Olgularimizda
da morarma, Gftriim, cabuk yorulma, hisilti, gogus
agrisi, solunum sikintisi, yineleyen akciger enfeksiyo-
nu gibi birlikte bulunan DKH’na ait semptom ve bul-
gular gozlendi.

Ayni calismada kalp kateterizasyonu uygulanan
3427 hastanin 111’inde sag aortik ark, bunlarin da
10’unda retrotzefageal divertikille birlikte sag aort
arki goruliirken, besinde sag aort arkiyla sol desen-
dan aorta gorildigi bildirilmistir . inceledigimiz
olgularda sag aortik arki olan 121 hastanin yedisinde
sag aort arki ile sol desendan aorta ve duktus arteri-
yozus gozlenmis olup, sag arkla birlikte retro6zefage-
al divertikile rastlanmamistir. Sag arkus aorta ve sol
inen aortanin yarattigi ring genellikle gevsek olmakla
birlikte, hisilti yakinmasi ile basvuran bir olgumuzda
da gobzlendigi gibi semptomatik de olabilirler. Ayni
anomalinin gobzlendigi diger alti hastada ise eslik
eden DKH’larina bagli olarak morarma yakinmasi
vardi. Sag arki ve sol desendan aortasi bulunan olgu-
larimizin hepsinde konotrunkal kalp defekti (bes
olguda FT, birer olguda da CCSV ve BAT) saptandi.

Servikal aort arki, arkin klavikulalarin daha yukari-
sinda oldugu nadir bir anomalidir. Bu anomalinin iki
alt grubu vardir; olgularin blyik bir kismini olustu-
ran birinci grupta genellikle sag aort arki bulunmak-
tadir ¥, Yineleyen akciger enfeksiyonu ile basvuran
bir olgumuzda, servikal sag ark bulunuyordu. Ayrica
aberran sol brakiyosefalik arterinin oldugu ve sol
karotid arterin de ¢ikan aortadan koken aldigi gozlen-
di, birlikte bulunan konjenital kalp hastaligi ise
yoktu.

Cift aortik arkta, genellikle arklardan birisi dige-
rinden genis olmasina ragmen, her iki ark da patent
olabilir @7, Olgularin %70’inde sag ark daha genis
olup, bu cift aort arkinin en sik gorilen formudur.
Cerrahi gerektiren vaskdler ringlerin 6nemli bir kis-
mini da bu patoloji olusturmaktadir . Her iki ark da
acik olabildigi gibi, arklarin biri, genellikle de solda

olani atrezik olabilir *”. Nadiren DKH’la beraber olan
cift arkus aortada FT en sik goriilen ek kardiyovask-
ler anomalidir ®®. Olgularimizdan cift arkus aortasi
bulunan besinin t¢linde (%60) sag ark, birinde (%20)
sol ark patent iken, birinde (%20) ise her iki ark da
dominantti. Hastalarin ikisinde (%40) VSD, birinde
(%20) aort koarktasyonu bulunurken, iki (%40) olgu-
da ise cift ark izole anomali olarak gorilmustdr.

Sonug olarak, aortik ark anomalilerinin prevalan-
sI, poplilasyona ve eslik eden DKH’liklarina bagli ola-
rak degisiklik gostermektedir.
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Amag: Edinsel demiyelinizan sendromlar, santral sinir sisteminin immdin aracili demiyelinizan bozuklugu-
dur. Klinik spektrum; akut dissemine ensefalomiyelit, optik nérit, transvers miyelit, klinik izole sendrom ve
néromiyelitis optikayi kapsar. Bu ¢alismanin amaci, multiple skleroz disi demiyelinizan hastalik tanisi ile
izlenen hastalarin klinik ézelliklerini ve tedavi deneyimlerimizi sunmaktir.

Yéntem: Ocak 2013 ile Ocak 2018 tarihleri arasinda Ege Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim
Dali Cocuk Nérolojisi Bilim Dalinda takip edilen 30 edinsel demiyelinizan hastalik tanili hastanin verileri
retrospektif olarak incelendi. Demografik veriler, basvuru yakinmalari, klinik bulgular, laboratuvar tetkik-
leri, nérogériintiileme sonuglari, oftalmolojik baki ve uygulanan tedaviler kaydedildi.

Bulgular: Hastalarin yasi 3-15 yas arasinda dedismekte olup, yas ortalamasi 8,76+3,59 idi. Akut dissemine
ensefalomiyelit en yaygin tani idi. Basvuru yakinmalari siklik sirasina gére ataksi, bas adrisi, ensefalopati,
pleji (mono+parapleji), bulanik gérme ve gérme kaybiydi. Akut enfeksiyon Gykdisti, transvers miyelit, akut
dissemine ensefalomiyelit ve optik nérit olgularinda gériildi. Tim hastalarda oligoklonal bant ve anti-
aquaporin-4 antikoru negatif saptandi. Yedi hastada anti-miyelin oligodendrosit antikoru pozitif bulundu.
Bu hastalardan birinde hem anti-aquaporin 4 hem de anti-miyelin oligodendrosit antikorlari pozitif bulun-
du. Nérogériintiilemede serebral beyaz cevher, spinal kord ve optik sinir tutulumuyla uyumlu bulgular
mevcuttu. Tim hastalara atak sirasinda yiiksek doz metilprednizolon tedavisi baslandi ve idame oral ste-
roid ile devam edildi. Relapslari olan hastalarda uzun dénem tedavide azatioprin ve aylik IVIG tedavileri
uygulandi.

Sonug: Cocukluk ¢agi edinsel demiyelinizan hastaliklari multiple sklerozun ilk atagi olabilecedinden hasta-
larin takibi ve ayirici tani icin basvuruda ayrintili serolojik testlerin, BOS incelemelerinin yapilmasi 6nemli-
dir.

Anahtar kelimeler: Cocukluk ¢adi, demiyelinizan sendrom, akut dissemine ensefalomiyelit, optik norit
ABSTRACT

Objective: Acquired demyelinating syndromes are immune-mediated demyelinating disorders of the cent-
ral nervous system. Clinical spectrum includes acute disseminated encephalomyelitis, optic neuritis, trans-
verse myelitis, clinically isolated syndrome, and neuromyelitis optica. Aim of this study is to present the
clinical features of patients followed up with the diagnosis of demyelinating disease other than multiple
sclerosis and also our therapeutic experience.

Method: Data of 30 patients with acquired demyelinating disease followed up in Ege University
Department of Child Neurology between January 2013 and January 2018 were evaluated retrospectively.
Demographic data, admission complaints, clinical and neuroimaging findings, laboratory results, ophthal-
mologic findings and treatments used were recorded.

Results: The age of the patients ranged between 3, and 15 years and mean age was 8.76+3.59 years. The
most common diagnosis was acute disseminated encephalomyelitis. The most common complaints were
ataxia, headache, encephalopathy, plegia (mono+paraplegia), blurred vision and visual loss in order of
decreasing frequency. Oligoclonal banding, and anti-aquaporin 4 antibody negativities were detected in
all patients. Anti-myelin oligodendrocyte antibody-positivity was found in seven patients. In one of these
patients tests were positive for both anti-aquaporin 4 and anti-myelin oligodendrocyte antibodies.
Neuroimaging revealed findings consistent with cerebral white matter, spinal cord and optic nerve invol-
vement. All patients were started on intravenous pulse methylprednisolone therapy during the acute
episode

Conclusion: Since childhood acquired demyelinating diseases may be the first episode of multiple sclerosis,
it is important to perform detailed serological tests and CSF examinations for follow-up of patients, and
differential diagnosis.

Keywords: Childhood, demyelinating syndrome, acute disseminated encephalomyelitis, optic neuritis
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GiRiS

Edinsel demiyelinizan sendromlar (EDS), santral
sinir sisteminin (SSS) immiin aracili demiyelinizan
bozuklugu olup, cocukluk ¢aginda taninma sikligi
giderek artmaktadir. Klinik spektrum; akut dissemine
ensefalomiyelit (ADEM), optik norit (ON), transvers
miyelit (TM), klinik izole sendrom (KIS) ve néromiye-
litis optika spektrum bozukluklarini (NMOSD) kapsar
+2) Cocuklarda EDS prevalansi bilinmemekle birlikte,
insidansi artmaktadir. Kanada’da yapilan bir ¢calisma-
da, insidans 0,9/100,000 olarak bildirilmistir ©).
Norolojik semptomlar inflamasyonun lokalizasyonu-
na ve demiyelinizasyonun siddetine baghdir .
Edinsel demiyelinizan sendrom spektrumunda klinik
semptomlar giderek daha fazla ortistigu igin, alt
tipler arasinda daha iyi ayrim yapilabilmesi amaci ile
2007 yilinda uluslararasi konsensiis kriterleri oneril-
mis ve bu kriterler 2012 yilinda revize edilmistir
(Tablo 1) &9,

Bu calismanin amaci, merkezimizde izlenen, mul-
tiple skleroz (MS) disi demiyelinizan hastalik tanil

izmir Dr. Behget Uz Cocuk Hast. Dergisi 2019;9(2):93-100

hastalarin klinik 6zelliklerini ve tedavi deneyimlerimi-
zi sunmaktir.

GEREG ve YONTEM

Bu calismada, Ocak 2013 ile Ocak 2018 arasinda
Ege Universitesi Cocuk Nérolojisi Bilim Dalinda takip
edilen EDS hastalarinin verileri retrospektif olarak
degerlendirildi. Edinsel demiyelinizan sendrom tanisi
pediatrik EDS konsensis tanimina dayanilarak konul-
du®. Hastalara ait tibbi kayitlar incelendi. Demografik
veriler, basvuru yakinmalari, klinik bulgular, laboratu-
ar tetkikleri, nérogoriintileme sonuglari, oftalmolo-
jik baki ve uygulanan tedaviler kaydedildi.

Calisma Ege Universitesi yerel Etik Kurulu tarafin-
dan 22.05.2018 tarih ve 18-5.1/19 karar numarasi ile
onaylanmis ve “Helsinki Deklarasyonu”nun ilkelerine
uygun olarak gerceklestirilmistir.

BULGULAR

Kriterleri karsilayan 30 hasta calismaya dahil edil-

Tablo 1. 2012 Santral sinir sistemi pediatrik akut demiyelinizan bozukluklari i¢in tanimlamalar.

Klinik izole sendrom

¢ ilk monofokal ya da polifokal SSS demiyelinizasyonu; ates disi bir nedene bagli ensefalopati olmadan

Monofazik ADEM

e Enflamatuvar bir nedene bagli oldugu varsayilan ilk monofokal ya da polifokal SSS demiyelinizasyonu

e Ates ile agiklanamayan ensefalopati varlig
e MRG’de tipik olarak diffliz, sinirlari net segilemeyen, biiylk, > 1-2 cm lezyonlar; ¢ogunlukla serebral beyaz
cevheri tutar, T1 hipointens beyaz cevher lezyonlari nadir gériiliir. Derin gri cevher lezyonlari (Orn. talamus,

bazal gangliyonlar) gorilebilir.

e ADEM’den sonra Ug ay boyunca yeni semptom, klinik bulgu ya da MR bulgusu gelismez.

Multifazik ADEM

« ilk ataktan {i¢ ay ya da daha fazla siire gectikten sonra yeni ADEM atag. Eski klinik bulgular ve MR bulgu-

larinin tekrarlanmasi ya da yeni ve farkli bulgular olabilir. Steroid tedavisinin zaman ile iliskisi dikkate alin-

maz.

MS Asagidakilerden herhangi biri:

e Aralarinda 30 giinden fazla zaman bulunan, SSS’nin birden fazla bolgesini tutan, ensefalopatinin eslik
etmedigi iki ya da daha fazla SSS klinik olayi

e Tek klinik olay ve 2010 McDonald kriterlerine gére zamnsal ve uzaysal dagilimi karsilayan MR bulgular (Tek
atakta zamansal dagilim kriterleri sadece 12 yas Usti ¢cocuklara ve ADEM disi baslangighlara uygulanabilir.)
e ADEM ardindan (¢ ay gegtikten sonra MS ile uyumlu yeni MR lezyonlarinin oldugu, ensefalopatinin eslik

etmedigi klinik olay

NMO Asagidakilerden hepsi:
e Optik norit
e Akut miyelit

e Destekleyici bulgulardan en az ikisi:

- MRG’de >3 segment boyunca devamlilik gosteren spinal kord tutulum bulgusu
- MS kriterlerini karsilamayan beyin MRG

- Anti-aquaporin-4 1gG seropozitifligi
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di. ADEM %46,66 (n=14) ile en sik gorilen hastalik
idi, bunu sirasiyla ON %23,3 (n=7), TM %16,66 (n=5),
NMOSD %6,66 (n=2), KIS %6,66 (n=2) izledi. Tani
aninda hastalarin yasi 3-15 yas arasinda degismekte
olup, yas ortalamasi 8,76+3,59 idi. Kiz-erkek orani
ADEM olgularinda 5:9, ON 3:4, TM 2:3, NMOSD 2:0,
KIS 2:0 olarak bulundu. Hastalarin takip stresi ortala-
ma 31,3+16,91 ay idi..

Basvuru nedenleri: En sik basvuru nedeni ataksi
olarak saptandi (%36,66). Diger basvuru yakinmalari
sikhk sirasina gore basagrisi (%23,3), ensefalopati
(%20), pleji (mono+parapleji) (%20), bulanik gérme
(%16,66), gorme kaybi (%13,33) ve ADEM tanili iki
hastada nobet gegirme idi. TM hastalarinin %60’inda
akut enfeksiyon oykist vardi. Bu oran ADEM’de
%57,14 ve ON’de %28,57 olarak saptandi. En sik
gorulen enfeksiyon st solunum yolu enfeksiyonuy-
du. Hastalarin demografik 6zellikleri ve klinik bulgu-
lari Tablo 2’de verilmistir.

Laboratuvar: Calismaya alinan tim hastalarda
bakteriyel (brucella, borrelia burgdorferi ve mycop-
lasma pneumoniae) ve viral enfeksiyonlar (sitomega-
lovirls, epstein-barr virlsl, herpes simpleks virlisu,
enterovirls, parvovirls, adenovirls) icin kapsamh
serolojik testler calisildi ve negatif sonuclandi.

Otoimmin hastaliklar agisindan antinlkleer anti-
kor (ANA) profili calisildi. Bir olguda (no:23) ANA
(1/320) pozitif bulundu. Olgu izlemde MS tanisi ald.

Calismada yer alan hastalarin hepsine lomber
ponksiyon yapildi. Beyin omurilik sivisi (BOS) incele-
mesinde pleositoz (n=6, %20) ve protein yiksekligi
(n=5, %16,6) saptandi. Oligoklonal bant 18 hastada
cahisildi ve hepsi negatif sonuglandi. Anti-miyelin oli-
godendrosit glikoprotein antikoru (Anti-MOG) 13
hastada calisildi ve 7 hastada (1 ADEM, 1 MDEM, 2
NMOSD, 1 KIS, 2 ON) pozitif bulundu. Anti-aquaporin
4 antikoru (AQP4) 11 hastada calisildi ve 10 hastada
negatif saptandi. Noéromiyelitis optika spektrum
bozuklugu ile izlenen bir hastada hem anti-MOG
antikoru hem de anti-AQP4 antikoru pozitif bulundu.
Calismaya dahil edilen tim hastalarda kraniyal ve
spinal manyetik rezonans goriintileme (MRG) yapil-
misti. Optik norit tanisi ile izlenen 7 hastanin orbita
MRG’leri de ¢ekilmisti. Radyolojik bulgular Tablo 2’de
Ozetlenmistir.

izlem ve prognoz: ADEM tanisi ile izlenmekte olan
bir hasta (no:9) ilk ataktan yaklasik bir yil sonra bas
agrisi, bulanik gérme, ataksi yakinmalari ile getirildi
ve multifazik dissemine ensefalomiyelit (MDEM)
tanisi aldi ve sekelsiz izleniyor. Diger hastalarda tam
iyilesme gorulda.

Optik norit tanisi ile izlenen hastalarin ayrintili
oftalmolojik bakilari yapilarak, gérme keskinligi,
gorme alani, renkli gérme ve kontrast duyarliliklari
degerlendirildi. Takibinde MS tanisi alan bir hasta
(no:23) disinda ON tanili hastalarda tam diizelme
oldu.

ilk basvuruda sag gozde gérme kaybi yakinmasi
olan hastanin (no:23) kraniyal MRG’de her iki sereb-
ral hemisfer periventrikiler beyaz cevherde T2-FLAIR
agirhkli sekanslarda hiperintens odaklar ve sag optik
sinirde kalinlasma izlendi, spinal MRG normal olarak
degerlendirildi. Bakilan oligoklonal bant negatif, IgG
indeksi 0,75 (N<0,8), AQP4 antikoru ve anti-MOG
antikoru negatif saptandi ve hasta optik norit tanisi
aldi. izleminin 7. ayinda sol gbézde bulanik gérme
yakinmasi ile basvuran hastanin MRG’de bilateral
serebellar hemisfer beyaz cevherde ve sol serebral
hemisferde lateral ventrikll komsulugundaki beyaz
cevherde kontrast tutan yeni lezyonlar izlendi. Bu
basvuruda bakilan OKB tetkikinde BOS'ta stpheli,
sinirlari net olmayan oligoklonal bantlar saptandi,
serumda eslesen bant saptanmadi. Hastaya MS tani-
st konuldu ve interferon beta 1a tedavisi baslandi.

Transvers myelit tanih bir hastada (no:25) sekel
olarak monopleji, bir hastada ise (no:26) sfinkter
disfonksiyonu kaldi. Diger hastalarda tam iyilesme
gorulda.

NMOSD tanil olgularin tekrarlayan ataklari vardi.
Bir hasta (no:15) yilda ortalama bir atak olmak lzere
toplam (¢ atak gecirdi. ilk ataginda bakilan anti-
AQP4 antikoru negatif bulunurken, ikinci atakta hem
anti-AQP4 antikoru, hem de anti-MOG antikoru pozi-
tif bulunarak cifte pozitiflik saptandi. Hasta halen
sekelsiz olarak izleniyor. Diger NMOSD tanili hastanin
toplam 23 atagi olup, ilk yakinmalari 3 yasinda basla-
misti. Anti-MOG antikorunun calisilabildigi donemde
bakilan antikoru pozitif bulundu. Hastada sekel ola-
rak gorme kaybi ve bilissel gerilik gelisti.

Tedavi: Tum hastalar ilk atakta bes giin sire ile
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Tablo 2. Hastalarin demografik, klinik 6zellikleri ve nérogoriintiileme bulgulari.

Hasta Yas/ Tani Akut Bagvuru semptom/ MRG bulgulari AQP4 Anti-MOG Tedavi Takip
Cinsiyet enfeksiyon bulgular Antikoru antikoru stiresi
oykusii (ay)
1 15/K  ADEM Hayir Ataksi Subkortikal, Negatif iv mpz + oral steroid 24
sol talamus
2 14/K  ADEM Hayir Bas agrisi, ataksi Subkortikal Beyaz Negatif iv mpz + oral steroid 48
cevher, C7-T1,
T4-T6
3 5/K ADEM Evet Ates, bas agrisi Mezensefalon, Negatif iv mpz + oral steroid 60
Bazal ganglion,
talamus,
C1-T1
4 7/E ADEM Evet Bas agrisi, ensefalopati  Talamus, sag iv mpz + oral steroid 36

temporal lob

5 7/E ADEM Evet Bas agrisi, basdonmesi, Beyaz cevher, Negatif iv mpz + oral steroid 24
cift gorme, ataksi beyin sapi, C6-C7
6 4/E ADEM Evet Ataksi, ensefalopati Beyaz cevher, Negatif iv mpz + oral steroid 60
talamus,

serebelum, pons

7 7/E ADEM Evet Ataksi, ensefalopati Talamus, pons, Negatif iv mpz + oral steroid 44
bulbus
8 6/E ADEM Hayir Yurtime bozuklugu Beyaz cevher, Negatif iv mpz + oral steroid 24
C7, torakal spinal
kord
9 6/K ADEM Evet Ataksi, ensefalopati Beyaz cevher, iv mpz oral steroid+ 23
beyin sapi, IVIG
servikal ve
torakal spinal
kord
10 9/E ADEM Hayir Konvulzyon, Pons, iv mpz + oral steroid 60
ensefalopati mezensefalon,
talamus
11 6/K ADEM Evet Bas agrisi, ataksi Beyin sapi, bazal  Negatif 1/100 iv mpz + oral steroid 10
Bulanik gorme gangliyon, dentat

nukleus, C2-C3

12 6/E MDEM Evet Bas agrisi, ataksi Subkortikal beyaz Negatif 1/10 iv mpz + oral steroid+ 10
cevher, korpus IVIG
kallozum,
mezensefalon,
C2,C3-C4,C7
13 4/E ADEM Hayir Ates, konvulzyon, Beyin sapi, iv mpz + oral steroid+ 12
ensefalopati mezensefalon, IVIG
derin beyaz
cevher, korpus
kallozum
14 7/E ADEM Hayir Gorme azhgi Subkortikal iv mpz + oral steroid 18

beyaz cevher
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Tablo 2. (devam).

15 6/K  NMOSD Hayir Bas agrisi, ataksi Beyaz cevher, 1/32 1/32 iv mpz + oral steroid+ 36
Bulanik gérme C4-C5,T1-4,T7-8  pozitif Aza/ monthly IVIG
16 3/K  NMOSD Hayir Ataksi, konusma Beyin sapi, Negatif 1/100 iv mpz + oral steroid+ 60
bozuklugu, yiriime mezensefalon, Aza/ monthly IVIG
bozuklugu servikal-torakal
spinal kord
17 12/E ON Hayir Bulanik gérme Normal kraniyal iv mpz + oral steroid 16
(unilateral) ve orbita MRG
18 6/K ON Evet Gorme kaybi Bilateral optik Negatif 1/100 iv mpz + oral steroid 18
(bilateral) sinirde kalinlasma
ve kontrast
tutulumu
19 13/E ON Hayir Gorme kaybi Bilateral optik Negatif 1/100 iv mpz + oral steroid 60
(bilateral) sinirde kalinlagsma
ve kontrast
tutulumu
20 14/E ON Hayir Bulanik gérme Bilateral optik iv mpz + oral steroid 12
(bilateral) sinirde kalinlagma
ve kontrast
tutulumu
21 10/E ON Evet Gorme kaybi Normal kraniyal iv mpz + oral steroid 12
(unilateral) ve orbita MRG
22 13/K ON Hayir Bulanik gérme Normal kraniyal iv mpz + oral steroid 36
(unilateral) ve orbita MRG
23 12/K ON Hayir Gorme kaybi Periventrikiler ~ Negatif Negatif iv mpz + oral steroid 36
(unilateral) beyaz cevher
24 9/K ™ Hayir Parapleji Torakal spinal iv mpz + oral steroid 24
kord
25 5/E ™ Evet Monopleji C1-7 iv mpz + oral steroid 24
26 8/E ™ Evet Parapleji, sfinkter C4, C6,T2 iv mpz + oral steroid+ 18
kusuru PLEX
27 14/K ™ Hayir Parapleji C3 diizeyinden iv mpz + oral steroid 24
konusa kadar
uzanan lezyon
28 10/E ™ Evet Parapleji C3-4, torakal iv mpz + oral steroid 18
kord boyunca
29 15/K CIS Hayir Monopleji Orta serebellar Negatif iv mpz + oral steroid 48
pedinkil, C2-3
30 10 /K CIS Hayir Ataksi Pons, C1-2 Negatif 1/100 iv mpz + oral steroid 36
intraven6z metilprednizolon (30 mg/kg; maksimum vendz immdunglobulin tedavisi uygulandi. NMOSD
1 gr) ve takiben azaltarak oral prednizolon ile tedavi tanisi ile izlenen hastalara immunsupresif tedavi
edildi. Multifazik dissemine ensefalomiyelit tanisi ile (azatioprin, siklosporin, rituximab) ve/veya aylik int-
izlenen hastaya uzun donem tedavi olarak aylk intra- ravendz immunglobulin tedavisi uygulandi.
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TARTISMA

Tek merkezli olgu serisi olan bu calismada, basvu-
ru sirasinda 30 hastanin 21'i (%70) 10 yasindan
kliglktl. Ortalama baslangi¢ yasi Hollanda’da yapilan
insidans calismasina (ort. 8,5 yas) benzer, Kanada’da
yapilan insidans c¢alismasina (ort 10,5 yas) gore daha
distk bulundu @7,

Kadin cinsiyetin ergenlikten sonra risk faktoru ola-
rak saptandigl bazi pediatrik MS calismalarinin aksine
EDS’da yas faktori cinsiyet oranini etkilememektedir.
Kanada ©® ve iran’da ® yapilan insidans ¢alismalarinda,
kiz/erkek orani sirasiyla 1,09:1 ve 1,4:1 olarak bulun-
mus ©. Calismamiza dahil edilen hastalarda kiz-erkek
orani 1:1,14 olup, ADEM ve TM olgulari erkeklerde,
ON, NMOSD ve KIS kizlarda daha sik gorildi. Banwell
ve ark./nin ® calismasinda da, ADEM ve TM’in erkek
cinsiyette daha yaygin oldugu bulunmus.

ADEM, o6zellikle kiictik cocuklarda EDS’nin goreceli
olarak sik gorilen (%22-32) bir alt tipidir. Genellikle
oncesinde gecirilmis bir viral enfeksiyon 6ykisi vardir
#9210 By calismada da ADEM %46,6 ile en sik gériilen
EDS tipiydi ve hastalarin %57,1'de enfeksiyon 6ykisi
mevcuttu. ADEM tanisi alan olgularda ataksi, bas agri-
si ve ensefalopati en yaygin basvuru yakinmalariyd.

Diger calismalara benzer sekilde, ADEM tanisi
alan hastalarda ¢ogunlukla monofazik seyir ve erkek
cinsiyet baskinligl saptandi. ADEM tanisi alan hasta-
larimizin %85’inin 10 yasindan kiglk olmasi litera-
tirle uyumlu bulunmustur 39,

Optik norit, cocukluk ¢caginda monofazik néroinf-
lamatuar hastaliklarda ve MS gibi kronik hastaliklar-
da sik gorilen bir durumdur 3, Kanada’da 36 optik
norit tanil ¢ocuk hastanin dahil edildigi bir calisma-
da, hastalarin %36’s1 2,4 yillik takip sonunda MS
tanisi almistir . Benzer sekilde sunulan seride de
optik norit tanisi ile takip edilen bir hasta (No. 23)
izleminin 7. ayinda MS tanisi almistir.

BOS incelemesi, akut baslangich SSS inflamasyonu
icin onemli bir tetkiktir. Calismalar, OKB pozitifliginin
pediatrik MS hastalarinda %90'in (izerinde ve ADEM
hastalarinda da nadiren (%0-10) saptanabildigini bildir-
mistir. Multiple skleroz icin pozitif prediktif degerine
ragmen, OKB erken donemde saptanamayabilir ©2.
Optik norit tanisi ile izlenen ve daha sonra MS tanisi alan
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olgumuzda da tani aninda OKB’I negatif bulunmustur.

Miyelin oligodendrosit glikoprotein (MOG) miye-
lin kihflarinin ve oligodendrositlerin ylizeyinde eks-
prese edilen ve SSS’ne 06zgl bir proteindir. Son
zamanlarda demiyelinizan hastalik tanili hem ¢ocuk
hem de eriskin hastalarda MOG’a kars! olusan anti-
korlar tanimlanmistir @, Her ne kadar baslangicta
serum MOG antikorlarinin MS’in hastalik slirecinde
rol oynadigl disinilse de, iki yeni genis pediatrik
¢alisma, serum MOG antikoru varliginin MS’li cocuk-
larda nadiren saptanabilecegini ve MS disi seyir igin
glicll bir 6ngdéru degeri oldugunu gostermistir 29,
MOG iliskili demiyelinizan SSS hastaligi olan ¢ocuklar,
ADEM, MDEM, tekrarlayan ON veya AQP4 antikor
negatif NMOSD dahil olmak tzere farkli klinik spekt-
rumlar sergileyebilirler ®®. Olgularimizda yedi hasta-
da Anti-MOG antikoru [ADEM(1), MDEM(1),
NMOSD(2), KIS(1), ON(2)] pozitif bulunmustur. MOG
antikoru ile iliskili NMO/NMOSD hastalarinin baslan-
gic yasl daha kicuktir 7. Bu calismada sunulan
NMOSD hastalarinin da baslangic yaslari 3 ve 6 olup,
literatlir ile uyumlu bulunmustur.

Anti-MOG antikor pozitif olgularin gogunlugu mono-
fazik seyirli oldugu bildirilmesine karsin, son zamanlar-
da yapilan calismalar, anti-MOG antikor iliskili demiyeli-
nizan hastaliklarin relapslar ile seyredebilecegini goster-
mistir 1718 Bizim de Ug¢ olgumuzda relaps izlendi. Bu
hastalarimiz MDEM ve NMOSD tanilari ile izledigimiz
hastalar olup, tedavileri devam etmektedir.

Literatlirde anti-AQP4 ve anti-MOG antikorunun bir-
likte pozitif olmasi nadir olarak bildirilmistir. Cin’de yapi-
lan bir calismada, 125 NMOSD tanili hastanin 10’unda
cifte pozitiflik saptanmis. Bu hastalarda yillik relaps ora-
ninin yiksek oldugu ve kalici sakatliga yol actigi bildiril-
mis @), Calismamizda, hastanin da ortalama yilda bir
atag olmakla birlikte, halen sekelsiz izlenmektedir.

Manyetik rezonans goriintiileme (MRG) demiyeli-
nizan hastaliklarin tanisinda duyarli bir yontemdir.
ADEM’de, MRG lezyonlari tipik olarak serebral beyaz
cevherde yaygindir. Ancak talamus, bazal gangliyon ve
omuriligi de nadiren etkileyebilir. NMO tanili olgularda
optik sinirler, omurilik ve diensefalon en sik etkilenen
yerlerdir #4. Buylik MRG lezyonlari ve servikal lezyon-
lar TM’de kétu prognozla iliskilidir @ Tranvers miyelit
tanisiyla izlenen ve uzun segment tutulumu (C1-C7)
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olan bir hastamizda sekel monopleji gelisti.

Cocukluk caginda akut demiyelinizan hastaliklarda
ilk tercih edilen tedavi intravenoz yiiksek doz metilp-
rednizolondur. intravenéz tedaviden sonra semptom-
larin tam olarak dizelmedigi olgularda 1 mg/kg/giin
dozunda baslayip 14-21 giln igerisinde azaltarak oral
prednizon uygulanir. Kortikosteroidlere yanit verme-
yven hastalar intraven6z immiinoglobulinden yarar
gorebilirler. Daha siddetli hastaligi olan cocuklar immi-
nosupresifajanlarlatedavigerekebilir *?. Caismamizda
yer alan tim hastalara ilk olarak ylksek doz intraven6z
kortikosteroid tedavisi, ardindan idame oral steroid
tedavisi verilmistir. Multifazik dissemine ensefalomi-
yelit tanisi alan bir hasta aylik IVIG tedavisi almakta idi
ve verilerin toplandigi zamana kadar gecen yaklasik 10
aylik izleminde niks gorilmedi. NMOSD tanisi alan
hastalar immunsupresif ajanlar (azatioprin, siklospo-
rin, rituximab) ya da aylk IVIG tedavisi aldilar.

Edinsel demiyelinizan sendromlar SSS'nin farkli
inflamatuvar demiyelinizan hastalik spektrumunu
tanimlamak icin kullanilan bir terimdir ve multiple
sklerozun ilk atagi olarak ortaya cikabilir. Cocukluk
¢agl edinsel demiyelinizan hastaliklarinda baslangi¢
kortikosteroid tedavisi ile ytz guldiriici sonuglar
alinsa da hastalarin takibi ve ayirici tani icin basvuru-
da ayrintili serolojik testlerin, BOS incelemelerinin
yapilmasi kesin tani ve prognoz i¢in dnemlidir.
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Ozgiin Arastirma / Research Article

Fetal ve Neonatal Otopsi Sonuglarinin
Degerlendirilmesi: 5 Yillik Deneyimimiz

Evaluation of Fetal and Neonatal Autopsy Results:
5-Year Experience

Duygu Ayaz ©

0z

Amag: Béoliimiimiizde 5 yillik siire icinde yaptigimiz fetal ve neonatal otopsilerin geriye déniik olarak irde-
lenmesi.

Yéntem: Boliimiimiizde 5 yillik siire iginde yapilan 587 otopsi olgusu ¢alismaya alinmistir. Anne yasi, olgu-
larin cinsiyet dagilimi, otopsi tanilari, saptanan anomalilerin dékimdi yapilmistir.

Bulgular: Bélimiimizde yillik ortalama fetal ve neonatal otopsi sayimiz 1177dir. Fetal otopsi tanilarinin
dagdilimina bakildiginda ilk sirada olgularin %53,7’sinde dogumsal anomaliye rastlanmistir. Hidrops fetalis
%6,2’lik oranla ikinci sirada, anoksiye bagl dedisiklikler ise %4,4 oraninda ve Uglinci sirada izlenmistir.
Olgularin 87’sinde (%14,8) otoliz nedeniyle kisitli bir degerlendirme yapilabilmistir. %13,7 olguda herhangi
bir patoloji saptanmamustir. En sik oranda (%32,9) merkezi sinir sistemi anomalileri saptanmstir. Bunu
%11,5 oranla iskelet sistemi ve %10,7 oranla (iriner sistem anomalileri izlemektedir.

Sonug: Perinatal otopsi, perinatal ve neonatal dénemdeki éliimlerin nedenlerinin ortaya konmasinda,
gelecekteki gebeliklerin izlenmesi ve hastaliklarin tekrarlanma risklerinin saptanmasinda énemli bilgiler
verir.

Anahtar kelimeler: Perinatal otopsi, fetal anomali, 61ii dogum
ABSTRACT

Objective: To analyse fetal and neonatal autopsies we performed within a period of 5 years in our depart-
ment.

Method: In our pathology department 587 fetal and neonatal autopsies performed in 5 years were analy-
sed and documented according to maternal age, sex distribution, fetal autopsy diagnoses and congenital
anomalies detected.

Results: An average total annual number of 117 fetal and neonatal autopsies are performed in our depart-
ment. When the distribution of diagnosis of fetal autopsy cases was examined, congenital anomalies were
detected in 53.7% of the cases. Hydrops fetalis was the second most commonly observed diagnosis with
6.2%, followed by anoxia-related changes in 4.4% of the patients. In 87 (14.8%) cases, a limited evaluation
was made due to autolysis. No pathology was found in 13.7% of the cases. Central nervous system ano-
malies were the most frequently found entities (32.9%), followed by skeletal system (11.5%) and urinary
tract anomalies (10.7%).

Conclusion: Perinatal autopsy provides important information in determining the causes of deaths in the
perinatal and neonatal period, and in monitoring future pregnancies and determining the risk of recurren-
ce of diseases.

Keywords: Perinatal autopsy, fetal anomaly, stillbirth

Alindig tarih: 27.02.2019
Kabul tarihi: 07.03.2019
Yayin tarihi: 26.07.2019

Duygu Ayaz

SBU Tepecik Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Patoloji Bolimd,
izmir - Tiirkiye

P ayazduygu@yahoo.com
ORCID: 0000-0002-2202-2732

© Telif hakki izmir Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi’ne aittir. Logos Tip Yayincilik tarafindan yayinlanmaktadir.

Bu dergide yayinlanan btiin makaleler Creative Commons Atf-GayriTicari 4.0 Uluslararasi Lisansi ile lisanslanmistir.

© Copyright izmir Dr. Behget Uz Children’s Hospital. This journal published by Logos Medical Publishing.
Licenced by Creative Commons Attribution-NonCommercial 4.0 International (CC BY-NC 4.0)

101


https://orcid.org/0000-0002-2202-2732
mailto:ayazduygu@yahoo.com

GiRIS

Perinatal 6limler , intrauterin donemde, dogum
sirasinda veya sonrasinda degisik etyolojik faktorle-
rin etkisiyle meydana gelmektedir. Perinatal 6lim
oranlari degisik Ulkelerde biylk farkhhklar goster-
mektedir ¥, Perinatal ve neonatal mortalite bir tlke-
nin en 6nemli toplum sagligi sorunlarindan biri olup
Ulkenin sosyal gelismisligini ve ekonomik durumunu
gosteren belirteclerden biridir @,

Ulkemizde de perinatal mortalite orani yiiksekligi-
ni korumaktadir. Perinatal mortalite oranini disur-
mek, saglikh ve dogru bilgiler edinebilmek, embriyo-
fetus ve plasentayl detayh bir sekilde incelemekle
ortaya konulur. Perinatal otopsinin en 6nemli amaci,
perinatolog, neonatolog ve ailelere dogru bilgiyi sun-
maktir ),

Biz bu ¢alismamizda, bélimimizde yapilan fetal
ve neonatal otopsi sonuglarini literatlr esliginde goz-
den gecirmeyi amacladik.

GEREC ve YONTEM

Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Patoloji
Bolimiinde 1 Ocak 2014 ile 1 Ocak 2019 tarihleri
arasindaki 5 yillik donemde yapilan 587 fetal ve neo-
natal otopsi calismamiza dahil edildi. Otopside tim
organlar makroskopik olarak incelendi. Her organ-
dan, gonderilmis olan olgularda plasenta ve gdbek
kordonundan ornekleme yapilarak mikroskobik ola-
rak incelendi. Bunlarin sonucunda otopsi tanisi belir-
lendi. Olgular hakkindaki bilgiler hastanemiz kayit
sisteminden geriye donlik olarak gdzden gecirildi.
Anne yasl, olgularin cinsiyet dagilimi, otopsi tanilari,
saptanan anomalilerin dokiimi yapildi.

BULGULAR

Bolimimuzde yapilan yillik ortalama fetal ve
neonatal otopsi sayimiz 117’dir. Olgularimizin cinsi-
yet dagilimi Tablo 1'de goérilmektedir. Olgularimizin
%51,1’i erkek, %43’ kiz olup %5,9’unda otoliz, erken
gebelik haftasi ve doguma bagl zedelenmeler nede-
niyle cinsiyet tayini yapilamadi. Anne yas ortalamasi
28,2 (15-45) olarak saptandi. Bolimiimuiize otopsi
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icin gdnderilen 366 olguda (%62,3) klinik ve radyolo-
jik olarak gebelik sonlandiriimig, 210 olguda (%35,7)
klinikte “in utero mort fetal” tansi konulmustur.
Olgulardan 11’i (%1,8) ise dogumdan sonraki birkag
gln icinde kaybedilmisti. Olgularin buyik ¢cogunlugu-
nun (%80) ikinci trimestir kayiplari oldugu goraldd.
Birinci trimestir kayiplari %10, Uglncl trimester
kayiplari %8, neonatal kayiplar ise %2 oraninda sap-
tandi. Otopsi tanilarinin dagilmi Tablo 2’de goril-
mektedir. Olgularin %53,7’sinde dogumsal anomaliye
rastlandi (Resim 1,2,3). Hidrops fetalis %6,2’lik oran-

Tablo 1. Otopsilerimizdeki cinsiyet dagilimi.

Cinsiyet Sayi %

Erkek 300 51,1
Kiz 252 43
Belirsiz 35 5,9
Toplam 587 100

Tablo 2. Fetal otopsi tanilarinin dagilimi.

Otopsi tani Olgu sayisi %
Dogumsal anomali 336 57,3
Hidrops fetalis 36 6,2
Anoksi 26 4,4
Otoliz 87 14,8
ikiz gebelik komplikasyonu 2 0,5
Enfeksiyon 9 1,5
Kafa igi kanama 6 1
Akciger kanamasi 4 0,6
Spesifik patoloji saptanmayan 81 13,7
587 100

Resim 1. iniensefali.
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Resim 2. Holoprosensefali.

Resim 3. Gastrosizis.

Resim 4. Meningomyelosel.

la 2. sirada, anoksiye bagli degisiklikler ise %4,4 ora-
ninda ve 3. sirada izlendi. Olgularin 87’sinde (%14,8)

Tablo 3. Fetal anomalili olgularda dagihm

Sayi %
Tek sistem anomalisi 215 63,9
Coklu sistem anomalisi 121 36,1
Tek organ anomalisi 96 28,5
Coklu organ anomalisi 240 71,5

otoliz nedeniyle kisitli bir degerlendirme yapilabildi.
%13,7 olguda ise herhangi bir patoloji saptanmadi.

Otopside saptanan patolojilerin dagihimi Tablo
3’te gorilmektedir. Olgularin 193’Unde (%32,9) sap-
tanan ve en sik gorilen patoloji merkezi sinir sistemi
anomalileridir (Resim 4). Bunu %11,5’lik oranla kas-
iskelet sistemi ve %10,7’lik oranla Uriner sistem ano-
malileri takip etmektedir. Olgularin bir kisminda bir-
den c¢ok organ ve sistemi tutan anomali saptanmis
olup, Tablo 2’de tek ve ¢oklu sistem anomalisi, tek ve
coklu organ tutulumu dagilimi verilmistir. Tek sistemi
tutan anomalilerin ve goklu organ anomalilerinden
daha fazla oldugu goérilmektedir.

Konjenital timor 6 olguda (%1) saptandi. Bes
teratom olgusunun 2’si sakrokoksigeal teratom, 1’i
servikal yerlesimli immatir teratom, 1’i orofarengeal
immatir teratom, 1’i retroperiton yerlesimli matir
teratomdu. Saptanan diger timor kistik lenfanjiom
olup mediasten yerlesimli olarak izlendi.

Genetik inceleme sonucunda 49 olguda (%8,3)
kromozomal anomali belirlendigi bilgisine ulasiimis-
tir. Bunlarin ¢ogunlugunu Trizomi 21 (%63,2) olustur-
maktadir.

Fetuslarin 199'u (%33,9) plasenta ile birlikte gén-
derilmistir. Yapilan incelemede, 120 olguda (%60,3)
intervilloz fibrin birikimi, 41 olguda (%20,6) kalsifi-
kasyon, 23 olguda (%11,5) infarkt, 15 olguda (%7,5)
hematom, 9 olguda (%4,5) korioamnionit saptandi.
Olgularin 3’inde parsiyel mol hidatiform mevcuttu.
On dort olguda (%7) gbbek kordonun kesitlerinde tek
umblikal arter izlendi.

TARTISMA
Perinatal patolojinin uzmanlik alani olan perinatal
otopsi ile intrauterin, intrapartum ve postnatal has-

tahklari ayirt etme, intrauterin 6lim ile dogum ara-
sinda gecen sirenin hesaplanmasi, genetik, edinsel,
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Tablo 4. Saptanan patalojik bulgularin dagilimi.
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Tani Sayi %
Merkezi Sinir Sistemi 193 32,9 Kolon atrezisi 1
Spina bifida/meningomyelosel 65 Ozefagus atrezisi 1
Anensefali 41 ince bagirsak divertikili 1
Spina bifida ve anensefali 19
izole hidrosefali 17 Solunum sistemi 24 4,1
Ensefalosel 16 Diafragma hernisi 5
Holoprosensefali 11 Akcigerde anormal lobasyon 4
Ekzensefali 6 Hipoplastik akciger/toraks 5
Korpus kallosum agenezisi 5 Akciger kanamasi 4
Serebellum hipoplazisi 2 Kistik adenomatoid malformasyon 1
iniensefali 2 Trakeada kistik genisleme 1
Mikrosefali 1 Trakeal stenoz 1
Dandy-Walker malformasyonu 1 Mekonyum aspirasyonu 2
Arnold-Chiari malformasyonu 1 Hyalen membran hastaligi 1
Kafa igi kanama 6
Dolasim/ kalp 21 3,6
Kas-iskelet Sistemi 68 11,5 Ventrikiler septal defekt 5
Ekstremite rediksiyonlari 29 Tek ventrikdl 3
Polidaktili 12 Atrial septal defekt 2
Pes ekinovarus 11 Ektopia kordis 2
iskelet displazileri 6 Kardiomegali 2
Sindaktili 5 Hipoplastik sol kalp 1
Ptergyum sendromu 3 Dekstrokardi 1
Rektus kas hipoplazisi 2 Tek atrium 1
Blyuk damar transpozisyonu 1
Uriner Sistem 63 10,7 Diger 2
Multikistik renal displazi 13
Unilateral renal agenezi 10 Hidrops/kistik higroma 61 10,4
Bilateral renal agenezi 8 Hidrops 36
infantil polikistik bébrek hastaligi 8 Kistik higroma 25
Megasistis 7
At nali bobrek 5 Tumorler 6 1
Mesane agenezisi 4 Teratom 5
Hipoplastik bobrek 4 Kistik lenfanjiom 1
Anormal Ureter sayisi 2
Uretral atrezi 1 Adrenal/timus 3 0,5
Ekstrofi vezika 1 Timik agenezi 1
Bilateral adrenal agenezi 1
Kromozom: anormal karyotip 49 8,3 Unilateral adrenal agenezi 1
Trizomi 21 31
Trizomi 18 12 Diger 13 2,2
Turner sendromu 4 Siklopi 4
Trizomi 13 1 Sirenomeli 3
Trizomi 9 1 Adrenogenital flizyon 1
Amniotik band sendromu 1
Gastrointestinal sistem 32 5,5 Burun agenezisi 1
Yarik damak dudak 15 Bilateral goz agenezisi 2
Ants imperforatus 11 Yapisik ikiz 1
Anal atrezi 3

etiyolojisi bilinmeyen gelisim kusurlarinin saptanma-
si saglanir. Yeni hastaliklarin tanimlanmasina isik
tutar ¥, Perinatal otopsinin sagladigi bilgiler klinikte
farkli alanlarda yararli olmaktadir. Ozellikle perinatal
mortalitenin yliksek oldugu ulkelerde, aileler, sonraki
gebeliklerinde 6lim ve fetal anomalinin tekrarlama
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riskini bilmek istemektedir. Perinatolog ve neonato-
loglar ise hastalarina gelecekteki gebeliklerde yol
gostermek ve antenatal tanilarini dogrulamak igin
otopsi bilgilerine gereksinim duymakta ve bu bilgiler-
le niiks riski saptanmaya calisiimaktadir .

Perinatal otopside patologun goérevi, klinik deger-



D. Ayaz, Fetal ve Neonatal Otopsi Sonuglarinin Degerlendirilmesi: 5 Yillik Deneyimimiz

lendirmeyi takiben makroskopik ve mikroskobik ince-
leme, mikrobiyoloji, biyokimya, genetik calismalar
gibi diger laboratuar tetkiklere gerecleri saglama,
bulgularin irdelenmesi, bilgi verici raporu hazirlama
ve klinisyenle is birligi yapmaktir

Bolimimizde 5 yillik sire icinde 587 fetal ve
neonatal otopsi yapildi. Otopsi oranlari ulkeler ara-
sinda ve hatta bolgeler arasinda farkhlik gostermek-
tedir. Madazh ve ark. © 7 yillik dénemde perinatal
otopsi oranlarini %45.4 olarak vermislerdir. Hakverdi
ve ark. 7 ise yaptiklari calismada, otopsi oranlarini
%85 oldugunu belirtmislerdir. Bati tilkelerinde peri-
natal otopsi sikligi %30-81 olarak bildirilmektedir ©.
Otopsilerin yapilmasinda aileler belirleyici olmakta-
dir ®. Psikolojik, dini yada kultirel nedenlerle aileler
otopsiye karsi cikabilmektedirler. Otopsilerin daha
sik yapilabilmesi igin fetlis Gzerindeki ¢alismalarin
etik kurallar icinde yapilmasi, etik degerlerin ailelere
iyi anlatilmasi gerekir .

Serimizde, saptadigimiz tek ve c¢oklu sistem ve
anomalisi sayl ve ylzdeleri Tablo 3’te verilmistir.
Olgularimizin %36,1’inde coklu sistem anomalisi sap-
tadik. Kiling ve ark. © 44 olguluk serilerinde bu orani
%50, Ozkan ve ark. © 362 olgulik serilerinde ise bu
orani %53,1 olarak bulmustur. Ayrica serimizde ¢oklu
organ anomalisini (%71,5), tek organ anomalisinden
(%28,5) fazla olarak izledik.

Serimizdeki fetal otopsi tanilarinin dagilimina
baktigimizda (Tablo 2) dogumsal anomalilerin
%57,3’lik oranla ilk sirada oldugu goérilmektedir.
Bunu ikinci siklikla hidrops fetalis (%6,2), tG¢lincl sik-
likla ise anoksi (%4,4) izlemektedir. Ozkan ve ark. ©
yaptiklari ¢alismada, fetal anomali oranini %45, Ekin
ve ark. ‘9 ise otopsi serilerindeki fetal anomali orani-
ni %55,2 olarak bildirmislerdir.

Konjenital anomalilerin perinatal ve yenidogan
donemlerindeki olimlerde 6nemli bir yer tuttugu
vurgulanmaktadir. Yapilan c¢alismalarda, perinatal
dénemde dogumsal anomalilere bagh olimlerin
%12,3-32 oraninda oldugu gésterilmistir ©). Serimizde
bu oranin yiksek olmasinin nedeninin, hastanemizin
yillik dogum sayisi agisindan bolgenin en biylik mer-
kezi olmasi ve cevre illerden prenatal donemde fetal
anomali saptanan olgularin perinatoloji klinigimize
sevk edilmesi oldugunu diisiinmekteyiz. Otopsilerde

dogumsal anomalileri saptamak, materyalin kiguk
olmasi veya zedelenmesi nedeniyle yorum yapmak
guic olabilir. Horn ve ark. ¥ serilerinde 6lim nedeni
actklanamayan olgularin %15,2 oraninda oldugunu
bildirmislerdir. Pakis ve ark. *?, intrauterin grupta
%20,3 olguda, neonatal grupta ise %24,5 olguda
O0lim nedeninin belirlenemedigini soylemislerdir.
Yaptigimiz galismada, %13,7 olguda patolojik bulgu
saptamadik.

Santral sinir sistemi anomalileri, gebelik kayiplari,
perinatal ve postnatal mortaliteler ve konjenital ano-
maliler arasinda en sik rastlanilan gruptur ),
Otopsilerde goriilme oranlari %20-45 arasinda bildi-
rilmistir (%45,5, Pinar 3, 1998; %26,4, Nielsen 4,
2006). Hakverdi ve ark. ) calismasinda, bu orani
%48,75 olarak vermistir. Calismamizda, dogumsal
anomalilerin %52,7’sini santral sinir sistemi anomali-
leri olusturmaktadir. Polijenik gecis gosteren ve pre-
valansi 1000 canh dogumda 1-6 olan noéral tip
defektleri bu ¢alismada %21,2 oraninda saptanmistir.
Anensefali olgulari dogumsal anomalili olgularin
%11,2'sini, tim noral tiip defekti anomalili olgular ise
%34,1’ini olusturmaktadir.

Noral tip defektlerinde tekrarlama riski ortalama
%1,4 olup, birden fazla etkilenmis ¢ocuk bulundu-
gunda bu oran %6’ya kadar ¢cikmaktadir. Tungbilek ve
ark. ® calismalarinda, konjenital malformasyonlar
icinde en sik iskelet sistemi anomalilerini saptadikla-
rini belirtmislerdir. Caismamizda iskelet sistemi ano-
malilerini %11,8’lik oranla ikinci siklikla saptadik.

Perinatal otopsilerde plasenta patlojisi 6nemi yer
tutmaktadir. Horn ve ark. ®¥ calismalarinda, 6lim
nedeni agiklanamayan olgularin %25’inde plasenta
incelemesinin  yapilamadigl belirtilmektedirler.
Wright ve ark./nin 1 serisinde, olgularin %9,6'sinda
plasenta incelemesinin yapilmadigi bildirilmektedir.
Plasenta morfolojisinin degerlendirilmesi, anoksi
nedenlerinin, plasental ve gébek kordonu patolojile-
rinin gdsterilmesinde énem tasimaktadir. Ulkemizde
de plasentanin incelendigi olgu orani dislktir
(%2,7). Bu negatif otopsi oranini olumsuz ydonde etki-
lemektedir 2, Calismamizda, olgularin %33,9’unda
plasenta incelenmistir. intrauterin 6limi agiklayabi-
lecek hematom %7,5, infarkt %11,5, korioamnionit
%4,5 ve tek arter iceren umblikal kord %7 oraninda
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saptanmistir.

Ulkemizde farkl bélgelerde yapilan birkag calis-
mada, akraba evliligi orani %11,7 ile %35,2 arasinda
degismektedir. Bu da konjenital anomaliler ve otozo-
mal resesif gecisli hastaliklar agisindan 6nemli bir
faktordir . Perinatal otopsi aileler, doktorlar ve top-
lum icin degerli bilgiler verir. Perinatal 6limlerde,
olimun gercek nedenini 6grenmek, klinik yorumun
dogrulariniirdelemek, annenin sonraki gebeliklerinin
takibini ve hastaliklarin tekrarlama riskini saptamak,
prenatal taniyi yonlendirmek igin zorunludur @,
Ailelere otopsinin dnemi ve gerekliligi dogru bir sekil-
de anlatilarak daha fazla sayida otopsinin yapilmasi,
perinatolog, genetik uzmani, neonatolog, cocuk cer-
rahi ve patologun isbirligi ile birlikte daha saghkli bir
nesil icin olanak saglayabilir.

Etik Kurul Onayi: Tepecik Egitim ve arastirma Has-
tanesinden 13/03/2019 tarih ve 2019/ 5-2 karar nolu
etik kurul onayr alinmistir.

Cikar Catismasi: Yazar ve galisma bulgular ile ilgili
cikar catismasi yoktur.

Finansal Destek: Mevcut degildir.

Hasta Onami: Tim hastalardan otopsi icin onam
alinmistir.

Ethics Committee Approval: Ethics committee app-
roval was received from Tepecik Training and Rese-
arch Hospital on 13/09/2019 and numbered 2019 /
5-2.

Conflict of Interest: There is no conflict of interest
related to the author or study findings.

Funding: Not available.

Informed Consent: Consent was obtained from all
patients for autopsy.
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Duchenne Miiskiiler Distrofili Hastalarda Skolyozun
Tekerlekli Sandalye Kullanimiyla iliskisi

The Relationship Between Scoliosis and Wheelchair
Use In Patients With Duchenne Muscular Dystrophy

Filiz Meryem Sertpoyraz ©
Mehtap Turanoglu ®

(074

Amag: Duchenne Muskuler Distrofi (DMD), ilerleyici kas gti¢stizliigi ile karakterli, nGromdiskiiler skolyozun
sik gériildigi bir hastaliktir. DMD’li hastalarda skolyozun adri ve yardimci cihazlardan tekerlekli sandalye
kullanimiyla iliskisini degerlendirilmeyi amagladik.

Yéntem Klinik, laboratuvar, genetik ve biyopsi bulgulari ile kesin tani almis 8-18 yas arasi, 71 erkek ¢alis-
maya alindi. Tamami steroid kullanan hastalarin demografik verileri, klinik ézellikleri ve skolyoz, agri ve
yardimci cihaz kullanimlari kaydedildi.

Bulgular: Yas ortalamasi: 10,95+5,32 (8-18 yas) yildi. Yetmis bir hastanin 37 (%52)’inde skolyoz vardi.
Skolyoz en sik dorsolomber bélgedeydi. Yasla gériilme sikhigi artmaktaydi. Hastalarin %43,7’linde omurga
agrisi vardi ve en sik sirt bélgesinde lokalizeydi. Skolyozu olan 37 hastanin %87,1’nin agrisi vardi. Skolyoz
ile agri arasinda pozitif anlamli iliski saptandi (p=0.000). Hastalarin 35 (%49) ‘i yardimci cihaz kullaniyordu.
En sik kullanilan yardimci cihaz 33 (%94) tekerlekli sandalye idi. Yardimci cihaz kullanan 35 hastanin
%71,4Unde skolyoz vardi. Yardimci cihaz kullanimi ile skolyoz arasinda iliski anlamhydi (p=0.001).
Tekerlekli sandalye kullanimi olan 33 hastanin %94’linde kullanilan tekerlekli sandalye uygunsuzdu.
Yalnizca %6’s1 uygundu ve saglik profesyonelleri tarafindan énerilmisti.

Sonug: Skolyoza bagli agri, DMDde sik karsilasilan bir semptomdur. Skolyoz, yardimci cihazlardan 6zellikle
tekerlekli sandalye kullanimi ile de iliskilidir. Uygunsuz tekerlekli sandalye, skolyoz progresyonuna ve agri-
ya katkida bulunabilir. Bu nedenle DMD’li hastalarda skolyoza bagl agrinin géz éniinde tutulmasi, 6zellik-
le tekerlekli sandalye kullanimi olanlarda hastaya uygunlugunun diizenli araliklarla ve ayrintili olarak
degerlendirilmesi gerekir.

Anahtar kelimeler: Duchenne miiskiiler distrofi, skolyoz, tekerlekli sandalye, agri
ABSTRACT

Objective: Duchenne Muscular Dystrophy (DMD) is a disorder characterized by progressive muscle weak-
ness and commonly associated with neuromuscular scoliosis. We aimed to investigate the relationship
between scoliosis and wheelchair (assistive device) use in patients with DMD.

Method: The study included 71 men aged between 8 and 18 years who were definitely diagnosed as DMD
based on the clinical, laboratory, genetic, and biopsy findings. Demographic data, clinical findings, scolio-
sis, pain, and use of assistive devices of the patients who all used steroids were recorded.

Results: The mean age of the patients was 10.95+5.32 years. Thirty-seven patients (52%) had scoliosis.
Scoliosis was most commonly found in the dorsolumbar region. Its incidence increased with aging. Thirty-
one patients (43.7%) had spinal pain most commonly located on the back region. A significant relationship
was found between scoliosis and pain (p=0.000), and 27 (87.1%) of the 37 patients with scoliosis had pain
Thirty-five patients used assistive devices. The most frequently used assistive device was wheelchair (n=33;
94%). Twenty-five (71.4%) of the 35 patients using an assistive device had scoliosis. There was a significant
relationship between the use of assistive devices and scoliosis (p=0.001). Most (94%) of 33 patients using
a wheelchair, had unsuitable wheelchairs. Only 6% of wheelchairs were suitable and recommended by a
health professional

Conclusion: Scoliosis-related pain is a common symptom encountered in DMD. Scoliosis is also associated
with the use of assistive devices, wheelchairs in particular. Improper wheelchairs may contribute to the
progression of scoliosis and pain.Therefore, it is essential to take scoliosis-related pain into account in
DMD and to evaluate the suitability of wheelchair regularly and in detail for the patients using them.

Keywords: Duchenne Muscular Dystrophy, scoliosis, wheelchair, pain
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GiRiS

Duchenne Muskuler Distrofi (DMD), erken 6lim-
lere yol acan ilerleyici kas gli¢stizIigu ile karakterize
X'e bagli resesif gecen, 3600-6000 erkekten yaklasik
bir’ini etkileyen en yaygin muskuler distrofi formu-
dur ®. DMD fenotipine, distrofin genindeki bir mutas-
yon neden olur. Distrofin proteininin translasyonuna
yol acan bu defekt kas icinde distrofin proteininin
ciddi sekilde azalmasi veya yokluguna yol agar. Bu
durum kas liflerinde dejenerasyon ve fibrozise neden
olur 2,

Genellikle ilk bes yasina kadar tani alir. Erken
belirtiler arasinda baldir kaslarinda psédohipertrofi
ve proksimal kaslardaki zayiflik olup, hareketliligi
azaltir ve klasik Gower’s bulgusuna yol acar. Yiarime
kaybi onlu yaslarda baslar ve siklikla skolyoz baslan-
gicl ile es donemdedir. Hastaligin ilerlemesiyle
tekerlekli sandalyeye bagimli hale gelerek solunum
ve kardiyak fonksiyon bozuklugu nedeniyle kaybedi-
lirler ©,

Skolyoz, omurganin kronal planda (¢ boyutlu
deformitesidir. On derecenin Uzerindeki egrilikler
olarak tanimlanir. Kronal, sagital ve transvers planda
denge bozukluguna yol agmaktadir ¥, DMD’de
%85-90’a varan oranlarda néromuskuler skolyoz
gorilar. Siddetli ve ilerleyicidir, morbidite ile iliskilidir
), Néromuskuler skolyozda sinirler ve kaslar, omur-
ganin ve gbvdenin uygun dengesini ve/veya dizilimini
koruyamazlar. Siklikla pelvis egiklik ve kifoz eslik
eder. Olusan omurga deformitesi altta yatan hastalik-
la birleserek ekstremite hareketini, kardiyak ve pul-
moner fonksiyonlari, yirlyusl, oturma ve dengeyi,
govde stabilitesini, glinltik yasam aktivitelerini etkiler
ve de degisen siddette agriya neden olur ©,

Yardimci cihazlardan tekerlekli sandalye i¢ ve
dis mekanlarda hastalarin bagimsizhigini saglar.
Hastalar tarafindan giin icinde uzun sureli kullani-
ma sahiptir ©,

DMD’li hastalarda skolyozun yardimci cihazlardan
tekerlekli sandalye kullanimiyla iliskisininin degerlen-
dirilmesi amaclandi.
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GEREC ve YONTEM
Retrospektif, kesitsel ¢calisma

2017-2018tarihlerinde Saglik Bilimleri Universitesi
izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi
Noromiskiler Hastaliklar Biriminde takip ve tedavisi
stren klinik, laboratuvar, biyopsi ve genetik olarak
kesin DMD tanisi almis, steroid tedavisi alan, gonallu
olur formunu imzalanan (bakiverenleri ve/veya has-
tanin kendisi) erkek hastalar galismaya alindi.

Yerel Etik kurul onayi alindi.

DMD disi myopatiler, kadin cinsiyet, gonilli olur
formunu imzalanmayanlar, omurgada agriya yol aca-
bilecek kirik, malignite, enfeksiyoz ve romatizmal
hastaligi olanlar galisma digi birakildi.

Sekiz alti ve 18 yas Ustl hastalar ¢alismaya alin-
madi. Pediatrik yas grubu degerlendirildi.

Hastalarin dosyalarindan demografik bilgileri (yas,
anne-baba akrabaligl, egitim durumlari, hastalik
suresi), ambulasyon, agri, skolyoz, yardimci cihaz
kullanimlari kaydedildi.

Hastalarin tamami steroid kullaniyordu. Steroid
dozu 0,3-0,6 mg/kg/giin prednizolondu.

Ambulasyon
DMD’li hastalar, treat Neuromusculer Network
(NMD)’in fonksiyonel aktivite ve ambulasyon diizeyleri-

Tablo 1. DMD Care Considerations Working (DMD CCWG) evre-
lemesi.

Evre Semptom/Diagnostik kriter

o Aile 6ykUsu ve/veya kretinin
kinaz yUksekligi
e Yurime bozuklugu yoktur.

1. Presemptomatik

2. Erken ambulatuar e Gower’s bulgusu
® Parmak ucunda yiriime

* Merdiven gikabilir.

e Yurimede zorluk artmis.
e Merdiven ¢ikma yeteneginde kayip.

3. Geg ambulatuar

4. Erken nonambulatuar e Tekerlekli sandalye kullanimi

o Tekerlekli sandalye kullanimi
o Ust ekstremite fonksiyonlari sinirlidir.

5. Geg nonambulatuar

DMD: Duchenne Muscular Dystrophy
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ne gore Tablo 1’de gosterildigi gibi bes gruba ayrildi ©,
Hastalarin yirime fonksiyonu treat NMD DMD

evrelemesine gore gruplandirildi, evre 1-2-3 ambula-

tuar ve evre 4-5 non-ambulatuar olarak kabul edildi.

Agri
Hastalarin lokomotor sistemde omurga agrisi sor-
gulandi, agri varsa bolgesi (boyun, sirt, bel) belirlendi.

Skolyoz

Skolyoz, klinik ve radyolojik olarak degerlendirildi.
Muayenede skolyoz varligl, varsa bolgesi (servikal,
dorsal, dorsolomber ve lomber) kaydedildi. Radyolojik
degerlendirme icin 6n-arka ve lateral direkt grafileri
cekildi. On-arka grafilerin servikal vertebralardan
kalca eklemlerine kadar tim omurgay! icermesine
Ozen gosterildi. Ayakta duramayan hastalarin grafile-
ri desteksiz oturma pozisyonunda cekildi. Ust ug
kulak seviyesinde, omuzlar 90 derece fleksiyonda
eller omuzda ve dirsekler maximum fleksiyonda
pozisyon verildi.

Yardimci cihaz kullanim:

Yardimci cihaz kullaniminin olup olmadig, tird,
kim tarafindan verildigi, yardimci cihaz tekerlekli san-
dalye ise tipi (standart, aktll), yirime kabiliyetinin
kaybedildigi ve tekerlekli sandalye kullaniimaya bas-
landigi yas, kim tarafindan onerildigi, hastaya uygun-
lugu degerlendirildi.

Tekerlekli Sandalye Uygunlugu:

Oturma genigligi, oturma derinligi, sirt dayanma
yeri ylksekligi ve diz-topuk mesafesinin hasta olgiile-
rine uygunlugu degerlendirildi.

Tekerlekli sandalye hastaya gore yukardaki 6zel-
liklerin tamamini karsiliyorsa uygun, karsilamiyorsa
uygunsuz olarak degerlendirildi.

istatistiksel Yontem:

istatistiksel analizler SPSS v20.0 (SPSS Inc.,
Chicago, ABD) ile yapildi. Tanimlayici veriler yiizde
olarak ifade edildi. Gruplari sirasiyla niimerik veya
kategorik verilerle karsilastirmak icin Student t-testi
veya ki-kare testi kullanildi. istatistiksel olarak p<0,05
dizeyi anlamli olarak kabul edildi.

BULGULAR

DMD tanili yetmis bir (71), gonilli olur formu
imzalanmis, tamami steroid kullanan, erkek hastalar
¢alismaya dabhil edildi.

Hastalarin yas ortalamasi: 10,95+5,32 (8-18 yas)
yildi.

Hastalarin tani slire ortalamasi: 6,88+4,82 yil

Hastalarin demografik verileri ve klinik 6zellikleri
Tablo 2’de gorilmektedir.

Hastalarin 37 (%52,1)’sinde skolyoz vardi ve en sik
dorsolomber bolgede 19 (%51,4) idi. Skolyozu olan
hastalarin yas ortalamasi = 13,62+4,90 yildi, yasin
ilerlemesiyle skolyoz goriilmesi arasinda pozitif
anlamli iliski vardi (p=0.000).

Tablo 2. DMD’li hastalarin demografik ve klinik 6zellikleri.

n %
Egitim
Okuma yazma yok 14 19,7
Ilkokul 39 54,9
Ortadgretim 17 23,9
Yuksekogretim 1 1,4
Anne-Baba akrabaligi
Var 12 16,9
Yok 59 83,1
Yiirlime Fonksiyonu
Ambulatuar 38 53,5
Non Ambulatuar 33 46,5
Skolyoz
Var 37 52,1
Yok 34 47,9
Skolyoz Bolge
Dorsal 5 13.5
Lomber 13 35.1
Dorsolomber 19 51.4
Agn
Var 31 43,7
Yok 40 56,3
Yardimci cihaz kullanimi
Yok 36 50,7
Var 35 49,3
AFO 1 3
KAFO 1 3
Tekerlekli Sandalye 33 94

n: hasta sayisi, %: ytizde orani, DMD: Duchenne Muscular Dystrophy
AFO: Ayak ayakbilegi ortezi
KAFO: Diz ayak ayakbilegi ortezi
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Hastalarin 31 (%43,7)’ inde omurga agrisi vardi ve
en sik sirt bolgesinde lokalizeydi.

DMD’lilerin 35 (%49,3) yardimci cihaz kullanimi
vardi. Yardimci cihazlardan en sik kullanilani 33(%94)
tekerlekli sandalye idi.

Skolyoz ve yardimci cihaz kullanimi arasinda pozi-
tif anlamli iliski saptandi (p=0.001), (Tablo 3).

Tekerlekli sandalye kullananlarin ve sandalyenin
ozellikleri, temini ve uygunlugu Tablo 4’de gosteril-
mistir.

Tablo 3. Skolyoz ve yardimci cihaz iliskisi.

Skolyoz yok  Skolyoz var p degeri
Yardimci cihaz yok 24 (%66,7) 12 (%33,3) >0,05
Yardimci cihaz var 10 (%28,6) 25 (%71,4) 0,001*

*P<0,05 istatistiksel olarak anlamli olarak anlamlidir.

Tablo 4. DMD’de Tekerlekli sandalye kullanimi ve 6zellikleri.

n %
Tekerlekli sandalyeye oturma yasi
8-10 yas 13 40
11-13 yas 17 50
14-18 yas 3 10
Tekerlekli sandalye oOnerisi
Kendisi 25 75
Doktor 1 3
Fizyoterapist 1 3
Sosyal yardim kuruluslari 4 12
Diger 2 6
Tekerlekli sandalye tipi
Standart 2 6
AkUlu 31 94
Tekerlekli sandalye uygunlugu
Uygunsuz 30 94
Uygun 2 6
Toplam tekerlekli sandalye kullanimi 33 100

n: hasta sayisi, %: yiizde orani, DMD: Duchenne Muscular Dystrophy

DMD’li hastalar ambulasyonlarini siklikla 8-13 yas-
larinda kaybedip, tekerlekli sandalye kullaniyordu.
Tekerlekli sandalyeyi siklik sirasina gore en sik kendile-
ri 25 (%75) ve sosyal yardim kuruluglari 4 (%12) sagl-
yordu. Saghk profesyonellerinin hastay degerlendirip
uygun tekerlekli sandalye 6l¢isu ile temini yalnizca 2
(%6) idi. Tekerlekli sandalye kullanan 33 hastanin 31
(%94)’inde sandalye hastaya uygun degildi.
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SONUC

Skolyoz, DMD’de yasla ilerleyen bir komorbidite-
dir. Skolyoza bagh agri, DMD’de sik karsilasilan fakat
Gzerinde az durulan bir semptomdaur.

Skolyoz, yardimci cihazlardan ozellikle tekerlekli
sandalye kullanimi ile de iliskilidir.

Bu nedenle DMD’li hastalarda skolyoza bagh agri-
nin goéz 6ndnde tutulmasi, 6zellikle tekerlekli sandal-
ye kullanimi olanlarda skolyoz, agri ve tekerlekli san-
dalyenin hastaya uygunlugunun dizenli ve ayrintih
olarak degerlendirilmesi gerekir.

TARTISMA

Calismada DMD’li hastalarin %46,5 ylurime yete-
negini kaybetmisti ve %52,1 skolyoz vardi, skolyoz en
stk dorsolomber bolgede idi ve skolyozu olanlarin
%87 ine agri eslik ediyordu. Agri en sik sirt bélgesin-
de idi. Skolyozu olanlarin %71,4 yardimci cihaz kulla-
niyordu ve en sik kullanilan yardimci cihaz tekerlekli
sandalye %94 idi. Tekerlekli sandalyeler yliksek oran-
da hastaya uygun degildi.

Noromuskuler skolyoz, bozulmus spinal denge,
ilerleyici kas gli¢stizligl, duysal feedback yetersizligi
sonucu olusur. Idiopatik skolyozdan daha siddetlidir
ve hizli ilerler ®,

Norolojik hastaliklardan; pediatrik spinal kord
yaralanmalarinda %100, serebral palsi de %15-85,
spinal muskuler atrofide %80 ve DMD’de %90 varan
oranlarda skolyoz gorulir ©. DMD’deki néromusku-
ler skolyoz, calismamizda oldugu gibi torakolomber
bolgede sik goruldugi, yasin ilerlemesi ve ambulas-
yonu kaybiyla arttigr vurgulanir ®2, Ancak skolyoz
gelisiminin, ayakta durma doéneminde basladigina
dair yayinlarda bulunmaktadir %,

Hastanin ylriime yeteneginin bozulmasi ve teker-
lekli sandalyeye baglanmasiyla torakolomber bdlge-
de skolyoz gelisimi baslar. Yarimenin kaybi, alt eks-
tremitede eklemlerde hareket kisithliklarina, kaslar-
da kisaliklara yol agmakta, postiir ve oturma dengesi
bozmaktadir. DMD’ye bagl kas gii¢stzligin ilerle-
mesiyle de bu slre¢ hizlanmaktadir (213,
Calismamizda, yirime kaybinin oldugu yas ve skol-
yozun gorilmeye basladigl yas ortalamalarinin ben-
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zer olmasiyla literatirle bu konuda uyumluluk gos-
termektedir 13,

Hastalarimizin tamami steroid kullaniyordu. Yapilan
calismalarda steroidlerin skolyoz gelisim hizini azaltti-
g1, ambulasyon kaybini 1,4-2,5 yil geciktirdigi, skolyoz
operasyon gereksinimini azalttig gosterilmistir 14,

Yilmaz ve ark. ®), Glkemizde yaptiklari calismada,
atmis alti DMD’li prednizolon alan ve almayan hasta-
larda ylrime siresi, ayakbilegi kontraktirleri ve
skolyozu degerlendirdiler, steroid alanlarda predni-
solon rejiminin ambulasyonu uzatabilecegini ve skol-
yozun geciktirilebilecegini veya dnlenebilecegini bil-
dirdiler.

Sapiro ve ark. 9, steroid kullanmayan 88 DMD’li
hastada skolyoz sikligini ve oranini degerlendirdiler.
Hastalarda ambulasyon kaybindan sonra tiimiinde
skolyoz gelistigi ve siddetle ilerledigi, %62 oraninda
da kifoz eslik ettigini belirttiler.

Noromuskuler skolyoz da ambulasyonunu kaybet-
tikten sonra ameliyat disI tedavilerin, skolyozun iler-
lemesini dnlemede etkili olmadigi gosterilir. ilerleyici
skolyoz, hastalarin oturma yetenegini etkiler, posti-
ri bozar ve agir olgularda akciger hastaligini siddet-
lendirir. Operatif tedavinin temel amaci, oturma
dengesini iyilestirmek ve skolyoz ilerlemesini 6nle-
mektir @78, Skolyoz cerrahisinin komplikasyon oran-
lar1 ylksektir ve SMA ve DMD’li ¢cocuklarda operatif
tedavinin yasam kalitesi lzerine etkisi konusunda
veriler azdir. Kapsamli multidisipliner degerlendirme-
ler riskleri azaltmada hayati 6neme sahiptir 9.

Calismada, DMD’li hastalarin yaklasik yarisinda
agri vardi, bu durum literatiirle uyumluydu. Ylrime
kaybi, postiriin bozulmasi ve glicslizligin artisi
omurga biyomekanigini etkiler 29, DMD’de mekanik
faktorler de siklikla agriya yol agar. Agrinin en 6nem-
li nedenleri skolyoza bagli oturma dengesinin bozul-
maslyla olusan pelvik oblisite, asimetrik postur,
mekanik yliklenmedeki dengesizlik, paraspinal kas-
larda gl¢stizlik ve gerilme, dejeneratif degisiklikler
oldugu vurgulanir, ek olarak agriya yorgunluk, anksi-
yete, depresyon da eslik eder @4,

Zebraki ve ark. 2, Duchenne ve Becker Muskuler
Distrofi’li cocuklarda agriy1 ve agrinin glinlik yasam
fonksiyonlarinaetkisinidegerlendirdiler. Calismamizla
uyumlu olarak agriy1 en sik alt sirt boélgesinde sapta-

dilar. Ayrica agrinin glnlik yasam kalitesi olumsuz
yonde etkiledigini de vurguladilar.

Agri, DMD’de yasam kalitesini disliren bir semp-
tomdur ve ozellikle tekerlekli sandalye kullanilmaya
baslandigi donemde ayrintili degerlendirilmesi gere-
kir @29 Calismamizda, skolyozu olan DMD’lilerin
%87’sinde agri saptandi. idi. Bolge olarak sirt ve
belde siktl. Skolyozun sik gorildigi alanlar olan bel
ve sirt bolgesindeki kaslardaki gerilme, paraspinal
kaslardaki glicstizlik ve uygunsuz tekerlekli sandalye
kullanimi nedeniyle oturma dengesinin daha da
bozulmasi agri nedeni olabilir.

DMD’deki noromuskuler skolyozda hedef fonksi-
yonlarin korunmasi, glinliik bakimin kolaylastiriimasi
ve agrinin hafifletilmesidir. Multitidisipliner yaklasimi
gerektirir. Agri tedavisi igin ilaglar, hastaya uygun
ortezler ve oturma diizenekleri, yataklar ve egzersiz-
ler kullanilir. Siddetli skolyoza ve kiriklara bagh agri-
larda ise cerrahi tedavi bir secenektir 2627,

DMD’de hastaligin tim doénemlerinde dizgin
postirin korunmasi 6nemlidir. Yirlyebilen hastalar-
da pelvis yere paralel olmali, ylirimesini kaybetmis
olanlarda her iki kalga zemine esit oturmalidir.
Konservatif tedavide diizglin postir, skolyozun ilerle-
mesini 6nlemek icin sarttir. Kullanilacak yardimci
cihazlarda da bunun devamhligi esastir. Tekerlekli
sandalye, puset, skuter yirime kaybi olmadigi
doénemde uzun mesafelerde kas glicini korumak
icin kullanilir. Yiiriimede zorluk arttiginda veya kaybin
oldugu dénemde ambulasyonu ve bagimsizligin sir-
diiriilmesini saglar, sosyal katimi arttirir. ilerleyen
slrecte akill tekerlekli sandalye ve motorlu ayakta
durma pozisyonuna gelebilen tekerlekli sandalye
kullanimi énerilir. ideal olarak tekerlekli sandalye
rahat olmali, durusu ve simetriyi korumali ve uygun
adaptasyonlarla desteklenmelidir 28,

Yurime kaybi doneminde tekerlekli sandalyeye
eklenecek adatif ekipmanlar Ust ekstremite fonksi-
yonlarina kolaylik sagladigi bildirilir. Tekerlekli san-
dalye hasta élculerine gore secilmesi dnerilir 22,

Hastaya uygun olmayan tekerlekli sandalye otur-
ma dengesizlik , durusta bozulma, omurgaya asimet-
rik mekanik yiklenmeye yol acar. Bu durum agri,
basing Ulseri olusumu, skolyozda ilerleme ve asimet-
rik kontraktirlere neden olur ©°32, Calismamizdaki
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tekerlekli sandalyelerin hastalara uygunsuz olmasi,
skolyozun ve agrinin yliksek oranda goriilme nedeni
olabilir. Richardon ve ark. ¥ 29 tekerlekli sandalye
kullanan 15’i muskuler distrofili hastada agri, skol-
yoz, deformitelerin 6nemine vurgu yaparak, bu
donemde skolyozda ilerlemenin ve agrinin dizenli
takip edilmesini 6nerdiler.

Franko ve ark. ®%, akuli tekerlekli sandalye kulla-
nan 65 muskuler distrofili hastadaki (40 DMD, 22
MD, 3 diger) calismalarinda sirt agrisi, skolyoz, kardi-
omyopati, solunum yetmezligi, 6demin dikkat ¢ceken
klinik bulgular oldugunu bildirdiler. Aklli sandalyele-
rin bagimsizhg ve sosyal katilimi arttirip, yorgunlugu
azalttigint vurguladilar. Kullanilacak hastaya 06zel
oturma duzeneklerinin skolyoz ve agri lzerinde
olumlu etkisi oldugu, dizenli olarak degerlendirilme-
leri gerektigini de belirttiler.

Skolyoz, DMD’de yasla ilerleyen bir komorbidite-
dir. Skolyoza bagh agri, DMD’de sik karsilasilan, fakat
Uzerinde az durulan bir semptomdur.

Skolyoz, yardimci cihazlardan o6zellikle tekerlekli
sandalye kullanimi ile de iligkilidir.

Bu nedenle DMD’li hastalarda skolyoza bagli agri-
nin gbéz onlinde tutulmasi, tekerlekli sandalyenin
hastaya uygunlugunun saglk profesyonellerince
planlanmasi, kullanim sirecinde dizenli ve ayrintili
degerlendirilmesi gerektigini diisinmekteyiz. Uygun
ekipmanlarla da yapilacak diizenlemeler de ginlik
yasam kalitesini artiracaktir.

Hasta sayisinin daha yiksek oldugu ve daha genis
kapsamli calismalarin yapilmasi konuya katki saglaya-
caktir.

Calismanin Kisithhklar:

- Skolyoz acilarinin, skolyoz yénlerinin, kifozun,
risser evrelemesinin yapilmamis olmasi,

- Agri slire ve siddetinin, glinlik yasam kalitesine
etkisinin degerlendirilmemis olmasidir.

Calisma, 6. Tibbi Rehabilitasyon Kongresi 2018,
8-11 Kasim 2018 Ankara‘da sozll bildiri olarak sunul-
mugtur.
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Amag: Goz akut enfeksiyonlardan, travmalardan, primer géz hastaliklarindan etkilenebildigi gibi sistemik
hastaliklarin sekonder tutulumlari sonucunda da etkilenebilmektedir. Bu ¢alismada, Ocak 2016 ile Aralik
2017 tarihleri arasinda hastanemizde yatarak tedavi géren hastalarin géz hastaliklari danisimlarinin
degerlendirilmesi ve kronik hastaligi olan hastalarda g6z bulgularinin belirlenmesi amaglanmustir.
Yéntem: Hastanemizde yatarak tedavi géren hastalardan, géz hastaliklari béliimiine danisilan hastalarin
yasi, cinsiyeti, tedavi gérdiigii servis, kronik hastaligi olup olmadigi kaydedildi. Hastalarin géz hastaliklari
béliimiine danisilma nedeni ve géz muayene bulgulari belirlenmeye ¢alisildi.

Bulgular: Ocak 2016 ile Aralik 2017 tarihleri arasinda hastanemizde yatarak tedavi géren 28,556 hastanin
15140 (%5,3) gbz hastaliklari béliimiine danisilmisti. Bu hastalarin 829°u (%54,76) erkek ve ortanca yas
63,5 aydi (DA 8-154). Hastalardan 958’inin (%63,28) kronik bir hastaligi vardi. Tiim hastalar iginde anor-
mal muayene bulgulari olarak 92 (%6,08) hastada konjonktivit, 47 (%3,1) hastada refraksiyon kusurlari,
44 (%2,91) hastada papil 6demi, 26 (%1,72) hastada ise preseptal seliilit saptandi. Bunun disinda, anterior
lentikonus, Lisch nodiilii, Kayser-Fleischer halkasi, Japon bayradi gériiniimii, iveit bulgulari, hipertansif
retinopati ve ROP saptanan énemli muayene bulgulariydi.

Sonug: Sonug olarak, géziin primer hastaliklari kadar, sistemik hastaliklara sekonder géz tutulumlari da
olabilmektedir. Kronik hastaligi olan hastalarda baslangigcta g6z bulgulari olmasa bile ilerleyen dénemler-
de gelisebilecek tutulumlari saptamak agisindan diizenli g6z muayenesinin yapilmasi 6nemlidir.

Anahtar kelimeler: ¢cocuk, g6z, kronik hastalik
ABSTRACT

Objective: The eye can be affected by acute infections, traumas, primary eye diseases and systemic dise-
ases. The aim of this study is to evaluate the ophthalmology consultations of inpatients in our hospital
between January 2016 and December 2017 and to determine the ocular findings in patients with chronic
disease.

Method: The age, gender, treatment, chronic disease (if any) of the patients whom consulted to the oph-
thalmology department were recorded. The reason for consultation to ophthalmology and examination
findings were tried to be determined.

Results: 1514 (5.3%) of 28.556 inpatients were consulted to ophthalmology department between January
2016 and December 2017. Of these patients, 829 (54.76%) were male and the median age was 63.5
months (range 8-154 months). Besides 958 (63.28%) patients had chronic disease. The patients had con-
junctivitis (n=92; 6.08%), refractive errors (n=47; 3.1%), papillary edema (n=44; 2.91%), and preseptal
cellulitis (n=26; 1.72%). In addition, the anterior lenticonus, Lisch nodule, Kayser-Fleischer ring, Japanese
flag appearance, uveitis findings, hypertensive retinopathy and ROP were the important findings of the
examination.

Conclusion: As a result the eye involvement may be secondary to systemic diseases as well as primary
diseases of the eye. In patients with chronic disease, it is important to perform regular eye examinations
in order to determine the involvement that may develop in the later stages even if there are no ocular
signs.

Keywords: child, eye, chronic disease
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GiRiS

GOz akut enfeksiyonlardan, travmalardan, primer
goz hastaliklarindan etkilenebildigi gibi sistemik has-
taliklarin sekonder tutulumlari sonucunda da etkile-
nebilmektedir 2. Kalitsal metabolik hastaliklar,
endokrin hastaliklar, maligniteler, romatolojik hasta-
liklar gibi bircok hastalik gozl etkileyebilir. Goz bul-
gulari kronik hastaliklarin ilk belirtisi olabilecegi gibi,
hastaligin ilerleyen donemlerinde de ortaya cikabilir.
Kronik inflamatuvar hastaliklar sklera, uvea, kornea
ve retinay etkileyip gérmede ciddi sorunlara neden
olabilir. Ozellikle cocuk hastalarda sistemik hastalik-
larin okdler bulgularini tanimlamak zordur, bu neden-
le kronik hastaligl olan ¢ocuk hastalarin géz hastalik-
lari takibine alinmasi onemlidir ¢, Bu ¢alismada,
Ocak 2016 ile Aralik 2017 tarihleri arasinda hastane-
mizde yatarak tedavi géren hastalarin gz hastaliklari
konsiltasyonlarinin degerlendirilmesi ve sistemik
hastaligl olan hastalarda gz bulgularinin belirlenme-
si amacglanmustir.

GEREC ve YONTEM

Ocak 2016- Aralik 2017 tarihleri arasinda, tglinci
basamak bir cocuk hastanesi olan Saglk Bilimleri
Universitesi Ankara Cocuk Saglig ve Hastaliklari
Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma Hastanesinde
yatarak tedavi goren hastalarin igcinden goz hastalik-
lari bolimiine danisilan hastalar geriye donik olarak
bilgi islem sisteminden tarandi. Hastalarin tamami-
nin goz hastaliklari kliniginde tek hekim olarak cali-
san ayni goz hekimi tarafindan degerlendirildigi belir-
lendi. Goz hastaliklari bélimine danigilan hastalarin
yasl, cinsiyeti, tedavi gdrdigl servis, kronik hastalig
olup olmadig kaydedildi. Hastalarin goz hastaliklari
boélimine danisiima nedeni ve géz muayene bulgu-
lari belirlenmeye calisildi. Prematrite retinopatisi
tarama amaciyla danisilan hastalarin dogum kilosu
ve dogum haftasi kaydedildi.

Cahsma icin SBU Ankara Cocuk Saghgi ve
Hastaliklari Hematoloji Onkoloji Egitim Arastirma
Hastanesi Etik Kurulu’ndan (11.06.2018/088) izin
alinmistir.

istatistiksel Analiz

Tanimlayici istatistikler olarak kategorik degisken-
ler olgu sayisi (n) ve ylzde (%) biciminde gosterildi.
Devamli degiskenler icin ortanca ve ceyrek deger
arahigl (CDA) kullanildi. Sonuglarin degerlendirilme-
sinde “Statistical Package for Social Sciences-SPSS
17" (Chicago, ABD) programi kullanild.

BULGULAR

Ocak 2016-Aralik 2017 tarihleri arasinda hastane-
mizde yaklasik olarak 28.556 hasta ¢ocuk servislerin-
de yatarak tedavi gormusti. Bu hastalardan 1.514’G
(%5,3) gbz hastaliklari bolimine danisiimigti.
Calismaya dahil edilen 1514 hastanin 829’u (% 54,76)
erkek, 685’i (%45,24) kizdi ve ortanca yas 63,5 ay
(CDA 8-154) olarak saptandi. Hastalarin yattiklari
servisler incelendiginde, en fazla yatisin sirasiyla
%33,22 (n=503) buyldk cocuk servisi ve %18,23
(n=276) sit cocugu servisinde oldugu goruldi. Goz
hastaliklarina danisilan hastalarin yatirildiklari servis-
ler Tablo 1’de goriilmektedir.

Tablo 1. G6z hastaliklarina danigilan hastalarin yatis yaptiklan
servisler.

Yatis Yapilan Servis n %
Cocuk Acil Servisi 39 2,58
Sit Cocugu Servisi 276 18,23
Hematoloji-Onkoloji Servisi 257 16,97
intaniye Servisi 149 9,84
Blyuk Cocuk Servisi 503 33,22
Yenidogan Yogun Bakim Unitesi 142 9,38
Cocuk Yogun Bakim Unitesi 148 9,78
Toplam 1514 100

GOz hastaliklari bolimiine danisilan 1514 hasta-
nin 556’sinin (%36,72) kronik bir hastalig yoktu.
Kronik hastaligi olan 958 (%63,28) hastanin 188’i
(%19,62) tip 1 diyabetes mellitus (IDDM), 127’si
(%13,26) akut lenfoblastik [6semi (ALL), 83’U (%8,66)
metabolik hastalik ve 54’0 (%5,64) ise epilepsi tanila-
riyla takipliydi.

Hastalarin goz hastaliklari bélimine danisiima
nedenleri incelendiginde en fazla danisilma nedeni-
nin, 822 (%54,29) hastada kronik hastaliklarda goz
bulgularinin eslik edip etmedigini anlamak adina
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kontrol amacli oldugu saptandi. Bunun disinda 127
hasta (%13,26) gozde kizariklik ve batma, 79 hasta
(%5,26) goz dibi degerlendirilmesi, 72 hasta (%4,76)
prematdirite retinopatisi degerlendirilmesi, 62 hasta
(%4,10) koryoretinit degerlendirilmesi, 60 hasta
(%3,96) hipertansiyon ve 26 hasta (%1,72) preseptal
seliilit nedeniyle danisiimisti.

GOz hastaliklari bolimiine danisilan 1514 hasta-
nin géz muayenesi sonuclari incelendiginde, 1052
(%69,48) hastanin géz muayenesinin normal oldugu
saptandi. Kronik hastaligi olup g6z bulgusu agisindan
kontrol muayenesi yapilan 822 hastanin 715’inin
(%86,98) géz muayenesi normal olarak saptanmisti.
Tdm hastalar icinde anormal muayene bulgulari ola-
rak 92 (%6,08) hastada konjonktivit, 47 (%3,1) hasta-
da refraksiyon kusurlari, 44 hastada (%2,91) papil
odemi, 26 (%1,72) hastada ise preseptal seliilit sap-
tanmisti. Bunun disinda Alport sendromu tanisiyla
takip edilen iki hastada anterior lentikonus,
Norofibramatozis tip 1 tanili bir hastada Lisch nodi-
IG, Wilson Hastaligi arastirilan bir hastada Kayser-
Fleischer halkasi, metabolik hastalik arastirilan 3
hastada makulada Japon bayragi goriinimu saptan-
mistl. Romatolojik hastalik arastirilan 4 hastada Uveit
bulgulari ve hipertansiyon nedeniyle takipli olan 5
hastada ise hipertansif retinopati saptandi. Hastalarin
g6z muayene bulgulari Sekil 1’de goriilmektedir.

80.00%
70.00% 69-48%
60.00%
50.00%
w
9 40.00%
p=)
> 30.00% !
20.00%
9.92%
10.00% 6.08% :
3.10% 2.91% 1.72% 1.65% 1.32% 1.04% 1.00% 0.92% 0.86% t
0.00% W B e e — ——
I R S I\ N T S S
&S E S LSS
S N RN ) N
__o,ﬁ & O R o° o"\’é\
& N &
& & R &
& &é‘ A&
N & ®
& Muayene Bulgular

*ROP: Premattiire retinopatisi

**Diger: Optik atrofi, anterior lentikonus, hipertansif retinopati,
koryoretinit, liveit, punktat epitelyopati, Japon bayragi gériini-
mi, pigmenter retinopati, hordeolum, géz kapaginda ekimoz,
pitozis, disa bakis kisitlligi.

Sekil 1. Hastalarin goz muayene bulgulari.
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Prematirite nedeniyle takip edilen 72 hastada
yapilan ROP muayenesinde 12 hastada evre 1, bir
hastada evre 2 olmak Uzere toplam 13 (%18,06) has-
tada ROP saptanmisti. ROP saptanan hastalarin gebe-
lik haftalari 26-33 hafta arasinda ve dogum kilolari
575-1920 g arasinda degismekteydi.

Tip 1 DM tanisiyla takip edilip goz hastaliklari
bélimine danigilan 188 hastanin 169’unun (%89,89)
gbz muayenesi normal saptanirken, 15’inde (%7,98)
refraksiyon kusurlari, 2’sinde konjonktivit ve birer
hastada da katarakt ve optik atrofi saptanmisti.

ALL tanisiyla takipli olan 127 hastanin 98’inin
(%77,17) gbz muayene bulgulari normalken 29’unda
(%22,83) anormal muayene bulgusu vardi. En sik
saptanan anormal goz bulgulari refraksiyon kusuru
(n=5), konjonktivit (n=5), blefarit (n=4), punktat epi-
telyopati (n=3) ve renital hemoraji (n=2) idi.

Metabolik hastalik nedeniyle takipli olan 83 hasta-
nin 28’inde (%33,73) anormal muayene bulgusu sap-
tanmistl. En sik saptanan anormal g6z bulgulari bes
hastada konjonktivit ve Ulcer hastada optik atrofi,
Japon bayragi gbriinimui, keratit ve papillada 6demdi.

TARTISMA

Hastanemizde yatarak tedavi gorlip goz hastalik-
lari bolimine danisilan 1514 hastanin 1052’sinin
(%69,48) gbz muayenesinin normal oldugu saptandi.
En sikanormal muayene bulgulari sirasiyla 92 (%6,08)
hastada konjonktivit, 47 (%3,1) hastada refraksiyon
kusurlari ve 44 (%2,91) hastada papil 6demiydi.
Bunun disinda sistemik hastaliklara eslik eden goz
bulgulari arasinda anterior lentikonus, Lisch nodili,
Kayser-Fleischer halkasi, Japon bayragi gorinimi,
Uveit, hipertansif retinopati ve ROP saptanmisti.

Cocuklarda go6ziin primer hastaliklari arasinda
konjonktivitler 6nemli yer almaktadir. Siklikla bakte-
riyel ve viral etkenlere bagl olusan konjonktivitler
gozde kizariklik, yanma, kasinti gibi semptomlara
sebep olabilir ©7. Calismamiza dahil edilen 1.514
hastanin 92’sinde (%6,08) konjonktivit bulgulari sap-
tanmisti ve etkene yonelik tedavileri baslanmisti.

Diyabetes mellitus tanili hastalarda gorulen diya-
betik retinopati mikroanjiopati tablosudur ve hastali-
gintakibinde yillaricinde ortaya ¢cikmaktadir. Diyabetli
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hastalarda lenste reaktif degisiklikler, katarakt, kornea
anomalileri ve makula 6demi de gorilebilmektedir
®9  (lkemizde IDDM tanisiyla takip edilen ve 10-19
yas arasinda olan 53 hastanin dahil edildigi calismada,
4 (%7,5) hastada diyabetik retinopati, 3 hastada optik
atrofi ve 3 hastada katarakt saptanmistir 9,
Calismamizda, IDDM tanisiyla takip edilen 188 hasta
g6z hastaliklari bolimiine cesitli nedenlerle danisiimis
olup, bu hastalardan 15’inde (%7,98) refraksiyon
kusurlari, 2’sinde (%1,06) konjonktivit ve birer (%0,53)
hastada da katarakt ve optik atrofi saptanmisti.
Diyabetik retinopati saptanan hastamiz yoktu. Goz
bulgularinin 6zellikle ergenlik donemi sonrasinda art-
maya basladigl géz 6niinde bulundurularak IDDM’li
hastalarin tani aldiktan 3 yil sonra diizenli retina mua-
yenelerinin yapilmasi 6nerilmektedir.

Prematiire retinopatisi, retina damarlarindaki
anormal proliferasyona bagl olusan bir hastaliktir ve
son yillarda ¢ok dusiik dogum agirlikli bebeklerin geli-
sen tibbi uygulamalarla yasatilmasina bagli olarak sik-
iginda artis gortlmektedir. Dogum agirlhigr 1500 gra-
min altinda veya gebelik haftasi 32 haftadan kiiclik
olan prematiireler ile yenidogan hekimi tarafindan
ROP agisindan riskli goriilen tim yenidoganlara ROP
taramasi yapilmahdir @13, Ulkemizde dogum agirlig
1.500 g altinda olan 246 prematiirenin degerlendiril-
digi calismada, 55 (%22,4) hastada ROP saptanmistir
14 Dogum agirlig 3.500 g altinda ve gebelik haftasi 37
haftadan kigclik olan yenidoganlarin degerlendirildigi
farkh bir calismada ise, ROP saptanma orani %23,7
olarak bulunmustur 3. Calismamizda, 72 hastanin
13’linde (%18,06) ROP saptanmisti. Calismamizdaki
olgu sayisinin ve ROP saptanma oraninin diger calis-
malara gore dislik saptanmis olmasi hastanemizde
kadin dogum Unitesinin olmamasi nedeniyle premati-
re hastalarin daha az yatisinin olmasina bagh olabilir.

Bazi hastaliklara eslik eden g6z bulgulari klinisyene
tani asamasinda yardimci olabilmektedir. Ornek ola-
rak makulada Japon bayragi goriiniimi 6zellikle lizozo-
mal depo hastaliklarinda saptanmaktadir %, Kronik
bobrek yetmezligi ve isitme kaybi ile giden Alport
sendromunda anterior lentikonus patognomonik
kabul edilmektedir. Gézde bakir birikmesine bagl sap-
tanan Kayser-Fleischer halkasi primer bilier siroz, kro-
nik aktif hepatit, Wilson hastaligi gibi hastaliklarda

saptanabilir *®7), Calismamizda, 1.514 hastanin 822’si
(%54,29) primer hastaliga eslik eden goz bulgusu agi-
sindan géz muayenesi yapiimisti. Bu hastalarin biyik
kisminin (%86,98) g6z muayenesinin normal saptan-
masina ragmen, anterior lentikonus, Lisch nodild,
Kayser-Fleischer halkasi, Japon bayragi gérinimu gibi
spesifik bulgularin g6z muayenesinde saptanmis olma-
si hastalarin tanilarinin konmasinda yardimci olmus-
tur. Bu nedenle o6zellikli hastalarda goz hastaliklar
konstiltasyonunun yararli olacagini dislinmekteyiz.

Calismanin kisithiliklari olarak tek merkez verilerini
iceriyor olmasi, hastalarin yalnizca tek seferlik géz mua-
yene bulgularini yansittigi icin kronik hastaliklarin ilerle-
yen dénemde ortaya ¢ikabilecek gz bulgularini saptaya-
mamis olmamiz, hastanemiz goz hastaliklari kliniginde
gbz operasyonlarinin yapilmamasina bagh primer goz
hastaliklarinin sayisinin az olmasi ve retrospektif bir
calisma olmasi gosterilebilir. Ancak, tim hastalarin ayni
g6z hekimi tarafindan degerlendirilmis olmasi ve 1.514
hasta gibi yliksek sayida cocuk hastanin degerlendirilmis
olmasi ¢alismanin glicll yanlari arasinda gosterilebilir.

Sonug olarak, géziin primer hastaliklari kadar kro-
nik hastaliklara sekonder goéz bulgulari da akilda
tutulmahidir. Kronik hastaligi olan hastalarda baslan-
gicta goz bulgulari olmasa bile ilerleyen donemlerde
gelisebilecek tutulumlari saptamak ve erken tedavi-
ye baslamak acisindan dizenli géz muayenesinin
yapilmasi dnemlidir.

Etik Kurul Onayi: SBU Ankara Cocuk Sagligi ve Hasta-
liklari Hematoloji Onkoloji SUAM Klinik Arastirmalar
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Parsiyel Atrioventrikiiler Septal Defekt Onarimi
Sonrasi Orta Donem Hasta Takiplerinin
Retrospektif Analizi: Tek Merkez Deneyimi

A Retrospective Analysis of Mid-Term Paitent
Follow-ups After Partial Atrioventricular Septal
Defect Repair: A Unicenter Experience

Cagatay Bilen ©
Gokmen Akkaya ©
Osman Tuncer ©
Yiiksel Atay ©®

(074

Amag: Parsiyel atrioventrikiiler septal defekt ostium primum atrial septal defekt olarak da bilinmektedir.
Operasyon sonrasi sol atrioventrikiiler kapak yetmezligi, pace-maker gereksinimi olan komplet atriovent-
rikiiler nod bloklari ve sol ventrikiil ¢ikim yolu darligi gibi sorunlarla karsilasilabilinmektedir.

Biz de bu ¢alismamizda, parsiyel atrioventrikiiler septal defekt diizeltme operasyonlarinin sonuglarini,
komorbidetelerini ve taburculuk sonrasi orta dénem verileri bildirmeyi amagladik.

Yéntem: Calismaya 2005-2017 yillari arasinda klinigimizde parsiyel atrioventrikiiler septal defekt nedeni
ile tam diizeltme operasyonu uygulanan kirk bir hasta dahil edildi. Hastalarin hastane kayitlari retrospek-
tif olarak tarandi. Hastalarin operasyon éncesi, taburculuk sonrasi birinci, lglinci, altinci ve on ikinci
aylarda kontrol transtorasik ekokardiografi ve sonrasinda yillik takipleri ile uzun dénem yeniden cerrahi
miidahale gerekliligi agisindan izlendi.

Bulgular: Hastane kalis siiresi boyunca ve takip sirasinda bir hasta konjestif kalp yetmezliginden kaybedil-
di. Bir hastaya total atrioventrikiiler nod blogu nedeni ile kalici pace maker takildi. Taburcu edildikten
sonra sol atriyoventrikiiler kapak yetmezliginde énemli derecede diizelme gézlendi.

Sonug: Parsiyel atrioventrikiiler septal defekt tanili hastalarda cerrahi sirasinda ileti yollarina dikkat edil-
mesi ve yeterli valviiler onarim yapilmasi uzun dénemde reoperasyon gereksinimini 6nemli 6l¢iide azalt-
maktadir.

Anahtar kelimeler: Parsiyel atrioventrikiiler septal defekt, atrioventrikiiler kapak yetmezligi, komplet
atrioventrikiiler tam blok

ABSTRACT

Objective: Partial atrioventricular septal defect is also known as ostium primum type atrial septal defect.
Complications such as atrioventricular valve insufficiency, complete atrioventricular bundle blocks requi-
ring pace-maker and left ventricle outflow obstruction may occur during postoperative period. This study
presents the surgical correction results of partial atrioventircular septal defect, thus we aimed to determi-
ne the comorbidities and mid-term outcomes. In this study, we aimed to report the results of partial atri-
oventircular septal defect. correction operations, their comorbidities and mid-term data after discharge.
Method: Overall 41 patients who underwent surgical correction with the diagnosis of partial atrioventir-
cular septal defect between 2005-2017 in our institute were included in this study. Hospital records were
retrospectively analyzed. The patients were evaluated via transthoracic echocardiography preoperatively
and at postoperative 1., 3., 6., and 20. months, afterwards, the examinations countinued at yearly inter-
val.

Results: Only one patient exited due to congestive heart failure during hospital stay, and follow-up period.
A permenant pace maker was implanted in one patient because of development of total atrioventricular
block. After discharge, a significant improvement was observed in the left atrioventricular valve insuffici-
ency.

Conclusion: As a consequence of paying maxiumum effort to avoid development of bundle branch block
and performing an adequate valve repair during surgical procedure, the requirement for reoperation in
the long-term follow-up may be considerably reduced in patients with partial atrioventircular septal
defect.

Keywords: Partial atrioventricular septal defect, atrioventricular valve failure, complete atrioventricular
total block
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GiRiS

Atriyoventrikiler (AV) septal defektler komplet,
intermediate ve parsiyel olmak (zere (i¢ kategoriye
ayrilir. Komplet form, kalbin her iki tarafini birbirine
baglayan ortak AV kapak ile hem atriyal hem de vent-
rikiler septal defektlere (VSD) sahiptir. Parsiyel form-
da defekt sag ve sol AV kapaklarin tGzerinde yer alir ve
sol AV kapakta farkli derecelerde yetersizlige yola
acan kmalformasyonlar gézlenmektedir M. Parsiyel
atriventrikiler septal defekt (pAVSD) ostium primum
atrial septal defekt olarak bilinmektedir ve
Atrioventrikiiler septal defektler (AVSD) tanisinin
icinde yer almaktadir. intermediate formda ise iki
ayri farkhlasmis sag ve sol AV kapaga restriktif tipte
VSD ve degisken boyutta atriyal septal defekt (ASD)
eslik eder. Atrioventrikiler septal defektler konjeni-
tal kalp defektlerin %2,9’unu olusturmaktadir ve
bunlarin yaklasik %60’1 parsiyel AVSD’dir . Hayatin
ilk yillarinda klinik olarak sekundum atrial septal
defekt gibi bulgu vermektedirler. Ancak ilerleyen
donemde sol AV kapak yetmezligi ve ASD nedeniyle
gorilen santa bagl konjestif kalp yetmezligi gorulir
ve erken diizeltici operasyona gereksinim duyulmak-
tadir. Tedavisiz kalinmasi durumunda yetiskin donem-
de hastalarin %15’inde pulmoner hippertansiyon ile
miicadele edilmektedir @ ilk kez diizeltici operasyon
1954 yilinda Kirklin ve ark. tarafindan basariyla ger-
ceklestirilmistir @, ilk baglarda sol AV kapagin normal
mitral kapak morfolojisinden farkli olmasi nedeni ile
kleft tamirine gerek olmadigi dislintilmis, ancak
kleft tamirinin uzun donem de sol AV kapak yetmez-
ligini engellemesi nedeni ile sol AV kapak tamirinin
vapilmasi 6nem kazanmis. Bu hastalarda diger bir
onemli durum ise atrioventrikiler ileti nodun asagi
ve geriye dogru yer degistirmesidir ©,

Operasyon sonrasi olusabilecek 6nemli komplikas-
yonlar vardir ve en 6nemlileri sol AV kapak yetmezligi,
pace-maker gereksinimi olan komplet atrioventrikiler
tam blok ve sol ventrikil gikim yolu darhigidir.

Down sendromlu popilasyonda normal popdulas-
yona gore AVSD gorilme sikhgl 2.000 kat artmaktadir
ve Down sendromu sendromu popilasyonunda
AVSD gorilme sikligi yaklasik %20 civarindadir ©,
Ayrica Tum AVSD olgulari arasinda %65’inden fazlasi
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Down sendromlu cocuklarda goralir 7,

Biz de bu ¢alismamizda, parsiyel AVSD diizeltme
operasyonlarinin sonuglarini, komorbidetelerini ve
taburculuk sonrasi orta dénem verileri bildirmeyi
amagladik.

GEREC ve YONTEM

Calisma “Helsinki Deklarasyonu” ilkelerine uygun
olarak yerine getirilmis ve Ege Universitesi Tip
Fakultesi Etik Kurul onayi ile yapilmistir (Tarih:
28/11/2018 Karar No:18-11.1T/26)

Calismaya 2005-2017 yillari arasinda klinigimizde
parsiyel AVSD nedeni ile tam dilizeltme operasyonu
uygulanan kirkbir hasta dahil edildi. Hastalarin hasta-
ne kayitlari retrospektif olarak tarandi.

Hastalarin 6zge¢misinde akraba evliligi bulunma-
maktaydi. Tum hastalarin yapilan fizik muayenesinde
sistolik ejeksiyon GflirimU mevcuttu. Tum hastalar
operasyon oncesi transtorasik ekokardiografi (TTE)
ve tanida TTE'in yetersiz kaldigi veya ek anomaliden
siphelenilen durumlarda bilgisayarl tomografik anji-
ografi ile degerlendirildi. Hastalari ¢ekilen 6n-arka
akciger grafilerinde kardiyotorasik oranin 0,5in lize-
rinde oldugu saptandi.

Hastalarin taburculuk sonrasi erken dénemde,
birinci, Gglincl, altinci ve on ikinci aylarda kontrol
TTE ve sonrasinda yillik TTE takipleri ile uzun dénem
yeniden cerrahi miidahale gerekliligi agisindan izlen-
di. Hastalar mitral kapak yetmezligi agisindan Erdogan
ve ark. ® tanimladig sekilde yapisal, niteleyici ve
niceleyici 6zellikler agisindan degerlendirildi.

Tum hastalarin operasyon oncesi beden ylizey ala-
nina gore mitral kapak Z skoru hesaplandi. Z skoru
ortalama popllasyona gore belirlenmis Ol¢timlerin
ortalama degerlerini tanimlamaktadir. Boylelikle has-
talar icin kantitatif veri elde edilmesi saglanmaktadir.

Operatif Teknik

Tum operasyonlar genel anestezi altinda aorto-
bikaval kaniilasyon ile kardiopulmoner bypas cihazi ile
aortik kross klemp ve soguk kan kardioplejisi kullanila-
rak gerceklestirildi. Sag atriyotomi ile patolojiye ulasil-
di. Primum ASD ve mitral kleft degerlendirildikten
sonra, mitral kleft tek tek dikisler ile onarildi. Hastanin
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beklenen mitral kapak ¢api Z skoruna gore hesaplana-
rak yeterli aciklik olup olmadigi degerlendirildi. Otolog
perikard yama kullanilarak primum ASD kapatildi.

istatistiksel Analiz

Tum stirekli degiskenler ortalama, standart sapma,
medyan ve aralik verileri ile sunuldu. istatistiksel ana-
liz icin IBM SPSS 20,0 programi kullanilarak yapildi.

BULGULAR

Hastalarin yas ortalamasi 35,26+31,38 ay olarak
saptandi. Operasyon Oncesi hastalarin ortalama agir-
liklari 25,70+15,74 kg olarak saptandi. Hastalarin
19’u kizdi. Hastalarin 4’iinde Down sendromu mev-
cuttu (Tablo 1).

Tablo 1. Demografik ve preoperatif veriler.

Degisken Deger
Yas (ay) 35,26+31,38
Agirlik (kg) 25,70+15,74
Cinsiyet

Erkek 22
Kadin 19
Down sendromu 4

Veriler ortalamazSD veya sayi olarak sunulmustur.

Hastalarin takip stiresi ortalama 8,14+3,26 yil ola-
rak saptandi.

Parsiyel AVSD nedeni ile opere edilen hastalarin
12’sine sekundum ASD katilmasi, 1’ine PDA ligasyo-
nu, 11’ine triklspid kapak yetmezligi nedeni ile tri-
kiispid kapak onarimi islemi ayni seansta uygulandi.

Ortalama kardiopulmoner bypas sireleri
65,87+19,28 dk. ve ortalama aortik krossklemp siire-
leri 53,41+16,92 dk.'ydi. Ortalama entlbasyon ve
yogun bakim kalis siireleri 8,04+17,98, 24,75+15,97
saatolaraksaptandi. Hastane kalis stireleri9,29+17,73
glinda (Tablo 2).

Hastane kalis slresi boyunca ve takip sirasinda
hastalarin 1'i konjestif kalp yetmezligi nedeni ile uza-
yan entlibasyon sonrasi pndmoni ve sonrasinda geli-

sen septik sok nedeni ile kaybedildi. U¢ hastada
operasyon sonrasl total av blok nedeni ile gecici pace
maker gereksinimi oldu. Bu hastalarin yas ve kilo
ortalamalari sirasi ile 7,66+4,04 ay ve 18,33+13,05
kilogram olarak saptandi. Bu hastalarin Uglinde de
Down sendromu saptanmadi. Sonrasinda kalp ritm-
leri sinlise dondu. Bir hastaya total av blok nedeni ile
kalici pace maker takildi.

Taburculuk sonrasi hastalar TTE ile 1., 3., 6. ve 12.
ayda degerlendirlidi. AVSD operasyonu sonrasi reope-
rasyon gerketiren nedenlerden ikinci siklikta gorilen
sol ventrikdl ¢ikim yolu darligidir. Bu nedeni aort kapa-
gin yanlis pozisyonda yerlesmesi ve sol ventrikiil inlet
kisminin normale gore kisalip outlet kisminin uzamasi-
dir. Bunun disinda operasyon sonrasi iyilesme dokusu-
nun hipertrofiye ugramasi sol ventrikdl ¢ikim yolu dar-
hginin gbzlenmesinde artisa neden olmaktadir.

Tablo 2. intra ve postoperatif veriler.

Degisken Deger
Kardiopulmoner bypas stiresi (dk.) 65,87+19,28
Aortik kross-klemp stresi (dk.) 53,41+16,92
Ek cerrahi prosedirler

Sekundum atrial septal defekt kapama 12
Patent duktus arteriosus kapama 1
Tikuspid kapak onarimi 11

Yogun bakim kalis streleri (saat) 75,73+111,14

Entlibasyon sireleri (saat) 36,4215

Veriler ortalamaSD veya sayi olarak
sunulmustur.

45

0 ..

35 +— —
30 T = ciddi
25 7 Horta
20 - hafif
15 1 Heser
10 1 "yok

preop 1.ay 3. ay 6.ay 12.ay

Grafik 1. Transtorasik ekokardiyografideki mitral yetmezlik bul-
gulari.
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Hastalarin hicbirinde sol ventrikil ¢ikim yolu darhg
gozlenmedi. Hastalarin bir yillik takibindeki sol AV
kapak yetmezlik ile ilgili bilgiler Grafik 1'de belitilmistir.

TARTISMA

Calismamizda, parsiyel atrioventrikiler septal
defekt onarim sonuclarina dair postoperatif bir yillik
verileri degerlendirdik. pAVSD cerrahisi diisik mor-
talite ve uzun dénem sag kalim ile glivenle uygulana-
bilmektedir ve gesitli serilerde hastane mortalitesi
%1-3 olarak belirtilmistir ®#19, Bununla birlikte, ayni
calismalarda, uzun doénem takiplerde 5 vyillik sag
kalim %93-89, 10 yillik sag kalim ise %89-87 arasinda
bildirilmistir. Yine de genel toplum poptlasyonuna
kiyasla bu hastalarda ortalama yasam siresi kisa
bulunmustur ©. Serimizde ise literatir ile uyumlu ola-
rak bir adet sol ventrikiil yetmezligi nedeni ile gelisen
erken mortalite disinda 6lim goézlenmedi.

pPAVSD cerrahisi yiksek oranda uzun dénem sag
kalim saglamakla birlikte, postoperatif komplikasyon-
lar ve yeniden ameliyat gereksinimi izlenebilmektedir.
Ozellikle atrioventrikiiler kapak yetmezlikleri, konjestif
kalp yetmezligi, aritmiler ve sol ventrikil ¢ikim yolu
darliklari bunlardan baslicalaridir >3, Cesitli neden-
ler arasinda en sik reoperasyon gereksinimi ise sol AV
kapak yetmezligi olarak bildirilmistir “**. Bu hasta
grubunda Trizomi 21 bulunmayisi, ameliyat 6ncesi
ciddi sol AV kapak yetmezligi, erken operatif yas, klef-
tin kapatilmamasi ve parasit ya da cift orifisli kapak
yapisi bilinen risk faktérleridir %13, Bowman ve ark.
14 erken cerrahinin 6Gnemini vurgularken, eriskin hasta
gruplarinda Gatzoulis ve ark. *® atrioventrikiler kapak
yetmezligi nedeni ile reoperasyon oranlarinin %18’e
ulasabildigini saptamislardir. Hasta grubumuzda ise
ciddi sol AV kapak yetmezligi postoperatif bir yillik
takip boyunca bulunmamaktadir. Geri donlisiimsiz
sol ventrikill fonksiyon bozuklugu yerlesmeden uygu-
lanan cerrahi dizeltmenin ejeksiyon fraksiyonunda
artis ve diastol sonu capta dislis saglayarak hasta
takiplerinde sol AV kapak fonksiyonlarinda iyilesmeye
yol actigi bilinmektedir *”). Buna ragmen, cerrahi son-
rasi devam eden ciddi sol AV kapak yetmezligi morta-
lite agisindan 6nemli bir faktérdiir “2*3), Bu nedenle bu
hastalarda kleft onarimi sonrasi salin ile kontrol disin-
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da ameliyat odasinda transozefageal ekokardiyografi
ile degerlendirme yapiyor ve ayrica atrial defekt kapa-
tilmasinda otolog perikard kullaniyoruz. Pretre ve ark.
8 primer kapatmanin giivenli oldugunu belirtse de
genel egilim yama vyerlestirilmesi yonindedir.
LiteratUrde fikir ayrihigina yol agan bazi veriler mevcut-
tur. Kimi yazarlar artmis operasyon yasinin reoperas-
yon gereksinimini arttiracagi gorislinde olsa da Devlin
ve ark. ®® 86 hastalik serilerinde hastalari operasyon
yaslarina gore alt gruplara ayirmis ve 7 yillik takiplerin-
de herhangi bir fark saptamamislardir. Reoperasyon
gereksinimi 5 yildan sonra izlenmemistir. Yine de tiim
bu veriler g6z 6niine alindiginda bu hastalarin yasam
boyu rutin olarak belirli araliklarla takip edilmesi
gerektigi dusiincesindeyiz.

AVSD operasyonu sonrasi reoperasyon gereketiren
nedenlerden ikinci siklikta gorileni sol ventrikil ¢ikim
yolu darligidir ?, Bunun nedeni aort kapagin yanlis
pozisyonda yerlesmesi ve sol ventrikil inlet kisminin
normale gore kisalip outlet kisminin uzamasidir. Bunun
disinda, operasyon sonrasi iyilesme dokusunun hipert-
rofiye ugramasi sol ventrikil ¢ikim yolu darhginin géz-
lenmesinde artisa neden olmaktadir. TTE ile sol vent-
rikiil ¢itkim yolunda 20 mmHg ve Uzerinde ortalama
basing farki izlenmesi anlamli kabul edilmekte ve cer-
rahi girisim icin endikasyon olarak sayilmaktadir 24,
Serimizde ise takip slresince reoperasyon gerektiren
belirgin sol ventrikil ¢ikim yolu darligi izlenmemistir.

O’sullivan ve ark. 22 51 hastalik serilerinde hasta-
larda yogun bakim siireleri, inotrop gereksinimi ve
hastanede kalis surelerini incelemis ve silotoraksi bu
parametrelerle iliskili bulmuslardir. %5,9 hastada
silotoraks saptamislar ve serilerindeki bu hastalarin
Trizomi 21 oldugunu gozlemlemislerdir. Bu durumu
kendi olgu serilerindeki Down sendromlu hastalarin
oransal olarak yiksekligi ile agiklamislardir. Bizde ise
Down sendromu hastalarda %9,7 oraninda mevcut
iken bu hastalarda silotoraks izlenmemistir.

Aritmiler ve farkli derecelerdeki kalp bloklari bu
hastalarda cerrahi sonrasinda izlenebilmektedir. Cesitli
derecelerde AV kalp blogu gelisen hastalarda pacema-
ker gereksinimi olabilmektedir. Her ne kadar kalp blo-
gundan sakinmak icin dikis gecilen noktalara dikkat
edilse bu komplikasyon tamamen cerrahiye bagl geli-
sen bir durum degildir. Chowdhury ve ark. ?Y opere
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edilmemis 3 hastada komplet AV blok gelisimi gbzlem-
lemislerdir. Somerville ?¥ tarafindan yapilan bir calis-
mada cerrahi gecirmemis olan hastalarda soldan saga
olusan sant akiminin meydana getirdigi tlrbilan
akima bagli zaman igerisinde olusan defekt sinirlarin-
da olusan fibréz doku nedeni ile ileti sisteminin zarar
gordigu belirtilmistir. Bu hasta grubunda oncelikle
klinik olarak elektrokardiogramda PR mesafesinde
uzama ve sonrasinda kalp blogu gelistigi gdzlenmistir.
Serimizde iki hasta yogun bakim izleminde sinus ritmi-
ne dénmis, bir hastada ise kalici pacemaker gereksini-
mi olmustur. Bu hasta 4 aylik ve 14 kilogram agirligin-
da opere edilmis olup, herhangi bir genetik anomaliye
rastlanmamistir. Cesitli serilerde de %3 civarinda pace-
maker gereksinimi bildirilmistir ¢-1022),

Galismamiz, retrospektif bir calisma olmasi nede-
ni ile gesitli kisitliliklar igermektedir. Sinirli hasta sayi-
si alt grup analizi yapmayi uygun kilmamaktadir. Bu
nedenle prospektif, cok merkezli calismalara gereksi-
nim bulunmaktadir.

Sonug olarak, pAVSD cerrahisi hayatin ilk yillarin-
da giivenle ve diisik morbidite orani ile uygulanabil-
mektedir. Hastalarda cerrahi sirasinda ileti yollarina
dikkat edilmesi ve yeterli valvuler onarim yapilmasi
uzun dénemde reoperasyon gereksinimini dnemli
Olclide azaltmaktadir.
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Alerjik Rinitli Hastalarin Klinik Ozellikleri ve
Komorbidite Olarak Adenoid Hipertrofisinin
Degerlendirilmesi

Clinical Features of Patients with Allergic Rhinitis
and Evaluation of Adenoid Hypertrophy as a
Comorbidity

Ozlem Sancakli ®
Halil Belverenli ®

(074

Amag: Burun, anatomik ve fonksiyonel olarak gézler, paranazal siniisler, nazofarinks, orta kulak ve alt
solunum yollari ile baglantilidir. Bu nedenle alerjik rinitli hastalarda astim, kronik siniizit, adenoid hipert-
rofi alerjik konjonktivit gibi komorbid hastaliklar sik gériilmektedir. Calismamizda, poliklinigimize alerjik
rinit bulgulari olan hastalarda komorbid hastaliklarin sikligini ve olgularin klinik ézelliklerini degerlendir-
meyi amagladik.

Yontem: Calismamiza Cocuk Alerji Poliklinigimizde Eylil 2015-Mart 2016 arasinda orta-agir alerjik rinit
tanisiyla izlenen 3-17 yas arasindaki olgular dahil edildi. Hasta dosyalari retrospektif olarak incelendi,
komorbid hastaliklar, aile 6ykisi, eozinofil yiizdesi, total IgE diizeyi ve alerji testi sonuglari ve kullanilan
ilag sayisi kaydedildi. Tedavinin ilk ayinda semptomlarin skorlanmasi icin gérsel analog skala kullanild.
istatistiksel analizde p<0,05 anlamli kabul edildi.

Bulgular: Calismaya yas ortancasi 7,25 (5,13) [3,0-17,0] olan (33 kiz 73 erkek) 106 olgu alind.
Hastalarimizin %84,9’unda deri testi pozitifti ve %69,8’inde semptomlar 2 yildan daha fazla siirede devam
etmekteydi. En sik eslik eden komorbid hastaliklar astim (%52,8) ve adenoid hipertrofi (%30,2) idi.
Calismamizda deri testi negatif olan grupta adenoid hipertrofi sikligi daha yiiksek ve total IgE diizeyi daha
diistiktii (p=0,019, p=0,027).

Sonug: Calismamizda alerjik rinitli olgularda en sik eslik eden komorbid hastaliklarin astim ve adenoid
hipertrofi oldugu, deri testi negatif olan grupta adenoid hipertrofinin daha sik oldugu bulundu.

Anahtar kelimeler: Alerjik rinit, adenoid hipertrofi, deri prick test
ABSTRACT

Objective: The nasal cavity is anatomically and functionally communicates with eyes, paranasal sinuses,
nasopharynx, middle ear and lower airways. Therefore, comorbid diseases such as asthma, chronic sinu-
sitis, adenoid hypertrophy allergic conjunctivitis are common in patients with allergic rhinitis. In our study,
we aimed to evaluate the frequency of comorbid diseases, clinical features of patients who referred to our
outpatient clinic with allergic rhinitis.

Method: The study included children aged between 3-17 years who were diagnosed with moderate to
severe allergic rhinitis between September 2015 and March 2016 in our pediatric allergy outpatient clinic.
Patient files were retrospectively reviewed; comorbid diseases, family history, eosinophil percentage, total
IgE level and allergy test results and the number of drugs used were recorded. In the first month of the
treatment, visual analog scale was used to score the symptoms. P<0.05 was considered significant in the
statistical analysis.

Results: A total of 106 patients (33 female, 73 male) with respective median ages of 7.25 and 5.13 years
[range: 3.0-17.0, years] were included in the study. In 84.9% of our patients, skin test was positive, and in
69.8% of the patients the symptoms persisted for more than 2 years. The most common comorbid diseases
were asthma (52.8%) and adenoid hypertrophy (30.2%). In our study, the incidence of adenoid hypert-
rophy was higher and total IgE levels were lower in the skin test- negative group (p=0.019, p=0.027).
Conclusion: In our study, the most common comorbid diseases in patients with allergic rhinitis were ast-
hma and adenoid hypertrophy, and in the skin test- negative group adenoid hypertrophy was more frequ-
ent.

Keywords: Allergic rhinitis, adenoid hypertrophy, skin prick test
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GiRiS

Alerjik rinit (AR) ¢cocukluk caginda en sik gorilen
kronik inflamatuvar hastaliktir @. Burun akintisi,
burun tikanikhigi, kasinti ve hapsirik en sik gorilen
semptomlardir. Ulkemizde yapilan calismalarda, AR
prevalansinin cocuklarda %2,9-39,9 oraninda oldugu
bildirilmektedir #7. Burun, anatomik ve fonksiyonel
olarak gozler, paranazal sinlsler, nazofarinks, orta
kulak, larinks ve alt solunum yollari ile baglantildir.
Bu nedenle AR’li hastalarda astim, kronik sinlzit,
tekrarlayan otit, adenoid hipertrofi (AH) alerjik kon-
jonktivit gibi komorbid hastaliklar sik gorilmektedir.
Adenoid dokusu Waldeyer Halkasi’'nin bir parcasi
olarak nazofarengeal bdlgede lokalize olan periferik
bir lenfoid dokudur. Tekrarlayan solunum yolu enfek-
siyonlari kiiglik cocuklarda adenoid dokuda biyime-
ye neden olarak burun tikanikligina neden olabil-
mektedir. AR’li bazi olgularda alerjenle karsilasmanin
adenoid dokuyu buyltebildigi ve bu olgularda uygun
medikal tedavi ile AH bulgularinin kismen gerileyebil-
digi bilinmektedir ®. Biz bu ¢alismamizda, poliklinigi-
mize AR bulgulari ile basvuran hastalarda eslik eden
komorbid hastaliklari, atopik ve non-atopik olgularin
klinik 6zelliklerini ve medikal tedavi yanitini, cerrahi
tedavi gerektiren AH’li hastaliklarin klinik 6zelliklerini
belirleyebilmeyi amacladik.

GEREC ve YONTEM

Calisma grubumuzu Eyltl 2015-Mart 2016 yillar
arasinda hastanemiz Cocuk Alerji Polikliniginde ARIA
kilavuzu tani kriterlerine gére ® AR tanisi almis ve
nazofarinks muayenesi kulak-burun-bogaz uzmani
tarafindan yapilmis 3-17 yas arasi hastalar alind.
Semptomlari haftada dort giinden fazla olan ya da
ardarda dort haftadan uzun slren hastalar persistan
AR, semptomlari haftada dort glinden az olan veya
ardarda dort haftadan az siiren hastalar intermittan
AR olarak gruplandiridi. AR siddeti, semptomlarin
siddetine ve sosyal, is, okul yasamini etkilemesine
gore hafif veya orta-agir olarak siniflandirildi ve orta-
agir AR’li hastalar calismaya dahil edildi. Alerjik has-
taliklar disinda ek kronik hastaligi olan, Ust solunum
yollarinda mekanik obstriiksiyona neden olabilecek
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anatomik sorunu olan hastalar ¢alismaya dahil edil-
medi.

Hastalarin poliklinik dosyalari retrospektif olarak
incelendi; 6zge¢mis bilgileri, AH, kronik sinlzit, tek-
rarlayan otit ve astim gibi eslik eden komorbid hasta-
hk varligi, ailedeki atopi 6ykilsu, kandaki eozinofil
ylzdesi, total IgE dlzeyi ve alerji testi sonuglari (inha-
len alerjenler icin yapilan test sonuglari: ev tozu
akarlari, kiif mantarlari, hayvan epitelleri, ot ve agag
polenleri), kullandigi ila¢ sayisi, tedavi sliresi olgu
izlem formuna kaydedildi. Calisma sliresince hastala-
ra ARIA kilavuzunun o6nerdigi basamak tedavisine
gore intranazal kortikosteroid, H1 antihistamin ve/
veya ve |6kotrien reseptdr antagonisti tedavisi veril-
di. Gorsel analog skala kullanilarak yasi blyik olan
hastalarin kendisinden, kiiglik olanlarin ebeveynle-
rinden tedavi oncesi ve tedavinin birinci ayindaki
bulgulari karsilastirip degisimin 1’den 10’kadar dere-
celendirilmesi istendi ©). Sonuglar olgu izlem formu-
na kaydedildi. Bu calismamiz icin Etik Kuruldan
20.06.2016 tarihinde KAEK 390/2016 numarasi ile
onay alindi.

Veriler SPSS 20.0 for windows v.20 (SPSS, Inc.,
Chicago, lllinois) programina kaydedildi. Nicel verile-
rin normal dagilima uygunlugu Kolmogorov Smirnov
testi ile incelendi. Tanimlayici istatistikler frekans
(%), ortalamazstandartsapmave medyan (minumum-
maximum) biciminde gosterildi. Normal dagilima
uygun olan verilerin gruplar arasi kiyaslanmasinda
bagimsiz gruplarda t testi, normal dagilima uygun
olmayan verilerin gruplar arasi kiyaslanmasinda ise
Mann Whitney U testi kullanildi. Nitel verilerin anali-
zi ki-kare testi ile yapildi.

BULGULAR

Calismaya yas ortancasi 7,25 yil olan (5,13) [3,0-
17,0] (33 kiz 73 erkek) 106 olgu alindi. Olgularin
%63,2’sinde persistan, %36,8'inde intermittan AR bul-
gulari vardi. Bu hastalarin %84,9’unda deri testi pozi-
tifti ve %69,8’inde yakinmalari 2 yildan uzun siredir
devam etmekteydi. En sik eslik eden komorbid hasta-
hklar astim (%52,8) ve AH (%30,2) idi. AH’si olan has-
talarimizin 16’si poliklinik basvurusundan énce, 3l de
poliklinigimizde bir stire medikal tedavi ile izlendikten
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Tablo 1. Alerjik rinit tanisiyla izlenen hastalarin klinik 6zellikleri
(n, %).

Tablo 2. Orta-agir alerjik rinitli hastalarin persistan ya da inter-
mittan olmalarina gore klinik ve laboratuvar 6zellikleri (n, %).

Alerjik rinit (n=106)

Yag* 7,25 (5,13) [3,0-17,0]

Cinsiyet (K) 33 (%31,1)

Tani
Orta-agir persistan rinit
Orta-agir intermittan rinit

Eslik eden komorbid hastaliklar
Astim 56 (%52,8)
Adenoid hipertrofi 32 (%30,2)
Kronik sintzit 12 (%11,3)
Atopik dermatit 11 (%10,4)

67 (%63,2)
39 (%36,8)

Tekrarlayan otit 3 (%2,8)

Besin alerjisi 4 (%3,8)
Ailede atopi

Var 81 (%76,4)

Yok 25 (%23,6)
Kullandigi ilag sayisi

<2 39 (%36,8)

>2 67 (%63,2)
Semptom sliresi

<2 yil 36 (%34,0)

>2 yil 74 (%69,8)

Atopi deri testi

Monosensitize 37 (%34,9)

Ev ici allerjen 5 (%4,7)
Ev digi allerjen 32 (%30,2)
Polisensitize 53 (%50)
Negatif 16 (%15,1)

Adenoidektomi
Tedavi 6ncesinde 16 (%84,2)
Tedaviden sonra 3 (%15,8)
VAS* 3,0 (3) [0-10]
Total IgE* 105,40 (249,13) [4,00-2660,00]
Eozinofil sayimi* 3,25 (3,32) [0-19,10]

*median (ceyrekler arasi aralik) [minimum-maksimum degerler

sonra AH nedeniyle opere edilmisti (Tablo 1).

Calismamizda, persistan ve intermitten AR’li olgu-
lar arasinda yas, cinsiyet, semptom siresi, ailesinde
ve kendisinde eslik eden atopik hastalik 6ykisu, AH
sikhgi, tedavi sonrasi VAS skoru, total IgE ve eozinofil
ylzdesi agisindan anlamli bir farkhlk olmadigi sap-
tandi (Tablo 2).

Calismamizda, deri testi negatif olan grupta AH
sikhginin daha ylksek ve total IgE dizeyinin daha
dislik oldugu ve bu sonuglarin istatistiksel olarak
anlamli oldugu bulundu (p=0,019, p=0,027). Alerji
deri testi pozitif ve negatif olan hastalar arasinda
cinsiyet, yas, semptom suresi, persistan/intermittan
AR orani, kendisinde ve ailesinde eslik eden atopik

Orta-agir Orta-agir p
persistan intermittan
n:67 n:39
Cinsiyet (F) 20 (%20,9) 13 (%33,3) 0,435
Yas* 7,3 (6,2) 6,8 (4,7)

[3,0-17,0] [3,8-15,6] 0,437
Atopi deri testi
Pozitif 54 (%80,6) 36 (%92,3) 0,087
Negatif 13 (%19,4) 3 (%7,7)
Semptom suresi
<2 il 20 (%29,9) 16 (%41,0) 0,169
22 yil 47 (%70,1) 23 (%59,0)
Astim
Var 36 (%53,7) 20 (%51,3) 0,483
Yok 31 (%46,3) 19 (%48,7)
Ailede atopi
Var 51 (%76,1) 30 (%76,9) 0,561
Yok 16 (%23,9) 9 (%23,1)
Adenoid hipertrofisi
Var 18 (%26,9) 14 (%35,9) 0,224
Yok 49 (%73,1) 25 (%64,1)
Kullandigi ilag sayisi
<2 25 (%37,3) 14 (%35,9) 0,527
>2 42 (%62,7) 25 (%64,1)
VAS* 3,0 (4) [0-10] 3,0 (3)[0-8] 0,629
Total IgE* 99.7 (267.1) 121,0 (147,5) 0,995
[4.0-2660.0] [6,8-1955,0]
Eozinofil sayimi* 2,7 (3,7) 3,7 (3,0) 0,418
[0-19,1] [0,37-16,6]

*median (gceyrekler arasi aralik) [minimum-maksimum degerler]

hastalik 6ykusu, kullandigi ilag sayisi, tedavi sonrasi
VAS ve eozinofil ylizdesi a¢isindan anlamh bir farkhhk
yoktu. Deri testi negatif olgularda istatistiksel olarak
anlamli bulunmamakla beraber, tedavi sonrasi VAS
skorunun daha yliksek, persistan AR tanisinin daha
sik, eozinofil ylzdesinin daha disiik oldugu bulundu
(Tablo 3).

Calismamizda, adenoidektomi yapilan ve yapil-
mayan olgular arasinda yas cinsiyet, semptom siresi,
ailesinde ve kendisinde eslik eden atopik hastalik
oykisi, AH, tedavi sonrasi VAS skoru, total IgE ve
eozinofil ylizdesi agisindan anlamli bir farklilik olma-
dig1 bulundu (Tablo 4).
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Tablo 3. Alerjik rinitli hastalarin atopi deri testi (SPT) sonucuna
gore klinik ozellikleri (n, %).

SPT pozitif SPT negatif p
(n:90) (n:16)
Cinsivet (F) 28 (%31,1) 5 (%31,3) 1,000
Yag* 7,5 (5,2) 6,3 (6,1) 0,394
[3,0-17,0] [3,2-14,0]
Semptom suresi
<2 yil 28 (%31,1) 8 (%50) 0,160
22 yil 62 (%68,9) 8 (%50)
Astim
Var 47 (%52,2) 7 (%43,8) 0,793
Yok 43 (%47,8) 9 (%56,3)
Ailede atopi
Var 69 (%76,7) 12 (%75,0) 1,000
Yok 21 (%23,3) 4 (%25,0)
Siddet
Persistan 54 (%60,0) 13 (%81,3) 0,159
intermittan 36 (%40,0) 3 (%18;8)
Adenoid hipertrofisi
Var 23 (%25,6) 9 (%56,3) 0,019
Yok 67 (%74,4) 7 (%43,8)
Adenoidektomi
Var 14 (%15,6) 5 (%31,3) 0,158
Yok 76 (%84,4) 11 (%68,8)
Adenoidektomi
Tedavi 6ncesinde 13 (%92,9) 3 (%60,0) 0,155
Tedaviden sonra 1(%7,1) 2 (%40,0)
Kullandigi ilag sayisi
<2 31 (%34,4) 8 (%50,0) 0,268
>2 59 (%65,6) 8 (%50,0)
VAS* 3 (3) [0-10] 5(4)[0-8] 0,089
Total IgE* 116 (271,83) 36,8 (120,58) 0,027
[4,0-2660,0] [6,0-464,0]
Eozinofil sayimi* 3,40 (3,70) 2,60 (3,40) 0,144
[0,20-19,10] [0-10,20]

*median (gceyrekler arasi aralik) [minimum-maksimum dederler]

TARTISMA

Calismamizda, AR’li olgularda en sik eslik eden
komorbid hastaliklarin astim ve AH oldugu, deri testi
negatif AR’li olgularda AH’nin daha sik ve total IgE
diizeyinin daha distk oldugu ve medikal tedavi ile
klinik bulgularda daha az gerileme oldugu bulundu.

Burun, anatomik ve fonksiyonel olarak gozler,
paranazal sinisler, nazofarinks, orta kulak, larinks ve
alt solunum yollari ile baglantilidir. Bu nedenle AR’li
hastalarda astim, kronik sinizit, tekrarlayan otit,
adenoid hipertrofi alerjik konjonktivit, birlikteligi
stkca gorilmektedir @. Orta-agir AR’li olgularda,
mukozal 6demin sinlslerdeki havalanmayi bozarak
bakteriyel kolonizasyon gelisme riskini artirdigi ve bu
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Tablo 4. Adenoidektomi yapilan ve yapilmayan alerjik rinitli
hastalarin klinik 6zellikleri (n, %).

Adenoidektomi

Yapilmis Yapilmamig p
(n=19) (n=87)
Cinsivet (F) 17 (%89,5) 31(%35,6) 0,053
Yag* 8,3 (5,3) 6,8 (5,3) 0,354
[4,4-13,0] [3,0-17,0]
Atopi deri testi
Pozitif 14 (%73,7) 76 (%87,4) 0,158
Negatif 5 (%26,3) 11 (%12,6)
Atopi deri testi dagilim
Ev ici allerjen 1(%7,1) 4(%5,3) 0,761
Ev disi allerjen 6(%42,9) 26(%34,2)
Polisensitize 7(%50) 46(%60,5)
Semptom suresi
<2yl 3 (%15,8) 33 (%37,9) 0,107
>2 il 16 (%84,2) 54 (%62,1)
Astim
Var 12 (%63,2) 44 (%50,6) 0,448
Yok 7 (%36,8) 43 (%49,4)
Ailede atopi
Var 16 (%84,2) 65 (%74,7) 0,553
Yok 3 (%15,8) 22 (%25,3)
Siddet
Persistan 10 (%52,6) 57 (%65,5) 0,306
intermittan 9 (%47,4) 30 (%34,5)
Kullandigi ilag sayisi
<2 5 (%26,3) 34 (%39,1) 0,432
>2 14 (%73,7) 53 (%60,9)
VAS* 3 (5) [0-8] 3(3)[0-10] 0,819
Total IgE* 98,0 (504,0) 106,00 (227,20) 0,542
[15,5-919,0]  [4,0-2660,0]
Eozinofil sayimi* 3,2 (4,0) 3,4 (3,1)
[0-19,1] [0,7-7,2] 0,711

*median (ceyrekler arasi aralik) [minimum-maksimum degerler]

yolla kronik rinosiniziti tetikleyebildigi bilinmektedir.
Benzer sekilde mukozal 6dem ile Ostaki fonksiyonu-
nun bozulmasi mukozada kronik inflamatuvar degi-
sikliklerin daha kolay gelismesine ve ser6z otit icin
yatkinlik olusmasina neden olabilmektedir.
Calismamizda, orta-agir AR’li olgularimiza en sik eslik
eden komorbid hastaliklarin astim ve AH oldugu
bulundu. Olgularimizin  %52,8’sinde  astim,
%30,2’sinde  AH, %11,3’Unde kronik sindazit,
%10,4'inde atopik dermatit, %2,8’inde tekrarlayan
otit, %3,8’inde besin alerjisinin AR’e eslik ettigi goril-
di. Yapilan arastirmalarda, ¢calismamiza benzer sekil-
de AR’li olgularda yiksek oranlarda komorbid hasta-
liklarin eslik ettigi gosterilmistir. Bu konuda yapilan
farkli galismalarda, astim prevalansinin %10-40, rino-
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sinlizit prevalansinin %27, eflizyonlu otitis media
prevalansinin %21-49 oldugu gosterilmistir (1013,
Calismamizda astim prevalansi diger calismalara gore
daha yiksek oranlarda bulunmustur. Calismamizda,
olgularimizin orta-agir AR’li hastalardan olugmasi ve
dolayisiyla klinik bulgulari agir olan hastalarin ¢alis-
mamiza segilmesi astim-AR birlikteliginin daha fazla
bulunmasina neden oldugu distnidimistdr.

Adenoid, Waldeyer halkasinin pargasi olan lenfoid
bir dokudur ve enfeksiyonlara karsi bagisiklk sistemi-
nin gelisiminde 6nemli rol oynamaktadir 4. Kronik
inflamasyon lenfoid ve epitelyal hiicre blylmesini
uyararak AH’ye neden olabilmektedir. Adenoid hipert-
rofi kronik alerjik uyarilmayla bagl inflamasyonla da
ortaya cikabilmektedir ®>. Bu nedenle AR’in adenoid
hipetrofide rolii olabilecegi distinilmektedir. Ancak
calismalarda, AH ve alerji iligkisi ile ilgili celiskili
sonuglar bulunmaktadir. Modrzynskive ark/nin ¢
yaptiklari calismada, AR’li olgularda AH’nin daha sik
gorildigl ve bu artisin diger atopik hastaliklarda
gorilmedigi saptanmistir. Adenoid hipertrofili cocuk-
larda atopinin arastinildigi ¢alismalarda, sikhgin %21
ile %70 arasinda degistigi bildirilirken, bazi ¢alismalar-
da da atopisi olmayan rinitli cocuklarda AH’nin sikligi-
nin daha fazla oldugu gosterilmistir “-29, Bizim ¢alis-
mamizda da atopik olmayan olgularda AH sikliginin
daha fazla oldugu bulunmustur (p=0,019).
Calismamizdaki veriler, kronik burun yakinmalari olan
hastalarda diger calismalara benzer sekilde alerjik
duyarlanmanin AH igin riskten ¢ok koruyucu etkisi
olabilecegini distundirmektedir %29,

Obstriktif uyku apne sendromu gibi AH iliskili agir
morbiditeler gorilmeye basladiginda AH’li olgularda
cerrahi tedavi yontemi ilk segcenek olarak uygulanmak-
tadir. Ancak pek ¢ok galismada cerrahi tedavi sonrasi
%15-25 oranlarinda adenoid dokuda yeniden biiylime
olabilecegi bildirilmektedir ?+?2, Calismamizda, 106
olgudan 16’sina poliklinik basvurusu 6ncesinde, 3’line
de poliklinik izleminde medikal tedaviye yeterli yanit
vermedigi i¢in cerrahi operasyon uygulanmisti.
Olgularin %73,7’sinde deri testi pozitifligi vardi ve
%50’si  polisensitize olgulardan olusmaktaydi.
Adenoidektomi uygulanan olgularimizda deri testi
pozitifligi toplum prevalansina gore daha ylksek oran-
larda bulundu #7?%, Adenoid hipertrofi ve AR benzer

bulgular ile ortaya cikabildigi ve siklikla komorbiditeye
neden olabildikleri icin iyi bir ayirici tani yapiimasi
gerekmektedir. Atopinin eslik ettigi AH’li olgularda
cerrahi tedavi sonrasi relapslar gorilebilmektedir.
AH’li olgularda cerrahi tedavi karari verilmeden 6nce
olgularin atopi yoniinden degerlendirilmesi ve medi-
kal tedavi yanitin izlenmesi cerrahi tedavinin onlene-
bilmesi agisindan énemlidir. Ozellikle atopik olgularda
cerrahi operasyon sonrasi nazal semptomlarda yeterli
gerilemenin olmayabilecegi veya AH ile ilgili relapslari-
nin gorilebilecegi akilda tutulmahdir.

Calismamiz retrospektif verilere dayandirilarak
yapilmis bir calismadir. Eslik eden komorbid hastalik-
lar hasta ve ailelerinden alinan anamnez bilgilerine
gore siniflandirilmistir. Bu nedenle komorbid hasta-
liklarin siddeti ile ilgili standardize bir siniflandirma
yapilamamis olmasi ¢calismamizin bir kisithhgidir.

SONUC

Alerjik rinit; astim, AH, kronik siniizit, tekrarlayan
otit gibi gibi solunum yollarini etkileyen pek ¢ok has-
talikla birlikte bulunabilmektedir. Kronik nazal semp-
tomlari olan hastalarda medikal ya da cerrahi tedavi-
nin basarili olabilmesi icin eslik eden komorbid has-
taliklar ve atopik duyarlanmanin da mutlaka arastiril-
masi gerekmektedir.

Etik Kurul Onay:: SBU Tepecik Egitim ve Arastirma Has-
tanesi Yerel Etik Kurulu onayi alinmistir (390/2016).
Cikar Catismasi: Yazarlar arasinda cikar catismasi
yoktur.

Finansal Destek: Herhangi bir kurumdan finansal
destek alinmamistir.

Hasta Onami: Hastalardan yazili onam alinmistir.
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Prematiire Bebeklerde iki Farkli Endotrakeal
Aspirasyon Yonteminin Karsilastirilmasi

Comparison of Two Different Endotracheal
Aspiration Methods in Premature Infants
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Amag: Calismamizin amaci, prematiire bebeklerde acik ve kapali endotrakeal aspirasyon yéntemlerini,
neonatal enfeksiyonlar ve prematiire morbiditeleri agisindan karsilastirmaktir.

Yéntem: Yenidogan yogun bakim initemizde Ocak 2016-Aralik 2016 tarihleri arasinda, dogum agirlgi
1500 g altinda olan bebeklerin kayitlari retrospektif olarak tarandi. Yasamin ilk 72 saatinde entiibasyon
gereksinimi olup, en az 24 saat mekanik ventilatér gereksinimi olan bebekler ¢alismaya dahil edildi.
Bebeklerin demografik ve klinik verileri ile birlikte, prematiire morbiditeleri, hangi endotrakeal aspirasyon
yénteminin kullanildidi, toplam aspirasyon sayilari ve solunum destek siireleri kaydedildi.

Bulgular: Acik aspirasyon uygulanan 39, kapali aspirasyon uygulanan 38 bebegin verileri analiz edildi.
Demografik bulgular iki grup agisindan benzer olarak bulundu. Toplam aspirasyon sayisi, ekstiibasyon
basarisizligi, solunum destek siireleri, bronkopulmoner displazi, ventilatér iliskili pnémoni ve ge¢ neonatal
sepsis agisindan iki grup arasinda fark saptanmadi. Ayrica diger prematiire morbiditeleri, hastanede kalis
zamani ve mortalite agisindan da fark saptanmadi.

Sonug: Calismamizda dogum agirligi 1.500 g altinda olan prematiire bebeklerde, agik veya kapali endot-
rakeal aspirasyon yéntemi uygulanmasi ile prematiire morbiditeleri arasinda iliski saptanmamistir.

Anahtar kelimeler: prematiire bebek, kapali aspirasyon, agik aspirasyon, mekanik ventilasyon
ABSTRACT

Objective: The aim of our study was to compare open and closed endotracheal aspiration methods in
premature infants in terms of neonatal infections and premature morbidities.

Method: Between January 2016 and December 2016, the records of preterm infants with a birth weight
under 1500 g were retrospectively reviewed in our neonatal intensive care unit. Infants in the first 72 hours
of life requiring intubation and at least 24 hours of mechanical ventilation were included in analysis. In
addition to demographic and clinical data of infants, premature morbidities, total number and types of
endotracheal aspirations and duration of respiratory support were recorded.

Results: The data of infants who underwent open (n=39) or closed aspiration (n=38) were analyzed.
Demographic findings were similar in both groups. There were no differences between the two groups in
terms of total number of aspirations, extubation failure, duration of respiratory support, bronchopulmo-
nary dysplasia, ventilator-associated pneumonia and late onset neonatal sepsis. In addition, there was no
difference in terms of other morbidities of prematurity, hospital stay and mortality.

Conclusion: In our study, any relationship between open and closed endotracheal aspiration and
prematurity-related morbidities in preterm infants with birth weighst less than 1500 g.

Keywords: preterm infants, open aspiration, closed aspiration, mechanical ventilation
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GiRiS

Mekanik ventilasyon uygulanan infantlarda,
endotrakeal aspirasyon, hava yolu agikhginin saglan-
masi ve istenmeyen bronkopulmoner sekresyonlarin
uzaklastirilmasi amaci ile sik basvurulan bir uygula-
madir V. Mekanik ventilasyon uygulanan infantlarda,
belirli araliklarla aspirasyon islemi yapilmasi yerine,
gerektiginde yapilmasi 6nerilmektedir ?. Aspirasyon
gereksiniminin degerlendirilmesinde; solunum sesle-
ri, kan gazi degerleri, akciger grafisi, pulmoner grafik-
ler, endotrakeal tlip icinde sekresyonlarin gérilmesi
ve gogus duvari hareketlerinin durmasi gibi faktorleri
g6z dntinde bulundurmalidir ®. Geleneksel acik aspi-
rasyon yontemi; bebegin steril bir kateter ile endot-
rakeal tlp icinden aspirasyonu icin ventilatérden
ayrilmasini gerektirir. Kapal aspirasyon yontemi ise,
bir Y konektoru araciligl ile endotrakeal aspirasyon
sisteminin ventilator devresine, bebegin ventilator-
den ayrilmadan baglanmasina olanak verir. Kapali
aspirasyon, havalandirmayi gecici olarak tehlikeye
atar, ancak tamamen kesmez “. Acik endotrakeal
aspirasyon sirasinda ventilator ile baglanti kesilmesi
sonrasi pozitif end ekspiratuar akimin dolayisiyla
akciger volimunun kaybu ile iliskili istenmeyen sonug-
lar gorilebilmektedir. Bunlar arasinda, arteriel ve
vendz desaturasyonlar, hipoksemi, bradikardi, tasi-
kardi, kardiyak aritmiler, ortalama arterial ve intrak-
ranial basing artisi, atelektazi, lokalize hava yolu
travmasi, tlpln ¢ikmasi veya yer degistirmesi, gegici
bakteriyemi, sepsis ve pndmoni yer alir ©), Bakteriyel
hava yolu kolonizasyonu, hastane kaynakli pnémoni
ve hastane kaynakli kan dolasimi enfeksiyonlarina
yol agabilir. Kapali sistem aspirasyon uygulamalarin-
da, tekrarlayan kullanima bagl aspirasyon kateteri-
nin icinde bakteri artisi ve aspirasyon sirasinda ¢ok
miktarda mikroorganizma inokulasyonu olasiligi
bulunmaktadir ©. Calismamizin amaci, ¢ok dusik
dogum agirlikh (CDDA) prematire bebeklerde acik
ve kapall endotrakeal aspirasyon yontemlerini, eks-
tlibasyon basarisizligl, solunum destek stireleri, bron-
kopulmoner displazi, ventilator iliskili pnémoni ve
gec neonatal sepsis agisindan karsilastirmaktir.

132

izmir Dr. Behget Uz Cocuk Hast. Dergisi 2019;9(2):131-136

GEREC ve YONTEM

Yenidogan Yogun Bakim Unitemizde Ocak 2016-
Aralik 2016 tarihleri arasinda, gebelik yasi 26-30
hafta ve dogum agirhigi 1.500 g altinda olan bebekle-
rin kayitlari retrospektif olarak tarandi. Yasamin ilk
72 saatinde entiibasyon gereksinimi olup en az 24
saat mekanik ventilator gereksinimi olan bebekler
calismaya dahil edildi. Calismaya alinabilecek tim
bebekler alindi, ancak herhangi bir gli¢ analizi yapil-
madi. Major konjenital anomalisi, perinatal asfiksisi
ve verileri eksik olan bebekler ile birlikte ylksek fre-
kansh ventilasyon gereksinimi olanlar g¢alisma disi
birakildi. Bebeklerin demografik ve klinik verileri,
prematiire morbiditeleri, hangi endotrakeal aspiras-
yon yonteminin kullanildigi, toplam aspirasyon sayi-
larive solunum destek siireleri kayit edildi. Unitemizde
ventilatérde izlenen hastalarin aspirasyon uygulama
ilkelerine baktigimizda, kapali aspirasyon 1 hemsire
tarafindan, acik aspirasyon ise 2 hemsire tarafindan
uygulanmaktadir. Aspirasyondan yaklasik 1 dk. 6nce
FiO, bebegin gereksinimine gore %5 ile 10 arasinda
arttirilmaktadir. Aspirasyon tek seferde, bebegin
gereksinimine gore 1-3 kez arasinda tekrarlanmakta-
dir. Aspirasyondan 20 sn sonrasinda, nabiz oksimetre
ile 6lgtlen oksijen saturasyonu (Sa0,) %85’in lizerine
cikmiyorsa, manuel ventilasyon yapiimaktadir.

Veriler SPSS 20 kullanilarak degerlendirildi.
istatistiksel ydntem olarak iki grubun kategorik degis-
kenlerinin kiyaslanmasi igin ki kare, ortalama deger-
leri karsilastirmak icin t testi, ortanca degerleri kiyas-
lamak icin Mann Whitney U testi kullanildi, p degeri-
nin 0,05’in altinda olmasi istatistiksel olarak anlamli
kabul edildi.

BULGULAR

Calisma siiresince bir yil boyunca 26-30 hafta
arasl ve 1500 gramin altinda dogan bebek sayisi
295’tir bunlarin 34’0 konjenital anomaliler nedeniyle
analiz disinda birakildi. En az 24 saat entiibe izlenen
hastalarin sayisi 77 idi. Agik aspirasyon uygulanan 39,
kapali aspirasyon uygulanan 38 bebegin verileri ana-
liz edildi. Sirasiyla ortanca gebelik yasi 28,6 (27-30)
ve 28,4 28,8 (27-30) hafta, ortanca dogum agirhigi ise
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1.105 (940-1250) ve 1.090 1.082 (930-1205) g olarak
bulundu (p=0,86 ve p=0,53, sirasiyla). Gebelik yasina
gore kiclk olan bebekler agik grupta 4 (%10,3),
kapali grupta 5 (%13,2), olarak bulundu, p=1,0.
Erkeklerin oraniagik grupta %59, kapali grupta %60°ti,
p=0,89. Bebeklerin cogu sezaryen ile dogmustu, acik
grupta %97, kapal grupta %94, p=0,61. Antenatal
steroid oranlari agik grupta %69, kapal grupta
%71’idi, p=0,86. Diger demografik bulgular iki grup

Tablo 1. Calisma grubunun temel karakteristikleri.

Acgik Kapali p
aspirasyon aspirasyon
(n=39) (n=38)
Gebelik yasi, hafta* 28,6 (27-30) 28,8 (27-30) 0,86

Dogum agirhgi, g* 1105 (940-1250) 1082 (930-1205) 0,53
SGA, n (%) 4(10,3) 5(13,2) 1,00
Erkek cinsiyet, n (%) 23 (59) 23 (60,5) 0,89

Sezaryen dogum, n (%) 38 (97,4) 36 (94,7) 0,61
Antenatal steroid, n (%) 27 (69,2) 27 (71,1) 0,86
1. dk. APGAR skor* 5 (3-6) 5 (4-6) 0,65
5. dk. APGAR skor* 7 (5-8) 7,5(6,75-8) 0,30
CRIB skor* 3 (1-5) 3 (2-4) 0,60
Cogul gebelik, n (%) 5(12,8) 5(13,2) 0,49
PPROM, n (%) 7 (17,9) 7(18,4) 0,95
Koryoamniyonit, n (%) 5(12,8) 5(18,4) 0,49

*ortalamatstandart sapma

CRIB, Bebekler icin klinik risk indeksi; SGA, Gebelik yasina gdre
kiigiik dogan (10 persentil alti); PPROM, Membranlarin preterm
erken riipttirii

Tablo 2. Calisma grubununda solunumsal sonuglar.

Acik Kapali p
aspirasyon aspirasyon
(n=39) (n=38)

RDS, surfaktan gereken, n (%) 32 (82,1) 32 (84,2) 0,80
Surfaktan gereksinimi > 2 kez, 7 (17,9) 7 (18,4) 0,95
n (%)

ilk entiibasyon zamanli, saat* 3 (0-36) 9 (0-25) 0,60
ik entiibasyon siiresi, saat* 48 (35-73) 39 (26-65) 0,41
Toplam aspirasyon sayisi* 11 (6-26) 8,5(4-16) 0,16

19 (48,7) 19 (50) 0,91
73 (48-130) 76 (34-133) 0,28
195 (80-338) 105 (50-310) 0,09
336 (120-630) 441 (120-648) 0,85

Ekstlibasyon basarisizigl, n (%)
Toplam MV siresi, saat*
Toplam NIV siiresi, saat*

Ek oksijen suresi, saat*

Pnoémotoraks, n (%) 5(12,8) 3(7,9) 0,71
Ventilator iliskili pnémoni, n (%) 7 (17,9) 4 (10,5) 0,35
BPD, orta-agir, n (%) 5(12,8) 3(79) 0,71

* ortanca (geyrekler arasi aralik) fortalamazstandart sapma
RDS, Respiratuvar distres sendromu; BPD, Bronkopulmoner disp-
lazi; MV, Mekanik ventilasyon; NIV, Non-invazif ventilasyon;
PMA, Postmentstriiel yas

acisindan benzer olarak bulundu (Tablo 1). Surfaktan
alan bebeklerin orani agik grupta %82 iken, kapal
grupta bu oran %84 bulundu (p=0,8). iki ve daha
fazla surfaktan ihtiyaci olan bebeklerin orani agik
grupta %17,9 iken, kapali grupta bu oran %18’idi
(p=0,95). Toplam aspirasyon sayisi (11ile 8,5, p=0,16),
ekstlibasyon basarisizligi (%48 ile %50, p=0,91), solu-
num destek sireleri, orta ve agir bronkopulmoner
displazi (%12,8 ile %7,9, p=0,71) ventilator iliskili
pnémoni (%17,9 ile %10,5, p=0,35) ve kanitlanmis
ge¢ neonatal sepsis oranlari kiyaslandiginda (%20 ile
%21 sirasiyla, p=0,95) iki grup arasinda fark saptan-
madi (Tablo 2). Ayrica diger prematiire morbiditeleri,
hastanede kalis zamani ve mortalite acisindan da
fark saptanmadi (Tablo 3). Gruplar arasinda her
hangi bir parametre agisindan fark bulunmadigindan
post-hoc analiz yapiimadi.

Tablo 3. Calisma grubun diger klinik sonuglari.

Agik Kapah p
aspirasyon aspirasyon
(n=39) (n=38)

haPDA, medikal tedavi gerektiren, (%) 21 (53,8) 18 (47,4) 0,57

Erken neonatal sepsis, n (%) 3(7,7) 2(53) 1,00
Kanitlanmis ge¢ neonatal sepsis, n (%) 8 (20,5) 8(21,1) 0,95
IVH> grade II, n (%) 4 (10,3) 3(7,9) 1,00
Necrotizan enterokolit>evre Il, n (%) 2 (5,1) 2(53) 1,00
ROP, laser tedavi gereken, n (%) 3(7,7) 4(10,5) 1,00

Beslenme intoleransi, n (%) 13(33,3) 17(44,7) 0,30
Tam enteral beslenme zamani, giin* 13 (12-18) 14 (12-18) 0,39
Mortalite, n (%) 3(7,7) 3(7,9) 1,00
Hastanede kalis stresi, giin* 52 (44-779) 61 (49-78) 0,61

* ortanca (geyrekler arasi aralik)
IVH, intraventrikiiler hemoraji; haPDA, Hemodinamik anlamii
patent duktus arteriozus; ROP, Prematiire retinopatisi.

TARTISMA

Ventilatorde izlenen bebeklerin endotrakeal aspi-
rasyonu gerekli fakat riskli bir islemdir. Aspirasyon
malzemeleri gibi mekanik aparatlarin kullanimi ven-
tilatorde izlenen yenidoganlarin bakiminin dnemli bir
parcasidir ), Yenidoganlarin respiratuar yolunun kro-
nik kolonizasyonu hastane kaynakli enfeksiyonlara
yol acar. Entlibasyondan kisa siire sonra endotrakeal
tlp i¢ ylzeyi orofarengeal veya respiratuar flora ile
kolonize olur. Bakterilerin cogu endotrakeal tiip iceri-
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sinde bir biofilm tabakasi olusturur, bdylece daha
¢ok sayida mikroorganizmanin tutunmasi kolaylasir
®, Tekrarlayan endotrakeal aspirasyonlar, 6zellikle de
serum fizyolojik verilmesi ile beraber, endotrakeal
tlp i¢ ylzeyinde kolonize olmus bakterilerin trakeaya
itiimesine neden olur. Kapal aspirasyonda cevresel
kontaminasyon ve personelden bulasabilecek bakte-
riyel ve viral enfeksiyon riski daha azdir ancak kapali
aspirasyon sistemlerinde de tekrarlayan kullanim
nedeni ile aspirasyon malzemelerinde 24 saat iceri-
sinde bakteri artisi ve kolonizasyonun ortaya ¢iktig
vurgulanmaktadir ©. Hastane kaynakli enfeksiyonlar
ventilatorde kalma siresi ile ¢cok glicli iliskilidir, ayri-
ca dogum agirhgl, hastanede kalis sliresi ve venoz
kateterin bulunmasi gibi faktorlerle de gicgli iliski
icindedir ). Calismamizda bu faktérlerin iki grupta da
benzer olmasi nedeni ile aspirasyon yontemlerine
gbre pndmoni ve sepsis oranlarini karsilastirmamiz
olasi oldu ancak gruplar arasinda anlamli bir fark
gosteremedik. Kapali ve agik endotrakeal aspirasyon
gruplarini karsilastiran bir yenidogan calismasinda
sirasi ile 67 ve 66 infant degerlendirilmis, iki grupta
hava yolu bakterial kolonizasyon paterni benzer
bulunmustur, ayrica hastane kaynakli pnémoni, giinliik
aspirasyon gereksinimi sayisi, reentlibasyon orani ve
bronkopulmoner displazi skorlari da ¢alismamizda oldu-
gu gibi benzer bulunmustur .

Kapali aspirasyon sisteminde ventilator devresine
yerlestirilen bir aparat sayesinde hasta ventilatérden
ayrilmadan kateter endotrakeal tipe ilerletilerek
hasta aspire edilir. Aspirasyonun ventilatérden ayril-
madan gergeklestirilmesi, ventilasyonun bu siirecte
de devam etmesinin solunum parametreleri agisin-
dan teorik olarak énemli avantajlari vardir. Bu avan-
tajlarin klinik yansimalarini kanitlamak amagli ¢ok
sayida g¢alisma dizayn edilmistir. A¢ik ve kapali aspi-
rasyon gruplarinda fizyolojik solunum parametrele-
rin normale donme surelerinin karsilastirildigi 200
infantin yer aldigi bir calismada, acik aspirasyon gru-
bunda; solunum sayisi, transkutan parsiyel oksijen
basinglari (TcPO,) ve saturasyon (SpO,) kapali aspi-
rasyon grubuna goére 2,5-3 kat daha uzun slirede
topladigi gosterilmistir ©. Senkronize aralikl zorunlu
ventilasyon (SIMV) ve yiksek frekansli ventilasyon
(HFO) modlarinda izlenen az sayida infantin bulun-
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dugu baska bir calismada, SIMV modunda izlenen
hastalarda aspirasyon Oncesi akciger voliminu
kazanma zamani agisindan acgik ve kapali aspirasyon
arasinda fark saptanmazken, HFO’da izlenen hasta-
larda aspirasyon oncesi akciger volimiinii kazanma
zamani acik aspirasyon grubunda anlamli olarak
uzun saptanmis ve her iki aspirasyon yonteminde
kalp hizi ve Sa0, de benzer gegici dlgis gozlenmistir.
Bu calismanin bulgulari i1siginda spontan solunumu
olan bir bebegin kendi akciger hacmini koruma yete-
negi, kullanilan aspirasyon yonteminden daha 6nem-
li olabilecegi vurgulanmistir @9, Asiri disiik dogum
agirhkli ventilatérde izlenen prematiirelerin yer aldi-
g1 bir calismada (gebelik haftasi 25,1+ hafta; dogum
agirhgr 655143 g) hipokseminin ortalama sikhgi
(Sa0,) kapali aspirasyonda anlamli olarak az bulun-
mus (0,5 ve 1,1, p=0,007), ortalama en disiik SpO,,
kapal aspirasyon sirasinda (%87), acik aspirasyona
gore (%84) gore anlamli derecede yiiksek saptanmis-
tir (p=0,012), kalp hizi, bradikardi sikligl veya siresi,
arteriyel kan basinci, aspirasyon siresi ve hipoksemi
suresi agisindan anlamh bir farklihk bulunmamistir
1 Tan ve ark./nin 2 2004 yilinda yayinladigi rando-
mize bir calismada, 15 asiri dusik dogum agirhkli
yenidoganda (ortalama da 689 g), 48 saat boyunca
12 saatlik dongillerle iki aspirasyon yontemi ardisik
olarak uygulanmis, kapal trakeal aspirasyon siste-
minde desaturasyon derinligi ve insidansi anlamli
olarak diisiik bulunurken, bradikardi epizodlarinda
fark saptanmamistir. Bizim g¢alismamizda da karsilas-
tirdigimiz solunumsal parametrelerde fark gosterile-
memis olup, toplam aspirasyon sayisi, ekstiibasyon
basarisizligl, toplam mekanik ventilasyon siiresi ve
pndmotoraks oranlari acik ve kapali aspirasyon grup-
larinda benzer bulunmustur.

2011 yih Cochrane derlemesinde 4 calisma igeri-
sinde yer alan 252 bebek verileri ele alinmis olup,
“cross-over dizayn” sonugclarina gore kapal aspiras-
yon ile hipoksi epizodlarinda azalma (RR 0,48, Cl 95%
0,31-0,74), transkiitandz kismi oksijen basincinin
(TcPO,) >%10 oraninda dusus yasayan bebek sayisin-
daazalma (RR 0,39, %95 ClI 0,19-0,82), kalp atis hizin-
da >%10 dlsus yasayan bebek sayisinda azalma (RR
0,61, C1 0,40 -0,93), bradikardi ataklari olan bebekle-
rin sayisinda belirgin azalma (RR 0,38, Cl %95 0,15 to
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0,92) saptanmistir. Buna gore, kapali endotrakeal
aspirasyonun kisa vadeli sonuclari iyilestirdigini gos-
teren bazi kanitlar mevcuttur, ancak endotrakeal
aspirasyonun tek yontemi olarak bu uygulamayi 6ne-
recek kadar guiclu degildir ©®. Bizim ¢alismamizda da
kapali aspirasyon yonteminin erken dénem sonuglar-
da acik aspirasyon yontemine gore herhangi bir
UstunlUgl gosterilememistir.

Acik aspirasyon sirasinda pozitif end ekspiratuar
basing (PEEP) kaybi ve fonksiyonel rezidiiel kapasite-
nin (FRC)’nin azalmasi, pulmoner atelektaziye, gaz
degisiminde azalmaya, pulmoner sant ve ventilas-
yon/perflizyon uyumsuzluguna neden olur. Acik aspi-
rasyon sirasinda tekrarlayan atelektotravmalar meka-
nik ventilasyon sliresinin uzamasina ve bronkopul-
moner displazi (BPD) sikhginda artisa neden olabilir
13 Ventilatorde izlenen infantlarin hava yolunda
gram negatif basil kolonizasyonunun akciger hasari
ve BPD agirhigi ile iliskili olduguna dair kanitlar mev-
cuttur 4% Ancak, bizim calismamizda da kapal
aspirasyon yonteminin BPD’yi azalttigina yonelik
yeterli sonug elde edilememistir.

Trakeal aspirasyon yonteminin tercihinde bebegin
klinik durumu kadar, uygulayacak hemsirenin beceri-
si ve tercihi de 6nem arz etmektedir. 2014 yilinda 35
yenidogan yogun bakim hemsiresi ile yapilmis bir
anket calismasi sonuglarina gore, yenidogan yogun
bakim hemsireleri kapall aspirasyon sistemlerinin
daha kolay ve konforlu oldugunu, ekstlibasyon riskini
azalttigini, hava yolu travmasi, pnémoni, tekrar aspi-
rasyon gereksinimini azalttigini, fizyolojik stabilitenin
devamlihiginin daha iyi oldugunu ve kafa ici kanamayi
azalttigini distinmekte ve siklikla kapali aspirasyon
sistemini tercih etmektedirler %), Kapali aspirasyo-
nun daha az zaman almasi ve daha kolay uygulanabi-
lir olmasi nedeni ile hemsireler tarafindan daha ¢ok
tercih edilmektedir ®*7. Ancak bu calismada islemin
hep ayni hemsire tarafindan yapilamamis olmasi,
tim hemsirelerin ayni deneyim ve bilgi dizeyine
sahip olmamis olmasi, uygulayan kisiler arasindaki
farkliliklarin g6z 6niinde tutulmamis olmasi calisma-
mizin kisithhklari icinde sayilabilir. Calisma kisithilikla-
rimiz icinde ayrica retrospektif analiz olmasi nede-
niyle hastalarin randomize edilememesi, gii¢ analizi-
nin yapilamamis olmasi nedeniyle bu hasta sayilari

ile bu sonuglara ulasilabildigi, ancak bu ¢ikarimlai
kesin olarak soyleyebilmek icin daha fazla hasta ice-
ren ve randomize prospektif ¢calismalara gereksinim
oldugu soylenebilir.

Calismamizda, dogum agirhg 1.500 gramin altin-
da olan prematiire bebeklerde, acik veya kapal
endotrakeal aspirasyon yontemi uygulanmasi ile pre-
matire morbiditeleri arasinda iliski saptanmamistir.
Calismamizin retrospektif dizayni ve hasta sayisinin
az olmasi teorik oarak olasi goriinen ve bazi ¢alisma-
larda da desteklenmis olan kapali aspirasyon yonte-
minin UstlUnlUklerini gosteremememize neden olmus
olabilir. Daha ¢ok bebegi iceren gelecekteki arastir-
malar, ventilator iliskili pnédmoni, pulmoner morbidi-
teler ve norogelisim lzerine farkl iki teknigin etkile-
rini ele almahdir.
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Ozgiin Arastirma / Research Article

Bir Cocuk ve Ergen Psikiyatri Yatakli Servisinde
Tedavi Goren Erken ve Cok Erken Baslangich
Sizofrenik Bozukluk Tanili Olgularin
Degerlendirilmesi

Evaluation of Early and Very Early Onset
Schizophrenic Disorder Cases in a Child and
Adolescent Psychiatric Inpatient Unit

Burcu Serim Demirgéren ©

0z

Amag: Erken baslangigli ve ¢ok erken baslangigli sizofrenik bozukluk, 18 yasindan énce baslayan, diisiince,
algi, duygu, hareket ve davranis bozukluklarina ait belirtilerle kendini gésteren, kronik seyirli bir bozukluk-
tur. Bu ¢alismada, ¢ocuk ve ergen psikiyatri yatakl servisinde tedavi gérmiis erken ve ¢ok erken baslangig-
I sizofrenik bozukluk tanili olgulara ait sosyodemografik 6zellikler ve uygulanan tedavi yéntemlerinin yani
sira olgularin iyilesme diizeyinin belirlenmesi amaglanmistir.

Yéntem: Tek merkezli, geriye déniik, tanimlayici desende olan bu ¢alismaya Ekim 2005-Ocak 2019 tarihle-
ri arasinda ¢ocuk ve ergen psikiyatri servisinde yatarak tedavi gérmiis ve planli taburcu edilmis 44 olgu
dahil edilmistir. Olgulara ait sosyodemografik veriler, uygulanan tedaviler, belirti siddetlerine dair yatis ve
¢cikis Pozitif ve Negatif Sendrom Olcedi (PANSS) puanlari yani sira yatis ve ¢ikis sirasinda genel islevsellik
diizeyini yansitan Cocuklar icin Genel Dederlendirme Olgedi (The Children’s Global Assessment Scale-
CGAS) puanlari ¢alismanin verilerini olusturmustur.

Bulgular: Olgularin taburculukta yapilan PANSS puanlari yatisa gére anlamli diisme géstererek, erken ve
¢ok erken baslangi¢h sizofrenik bozukluk tanisiyla yatan olgularin yatakli tedaviden yarar gérdiigii bulun-
mustur. Ayrica olgularin taburculuk sirasindaki islevsellik puanlari da yatis islevsellik puanlarina gére
anlamli yiikselmistir.

Sonug: Ciddi yeti yitimine neden olabilen ve kronik bir seyir izleyen erken ve ¢ok erken baslangigli sizofrenik
bozukluk tanili olgularin tedavisinde ¢ocuk ve ergen psikiyatri yatakli servisinde uygulanan multidisipliner
tedavinin etkin oldugu bulunmustur.

Anahtar kelimeler: Erken baslangigh sizofrenik bozukluk, yatakl tedavi, PANSS, CGAS, antipsikotikler
ABSTRACT

Objective: Early-onset and very early-onset schizophrenia is a chronic disorder characterized by symptoms
of disorders of thought, perception, emotion, movement, and behavior that started before the age of 18.
The aim of this study was to determine the sociodemographic characteristics and treatment modalities of
cases with early-onset and very early-onset schizophrenic disorder treated in a child and adolescent
psychiatric inpatient unit as well as the level of improvement of the cases.

Method: This single-center, retrospective, descriptive study included 44 patients who were hospitalized in
achild and adolescent psychiatricinpatient unit between October 2005 and January 2019. Sociodemographic
data, treatment and symptom severity, and the Positive and Negative Syndrome Scale (PANSS), as well as
the The Children’s Global Assessment Scale-(CGAS) scores were evaluated in the study.

Results: The PANSS scores on discharge showed a significant decrease compared to admission PANSS
scores and it was found that the patients who were hospitalized with the diagnosis of early-onset and very
early-onset schizophrenic disorder had received benefit from the inpatient treatment. In addition, the
CGAS scores of patients during discharge increased significantly compared to admission CGAS scores.
Conclusion: Multidisciplinary treatment in children and adolescent psychiatric inpatient unit was found to
be effective in the treatment of patients with early-onset and very early-onset schizophrenic disorder.

Keywords: Early-onset schizophrenia, inpatient treatment, PANSS, CGAS, antipsychotics
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GiRiS

Sizofrenik bozukluk, distince, algi, duygu, hare-
ket ve davranis bozukluklarina ait belirtilerle kendi-
ni gosteren, kronik seyirli ve yeti yitimine neden
olabilen bir bozukluktur ®. Genellikle ge¢ ergenlik
ve erken yetiskinlikte baslayan, nérogelisimsel bir
bozukluk olan sizofrenik bozuklugun nadir gorilen
bir sekli ise erken ve cok erken baslangicli sizofrenik
bozukluktur. Erken baslangigta bozuklugun baslan-
gici 13-18 yas arasinda, ¢ok erken baslangi¢ta ise 13
yasindan oncedir ?3. Erken baslangicin koéti prog-
noz ve islevsellik kaybi ile birlikte oldugu bildiril-
mektedir 24, Sizofrenik bozuklugun, genel popilas-
yonda sikligi yaklasik %1’dir ®. Erken baslangicli ve
cok erken baslangich sizofrenik bozuklugun ise ¢ok
daha nadir olarak gorildigi, 15 yas alti popilas-
yonda sizofrenik bozukluk sikhginin 1/10.000 oldu-
gu bildirilmektedir ©,

Bozuklugun heniz gelisimin strdigld cocukluk
doneminde gorilmesi belirtileri karmasik duruma
getirmekte, tani ve tedaviyi giclesmektedir . Bu
nedenle erken baslangich ve cok erken baslangigli
sizofrenik bozuklugun tedavisinde sikhkla yatarak
tedavi gerekmektedir. Ulkemiz de dahil olmak lizere
farkl Glkelerden cok sayida calisma, cocuk ve ergen
yatakli servislerinin cesitli tanilara sahip bireylerin
tedavisinde etkin oldugunu gdstermistir 12,

Erken baslangi¢l ve ¢ok erken baslangigli sizofre-
nik bozuklugun yatakh tedavisinde iyilesmeye etki
eden etmenlerle ilgili ulusal ve uluslararasi yazinda
¢ok az sayida calisma bulunmaktadir. Bu ¢alismalar-
dan elde edilen sonuglar sizofrenik bozukluk tanisina
sahip ¢ocuk ve ergenlerde yatakli tedavi sonucunda
islevsellikte artis olsa da bu artisin diger bozukluklara

oranla daha disuk kaldigina vurgu yapmaktadir
(12,13)

Bu calismada, cocuk ve ergen psikiyatri yatakli
servisinde tedavi edilmis erken baslangicli ve cok
erken baslangigh sizofrenik bozukluk tanili olgulara
ait sosyodemografik ozellikler ve uygulanan tedavi
yontemlerinin yani sira iyilesme dizeyinin belirlen-
mesi amaglanmistir.
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GEREC ve YONTEM
Orneklem ve uygulama:

Tek merkezli, geriye donik, tanimlayici desende
olan bu calismaya Ekim 2005-Ocak 2019 tarihleri
arasinda, Dokuz Eylil Universitesi Cocuk ve Ergen
Ruh Sagligi ve Hastaliklari Yatakh Servisinde, DSM-1V
Psikiyatrik  Bozukluklarin ~ Uluslararasi  Tani
Siniflamasina ©® gére erken ve ¢ok erken baslangiclh
sizofrenik bozukluk tanisi ile tedavi edilmis ve servis-
ten tedavisi tamamlanarak planl bir sekilde taburcu
edilmis tiim olgular dahil edilmistir.

Verilere ulasmak icin olgularin yatis dosyalari ve
cikis kayitlari taranmistir. Olgularin yatis sirasindaki
yaslari, cinsiyetleri, okula devam durumlari, aldiklari
tedaviler ve belirti siddetlerine dair yatis ve ¢ikis
Pozitif ve Negatif Sendrom Olgegi (PANSS) puanlari
yani sira calismanin yapildigi yatakli servisde rutin
olarak hesaplanmakta olan yatis ve cikis sirasinda
genel islevsellik diizeyini yansitan Cocuklar icin genel
Degerlendirme Olcegi (The Children’s Global
Assessment Scale-CGAS) puanlari galismanin verileri-
ni olusturmustur.

Arastirmanin etik kurul onayir Dokuz Eylul
Universitesi Tip Fakiltesi Girisimsel Olmayan
Arastirmalar Etik Kurulundan 2019/04-08 karar
numarasi ile alinmistir.

Yatakh Servisin Ozellikleri:

Calismanin yiratuldagi yatakl servis besi glindiiz
hastasi olmak Uzere on bes hasta kapasitesine sahip,
18 yas alti cocuk ve ergenlerin yararlandigi bir servistir.
Glndlz hastalan igin cinsiyet farki gozetilmemekle
birlikte, yatakli hizmetten yararlanan 9 yatagin 6’si kiz,
3’ erkek yatagi olarak kullaniimaktadir. Hizmete bas-
ladigi Ekim 2005 yilindan beri ingiltere Psikiyatri
Birliginin (Royal College of Psychiatrists) “Cocuk ve
Ergen Psikiyatrisi Yatakh Servisler Kalite Kontrol Ag -
QNIC”na dyedir. Her yil QNIC yetkilileri tarafindan
dizenli olarak denetlenmekte ve yapilan degerlendir-
me sonucuna gore Uyeligin devami saglanmaktadir.

Servisimizde tedavi géren her bir olgunun tedavi-
sinde temel olarak ortam terapisi uygulanmaktadir.
Ortam terapisi, akran grubu ve akran iliskilerini temel
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alan bir terapotik ortam olusturarak, cocuk veya gen-
cin tedavisini planlarken hastaligini 6ne c¢ikarmak
verine; kurulan iliskiler Gzerinden benlik gliclerini en
iyi sekilde kullanmasina firsat veren bir ortam sunul-
masini amaglamaktadir “4. Ortam terapisine ek ola-
rak bireysel ve ailesel gereklilikler gz 6niine alinarak
genel tedavi ilkelerine uygun bilissel davraniscl ve
psikodinamik yaklasimlar ve ilag tedavisi kullanilmak-
tadir.

GEREC ve YONTEM

Pozitif ve Negatif Sendrom Olgegi (PANSS):

Kay ve ark. ® tarafindan gelistirilmis, 30 maddelik
ve yedi puanli siddet degerlendirmesi iceren yari
yapilandiriimis bir goriisme 6lgegidir. PANSS tarafin-
dan degerlendirilen 30 psikiyatrik parametreden
yedisi pozitif sendrom alt 6lcegine, yedisi negatif
sendrom alt o6lcegine ve geri kalan on altisi genel
psikopatoloji alt dlcegine aittir. Olcegin Tiirkce giive-
nilirlik ve gecerlik calismasi Kostakoglu ve ark. #®
tarafindan yapilmistir.

Cocuklar i¢in Genel Degerlendirme Olgegi (The
Children’s Global Assessment Scale-CGAS):

CGAS genel islevselligin degerlendirilmesinde ¢ok
yaygin olarak kullanilan bir 6lgektir. Psikososyal islev-
selligi 6lgmeyi hedefleyen yeni gereglerin gegerlili-
ginde “altin standart” olarak kabul edilmektedir *7).
Klinisyen tarafindan en dislk islevsellikten en yuk-
sek islevselligi yansitan 10 bolim icinde puanlanir.
Puanlama 1’den 100’e kadar yapilir. Artan puanlar
daha iyi genel islevsellige isaret eder.

istatistiksel Analiz

Verilerin degerlendirilmesinde SPSS Windows
22.0 paket programi kullaniimistir. Calismadan elde
edilen veriler degerlendirilirken tanimlayici istatistik-
sel yontemler (ortalama, standart sapma) kullanil-
mistir. Gruplar arasi karsilastirmalarda, bagimsiz
gruplarda sirekli degiskenlerin ikili karsilastirmalari
icin “Mann Whitney U” testi; bagimli gruplarda
slirekli degiskenlerin ikili karsilastirmalari igin
“Wilcoxon Isaretli Siralar” testi; ikiden fazla grup
ortalamalarinin karsilastiriimasi icin ise “Kruskal-

Wallis” testi kullaniimistir. Tum analizlerde p<0,05
anlamh kabul edilmistir.

BULGULAR

Dokuz Eylil Universitesi Cocuk ve Ergen Ruh
Saghgl ve Hastaliklari Yatakli Servisinde 2005-2019
tarihleri arasinda 44 olgu, erken ve ¢ok erken baslan-
gich sizofrenik bozukluk tanisi ile yatarak tedavi edil-
mis ve planli bir sekilde taburcu edilmistir. Olgulardan
23’linlin (%52,3) kiz, 21’inin (%47,7) erkek oldugu,
ortalamatstandart sapma (OrttSS) vyaslarinin
186,45+22,08 ay (15,45+1,81 yil) oldugu (yas aralig
107-222 ay, 9-18 yil) géralmustir. Olgulardan 9’unun
(%20,5) hastaligl nedeniyle okulu birakmak zorunda
kaldigl saptanmistir. Ailede sizofreni ve diger psikotik
bozukluklar varhgi agisindan degerlendirildiginde 17
(%38,6) olgunun ailesinde sizofrenik bozukluk varligi
saptanmistir. Olgulara ait diger sosyodemografik
veriler Tablo 1’de yer almaktadir.

Tablo 1. Olgularin sosyodemografik 6zellikleri.

N (%) Ort+SS

Cinsiyet

Kiz 23 (52,3)

Erkek 21 (47,7)
Yas

Ay 186,4+22

il 15,4+1,8
Okul durumu

Okula gidiyor. 35 (79,5)

Okula gitmiyor. 9(20,5)
Ailede 6ykiisi

Sizofreni (+) 17 (38,6)

Sizofreni (-) 27 (61,4)
Yatis siiresi (giin) 99,2+47,7

N: olgu sayisi; %: yiizde; Ort: ortalama; SS: standart sapma.

Klinik ozellikler agisindan degerlendirildiginde 44
olgudan 4'G (%9) c¢ok erken baslangigh sizofrenik
bozukluk tanisi almistir. Olgularin Ort£SS yatis siresi
99,27+47,74 giindir.

Olgularin gikis sirasinda kullandiklari ilaglar deger-
lendirildiginde, 34 (%77,3) olgunun tekli antipsikotik
kullandigi ancak 10 (%22,7) olgunun ikili antipsikotik
kullandigl saptanmistir. Olgularin yatis ve taburculuk
PANSS puanlari arasindaki fark acisindan degerlendi-
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rildiginde, kullanilan antipsikotik ajanlara gore PANSS
puan ortalamalari arasinda anlamh bir fark saptan-
mamistir. Tablo 2’de kullanilan antipsikotikler ve
ortalama kullanim dozlarina iligkin bilgiler yer almak-
tadir.

Tablo 2. Kullanilan antipsikotikler ve ortalama giinliik dozlar
(mg/giin).

Antipsikotikler N Ort+SS
Risperidon 12 4,7+1,7
Risperidon (depo) 2 43,7+8,8
Olanzapin 8 22,5045,34
Klozapin 10 362,50+144,93
Ketiapin 5 1060+194,93
Amisulprid 7 1085,71+384,83
Aripiprazol 9 21,66%10,30
Zuklopentiksol 1 40

N: olgu sayisi; Ort: ortalama; SS: standart sapma

Olgulardan 5’inin kayitlardan PANSS puanlarina
ulagilamamig, PANSS puanlari bulunabilen 39 (%88,6)
olgunun yatis ve cikis Ort+SS PANSS puanlari sirasiyla
115,36+20,87 ve 75,33121,48 saptanmistir. Yatis ve
cikis PANSS puanlari arasindaki fark istatistiksel ola-
rak anlamh bulunmustur (p<0,0001). Genel islevsel-
lik dizeyi acgisindan degerlendirildiginde 2 olgunun
CGAS puanlarina ulasilamamistir. CGAS puanlarina
ulasilabilen 42 (%95,4) olgunun yatis ve gikis Ort+SS
CGAS puanlari sirasiyla 31,90+£9,91 ve 51,30+12,09
saptanmistir. Yatis ve ¢ikis CGAS puanlari arasindaki
fark istatistiksel olarak anlamh bulunmustur
(p<0,0001). Olgularin yatis ve ¢ikis PANSS ve CGAS
puan ortalamalarinin karsilastirilmasi Tablo 3’te yer
almaktadir.

Tablo 3. Olgularin yatis ve gikis PANSS ve CGAS puan ortalama-
larinin karsilagtiniimasi.

N Yatig Taburculuk  Wilcoxon p*
Ort1SS Ort1SS z
CGAS 42 31,90+9,91 51,30+12,09 -5,518 <0,0001

PANSS 39 115,36+20,87 75,33+21,48 -5,444 <0,0001

N: olgu sayisi; Ort: ortalama; SS: standart sapma,

PANSS: Pozitif ve Negatif Sendrom Olgegi; CGAS: Cocuklar igin
genel Degerlendirme Olgedi

* Wilcoxon isaretli Siralar testi, p<0,005
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TARTISMA

Sizofrenik bozukluk tanisina sahip cocuk ve ergen-
lerde diger psikiyatrik bozukluklara gore yatakh teda-
vi sonucunda iyilesme duzeylerinin ve islevsellikte
artisin daha dastuk oldugunu bildiren c¢alismalar
bulunmaktadir #2*3), Bu calismada cocuk ve ergen
psikiyatri yatakl servisinde tedavi gormis erken bas-
langich ve cok erken baslangich sizofrenik bozukluk
tanisi olan olgulara ait sosyodemografik 6zelliklerin
ve uygulanan klinik 6lgeklere gore degerlendirilen
iyilesme diizeyinin belirlenmesi amaglanmistir.

Calismada yer alan erken baslangich ve ¢ok erken
baslangich sizofrenik bozukluk tanili olgularin yakla-
sik yarisi kiz, yarisi erkektir. Erken baslangich sizofre-
nik bozuklugun erkeklerde daha sik oldugu bildiril-
mektedir *®). Yazindan farkh olarak bu galismada kiz
ve erkek olgu sayisinin yaklasik esit sayida saptanma-
si, calismanin yaratalduga yatakh servisin kiz yatak
sayisinin erkek yatak sayisindan iki kat fazla olmasiyla
aciklanabilir.

Calismada yer alan olgularin yaklasik %40’inin aile
oykusiinde sizofrenik bozukluk varhgr saptanmistir.

Sizofrenik bozuklugun genetik yoni ve ailesel
yukluligini saptamaya yonelik calismalar, birinci
derece akrabalar arasinda sizofrenik bozukluk varligi-
nin yasam boyu sizofrenik bozukluk gelistirme riskini
toplum 6rneklemine gore 5-20 kat arttirdigini goster-
mistir 9. Bu galismadan elde edilen bulgular yazinla
uyumlu olarak sizofrenik bozuklukta aile yuklGlGgu-
ndn 6nemini gostermektedir.

Serviste erken ve ¢ok erken baslangicli sizofrenik
bozukluk tanisiyla yatarak tedavi goren olgulara
uygulanan ilacglar degerlendirildiginde 1 olguda tipik
antipsikotik olan zuklopentiksol kullanildigi diger 43
olguda atipik antipsikotikler kullanildigi saptanmustir.
Erken ve cok erken baslangicl sizofrenik bozukluk
tedavisinde birinci secenek tedavi antipsikotik ajan-
larla olmaktadir 8. Antipsikotik ajanlar icinden de
atipik antipsikotikler 6zellikle birinci secenek olarak
onerilmektedir 82, Yazinda erken baslangigli sizof-
renik bozukluk tedavisinde onerilen atipik antipsiko-
tiklerin etkinligine dair calismalar bulunmakla birlikte
bu antipsikotiklerin birbirlerine Ustlnligine dair
yeterli sayida c¢alisma bulunmamaktadir @Y,
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Antipsikotik seciminin daha c¢ok olgu 6zelinde yan
etki profili de goze alinarak yapilmasi 6nerilmektedir
18 Bu calismadan elde edilen veriler de yazindaki
bilgilerle uyumlu olarak, 6lcek puanlariyla degerlen-
dirilen iyilesme dizeyi agisindan kullanilan atipik
antipsikotik ajanlar arasinda bir fark olmadigini gos-
termistir.

Olgulara yatarak tedavi gordikleri stire boyunca
klinik takip ve tedavi yanitini degerlendirmek ama-
ciyla haftalik PANSS 6lgegi uygulanmistir. Olgularin
taburculukta yapilan PANSS puanlarinin yatisa gore
anlamli disme gostermesi, sizofrenik bozukluk tani-
siyla yatan olgularin yatakli tedaviden yarar gordigu-
nl gostermektedir.

Olgulara genel islevsellik diizeylerini belirleyebil-
mek icin yatis ve taburculuk sirasinda CGAS odlcegi
uygulanmistir. Olgularin taburculuk sirasindaki islev-
sellik puanlari yatis islevsellik puanlarina gére anlam-
Il ylikselmistir.

Calismadan elde edilen bulgular yatis sirasinda
islevsellik kaybi fazla olan ¢ocuk ve ergenlerin yata-
rak tedaviden daha fazla yararlandigina isaret eden
calismalarla uyumludur ??. Lyons and Schafer’in ?3
arastirma sonuclari da bu durumu destekler nitelikte
olup, kendisi ve cevresi icin tehlike arz eden ve sid-
detli bozulmasi olan gencglerin yatarak tedaviden en
fazla yararlanan grubu olusturdugu bildirilmektedir.

Bu c¢alisma da dahil olmak lizere konuyla ilgili
farkh kiltirlere ait galismalarin benzer sonuglara
ulasmasi; cocuk ve ergenlere yonelik yatakli servisle-
rin bireyi biyopsikososyal bir biitlin cercevesinde ve
multidisipliner bir ekiple ele almasi, egitim ve tibbi
gereksinimler gibi alanlarda da hizmet sunulmasi
siddetli bozulma ile giden ve ¢ok yonli girisime
gereksinim duyan olgularin tedavilerinin daha olum-
lu sonuglanmasi ile iliskili olabilecegini akla getir-
mektedir.

Calismanin bazi kisithliklari vardir. Orneklem sayi-
sinin kiglklGga ve verilerin retrospektif olarak hasta
dosyalarindan elde edilmis olmasi 6nemli bir kisithlik
olusturmaktadir. Ayrica olgularin klinik iyilesme ve
islevsellikte artis diizeylerinin sadece klinisyenin
degerlendirdigi bir 6lcekle degerlendirilmis olmasi,
olgularin ve ailelerinin degerlendirdigi bir 6lcek
bulunmamasi da diger bir kisitliliktir.

Kisitliliklarinin yani sira Glkemizde az sayida yer
alan cocuk ve ergen psikiyatri yatakli servislerinden
biri olan servisimizde, hizmete girdigi 13 yildan bu
yana yatan tiim erken ve ¢ok erken baslangi¢h sizof-
renik bozukluk tanili olgulara ait bulgulari icermesi
de galismanin gli¢lG yanini olusturmaktadir.
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Amag: Metabolik yolaktaki bir enzim veya kofaktériin eksikligi ya da yoklugu sonucu ézel bir metabolitin
olusamamasi ya da birikimi Dogumsal Metabolik Hastaliklar (DMH)’a neden olmaktadir. Dogumda genel-
likle saglikli olan bu bebekler, dogumdan sonra saatler ya da giinler iginde aktivitede azalma, besleneme-
me, solunum gligliigd, biling dedisikligi veya nébet gibi semptomlarla basvururlar. Bu semptomlar DMH’a
6zgii olmadigindan erken tani ve tedavi ile komplikasyonlarin ve éliimlerin énlenmesinde klinik siiphe
varligi nemlidir. Bu ¢alismada, yenidogan déneminde tani alan DMH’a sahip hastalarin klinik ve biyokim-
yasal ozelliklerinin degerlendirilmesi amaglandi.

Yéntem: Bu retrospektif calisma, 01.02.2015-01.02.2018 tarihleri arasinda SBU izmir Dr. Behget Uz Cocuk
Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi Yenidogan Yodun Bakim Unitesinde yapildi.
Hastalarin demografik ve klinik ézellikleri ile laboratuvar bulgulari kaydedildi.

Bulgular: Calismaya DMH’I saptanan 33 hasta alindi. Ortanca dogum adirligi 3000 (¢eyrekler arasi, 2865-
3300) g, ortanca gebelik haftasi ise 39 (¢ceyrekler arasi 38-40) hafta idi. En sik basvuru yakinmasi %45,5 ile
beslenme gligliigii ve tasipne idi. Basvuru sirasinda olgularin %36,4’linde transaminaz yiiksekligi,
%36,4’tinde hiperamonemi, %33,3’linde metabolik asidoz, %27,3’liinde ise hipoglisemi saptandi. En sik
konulan tanilar galaktozemi (%21,2), Zellweger sendromu (%9,1) ve nonketotik hiperglisinemi (%39,1) idi.
Hastalarin %64,7’si klinik ve laboratuvar bulgulari diizelerek taburcu edildi.

Sonug: Ulkemiz gibi akraba evliliklerinin yiiksek oranda oldudu bélgelerde, yenidogan déneminde beslene-
meme, tasipne ve sarilik gibi nonspesifik semptomlarla basvuran, laboratuvar incelemelerinde metabolik
asidoz ya da transaminaz yiiksekligi saptanan olgularda DMH agisindan dikkatli olunmalidir.

Anahtar kelimeler: Zellweger sendromu, nonketotik hiperglisinemi, yenidogan, hiperamonyemi
ABSTRACT

Objective: The deficiency or absence of an enzyme or cofactor in the metabolic pathway leads to the
formation or accumulation of a specific metabolite resulting in inborn errors of metabolism (IEM). These
babies generally healthy at birth, will present symptoms such as reduced activity, inability to be fed, ,
difficulty in breathing, changes in consciousness, or seizures within hours or days after birth. Since these
symptoms are not specific to IEM, a high degree of clinical suspicion is essential in the early diagnosis, and
treatment so as to prevent complications and death. The aim of this study was to evaluate the clinical and
biochemical characteristics of neonates diagnosed with IEM.

Method: This retrospective study was performed in Neonatal Intensive Care Unit of SBU Izmir Behget Uz
Pediatrics Education and Research Hospital between 01.02.2015 and 01.02.2018. Demographic and clini-
cal features and laboratory findings of the neonates were recorded.

Results: Thirty-three patients with IEM were enrolled into the study. The median birth weight was 3000
(interquartile range: 2865-3300) gr, the median gestational week was 39 (interquartile range: 38 to 40)
weeks. The most common presenting complaints were nutritional disorders and tachypnea with a rate of
45.5% Sat admission transaminase elevation (36.4%), hyperammonemia (36.4%), metabolic acidosis
(33.3%) and hypoglycemia (27.3%) were detected.The most common diagnoses made were galactosemia
(21.2%), Zellweger syndrome (9.1%) and non-ketotic hyperglycinemia (9.1%). Overall, 64.7% of the pati-
ents were discharged after improvement in their clinical, and laboratory findings.

Conclusion: Nonspecific symptoms such as nutritional disorders, tachypnea, and jaundice, or nonspecific
laboratory abnormalities such as metabolic acidosis or elevation of transaminase values should alert the
physician for IEMs, particularly in countries where the prevalence of consanguineous marriages is high,
such as Turkey.

Keywords: Zellweger syndrome, nonketotic hyperglycinemia, newborn, hyperammonemia
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GiRiS

“Dogumsal metabolik hastalik” soylemi ilk kez
100 yil kadar o6nce Archibald Garrod tarafindan
alkaptondri igin kullanilmistir @, Metabolik yolaktaki
bir enzim veya kofaktorin eksikligi ya da yoklugu
sonucu 0zel bir metabolitin olusamamasi ya da biri-
kimi Dogumsal Metabolik Hastalik (DMH)’lara neden
olmaktadir @. Giniimiize kadar 1.000’den fazla, fark-
[ DMH tanimlanmistir ©). Bireysel olarak nadir gérul-
melerine ragmen, bir hastalik grubu olarak distnul-
diigiinde goreceli olarak daha sik gorulirler ve top-
lam insidansi 1:800-1:2500 dogumdur ¥. DMH’a
sahip hastalarin yaklasik %25’i yenidogan dénemin-
de bulgu verir ©. Bu bulgular genellikle dogumdan
saatler ya da glinler sonra baslar ve aktivitede azal-
ma, emmeme, solunum sikintisi, uykuya meyil veya
nobet gibi non-spesifik semptomlari igerir ©),
Metabolik hastaliklarin ¢ogu, metabolik yolagin bir
basamagini kesintiye ugratan tek bir enzim eksikli-
ginden kaynaklanir. DMH’lar, altta yatan patofizyolo-
jik mekanizmalara gore ti¢ gruba ayrilabilir ©. Grup 1,
aminoasidopatiler, organik asidiriler, Gre siklus
defektleri, seker intoleranslari, metal bozukluklari ve
porfiriler gibi intoksikasyon tipi metabolik hastaliklari
kapsar. Semptomlar akut veya kronik baslangicli ola-
bilir, yenidogan doneminde ya da sonrasinda bebek-
likten eriskin doneme kadar herhangi bir yasta orta-
ya cikabilir. Bu hastaliklarin ¢ogu tedavi edilebilir ve
ozel diyetler, ekstrakorporeal islemler, arindirici ilag
veya vitaminlerle toksinin acil olarak uzaklastiriimasi-
ni gerektirir. Grup 2, sitoplazmik ve mitokondriyal
enerji Uretim slreclerini etkileyen metabolik hasta-
liklari icerir. Sitoplazmik defektler, glukoliz, glukoje-
nozis, glukoneojenez, hiperinsilinizm ile kreatin ve
pentoz fosfat yolaklarini kapsar. Mitokondriyal
defektler ise solunum zinciri bozukluklarini, Krebs
siklusu ve piruvat oksidasyon defektlerini icerir. Bu
grupta ki hastaliklarin ¢cogu tedavi edilemez. Grup 3
ise hiicresel organelleri ve bu organellerdeki lizozo-
mal, peroksizomal, glikozilasyon ve kolesterol sentez
kusurlarini igerir. Bu grupta yer alan bazi lizozomal
bozukluklar enzim replasmani ya da substrat azaltma
yoluyla etkin bir sekilde tedavi edilebilir. Bu hastalik-
larin hizli tani ve uygun tedavisi, mortalite ve morbi-
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dite agisindan hastanin prognozu ile dogrudan iliski-
lidir .

Bu calismanin amaci, yenidogan doéneminde tani
alan DMH’a sahip hastalarin klinik ve biyokimyasal
ozelliklerinin degerlendirilmesidir.

GEREC ve YONTEM

SBU izmir Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklari ve
Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi Yenidogan
Yogun Bakim Unitesinde 01.02.2015-01.02.2018
tarihleri arasinda KMH tanisi alan 33 hasta retros-
pektif olarak incelendi. Standart bir form olusturula-
rak; hastalarin yasi, cinsiyeti gibi demografik 6zellik-
leri ile yakinmasi, yakinmanin baslama zamani, fizik
muayene bulgulari gibi klinik 6zellikleri ile laboratu-
var bulgulari, tani zamanlari ve prognozlari kaydedil-
di. Hastalar tanisal ozelliklerine uygun olarak,
Mendelian Kalitim (OMIM) siniflamasina goére yalniz-
ca bir tani grubuna alindu.

Calisma, yerel Etik Kurul tarafindan onaylandi.

istatistiksel yontem: Verilerin analizi SPSS 23.0
(SPSS Inc., Chicago, IL, USA) paket programinda yapil-
di. Tanimlayici istatistikler strekli sayisal degiskenler
icin medyan (ceyrekler arasi dagilimi genisligi) seklin-
de, kategorik degiskenler igin ise olgu sayisi ve (%)
biciminde gosterildi.

BULGULAR

Calisma silresince DMH tanisi alan 33 olgunun
21'i (%63,6) erkek, 12’si (%36,4) kiz, 3'l (%9,1) pre-
term 30'u ise (%90.9) term bebekti. Ortanca gebelik
haftasi 39 (ceyrekler arasi aralik, 38-40) hafta, ortan-
ca dogum agirhg ise 3000 (ceyrekler arasi aralik,
2.865-3.300) g idi. Hastalarin demografik 6zellikleri
Tablo 1'de gorilmektedir. Ortanca basvuru zamani 4
(ceyrekler arasi aralk, 1,5-9,5) giin, ortanca tani
zamani ise 15 (ceyrekler arasi aralik 4-47) giin idi. En
stk basvuru yakinmasi, sirasi ile, beslenme glicligi
(%45,5), tasipne (%45,5), sarihk (%27,3), ndbet
(%24,2) ve inatgci kusma (%3,0) idi. Olgularin 19
(%57,6)’'unda akrabalik oykisl, 8 (%24,2)'inde ise
kardes 6lim o6ykilsu vardi. On bes hastada (%45,5)
cesitli hematolojik anormallikler saptandi; bu hasta-
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larin 11’inde trombositopeni, 9’unda anemi, 7’sinde
bisitopeni, 2’sinde nétropeni saptanirken, hicbir has-
tada pansitopeni saptanmadi. Basvuru sirasinda
vapilan laboratuar incelemelerinde, hastalarin
%36,4’iinde transaminaz ylksekligi, %36,4’Ginde
hiperamonemi, %33,3’Unde metabolik asidoz,

Tablo 1. Hastalarin demografik 6zellikleri.

Hastalarin demografik 6zellikleri n (%)

Hasta sayisi 33

Dogum haftasi (hafta) (min-max) 3997 (33%7-4157)
Preterm 3(%9,1)
Term 30 (%90,9)

Dogum agirhgi (g) (min-max) 3000 (1660-4090)

Gebelik haftasina uygun dogum agirlig 31 (%94)

Erkek cinsiyet 21 (%63,6)
Sezaryen dogum 21 (%63,6)
APGAR® (min-max) 8.5 (8-10)
SNAPPE-II (min-max) 14 (0-19)
Akrabahk 19 (%57,6)
|. derece 11 (%33,3)
Il. derece 3 (%9,1)

Ill. derece ve lizerinde 5(%15,2)
Kardes 6lum oykisu 8 (%24,2)

SNAPPE-II: Score for Neonatal Acute Physiology Perinatal
Extension

Tablo 2. Kalitsal metabolik hastaliga sahip hastalarimizin tanilara
gore dagilimi.

Tani n (%)
Galaktozemi 7(21,2)
Aminoasit metabolizma bozuklugu 6(18,2)
Non-ketotik hiperglisinemi 3
Akgaagac surubu idrar hastaligi (MSUD) 2
Fenilketondiri (FKU) 1
Organik asidemiler 5(15,2)
Propiyonik asidemi 3
izovalerik asidemi 2
Ure siklus defekti 5(15,2)
Karbamoil fosfat sentetaz — | eksikligi 2
Sitrulinemi tip 1 2
Arginosuksinik asidri 1
Peroksizomal biyogenez defekti 3(9,1)
Zellweger sendromu 3
Lizozomal depo hastaliklari 2 (6,1)
Gaucher hastaligi 1
GM1 gangliosidoz 1
Pirlivat metabolizma bozuklugu 2 (6,1)
Pirlivat karboksilaz eksikligi 2
Glukoz transporter defekti (GLUT-1 eksikligi) 1(3,0)

Ketoliz defekti (Stksinil-CoA:3-ketoasit CoA transferaz 1 (3,0)
(SCOT) eksikligi)

Mitokondriyal respiratuvar zincir defekti (Kompleks 1 1 (3,0)
eksikligi)

%27,3’linde ise hipoglisemi saptandi. En sik konulan
tanilar galaktozemi (%21,2), Zellweger sendromu
(%9,1) ve non-ketotik hiperglisinemi (%9,1) idi. Tablo
2’de kalitsal metabolik hastaliga sahip hastalarimizin
tanisal dagihmi gorilmektedir. Hastalarin %64,7’si
klinik ve laboratuvar bulgulari dizelerek taburcu
edildi.

TARTISMA

DMH’lar, bireysel olarak nadir goriilmelerine rag-
men bir hastalik grubu olarak distnildigiinde gore-
celi olarak daha sik goralurler ©. Toplumdaki goril-
me sikligl, etnisiteye, o toplumdaki akraba evliligi
oranlarina, kullanilan tanisal testlere, neonatal tara-
ma programlarina, gelisen teknolojiye, artan rapor-
lanma hizi ve farkindalik diizeyine bagli olarak degisir
. Calisma stresince klinigimize toplam 4886 hasta
yatmis olup, bunlardan 33’4ne DMH tanisi konmus-
tur. Olgularin %24,2’sinde kardes o6lim oOykdisd,
%57,6’Inda ise ebeveynler arasinda farkh dereceler-
de akrabalik vardi ve bunlarin da cogunu birinci dere-
ce akrabaliklar olusturmaktaydi. DMH’larin biyuk
cogunlugu, otozomal resesif olarak aktarildigl icin
ylksek akraba evliligi oranlarina sahip toplumlarda
daha sik goérilmektedir ©. Bu yuzden, anne baba
arasinda akrabalik 6ykisili ya da daha dnce etkilenen
kardes oykisi varsa DMH siphesi artirilmahdir ©).
Ebeveynleri arasinda birinci derece akrabalik bulu-
nan ve bir kardesi baska bir merkezde Ure siklus
defekti tanisi ile exitus olan bir hastamiz 4 ginluk
iken DMH tanisi aldi. Taninin bu kadar hizli konulma-
si, DMH’da hastalik ve aile dykistinin 6nemini gos-
termektedir. DMH ve akraba evliligi iliskisini incele-
yen en glincel galismalardan birisi, Afzal ve ark./na
aittir. On bes yil siren bu calismaya, Danimarka,
Faroe Adalari ve Gronland’dan toplam 838.675 yeni-
dogan katilmis olup, yenidogan taramalari ile 196
olguya DMH tanisi konmustur. Bu olgulardan 155
Danimarka’da ikamet etmekte olup, DMH sahip etnik
olarak Danimarka’li 93 olgunun 2 (%2,15)’sinde,
DMH sahip ortadogu kdkenli (Arap, Turk, Afgan, Paki)
33 olgunun ise 20 (%60,6)’sinde akraba evliligi sap-
tanmistir ©. Ulkemizde akraba evliligi ve DMH iliskisi-
ni dogrudan inceleyen bir calisma bulunmamakla
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birlikte, Ortadogu Ulkelerinden yapilan ¢alismalarda
%95’e varan siklik bildirilmektedir 12,

DMH’a sahip cocuklar, dogumda neredeyse daima
normal goriinirler ¢linkl hastaliktan sorumlu olan
ara metabolitler siklikla plasentadan gegebilen kiigik
molekdillerdir ve annenin metabolizmasi araciligi ile
uzaklastirilabilir . Bu nedenle hastalarimizin nere-
deyse tamami normal dogum agirligina ve normal
dogum siiresine sahipti (sirasiyla, %94,0 ve %90,9).

Hastalik, fetus ve yenidogan déneminden eriskin
doneme kadar herhangi bir yasta ortaya cikabilir ©).
Yenidogan doneminde bulgu vermesi siktir ¢lnki
yenidogan dénemi 6nemli bir katabolizma dénemi-
dir ¥, Calismamizda, semptomlarin ortanca baslan-
gic zamani 2 (1-23) glin, ortanca basvuru zamani ise
4 (1-27) gin olarak saptandi. Semptomlarin baslan-
gi¢c zamani ile bagvuru zamaninin bu kadar kisa olma-
si ailelerin farkindalik diizeyinin yiksek olmasindan
kaynaklanabilir. DMH’lari siradan ¢ocukluk ¢agi has-
taliklarindan ayirmak giic olabilir ®Y. Ne yazik ki,
yenidoganin sinirli repertuvarindan dolayi semptom-
lar 6zgin degildir ve genellikle yetersiz beslenme,
solunum gucligu, letarji, hipotoni, kusma, hipoter-
mi, ndbet gibi yenidogan sepsisi ile karisabilecek sik
gorilen semptomlarla basvururlar @, Literatirle
uyumlu olarak, en sik gériilen semptomlar beslenme
glcllgu, takipne, sarilik ve nobetti. Kusma, solunum
sikintisi ve hatta ensefalopati olsa bile bu tir semp-
tomlar daha sik olarak infeksiyon ve sepsis lehine
yorumlanir 14, Enfeksiyon ile iliskili risk faktori yoksa
ayirict tanida DMH’lar kesinlikle dustnulmelidir A,
Tani igcin 6nemli bir ipucu da standart tedavi ile iyiles-
menin olmamasidir 43,

DMH’lar, viicuttaki bircok sistemi etkileyebilir. Bu
sistemlerden birisi de hematolojik sistemdir. Organik
asidemilerde biriken toksik ara Griinlerin kemik iligini
baskiladigl bu nedenle nétropeni ya da pansitopeni-
ye neden oldugu bilinmektedir ). Bizim calismamiz-
da da benzer sekilde hematolojik anormalliklere en
stk neden olan DMH grubu organik asidirilerdi. Ure
siklus defektlerinin hematolojik anormalliklere neden
olmasi, beklenen bir bulgu olmamasina ragmen,
calismamizda, Ure siklus defektlerinin anemi, nétro-
peni ve trombositopeni gibi cesitli anormalliklerle
iliskisi saptandi. Bunun birkac¢ nedeni olabilir. Birincisi,
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organik asidemilerde oldugu gibi uzun siire ve yuk-
sek dozda toksik ara metabolitlerine maruz kalan
kemik iliginin baskilanmasi, digeri ise eslik eden
enfeksiyonlar ve sepsis gibi durumlar nedeni ile
kemik iliginin baskilanmasi olabilir.

Siddetli ve persistan ya da baska nedenlerle agik-
lanamayan hipoglisemide, altta yatan metabolik ya
da endokrin nedenler arastiriimalidir . Tekrarlayici,
beklenmeyen post-prandiyal hipoglisemi, hiperinsi-
linizmde, biylime hormonu eksikligi ve organik asi-
demi veya glikoneogenez defektleri ile iligkili bozuk-
luklar da goralir ¥, Hipoglisemiye sahip hastalarda
en sik saptanan DMH galaktozemi idi. Bunun nedeni
Ulkemizdeki galaktozemi insidansinin yiiksek olmasi
olabilir. Hipoglisemiye sahip diger hastalarimizin
tanisi ise organik asidemi, aminoasit metabolizma
bozuklugu, lizozomal depo hastaligi ve pirlivat meta-
bolizma bozuklugu idi.

Yenidoganlarda ciddi karaciger disfonksiyonu,
tirozinemi tip 1, galaktozemi, herediter fruktoz into-
leransi, mitokondriyal hepatopati, yag asidi oksidas-
yon defektleri, seker alkol defektleri ve konjenital
glikolizasyon defektleri gibi birgok metabolik hasta-
hkta gorilebilir @. Anormal karaciger fonksiyon test-
lerine sahip hastalarimizin tanilari, sirasiyla, galakto-
zemi, fenilketoniri, Gaucher tip Il, propiyonik aside-
mi, Zellweger sendromu, pirlivat karboksilaz eksikligi,
Ure siklus defektiydi. Bu nedenle, yenidogan done-
minde DMH disunilen bir olguda karaciger yetmez-
ligi varsa galaktozemi tanisi kesinlikle dislanmalidir.

Metabolik asidoz yenidoganlarda oldukca yaygin-
dir ve enfeksiyonlar, ciddi katabolik durumlar, doku
hipoksisi ve dehidratasyon gibi cesitli durumlarda
gorilebilir ¥, Organik asidemiler, Akcaaga¢ surubu
idrar hastaligi, pirlivat metabolizma bozukluklari, yag
asidi oksidasyon bozukluklari, Fruktoz-1,6-bifosfataz
eksikligi, glikojen depo hastaligi tip |, mitekondriyal
respiratuvar zincir defektleri, ketoliz bozukluklari ve
3-hidroksi-3-metilglutaril coenzim A (HMG CoA) liyaz
eksikligi metabolik asidoza neden olmaktadir ©.
Metabolik asidoz saptanan hastalarimizda sirasiyla,
organik asidemi, pirlivat metabolizma bozukluklari,
Akgaagac surubuidrar hastaligl, galaktozemi, Gaucher
hastaligi tip Il, Glukoz transporter defekti ve ketoliz
defekti saptandi.
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Amonyak diizeylerinin 6l¢imi, metabolik hastalik
tanisinda oldukca ©6nemli bir yere sahiptir ©,
Hiperammonemi, norolojik fonksiyon ve yapilarin
ciddi sekilde bozulmasiyla sonuglanabilen acil bir
klinik durumdur. Norolojik hasarin derecesi, hipera-
monyemi slresine baglidir ve bu yilizden hizli tani ve
midahale 6nemlidir. Hiperamonemiye neden olan
DMH; tre siklus defektleri, organik asidemiler, piri-
vat metabolizma bozukluklari ve yag asidi oksidasyon
defektleridir ©®. Calismamizda ise, lre siklus defektle-
ri, organik asidemiler ve pirlivat metabolizma bozuk-
luklari en sik hiperamonemiye neden olan DMH idi.
Dalli zincirli aminoasit metabolizma bozukluguna
bagli organik asidirilerde hiperamonyemiye neden
olan durum propiyonil glisin metabolitinin N-Asetil
Glutamat Sentetaz enzimini inhibe ederek (re siklu-
sunu inhibe etmesidir.

Neonatal tarama programlari ve kapsamlari tlke-
lere gore farkhlik gdstermektedir @). Ulkemizde ise
2006 yilinda fenilketoniiri (FKU) ve konjenital hipot-
roidi taramasi ile baslayan neonatal tarama program-
larina 2008 yilinda biyotinidaz eksikligi paneli, 2015
yilinda ise Kistik fibrozis taramasi eklenmistir @2,
Hastalarimizdan yalnizca birisine neonatal tarama
programi kapsaminda tani konuldu. Yenidogan tara-
ma programi ¢ercevesinde tani alan 1 FKU hastamiz
disinda program kapsaminda tani olan DMH hasta-
miz bulunmamaktadir. Bunun énemli bir nedeni FKU
hastaliginin yenidogan doneminde herhangi bir bulgu
vermemesidir. Ulkemizde yenidogan tarama progra-
mi taradig hastaliklar cercevesinde basarili sonuglar
vermekle birlikte, o6zellikle intoksikasyon tipi
DMH’larda semptomlarin ortaya ¢ikis zamani ve bas-
vuru slireci degerlendirildiginde yenidogan tarama
programinin genisletiimesi gerektigi dusinilmekte-
dir. DMH’li ¢ocuklarda optimal sonuglar, semptom ve
bulgularin erken taninmasina, hizli degerlendirilme-
sine ve referans bir merkeze sevkine baglidir @3,
Tanidaki gecikme, akut metabolik dekompanzasyo-
na, ilerleyici norolojik hasara ve 6lime neden olmak-
tadir ®3), Toplam mortalite, Dionisi ve ark. ) tarafin-
dan yapilan bir calismada, %25,2, Tu ve ark. ¥ tara-
findan yapilan baska bir calismada ise, %50 olarak
saptanmistir. Bizim ¢alismamizda ise toplam mortali-
te %33,3’tur. Calismalar arasindaki bu farklilik, calis-

mamizin tek merkezli ve daha sinirli zaman diliminde
yapilmis olmasindan kaynaklanmaktadir. Ayrica tani
zamani, konulan tani ve DMH neden olan enzimin
aktivite diizeyi de prognozu etkilemektedir.

Sonug¢ olarak, DMH’lar klinik, biyokimyasal ve
genetik heterojeniteye sahip bir grup hastaliktir.
Ulkemiz gibi akraba evliliklerinin yiiksek oranda oldu-
gu bolgelerde, yenidogan déneminde beslenememe,
tasipne ve sarilik gibi nonspesifik semptomlarla bas-
vuran, laboratuvar incelemelerinde metabolik asidoz
ya da transaminaz yiksekligi saptanan olgularda
DMH agisindan dikkatli olunmahdir. Ulkemizdeki
neonatal tarama programlarinin kapsamini ve yeter-
liligini belirlemek icin epidemiyolojik c¢alismalara
gereksinim vardir.
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Ozgiin Arastirma / Research Article

Serum insiilin Benzeri Biiylime Faktorii-1 Diizeyi ile
Bronkopulmoner Displazi Arasindaki iligki

The Relation Between Serum Levels of Insulin-like
Growth Factor-1 and Bronchopulmonary Dysplasia

Nikhet Aladag Ciftdemir ®
Betul Acunas ©

Ulfet Vatansever Ozbek ®
Ridvan Duran @

(074

Amag: Prematiire dogumun uzun vadedeki en 6nemli istenmeyen sonucu olan bronkopulmoner displazinin
(BPD) nedeni heniiz net olarak belirlenmemistir. insiilin benzeri biiyiime faktérii-1 (IGF-1) hem prenatal
hem de postnatal akciger gelisiminde rol oynar. Bu ¢alismada amacimiz, postnatal serum IGF-1 diizeyleri-
nin preterm bebeklerde BPD gelisimi ile iliskisini arastirmaktir.

Yontem: Altmis yedi prematiire yenidogan, BPD ile iliskili risk faktérlerini arastirmak ve BPD ile serum
IGF-1 diizeyleri arasindaki iliskiyi saptamak amaciyla prospektif olarak degerlendirildi. Calismaya alinan
bebekler, BPD gelisenler grup 1 (n=12), gelismeyenler ise grup 2 (n=55) olarak ikiye ayrildi. Her bebekten
postnatal 1, 7, 14 ve 28. giinlerde alinan venéz kanlardan serum IGF-1 diizeyleri 6l¢ildii.

Bulgular: iki grup arasindaki karsilastirmalarda anlamli farklilik gésteren dediskenler farkli lojistik regres-
yon modellerinde degerlendirildiginde, en anlamli bulunan modele gére koryoamniyonit varliginin BPD
gelisimine anlaml bir katkisi bulunmazken, gebelik haftasindaki 1 hafta artisin BPD olusma riskini yariya
yariya azalttigi, BPD gelisimini RDS varliginin 14,4 kat, sepsis varliginin 9,6 kat arttirdigi belirlendi. Seri
6lgiilen IGF-1 degerleri ile yapilan ROC analizinde IGF-1’in BPD gelisiminde belirleyici olmadigi ortaya
konulmustur.

Sonug: Calismamizda, serum IGF-1 diizeyleri ve BPD gelisimi riski arasinda bir iliski saptayamadik. Bu
durumun nedeninin BPD gelisen bebek sayisinin diisiik olmasina bagh oldugunu diisiiniiyoruz.

Anahtar kelimeler: Bronkopulmoner displazi, insiilin benzeri biiyiime faktérii-1, prematiire
ABSTRACT

Objective: The etiology of bronchopulmonary dysplasia (BPD) which is the most important unwanted
consequence of premature delivery at long term has not been determined clearly yet.. Insulin-like growth
factor-1 (IGF-1) is involved in both prenatal and postnatal lung growth. Our aim is to characterize postna-
tal changes in serum IGF-1 in relation to development of BPD in preterms.

Method: Sixty-seven preterm newborns were evaluated prospectively in order to investigate independent
risk factors associated with BPD and to determine the relation between serum IGF-1 levels and BPD.
Infants included in the study were divided into two groups as those that developed (Group 1; n=12) and
did not develop BPD (Group 2; n=55). Serum IGF-1 levels were measured from venous blood samples of
each infant on days 1, 7, 14 and 28 after birth.

Results: When the variables showing significant differences in the comparisons between the two groups
were evaluated in different logistic regression models, according to the most significant model; presence
of chorioamnionitis did not contribute significantly to the development of BPD. It was found that 1 week
increase in gestational week reduced the risk of BPD formation by half, while the presence of RDS or sep-
sis increased the risk of development of BPD by 14.4, and 9.6 times, respectively. ROC analysis with serial
measurements of IGF-1 showed that IGF-1 was not a determinant of BPD development.

Conclusion: We could not find any relation between development of BPD and serum IGF-1 levels in our
study and concluded that the smaller number of newborn who developed BPD could have limited the
evaluation of this association.

Keywords: Bronchopulmonary dysplasia, insiilin-like growth factor-1, preterm
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GiRiS

Son yillarda akciger koruyucu mekanik ventilas-
yon yontemleri, antenatal steroid ve ekzojen sirfak-
tanin yaygin kullanimi gibi neonatoloji alanindaki
gelismeler sonucu ¢ok disiik dogum agirlikh preterm
bebeklerin yasama sansi artmistir. Bu bebekler BPD
agisindan risk altindadirlar . Daha ¢ok sayida kiigtik
preterm bebegin yasatilir olmasi BPD tanimlamasin-
da degisikligi gerektirmistir. Eskiden BPD gebelik
haftasi daha buyik bebeklerde gorilirken, glini-
mizde (yeni BPD) daha kiclk gebelik yasindaki
bebeklerde gorilmekte, bunlarda alveolarizasyon ve
vaskularizasyonda bozukluk 6n planda saptanmakta-
dir. BPD patogenezinde preterm dogum, mekanik
ventilasyon, oksijen tedavisi veya genetik gibi bircok
faktorin yanisira antenatal enfeksiyon ve enflamas-
yon da énemli rol oynamaktadir ?. Prenatal, postna-
tal enfeksiyon, mekanik ventilasyon, hipoksik yara-
lanma ve hiperoksik hasar gibi farkli nedenlerin bir
sonucu olarak ortaya cikan inflamatuvar siire¢ sira-
sinda bircok pro-inflamatuvar ve anti-inflamatuvar
sitokinler salinir. Yapilan galismalarda, BPD ile pro-
inflamatuvar sitokinler ve antienflamatuvar sitokin-
ler arasindaki iliski arastirilmistir 4. Ayrica, BPD
gelisiminde, pulmoner alveolarizasyon ve doku yara-
lanmalari iyilesmesinde etkili instlin benzeri blyu-
me faktorid-1 (IGF-1)’in potansiyel roli de gosteril-
mistir ©®, Hatta IGF-1’in ileri derecede preterm
bebeklerde intraventz inflizyon seklinde kullanini
giindeme gelmistir 7. Bu calismada, hastanemizdeki
olgularda BPD gelisiminde rol oynayan risk faktorle-
rini degerlendirilmesi, IGF-1 dizeyleri ile BPD ara-
sindaki iliskinin ve ardisik olarak alinan IGF-1 diizey-
lerinin BPD’yi 6ngoren bir gosterge olarak kullanilip
kullanilamayacagi arastiriimis ve giincel bilgiler goz-
den gegcirilmistir.

GEREC ve YONTEM

Yenidogan Yogun Bakim Unitemizde 2004-2006
yillari arasinda izlenen ve otuz dort gebelik haftasi ve
oncesinde dogan tiim preterm yenidogan olgular
prospektif olarak ¢alismaya alindi. Calisma igin Trakya
Universitesi Etik Kurulu’ndan (TUTFEK-2004/150) ve
ailelerden yazih onam alindi. Major anomali, agir
hipoksi, agir kardiyorespiratuar hastaligi olan yenido-
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ganlar calisma disi birakildi. Tum yenidoganlarin pre-
natal, natal ve postnatal doneme ait bilgileri, tanilari,
tedavi sekilleri, transflizyon durumlari, mortalite
durumlari kaydedildi. BPD tanisi gebelik yasi, postna-
tal 28. giin ve/veya postkonsepsiyonel 36. haftada
veya bunlardan daha erken gergeklesirse taburculuk
zamanindaki oksijen gereksinimine gore koyuldu.
Erken donemde oksijen gereksinimi oldugu halde 32.
gebelik haftasindan 6nce dogan bebekler postkon-
sepsiyonel 36. haftada veya taburculuk sirasinda, 32.
gebelik haftasindan sonra dogan bebekler postnatal
28. giinden sonra veya taburculuk sirasinda oksijen
bagimlhg gostermiyorsa hafif BPD, oksijen gereksi-
nimi %30’un altindaysa orta siddetli BPD, oksijen
gereksinimi (> %30) nazal CPAP veya pozitif basingli
ventilasyon seklindeyse agir BPD olarak tanimlandi
®), Olgular BPD gelisen grup ve BPD gelismeyen grup
(kontrol grubu) olarak degerlendirildi. Calismaya ali-
nan tim olgulardan postnatal 1., 7., 14. ve 28. gln-
lerde periferik venden kan Ornegi alinarak serum
IGF-1 dulzeyleri o6l¢lildi. Kan 6rnekleri serumu ayril-
diktan sonra -80°C’de saklandi. IGF-1 diizeyi Nikleer
Tip Laboratuvarinda Gamma Counter-Gambyt CR
cihazinda RIA (radioimmunoassay) yontemi ile IGF-I-
D-RIA-CT kiti (BioSource Europe S.A, Belgium) kulla-
nilarak saptandi (Kit kodu: KIP 1588). Kitin ¢alisma igi
ve calismalar arasi kat sayi degiskenligi (intra-assay
ve inter-assay coefficient variation) sirasiyla 47+3,2
ng/ml igin %6,9 ve 104+10 ng/ml igin %10’dur.

istatistiksel Degerlendirme

Degerler uygulanan istatistiksel teste gore
ortalamatstandart sapma (SD), ortanca, minimum-
maksimum ve olgu sayisi, oran (%) olarak verildi.
Calisma verileri degerlendirilirken tanimlayici istatis-
tiksel metotlarin yani sira olgcimle belirtilen degis-
kenlerin karsilastirilmasinda verilerin normal dagilimi
degerlendirilerek bagimsiz 6rneklerde T testi ya da
Mann-Whitney U testi kullanildi. BPD gelisen ve
gelismeyen gruplarda sayimla belirtilen degiskenle-
rin karsilastirilmasinda ise ki-kare testine basvuruldu.
iki grup arasinda anlamli farklilik gdsteren degisken-
lerin BPD gelisimine katkisi “Lojistik Regresyon
Analizi” ile degerlendirildi. BPD olan ve olmayan
gruplarda seri olarak alinan IGF-1 dizeyleri dogum
haftasi kontrol edilerek, “Tekrarlayan Olgiimlerde
Varyans Analizi” ile karsilastirildi. BPD gelisiminde
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IGF-1 icin bir esik degeri olup olmadigini saptamak
Uzere “Receiver Opertain Characteristic (ROC)
Analizi” yapildi. IGF-1 diizeyleri esas alinarak ve n=67
oldugunda calismanin giicti 0.78 olarak hesaplandi.
istatistiksel degerlendirmeler Minitab Release 13
yazilim programi (lisans no: WCP 1331.00197) kulla-
nilarak yapildi. p<0,05 degeri istatistiksel anlamli
kabul edildi.

BULGULAR

Gebelik haftasi 34 ve daha kiglk olan 67 olgu
prospektif olarak ¢alismaya alindi. Takipte 12 hasta-
da (%18) BPD gelisti.Bunlardan 4 olgu hafif BPD, 1
olgu orta BPD, 7 olgu siddetli BPD idi. Gruplarin
demografik 6zellikleri karsilastirildiginda BPD olan
grupta gebelik haftasi, dogum agirligi anlamli dere-
cede disuk, normal vajinal yol ile dogum daha sik ve
hastanede kalim sliresi daha uzundu (Tablo 1).

Gruplarin prenatal, natal ve postnatal ozellikleri

Tablo 1. Gruplarin demografik 6zelliklerinin karsilastiriimasi.

gelismeyen gruba gore anlamh olarak yiksekti. BPD
gelisen olgularda daha fazla oranda sepsis, prematu-
re retinopatisi (ROP), apne, nekrotizan enterokolit
(NEK) gelismis, daha cok transflizyon uygulanmis,
daha uzun siire fototerapi almis, enteral beslemeye
baslama ve tam enteral beslenmeye gecis daha gecti

(Tablo 2).

iki grup arasindaki karsilastirmalarda anlamli fark-

Tablo 2. Gruplarin prenatal ve postnatal 6zelliklerinin karsilas-

tinlmasi.

BPD(+)  BPD(-) p

(n=12) (n=55)
Koryoamniyonit* 5(41,7) 3(5,5 p=0,003
Antenatal kanama* 7 (58,3) 10 (18,2) p=0,008
Antenatal steroid* 3(25) 37 (67,3) p=0,008
RDS Tip 1* 11(91,7) 23 (41,8) p=0,005
Grafi bulgusu*
Normal 1(8,3) 41 (74,5) p<0,001
Siddetli RDS 11(91,7) 14(25,5) p=0,046
Surfaktan uygulamasi® 11 (91,7) 33(60) p<0,001
ilk 48 saat pH** 7,26+0,07 7,33+0,05 p=0,018
ilk 48 saat PCO, (mmHg)** 47,65+7,5 41,82+7,26 p<0,001
MV baglanma* 12 (100) 21 (38,2) p<0,001
MV kalma siresi (saat)***  729,4+776,9 50,8%58,7 p<0,001
Oksijen tedavi slresi 45, 35-153 2,0-27 p=0,003
(glin)***
Teofilin/kafein tedavisi* 12 (100) 26(47,3) p<0,001
Kesin sepsis* 10 (83,3) 8(14,5) p=0.038
ROP* 3 (25) 5(9,1) p<0,001
Apne* 12 (100) 16(29,1) p=0,018
NEK* 7(58,3) 13 (23,6) p<0,001
Transflizyon* 12 (100) 22 (40) p<0,001
Transflizyon sayisi** 19,8+13,2  3,943,4 p=0,008
Beslenmeye basladig 10, 4-51 4, 1-55
gln*** p=0,002
Tam beslenmeye gegcildigi 64, 45-65 14, 6-76

BPD (+)  BPD(-) p
(n=12) (n=55)
Gebelik haftasi* 28,26-32  33,26-34 p<0,001
Dogum agirhigi** 10304323 1423+350 p=0,001
Cinsiyet (erkek)*** 7 (58,3) 25 (45,5) AD
Gebelik yasina gore uygun 10(83,3) 38(69,1) AD
(AGA)***
Gebelik yasina gore kiiguik 2 (16,7) 17 (30,9)
(SGA)***
Dogum sekli (vajinal yol)*** 11 (91,7) 6(10,9) p<0,001
Dogum yeri (hastanemiz)*** 9 (75) 48 (87,3) AD
Hastanede kalim siresi** 78,9+32,6  39,5+20 p<0,001
Eksitus*** 7 (58,3) - -
Eksitus giini** 85,3+42,5 - -
(n=7)

*Ortanca, minimum-maksimum; **Ortalama#SD; ***Olgu sayi-
st (%); AD: Anlamli dedgil, BPD: Bronkopulmoner Displazi; AGA:
Appropriate for gestational age; SGA: Small for gestational age

karsilastirildiginda, BPD gelisen grupta koryoamniyo-
nit, antenatal kanama, respiratuar distres sendromu
(RDS), siddetli RDS varligi, stirfaktan uygulamasi,
mekanik ventilatore baglanma ve bagh kalma siresi
istatistiksel olarak anlamli derecede ylksekti.
Antenatal steroid uygulanma sikliginin BPD gelisme-
yven grupta daha yuksekti. Oksijen alma siiresi BPD
gelisen olgularda daha yiksekti. BPD gelisen olgula-
rin hepsine teofilin/kafein tedavisi verilmis olup, BPD

gun***

*Olgu sayisi (%), **Ortalama + SD; ***Ortanca, minimum-
maksimum; AD: Anlamli dedil, BPD: Bronkopulmoner Displazi;
RDS: Respiratuar distres sendromu; PCO,: Parsiyel karbondioksit
basinci; MV: Mekanik ventilator; FiO,: Fraksiyone inspire oksijen;
PIP: Peak inspiratory pressure; PEEP: Positive end-expiratory
pressure; ROP: Retinopathy of prematurity;, NEK: Nekrotizan
enterokolit.
ik gosteren degiskenler farkli Lojistik regresyon
modellerinde degerlendirildiginde, en anlamli bulu-
nan modele gbére koryoamniyonit varliginin BPD
gelisimine anlamli bir katkisi bulunmazken, gebelik
haftasindaki 1 hafta artisin BPD olusma riskini yari-
ya yariya azalttigi, BPD gelisimini RDS varliginin 14.4
kat, sepsis varliginin 9.6 kat arttirdig1 belirlenmistir
(Tablo 3).

BPD’e yol agan risk faktorlerinin yani sira BPD ile
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Tablo 3. Bronkopulmoner displazi ile iligkili risk faktorleri.

Degisken Odds ratio %95 GA p

RDS varligi 14,43 1,05-196,98 0,045
Sepsis varligi 9,67 1,12-83,25 0,039
Koryoamniyonit varhgi 2,07 0,091-47,49 0,647
Gestasyon haftasi 0,52 0,30-0,88 0,016
Sabit 327,5 0,045

RDS: Respiratuar distres sendromu.

IGF-1 iliskisini arastirdigimiz galismamizda, ©ncelikle
literatlirde bildirilen IGF-1 diizeylerini etkileyen faktorler
acisindan olgular degerlendirildi. Annede preeklampsi-
nin varlig, anne yasi, cinsiyet, gebelik haftasi, SGA
dogum, tiroid hormonlari, sepsis varligi, transflizyon
yapilmasinin IGF-1 diizeylerini etkilemedigi saptandi.
Dogum haftasi kontrol edilerek yapilan tekrarlayan
Olciimlerde varyans analizinde, BPD olan ve olmayan
gruplarin her ikisinde de, 4 farkli zamanda 6l¢iilen IGF
| diizeyleri arasinda istatistiksel olarak anlaml fark
oldugu (p=0,003) ve BPD olan ve olmayanlardaki tek-

Tablo 4. Gruplarin IGF-1 sonuglarinin karsilastirilmasi.

BPD (+) BPD (-)

(n=12) (n=55)
IGF-1 1. gtin* (ng/ml) 16,947,2 22,2+12,3
IGF-1 7. gtin* (ng/ml) 11,4+4,8 13,9+7,5
IGF-1 14. giin* (ng/ml) 14,9+7,1 10,9+6,9
IGF-1 28. gin* (ng/ml) 14,445,2 11,746,1

*Ortalama * SD; Ortalamalar Dogum Haftasi = 31,5077 alinarak
hesaplanmustir. BPD: Bronkopulmoner Displazi; IGF-1: Insiilin
benzeri biyiime faktéri-1.

Tahmin edilen IGF-1 Ortalamalari

20,00 BPD
~— Yok
Var
18,00
16,004
-
L
9
14,004
12,004
o /
10,004
1 2 3 4
Olgiimler

Modelde gorilen degiskenler Dogum Haftasi = 31,5077 alinarak degerlendirilmistir.
Sekil 1. Gruplarin giinlere gére IGF-1 degerleri degisimi.
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rarlayan o6lcim egrileri arasinda istatistiksel olarak
anlamli bir egim farki bulunamamistir (p=0,787) (Tablo
4 ve Sekil 1). Yapilan ROC analizinde IGF-1'in BPD geli-
siminde belirleyici olmadigi ortaya konulmustur.

TARTISMA

Neonatoloji alanindaki gelismeler ile ileri derece-
de prematiire bebeklerin yasam sanslari artmistir.
Bununla birlikte BPD sikligi azalmamistir . BPD risk
faktorlerinin arastinildigi birgok ¢alismada, BPD ile
prematirite, enflamasyon, oksijen tedavisi, surfaktan
eksikligi, PDA, barotravma, volltravma, maternal pre-
eklampsi ve koryoamniyonit arasinda iliski saptanmis-
tir 1012 Histolojik koryoamniyonit ve alveolarizasyo-
nun erken doneminde endotoksin enjeksiyonu, akci-
ger maturasyonunu artirarak RDS sikhgini azaltirken,
progressif inflamasyona, akciger hasarina ve akciger
gelisiminin inhibisyonuna yol agmaktadir. RDS gelis-
meyen prematirelerde takipte BPD gelismesi intrau-
terin infeksiyonla aciklanabilmektedir. Histolojik kor-
yoamniyoniti olan pretermler hiperoksi, mekanik
ventilasyon ve postnatal sepsise maruz kalirlarsa akci-
ger hasari artmaktadir Yapilan bircok calismada anne-
deki koryoamniyonitin BPD riskini artirdigi gosteril-
mistir 101314 Ayrica calismalarda, nozokomiyal enfek-
siyonun varliginin BPD gelisiminde bir risk faktori
olduguna dikkat cekilmistir. Van Marter ve ark. 4 ¢cok
diistik dogum agirlikl koryoamniyonitli anne bebekle-
rinde, sonrasinda sepsis gelisirse BPD riskinin gelis-
meyenlere gore 2.9 kat fazla oldugunu bildirmislerdir.
Lahra ve ark. ® da benzer sekilde koryoamniyonitin
postnatal sepsis varliginda BPD riskini daha fazla art-
tirdigini belirtmislerdir. Calismamizda da postnatal
sepsisi BPD igin onemli risk faktori olarak saptadik.
Hastada sepsis olmasi olmayanlara gére BPD riskini
9.67 kat arttirirken, koryoamniyonit varligi BPD gelisi-
mini etkilemiyordu. Bu bulgular BPD gelisiminde
antenatal enflamasyondan cok postnatal enfeksiyo-
nun daha belirleyici oldugunu distndirmektedir.
Antenatal kanama prematiire dogumun bir nedenidir.
Calismamizda, BPD olan grupta antenatal kanama
sikhiginin fazla olusu bu grupta gebelik haftasinin
daha dislk olusuna baglandi. Wang LW ve ark./nin ()
calismasinda da antenatal hemoraji BPD igin risk fak-
torl olarak bulunmustur.

BPD gelisimi multifaktéryeldir, bunlardan biri de
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ventilatore bagli olusan hasardir. Olgularimiz mekanik
ventilator tedavisi agisindan karsilastirildiginda BPD
gelisenlerin daha uzun siire mekanik ventilatorde kal-
digini saptadik. Artmis IL1, TNFa, IL6 ve IL8 diizeyleri
ile oksijen destegi ve mekanik ventilasyon suresi ile
iliskili oldugu ve BPD gelistirmeyen benzer gebelik
haftasindaki bebeklere kiyasla BPD gelisen bebeklerde
arttigi gosterilmistir 7. Buna ek olarak, trakeal aspi-
ratta, MCP-1, -2 ve -3 ve fibrotik gbsterge olarak trans-
forme edici blylime faktori (TGF) B1 BPD gelisen
bebeklerde artirmis olarak saptanmigtir 4819,

Metilksantin kullaniminin prematiire bebeklerde
basarili ekstiibasyonu sagladigi, mekanik ventilatérde
kalma siresini azalttigl, antienflamatuar etkisinin de
olusuyla BPD'yi azalttigi (6zellikle kafeinin) gosterilmistir
29 Calismamizda daha duisiik dogum agirlikli bebeklere
metilksantin baslanmis olmasi nedeniyle, BPD gelisen
grupta kullanim orani daha ytiksek bulunmustur.

Akciger gelisimi, cesitli blylime faktorleri ve hor-
monlar tarafindan programlanir ve diizenlenir.
Akciger hasari ve iliskili inflamasyon bu proteinlerin
Uretimini bozabilir ve hasarlanma sonrasinda akciger
blyimesini ve gelisimini degistirebilir. Ornegin,
TGF-f Uretimi, akciger hasarindan sonra artar ve pro-
inflamatuar sitokin Uretimini azaltarak koruyucu bir
etki saglar ®®, Bununla birlikte, asiri artis, siddetli
BPD’nin ayirt edici 6zelliklerinden biri olan fibroblast-
larin ve akciger fibrozunun uyariimasina neden olabi-
lir. TGFB’nin bu asirt artisi, hava yolu salgilarinda
artan konsantrasyonlarla saptanir ve BPD’nin siddeti
icin bir belirteg olarak kullanilabilir @,

Akciger gelisiminde birgok diger biylime faktorleri
de rol oynar ve bunlar preterm dogan bebeklerin nor-
mal akciger gelisiminde kritik role sahiptir. Bunlar ara-
sinda alveolleri hasarara karsi koruyan neuregulin,
epithelial growth factor, IGF ve fibroblast growth faktor
bulunmaktadir. Bu faktorlerden biri, akciger fibroblast-
larinin proliferasyonunu arttiran ve akciger hasari sira-
sinda kollajen Uretimini uyarici olan ve akciger hasari-
nin onarimi siirecinde énemli bir rol oynayan IGF-I'dir.
BPD gelisen entilibe edilmis preterm bebeklerin erken
postnatal trakeal aspirat sivisinda artan serbest IGF-I
konsantrasyonlari gosterilmistir 2. Lofqvist ve ark. ©
erken postnatal dénemde IGF-I diizeylerinde azalma
ve BPD gelisimi arasindaki iliskiyi gdstermislerdir. Serum
IGF-1 dlzeyleri gestasyonel yasla birlikte artmaktadir,
ancak BPD gelistiren bebeklerde artis gorilmemekte-

dir. Ayrica, BPD gelisen bebeklerde, serum IGF-1 diizey-
leri, BPD’si olmayanlara gore istatistiksel olarak anlam-
Il derecede disiik ve yas ilerledikce IGF-1 diizeylerinde
anlamli bir artis olmadigi gérulmustar ©,

Calismamizda, IGF-1’in dogum sirasinda diisik
olmasi ve sonrasinda dislik seyretmesi ile BPD gelisi-
mini iliskili bulmadik. Bu verileri giincel verilerle kar-
silastirdik. Oysa ki Hellstrém ve ark. ?® ROP ve BPD,
intraventrikller kanama ve NEK gibi diger morbidite-
lerin gelistigi prematirelerde IGF-1 duzeylerinin
dogumdan sonra dislik seyrettiklerini, ROP ve diger
morbiditelerin gelismedigi grupta ise hizla yiikselme
egiliminde oldugunu bulmuslardir. Calismamizda,
BPD gelisen ve gelismeyen olgular karilastirildiginda
IGF-1 dlzeylerindeki degisimin her iki grupta farkhlik
gostermedigi bulunmustur. Her ne kadar analizler
dogum haftasi kontrol edilerek yapilmis olsa da,
kontrol grubunda 34. gebelik haftasinda dogan olgu-
larin olmasi ve hasta sayimizin az olmasi anlamli bir
fark bulamamamiza neden olmus olabilir. Cetinkaya
ve ark. ?¥ da benzer sekilde serum IGF-1 diizeyleri ile
BPD arasinda iliski saptamamislardir. ROP ve diger
morbiditelerin gelismedigi grupta ise hizla yiikselme
egiliminde oldugunu bulmuslardir. Yilmaz ve ark. ®)
ise postnatal 1., 3., 7., 21. ve 28. giinlerde serum
IGF-1 dizeylerini BPD gelisen grupta, gelismeyen
gruba gore anlamh diisiik bulmuslardir.

BPD riskinin ¢ok dislik oldugu 34 haftaya kadar
olan preterm bebeklerin galismaya alinmis olmasi,
BPD oraninin (6zellikle de agir BPD oraninin) ¢ok
disik olmasi calismamizin kisithihklaridir.

Sonug olarak, literatiir verileri ile uyumlu olarak
annede, gebelik haftasinin kiiclik, dogum agirhginin
diistk olmasini, RDS ve sepsis varligini BPD gelisimin-
de risk faktorleri olarak bulundu. Gunimizde asir
kliclik prematiire bebeklerde intrauterin donem son-
rasi fizyolojik IGF ve IGF-BP dislslerinin ROP, BPD,
norogelisimsel ve blyiime geriligi ile iliskisi cok sayida
izlem calismalariyla gosterilmistir. Anjiyogenezis hem
ROP gelisimi, hem de BPD gelisimi ile oldugundan,
ayrica deneysel ¢alismalarda IGF-1 tedavisi uygulan-
masinin intraventrikiler kanama tzerine olumlu etki-
leri gosterildiginden ROP, BPD ve norogelisimsel etki-
leri acgisindan postnatal IGF-1 tedavilerinin Faz 1
calismalari tamamlanmis ve ¢cok merkezli randomize
Faz 2 calismalari sirmektedir. Strekli IGF-1 inflizyo-
nunun agir BPD'yi azalttigi gosterilmigtir 2627),
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Prevalence of Anemia Among Children in a Single
University Hospital

Bir Universite Hastanesinde Cocuklarda Anemi
Prevalansi

Neslihan Karakurt ©
Ozlem Terzi ©

ABSTRACT

Objective: Anemia is a common public health issue, causing an increase in mortality and morbidity, espe-
cially in pregnant women and children. WHO reported the prevalence of anemia in preschool children as
47.4%, and incidence of anemia is gradually increasing. Iron deficiency is responsible for approximately
50% of cases with anemia. This study aims to determine the prevalence of anemia and the underlying
causes of anemia in pediatric patients who were admitted to a reference hospital.

Method: This cross-sectional study was planned retrospectively and children between 0.5-15 years of age
who were admitted to our hospital for any indication between July 2017-July 2018 were included.
Sampling Among these patients with anemia, those with hemoglobin values less than 11 g/dl were inclu-
ded in the study.

Results: The incidence of anemia was detected as 8.2% (n=4655). The median age of anemic children was
three years, and 54.4% of them were male. Anemia was more common among 2-5 year-old-children
(50.8%). The prevalence of anemia was higher in boys between ages of 0.5-1 and 2-5 years, while it was
higher in girls between ages of 10-12 and 13-15 years with a statistically significant difference. The medi-
an hemoglobin value was 10.2 (min-max: 2.8-10.9) g/dl, and MCV was 74.5 (min-max: 46.9-126.8) fl.
Conclusion: The incidence of anemia in a reference centre in Black Sea region of Turkey in children betwe-
en 0.5-15 years of age is 8%. The laboratory parameters were consistent with a probable diagnosis of iron
deficiency anemia. The majority of patients (64%) had mild anemia. Collaboration between physicians and
parents in the prevention and treatment of anemia is critical in protecting children from anemia, which is
the cause of preventable mental retardation.

Keywords: Anemia, pediatrics, public health
0z

Amag: Anemi 6zellikle gebelerde ve ¢ocuklarda mortalite ve morbidite artisina yol agan yaygin bir halk
sagligi sorunudur. Diinya Saglik Orgiitii, diinya genelinde okul éncesi cocuklarda anemi prevalansini %47,4
olarak bildirmistir ve anemi insidansi giderek artmaktadir. Anemisi olan olgularin yaklasik %50’sinden
demir eksikligi sorumludur. Bu ¢alismada, referans hastaneye basvuran pediatrik hastalarda anemi preva-
lansi ve nedenlerinin belirlenmesi amaglanmistir.

Yontem: Bu kesitsel ¢calisma retrospektif olarak planlanmis olup, evrenini Temmuz 2017 ile Temmuz 2018
tarihleri arasinda, hastanemize herhangi bir nedenle basvuran ve tam kan sayimi yapilan 6 ay-15 yas
arasindaki cocuklar olusturmustur. Ornekleme bu hastalardan anemik olanlar, yani hemoglobin degeri 11
g/dl’den kiigiik olanlar dahil edilmistir.

Bulgular: Anemi insidansi %8,2 (n=4655) saptanmistir. Anemik ¢ocuklarin ortanca yasi 3 yil olup, %54,47i
erkektir. Yas gruplarina gére dagihmlari incelendiginde, en sik 2-5 yas arasi (%50,8) ¢ocuklarda anemi
oldugu belirlenmistir. 0,5-1 yas ve 2-5 yas gruplarinda erkek ¢ocuklarinda anemi sikligi daha yiiksekken,
10-12 ve 13-15 yas gruplarinda ise kiz ¢ocuklarinda daha yiiksektir ve bu fark istatistiksel olarak anlamlidir.
Anemik ¢ocuklarin ortanca hemoglobin degeri 10,2 (min-max: 2,8-10,9) g/dl ve MCV 74,5 (min-max: 46,9-
126,8) fl saptanmustir.

Sonug: Karadeniz bélgesinde bir referans hastanede 0,5-15 yas araliginda anemi sikligini %8 saptanmis
olup, laboratuvar bulgulari olasi bir demir eksikligi anemisi tanisi ile uyumlu olarak degerlendirildi.
Hastalarin biyiik ¢cogunlugunda (%64) hafif anemi saptandi. Hekimlerin anemiyi énleme ve tedavi etme
konusunda hasta ailesiyle isbirligi icinde ¢alismasi ve aileleri bilinglendirmesi, ¢ocuklarda énlenebilir bir
zeka geriligi nedeni olan anemiden korunmada ¢ok bliyiik 6nem géstermektedir.

Anahtar kelimeler: Anemi, pediatri, halk sagligi
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INTRODUCTION

According to the World Health Organization
(WHO) data, anemia is a common public health
issue, causing an increase in mortality and morbidity,
especially in pregnant women and children. Anemia
affects 2.5 billion people on a worldwide basis. WHO
reported that the prevalence of anemia in preschool
children is 47.4% ™ and the incidence of anemia has
increased 2, Iron deficiency is responsible for app-
roximately 50% of the cases with anemia *2, Iron
deficiency anemia in infancy and early childhood has
negative consequences on growth and development
if not treated.

Regular follow-up of children has a vital role in
the diagnosis and treatment of anemia. In 2004, in
order to reduce the incidence of iron deficiency ane-
mia in Turkey, Ministry of Health launched a project
named “Iron-like Turkey” ©. In this project, it is
aimed to provide prophylactic iron support to child-
ren between 4-12 months of age and to detect and
treat anemia at an early period of life, between
12-23 months of age ©. However, in our country
where iron-rich diet has found a limited use, iron
deficiency anemia is still an important public health
problem despite the health policies implemented.

According to the data of the World Health
Organization (WHQ) the prevalence of anemia in
childhood is 30 percent ?. Anemia prevalence studi-
es were performed in different provinces of Turkey.
In prevalence studies performed in different parts of
our country such as Istanbul, Sivas, Trabzon, Denizli
7 the frequency of anemia has been reported to
range between 6-46 percent. In a study in Samsun,
involving school-age children (7-14 years), the preva-
lence rates of anemia, and iron deficiency have been
reported as 9%, and 26%,respectively ©.

This study was performed in a university hospital
which is an important reference center that underta-
kes treatment of many patients. This study aims to
determine the prevalence of anemia and the underl-
ying causes of anemia in pediatric patients who were
admitted to the reference hospital.
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MATERIALS and METHODS

This cross-sectional study was planned retros-
pectively and children between ages of 6 months to
15 years who were admitted to our hospital for any
indication and their complete blood counts were
evaluated between July 2017 and July 2018 were
included in the study. Patients aged between 6
months, and 2 years with hemoglobin levels below
10.5 g/dl, and older children with hemoglobin valu-
es less than 11 g/dl were included in the study.
Repetitive data were excluded, and the results at
the first admission date were taken into considerati-
on. Data of patients, such as age, gender, complete
blood count values, comorbidities, were obtained
from patients’ hospital records. The diagnosis was
based on the international classification of diseases
(ICD-10).

According to WHO'’s definition of anemia,
hemoglobin values less than 11 g/d| were conside-
red as anemia ©. Patients with hemoglobin values
of 10.0-11.0 g/dl, 9.9-7.0 g/dl, and <6.9 g/dl were
classified in categories of mild, moderate, and seve-
re anemia ©,

Ethics committee approval and institution per-
missions were obtained. As the study had a retros-
pective (archive screening) design, it was not seen
necessary to obtain consent from the patients and
their relatives.

After the data obtained from the research were
coded, it was transferred to SPSS (Version 22 for
Windows, SPSS Inc., Chicago, IL, USA) package prog-
ram and analyzed. When data were evaluated, para-
metric variables were expressed by the mean
standard deviation, while the non-parametric variab-
les were expressed in median (minimum and maxi-
mum) (min-max) values. Frequency data were exp-
ressed by numbers and percentagse (%). In statistical
analysis, the chi-square test was used to compare
frequency data. The Kolmogorov-Smirnov test exa-
mined the suitability of the variables to the normal
distribution. For data with non-normal distribution,
the paired comparisons were performed using the
Mann Whitney U test. The statistical significance
level for all tests was accepted as p<0.05.
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RESULTS

A total of 56713 patients between the ages of six
months and 15 years were admitted to our hospital
during the twelve month-period specified in the
study. The female/male ratio was 30833 (54.3%)
/25880 (45.7%). All patients (n=4655; 8.2%) with
anemia were included in the study. The median age
of anemic children was three years (min-max: 0-15),
and 54.4% of them were male. Anemia was most
commonly (50.8%). encountered in the age group of
2-5-years The comparison of age groups by gender is
shown in Table 1.

The prevalence of anemia was higher in boys in
the age group of 0.5-1 years and 2-5 years, while it
was higher in girls between 10-12 and 13-15 years of
age, and the difference was statistically significant
(p<0.00001).

The median hemoglobin value of anemic children
was 10.2 (min-max: 2.8-10.9) g/dl and the mean
erythrocyte volume (MCV) was 74.5 (min-max: 46.9-
126.8) fl (Table 2).

When the age groups of the patients were classi-

Table 1. Distribution of ages of children with anemia according
to gender.

Total Male Female
n(%)* n (%) n (%)

6 months- 1 yearold 929 (20.0) 529 (56.9) 400 (43.1)

2-5 years old 2367 (50.8) 1355 (57.2) 1012 (42.8)
6- 9 years old 681 (14.6) 353 (51.8) 328 (48.2)
10-12 years old 313 (6.7) 150 (47.9) 163 (52.1)
13-15 years old 365 (7.8) 143 (39.2) 222 (60.8)
Total 4655 (100.0) 2530 (54.4) 2125 (45.6)

*Percent of columns

Table 2. Complete blood count parameters of children with
anemia.

Median (min-max)

10.2 (2.8-10.9)
9.0 (0.10-236.80)
334.0 (100.0-3694.0)

Hemoglobin (g/dl)
WBC count (thousands/ul)
PLT (thousands/ul)

MCV (fl) 74.5 (46.9-126.8)
RBC (millions/ul) 4.3 (0.88-7.15)
MCHC (g/dl) 33.0 (22.9-39.6)

fied according to hemoglobin levels, the most com-
mon hemoglobin values measured were between
10-11 g/dl (mild anemic) in all age groups. However,
there was no statistically significant difference betwe-
en age groups regarding anemia (p=0.18) (Table 3).

Patients had received diagnoses of iron defici-
ency anemia (n=1298; 28%), acute leukemia (n=1182;
3%), hemolytic anemia (n=179; 3.4%) and aplastic
anemia (n=23; 0.4%). A total of 3037 (65%) of the
patients who were anemic according to laboratory
results did not have any ICD-10 diagnosis for anemia.
These 3037 children, (n=2023) had hemoglobin valu-
es between 10-11 g/d (n=2023; 66.6%), 7-9 g/dI
(n=925; 30.5%) and below 7 g/dl (n=89; 2.9%), res-
pectively .

A total number of 262 (5.6%) patients had severe
anemia (<7.0 g/dl), and 56.9% of these patients were
male, but no statistically significant difference was
found between genders among non-severe anemic

Table 3. Distribution of level of anemia according to the age of
children.

Hemoglobin level

10.0-11.0g/dl 9.9-7.0g/dl  <7.0 g/dl
n  (%)* n  (%)* n (%)* »p

6 months-1  577** (62.1) 307 (33.0) 45 (4.8)

year old

2-5vyearsold 1536 (64.9) 706 (29.8) 125 (5.3)
6-9vyearsold 448 (65.8) 190 (27.9) 43 (6.3) 0.18

10-12 yearsold 195 (62.3) 98 (31.3) 20 (6.4)
13-15yearsold 230 (63.0) 106 (29.0) 29 (7.9)
Total 2986 (64.1) 1407 (30.2) 262 (5.6)

*Percent of row
**Hemoglobin level is 10.0-10.5 for this group

Table 4. Distribution of age groups of children with severe ane-
mia according to gender.

Total Male Female
n (%)* n (%) n (%) p

6 months-1 45 (172) 27 (60.0) 18 (40.0)
year old 125 (477) 73 (58.4) 52 (41.6)

2-5 years old 43 (164) 19 (44.2) 24 (55.8)

6-9 years old 20 (7.6) 15 (75.00 5 (25.0) 0.19
10-12 yearsold 29 (11.1) 15 (51.7) 14 (48.3)
13-15yearsold 262 (1000) 149 (56.9) 113 (43.1)
Total

*Percent of column
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patients (p>0.05). The median age of the severely
anemic patients was four years (min-max: 0-15),
which was significantly higher than the mean age of
all patients with anemia (p=0.02). There was no sta-
tistically significant difference in patients with severe
anemia as for age groups.

When the patients diagnosed with severe anemia
were evaluated according to the diagnoses defined
in ICD-10, the indicated number of patients were in
the categories of “anemia, unspecified” (n=35;
13.4%), “aplastic anemia”, (n=10; 3.8%), and “iron
deficiency anemia” (n=21; 8.0%), “hemolytic ane-
mia” (n=20; 7.6%), and “megaloblastic anemia (n=6;
2.3%). Other diagnoses were as follows in order of
decreasing frequency; chronic diseases in 77 (29.4%),
malignancies in 49 (18.7%), trauma (accidents and
intoxications) in 22 (8.4%) and infectious diseases in
22 (8.4%) patients. Patients with severe anemia and
chronic disease (n=77) had neurological diseases
(n=28; 36.6%), cardiovascular disease (n=10; 13.0%)
endocrinological disease, (n=7; 9.1%) and metabolic
disease (n=6; 7.8%). Of 49 patients with malignancy),
20 (40.8%) patients had acute lymphoblastic leuke-
mia, and 19 (38.7%) had solid tumors.

DISCUSSION

Anemia is common in children and is still conside-
red to be a public health issue in our country. The
incidence of anemia varies according to age, socioe-
conomic conditions. In this study, we aimed to find
the frequency of anemia among patients who were
admitted to a reference university hospital in the
Black Sea Region. The incidence of anemia among
children admitted to Children’s Hospital in one year
was found as 8.2%. Prevalence rates of anemia in our
country have been reported to range between 4 and
7 percent. We think that iron prophylaxis, which is
accepted for the prevention of anemia worldwide,
and free iron preparations to be given to infants wit-
hin the scope of the project “Iron-like Turkey” ©
especially in our country, had a significant contribu-
tion to the reduction of the prevalence of anemia.

Median hemoglobin value of the patients inclu-
ded in the study was 10.2 g/dl, and median MCV
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value was 74.5 fl, which are consistent with a pro-
bable diagnosis of iron deficiency anemia. The majo-
rity of patients (64%) had mild anemia. The low fre-
guency of anemia and the fact that the majority of
anemic patients have mild anemia can be considered
as positive findings.

In this study, anemic patients were most frequ-
ently aged between 2-5 (n=2367, 50.8%) and 0.5-1
years (n=929, 20.0%), respectively. As anticipated,
anemia is seen more frequently in the preschool
period where faster growth rates are seen. Besides,
in this age group, children depend on adults for their
nutrition, and experience frequent infections in kin-
dergarten which also contributes to anemia. In his
thesis in 2008, Eren et al. “ found that anemia was
most common in the preschool period and age of 0-1
years.

Anemia was statistically significantly more frequ-
ent in girls during adolescence period (10 years and
older) in our study. It is expected that iron deficiency
anemia is a consequence of failure to meet the inc-
reasing need for iron in both genders during the
adolescent period, and especially in this period, the
preference of “fast food” consumption leads to ina-
dequate iron intake. Also, anemia can be seen more
frequently in girls due to the menarche and irregular
menstrual bleeding.

When patients were classified according to the
ICD-10 diagnostic codes, 65% had no anemia-related
diagnosis, and the majority (66%) of these patients
had mild anemia. In other words, the rate of anemia
is very high in patients who were admitted to our
hospital for any indication and who did not have a
hematological disease. Considering the adverse
effects of anemia on growth and development, the
diagnosis and treatment of even mild anemia has a
vital importance.

Severe anemia was found in 5.6% of the patients.
Chronic anemia (29.4%) and malignancy (18.7%)
were the most common diagnoses of patients with
severe anemia. Half of the patients with severe ane-
mia were between 2-5 years of age. The age interval
between 2-5 years, which is also called preschool
age is a period where anemia is seen more frequ-
ently due to the fast growth, dependency on adults
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regarding nutrition and increased incidence of child-
hood cancers.

To sum up, anemia is a significant health problem
during childhood. Collaboration between physicians
and parents in the prevention and treatment of ane-
mia is critical in protecting children from anemia,
which is a reason of preventable mental retardation.
The incidence of anemia in a reference centre in
Black Sea region of Turkey is 8% among patients bet-
ween 0.5-15 years of age.
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Hemofili Hastalarinda Selfinfiizyon ve Hasta
Egitiminin Tedavi Uyumu Uzerine Etkisi

The Effect of Self-infusion and Patient Education on
Treatment Compliance in Hemophilia Patients

Elif Giiler Kazanci ®
Mehmet Can Ugur ©
Yesim Oymak ©
Kaan Kavakh ®

(074

Amag: Hastalarin belirlenen tedavi rejimlerine uyum sorunlari hemofili tedavisinde giincel bir konudur. Bu
sorunlar ¢ok yaygin olarak bildirilmektedir. Biz de hemofili hastalarinda selfinfiizyon ve hasta editiminin
tedavi uyumu lizerine etkisini arastirmayr amagladik.

Yontem: Hemofili Federasyonu’nun 2019 yilindaki Genglik Calistayi’'na katilan Hemofili ve von Willebrand
(vVWH) hastalarina elektronik posta yoluyla Hemofili Federasyonu tarafindan gelistirilen anket génderildi.
On bes giin igcinde hastalarin anketi yanitlanmasi istendi ve anket verileri uygun istatistiksel yéntemlerle
degerlendirildi.

Bulgular: Yetmis dért agir hemofili A, 20 agir hemofili B, 3 vWH tanili toplam 97 hastaya anket uyguland.
Hastalar Tiirkiye’nin 6 farkli bélgesinden ¢alismaya katilmisti. Sekiz hasta orta égrenimi tamamlayama-
musti. Altmisi orta égrenimi tamamlamis veya devam etmekteydi, 29°u ise yiiksek 6grenim mezunuydu.
Altmis dért hasta tedaviye uyumlu, 33 hasta da tedaviye uyumsuzdu, tedaviye uyum orani %66 idi.
Hastalarin egitim durumu ve tedavi uyumu karsilastirildiginda anlamli iliski saptanmadi (p=0,516).
Tedaviye uyumlu hastalarin yas ortalamasi 21,5, uyumsuz hastalarin 20.6 olarak bulundu (p=0,015).
Tedavi uyumu ile self-inflizyon uygulayabilme, self-infiizyonu égrenme kaynadi ve internet kullanim siiresi
arasindan istatistiksel anlamli iliski yoktu.

Sonug: Hemofili gibi kronik hastaliklarin takip ve tedavisindeki basari, hekimler ve diger saglik personelinin
editiminin yani sira hasta ve hasta yakinlarinin da egitimi ile artmaktadir.

Anahtar kelimeler: Adolesan, hemofili, tedavi uyumu
ABSTRACT

Objective: Problematic compliance to treatment regimens is a current issue in the treatment of hemophi-
lia. These problems have been widely reported. We aimed to investigate the effect of self-infusion and
patient education on treatment compliance in hemophilia patients.

Method: A questionnaire developed by Hemophilia Federation was sent to Hemophilia and von Willebrand
(vVWH) patients who participated in the Workshop of Hemophilia Federation in 2019. Within fifteen days,
patients were asked to answer the questionnaires, and survey data were evaluated by appropriate statis-
tical methods.

Results: Patients with diagnosis of severe hemophilia A (n=74), severe hemophilia B (n=20) and vWH (n=3)
were included in the survey study. Patients were participated from six different regions of Turkey. Eight
patients could not complete secondary education. Sixty patients completed or continued their secondary
education. 29 of them were graduated from a university. Sixty-four patients were complaint and 33 pati-
ents noncomplaint to the treatment. The treatment compliance rate was 66%. No significant relationship
was found between the educational status and treatment compliance of the patients (p=0.516). The medi-
an ages of treatment-compliant, and noncompliant patients were 21.5, and 20.6 years, respectively
(p=0.015). There was no statistically significant relationship between treatment compliance and self-
infusion, self-infusion learning source and longevity of internet usage.

Conclusion: The success in the follow-up and treatment of chronic diseases such as hemophilia is enhan-
ced by the training of the physicians and other health personnel, as well as the education level of patients
and their relatives.

Keywords: Adolescent, hemophilia, treatment compliance
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GiRiS

Pihtilasma faktorleri kanamayi dnceden engelle-
meyi hedefleyen profilaktik tedavi veya kanadikga
tedavi seklinde yapilabilir.

Profilaksiden tam olarak yararlanilabilmesi ve
kanamalarin 6nlenebilmesi icin Ozellikle ¢cocuklar ve
adolesanlarda tedaviye uyumun saglanmasi c¢ok
onemlidir. Hastalarin belirlenen tedavi rejimlerine
uyum sorunlari hemofili tedavisinde gilincel bir konu-
dur. Bu sorunlar ¢ok yaygin olarak bildirilmektedir 2.

Self-inflizyon, hemofili tedavisinin ve tedavi
basarisinin énemli bir parcasidir. Ozellikle adolesan
dénemde atilan temeller, ilerleyen yillarda tedavi-
nin 6z yonetimi agisindan biyuk katkr saglamakta-
dir ©,

Bu calismada, hemofili hastalarinda selfinflizyon
ve hasta egitiminin tedavi uyumu Uzerine etkisini
arastirmayi amacladik.

GEREC ve YONTEM

Hemofili Federasyonu’nun 2019 yilindaki Genglik
Calistayi’na katilan Hemofili ve von Willebrand (VWH)
hastalarina elektronik posta yoluyla Hemofili
Federasyonu tarafindan gelistirilen anket gonderildi.
On bes glin icinde hastalarin anketi yanitlanmasi

istendi. Anket sorulari Resim 1’de gosterilmistir.
Hastalara anketin on dordlnci sorusunda tedaviye
duzenli devam edip edemedigi soruldu. Anket sonu-
cunda tedaviye uyumlu ve uyumlu olmayan hastala-
rin; yas, egitim durumu, yasadigi bolge, aldiklari
tedavi, selfinflizyon uygulayip uygulayamamasi, sel-
finfizyonu 6grendigi kaynak, ginlik internet kulla-
nim siresi parametreleri karsilastirildi.

istatistik:

istatistiksel ydntemler icin SPSS 20.0 programi
kullanildi. Gruplar arasindaki farkin degerlendirilme-
sinde normal dagilima uymadiklariicin Mann Whitney
U ve Kruskal Wallis testleri kullanildi. P<0,05 istatis-
tiksel olarak anlamli kabul edildi.

BULGULAR

Yetmis dort agir hemofili A, 20 agir hemofili B, 3
vWH tanili olmak (izere toplam 97 hastaya anket
uygulandi. Hastalarin bodlgeler arasi dagihmi Ege
Bolgesi 25, Akdeniz bolgesi 13, Marmara bolgesi 12,
i¢ Anadolu bélgesi 10, Giineydogu Anadolu bélgesi 8,
Karadeniz bolgesi 5 hastaydi. Sekiz hasta orta 6greni-
mi tamamlayamamisti. Altmis hasta orta 6grenimi
tamamlamis veya devam etmekteydi. Yirmi dokuz

Adiniz:

Hemofili tipiniz (HA, HB, VWH?):

Faktor duzeyiniz:

Dogum tarihi ve yasiniz: Yasadiginiz sehir:
Takip ve tedavi oldugunuz hastane:

Tahsil durumunuz:

Ogreniminiz devam ediyorsa okulunuz:

Calistyorsaniz isiniz:

Ailede bagka hasta var mi?

10. Kullandiginiz faktér ilacinin adi nedir?

11. Profilaksi mi? Yoksa Kanadikga mi tedavi aliyorsunuz?
12. Profilaksi aliyorsaniz haftada kag kez, kag tnite?

13. ilaci uygularken kag Unitelik flakonlari tercih ediyorsunuz?
14. Tedaviye aksatmadan devam edebiliyor musunuz?
15. Sizce hemofili hastaliginin en zor yani nedir?

16. Kendin ilag yapmayi 6grendin mi?

17. Ogrendiysen nereden egitim aldin?

18. Kendin yapamiyorsan nerde yapiliyor?

LN AEWNE

HEMOFiLiIK GENC ANKET FORMU

19. internet giinde kag saat zamaninizi aliyor?

20. Hemofili konularini hangi sitelerden takip edersiniz?

21. Hemofili federasyonu web sitesini
(www.hemofilifederasyonu.org) takip ediyor musun?

22. Hemofili derneklerine tyeligin var mi?

23. Hemofili derneklerinden beklentilerin nedir?

24. ilag arastirma projelerine hig katildiniz mi?

25. Su anda deneysel bir ilag kullaniyor musunuz?

26. Gelecekteki hangi ilaglardan timitlisiniz?
(Uzun etkililer / Deri alti ilaglari / Gen tedavisi):

27. Regeteni yani kullandigin ilaci kim yaziyor?

28. Sence kullandigin ilact kim segmeli?

29. Duizenli egzersiz yapiyor musun?

30. Bugiine kadar eklem i¢i iZOTOP uygulamasi yapildi mi?

31. Bugtine kadar artroskobi veya protez operasyonu oldun
mu?

32. Hepatit B veya C oykiinliz var mi?

33. inhibitér tarama testi yilda ka¢ defa yapiliyor?

Resim 1. Genglik Calistay1 Anket formu.
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hasta ise yiksek 6grenim mezunuydu.

Yirmi yedi hasta plazma kaynakh (%27,8), 70
hasta rekombinant Griin kullanmaktaydi (%72,2). On
dort hastaya kanadikga tedavi uygulanirken (%14,4),
82 hasta profilaktik tedavi aliyordu (%85,6).

Altmis dort hasta tedaviye uyumlu, 33 hasta da
tedaviye uyumsuzdu. Tedaviye uyum orani %66 ola-
rak saptandi. Hastalarin egitim durumu ve tedavi
uyumu karsilastirildiginda, anlaml bir iliski saptan-
madi (p=0,516). Tedaviye uyumlu ve uyumlu olma-
yan hastalarin yas ve giinlik internet kullanim siresi
Tablo 1'de, selfinflizyon uygulayip uygulayamama ile
iliskisi Tablo 2’'de, selfinflzyonu 6grenme kaynaklari
Sekil 1’de gosterilmistir. Tedaviye uyumsuz hastalarin
belirttikleri nedenler Tablo 3’te gosterilmistir.

Tablo 1. Yas ve giinliik internet kullanim siiresi.

Tedaviye Tedaviye Toplam/ P
Uyumlu Uyumsuz (min-max) degeri

Yas 21,545,6 20,6%3,6 21,245,0 0,015*
(15,0-40,0)

internet siiresi 4,1+2,9 5,0+3,6 4,4+3,2 0,077
(0,0-12,0)

Tablo 2. Selfinflizyon uygulayip uygulayamama ile iliskisi.

Selfinfiizyon
uygulayabilme

var yok Toplam P degeri
Tedavi uyumu var 51 13 64
yok 27 6 33 0.063
Total 78 19 97

90 Hasta sayisi
80
70
60
50

40

30

20

10

0
Ev

Sekil 1. Selfinfizyonu 6grenme kaynagi ile iligki (p=0,151).

Yaz okulu Ev hemsiresi Hastane Toplam
®uyumlu ®uyumsuz

162

izmir Dr. Behget Uz Cocuk Hast. Dergisi 2019;9(2):160-163

Tablo 3. Tedavi uyumsuzlugunun nedenleri.

Nedenler Sayi (n)

=
w

Damar yolu sorunu

Eklem hareket kisitlilig
Tedaviden sikilma

inhibitér gelisme korkusu

is yerinde uygulamada sorun
ilag temin edememe

Alerjik yan etki

Cevre baskisi

PR R R RE OO

TARTISMA

Tedavi uyumu, hastalarin hekimleri tarafindan
Onerilen tedavi rejimine kabul edilebilir 6lcilerde
katihmi olarak tanimlanir ¥, Kabul edilebilir uyum
tanimlari, calismalarda buyik olclide farklihk goste-
rir. Schrijvers ve ark./nin © profilaksi baslanan 34
hasta Uzerinde yaptigi kesitsel bir arastirmada, teda-
viye uyum orani %58,8 olarak saptanmistir. Torres-
Ortufio A. ve ark/nin © calismasinda ise, tedaviye
uyum %56 olarak bulunmustur. Bizim ¢alismamizda
da tedaviye uyum orani %66 olarak saptandi.

Calismamizda, tedaviye uyumlu hastalarin, uyum-
suz hastalara gore yas ortalamasi daha yiksekti
(p=0,015). Duncan ve ark’nin ?' calismasinda ise,
pediatrik yas grubunda, addlesan ve eriskin yas gru-
buna gore tedavi uyumu daha yiiksek oranda gozlen-
misti.

Adolesan donemde bir ¢ok hasta, farkli kaynaklar-
dan selfinflizyonu 6grenmektedir. Ozellikle tedaviye
uyumun azaldigi bu dénemde selfinflizyonun destek-
lenmesi tedaviye uyumun sirdirilebilmesine katki
saglayacaktir ®. Hemofili gibi kronik hastaliklarin
takip ve tedavisindeki basari, hekimler ve diger saghk
personelinin egitiminin yani sira hasta ve hasta
yakinlarinin da egitimi ile artmaktadir. Calismamizda,
toplam 81 hastadan 28’inin selfinflizyonu yaz okulla-
rindan 6grendigi belirlenmistir. Bu yiiksek oran, yaz
okullarinin hemofili hastalarinin egitimi ve tedavi
uyumunun saglanmasinda énemli bir yer tuttugunu
gostermektedir.

Tedavi uyumu, multifaktoriyel bir sorundur. Yas ve
sosyoekonomik durum gibi hasta iliskili nedenler;
kanama siklhigl, ven6z damar yolu ve ila¢ dozu gibi
tedavi iligkili nedenler; maliyet ve sosyal glivence gibi
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saglk sistemi iliskili nedenler tedavi uyumunu siklikla
etkilemektedir ©.

Roosendaal ve ark. 19, hastalarin tedavi takibi ve
uyumunun artirilmasinda elektronik takip programla-
rinin gelistirilmesi ve yayginlastirilmasini énermistir.
Calismamizda, tedaviye uyumsuz hastalarin ortalama
glnlik internet kullanim siresi 5 saat olarak saptan-
mistir. Bu ylksek oranda internet kullanimi, hastala-
rin takibi ve egitimi acisindan yarar saglayabilir.

SONUC

Selfinflzyonun dogru kaynaklardan 6grenilmesi,
hemofili hastalarinin tedaviye uyumunun artirilma-
sinda 6nemli katki saglamaktadir. internet kullanimi-
nin oldukea yayginlastigi glinimizde elektronik takip
ve egitim programlarinin yayginlastirilarak kullanil-
mas! 6nerilmektedir.

Etik Kurul Onay:: izmir Dr. Behget Uz Etik Kurulun’ndan
onam alinmistir.

Cikar CGatismasi: Yazarlar arasinda c¢ikar gatismasi
yoktur.

Finansal Destek: Calisma icin herhangi kisi, kurum
veya kurulustan finansal destek alinmamustir.

Hasta Onami: Calismaya katilan gondllilerden onam
alinmistir.

Ethics Committee Approval: Izmir Consent was obta-
ined from Behget Uz Ethics Committee.

Conflict of Interest: There is no conflict of interest
between the authors.

Funding: No financial support was received from any
person, institution or organization for the study.
Informed Consent: Consent was obtained from the
volunteers who participated in the study.
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Olgu Sunumu / Case Report

Ergenlik Doneminde Yeni Bir Tehdit: Pregabalin
Suistimali

A New Threat in Adolescence: Pregabalin Abuse

Betiil Oztiirk ©

ilknur Bodur ®
Aysun Tekeli ©

Ayla Akga Caglar ®
Can Demir Karacan @
Nilden Tuygun @

(074

Pregabalin glutamat, noradrenalin ve madde P gibi nérotransmitterlerin salinimini azaltarak etki gésteren
yeni jenerasyon bir gabapentinoiddir. Giiniimiizde néropatik agri ve fibromiyalji tedavisi igin kullaniimak-
tadir ve bazi durumlarda antikonviilsan, anksiyolitik ve analjezik ézelliklere sahiptir. Bazi vaka raporlari ve
epidemiyolojik ¢alismalar, kullaniminin son on yilda 6nemli élglide arttigindan pregabalinin suistimal edil-
me potansiyeli konusunda kaygi uyandirmistir. Terapétik dozlari asan miktarda alindiginda potansiyel
oforik ve dissosiyatif etkileri oldugu icin uyusturucu bagimlilari pregabalini rekreasyon amagh kullanmak-
tadir. Kétiiye kullanim potansiyeli ve suistimalin ardindaki mekanizmalar tam olarak bilinmemektedir.
Ayrica, istismar vakalarinda yas siniri da kademeli olarak azalmaktadir. Bu ¢alismada, ¢ocuk acil poliklini-
gine basvuran ve pregabalin suistimali olan (¢ adélesan olgu sunuldu.

Anahtar kelimeler: Pregabalin, suistimal, ergenlik
ABSTRACT

Pregabalin is a new generation gabapentinoid that exerts its effect by causing a decrease in the release
of neurotransmitters such as glutamate, noradrenaline, and substance P. It is currently used for the treat-
ment of neuropathic pain and fibromyalgia and has anticonvulsant, anxiolytic, and analgesic effects in
some conditions. Several case reports and epidemiological studies have raised concern about potential of
pregabalin abuse since its use has increased substantially over the last decade. Drug abusers are using it
for recreational purposes since it has potential euphoric and dissociative effect when taken in excess of
therapeutic doses. The mechanisms behind its abuse potential, , and misuse are not fully known.
Furthermore, the age limit has gradually decreased in cases of abuse. In this study, we have presented
three adolescent patients with pregabalin abuse who were referred to pediatric emergency outpatient
clinic.

Keywords: Pregabalin, abuse, adolescence
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GIRIS

Pregabalin ve yapisal analogu olan gabapentin
gama aminobdtirik asit (GABA) norotransmitterleri-
nin ligandi olarak bilinirler. Noronal eksitabilitite
inhibitér mediatorleri olarak davranirlar, normal
noron aktivasyonunu etkilemezlerken hiperaktif
néron aktivasyonunu azaltirlar ®.Gabapentinoidlerin
GABA-mimetik 6zelliklere sahip olduklari distndltr-
ken @ muhtemelen dopaminerjik “6dul”
rinde dogrudan/dolayl etkilere sahiptirler ©),
Pregabalin parsiyel epilepsi, yaygin anksiyete bozuk-
lugu; periferik ve santral néropatik agri ve fibromi-
yalji tedavisi icin onaylanmistir V. Recete edilmesi
hizla artmakta olan ilacin diinya ¢capinda toplam sati-

sistemi Uze-

s1 2012 yilinda 4,6 milyar ABD dolarina ulagmistir @,
Yaygin klinik kullanima girdiginden beri, 6zellikle
diger ilaglarda kotlye kullanim 6ykisU olan bireyleri
iceren pregabalin kotlye kullanim raporlari daha sik
ortaya ¢cikmaktadir ®. ABD, Fransa, Finlandiya gibi
Ulkelerde, pregabalinin blylyen karaborsasi ile bir-
likte hem recetelenmesinin hem de suistimale bagli
Oluimlerin artan seviyeleri bildirilmistir .

Yeterli glivenlilik ve etkinlik bilgisi bulunmadigi
icin, pregabalinin 12 yas alti pediatrik hastalarda ve
ergenlerde kullanimi 6nerilmez. Cocuklarda kullani-
mi olmadigi icin her doz toksik olarak kabul edilmek-
tedir. Antidotu yoktur. Ozellikle yiiksek doz alimlarda
SSS depresyonu, ofori, ataksi, nistagmus, supravent-
rikiler tasikardi ve elektrokardiyografide (EKG) PR
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mesafesinde uzama, trombositopeni, elektrolit den-
gesizligi, hipoglisemi, bobrek yetmezligi, gastrointes-
tinal sistem kanamasi, kreatin kinaz artisi gbzlemle-
nebilir ®.

Bu olgu sunumunun amaci bagimlilik yapan dav-
ranislari tetiklemesi miimkiin olan pregabalinin koti-
ye kullanimina isaret etmek ve ¢ocuk yas grubunda
dahi erisimi bu kadar kolay olan bu ilaglar Gzerine
dikkat cekmektir.

OLGU 1:

16 yasindaki erkek hasta 7 adet pregabalin
(Lyrica®) 300 mg tablet oral ve eszamanli alkol (iki
sise bira) ictikten 5 saat sonra evde baygin halde
bulunarak 112 ile acil servisimize getirildi. Hastanin
ilagc alimi ile hastaneye basvuru arasinda gecen siire
yaklasik bes saatti. Hastanin bilinci laterjik, vital bul-
gularinda tansiyon arteriyel (TA): 130/70 mmHg ve
nabiz: 120/dk, vicut sicakhgl 36°C, solunum sayisi
22/dk, kan sekeri: 81 idi. Desteksiz yurtiyemeyen
hastanin tremoru, dismetrisi, ellerde aralikli myoklo-
nik atimlari ve artmis derin tendon refleksleri mev-
cuttu. Acil serviste destek tedavisi ile monitorize
izleme alindi.

Kan gazi, hemogram, acil biyokimya, amilaz, lipaz,
kreatin kinaz (CK), CK_MB, troponin-I ve EKG normal-
di. Bilinci alti saat sonra acildi. Biyokimya, amilaz,
lipaz, kreatin kinaz (CK), CK_MB, troponin-I ve EKG
normaldi. Bilinci alti saat sonra agildi. Alti saat sonra
kontrol tetkiklerinde CK duzeyi: 329 IU/L (38-174)
olarak yuksek bulundu. Destek tedavisi olarak yalniz-
ca hidrasyon tedavisi uygulanan ve izlemde ajitasyon
ve cekilme sendromu bulgulari gézlenmeyen hasta
24 saat bitiminde sifa ile taburcu edildi.

OLGU 2:

On (g yasinda erkek hasta 3 adet pregabalin 300
mg tablet alma ve arkasindan 5 kez kusma sikayeti ile
yakinlari tarafindan cocuk acil servisimize getirildi.
Hastanin ilag alimi ile hastaneye basvuru arasinda
gecen slire 6 saatti. Hastanin genel durumu uykuya
mevyilli vital bulgulari normaldi. Hastanin fizik muaye-
nesinde yer, zaman ve kisi oryantasyonu tamdi, kon-
jonktivalar hiperemik ve diger sistem muayenesi
dogaldi. Hasta acil serviste destek tedavisi ile moni-

torize izleme alindu.

Kan gazi, hemogram, acil biyokimya, amilaz, lipaz,
CK_MB, troponin-I ve EKG normaldi. Basvuruda CK
809 1U/L iken kontrolde 609 IU/L ye gerileyen hasta-
lar 24. saatin sonunda sifa ile taburcu edildi.

OLGU 3:

On Ug¢ yasinda erkek hasta 3 adet pregabalin 300
mg tablet oral ve arkasindan 3 kez kusma sikayeti ile
cocuk acil servisimize getirildi. Hastanin ila¢c alimi ile
hastaneye basvuru arasinda gecen siire 6 saatti.
Hastanin genel durumu uykuya meyilli vital bulgulari
normaldi. Hastanin fizik muayenesinde yer, zaman ve
kisi oryantasyonu tam, konjonktivalar hiperemik ve
diger sistem muayenesi dogaldi. Acil serviste destek
tedavisi ile monitorize izleme alindi.

Kan gazi, hemogram, acil biyokimya, amilaz, lipaz,
CK, CK_MB, troponin-lI ve EKG normaldi. Bilinci bir
saat sonra acilan hasta sekiz saat sonra sifa ile eve
gonderildi.

Tdm hastalar Cocuk ve Ergen Ruh Saghgi ve
Hastaliklari ve Sosyal Hizmetler bolimleri ile goriisa-
lerek takibe alindi.

TARTISMA

Pregabalin (Lyrica®) epilepsi, sinir agrisi ve anksi-
yete tedavisinde kullanilir ©. Ofori, gelismis sosyallik
ve esrar benzeri “yiksek”/gevseme ve ayni zamanda
“zombi benzeri” etkiler gabapentinin kotlye kullani-
mi ile iliskili olabilir . Olgularimiz da ilaci 6zkiyim
amaciyla degil keyif vermesi icin aldiklarini iddia
etmislerdir.

Esrar, alkol, secici serotonin geri alim inhibitorleri;
liserjik asit dietilamit, amfetamin ve gama-
hidroksibutirat, gabapentin ile kombine edilerek kulla-
nildigi bildirilmistir . Bir olgumuz da alkol ile beraber
kullanmisti. ikisi de santral sinir sistemine etki etmek-
te ve birlikte alindiklarinda bu etkileri artmaktadir. Bu
durum dikkat eksikliginden solunum depresyonuna
kadar yan etkilere sebep olabilmesine ragmen bizim
hastamizda bu etkiler gorilmemistir ©,

Pregabalin’in 48.9 gr'a kadar olan dozu tolere
edilmistir ve doz asimindan (insan icin Onerilen
dozun 20 kati alimlarda dahi) 6len vaka bildirilme-
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mistir ©. Olgularimizda en yiksek dozda ilag alimi 2.1
gr ile belirtilen dozun altindayd. ilk olgu ilaci alkol ile
birlikte almisti.

Pregabalinin yiiksek doz kullanilmasinda gesitli
yan etkiler ortaya cikmaktadir ©. iki olgumuzda ihmh
CK yuksekligi saptanmis, hidrasyon tedavisi ile gerile-
mistir.

Yiiksek dozda pregabalinin hizli kesilmesinin, yok-
sunluk semptomlari (6rn. Uykusuzluk, bulanti, bas
agrisi, titreme, yaygin anksiyete bozuklugu, dikkat
eksikligi, irritabilite veya ishal) ile iliskili oldugu goste-
rilmistir ®. Ancak olgularimizda ¢ekilme sendromu
bulgulari gézlenmedi. Bu durum c¢ok yliksek doz
almamis olmalarindan kaynaklanabilir.

Pregabalin endikasyon ile recetelenirken yasadisi
olarak edinildigini dogrulamistir 9. iskogya’da,
gabapentin/“gabbies”, 300 mg’lik tablet basina 1
sterlin (6rn. 1,2 Euro/1,66 ABD Dolari) bedelle satin
alinabilir ve sokak eroininde “kesme ajani” olarak
kullanilabilir . Hastalarimiz pregabalinin tanesini 1
Tl'ye (0,15 Euro) aldiklarini belirtmislerdir.

Pregabalin genellikle yiliksek dozlarda dahi iyi
tolere edilebilen bir ilag oldugundan literatlirde ¢ok
eski tarihli bildirilmis zehirlenme olgulari bulunmak-
tadir Y. Cocuklarda kullanimiyla ilgili yeterli glivenlik
ve etkinlik bilgisi bulunmamaktadir. Ancak temin
edilmesi ve kotlye kullanilmasi oldukca kolay olan bu
maddeyle iliskili etkilenen olgu sayisi artabilir. Bu
nedenle ilacin regetesiz satilmasinin éniine gegilmesi
ve ilacl recete eden hekimlerin titiz davranmasi ile
pregabalinin kotliye kullaniminin 6niine gegilebilir.

Cikar Catismasi: Yoktur.
Hasta Onami: Alinmistir.
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