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Degerli Meslektaslarim,

Gastroenteroloji, hepatoloji ve beslenme alanindaki son gelismelerin tartisilacagl bu
toplantida Turk Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Dernegi olarak genc
akademisyenleri agirlayip onlarin goruslerini ve bakis acisini sergilemek, deneyimli
ogretim Uyelerinin katkilari ile akademik gelisimlerini desteklemek istiyoruz. Bunu
yapmak icin genc insanlara ve genc ruhlara uygun, mavi ile yesilin bulustugu doga icinde
bir mekan sectik. Hem bilimsel hem sosyal acidan doyum yasanacak bir toplanti olmasini
hedefleyerek ozellikle Anadolu’yu yeterince gorme sansi olmamis meslektaslarimizi da
diuslinerek bu sefer onlari Karadeniz cografyasi ile bulusturmak istedik. Genclerin
dinamizmlerinin hissedilecegi bu toplantiya hepinizi bekliyor, katkisi olan tim
akademisyen meslektaslarimiza tesekkurlerimi sunuyorum.

Saygi ve Sevgilerimle

Prof. Dr. M. Ayse Selimoglu
Tiirk Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Dernegi Baskani
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28 Haziran 2019 - CUMA

13.00-13.30 Acilis, Tanitim ve Amaclar

13.30-15.00 HEPATOLOJi OTURUMU -1

Baskanlar: Ozlem Durmaz, Figen Ozcay
13.30-14.00 Transaminaz Yuksekligi Olan Cocuk
14.00-14.30 Neonatal Kolestaz
14.30-15.00 Akut Karaciger Yetmezligi

15.00-15.30 ARA

15.30-17.00 BESLENME OTURUMU -1

Baskanlar: Rasit Vural Yagci, Vildan Ertekin
15.30-16.00 Beslenme Durumunun Degerlendirilmesi
16.00-16.30 Enteral Beslenme; Yer, Yontem ve Uriin Secimi
16.30-17.00 Kritik Hasta Cocukta Enteral Beslenme

17.00-18.00 POSTER SUNUMLARI
Baskanlar: Nafiye Urganci, Goniil Caltepe, Vildan Ertekin,
Fulya Giilerman, Murat Cakir, Meltem Ugras

28 - 30 Haziran 2019

Ayse Selimoglu

Oguz Canan
Tugba Koca
Ilknur Varol

Aysegul Bikulmez
Cigdem Omiir Ecevit
Gunsel Kutluk
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29 Haziran 2019 - CUMARTESI

08.30-10.00 GASTROENTEROLOJi - IBH OTURUMU
Baskanlar: Aydan Kansu, Yasar Dogan

08.30-09.00 Erken/Cok Erken Baslangicli IBD Ceyda Tuna Kirsacoglu
09.00-09.30 Tanisal Yaklasimlar Eylem Sevinc
09.30-10.00 Biyolojikler ve Imminmoddlatorler Hayriye Hizarcioglu Gllsen

10.00-10.30 ARA

10.30-12.00 GASTROENTEROLOJi-FONKSIYONEL BAGIRSAK

HASTALIKLARI OTURUMU
Baskanlar: Hasan Ozen, Figen Giirakan

10.30-11.00 Patofizyoloji ve Siniflama Omer Faruk Beser
11.00-11.30 Fonksiyonel Karin Agrisi Mahya Tosun
11.30-12.00 Fonksiyonel Kabizlik Sebahat Cam

12.00-13.00 YEMEK

13.00-14.30 HEPATOLOJi OTURUMU -2

Baskanlar: Aysel Yiice, Yesim Oztiirk
13.00-13.30 Wilson Hastaligi; Tani ve Tedavide Zorluklar Yusuf Aydemir
13.30-14.00 Otoimmiun Hepatit Ali islek
14.00-14.30 Portal Hipertansiyon Yonetimi Oya Balci Sezer

14.30-15.00 ARA

15.00-17.00 BESLENME OTURUMU - 2
Baskanlar: Sema Aydogdu, Murat Cakir

15.00-15.30 Norolojik Sorunlu Cocugun Beslenmesi Zerrin Onal
15.30-16.00 Gastrointestinal Besin Alerjileri Elif Sag
16.00-16.30 Enteral Beslenme izlemi ve Sik Goriilen Halil Kocamaz
Komplikasyonlarin Yonetimi )
16.30-17.00 Akilcr Ilagc Kullanimi Hasan Ozen

30 Haziran 2019 - PAZAR

08.30-09.30 GASTROENTEROLOJi-HEPATOLOJi-BESLENME OTURUMU
Baskanlar: Ayse Selimoglu, Sinan Sari

08.30-09.00 Olgularla Parenteral Beslenme Atakan Comba

09.00-09.30 Hepatit B ve Hepatit C Tedavisi Selim Dereci

09.30-10.00 KAPANIS




Tiirk Cocuk Gastroenteroloji Hepatoloji ve Beslenme Dernegi

GENC BAKIS KONGRESI

28 - 30 Haziran 2019 RAMADA OTEL / RIZE

KONUSMACI
OZETLERI




g,

;ﬁﬁ’ Tirk Cocuk Gastroenteroloji Hepatoloji ve Beslenme Dernegi
o=

&) GENCBAKIS KONGRESI ‘swsoommmzem

¥
JL
e

m—_—

Neonatal Kolestaz
Tugba Giirsoy Koca
Isparta Sehir Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji Ve Beslenme

Tamim: Kolestaz, safra yapimi veya akisinda azalma sonrasinda kan ve karaciger basta olmak (izere, diger ekstrahepatik
dokularda normalde safra ile atiimasi gereken maddelerin birikmesi ile seyreden klinik bir tablodur (1). Yenidogan
kolestazi konjuge bilirubinin total bilirubinin %15-20’sinden fazla oldugu (total bilirubin >5 mg/dl oldugunda) ya da 1
mg/dl’yi gectigi (total bilirubin <5 mg/dl oldugunda) durumdur. Yasamin ilk 3 ayi iginde baslayan kolestazlar bu gruba
girer.

Etiyoloji: Kolestatik sarilik yaklasik olarak her 2500 term bebekte 1 siklikta gorilir (2). Yenidogan déneminde
enfeksiyonlar, biliyer sistemin anatomik anoormallikleri, endokrinopatiler, genetik bozukluklar, metabolik anomaliler,
toksinler, vaskiler anormallikler, neoplastik stirecler gibi bircok durum kolestaz ile klinik bulgu verebilir (Tablo 1).
Neonatal kolestazin en sik nedenleri safra yollari atrezisi (% 25-35), genetik bozukluklar (% 25), metabolik hastaliklar (%
20) ve alfa-1 antitripsin eksikligidir (% 10) (3). idiyopatik neonatal hepatit insidansi hepatik atilim islevleri ve molekiiler
mekanizmalarinin giderek daha iyi anlasilmasiyla 6nemli dl¢tide azalmistir (4). Yasamin ilk aylarindaki kolestaz nedenleri
Tablo 1’de verilmistir.

Tablo 1. Neonatal kolestaz nedenleri

KARACIGER DISI NEDENLER Mitokondriyal hepatopatiler
Safra yollari atrezi Diger metabolik hastaliklar
Neonatal sklerozan kolanijit Alfa-1 antitripsin yetersizligi
Koledok kisti Kistik fibrozis
Pankreotikodoudenal bileske anomalileri Hipopituitarizim
Koyulasmis safra sendromu Hipotiroidizm
Maligniteler (hepatoblastom vb) Maligniteler (hepatoblastom vb)
KARACIGER iCi NEDENLER Neonatal hemokromatozis
idyopatik Neonatal hepatit Menkes sendromu
Alagille sendromu Hemofagositik lenfohistiositozis
Nonsendromik intrahepatik safra yollari Parenteral beslenme kolestazi
azlig infeksiyéz nedenler
Benign tekrarlayici intrahepatik kolestaz Sepsis (IYE, gastroenterit)
Aagenaes sendromu Sifiliz
Konjenital hepatik fibrozis Toksoplazmozis
Caroli hastalig Listeriozis
Metabolik Hastaliklar Konjenital viral infeksiyonlar
Tirozinemi Sitomegalovirus
Ure siklus defekti (OTC eksikligi) Herpesvirus
Wolman hastalig Koksakivirus
Niemann-Pick hastaligi Rubella virus
Gaucher hastaligl Hepatit B virus
Galaktozemi Parvovirus B 19
Friiktozemi HiV 1,2
Glikojen depo hastalig tip IV Kromozomal hastaliklar
Safra asit metabolizma bozuklugu Trizomi 21 (Down sendromu)
Zellweger sendromu Otoimmun hastaliklar
PFICtip1,2,3 Otoimmun hepatit
Sitrin eksikligi Primer sklerozan kolanjit
Safra asit transport hastaliklari Diger Nedenler
Rotor sendromu Konjenital glikolizasyon defekti
Dubin-Johnson sendromu Sok, hipoperfiizyon
Vaskiiler hastaliklar intestinal tikaniklik
Budd-Chiari sendromu Neonatal lupus
Perinatal asfiksi ARC sendromu (artrogripozis)
Kardiyak yetersizlik
Konstriiktif perikardit
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Klinik 6zellikler: Kolestazli bir bebekte tipik bulgular uzamis sarilik, ikterik sklera, akolik diski, koyu sari idrar ve
hepatomegalidir. Bazi bebeklerde K vitamini eksikliine bagl olarak kanama veya morarma ortaya cikabilir.
Splenomegali, siroz ve portal hipertansiyon depo hastaliklari ve hemolitik bozukluklari olan bebeklerde goériilebilir.
Sinirlilik, uyusukluk, hipotoni veya nébet gibi ndrolojik anormallikler sepsis, intrakranial kanama, metabolik ve
mitokondriyal bozukluklarin géstergesi olabilir. Diisiik dogum agirhigi, trombositopeni, petesi, purpura ve korrioretinit
siklikla dogustan enfeksiyon ile iliskilidir. Kardiyak Gfiiriim Alagille sendromu veya safra yollar atrezisi olasiligini arttirir.
Safra yollari atrezili hastalarinin % 20'sinde baska ekstrahepatik konjenital malformasyonlar (kardiyak anomaliler, situs
inversus, intestinal malrotasyon, poliseni veya aspleniler) bulunsa da, hastalarin cogunlugu dogumdan sonraki ilk ay
boyunca iyi gérinmektedir (4).

Kolestazli bebegi degerlendirirken dykideki ipuglarindan yararlanmak gereksiz tetkik yapilmasina ve zaman
kaybina engel olup, tantya ulagmayi kolaylastiracaktir (Tablo 2).

Tablo 2. Kolestazli bebegin dykiisiindeki klinik ipuglari
Aile 6ykiisii

Akrabalik

Neonatal kolestaz 6ykdisu

Otozomal resesif hastalik riskinde artis

Kistik fibrozis, alfa-1 antitripsin eksikligi, PFIC, Alagille sendromu
Gestasyonel alloimmun karaciger hastalig

Tekrarlayan diisiik 6ykiisi Konjuge hiperbilirubinemiyi belirginlestirir
Sferosit ve diger hematolojik hastaliklar

Prenatal 6ykii

Prenatal ultrasonografi bulgulari

Gebelik kolestaz
Gebeligin akut yagl karacigeri

Maternal enfeksiyon

Natal 6ykii

Gestasyonel yas

SGA

Alloimmun hemoliz, glukoz-6-P- dehidrogenaz
eksikligi, hidrops fotalis

Neonatal enfeksiyon

Yenidogan tarama

Beslenme bicimi: anne siitl, formil mama, PN
Buyime

GOrme

isitme

Kusma

Diskilama

Diskirengi

idrar 6zellikleri: koku ve renk

Asirtkanama
Pozisyon bozuklugu: irritabilite, letariji
Abdominal cerrahi

Koledok kisti, safra kesesi tasi, bagirsak anomalileri, sendrom
sliphesinin varlig

PFIC’de goriilebilir, mitokondriyal bozukluklar

Neonatal uzun zincirli 3-hydroxyacyl-coenzyme A dehydrogenase
(LCHAD) eksikligi

TORCH enfeksiyonlari

Prematdirite neonatal hepatit riskini artirir
Neonatal kolestaz riski artar, konjenital enfeksiyonlar

Neonatal kolestaz riski artar

Uriner sistem enfeksiyonu, sepsis iliskili kolestaz, CMV, HIV, sifiliz,
vb

Panhipopituitarizm, gallaktozemi, yag asidi oksidasyon defekti,
kistik fibrozis

Galaktozemi, herditer friiktoz intoleransi, PN-liskili karaciger
hastalig

Genetik ve metabolik hastalik

Septo-optik displazi

PFIC1, TJP2

Metabolik hastalik, bagirsak tikanikligr ve pilor stenozu
Gecikmis diskilama; kistik fibrozis, panhipopituarizm,
enfeksiyon, metabolik hastalik

Akolik diski; kolestaz, biliyer tikaniklik

Koyu idrar (konjuge hiperbilirubinemi), metabolik hastalik
Koagitilopati, K vitamini eksikligi géstergesi olabilir
Metabolik hastalik veya sepsis, panhipopituarizm
Nekrotizan enterokolit, intestinal atrezi

ishal,

PFIC= progresif familyal intrahepatik kolestaz; PN= parenteral beslenme; TJP= tight-junction protein

Kolestazli bebegin degerlendirilmesinde, tani énceligi yasami tehdit edecek olan ya da tedavi sansi olan hastaliklara
verilmelidir (5). Safra yollar atrezisinde postnatal 30-45. glinden 6nce yapilacak hepato-porto-enterostomi ameliyati
morbiditeyi etkileyeceginden ayirici tanisi hizla yapilmalidir (2). Kolestazli bir bebegi degerlendirmede izlenecek
algoritma sekil 1’de 6zetlenmistir.
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Kolestazli bebek <12 hafta
|

Oykii 2 us
= N
Fizik inceleme kol skits) Sintigrafi

l l ERCP

Hasta goriniimliiise =

-Akut hastaligini tedavi et M
-Enfeksiyon, galaktozemi, -ALT, AST, ! -
fruktozemi, tirozinemi ALP, GGT Safrayollarn atrezisi
demir depo hastalig, PT/aPTT dislanamaz ise
hipotiroidizm, hemoliz -idrar 1
agisindan degerlendir -Tam kan Safrayollari | aparotomi
-Amonyak, laktat, glukoz, Kiiltiirler €= atrezisi(-)ise & jy¢ra0peratif kolanjiografi
idrar pH ve keton
/ l \ Vitamin K yap, izle
- PT uzamigise — Diizelmeolmazise
GG}normal e GGT yiiksek ise agir karaciger hasari
PFIC tip 1,2 \ TORCHES, viral seroloji
Safra asit sentez bozuklugu Alfa-1 antitripsin diizeyi ve fenotipi

idrar/serum aminoasitleri
R T e Koledok kisti === Ter testi, idrarda rediiktan madde
Corrahitedavi Anatomik anormallik T4-TSH
Abdominal US

ilgilib k, tedavi 4
gili branga sevk, teaavi Ozgiil taniya ulagilamadiysa

ileriinceleme

Ekokardiyografi

GOz muayenesi

Tandem MS

idrar /serum organik asitleri

Nadir enfeksiyon ajanlari

Genetik testler

Nadir goriilen metabolik hastaliklar

(Safra asit sentez bozuk., Mit sit.,sitrin eksikligi)

l

Karaciger biyopsi
Biliyer hipoplazi (=——
-Sendromik / l g Safra kanal proliferasyonu
-Nonsendromik Dev hiicreli hepatit Mikst goriiniim tsafra tikaglari

Sekil 1. Neonatal kolestaz algoritmasi
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Tedavi: Medikal ve cerrahi olarak tedavi edilebilir kolestaz formlarina sahip bebekler hizli bir sekilde tanimlanmali ve
gerekli tedavi yapiimalidir. Bununla birlikte kolestatik bebeklerde beslenme tedavisi de ¢ok Snemlidir (2). Biyiime
yetersizligi, yaglarin bozulmus emilimine, proteinlerin ve karbonhidratlarin bozulmus metabolizmasina ve artan
metabolik ihtiyaca ikincildir. Ginlik verilen kalori ideal viicut agirhgina bagl olarak énerilenin yaklasik % 125'i olmalidir.
Gunde 2 ila 3 g/kg protein alimi saglanmalidir. Eger hastalar gereken kaloriyi agizdan tiiketemezler ise nazogastrik tip ile
beslenme denenmelidir. Yagda ¢6ziinen vitaminler diyete eklenmelidir ve dozu ayarlama icin rutin olarak kan seviyeleri
izlenmelidir.

Kaynaklar
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Akut Karaciger Yetmezligi
Fatma ilknur Varol
inénii Universitesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji Ve Beslenme B.D.

Akut karaciger yetmezligi (AKY); saglkl bir kiside; ensefalopati olsun/olmasin, karacigerin metabolik-sentetik fonksiyon
bozuklugu ve multiorgan yetmezligine yol agan, ani ve hizli gelisen akut karaciger hasaridir. Cocuklarda AKY ile ilgili
kesin bir tanim bulunmamakla birlikte Akut Karaciger Yetmezligi Calisma Grubu (AKYCG) tarafindan, daha 6nce bilinen
kronik karaciger hastaligi olmayan bir kiside, hastalik belirtileri ciktiktan sonra ensefalopati olsun yada olmasin ; AKY’ini
gosteren biyokimyasal degerlerin olmasi, diizeltilemeyen koagiilopati ; ensefalopatisi olan hastalarda INR >1,5 veya PT
>15sn, ensefalopatisi olmayanlarda INR > 2 veya PT >20sn olmasi olarak tanimlanmustir.

ilk olarak 1946 yilinda Lucke ve Mallory tarafindan akut tip ve subakut tip olarak sinflandinlmistir. ilk kez fulminan
karaciger yetmezligi deyimi 1970 yilinda Trey ve Davidson tarafindan kullanilmis ve semptomlarin baslamasindan itibaren
8 hafta icinde hepatik ensefalopatinin gelismesi olarak tanimlamislardir. Akut karaciger yetmezliginin prognozunu daha
iyi 6ngorebilmek icin 1993 yilinda O’Grady ve arkadaslar sarihigin baslamasindan ensefalopatinin gelistigi siireye goére 1
hafta ise hiperakut ,1-4 hafta ise akut, 5-12 hafta ise subakut karaciger yetmezIligi olarak siniflamislardir. Hiperakut tip
yliksek serebral 6dem sikligina ragmen, tibbi tedavi ile hayatta kalabilecek grubu olustururken akut tip yiiksek oranda
beyin 6demi sikhigi olup karaciger nakli olmadan kétii prognoza sahip grubu olusturmakta ve subakut tip ise diisiik beyin
6demi sikhigina ragmen karaciger nakli olmadan kétii prognoza sahiptir.

Akut karaciger yetmezIiginin sikli§i Amerika Bilesik Devletlerinde yilda milyonda 5.5 vakadir. Diinyada ¢ocuklarda sikhgi
bilinmemektedir. Etiyoloji lilkeden lilkeye degismekle beraber basta enfeksiyon hastalilari olmak tizere ilaglar, toksinler,
metabolik hastaliklar, vaskiiler nedenler, karacigeri infiltre eden tiimérler sorumlu olmasina ragmen halen vakalarin
%50’inde neden saptanamamaktadir.

Akut karaciger yetmezIigi, hiicre nekrozu veya apopitozu sonucu ¢ok sayida parankimal hepatosit 6limi ile
karakterizedir. Hiicre 6limii mekanizmas! etiyolojiye bagh degismektedir. Hayvan modelleri ile yapilan deneylerde
immun hiicrelerin uyariimasi, inflamatuar intrahepatik kaskadlarin aktivasyonu ve ortaya ¢ikan sistemik inflamatuar yanit
ile hepatosit kaybini ve arda arda ¢oklu organ yetmezligi ile birlikte hizli klinik bozulmayi agiklamaktadir.

Acil poliklinige basvuran bu hastalarda gogunlukla, halsizlik, sarilik, suur bulanikligi, enfeksiy6z hepatitin prodromal
belirtileri (istahsizlik, kusma, ishal, ates...) gibi tipik bir anamnez séz konusudur. lyi bir dykii alinmali;sarilik, mental
durum degisikligi, kolay morarma, kusma ve ates gibi semptomlarin baglama zamani, benzer yakinmalarin ¢evresindeki
baska insanlarda da olup olmadigl, enfeksiy6z hepatitle temas dykiisii, kan transflizyon 6ykisd, intraven6z madde
kullanimi, genclerde depresyon ve suisit girisim dykis, evdeki ilaglarin listesi, mantar yeme 6ykiist, aile dykiisii (wilson,
otoimmiin hepatit, kardes 6limd..), gelisimsel gecikme, nébet dykiisii (metabolik hastalik agisindan) sorgulanmalidir.
Fizik muayenede ilk olarak bilin¢ durumu degerlendirilmeli, mutlaka hepatik koma evrelemesi yapilmali, biiyiime,
gelisme ve nutrisyonel durumun degerlendirilmeli, koagtilopati bulgusu, karaciger fonksiyonu ve kan akimi ile ilgili
bulgular (sarilik, hepatomegali ve /veya splenomegali, asit, periferik 6dem) aranmali, fetor hepatikus agisindan dikkatli
olunmali ve flepping tremora bakilmalidir.

Akut karaciger yetmezliginden stiphelenildigi zaman kapsamli laboratuvar incelemeleri ve gériintiileme yapilmalidir. Bir
yandan karaciger hasarini (AST, ALT, LDH) ve kolestaz (GGT, ALP, Blirubinler) diger yandan karacigerin sentez (glikoz,
albimin, PT/INR) ve detoksifikasyon fonksiyonu (Amonyak) bakimalidir. Ote yandan diger organlarda eslik eden
komplikasyonlari belirlemek icin; kan gazi, laktat, Ure, kreatin ve tam kan saymmi yapiimaldir. Akut karaciger
yetmezliginin tedavi edilebilir nedenlerini tespit etmek icin serum asetoaminofen diizeyi, idrarda toksikolojik tarama,
viral panel (HAV, HBV, HCV, HEV, HIV, HSV, CMV, EBV, VZV), seruloplazmin, 24 saatlik idrar bakiri, ANA, ASMA, LKM, 1gG
bakilmaldir. Akut karaciger yetmezliginde metabolik tetkikler metabolik hastaliklari ayrici tanisini yapmak igin mutlaka
gonderilmelidir.

Onceden var olan herhangi bir karaciger hastaligini veya vaskiiler bir etiyolojiyi tespit etmek icin portal ve hepatik ven
doppler US yapilmahdir.

Tedavi edilebililir nedenler tespit edildig§inde hemen nedene yénelik tedavi baslanmalidir. Asetoaminofende N-asetil
sistein (NAC), mantar intoksikasyonunda sibilin, trozinemide NTBC, Wilsonda plazmaferez ve bakir selasyonu gibi....

Hastada K vitaminine yanitsiz koagllopati , hipoglisemi, metabolik asidoz, ensefalopati varsa nakil merkezine
yonlendirilmelidir. Nakil merkezine kan grubu uygun vericisi ile birlikte hastaya santral vevéz kateter takilarak,
hipo/hipervolemiden, hipoglisemiden, elektrolit inbalansindan kacinarak, ensefalopati evre 3-4 de ise hasta ise entiibe
edilerek yonlendirilmelidir. Parasetamol intoksikasyonunda N-asetilsisteinin (NAC) etkinligi kanitlanmisg olup, AKYCG
tarafindan ABD’de yapilan son prospectif cok merkezli bir ¢calismada non-asetaminofen ile iliskili AKY’de N-asetilsistein
kullanimi mantikli olarak goéziikmektedir olarak rapor edilmistir. Ensefalopati evre 1-2 olan hastalarda NAC karaciger
nakilsiz sag kalim hizini arttirdigr gériilmustir. Transfer esnasinda NAC inflizyonu baslanmalidir.
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Nakil merkezinde hastanin yénetimi multidisipliner olmahdir. Bir taraftan cocuk yogun bakim uzmani ve ¢ocuk
hepatologu gelisebilecek komplikasyonlara karsi onlem alip, karacigerin fizyolojik fonksiyonlarini diizeltmeye ve
karacigerin iyilesmesi igin zaman kazandirmaya caliligirken diger taraftan nakil cerrahi olasi karaciger nakil gereksinimi
icin hastanin ulusal acil kadaverik karaciger duyurusunu yapmali ve hastanin canli vericisini hazirlamalidir.

Akut karaciger yetmezliginde metabolik, sivi-elektrolit ve asit baz bozukluklari siklikla meydana gelir. Akut karaciger
yetmezlikli hastaslar sivi voliimiine hassastir ve asiri sivi alimi periferal 6dem, pulmoner édem ve beyin édemine sebeb
olabilecegi icin gilnlik almalari gereken sivi miktari %90-%95 ile sinirlandinimalidir. Karacigerin hayati metabolik
fonksiyonlarinin idame edebilmesi ve karaciger rejenerasyonunun saglana bilmesi icin hastanin kan sekeri 9o-110 mgj/dl
arasinda tutulmalidir. Hiponatremi, hipokalemi, hipokalsemi, hipofosfatemi ve hipomagnezemi siklikla gézlenir. Serum
elektrolitleri sik monitérize edilmeli ve anormallikler hizli bir sekilde diizeltilmelidir. Israrli hiponatremi, hipoglisemi ve
hiperfosfatemi kotii prognastik parametredir.

Katabolik siirecten kaginmak icin beslenme destegi saglanmalidir. Protein 1g/kg/giin ile sinirlandiriimahdir. Eger serum
amonyak diizeyi yikseliyorsa 0.5g/kg/giin ‘e diisiilmelidir. Biling acik oldugu siirece enteral beslenme &nerilmektedir.

Akut karaciger yetmezlikli hastalar multifaktoriyel immun fonksiyon bozukluklarina sekonder enfeksiyona duyarldir.
Hastanin kan, idrar kdltirleri alinmali ve AC grafisi ¢ekilmelidir. Enfeksiyon agisindan yakin takip edilmelidir. Sistemik
inflamatuar yanit sendromunu gdésteren veya evre 3,4 ensefalopatisi olan hastalarda ampirik antibiyotik ve antifungal
baslanmasi 6nerilmektedir

Akut karaciger yetmezlikli hastalarda trombositopeni, trombosit fonksiyon bozuklugu ve pihtilasma faktdrlerinin
(Faktor 1, 11, V, VII, IX ve X) azalmasina bagli olarak koagiilopati gordlir. PT/INR karaciger hasarini degerlendirmek icin
kullanilir. Clinkd bu testler pihtilasma faktorlerinin 6zellikle faktor V ve VII'nin hepatik Gretimini yansitir. PT/INR AKY’li
hastalarda kanama riski icin iyi bir gésterge degildir. Clinkii AKY’de hem prokoagulan hemde antikoagulan proteinler
azalir. Laboratuvar olarak koagiilopati saptandiginda tek doz K vitamini K vitamini yetmezligini diizeltmek i¢in uygulanir.
Koagiilopati K vitamini ile diizelmiyorsa karaciger yetmezligini diislindiiriir. Giinliik K vitamini yapilmasi gerekmez.

Gastrointestinal kanamalar, nadir olarak goériilir, ancak stres Ulserlerine bagl kanamalar hayat tehdit edebilir. Bir cok
merkez asit baskilayici ajanlart rutin olarak kullanmaktadir. Ancak bu kanitlanmamistir. Gastrointestinal kanamanin
kontrolli amonyagin yiikselmesini en aza indirecektir.

Hepatik ensefakopati; daha 6nceden beyin hastaligi olmayan bir kiside karaciger disfonksiyonu sonrasinda goriilen
néropsikiatrik bir bozukluktur. Kesin patogenezi tam olarak anlagilamamistir. Ozellikle karacigerin dolagimdaki baslica
azotlu maddeler olmak {zere toksik maddeleri uzaklastramamasina baglanmaktadir. Hepatik ensefalopatiyi presipite
eden faktorler:

= Nitrojen tretiminde artis: GiS kanamas, fazla protein alimi, konstipasyon, bébrek yetmezIigi

= Metabolik bozukluklar :Hiponatremi, hipopotasemi metabolik alkaloz, hipoksemi, hipovolemi, dehidratasyon
= ilaglar: Sedatif, narkotik, benzodiazepin, diiiretikler

Kan amonyak diizeyi genellikle artmistir ancak amonyak diizeyi ile prognoz ve komanin derinligi arasinda bir korelasyon
bulunmamaktadir.
Hepatik ensefalopati siniflandirmasi (West Haven kriterleri)
Evre Klinik bulgular Asterix Elektroansefalografi
| Ofori, depresyon, hafif oryantasyon bozuklugu, +/- Ug fazl dalgalar
konusma bozuklugu, uyku bozukluklari
11 Uyusukluk, orta dereceli oryantasyon bozuklugu + Ug fazl dalgalar

1l Oryantasyon bozuklugu, zaman uyumsuzlugu + Ug fazl dalgalar

\% Koma, baslangicta hala agri uyaranlarina tepki verir - Delta aktivitesi
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Hepatik ensefalopatili hastalarin erken saptanmasi ve uygun tedavisi, beyin 6demi ve intrakranial basing artisi ile iligkili
mortalite ve morbitideyi azaltmak i¢in 6nemlidir. Hepatik ensefalopati tedavisi;

=  Disuyaranlarin azaltilmasi

=  Basin 30 derece elevasyonu

= Ates ve titreme agresif olarak tedavi edilmeli

= Diyetle alinan proteinin azaltiimasi (max 1gr/kg/G)

=  Amonyagn birikimine neden olabilecek komplikasyonlarinin énlenmesi

= Sedatize edici ajanlarin kesilmesi

=  Progresif vakalarda enteral laktuloz, nonabsorbabl antibiyotikler 6nerilmekte
= ileri evre ensefalopatide entiibasyon

Evre IV ensefalopatili hastalarin %75- 80’inde beyin 6demi gerceklesmektedir. Klinik tabloya katkida bulunan olasi
faktorler olarak; vazojenik 6dem, amonyak, glutamin ve diger aminoasitlerin osmotik etkisine bagl olusan hicresel
hasarlanma ve sodyum-potasyum pompasinin disfonksiyonu sorumlu tutulmaktadir.

KIBAS ve beyin sapi fitiklasmasi AKY’de en sik 6lim nedenidir. Beyin édemi ayni zamanda hipoksik ve iskemik beyin
hasarina da yol agar. KIBAS’In klasik bulgulari sistemik hipertansiyon, bradikardi ve diizensiz solunumdur (Cushing
triadr). Nérolojik bulgular ise kas tonusu artisi reflekslerde artma, pupiller 1sik yanitinda degisme olarak karsimiza ¢ikar.
Klinik degerlendirme veya radyolojik ¢alismalar ile non-invaziv olarak erken evrelerde serebral édem tespiti zordur.
intrakraniyal basincin en duyarli 8l¢iimi ICP monitériiniin cerrahi olarak yerlestirilmesidir. Birok merkezde %4-20
kanama riski nedeniyle rutin olarak kullanlmamaktadir. Kafa ici basing artisini ve serebral 6dem gelisimini en aza
indirmek igin: asirt sivi yiklenmesinin 6nlenmesi, basin 30 derece elevasyonu, hiperventilasyon (pCO2 30-35) ve
hipotermi, mannitol inflizyonu (plazma osmolalitesi >320 mosm/L durdurulur) ve hipertonik salin ( Serum Na’u 145-150
mmol/L de tutulur) 6nerilmektedir.

Akut karaciger yetmezlikli hastalarda nobet serebral oksijen gereksinimini arttirabilir ve beyin 6demini kétdlestirebilir.
Eriskin hastalarda subklinik nébet aktivitesini baskilamak icin fenitoin kullanilmis ve beyin 6demini énlemede ve sag
kalim lizerine belirgin bir fayda goériilmemis. Pediyatrik hastalarda profilaktik anti nébet ilag kullanimini destekleyecek
bir veri yoktur. Benzodiazepinler hepatik yetmezlikte uzamis sedasyona neden oldugu icin hepatik ensefalopatiyi
kétilestirebilir. Daha kisa etkili, serabral kan akimini azaltarak intrakranial basinci diistirmesi nedeni ile propofol tercih
edilir.

Bobrek yetmezIigi eriskinlerde % 80 eslik etmekte iken cocuklarda sikligr bilinmiyor. Prerenal azotemi, akut tiibdiler
nekroz, hepatorenal sendrom veya direk ilag toksisitesine bagli gelisebiliyor. Karacigerde lre sentezinin azalmasi
nedeniyle serum ire diizeyi bébrek fonksiyonlarinin iyi bir géstergesi olmayip serum kreatinin diizeyi daha saglikl bilgi
vermektedir. Hepatorenal sendrom; b&brek yetmezligi kanama, hipotansiyon, sepsis, nefrotoksik ilag kullanimi olmadan
gorilebilir. Prerenal azoteminin aksine, idrar sodyum genellikle distiktir (<20). Volim ekspansiyonu ile herhangi bir
iyilesme olmaz. Tek tedavisi karaciger transplantasyonudur. Bébrek yetmezligini 6nlemek icin hipovolemiyi 6nlemek ve
yeterli dolagim volimi ve yeterliidrar ¢ikisinin saglanmasi, optimal santral ven6z basing (CVP) 8-10 cm H20 olana kadar
sivi tekrarlanmali, optimal CVP’ye ragmen idrar ¢ikisi yoksa furosemid (1-2 mg/kg/doz) verilmeli ve gerektigi durumlarda
hemodiyafiltrasyon veya hemodiyaliz uygulanmaldir.

Akut karaciger yetmezIigi yiiksek sitokin diizeyleri nedeniyle hiperdinamik dolasima neden olur ve diisiik atreriyel kan
basingh periferik vazodilatasyon meydana gelir. intravaskiiler volimii devam ettirmek tedavide ilk asama olmalidir.
Hasta monitorize edilerek yeterli CVP (8-10 cmH20) saglanmalidir. Vazopressor ajan olarak genellikle norepinefrin tercih
edilir.

Pulmoner komplikasyonlar olarak; aspirasyon, atelektazi, infeksiyon ve hipoventilasyon sayilabilir. Sepsis, bu hastalarda
Akut Respiratuvar Distres Sendromu (ARDS)' na neden olan en 6nemli etkendir. Akut karaciger yetmezlikli ¢cocuklarin
%40’ mekanik ventilator destegine ihtiyag duyar.

ALF’ de prognoz degiskendir, her zaman dogru 6ngérmek miimkiin olmayabilir. Kiiglik yas, yliksek serum bilirubini ve
PT, dislik ALT, yiiksek beyaz kiire sayisi, yliksek amonyak, israr eden hipoglisemi, hiponatremi, hiperfosfatemi ve
ensefalopati varligi kétl prognoz kriterleridir. Pediyatrik akut karaciger yetmezligi ¢alisma grubunun yaptigr calismada
spontan sag kalim asetaminofene bagl karaciger yetmezlikli hastalar arasinda %94, metabolik hastaliga bagh karaciger
yetmezlikli hastalarda %44, non-asetaminofen ilaglarin olusturdugu karaciger yetmezIliginde %41 ve indetermine tanili
hastalarda %45 idi.
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Karaciger destek sistemleri spontan iyilesme i¢in zaman kazandirmakta ve karaciger transplantason ihtiyaci olan
hastalar ile transplantasyon arasindaki képrii gérevi gorebilmektedir. Biyolojik ve biyolojik olmayan sistemler olarak
kabaca ikiye ayrilir. Biyolojik sistemler plazma ve kani detoksifiye etmek igin insan /insan disi hiicreleri kullanir. Biyolojik
olmayan sistemler plazma ve kani detoksifiye etmek igin flitreler kullanir.

Mortalite karaciger transplantasyonunun kesfinden 6nceki dénemde %80’nin (izerinde iken, gliniimiizde posttransplant
dénemde siirvinin %70’in lizerinde oldugu bilinmektedir. Transplantasyon karari hastanin spontan hepatik iyilesme
olasiigr g6z 6niinde bulundurularak verilmelidir. Ensefalopatinin derecesi arttik¢a beklenen spontan iyilesme sansi
azalir. Hangi hastanin transplantasyon olmadan iyilesebilecegi tahminini zordur. Karaciger nakil zamanini belirlemede
eriskinler icin bir cok skorlama sistemleri ( Kings Collage, Clichy, MELD, modifiye MELD, BILE score) gelistirilmis. Onemli
prognostik degiskenlerin giinliik degerlendirilmesinin tani koydurucu degeri KCC ve MELD skorlama sistemlerine gore
daha Ustiin oldugu bulunmus. Cocuk hastalar icin ise gelistirilmis bir skorlama sistemi yoktur. AKY’ de karaciger nakil
yapma endikasyonlari cocuk hastalarda net degildir. Sariligin baslamasi ile ensefalopati arasinda gegen siire,
ensefalopati derecesi, bilirubin, PT/INR ve ALTdiizeyi, amonyak diizeyi, beyaz kiire sayisi yakin takip edilerek karar
verilmelidir.

Akut karaciger yetmezIiginin tedavisi karaciger nakli olup, diger tedavi secenekleri sadece destekleyici tedavidir.
Transplantasyon yapilana kadar gelisebilecek komplikasyonlar yéniinden yakin takip edilmelidir ve erken dénemde
tedavi edilmelidir. Hastalarin erken dénemde taninmasi ve karaciger transplantasyonu yapilabilen bir merkeze sevk
edilmesi biiyiik Snem tagimaktadir.
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Beslenme Durumunun Degerlendirilmesi
Aysegiil Biikiilmez
Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig Ve Hastaliklari AD

Saglikl beslenme yasam icin temel bir gereksinim olup saghigin korunmasinda ve hastaliklarin dnlenmesinde é6nemli rol
oynar. Ozellikle ilk 1000 giin beslenmenin ¢ocugun gelisimi ve biiylimesinde olduk¢a biyiik dnemi bulunmaktadir.
Malniitrisyon 5 yas alti olimlerin %45’inden sorumludur. Bu dénemde beslenmenin yeterli desteklenmemesi
malnutrisyona egilimi artirmaktadir. Ayrica diinyada asirt kilolu ve sisman ¢ocuk oranlari da artmaktadir. Asirt kilolu ve
sisman ¢ocuklarda da diyabet, hipertansiyon gibi hastaliklar artmaya baslamistir. Diinya Saghk Orgiitii 2019 Ocak ayinda
diinya saghgin tehdit eden 10 neden arasinda diyabet kanser ve kalp hastaliklar gibi bulasici olmayan hastaliklari
bildirmistir. Bu hastaliklarin en 6nemli nedenleri arasinda sagliksiz beslenmeye dikkat ¢ekmistir.

Beslenmenin degerlendirilmesi 6yki (tibbi ve diyet), beslenme odakh fizik muayene, antropometrik 6lcumler,
laboratuvar degerlendirilmelerini igerir. Cocuk sagliginin en dénemli gdstergesi biiyime olup ¢ocugun iyilik halini
belirlemenin yani sira dlkelerin genel saglik durumu ile ilgili fikir vermektedir. Cocuklarda erigkinlerden daha hizli
malniitrisyon gelistiinden detayl bir beslenme degerlendirilmesi ¢cok 6nemlidir. Cocuklarin daha fazla malnutrisyona
girmelerinin baslica sebepleri viicut yaglarinin, kas kitlesinin az olmasi ve istirahatteki enerji ihtiyaclarinin daha fazla
olmasidir. Malnitrisyon cocuk hastalarda biiyiimeyi gelismeyi negatif olarak etkileyerek uzun dénem ciddi yan etkilere
neden olmaktadir. Malnitrisyon, bir veya daha fazla besin 6gesinin eksik veya dengesiz alimi sonucu, doku veya viicut
bilesiminde klinik ve islevsel olumsuzluklarin ortaya ¢iktig), onlenebilen bir durumdur. Cocuklarin beslenme
degerlendirilmesinde antropometrik 6liilerin yiizde persentil egrilerinin izlemi énemlidir. DSO’ne gére (2006) 0-60 ayda
%3 ve %97 arasi normal, CDC’ye gore (2000) %5-95 arasinda normal ve Turkiye’de (Bundak ve ark. 2006 ve Neyzi ve ark.
2008 yeni revizyon) %3-97 arasi normal olarak kabul edilmektedir. Ayrica 6zellikli hastalar igin (premattire yenidoganlar,
Down sendromu, Turner sendromu, serebral palsi, Pradel Willi sendromu, akondroplazi, Noonan ve Williams
sendromuna 6zel biyiime egrileri bulunmaktadir.

Oykii alma: Nutrisyonel degerlendirme 8ykii(tibbi ve diyet),laboratuar testler, antropometrik &lciimler ve beslenme
odakli fizik muayeneden olusur.

A) Tibbi 6ykii: Hastanin yasi, yasina uygun gelisimi, prenatal ve dogum Oykusl (<3 yas ise), Tanner evrelemesi,
hastaneye gelis nedeni, mevcut saglik durumu, varsa kronik hastaliklar, gecirdigi cerrahi operasyonlar, psikiyatrik
Oykusu, tanisal islemler, aldigi tibbi tedaviler (6rnegin kemoterapi gibi), dis sagligi oykist, biiyime oykisd, gaita
ozellikleri, besin alimindaki degisiklikler, gastrointestinal sistem semptomlari, kullanmis oldugu ilaglar, vitamin ve
mineral destekleri tibbi dykiide ayrintili sorulmalidir. Ozellikle anoreksia nervosa, kistik fibrozis, crohn hastaligi, besin
allerjileri, prematiire bebekler, uzun siireli paranteral nutrisyon destegi alanlar ve uzun siireli tiiple beslenen cocuklarin
beslenme durumlarinin riskli oldugu g6z éniinde bulundurulmalidir.

B) Gelisim Gykiisii: Motor gelisim, mental gelisim, cinsel olgunlasmanin ayrintili olarak kaydedilmesi gerekmektedir.

C) Aile ve gevre 6ykiisii: Ailede yasayan kisi sayisi, ailenin ekonomik geliri, cocugun bakimi ile sorumlu olan kisilerin
besin tercihleri ve yemek hazirlama konusundaki bilgileri, yemeklerin yenildigi ortam, ,ailenin kiiltiirel ve dini besin
tercihleri, ailenin diyet aliskanliklari, emosyonel stres ve depresyon 6ykiisii sorgulanmaldir.

D) Diyet Oykiisii: Anne siitli beslenen bebeklerde; ne kadar siklikla ve stirede beslendigi, annenin emzirme kurallarina
uyup uymadigl, bebegin islattigl bez sayilari, ek formiila verilip verilmedigi, formiila ile beslenen bebeklerde; hangi
formiilayr aldigl, formilanin 6zellikleri (100 ml’deki enerji miktari), formilanin taze hazirlanip hazirlanmadig), 24 saatte
ne kadar siklikla ne kadar miktar beslendigi ve beslenmenin ne kadar siirdiigli, besin alerji ve intoleranslari
kaydedilmelidir. Bliyiik ¢ocuklarda her giin ne kadar ve ne ¢esit ana ve ara 6gtin yedigi, bu 6glinlerde ne kadar besin
tlkettigi, ne kadar siirede yedikleri, ebeveynlerin cocuklarin istahini nasil tanimladigi, besinleri nerede yedigi, aile
sofrasinin olup olmadigl, beslenmenin mutlu ve zevkli anlar olup olmadig), ailenin kdiltiirel ve etnik beslenme &zellikleri,
ne kadar siit ve meyve suyu tiikettigi, cocugun fiziksel aktivite ve sosyal medya davranislari sorulmalidir. Diyet dykiisini
alirken sunlara da dikkat edilmesi gerekir;

a. Yeterli diyet alimini engelleyen nedenler:

i. Fiziksel problemler (¢igneme, yutma bozukluklari vs)
ii. Psikolojik problemler (belirli gidalari tiiketmek, 6zel yer ve 6zel kapta tiiketmek vs)
iii. Aile ve sosyoekonomik problemler (yoksulluk, egitimsizlik, ebeveynin hastaligi veya kaybi, ¢cocuk ve ebeveyn
arasinda beslenme konusunda anlagmazliklar)
b. Emilimin bozulmas:
i.  Fiziksel nedenler (ishal, kusma, regtirjitasyon,purgatif kullanimr)
ii.  Diyetsel nedenler (birlikte tiketilen gidalarin esitliligi)
iii.  Fiziksel aktivite (akranlarina gore inaktif, hiperaktif veya kompulsif cocuklar)

c. Tiketilen besin ve sivi miktarlarinin degerlendiriimesi; giin icerisinde tiiketilen besinlerin 3-7 giinliik ayrintil
dykiisiiniin 6grenilmesi. Ornegin kahvalti, ( her giin saat kagta yaptig), ekmek tiiketiyorsa tipi, miktari, ne ictigi (siit
meyve suyu vs), kahvaltidan 6nce bir sey yiyip yemedigi, kusluk ve ikindi vakti besin tiiketip tiiketmedigi, aksam
yemeginden 6nce ve sonra yemek yiyip yemedigi, gece yatarken besin veya icecek alip almadigi, gece bir sey
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yemek icin uyanip uyanmadigl, vitamin veya diger gida takviyesi alip almadig aliyorsa ve ne siklikla aldig
sorulmalidir.

Beslenme odakli fizik muayene

Ayrintili bir 6yki alindiktan sonra tam ve beslenme odakli bir fizik muayeneye baslanmalidir.Beslenme odakl fizik
muayenede genel olarak hastanin sistemik degerlendirilmesi yapilir.Viicudun genel inspeksiyonu ile degerli bulgular elde
edilebilir (Tablo 1). inspeksiyonda subkutanéz yag kaybi yiiz,kollar gégiis ve kalcalarda belli olur. Kas erimesi sakaklar,
klavikula, omuz, skapula, uyluk diz ve baldir bélgelerinden belli olmaktadir. Beslenme kaynakli olmayan kas erimesi
nedenlerinden olan néropati ve miyopatiden ayirt edilmesi gerekir. Generalize 6dem 6zellikle ylizdeyse not edilmelidir.
Vitamin ve mineral eksikliklerinin belirtileri not edilmelidir. Cocuklarda biiylime i¢in adipoz doku &nemli oldugundan
obesite ile karigtinlmamalidir. Boya gére agirlik 2 yasin altindaki gocuklarda kullanilirken, viicut-kitle indeksi 2 yas
Gzerindeki ¢ocuklarda kullanilir. Sik goériilen cocukluk c¢agi hastaliklarindaki muhtemel besin eksikleri Tablo 2’de
gosterilmistir.

Tablo 1. Fizik muayenede beslenme yetersizliginin bulgulari

Bolge Fizik muayene Potansiyel beslenme/metabolik durum

Deri biitiinlGgi Solukluk, kuru, pullu deri, dermatit D.emlr., folat veya v1ta.m|n B1,2 el$5|.kllg|. i
Vitamin A veya esansiyel yag asidi eksikligi

Tirnak Kasik tirnak, cansiz, donuk, alacali, soluk Deran.,“Proteln eksikligi, vitamin A veya C
eksikligi

Yiiz Ay dede yiizii, bilateral temporal ¢okiikliik Protein-kalori eksikligi

Boyun Guatr iyot eksikligi
Riboflavin, niasin, vitamin B6 eksikligi

AB1z Kuru, ¢atlamis, kirmizi dudaklar, dis eti Vitamin C eksikligi

J kanamasi, inflame mukoza Vitamin B kompleks, demir veya C vitamini

eksikligi

Dil Kirmizi mor renkli, Riboflavin eksikligi

Etli kirmizi renkli ve tat duyusu azalmis Niasin, folat, riboflavin, demir veya B12 eksikligi
i Gece korlugu;ﬂslfle.r.a veya i¢ kapaklarda Vitamin A eksikligi
Gozler donuk kuru gértiniim;korneanin donuk - . . s
IR L . Riboflavin veya niasin eksikligi
gorinimdi, catlamis kizarmis goz kdseleri

Sac Donuk, cansiz, zayif, seyrek Pro.tellrjf demir, cinko veya esansiyel yag asidi
eksikligi

Dis yapisi Dis ¢lrigi Asiri basit karbonhidrat alimi

Tablo 2. Sik goriilen ¢ocukluk ¢agi hastaliklarinda muhtemel besin eksiklikleri

Tani Muhtemel besin eksiklikleri

inflamatuar barsak hastaliklari Demir,folat,selenyum,magnezyum,cinko,kalsiyum, D vitamini
Kronik ishal Cinko

Kistik fibrozis Yagda eriyen vitaminler( A,D,E,K), protein kalori malnutrisyonu
Konjenital kalp hastaligi Protein kalori malnutrisyonu

Prematiirite D vitamini, kalsiyum

Yag malabsorbsiyonu ile; yagda eriyen vitaminler (A,D,E,K), ¢inko,
kalsiyum, magnezyum

ileal rezeksiyon;vitamin B12

Vitamin K, esansiyel yag asidi eksikligi

Barsak yetmezligi

Karaciger hastaliklar

Silotoraks Esansiyal yag asidi eksikligi, protein eksikligi
Yaniklar Vitamin C, vitamin A, cinko, protein-kalori malniitrisyonu
Kanser Protein-kalori malniitrisyonu

Kéti yara iyilesmesi Vitamin C, vitamin A, cinko, protein-kalori malniitrisyonu

Cinko, bakir, demir, magnezyum,

Renal C . L
Diyalizle; suda eriyen vitaminler
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Antropometrik l¢timler

“Antropo” insan ve “metri” él¢cimden gelen bir kisaltmadir. Hem biiylimeyi hem de viicut kompozisyonu degisikliklerini
degerlendirir.

Viicut agirhi@ Sl¢timi, mimkin oldugunca az giysi ile (bebekler ciplak) él¢llmelidir. 0.1 kg’a kadar duyarli hassas terazi
kullanilmalidir.

Boy: 2 yasa kadar yatay pozisyonda infantometre ile 6lcilir (uzunluk), 2 yasin Ustinde stadiyometre ile
olculir(ytikseklik). Ayakta 6l¢lim yatarak 6l¢timden 0.7 cm daha kisadir.

immobil ve kompleks hastaliklardaki boy élciimleri diz 6l¢iimd, tibial uzunluk, kulag mesafesi kullanilir.
Diz 6l¢iimii;

12 yasin altindaki gocuklarda Stevenson metodu

Boy = (2.69 x diz boyu ) + 24.2

12 yagin lizerindeki cocuklarda Chumlea methodu

Erkek Boy = 64.19- (0.04 x yas) + (2.02 x diz boyu)

Kiz Boy =84.88 - ( 0.24 x yas) + (1.83 x diz boyu)

Tibial uzunluk; Boy = (3.26 x TU) + 30.8

Ust Orta kol cevresi (OK(), kilonun aksine hidrasyon durumundan etkilenmedigi icin malnutrisyon risk ve mortalitesinin
tespitinde giivenilirdir. Akromion ile olekranon isaretlenir orta kismindan &lgiiliir. 5 yas alti gocuklarda kullanilir. 11 cm alti
agr malnitrisyon, 11-11.9 arasi orta malnitrisyonu,12-12.5 hafif malnitriyonu gosterir.

Kol kas alani ve kol yag alani; Ust kol alani (mm?) = (t/ 4) x (OKG/r)
Ust kol kas alani (mm?) = ([OKC - t(TDK)T*/4 )
Ust kol yag alani = ( Ust kol alanr- {ist kol kas alant)
Kol yag indeksi (%) =( tst kol yag alani/ total tst kol alani) x 100
Deri kivrim kalinligs; en sik triceps olmak lizere biceps subscapular ve suprailiak 3 kez 6l¢im yapilip ortalamasi alinir.
Triceps deri kalinhigi:1-4 yas arasi <5 mm malniitrisyon
< %90 malnitrisyon, > %110 obesite
Bas gevresi 36 ay ve 36 aydan kiigiik tim gocuklarin &lgiilmesi gerekmektedir
Hesaplamalar; Yasa gére agirlik (YGA) = Olgiilen agirlik (kg / ayni yastaki median agirlik (kg)X100
Yasa gore boy (YGB) = Olciilen boy (cm) [ ayni yastaki median boy (cm) x 100
Boya gore agirlik (BGA) = Olciilen kilo (kg) / ayni boydaki cocugun median kilosu (kg) x 100
Beden kitle indeksi (BKI) = Ol¢iilen kilo (kg) / boy (m?)

Z skoru; YGA, YGB ve BGA belirlenmis z skorlari él¢limleri referans ortalamadan sapmasi olup daha kesin bilgiler
verir (Tablo 3) (Tablo 4)

Tablo 3. YGA,YGB ve BGA OKC DKK gére beslenme durumunun degerlendirilmesi

Beslenme YGA % | YGB % BGA % Yasa gore | Deri kivrim
durumu (GOMEZ) (WATERLOW) (WATERLOW,DS0) OKC % kalinhg %
Dislk agirhk | Kronik Akut zayiflik
malniitrisyon,bodurluk
Normal (%) >90 >95 >90 >85 >90
Hafif (%) 90-75 95-90 90-81 85-80 90-80
Orta (%) 74-60 89-85 80-70 [(-2)-(:3)]z 79-75 79-60
Agir (%) <60 <85 <70 [<-3 Z] <75 <60
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Tablo 4. YGA, YGB VE BGA’na gore belirlenmis z skoru tablosu

Belirteg Hafif malniitrisyon Orta malniitrisyon Agir malniitrisyon
BGA z skoru -1- (-1.9) -2-(-2.9) <-3
VKI z skoru -1- (-1.9) -2-(-2.9) <3
YGB z skoru <-3
OKC z skoru -1- (-1.9) -2-(-2.9) <-3

Laboratuvar Degerlendirilmesi

Laboratuvar testleri malnutrisyonu arastirmak, beslenme durumunu degerlendirmek, bazi besinlerin yetersiz alimini
tanimlamak, beslenme  rehabilitasyonunun  monitorizasyonu  amaciyla  yapilir.  Visseral proteinler
(albumin,prealbumin,retinol baglayici protein, c-reaktif protein gibi) akut faz yaniti,karaciger sentezi ve hidrasyon
durumundan etkilenebilmektedir.

Tam kan sayimi (lenfosit oranlari), elektrolitler, tire kreatinin, alkalen fosfataz, glukoz, protein, ferritin, seruloplazmin,
albtimin, transferrin, prealbumin, retinol baglayici protein, vitamin (A, D, E, K, B1, B2, B6, B12, C,E) ve mineraller (¢inko,
magnezyum, fosfor, selenyum, bakir), gaitada pH, yag ve rediiktan madde, gaitada parazit, gaitada elastaz, gaitada alfa
1 antitripsin, kreatinin/boy indeksi, nitrojen dengesi, C-reaktif protein diizeylerine bakilmaktadir.

Alkalen fosfataz diisiikligu cinko eksikligini diistindirir. Ferritin ve seruloplazmin pozitif akut faz reaktanidr.

Albiimin; malnutrisyonda givenilir olmayan bir belirte¢ olup, yarilanma émri 20 glindir. Enfeksiyonlar, yaniklar, sivi
yliklenmesi, kanser ve nefrotik sendromda, karaciger yetmezliginde disiik gorilebilir, negatif akut faz reaktanidir.

Transferrin; malnutrisyonun degerlendirilmesinde guvenilir bir belirte¢ olmayip yarilanma 6mrid 10 giindir. Demir
emiliminin artimina bagli diizey artar, renal yetmezlikte de ytiksek ¢ikar.

Prealbumin (transretin); albiminden daha gtivenli bir belirtectir. Beslenmenin takibinde giivenilirligi daha yiiksektir,
yarilanma Oémrii 2-3 giindir. Enfeksiyonlar, karaciger yetmezliginde diiserken, bébrek yetmezliginde artar. Cerrahi

sonras! hastalarin beslenme takibinde degerliligi yoktur.

Retinol baglayici protein; negatif akut faz reaktanidir. Vitamin A eksikligi ve hepatik yetmezliginde disiik renal
yetmezliginde yliksektir. Yarilanma 6mrii 12 giindiir. Cerrahi sonrasi hastalarin beslenme takibinde degerliligi yoktur.

Kreatinin/boy indeksi =24 saatlik idrarda kreatin atiimi=boya gére olmasi gereken kreatinin

Nitrojen dengesi; protein aliminin degerlendirilmesinde altin standarttir. Negatif nitrojen dengesi alimdan ¢ok kaybin
oldugunu disiindiriip malnutrisyon degerlendirilmesinde bir belirtegtir.

Nitrojen dengesi: g/giin = (protein alimi g/giin + 6.25 g/giin)- idrarda kaybedilen nitrojen g/giin +4

C-reaktif protein; pozitif akut faz reaktani olup, diger enflamatuar ve enfeksiy6z olaylardan etkilenir.

Fonksiyonel testler

Strese karsi viicudun yeterli yanit verebilme yetenegi degerlendirilir. Kas giicli, immun ve biligsel fonksiyon olmak tizere
3 tip fonksiyon &lcliir. Kas giictini 6lgmek igin el dinamometrisi ve direkt kas uyarisi, imminolojik fonksiyon testleri;
16kosit ve lenfosit sayisi, lenfosit subtipleri, antikor tretim ve tiiketimi, komplemanlar, lenfokin ve mediatér tretimleri,
gecikmis tip hipersensitivite bakilir.

Teknik 6l¢liimler

istirahatteki enerji tiketimi( indirekt kalorimetre), viicut kompozisyonu &lciilmesi, DEXA (dual enerji x ray
absorbsiyometri), pletismografi (Bod Pod ve Pea Pod), bioelektriksel impedans analizatérd, son teknoloji BT ve MR

visseral yag dokusu,intramiyoselliiler ve kahverengi yag dokusu &lglimlerinde kullanilir. Ancak rutin olarak
kullanilmamaktadir.
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Enerji ihtiyacinin belirlenmesi: Beslenme durumu, yas, cinsiyet, altta yatan hastalik ve enerji kayiplarina gore
degismektedir. Bazal metabolik hiz (BMH), fiziksel aktivite, bliyiimenin saglanmasi, dogal kayiplarin (disk, idrar, deri vb.)
karsilanmasi ve 6nceden var olan malnitrisyonun diizeltiimesi 6nemlidir. Bazal metabolik hiz (BMH) ve istirahat enerji
tlketimi (Resting Energy Expenditure REE) hesaplanmasi icin gelistirilmis farkli formuller bulunmaktadir. Siklikla tercih
edilen DSO ve Schofield formiilleri her yastaki ¢ocuklar icin kullanilabilirken, Harris Bennedict formiiliiniin 10 yas
altindaki cocuklar icin kullanilmasi uygun degildir. Aktivite ve stres faktérii goz 6niinde bulundurulmalidir. Sivi miktari
belirlenmesinde Holliday-Segar yontemi kullanilmaktadir. Malnutrisyonlu ¢ocuklarda kalori ve protein ihtiyaci su sekilde
yapilabilir. Kalori ihtiyaci= Agirlik yasi igin kalori *Kcal/kg * boya gére ideal agirlik/ mevcut agirlik, Protein ihtiyaci = agirlik
yasina gore protein ihtiyaci (g/kg/g) * yasa gore ideal agirlik(kg)/mevcut agirhk

Nutrisyonel Tarama Yéntemleri

Hastanede yatan cocuklarda kullanilan nutrisyonal risk tarama ydntemleri bulunmakta olup sunlar kullanilmaktadir.
SGNA (Subjektif global nutrisyonel degerlendirme), STRONG,i4s (Beslenme durumu ve biiyiimede riskin belirlenmesinde
tarama yontemi), PYMS (Pediatrik Yorkhill Malnitrisyon Skoru), STAMP (Pediatride Malnutrisyonun
Degerlendirilmesinde Tarama Y6ntemi), Pediatrik Nutrisyonel Risk Skoru

SONUG

Gocukluk ¢agindaki beslenmenin degerlendirilmesi malnitrisyonun erken taninmasinda ve tedavi edilmesinde oldukga
6nemlidir. Cocuklarda beslenme durumunu degerlendirirken ayrintili 6ykii (tibbi ve diyet), antropometrik 6lgimler,
besleme odakli fizik muayene ve laboratuvar degerlendirmeden olusmaktadir. Her gocugun beslenme durumu
belirlenerek beslenme ihtiyaglari bireysel ve gevresel 6zelliklerine gére karsilanmalidir.
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Enteral Beslenme; Yer, Yéntem Ve Uriin Secimi
Cigdem Omiir Ecevit
Dr. Behcet Uz Cocuk Hastaliklari Ve Cerrahisi SUAM

Enteral Beslenme Tanim

Avrupa Pediatrik Gasteroenterolj, Hepatoloji ve Beslenme Derneginin (ESPGHAN) 2010 yilindaki rehberine gére, direk
olarak mide, duodenum/jejunuma tiip ile veya stoma ile besleme ve / veya spesifik medikal amagh driinlerin oral yolla
verilmesi enteral beslenme olarak tanimlanmaktadir. Enteral beslenme, 2 ana amag nedeni ile yapilmaktadir;

1. Yeterli enerji ve besin 6gesini saglamak

—  Optimal biyime

— Noromotor gelisim

—  Gastrointestinal belirtileri en aza indirmek

—  Normal beslenme aliskanhgini kazandirmak
2. Hastaligi tedavi etmek

—  Crohn hastaligi

—  Besin allerijileri

—  KH metabolizmasi bozukluklar

—  Kronikishal
Gastrointestinal sistemi fonksiyonel olan hastada, giinliik beslenme ile enerji ve besin 6geleri ihtiyacini karsilayamiyorsa
beslenme destegi 6nerilir. Enteral beslenme endikasyonlari 2 ana baslik altinda siniflandirilabilir;

1. Yetersiz Oral Alm

>10 glinde gereksiniminin %60-80’inden daha azini karsilayabilmek
Oral alimin olmamasi durumunda;
*  >tyas; 5glnicinde
*  <tyas; 3 glnicinde
Engelli cocuklarda >4-6 saat/gtin siiren toplam beslenme siiresi
Zayiflik ve Bodurluk (iyi biiyliyememe)

N

— <2y, >1ay yetersiz biiyime ve kilo alimi

— <2y, >3 ay yetersiz kilo alimi veya kilo kaybi

—  Blylime egrisinde YGA’da 2 persentil diisme

—  Yasa gore triseps cilt kivrim kalinliginin siirekli <5 persentil olmasi

—  Buylime hizindaki azalmanin >0,3 SD/yil olmasi

—  Erken/orta puberte déneminde blylime hizindaki azalmanin bir 6nceki yila gére >2 cm/yil olmasi
Enteral Beslenme Verilis Yeri? Yontemi?

Enteral beslenme 2 yol ile verilebilir. Bu beslenme yollarindan biri mide, digeri ise duodenum/jejenum olmak Ulzere
postpilorik bélgedir. Tercih edilecek bdlgeye karar vermek i¢in 4 sorunun yanitinin bulunmasi gerekmektedir;

*  Hastalik durumu

*  Gastrointestinal sistemin yapisal ve fonksiyonel durumu

*  Enteral beslenme ihtiyacinin siiresi

*  Aspirasyon riski
Enteral beslenme destegi saglanacak hastada gastrodzefageal reflli yada aspirasyon riski varsa gastrik beslenme yerine
postpilorik beslenme tercih edilmelidir. Gastrik beslenmeninin, postpilorik beslenmeye bircok Ustiinligt vardir. Bunlar
arasinda; yerlestirmenin daha kolay olmasi, daha fizyolojik olmasi, aktivite serbestligi tanimasi, pompa gerektirmemesi,
bolus beslenme ve hiperozmolar beslenmeye olanak saglamasi seklinde siralanabilir.

Enteral beslenme yontemleri;

e Nazogastrik/Orogastrik Tiip

*  Nazoduodenal/Nazojejunal Tiip

e Gastrostomi

*  Enterostomi-Jejunostomi seklinde siralanabilir.
4 haftadan (6-12 hafta) daha uzun silre enteral beslenme Ongoriliiyorsa nozoenteral tliple beslenme yerine
gastrostomi/jejunostomi ile beslenme tercih edilmelidir. Enteral tiip olarak dnerilen hastanin yasina ve kilosuna uygun
olan ¢ap ve uzunluktaki politiretan veya silikon tiplerdir. Polivinil korid (PVC) tupler tercih edilmez. Silikon ve politiretan
tlpler birkag hafta sorunsuz enteral yolda kalabilir.
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Gastrostomi veya jejunostomi acilacak olgularda birtakim hazirliklar yapiimalidir. islem éncesi;

Aile ve ¢ocugu bilgilendirme-onam alinmal,

Laboratuvar testleri (Hg, koagllasyon) yapilmali,

Proflaktik antibiyotik (30 dk 6nce sefalosporin) uygulanmalidir.
islem sirasinda;

Cocuklarda genel anestezi uygulanmali,
“Pull” teknigi tercih edilmeli,
Yeterli insizyon yapilmalidir.

islem sonrasi ise;

Beslenmeye 6. Saatte tam beslenmeye 24. Saatte gecilmeli,

Aile egitimi verilmeli,

Stoma ve yara enfeksiyonlari agisindan izlem yapilmalidir.
Enteral beslenme verilis yontemi olarak 2 yontem vardir. Bunlar; bolus (aralikli) ve inflizyon (stirekli) seklindedir. Ancak
bazi durumlarda her iki ydntem 24 saatlik enteral beslenme siresince birbiri yerine kullanilabilir. Hangi yéntemin
kullanilacagr karar verirken; hastanin altta yatan hastalig, yasi, enteral beslenmenin uygulandigi yer ve fonksiyonel
gastrointestinal sistem olup olmadigl g6z 6niinde bulundurulmalidir. Bolus beslenme;

e  Fizyolojiktir.

*  GIS hormonlarinin- enzimlerinin siklik salinimini saglar.

*  Asidite nedeniile koruyucu etki gosterir.

+  Intestinal mukoza {izerine trofik etki saglar.

*  Beslenme pompasi gerektirmez, ucuzdur.

. Daha konforludur, aktivite kisitlamasina neden olmaz.
Sirekli beslenme ise;

e  Sireklimukozal uyariile intestinal adaptasyonun daha iyi olmasini saglar.
*  Dahaiyi besin 6gelerinin emilimini saglar.
*  Aspirasyon riski azalir.
*  Osmotik yiik daha iyi tolere edilir.
*  Bulantiazdir, daha iyi kilo alimi saglayabilir.
Her iki beslenme y6nteminde de verilecek miktar, hastanin yasina ve beslenme y6ntemine gore farklilik géstermektedir

(Tablo 1)
0-12ay 1-6 yas >7 yas 0-12 ay 1-6 yas >7 yas
Baslangi¢ 10-15 mil/kg, 5-10 mi/kg, 2- 90-120 ml/kg, 12 1 ml/kg/saat 25 mi/kg/saat
2-3 saatte bir 3 saatte bir 3-4 saattebir  ml/kg/saat
Arttirma 10-30 ml her  30-45 ml her  60-90 ml her 12 ml/kg, 2-8 1 mlkg, 2-8 25 ml, 2-8
oglinde 6glinde 6glinde saatte bir saatte bir saatte bir
Onerilen 20-30 ml/kg 1520 mil/kg 330-480 ml, 6 ml/kg/saat 1-5 100-150
tolere edilen  4-5saattebir  4-5saattebir  4-5 saatte bir ml/kg/saat ml/saat

miktar

Tablo 1. Enteral {riiniin yas ve verilme miktarlari

Enteral Uriin Sec¢imi

Enteral Griin se¢iminine karar verirken; ¢cocugun yasi, intestinal, karaciger ve pankreas fonksiyonlari, besin intoleransi
veya allerji durumu, besin ihtiyaci, enteral iriin verme sekli, yolu ve yéntemi dikkate alinmalidir. Pediatride kullanilan
enteral Urlin gesitleri asagidaki gibi siniflandirilabilir.

+  Standart Uriinler (Polimerik)

+  Hidrolize Uriinler (Peptit bazli/Oligomerik)
«  Aminoasit Bazli Uriinler (Monomerik)
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+  Hastaliga Ozgii Uriinler (DM, Renal, Pulmoner, Hepatik)
«  Modiiler Uriinler
+  imminmodiilatér Uriinler

Volim kisitlamasi gerektiginde standart Griinlerin hiperkalorik olanlart (>1,2 kkal/ml), konstipasyon varliginda yiiksek
kalorili Grtinler, reflii hastaligi olanlarda whey protein yiksek driinler ve 6zel hastaliklarda 6zel Grinler kullaniimaktadir.
Genel olarak enteral beslenmede hidrolize iriinler veya monomerik triinler yerine, polimerik Griinler tercih edilmelidir.
Polimerik Griinler, makro besin 6gelerini, biitlin proteinler, trigliseritler ve karbonhidrat polimerleri olarak
bulundururken, oligomerik riinler hidrolize protein ve MCT, monomerik driinler ise aminoasitler, oligosakkaritler ve
LCT/MCT icermektedir. Uriinler daha kiiclik parcalara hidrolize oldukga tatlar daha kétii olur, maliyeti ve ozmolalitesi
artmaktadir.

Kaynakga:

1.

w

Harkness L. The history of enteral nutrition therapy: from raw eggs and nasal tubes to purified amino acids and early
postoperative jejunal delivery. J Am Diet Assoc. 2002; 102(3):399-404.

. Braegger C, Decsi T, Dias JA, et al. Practical approach to paediatric enteral nutrition: a comment by the ESPGHAN

Committee on Nutrition. J Pediatr Gastroenterol Nutr. 2010; 51(1):110-122.

. Axelrod D, Kazmerski K, lyer K. Pediatric enteral nutrition. JPEN J Parenter Enteral Nutr. 2006;30(1):21-26.
. Joffe A, Anton N, Lequier L, et al. Nutritional support for critically ill children. Cochrane Database Syst Rev.

2009;(2):CD005144.

. Irving SY, Lyman B, Northington L, Bartlett JA, Kemper C; NOVEL Project Work Group. Nasogastric tube placement

and verification in children: review of the current literature. Nutr Clin Pract. 2014; 29(3):267- 276

. Nijs EL, Cahill AM. Pediatric enteric feeding techniques: insertion, maintenance, and management of problems.

Cardiovasc Intervent Radiol. 2010; 33(6):1101-1110.




F\‘“"“ﬂ, Tirk Cocuk Gastroenteroloji Hepatoloji ve Beslenme Dernegi
if &
H o=

&) GENC BAKIS KONGRESI  rawADAOTEL/RiZE

Kritik Hasta Cocukta Enteral Beslenme
Giinsel Kutluk
istanbul Saglik Bilimleri Universitesi Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme

Herhangi bir sistemde yasami tehdit edecek agirlikta bozukluk olmasi sonucu yogun bakim gibi 6zel sartlarda takip ve
tedavisi gereken ¢ocuklar kritik hasta ¢ocuk (KHC) olarak tanimlanir. Sok, koma, sepsis, majér travma, kanama,
intoksikasyon, siddetli yanik, malignite, immun yetmezlik, kalp, akciger, bobrek veya karaciger yetmezIigi olan hastalar
bu gruptandir. Kritik hasta ¢ocuklarin metabolizmalari hizli, stres faktérleri yliksektir yani katabolik siirectedirler ve
genellikle beslenme giigliikleri veya malabsorbsyonlari mevcuttur. Yag ve protein depolar eriskine oranla daha sinirli
olan ve biiytime siirecinde bulunan kritik hasta ¢ocuklarda uygun beslenme saglanmazsa malntrisyon kaginilmazdir.

Kritik hasta ¢ocuk beslenmesinde ana amag glukoneogenezisi ve protein oksidasyonunu (katabolizmayr) azaltmak, kas
dokusu kaybini en az diizeye indirecek enerji ve proteini saglamak, kas giiclinii arttirmak, immiiniteyi giliclendirmek,
hiicre islevlerini koruyup iyilestirerek hastanede kalis siiresini kisaltmak, morbidite ve mortaliteyi azaltmaktir. Bu
nedenle kritik hasta ¢ocuklarda beslenme durumunun ve ihtiyacinin dogru olarak belirlenmesi, beslenme yetersizligi ve
asin beslenmenin engellenmesi, enerji ve protein dengesinin saglanmasi ve yakin izlemi, erken enteral beslenme
destegine baslanmasi cok 6nemlidir.

Kritik hasta cocukta beslenme durumunu belirlemek oldukga glictiir. Triseps, biseps cilt kalinligi, orta kol gevresi fikir
verici olabilirse de yasa gore agirlik-boy, boya goére agirlik ve viicut kitle indeksi gibi antropometrik dl¢timler 6dem, asit,
kontraktirler, hastanin algi-sargi gibi ekleri veya yerinden kaldirlamamasi gibi kisitlayici faktérler nedeni ile yaniltici
olabilir. Albumin/prealbumin, CRP, retinol binding protein, kreatinin, lenfosit sayisi gibi laboratuvar bulgulari
malniitrisyon tanisinda destekleyici olmakla birlikte sepsis, karaciger yetmezIigi, travma, dehidratasyon gibi
durumlardan etkilenirler.

Optimum makrobesin miktar ve kompozisyonu hastaliklarin seyri sirasinda degisebilir. Bu nedenle kritik hasta
cocuklarda enerji gereksinimini éngorebilmek zordur. Kilavuzlar bu hastalarda indirekt kalorimetri ile Olciilen
istirahatteki enerji tiketimi (resting energy expenditure-REE) degerlendirmesini nerir.

Kritik hasta gocugu beslemeye baslarken éncelikle sivi ve kalori ihtiyaci hesaplanir ve almasi gereken karbonhidrat, yag
ve protein miktari belirlenir. Makrobesin gereksinimi hesaplanirken yas grubuna gére degismekle birlikte genelde
protein 1,5-3.0 gr/ikg/giin (total enerjiye orani %20), yag 2-4 gr/kg/gilin (total enerjiye orani %30-40), karbonhidrat ise 4-8
gr/kg/gin (total enerjiye orani %40-50) olarak planlanir. Total kalori hesaplamada proteinden elde edilen enerji goz ardi
edilir ve verilen proteinin anabolizma i¢in kullanilabilmesi i¢in beraberinde 1 gram azot (=6,25gr protein) basina en az 150
kilo-kalorilik enerji verilmelidir. Karbonhidatlar verilirken hipoglisemi ve hiperglisemiden kaginilmali ve 6zellikle solunum
destegi alan hastalarda karbondioksit retansiyonunu arttirmamak igin total kalorinin %20 si ile sinirlandirilip ana eneriji
kaynagi olarak yaglara agirlik verilmelidir. Yag gereksinimi karsilanirken total kalorinin en az %7’si esansiyel yag asidi
icermeli, omega-6/ omega-3 oranina dikkat edilmelidir. Trigliserid diizeyi siit ¢ocugunda 250 mg/dl, ¢ocukta ise 400
mg/dl’yi asarsa verilen yag miktari azaltimaldir. Yagda (A,D,E,K) ve suda eriyen (B1, B2, B6, B12, C vitamini, biyotin,
pantotenik asit, folik asit) vitaminler, eser element (Zn, Fe, Cu, Cr, Se, Mo, Mn, |, F) destegi unutulmamalidir. Yanik orani
%15 olan gocuklarda vitamin C + E + Zn eklendiginde lipit peroksidasyonunun belirgin azaldigi ve yara iyilesmesinin ¢ok
daha erken dénemde oldugu gozlenmistir.

Hasta hemodinamik agidan stabil olur olmaz beslemeye baslanmasi diistinmelidir. {lk 24-48 saat icinde enteral
beslenmeye baglanmasi erken enteral beslenme olarak adlandirimaktadir. Erken enteral beslenme; septik
komplikasyonlari, enfeksiyon riskini ve kas kaybini azaltir, yara iyilesmesini hizlandirir, eser element eksikliklerini diizeltir,
yeterli enerji alimina daha erken ulasilir ve beslenme parametreleri (agirlik kaybi, nitrojen dengesi, vb) daha hizli diizelir.
Enteral beslenmeye genel olarak 0,5-1 ml/kg/saat (blylik ¢ocuklarda 20-30 ml/saat) hizinda baslanir ve 3-4 saatte bir o,5-
1 ml/kg (5-20 ml) artirilir. Amag, istenen kalori miktarina 36-48 saatte ulagsmaktir. Hastanin sindirim sisteminin
toleransina gore bolus veya devaml olarak, yutma fonksiyonunun yeterliligine goére ise oral veya tiiple beslenme
planlanabilir. Bagirsak iskemisi, aspirasyon siiphesi, hemodinamik dengesi saglanamamis hastalar (septik sok, vazoaktif
ilag kullananlar), 4-6 saat icinde entiibasyon /ekstubasyon gerekebilecek hastalar, intestinal obstriiksiyon, direncli kusma
veya ishal, toksik megakolon aktif gastrointestinal sistem (GIiS) kanamasi, major abdominal cerrahi durumlarinda
enteral beslenmenin kesilmesi gerekebilir.
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Hastanin immuin islevlerinde hasta yararina etkiler gdsteren besinlere immin besinler, bu besinlerle beslenmeye de
immiin beslenme denir. Immiin beslenme icin gelistirilen Griinlerde tek tek veya kombine olarak glutamin, arjinin,
eikozapentaenoik asit (EPA), dokozahekzaenoik asit ( DHA), y-linolenik asit (GLA) gibi omega-3 yag asitleri, “tissue-
growth factor” (TGF-B), nikleotitler ve dalli zincirli aminoasitler gibi 6zel besin 6geleri bulunmaktadir. ESPEN elektif st
GIS cerrahisi gecirecek hastalarda, ARDS’de (6zellikle omega-3 ve antioksidan iceren), travma hastalarinda ve APACHE ||
skoru <15 olan hafif sepsisli hastalarda immun beslenmeyi nermektedir. Probiyotikler ise (Ozellikle lactobasillus suslar)
sadece neonatal yogun bakim tnitelerinde kullanilmaya baslanmistir. Ancak pediatrik yogun bakim tnitelerinde etkinligi
konusunda kesin ¢alismalar yoktur. Bununla birlikte bazi calismalarda probiyotiklerin nasokomial enfeksiyon riskini
azalttig) bildirilmektedir. Sacromyces suslari ile fungemi gorilebildigi icin bu sus tercih edilmemelidir.

Sonug olarak kritik hasta ¢ocuklar farkli olsa da ortak beslenme kurallari 6ncelikli olarak gézetilmeli, sonrasinda 6zellikli
hastaya gore beslenme secilmelidir. Mimkin olan en kisa siirede tercihen enteral yolun kullanilmasi énerilmelidir.
Hastalarin bazal kalori ihtiyaglari belirlendikten sonra, yeterli sivi ile birlikte karbonhidrat, protein ve yag dengeli
verilmelidir. Beslenme sekli ve yolu hastanin sindirim sistemi ve yutma fonksiyonundaki yeterlilige gore secilmelidir.
Destek besin maddelerinin ve immunonutrisyonun faydasi olabilir.
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Gocuklarda Erken Baslangich Ve Cok Erken Baslangicl Enflamatuvar Bagirsak Hastalig
Ceyda Tuna Kirsaghoglu
Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji Ve Beslenme Bilim Dali

Enflamatuvar bagirsak hastaligi (EBH), etyolojisi kesin olarak bilinmese de, genetik yatkinlk, cevresel etkenler ve
mikrobiyatanin etkilesimi ile bagirsakta gelisen anormal mukozal immun yanit ile ortaya ¢ikan kronik enflamatuvar bir
hastaliktir. Bagirsak immun sistemi zararli patojenlere karsi savunmada, komensal bakterilere ve besinlere
immuntolerans gelistirmede 6nemli bir rol oynamaktadir. Pediatrik EBH, ortaya ¢ikma yasina gére 2011°de Montreal
sisteminin Paris modifikasyonuna gore siniflandinlmistir. Cocukluk ¢aginda 10 yasindan 6nce baslayan hastalik erken
baslangicli EBH (A1a), 10-17 yas arasinda ortaya cikan hastalik ise pediatrik baslangich EBH (A1b) olarak siniflandiriimistir.
Enflamatuvar bagirsak hastaligr 6 yasindan 6nce baslyorsa cok erken baslangich (very early onset) EBH (%6-15), 2
yasindan 6nce basliyorsa infantil EBH (%1), yasamin ilk 28 guinti bashyorsa neonatal EBH olarak siniflandiriimaktadir.

Epidemiyolojik calismalarda, Avrupa’nin farkli bélgelerinde, 1981-2013 yillari arasinda erken baslangicli (EB) ve ¢ok erken
baslangicli (CEB) EBH insidansinin yaklasik 2-3 kat arttigi bildirilmistir. Bu artis ¢evresel etkenlerle 6zellikle de Bati tipi
beslenme gibi sagliksiz beslenme ile iliskilendirilmistir. On yasindan biiyiiklerde ve eriskinlerde poligenik nedenler, 10
yasin altinda, 6zellikle de <6 yasindan 6nce baslayan hastalikta monogenik nedenler diisiinilmelidir.

Erken baslangicli EBH’da erkek baskinhigi saptanmistir, ayrica erkeklerde tanida daha agir seyirli bir hastalik oldugu ve
klinik seyrinin daha kéti oldugu bildirilmistir. Erken baslangich EBH olgularinin yaklasik %30-44’tinde aile 6ykisi vardir ve
anne baba arasinda akrabalik sikligi belirgin olarak yiiksektir.

Etypopatogenez

Erken baslangicli EBH ile iliskili olabilecek >200 gen tanimlanmistir. Bu genler dogal ya da kazanilmis bagisiklik, epitelyal
bariyer fonksiyonlari, intraseldler yolaklarin sinyalizasyonu, antijen sunumu ve hiicresel 6liim (apoptozis, otofaji, reaktif
oksijen radikalleri Gretimi) ile iligkili genlerdir. Ancak bu genlerdeki mutasyonlar, bazen ge¢ cocukluk ya da eriskin
dénemde de bulgu verebilir.

Gastrointestinal kanal icerdigi enterositler, Goblet hiicreleri, enterokromafin hiicreler, Paneth hiicreler, T ve B hiicreler,
makrofajlar, dendritik ve dogal lenfoid hiicreler ile viicudun en biiyiik lenfoid organidir. Bu hiicrelerin en 6nemli
gorevlerinden biri, besin ve bakteri gibi antijenik yapilar ile karsilasildiginda bagirsakta immun dengenin saglanmasidir.
intestinal epiteliyal bariyer fonksiyonu, fagositik bakteri éldiriilmesi, enflamatuvar yolaklarin asiri calismasi ya da
otoimmun enflamatuvar yolak gelisiminde bozulmasina yol agan genetik mutasyonlar EB ve CEB-EBH’nin ortaya gikmasi
ile iliskilidir.

a) Epitel bariyer defektleri

intestinal epitel bagirsak mikrobiyatasi ile konak immiin sistemi arasinda fiziksel bir ayirnm saglar. Bu yapida bozulma
kronik intestinal enflamasyona yol agar. Ayrica artan bakteriyel translokasyon ya da disbiyozis nedeniyle olusan patojen

bakteryel translokasyon enflamatuvar bir déngiliye neden olur. Asagidaki belirtilen gen defektlerinde intestinal bariyer
fonksiyon bozukluklarrile iliskili EB ya da CEB-EBH gelisimi bildirilmistir.

. ADAM17 gen defekti (llseratif kolit benzeri hastalik)

. FERMT1 gen defekti (Kindler sendromu, Ulseratif kolit benzeri hastalik)

. GUCY2 gen defekti (ince bagirsak obstriiksiyonu ile seyreden Crohn benzeri hastalik)
. TTC7A gen defekti (epitelyal apoptozis, enflamasyon, multipl intestinal atreziler)

. SLCoA2 gen defekti (multipl intestinal tlserler, persistan kanama ve protein kaybr)

. PLA2G4A gen defekti (Kriptojenik multifokal tlsere stenoza neden olan enterokolit)

b) Konjenital fagosit say1 ya da islev bozukluluklar

Nétrofillerin  bagirsak mukozal bitiinliglinde bakterilerin 6ldiriilmesi, enflamasyon diizenlenmesinde gerekli
mediatdrlerin salimmi gibi goérevleri vardir. Notrofil nikotinamid adenin dintikleotit fosfat oksidaz (NOX) kompleksi
fagositik hiicrelerde siiperoksid ve diger reaktif oksijen tiirlerinin olusumunda gorev alir. Bu molekilli kodlayan
genlerdeki mutasyonlar konak immiinitenin belirli bakteri ve funguslara yanitini bozar, reaktif oksijen tiirlerinin olusumu
azalir , bakteriyel invazyon artar, bdylece bagirsak enflamasyonu da artar. Bu kompleksi kodlayan CYBA, CYBB, NCF1,
NCF2, NCF4 gen mutasyonlart kronik graniilamatéz hastalik ile iliskilendirilmistir ve EBH benzeri fenotip gordilir.
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Ayrica ITGB2 gen mutasyonun yol actigi I6kosit adezyon defektlerinde, bagirsaklara graniilosit, monosit ve lenfoid
hiicrelerin kemotaksi bozuklugu, fagositoz eksikligi nedeni ile bazi hastalarda EBH benzeri fenotip gelisir.

Glukoz 6 fosfatin katalitik altbirimlerini kodlayan G6PC3 gen mutasyonlari ciddi konjenital nétropeni tip IV’e (SCN V) ile
iliskilidir. Bu genin mutasyonu ile NOX’un fagositlerdeki fonksiyonunun azalarak reaktif oksijen tiirlerinin Gretimi durmasi
ile gelisen nétrofil fonksiyon bozuklugunun, EBH patomekanizmalarindan biri oldugu diisiiniilmektedir.

) Edinilmis bagisiklik sisteminde gelisen bozukluklar

Agir kombine immun yetmezlikler (SCID) ile iliskili olan ¢ok sayida gen defekti adaptif immun sistemin, dolayisi ile T
hiicre gelisim ve fonksiyonunu etkilemektedir. SCID’a neden olan herhangi bir gendeki mutasyon EBH benzeri patoloji
olusturabilir. Baglica rekombinasyon aktivasyon genlerinde (RAG1 ve RAG2) fonksiyonel mutasyonlar olmak tzere ILRA-7,
ARTEMIS, adenozin deamidaz (ADA), ILRA2, DNA ligaz4 gen mutasyonlar cilt bulgulari, kronik ishal, biyiime geriligi,
hepatosplenomegali ve alopesi ile karakterize Omenn sendromuna yol agabilir. DOCK-2 mutasyonu, ZAP-70 eksikligi,
ORAI-1 ve STIM-1 eksikligi, DNA onarim bozukluklari (ZBTB24 mutasyonu), DKC1 ve RTEL-1 mutasyonu gibi telomer idame
defektlerinde de baglica T hiicre fonksiyon bozuklugu ile iligkili EBH bildirilmistir.

B hiicre gelisminde defektler, dolasan B hiicrelerin ve dolayisiyla antikor tretiminin yokluguna ve agamaglobulinemiye
yol agar. Bu durum mikrobiom degisiklikleri, mikrobiyal translokasyon, bozulmus sinyalizasyon ile gastrointestinal
kanalda anormal bir yanit gelisimine neden olabilir. Agamaglobulinemi (BTK ya da PIK3R1 gen defekti) ve immunglobulin
(1g) A eksikligi bu gruptandir. PTEN gen mutasyonu (PTEN sendromu) gerek erken lenfositik sagkalima, gerekse T ve B
hticrelerde gelisim ve fonksiyon baskilanmasina neden olabilir. TTC37 gen mutasyonlari (trikohepatoenterik sendrom) ve
TRNT-1 gen mutasyonu B hiicre fonksiyon kaybu ile iliskili EB-EBH ile iliskilidir.

Inducible T-cell costimulatory gen defekti (ICOS), LRBA geninde fonksiyon kaybina yol acan mutasyonlar, ortak degisken
immun yetmezlik ve CEB-EBH fenotipine yol acabilir.

immunglobulinlerin (Ig) asir fonksiyonlar da, hiperigM ve hiper IgE sendromunda oldugu gibi bagirsak enflamasyonu
ve EBH fenotipine yol acabilir. Fonksiyon kaybina yol acan WAS mutasyonunda trombositopeni, egzema, immun
yetmezlik ve bagirsak enflamasyonu ile seyreden Wiscott-Aldrich sendromu (WAS) gordlur.

d) immunregiilasyon bozukluklari
i) Regulator T hiicre bozukluklari

Regulatuvar T hiicre defektlerinde enteropati goriilebilir. Bu bozukluklarda villoz atrofi varligi bir ipucudur. X-bagh gecen
immundisregiilasyon, poliendokrinopati, enteropati sendromu (IPEX), forkhead box protein 3 (FOXP3) gen
mutasyonuna ikincildir. Neonatal siddetli sekretuvar ishal, biylime geriligi, ciltte dokintl, enfeksiyon
(immunoregilasyonda bozukluk olmasi nedeni ile) insulin bagimli diyabetes mellitus, tiroidit, sitopeni ve diger
otoimmun hastaliklarla karakterizedir.

IPEX benzeri hastaliklarda IL-2RA, STAT 5b, ITCH genlerinde fonksiyon kaybina yol acan mutasyonlar ve STAT1’de olusan
fonksiyon kazanim mutasyonlari, Treg’lerin gelisimini ve fonksiyonunu etkileyerek EB-EBH fenotipine yol agabilir.

CTLA-4 Treg’lerde ylizey molekiliidir ve CTLA-4 genindeki fonksiyon kaybr mutasyonlari, CEB-EBH’da effektdr T hiicre
populasyonunu baskilar.

ii) IL-10- IL-10R yolagi ve iliskili sitokinlerin bozukluklar

IL-10 anti-enflamatuvar bir sitokindir, dendritik hiicreler, dogal 6ldiriicii hicreler, eozinofiller, mast hiicreleri,
makrofajlar, B hiicreleri ve CD4+T hiicre alt kiimelerinden (Th2,Th1,Th17 ve Treg) salinir. IL-10 asir proenflamatuvar yaniti
baskilayarak dengeyi korur. IL-10 alfa ve beta olarak 2 ayri zinciri olan IL-10R1 ve 2’ye baglanir ve JAK1/STAT3 kaskadi
aktive oluir ve proenflamatuvar gen ekspresyonunu baskilar. IL-10 ve IL-10 reseptérleri (IL-10RA ve IL-10RB) homozigot
fonksiyon kaybi CEB-EBH’lerin ilk belirlenen nedenleridir. Ozellikle neonatal ve infantil CEB-EBH da siddetli intestinal
enflamasyon, agir enterokolit ve perianal hastalik ile karakterizedir. IL-10RA bilesik heterozigot islev kaybina yol agan
mutasyonlar da neonatal Crohn hastaligi ve enterokoliti bildirilmistir. IL-21 gen mutasyonlarinda da, IL-21 eksikligi
nedeniyle, IL-10 tiretimini indiikleyici etkisi kalktigindan EB-EBH gériiliir.

e) Otoimmun ve otoenflamatuvar hastaliklar

Cok erken baslangich EBH, bircok otoenflamatuvar hastaliga eslik eden bulgudur. immun ve epitelyal hiicreler ve
bagirsak mikrobiyatasi arasindaki dengenin bozulmasinin, kronik siirecte EBH gelisimi ile iliskili oldugu diisiiniilmektedir.

Mevalunat kinaz eksikligi, Ailesel Akdeniz Atesi, NLRC4 mutasyonlari, Hermansky-Pudlak sendromu, PEPD mutasyonu

(pirolizdaz eksikligi), Loeys-Dietz sendromu (TGFBR1 ve TGFBR2 gen mutasyonlart), PLCG2 gen defekti (otoenflamasyon,
antikor eksikligi ve immun disregiilasyon, APLAID sendromu), XIAP gen defekti (X’e bagli lenfoproliferatif sendrom tip
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2), SH2DIA gen defekti (X’e bagli lenfoproliferatif sendrom tip 1), CASP8 kodlayan gen mutasyonu, SKIVL mutasyonlari
(trikohepatoenterik sendrom), POLA1 gen intronik mutasyonlar, TRIM22 gen defekti (ciddi perianal hastalik,
granilamat6z kolit), RIPK1 gen mutasyonu (tekrarlayan sinopulmoner enfeksiyonlar ve artrit, kolit) ile iligkili CEB-EBH
olgulari bildirilmistir.

Klinik bulgular

Pediatrik EBH’da karin agrisi, ishal ve diskida kan en sik ortaya ¢ikan belirtilerdir. Atipik belirtiler de sik gériilmekle
birlikte, daha kiigiik cocuklarda belirgindir. Ulseratif kolit olan cocuklarda siklikla pankolit, Crohn hastaligi olanlarda
siklikla ileokolonik hastalik nadiren de izole ileal hastalik gériilmektedir. On yasindan 6nce tani alan ¢ocuklarda siklikla
kolonik tutulumun 6n planda olmasi nedeni ile, ilk degerlendirmede (ilseratif kolit ya da indetermine kolit olarak
siniflandirilir. Cok erken baslangigl EB-EBH’de kolonik tutulum 6n planda olup ileal tutulum <%20’dir.

Erken baslangich EBH’de karin agrisi ve kilo kaybi en sik karsilasilan belirtiler olmakla birlikte, CEB-EBH’de tanida rektal
kanama ve mukoid digkilamanin daha sik oldugu bildirilmistir. CEB EBH’nin daha agresif seyirli oldugu, morbiditenin
yliksek oldugu, daha siddetli enflamasyon ve hastaligin daha uzun siireli olmasi nedeni ile biiylime {izerine olumsuz
etkisi oldugu bilinmektedir. Ancak CEB-EBH heterojen bir grup oldugu icin, bazen ¢ok hafif hastalik bulgulari ile kendini
gosterebilir.

TANI

Erken baslangich EBH’ye tanisal yaklagim icin belirlenmis bir kilavuz bulunmamaktadir. ilk basamakta biiyiik cocuklardaki
gibi klinik, laboratuvar, radyolojik ve endoskopik degerlendirme yapilarak hastaligin bagirsak ve bagirsak disi tutulumu
degerlendirilir.

Hastanin 6ykiisti 6nemlidir; akrabalik varligi, ailede enflamatuvar ya da otoimmun hastalik varligi, ailenin erkeklerinde
hastalik 6ykisi (X’e bagl gecisli hastalik) ya da tekrarlayan enfeksiyon, cilt ya da otoimmun hastalik dykisii nemlidir ve
monogenik bir bozuklugu distindirdr.

Hastalarin yaklasik %28’inde artralji, artropati, cilt ve g6z tutulumu gibi bagirsak disi bulgular da gériilebilmektedir.

Hastanin laboratuvar degerlendiriimesinde tam kan sayimi, eritrosit sedimentasyon hizi, C-reaktif protein, albumin, diski
incelemesi, fekal kalprotektin, anti-sacromyces cervisia antikorlar bakilmasi yardimaidir. Ust gastrointestinal sistem
endoskopi ve ileokolonoskopi yapilarak histopatolojik degerlendirme diger bir tanisal basamaktir.

Gok erken baslangi¢h-EBH’da kolon tutulumu siktir, 10 yasin altinda terminal ileum tutulum orani diiliktdir. En sik gériilen
endoskopik bulgular mukozada hemoraji, lineer tilserasyonlarla birlikte kaldirm tasi manzarasi, duedonit ve duedonal
tlserlerdir.

Histopatolojik olarak CEB-EBH’de orta-agir siddette kronik yapisal degisiklikler, lamina propriya ve kriptlerde artmis
eozinofil, ince bagirsakta villuslarda diizlesme, apoptozis goriilmesi daha biiyiik cocuklardaki EBH’ye gére siktir.

Radyolojik degerlendirme ince bagirsak tutulumunu géstermek icin 6zellikle de cerrahi diistiniilen hastalarda kullanilir.
Magnetik rezonans (MR) enterografi ince bagirsak gorintilemesinde altin standart olsa da, bebeklerde ve kiigiik
cocuklarda teknik nedenlerde uygulanmasi zordur. Fistiil degerlendiriimesinde MR inceleme degerlidir. Ultasonografik
degerlendirme bagirsak anslarinin sivi ile dolu oldugu, ince ve kalin bagirsakta hafif dilatasyon, bagirsak duvar
kalinhiginda artis goriilebilir.

Monogenik bir hastalik diisiiniilen olgularda immunolojik degerlendirme yapilmali bu amacla ast titreleri, immunglobulin
profilleri, B-hiicre ve T-hticre islevleri, nétrofillerle oksidatif burst testi (nitro blue tetrazolium test yada dihidrorhodamin
akim sitometri degerlendirilmesi) ve eger gerekli ise sistemik ve mukozal immun sistemin daha detayh degerlendirilmesi
yapilabilir.

Hastalarda genetik inceleme icin farkli yéntemler kullanilmaktadir. Sangier dizileme yéntemi, halen DNA dizileme icin
altin standart olarak kabul edilse de sonu¢ verme siiresinin uzun olmasi, kigiik insersiyonlar ve delesyonlarin tespiti
kisith olmasi nedeni ile farkli analizler de yapmak gerekebilir. Bununla birlikte yeni jenerasyon sekanslama yontemleri ile
(Next Generation Sequencing, NGS), hedefli NGS, tam ekzom sekanslamasi (Whole-Exome Sequencing, WES) ya da tam
gen sekanslamasi (Whole-Genome Sequencing, WGS) yapilabilir.

Oncelikle bilinen genlerdeki mutasyonlarin belirlenmesi icin bir gen paneli calisilir. Buna hedeflenmis NGS denir. Avrupa
Pediatrik Gastroenteroloji ve Hepatoloji Beslenme toplulugunun olusturdugu, GENIUS (GENetically and/or ImmuUne-
mediated enteropathieS) olarak adlandirilan panelde CEB-EBH ve konjenital ishalleri iceren 66 gen taramasi
yapilmaktadir. Asirt farkli fenotipik 6zellikler tasiyan ¢ocuklara tam ekzon sekanslamasi (whole-exome sequencing, WES)
gereklidir. Cok erken baslangicl EBH grubunda klinik genomigin tahmini ve aciklanmasinda WES’in 6nemli bir rolii vardir.
WES analizinde, hasta ile birlikte diger aile lyelerinin sekanslarinin degerlendiriimesi ile tanisal degerlendirme
glgclendirilir. Ayrica WES analizini yapan kisiye, hastanin fenotipin agik ve net bildirilmesi, fenotip-genotip analizinin
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yapilmasina izin verir. Bu calismada mutasyon saptanmamissa tim genom sekansi (WGS) yapilir. Tim genom
sekanslama, insan genomu tlizerinde her lokusun neredeyse tama yakin incelenmesidir. Bu yontemde asiri veri yiki
yorumu giiclestirebilir.

Genetik tarama icin hastaligin baslangic yasi ve gene 6zgul farkhliklar dikkate alinmalidir. Tarama igin 6nceligi EBH-
benzeri immunopatolojinin ortaya ¢ikma zamani olugturmaktadir. Ornegin IL-10 sinyal bozukluklari, Wiskott Aldrich
Sendromu IPEX bebeklik ya da erken ¢ocukluk déneminde ortaya gikar. Ortak degisken immun yetmezlik ise erken
cocukluktan 8. dekada kadar olan siirecte ortaya ¢ikabilir. Ayrica monogenik fenotip zamanla degisebilir,
gastrointestinal belirtiler baslangicta ya da ge¢ bulgu olarak ortaya ¢ikabildigi dikkate alinarak her bir olguya 6zgiil
olarak plan yapiimalidir.

Hastalikta genetik, immunoloji ve gastroenteroloji ile ok disiplinli bir yaklasim hastalarin ve ailelerin en iyi tani ve tedavi
yaklasimlarini desteklemek icin yasamsaldir. Asagidaki hasta gruplarina WES yapilmasi énerilmektedir.

1) ok agir siddette fenotip

2) Erken baslangih EBH; 2 yasindan o6nce baglayanlarin timii (6 yasindan 6nce baslayanlarda klinige gore karar
verilmeli)

3) Agir perianal hastalik

4) Tekrarlayan ya da atipik enfeksiyonlar

5) Aile 6ykusu ya da akrabalik olmasi

6) Konvansiyonel medikal tedaviye yanitsizlik

7) Erken dénemde cerrahi gereksinimi

8) Histolojide atipik bulgular; apoptozis

9) Hemafagositik lenfohistiositozis ya da erken gelisen timdorler

TEDAVi

Gok erken baslangich EBH’de tedavi secenekleri ¢cogunlukla daha ileri yaslardaki EBH hastalarina verilen tedaviler ile
sinirlidir. Bazilari mesalamin gibi hafif bir tedavi ile kontrol altinda tutulabilse de orta-agir siddette hastaligi olan 6nemli
bir kismina immunsiipresif tedavi gereklidir. Ancak infliksimab gibi immunstipresif tedavilerin standart EBH olgularina
gore tedavi yanitinin iyi olmadig bildirilmisse de bu durum tartismalidir. Tek basina enteral nutrisyon da CEB-EBH’de
uygulanan bir tedavi yaklasimidir.

Altta yatan patojenik genetik varyantlar bulundugunda 6zgil bir tedavi verilebilir. CTLA-4 eksikliginde, CTLA-4-
immunglobulin fiizyon proteini olan abatacept, sirolimus ya da kok hiicre transplantasyonu (HKHT), STAT-3 eksikliginde
IL-6R antagonisti olan tocilizumab, kronik graniilamat6z hastalikta IL-1R antagonisti (anakinra) ya da HKHT, IL-10, IL10
reseptor defektleri, FOXP3, LRBA eksikligi, XIAP ve STAT1 defektinde HKHT, Ailevi Akdeniz Atesinde IL-1R antagonisti ve

kolsisin tedavisi planlanabilir. Kronik graniilamatdz hastalikta 6limciil olabilecek enfeksiyon riski nedeni ile anti-TNF
tedaviler kullanilmasi kontrendikedir.

Mimkiin oldugunca cerrahiden kagimilmalidir, eger cerrahi yapilmigsa diizeltme ameliyati ergenlikten sonraya
ertelenmelidir.
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inflamatuvar Barsak Hastaliklarinda Tanisal Yaklagimlar
Eylem SEVING
Karabiik Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji BD

inflamatuvar barsak hastaliklari (IBH)'nin tanisi klinik degerlendirme ve endoskopik, histolojik, radyolojik ve | veya
biyokimyasal arastirmalarin bir kombinasyonu ile konulur (1).

Anamnez ve fizik muayene

Semptomlarin baslangici, giin icerisindeki stiregenligi, yolculuk hikayesi, gida intoleranslari, ilaglar (antibiyotikler ve
steroidal olmayan antiinflamatuar ilaglar dahil), apendektomi 8ykiisii, ailede iBH olan bireyin olup olmadigi ayrintil
olarak irdelenmelidir. Fizik muayenede Agz, cilt, g6z veya eklemleri iceren ekstraintestinal belirtilerin, perianal apselerin
veya anal fisstirtin boltimleri dikkatlice degerlendirilmelidir (1,2).

Laboratuvar incelemeleri

Baslangig laboratuvar testleri, CRP ve tam kan sayimi, eritrosit sedimentasyon hizi, fekal kalprotectin, laktoferrin gibi
inflamasyon belirteglerinden olusur. Fekal kalprotektin ve laktoferrinin konsantrasyonu, nétrofillerin inflame barsak
duvarindan mukozaya goclini yansitir. Artmis fekal calprotectin ve laktoferrin seviyeleri, herhangi bir nedenden
kaynaklanan intestinal inflamasyonu yansitir. Anemi ve trombositoz crohn hastaligi (CH)'nda tlseratif kolit (UC)’e gore
daha en sik goriilen hematolojik degisikliklerdir. Ayrica olasi infeksiyéz nedenleri saptayabilmek icin gayta mikroskobik
baki-kiltir ve clostridium difficile toksini belirleyen testler istenir (3).

Halihazirda mevcut olan serolojik testler, teshise yardimci olarak kullanilabilir, ancak bu testlerin (ASCAve ANCA anti-
OmpC ve CBir1), tek baslarina tani koymada faydali olamadiklari ve ayrica kolonik CD'yi UC'den ayirt etmede etkisiz
olduklari bildirilmistir. Ayrica genetik alanindaki biiyiik ilerlemelere ragmen, CH’nin tanisi igin rutin olarak 6nerilen hicbir
genetik test yoktur (4).

Endoskopi, iBH degerlendirilmesi ve yénetimi icin merkezi bir aragtir. Yakin zamanda revize edilmis Porto Kriterlerine
gore endoskopi alarm semptomlarinin (yani kanli diyare, kilo kaybi, karin agrisi) ve [veya pozitif serum enflamatuar
belirteclerinin (CRP /yada ESR) ve | yada yiiksek fekal kalprotektin diizeyleri olan olgularda tavsiye edilir. Endoskopi
esnasinda 6zefagus, mide, duodenum, terminal ileum, ¢ekum, ¢ikan-transvers-inen-sigmoid kolon, ve rektumdan 2
biyopsi 6rnegi alinmasi gerekmektedir (5).

iBH’nin siniflandiriimasi

Asagidaki tablolarda da goériilebildigi gibi gliniimiizde etkilenen barsak segmentlerine gére hazirlanmis baslica pediatri
rutininde de kullanilan 2 siniflama olmasina ragmen ECCO 6zelikle CH olan gocuklardaki tutulumun goésterilmesinde
Montreal siniflandiriimasini 6nermektedir (6).

Endoskopik izleme

intestinal mukozanin endoskopik olarak degerlendirilmesi

1. Tedavide yapilacak major degisiklikler 6ncesinde (artan veya azalan)

2. Semptomatik hastalarda, semptomlarin inflamasyondan kaynakl olup olmadigi stiphesi yada IBS’den kaynakli olup
olmadigi durumlarda

3. Klinik remisyondaki CH olan olgularda mukozal iyilesmenin durumunu géstermede.

Yiiksek riskli CH olan, erken baslangig, genis ve | veya siddetli hastalik, tedaviye yanitsizlik, stenoz yada penetre
komplikasyonlarin varliginda mukozal iyilesmenin degerlendirilmesinde

4. Klinik remisyondaki fekal kalprotektini yliksek olan UC olan olgularda mukozal iyilesmenin durumunu géstermede

5. Bagirsak rezeksiyonu yapilmis olgulara, rezeksiyondan 6 ila 12 ay sonra 6nerilir.

Endoskopik izlemde Yetiskin ve pediatrik IBH'da dnerilen skorlar ise;

- CH i¢in endoskopik siddet indeksi (CDEIS) ve/veya Basit Endoskopik Skor (SES-CD).

- UCicin Mayo endoskopik skoru veya Ulseratif Kolit Endoskopik siddet Endeksi (UCEIS) kullanilir.

Mukozal iyilesme, inflamasyonun tiimuyle ortadan kalkmasi olarak (SES-CD = o ve Mayo / UCEIS = 0) tanimlanirken
endoskopik remisyon CH icin SES-CD < 2, UCigin Mayo veya UCEIS < 1 olarak tanimlanmustir.

Endoskopik cevap ise CH icin CDEIS> 5 veya SES-CD> 2, UC icin Mayo endoskopik alt skorunda = 1 veya UCEIS = 2'de bir
distis olarak belirlenmisken. pratikte olgularin ilk basal degisiklikleriyle kiyaslandiginda % 50 den daha fazla diizelme
varsa endoskopik yanit olarak degerlendirilebilir (7).

iBH’da hastalik aktivitesinin degerlendirilmesi:

Crohn hastaligi olan olgularda hastalik aktivitesinin degerlendirilmesi icin PCDAI (semptom ve test sonuglarina gore
kurgulanmis) kullaniimaktadir. Bu indeks 100 puan tzerinden hesaplanmakta olup 0-10 arasi inaktif, 10-30 arasi hafif,> 30
orta-ciddi hastalik olarak degerlendirilir. Ancak bu indeks CH’nda transmural tutulum géstermesinden dolayr mukozal
inflamasyonu godstermekte yetersizdir. CH olan olgularda endoskopik aktif hastaligi gdstermede artmis fekal
kalprotektin diizeyleri serum CRP ve PCDAI den daha faydali olsada sensitivitesi %60-70’ler civarinda olup sadece ince
barsak tutulumu olan olgularda bu sensitivite daha da diismektedir (7,8).

Diger taraftan UC olan olgularda kullanilan PUCAI indeksi, fekal kalprotektin diizeyleriyle birlikte es zamanli
degerlendirildiginde hastalik aktivitesini, tedaviye yaniti veya niiksti degerlendirmede yeterli olmaktadir (7).

Tanida kullanilabilen diger incelemeler
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Kapstl endoskopi (CE), ince barsak tutulumunu degerlendirmek icin manyetik rezonans enterografisine (MRE)
tamamlayici bir islemdir. Stenoz olmadigi MRE ile gosterilen kuvvetli CH siiphesi olan 2 yasindan biiyiik ¢ocuklarda
kullanilabilir. Mukozal lezyonlarin degerlendirlmesinde lewis skoru gelistirilmis olup ; bu skorlamaya gére <135 puan
normal veya klinik olarak énemsiz, 135 ile 790 arasinda hafif, > 790 orta -siddetli mukozal inflamatuvar degisim olarak
kabul edilir. Stenoz, duvar kalinlagmasi ve penetran komplikasyonlarin gésterilmesinde MRE ile USG ve CT yaygin olarak
kullaniimaktadir (7,9).

Cok erken baslangic IBH ve IBH benzeri hastaliklarin tanisinda baslangig testlere ilave olarak immiinolojik ve genetik
testler istenebilir. Bu testler ile ilgili merkezlere; http://www.labs.gosh.nhs.uk/laboratory-services/genetics/molecular-
genetics-service web adresinden ulasilabilir.
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Biyolojikler Ve immiinmodiilatérler
Hayriye Hizarcioglu Giilsen
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenterolojisi Bilim Dali

Pediatrik inflamatuvar bagirsak hastaliklari (IBH) daha erken baslangic, daha agrr seyir ve daha yaygin tutulum
gostermesi ve biiyime geriligi komplikasyonu ile erigkin cagi IBH’larindan farkliik gésterir. Biyiime geriligi hastalik
aktivitesinin etkili kontroll, kortikosteroid kullaniminin azaltmasi ve beslenmenin diizenlemesi ile asilabilir.
immiinmodiilatér (iM) ve biyolojik ajan tedavileri &zellikle bu baglamda én plana ¢ikmaktadir.' Avrupa Cocuk
Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Dernegi; Crohn hastaligi (CH) tedavi yaklasiminda k&ti prognostik risk
faktorleri belirlemistir. Bu risk faktorleri endoskopide derin tilserler, uygun indiiksiyon tedavisine ragmen siiregelen agir
hastalik, panenterik tutulumla giden yaygin hastalik, boy Z skorunun -2.5 SD’den az olmasi, agir osteoporoz, tani aninda
striktiirel ve penetran hastalik ve agir perianal hastaliktir. Risk faktorleri varliginda CH idame tedavisinde IM ve
biyolojiklerin kullanilmasi diisiiniilmelidir.” Ulseratif kolit (UK) icin ila¢ endikasyonlari ayri ayri tartisilacaktir.

iMMUNMODULATOR iLAGLAR

ik IM ilaglar azatioprin (AZA) ve 6-merkaptopiirin (6-MP) olup daha sonra tedavi semalarina hastaligin fenotipine gére
siklosporin, metotreksat (Mtx), takrolimus ve talidomid eklenmistir.>*>

Tiopiirinler (Azatioprin ve 6-Merkaptopiirin): Azatioprin, 6-merkaptoptrin (6-MP)’in 6ncili olup karacigerde 6-MP’ye
doner.' AZA ve 6-MP; kétii prognostik faktérleri olan CH hastalarinda idame tedavisinde kullanilir.> UK’da tiopiirinler; 5-
Aminosalisilik asit (5-ASA) intoleransi olanlarda, steroid bagimli hastalarda, uygun dozda 5-ASA tedavisine ragmen
senede >2-3 kez relaps yasayanlarda ve agir aktif kolitli olgularda idame tedavide (steroidle remisyon indiksiyonu
sonrast) endikedir.>® Normal tiopiirin metabolizmasi gésteren kisilerde optimum 6-Tioguanin (6-TG) diizeyini yakalamak
icin gerekli giinlik doz iki ilag agisindan farkliik gésterir. Gerekli doz AZA igin 2-2.5 mg/kg/glin, 6-MP icin 1-1.5
mg/kg/gun’dur.

Tiopiirin glivenlik ve yan etkileri: Tiopirinlerle advers ila¢ reaksiyonlari %15-46 oraninda bildirilmistir. Tioplrin metil
transferaz (TPMT) aktivitesi; hepatotoksisite ve erken myelosupresyon riski tastyan hastalari ayirt etmede, hastanin ilag
uyumunu ya da ilag dozunu degerlendirmede ve TPMT enzimi agisindan hizli metabolizmaya sahip kisileri belirlemede
yol gostericidir. Myelosupresyon riski nedeniyle imkan varsa tedavi baslamadan &nce hastalarin TPMT aktivitesi
agisindan tetkik edilmesi &nerilir. Metabolitlerden 6-TGN diizeyleri 6zellikle klinik cevapla iliskilidir. En az 1 yillik tiopdirin
tedavisi sonrasi yeterli 6-TGN diizeyine ulasilmasina ragmen hastalik aktivasyonu devam ediyorsa tedavi degisikligi
disiinilmelidir.

Doz bagimli yan etkiler aminotransferaz yiiksekligi ve myelosupresyon olup ilacin baslanmasindan itibaren haftalar ya da
yillar icerisinde ortaya cikabilir. Aminotransferaz yiiksekligi gecici bir bozukluk olabilir. Metabolitlerden 6-Metil
merkaptoplrin (6-MMP) artisi hepatotoksisite ile iliskilidir. Doz azaltilmasi ya da ila¢ kesilmesi ile hepatotoksisite
dizelir.* Hastada I6kopeni gelisirse ilaca ara verilmesi, TPMT aktivitesi degerlendirildikten sonra daha disiik doz ile ilaca
tekrar baslanmasi disiinilebilir.* Normal TPMT aktivitesine ragmen sitopeni gelisebilecegi unutulmamalidir. TMPT
aktivitesinden bagimsiz olarak tiopiirin tedavisi altindaki her hasta icin tedavi baslandiktan sonraki ilk ayda 1-2 haftada
bir, izleminde azalan siklikla olacak sekilde en geg her 3 ayda bir tam kan sayimi takibi planlanmalidir.?

Doz bagimsiz yan etkiler ise pankreatit (%5), gastrointestinal intolerans (%5-8), ates, grip benzeri semptomlar, kusma ve
ishal, myalji ve artralji-dokintii(%9) olup siklikla tedavinin ilk haftalarinda ortaya ¢ikar. Pankreatit gelismesi durumunda
ilag kesilmesi énerilir. Gastrointestinal ya da grip benzeri semptomlar varliginda AZA ve 6-MP arasinda degisiklik yapma
ya da doz azaltma ise yarayabilir.>*

Tiopiirin kullanimi ile lenfoma gelisme riski 6zellikle genc erkek IBH hastalarinda artmistir (4kat). Ancak mutlak risk
yasllarda daha yiiksektir. Calismalar lenfoma riski ile kiyaslandiginda ilacin faydalarinin daha agir bastigini
vurgulamaktadir.' EBV iliskili lenfoma gelisme riski nedeniyle akut EBV enfeksiyonu sirasinda tiopiirin kullanimindan
kaginiimalidir. Tiopiirinler melanoma disi cilt kanseri gelisimi icin 4-5 kat artmus risk tasimakta olup halihazirda tiopiirin
kullanan ya da eskiden tiopirin kullanmig hastalara hayat boyu giinesten korunma ve dizenli dermatolojik
degerlendirme énerilmelidir.?

Metotreksat (MTX): Folik asit metabolizmasini inhibe ederek hiicre replikasyonunu engeller. Ozellikle hizli béliinen
gastrointestinal hiicreler ve efektor T hiicrelerine etki eder ancak immunmodiilasyondaki etki mekanizmasi halen net
degildir."

Crohn hastaliginda MTX kullanimi: CH’da k&tl prognoz risk faktorleri olan hastalarda steroid sonrasi idame tedavide

birincil tercih olarak verilebilir ya da tiopiirine yanit kaybi durumunda kullanilabilir.? Etkinlik, mukozal iyilesme orani ve
ilag gtivenligi gézéniine alindiginda infliksimab ve tiopiirinlerden daha geri planda kalmistir.'
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Ulseratif kolitte MTX kullanimi: Su anki kanitlar UK’da MTX kullamimi ile ilgili olarak yeterli degildir.” Tiopirinlere yanit
vermeyen ya da intolerans gosteren hastalarda diger alternatifler miimkin degilse distindlebilir.*

MTX haftada bir kez 15mg/m?* (maksimum 25 mg) olarak uygulanir. intramiiskiiler de uygulanabilmekle birlikte genelde
etkinligi benzer oldugu icin subkiitan yol tercih edilmektedir.' Beraberinde oral folat destegi verilmelidir.” Yan etkileri
bulanti/kusma, grip benzeri semptomlar, hepatoseliiler tip karaciger hastaligi ve myelosupresyondur. Aminotransferaz
yliksekligi durumunda gegici olarak ilaca ara vermek ya da doz azaltmak etkili olur. MTX diisiik dozlari ile lenfoma
riskinin artip artmadigi konusunda yeterli veri yoktur. Cok az sayida EBV iliskili lenfoma bildirimi vardir.’

Siklosporin: T lenfositlerdeki siklofilin isimli proteine baglanip kalsinérin inhibisyonu yaparak etki eder. UK’da akut agir
kolit ataginda verilebilir, 4 aydan uzun siire verilmemeli ve idamesinde tiopiirinlere gecilmelidir. Nefrotoksisite, ciddi
enfeksiyonlar, ndbet, parestezi, hipomagnezemi, hipertansiyon, hipertrikozis, basagrisi, hiperkalemi ve nadiren 6lim
yan etkileri nedeniyle kullanimi sinirlidir.®

Takrolimus: Segilmis UK hastalarinda steroide alternatif olarak tiopiirin ya da vedolizumab (etkisi ge¢ basladig: icin)
tedavilerine kopri olarak distndilebilir.?

Talidomid: Refrakter CH’nde talidomid kullanimi ile ilgili az sayida veri vardir. ilag etkinligi ile ilgili kanit yeterli degildir.
Potansiyel yan etkileri ve toksisitesi nedeniyle kullanimi kisitlidir. Biyolojik ilag kullanirken intolerans ya da sekonder yanit
kaybi gelisen hastalarda idamede alternatif bir tedavi olabilir.?

BiYOLOJiK TEDAVILER

iBH’nin genetik ve immiinobiyolojisi anlasildik¢a patofizyolojideki temel molekdil ve yolaklari hedef alan biyolojik ajanlar
adi verilen yeni tedaviler eklenmektedir.® Biyolojik tedaviler 6zgiil bir proteini ya da reseptéri hedef alan monoklonal
antikor tedavilerini tamimlar. ' iBH tedavisinde yeri olan biyolojik ilaglar icerisinde anti-TNF’ler grubunda; proinflamatuvar
sitokinlerden TNF-o’yi hedef alan 4 ila¢ bulunur; infliksimab (IFX), adalimumab (ADA), golimumab ve pegile
sertolizumab. Anti-TNF disi biyolojik yanit modifiye edici ajanlar igerisinde IL-12/IL-23 p40 alt Unitesine karsi gelistirilmis
insan monoklonal antikoru olan ustekinumab ve a4B7 integrin antagonisti vedolizumab yer almaktadir.®

Anti-TNF ilag Endikasyonlari
Crohn hastahig:

e  Optimal imminmodulatér tedaviye ragmen aktif kronik luminal hastali§i devam eden CH’da indiiksiyon ve
idame tedavide
e  Steroid direngli aktif CH’nda remisyon indiiksiyonunda
e  Aktif perianal fistllizan hastalikta remisyon indiiksiyonu ve idamede ilk tedavi se¢enegi olarak (antibiyotik ve
cerrahi girisim ile kombine olarak)?
Ulseratif kolit:

e 5-ASA ve tioptrin tedavisi ile kontrol edilemeyen persistan aktif kolitli ya da steroid bagiml hastalarda
remisyon indiiksiyonunda ve idamesinde IFX akla gelmelidir. Daha 6nce tiopiirin almamis ve steroid direncli UK
hastalarinda indiiksiyon tedavisinde IFX’a gecilmisse tiopurin tedavisine képrii olarak IFX kullanilabilir. >> IFX
yanit kaybi ya da intolerasyonu durumunda diger bazi biyolojik tedaviler de kullanilabilir. >

Bu endikasyonlarin yani sira kétii prognoz igin riski faktori tastyan CH tanili segilmis hastalarda ya da agir ekstraintesinal
bulgulari (artrit, pyoderma gangrenozum) olan hastalarda anti-TNF’ler ilk tedavi secenegi olarak diisiiniilebilir.?

Biyolojik ila¢ Secimi

Crohn hastaligi: Daha 6nce anti-TNF tedavi almayan hastalarda IFX ve ADA benzer yanit ve advers etki profili sergiler.
Hastalara ulasilabilirlik, verilme yolu, fiyat, hasta tercihi ve gecerli oldugu Ulkeye gére 6nerilir. Eriskin CH hastalarinda
sertolizumab (6deme kapsaminda) ve ustekinumab kullanilabilmektedir.

Ulseratif kolit: 5-ASA ve tiopiirinlerle kontrol altina alinamayan UK hastalarinda &ncelikle IFX'in tercih edilmesi énerilir.
Adalimumab ise IFX’a intoleran olan ya da ikincil yanit kaybi yasayan hastalarda tercih edilmelidir.> Ulkemizde biyolojik
ilaglar pediyatrik UK icin endikasyon digi ilag kapsaminda recete edilebilmektedir.

Vedolizumab ise anti-TNF basarisizigi olan aktif kolitli UK ya da steroid bagimh UK’da* ve anti-TNF basarisizig olan
luminal ya da fistiilizan CH’da ikinci basamak tedavi olarak disiiniilebilir. Tiirkiye’de eriskinlere recete edilebilmektedir.

infliksimab: Rekombinan DNA derive kimerik (insan-fare) IgG1 yapisinda monoklonal antikordur. intravensz yoldan

uygulanir. ilk i doz 0-2-6. haftada uygulanir. idame dozlari 8 haftada bir verilir. Diizenli araliklarla tedavi; epizodik
tedavi ile kiyaslandiginda remisyonun kaliciligl, mukozal iyilesmenin indiiklenmesi, daha az oranda hastane yatisi, cerrahi
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ihtiyaci ve yan etki ile karakterizedir.® ilaca yanit kaybi ve dusiik ilac serum diizeyleri varliginda tedavi kuvvetlendirme
uygulanir. Doz artirma (10 mg/kg’a kadar) ya da intervalleri kisaltma (4-6 haftada bir) seklinde yapilabilir.* Hangi
miidahalenin 6ncelikli olarak tercih edilecegi ile fikir birligi yoktur. Ancak her iki girisim yapildiktan sonra da %50’den
fazla yanit elde edildigi gorulmustir.

Adalimumab: Tamami insan kaynakl ilk rekombinan 1gG1 yapisinda monoklonal anti-TNF-a antikorudur. Subkiitan
yoldan uygulanir. indiiksiyon dozu olarak ilk doz 100 mg/m’® (maksimum 160 mg), ikinci doz (2.hafta) 50 mg/m’
(maksimum 80 mg) olarak verilir. [dame tedaviye iki haftada bir 25 mg/m> (maksimum 40 mg) olarak devam edilmesi
onerilir. Klinikte kullandigimiz pratik doz hesabina gore; viicut agirlhig <40 kg hastalarda tedaviye 80-40 mg /doz seklinde
baslanir ve 20 mg/doz olarak idame edilirken, >40 kg hastalarda ise 160-80 mg/doz seklinde baslanir ve 40 mg/doz olarak
idame edilir. Tedavi kuvvetlendirme siklikla intervalleri daraltma (haftalik) seklinde yapilir.

Kombine Tedavi: IFX'in fare kismi immunojeniktir ve hastalarin %3-60” IFX’a karsi antikor (IKA) gelistirebilir. IKA;
inflizyon reaksiyonlari ve uzun sireli kullanmlarda gorilen ilaca yanit kaybi iliskilendirilmistir. IKA gelisiminin
immunmodiilator ekleme (kombine immunoterapi) ile birlikte azaldigini gosteren eriskin ve cocuk-geng eriskin
calismalari vardir. Cocuklarda veri yetersizdir.  Anti-TNF monoterapisi ve kombine tedavinin risk/fayda oranini
tanimlamak icin yeterli veri yoktur. ilk 6 ayda kombine tedavi uygulamasi ile antikor gelisme oraninin ve yanit kaybinin
daha disik oldugunu destekleyen yazilar vardir. Ancak tioptrinlerle birlikte artan lenfoma riski olabilecegi g6z 6niine
alinarak hasta bazinda karar verilmelidir. Yeterli kanit olmamakla birlikte es zamanl diisiik doz MTX kullanimi giivenli
olabilir.* Adalimumab, golimumab ve vedolizumab daha ¢ok monoterapi olarak uygulanmaktadir.

Anti-TNF ilag Giivenligi ve Yan Etkileri: Anti-TNF ila¢ kullanimi akut infiizyon reaksiyonlari (AiR), gecikmis hipersensitivite
reaksiyonlari (lupus benzeri sendromlar), ciddi ve firsat¢i enfeksiyonlar, nérolojik bozukluklar (demyelinizasyon, optik
norit, Guillian-Barre Sendromu) ve malignite i¢in artmus risk tasimaktadir. Literatiire gére en sik goriilen advers olay ise
AIR olup genelde tedavi kesimi ya da IFX’dan ADA’ya gegisi gerektirmistir. Agir advers olaylar nadirdir.? ilag éncesinde
premedikasyonun uygulamanin AiR’i énlemeye katkisi gdsterilemediginden rutin asetaminofen, kortikosteroid ya da
antihistaminik uygulamasi énerilmez.”* Anti-TNF monoterapisi ya da kombinasyon tedavisi arasinda advers olay gelisimi
agisindan fark yoktur.? 2019 yilinda yayinlanan anti-TNF ilaglar ile lenfoma/kanser iliskisini arastiran bir derlemede, anti-
TNF ilag ve lenfoma iligkisini destekleyecek ya da dislayacak kadar yeterli kanitin olmadigi sonucuna varilmigtir.” iBH ile
iliskili en sik lenfoma tipleri diffiiz blytik B hiicreli lenfoma (%44), folltkler lenfoma (%14) ve Hodgkin hastaligi (%12)’dir.°
Hepatosplenik T hiicreli lenfoma (HSTHL), 16semi ve melanom disi cilt kanserleri acisidan da dikkatli olunmalidir.® Daha
once tiopiirin monoterapisi ya da anti-TNF ile kombine tiopiirin tedavisi alan ad6lesan ve geng eriskin erkek hastalarin
HSTHL agisindan artmus risk tasidigr distinilmektedir. HSTHL’nin agresif seyri ve 6liimcdiil olusu pediyatrik yas grubu
agisindan énemlidir. Bu nedenle kombine tedavide metotreksat verilme y6niinde egilim gdésteren yaklasim glindeme
gelmistir.® Tim bu riskler nedeniyle anti-TNF tedavi alan hastalarda 3 ayda bir karaciger, dalak ve lenf nodu
muayenesinin dikkatle yapilmasi, tam kan sayimi ve aminotransferaz diizeylerinin kontroll &nerilir. Bazi merkezler cilt
kanserleri acisindan yillik muayene 6nermektedir.?

Anti- TNF ilaglar; bagirsak inflamasyonunun yani sira enfeksiy6z ajanlara karsi verilen normal inflamatuvar yanitlarin da
inhibe olmasina neden olur. Enfeksiy6z komplikasyonlara yatkinlik acisindan risk faktorleri; hastalik aktivitesi, medikal
komorbiditeler, malniitrisyon, I6kopeni, cerrahi ve immiinsupresif ilaglardir. Anti-TNF monoterapisinde ya da kombine
tedavisinde enfeksiyon riski artmistir. Anti-TNF tedavinin tipi ve siiresine gére enfeksiyon riski degismekte olup ilacin ilk
3-6 ayinda bu risk daha fazladir. Anti-TNF ilag alanlardaki en sik gériilen enfeksiyonlar graniilomatéz enfeksiyonlardir.
Mycobacterium tuberculosis en sik olanidir.® Tiiberkiiloz, pnémokokkal pnémoni, bakteriyel sepsis, dissemine zoster,
influenza, akut hepatit B, invaziv fungal enfeksiyonlar ve diger firsat¢i enfeksiyonlar agisindan hastalar 2-3 kat artmus risk
tagimaktadirlar. ilag baglamadan énce tiiberkiiloz (gégiis grafisi, PPD, IFN-gama salinim calismasi) ve hepatit B taramasi
(HbsAg, anti-HBs ve anti-HBc, gerekirse HBV DNA) yapilmalidir.»® Herhangi bir agir enfeksiyon varliginda anti-TNF
tedavi kesilmelidir. Enfeksiyonlar diizeldikten sonra tedaviye devam edilebilir.°

Tedavi Hedefi: iBH’da tedavinin hedefi olarak mukozal iyilesme kabul edilmektedir.® Bu sekilde organ hasarini ve
biiyime-gelisme geriligini 6nlemek uzun vadeli amagtir.’

Tedavi Yanitini Degerlendirme: Primer yanitsizlik; indiiksiyon fazinda ilagtan hi¢ fayda gériilmemesi durumudur. Anti-
TNF tedavisine primer yanit degerlendirilmesi; 2. ya da 3. dozdan sonra yapilmali, belirgin yanit yoksa ilag kesilmelidir
(primer tedavi basarisizligi)®. ikincil yanit kaybi ise indiiksiyon fazinda yanit alinan hastada tedavinin ilerleyen
asamalarinda tedavi basarisizig gelismesidir."

Terapétik ilag monitorizasyonu (TiM): ilag konsantrasyonunu ve ilaca karsi antikor diizeyini degerlendirmektir. Anti-TNF
tedavisi seyrinde yanit kaybi gelismeden (proaktif TIM) ya da yanit kaybi durumunda (reaktif TiM) degerlendirilebilir.
TiM’in IFX tedavi optimizasyonuna katkisi ve uzun siireli iyi tedavi cevabu ile iliskisi gdsterilmistir. Primer yanitsizlik ve
sekonder yanit kaybi; cok disik/tespit edilemeyecek diizeyde ilag diizeyi (artmis immiin olmayan klirense ikincil)
ve/veya ilaca kars! antikor gelisimi (immunojenisite) neticesinde ortaya ¢ikabilir. Antikor gelisimi; ikincil yanit kaybina ve
doz kuvvetlendirmeye cevap vermemeye yol acabilir. Diizenli ila¢ diizeyi ve antikor takibinin (proaktif TiM) ilag etkinligi
agisindan iyi bir gosterge oldugu, doz artirma ve interval daraltmanin yiiksek IFX dizeyi ile iliskisi bildirilmistir. Bazi
yazilarda uzun sireli remisyon goOsteren hastalarin ortanca serum IFX diizeylerinin daha yiliksek oldugunu
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vurgulanmistir. Bununla birlikte diisiik IFX serum konsantrasyonlari ve ilaca kargi antikor gelisimi arasinda da iliski
gosterilmistir. TIM’in gercek faydasini belirlemek icin proaktif TIM’i gézlemleyen ¢alismalar diizenlenmelidir. Bu sayede
ilaca karsi gelisen gercek antikor (ilag duzeylerinin terapétik diizeyin altina inmedigi durumlar dahil) insidansi
kesfedilebilir.™

Klinik olarak anti-TNF tedavi alanlarda parsiyel ya da tam yanit kaybi durumunda; IFX ve ADA ilag ve antikor diizeyi
6lglimii 6nerilir. Boylece tedavi optimizasyonu yapilabilir ya da ilag kesilmesi karari verilebilir. Anti-TNF’ye intolerans veya
yanit kaybi gelismesi durumunda anti-TNF’ler arasi gegis yapilabilir. Ancak yanit orani daha 6nce hig tedavi almamis
hastaya gore daha diisiik olur. Endoskopik degerlendirme, fekal kalprotektin ve goriintiilemelerle uzun sireli remisyona
ulastig gosterilen hastalarda takvimli regiiler anti-TNF tedavisine devam edilebilecegi gibi daha 6nce tiopiirin ya da MTX
almamuslar olgularda tiopiirine ya da MTX’e gegisi yapilabilir.> Ancak immunojenik faktérler nedeniyle hala hangi
hastanin relaps gosterecegi bilinememektedir. Bazi otdrler hastalik relapsi durumunda tekrar remisyonu yakalamanin
olasi zorlugu ve sik ilag degisiminin ilerideki ilag opsiyonlarini azaltmasi endisesiyle, remisyon saglandiktan sonra yan etki
ya da intolerans olmadikga tiopirin ve anti-TNF tedavilerinin kesilmemesini dnermislerdir.
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Fonksiyonel Bagirsak Hastaliklarinda Patofizyoloji Ve Siniflama
Omer Faruk Beser
istanbul Okmeydani Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji B.D.

Fonksiyonel sindirim sistemi hastaliklari (FSSH) bebek buyudikce ve gelistikce dizelme egiliminde olan, organik
olmayan, tekrarlayan yakinmalarin oldugu bir grup hastaligi icermektedir. Bircok olgu besleme pratiginin incelenmesi ve
diizenlenmesi ile tedavi edilebilmektedir. Anne ve babalarin siiregle ilgili bilgilendirilmesi tedavinin temelini
olusturmaktadir. Siit ¢ocugunda sik goriilen fonksiyonel sindirim sistemi hastaliklari bazi ailelerde stres olusturarak,
yasam kaliteleri (izerinde uzun siiren olumsuz etkiler gésterebilmektedir. Siit gocuklugu déneminde en sik karsilagilan
FSSH’ler regiirjitasyon, infantil kolik ve kabizliktir. Preterm bebeklerde ve gebelik ayina gore disik dogum agirlikh
bebeklerde bu grup hastaliklar daha sik goriilmektedir. Bebeklerde sindirim sistemi yakinmalari, 6zofagustan baslayip,
mide, ince barsak ve kolona kadar uzanan sindirim kanali kaynakli belirtilerden olusur. Reglirjitasyon, kolik, kabizlik gibi
sindirim sistemi sorunlari dogumdan sonra erken dénemde baslayabilir. Alti aydan kiigiik olan her iki saglikli bebekten
biri sindirim sistemi yakinmalariyla doktora getirilmektedir. Stt cocuklugu dénemi FSSH’lerin siklig1 hastaliklara ve
toplumlara gore farklilik gésterebilmektedir (Tablo 1).

Tablo 1. Fonksiyonel sindirim sistemi hastaliklarinin sikhig

Hastalik Yas Sikhik (%)

Bebek regiirjitasyonu 3 hafta - 12 ay 41-67 (4. ayda zirve)
infantil kolik Erken Bebeklik 5-19
Fonksiyonel kabizhik Dogumdan erigkin ddneme 3-27
Fonksiyonel ishal 6-60 ay 6-7

Siklik kusma sendromu Genig aralik 34

Bebek diskezisi Dogum - 6 ay 24

Bebek riiminasyon sendromu 3-8 ay 19

Diprak: ROMA I Eriterleri'ne uygun yapilan caliymalardan derlenmigtir.

Bebek regiirjitasyonu fizyopatolojisinde; bebeklik yasinda 6zofagus boyunun kisa olmasi, motilite uyumunun az gelismis
olmasi, karin ici ve gégiis boslugu basing farki, asir ve sik beslenme ve pozisyonel hatalar rol oynamaktadir. Kusma,
otonomik sinir sistemi ve iskelet kaslarinin katildig1 bir santral sinir sistemi refleksidir.

infantil kolik 1-4 ay arasi bebeklerde, altta yatan herhangi bir organik neden olmadan, yatistiriimasi zor bir sekilde uzun
siireli aglama ndbetleri olarak tanimlanmaktadir. Aglama nébetleri, belirgin bir neden olmadan ortaya ¢ikar, bu durum
anne veya ¢ocuga bakim veren kisilerin endiselenmesine neden olur. Aglama ataklari 4-6. haftada baslar, bebek 3-4 aylik
oldugunda azalarak kesilir. infantil koligin en belirgin bulgusu 6zellikle 6gleden sonra ve aksam saatlerinde baslayan asiri
yliksek sesle aglamadir. Aglama ataklar sirasinda bebek rahatsiz, sikintili ve telasl goriinimdedir. Genellikle kalga
eklemlerini fleksiyona getirerek dizlerini karnina yaklastirir, yiizii kizarir. infantil kolik tanisinda doktorun ayrintili dykii ve
fizik muayene ile hastayr degerlendirmesi ¢ok 6nemlidir. Organik bir hastaligl diistindiiren bir bulgu saptandiginda olasi
nedenler ayrintil olarak incelenmelidir. Ayirici tanida, laktaz aktivitesinde gecici diisiikliik, inek siiti protein alerjisi, GOR
ve GORH akla getirilmelidir.

Fonksiyonel kabizlik, cogunlukla istemli olarak digkinin tutulmasi sonucu ortaya ¢ikan, kronik tekrarlayici bir klinik
tablodur. Tutma davranisi, kalin bagirsagin suyu emmesine ve daha sert bir diski olusmasina yol agmaktadir. Yasamin ilk
yillarinda, beslenme degisikliklerine bagli olarak gelisen kabizlik atagi baslangi¢ta akut bir durumken, agrili digkilamaya
neden olarak digskinin uzun siireli tutulmasina ve tablonun kroniklesmesine yol acabilir. Kiiglik ¢ocuklarda kabizligin
baslangici, siklikla tuvalet egitimi sirasinda baslar. Uygun ayak destegine izin vermeyen yiiksek tuvaletlerin kullanimi,
gocuga bakan kisinin baskici tutumu, tuvalet egitimi stirecinin erken baslatilmasi bunun en sik nedenlerindendir.

Fonksiyonel ishal, stit cocuklugu veya okul 6ncesi dénemde, dort hafta veya daha fazla siireyle, giinde li¢ veya daha
fazla bol miktarda sekilsiz, agrisiz diskilama olarak tanimlanmaktadir. Fonksiyonel ishalde, besin ve sivi malabsorpsiyonu
olmadigi igin bebek yeterli kalori tiiketiyorsa gelisme geriligi olmaz, tek bulgu sk ve yumusak digkilamadir. ishal
cogunlukla okul ¢agina kadar kendiliginden diizelmektedir.
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Rlminasyon, mide iceriginin gii¢ sarf edilmeden ve istemli olarak agiza dogru regirjitasyonudur. Mide icerigi daha sonra
agizdan gikartilabilir veya yeniden ¢ignenip tekrar yutulabilir. Tim bunlar aliskanlk edinilmis davranislardir. Bebeklik
donemi riiminasyon sendromu 3-8. aylar arasinda baslarken, ‘nérolojik sorunlari olan gocuk ve eriskinlerde olan
riiminasyon’ ve ‘saglikli biiylik ¢ocuk ve eriskinlerde olan riiminasyon’ daha ileri yaslarda da baslayabilmektedir. Bebeklik
dénemi riiminasyon sendromu, uzun siiren sosyal yoksunluklarin sonucu olarak ortaya ¢ikar ve ihmal edici ya da asiri
Ozenli anne davranislari sonucunda daha sik gézlendigi saptanmistir.

Siklik kusma sendromu (SKS) belirli araliklarla tekrarlayan, bulanti ve kusma yakinmalarinin oldugu bir hastaliktir. Bu
yakinmalar saatler veya giinler boyunca devam edebilir ve ataklar arasindaki donemlerde yakinma yoktur. Siklik kusma
sendromu siit ¢ocuklugu déneminden orta yas dénemine kadar herhangi bir zaman araliginda ortaya ¢ikabilmekle
birlikte, en sik 2-7 yaslari arasinda baslamaktadir. Saatler/giinler arasinda siiren birbirinin aynisi 6zellikte ve tekrarlayan
kusma ataklari, ara donemlerde ise herhangi bir yakinmanin bulunmadig bir klinik tabloyla belirgindir. Ataklar sporadik
(tek tiik, duizensiz) veya oldukca dizenli araliklarla ortaya ¢ikabilmektedir. Ataklar tipik olarak, gece gec veya sabahin
erken saatlerinde baslamakla birlikte, genelde gliniin ayni saatinde olabilmektedir. Ataklarin siresi, her bir hasta icin
zamanla diger ataklarda da ayni olma egilimindedir. Kusmanin basladig ilk saatlerde yogunluk en fazla olup, atak bitene
kadar mide bulantisi devam etse de kusma sikligi giderek azalmaktadir. Ataklar genellikle basladiklari gibi hizla sonlanir
ve hastada ciddi bir sivi ve elektrolit agig1 olmadikga hizla diizelir.

Diskilama oncesi 10-20 dakika siiren ikinma, ¢iglk atma, aglama ve ylizde kizarma bebek diskezisi olarak tanimlanir.
Diskezi ilk aylarda baslar ve 3-4 hafta sonra kendiliginden diizelir. Patojenezinde karin igi basincin artmasiyla pelvik
tabanin gevsemesi arasindaki uyumsuzluk sorumlu tutulmaktadir.




f‘“"“", Tiirk Cocuk Gastroenteroloji Hepatoloji ve Beslenme Dernegi

/ GENC BAKIS KONGRESI - RAMADAOTEL/RIZE

.

S
&
A

o

Fonksiyonel Karin Agrisi
Mahya Sultan Tosun
istinye Universitesi Tip Fakiiltesi
Bahgesehir Liv Hospital

Karin agrisi gocuklarda poliklinik ve acil bagvurularinin en sik sebebidir. Kronik karin agrisi iki haftadan daha uzun siire
devam eden devamli veya tekrarlayici nitelikteki karin agrisidir. Kronik karin agrisi fonksiyonel veya organik bir hastaliga
sekonder olabilir.

Fonksiyonel sindirim sistemi hastaliklarinin klinik olarak tanimlanmasinda Roma 1V élgiitleri kullanilmaktadir. Cocuklarda
fonksiyonel sindirim sistemi hastaliklari bulanti-kusma, karin agrisi ve diskilama bozukluklart olmak tizere {i¢ ana baghk
altinda toplanmustir. Karin agrisi ana bashg altinda fonksiyonel dispepsi, irritabl bagirsak sendromu (iBS), abdominal
migren ve spesifik bir taniyr isaret etmeyen fonksiyonel karin agrisi yer almaktadir.

Tablo 1. Roma lll ve Roma IV’e gére siniflamadaki farklhihk

Romallil RomalV

Karin agnisi iliskili fonksiyonel Gi bozukluklar Fonksiyonel karin agrisi bozukluklari

1) Fonksiyonel dispepsi 1) Fonksiyonel dispepsi

2) irritabl bagirsak sendromu 2) irritabl bagirsak sendromu

3) Abdominal migren 3) Abdominal migren

4) Cocukluk ¢agr fonksiyonel karin agrisi 4) Spesifik taniya uymayan fonksiyonel karin agrisi
4a) Cocukluk cagr fonksiyonel karin agrisi sendromu

Roma Il kriterlerinde yer alan “organik hastalik kaniti olmamal’” ifadesi, Roma IV kriterlerinde “uygun medikal
degerlendirmeden sonra herhangi bir medikal duruma atfedilemeyen” ifadesi ile degistirilmistir. Bu degisiklik klinisyene
fonksiyonel gastrointestinal hastaliklarin tanisini koymada secici testleri yapmaya ya da hi¢ test yapmamaya olanak
tanir.

Tanim
Roma IV él¢iitlerine gore spesifik taniya uymayan fonksiyonel karin agrisi igin tani kriterleri su sekildedir:
En az 2 aydir ve ayda en az 4 kez asagidakilerin timiini karsilamalidir:

- Sadece yemek yeme ve menstriiasyon gibi fizyolojik durumlar sirasinda ortaya ¢tkmayan aralikli veya devamli
karin agrisi,

- IBS, fonksiyonel dispepsi, abdominal migren tanisi icin kriterlerin yetersiz olmasi

- Uygun degerlendirmeden sonra karin agrisinin baska bir medikal durumla agiklanamamasi

Etyoloji

Fonksiyonel karin agrisi olasilikla multifaktéryeldir. Normal fizyolojik duyular araliginda viseral hiperaljezi ile sonuglanan
bir duyarlilik var gibi gériinmektedir. Bazi kisilerde siskinlik veya hazimsizlik gibi hisler agr tiretebilir. Bazi olgularda ise;
baslangicta enfeksiyon, allerji, disbiyozis, motilite bozuklugu gibi duyarlandirici bir olay gelisir ve sonrasinda asiri
duyarlilikla sonuglanir. Stres, anksiyete, depresyon gibi psikososyal faktérler de asirt duyarliligin gelisimi ile iliskilidir.

Epidemiyoloji

Fonksiyonel karin agrisi cocuklarda yaygindir; diinyadaki prevalansinin %13.5 oldugu tahmin edilmektedir. Pediatri
kliniklerinde %2-4 olan prevalans cocuk gastroenteroloji polikliniklerinde %25’e ulagmaktadir. Sekiz yasin altinda
prevalansta cinsiyet farklig gézlenmezken, sekiz yasin tizerinde kiz cinsiyette belirgin bir artis gdstermektedir.
Patofizyoloji

Arastirmalar fonksiyonel karin agrisinda asirt duyarliligin (viseral hipersensitivite) gelisiminin merkezi bir rol oynadigini
gostermektedir. Bunu 6lgmeye y6nelik ¢cabalar arasinda barostat araciliiyla rektal distansiyon ile agri esiginin dlgiilmesi

bulunmaktadir. Gosterilmistir ki; fonksiyonel karin agrili ¢ocuklarda organik etyolojiye bagli karin agrisi olan ¢ocuklara
gore daha dusiik esikte rektal distansif agri rapor edilmistir.
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Fonksiyonel karin agrisi, beyin-bagirsak ekseni aracili§lyla psikososyal faktorler, ailesel genetik yatkinlk, cevresel
faktorler ve erken yasam tecriibeleri arasindaki karmasik bir etkilesim sonucu meydana gelen multifaktéryel bir
bozukluktur. Fonksiyonel Gi hastaliklarda iki yénlii beyin-bagirsak etkilesimi iyi tanimlanmistir. Beyin Gl traktustan siirekli
afferent impulslar alir ve bunu beden ve ¢evreden gelen bilgilerle biitiinlestirir. Sonra bunlari homeostazisi devam
ettirecek sekilde hedef organlara koordineli bir sekilde génderir.

Son olarak karin agrisinda yeni bir rolii olan enterik glia kesfedildi. Karin agrisinin gelisimi ve devaminda enterik sinir
sistemi icinde bulunan enterik glial hiicreler, néronlar ve immun hiicrelerin etkilesimi aracihigiyla viseral algiyr modifiye
etme potansiyeline sahiptirler. Enterik sinir sisteminin bir parcasi olan enterik glial hiicreler GiS’de lokalizedir. Enterik
glia primer afferent sinir liflerinin ucuna yakin yerlesimlidir; enterik glia ve néronlar arasindaki hiicreler arasi etkilesimler
kronik agriyr etkileme potansiyeline sahiptir.

Histopatoloji

Bazi calismalarda karin agrisi olmayan cocuklarla kiyaslandiginda fonksiyonel karin agrisi olan ¢ocuklarda mide ve
intestinal mukozada inflamasyon ya da eozinofili yoniinde degisiklikler saptanmistir. Bu bulgularin agr ile iliskili olup
olmadigi ve nasil iligkili oldugu netlik kazanmamustir.

Oykii ve Fizik Muayene

Oykii agrinin siiresi ve zelliklerini, bagirsak hareketleri ile iliskisini, bulanti ve reflii gibi diger Gi semptomlarla iliskiyi
ortaya koymalidir. Oykii alirken hedef, karin agrisinin olasi etyolojilerini belirlemek bunun yaninda fonksiyonel karin
agnisinin alt tiplerinin de ayirimini yapmak olmalidir.

Fonksiyonel karin agnsi kronik bir siirectir. [BS alt tipi giinlik semptomlar gésterirken, abdominal migren alt tipi ise
haftalar veya aylar ile béliinmiis agrisiz dénemlerden sonra ciddi ataklarla karakterizedir. Akut baslangicli siddetli
agrilarda alternatif etyolojiler diistintilmelidir.

Agrinin gida ile iliskisi olasi etyolojiler hakkinda ipucu verir. Bu, gida igerigi ile olan iliskinin yani sira yemekle olan
zamansal iliskiyi de icerir. Olasi tanilar arasinda laktoz intoleransi veya baska bir karbonhidrat malabsorbsiyonu, ¢&lyak
hastaligl ya da bircok gidanin icinde bulunan FODMAP (Fermente oligosakkaritler, disakkaritler, monosakkaritler,
polioller)’lerin sindirimine intolerans vardir. Tirkiye’de yapilan bir calismada kronik karin agrisi olan cocuklarin
%16.3’linde laktoz intoleransi ve %12.8’inde friiktoz intoleransi tespit edilmistir.

Kabizlik, ishal veya her ikisinin de olabildigi bagirsak hareketlerindeki zorluklar [BS’nu isaret eder. Kabizigin diizelmesi
karin agrisinin da ge¢mesini sagliyorsa iBS’den ziyade fonksiyonel kabizlik 6n planda distinilmelidir. ocuklarda ayrica
diskilamaya galismak icin harcanan zaman uygunsuz bir sekilde ¢ok kisa veya ¢ok uzun olabilir, okulda digkilama
konusunda tereddiit edebilir ve digkilarini tutabilirler; diski kagirma veya ¢amasirini kirletme gérdilebilir.

Gaytada kan, inat¢i kusma, disfaji, odinofaji, nokturnal diyare, istemsiz kilo kaybi, blyiime geriligi, aciklanamayan ates,
istismar bulgular, pariyetal agri, sarilik, diger deri degisiklikleri ve eklem agrisi gibi olasi alarm semptomlarini icerecek
sekilde sistem sorgulamasi yapiimalidir. Aile éykisiinde inflamatuvar bagirsak hastaligi 6ykist olmasi altta yatan olasi
bir inflamatuvar durum icin siiphelendirmelidir. Ozgecmiste cerrahi bir operasyon hikayesi ise adezyonlarla iliskili
patolojiyi isaret edebilir.

Tablo 2. Alarm Semptomlari

Semptomlar Bulgular
Agiklanamayan kilo kaybi Solukluk

Disfaji, Odinofaji ikter

Safrali kusma Rebaund hassasiyeti
Hematemez, Melena Defans

Ates Organomegali
Diziiri, Hematuiri Artrit

Yan agris Uveit

Persistan sag list veya sag alt kadran agrisi
Gecikmis puberte

Uykudan uyandiran karin agrisi

iBH aile hikayesi

Oral lezyonlar
Perianal hastalik (skin tag, fissur, fistl)
Biliylimede duraklama
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Agrimin yeri bilgi verici olabilir. Cok kiiciik cocuklar agriyr lokalize etmede ve tarif etmede zorlanirlar ve genellikle
periumbilikal bélgeyi ya da tiim karni gosterirler. Daha biiyiik ¢ocuklar ve adélesanlar agriyr lokalize edebilir; jeneralize
veya degisen lokasyonlu agriyi tarif edebilir. Ayrica agriyr kramp ya da siskinlik olarak da tanimlayabilirler. Siddetli veya
keskin bir agri ya da belli bir kadrana spesifik agrida o kadrana bagli patolojiler akla gelmelidir.

Fizik muayenede diffliz karin hassasiyeti ile karsilasilabilir. Fakat fonksiyonel bozukluklarda hastalar hassasiyete ragmen
siklikla derin palpasyonu tolere ederler. Kabizlik mevcut olan bir hastada fekalom ele gelebilir. Fizik muayenenin geri
kalani diger etyolojileri gosterebilecek 6zelliklerin varligini belirlemeye yonelik olmalidir.

Degerlendirme

Fonksiyonel karin agrisinin tanimlanmasi icin spesifik bir tani galismasi gerekmez. Tanisal galisma &zellikle semptomlar
ve muayene bulgularinin eslik ettigi olasi etyolojileri belirlemeye y6neliktir.

Tedavi

Fonksiyonel karin agrisinin tedavisinde cesitli stratejiler s6z konusudur. Fonksiyonel karin agrisinda viseral
hipersensitivite merkezi bir role sahip oldugundan dolayi agryi tireten duyularin azaltiimasi agrinin sikligr ve siddetini
azaltabilir. Bu yaklasim, laktoz veya friiktoz intoleransi gibi durumlarin tanimlanmasini ve buna y&nelik tedavi yaklagimi
icerir. Siskinlik bildiren hastalarda, bugday, gesitli meyveler, laktoz, friikktoz ve bazi yapay tatlandiricilan iceren belli
karbonhidrat siniflarinin diyetten gikarildigi diisiik FODMAP iceren diyet yararh olabilir. Kabizlik olan hastalarda ise PEG-
3350 gibi non-stimulan laksatifler veya diyette lif artirimi yararli olur.

Farmakolojik tedavi distintldigiinde, fonksiyonel karin agrisinda siklikla selektif serotonin geri alim inhibitérleri (SSRI)
veya trisiklik antidepresanlar (TCA) kullanilir. Bu ilaglarin agriyr iyilestirmedeki mekanizmalari kesin olarak anlagilmis
degildir. ilk hipotez artmis motilite gibi GiS lzerinde serotonin kaynakl etkilerin olmasy; ikincisi agri duyarlliginda
norepinefrin kaynakl azalma ve son olarak da GiS iizerine antikolinerjik etkiler ile agiklanmaya calisiimaktadir. Es zamanh
psikopatolojisi olan kisilerde antidepresanlarin semptomlara katkisi olan depresyon ve anksiyeteyi de iyilestirdigi
disliniilmektedir. Tim bu teorik yararlara ragmen fonksiyonel karin agrili cocuklarda antidepresanlarin etkinligine
yonelik calismalar yetersizdir.

Bazi hastalar semptomlara bagl olarak akut atagl durdurucu veya baskilayici olan hiyosiyamin veya disiklomin gibi
antispazmotik ilaglardan fayda goérdiiklerini belirtmektedirler. Nane yagi veya mentoliin de fonksiyonel karin agrisinda
antispazmotik etkiyle yararli oldugu disiiniilmektedir. Antispazmotik olarak cocuklarda en sik kullanilan trimebutin
maleattir; uyarici ve engelleyici reseptorler tizerine enkefalinerjik agonist etki gosterir.

Cesitli calismalarda fonksiyonel karin agrisi olan ¢ocuklarda plaseboya gore Lactobacillus GG’nin yararli oldugu
gdsterilmistir. Antiinflamatuvar etki ile Gi limeni modifiye etmesi ve sindirilemeyen karbonhidratlar kisa zincirli yag
asitlerine donistiirerek bagirsak fonksiyonlarini iyilestirmesi probiyotiklerin etki mekanizmasi olarak distintilmektedir.

Diger tedavi yaklasimlari ise; kognitif davranissal tedaviler, hipnoterapi, biyofeedback, yasam tarzi degisikligi, stres
azaltma, osteopati ve meditasyondur.

Ayirici Tani

Fonksiyonel karin agrisi dislama tanisi degildir. Diger teshisler bir neden olarak gésterilemedikten sonra degil, ilk olarak
fonksiyonel karin agrisi tartismasi yapilmalidir.

Fonksiyonel karin agrisi bir dislama tanisi olmasa da, karin agrisi ile basvuran her hasta olasi etyolojiler igin
arastinimalidir. Ayrici tani agrinin siiresi, yeri, hastanin yasi ve agirlastirici faktérlere gére degisir. Ates, ani kotiilesme,
geng yas, uykuyu bdélen agri, kanh gayta, anemi, kilo kaybi veya gelisme geriligi gibi alarm semptomlarina dikkat
edilmelidir. Akut ya da cerrahi karin bulgusu acil arastirma gerektirir; bu bulgular ani agri, bagirsak seslerinin yoklugu,
defans, rebaund hassasiyeti ve sikintili hareketsiz bir hastadir.

Semptom ve bulgulara gére Crohn hastaligi veya Ulseratif kolit gibi inflamatuvar bagirsak hastaliklarina dikkat edilebilir.
Karin agrisina neden olan yaygin goériilen organik hastaliklar laktoz intoleransi veya ¢élyak hastaligi s6z konusu olabilir.

Fonksiyonel karin agrisinin alt tiplere siniflandinimas tedaviyi yénlendirmede yardimci olabilir. Alt tipler iBS, abdominal
migren ve fonksiyonel dispepsidir. Karin agrisi tekrarlayan karakterde ve basagrisi veya migren benzeri semptomlarla
(fotofobi, fonofobi, bulanti) iliskili ise abdominal migren disiintilebilir. Semptomlar gegici olarak gida tiiketimi ile iliskili
ve (st karin bélgesinde mevcutsa bu fonksiyonel dispepsi ile uyumlu olabilir. IBS ise ishal, kabizlik veya her ikisi de olacak
sekilde diskilama problemleri ile iliskilidir. Bazi vakalarda ise fonksiyonel karin agrisi bu kategorilerin hi¢birine uymaz ve
alt tipe ayrilamaz.
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Tablo 3. Ayiricl tanida diisiiniilmesi gerekenler

Gis iliskili hastaliklar GiS digi hastaliklar
Ozefajit (eroziv, enfeksiydz, eozinofilik) idrar yolu enfeksiyonu
GORH Hidronefroz

Gastrit (NSAI iligkili, HP iligkili) Urolitiazis

Peptik lser Pelvik inflamatuvar hastalik
Colyak hastahgi Endometriyozis
Disakkaridaz eksikligi Ailesel akdeniz atesi
Karbonhidrat intoleransi Malignite

Parazitik enfestasyon (Giardiazis) Vaskiilit

intestinal malrotasyon, volvulus Porfiri
intussussepsiyon Herediter anjio6dem
Meckel divertikiili Orak hiicre krizi
Kronik apandisit Kursun zehirlenmesi
iBH

Kolelitiyazis

Koledok kisti

Kronik hepatit

Karaciger absesi (Amip absesi)

Tekrarlayan pankreatit

Prognoz

Altta yatan bir organik patoloji olmamasina ragmen devam eden agri okul performansini ve sosyal iliskileri olumsuz
yoénde etkileyebilir. Yapilan ¢alismalar, iBS olan yetiskinlerin cocukken fonksiyonel Gi bozukluk ile uyumlu semptomlara
sahip olma ihtimalinin daha yiiksek oldugunu gdéstermistir. Arastirmalar anksiyete ve depresyon gibi eslik eden
ozelliklerin veya basagrisi gibi ekstraintestinal bulgularin tek basina tanidan ziyade uzun siireli prognozun daha 6nemli
belirleyicileri oldugunu géstermektedir.

Komplikasyonlar

Fonksiyonel karin agrisinin altta yatan organik bir patolojiye bagli olmamasindan dolayi hastalik siirecine bagl
komplikasyonlar beklenmemektedir.

Hasta ve Ebeveyn Egitimi

Fonksiyonel karin agrisinin hasta ile veya ailesi ile tartigilmasi ilk klinik bulusmada baglanmalidir. Giivenli bir hasta hekim
iliskisinin kurulmasi temel adimdir. Viseral asiri duyarliligin aileye ve ¢ocuga basit bir dille anlatilmasi olduk¢a 6nemlidir.
Gecmisteki bulgular, fizik muayene ve sadece bulgulara dayanan uygun calismaya 6zen gosterilerek daha fazla
incelemenin gerekli olmadig konusunda giivence verilmelidir. Semptomlarin gereginden fazla vurgulanmamasina 6zen
gosterilmelidir. Ebeveynler ayrica semptomlara tutarli bir cevap verecek sekilde egitilmelidir. Cocugun okula devam
etmesi 6nemlidir.

Saglik Ekibinin Egitilmesi
Fonksiyonel karin agrisinin gelismesine neden olan faktérlerin birbirleriyle iliskili oldugu g6z dniine alindiginda disiplinler
arasi bir yaklasim onerilmektedir. Saglik ekibi hem altta yatan hastaliklar hem de ¢ocuk saghgini dikkate almalidir.

Opioidlerle veya diger tedavi yontemleri ile olumsuz sonuglar dogurabilen uygunsuz tedavi risklerinin oldugu
unutulmamaldir.
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Fonksiyonel Kabizlk
Sebahat Cam
istanbul Medeniyet Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Gastroenteroloji Hepatoloji ve Beslenme BD

Kabizlik zaman zaman ¢ok &nemsenmese de tiim diinyada sik karsilasilan ve hayat kalitesini azaltan bir saglik sorunudur.
Kabizlik ¢eken gocuklar genellikle pratisyen hekimi veya cocuk doktorunu ziyaret eder. Bu ¢ocuklar ayrica acil serviste
diizenli olarak goriillr veya hastaneye tedavi icin yatis bile yapilabilir.

Epidemiyoloji

Fonksiyonel kabizlik (FK) prevalansi cografi bolgeler arasinda degiskenlik géstermekle beraber yaygin bir ¢ocukluk
problemidir. Kuzey ve Gliney Amerika'da yayginlik (bebekler-ergenler dahil) % 10 ile % 23 arasinda, arasinda degisirken
Avrupa'da rakamlar 0,7 % ve % 12 arasinda bildirilmistir. Asya'da prevalans % 0,5 ile % 29,6 arasinda tahmin edilmektedir.
Prevalans, yas gruplarina gore degisir. Kabizligin en yiiksek goriilme orani, tuvalet egitiminin basladigi 2 ila 4 yaslar
arasindadir. Bu yasta, beslenme 6nemli bir faktérdiir. Tanimdaki farkliliklar, yas gruplarindaki farkliliklar ve metodoloji
gibi cocuklarda kabizigin yayginhiginin rapor edilmesindeki farkliliklara birgok faktér katkida bulunur.

Patofizyoloji

Kabizlik, altta yatan bir organik neden yoksa, ¢ocuklarin % 95'inde fonksiyonel kabizlik olarak tanimlanir. Organik nedenli
% 5'inde etiyoloji, Hirschsprung hastaligindan, anorektal malformasyonlar, néromiiskiler hastaliklar, metabolik ve
endokrin bozukluklara kadar degisir.

Fonksiyonel kabizlikta Uyarici Belirtiler

1) Kabizlign ilk bir ayda gérilmesi

2) Mekonyumun ilk 48 saatte ¢lkmamasi

3) Ailede Hirschsprung hastalik dykist

4) ince serit seklinde diski

5) Anal fisstir olmadan diskida kan gériilmesi

Fonksiyonel kabizlikta Uyarict Bulgular
1) Biyiime geriligi

2) Ates

3) Safrali kusma

4) Guatr

5) Ciddi karin gerginligi

6) Perianal fistil

7) Anormal yerlesimli aniis
8) Anal refleks yoklugu

9) Bel bolgesinde kil yumagi
10) Sakral gamze

11) Anal bélgede yaralar

Cocuklarda FK patofizyolojisi ¢ogunlukla ok faktérlidir. Ozellikle kiigiik ¢ocuklarda KF gelisimi icin en yaygin
mekanizma, genellikle agrili ve korkutucu bir bagirsak hareketinden sonra baglayan tutma davranisidir. Digki rektumda
kalir, rektal mukoza tutulan digkidan suyu emer ve bosaltilmasi daha zor hale gelir. Bu kisir déngi, diski tikaglarina,
bazen diski inkontinansi, rektal duyu kaybina ve nihayetinde diskilama diirtiisii kaybina neden olabilir. Bazi ¢ocuklarda
FK yavas gecis nedeniyle olabilir. Cajal'in interstisyel hiicreleri, bagirsagin hareketliliginde 6nemli bir rol oynar. Bu
hiicreler bagirsakta peristaltizm olusturan pace-makerlar olarak kabul edilebilir. Cocuklarda Cajal'in interstisyel
hiicrelerinin normal sayisinin belirsiz olmasina ragmen pek cok yayinda, tiim kabizlik bi¢imlerinde histolojide interstisyel
hiicrelerin sayisinin diisiik oldugu rapor edilmektedir. Yavas transit kabizlik ayrica sag transvers kolonda distik
substance P ve vazoaktif intestinal peptid diizeyleri ile de iliskilidir. FK'll bir¢ok hasta, ailesinde de ge¢miste kabizlik
Oykusiti mevcut olabilir ve genetik faktorlerin rol oynayabilecegini distindirir. FK, otizm spektrum bozukluklari gibi
norogelisimsel bozukluklarla da iliskilidir. Bu fizyo-patolojik yol belirsizligini korumakla birlikte, diskilama diirtiistine tepki
olarak yeterli davranis eksikligi oldugu distiniilmektedir. Birden fazla gendeki mutasyonlardan kaynaklanmasi olasi
agiklamalar olarak énerilmistir. Ebeveyn cocuk yetistirme tutumlari ile FK arasinda bir iligki vardir. Bu birliktelik 6 yas tsti
cocuklarda daha acik bir sekilde tespit edilmistir. Stresli yasam olaylari da FK gelisiminde rol oynayabilir.
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2016 yilinda Fonksiyonel Sindirim Sistemi Hastaliklari icin Roma IV 6lgitleri yayinlandi. Kiigiik cocuklar icin kriterler (0-4
yas grubu) revize edildi.

Fonksiyonel kabizlik tani 6lgtitleri (ROMA 1V)

< 4 yas, en az bir ay siiresince asagidaki kriterlerden en az ikisinin bulunmasi:
¢ Haftada iki ya da daha az diskilama

* Asirt digki birikmesi dykdisti

e Agrilive sert diskilama

* Bliyiik caph digkilama

e Rektumda biiyik bir digkr kiitlesinin bulunmasi

Tuvalet becerisini edindikten sonra asagidaki él¢itler kullanilabilmektedir;
 Haftada en az bir kere digki kagirma dykiisi

e Tuvaleti bile tikayabilecek kadar genis ¢apli diskilama 6ykiisi

Tibbi 6ykii almak, FK'li gocuklarin tanisinda ilk adimdir. Oykii kabizligin baglama yasi, ilk mekonyum cikisi, diski sikligi ve
kivami, karin agrisi, digki inkontinansi, tutma davranigi, diyet 6ykiisii, kusma ve kilo kaybi gibi birgok faktér hakkinda bilgi
icermelidir. Daha 6nce de belirtildigi gibi, stresli yasam olaylari, nérogelisimsel problemler ve gastrointestinal hastalik
icin aile 6ykiist degerlendirilmelidir.

FK'li gocuklarda yapilan fizik muayene daima biiylime parametreleri, abdominal muayene, perianal bélgenin muayenesi
ve lumbosakral bdlgenin muayenesini icermelidir. Avrupa Pediatrik Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Dernegi
(ESPGHAN) ve Kuzey Amerika Pediatrik Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Dernegi (NASPGHAN) kilavuzlarina
gore, FK’nin teshisi icin her zaman rektal bir dijital muayene dnerilmemektedir. Roma Il ve IV taniminda ise, rektumda
biiylk bir diski kiitlesinin varhginin FK igin bir kriter oldugu belirtiimektedir. Bu nedenle, ESPGHAN ve NASPGHAN, Roma
olglitlerinden yalnizca birinin mevcut olmasi ve FK tanisinin belirsiz olmasi durumunda, dijital bir muayenenin 6nerildigi
sonucuna varmistir. Ayrica, inatgi kabizligi olan veya alarm belirtileri olan hastalarda dijital rektal muayene gereklidir.
Skar, hemoroid, perianal diski ve fissiirlerin varligini degerlendirmek icin anal bdlgenin muayenesi vazgecilmezdir.

Laboratuvar testleri ve Abdominal gériintiileme

Alarm belirtilerinin yoklugunda, hipotiroidizm, ¢&lyak hastaligl, D vitamini durumu, hiperkalsemi veya inek siitii alerjisi
icin laboratuar taramasi onerilmemektedir. Fonkiyonel kabizlik tedavisinde Oncelikle bebeklerin beslenmesi
degerlendirilmeli ve diizenlenmelidir. Beslenme diizenlenmesine yanit alinamadigl durumlarda ilag tedavisine
baslanmalidir. ilag tedavisine uyumlu hastalarda diizelme gézlenmediyse veya sorun tekrarlarsa, uyarici belirtiler gézden
gecirilerek organik nedenler arastinimalidir. ESPGHAN ve NASPGHAN kurallart tanmisal karin radyografisini
6nermemektedir. En biiyiik dezavantaj, hastanin radyasyona maruz kalmasidir. Diski yiikiintin miktarini degerlendirmek
ve kabizligi teshis etmek icin cesitli skorlama sistemleri gelistirilmistir. Bununla birlikte, sistematik incelemeler abdominal
radyografide kabizigin klinik semptomlari ile fekal yiik arasinda klinik bir iliski olmadigini géstermistir. Bazi nadir
durumlarda, abdominal bir radyografi, dijital rektal muayenenin kullanimini sinirlayan psikolojik faktérlerin varliginda
veya ¢ok endiseli cocuklarda hala bazi yararlar saglayabilir. Karin palpasyonu daha az giivenilir oldugunda, asirt derecede
obez hastalarda oldugu gibi, bir karin radyografisi yardimc olabilir. Tedaviye direngli olgularda ek tetkikler gerekli
olabilir. Kolonik manometri, yalnizca tedaviler basarisiz oldugunda ve cerrahi gerekliligi agisindan yapilmalidir. Kolonik
manometri, normal kolon motilitesi olan ve kolonik néromiiskiiler bozuklugu olan ¢ocuklari ayirt etmeye yardima
olabilir.

Tedavi

FK ydénetimi icin &neri, normal bir lif ve sivi alimi, normal fiziksel aktivite ve farmakolojik tedavileri icerir. Fekal

disimpaksiyon i¢in lavman ya da oral polietilen glikol (PEG) (3-6 glin boyunca 1-1,5 g [ kg) kullanilabilir.

FK tedavisinde kullanilabilecek ilaclar

Oral:

Osmotikler:

- Laktiiloz: 1-2 g/kg/giin

—  Polietilen glikol: 0,2-0,8 g/kg/gtin (>6. ay)

- Magnezyum: (2-5 yas arast) 0,4-1,2 g/glin, 6-11 yas 1,2-2,4 g/giin, 12-18 yas 2,4-4,8 g/giin

- Likit parafin (>2 yas): yemek veya diger ilaglardan 2 saat 6nce veya sonra, glinde bir kere 10-15 ml (doz gériilen
etkiye gore ayarlanmalidir).

Diski yumusaticilar:

—  Mineral yag: 1-3 ml/kg/gtin (maks. 90 ml/gtin)

Sitimdlanlar:

—  Bisakodil: 3-10 yas 5 mg/gtin, >10 yas 5-10 mg/giin

—  Senna: 2-6 yas 2,5-5 mg/giin, 6-12 yas 7,5-10 mg/giin, >12 yas 15-20 mg/giin

—  Sodyum pikosiilfat: 1ay-4 yas: 2,5-10 mg/giin, 4-18 yas 2,5-20 mg/glin
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Rektal:

Bisokodil: 2-10 yas: 5 mg/giin, >10 yas 5-10 mg/giin

Sodyum dokusat: <6 yas 60 ml/giin, >6 yas 120 ml/giin

Sodyum fosfat: 1-18 yas: 2,5 ml/kg (en fazla 133 ml/doz)

Sodyum klorir: <1 kg preterm; 5 ml, >1 kg yenidogan; 10 ml, >1 yas; 6 ml/kg
Mineral yag: 2-11 yas 30-60 ml/giin, >11 yas 60-150 ml/giin

Tedavinin etkili olabilmesi i¢in gocugun acisiz, rahat digkilamasinin saglanmasi gereklidir. Bunun igin tedaviye uzun siire
(aylarca) devam edilmesi gereklidir. Tedavi basarisinda ¢ocuga, anne ve babaya verilen egitim ve diizenli takip Gnemlidir.
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Wilson Hastaligi; Tani1 Ve Tedavide Giigliikler
Yusuf Aydemir
Eskisehir Osmangazi Universitesi Saglik Uygulama ve Arastirma Hastanesi
Pediyatrik Gastroenteroloji

Wilson hastaligi (hepatolentikiler dejenerasyon) otozomal resesif gecisli, bakir metabolizmasinin bir bozuklugudur.
Bakirin seruloplazmine baglanmasinin ve biliyer atiiminin bozulmasi sonucu énce hepatositlerde sonra ise beyin,
bobrekler, kornea, kalp gibi diger dokularda asir birikimi ve buna bagl etkilerini icerir. Kanita dayal yeterli diizeyde
calismalarin olmamasi, klinik cesitlilik ve klavuzlarda yer alan 6nerilerde farkhliklar nedeniyle 6zellikle gocuklarda
yaklagim farklilik gostermektedir.

Rastlantisal olarak saptanmis transaminaz yiiksekliginden, yagl karacigere, akut hepatite, hepatomegaliye, akut
karaciger yetmezligine ve siroza kadar degisen yelpazede her tiirlii karaciger hastaligini taklit edebilir. Bu nedenle 1 yas
Gizerinde her tiirli karaciger hastaligi etiyolojisi arastirmalarinda yer almasi gerektigi onerilmektedir. Adolesan yas
grubunda aciklanamayan kognitif, psikiyatrik ve hareket bozukluklarinda da mutlaka dislanmalidir. Alagille sendromu,
MDR3 eksikligi, MEDNIK sendromu, idiopatik bakir toksikozu, Manganez retansiyon hastaliklari, Konjenital glikozilasyon
defektleri ve Niemann-Pick type C gibi Wilson hastaligi benzeri karaciger hasari veya nérolojik bulgulara yol agan,
degisen derecelerde hepatoseliiler bakir birikimi saptanan gesitli hastaliklardan da ayirdedilmesi gerekir.

TANI

Seruloplazminin heterozigot tasiyicilik, karaciger yetmezIigi, malabsorbsiyon, glikozilasyon hastaliklari, Menkes, protein
enerji malnutrisyonu, nefrotik hastalik tablosu, protein kaybettiren enteropati, bakir eksikligi ve aseruloplazminemide
distk olabilmesi, buna karsiik homozigot mutasyon varliginda, kronik aktif hepatit tablosunda, gebelik ve &strojen
aliminda normal ya da yiiksek olabilmesi tanisal kullaniminda kisitllik yaratmaktadir. Diger yontemlerle yanhs yliksek
sonug alinmasi nedeniyle oksidaz aktivitesini 6lcen enzimatik yontem tercih edilmelidir.

24 saatlik idrarda bakir atilimi semptomatik Wilson hastaliginda yiiksektir. Ancak otoimmune hepatit, kolestaz ve
herhangi bir nedene bagl akut karaciger yetmezliginde de yiiksek olabilir. Buna karsilik asemptomatik ve hafif karaciger
hastaligl olan Wilson hastalarinda normal de olabilir. Bobrek yetmezIigi olan hastalarda kullanilamamasi, tani icin st
sinirin net olmamasi gibi kisitlart vardir. Arada kalinan degerler i¢in D-Penicillamin challenge testi uygulanmaktadir, ancak
eger gunlik idrarla bakir atilimi icin 100 pg/g yerine 40 pg/g sinirinin alinmasi ile bu teste de gerek olmayacagini bildiren
calismalar mevcuttur.

Kayser-Fleischer halkasi kornea’nin limbik bélgesinde (Descemet membranda) bakir birikimiyle olusur. Ciplak goézle de
gorilebilir, ancak biyomikroskop ile daha iyi gosterilebilir ve 6n segmentin optik koherent tomografisi ile kantitatif
olarak da gosterilebilir. Nérolojik prezentasyonda neredeyse %100 oraninda saptanirken, hepatik prezentasyonda ve 10
yasin altinda yaklasik %40’a, presemptomatik hastada ise %20-30’a kadar goriilme orani diiser. Ancak kolestatik
karaciger hastaligi olmayan bir hastada saptanmasi Wilson hastaligi lehinedir.

Total serum bakiri seruloplazmin bagh ve bagli olmayan bakir diizeylerinin toplamidir. Wilson hastaliginda azalmis
seruloplazmin diizeyi nedeniyle genelde diisiiktiir. Tedavi izleminde daha bilgi verici olup &zellikle uzun sireli tedavi
durumunda ¢ok diisiik diizeylerde sistemik bakir deplesyonunu diistindrdir.

“Non-ceruloplasmin-bound copper” “Total serum copper concentration”’dan “ceruloplasmin-bound copper’”’in
¢ikarilmasi ile hesaplanir. Normalde diizeyi total serum bakirinin %10’unu gegmez. Wilson hastaligi disinda her hangi bir
etiyolojiye bagli akut karaciger yetmezIigi, kronik kolestaz ve bakir intoksikasyonunda da artabilir.

«Exchangeable copper» (CuEXC) bakirin albiimin, transcuprein ve diger peptidlere labil olarak baglh fraksiyonudur.
Electrothermal atomic absorption spectrometry (ETAAS) yontemi ile dlciliir.

“Relative Exchangeable Copper” ise CuEXC'In total serum bakirina oranidir. Homozigot WH’nin heterozigot ve
normallerden ayinminda %15 cut off degeri ile %2100 duyarlilik, %100 6zgiilliik elde edilmistir. Asemptomatik hastalarin aile
taramasinda ve tedavi izleminde kullanilabilir.

Kraniyel MRG ile patognomonik olarak degerlendirilen “Face of giant panda” (14.3%), “Tectal plate hyperintensity”
(75%), “Central pontine myelinolysis-like abnormalities” (62.5%), “Concurrent signal changes in basal ganglia, thalamus,
brainstem” (55.3%) bulgular nérolojik tutulumu olan hastalarda taniya yardimcidir.

Karaciger histopatolojisi klinik bulgular ve noninvazif testler tani igin yeterli olmadiginda ve diger bir hastalik veya ek
hastalik stiphesinde yapilmalidir. Isik mikroskobisi ile patognomonik bulgular saptanamaz. Ancak steatoz, niikleer
glikojenizasyon, fokal nekroz, fibroz ve siroz goriilebilir. Erken dénem hastalikta hepatositlerin sitoplazmasinda
metallotioneinlere bagl olarak diffiiz sekilde birikim nedeniyle lizozomal bakiri boyayabilen Rodanin ve Orsein gibi bakir
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birikimini gésteremeyebilir. Ancak electron mikroskobisinde mitokondriyel intrakristal kistik gériiniim Wilson hastalig
icin patognomoniktir.

Karaciger parankimal bakir konsantrasyonu WH’da >250 ug/g (normal <soug/g) olmakla birlikte, hastalarin %20’sinde
<250 pg/g oldugu bildirilmistir. ileri evrelerinde yapildiginda homojen olmayan dagihim nedeni ile 6rneklem hatasina
bagl yanls sonug alinabilir. Genetik olarak tanisi kesinlestirilmis hastalarda Ferenci ve ark. 2005 yilinda 70 ug/g, Roberts
ve Schilsky ise 2008’de daha konservatif bir deger olan 100 ug/g 6nermislerdir. Nicastro ve ark. 2010’da 30 pediatrik
Wilson hasta grubunda sadece 2 hastada 75 ug/g altinda ve diger tiim hastalari >250 ug/g olarak saptamuslardir.

Geni 13. Kromozomda yer alir, 20 intron, 21 ekzon i¢eren biyiik bir gendir ve 700’den fazla mutasyon (Wilson's disease
mutation database) (homozigot / bilesik heterozigot olarak) tanimlanmistir. Avrupada H1069Q mutasyonu en sik
mutasyon olup sikligl %50-80 olarak bildirilmisken, tilkemizde bu oran %17’dir. Allele-spesifik problar belirli mutasyonlarin
sik gorldigi topluluklarda hizli sonug vermesi acisindan kullanishdir. «Next-generation sequencing» ile hasta bireylerde
%95 her iki allelde mutasyon gosterilebilmektedir. Bununla birlikte kodlama bélgeleri disinda ve intron/exon
bileskelerinde yer alan molekiiler defektlerde ve delesyonlarda bu yéntem calismamaktadir.

«Leipzig score» (Ferenci score) eriskinler icin gelistirilmistir. D6rt puan ve Uzeri tanisaldir. WH tanisinda ¢ocuklarda
kullanimu ile ilgili bir calismada %98.14 duyarlilik ve %96.59 6zgiilliikk saptanmis, baska bir calismada ise %90 duyarlilik ve
%91.6 Ozglllik saptanmis. Ayni ¢alismada 24 saatlik idrar bakir igin 40 sinirn alindiginda duyarlii§in %93’e qiktig
6zgilligiin ise degismedigi gosterilmistir.

Radyoaktif bakir (Cu64 veya Cu67) testi standart bakir metabolizmasi ve genetik testlerle tani siiphesi devam ettiginde
tercih edilen bir yontemdir.

TEDAVi

Tedavi selasyon yapan ajanlarla fazla bakirin viicuttan atilmasi ve emilim engelleyicilerle viicuda alinmasinin 6nlenmesi
prensibine dayanir. Semptom ve biyokimyasal bozukluklarin diizelmesine kadar bakirdan zengin besinlerden
kaginilmalidir. Wilson hastaliginda optimal ilk secenek tedavi icin yiiksek kalitede kanit sunan ¢alisma bulunmamaktadir.
Tedavi presemptomatik hastada 2 ila 3 yasta, semptomatik hastada ise tani konuldugu anda baslamalidir. Tedavi hayat
boyudur. Tedavi uyumunun takibi ve komplikasyonlarin erken farkedilmesi i¢in yakin izlem 6nemlidir.

D-Penisilamin (D-3,3-dimethyl cysteine) selasyon 6zelliginin yaninda, deneysel olarak hepatik metallothionein’i uyararak
bakiri baglamasi ve detoksifikasyon ile hepatik hasari azaltma 6zelligi de vardir. Olgularin yaklasik %30’unda ciddi yan
etkiler nedeni ile tedavi kesilmesi s6z konusudur. Erken dénem yan etkiler; genellikle ilk 3 haftada gériilen asirt duyarhlik
reaksiyonlari iken, orta ve uzun dénem yan etkiler; nefrotoksisite, lupus benzeri sendrom, antikollajen etkilere bagh cilt
bulgular, retinit, myasteni benzeri sendromlar, polimyozit ve tat duyusu kaybidir. Erken dénem yan etkilerde ila¢ hemen
kesilerek diger tedavilere gecilir. Ge¢ dénemde gelisen yan etkilerde ise bulgular diizeldikten sonra ilag tekrar dikkatlice
baslanabilir. DPA tedavisi baslangicindan birkag hafta ila birkag ay sonra olgularin yaklasik %50’sinde paradoksik nérolojik
kotilesme bildirilmistir. (Brewer, 1999, 2005). Ancak daha sonra tedaviye tam doz baslanmasiyla ilgili oldugu
anlasilmistir.

Trientine (triethylene tetramine hydrochloride) stabil degildir ve 2-8°C arasinda saklanmalidir. Baslarda D-penisilamine
bagll yan etki gelisenlerde ikinci segenek olarak kullaniimistir. Disiik yan etki profili nedeniyle D-penisilamine ile
karsilastinldigr gicli klinik galismalar olmasa da giderek ilk segenek olarak kullanlmaya baslanmistir. N&rolojik
kotiilesme olasiigina karsi diisik dozda baslanip yavasga artinlmalidir. Pridoksin destegi gerektirmez. Akut
hipersensitivite reaksiyonu hentiiz rapor edilmemistir. Karaciger bulgulari olan erigskin WH’dan olusan genis bir ¢alismada
D-penisilaminle benzer etkinlikte oldugu gosterilmistir. Tedavi sirasinda nérolojik bozulma DPA’den daha fazla (4/38 vs.
6/295) gortlmustdr.

Cinko baslangi¢ selasyon tedavisinden sonra idame tedavisinde kullaniimaktadir. Semptomatik hastada monoterapi
olarak kullamimi tartisiimaktadir. Presemptomatik hastalarin tedavisinde giderek artan sekilde ilk secenek olarak tercih
edilmektedir. Demir eksikligi anemisi, klinik ve radyolojik bulgulari olmadan izole amilaz, lipaz ytiiksekligi gorilebilir.

ilk basamak selasyon tedavisi sonrasi diisiik doz selatér veya cinko tedavisine gecis seklinde ardisik tedavi ise fazla
bakirin atilmasi sonrasi emiliminin énlenmesinin yeterli olacag varsayimina dayanmaktadir. Bununla birlikte bu konuda
sinirl veri bulunmaktadir.

ESPGHAN karaciger testleri normal kaldigi slirece selator ile fazla bakirin atilmasini takiben ¢inko monoterapisini, ciddi
karaciger hastaligi olanlarda selasyon tedavisini, semptomlar diizelene ve enzimler normallesene kadar bakirdan zengin
besinlerde kisitlama, akut karaciger yetmezIigi ve dekompanze sirozu olanlarin karaciger transplantasyon merkezinde
izlemi 6nermektedir. Tim ¢ocuklar tedavinin ilk ayinda yakin izlenmelidir. ilk aydan sonra remisyona kadar 1-3 ayda bir,
sonrasinda ise 3-6 ayda bir izlenmelidir. Fizik muayene, biyokimyasal testler (tam kan sayimi, karaciger fonksiyon testleri,
Ure, kreatinin, proteintiri), serum bakiri, 24 saatlik idrar bakiri ile etkinlik, doz asimi veya tedavi uyumsuzlugu ve yan etki
yoniinden izlem yapilir. Cinko tedavisine uyum kan veya idrar ¢inko diizeyi ve idrar bakir dizeyi Sl¢imi ile
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degerlendirilebilir. Eger transaminazlarda diizelme olmaz veya tekrar yiikselme olursa tedavi uyumsuzlugu yéniinden
degerlendirme yapilmalidir.

Karaciger transplantasyonu en ¢ok akut KC yetmezligi veya dekompanse siroz durumunda tercih edilir. Heterozigot
akrabadan transplantasyon iyi sonug verir.

GELECEK

Tetratiyomolibdat amonyum bakir ve protein ile 3 parcadan olusan bir kompleks olusturur ve bagirsaktan emilimini
engeller ve kandaki bakiri toksik olmayan hale getirir. Nérolojik bulgulari olan hastalarda tercih edilebilir. Kemik iligi
baskilanmasi, hepatotoksisite, asiri agresif bakir azalmasina bagl noérolojik disfonksiyon, anti-anjiojenik yan etkiler
gorilebilir.

Gen terapisi: rAAV (recombinant adeno-associated virus) ile hayat boyu tedavi gereksinimi ortadan kalkabilir.

Hepatosit/doku transferi karaciger transplantasyonunun yerini alabilir.
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Otoimmiin Hepatit
Ali islek
Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, Erzurum

Otoimmiin hepatit (OiH), otoimmiin sklerozan kolanjit (OSC) ve de nova OIH pediyatrik otoimmiin karaciger
hastaliklarini olusturur.

Otoimmiin hepatit, transaminaz yiiksekligi, hipergamaglobilinemi, otoantikor pozitifligi, histolojik olarak interface
hepatit ile karakterize immiinsipresif tedaviye iyi cevap veren kronik inflamatuar bir karaciger hastaligidir. Prevalansi
1,9-3/100.000 olup prevelansin son on yilda arttigl disiiniilmektedir. Kizlarda daha fazla gériiliir. Otoimmiin hepatit tip-1
(OiH1), otoimmiin hepatit tip-2 (OIH2)'den daha sik goriiliir.

Genetik yatkinlik OIH etiyopatogenezinden sorumlu tutulan en énemli faktérdiir. Human leukocyte antigen-DR3 (HLA-
DR3), HLA-DR4 ve HLA-DR7’nin OiH ve hastalik agirhg icin risk olusturdugu éne striilmiistiir. Human leukocyte antigen-
DR3 OiH1, HLA-DR7 OiHz2 icin daha agir ve HLA-DR4 ise OiH1 icin daha hafif klinikle iliskilendirilmistir. Karaciger hasarinin
diizenleyici T hicrelerinin (Treg) kontrol fonksiyonlarinda ki yetersizligin etkisi ile bir antijenik peptit tarafindan CD4+ T
lenfositlerin (Th 0) uyarilmasi ile basladig distntlmektedir. B lenfositler, plazma hiicreleri, sitotoksik T lenfositler ve
kompleman sisteminin aktivasyonuile birlikte hepatosit hasari gelisir.

Otoimmiin hepatit kizlarda erkeklere gére (i¢ kat daha fazla gériiliir. Otoimmiin hepatit tip-1 adélesan yaslarda, OiH2 ise
kiiciik cocuklarda daha sik goriilir.

Otoimmiin hepatit akut hepatit, sinsi seyir, siroz ve komplikasyonlari, fulminan karaciger yetmezligi ya da asemptomatik
transaminaz yiiksekligi klinigi ile prezentasyon gosterebilmektedir. Her iki tipte tani sirasinda veya izlemde % 20 olasilikla
diger otoimmiin hastaliklar gériilebilmektedir.

Otoimmiin hepatit tanisi otoantikor pozitifligi, hipergamaglobiilinemi, uyumlu histolojik bulgularin varlig ve diger
karaciger hasari yapabilen hastaliklarin dislanmasi ile konulur. ANA (anti-nuclear antibody) ve ASMA (anti- smooth muscle
antibody) varlig OiH1 tanisini desteklerken anti-LKM1 (liver-kidney-microsome type 1) ve anti-LC-1 (anti-liver cytosol type
1) pozitifligi AiH2’de pozitif bulunur. Her iki otoantikor grubu birlikte pozitif olabilir ve klinik siklikla OiH2’nin 6zelliklerini
yansitir. Nadiren otoantikorlarin negatif saptandigl otoimmiin hepatitlere de rastlanmaktadir. Bu durumun kemik iligi
aplazisi ile seyredebilecegi bildirilmistir. Otoantikor pozitiflik oranlari eriskinlerden farkl olarak giincel kaynaklarda ANA
ve ASMA igin > 1:20, anti-LKM igin > 1:10 olarak belirlenmistir. Bu oranlar dikkate alinarak seronegatif OiH tanimlamasi
daha yerinde olacaktir. Otoantikorlar tani sirasinda negatif olup izlemde pozitif olabileceginden tekrarlanmalari gerekir.
Hipergamaglobiilinemi olgularin % 85’inden fazlasinda yasa gore yiiksek saptanir. immiinglobiilin G diizeyleri
baslangicta normal aralikta olsa bile izlemde diislis gosterir. Karaciger biyopsisi otoimmiin hepatit tanisi igin sarttir.
Baslangicta koagiilopati olmasi durumunda transjligiiler biyopsi imkani yok ise tedaviye baslandiktan sonra
koagitilopatinin diizelmesi ile birlikte karaciger biyopsisinin yapilmasi gerekir. Otoimmiin hepatit icin spesifik olmamakla
birlikte OiH lehine yorumlanacak histolojik 6zellikler, portal lenfosit ve plazma hiicre infiltrasyonu, interface hepatit
(hticrelerin lobil icerisine saldirisi), rozet formasyonu (hepatosit rejenerasyonu) ve emperipolesis (inflamatuar
hticrelerin hepatosit tarafindan apopitozisi)’tir. Kupffer hicreleri icerisinde hyalin cisimciklerinin varliginin otoimmin
hepatit i¢in daha tanisal olabilecegi belirtilmistir. Akut karaciger yetmezligi ile basvuran olgularda tipik histolojik
ozellikler izlenmemektedir. Yukarida belirtilen tani araglari otoimmiin hepatit icin spesifik olmayip diger karaciger hasari
yapan durumlarin da irdelenerek diglanmasi gerekir. ila¢ hasari, Wilson hastalig, viral hepatitler, non-alkolik yagli
karaciger hastaligi ve metabolik hastaliklar diglanmasi gereken durumlardandir. Ornegin Wilson Hastaliginda da yiiksek
immiinglobiilin G diizeyleri ve benzer histolojik 6zellikler gériilebilmektedir.

Otoimmiin hepatit tedavisinin temelini imminsipresif tedavi olusturur. Tedavinin amac karaciger inflamasyonunu
diizeltmek, remisyonu indiiklemek, semptomlar iyilestirmek ve yasam beklentisini uzatmaktir. Tedavide ilk segenek
kortikosteroid tedavisidir. Onerilen prednizolonun (veya prednizon) 2 mg/kg/giin (maksimum 60 mg) dozunda
baslanarak 6-8 haftada azaltilip 2,5-5 mg/giine kadar azaltiimasidir. Karacigerden ilk gegis eliminasyonu nedeni ile yan
etkileri az olan budezonidin daha disiik yan etki profili ile prednizolan kadar etkili oldugu belirtiimekte ancak sirotik
hastalarda kullaniimamasi gerekmektedir. Kortikosteroid tedavisi baslanan hastalarin % 85’i azatiopirin tedavisinin
eklenmesini gerektirir. Azatiopirin igin birkag tedavi protokolii vardir. Siklikla uygulanan kortikosteroid tedavisi ile
remisyon saglanamayan ya da relaps olan hastalara azatiopirin eklenmesidir. Bir baska tedavi protokolii steroid
baslandiktan birka¢ hafta sonra azatiopiirin eklenmesidir. Diger bir protokolde ise azatiopirin eklendikten sonra
kortikosteroid kesilir. Azatiopdiirin 0,5 mg/kg/giin dozunda baslanir, yan etki olmadigi takdirde 1,5-2 mg/kg/giine kadar
artirihr.

Kortikosteroid ve/veya azatiopdirinin intolerans nedeni ile kullanilamadiklari durumlarda remisyon indiksiyonu igin
siklosporin A veya takrolimusun etkinlikleri degerlendirilebilir. Birinci basamak tedaviler ile remisyon saglanamayan
refrakter olgularda ise mikofenolat mofetili (MMF) ve kortikosteroid tedavileri tercih edilir. Yine remisyon
saglanamayanlarda kortikosteroidle birlikte siklosporin A veya takrolimus, yanitsiz olgularda rituksimab veya anti TNF
(infliksimab) veya bir mTOR inhibit&rii olan sirolimus denenebilir.
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Otoimmiin hepatitte tedavi kesiminin degerlendirilebilmesi i¢in bazi kriterlerin karsilanmis olmasi gerekir. Otoimmiin
hepatit tip-2’de tedavi yasam boyu devam eder. Otoimmiin hepatit tip-1’de en az 2-3 yillik tedavi sonrasi en az bir yildir
otoantikor negatif ya da ANA, ASMA <1:20 ise, karaciger biyopsisinde inflamasyon yoksa, basvuruda agr klinik yoksa,
tedavi sirasinda relapslar olmamis ise ve hasta peripubertal dénemde degil ise tedavi kesimi agisindan degerlendirme
yapilabilir. Oncelikle kortikosteroid kademeli olarak kesilir, daha sonra azatiopiirin kesilir.

Otoimmiin hepatit ve sklerozan kolanjit birlikteligi siktir. Otoimmiin hepatit ve sklerozan kolanijit birlikteliginde OSC’den
s6z edilir. Sklerozan kolanjit intrahepatik ve/veya ekstrahepatik safra yollari ve karaciger fibrozisine yol agan kronik
inflamatuar bir hastaliktir. Otoimmiin sklerozan kolanjit ve OiH histolojik bulgulan benzerlik gésterir. Cogu hasta
izlemlerinde kolestaz bulgular gelisince tanmi alir. Otoimmin hepatit tanisi sirasinda tim hastalara kolanjiogram
yapiimalidir. Tedavisinde otoimmiin hepatit tedavisinde uygulanan ilaglarin yani sira ursodeoksikolik asit kullanilir.
Ursodeoksikolik asit dozu 15 mg/kg’t asmamalidir.

Sirozu olan ya da baslangicta fulminan karaciger yetmezligi olan hastalara karaciger transplantasyonu gerekir. Karaciger
transplantasyonu sonrasi % 38 - % 83 oraninda relaps goriiliir. Relaps durumunda kortikosteroid kesilmisse tekrar
baslanir veya dozu artirilir, azatioplirin eklenebilir, azatiopiirin ile MMF degistirilebilir, takrolimus ve siklosporin degisimi
veya kalsindrin inhibitord ile sirolimus degisimi gibi secenekler degerlendirilebilir.

Herhangi bir sebeple karaciger transplantasyonu uygulanan hastalarda da transplantasyon sonrasi herhangi bir
zamanda hipergamaglobulinemi, otoantikor pozitifligi ve histolojik olarak lobiiler hepatitle karakterize de novo OiH
gelisebilir. Tedavi klasik OiH’de oldugu gibidir.

Onerilen Kaynaklar

1. Mieli-Vergani G, Vergani D, Baumann U, et al. Diagnosis and Management of Pediatric Autoimmune Liver Disease:
ESPGHAN Hepatology Committee Position Statement. J Pediatr Gastroenterol Nutr. 2018;66(2):345-360.

2. Kerkar, N, Mack, C. (2014). Autoimmune hepatitis. In F. Suchy, R. Sokol, & W. Balistreri (Eds.), Liver Disease in
Children (pp. 311-321). Cambridge: Cambridge University Press.
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Portal Hipertansiyon Yonetimi
Oya Balci Sezer
Baskent Universitesi Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali

Karacigere yonelmis olan kan akimina karsi direng gelismesi veya portal kan akim miktarinin artmasi durumunda portal
hipertansiyon gelisir. Portal hipertansiyon ¢ogunlukla splanknik alan ile sag atrium arasinda bir yerde damar direncinin
artmasi sonucunda gelismektedir. Normal portal vendz basing 7-10 mmHg arasindadir. Portal kan basincinin 10
mmHg’nin lzerinde olmasi, portal ven ile inferior vena kava arasindaki basing farkinin 4 mmHg’dan yiiksek olmasi
durumunda portal hipertansiyon gelisir.

Portal hipertansiyon, artan vaskiler direncin gelistigi bolgeye gére anatomik olarak  ekstrahepatik (prehepatik ve
posthepatik) ve intrahepatik portal hipertansiyon olarak siniflandirilmaktadir. intrahepatik portal hipertansiyon da kendi
icerisinde presintizoidal, sintizoidal ve postsiniizoidal olmak tizere (i gruba ayrilabilir.

Ekstrahepatik PH' da artan direncin patogenezi, kan dolagiminin mekanik bir tikanma ile engellenmesi seklindedir.
intrahepatik portal hipertansiyonda ise mekanik ve dinamik bircok faktér eszamanli olarak etkilidir.Portal
hipertansiyonda vaskdiler direncten sonra etkili olan ikinci faktér portal kan akimindaki artistir,bu durum nitrik oksit,
glukagon, endotelin ve benzeri endojen vazodilatatérlerin asirt salinimi ile hem sempatik sinir sisteminin hem de renin-
anjiyotensin sisteminin aktivasyonu sonucu splanknik vazodilatasyon nedeniyle olusmaktadir.

Portal hipertansiyon siniflandirmasi
1. Prehepatik PH

e  Portal ven trombozu

e  Konjenital portal ven stenozu ya da distan basi
e  Splenik ven trombozu

e  Arteriyovenoz fistdl

2. intrahepatik PH
-Presinuzoidal

Konjenital hepatik fibrozis

Kronik viral hepatit

Primer biliyer siroz

Myeloproliferatif hastaliklar

Fokal nodiiler hiperplazi

idiyopatik non-sirotik portal hipertansiyon
Graniilomatoz hastaliklar (sistozomiyazis, sarkoidoz,
tUberkiloz)

Amiloidoz

Gaucher hastaligl

Polikistik karaciger hastalig

Karaciger hilusunun infiltrasyonu
Tamorler

Toksinler ve ilaglar

Peliozis hepatis

Osler-Rendu-Weber sendrom

-Sintizoidal

e Siroz

e Wilson hastalig

e  Hemakromatozis
Karaciger depo hastaliklari
at- antitripsin eksikligi
Akut hepatitler
Hipervitamindz A
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-Postsiniizoidal

e  Sinlizoidal obstriiksiyon sendromu
(Hepatik venookluziv hastalik)

3. Posthepatik

Budd-Chiari sendromu

Sag kalp yetmezIigi
Konstriktif perikardit
Trikuspit kapak hastaliklari
e V. cavainferior trombozu

Portal hipertansiyonu klinikopatolojik olarak sirotik ve sirotik olmayan olarak iki gruba ayrilabilir. Sirotik olmayan portal
hipertansiyon, siroza neden olmadan portal hipertansiyonun oldugu bir grup hastaligl icermektedir.Bu grupta
karacigerin sentetik fonksiyonlarinin normal oldugu, gériintilemelerle anatomik bir sorunun gosterilemedigi, portal
hipertansiyonun bilinen nedenlerinin dislandig, histopatolojik olarak sirozun dislandigi hastalar “idiyopatik non-sirotik
PH”’ da bulunmaktadir.

Aciklanamayan splenomegali veya gastrointestinal kanamasi olan bir ¢ocukta portal hipertansiyondan kuskulanilimalidir.
Oyki, fizik muayene, laboratuvar, gériintilleme calismalari ve endoskopi ile portal hipertansiyon tanisi, derecesi,
nedenleri ve komplikasyonlarinin belirlenmesi amaglanir.

Portal hipertansiyonda komplikasyonlar

1. Ozofagus varisi kanamasi, gastropati ve diger gastrointestinal kanamalar

2. Asit ve spontan bakteriyel peritonit gelisimi

3. Pulmoner komplikasyonlar (Hepatopulmoner sendrom, portopulmoner hipertansiyon, hepatik hidrotoraks)
. Hepatorenal sendrom

. Portal biliyopati

. Hepatik ensefalopati

. Splenomegali ve trombositopeni

. Artmis intestinal gegirgenlik

. Biiylime geriligi ve malnutrisyon

O 0N oV b

Portal hipertansiyonda tedavinin temelini, komplikasyonlarin tedavisi olusturmaktadir, bunlardan da en sik gériilen ve
tibbi acil olan varis kanamasi tedavisi ve proflaksisi olusturmaktadir .

Ozofagus varisi kanamasinda hastanin vital bulgularinin izlenmesi ve stabilize edilmesi énemlidir. Sivi ve kan driinleri
infuzyonu, K vitamini, taze donmus plazma gerekebilir. Trombosit sayisi 50.000/mm*den disiik oldugunda trombosit
stispansiyonu verilmelidir. Artmis intravaskiiler basin¢ kanamayi daha da artirabilir bu nedenle ciddi kanamalarda
hemoglobini 7-8 gr/dl de tutmak 6nemlidir. Akut varis kanamasi tedavisinde etkili farmakolojik ajanlardan vazopressin,
terlipressin, somatostatin, octreotid splanknik vaskdler tonusu artirarak portal vendz akimi azaltirlar. Endoskopik bant
ligasyonu ve skleroterapi, endoskopik tedavilere de yanitsiz aktif kanayan hastalarda ise transjuguler intrahepatik
portsistemik sant ve cerrahi santlar diger tedavi segenekleridir. Sengstaken-Blakemore tiipii ile varislere mekanik basi
yapilarak kanamanin durdurulmasinda koépri tedavi olarak kullanilabilir. Histamin 2 reseptdr blokdrleri veya proton
pompa inhibitérlerinin baslanmasi, erozyon ya da (lserlerden kaynaklanan kanama riskini azaltmaya yardimci
olmaktadir.

Gocuklarda varis kanamalarinin énlenmesine y&nelik herhangi bir tedavinin etkinligini destekleyen ¢ok gtigli bir kanit
bulunmamasina ragmen selektif olmayan (- blokerler (propranolol) ve endoskopik tedaviler (band ligasyonu,
skleroterapi) klinik pratikte kullanilmaktadir. Sekonder proflaksi ise varis kanamasi 6ykiisti olan hastalarda yeniden
olabilecek bir varis kanamasini 6nlemek icin farmakolojik ve endoskopik uygulamalari icerir. Bu uygulamalarin yeterli
olmadigi olgularda, transjuguler intrahepatik portsistemik sant veya cerrahi portosistemik santlar da varis kanamalarinin
tedavisi ve proflaksisinde etkili olmaktadir. Ekstrahepatik portal ven trombozIlu cocuklar mezenteroportal bypass (Rex
santi) ile etkili bir sekilde tedavi edilebilir. Sirotik olmayan portal hipertansiyonlu hastalarda cerrahi tedavide selektif
portosistemik santlar (distal ve proksimal splenorenal santlar vb.) kullanilirken, sirozu olan hastalarda ise karaciger nakli
portal hipertansiyon tedavisinin temelini olusturmaktadir.

Mide varislerinin tedavisinde ise doku yapistiricisi (N-butilsiyanoakrilatgibi) kullanilarak skleroterapi yapilmaktir.

Portal hipertansiyona bagl olarak gelisen asidin tedavisinde tuz ve sivi kisitlamasi yaninda spironolakton, furosemid gibi
diliretikler kullanilmaktadir. Diliretik tedaviye yanitsiz cocuklarda parasentez etkin bir ydntemdir. Asit olusumu medikal
tedaviye direncliyse ya da parasentez sonrasinda tekrarliyorsa transjuguler intrahepatik portsistemik sant tedavi
segenekleri arasinda distintlmelidir.
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Nérolojik Sorunlu Cocugun Beslenmesi
Zerrin Onal
.U istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji Hepatoloji Beslenme Bilim Dali

Beslenme bozukluklari nérolojik sorunlu ¢ocuklarda saglikli cocuklara gére daha sik gordiliir ve bunun kalict veya uzun
stireli olma olasiligr daha fazladir. Literatiirdeki beslenme sorunlarina iligkin verilerin biiyiik cogunlugu, nérolojik sorunlu
cocuklara bunlarin i¢inde de &zellikle serebral palsili gruba aittir. Tibbi ve teknolojik gelisimlere paralel olarak, engelli ya
da nérolojik bozuklugu olan ¢cocuklarin tani ve tedavisinde 6nemli ilerlemeler kaydedilmistir. Bununla beraber beslenme
konusu genelde ihmal edilmektedir. Norolojik sorunlu hastada; motor gerilikle birlikte mental problemler, epilepsi, duyu-
algi bozukluklari, gérme, isitme, konusma bozukluklari, oral-motor problemler, dis problemleri, solunum problemleri,
gastrointestinal problemler (GOR, kabizlik) genellikle birden fazlasi bir aradadir. Bu yiizden bu hastalar diyetisyen,
gastroenterolog, norolog, psikolog, konusma terapisti, hemsire, fizyoterapistin icinde oldugu aile ve cocugunda dahil
edildigi multidisipliner bir ekip tarafindan izlenmelidir.

Nérolojik Sorunlu Cocukta Beslenmenin Onemi: Yetersiz veya asiri beslenme, hastane basvurusunda artisa, egitimsel ve
sosyal aktivitelere katilimda azalmaya neden olur. Beslenme sorunlarinin erken saptanip tedavi baslanmasi ile ¢ocuklarin
ve ebeveynlerinin yagsam kalitesi artar. Malniitrisyonla birlikte GOR, sik tekrarlayan aspirasyonlar, osteopeni ve
mikrobesin eksiklikleri de sik¢a goriiliip, bunlarda mortalite ve morbiditeyi arttirir. Uygun beslenme destegi ile viicut
agirligr ve bliylime hizi artar, irritabilite ve spastisite azalir. Periferal dolasimin diizelmesi sayesinde dekiibitus lserleri
ivilesir. GORH diizeldiginde aspirasyon sikligi azalir. Sonug olarak beslenme destegi komplikasyonlari ve hastaneye yatis
sikhgini azaltir. Bu ylizden beslenme sorunlari ve biiylime gerilikleri, bu ¢ocuklarin hastaliklarinin tedavi edilemeyen bir
parcasi olarak disiinilmelidir.

Né&rolojik Sorunlu Hastada Beslenme Bozuklukluklari: Oral motor fonksiyon bozuklugu, GORH, kabizlik, yetersiz kalori
alimi, artmis kayip, enerji metabolizmasinin degismesi, nérolojik hastaligin tiirl ve siddeti, anormal refleks ve hareketler,
duysal ve algisal bozukluklar, posttir bozukluklari, iletisim sorunlari, ilaglar (antiepileptikler vb) bagli olusur.

Norolojik Sorunlu Hastalarda Malniitrisyon Nedenleri:

Yetersiz besin alimi: El-agiz koordinasyonunun yetersiz olusu, besin alimi konusunda bakim veren kisilere bagimli olmasi,
aghik ve tokluk durumlarini belirtememeleri etkilidir. Tedavi edilmeyen GOR ve kabizlikda besin alimini azaltir.

Artmus Kayiplar: GOR, bulanti ve regiirjitasyon enerji kaybininin temel kaynagidir. Reflii 6zofajit besin reddine ve besin
aliminda azalmaya neden olur.

Degisen Metabolizma: Ayni yas ve agirliktaki cocuklara gére SP’li cocuklarda dinlenme enerji harcamasi daha dustiktdr.
Hipotonik ve yiirliyemeyen cocuklar gelisim icin dinlenme enerji harcamasinin altinda enerjiye ihtiya¢ duyarlar. Kas
tonusunun arttigr ve atetoik SP’li cocuklarda, hafif- orta diplejik veya hemiplejik SP’li yiirliyebilen ¢ocuklarda, daha
yliksek enerjiye ihtiyac duyarlar .

Oromotor Disfonksiyon: Hastalarin %90’in1 etkilenmektedir. Malnutrisyon i¢in énemli bir nedendir. Yetersiz emme,
yutma bozuklugu, tikiiriik akmasi, ¢igneme yeteneginde azalma 6giin siresini uzatarak oral alimi zorlastirmaktadir.
Serebral palsi nérolojik gelisimsel hastaliklarin en yaygin formudur bu grup genellikle sorunlari anlamada rehber kabul
edilmistir. Noérolojik sorunlu ¢ocuklarda beslenme sorunlarinin sikligl; nérolojik sorunlu ¢ocuklarin %89’una beslenme
sirasinda yardim gerektigi, %55’inin beslenme sirasinda aspire ettigi gosterilmistir. Serebral palsili cocuklarin %29-46’sinda
beslenme yetersizligi, %23’inde biiylimede duraklama %8-14’Ui fazla kilolu olarak saptanmistir. Motor bozuklugun
derecesine goére yeme ve beslenme sorunlari degiskenlik goster. Spastik quadriplejik hastalarin, diplejik ve hemiplejik
hastalara gore biylimeleri daha ciddi etkilenmektedir.

Besin Alimini Etkileyen Gastrointestinal Hastaliklar:

Yutma ile ilgili problemler: Orofaringeal disfaji (oral-motor fonksiyon bozukluklarr)
Faringodzofageal diskinezi

Ozofageal problemler: Gastrodzofageal reflii, 8zofageal dismotilite

Kronik kabizhk

Nérolojik Sorunlu Hastada Nutrisyonel Degerlendirme: Oykii, 6giinlerin gdzlemlenmesi, fizik muayene, tanisal
testlerden olusur.

Beslenme Oykiisii ve Ogiinlerin Gézlenmesi: Besin tiiketim kaydi (3 giinliik tercih edilir), Tiiketilen besinlerin icerigi,
formu, sivi tiiketimi, Kullanilan ilaglar ve destek vitaminler (antikonvilsanlar istahi +/-, bilinci etkiler ve oromotor
fonksiyonlari ve hava yolu korunmasini bozar), Giinde kag¢ 6gtin beslendigi, Ne kadar destekle beslenebildigi, 6gtinlerin
siiresi, kusma 2, besin reddi ?, beslenme esnasinda agizdan salya akmasi, tiikiirme, 6ksirik ve tikanma gibi detaylar,
Hangi kivamda yutmanin daha kolay oldugu, kronik aspirasyonu destekleyen solunum bulgulari varlig, Kaba motor
becerilerinden bas-viicut kontrolii ve oturma pozisyonunu ne kadar saglanabildigi, Oral motor becerilerinden ¢ene, ¢ene
stabilitesi, 1sirma becerisi (sert 1sirma, kasiga sert dokunma), dudaklar, yanaklar, dil ve hareketleri ile yutma becerisi, Agiz
hijyeni, GOR, kabizlik, Gérme, iletisim, cevre, biligsel diizey, kullanilan arag-gereg gibi pek ¢ok durum degerlendirilir.
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Fizik Muayenede; vuciit agirligi, boy, VKI 6l¢limleri gercek degerlendirmeyi yansitmayabileceginden lineer biiyliimeyi
degerlendirmede segmental ol¢timler tercih edilmelidir ( tibia uzunlugu,diz-topuk mesafesi, ulnar uzunluk, orta kol
cevresi, deri kivrim kalinhigr)

Nutisyonel degerlendirme, nérolojik sorunu olan gocuklar igin gelistirilmis egriler {izerinde yapilmalidir.Béylece daha
gercekgi bir degerlendirme yapilmis olur. Nérolojik sorunu olan ¢ocuklar icin gelistirilmis egrilerin 50. persentili, aghkli
cocuklar icin gelistirilmis egrilerin 10. persentiline denk gelmektedir.

Laboratuvar: Tam kan sayimi,Ure, kreatinin ve elektrolitler, Kan sekeri, Total protein, albumin, AST,ALT, Kalsiyum,
fosfor, magnezyum, Ferritin, demir, TDBK, Vitamin A, B12, D, E diizeyleri, folik asit, ¢cinko degerlerine bakilmalidir.

TEDAViI: Davranigsal modifikasyon (oral motor fonksiyonlari gelistirmek )
Eslik eden GIS sorunlarini tedavi etmek (GOR, kabizlik)
Beslenme destegi

Beslenmenin Desteklenmesi:

Giivenli yutma: Boyun arka ve yanlardan desteklenmeli, ekstansiyondan hafif 6ne dogru pozisyona getirilmelidir.
Pozisyon stabilizasyonu: Asiri bas, el-kol hareketleri engellenmelidir.

Uzman fizyoterapistlerin gézetimi altinda hava yolu giivenligi saglanarak 6gtinlerde yeme etkinligini arttirma, yeme icin
harcanan eforun en aza indirilmesi

Adaptif ekipman kullanimi: Uygun kasik-catal, masa, sabitlemede kullanilan arag ve geregler kullanilmalidir.

Beslenme Uygulamalari: 1-Verilen besinin miktari artirilir. 2-Verilen besinin icerigi enerji ve besin 6geleri agisindan
zenginlestirilir. 3-Enteral beslenme uygulanir.

ENERJi GEREKSINiMiNiN HESAPLANMASI:

Krick Yéntemi (Kkal/giin) = (BMH x kas tonusu faktori x aktivite faktorii) + btiytime faktori
Boya Dayali Yontem:

14,7 kal/cm motor islev bozuklugu olmayan ¢ocuklar

13,9 kal/cm motor islev bozuklugu olan hareketli hastalar

11,1 kal/cm motor islev bozuklugu olan hareketsiz hastalar

istirahat Enerji Tiiketimine Dayali Yontem: 1,1 x 6lciilmiis istirahat enerji tiiketimi

Genellikle saglikli yasitlarimin %75’i kadar 6nerilmekle birlikte, ¢ocugun biiylimesi esas alinmaktadir. <3 yas normal
aktiviteli BGA 50.p, Yataga bagimli BGA 10. p olmasi yeterlidir.

BESLENME YOLUNUN SEGIiMi: Yutma giicliigii, Sik tekrarlayan aspirasyonlar veya aspirasyon riski, Gastroézofageal
refli hastaligl, Oral beslenme destegi yapilmasina ragmen nutrisyonel ihtiyaglari karsilamamasi,Biylimede duraklama,
diistik yag deposu, Uzamig 6glin zamanlari Dehidratasyon, Tedaviye direncli mikrobesin eksiklikleri (Demir eksikligi, D
vitamini eksikligi, Vitamin E eksiklikligi, Niasin eksikligi, Selenyum eksikligi) durumunda tiiple beslenme tercih edilmelidir.
Tlple beslenme eger alti sekiz haftadan daha uzun sireli ise nazogastrik sonda yerine PEG,PEG-J,PEJ, yada Nissen+
stoma tercih edilmelidir. Aspirasyon riski varsa nazoduodenal kisa siireli beslenmede kullaniimali, uzun sireli
beslenmede PEG-J, PEJ veya Nissen+ stoma tercih edilmelir.

Enteral Uriin Segimi: Standart enerji yogunlugunda (1.0 kcal/ml) polimerik Griinler, Uzun siireli enteral beslenmede,
kabizlik ve ishalde lifli Griinler, GIS intolerans bulgulari olanlarda semi elementer trtinler tercih edilmelidir.

Enteral Uriinlerle vitamin ve mineral ihtiyaci tiimiiyle karsilanamaz, disaridan takviye gerek vardir.Sadece enteral {riin ile
beslenen gocuklara ekstra su verilmelidir.

Sonug olarak; nérolojik sorunlu ¢ocuklarda malniitrisyon varligr normal degildir. Nérolojik sorunlu ¢ocuklarda beslenme,
medikal tedavinin bir parcasidir, tedavi programi her hastanin gereksinimine gére diizenlenmelidir. Enerji gereksinmesi;
mobilizasyon durumu, kas tonusu, aktivite diizeyi, degisen metabolizma ve gelisim géz 6niine alinarak bireysel olarak
belirlenmelidir. Giivenli ise oral yol gelistirilmeli, degilse tiiple beslenme tercih edilmelidir. Bu ¢ocuklarin ailelerinin
psikolojik sorunlart oldugu unutulmamalidir. izlemde ailenin de icinde oldugu multidisipliner bir ekibe ihtiyac vardir.
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Gastrointestinal Besin Alerjileri
Elif Sag
KTU Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji BD, Trabzon

Besin alerjileri (BA) her yas grubunu etkileyebilen ve prevalansi gelismis tlkelerde daha fazla olmak tzere son 30 yildir
stirekli artmakta olan 6nemli bir hastalik grubudur. Gida alerjeni; alerjene 6zgii immiin hiicreler tarafindan taninip
spesifik semptomlara ve immiinolojik reaksiyonlara

yol acan bilesenler olarak tanimlanir.

Besin allerjisi ilk kez inek siitiine karsi 2000 yil 6nce Hipokrat tarafindan tanimlanmustir. ilerleyen dénemlerde Yunan ve
Roma literatiirlerinde de bilgiler mevcut olmasina ragmen, klinisyenler tarafindan bu konu ile ilgili ¢alismalar 19.yy
baslarinda yapilmistir.

Alerjene spesifik immun reaksiyonlar i) immunoglobulin E (igE) aracili, ii) non-igE aracili ve iii) kombine (hem IgE hem
non-IgE aracili) olarak {i¢ sekilde gériilmektedir. igE aracili immun reaksiyonlar, alerjen gidanin alinmasindan sonra bir
saat i¢inde hizli reaksiyon gosterirler ve genellikle solunum sistemi ve cilt bulgulariyla basvururlar. Gastrointestinal
sistemi (GIS) tutan alerjik reaksiyonlar genellikle non-igE veya kombine tipte reaksiyonlar olup kronik siirecte reaksiyon
gosterirler.

igE iliskili reaksiyonda, gida alerjeni T hiicrelerini uyararak interldkin (IL)-4 ve iL-13 salgilanmasina, ardindan B
hiicrelerinin uyarnimasiyla gida spesifik IgE antikoru Uretilimesine yol acar. Besin spesifik IgE antikoru mast hiicre
yiizeyine baglanarak histamin ve I6kotrien gibi mediatérlerin degraniilasyonu ve sistemik reaksiyonlar olusur. GIS
alerjisinde ise IgE iliskili alerjik reaksiyondan farkli olarak, T hiicreleri alerjene spesifik olarak TNF-alfa gibi inflamatuvar
sitokinler (retir. TNF-a bagirsak gegirgenligini arttirarak gida alerjenlerinin intestinal bariyerden igeri girmesini
kolaylastirir ve Th2 hiicreleri tarafindan iL-4, iL-5 ve iL-13 {retilir. B hiicreleri uyarimadig icin spesifik IgE antikoru
tretilmez. iL-13, TWEAK-Fn14 yoluyla direk epitel hasar yaparken iL-5 ise GiS dokularina eozinofil géciine ve
aktivasyonuna neden olur (Sekil-1).
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Sekil-1: ig-E iliskili ve GiS besin alerjisinin patojenik mekanizmasi.

a) ig-E iliskili gida alerji b) GIS besin alerji.

Gastrointestinal sistem besin alerjileri; klinik ve histopatolojik 6zelliklerine goére; i) Besin proteini iligkili enterokolit
sendromu (BPIES), ii) Besin proteini iliskili proktokolit (BPIP), iii) Besin proteini iligkili enteropati (BPIE) ve iv) Eozinofilik
gastrointestinal bozukluklar (EGIB) olarak siniflandirilirlar (Sekli-2). ilk {i¢ hastalik grubu genellikle infant grubunda

goriilmekte ve spesifik igE antikoru nadiren saptanabilmektedir. Ote yandan, EGIB'li hastalarin cogu yetiskinler ve kiigiik
cocuklardir ve spesifik IgE antikorlar daha sik tespit edilebilir.
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Sekil-2: GIS alerjilerinin histopatolojik ve klinik siniflandirimas.

i) IgE ARACILI ALERJIK GiS HASTALIKLARI

a) Oral alerji sendromu: Polen-alerji sendromu olarak da tanimlanir. Genelde ¢ig meyve ve sebzelerin alimindan sonra
oral kavitede sinirli semptomlarla seyreder (dil, damak ve yanakta kasinti, batma, yanma hissi, sisme). Besin
proteinleri ile polenler arasinda yapi benzerligi olmasi nedeniyle polen duyarliigi olanlarda ¢apraz reaksiyon
olusmasi sonucu gelisir. Hastalarin biiy(ik bir kismina alerjik rinit, astim, atopik dermatit gibi hastaliklar eslik eder.

b) GisS anafilaksisi: Alerjen besinin alimindan sonra dakikalar-saatler icinde klinik olusmaktadir. En yaygin klinik bulgu
kusma olup karin agrisi, ishal ve bulanti diger gériilen semptomlardir.

ii) NON-igE ARACILI ALERJIK GiS HASTALIKLARI
a) Besin protein iliskili enterokolit sendromu:

Genellikle yasamin ilk 3 ayinda baslayan, ince ve kalin bagirsak tutulumunun oldugu, siklikla uzamis ishal ve kusmanin
eslik ettigi klinik tablodur. ilk kez 1967'de Gryboski tarafindan rapor edilmis, ardindan tani kriterleri Sicherer SH ve ark.
tarafindan 1998 yilinda giincellemis ve “besin proteini kaynakli enterokolit” olarak tanimlanmistir. Genellikle %65-%94
arasinda tek besin duyarliigr gériilmekte olup ensik sorumlu besinler tilkeden iilkeye degismekle birlikte inek siitd, soya,
piring ve yumurta olarak bilinmektedir.

Patogenez; mononiikleer hiicrelerden TNF-alfa sekresyonu sonucu intestinal epitel hiicrelerinde permeabilite artisi,
duodenum-jejunum mukozasinda inflamasyon, 6dem ve villéz atrofi gelisir. TNF-alfa’min yanisira, iL-6 artisiyla
trombositoz, CRP artisi, I6kositoz goriilmektedir.

Klinik olarak iki sekilde gorilebilir; i) akut form, ii) infantil kronik form. Akut formda hastalar; asidoz,
methemoglobinemi, trombositoz, hipotermi, kanli diskilama hatta sok tablosunda gelebilirler. Bu hastalarin bir kismi
sepsis, metabolik hastalik veya akut batin tanisi alabilirler. Kronik formda ise alerjen gidanin alimindan 1-4 saat sonra
tekrarlayan kusmayla baslar ve ardindan ishal ile devam eder. Biiylime gelisme geriligi, letarji, solukluk, kilo kaybi, kanli
mukuslu ishal, dehidratasyon eslik edebilir. Cilt ve solunum sistemi bulgulari gériilmez. Hastaligin fenotipi alerjen gidanin
alim sikhgina ve zamanina gére degismektedir. En sik etken inek siitii ve soyadr.

Hastalarin ¢ogunda deri prick testi (DPT) ve spesifik IgE antikoru negatiftir. Tani semptomlarin tekrarlayan olmasi
nedeniyle klinik siipheye dayanmaktadir. Atopi yama testi ile yapilan calismalarda BPIES tanisi icin duyarlili§in % 100,
6zgilligiin % 71, pozitif ve negatif prediktif degerin % 75 ve %100 oldugu gésterilmistir. Bunun aksine duyarliigin % 11.8,
6zgullagin %85.7, pozitif ve negatif prediktif degerin % 40 ve % 54.5 olarak bulundugu karsit calismalar da mevcuttur.

Tedavide sorumlu olan besin diyetten cikariimali, aile/hasta egitilmeli ve gikarilan besin nedeniyle olusabilecek eksiklikler
karsilanmalidir. Anne siitliniin oldugu durumlarda annenin diyet yapmasi 6nerilir. Eger anne siitli yoksa 6ncelikle
hidrolize mama, semptomlar devam ederse aminoasit bazli mama énerilmektedir. Hastalarin %50’sinde inek siitii ve soya
beraber sorumlu oldugu icin, genellikle soya bazli mamalar 6nerilmemektedir.
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a) Besin protein iliskili proktokolit:

Yasamin ilk aylarinda (ilk 6 ay) cizgi, nokta veya daha fazla miktarda kanama, hafif derecede ishal ve mukuslu digkilama
semptomuyla basvururlar. Sistemik bulgu gériilmez. Hastalarin gelisimi ve kilo alimi normal olup bazi vakalarda hafif
anemi gordilebilir. Ortalama tani yasi 2 ay olmakla birlikte son yillarda bebekliginde proktokolit dykdisti olmayan, 2-14 yas
arasi ¢ocuklarda da tanimlanmustir. Cogu hasta (%60) anne siitii ile beslenmekte olup anne siitiiniin BPiP’nin baslangig
zamanini ve semptomlari hafiflettigi bilinmektedir. En sik sebep inek siitli, soya ve yumurtadir. Coklu gida duyarlihg %20
oranindadrr.

Patogenez: Endoskopik ve patolojik bulgulara dayanarak, eozinofillerin ve lenfositlerin aktivasyonuyla olusan
lenfonodiiler hiperplazi (LNH) patogenezde énemli rol oynar. Ohtsuka ve ark.; BPiP’li bebeklerin kolon mukozasinda
CCL11 (eotaksin-1) mMRNA ve CXCL13 mRNA degerlerinin yiiksek oldugunu tespit etmislerdir.

Tani klinik siipheyle konur. Eliminasyon diyeti ve ardindan oral challenge testi ile tani dogrulanir. Rekto-sigmoidoskopi
yapildiginda siklikla rekto-sigmoid bélgede sinirli ancak daha genis bolgeleri de kapsayabilen, yama seklinde eritemat6z
lezyonlar, frajilite, LNH goriilmektedir. Histopatolojik incelemede ise siklikla lamina propriada eozinofilik infiltrasyon ve
(D8 lenfositlerin 6nciiliik ettigi lenfositik infiltrasyon gériilir. Spesifik IgE, serum igE, DPT, yama testi genellikle
normaldir. Kesin tani i¢in énerilen ydntem eliminasyon ve challenge testidir.

Tedavide, bebek anne siitii ile besleniyorsa anneye diyet ve kalsiyum destegi 6nerilir. Annenin diyet kisitlamasi basarisiz
olursa hidrolize mamalar, semptomlar gerilemez ise aminoasit bazli formdller 6nerilir. Hastalar genellikle 9-12 aylikken
duizelirler. Nadir de olsa (%20) 2 yasa kadar devam edebilir.

b) Besin protein iliskili enteropati:

Bu hastalik ilk olarak 1960 yilinda, ardindan 1970 yilinda “inek siitii proteininin neden oldugu malabsorbsiyon senromu”
olarak tanimlanmustir. inek siiti proteini alan bir bebekte (emerek ya da mama yoluyla) siddetli kusmayi takiben kronik
ishal, karin sisligi, orta-agir anemi, biiylime-gelisme geriligi, perianal eritem, egzema, rektal kanama, hipoproteinemi ve
6dem bulgulariyla karakterize olan bir tablodur.

Patogenez; ince bagirsak mukozasinda villéz atrofi, kript hiperplazisi, intraepitelyal lenfosit, lamina propriada artmis
eozinofil, lenfosit ve plazma hiicre infiltrasyonu gordlir. Chung ve ark.nin yaptigl bir calismada; histopatolojik
incelemede, lamina propriada “major basic protein (MBP)” olarak bilinen eozinofilik grandillerin yiiksek oldugu ve MBP
miktarinin villéz atrofi siddetiyle orantili oldugu tespit edilmistir. Bu bulgularla degerlendirildig§inde, MBP’nin
patogenezde 6nemli rol oynadigi ve mukozal hasara yol agarak enteropati tablosunu olusturdugu diisiiniilmektedir.

Ulkemizde yapilan bir ¢alismada; BPIE’'nin sadece anne siitii alan bebeklerde %22.2 oraninda gériilebildigi, bu bebeklerin
annelerinin inek siitl eliminasyon diyetinin ardindan %86.7 oraninda olumlu yanit alindigi gériilmiistiir. Ancak diyetin
uygulanamadigl ya da anne siitliniin olmadigl durumlarda ileri derecede hidrolize mamalar kullanilabilir. Diyet sonrasi
ince bagirsak mukoza bulgulari 6-18 ay icinde diizelmektedir. Genellikle 1-2 yaslarinda inek siitii tolere edilir. Nadir de
olsa klinik bulgular 3 yasindan sonra da devam edebilmektedir.

ii) NON-IgE VE IgE ARACILI /| KOMBINE ARACILI ALERJIK GiS HASTALIKLARI (EOZINOFiLiK GiS HASTALIKLARI)

Eozinofilik gastroenteropatiler, GiS mukozasinin eozinofilik infiltrasyonu ile karakterize olan bir grup hastaliktir. infantil
dénemden itibaren baslayabilir ancak siklikla yasamin ikinci ve glincii dekatinda pik yapar. Kliniko-patolojik olarak ti¢
sinifa ayrilirlar.

a) Eozinofilik Gastroenterit: ilk olarak 50 yil 8nce Kaijser tarafindan tanimlanmistir. Siklikla mide ve ince bagirsakta,
nadiren kolonda olusan ve herhangi bir katmanin (seroza, muskuler tabaka, seroza) eozinofilik infiltrasyonu olarak
tanimlanmistir. Mide tutulumu %26-81 oraninda, ince bagirsak tutulumu ise %28-100 oraninda goriilebilmektedir. Mukozal
tutulumda; karin agrisi, gaytada gizli kan, demir eksikligi anemisi, gelisme geriligi, protein kaybettiren enteropati
tablosu, muskdiler formda ise kas tabakasinin kalinlasmast ile obstriiksiyon tablosuna yol agabilir (gastrik ¢ikis sendromu,
pilor stenozu). Serozal formunda hastalar karin agrisi ve asit ile basvurabilirler.

Hastalar atopik veya non-atopik olabilir ancak hastalarin potansiyel olarak genetik duyarliiga sahip bir besin alerjik
bozukluguna sahip oldugu diisiiniilmektedir. Tani icin endoksopik ve histopatolojik inceleme gerekir. Endoskopide
makroskopik olarak normal mukozanin yani sira noddiler gériiniim, lser, frajilite goriilebilmektedir. Yamasal tutulum
olabilecegiden coklu biyopsiler alinmalidir. Histopatolojik olarak eozinofil infiltrasyonu gdsterilmeli, sekonder eozinofili
yapan tim nedenler (paraziter enfeksiyon, inflamatuar barsak hastaligi, ¢6lyak hastaligi ve skleroderma gibi bag dokusu
hastaliklar1) dislanmalidir. Periferik eozinofili % 50'den fazla gorilebilir, ancak tani kriterleri agisindan 6nemi tespit
edilmemistir. Sorumlu alerjen giday tespit etmek giictiir. Genelde ¢oklu gida duyarlihgi vardir ve DPT ile alerjen tespit
edilmisse hedef gida eliminasyonu, edilememisse 6’li diyet eliminasyonu veya elemental diyet uygulabilir. Eger diyete
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yanit yoksa ya da uygulanamamissa kortikosteroid en ideal medikal tedavi secenegidir. Prednisone 0.5-1 mg/kg/giin ya
da budesonide 9 mg/giin olarak baslanir ve klinik remisyon saglandiktan bir hafta sonra kademeli olarak kesilmelidir.
Bazi hastalar steroid kesilmesinden sonra relaps ile basvurabilir. Bu durumda disiik doz ve uzun sireli kullanim
uygulanabilir. Steroid kullamiminin adrenal baskilanma, osteopeni ve boy kisaligi gibi uzun vadeli kronik yan etkileri
oldugu unutulmamalidir. Mast hiicre stabilizatérleri, [6kotrien reseptér antagonistleri ve anti-iL-5 (reslizumab) kullanilan
calismalar mevcuttur.

b) Eozinofilik kolit: Eozinofilik GiS hastaliklarinin nadir bir formu olup siklikla cocukluk ve eriskin dénemde nadir olarak
bebeklik ddneminde gériilen, kan ve mukus iceren diskilama, karin agrisi, gelisme geriligi seklinde kendini gésteren bir
hastaliktir. Etiyolojisi tam olarak bilinmemektedir. Yapilan ¢alismalarda; besin alerijisi ile iligkili oldugunu, hastalarin
%75’inde atopi 8ykdisii oldugu tespit edilmistir. infantlarda en sik etken inek siitii ve soya protein olup daha biiyiik cocuk
ve eriskinlerde sorumlu alerjen net bilinmemektedir. Histopatolojik incelemede sadece kolon mukozasinda eozinofilik
infiltrasyon vardir. Ancak enfeksiyon, ilag, konnektif doku hastaliklari, inflamatuvar bagirsak hastaliklari, ¢dlyak hastalig
gibi sekonder eozinofili yapan nedenler mutlaka ekarte edilmelidir. infantlarda tedavinin temelini eliminasyon diyeti
olustururken ileri yaslarda steroid tedavisi (budesonid) ilk tercih edilen secenektir. Vakalarin %90’dan fazlasinda 2
haftalik steroid tedavisi ile klinik bulgular dizelmektedir. Steroid kesildikten sonra relaps siktir (%27). Mast hiicre
stabilizatérleri, [6kotrien reseptdr antagonistleri, kromolin, antistaminikler ve anti-iL-5 (reslizumab) kullanilan ¢alismalar
mevcuttur.

c) Eozinofilik Ozofajit: Eozinofilik &zofajit (EoE); tiim diinyada gériilme sikigi artan ve 6zofagusun yaygin eozinofilik
infiltrasyonu ile tanimlanan kronik immun-antijen iliskili inflamatuvar bir hastaliktir. Genetik yatkinligi olan ¢ocuklarin
cevresel tetikleyici faktorlere olan hassasiyeti sonucu gelismektedir. Hastalik ilk kez Landers ve ark. tarafindan 1970’li
yillarin sonunda pediatrik hastalarda belirtilmis, 1990’li yillarda ise kliniko-patolojik bir hastalik olarak tanimlanmistir.
EoE’nin tim dinyadaki prevelansi, farkindaligin artmasiyla giderek artmaktadir. 19 yas alti cocuklarda insidansi
1.25/10.000, prevelansi 4.3/10.000 olarak rapor edilmistir.

Patogenez; Th2 tipi immun cevap ile asiri sitokin tretimi (iL-4, 5 ve 13) ve eotaxin-3 i kodlayan gen mutasyonu sonucu
asiri eotaxin-3 ekspresyonu, inflamasyon ve eozinofil goctine yol agar.

Tani kriterleri ilk kez 2007 yilinda yayinlanmig ancak klinik deneyimler ve arastirmalar sonucunda en son 2018 yilinda
giincellenmistir. Bu kriterlere gore; atopi 6ykusii ve kusma, karin agrisi, regurjitasyon, yutma glicligi gibi 6zofagus
disfonksiyon bulgulari olan bir hastaya EoE siiphesiyle endoskopi yapildiginda, histolojik incelemede bir biyiitme
alaninda 215 eozinofil saptanmasi EoE olarak tanimlanmaktadir. Ayrica diger EE yapan hastaliklarin diglanmasi
gerekmektedir. Ozofagus mukozasinda segmenter tutulum oldugu icin mukozal biyopsi mutlaka en az iki segmentten
ve 4-6 adet alinmalidir. Ayrica mukoza %20 oraninda normal gériilebilir. Hastalarin %60-70’inde atopi dykisi vardir.

Onceki siniflandirmalarda, proton pompa inhibitéri yanith EE (PPI-REE) ile EoE ayr hastallk grubu olarak
tanimlanmaktaydi. Ancak yapilan bir ¢ok ¢alismada; PPI-REE ve EoE hasta gruplarinin, klinik, endoskopik, histolojik
ozellikleri ve atopi 6ykistiniin benzer oldugu, alerjik-inflamatuar faktorlerin ve RNA expresyonunun benzer oranda
yiiksek oldugu tespit edilmistir. Bu nedenle PPI-REE, EoE’nin bir alt grubu olarak kabul edilmistir. Ayrica, EOE ézofagus
kompliyansi ve dismotilitesini azaltarak sekonder gastrodzofagial reflii hastaligina (GORH) yol acmakta, GORH ise
epitelyal biitinlGiglu bozarak ve antijen maruziyeti ile mukozal inflamasyona yol acarak EE’ye neden olmaktadir. Bu
nedenle EoE ve GORHyi birbirinden ayirmak zordur. Atopi 6ykiisiiniin olmamasi ve normal pH monitorizasyon
bulgularinin olmasi GORH lehinedir.

Tedavide ilk secenek yiiksek doz (2 mg/kg) PPI kullanimidir. PPIi; eozinofil hiicre yiizeyinde bulunan ligandlar tarafindan
taninan ICAM-1 ve VCAM-1 ekspresyonunu engeller. Ayrica, iL-13 ve iL-4'i bloke ederek eotaksin-3 promotériine
baglanan STAT6 yoluyla, eotaksin-3-mRNA ekspresyonunu engeller. Yiiksek doz PPi ardindan uzun dénem disiik doz
PPi kullanilabilir. Yapilan bir calismada; PPi tedavisiyle hastalarin %50.5'inde histolojik, %60.8’inde ise semptomatik
iyilesme oldugu tespit edilmistir. Baska bir calismada; ortalama 26 ay diisiik doz PPi ile idame tedavinin %73.3 oranda
histolojik iyilesme sagladigr gérilmustdr.

Sistemik steroidlerin yan etkisinin olmasindan dolay: striktir, derin Ulser gibi agir klinik bulgularin olmasi durumunda
tercih edilmektedir. Topikal steroidler (flutikazon ve budesonid) de sistemik steroidler kadar etkili olup yan etkileri azdir.
inhaler formlar agiza puskiirtilip yutularak, ampuller ise bal, sakkaroz gibi viskéz maddelerle karistirilarak
kullanilmaktadir. Bir calismada; visk6z oral budesonidin, flutikazona oranla daha efektif oldugu gosterilmistir (histolojik
remisyon %75 ve %40). Sistemik veya topikal steroid tedavisinin kesilmesinden sonra relaps sik gézlenmektedir. Bu
nedenle steroidlerin uzun siire ve diisiik doz kullamimi uygulanabilmekte ancak ancak boy kisalig, osteopeni ve adrenal
baskilanma gibi yan etkileri oldugu unutulmamalidir.

Diger tedavi secenegi diyetttir. Hastalarin 290’1 elementer diyete, %50’si ise 6’li eliminasyon diyetine yanit vermektedir.
Elementer diyet tadi kétii ve kompliyansi az olmasina karsin, eriskin ve cocuklarda uygulandiginda steroidler kadar
efektiftir (%90.8). DPT ve yama testi kombinasyonuyla belirlenen alerjen gidalarin ¢ikarilmasiyla yapilan hedef
eliminasyon diyetinin basari orani %53-65 arasindadir. Diger diyet secenegi olan ve siit, bugday, yumurta, soya,
kuruyemis ve deniz Urlinlerinin ¢ikariimasiyla olusan 6’ diyet eliminasyonunun kiir orani %70-74’tlr. Yapilan bir meta-
analizde; budesonid, flutikazon, 6’li ve 4’li (stt, yumurta, bugday, soya) besin eliminasyonunun histolojik iyilesme
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oranlari sirasiyla %76.8, %68.3, %69 ve %64 olarak tespit edilmistir. Cerrahi tedavi ise striktiir tip EoE tedavisinde
uygulanmaktadir (buji ya da balon dilatasyon).

Sonug olarak; alerjik GIS hastaliklar her yas grubunda gériilebilen, morbiditesi yliksek, tedavisi zor ve hayat kalitesini
etkileyen hastalik grubudur. Hastalar multidisipliner bir yaklasimla takip edilmeli, biiyiime-gelismenin devami ve medikal
tedavilerin uzun dénem yan etkileri agisindan yakin izlenmelidir.
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Enteral Beslenme izlemi Ve Sik Gériilen Komplikasyonlarin Yénetimi
Halil Kocamaz
Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi,
Cocuk Gastroenterolojisi Bilim Dali, Denizli

Giris

Enteral beslenme(EB) besinlerin agizda islem gérmeden dogrudan gastrointestinal kanala ulastiriimasi olarak da
tanimlanmaktadir. EB fizyolojik, maliyeti disiik ve daha giivenli oldugu icin parenteral beslenme yerine siklikla tercih
edilmektedir'. Klinik, yogun bakim veya ayaktan izlem Uniteleri disinda evde de yaygin olarak kullanilan EB aslinda
mortalite ve 6dnemli morbiditelere yol agan komplikasyonlar icerir. Enteral beslenen ¢ocuklarda uygun biyiime ve
néromotor gelisimin saglanmasi ile birlikte EB’nin araliksiz devam ettirilmesi ve komplikasyonlarinin 6nlenmesi
amaclanmalidir.

Enteral beslenen hastanin izlemi

Enteral beslenme gereksiniminin oldugu konjenital, metabolik, anatomik ya da genetik nedenli 400’den fazla hastalik
oldugu bilinmektedir. Bu hastaliklarin her birinin kendi iginde farkliliklar géstermesi nedeniyle enteral beslenen hastalara
yonelik standart bir izlem protokoll olusturmak giictiir. Klinisyenle isbirligi icinde ¢alisan beslenme destek ekibinin
belirledigi bir takip gizelgesi olusturulmali ve hastanin izlemi kayit altina alinmalidir. Besinsel gereksinimler, sivi ve eneriji
ihtiyac belirlendikten sonra her hastaya yénelik uygun bir EB izlem protokolii ¢ikariimalidir®. EB izlemi yapilan hastada
EB sollisyonuna karsi tolerans durumu gastrointestinal fonksiyonlarin izlemi ile miimkiin olmaktadir. Tuple beslenen
cocuklarda izokalorik formulalarin kullaniimasi hem mideye hem de ince barsaklara yapilan EB’de yiiksek tolerans
gostermektedir. EB destegi alan bebek veya ¢ocugun biylimesinin izlemi EB’nin ana unsurlari arasindadir. Hastanede
enteral beslenen bir ¢ocugun agirlik dl¢iiminiin giinliik yapilmasi énerilmektedir. Evde EB alan bebek ve cocuklarin
hastanin yasina ve klinik durumuna gére 2 hafta ile 3 ay aralarla agirlik ve boy 8lciimlerinin yapilmasi énerilir. Ozellikle
aktivitesi simirlanmig nérolojik engelli gocuklarda istirahat enerji gereksinimi azaldigindan EB ile birlikte obezite
gelisebilecegi unutulmamalidir. Enteral beslenme destegi alan hastalarin mineral, elektrolit, vitamin D, demir diizeyleri,
karaciger, bobrek fonksiyonlari, albiimin gibi testlerinin baslangicta &lciilmesi ve 6-12 ay aralarla izlenmesi
Onerilmektedir. Enteral beslenen agir beyin hasarl veya ciddi anatomik sorunlu ¢ocuklar disindaki tiim hastalarin oral
beslenmeye gecis icin birer aday oldugu unutulmamalidir. Uzun dénemde oral motor yetilerinin gelismesi icin bu yoénde
destekleyici davraniglarda bulunulmalidir. Giinliik besin gereksinimlerinin %65-75 kadarini agizdan alabilen hastalar gegis
dénemi beslenme(GBS) programina alinmaldir?.

Komplikasyonlar ve yénetimi
EB’nin komplikasyonlari mekanik, enfeksiy6z, gastrointestinal ve metabolik komplikasyonlar olarak siniflandirilabilir.

1.Mekanik komplikasyonlar

Tiplin yerinden ¢ikmasi veya yanlis bir noktada sonlanmasi ¢ogunlukla nazogastrik ve nazoenterik tiiple beslenen
hastalarda gériilen problemlerdir. Ozellikle 8ksiiriik, 6gtirme, kusma gibi durumlarin nazal beslenme tiiplerinin yerinden
¢ikmasina neden oldugu bilinmektedir. Uzun siire kullanilan nazal beslenme tiipleri siniizit, otit, nazal llserler, 6zofagus,
mide Ulseri, GORH olusumunu kolaylastirmaktadir. Gastrostomi tiiplerinin yerinden ¢ikmasini engellemek icin tiiplerin
ciltten uzakhgini gosterecek sekilde isaretlenmesi Onerilmektedir. Ayrica tiipiin kiyafetlere degil karin duvarina
sabitlenmesi tipln yerinden ¢ikmasini engellemektedir®.

Beslenme tiipiiniin tikanmasi sik karsilasilan ve bazen de tiiplin degistirilmesini gerektiren ciddi bir durumdur. En yaygin
nedeni beslenme &ncesinde ve sonrasinda tiipiin uygun sekilde ylkanmamasidir. Yavas salimimli ve enterik kapli ilaglarin
tlipten verilmesi ya da enteral beslenme soliisyonlarina ilag eklenmesi tiipte tikanikliga yol actigindan 6nerilmemektedir.
Tipte tikaniklik fark edildiginde tiipe hafif basingla ilik su uygulamak ve iki parmagin arasinda tiipe nazikge masaj
yapmak uygulanacak ilk yontem olmalidir. Yiiksek basingla miidahale tiipte yirtimaya neden olabileceginden
6nerilmemektedir. Ayrica bu islem igin kiigiik hacimli enjektérler yerine 30-60 ml hacimli olanlar 6nerilmektedir. Yarim
cay kasigl sodyum bikarbonatin 15 ml suda ¢éziilerek tiipe uygulanmasi da tiiptn agiimasini kolaylastirmaktadir®. Tiip
agmak igin Gretilmis 6zel fircalar, enterik kapli olmayan pankreas enzimleri ya da tiip agmak icin uretilmis clogzapper ve
tubeclear gibi mekanik sistemler tlkemizde bulunmamaktadir.

Grantilasyon dokusu stoma etrafinda olusan karnabahar goriiniimlii, pembe renkte bir yabanci cisim reaksiyonudur.
Beslenme tiipiiniin dis sabitleyicisi ile cilt arasindaki mesafe ¢ok siki ya da gevsek olmasi durumunda tiip, stoma
etrafindaki ciltte kronik bir irritasyona ve nihayetinde graniilasyon dokusuna neden olmaktadir. Erken dénemde tespit
edilen graniilasyon dokusunun tedavisinde irritasyonu ortadan kaldirmak ve giinde 3-4 kez salin ile yapilan pansuman
yeterlidir. Graniilasyon dokusu biylimis, frajil ve kanamaya egilimli ise 3 giin araliklarla glimis nitrat uygulamasi veya %
0.5 oraninda triamsinolon iceren kremlerin graniilasyon dokusunu iyilestirdigi gosterilmistir®.

Gémulmis tampon sendromu(GTS) gastrostomi dis sabitleyicisinin cilde ok siki tutturuldugu durumlarda ortaya ¢ikan bir
durumdur. Tipin i¢ kismindaki tamponun asirt baskisindan dolayr mide i¢ duvarindaki mukoza erozyone ugramakta ve
zaman i¢in mide duvarina gomiilmektedir. GTS’nu distindilren isaretler, tlipiin stomadan iceri ve disar hareket
ettirilememesi, beslenme inflizyon pompasi ile beslenenlerde cihazin siirekli tikaniklik uyarisi vermesi, tiipl yikarken
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fazla basin gerekmesi ve tiipl yikarken stoma kenarindan sizinti olmasi seklinde siralanabilir. GTS’nu 6nlemek igin
Perkutan endoskopik gastrostomi(PEG) takildiktan sonraki ilk giinlerde 6nerilen uygulamalar eksiksiz yapilmahdir.
Sonraki giinlerde ise en az haftada bir kez tiip 360 derece donddriilmeli ve yaklasik 4 cm (basparmak boyunca) kadar
iceri itilip normal pozisyonuna alinarak uygun sekilde sabitlenmelidir”.

2.Enfeksiy6z komplikasyonlar

Stoma problemleri baslica stoma agzinda seliilit, graniilasyon dokusu ve sizinti olarak bilinmektedir. islem éncesinde
uygulanan agiz dekontaminasyonunun erken stoma enfeksiyonlarini azalttigi gésterilmistir. Eriskinlerde erken stoma
enfeksiyonlarinin énlenmesi amaciyla oral ko-trimoksazol soliisyonun tip icine 20 ml verilip bekletilmesinin genis
spektrumlu sefalosporinlerin IV uygulanmasi kadar etkili oldugu gt’)sterilmi§tir8. Stoma Uzerine yapilan abartili kapatma
uygulamalari, sizintilarin gézden kagmasina yol agmakta ve nemli ciltte mantar enfeksiyonlarina zemin hazirlamaktadir.
Stoma bdlgesinde seliilit tespit edildiginde Polisporin gibi kremler 5-7 siireyle ince bir film tabaka halinde enfeksiyon
bélgesine uygulanabilir. Hastada enfeksiyon ylizey alaninda artis ve ates gibi sistemik bulgularin olmasi durumunda oral
sefaleksin ya da klindamisin baglanmasi 6nerilmektedir. Antimikrobiyal emdirilmis 6zel politiretan(Hartman képiik) sargi
bezlerinin yara enfeksiyonlarinda etkin oldugu gosterilmistir. Stoma etrafindaki ciltte benekli dokiintl goérilmesi
mantar enfeksiyonunu diisiindiiriir®™.

Stomada sizinti durumuna yol agan en énemli faktor tlipln asirn hareketli olmasidir. Stoma etrafindaki graniilasyon
dokusu ve seliilit, hastanin ani kilo kaybetmesi, tiipteki ¢atlaklar, 6ksiiriik, 6gilirme, kabizlik gibi karin i¢i basincini artiran
durumlar stoma etrafindan sizintiya yol acan diger nedenlerdir. Stomadan yogun bir sizinti varsa 6ncelikle bariyer bir
krem(ginko bazli ya da vazelin) kullanilarak stoma etrafindaki cildin tahrisi 6nlenmelidir. Daha buytk capli ttplerin
stomaya yerlestiriimesi sanilanin aksine stomanin iyice genislemesine ve sizintinin artmasina yol agmaktadir™. Yiiksek
hacimli bolus beslenen veya mide bosalmasi yavaslamis hastalarda stoma sizintisini azaltmak igin gegici bir siire stirekli
beslenme rejimine gegilmesi 6nerilmektedir.

3.Gastrointestinal komplikasyonlar

Enteral beslenme soliisyonuna(EBS) karsi toleransi da yansittigindan gastrointestinal sistem fonksiyonlari her
beslenmede gézlemlenmelidir.

Bulanti ve kusma, tliple beslenen hastalarin %20’ sinde goriilmektedir. Tiiple beslenen bir hastada bulanti ya da kusma
tespit edildiginde &ncelikle EBS’a karsi intolerans akla getirilmelidir. EBS’nun osmolaritesi, verilme hizi ve uygun isida
olup olmadigi da degerlendirilmelidir. Yiiksek hizda ya da soguk uygulanan EBS mide bosalmasinda gecikmeye, karin
agrisina ve kusmaya neden olmaktadir. Enteral beslenen nérolojik engelli hastalarda goklu ilag kullanimlari ve sedasyon
uygulamalarinin mide bosalmasinda gecikme yaptig bilinmektedir. Mide bosalmasinda gecikme tespit edilirse EBS’daki
yag oraninin diisiiriilmesi ve prokinetik ilaglarin tedaviye eklenmesi yararli olmaktadir®.

Ishal tiiple beslenen hastalarda sik gériilen problemlerden biridir. Tiiple beslenen bir hastada ishal tespit edildiginde
oncelikle EBS’nun kontamine olmadigindan emin olunmalidir. Agik sistem enteral beslenmede, EBS’nin oda 1sisinda en
fazla 4 saat askida kalabilecegi unutulmamalidir. Formulalarin yiiksek hizda ve kisa siirede uygulanmasi da bazi
hastalarda ishale neden olmaktadir. Enteral beslenen bir hastada ishal varsa 6ncelikle gaita analizleri (mikroskobisi ,
rediiktan madde, pH, viral antijenler, amip antijeni vb..) yapiimalidir. Hastanin EBS disinda kullandigi elektrolitli sivilarin,
antiasitlerin, antibiyotiklerin ve sorbitol icerikli suruplar da ishal nedenleri arasindadir. ishalin uzamasi durumunda
EBS’nun verilme hizi azaltmalidir. ishalli bir hastada suda ¢éziinen lifli EBS’nun tercih edilmesi ya da FOS, pektin, guar
gum gibi gaita yogunlugunu artinc liflerin uygulanmasi digskilama sayisini azaltmaktadir. Tipten verilen lif
preparatlarinin tikanikliga yol agma riski nedeniyle uygulama sonrasinda tiip uygun sekilde yikanmalidir. Malabsorbsiyon
bulgulari saptanan hastalarda nedene yonelik uygun tedaviler ile birlikte hidrolize formulalarin kullanilmast ishal sayisini
azaltmaktadir.

Kabizlik enteral beslenen hastalarda diyet [ifi eksikligi, azalmis sivi alimi, yogun kalorili mamalarin uygulanmasi,
immobilite gibi pek ¢ok nedenle ortaya ¢ikmaktadir. EBS’daki suda ¢ézlinmeyen lifler diski kivamini yumusatarak
kabizhig azaltmaktadir. Kabizigi olan enteral beslenen hastalarin tibbi bir kisitlama olmadikga tiipten verilen su
miktarinin artirilmasi ve osmotik laksatiflerin tedaviye eklenmesi yararl olmaktadir®.

Karinda siskinlik, dispepsi gibi yakinmalarin olmasi durumunda 6ncelikle tiiple beslenen hastanin midesindeki gazin
diizenli olarak ¢ikarildigindan emin olunmalidir. Ventilasyonda denilen bu islem icin 6ncelikle 60 cc’lik enjekt&riin pistonu
gikariimalidir. Beslenme &ncesinde gastrostomi tiipiine ici bog olan enjektér takilmali ve tiiptin kiskaci agiimalidir. Bu
sayede midedeki gazin uygun sekilde ¢ikisi saglanmalidir. Hastanin karnina nazik¢e masaj yaparak ya da pozisyon
degistirerek midede sikisan gazin ¢ikarilmasi hastanin rahatlamasini saglamaktadir. EB yapilan ¢cogu hasta igin aralikh
olarak gereken ventilasyon uygulamasi, 6zellikle fundoplikasyon yapilmis bazi hastalarda her beslenme 6ncesinde yarar
saglamaktadir®. Pompa araciligiyla beslenen hastalarda Farrel bag isimli 6zel bir sistemin EB ile birlikte es zamanh
kullanilmasi  midedeki havanin ventilasyonunu saglayarak gastrointestinal tolerans agisindan blyiik kolayhk
saglamaktadir.

4.Metabolik komplikasyonlar

Parenteral beslenmeye oranla enteral beslenen hastalarda metabolik komplikasyonlar daha az goriilmektedir. Enteral
beslenen kronik malnutrisyonlu, kalp, bobrek veya karaciger hastaligl olan ¢ocuklarda metabolik komplikasyonlarin
gorilme riski artmistir. Enteral beslenen hastalarda ortaya ¢ikan metabolik problemler sivi-elektrolit bozukluklari, eser
element, serbest yag asidi ve vitamin eksiklikleridir. Uzun siireli a¢hgi olan, agir malnutrisyonu olan hastalar ile viicut
agirliginin %10’unu birkag ay i¢inde kaybetmis hastalarda EB ile iliskili olarak en korkulan metabolik problem yeniden
beslenme(refeeding) sendromudur(YBS). Bu hastalarda YBS’unun metabolik belirtecleri giinliik izlenmelidir®. Genel bir
yaklasim olarak EB disiiniilen bir hastanin hematolojik ve biyokimyasal parametreler EB baslanmadan &nce
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degerlendirilmelidir. Ozellikle hastanede yatan ve organ fonksiyonlan diizensiz olan bebek ve cocuklarda erken
donemde laboratuar parametrelerinin yakin izlemi gereklidir.
Tiipten oral beslenmeye gegis

Gegis dénemi beslenmesi(GBS) tiiplu beslenen bir hastanin oral diyete tekrar donme ve tiiple beslenmenin kesilmesi
asamasindaki siireci tanimlar. Tiple beslenme hizinda azaltmayla orantili olarak hastanin oral alim artirnlmaldir. Bu
amagla gesitli yontemler uygulanarak hastalarin aglik-tokluk déngiistiniin olusturulmasi saglanmalidir. Bu yéntemler ;
-ana 6glin saatlerinde beslenmenin durdurulmasi

-gece beslenme

-bolus beslenmeyi sekillendirme olarak bilinmektedir.
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Olgularla Parenteral Beslenme
Atakan Comba
Hitit Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali

Enteral yolun kullanilamadigl veya enteral yolla yeterli olarak beslenemeyen hastalarda, viicudun ihtiyaci olan makro ve
mikrobesinlerin damar yolu ile verilmesine parenteral beslenme (PB) denir. Enteral yolun hig kullanilamadigi durumlarda
total PB, kismen kullanildigr durumda ise parsiyel PB uygulanir. Parenteral beslenmenin verilis yeri kateterin ucunun
bulundugu yere gore periferal veya santral olabilir.

Parenteral beslenmede genel olarak amag, oral ya da enteral beslenme saglanamadigi durumlarda yeterli biiyiimeyi
saglamak icin gerekli besin 6gelerini intravendz yolla vermek ve malniitrisyon gelisimini 6énlemektir. Erken dogum
nedeni ile beslenemeyen prematiire bebekler, enteral beslenmeyi tolere edemeyen yogun bakim ve ventilator tedavisi
gerektiren ¢ocuklar, gastrointestinal cerrahi geciren, kisa bagirsak gelisen ve intestinal yetmezlik bulunan hastalar PB
adayidir.

Parenteral beslenme ekibinin esas kadrosunu, merkezlere ve sartlara gére degismekle beraber, bu alanda deneyimli bir
cocuk saghgi ve hastaliklari uzmani varsa gocuk gastroenteroloji uzmani, diyetisyen, klinik eczaci/farmakolog ve
beslenme hemsiresi olusturur. Cocukluk yas grubunda psikolog, aile, konusma ve oyun terapistinin roli de ¢ok
énemlidir.

Parenteral beslenmenin icerigi, viicut icin baslica gereksinimler olan sivi, elektrolit-mineral, enerji (karbonhidrat, yag ve
lipit), eser elementler, vitaminlerden olusur. Sivi gereksinimi hastanin hidrasyonu, yasi, agirligl, cevre faktérleri ve altta
yatan hastaligina gére degisir. Anormal kayiplar (ishal, ostomiler, kusma, nazogastrik sonda gibi) ayri bir sivi ile yerine
konmali PB ile karistirlmamalidir. Sivi hesabi ¢cocuklarda ilk 10 kg icin 100 ml/kg, 10-20 kg icin 1.000+ 50 ml/kg ve 20 kg
Gistli igin 1.500+20 ml/kg seklindeki Holliday-Segar formidilii ile hesaplanir.

Saglkll bir bireyde total enerji ihtiyaci bazal metabolizma hizi, diyetin uyardigi termogenez, fiziksel aktivite ve
biiylimedir. Bunlara ek olarak hastaligin getirdigi stres katsayisi, solunum ¢abasi, istirahat sirasinda harcanan enerijj, altta
yatan hastalik, yas ve cinsiyet gibi eneriji ihtiyacini belirleyen bircok faktér bulunmaktadir.

Parenteral beslenme sirasinda hastaya verilecek olan enerji miktari, yasa gére enerji ihtiyacini gsteren tablolardan veya
agirhg temel alan Holliday- Segar yontemi ile hesaplanabilir. Bunlar haricinde pratikte ¢ok kullaniimamakla birlikte enerji
ihtiyacini belirlemek icin Dinya Saglk Orgiitli, Schofield, Harris-Benedict formiilleri gibi bircok formiil, indeks ve
hesaplama gelistirilmistir. On yagindan kiigiiklerde bu amacla Diinya Saglik Orgiitii formdilii, Schofield formiilleri; 10 yagin
Ustlindekilere de Harris Benedict, Schofield formiili kullanilabilir. Bu hesaplamalarin sonunda elde edilen degerler,
hastalik durumu, beslenme durumu, aktivite gibi faktérler géz éniine alinarak belirlenmis bir sabit sayi ilegarpilarak
enerji gereksinimi hesaplanir. Saglikli ¢ocuklarin yas ve cinslerine gore giinlik enerji, protein, karbonhidrat, yag,
elektrolit, mineral, eser element, vitamin ve diger gereksinimleri internetten
http://ods.od.nih.gov/health_information/dietary reference intakes.aspx = web  sayfasindan  bulunabilir  veya

http://fnic.nal.usda.gov/interactiveDRI/ adresinden yas, boy, agirlik gibi veriler girilerek interaktif olarak hesaplanabilir.

Karbonhidratlar, PB’de protein disi enerjinin esas kaynagini olusturur. Dekstroz olarak monohidrat formda olan D- glikoz
kullanilir, glikoz grami basina 3,4 kkal enerji saglar. Dekstroz soliisyonlarin osmolaritesinin yliksek olmasi nedeniyle
glikozun kademeli artiriimasi gerekir. Bu kademeli artis hem endojen insiilin yapiminin artisini saglar hem de glikoziiri ve
osmotik ditirez riskini de azaltir. Parenteral beslenme sirasinda genel olarak protein disi kalorinin %60-75’i glikozdan
saglanmalidir. Periferik yoldan %12,5’lik dekstrozdan daha yiiksek konsantrasyonlar verilmesi trombofilebit nedeniyle
onerilmez.

Aminoasitler, yapisal proteinlerin ve enzimlerin yapisina girmeleri nedeniyle cok énemlidirler. Aminoasitler ancak yeterli
protein disi enerji ile birlikte verildiginde anabolizmada kullanilabilir yoksa glikoneogenez yoluyla enerji eldesinde
kullanilir. Bu nedenle protein disi kaynaklardan gram nitrojen basina 150-250 kkal veya gram protein basina 30-40 kkal
enerji verilmelidir. Verilecek olan protein miktar ilk giinden en (st dizeyden baslanabilir. Serum transtiretin
(prealbumin), retinol baglayici protein, fibrinojen diizeyleri proteinin kisa sireli (2-3 giin) etkisini [yeterliligini
degerlendirmek igin kullanilabilir, kan lre azotu da bu amagla kullanilabilir, 10-15 mg/dL genellikle yeterli kabul edilir.

intravendz lipit emiilsiyonlarinin kalori icerigi yiiksek, osmolaritesi diisiiktiir. Yagda eriyen vitamin, esansiyel yag asidi ve
uzun zincirli ¢oklu doymamis yag asidi kaynagidirlar. Parenteral beslenmeye lipit sollisyonlari eklenmeden yeterli
kaloriye ulagsmak mimkiin degildir. Parenteral beslenmede lipitlerin, protein disi kalorinin %25-40"in1 olusturmasi gerekir.
Bebeklerde uzun zincirli yag asidi iceren bir kaynaktan o,5 g/kg/gtin (linoleik asit olarak 0,25 g/kg/giin) verilmesi ile
esansiyel yag asidi eksikligi 6nlenebilir, Hem alerjik reaksiyonlarin gézlenmesi hem de serum trigliserid diizeylerine
bakarak lipit klirensinin yeterli olup olmadiginin saptanmasi igin lipitlerin distik dozda baslanip artirilmasti (0,5-1 g/kg/gtin
hizinda) gerekir. Kesin belirlenmemekle beraber ideal kan trigliserid diizeyinin 100 mg/dl altinda tutulmasi tercih
edilmektedir. Parenteral beslenme sirasinda ¢ocuklarda 400 mg/dL, bebeklerde 265 mg/dL’yi gecerse lipid dozu
azaltimalidir. ideal bir lipit emdlsiyonunda olmasi gereken &zelliklerin tamamini (kolaylikla metabolize edilen,
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enflamatuvar ve oksidatif stresi arttirmayan, antienflamatuvar 6zellik gésteren, immiin sistemi baskilamayan ve uzun
streli etkileri bilinen) saglayan bir triin hentz yoktur.

Parenteral beslenme sirasinda gerekli olan elektrolitler sodyum ve potasyum, mineraller ise klor, asetat, kalsiyum,
magnezyum ve fosfordur. Elektrolit gereksinimleri yasa gore degisim gosterir, ilk yas icinde gereksinimler daha fazladir.
Parenteral beslenme soliisyonu icindeki diizeyleri, hastanin gereksinimine ve kan diizeyine gére diizenlenir. Siviya,
sodyum, potasyum ve klor ilk giinden itibaren, kalsiyum magnezyum ve fosfor ise inflizyon birkag giinden uzun
siirecekse baglanmalidir. Malniitrisyonlu hastada PB’ye baslanmasi ile birlikte fosfor hizli diisebileceginden dikkatli
olunmalidir. Kalsiyum ve P parenteral soliisyonlarin i¢ine eklenebilir ancak kimyasal olarak gecimsiz olmalari nedeniyle
fazla artirlamaz. 1000 mL PB sivisinda Ca (mEq) + P (mmol) < 30 olmalidir. Kalsiyum ve P gereksinimi bu iki mineralin
¢Oziintrltgiint asarsa (Ca ve P'nin molar konsantrasyonlarinin  ¢arpimi 72'yi (Ca++ mmol/L x P mmol/L <72)
geciyorsa) ¢bkelmelere, embolizasyona ya da kateterin tikanmasina yol agabilir.

Enteral alim, toplam enerji gereksiniminin %50'sinden azsa, ya da PB bir haftadan daha uzun siirecekse eser elementler
PB’ye eklenmelidir. Birkag giinden uzun siiren PB’de vitaminler de PB soliisyonuna eklenmelidir. Ancak bebek ve
cocuklarda uygun vitamin dozlan ve infiizyon kosullari kesin kurallarla belirlenmemistir. Onerilen vitamin dozlar konu
ile ilgili uzman goriis ve deneyimlerinden c¢ikartilmistir. Parenteral vitamin gereksinimi karsilamak igin llkemizde
Vitalipid infant/adult (Fresenius- Kabi), Soluvit N (Fresenius- Kabi) ve Cernevit (Baxter) olmak tzere ti¢ farkli tirtin vardir.
Cernevit K 11 yas altinda kullanilmaz. Digerleri her yasta kullanilabilir.

Parenteral beslenme periferik damar yolundan veya santral venéz yol ile verilebilir. PB eger bir haftadan uzun siire
uygulanacaksa, periferik damar yolundan yeterli kalori verilemiyor veya sollisyonun yogunlugu 800-900 mOsm/L den
daha yiiksekse santral vendz yol kullaniimalidir.

Parenteral beslenme uygulanan hastanin mutlaka aldigi-gikardigr ve agirlik izlemi yapilmali ve beslenme durumu
aralikli olarak degerlendirilmelidir. Parenteral beslenen bir hasta belli araliklarla biyokimyasal olarak
degerlendirilmelidir. Parenteral beslenmenin baslangi¢ evresinde PB iceriginde sik olarak degisiklikler yapildigindan,
serum elektrolitleri, kan sekeri, kan gazlari, trigliserit gibi gostergelere ilk haftada her giin, gerektiginde giinde bir
kag kez bakilmalidir. Uzun siire total PB alan hastalarda ¢ocuklarda beslenme durumunun degerlendirilmesi icin boy,
bas cevresi (bebeklerde), deri kalinlik Sl¢timleri (triseps), orta kol gevresi gibi antropometrik Slctimlerle yapilmal
vitamin ve eser element durumu dizenli araliklarla (3-6 ay) izlenmelidir.

Parenteral beslenme hayat kurtarici olmasi yaninda ciddi komplikasyonlara neden olabilen bir tedavi yontemidir.
Komplikasyonlar teknik, enfeksiy6z ve metabolik komplikasyonlar olmak (izere ii¢ baglkta degerlendirilebilir.
Komplikasyonlarin énemli bir b6limdi kateter ile iligkilidir.

Teknik komplikasyonlar arasinda kateter malpozisyonu, aritmiler, hemomediyastinum, hava embolisi, pnémotoraks,
hemotoraks, brakiyal pleksus hasari, arteriyel hasar, kalp veya perikard perforasyonu ve tromboz olusumu sayilabilir.
Enfeksiy6z komplikasyonlar arasinda, kateter enfeksiyonu, sepsis ve enfektif tromboflebit vardir. Santral kateterlerin
en sik gorilen ve potansiyel olarak 6limcil komplikasyonu kateter iliskili enfeksiyonlardir.

Metabolik komplikasyonlar arasinda elektrolit-mineral-vitamin dengesizlikleri, hiperamonyemi, hiperglisemi,
hipoglisemi, hipertrigliseridemi, kemik hastaligi ve kolestaz vardir. Kolestaz, uzun siireli PB uygulanan gocuklarda sik
goriilen komplikasyonlardan biridir. Uzun siireli parenteral beslenen ¢ocuklarin yaklasik %20-50'sinde gelistigi
bildirilmigstir. Tani genellikle sarilik, direkt biliriibin ve gamaglutamil transpeptidaz, alkalen fosfataz yiiksekligi ile
konur. Erken tani konulup tedavi edilmezse karaciger hasariilerler ve son dénem karaciger yetmezligi gelisebilir.
Parenteral beslenmenin diger bir 6nemli komplikasyounu refeeding sendromudur, bu sendrom uzun sireli aghk
sonrasi asir kalori alimi ile ortaya gikan 6liimciil bir tablodur. Enteral beslenmede de gériilmekle birlikte PB’de daha
kolay olusabilir. Bu dénemde artan karbonhidrat metabolizmasina yanit olarak insiilin diizeyi yiikselir ve sonucta
glikoz, fosfor, magnezyum, potasyum hiicre igine girer ve serum diizeyleri diiser. Hastada klinik olarak konfiizyon,
dispne, tasikardi ve parestezi bulunabilir, elektrokardiyografide biyokimyasal degisikliklere bagh QT uzamasi
goriilebilir. Viicutta sodyum birikimi olur ve hiicre igine su girisi artar. Sonugta hasta ¢ogunlukla kalp yetersizliginden
kaybedilir. Bu komplikasyonun olusmamasi igin hastay! karbonhidrat orani yliksek diyetle beslemekten ka¢inmak,
sodyumu kisitlamak, ayni zamanda potasyum, magnezyum ve fosfor destegi saglamak gerekir.

Ornek olgu
Uc yasinda 14 kg, boyu 96 cm olan bir erkek hasta icin total parenteral beslenme hazirlayalim.

Eneriji ihtiyaci

Hastanin ihtiyaci olan kalori miktar:

DSO’ye gore

Hastanin bazal enerji gereksinimi = “60,9 x viicut agirhgi -54” formdilii ile hesaplanir.
60,9 X 14 -54 =799 kkal /giin

Schofield (Agirlik) e gore ise

Hastanin bazal enerji gereksinimi = “59,5 x viicut agirligr -30” formdili ile hesaplanir.
59,5X14-30 = 803 kkal
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Hastanin tahmini toplam enerji gereksinimi = Bazal metabolik hiz x aktivite x stres faktori
799 (veya 803) x 1,1 x 1,2 =1055 (veya 1060) kkal/glin’diir.
Hastanin Sivi gereksinimi: Holliday Segar yontemine gore hesaplarsak

10X 50= 1000mL, 4x50=200mL, 1000+200 = toplam 1200 mL sivi ihtiyaci vardir.
Elektrolitler, mineraller:

Na: 1-3 mEq/kg/glin 1x 14=14 mEqg/glin = 90 ml SF

Ca: 10-16 mg (0,25-0,5 mmol)/kg/glin 10X 14 = 140 mg/giin = 15 mL

P: 0.2 mmol/kg/giin =2,8 mmol = 5 mL KPO4

K:1-3 mEg/kg/glin 1x 14 = 14 mEg/giin (5 mL KPO4’den gelir) 9 mL KCl
Mg: 2,4 mg/kg/giin 33,6 mg/giin =2 mL

COokelti riskini 6Snlemek igin 1000 mL parenteral beslenme voliimiinde:
Ca (mEg/L)+ P (mmol/L) <30 olmalidir.

Ca (1 mmol= 2 mEq = 40 mg) litrede 116 mg = 5,8 mEqg/L (2,9 mmol/L)
P (1 mmol =2 mEq = 31 mg ) litrede 2,3 mmol/L

Ca (mEq)+P (mmol) = 8,1 <30’dir.

Ca mmol/L x P mmol/L< 72 olmalidir.

2,9X 2,3 =6,6 <72’dir.

Hastanin eser elementler ve vitamin gereksinimi

Eser element  Tracutil 0,25-0,5 mL/kg/glin 0,25x14 =4 ml
Suda ¢6ziinen  Soluvit 1mL/kg/gilin 10 ml
Yagda ¢6ztinen Vitalipid 1 flakon (10 mL) 1oml

Elektrolit,mineral, eser element, vitaminler i¢in harcanan sivi miktari = 90+9+5+15+2+4+10+10 =145 mL
Enerji

Protein 1g/kg/glin baslayabiliriz. 1x 14= 14gr/giin, 140 mL %10 aminoasit soliisyonu

Lipid 1 g/kg/glin baslayip, toleransina gére artirabiliriz. 1x14= 14 gr/glin, 70 mL %20 lipid soltisyonu
Sivi miktari = 145 +140 +70 =355 ml. Toplam sivi miktari 1200 ml- 355 = 845 ml sivimiz kaldi.
Karbonhidrat

Glikoz 6 g/kg/glin baglanmasi, kademeli olarak artiriimasi planland.

6x14 = 84 gr, 845 mL %10 dekstroz

Hesaplamalar

Parenteral beslenme icerigini belirledikten sonra bazi 6nemli hesaplamalar ile icerigin uygun olup olmadigini kontrol
etmeliyiz;

Hastaya verilen kalori miktar:

Protein: 14 x 4 = 56 kkal, Lipit: 70x 2 = 140 kkal, KH: 84 x3,4=286 kkal =Toplam 482 kkal/giin

Karbonhidratlardan gelen kalori protein disi kalorinin (PDK) %60-75’i lipitlerden gelen kalori ise PDK’nin %25-40’ ini
olusturmalidir.

Hastaya verilen PDK: 140 +286 = 426 kkal’dir.

PDK’nin %67’si karbonhidratlardan, %33’ lipitlerden gelmektedir. Bu haliyle PB uygundur.

1gram protein i¢in 30-40 kcal PDK verilmelidir. Hastamizda426 /14 = 30,4 kkal/1 gr protein

PDK/ nitrojen orani 150-250 arasinda olmalidir.
PDK: N =[KH (kcal) + lipit (kcal)] x 6,25 / protein (g) formlii ile hesaplanir.
Hastamizin PDK/N orani: 190 (150-250) (normal)

Glikoz yogunlugu:104 gr/1720 mL =%8,6’dir.
Glikoz infiizyon hizi (GIH): 4,1 mg/kg/dakika
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Ozmolarite (mOsm/L) = [ Total aminoasit (gram)/litre x10] + [(Total dekstroz (gram)/litre x5] + [total katyonlar (meq)/litre)x2]

1200 mL icinde 1000 mL icinde

Dekstroz 84¢g 708
AA 148 1,68

Na 14 mEq 11,6 mEq
K 14 mEq 11,6 mEq
Ca 140mg=7 mEq 5,8 mEq
Mg 33,6 mg = 2,8 mEq 2,3 mEq

(11,6 x10) + (70x5)+ [(11,6+11,6+5,8+2,3)x2] =529 mOsm/L
2. giin Degerlendirme:

Hastanin genel durumu iyi, aldigi- ¢ikardigi dengede, vital bulgulari stabil, kan sekeri, elektrolitler, kan gazi, idrar
dansitesi normal, lipit ve trigliserit diizeyi normal bulundu.

Hastanin aldigi kaloriyi artirmak icin PB igindeki glikoz, protein ve lipit miktarinin artirilmasi planlandi.

2. giin total parenteral beslenme orderi:

Sivi 1200 mL

Dekstroz (8 g/kg/gtin) 360 mL %10 dekstroz, 380 mL %20 dekstroz
Protein (1,5 g/kg/glin) 210 mL %10 aa sollisyonu

Lipit (1,5 g/kg/glin) 105 mL %20 lipit sollisyonu

Na: 1 mEqg/kg/glin 90 ml SF

P: 0,2 mmol/kg/giin 5 mL KPO4

K: 1mEq/kg/giin 9 mLKdl

Ca: 1omg/kg/giin 15 mL

Mg: 2,4 mg/kg/giin 2mL

Eser elementler 4 mL Tracutil

Vitaminler 10 mL Vitalipid, 10 mL Soluvit

Enerji (kcal/gtin) 675 kkal

PDK (KH/lipit) (%) 64,5/35,5

PDK/protein 28kkal/1 gr protein (30-40)
PDK/nitrojen 176 kkal/ 1 gr nitrojen (150-250) Normal

GIH (mg/kg/dak):

5,5 mg/kg/dk

Fosfor protein dengesi

Gliikoz yogunlugu (%):

9,3

Ozmolarite (mOsm/L)

703 mOsm/L
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3. glin degerlendirme: Hastanin genel durumu, vital bulgulari ve laboratuar degerleri normal diizeylerde, hastaya verilen
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total kaloriyi artirmak igin PN’deki makrobesinlerin miktarinin artirilmasi planland.

Dekstroz (10 g/kg/glin) 500 mL %20 dekstroz, 135 mL % 30 dekstroz
Protein (2 g/kg/gtin) 280 mL %10 aa sollisyonu

Lipit (2 g/kg/gtin) 140 mL%2o0 lipid

Na: 1 mEq/kg/glin 90 mL SF

P: 10,4 mmol/giin 5 mL KPO4

K: 1 mEq/kg/gin 9 mL KCI

Ca: 1omg/kg/gilin 15 mL

Mg: 2,4 mg/kg/giin 2mL

Eser elementler 4 mL Tracutil

Vitaminler 10 mL Vitalipid, 10 mL Soluvit
Enerji (kcal/gtin) 868 kkal
PDK (KH/lipit) (%) 63/37

PDK/protein 27kkal/1 gr protein (30-40)

PDK/nitrojen 169 kkal/ 1 gr nitrojen (150-250) Normal
GiH (mg/kg/dak): 6,9 mg/kg/dk

Gliikoz yogunlugu (%): 1,6

Ozmolarite (mOsm/L) 876 mOsm/L

4. giin Degerlendirme:

Hastanin klinik durumu stabil seyretti ve laboratuar degerlerinde herhangi bir sorun saptanmadi. Total PB igindeki
protein diizeyi yasina gore ideal bir seviyeye geldi ancak planladigimiz kaloriye ulasabilmek icin glikoz ve lipit miktarini

artirmak uygun olacaktir.

Dekstroz (12,5 g/kg/gtin)

50 mL %20 dekstroz, 550 mL %30 dekstroz

Protein (2 g/kg/gtin) 280 mL %10 aa sollisyonu
Lipit (2,5 g/kg/giin) 175 mL%20 lipid

Na: 1 mEq/kg/giin 90 mL SF

P: 0,2 mmol/kg/gilin 5 mL KPO4

K: mEq/kg/giin 9 mLKdl

Ca: 1omg/kg/giin 15 mL

Mg: 2,4 mg/kg/giin 2mL

Eser elementler/vitaminler

3,5 mL Tracutil, 10 mL Vitalipid, 10 mL Soluvit

Eneriji (kcal/gtin)

1057 kkal

PDK (KH/lipit) (%)

63/37

Protein/kalori orani

33,7kkal/1 gr protein (30-40)

Nitrojen dengesi

211 kkal/ 1 gr nitrojen (150-250) Normal

GIH (mg/kg/dak):

8,6 mg/kg/dk

Gliikoz yogunlugu (%):

14,5

Ozmolarite (mOsm/L)

1025mOsm/L

4. giin sonunda hastanin almasi gereken tahmini toplam eneriji ihtiyacina ulasildi. Protein disi kalorinin dagiimi dengeli
ve nitrojen dengesi istenilen diizeydedir. izleyen giinlerde hastanin aldig —¢ikardigi, durumu ve laboratuar degerlerine
gore bu dengeler korunmak suretiyle PB iceriginde degisiklikler yapilabilir.
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Adiyaman Egitim Ve Arastirma Hastanesi

Hepatit B virlisti (HBV) Hepadnaviridae ailesinden, kiguk, ¢ift sarmalli bir DNA virtstidir. Temel bulasma sekli kan
yoluyla, cinsel iliski ve anneden bebegine dogum sirasinda olmaktadir. Diinya’da yaklasik 257-292 milyon insan HBV ile
kronik olarak enfekte durumdadir. Her yil 5 yas alti 2 milyon yeni enfeksiyon eklenmekte olup, bunlarin ¢ogu vertikal ve
horizantal gegis ile olmaktadir. Bes yas alti HBV prevelansi %1,3 olarak tahmin edilmektedir. Bunlarin ise sadece %5-8’i
uygun tedavi almaktadir. Diinya saglik érgiitii (DSO) verilerine gére 2015 yilinda 22 (%9) milyon insana yeni kronik HBV

enfeksiyon tanist konuldu (Sekil 1).

Sekil 1. Diinyada Farkh Cografi Bélgelerde HBV Prevalansi, DSO, 2015
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Dinyada Farkh Cografi Bolgelerde HBV Prevalansi, DSO, 2015

Ulkemizde hepatit B gorilme sikligi giderek azalmaktadir (Sekil 2). Ulkemizde 1999-2009 arasinda yapilmis olan
calismalarin yas ve bélge 6zelinde degerlendirildigi sistematik bir derlemede HBsAg pozitifliginin %4,6 oldugu ve yaklasik

3,3 milyon kisinin HBV ile enfekte oldugu goésterildi.

DSO HBV ile ilgili 2030 yili hedefi; kronik enfeksiyon oranini %90, karaciger hastaligina bagl éliimleri %65 azaltmak ve tani
koyma oranini %290, tedavi alma oranini %280 artirmay! amaglamaktadir. Bu amacla kronik HBV enfeksiyonun en sik sebebi
olan vertikal gegisi azaltmak i¢in HBV asilama oranini artirip, ilk doz asiyt dogumdan sonra ilk 24 saatte yapip sonrasinda
asi sayisini 3 doza tamamlamaktir. Ayni hedef dogrultusunda HBV viral yiiki yliksek olan anneden dogan bebeklere ilk 24
saatte hepatit B immunoglobiilin (HBIG) yapilmaktadir. Yiiksek gorilme sikhigr olan (>%6) Afrika Glkelerinde ilk 24 saat
asilanma orani %10 iken distk gorilme siklig (<%0,1) olan Avrupa ve Kuzey Amerika Ulkelerinde HBV asisi tam olarak

uygulanmaktadir.

Sekil 2. Yillara ve Yas Gruplarina Gére Akut Hepatit B insidansi (Yiizbinde), Tiirkiye, 1990-2017
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HBV Enfeksiyonu

HBV akut ve kronik enfeksiyon tablosuna neden olur. Enfeksiyon asemptomatik veya hafiften/agir hastalik tablosundan
fulminal yetmezlige kadar farkli tablolar sergileyebilir. HBV enfeksiyonu genellikle immiin sistem tarafindan
sinirlandinlmaktadir. Bazi hastalarda HBs Ag spontan kaybolmaktadir (yillik: %0,5-1). Yeni dogan ve infant dénemindeki
kazanilan enfeksiyon sonrasinda kroniklesme %90 iken ileri yaslarda bu oran %5’den az olmaktadir.

Hastaligin inkiibasyon siresi ortalama 120 (45-160 ) gun olup, prodromal dénmede (2-3 hafta) bazi karaciger disi
bulgularla kendini belli etmektedir. Vertikal gecislerde enfeksiyon siklikla asemptomatik ve anikterik gegirilmekte, bazen
akut enfeksiyona bagli fulminal yetmezIlik gériilebilmektedir. Ardindan ileri yaslarda kronik enfeksiyona bagl siroz ve
hepotoseliiler karsinom (HCC) tablosu ortaya ¢ikabilmektedir. Eriskin dénemde HBV siklikla akut ve semptomatik
olmakta, cogu zaman kendiliginden diizelmektedir.

Vertikal Gegisin Onlenmesi

Kronik hepatiti olan, HBe Ag (+) ve HBV DNA (>10°¢ IU/ml) anneler vertikal gegis icin ylksek risk tasimaktadir. Gebelik
déneminde anneler tedavi edilerek hastaligin vertikal gecisinin engellenmesi hedeflenmektedir. Farkli ¢alismalarda
gebeligin 3. trimestirinde lamuvidin, tenofovir ve telbuvidin kombinasyonlari verilmis ve basarili olunmustur (Tablo 1).
Sonrasinda ise bebege dogumdan sonra ilk 24 saatte hepatit B asisi ve HBIG (0,5 ml) uygulamasi ile HBV vertikal
gecisinde dramatik azalma olmasina ragmen, yiiksek viral ylike sahip HBeAg pozitif anne bebekleri 6zellikli grup olma
durumu halen devam etmektedir.

Tablo 1. Kronik HBV enfeksiyonu sahip gebe kadinlarin uluslararasi tedavi rehberleri

International guidelines on management of pregnancy in ladies with chronic hepatitis B

Antiviral therapy EASL 2017 AASLD 2018 APASL 2016

When to start In all pregnant women with high The AASLD suggests antiviral therapy ~ Short-term maternal NA starting
HBV DNA levels (200,000 [U/mL) or to reduce the risk of perinatal from 28 to 32 weeks of gestation is
HBsAg levels (4 log,, [U/mL), antiviral ~ transmission of hepatitis Bin HBsAg-  recommended using either tenofovir
prophylaxis with TDF should start positive pregnant women with an or telbivudine for those mothers with
at week 24-28 of gestation (Level 1, HBV DNA level 200,000 IU/mL.(C1)  HBV DNA >6-7 log,, IU/mL. (B2)
Grade 1)

When to stop May be continued up to 12 weeks after Antiviral therapy was discontinuedat ~ The NAs could be stopped at birth and
delivery (Level 1, Grade 1) birth or up to 4 weeks postpartum. when breastfeeding starts, if there is

With discontinuation of treatment, no contraindication to stopping NAs.

women should be monitored closely  (B2)
for up to 6 months for hepatitis flares
and seroconversion. (C1)

EASL, European Association for the study of the Liver; AASLD, American Association for the Study of Liver Diseases; APASL, Asian Pacific Association for the
Study of Liver; HBV, hepatitis B virus; HBsAg, hepatitis B surface antigen; TDF, tenofovir disoproxil fumarate; NA, nucleos(f)ide analogues.

HBV enfeksiyonun dogal seyri
Perinatal ve erken cocukluk déneminde viriis yiiksek replikasyon goéstermekte, karacigerde diisiik enflamasyon,
serumda HBs Ag ve HBe Ag (+), HBV DNA seviyesi yiiksek ve alanin aminotransferaz (ALT) normal veya hafif yiiksek
olarak kendini géstermektedir.

Hastaligin seyri sirasinda farkl klinik tablolar ortaya ¢ikmaktadir (Sekil 3).

Sekil 3. HBV enfeksiyonun dogal seyri
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immiin toleran evre: HBe (+), HBV DNA (7 >log10 IU/mL), normal ALT, T hiicre baskilanmis ve immiin aracili hasar yoktur.
immiin cevap evresi: akut hastalarda birkag hafta, kronik hastalarda yillarca siirer, T hiicresi enfekte hepatositlere karsi
aktive olur, ALT yiiksek, HBV DNA dstik, HBe (+) oldugu dénemdir. Serokonversiyon evresi: enfeksiyon immiinolojik
olarak kontrol altina alinmis olur; HBeAg’i Anti HBe dénisiir, HBV DNA ¢ok disiiktar (ilk 5 yilda %50, 10 yilda %70). inaktif
HBs Ag tastyia: karaciger biyopsisinde nekroinflamasyon hafif, HBV DNA 10.000 kopya /ml altinda, ALT ise normal
seviyededir. HBeAg negatif kronik hepatit: Viral replikasyonun periyodik reaktivasyonuna bagli ALT ve HBV DNA
dalgalanmasi vardir. Siroz ve diger komplikasyon gelisir, tedaviye yanit disiiktdr.

HBV Tani ve Takibi

Tanida HBsAg, anti-HBs ve anti-HBc IgM ve G bakilir. HBsAg pozitif bulunanlarda HBV enfeksiyonu ile ilgili diger testlere
(HBeAg, anti-HBe, HBV DNA, anti-HDV total) bakilir. Enfeksiyon gecirenlerde HBsAg takibi 6nemli, 6 aydan uzun siirerse
kronik enfeksiyon kabul edilir. Yasamin ilk 6 ayinda HBsAg’nin yalanci pozitif sonuglar olmasindan dolay! 6-12. aylarda
tekrarlanmasi 6nerilmektedir. Hastaligin tani, takip ve tedavisinde klinik tablo, serolojik profil, ALT diizeyi, HBV DNA
seviyesi ve karaciger fibrozis/enflamasyon durumu kullanilmaktadir (Sekil 4).

Sekil 4. Kronik HBV takip semasi

‘ HosAg positive for 6 mo ‘
/ T
Relevant history/physical exam Laboratory tests
+  Signs and symptoms of liver disease +  ALT, AST, hilirubin, GGT, albumin, INR, creatinine
v  History of exposura/risk +  AFP at baseling
¢ Immunization status +  Tests to rule out co-infections = HCV, HIV, HDV
+  Household contacts with HBV or liver «  ANA, total IgG, F-actin, anti-LKM
cancer *  Abdominal ultrasound with TE
'
Serologies and Viral load
+  HBeAg, anti-HBe
* HBVY DNA PCR quantification
«  Anti-HAV - may need revaccination
«  HBV genotype
el T
ALT normal, HBeAg positive?, irrespective of ALT > 1.3x ULN®, HBeAg positive, HBV
HBV DNA level DNA = 20x10¢ IU/mL*
+  Observe the patient '
s Repeat liver chemistries q 8 moor T s‘agi De\\ t6d cirthosic?
with clinical decompensation - p COIMESIEHISCICFTIOz
= Repeat serologies annually «  Refer to liver fransplant canter
+  May consider liver biopsy to «  Start antiviral therapy
stage fibrosis
+  Consider antiviral treatment® if
ALT and HBY DNA remains
increased for 12 mo

HBV Tedavisi

HBV tedavisinde amag virlise bagh gelisebilen karaciger yetmezligi, siroz, HCC ve 6limin engellemektir. Verilen tedavi
ile viral replikasyonu ve enfektiviteyi azaltma, ALT normal seviyede tutmak, HBV DNA tespit edilemeyecek kadar
azaltmak, niikleusta ccc DNA replikasyonunu durdurmak, HBs Ag’nin anti HBs’ye kalici serokonversiyonu saglamak
(eriskin<%1, cocuklarda %1-6) ve histolojik olarak enflamasyonu azaltmak hedeflenmektedir.

Akut hepatit B enfeksiyonu tedavisi:

Akut enfeksiyonu olan ¢ocuklarin tedavisi hakkinda yeterli veri olmamakla birlikte, cocuklarda akut HBV enfeksiyonu
genellikle destekleyici tedavi ile takip edilir. Siddetli akut hepatit B hastalari icin, bir niikleosid analogu olan lamuvidin

tedavide 6nerilmektedir. HBV'nin neden oldugu fulminan hepatitli kisilerde karaciger nakli gerekli olabilir.

Kronik HBV tedavisi i¢in fakh rehberler bulunmaktadir.
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European Society for Paediatric Gastroenterology, hepatology and Nutrition (ESPGAN)
* HBe Ag (+) 6 aydan uzun siire serum ALT 1(veya HBe Ag negatif, 12 aydan uzun siire serum ALT 1)
¢ HBV DNA >2000 IU/mL
* Karaciger biyopsisinde; hem orta diizeyde nekroinflmasyon hemde fibrozis
* Veya hafif inflamasyon veya fibrozisle beraber aile hikayesinde HCC hikayesi olanlarda tedavi 6nermektedir.
American association fort he study of Liver Disease (AASLD)
* HBeAg-pozitif cocuklarda (2-17 yas)
* ALT yiksekligi ve dlcllebilir seviyede HBV DNA varliginda tedavi 6nermekte.
Diinya Saglik Orgiitii (DSO/WHO)

* Kompanse veya dekompanse sirozu olan biitiin ¢ocuk ve addlesanlarda; ALT seviyesi, HBe Ag durumu veya HBV
DNA durumuna bakilmaksizin tedavi 6nermekte.

Asian Pasific Association for the Study of Liver Disease (APASL)
* Kompanse veya dekompanse sirozu olanlar
*  Kronik HBV’nin agir reaktivasyonu (ALT 1 ve tespit edilebilir seviyede HBV DNA varligr)
+ Sirozu olmayan, HBe Ag (+) kr. HBV, HBV DNA >20 000 IU/mL ve 12 aydan uzun ALT iki kat?

* Sirozu olmayan, HBe Ag (+) kr. HBV enfeksiyonu ve hem HBV DNA >20 0oolU/mL ve hemde 12 aydan uzun ALT iki
kat?, veya aile hikayesinde HCC veya siroz olup ve orta-agir inflamasyon ve belirgin fibrozisi olan

* Sirozu olmayan, HBe Ag (+) kr. HBV enfeksiyonu, HBV DNA <20 000 IU/mL ve orta-agir inflamasyon veya belirgin
fibrozisi olan

+ Sirozu olmayan, HBe Ag (-) kr. HBV enfeksiyonu, HBY DNA >2000 IU/mL ve ALT N iki kat{

+ Sirozu olmayan, HBe Ag (-) kr. HBV enfeksiyonu ve orta-agir inflamasyon veya belirgin fibrozisi olanlarda HBY DNA
dikkate alinmadan tedavi 6nerilmektedir.

Takip sikligi: ESPGAN HBe Ag(+) ve ALT yiiksek olan hastalarda; ilk 1 yil 3-4 ayda bir ALT;

HBe Ag(-) aktif hastaligi olmayanlarda; ilk 1 yil 3-4 ayda bir ALT

HBe Ag (+) ve ALT normal hastalarda; 6 ayda bir takip 6nermektedir.
Tedavisi baglanan ¢ocuklarda 6nerilen takip zamani siklig net olarak belirlenmemis olup hastanin durumuna gére siire
belirlenmelidir. Takiplerde ek olarak alfa feto protein (AFP) ve USG takibi, eriskinde kullanilan transient elastrografi
(¢ocuklarda kullanimi sinirli) bakilmasi 6nerilmektedir.
Tedavide Kullanilan ilaglar
Son 30 yilda HBV tedavisinde &nemli gelismeler oldu.Tedavide interferon (IFN), Pegile interferon (PEG-IFN) ve
nukleozid/nukleotid analoglari (NA) (virlise direnci distik grupta; Lamuvidine, adefovir ve telbuvudine/ viriise direnci

yliksek olan grupta; tenofovir ve entekavir) kullanilmaktadir (Sekil 5).

NA HBV tedavisinde viral replikasyonu engellemede uzun siireli kullanilan oral alimi olan ilaglardir. IFN/PEG-IFN tedavisi
ise tedavi suresi belirli olan cilt alti (S.C.) Kullanilan ilaglardir.

ESPGAN, AASLD, APASL: kronik HBV enfeksiyonunda; IFN, entekavir ve tenofovir disproksil fumarat (TDF) tedavilerini
Onerilmekte,

WHO: 2-12 yas arasinda entekavir 5nermekte. IFN 6nermemekte,

EASL, AASLD, WHO: Eriskinlerde tenofoviri baslangi¢ tedavisi olarak 6nermektedir (yiiksek genetik bariyere sahip ve ilag
direnci az).
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IFN/PEG-INF: Interferon alfa FDA ve Avrupa ila¢ Kurumu tarafindan 1 yas iistiinde énerilmektedir. PEG-IFN alfa 2b Avrupa
ilag Kurumu tarafindan 2 yas Gstiinde kullanimina onam verildi (Eyliil 2017). IFN uzun siiredir kullanilmasina ragmen etki
mekanizmas! halen net olarak bilinmemektedir: Antiviral, antiproliferatif, immiinmodiilatuvar, HBV pregenomik RNA
transkripsiyonunu azaltir, ccc DNA yikimini saglamakta, viral protein tretimini etkilemektedir. Ayrica Hbe/HBs Ag
kaybolmasina NA daha fazla etkiledigi bilinmektedir.

Tedaviye olumlu yanit: HBe Ag (+), ALT 2 kat ylksek, HBV DNA diisiik olmasi (< logslU/mL), genotip A, siroz
olmamasidir. Olumsuz yanit: Geneotip D IFN tedavisine yanit iyi degildir. Doz 5 milyon inite/m?/ haftada 3 giin, S.C. olup
kullanim siiresi yaklasik 6 aydir. ik 9o giinde gecici ALT yiikselmesi immiin cevabin basladiginin géstergesidir. NA gére
avantaji ilaca karsi direng gelisimi yok ve tedavi siiresinin belli olmasidir. Dezavantaiji ise S.C. kullanimi ve yan etkilerinin
fazla olmasidir. IFN yan etkileri: Ates, miyalji, grip benzeri tisime tablosu, otoimmiin tiroidit, alopesi, anemi, |6kopeni,
trombositopeni ve agir depresyondur.

IFN kullanilmamasi gereken durumlar: Agir kalp ve bobrek yetmezlik, Sitopeni, Otoimmiin hastaliklar, dekompanse
karaciger yetmezligi ve néropsikiyatrik bozukluklardir.

Sekil 5. Cocukluk ¢agi hepatit B tedavisinde kullanilan ilaglar

Ages for which drug is Doses Formulations Number of randomised
approved controlled trials on effects of
treatment
Interferon alfa-2b =1year 6 million IU/m? three times a Subcutaneous injection 8
week
Peginterferon alfa-2a =Jyears 180 pg/1.73 m’ once a week Subcutaneous injection 1
Peginterferon alfa-2b Not approved NA NA 0
Lamivudine =3years 3 mg/kg daily (maximum Oral solution (5 mg/mL) or 1
100 mg) tablets (100 mg)
Entecavir =2years 10-30 kg: 0-015 mg/kg daily Oral solution (0-05 mg/mL) 1
(maximum 0-5 mg); >30 kg: or tablets (0-5 mg and 1 mg)
0-5 mg daily
Adefovir =12years 10 mg daily Tablets (10 mg) 1
Tenofovir disoproxil fumarate =2years* 300 mg daily Oral powder (40 mgper1qg) 1;an additional paediatric trial
Tablets (150 mg, 200 mg, (2-17 years) is ongoing
250 mg, and 300 mg) (NCT01651403)
Tenofovir alafenamide =12years 25 mg daily Tablets (25 mg) 0t; a paediatric trial (2-17 years)
is ongoing (NCT02532150)
Telbivudine Not approved NA NA 0; a paediatric trial is ongoing
(NCT02058108)

*Approved for =2 years by the European Medicines Agency (January, 2019), and =12 years by the US Food and Drug Administration. tData are available for children with HIV
infection. NA=not applicable.

PEG-IFN: IFN’a polietilenglikol eklenmesi ile elde edilir. Uzun etkili oldugu icin haftada bir kez kullanilir. Tedavi siiresi:
HBe (+); 24 hafta, HBeAg (-); 96 haftadir. Bir yillik IFN tedavisi kesildikten sonrasinda tedaviye cevap kaliciligi (HBs/HBe
kaybi) varken NA tedavi kesilince niiks kag¢inilmazdir. Genotip A ve B cevap daha iyidir.

Nukleozid/Nukleotid analoglari (NA): HBV'ye karsi dogrudan etkili kii¢lik molekdlli antiviral ilaglar olup, etki
mekanizmasi 2 sekildedir;

1-Pregenomik RNA’da reverse transkriptazi  inhibe eder

2-Sitoplazmada HBV DNA sentezini engellemektedir (ccc DNA direk etkisi yok).

DSO tarafindan entekavir 2-17 yas arasi cocuklar icin énerilmekte, FDA ve Avrupa ila¢ Kurumu; tenofovir disproksil
fumarat (TDF) ve adefoviri 12 yas, entekaviri 2 yas ve lamuvudini 3 yas Ustiinde dnerilmektedir. Ayrica Avrupa ilag
Kurumu tenofovir alfenamid igin 12 yas ve 35 kg tistii kullanimina onam verdi. Entekavir ve TDF yiiksek etkinligi ve diger
NA kiyaslandiginda daha az direng gelismesi nedeniyle tedavide ilk secenek olarak tercih edilmektedir. TDF etkili antiviral
aktivitesi ve onaylandigl 2008 yilindan beri ilaca direng gelisimi olmamasi nedeniyle lamuvudin ve entakavire gore
baslangig tedavisinde tercih edilir.

Lamivudine (LAM): 2 yasindan biyiik cocuklarda, 3 mg/kg/giin, max. 100 mg’dir. HBe Ag (+) hastalarda tedavi siiresi 12
ay, bazen 36 aya kadar uzayabilmektedir. Anti HBe serokonversiyonu olursa, 6 ay sonra kesilebilir. Sonrasinda akut
alevlenme agisindan yakin izlem gerekir. IFN+LAM sik kombine edilmektedir. Yan etkisi: pankreatit ve laktik asidozdur.

Entekavir (ETV): 2 yasindan biiytik ¢ocuklarda, 10-30 kg; 0,015 mg/kg/giin (max.0,5 mg), 30 kg> 0,5 mg/glin seklindedir.

LAM direnci ve immiin siiprese olan hastalarda etkili bir secenektir. Tedavi siiresi 48-192 haftadir. En 6nemli yan etkisi
laktik asidozdur.
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Tenofovir disproksil Fumarat (TDF): 12 yasindan buyuk cocuklarda, 25 mg/glin olarak kullanilir. Tedavi slresi 48-52
haftadir. LAM direnci olan hastalarda tercih edilir. E§er hastanin ETV direnci varsa TDF &nerilir. Eger hastani daha
oncesinde LAM veya telbuvudin ve ADV veya ¢oklu ilag direnci varsa TDF-ETV kombinasyonu onerilir. Yan etkileri
nefropati, fankoni sendromu, osteomalazi ve laktik asidozdur.

Adefovir (ADV): 12 yasindan biyiik ¢ocuklarda, 0,3 mg/kg/giin ( max.10 mg/giin) kullanilir. Tedavi stiresi 48 haftadir. LAM
direnci olan hastalarda tercih edilir. Yan etkileri akut bébrek yetmezligi, fankoni sendromu, nefrojenik DI ve laktik
asidozdur.

NA tedavisinin kesilme siiresi konusunda tam bir goriis birligi bulunmamaktadir. APASL segilen sirozlu hastalarda NA'nin
dikkatli izlem sartiyla kesilebilecegini bildirmektedir. Buttin kilavuzlar HBs Ag kaybolan, Hbe Ag (-) ve sirozu olamayan
hastalarda NA tedavisini kesmeyi 6nerir (5 yillik tedavi sonrasinda, %1<). Bazi hastalar neredeyse 6miir boyu tedavi
almalari gerekmektedir. NA kesildikten sonra biitiin hastalar niiks agisindan yakin takip edilmelidir.

Sonug olarak; ¢cocuklarda 6nleyici, hizli tani, tedavi iin daha net protokoller gerekmektedir. Cocuklarda NA uzun siireli
takip sonuglari ve etkileri i¢in daha genis ve uzun siireli calismalar yapilmalidir. HBV asiyla engellenebilir bir hastalik olup,
ilk 24 saat asi (toplamda 3 doza tamamlanmali) ve gerekli bebeklerde IVIG uygulamasi cok 6nemlidir.

Hepatit C Viriisii

Hepatit V virlisi HCV Flaviviridae ailesinden tek zincirli bir RNA viriisiidiir. Karaciger hastaligina bagh mortalite ve
morbiditeye neden olmaktadir. Bulas yolu kontamine kan ve kan driinlerinin transfiizyonu, damar i¢i madde kullanimi,
cerrahi ve diger girisimsel islemler, cinsel yolla ve anneden bebege gecis seklinde olmaktadir.

DSO verilerine gére Diinya’da yaklasik 71 milyon insan HCV ile enfekte (2016) olup ¢ogu siroz ve HCC bagh nedenlerle
39.900 insanin 6ldigu (2015) ve yilda yaklasik 1,75 milyon yeni vaka eklendigi rapor edildi. Diinya’da ¢ocuk ve adélesan
prevalansi; gelismis tlkelerde %0,3, gelismemis ulkelerde ise %0,6 (toplamda 3,5 milyon ¢ocuk) olarak bildirildi.
Ulkemizde 2012-2014 yillari arasinda yapilan calismalar dogrultusunda saglik bakanhg anti-HCV sikhiginin %0,5-1 olarak
bildirdi (Sekil 6-7).

Sekil 6. Kronik HCV Etkiledigi 19 Ulkesinde Cocuk ve Ergenlerde Enfeksiyon Yiikii

Total number of viraemic infections (thousands)

Country

Sekil 7. Tiirkiye’de HCV Hastalik Yiikiiniin Zaman icinde Degisimi
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HCV enfeksiyonu agisindan risk altindaki gruplar: Temmuz 1992’den 6nce kan ve kan Griind alanlar, sik kan ve kan riini
transfiizyonu olanlar, anti-HCV pozitif annelerin ¢ocuklari, damar i¢i madde kullananlar, hemodiyaliz hastalari, riskli
cinsel davranig 6ykist, dis tedavisi ve tibbi girisim, organ nakli olan hastalar, mukoza hasari olup HCV (+) kan ile temasi
olan, ortak kisisel esya kullanim 6yksu olanlar, meslek gruplart (saglik ¢alisanlari, berber vb.), ko-enfeksiyon (HBV/HIV),
dévme, piercing, toplu siinnet dykisu olanlar, immunsipresif hastalar, aile ici temas riski olanlar, ortak kapali alanlarda
yasayanlar (hapishane, kres, bakimevi vb.) olarak siralanmaktadir.

HCV (+) annelerde dogum Oncesinde amniosentez veya fetal kafa derisi izlemi gibi islemler, dogum sirasinda ise
annedeki yiiksek viral yiik, uzamis dogum eylemi, uzamis membran riiptiiri gibi nedenlerle bagli olarak bebege gecis
ihtimali artmaktadir. Sonrasinda horizantal ve aile ici bulasma riski daha az goérilmektedir. Gelismemis (lkelerde
iatrojenik, kronik bobrek yetmezligi (KBY), kanser, hemodiyaliz hastalari ve cerrahi sirasinda bulas olduk¢a fazla
goriilmektedir. Gelismis Ulkelerde damar ici madde kullanima bagli, sekstiel yolla ve dévme nedeniyle bulas daha fazla
olmaktadir.

HCV Enfeksiyonun Dogal Seyri

Eriskinlerde akut HCV enfeksiyonu sonrasinda kendiliginden iyilesme %30 (%15-45) olmaktadir. HCV bagli siroz gériilme
sikhgi 20 yil sonrasinda % 15-20 oraninda artmakta olup, sirozu gelisen hastalarda ise her yil HCC riski %2-4 artmaktadir.
Karaciger disi diger hastaliklardan diabetes mellitus DM (%15) ve KBY (%10) goriilmektedir.

Cocuklarda vertikal gecisi sonrast ilk 4 yil icerisinde kendiliginden %25-40 iyilesme olmaktadir. Dért yas sonrasinda ise
HCV (+) olanlarin %6-12’si erigkin yas oncesinde temizlenmektedir. Vertikal gecis sonrasinda kendiliginden iyilesme;
kisinin IL28B gen, NK sitolitik fonksiyon ve HCV genotipine gore degisiklik géstermektedir. Kronik HCV enfeksiyonu
cocuklarda gogunlukla asemptomatik seyretmekte olup, hepatomegali tek klinik bulgu olma &zelligindedir. Sirekli ALT
yiiksekligi izlemde 6nemlidir. Histolojik bulgular hastaligin klinik tablosuyla uyumsuzdur.

Hastaligin seyri sirasinda sismanlik, kan hastalilarina bagli demir birikimi, kanser ve HBV/HIV birlikteligi klinige olumsuz
etki gostermektedir. Kronik HCV cocuklarin yasam kalitesi ve zihinsel fonksiyonlarini olumsuz yénde etkilemektedir.
Ayrica kronik HCV enfeksiyonu seyri sirasinda tiroid hastaligl, membrano proliferatif glomertlonefrit, kriyoglobunemi,
miyopati, opsoklonus-miyoklonus sendromu goriilebilmektedir.

Yeni vakalarin 6nlenmesi igin IV madde bagimlihg 6nlenmeli, kan Griinleri glivenligi artinlmali, medikal islemler sirasinda
sterilizasyon durumuna azami dikkat edilmeli, prenatal ve dogum sirasinda anne ile bebegin kan temasina yol acan
islemlerden kaginilmali, vertikal gegisler 6nlenmesi (HIV/HBV vb.) icin enfeksiyona sahip annelerin tedavi edilmesi
gerekmektedir. Maalesef HCV’ye karsi asi hentiz gelistirilememistir. Bu konuda ¢alismalar devam etmektedir.

HCV’ de Tani ve Takip

Tarama amagh HCV antikor/antijeni kullaniimaktadir. ilk 18 ayda anneden gecen degerleri yansittigi icin giivenli
olmadigindan, dogrulama amagh HCV RNA bakilmasi gereklidir. Cocuklarda halen HCV genotip tayini yapilmasi
onerilmekte olup eriskinlerde ise pangenomik tedavi secenekleri kullanildigi igin artik énerilmemektedir. Karaciger
biyopsisi diger hastaliklarin birlikteligini ekarte etmek amacl yapilmaktadir. Eriskinlerde kullanilan transient elastografi
gibi non-invaziv metotlar gocukluk yas grubunda halen rutinde kullaniimamaktadir.

HCV TEDAViSI

Yeni gelistirilen oral direk etkili antiviral ilaglar sayesinde tedavi basarisi %90 (izerine gikildi ve yan etkiler oldukga azald.
Klasik tedavi IFN, Peg-IFN, Ribavirin seklindedir. Yeni gelistirilen ilaglar sofosbuvir-Ledispavirzribavirin, ombitasvir-
paritapirevir-ritonavirtribavirin, sofosbuvir-daclatasvir, glecaprevir-piprentasvir, sofosbuvir-velpatasvir, elbasvir-
grazoprevir seklinde siralanmaktadir.

Farkli rehberlerin HCV tedavi 6nerileri asagida siralanmaktadir.
ESPGAN

< BUtln naif ve tedavi deneyimi olan ¢ocuklarda tedavi diisiintlmeli,

% Giincel onayr olan tek tedavi PEG-IFN ve ribavirin olmakla birlikte, genellikle tedavinin geng yas grubuna
ertelenmesi 6nerilmektedir.

v' Genotip 1 ve 4: 12 yas> veya 35 kg> sofosbuvir (400 mg)/ledipasvir (9o mg) kombinasyonu giinde 1 tablet; 12 hafta;
tedavi deneyimi olan genotip 1 ve kompanse sirozu olan: 24 hafta

v' Genotip 2: 12 yas> veya 35 kg> sofosbuvir (400 mg/giin) ek olarak ribavirin 15 mg/kg 2x, 12 hafta

v' Genotip 3: 12 yas> veya 35> sofosbuvir (400 mg/giin) ek olarak ribavirin 15 mg/kg 2x, 24 hafta sire ile
O6nermektedir.
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AASLD
< >3 yas Ustli HVC enfekte biitiin qocuklara tedavi &nerilmekte; ciinkii antiviral tedavi hastaligi derecesine
bakilmaksizin fayda saglar
«  Kronik HCV’li 3-11 yas cocuklarda tedavi IFN icermeyen protokol yasina kadar ertelenmesi 6nerilmektedir.
v' Genotip 1: sofosbuvir (400 mg)/ledipasvir (90 mg); naif ve sirozu olmayan veya kompanse sirozlu veya sirozu
olmayip ve tedavi deneyimi olan; 12 hafta
v' Genotip 1: sofosbuvir (400 mg)/ledipasvir (9o mg); kompanse sirozlu olup tedavi deneyimi olan; 24 hafta
v' Genotip 2: sofosbuvir (400 mg/giin) ek olarak ribavirin; naif veya sirozsuz ve tedavi deneyimi olan veya kompanse
sirozu olan; 12 hafta
v' Genotip 3: sofosbuvir (400 mg/giin) ek olarak ribavirin; naif veya sirozsuz ve tedavi deneyimi veya kompanse
sirozu olan; 24 hafta
v' Genotip 4-6: sofosbuvir (400 mg)/ledipasvir (90 mg); naif veya sirozsuz ve tedavi tecriibesi veya kompanse sirozu
olan; 12 hafta siire ile 6Gnermektedir.

DSO
< Hastaligin derecesine bakilmaksizin biitiin HCV ile enfekte olan = 12 yas ¢ocuklara tedavi 6nermektedir.

v' Genotip 1 ve 4-6: sofosbuvir (400 mg)/ledipasvir (9o mg); 12 hafta
v' Genotip 2: sofosbuvir (400 mg/giin) ek olarak ribavirin; 12 hafta
v' Genotip 3: sofosbuvir (400 mg/giin) ek olarak ribavirin; 24 hafta

EASL
«  HCV enfekte 212 yas naif veya tedavi deneyimi olanlara tedavi verilmesi,
% <12 yas sirozsuz veya kompanse sirozu (Child-Phug A) olan biitiin hastalarin tedavisi pangenomik etkisi olan direk
etkili antiviral rejim iceren yas grubuna kadar ertelenmesi énerilmektedir.
v' Genotip 1 ve 4-6: sofosbuvir (400 mg)/ledipasvir (9o mg); 212 yas naif veya tedavi deneyimi olan ve <12 yas sirozsuz
veya kompanse sirozu (Child-Phug A); 12 hafta
v' Genotip 2 ve 3: 212 yas naif veya tedavi deneyimi olan ve sirozsuz veya kompanse sirozu (Child-Phug A) icin diger
onay almis rejimler verilmeli; bu grupta bilgiler onaylanana kadar dikkat edilmeli

DSO, ESPGAN, EASL ve AASLD HCV ile enfekte kisilerde yas, cinsiyet, fibrozis durumu, risk grubu veya HIV enfeksiyonu
varligina bakilmaksizin, naif veya tedavi deneyimi olan biitiin insanlara pangenomik ila¢ iceren rejimleri tercih
etmektedir.

IFN-Ribavirin Tedavisi
12 yas alti qocuklarda tedavi onami olan tek protokoldur.

« Peg-IFN alfa-2a veya Peg-IFN alfa-2b S.C./haftada 1 giin; 24-48 hafta
<+ Ribavirin ise HCV genotipine gore; genotip 2 ve 3’de: 24 hafta; genotip 1 ve 4’de 48 hafta siire nerilmektedir.

Tedaviye bagl yan etki olarak DM1, g6z komplikasyonlari ve gelisme geriligi ortaya ¢ikmaktadir. Bu nedenle ¢ogu hasta
12 yasa kadar bekletilmektedir. Israrli ALT yiiksekligi, ilerleyici karaciger hastaligi ve birlikte HIV enfeksiyonu olan
cocuklarda IFN-Ribavirin tedavisi kullanilmaktadir.

Sofosbuvir-Ledipasvir

HCV genotip 1,3-6 ve 3-17 yas grubu icin, ABD, Yeni Zellanda, Avustralya ve ingiltere’de (FDA Nisan 2017, Avrupa ilag
kurumu Temmuz 2017) kullaniimaktadir.

< 12-17 yas ve 245 kg: sofosbuvir 400 mg ve ledipasvir 90 mg

0,

% 3-6 yas ve 217 kg veya 7-12 yas ve <45 kg: sofosbuvir 200 mg ve ledipasvir 45 mg

D

% 3-6 yas ve <17 kg: sofosbuvir 150 mg ve ledipasvir 33,7 mg dozunda

o

% Genotip 1veya 4-6 ve naif veya sirozu olan veya olamayan veya tedavi deneyimi olan sirozsuz: 12 hafta

2

«+ Genotip 1veya 4-6 ve sirozlu tedavi deneyimi olan: 24 hafta

0,

« Genotip 3 ve sirozu olan veya olmayan tedavi deneyimi olan hastalarda Ribavirin eklenerek; 24 hafta siire
kullanilmakta.
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% Misir: 12-17 yas, genotip 1 ve 4, sofospovir 400 mg ve ledpasvir 90 mg, 12 hafta siire, Nisan 2019 itibariyla tedavide
kullanmaktadir.

Biitlin calismalarda kalici virolojik cevap %97-100 olup, herhangi bir yan etki bildirimi olmadi.
Sofospovir+Ribavirin

+ HCQV genotip 2,3 ve 3-17 yas grubu icin, ABD, Avusturya, Belgika, Almanya, italya, Yeni Zellanda, Rusya ve ingiltere’de
kullaniimaktadir (Eylil 2018).

“* 12-17 yas: sofospovir 400 mg; 6-11 yas: sofospovir 200 mg; 3-5 yas ve <17 kg: sofospovir 150 mg + Ribavirin
«+ Genotip 2: 12 hafta
% Genotip 3: 24 hafta sire ile kullaniimaktadir.
Kalicr virolojik cevap %92-100 olarak bildirildi.
Sofospovir-Daclatasvir
* HCV genotip 4 ve 8-17 yas i¢in, Misir’da kullaniimaktadir (Mayis 2018)
¢ >45 k: sofospovir 400 mg ve daclatasvir 60 mg; <45 k: sofospovir 200 mg ve daclatasvir 30 mg
« 12 hafta sure ile 6nerilmektedir.
Gocuklarda HCV tedavisi lizerinde galisilan yeni ilaglar umut vericidir.
v' Glecaprevir-Pibrentasvir: genotip 1-6, 3-17 yas (Agustos 2022),
v’ Sofospovir-velpatasvir: genotip 1-6, 3-17 yas (Ocak 2020)
v' Elbasvir-grazoprevir: genotip 1,4, 3-17 yas (Temmuz 2020)
v Ombitasvir-Paritaprevir-Ritonavir:+ Dasabuvir/Ribavirin; genotip 1,4 ve 3-17 yas (Ekim 2020)

Sonug olarak; ¢ocuklarda HCV igin tani ve tedavi protokolleri daha net belirlenmeli, hastaligin bulas yollarinin
engellenmeli, direk etkili antiviral tedavi pediatrik yas grubu icin daha yaygin kullaniimalidir. HCV icin asi gelistirilmelidir.
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ishal ile Bagvuran Bir Néroblastom Olgusu

Fatma ilknur Varol', Ahmet Sigircr®
'inénii Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali, Malatya
*inénii Universitesi, Tip Fakdiltesi, Radyoloji Ana Bilim Dali, Malatya

Amag: Noroblastom; ¢ocukluk ¢aginda en sik goriilen ekstrakranial, solid ve noral krestten kéken alan néroendokrin bir
timérdir. En sik gériildiigli yer adrenal medulladir. En sik basvuru nedeni karinda kitledir. ishal ile prezente olan
noroblastomlu bir olgu sunulmustur

Olgu: 17 aylik erkek hasta son bir aydir giinde 15-20 kez olan sulu ishal sikayeti ile acil servise basvurdu. ishalinde kan ve
mukus yoktu. Oz ge¢misinde hastanin 6. ayindan beri ¢oklu besin alerjisi ( siit ve siit Griinleri, findik, fistik, mercimek) ile
takipli oldugu ve diyete siki bir sekilde uydugu 6grenildi. Soy ge¢misinde 6z ellik yoktu. Hastanin fizik muayenesinde
kilo:9500gr (3-10p), boy:8ocm(10-25p), bas cevresi:47cm(10-25p), genel durumu orta, duskin, cilt rengi soluk, kalp
ritmik, solunum sesleri dogal, karaciger kot altinda 1 cm, dalak non palpabl ve nérolojik muayenesi normaldi. Tam kan
sayiminda WBC:17 (103/M), HGB:9,5 g/dL, PLT:752 (103/M), biyokimyasinda total protein:7 g/dL, albiimin:3,8 g/dL, total
bilirun:0,2 mg/dL AST:48 U/L, ALT:23 U/L GGT:26 U/L, LDH:313 U/L, Na: 127 mmol/L K: 1.52 mmol olarak geldi. Hastaya
mayi destegi ve potasyum igin defisit tedavisi baglandi. Potasyum litrede 6omEq‘a gikilmasina ragmen direngli diisiik
seyretti. Gaitada viral ve bakteriyel ishal yapabilecek etkenler tarandi ve negatif geldi. Gaitada rediiktan madde ve
gaitada yag negatif geldi. Colyak antikorlari ve ter testi negatifti. Sekretuar-osmotik ishal ayirimi i¢in hastanin 24 saat
orali kesildi. Fakat ishalinin miktarinda ve sayisinda bir degisiklik olmadi. Sektetuar ishal oldugu diisiiniildi. Abdominal
USC’de ve MR’da Sag siirrenal lojda yaklasik 6 ¢cm ¢apinda kistik odaklar iceren aksiyel ve koroner T2 sekanslarda
hipointens dizgtin konturlu kitle lezyonu izlenmistir (néroblastom?) olarak yorumlandi. Histopatolojik inceleme
gangliyondroblastom ile uyumlu bulundu. Hastanin sekretuar ishalinin néroblastomda salgilanan vasoaktif intestinal
peptide bagl oldugu distiniildi. Ameliyat sonrasi izleminde ishali tamamen diizelen hastanin halen takip ve tedavisi
onkoloji tarafindan yapilmaktadir.

Sonug: Nedenini agiklayamadigimiz kronik sekretuar ishalde néroendokrin timédrleri de akilda tutmamiz gerektigini
hatirlatmak istedik.

Anahtar Kelimeler: néroblastom, kronik sekretuar ishal, direngli hipopotasemi
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[P-02]
Cocuklarda Perkiitan Endoskopik Gastrostomi: ikinci Basamak Tek Merkez Deneyimi

Seving Garip
Adana $ehir ve Arastirma Hastanesi

Amag: Cocuk Gastroenteroloji kliniginde bir bucuk yillik dénemde perkiitan endoskopik gastrostomi islemi uygulanmis
cocuklarin demografik verileri, PEG endikasyonlari, erken ve ge¢ dénem komplikasyonlari ve aile memnuniyetini
degerlendirmeyi amagladik.

Gereg Yontem: Ekim 2017- Nisan 2019 yillari arasinda oral beslenme sansi olmayan enteral beslenme amaciyla perkiitan
endoskopik gastrostomi islemi uygulanan 33 olgunun demografik verileri, komplikasyonlari ve izlem bulgulari olgu
dosyalarindan geriye déniik olarak incelenmistir.

Bulgular: Birbuguk yil icinde 33 olguya 41 perkiitan endoskopik gastrostomi tiipi ve perkiitan endoskopik gastrostomi
iliskili islem gerceklestirilmisti. Olgularin 17’si(51,5)kiz, 16’s1 ( %48,5) erkekti. Ortalama izlem siresi 12 aydi. Olgularda
ortanca yas 4 yil, ortalama tarti 16.1kg idi. Olgularin islem éncesi beden agirligi Z skoru ortalamasi -2,2, ortanca degeri -2
olarak hesaplandi. Hastalar yaklasik 1 yil siire ile takip edildi, altinci ayda ve birinci yilda bakilan viicut agirhgr Z skor
ortalamasinda anlamh artis saptandi.. Olgularin ¢ogunlugunu nérolojik ve metabolik hastaligi olan c¢ocuklar
olusturmaktaydi. West sendromu 3 olgu, SMA tip 3 1 olgu, Sandourf sendromu 10lgu, Canavan sednorumu 1 olgu,
Nieman pick tip C 1 olgu, dogumsal hipoksi iskemik ensefalopatiye bagl serebral palsili 20 olgu, postnatal travmaya bagl
hipoksi iskemiye bagli enfefalopatili 5 olgu, yarik damak dudak 1 olgu bulunmaktaydi. islem sirasinda 2 hastada peptik
lilser saptanmasi (zerine perkiitan endoskopik gastrostomi tiipii tedavi sonrasi ikinci seansda yerlestirildi. islem
sonrasinda 3 olguda yerel stoma enfeksiyonu ve izlemde bir olguda “Buried bumper (gémiilmis tampon) sendromu”
gelistigi saptandi. isleme bagh cilt komplikasyonu sikligi %10 idi. En sik gériilen cilt komplikasyonu yerel stoma
enfeksiyonuydu. Olgularda sistemik enfeksiyon ve ek komplikasyon gézlenmemistir.

Gikarimlar: Bir ok (lkeden bildirilen olgu serilerinden farkli olarak Ulkemizde perkiitan endoskopi gastrostomi
gereksinimi olan ¢ocuklar arasinda nérolojik hastaligi bulunanlarin sikhigr dikkati ¢ekmektedir. Komplikasyonlarin
gorilmesine karsilik, perkiitan endoskopik gastrostomi islemi, gocuklarda ve ergenlerde oldugu gibi, siit cocuklarinda da
oldukga basarili ve giivenilir bir ydntemdir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, demografik bulgular, perkiitan endoskopik gastrostomi
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Otoimmun Hepatit ile Birlikte Giden Graves Hastahig Olgusu

ibrahim Ethem Taskaya', Géniil Caltepe', Ayhan Gazi Kalaycr', Jamala Mammadova®
'Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Gastroenteroloji Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali, Samsun
*Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali, Samsun

Amag: Otoimmiin hepatit (OiH),hem yetiskinleri hem de gocuklar etkileyen kronik bir hastaliktir. Karsimiza yorgunluk,
halsizlik, istahsizlik, kilo kaybi, bulanti-kusma, karin agrisi, sarilik, fulminan karaciger yetmezligi veya portal
hipertansiyonun komplikasyonlari ile gelir. Tani transaminazlarin ve immiinoglobiilin G seviyelerinin yiikselmesi,
otoantikorlarin pozitif bulunmasi ve karacigerde tipik histolojik bulgular ile konulur. OiH'li hastalarda veya ailelerinde
tiroidit, inflamatuar barsak hastalig), tip 1 diyabet, artrit ve vitiligo gibi diger otoimmin hastaliklar %40'a varan oranlarda
birlikte gorilebilmektedir.

Olgu: 17 Yasinda erkek hasta, akne tedavisi 6ncesi yapilan tetkiklerinde, karaciger enzimlerinin yliksek bulunmasi Gizerine
hastanemize sevk edildi. Hastanin son iki aydir, yorgunluk, halsizlik, ellerinde titreme, cok yemek yemesine ragmen kilo
kaybi (~4kg), uykusuzluk ve sa¢ dékiilmesi éykiisii vardi. Oz ve soy ge¢misinde dzellik olmayan hastanin, viicut agirhg
47,4 kg (%3), boyu 167,2 cm (%10), V. K.i(kg/m2) 16,96 (%3) idi. Genel durum iyi, bilin¢ agik, yiizde ve viicut iist yanisinda
papiillopistiiler lezyonlari olan, hepatosplenomegali ve lenfadenopatisi olmayan ve tiroid muayenesi normal olan
hastanin diger sistem muayenelerinde 6zellik saptanmadi. Yapilan tetkiklerinde; ALT 981,5 U/L, AST 643U/L, total
bilirubin 1,64mg/dL, direkt bilirubin 0,99mg/dL, GGT 159,4 U/L, 1gG 28,5(7-16)g/L, TSH <0,005uIU/mL, ST4 2,850ng/dL, ST3
8,170pg/mL, anti TGAb 273 IU/mL, anti TPOAb 77,231U/mL ve ANA pozitif bulundu.Diger otoantikorlari, viral serolojisi,
seriiloplazmini, idrar bakir, alfa-1 antitripsin diizeyi ve kolanjiografisi normal bulunan hastanin, karaciger biyopsisi OiH ile
uyumlu geldi. Tiroid sintigrafisinde, hiperaktif madde tutulumu izlendi. OIH ve Graves hastaligi tamisi konularak,
metilprednizolon 40 mg/giin baslandi. Birinci haftada, transaminazlari diismeye ve tiroid fonksiyon testleri diizelmeye
baslayan hastanin metilprednizolon dozu azaltilarak, yirminci glinde tedaviye azatioprin eklendi. Hastamizin tedavisi
azatioprin ve prednizolon olarak.devam etmektedir.

Sonug: OiH tanisi alan hastalarda,otoimmiin tiroid hastaliklari icerisinde Hashimoto hastaligi daha sik gériliirken, birlikte
Graves hastaliginin da olabilecegi unutulmamalidir. OiH tedavisi icin uygulanan steroid ve immiinosupresif ilaglarin hem
OIH hem de Graves hastaliginin klinik ve laboratuvar bulgularini diizeltebilecegi gérilmustr.

Anahtar Kelimeler: Otoimmun hepatit, Graves hastalig), immiinosupresif tedavi, Steroid tedavisi
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Karaciger Nakli Sonrasi Erken Gelisen Bir Malignite: Akut Lenfositik L6semi

Kamercan Ceylan', Tayyibe Sever?, Sinan Sart', Ziihre Kaya®, Hakan Sézen?, Ulker Kocak?, Giilen Akyol*, Aydin Dalgic?,
Buket Dalgi¢'

'Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, Ankara

*Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dali, Ankara

3Gazi Universitesi Tip Fakdiltesi, Transplantasyon Merkezi, Ankara

“Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Patoloji Ana Bilim Dali, Ankara

Amag: Cocukluk caginda karaciger nakli sonrasi malign hastaliklar gériilebilmekle birlikte nakil sonrasi erken dénemde
gelismesi nadirdir. Burada karaciger nakli sonrasi 6. ayda akut lenfositik 16semi (ALL) geliserek kaybedilen bir olgu
sunulmustur.

Olgu: 14 yasinda erkek hasta Temmuz 2018 de amoksisilin — klavulonik asit kullanimi sonrasi gelisen akut fulminan
karaciger yetmezIigi nedeniyle baska bir merkezde abladan sol lob karaciger nakli olmustu. izleminde safra kacagi ve
safra yolu darligi gelisen hasta izlem ve tedavisi icin klinigimize basvurdu. Takrolimus, mycophenolate mofetil, UDKA
kullaniyordu. ilk bagvuruda transaminaz ve GGT yiiksekligi mevcuttu. MRKP’de ana hepatik kanalda ve koledokta darligi
olan hastaya PTK ile balon dilatasyon yapilarak stent takildi. Ameliyat sonrasi 6. ayda ates, gogiis agrisi ve bel agrisi
yakinmasi ile bagvurdugunda batin tomografisinde karaciger mide komsulugunda 7x2,5 cm kalin duvarl apse izlendi.
Antibiyotik ve abse drenaiji ile tedavi edilen hastanin izleminde atesi ve akut faz belirtegleri gerilerken, trombositleri
32.000/ul, LDH 3510 IU/L, BUN 27 mg/dL, kreatinin 0,86 mg/dL olmasi iizerine ilac diizeyleri gdzden geirildi. ilag iligkili
hemoliz, trombotik trombositopenik purpura, yaygin damar igi koagtilasyon én tanilariyla tetkik edilen hastanin periferik
yaymasinda lenfoblastik hiicreler gorildi. Kemik iligi aspirasyonu yapilarak pre - B ALL tanisi konuldu. AST 1264 IU/L,
ALT 1046 IU/L, GGT 192 IU/L, LDH 20955 IU/L. total ve direk biliriibini 1.66/0.96 mg/dL, INR 2,25 olan olgunun karaciger
biyopsisinde yaygin 16semik infiltrasyon goriildii. Kemoterapi ile transaminazlari ve biliriibin degerleri gerileyen hasta
kemoterapinin 22.glinlinde n&tropenik sepsis ve septik sok nedeni ile kaybedildi.

Sonug: Karaciger nakli sonrasi en erken ilk birkag ay icerisinde olmak lzere akut I6semi gelisimi bildirilmistir. Nakil
sonrasi gelisen akut I6seminin standardize edilmis immunosupresif tedavi ve kemoterapi protokolleri bulunmamaktadir
ve mortalitesi oldukga yliksektir. Karaciger nakli yapilmis hastalarda nadir de olsa erken dénemde akut I6semi
gelisebilecegi akilda tutulmaldir.

Anahtar Kelimeler: akut lenfositik I6semi, karaciger nakil, malignite
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[P-05]
Akut Pankreatit Etyolojisinde Seyrek Bir Neden: Sitma

Halil Haldun Emiroglu', Melike Emiroglu®, Giilsiim Alkan®, Harun Peru®

'Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Gastroenterolojisi Bilim Dali, Konya
*Selcuk Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Saghgr ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar Bilim Dali,
Konya

3Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklart Ana Bilim Dali, Gocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Konya

Akut pankreatit etyolojisinde seyrek bir neden: Sitma

Amag: Sitma, disi anofel sivrisineklerin beslenmeleri esnasinda insana bulastirdiklari Plasmodium cinsi parazitlerin
eritrositleri enfekte etmesiyle gelisen bir enfeksiyon hastaligidir. insanda hastaliga yol acan bes tir Plasmodium
bulunmaktadir: P. falciparum, P. vivax, P. malariae ve P. ovale (iki tiir). Ulkemizde tespit edilen yurtdisi kaynakl sitma
vakalarinin yaklasik %75’i P. falciparum sitmasi olup vakalarin ¢ogu, paraziti sitmanin endemik oldugu Sudan, Nijerya,
Ekvator Ginesi, Uganda, Gabon gibi Afrika iilkelerinden almaktadir. Ozellikle P. falciparum sitmasinda, koma (serebral
sitma), metabolik asidoz, agir anemi, hipoglisemi, akut bobrek yetmezIigi, pulmoner 6dem gelistiginde mortalite riski
artmaktadir. Sitmaya bagl pankreatit seyrek goriilen bir durum olup literatiirde olgu bildirimleri mevcuttur. Seyrek
rastlanan bir durum olmasindan 6tdirli P. falciparum sitmasina bagh akut pankreatit ve multiorgan fonksiyon bozuklugu
gelisen olgu sunulmustur.

Olgu: Yiiksek ates ve titreme yakinmalari nedeni ile basvurdugu dis merkezde bakilan kalin damla yaymasinda P.
falciparum ve P. vivax saptanarak sitma tedavisi (Antemether ve Primakin) baslanan, tedavinin ti¢lincti giinti gelisen
sarilik ve hematiiri nedeni ile hastanemize sevk edilen Cad’li 17 yasindaki erkek 6grenci hasta yatirildi. Bagvuru sirasinda
yapilan fizik muayenesinde flavin ikter, kalpte 2/6 sistolik tGflirim ve hepatosplenomegali, laboratuvar incelemelerinde
ise agir derecede Coombs negatif hemolitik anemi, indirekt hiperbilirubinemi ve akut bdbrek yetersizligi ile birlikte akut
pankreatit saptandi. Ranson kriterlerine gére akut pankreatit mortalite riski %15 olarak hesaplandi. Kontrol kalin damla
yaymasinda plasmodium goériilmemesi lizerine sitma tedavisi yeterli bulunarak kesildi. Hemoliz nedeni ile istenilen G6PD
enzim diizeyi normal bulundu. Eritrosit transfiizyonu, octreotid ve hemodiyaliz tedavileri uygulandi. Cocuk yogun bakim
initesinde 45 giin boyunca uygulanan tedavi sonrasi iyileserek taburcu edildi.

Sonug: Sitma, seyrek de olsa pankreatit ve multi organ yetersizligine yol agtiginda morbidite ve mortalitesi yliksek
olabilen bir hastaliktir. Ozellikle sitmanin endemik oldugu iilkelere seyahat dykiisii olan hastalarda hatirlanmasi erken
tani ve tedavi igin son derece 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, pankreatit, plazmodyum falciparum sitmasi
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Akut Karaciger Yetmezliginin Nadir Bir Nedeni: Rota Viriis Enfeksiyonu

Emrullah Arikanoglu', Fatma ilknur Varol®
'inénii Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Malatya
*inénii Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Gastroentereloji beslenme ve Hepatoloji Bilim Dali, Malatya

Amag: Akut karaciger yetmezIigi, saglikli bir kiside; ensefalopati olsun/olmasin, karacigerin metabolik-sentetik fonksiyon
bozuklugu ve multiorgan yetmezligine yol agan, ani ve hizli gelisen akut karaciger hasaridir. Rota viriis enfeksiyonu
sonrasi akut karaciger yetmezligi gelisen bir olgu sunulmustur.

Olgu: iki yas 8 ay kiz hasta, 4 giindiir devam eden giinde 6-7 kez bol sulu sekilde ishal, 7 kez kusma sikayetleri ile dig
merkeze bagvurmus. Yapilan tetkikler sonucunda rota viriis enfeksiyonu oldugu séylenmis ve probiyotik baglanmis.
Besleneme, ishal ve kusmasinin devam etmesi (izerine hasta dig merkeze tekrar bagvurmus, hastaya yatis verilmis
sonrasinda alindan tetkiklerde karaciger enzim yiiksekligi saptanmasi lizerine tarafimiza yoénlendiriimis. Hastanin
dykiisiinde ilag alimi, toksik madde maruziyeti ve enfeksiyéz hepatitli biri ile temas olmadigi 8grenildi. Oz ge¢mis ve soy
gecgmisinde 6zellik yoktu. Hastanin fizik muayenesinde uykuya meyilli, cilt kuru, hafif dehidrate gériinimde karaciger kot
alt 2 cm ele geliyor ve diger sistem muayeneleri normal olarak degerlendirildi. Laboratuar incelemesinde; Tam kan
sayimi: WBC:8.300/mm3, Hb:10,8 gr/dl, Hct: 31,8 %, MCV: 77,4 Fl, RDW: 13,9 %, Plt:274.000/mm3, INR:1,78, Biyokimya:
AST:11483 UJL, ALT:5356 U/L,Total bilirubin: 2,02 mg/dl, direkt bilirubin:1,33 mg/dl, GGT: 48 U/L, ALP:170 UJL,
Amonyak:293 ug/dl idi. Viral ve Hepatit paneli negatif, gaitada rota virlis pozitif saptandi. Yapilan batin US normal olarak
degerlendirildi. Hastaya asist inflizyonu, ursofalk, evicap, polivit, devit, total mayi, probiyotik ve ¢inko baslandi, tek doz
K vitamini yapildi. Hastanin takiplerinde karaciger enzimlerinde yiikselme, ensefalopatisinin artma olmasi nedeniyle
hastaya plazmaferez baslandi. Beyin 6demi agisindan mannitol tedavisi baslandi ve toplamda 6 kez plazmaferez yapildi.
Takiplerinde esefalopatisi diizelen, ishalleri gerileyen karaciger fonksiyon testi normale gelen hasta ayaktan takip
edilmek lizere taburcu edildi. Kontrolde karaciger fonsiyon testleri normal geldi. Halen poliklinik takibi devam ediyor.

Sonug: ishalle gelen ve akut karaciger yetmezligi eslik eden vakalarda rota viriis enfeksiyonunu akilda tutulmasinin
gerekliligini vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: rota viriis enfeksiyonu, akut karaciger yetmezIigi, ishal
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Gegici Kolestazin Nadir Bir Nedeni: NTCP Eksikligi

Hakan Oztiirk', Sinan Sart, Silvia Vilarinho?, Buket Dalgi¢'
'Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, Ankara
*Yale Universitesi Tip Fakiiltesi, Dahiliye Ana Bilim Dali, Connecticut

Amag: Sodyum taurokolat cotransporting polipeptid (NTCP) SLC10A1 geni tarafindan kodlanir. Bu protein konjuge safra
asitlerinin plazmadan hepatositlere primer transportunda rol alir. NTCP eksikliginde plazma safra asit diizeyleri artar;
sarilik, kasinti, dokiintii ve blylime-gelisme geriligi ortaya ¢ikabilir. Burada kolestaz nedeni ile incelenerek NTCP eksikligi
tanisi alan iki olgu sunulmustur.

Olgu:

Olgu-1

On yedi giinlik kiz hasta uzamis sarilik nedeniyle incelendi. Oykii ve fizik incelemesinde &zellik yoktu. Laboratuvar
incelemelerinde; AST:56 U/L, ALT:30 U/L, GGT:354 U/L, total bilirubin:8,4 mg/dl, direkt bilirubin:4,2 mg/dl ve INR:1 idi.
Bilier atrezi, metabolik, enfeksiydz ve endokrin nedenler diglandi. idrar safra asitleri yiiksek bulundu. izlemin 1. ayinda
hastanin tim biyokimyasal degerleri normale doéndii. Tim gen dizi analizinde SLC10A1,chr14:70245927,GAACAT>G
homozigot mutasyon saptanmasi {izerine hasta NTCP eksikligi tanisi aldi. Kilo alimi ve néromotor gelisimi normal olan
hasta 3 yasinda sorunsuz olarak izlenmektedir.

Olgu-2

Uc yasindan beri kasinti sikayeti olan 10,5 yasinda kiz hasta plazma safra asit diizeyi yiiksek saptanmasi {izerine
bélimimiize yonlendirildi. Anne-baba arasinda uzak akrabaligl olan hastanin fizik incelemesinde patolojik bulgusu
saptanmadi. AST:33 U/L, ALT:34 U/L, GGT:17 U/L, total bilirubin:1,49 mg/dl, direkt bilirubin:0,26 mg/dl, plazma safra asit
diizeyi:>300 pmol/L olarak saptandi. Hastanin gen analizinde SLC10A1,chr14:70246078,C>T homozigot mutasyon
bulundu ve NTCP eksikligi tanisi aldi. 1,5 yildir izlenen hastanin aralikli kaginti disinda sikayeti bulunmamaktadir.
Sonug: NTCP eksikliginde konjuge safra asitlerinin plazmadan hepatositlere transportu bozulmakta ve plazma safra asit
diizeyleri artmaktadir. Olgular genellikle semptomsuz olup bazen sarilik, kasinti, dokiintli, biiyiime-gelisme geriligi
gorilebilmektedir. Bazi olgularda transaminaz yiiksekligi bildirilmistir. Uzun dénem takibi olan olgularda, izlemde
plazma safra asit diizeylerinde disiis bildirilmistir. Bu degerlerin normale dénmesi konusunda tartisilan olasi
mekanizmalar; safra asitlerinin diger pompalar ile tasinmasi ve kompansatuar olarak safra asit sentezinin azalmasidir.
Sonug olarak; hafif/gecici kolestaz ile basvuran ve hiperkolanemi saptanan hastalarda NTCP eksikligi akla gelmelidir.
Gelismis genetik incelemeler klasik yontemlerle tani koyulamayan olgularda tani olanagi sunmaktadir.

Anahtar Kelimeler: ntcp, kolestaz, safra asitleri
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[P-08]
Pankreatik Koleksiyonda Kistogastrostomi islemi Yapilan iki Olgu

Hakan Oztiirk', Demet Teker Diiztas', Sinan Sar', Ramazan Karabulut?, Mehmet Cindoruk?, Biilent Odemis*, Buket
Dalgig'

'Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, Ankara

*Gazi Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Cerrahisi Ana Bilim Dali, Ankara

3Gazi Universitesi Tip Fakdiltesi, Gastroenteroloji Ana Bilim Dali, Ankara

“Ankara Bilkent Sehir Hastanesi, Gastroenteroloji Ana Bilim Dali, Ankara

Amag: Pankreatit olgularinin seyrinde psddokist ve walled-off pankreatik nekroz komplikasyonlari gelisebilir. Burada
pankreatit tanisi ile izlenirken bu komplikasyonlar gozledigimiz ve kistogastrostomi ile tedavi edilen iki olgu
sunulmustur.

Olgu:

Olgu-1

Tekrarlayan pankreatit ataklari olan 17 yasinda erkek hastada, 2. pankreatit atagi sonrasi goriintiilemede gévde-kuyruk
kesiminde 68x48mm psddokist saptand. Fizik incelemesinde patolojik bulgu olmayan hastanin amilaz ve lipaz degerleri
normal araliktaydi. Hastaya double pig-tail stent ile kistogastrotomi islemi yapildi. islemin 2. haftasinda karin agrisi, ates
ve akut faz reaktani yiiksekligi olmasi (izerine vankomisin ve piperasilin-tazobaktam tedavisi verildi. isleminin 6.
haftasinda endoskopi ile stent cekildi. B&lumimiiziin 1 yillik izlemde pankreatit atag) olmadi. Eriskin Gastroenteroloji
takiplerinde 2 yil sonra nekrotizan pankreatit tablosu ile tekrar basvurusu oldugu ve otoimmdiin pankreatit tanisi
diislinaldigi 6grenilmistir.

Olgu-2

Akut pankreatit tanisi ile izlenmekte olan 8 yasinda kiz hastanin Abdomen BT’de pankreas heterojen-6demli, bas-gdvde
kisminda nekroz (>%50) ve koleksiyon alani izlendi. 1 ay sonra ¢ekilen MRCP’de pankreas gévde kesiminde 1ocm’lik
segmentte nekroz ve 10x6,5cm koleksiyon(walled-off pankreatik nekroz) alani izlendi. Kistogastrostomi iglemi yapilarak
metal stent yerlestirildi. islem sonrasi diyafram altinda serbest hava gériilmesi {izerine acil laparatomiye alindi. Midenin
perfore oldugu goriildu ve primer onarimi yapildi. 4 hafta sonra stent ¢ekildi. Hastanin 1 aylik izleminde sorunu olmadi.
Sonug: Pankreatit sonrasi lokal komplikasyonlarin orani %5-44 olarak bildirilmistir. Merkezimizde 2000-2019 yillari
arasinda kronik/akut rekiirren pankreatit tanisi ile 67 hasta izlenmistir. 4 hastada koleksiyon gérilmis (%5,9) ve 2’sine
kistogastrostomi islemi yapilmistir. Koleksiyonlar ancak semptomatik ve medikal tedaviye direncli oldugunda drenaj
onerilmektedir. Son yillarda cerrahi ve perkiitan drenajin yerini transmural/transpapiller endoskopik drenaj ve
kistogastrostomi almistir. Olgularimiza kistogastrostomi islemi uygulanmistir. Kistogastrostominin komplikasyonlari
enfeksiyon, kanama, perforasyondur. Pankreatit atagl sonrasi koleksiyon gelisen hastalarda endoskopik girisimler
disiindlmeli ve islem sonrasi hastalar komplikasyonlar agisindan yakin izlenmelidir.

Anahtar Kelimeler: pankreatit, psédokist, kistogastrostomi
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Trikoenterohepatik Sendrom Benzeri Bulgular ile Basvuran Olguda TTC7A Mutasyonu

Demet Teker Diiztas', Sinan Sar', Odiil Egritas Giirkan', Silvia Vilarinho®, Buket Dalgic'
'Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, Ankara
*Yale Universitesi Tip Fakiiltesi, Dahiliye Ana Bilim Dali, Connecticut

Amag: TTC7A gen mutasyonlari ile kombine immiin yetmezlik, multiple intestinal atrezi ve enteropati ile karakterli klinik
tablo olusmaktadir. Burada klinigimize hepatik tutulum ile basvuran ve TTC7A da missense mutasyon saptanan bir olgu
sunulmustur.

Olgu: 3,5 aylik erkek hasta klinigimize karacigerde nodiil saptanmasi nedeniyle basvurdu. Oykisiinden 36 haftalik, 2240
gram dogdugu ve yenidogan déneminde sepsis nedeniyle ve 2 aylikken pnémoni nedeniyle yogun bakimda takip edildigi
Ogrenildi. Basvuru sirasinda aktif sikayeti olmayan hastanin, fizik muayenesinde boy ve kilosu 3 persentil altinda ve
hepatosplenomegalisi mevcuttu. AST: 54 U/L, ALT: 38 U/L, GGT:296 U/L, T.bil:0,32 mg/dL, direkt bil:0,15 mg/dL, INR:1.05
idi. Abdominal ultrasonografide karaciger parankimi heterojen ve parankim icinde 3 cm boyutunda, silik sinirli, yer yer
nodiler goriinimde multiple kitlesel lezyonlar gériildi. Karaciger biyopsisi, non sirotik olup, bazi portal alanlarda
hepatositlerde bakir birikiminin izlendigi hafif kronik hepatit olarak izlendi. Takipte 1 yasinda kasinti sikayeti baslayan
hastanin, ayni ddnemde yapilan fizik muayenesinde kuru, giigsiiz, ylinsii goriinimde saglar farkedildi. Hastanin
mikroskobik olarak sa¢ yapisi normaldi. izlemde hastanin klinik tablosuna ara ara mukusly, sulu diskilama sikayeti
eklendi. Diski tetkikleri normal olan olgunun ishali kolestiramin ile geriledi. Tim gen dizi analizinde TTC7A geninde
homozigot missense mutasyon saptandi. Tanidan sonra yapilan {ist ve alt GIS endoskopisi normal, kolonik biyopsisinde
kriptit, kript absesi ve lamina propriada mikst tipte inflamatuvar hiicre artigi saptandi. ince barsak pasaj grafisinde atrezi
veya darlik saptanmad. izlem siiresince hastada siklagan araliklarla bronsiolit ataklari ve 2 defa (rtiker atagi gézlendi.
Eslik eden immiin yetmezlik acisindan tetkikleri siiren hastanin klinigimizdeki takibi devam etmektedir.

Sonug: TTC7A gen mutasyonu ile olusan fenotipik varyasyonlar, hastaligin tanisini ve tedavi stratejisi olusturulmasini
zorlagtirmaktadir. Bizim hastamizda klinik olarak beklenen multiple intestinal atrezi gérilmemekle birlikte, hastada
hepatik, enterik tutulum ve yiinsii sag gériinimi mevcuttu. Literatlirde, vakamiza benzer sekilde Triko-hepato-enterik
sendromu taklit eden ve TTC7A geninde missense homozigot mutasyon saptanan bir vaka sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: TTC7A, triko-hepato-enterik sendrom, immiin yetmezlik
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Dev Hiicreli Hepatit Etyoloji Ve Prognoza Kisa Bir Bakis

Demet Teker Diiztas', Hakan Oztiirk’, Sinan Sart', Odiil Egritas Girkan', Giildal Esendagli Yilmaz?, Giilen Akyol?, Buket
Dalgig'

'Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, Ankara

*Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Patoloji Ana Bilim Dali, Ankara

Amag: Dev hiicreli hepatit, etyolojisinde farkli hastaliklarin rol aldig1, cocukluk yas déneminde nadir goriilen bir tablodur.
Bu ¢alismada, klinigimizde dev hiicreli hepatit tanisi almis hastalari sunmaktayiz.

Gere¢-Yontem: Ocak 2010- Nisan 2019 yillart arasinda, hastanemizde yapilmis karaciger biyopsileri retrospektif olarak
taranarak, histolojik olarak dev hiicre formasyonu tanimlanmis olgular calismaya alindi. Hastalarin klinik bilgilerine takip
dosyalarindan ulagildi.

Bulgular: Tanimlanan siire i¢inde yapilmis olan 321 karaciger biyopsisine ulasildi. Bu olgulardan dev hiicre formasyonu
izlenen 12 olgunun (%3,7) 6zellikleri incelendi. Olgularin 11’i erkek, 1'i kiz, yas ortancasi 10 ay (2-176 ay) idi. Olgularin
7’sinde (%58,3) biyopside siroz ile uyumlu gériinim de mevcuttu. Etyolojik nedenlere bakildiginda, 4 olguda (%33,6)
progresif familyal intrahepatik kolestaz (PFIC), 3 olguda (%25) otoimmun hepatit, bu olgularin birinde eslik eden
otoimmiin hemolitik anemi vardi. Birer olguda olmak tizere, biliyer atrezi (%8,3), Alagille sendromu (%8,3), idiopatik dev
hticreli hepatit (%8,3) ve galaktozemi (%8,3) saptandi. Bir olguda ise Coombs (+) dev hiicreli hepatit (%8,3) distintldd.
Bes olgu karaciger nakli gerektirdi (biliyer atrezi, PFIC, Alagille sendromu, otoimmin hepatit, Coombs (+) dev hucreli
hepatit). Otoimmiin olgulardan birisi immiinsiipresif tedaviye yanit verdi. PFIC olgularindan biri biliyer diversiyon
operasyonu sonrasl, biri karaciger nakli sonrasi takibe devam etmekteyken, iki hasta klinik takibe devam etmedi. Biliyer
atrezi olgusu karaciger nakli sonrasi takiplerine devam etmektedir. Galaktozemi olgusu dis merkezde enfeksiyon
nedeniyle kaybedilmistir.

Sonug: Dev hiicreli hepatit; cocukluk ¢aginda nadir gériiliir. Etiyolojide degisik hastaliklar rol alir ve tani histopatolojiktir.
Klinik seyri cogunlukla agirdir. Cocuk yas grubunda sinirli sayida yapilan galismalarda ise dev hiicreli hepatit en sik
idiyopatik olarak tanimlanmaktadir.

Anahtar Kelimeler: dev hiicreli hepatit, otoimmiin hemolitik anemi, karaciger nakli, siroz
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Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Klinigimizde Gaucher Hastaligi Tanisi Alan 8
olgunun Retrospektif Degerlendirilmesi

Bengii Giirinliioglu', Fatma ilknur Varol®
'inéni Universitesi Turgut Ozal Tip Merkezi Cocuk Saghg ve Hastaliklari Anabilim dali Malatya

*inénii Universitesi Turgut Ozal Tip Merkezi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali Malatya

GIRIS: Gaucher hastaligl, dalak, karaciger ve kemik iligi hiicrelerinde glukozil seramid hidrolaz ( PB-glukozidaz)
enzimindeki genetik hata nedeniyle glukozil seramid birikimi sonucu olusan, otozomal resesif gegisli nadir goériilen bir
lizozomal lipid depo hastaligidir.

GEREC VE YONTEM: Bu calismada inénii Universitesi, Turgut Ozal Tip Merkezi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve
Beslenme klinigine 2008 ile 2019 tarihleri arasinda hepatosplenomegaliile basvuran ve Gaucher Hastaligi tanisi konulan 7
hastanin klinik ve laboratuvar bulgulari retrospektif olarak incelendi.

BULGULAR: Dis merkeze cesitli nedenlerle basvurmus ve fizik muayenelerinde hepatosplenomegali tespit edilen
hastalar etiyoloji arastirimak Uzere klinigimize yénlendirilmislerdi. Hepatosplenomegali agisindan etiyolojik tetkikleri
yapilan hastalarin Gaucher hastaligina yonelik enzim diizeyleri génderildi. Dért olgunun basvuru aninda bakilan
hemogram tetkiklerinde sitopeni saptandi. Yapilan kemik iligi aspirasyonu degerlendiriimesinde dért olguda depo
hiicresi goriildi. 2 olguda ilimli bir transaminaz yiiksekligi saptandi. Hastalardan génderilen enzim diizeyi 3 hastada o
mmol /I/h, bir hastada 1,9 mmol /I/h, bir hastada 1,54 mmol /I/h, bir hastada 0,2 mmol /I/h, bir hastada 0,1 mmol /I/h, olarak
saptanmistir (normal: >3.2 mmol/l/h). Gaucher Hastaligi genetik analizinde bes olguda homozigot mutasyon iki olguda
ise heterezigot mutasyon tespit edildi. Olgularin tamamina enzim replasman tedavisi verildi. Takipte 5 hastanin
organomegalisi diizeldi. Halen klinik takip ve tedavileri devam etmektedir.

GCIKARIMLAR: Gaucher Hastalig tedavisi miimkiin olan erken tani ile morbidite ve mortalite azaltilabilen bir hastaliktir.
Organomegali ile basvuran olgularda nadir goriilen bir hastalik olan Gaucher Hastaligini ile ilgili farkindalig arttirmak
istedik.

Anahtar Kelimeler: Gaucher Hastaligl, hepatosplenomegali, sitopeni
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Fizik Muayenenin Onemi; Asil Sorun Karaciger Mi, Kalp Mi?

Mehmet Akif Goktas, Meryem Seda Boyraz, Duygu Demirtas, Pinar Simsek Onat, Hayriye Hizarcioglu Giilsen, Hiilya
Demir
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenterolojisi Bilim Dali, Ankara

Amag: infantil hemanjioendotelyoma ve kronik karaciger hastaligi nedeniyle bagvuran ve fizik muayene bulgusu ile
konstriktif perikardit saptanaranbir hasta sunulmaktadir.

Olgu: Hepatomegali nedeniyle 20 aylikken yapilan MR’da karacigerde en biylgl 47x31mm multiple lezyonlar,
hemanjiyoendotelyoma olarak degerlendirilen hasta 2 yasinda tekrarlayan akciger enfeksiyonu nedeniyle evde O2
bagimli hale gelmis, bronsiolitis obliterans diistinlilms, etyoloji saptanamamis. 7,5 yasinda kronik karaciger hastaligl,
karacigerde kitle ile yonlendirilen hastada halsizlik, cabuk yorulma ve morarma oldugu 6grenildi. Soyge¢misinde 6zellik
olmayan hastanin fizik muayenesinde viicut agirhg13 kg (< 3p) z skoru:-4,67, boy:93 cm (< 3p) z skoru:-5,78, Kalp Hizi:
130/dakika, kan basinci:100/60 mmHg, solunum Sayisi: 42/dk, O2 Saturasyon: %80, dudaklar ve parmak uglari siyanotik,
¢omak parmak, juguler vendz dolgunluk, karin yiizeyel venlerinde belirginlesme, karaciger kosta altinda 7 cm, dalak 1-2
cm, Traube kapali oldugu saptandi. Laboratuvar degerlendirmesinde ALT/AST:14/40 GGT/ALP:139/248 T./D.Bil:1,79/0,55
T.protein/Alb:7,27/4,15 INR:1,37 olan hastanin tam kan sayimi, biyokimya ve kan gazi normal araliktaydi. Santral siyanoz
nedeniyle dncelikle kardiyak patoloji diistiniilen hastanin EKO’sunda: ASD, sag-sol santh pulmoner hipertansiyon, sag
bosluklarda genisleme oldugu belirtildi. Akcigerde bilateral kronik infiltratif degisiklikerin hepatopulmoner sendroma
bagl olabilecegi belirtildi. On planda kardiyk ptoloji diisiiniilerek yapilan kardiyak kateterizasyon: restriktif fizyoloji,
konstriktif perikardit, pulmoner hipertansiyon olarak degerlendirilerek perikardiyotomi yapildi. Patoloji hiyalinizasyon
gosteren fibroz dokular ile uyumlu olan hasta cerrahi sonrasinda siyanozu, juguler venéz dolgunlugu ve édemi diizeldi.
Transaminazlar ve INR diizeyi normale geldi.

Sonug: Konstriktif perikardit uzun dénemde karacigerde konjesyona yol agarak siroz gelisebilecegi gibi, siroz
gelismeden sirozu telkin ederek tani konmasinda gecikmeye yol agabilir. Bu vakalar, bu hastada oldugu gibi kalp sorunu
gbzden kagarak primer karaciger hastalig gibi izlenebilirler. Dikkatli fizik muayene ile baslangicta bir kalp sorununun
oldugu saptabilir. Klinisyenlerin fizik muayene bulgulari ile siiphelenerek ayirici taniya kolaylikla gidebilecekleri gibi bazi
vakalarda kardiyak kateterizasyonla ancak tani konulabilmektedir. Bu sayede karcigere yonelik gereksiz islem ve
tedaviler énlenmis olacktir.

Anahtar Kelimeler: kronik karaciger hastaligl, konstriktif perikardit, hepatik konjesyon, fizik muayene
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Akut Karaciger Yetmezligi ile Karaciger Nakil Merkezine Sevk Edilen Dilate Kardiyomiyopati
Olgusu

Siimeyra Gékalp', Fatma ilknur Varol’, Cemsit Karakurt?

'inénii Universitesi Tip Fakiiltesi Turgut Ozal Tip Merkezi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali

*inénii Universitesi Tip Fakdiltesi Turgut Ozal Tip Merkezi Cocuk Gastroenteroloji ve Hepatoloji Anabilim Dali
3inéni Universitesi Tip Fakiiltesi Turgut Ozal Tip Merkezi Cocuk Kardiyoli Bilim Dali

Amag: Akut karaciger yetmezligine neden olan bir¢ok etiyolojik faktor vardir. Konjestif kalp yetmezliginin, kalp soku
veya disik kalp debisi ile iliskili olmadigl stirece akut karaciger yetmezligine yol agmadigl kabul edilir. Biz bu vaka
sunumunda akut karaciger yetmezligi 6n tanisi ile nakil merkezine sevk edilen ve dilate kardiyomyopati tanisi
koydugumuz bir vakayi sunacagiz.

Olgu: On iki yasinda erkek hasta 1 hafta 6nce bulanti, kusma sikayetti nedeni ile hastaneye basvurmus. Viral enfeksiyon
gecirdigi sdylenmis. Sikayetlerinin gecmemesi lizerine tekrar hastaneye basvuran hastanin yapilan tetkiklerinde
karaciger enzim yiiksekligi tespit edilmis. (AST:2191 ALT:1286 CRP:37 INR:1.8 T. BiL:1.30) 3 glin yatis verilmis. Karaciger
destek tedavisi baslanmis. Koagllopatisinin dlizelmemesi (izerine karaciger nakil merkezine sevk edilmis.
Hastanin fizik muayenesinde; bilinci acik, diiskiin gériinimde, batinda asitti mevcuttu, hepatomegali, splenomegali
yoktu. Dinlemekle mezokardiyak odakta 2/6 kardiyak Gftirim mevcuttu. Vital degerlerinde Ates:380C, Nabiz:128/dk,
TA:118/77mmHg Solunum sayisi:26/dk, SPO2:96. Tam kan sayiminda WBC: 19.4, HB: 12, PLT:282 Biyokimyasinda: AST:
1965 U/L, ALT:1316 U/L, Amonyak 184 ug/dL, INR:1.89 tespit edildi. Hastanin Telesinde KTO: 0.64 olmasi sebebiyle EKG’si
cekildi EKG’de sag dal blogu goriildi, yapilan EKO’ da sol ventrikiil ejeksiyonunda azalma, sol ventikiillerde dilatasyon
tespit edildi ve hastaya dilate kardiyomyopati tanisi konuldu. Halen hastanin takip ve tedavisi ¢ocuk kardiyoloji
tarafindan yapilmakta.

Sonug: Akut karaciger yetmezligini taklit eden dilate kardiyomyopatinin akilda tutulmasi gerektigini vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: dilate, karaciger, kardiyomiyopati, yetmezlik
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Akut Rekiirren Pankreatit: Olgu Sunumu

Samil Hizli', Mehmet Boyraz', Merve Sezen', Serdar Ceylaner?
'Ankara Yildirim Beyazit Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sag. ve Hast. AD
*Intergen Genetik Hastaliklar Tani Merkezi Ankara

Amag: Akut Rekiirren pankreatit ataklar arasinda normale dénmek kaydiyla en az iki ve fazlasi pankreatit atagi gecirme
durumudur. Cocuklarda insidansi 3,6-13,2/100000 olan pankreatit son yillarda artma egilimindedir. Giincel ¢alismalarda
serine protease inhibitor Kazal type 1 (SPINK1) ve Kimotrypsinojen C (CTRC) genlerinin rekiirren ve kronik pankreatitle
iliskisinden bahsedilmektedir. Bu olgu nedeniyle akut rekiirren pankreatitli hastalara tanisal yaklasim, genetik etioloji ve
izlem irdelenecektir.

OlguSunumu:10 yasinda kiz hasta, sirta vuran siddetli karin agrisi, yogun mide bulantisi sikayetleri ile hastanemiz ¢ocuk
acil poliklinigine basvurdugunda fizik incelemesinde barsak seslerinin artmis oldugu yaygin defansinin oldugu; Hgb 15,4
gr/dl, Beyaz kiire 20200/cc PLT 426000/cc ALT/AST: 12-25 iU, Alb 3.88 gr/dl Amilaz-Lipaz 3368/4039 U/L CRP 0.07 mg/d|,
abdominal usg de pankreas basinda 6demli goériiniim, saptanip akut pankreatit tanisiyla yatirildi orali kesilip iv mayi, TPN
ve destekleyici tedavi ile diizeldikten sonra taburcu edildi. Aylik kontrole geldiginde bulgularinin tamamen diizeldigi
belirlendi. izleminde yaklasik 4 ay sonra tekrar ¢ocuk acil poliklinigimize karin agrisi mide bulantisi ile bagvurdugunda
fizik incelemesinde karinda hassasiyet, amilaz-lipaz 3888/4790 U/L saptaninca tekrar pankreatit tanisi ile yatirildi.
Rekiirren pankreatit agisindan abdominal ultrasonografisinde pankreas basinda diizensizlik disinda bulgu yoktu, MRCP
normaldi. Hastanin SPINK1 ve CTRC tiim gen analizi yapildi. CTRC gen analizi normal, SPINK1 geninde otozomal
dominant IVS3+2T>C (c.194+2T>C) mutasyonu saptandi. Hastanin aile fertlerinden de ayni gen icin tarama yapilmasi
istendi sonuglari bekleniyor. Hasta diizenli olarak kontrollere gelmesi gerektigi ve bu izlemin yillar siirecegi bilgisi ailesi
ve kendisi ile paylasildi.

Sonug: Akut rekiirren pankreatit gelisen cocuklarda genetik etyoloji kontrol edilmesi gereken bir etkendir. Hastanin ARP
etiolojisinin kesinlesmesini saglarken aile taramasi ile benzer genetik alt yapisi olan ancak klinik bulgu vermemis ancak
gelecekte verebilecek olan olgularin da tanisinin konulmasini saglar. Ayrica ARP tanisi konulmus ¢ocuklarda yillara
uzayabilecek siireclerde kronik pankreatit gelisebilecegi dikkate alinarak bu hastalarin izleminin uzun sireli olarak
yapilmasi morbidite ve mortalitenin azaltiimasinda etkili olacaktir.

Anahtar Kelimeler: cocuk, pankreatit, rekiirren, genetik
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Karaciger Nakli Sonrasi Nadir Bir Komplikasyon: Silotoraks

Arzu Aras, Reha Artan
Akdeniz Universitesi Hastanesi Cocuk Gastroenteroloji Hepatoloji ve Beslenme

Amag: Silotoraks plevral boslukta sil6z sivinin birikmesi olarak tanimlanmaktadir. Etiyolojide en sik travma ve malignite
bilinmektedir. Cocuklarda bu sebepler daha az goriilmektedir (1).

Kardiyotorasik operasyonlarin komplikasyonu olarak ortaya cikan silotoraks (% 0,89 -% 3,8) cocukluk déneminde en olasi
silotoraks nedenidir (1,2). Travmatik olmayan nedenler de akilda tutulmalidir. (3)

Olgu: Dort buguk aylik erkek hasta, basarisiz Kasai operasyonu nedeniyle basvurdu. Dekompanse biliyer siroz tanisi ile
babasindan canli vericili karaciger nakli yapildi.

Postoperatuvar 51.glin takipne ve tasikardi nedeniyle yapilan ekokardiyografide masif plevral effiizyon farkedildi,
akciger radyogrami sagda ileri derecede plevral effiizyon belirledi. Torasentez, efflizyonun sil6z niteligini ortaya gikardi.
Proteinden zengin, lipitten yoksul beslenme baslandi. U¢ giin sonra plevral effiizyonun artmasi iizerine toraks tiipi ile
kapali drenaja gegildi. Anne siitii lipit icerigine kargin immiinoniitrisyon ve psikososyal énemi nedeniyle kesilmedi. Ug
glin sonrasi drenajin debisi azalmayinca, anne siiti, Basic-F mama, parenteral niitrisyon ile desteklendi. Drenaj azalmakla
birlikte devam ettigi icin 13.glin somatostatin infiizyonu baslandi. izlemde debi azaldi, tedavi ve parenteral beslenme
destegine 18 giin devam edildi. iki giinliik gzlemde drenaj olmamasi nedeniyle, toraks tiipii gekildi.

Sonug: Silotraks 6zellikle toraks cerrahisi sonrasi duktus torasikus travmasina bagli olarak gérilmektedir(4-5-6). Toraks
cerrahisinin s6z konusu olmadigr abdominal operasyonlar sonrasinda silotoraks tanimlanmistir(7). Majér abdominal
operasyon sonrasi goriilen silotoraks olgularinda gézden kagan santral kateterizasyonun neden oldugu yaralanmalar
tanimlanmistir (8). Olgumuzda saptanan sadece sag tarafta gorilen silotoraks ile daha az karsilasiimaktadir.
iyatrojenik yaralanmalardan medikal tedavi ile takip edilen hastalarin lenfatik drenajinin devamliig halinde, cerrahi
prosedurler giindeme gelmektedir (9). Olgumuzda, duktus trasikusun toraks cerrahi travmasi s6z konusu olmayip
doppler ultrasonografide, sag juguler vende saptanan siipheli endotelyal travma ile lenfatik kanallarin bir kisminin
yaralanmis olabilecegi ve bunun izole sag silotoraksa neden olabilecegi kanisindayiz. Olgumuzun yiksek doz
immiinsipresif tedavi almasi olguda tedaviyi zorlastirmaktaydi. Medikal ve niitrisyonel tedavi, majér duktus torasikus
yaralanmasi disindaki nedenlerde sabirla uygulanmali, karaciger nakli gibi immiinostipresyonun gerekli oldugu olgularda
tercih edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: silotoraks, karaciger nakli, subepiteliyal yaralanma
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Helicobacter Pylori Tanisal Testlerinin Dogruluk Degerleri: Diski Antijen Testi, Hizli Ureaz Testi,
Kiiltiir Ve Histoloji

Hacer Fulya Giilerman’, Burcu Giiven?, Cansu Celik?, Birgiil Kagmaz*

'Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali, Kirikkale
*Van Yiiziincii Y1l Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Van

3Kirikkale Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Kirkkale

“Kirikkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Enfeksiyon Hastaliklari ve Klinik Mikrobiyoloji Anabilim Dali, Kirikkale

Giris: Helicobacter pylori (H.pylori), cocukluk caginda edinilen bir enfeksiyon kaynagidir. Peptik Ulser hastaliginin ve
gastrik kanserin dnemli bir nedenidir. Yetiskinlerle kiyaslandiginda, cocuklar ve adélesanlar, bu komplikasyonlari nadiren
gelistirirler. H. pylori edinildikten sonra, spesifik bir tedavi olmadan nadiren elimine edilebilir ve enfeksiyona sahip kisiler
6mir boyu bu etken ile yasarlar.

H. pylori tespitinde kullanilan tanisal testler invaziv (biyopsiye dayanan) ve non invaziv (lre nefes testi, diskida antijen
aranmasi) yéntemler olarak ikiye ayrilir. invaziv testler arasinda endoskopi, kiiltiir, histoloji, hizli ireaz testi ve polimeraz
zincir reaksiyonu (PCR) sayilabilir. Non invaziv tanisal testler arasinda ise diskida antijen testi, tire nefes testi ve seroloji
bulunmaktadir. Her tanisal testin kendi avantajlari, dezavantajlari ve kisitliliklari mevcuttur.

Amag, Gereg-Yontem: Bu galismamizda, nisan 2018-nisan 2019 tarihleri arasinda pediatrik gastroenteroloji klinigimize
dispeptik sikayetler ile basvurup birinci basamak tedaviye cevap vermeyen hastalarimizda yaptigimiz geriye doniik bir
tarama ile, H. pylori varliginin tespitinde kullandigimiz diski antijen testi, endoskopik biyopsi, hizli lireaz testi ve kiiltir
yoéntemlerinin pozitiflik oranlarint birbiriyle karsilastirmayi amacladik.

Bulgular: Calismamiz 5-17 yas arasinda 33 hastayr kapsamaktadir. Fekal antijen génderilen hastalarin %51,8’i H. pylori (+),
%48,2’i H.pylori (-) bulunmustur. Endoskopik biyopsi yapilan hastalarin %78,7’sinde H. pylori mikroorganizmalarinin varligi
teyit edilmistir. %21,2 hastada biyopsi materyalinde mikroorganizmaya rastlanmamistir. 33 hastanin hepsine hizl iireaz
testi yapilmis olup, H. pylori (+) orani %75,7 bulunmustur. Kiltir génderilen 17 hastadaki H. pylori pozitiflik orani ise %76,4
olarak bulunmustur.

Sonug: Hicbir test tek basina H. pyloritespiti icin yeterli degildir. Giincel rehberler iki ayri noktadan alinan gastrik
biyopside yapilan histopatolojik inceleme ile beraber dogrulama icin hizl lireaz testi veya kiiltlir olmak (izere iki farkli
test 6nermektedir. Hastalarimizda gesitli testler ile goriilen pozitiflik oranlarinin farkliigr bunu teyit etmektedir. Gelecek
calismalarimizin amaci, yliksek spesifite ve sensitivitesi olan tek tetkik ile miimkiin oldugunca non invaziv bir sekilde tani
koyabilmek olmalidir.

Anahtar Kelimeler: H. pylori, hizli (ireaz testi, endoskopi, biyopsi, diski antijeni
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Aminotransferaz Yiiksekligi Olan Cocuk Olgularin Etyolojiye Yonelik Degerlendirilmesi

Zeynep Arslan, Hacer Fulya Giilerman
Kirikkale Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali Kirikkale

Amag: Aminotransferazlar karacigere spesifik olmayan ve vylksekligine klinik pratikte sik¢a rastladigimiz
biyobelirteglerdir. Anormal karaciger testleri asemptomatik bir hastada ortaya c¢ikabilir. Oyki ve fizik muayene
o6nemlidir. Karaciger testleri genellikle karaciger disi hastaliklarda anormal olur. Sistematik bir yaklasim benimsenirse
nedeni genellikle agiktir. Bu nedenle en sik gorilen durumlari bilmek aminotransferaz yiiksekligi olan hastalari
degerlendirirken hekime fikir verir. Buna dayanarak hastanemizde aminotransferaz yiiksekligi nedeniyle takip edilen
vakalarin etyolojisini degerlendirmeyi amacladik.

Gereg-Yontem: Bu ¢alismada 2014 Nisan ayindan 2019 Nisan ayina dek hastanemize basvuran Aspartat aminotransferaz
(AST), Serum glutamik oksaloasetik transaminaz (SGOT) ve/veya Alanin aminotransferaz (ALT), Serum glutamik pirtivik
transaminaz (SGPT) degerleri yiiksek olan hastalar degerlendirildi. Hastanemiz veri sisteminden ( Enlil, EBYS) hastalarin
geriye donik oykd, fizik muayene, tani, tedavi, kullanilan ilaglar, patoloji, laboratuvar sonuglari degerlendirildi.
Hastalarin AST, ALT, GGT(gama glutamil transferaz), albimin, total ve direkt bilirubin, CPK(kreatin fosfokinaz) ve
INR(international normalized ratio) degerleri kaydedildi. Etyolojisi belirli olmayan, tcten fazla laboratuvar verisi eksik
olan hastalar galismaya dahil edilmedi.

Bulgular: 158 hasta degerlendirildi. Bu hastalarin 104’ erkek, 54’0 kizdi. Hastalar 1 glin-18 yas araliginda idi. Ortalama yas
8,2; median yas 8 idi. Aminotransferaz yiiksekligi nedenleri tablo-1 de oldugu gibi gruplandirildi. Buna gére yenidoganlar
harig tiim diger yas gruplarinda en sik enfeksiyon hastaliklari 68 (%43), metabolik nedenler 24 (%15,2), toksik nedenler 13
(%8,2), sistemik nedenler 11 (%7), malign hastaliklar 6 (%3,8), safra kesesi iliskili bozukluklar 5 (%3,2) ve 31 hastada(%19,6)
diger nedenler olarak géruldu. Hastalardan 55°i hepatik (%34,8), 103’ U nonhepatik(%65,2) nedenlerle transaminazlarin
ylikseldigi goriildi.

Sonug: Aminotranferaz yiiksekligi bir¢ok hastalik agisindan énemli bir bulgu olup farkli yas gruplarinda aminotransferaz
diizeyleri farkli nedenlerle yiikselebilir. Calismamiza goére en sik etyolojik neden yenidoganlar harig tiim yas gruplarinda
enfeksiydz hastaliklardir. Bu nedenle enfeksiyon dénemlerinde bakilan aminotransferaz degerleri yiiksek olan olgular
degerlendirilirken ileri tetkik ve tedavi konusunda aceleci olunmamali, hastalar yakin gézlem ile izlenmelidir.

Anahtar Kelimeler: Aminotransferaz yiiksekligj, transaminaz, karaciger
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Kawasaki Hastaliginda Nadir Bir Bagvuru Sekli: Akut Safra Kesesi Hidropsu Ve Kolestaz

Melike Emiroglu', Ahmet Sert?, Halil Haldun Emiroglu’, Giilsiim Alkan'

‘elcuk Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dali, Konya
*elcuk Universitesi Tip Fakdiltesi Cocuk Saghg Ve Hastaliklari Anabilim Dal Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali, Konya

3elcuk Universitesi Tip Fakdiltesi Cocuk Saghg Ve Hastaliklart Anabilim Dal Cocuk Gastroenterolojisit Bilim Dali, Konya

Amag: Kawasaki hastaligl, cocukluk ¢aginin Henoch-Schonlein purpurasindan sonra ikinici siklikta gériilen vaskadilitidir.
Klasik formunda servikal lenfadenopati, bulber konjunktivit, intraoral mukozal degisiklikler, ellerde ve ayaklarda 6dem
ve makilopapiiler dokiinti olmak lizere bes tani kriterinden en az dérdiiniin, 5 glinden uzun siiren atesle birlikte olmasi
tani igin gereklidir. Klasik goériinim ile basvurmayan atipik vakalar da gorilebilmektedir. Akut safra kesesi hidropsu ve
kolestaz gelisen, IVIG tedavisi ile iyilesen Kawasaki tanili kiz hasta sunulmustur.

Olgu: 6,5 yasinda kiz hasta 1 glindir varolan ates (39 C), uykudan uyandiran karin agrisi, kusma, gévde-sirt- kollarda
kirmizi dokiinti ve yaygin kasinti sikayetleri ile basvurdu. FM.de ates 38,5 G, cilek dil, skleralar ve deride ikterik gérinim,
batinda yaygin hassasiyet, gévde, sirt, kollar ve bacaklarda sari refle veren hiperemik makilopapiiler dékiintii saptandi.
Laboratuvar testlerinde I6kositoz nétrofili, ESR ve CRP yiiksekligi, ALT 261 U/L, AST 514 U/L, GGT 219 U/L, ALP 300 UL,
total bilirubin 4,10 mg/dL, direkt bilirubin 2,84 mg/dL, idrarda piytri bulundu. Batin USG.de hidropik safra kesesi gorildu.
Kizil 6n tanisi ile sefotaksim tedavisi baslandi. Karaciger enzim yiiksekligi ve kolestaza yénelik NAC ve UDCA eklendi.
Takipte atesi 5 glinden uzun sebat eden hastanin bulgularina sol servikal 1,5 cm ¢apinda lenfadenopati ve el sirtlarinda
6dem eklendi. Ekokardiyografisi normal bulundu. Atesinin 8. giinii bulber konjunktival injection ve dudaklarda gatlaklik
belirlenen hasta, sefotaksim tedavisine ragmen akut fazlarinda yiikselmenin devam etmesi, anemi ve trombositoz
gelismesi sebebiyle Kawasaki hastaligi kabul edildi, IVIG ile aspirin tedavisi baslandi. IVIG tedavisi ile atesi 24 saat i¢inde
diisen hastanin takibinde ekstremitelerinde soyulma gézlendi. KC enzimleri ve bilirubin degerleri tedricen gerileyen
hastanin 2 hafta sonraki USG.de safra kesesi normal bulundu.

Sonug: Akut safra kesesi hidropsu, Kawasaki hastaliginda %21’lere varan oranlarda bildirilen bir komplikasyondur. ilk
basvuru sebebi safra kesesi hidropsu olan vakalar da bildirilmistir. Kolestaz da seyrek bir bulgu olup, safra kesesi
hidropsu ve kolestaz birlikteligi nadiren bildirilmistir. Farkindalik hayat kurtarici olabilir.

Anahtar Kelimeler: Kawasaki hastalig|, atipik Kawasaki hastaligl, akut safra kesesi hidropsu, kolestaz




<GGHEy i e T - i -
T 5 Tiirk Cocuk Gastroenteroloji Hepatoloji ve Beslenme Dernegi

32/ GENC BAKIS KONGRESI - RAMADAOTEL/RIZE

i, et

T,

[P-19]
Gastrointestinal Kanamanin Nadir Bir Nedeni: Gastrointestinal Stromal Tiumor

Pinar Simsek Onat', Hayriye Hizarcioglu Giilsen', Meryem Seda Boyraz', Burak Ardigli?, Bilgehan Yalgin?, Hasan Ozen'
'Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenterolojisi, Ankara

*Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi, Ankara

3Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkolojisi, Ankara

GIRIS: Gastrointestinal kanamalarin %5’inin kaynag) (st endoskopi ve kolonoskopiyle bulunamaz. Yeri belirlenemeyen
gastrointestinal kanamalar siklikla ince bagirsak koékenli vaskiiler, neoplastik, inflamatuar ve konjenital lezyonlardan
kaynaklanmaktadir. Tanisal amagla sintigrafi, anjiografi, kapsil endoskopi, cift balonlu enteroskopi kullanilabilir. Bu
olgumuzla ¢ocuklarda nadir goériilen bir gastrointestinal kanama nedenine ve tanisal siirecine deginmek istiyoruz.

OLGU SUNUMU: g yasinda kiz hasta, halsizlik ve siyah renkli diskilama nedeniyle hastanemize basvurdu. Oykiisiinden, ilk
kez Eylil 2017’de melena yakinmasinin oldugu, tekrarlayan yakinmalari icin farkli merkezlerde yapilan endoskopik
degerlendirmelerinde kanama odag gosterilemedigi, Meckel ve kanama sintigrafilerinin normal oldugu, BT
anjiografisinde Treitz ligaman hizasinda kontrast tutan yapi izlendigi, kapsiil endoskopisinin yapildigl, ailenin ifadesiyle
etiyolojik neden saptanamadigi, yakinmasinin tekrarlamasi tizerine yapilan laparoskopinin normal oldugu, propronolol
ve ardindan steroid tedavileri aldig1 6grenildi. Fizik muayenesi normal olan hastanin Hemoglobin: 9,4 ve 7.8 gr/dL,
Trombosit: 221x10 3/pl, INR: 1.1, biyokimyasi normaldi. Ust endoskopi, kolonoskopi ve Meckel sintigrafisi normaldi.
Kanama diyatezi saptanmadi. Hastanin BT anjiografisi hastanemizde degerlendirildiginde; jejunal anslar komsulugunda,
duvarinda artmis kontrastlanma izlenen siipheli lezyon goriildii. Kapsiil endoskopi raporlari incelendiginde anjiodisplazi
agisindan siipheli alan gorildiigi anlasildi. Cerrahi planlandi. Lezyon sayisini degerlendirme amaciyla mezenterik MR
anjiografi cekildi. Ust batinda solda jejunal anslarla komsu kistik-solid komponenti bulunan kitle gériildiigi, ayirici tanida
gastrointestinal stromal tiimér (GIST) disiinildigi raporlandi. Laparotomi yapilarak Treitz ligamanin 4-5. cm’inde
jejenumun mezenterik yiiziinden liimen icine uzanan kitle ¢ikartildi. Histopatolojik degerlendirmesi GIST ile uyumluydu.

TARTISMA: Cocuklarda GIST oldukca nadirdir. insidansi milyonda 0.02’dir. Sporadik olabildigi gibi Nérofibromatozis Tip1,
Carney Triadi, Carney-Stratakis Sendromu gibi timdér sendromlariyla birlikte gorilebilir. Hastalarin  gogu
asemptomatiktir. Yakinmalar icerisinde karin agrisi, erken doyma ve kronik gastrointestinal kanama siktir. Olgumuzdaki
gibi hastalar nadiren masif kanamayla basvurabilirler.

SONUC: Konvansiyonel endoskopik degerlendirmeyle odak saptanamayan kanamalarda GIST ayirici tanida diistindlmeli,
tanisal amacla ileri gértinttileme yéntemleri ve endoskopik ince bagirsak degerlendirmeleri (kapsul endoskopi, ¢ift balon
enteroskopi) planlanmalidir.

Anahtar Kelimeler: gastrointestinal stromal timér, melena, endoskopi
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Yenidoganda Karaciger Yetmezliginin Tedavi Edilebilir Bir Nedeni: Gestasyonel Alloimmiin
Karaciger Hastalig

Neslihan Eksi Bozbulut, Kamercan Ceylan, Sinan Sari, Buket Dalgig
Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, Ankara

Amag: Gestasyonel alloimmin karaciger hastaligl (GAKH), yenidogan doéneminde akut karaciger yetmezliginin sik
goriilen nedenlerinden biridir. Son yillarda exchange transfiizyon ve intravenz immiinoglobulin (iViG) ile tedavi basarisi
olduk¢a artmistir. Burada, IVIG ile basaril sekilde tedavi edilerek izlenen bir GAKH olgusu sunulmustur.

Olgu: 27 ginlik kiz hasta, akut karaciger yetmezligi tanisiyla kliginimize kabul edildi. 37 yasindaki annenin Gglinci
gebeliginden ikinci yasayan olarak, erken membran riiptiri nedeniyle 35 hafta 4 giinliik, 1900 gr sezaryen ile dogdugu,
dogumdan hemen sonra genel durum bozuklugu, trombositopeni nedeniyle dis merkezde yatirilarak izlendigi 6grenildi.
Annede oligohidramniyoz, bir kardeste 33 giinliikken karaciger yetmezligi ve sepsis nedeniyle kayip, otopside neonatal
siroz Oykilisti vardi. Laboratuvar testlerinde hiperbilirubinemi, hipoalbuminemi, INR uzunlugu, hiperamonemi ve
hipoglisemisi olan olguda akut karaciger yetmezliginin metabolik, enfeksiydz ve vaskdiler nedenleri icin pozitif bulgu
yoktu. Hiperferritinemi (552 ve 614 ng/ml) saptanan olguda GAKH 6n tanisiyla yapilan bukkal biyopside tiikiiriik bezinde
demir birikimi gosterilemeyen hasta ileri tetkik ve tedavi igin klinigimize yonlendirilmisti. Bagvurusunda albiimin 2,68
g/dL,total bilirubin/direk bilirubin 11,2/3,77 mg/dL ve INR:1,86, amonyak 73 pmol/l, a-fetoprotein 103778 ng/ml, ferritin
448 ng/ml bulundu. GAKH tanisi i¢in ¢ekilen abdominal MR’de pankreas dokusunda demir birikimi gosterilemedi.
Yenidogan déneminde baslayan akut karaciger yetmezligi, oligohidramniyoz, prematiire dogum, kardes 6lim &6ykuisii,
ferritin ve alfa fetoprotein yiiksekligi nedeniyle GAKH 6n tanisiyla hastaya bir hafta ara ile iki kez iViG verildi. iVIG sonrasi
15. glinde trombosit, alblimin ve INR degerleri,4.ayda bilirubin degeri ve 7.ayda alfa fetoprotein ve ferritin degerleri
normale déndi. Halen kliginimizde izlemi devam eden 11 aylik olgunun karaciger fonksiyon testleri normal sinirlardadir.

Sonug: Gestasyonel alloimmiin karaciger hastaligi yenidoganlarda akut karaciger yetmezIiginin tedavi edilebilir ve
dnlenebilir bir nedenidir. Prenatal dénemde anneye haftalik verilecek 1ViG, postnatal dénemde exchange transfiizyon
ve IVIG ile karaciger nakline ihtiyag duyulmadan hastalar tedavi edilebilmektedir. Karaciger disi siderozis bulgulari
gosterilemese de akut karaciger yetmezligi olan yenidoganlarda klinik ve laboratuvar bulgulari uyumlu ise geg
kalinmadan iViG verilmelidir.

Anahtar Kelimeler: gestasyonel alloimmiin karaciger hastalig), iViG, karaciger yetmezligi, yenidogan
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Cocuklarda Pankreatit: Tek Merkez Deneyimi

Aysegiil Biikiilmez, Pelin Balikoglu, Ayse Tolunay Oflu
Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghigi ve Hastaliklari ABD

Amag: Bu calismada akut pankreatit, akut rekirren pankreatit ve kronik pankreatit tanisi ile izlenen cocuklarin klinik,
laboratuvar ve etiyolojik farkliliklarinin degerlendirilmesi amaglanmustir.

Gereg-Yontem: Ocak 2014-Aralik 2017 tarihleri arasinda pankreatit tanisi ile izlenen ¢ocuklarin tibbi kayitlari retrospektif
olarak degerlendirilmistir. Caismamiza Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi Tip Fakiiltesi Etik Kurulu'ndan onay
alimmustir. Olgularimiz INSPPIRE grubu tanimlamalarina gore akut pankreatit, akut rekirren pankreatit ve kronik
pankretit olarak siniflandiriimistir. Akut pankreatit (grup 1) ve akut rekiirren ve kronik pankreatit (grup 2) gruplari
arasinda etiyoloji, demografik 6zellikler, laboratuvar ve radyolojik bulgular karsilagtiriimistir.

Bulgular: Akut pankreatit grubunda (grup 1) 43 hasta (%78,2) mevcuttur. Grup 2; akut rekirren pankreatit tanisi alan 8
olgu ve kronik pankreatit tanisi ile izlenen 4 olgu icermektedir [toplam 12 olgu (%21,8)]. Olgularimizn etiyolojisine
bakildiginda grup 1’de idiyopatik (%88,5), tas(%2,3), travma(%2,3) ve enfeksiyonlar (%4,6),koledok kisti (%2,3); grup 2 de
ise idiyopatik (%50), pankreatik kanalin konjenital anomalileri (%8,3), alerji (%8,3), otoimmiinite (%8,3) ve genetik
sebeplerdir (%25). Her iki grup arasinda laboratuvar degerleri acisindan istatistiksel bir fark bulunmamustir.

Sonug: Galismamizda tiim gruplarda genellikle pankreatitin nedeni tanimlanamamistir. Akut pankreatit olgularinda
etiyolojide ikinci sirada enfeksiyonlar mevcut olup, akut rekiirren ve kronik pankreatitte sik goriilen nedenler genetik
sebepler olarak bulunmustur.

Anahtar Kelimeler: akut pankreatit, akut rekiirren pankreatit, kronik pankreatit, etiyoloji
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Akut Ve Tekrarlayan Pankreatitin Nadir Bir Nedeni: izovalerik Asidemi

Esra Eren’, Songiil Gokay®
'Kayseri Sehir Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Bolimu
*Kayseri Sehir Hastanesi, Cocuk Metabolizma ve Beslenme Bélimii

Amag: Akut pankreatit, pankreas dokusunda gelisen klinik ve morfolojik olarak geriye doniisimli inflamatuar bir
hastaliktir. Siddetli karin agrisi, kusma gibi klinik bulgular ile birlikte amilaz veya lipaz seviyelerinde en az (ig kat artis veya
pankreatitle uyumlu gériintiileme bulgulari varhiginda tani konulmaktadir. Etyolojide travma,yapisal anomaliler, ilag ve
toksinler, viral enfeksiyonlar, herediter nedenler, metabolik bozukluklar yer almaktadir. Bu posterde akut pankreatit
klinigi ile izovalerik asidemi tanisi konulan olgu sunulmustur.

Olgu: 6 yasinda erkek hasta siddetli kusma ile bagvurdugu dis merkezden amilaz:1714 U/L olmasi lizerine hastanemiz
cocuk acil bélimiine sevk edildi.Suur bulanikligl ve genel durum bozuklugu olmasi lzerine yogun bakim dnitesine
yatirildi. Hastanin 6z gegmisinde;aralikll kusma ataklarinin oldugu &grenildi. Soy gec¢misinde &zellik yoktu. Fizik
bakisinda; genel durum orta, suur bulanikligl, batinda yaygin hassasiyet ve asit mevcuttu. Hastanin labaratuvar
tetkiklerinde; WBC: 14.100, TLS:530, Plt:109,000, BUN:26 mg/dL albumin:35 g/L, Urik asit:19,3 mg/dL Ca:7,1 mg/dL Na:132
mg/dL K:3 mg/dl lipaz: 1070U/L, amilaz:1139 U/L Crp:85,9 mg/L prokalsitonin 27.36 mg/dl idi. Kan gazinda ph:7.27,
pC02:18.4 mmHg, pO2:99mmHg, HCO3:12,6 mmol/L sPO2: 98 Be:-18,2 mmol/L idi. Kabakulak Igm: pozitifdi. Batin usg
akut pankreatit bulgulariyla uyumluydu. Hastanin oral beslenmesi kesildi. Antibioterapi, mayi ve somatostatin tedavisi
baslandi. Hastanin anamnezinde protein intolrenasinin oldugu 6grenildi ve metabolik tarama planlandi.idrar oragnik asit
taramasinda izovaletyl-glycine 1668 mmol/molcre(normal<o), tandem mass spektrometrisinde ise serum Co serbest
karnitin:6,3 mmol/L, C2 total karnitin: 0,6 mmol/L, C3 propionyl-carnitine: 0,1 mmol/L normal degerinden dusik, C5
izovaleryl-carnitin 3,4 mmol/L normal degerinden yiiksek tespit edildi. Molekdler genetik sonucunda izovalerik asidemi
icin heterozigot mutasyon (c.465 +2 T>C) ve (p. Leu 365Phefs10 (c.1091 del T))tespit edildi. Hastaya 16sin kisitl diyet ve
karnitin baslanip takibe alindi. Hasta 4 ay sonra ikinci akut pankreatit atagi ile bagvurdu ve 12 giin yatirilarak takip edildi.

Sonug: Akut pankreatitin etyolojisi oldukca genis olmakla birlikte, suur bulanikligi, metabolik asidoz,lenfeopeni gibi
bulgularin varliginda organik asidemiler etyolojide akila getirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Akut Pankreatit, organik asidemi, cocuk
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Gastrointestinal Sistem Obstriiksiyonu ile Prezente Olan Hipereozinofilik Sendrom Olgusu

Pinar Simsek Onat', Hayriye Hizarcioglu Giilsen', Selin Aytac Eyiiboglu?, Hiillya Demir'
'Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenterolojisi, Ankara
*Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematolojisi, Ankara

Giris: Hipereozinofili; 1 aydan uzun siiredir en az 2 él¢timde mutlak eozinofil sayisinin 1500/mm3 izerinde olmasi ve/veya
histolojide eozinofillerin doku infiltrasyonu yapmasi durumudur. Hipereozinofilik sendrom (HES) hipereozinofili
varliginda eozinofil iliskili organ hasari gelismesidir. Cilt, akcigerler, gastrointestinal sistem, kalp basta olmak {izere tiim
organlar etkilenebilir. Hipereozinofili gelisiminde reaktif (parazitler, allerji/atopi, ilag, malignite, otoimmdunite kaynaklr),
klonal (myeloid malignite), herediter ve idiopatik nedenler rol oynayabilir.

Olgu Sunumu: Yaygin degisken immun yetmezlik, kronik trtiker, bronsiektazi, otoimmun hipotiroidi nedeniyle izlenen 14
yasinda erkek hasta, 20 giin 6nce baslayan kusma, karin agrisi, kilo kaybi, idrarda azalma yakinmalariyla basvurdu. Fizik
muayenesinde; dehidratasyonu, cilt kurulugu, total alopesisi, gdvdede makiiler dékiintileri, epigastrik hassiyeti vardi.
Hemoglobin: 11,1 gr/dl, 16kosit: 25.4x103/ul, eozinofil: 12.1x103/ul (%53 eozinofili), trombosit: 219x103/uL, kan lre azotu:
55.4 mg/dL, kreatinin:1.7 mg/dL olup elektrolitleri, karaciger enzimleri, IgE diizeyi normaldi. Parazitolojik
degerlendirmesi negatifti. Nazogastrik sonda dekompresyonuyla mideden 1200 ml safrali sivi geldi. Ultrasonografide
antrum distali ve duodenumda diffiiz duvar kalinlasmasi, baryumlu kontrast grafisinde antrum-korpus distal kesimi ve
duodenumda &dem saptandi. HE ve parsiyel mide c¢ikim obstrikksiyonu nedeniyle eozinofilik gastroenteropati
distintlerek (st endoskopi planlandl. Eozinofilik tutulum agisindan yapilan ekokardiyografide sol atriyum
komsulugunda disaridan basi; torakoabdominal BT’de 6zofagusun 2/3 distalinde diffiiz duvar kalinlasmasi, antrum ve
pilor diizeyinde daha belirgin olan mide, duodenum ve jejunal segmentlerde diffiiz konsantrik kalinlasma; kemik iliginde
eozinofilik prekirsérlerde artma gorildd. Myeloid ve lenfoid neoplazmlar agisindan PDGFRA, PDGFRB ve FGFR1
mutasyonlari negatifti. Ust endoskopide 6zofagusta trakealizasyon, pilor agzinda &dem vard. Histolojik
degerlendirmede malignite bulgusu yoktu, biyiik biylitme alani basina 6zofagusta 40, duodenumda 50 eozinofil
saptandi. Metilprednizolon 1 mg/kg/gtin baslandi. Tedavinin 5. gliniinde oral beslenmesi baslanabilen hastanin periferik
eozinofilisi diizeldi, 15. glinde kati gidayla beslenmeye gecildi.

Sonug: HES farkli klinik bulgularla karsimiza gikabilir. HES’ in gastrointestinal sistem obstriiksiyonuna neden olabilecegi,
multisistem tutulum yapabilecegi, etiyolojik nedenler arasinda paraziter enfeksiyonlar, allerji, ilag, otoimmunite ve
malignite olabilecegi unutulmamalidir.

Anahtar Kelimeler: gastrointestinal sistem, hipereozinofili, hipereozinofilik sendrom
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[P-24]
Wilson Hastalarinda Beslenme Ozelliklerinin Akdeniz Diyeti ile Degerlendirilmesi

Giilnar Kerimova', Ezgi Kiran Tascr’, Miray Karakoyun®, Nazli Giilciiler?, Funda Cetin?, Sema Aydogdu®
'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri
*Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme

Amag: Wilson hastaligl, ATP7B genindeki mutasyon sonucu bozulmus biliyer bakir atilimi nedeniyle olusur. Kademeli
olarak bakir birikimine ve basta karaciger olmak lizere tiim dokularda biriken bakirin doku hasari yapmasiyla sonuglanir.
Tedavisinde bakir selasyonu, bakir kisith diyet uygulanir. Amacimiz, Wilson hastalarinin Akdeniz diyetine uyumunu
degerlendirmektir.

Gere¢-Yéntem: Calismamiz prospektif olarak tasarlanmis olup; ¢alismaya Ocak 2019 tarihinden itibaren Ege Universitesi
Tip Fakdiltesi Hastanesi Cocuk Gastroenteroloji polikliniginde Wilson hastaligi tanisiyla takipli baska bir kronik hastalig
olmayan 15 hasta ve Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Genel Pediatri poliklinigine basvuran, kronik hastalig
olmayan 15 olgudan olusan kontrol grubu dahil edildi. Tim olgularin yas, cinsiyet, boy, kilo SDS’leri degerlendirildi.
Ayrica; iki grubun KIDMED indeksi (Akdeniz Diyeti Kalite indeksi) incelenip, TANITA SC-330’la viicut yag analizi
yapilmistir. KIDMED indeksi; Akdeniz diyetinin 6zelliklerini iceren 16 sorudan olusan bir anketle degerlendirilir. Ankette
st ve sit dGriinleri tiketim sikligini, meyve-sebze tiketimini, fast-food tiketim sikhigini, zeytin yagi/balik tlketimini
sorgulayan sorular mevcuttur. Anketin sonucu >=8 puan iyi uyum, 4-7 puan arasi orta (gelistirilmesi gerekli), <=3 puan
kot diyet kalitesi olarak degerlendirildi.

Bulgular: Hasta grubunun %46,7’si kadin, %53,3’0 erkek; kontrol grubunun %40’t kadin %601 erkekti. Hasta grubun yas
ortalamasi 11,19%3,58, kontrol grubunun 11,57+ 3,17 yildi. Hasta grup ile kontrol grubu viicut kitle indeksi
karsilastirildiginda hasta grupta istatistiksel olarak anlamli disiik saptandi, KIDMED skoru karsilastinildiginda hasta
grupta skor anlamli olarak yiiksek bulundu (p <0.001). KIDMED skoru hasta grubunda ortalama 8,46 iken hasta
grubunda 4,0 idi. Kontrol grubunun %46,7’sinin KIDMED indeksi koti diyet kalitesiyle uyumlu iken, hasta grubunda bu
oran %0’dl.

Sonug: Calismamizda hastaligi nedeniyle belirli bir diyete uymasi gereken Wilson hastalarinin, 6zel diyeti olmayan saglikli
gocuklarin KIDMED indeksi (izerinden Akdeniz diyetine uymalari degerlendirildiginde, Wilson hastalarinin Akdeniz
diyetine uyumunun daha fazla oldugu saptanmistir.

Anahtar Kelimeler: Akdeniz Diyeti, KIDMED, Wilson Hastalig
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[P-25]
Karaciger Fibrokistik Hastaliklarinin Degerlendirilmesi

Elif Sag’, Burcu Giiven', Hatice Sonay Yal¢in Cémert?, Sefa Sag?, ilker Eylipoglu®, Yakup Arslan®, Elif Bahat Ozdogan®,
Murat Cakir'

'Karadeniz Teknik Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, Trabzon

*Karadeniz Teknik Universitesi, Tip Fakdiltesi, Cocuk Cerrahisi Bilim Dali, Trabzon

3Saglik Bilimleri Universitesi, Kanuni Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Cerrahisi Bilim Dali, Trabzon

“*Karadeniz Teknik Universitesi, Tip Fakiiltesi, Radyoloji Bilim Dali, Trabzon

>Karadeniz Teknik Universitesi, Tip Fakdiltesi, Neonataloji Bilim Dali, Trabzon

Karadeniz Teknik Universitesi, Tip Fakdiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Trabzon

Amag: Karacigerin fibrokistik hastaliklari (KFKH), Caroli hastaligi (CH), konjenital hepatik fibrozis (KHF), bilier
hamartomlar, otozomal dominant polikistik karaciger hastaligi (ODPKH) ve koledok kistleri (KK) olmak tizere bes grupta
toplanmistir. Calismamizda; klinigimizde takipli, KFKH olan hastalari; demografik 6zellikleri, klinik-laboratuvar bulgular
ve tedavi yaklasimlari ile degerlendirdik.

Gere¢-Yontem: Ocak 2008 yilindan itibaren bélimimiize basvuran ve KFKH nedeniyle takipli olan hastalar; klinik,
laboratuvar,  radyografik  bulgulart  ve  tedavi  yaklagimlari  geriye = déniik  olarak incelendi.
Bulgular: Toplam 39 hasta incelendi (%56.4 erkek, ortanca yas; 5 yil 3 ay, yas araligr: 1 ay-16.8 yil). Sekiz hastada (%20.5)
CH, 16 hastada KHF (%41), 15 hastada KK (%38.5; dokuz hastada tip I, bes hastada tip 1V, bir hastada tip I1I) tespit edilmis
olup bilier hamartom ve ODPKH saptanmadi. Basvuru sikayeti; hastalarin sekizinde sarilik (%20.5), altisinda karin agrisi
(%15.4), dérdiinde splenomegali (%10.3), ikisinde akut kolanjit atagi (%5.1), birinde transaminaz yiiksekligi (%2.6) ve
birinde varis kanamasiydi (%2.6). Diger 17 hastanin sekizi (%20.5) bobreklerde kist saptandiktan sonra tarama amacl
yapilan tetkiklerle, yedisi (%17.9) prenatal donemde ve ikisi (%5.1) ise insidental olarak tespit edildi. KHF olan hastalarin
12’si primer, dordi sekonderdi [biri metokromatik I6kodistrofi (MLD), biri sendromik (pulmoner hipoplazi, metakarpal
distal falanks hipoplazisi), ikisi Joubert senromu].

39 hastanin (%56.4) 18’ine (%46.2) OR polikistik bébrek hastalig|, ikisine (%5.1) nefrokalsinozis, birer (%2.6) hastaya mental
motor retardasyonu (MMR)-MLD, MMR-Arnold Chiari malformasyonu ve akut pankreatit eslik etmekteydi.
On alti hasta opere edildi (%41). KHF olan (g hasta (karaciger nakli, sol lol segmental hepatektomi, mezokaval sant), CH
olan bir hasta (karaciger nakli) ve KK olan hastalarin 12’si [10 hastaya Roux-En-Y operasyonu (altisina koledoko-
jejunostomi dordlne hepatiko-jejunostomi), birine kisto-enterostomi, birine kistektomi ve beraberinde T tiip drenaj]
opere edildi. KK olan {i¢ hasta asemptomatik oldugundan opere edilmedi.

Sonug: KFKH nadir gériilen ve morbiditesi yiiksek hastalik grubudur. Bu hastalara kronik komplikasyonlar nedeniyle
erken tani konmali, diizenli takip ve uygun tedavi plani saglanmalidir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Fibrokistik, Karaciger
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[P-26]
Persistan Kusma Etyolojisinde Ayni Hastada iki Nadir Neden: MNGIE Sendromu Ve Duodenumu
Saran Dev Safra Kesesi

Nazli Giilciiler', Miray Karakoyun', Ezgi Kiran Tas¢l', Ulkiim Zafer Dékiimc(i?, Ebru Erbas Canda?, Funda Cetin'
'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali

*Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma ve Beslenme Bilim Dali

3Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Ana Bilim Dali

Giris: Mitokondriyal nérogastrointestinal ensefalomiyopati (MNGIE) nadir gériilen otozomal resesif gegisli multisistemik
bir hastaliktir. MNGIE pitoz, progresif eksternal oftalmopleji, gastrointestinal dismotilite, kaseksi, periferal néropati ve
I6koensefalopati gibi klinik bulgularla karakterizedir. Genellikle ilk basvuru sebebi progresif kusmadir. Kusma
etyolojisinde mekanik nedenler de akla gelmelidir. Kusmalari nedeniyle arastirilirken mekanik obstriiksiyon siiphesi
(izerine yapilan laparoskopik incelemede duodenumu saran dev safra kesesi tanimladigimiz, es zamanli MNGIE genetik
tanist koydugumuz ender bir vakayi takdim edecegiz.

Olgu: Aralarinda birinci derece akrabalik olan anne babanin 12 yasindaki oglu, 8 yasinda baslayan persistan kusma, kilo
kaybi nedeniyle basvurdu. ileri derecede kesektik, ince uzun yapida ve pitozu olup (st GIS endoskopisi dahil tetkikleri
normal olan hastanin; cekilen 6zofagus mide duodenum kontrastl grafisinde duodenuma dis basi yapan olusum
saptanmasi lzerine yapilan laparoskopisinde duodenumu saran, kendi {izerine katlanmis dev boyutlarda safra kesesi
saptandi. Kese serbestlestirilerek alindi. Operasyon sonrasi kusmalari gerilemeyen hastanin olasi mitokondrial genetik
hastaliklar agisindan yollanmis olan dizi analizinde timidin fosforilaz (TYMP) gen mutasyonu saptanarak MNGIE
sendromu tanisi koyuldu.

Sonug: Progresif kusmalarla giden hastalarda obstruktif patolojiler diistiniilse bile metabolik hastaliklar mutlaka akilda
tutulmalidir. Hipomotilite ile seyreden hastaliklarda motilite kusuruna bagh fonks obstriiksiyon ve ikincil kese patolojileri
izlenebilmektedir.

Anahtar Kelimeler: dev safra kesesi, mngie, persistan kusma
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[P-27]
Malniitrisyonlu Pediatrik Hastalarda Makiila Ve Retinal Sinir Lifi Kalinliginin Degerlendirilmesi

Stikrii Glingdr', Elif Damar Giingér?, Nisa Kahraman’®, Mete Giiler?

'Aydin Adnan Menderes Universitesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme BD
*Kahramanmaras Necip Fazil Sehir Hastanesi Gz Bélimii

3Kahramanmaras Siit¢ii imam Universitesi Géz Balim{

Amag: Malniitrisyon, viicudun doku ve organ fonksiyonlarini siirdiirebilmek icin gerekli besinleri yeterli miktarda
alamadigi durumdur. Protein malnitrisyonu olan ratlarda retina optik sinir lifi ve lens hasari gésterilmistir. Bu durum
yetersiz beslenmenin gorsel yetenekleri boza bilecegini distndiirmektedir. Bu calismamizda malnitrisyonu olan
pediatrik hastalarda makiiler kalinlik ve retina sinir lifi kalinhginin etkilenip etkilenmedigini degerlendirmek istedik.

Gereg-Yontem: Malnditrisyonu olan 90 pediatrik hastanin makiiler ve peripapiller retina sinir lifi tabaka kalinlklari,
spektral alan optik koherens tomografi ile 6lciildii ve 50 saglikli cinsiyet ve yas uyumlu kontrol grubu ile karsilastirildi.
Malnitrisyonu olan hastalarda retinal sinir lifi kalinhigr ile B12 vitamini, folik asit, ferritin, D vitamini diizeyleri arasindaki
iliski istatiksel olarak degerlendirildi.

Bulgular: Makiiler kalinlik degerleri malnditrisyonlu olgular ile kontrol grubu arasinda anlamli farklilik géstermedi. Ancak
malniitrisyonlu hasta grubunda, 9o hastanin 17'sinde retina sinir lifi tabakasi incelmisti. Kontrol grubunda retina sinir lifi
tabakas! degerlerinde azalma olan hi¢bir hasta yoktu ve bu fark istatistiksel olarak anlamliydi (p <0,001).Bu incelme
temporal segmentte peripapiller retinal sinir lifi tabakasinda diger segmentlere gére anlamli bir disis vardi (p = 0.047).
Malniitrisyonlu olgularda retinal sinir lifi tabakasi incelme olan hastalarda serum D vitamini ve demir seviyeleri diger
hastalara gore istatiksel olarak anlami dustik tespit edildi. (sirasiyla, P=0,025, P=<0,001)

Sonug: Pediatrik olgularda mikro besin eksiklikleri ile birlikte yetersiz beslenme, retina sinir lifi tabakasinda zayiflamaya
neden olabilir. Bu nedenle gelecekte gérme problemlerine yol agmadan &nce erken tedavi edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Malnitrisyon, Cocuk, Retinal sinir lifi kalinlig1, Makdila kalinlig
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