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Amac ve Kapsam

Giincel Pediatri Dergisi, cocuk sagligi ve hastaliklari konulu, yayin dili hem
Tiirkge hem Ingilizce olan, bagimsiz ve 6nyargisiz gift-kor hakemlik (peer-
review) ilkelerine dayanan uluslararasi, periyodik bir dergidir. Dergi Nisan,
Agustos ve Aralik aylarinda olmak tzere yilda 3 sayi gikar.

Giincel Pediatri Dergisi'nin hedefi uluslararasi diizeyde nitelikli, stirekli ve
cocuk saghgr ve hastaliklari konusunda 6zgiin bir periyodik olarak, klinik ve
bilimsel acidan en dst diizeyde orijinal arastirmalari yayinlamaktir. Bununla
birlikte egitim ile ilgili temel yenilikleri kapsayan derlemeler, editdryel
kisa yazilar, olgu sunumlari, orijinal gorintler ve genis ¢ocuk sagligi ve
hastaliklari kesimlerinin konular hakkindaki deneyimlerini ve elestirilerini
iceren mektuplar ve sosyal gocuk saghgi ve hastaliklari konulu yazilar
yayinlamaktir.

Giincel Pediatri Dergisi, Excerpta Medica/EMBASE, SCOPUS, EBSCO
Database, Gale/Cengage Learning, CINAHL, Index Copernicus, DOAJ,
Tiirk Medline-Ulusal Atif Indeksi, TUBITAK/ULAKBIM Tiirk Tip Dizini ve
Tiirkiye Atif Dizini tarafindan indekslenmektedir.

Abone islemleri

Gincel Pediatri Dergisi tilkemizde gdrev yapan gocuk saghgi ve hastaliklari
uzman ve akademisyenlerine ve tiim ilgili dgretim elemanlarina (cretsiz
olarak dagitilmaktadir. Derginin tiim sayilarina {cretsiz olarak www.
guncelpediatri.com adresinden tam metin ulagilabilir. Dergiye abone olmak
isteyen kisiler yayinevine bagvurmalidirlar.

Bask lzinleri
Baski izinleri i¢in basvurular yazili olarak yayinevine yapiimalidir.

Reklam
Reklam ile ilgili basvurular yayinevine yapiimalidir.

Yayinevi : Galenos Yayinevi Tic. Ltd. Sti.

Adres  :Molla Giirani Mah. Kagamak Sk. No:21 34093 Findikzade-Istanbul
Tel. :+90 212 621 99 25

Faks :+90 212 621 99 27

E-posta :info@galenos.com.tr

Yazarlara Bilgi

Yazilar sadece online olarak kabul edilmektedir. Yazarlarin makale
gonderebilmesi icin web sayfasina (www.journalagent.com/jcp/) kayit
olup sifre almalari gereklidir. Bu sistem on-line yazi gonderilmesine ve
degerlendirilmesine olanak tanimaktadir.

Yazarlara bilgi dergi sayfalarinda ve www.guncelpediatricom web
sayfasinda yayinlanmaktadir.

Materyal Sorumluluk Reddi
Gincel Pediatri Dergisi'nde yayinlanan tim yazilarda goriis ve raporlar
yazar(lar)in goristidiir ve Editdr, Editoryel Kurul ya da Yayinci'min gérisi
degildir; Editor, Editoryel Kurul ve Yayinci bu yazilar icin herhangi bir
sorumluluk kabul etmemektedir.

Dergimizde asit igermeyen kagit kullanilmaktadir.
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Aims and Scope

The Journal of Current Pediatrics is an international, nonbiased, peer-
reviewed, independent periodical journal published in Turkish and
English languages in the field of pediatrics. It is published in April,
August and December.

The aim of the Journal of Current Pediatrics is to publish a continuous,
original journal of international standing with original research articles
of the highest standard in the field of both clinical and scientific
pediatrics. The content of the journal is intended to encompass reviews
of new developments in education, brief editorial manuscripts, case
reports, original photographs, letters concerning experiences in the field
of child health and diseases (pediatrics), and special feature articles in
the field of social pediatrics.

The Journal of Current Pediatrics is indexed in Excerpta Medica/
EMBASE, SCOPUS, EBSCO Database, Gale/Cengage Learning, CINAHL,
Index Copernicus, DOAJ, Turkish Medline-National Citation Index,
TUBITAK/ULAKBIM Turkish Medical Index and Turkiye Citation Index.

Subscriptions

The Journal of Current Pediatrics is provided free of charge to all
pediatricians and academicians and to all interested teaching personnel.
All past issues can be obtained free of charge from the internet via
www.guncelpediatri.com. Individual subscribers should apply to the
publishers directly.

Publishing Permission
All publishing requests should be in writing and directed to the publishers.

Advertisement
Advertisement applications should be directed to the publishers.

Publishing House: Galenos Yayinevi Tic. Ltd. Sti.
Address : Molla Giirani Mah. Kagamak Sk. No:21 34093 Findikzade-lstanbul

Phone :+90212 62199 25
Fax :+90 212 621 99 27
E-mail :info@galenos.com.tr

Instructions to Authors

Manuscripts can only be submitted electronically through the web site
(www.journalagent.com/jcp/) after creating an account. This system
allows online submission and review.

Instructions to authors can be found in the issues and in the web page
of www.guncelpediatri.com.

Denial of Responsibility

The author is defined as a contributor who has participated in the work
to the extent that he takes responsibility for a meaningful share of the
manuscript's content published in Journal of Current Pediatrics. Editor,
Editorial Board or Publisher don't share the responsibility.

Publisher uses acid free paper.
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Yazim Kurallan

YAZILARIN GONDERILMESI

Gtincel Pediatri Dergisi‘'nde; Cocuk Saglg ve Hastaliklar ile ilgili konularda 6zgiin arastirma (orijinal makale),
derleme, olgu sunumu ve editére mektup yazilan yayinlanir.

Yazarlara bilgi dergi sayfalarinda ve www.guncelpediatri.com web sayfasinda yayinlanmaktadir.

Yazilar sadece online olarak kabul edilmektedir. Yazarlarin makale gonderebilmesi icin web sayfasina
(www.journalagent.com/jcp/) kayit olup sifre almalari gereklidir. Bu sistem on-line yazi gonderilmesine ve
degerlendirilmesine olanak tanimaktadir.

Adres : Uludag Universitesi Tip Fakilltesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklar Anabilim Dali 16059 Goriikle - Bursa, Tiirkiye
GSM  :+90530 153 96 09
E-posta: s.aydemir69@hotmail.com / drhalil@uludag.edu.tr

GENEL KURALLAR

1- Yazllarin dergide yayinlanmak tizere kabul edilmesi icin; dnemli, orijinal, bilimsel ve akademik iist diizeyde
olmasi 6n kosuldur.

2- Yayinlanan biittin yazilarin icerikleri yazarlarin gorislerini yansitir, hicbir sekilde editorler, yayin kurulu ve
yayinci sorumlu degildir. Dergiye gonderilen yazilara telif hakki denmez.

3- Yayinlanmak iizere gonderilen biitiin makalelerin dergimizin yazim kurallarina titizlikle uyularak hazirlanmig
olmasi gerekir. Yayinlanmak tizere gonderilen yazilar en az iki danisman (hakem) tarafindan degerlendirildikten
sonra yayinlanmasi uygun gériiltrse dergide basilir. Editdr konunun dzelligine gore gerekli gordtigtinde, yaziyi
yayin kurulunda yer alan hakemler disinda hakemlere génderebilir.

4- Yayin Kurulu yayin kosullarina uymayan yazilari yayinlamamak, diizeltmek veya kisaltmak tizere yazarlara
geri géndermek, ayrica yazilan bigim olarak diizenlemek yetkilerine sahiptir. Yazarlar; Tiirkge ve Ingilizce dili
acisindan, metinde anlam degisikligi yapmamak kaydi ile diizeltmelerin gereginde editorlerce de yapilmasini
kabul etmis sayilir.

5- Derginin yayin dili Tiirke ve Ingilizce'dir. Tum Tiirkge yazi igeriklerinde Tiirk Dil Kurumu “yazim kilavuzu”
kurallarina sadik kalinmas esastir (www.tdk.gov.tr). Sayilarda kesirler virgil ile ayrilir (6rnek; 15,2 veya 5,26).
Anatomik terimlerin Latinceleri kullanilmalidir. Giindelik tip diline yerlesmis terimler ise okunduklari gibi Tiirkce
yazim kurallarina gére yazilmalidir. Yazar tarafindan yabanci dildeki sekli ile yazilmasi istenen terimler tirnak
icinde belirtilmelidir. Kisaltmalar yazi iginde ilk gectigi yerde aciklandiktan sonra yazi icinde kisaltma seklinde
verilebilir.

6- Yazilar Word dosyasina, standart A4 ebatinda, 11 punto ile Times News Roman karakterinde, gift aralikli
olarak yazilmali; sayfanin her iki tarafinda 2,5 cm bosluk birakilmali, sayfalara baslik sayfasindan baslayarak
sirayla numara verilmelidir. Sayfa numarasi her sayfanin alt kismina yazilmalidir.

7- Ozet, tablolar ve kaynaklar harig orijinal makaleler ve derlemeler 4500 kelimeyi, olgu bildirimleri 3000 ve
editore mektuplar 1500 kelimeyi gegmemelidir.

8- Derginin bir sayisinda, ilk isim olarak bir yazarin ikiden fazla eseri basilamaz.

9- Deneysel, klinik ve ilag arastirmalari icin uluslararasi anlagsmalara uygun etik kurul karari alinmalidir. Ayrica
birey veya velisinden izin alinmis oldugu belirtilmelidir. Arastirmalara yapilan kismi de olsa nakdi ya da ayni
yardimlarin hangi kurum, kurulus veya ilag-gereg firmalarinca yapildigi dip not olarak belirtilmelidir.

10-Yazarlar, arastirma insan deneyi iceriyorsa, metin igerisinde, insan tizerine deney yapilma etik standartlarina
(kurumsal ve ulusal) ve 2008 yilinda revize edilen 1975 Helsinki Deklarasyonuna uygun oldugunu ve hastalarin
onayinin alindigini belirtmelidir. Deneysel hayvan arastirmalarda, yazarlar yapilan uygulamalarin (prosediirlerin)
hayvan haklarina uygun oldugunu belirtilmeli (Guide for the care and use of laboratory animals; www.nap.edu/
catalog/5140.html), etik kurul onayi alinmalidir.

11- Dergiye yayinlanmak Uzere yazi gonderilirken editore basvuru yazisinda yazinin daha dnce baska yerde
yayinlanmamis veya yayinlanmak tizere gonderilmemis oldugu belirtilmelidir. Yayinlanmasi kabul edilen yazilarin
dergiye baskisi 6ncesinde dergi sekreterliginden bir “Telif Hakki Devri* (yazarlarin haklar korunarak hazirlanmig)
formu tiim yazarlara imza igin gonderilecektir.

YAZI BOLUMLERI

A- Baslik Sayfasi

- Yazinin Trkge ve Ingilizce baghgi metne uygun ve kisa olmalidir.

- Ayrica 40 karakteri gegmeyen Tiirkge ve Ingilizce bir kisa baslik yazilmalidir.

- Yazarlarin agik adi ve soyadlari yazilmali, akademik tinvanlar ise dipnot halinde gerekirse yildiz koyularak
belirtilmelidir.

- Caligmanin yapildigr kurum, klinik, enstit(i veya kurulusun adi ve adresi belirtilmelidir.

- (Galisma, daha dnce bir kongre ya da sempozyumda bildiri olarak sunulmus ise belirtilmelidir.

- Yazisma adresi: Yazismalarin yapilacagi kisinin adi ve soyadi, posta adresi, sabit ve mobil telefon, faks
numarasl, elektronik posta adresi yaziimalidir.

- Gerek duyuluyor ise tesekkiir yazisi bu kisimda verilmelidir.

B- Tiirkge ve Ingilizce Ozet Sayfasi

(Ozgiin arastirma, olgu sunumu ve derleme yazilarinda 250 kelimeyi gegmeyen Tiirkce ve Ingilizce (en gok
350 kelime) dzet yazilmalidir. Tiirkge ve Ingilizce baglik 130 karakteri gegmemelidir. Ingilizce baslik ve 6zet,
Tiirkge baslik ve dzetle es anlamli olmalidir. Ozet, galigma ve arastirmanin amacini ve kullanilan yontemleri
kisaca belirtmeli, ana bulgular varilan sonucu destekleyecek olgtide ayrintilarla belirtilmelidir. Ozgiin
aragtirmalarin Tiirke 6zetinde giris, gereg ve yontem, bulgular, sonug, Ingilizce 6zetlerde ise “Introduction,
materials and methods, results, conclusions” alt basliklarini icermelidir. Olgu sunumlarinda ise; giris, olgu
sunumu, tartisma alt bagliklarini igermelidir. Olgu sunumlarinin Ingilizce 6zetinde ise “Introduction, case
report, conclusions” alt basliklarini igermelidir. Derleme yazilarinda ¢zet konunun igerigini aciklayacak
sekilde olmalidir.

Anahtar kelimeler: Tiirkge ve Ingilizce 6zetin altinda “Medical Subject Heading"e ve Tiirkiye Bilim Terimleri'ne
(www.bilimterimleri.com) uygun olarak en fazla bes adet olmalidir. “MeSH" ya da “Turkiye Bilim Terimleri”
iceriginde yeni terimler yoksa var olan terimler kullanilabilir.

C- Ana Metin
Ozgiin arastirmalarda giris, gereg ve yontemi(ler), bulgular, tartisma, kaynaklar; olgu sunumlarinda giris, olgu (larin)
sunumu, tartisma, kaynaklar béliimleri yer almalidir. Derlemelerde konuya uygun alt basliklar ve kaynaklar yer almalidir.

Ozgiin Aragtirmalar
1- Girig: Makalenin amaci, calisma veya gozlemin gerekgesi belirtilmeli, calismanin verilerine veya varilan
sonuglarina burada yer verilmemelidir.

2- Gerec ve Yontem: Deneysel ve klinik arastirmalar icin etik kurul karar varligi belirtilmelidir. Yerlesmis
yontemler icin kaynak gosterilmeli, yeni yontemler igin kisa agiklama verilmelidir.

Istatistiksel Analiz: Yéntem béliminin son paragrafinda, kullanilan istatistiksel analizler ayrintili olarak
belirtilmelidir.

3- Bulgular: Elde edilen bulgular agik bir sekilde metinde verilmeli ve gereginde kullanilan istatistiksel
yontemler belirtilmelidir. Metin iginde tablonun tamaminin aynen tekrari yazilmamalidir. Tablo veya sekiller
(gizim, grafik ve fotograflar), baslik ve dipnatlari ile birlikte her biri ayri bir sayfaya yazilmalidir. Metin iginde
gectikleri siraya gore numaralanmalidir. Standart olmayan kisaltmalar dipnotlarla agiklanmalidir. Bir baska
yazarin daha énceki yayinindan aynen alindi ise kaynak belirtilmeli ve yazili baski izni birlikte yollanmalidir.

4- Tartisma: Elde edilen bulgular daha dnceki meveut literatiir bilgileri, calisma sonuglari veya orijinal hipotezler
ile ilgisi vurgulanarak karsilastiriimali ve yorumlari yapilmalidir.

D- Kaynaklar

Yararlanilan kaynaklar yazidaki gecis sirasina gore parantez icerisinde verilmeli, kaynaklar yazinin alindigi dilde
asagidaki gibi dizenlenmelidir. Kullanilacak kisaltmalar Index Medicus'a ve Science Citation Index’e uygun
olmalidir.

Periyodikler

Periyodiklerin kisaltmalari Index Medicus'un her yilin Ocak sayisina gére yapilir. Yazar sayisi alti ve daha az
olan makalelerde tiim yazarlar yazilir. Yazar sayisi yedi ve fazla ise ilk altisi yazilir ve ark./ et al. ilave edilir.
Yazar isimlerinden sonra, o yazinin tam basligi, dergi ismi (kisaltma kurallarina uygun olarak), yil, cilt ve sayfalar
siralanir.

(Ornek: Meszaros A, Orosz M, Mesko A, Vincze Z. Evaluation of asthma knowledge and quality of life in
Hungarian asthmatics. Allergy 2003;58:624-8.

Kitaplar

Kitap béliimii: Kaynaklar su siray: takip etmelidir: llk g yazarin ismi, bslim bash, editorler, kitap bash{, varsa
cilt ve baski sayisi, sehir, yayinevi, yil ve ilgili sayfalar.

(Ornek: Rauch F Munns C, Land C, Glorieux FH. Pamidronate in children and adolescents with osteogenesis
imperfecta: effect of treatment discontinuation. J Clin Endocrinol Metab 2006;91(4):1268-74.

Kitap: Ornek: Norman 1J, Redfern SJ, (eds). Mental Health Care for Elderly People. 3rd edition. New York:
Churchill Livingstone; 1996.
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Basyazi/Preface

Sayin okurlarimiz,
Bu yilin son sayislyla sizlerle birlikteyiz.

Muimkiin oldugunca 6zenle segilen orijinal calismalara, derlemelere ve olgu sunumlarina dergimizde yer verilerek siz degerli olgularimizin
bilgilerinin glincellenmesi amaglanmistir.

Bu sayida yenidogan yogun bakim: konjenital kalp, mukopolisakkaridozlarda kardiyak tutulum, ¢dlyak hastalijinda histopatoloji ve antikor
iliskisi, cocukluk caginda portal hipertansiyon bilgileri konulu orijinal ¢alismalara; anne-bebek bakimina yénelik yapilan geleneksel uygulamalar,
atopik dermatit patogenezi, cocuklarda okstiriik, gestational diabetes mellitus konulu derlemelere ve ¢élyak krizi, topikal siklopentolati takiben
akut noropsikiyatrik bozukluk, fibrodisplazi ossifikans progressiva, neonatal ovarian cyst konulu olgulara yer verilerek bu konulardaki en giincel
bilgiler siz degerli okurlarimizla paylasiimistir.

Arzumuz en kisa siirede “Pubmed” ve “SCl-Expanded” kapsamina alinmaktir.

Saglikh ve daha umutlu giinler dileklerimizle,

Editor Bas Editor
Dog. Dr. Halil Saglam Prof. Dr. Nihat Sapan
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Oz

Giris: Hastanemiz yenidogan yogun bakim {initesinde izlenen bebekler arasinda
dogumsal kalp hastalig1 tanist alanlari siklik, risk faktorleri ve prognozlari
acisindan retrospektif olarak incelemek ve bu hastalarin mortalitesinin azaltilmasi
icin yapilmasi gerekenleri literatiir 15181inda degerlendirmek.

Gerec ve Yontem: Ocak 2008-Ocak 2013 tarihleri arasinda Uludag Universitesi,
yenidogan yogun bakim iinitesinde izlenen 1,175 hastadan konjenital kalp hastalig
nedeniyle yatis1 yapilan 99 hasta alinmigtir.

Bulgular: Caligmaya alinan 99 olgunun 54’i erkek (%54.5), 45’1 kiz (%45.5)
idi. Olgularin %82,9’u term bebeklerden olusuyordu ve ortalama dogum kilolari
3,142+592 gr bulundu. Siyanotik konjenital kalp hastaliklarindan en sik 14 olgu
(%14,1) ile biiyiik arter transpozisyonu goriiliirken 8 hastada Fallot tetralojisi
saptand1. Asiyanotik konjenital kalp hastaliklarindan en sik total atrio ventrikiiler
(AV) kanal defekti saptandi. Antenatal tani alma orani 55 hasta ile %55,6 idi.
Hastalarin 35’1 (%35,3) kaybedildi, ortalama 6liim giinii 22. giindii. Kaybedilen
hastalarin cogunlugunu biiyiik arter transpozisyonu ve total AV kanal defekti tanili
olgular olusturuyordu.

Sonu¢: Konjenital kalp hastaliklarinda mortaliteyi diisiirmek igin yapilmasi
gereken iki 6nemli unsur vardir. Birincisi gebelikte annelerin takiplerinin diizenli
yapilmasi ve antenatal tani alma oranlarimin daha da arttirilmasidir. Tkincisi ise
sadece konjenital kalp hastaliklar: ile ilgilenen bir ekip tarafindan kisa siirede
opere edilerek yine kardiyak cerrahi post operatif bakim tecriibesi olan bir ekiple
izlenmesidir. Ideal olan bolgesel kardiyak cerrahi yogun bakim merkezleri kurarak,
tim dogan konjenital kalp hastaliklarinin dogum sonrasi bu merkezlere sevk
edilmesi ve konusunda tecriibeli ekip tarafindan erken zamanda opere edilerek,
bakimimnin saglanmasidir. Ulkemizde konjenital kalp hastaliklarinin morbiditesi ve
mortalitesinin iyilegtirilebilmesi i¢in saglik bakanlifi tarafindan konu ivedilikle
ele alinmal1 ve sorunun ¢6ziimiine yonelik organizasyonlar gerceklestirilmelidir.

Abstract

Introduction: To evaluate babies diagnosed as congenital heart disease in terms of
frequency, risk factors and prognosis and to determine the issues to be covered to
reduce the mortality in these patients in the scope of the literature.

Materials and Methods: Ninety-nine patients diagnosed as congenital heart
disease were enrolled among 1.175 patients who were admitted to neonatal
intensive care unit in Uludag University Hospital between January 2008 and
January 2013.
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Results: Fifty-four patients (54.5%) of 99 cases included in the study were male and 45 (45.5%) cases were female. Of cases, 82.9%
were term and mean birth weight was 3.142+592 gr. Most common diagnosis was transposition of great arteries seen in 14 cases
(14.1%), followed by complete atrioventricular septal defect and aortic hypoplasia, 11 cases for each. Mortality rate was 35.3% (35
of 99 patients) and mean time of death was 22 days. Antenatal diagnosis rate was 55.6% (55 of 99 patients).

Conclusions: It appears to be two major issues to address in order to reduce the mortality in congenital heart defects. Firstly, rate
of proper follow-up in pregnancies and prenatal diagnosis must be increased. Secondly, these patients must be operated in the
exact appropriate time by exclusive congenital heart surgeons, and subsequently managed by experienced post-operative care staff.
Therefore, establishment of regional cardiac surgery/intensive care units and referral of all congenital heart defects to these centers
would be ideal. In order to reduce the mortality and morbidity of congenital heart defects, these issues must be covered by the
Ministry of Health and necessary initiatives must be established as urgently as possible.

Giris

Konjenital kalp hastaliklar1 (KKH) yenidogan
doneminde  %0,5-0,8 arasinda  goriilmektedir.
Yenidogan doénemi KKH’nin tanisi icin zor bir
donemdir ancak erken tam1 ve tedavi mortalite ve
morbidite agisindan son derece 6nemlidir (1).

Genetik ve cevresel bir¢cok etken sorumlu
tutulmasina  ragmen  etiyoloji tam  olarak
belirlenememistir (2,3). Olgularin %3-5’i ailevi ya
da kalitsal sendromlarin bir pargasi olarak, %5’i
kromozom anomalileri ile birlikte goriiliir (3.4).
Olgularin  %2-3’iinden viral enfeksiyonlar, bazi
hormonlar ve antiepileptik ilaclar, iyonize radyasyon,
annede diyabet, sistemik lupus eritematozis,
fenilketoniiri  hastaligi  gibi cevresel etkenler
sorumludur (5).

Yenidogan doneminde KKH’nin klinik belirtileri
lezyonun anatomisine bagimlidir. Bu dénemde
bulgular; siyanoz, sok benzeri agir belirtiler olabilecegi
gibi, ¢cogu zaman asemptomatik iifiirlim veya disritmi
de olabilir (6).

Bu retrospektif calismada yenidogan yogun
bakim iinitemizde 5 yil boyunca kardiyak nedenle
yatan hastalar incelenerek olgu sikliginin, tani ve
tedavi zamaninin, prognozun ve prognoza etki eden
faktorlerin belirlenmesi amaglanmaigtir.

Gerec¢ ve Yontem

Calismaya Ocak 2008-Ocak 2013 tarihleri
arasinda Uludag Universitesi Yenidogan Yogun
Bakim Unitesi’nde izlenen 1,175 hastadan kardiyak
problemleri nedeniyle yatan ayni pediatrik kardiyolog
tarafindan ekokardiyografi (EKO) yapilarak tani
konulan 99 KKH alindi. Bu hastalar antenatal ve
postnatal ozellikleri, risk faktorleri ve eslik eden
anomaliler agisindan degerlendirildi. Ayrica olgularin

J Curr Pediatr 2015;13:159-64

prostaglandin  kullanim gereklilikleri, operasyon
zamanlar1 ve mortalite oranlar1 incelendi. Prematiirite
nedeniyle patent duktus arteriosus (PDA) saptanan
hastalar calismaya dahil edilmedi.

Bulgular

Caligmaya alinan 99 olgunun 54’1 erkek (%54.5),
45’1k1z(%45.5)1di. Olgularin %82 .9’ utermbebeklerden
olusuyordu ve ortalama dogum kilolar1 3,142+592 gr
bulundu. Dogum kilolar1 gestasyon haftalarina gore
bakildiginda 10 hasta (%10,1) diisiik dogum agirligina
sahip idi, 7 hastanin (%7,1) ise gestasyonel haftaya
gore agirhiginin fazla oldugu goriildii.

Yillara gore KKH yatirma sikligina bakildiginda
2008 yilinda %6.5 oraninda iken, 2012 yilinda %12.,9
oranina ciktig1, genel 5 yillik ortalamanin ise %8.,5
oldugu goriildii.

Maternal ve neonatal risk faktorleri Tablo 1°de
gosterilmigtir. Ortalama anne yag1 28+6 yag olarak
bulundu. Risk faktorlerine bakildiginda 8 hastada
akraba evliligi, 8 hastanin annesinde diyabet,
4’iinde ise preeklampsi Oykiisii vardi. Dort hastanin
akrabalarinda, 3 hastanin ise kardesinde kalp
hastali1 mevcuttu. Sezaryen ile dogum 61 hasta ile
9%61,6 oranindaydi. Activity and muscle tone pulse
grimace response appearance respiration skorlarina
bakildiginda 1. dakika 7,5+1,5; 5. dakika 8,7+1 olarak
degerlendirildi.

Dis merkezden iiniversitemize dogum sonrast sevk
edilme orant %485 ile 48 olguydu. Diger olgularda
cogunlukla gebelik takibinde fark edilip dogum sirasinda
sevk edilmis olgulardi. Antenatal tan1 alma orani 55 hasta
ile %55,6 idi. Ortalama tan1 alma zamani 2,5 giindii.
Antenatal tanist olmayan %444 hasta ise siyanoz,
beslenme giicliigii, solunum sikintisi, {ifiirim veya
genetik anomaliler nedeniyle yatirilip EKO yapilmigti.
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Olgularin %56’sinda siyanotik KKH saptandi.
Hastalarin  tanillara gore dagilimi  Tablo 2’de
gosterilmistir. KKH tanis1 konan hastalarimizin
27’sinde (%27,3) eslik eden anomaliler bulundu.
Kromozomal anomalilerden 3 hastada Trizomi 21,2
hastada 22ql1 delesyonu, 1 hastada ise Trizomi
13 saptandi (Tablo 3). Diger anomaliler sirasiyla 5
hastada renal, 2 hastada gastrointestinal anomalilerle
beraber renal anomaliler, 4 hastada iskelet anomalisi,
3 hastada yarik damak ve dudak saptandi. Bir hastada
epulis, 2 hastada kraniyal kitle olmak iizere toplam
3 hastada tiimoral kitleye rastlandi. Bunlar diginda
1 hastada metabolik hastalik, 1 hastada da ambigus
genitale vardi.

Tedavileri sirasinda 65 hastaya (%65,7) inotrop
ajan, 43 hastaya (%43,4) prostaglandin kullanildi.
Ortalama yatig siiresi 25 giindii. Hastalarin 63’1
(%63,6) yenidogan yogun bakim yatiglar1 sirasinda
opere edildi. Post-operatif 12 hastada kanama,
5 hastada pnomotoraks goriildii. Hastalarin 35’1
(%35,3) ortalama 22. giinde kaybedildi. Kaybedilen
hastalarin ¢cogunlugunu biiyiik arter transpoziyonu ve
total AV kanal defekti tanili olgular olusturuyordu.
Kaybettigimiz 35 hastanin 14’ii opere edilmisti. On iki
hasta operasyon sirasinda veya operasyondan sonraki
24-48 saat icinde kaybedildi.

Tablo 1. Hastalarimizin maternal ve neonatal ozellikleri

Maternal

Anne yasi, ortalama + standart 28+6
Diyabet, n (%) 8 (8.,1)
Ailede kalp hastaligi, n (%) 4 (4)

In vitro fertilizasyon, n (%) 109
Akraba evliligi, n (%) 8 (8,1)
Multiparite, n (%) 33
Neonatal

Gestasyon haftasi, ortalama + standart 38+0,6
Dogum agirligi, ortalama + standart 3,142+592
Erkek cinsiyet, n (%) 54 (54.5)
APGAR 1. dk, ortalama + standart 7.5+1,5
APGAR 5. dk, ortalama =+ standart 8,71
Sezaryen dogum, n (%) 61 (61,6)

Kardeste kalp hastaligi, n (%) 303)

Tartisma

Dogumsal kalp hastaligi fetal ve neonatal
donemdeki kalple ilgili en yaygin malformasyon olup,
nedeni az bilinen heterojen bir grubu temsil eder (7).
Yenidogan yogun bakim iinitelerinde izlenen bebekler
arasinda dogumsal kalp hastalifi siklig1 tiim canli
doganlara gore daha yiiksektir. Bes yilda yenidogan
yogun bakim {iinitemizde izlenen 1,175 hastadan
kardiyak problemleri nedeniyle yatan 99 KKH alinmis
olup genel ortalamamiz %8,5’dir. Giiven ve ark.’nin
(5) hasta yenidogan popiilasyonu icerisinde yaptiklari
benzer bir calismada bir yil siiresince yenidogan
yogun bakim {initelerine bagvuran 3,123 bebekten
fizik inceleme sonucuna goére 201 bebege EKO
yapilmig; bunlardan 153’iine (%4,9) dogumsal kalp

Tablo 2. Konjenital kalp hastalarimizin tiplerine gore
dagilimi

n(99) %
Biiyiik arter transpozisyonu 14 14,14
Fallot tetralojisi 8 8,08
Ventrikiiler septal defekt + 7 707
pulmoner atrezi
= Qlft cikish sag ventrikiil (Fallot 5 505
g tipi)
= .
= Trunkus arteriozus 4 4,04
é Hipoplastik sol kalp sendromu 4 4,04
,c% Ebstein anomalisi 4 4,04
= Intakt Ventrlkul'er septumlu 4 404
é pulmoner atrezi
-%—’» Trikuspit atrezisi 2 2,02
j Kritik pulmoner stenoz 2 2,02
*é Total pglmoner vendz doniig ) 202
& anomalisi
>
% Toplam 56 56,57
Total AV kanal defekti 11 11,11
Aort koarktasyonu 11 11,11
o
E Aort koa.rk.tasyonu + arkus aorta 11 1111
= hipoplazisi
.5 %ft cikislh sag yqntrlkﬁl 4 404
g» (Eisenmenger tipi)
j _ Pulmoner stenoz (agir) 3 3,03
b=
‘g‘ ﬁ Kesintili arkus aorta 1 1,01
.% g Hipertrofik kardiyomiyopati 2 2,02
w1
< & Toplam 43 4343

APGAR: Activity and muscle tone pulse grimace response appearance respiration

AV: Atrio ventrikiiler

J Curr Pediatr 2015;13:159-64
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hastalig1 tanisi konulmustur. Aydogdu ve ark.’nin (8)
yapmis oldugu bir difer ¢aligmada yenidogan yogun
bakim {initesindeki 845 hastadan dogumsal kalp
hastalig1 siiphesi olan 56 hastaya EKO yapilmis olup
bu calismada dogumsal kalp hastaligi sikligini %6,6
bulunmus, en sik olarak 17 olguda (%30.,4) ventrikiiler
septal defekt (VSD) rastlanmigtir. Ertugrul ve ark.’nin
(9) caligmasinda da diger ¢aligmalardan farkli olarak
fizik muayene bulgularia gore degil yogun bakimda
yatan hastalarin tiimiine EKO degerlendirilmesi
yapilmig, bu hastalarin %37,12’sinde dogumsal kalp
hastaligi saptanmig olup bunlarin %13,6°s1 VSD,
%25,8’1 ise PDA oldugu goriilmiistiir. Ancak bu
calismada hasta popiilasyonunda prematiirelerin
fazla olmasi ve prematiirelerde PDA sikliginin
olmasidir. Oysa bizim ¢aligmamizda bu oran 5 yilin
ortalamas1 %85 hatta son yilda %12,9’dur. Tiim canli
yenidoganlar ile kiyaslandiginda hasta yenidoganlar
arasinda bu oranin daha yiiksek olmasi beklenen bir
sonuctur. Antenatal tan1 yontemlerinin gelismesi ile
birlikte nedeni anlasilamadan kaybedilen hastalarin
sayis1 azalmis, tan1 alan ve yatan hasta sayilarinda artig
saptanmistir. Hastalarimizin %55°1 antenatal tan1 almig
olarak yenidogan yogun bakim {initesine yatirilmigt.
Son 5 yili degerlendirdigimiz calismamizda yillar
icinde yatan hastalar icerisinde KKH’nin oraninin
arttig1 goriilmiigtiir.

Bunu da antenatal tan1 oranlarinin artmig olmasi,
erken miidahale ile sebebi bilinmeyen dliimlerin 6niine
gecilmesiyle agiklayabiliriz.

Hastalarin cinsiyet dagilimina baktigimizda KKH
tanis1 alanlarin 54’1 erkek (%54.,5), 45’1 kiz (%45.5)

Tablo 3. Hastalarimiza eslik eden anomaliler

n %
Ek anomali yok 72 72,7
Kromozom anomalisi 6 6,1
Renal anomali 5 5,1
Iskelet anomalisi 4 4
Yarik damak / dudak 3 3
Tiimoral kitle 3 3
Noral tiip defekti 2 2
Gastrointestinal + renal anomali 2 2
Metabolik hastalik 1 1
Ambigus genitale 1 1
Toplam 99 100

J Curr Pediatr 2015;13:159-64

idi. Ttim kalp defektlerinin dogumsal siklig1, 5nemli ve
ciddi kalp defektleri, 6zellikle siyanotik ve kompleks
olanlar1 erkeklerde kizlardan daha fazladir (10). Bizim
calismamizda da literatiirle uyumlu olarak olgularin
cogunlugunu erkek bebekler olusturmaktaydi.
Calismamizda KKH tanist alan hastalarin %56°s1
siyanotikti. Siyanotiklerin oranimin bu dénemde fazla
olmasinin nedeni erken donemde semptomatik olmasi
ve yogun bakim gereksiniminin daha fazla olmasiyla
aciklanabilir. Bulut ve ark.’nin (11) yaptig1 ¢alismada
da yenidogan servisinde izlenen hastalarda benzer
oranda siyanotik kalp hastaliklarinin yiiksek oldugu
gosterilmisti. VSD, PDA ve atriyal septal defekt
(ASD) gibi hastaliklarin genel siklikta fazla olmasina
ragmen yenidoganlarda az goriilme nedeni bu tiir
kalp anomalilerinin yenidogan yogun bakima yatist
gerektirmeyecek hastaliklar olmasidir.

Calismamizda, risk faktorleri degerlendirildiginde,
hastalarin %8,1’inde akraba evliligi, %5,1’inde ise
maternal ila¢ kullanimi oldugu goriildii. Fakat bu
ilaglar icinde teratojenik potansiyeli olan ilaglar
yoktu. Diyabetik anne bebeklerinde teratojenik veya
metabolik etkilerden dolay1 konjenital kalp anomalileri
goriiliir. En sik asimetrik septal hipertrofi, VSD,
ASD, pulmoner stenoz siklikla goriilen anomalilerdir
(12). Unitemizde yatan diyabetik anne ¢ocugu olan
8 hastanin ikisi biiyiik arter transpozisyonu, ikisi
VSD ve pulmoner atrezi, biri total AV kanal defekti,
biri Fallot tetralojisi, biri aort koarktasyonu ve arkus
aorta hipoplazisi ve biri de trunkus arteriosus tanisi
almigtir. Bunun nedeni sadece kardiyak problemlerle
yenidogana yatmak zorunda kalan diyabetik anne
bebeklerinin ¢alismaya alinmasidir.

Olgularin  27°sinde  (%27,3) eslik eden
ekstrakardiyak anomaliler vardi. Genetik anomaliler 6
hastada (%6) saptanmig, Down sendromu oran1 3 olgu
ile %3, Di George sendromu orani 2 olgu ile %2 ve
trizomi 13 oran1 1 olgu ile %1 idi. Reinhold-Richter
ve ark. (13) 814 dogumsal kalp hastaligi olgusunu
iceren bir calismada %7,2 siklikta ekstrakardiyak
malformasyon, %5,6 siklikta genetik sendrom
saptamiglardir. Down sendromu sikligint ise %14
oraninda bildirmiglerdir (13). Giiniimiizde KKH
saptanan olgulardan genetik c¢alisma yapildig1 igin
artik daha sik genetik anomaliye rastlanmaktadir.

KKH tanisi alan hastalarda cerrahi tedavi orani
%63,6 olarak bulundu. Bulut ve ark.’min (11)
calismasinda bu oran %23,8, Mert (14) calismasinda
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ise cerrahi tedavi oram1 %11,3 olarak saptanmistir.
Calismamizda operasyon orani daha yiiksek bulundu.
Bunu giiniimiizde gelismis olan yogun bakim kogullari
ile daha fazla hastanin yasatilarak opere olma sansinin
dogmasi ile aciklayabiliriz. Her ne kadar kaybedilen
hastalartrmizin  12’si  operasyon sirasinda veya
operasyondan sonraki 24-48 saat icerisinde kaybedilse
de bunun muhtemel nedeni hastalarin agir KKH’ye
sahip olmalar1 ve operasyon bagar1 sanslarinin diisiik
olmasidir.

KKH’de mortaliteyi diisiirmek icin yapilmast
gereken iki 6énemli unsur vardir. Birincisi gebelikte
annelerin takiplerinin diizenli yapilmasi1 ve antenatal
tan1 alma oranlarinin daha da arttirilmasidir. Tkincisi
ise sadece KKH ile ilgilenen bir ekip tarafindan
kisa siirede opere edilerek yine kardiyak cerrahi
post-operatif bakim tecriibesi olan bir ekiple
izlenmesidir. Amerika Birlesik Devletleri’nde yapilan
bircok c¢alismada diisik yogunlukta operasyon
yapilan hastanelere post operatif kardiyak nedenli
mortalite oranin yiiksek yogunlukta operasyon
yapilan hastanelerdekine kiyasla daha fazla oldugu
gosterilmistir (15,16). Ek olarak Hickey ve ark.’nin
(17) post operatif kardiyak mortalite lizerine zaman
bazli hemsire tecriibesini inceledigi bir calismada
hemsire tecriibesinin mortalite ile ters orantili oldugu
goriilmiigtiir. Bu calismanin 1s18inda KKH cerrahisi
ve post operatif bakiminda gorev alan tlim saglik
personelinin artan tecriibesinin mortalite {izerine
olumlu etkisi agik¢a goriilmektedir.

Eriskin ve yenidogan ameliyatlarinin bir arada
olmas1 ve hastalarin operasyon i¢in beklemelerinin
gerekmesi yasam oranlarini diisiirmektedir. ideal olan,
bolgesel kardiyak cerrahi yogun bakim merkezleri
kurarak, dogan tiim KKH bebeklerin dogum sonrasi
bu merkezlere sevk edilmesi ve konusunda tecriibeli
ekip tarafindan erken zamanda opere edilerek,
bakiminin saglanmasidir. Sadece KKH’nin izlendigi
bu merkezlerde ekipler kalp damar cerrahi uzmani,
yenidogan uzmani ve kardiyologdan olugmalidir.
Boylece KKH tanisi alan yenidoganlarin nereye
sevkedilecegi, ne zaman opere edileceg§i ve post
operatif bakimda nelere dikkat edilecegi problem
olmaktan c¢ikacaktir. Bu bebeklerin postoperatif
bakimi standart yenidogan yogun bakimindan farklilik
gostermektedir ve izleyecek ekibin bu konuda da
egitilmesi  gerekmektedir. Ulkemizde KKH’nin
morbiditesi ve mortalitesinin iyilestirilebilmesi icin
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Giris: Mukopolisakkaridozlar (MPS) glikozaminoglikanlarin (GAG) yikimini
saglayan enzimlerin fonksiyonel eksikligi nedeniyle ortaya c¢ikan kalitsal
lizozomal depo hastaliklaridir. Kalp kapaklarinda kalinlagma, fonksiyon kaybi,
iletim bozukluklari, koroner arter ve diger damarlarin tutulumu goriilebilir.
Elektriksel agidan iletken olmayan GAG’larin iletim bozukluklarina yol agtigi
varsayilmaktadir. Kardiyak nedenli 6liimlerin bir kismindan ritim bozukluklari
sorumlu tutulmaktadir. Bu calismada Holter elektrokardiyografi (EKG) ile
hastalarin ritim durumunun arastiritlmasi amaglandi.

Gerec¢ ve Yontem: Bu calismada 2010-2011 yillar1 arasinda mukopolisakkaridoz
tanist ile takip edilmekte olan 17 hasta ve 17 kontrol olgu alind1. Olgularin hepsine
ekokardiyografik inceleme yapildi. Biitiin olgularda yiizey EKG ve 24 saatlik
Holter EKG ile ritim durumu incelendi.

Bulgular: MPS tanisi1 alan hastalarin sekizi tip VI, dordii tip II, biri tip I, ikiser
hasta tip III ve tip IV tanis1 almigti. Yas ortalamasi hasta grubunda 5,82+2,24 yil
idi. Kapak tutulumu %82 oraninda saptandi. Mitral kapak (%73) birinci sirada,
aort kapag1 (%21) ikinci siradaydi. Hasta grubunda maksimum kalp hiz1 161/dk,
ortalama kalp hiz1 108/dk, minimum kalp hiz1 81/dk, kontrol grubunda ise sirasiyla
151/dk,96/dk, 70/dk olarak bulundu. Hasta grubunun kalp hizlar1 kontrol grubunun
kalp hizlarina gore yiiksekti (p<0,05). Hasta grubunda sol ventrikiil diyastol sonu
capt yiiksek bulundu. Olgularda koroner iskemi veya aritmi saptanmadi.

Sonu¢: MPS’lerde kardiyak tutulum siktir. Bilindigi iizere en sik tutulan kapak
mitral, ikinci sirada aort kapagidir. Bu calisma, bildigimiz kadariyla Holter EKG
inceleme yapilan ilk ¢alisma olmakla birlikte ¢ocukluk yas grubunda, 6zellikle
erken donemde enzim yerine koyma tedavisi alan hastalarda aritminin 6nemli
bir sorun olusturmadigini géstermektedir. Hasta grubunda ortalama kalp hizinin
yliksek bulunmasi kapak yetmezli§i nedeniyle olusan artmig voliim yiikiine
baglanmigtir.

Abstract

Introduction: Mucopolysaccharidosis (MPS) are lysosomal storage disorders
characterized with the deficiency of enzymes involving in the destruction of
glycosaminoglycans (GAG). Cardiac findings include cardiac valve thickening
and dysfunction, conduction abnormalities, coronary artery and other vessels
involvement. It is thought that GAGs, which are non-conductive electrically, causes
failure in cardiac conduction. Arrhythmias are considered to be responsible from
deaths of cardiac origin. In this study cardiac rhythm and structures were evaluated
using Holter electrocardiography (ECG) and transthoracic echocardiography.
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Materials and Methods: Seventeen patients who were followed with the diagnosis of MPS and 17 healthy controls were enrolled
in this study in 2010 and 2011. All cases were examined with transthoracic echocardiography. Cardiac rhythms were evaluated using
a 24 hour Holter ECG.

Results: The mean age was 5.82+2.24 in patient group. Valve involvement was observed in 82%. The mitral valve was the most
commonly (73%) affected followed by aortic valve (21%). There was significant heart rate variations between patients and control
group, in favour of patient group (p<0.05). The left ventricular end-diastolic diameter in patient group was found higher. Coronary
ischemia or arrhythmias were not detected.

Conclusions: Cardiac involvement in MPSs is frequent. To our knowledge this is the first study evaluating cardiac rhythms of
children with MPS by 24 hour Holter ECG screening. Our findings suggested that arrhythmia is not an important medical problem
in pediatric patients, especially in whom enzyme replacement therapy have been commenced at early ages. The high heart rate in

patient group was considered as a result of increased cardiac volume due to valvular insufficiency.

Giris

Mukopolisakkaridozlar (MPS)
glikozaminoglikanlarin (GAG) yikimi igin gerekli
olan enzimlerin eksikligi nedeniyle ortaya c¢ikan
kalitsal lizozomal depo hastaliklaridir (1). GAG’larin
progresif olarak lizozomlarda depolanmasi coklu
organ bozukluklarmma yol agar (2). Tim MPS
tiplerinde kardiyak tutulum bildirilmis olmakla
birlikte 6zellikle tip I, II ve VI'de daha sik ve daha
erken karsilagilmaktadir. Kardiyak tutulum erken
mortaliteyi belirgin olarak etkilemektedir (1). Kalp
kapaklarinda kalinlasma ve fonksiyon kaybi siklikla
mevcuttur. Fizik muayenede herhangi bir bulgu
olmaksizin da ekokardiyografik inceleme ile kapak
tutulum ve ventrikiiler hipertrofi saptanabilir. Iletim
bozukluklari, koroner arter ve diger damarlarin
tutulumu goriilebilir. Otopsi ¢aligmalar1 bir¢cok olguda
ciddi koroner arter daralmasini gostermistir. Koroner
tutulumun tan1 ve takibi konusunda fikir birligi yoktur
(1). lIletim bozukluklarmin saptanmasinda Holter
elektrokardiyografi (EKG) etkin bir yontemdir (2).
Ancak EKG ile aritmi tespitinin sadece kayit siiresi
ile sinirlt olmasi zayif noktasidir. Dolayisiyla Holter
EKG’nin aritmi ag¢isindan negatif olmasi paroksismal
aritmiyi diglamaz.

MPS tanist ile takip edilen hastalarda kardiyak
tutulumun ekokardiyografi ve Holter EKG ile
degerlendirilmesi, olasi iletim bozukluklar1 ve
aritmilerin Holter EKG ile ortaya konmasi amaclandi.

Gerec¢ ve Yontem

Bu calismada 2010-2011 yillar1  arasinda
ekokardiyografi ve Holter EKG yapilan, MPS tanisiyla
izlenen 17 hasta ve aritmi sikayetleriyle cocuk
kardiyoloji poliklinigine bagvuran, ekokardiyografi ve
Holter EKG ile degerlendirilen benzer yas grubundan
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17 saghkli olgunun sonuglar1 retrospektif olarak
incelendi.

GE VIVID 4 marka ekokardiyografi cihaz ile iki
boyutlu, renkli doppler, CW, PW ve M-Mod teknikleri
kullanilarak interventrikiiler septum kalinlig1 (IVSd),
sol ventrikiil arka duvar kalinhigit (LVPWd), sol
ventrikiil diyastol sonu ¢ap1 (LVEDD), sol ventrikiil
ejeksiyon fraksiyonu (EF) ol¢iildii. Olgiim sonuglar
viicut agirhigina endekslenmis Olgiiler ile mukayese
edildi (3). Olgularin hepsinden 24 saatlik Holter kayd1
LIFECARD CF kaydediciler ile yapilarak Impressario
analiz programindaincelendi. Diizeltilmis QT siiresinin
hesaplanmasinda Bazzet formiilii kullanildi. Gruplarin
ekokardiyografik M-Mod olgiimleri ve Holter
parametrelerinin istatistiksel analizler icin SPSS-14
programi kullanildi. Gruplar arasinda anlamlilik icin
Student T testi uygulandi ve p<0,05 degeri istatistiksel
olarak anlaml1 kabul edildi.

Bulgular

Hastalarin sekizi tip VI, dordii tip 11, biri tip I, ikiser
cocuk tip III ve tip IV MPS tanisi almigti. Hastalarin
5’1 kiz 12’si erkek idi. Kontrol grubu olgular cinsiyet
yoniinden ayni oranda secildi. Yas ortalamasi hasta
grubunda 5,82+224 yil iken kontrol grubunda
5,64+2 A2 yil idi.

Transtorasik Ekokardiyografi Bulgular

MPS’li 17 hastanin 14’ tinde (%82 ,3) kapak tutulumu
saptanirken, hastalarin iiclinde ekokardiyografi normal
bulundu (Tablo 1). On dért (%73) hastada mitral kapak
etkilenmisti; mitral kapak patolojisi mitral kapakta
kalinlasma ile ikinci derece yetmezlik arasinda
degisiyordu. Dort olguda 1. derece, yedi olguda 2.
derece yetmezlik mevcuttu. Aort kapak tutulumu dort
(%21) olguda izlendi; ii¢ olguda minimal yetmezlik,
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bir olguda 2. derece yetmezlik izlendi. Mitral darlig1 4
yasinda, 7 yasinda ve 8 yaglarindaki {i¢ olguda, hafif
diizeyde izlendi, aort darligi ise izlenmedi. Kapak
yetmezligi 2. derece olan olgulara antikonjestif tedavi
verildi. Sol ventrikiil sistolik fonksiyonlart normal
siirlarda ve kontrol grubu ile benzer bulundu. M-mode
Olciimlerinden sol ventrikiil genislemesini gosteren
LVEDD ortalamasi hasta grubunda 34,6 mm, kontrol
grubunda 31,5 mm bulundu (p<0,05). En ¢ok hasta tip
VI MPS olgularindan olusuyordu. Bu hastalardan 7
yagindaki bir olgu disinda, hepsinde birinci dereceden
fazla kapak yetmezligi saptandi. Bu olgularin tiimii
enzim yerine koyma tedavisi (EYT) almaktaydi. Diger
MPS tiplerinde olgu sayisi az oldugundan gruplarin

ekokardiyografik bulgulari
yapilamadi.

arasinda kargilagtirma

Holter Elektrokardiografi Bulgulari

Hasta grubunda maksimum kalp hiz1 161 atim/dk,
ortalama kalp hizi 108 atim/dk, minimum kalp hiz1 81
atim/dk (Tablo 2), kontrol grubunda ise sirasiyla 151
atim/dk, 96 atim/dk, 70 atim/dk olarak bulundu (Tablo
3). Hasta grubu kalp atim hizlar1 kontrol grubuna gore
istatistiksel olarak anlamli derecede yiiksekti (p<0,05).
Bazal ritim, siniis ritmi idi ve MPS’li olgularda siniis
tagikardisi izlenmekteydi. Hastalardaki P-R mesafesi
126 msn, QRS genisligi 78 msn ve diizeltilmis QT (QTc)

Tablo 1. Hasta grubunda ekokardiyografi bulgular

Hastano Yas Cinsiyet MPStipi EYT 1VSd (mm) LVPWd (mm) LVEDD (mm) EF (%) Kapak tutulumu
1 3 Kadin 6 + 7 8 40 79 1.0 MY
2 5 Kadin 6 + 9 7 40 70 1.0 MY
Hafif AY
Erkek 6 + 6 35 85 yok
4 5 Erkek 6 + 7 42 67 1.0 MY
Erkek 8 33 78 1.0 MY
Hafif MD
Hafif AY
6 7 Erkek 6 + 8 6 33 65 1.0 MY
Hafif MD
7 4 Erkek 6 + 5 7 32 73 1.0 MY
Hafif MD
8 Erkek 6 + 6 33 78 1.0 MY
9 8 Kadin 4 - 30 82 Mitral kalinlagma
10 3 Kadin 4 - 6 6 28 74 Hafif MY
Hafif AY
11 4 Kadin 3 - 8 7 37 65 1.0 MY
12 4 Erkek 3 - 6 7 30 67 Hafif MY
13 8 Erkek 2 + 7 7 33 68 yok
14 5 Erkek 2 - 8 7 34 66 1O MY
15 8 Erkek 2 - 7 6 45 69 II.0 MY
1.0 AY
I0TY
16 9 Erkek 2 + 10 34 61 yok
17 1 Erkek 1 - 9 6 30 82 1.0 MY

EYT: Enzim yerine koyma tedavisi, IVSd: Interventrikiiler septum capi (diyastolik), LVPWd: Sol ventrikiil arka duvar ¢ap: (diyastolik), LVEDD: Sol ventrikiil diyastol sonu
capi, EF: Ejeksiyon fraksiyonu, MY: Mitral yetmezlik, MD: Mitral darlig1, AY: Aort yetmezligi, TY: Trikiispit yetmezligi, MPS: Mukopolisakkaridoz

J Curr Pediatr 2015;13:165-70



168 Bedri Aldudak ve ark. Mukopolisakkaridozlarda Kardiyak Tutulum

414 msn bulundu ve kontrol grubu ile benzerdi. Ancak
8, 9 ve 10 numarali hastalarda QTc siireleri kendi yas
grubu i¢in normal kabul edilen 450 msn’nin iizerinde
bulundu. Hasta grubunda patolojik supraventrikiiler
veya ventrikiiler aritmi saptanmadi. Kontrol grubu ile
hasta grubu arasinda ekstrasistoller agisindan anlamli
fark saptanmadi. Siniis duraklamasi, atriyoventrikiiler
(AV) blok gibi ileti sorunlar1 saptanmadi.

Tartisma

Biitin MPS tiplerinde kardiyak tutulum
bildirilmistir. En sik bulgu; ilerleyici kalp kapak
tutulumudur. MPS’li  hastalarda, hastalik tipine
bagl olarak degismekle birlikte %60-90 arasinda
kalp kapak tutulumu bildirilmistir. En sik mitral
kapak tutulmaktadir. Kalsifik depozitlerin kapak
yaprakeiklarinda ve mitral kordalarda birikimi sonucu
mitral yaprakciklarda kalinlagma, sertlesme ve mitral
kordalarda kalinlagma, kisalma meydana gelmektedir.
Benzer bulgular aort kapaginda da gelismekte ve bu
patolojik degisimler kapak yetmezligi veya darlig
ile sonu¢lanmaktadir. Sag kalp kapak tutulumu daha
seyrektir (1). [letim bozukluklari, koroner arter ve di ger

arter tutulumlari da goriilebilir (1,4,5). Ozellikle MPS
tip I, II ve VI’de kalp tutulumu daha sik ve daha erken
bildirilmigtir. Kalp tutulumu sessiz ilerler ve erken
mortaliteyi belirgin olarak etkiler. Ekokardiyografi
kapaklarin durumunu degerlendirmede, ventrikiiler
cap ve fonksiyonlarin 6lclilmesinde anahtar tetkiktir
(1). Koroner arterlerin degerlendirilmesinde goriis
birligi saglanmig bir yontem bulunmamaktadir (1).

Kok hiicre nakli ve enzim yerine koyma tedavileri
hastaligin genel ilerlemesini azaltabilir, ventrikiiler
hipertrofide ve ventrikiiler fonksiyonlarda diizelme
saglayabilir. Kalp kapak hastalig1 genellikle tedaviye
yanitsiz olup en iyi ihtimalle ilerlemesi durur (1). Bu
durum erken taninin 6nemini gosterir.

Bildirilen kardiyak nedenli oliimler arasinda
kalp yetmezligi, aritmiler ve koroner daralma yer
almaktadir (6-8). Hastaligin seyrek olmasi nedeniyle
bildirilen caligsmalar az sayida olgu icermekle birlikte
MPS’li olgularda kalp hastalig1 prevalansi %60-100
olarak verilmektedir (9,10).

Iletim bozukluklar1 ve siniis tasikardisi tip VI
olgularinda %44 oraninda bildirilmigstir (4). Farkli
MPS tiplerinde ¢ok sayida tam AV blok olgular

Tablo 2. Hasta grubunda Holter elektrokardiyografi bulgulari

Hasta Yas Cinsiyet MPS tip Kalp hiz1 PR siiresi QRS siiresi QTc siiresi
ortalama (maks/min) (msn) (msn) (msn)
1 3 Kadin 6 120 (196/93) 120 80 432
2 5 Kadin 6 112 (185/91) 120 80 441
3 7 Erkek 6 112 (156/86) 160 80 358
4 5 Erkek 6 118 (154/99) 140 80 405
5 8 Erkek 6 114 (162/99) 140 80 389
6 7 Erkek 6 102 (168/77) 120 80 432
7 4 Erkek 6 114 (157/83) 100 80 395
8 8 Erkek 6 89 (144/72) 160 80 465
9 8 Kadin 4 113 (165/88) 120 80 486
10 3 Kadin 4 100 (156/70) 160 80 459
11 4 Kadin 3 107 (168/75) 160 80 439
12 4 Erkek 3 103 (151/76) 120 80 372
13 8 Erkek 2 101 (150/70) 160 70 391
14 5 Erkek 2 110 (163/79) 120 80 410
15 8 Erkek 2 96 (169/69) 120 80 375
16 9 Erkek 2 101 (139/73) 120 80 415
17 1 Erkek 1 119 (165/86) 120 80 372

MPS: Mukopolisakkaridoz, maks: Maksimum, min: Minimum
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bildirilmigtir (6,11-13). Ani 6liim gézlenen MPS VI'li
bir olguda iletim sisteminde GAG depolanmasina
bagli fibrozis gelistigi bildirilmistir (14).

En biiyiigli 9 yasinda olan MPS’li olgularimizin
kardiyak degerlendirmelerinde  %82,3 oraninda
kapak tutulumu saptandi. Hastalarin %73’iinde mitral
kapak tutulumu mevcuttu. Tutulum agirlikli olarak
mitral kalinlasma ve yetmezlik seklindeydi. Sadece
lic hastada hafif mitral darlik saptandi. Sol ventrikiil
sistolik fonksiyonlart tiim hastalarda normaldi.
LVEDD hasta grubunda belirgin yiiksek bulundu.
Saymnin az olmasi nedeniyle hastalik alt tipleri kendi
aralarinda istatistiksel olarak mukayese edilemedi.
Aort tutulumu %21 olguyla ikinci siradaydi.

Holter EKG analizinde iletim siireleri ii¢ hastada
(8, 9 ve 10 numarali hastalar) QTc uzamasi disinda
normal bulundu. Hasta grubunda beklendigi gibi
sinilis tasikardisi mevcuttu (4,5). AV blok, atriyal
veya ventrikiiler aritmi gozlenmedi. Holter EKG
bulgulart literatiir verileri ile uyumlu olarak
degerlendirildi. Nitekim Shawky ve ark. (15)
calismasinda; bizim hasta grubumuza benzer yasta
incelenen hasta grubunda, seyrek atriyal, ventrikiiler

ekstrasistoller ve ventrikiiler hipertrofi disinda EKG
bulgusu saptanmamugtir. Literatiirde bildirilen AV
blok ve ventrikiiler tasikardi olgulari 15 yag tistiine
aittir (11-13). GAG’lar elektriksel olarak iletken
olmadiklarindan iletim gecikmesi veya tam blok GAG
birikimi ile agiklanabilir (2). Hasta grubunda g6zlenen
siniis tagikardisi kapak yetmezligine ikincil gelisen sol
ventrikiil voliim artisina baglandi. Ventrikiiler aritmi
ve AV blok gozlenmemesi hastalarin yasinin kiigiik
olmas:1 veya erken yasta EYT baglanmis olmasina
bagli olabilecegi diisiiniildii.

Sonug olarak MPS’lerde kardiyak tutulum siktir.
Kalp yetmezligi, koroner damar tutulumu ve aritmiler
kardiyak nedenli 6liimlerden sorumludur. Bu caligma;
hasta sayis1 az olmakla beraber, cocuk yas grubunda
yapilan ilk Holter EKG incelemesi ¢aligmasi olup,
ciddi kardiyak aritmilerin 15 yas alt1 hastalarda ortaya
citkmadigini veya erken donemde yapilan enzim
yerine koyma tedavisi ile dnlenebilecegini gosteren ve
bu konudaki literatiir verilerini destekleyen sonuglar
elde edilmistir. Hasta grubunda ortalama kalp hizinin
yiiksek bulunmasi kapak yetmezligi nedeniyle olusan
artmig voliim yiikiine baglanmustir.

Tablo 3. Kontrol grubunda Holter elektrokardiyografi bulgulari

Olgu Yas Cinsiyet Kalp hizi PR siiresi QRS siiresi QTc siiresi
Ortalama (maks/min) (msn) (msn) (msn)
1 5 Kadin 95 (159/69) 120 80 430
2 3 Kadmn 109 (168/85) 120 80 372
3 3 Kadin 100 (166/68) 120 80 367
4 6 Kadm 94 (138/71) 160 80 439
5 8 Kadin 98 (152/72) 120 80 418
6 6 Erkek 107 (142/82) 120 80 415
7 10 Erkek 83 (145/51) 160 80 425
8 5 Erkek 87 (137/63) 120 90 420
9 7 Erkek 85 (135/57) 120 60 400
10 4 Erkek 93 (157/62) 100 80 425
11 5 Erkek 103 (152/75) 100 80 375
12 10 Erkek 87 (155/60) 100 80 449
13 8 Erkek 96 (148/73) 100 70 382
14 6 Erkek 100 (151/79) 160 80 430
15 5 Erkek 92 (130/69) 130 80 404
16 1 Erkek 123 (179/95) 120 80 441
17 4 Erkek 95 (159/70) 120 70 404

maks: Maksimum, min: Minimum
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Oz

Giris: Colyak hastalifinda (CH) giiclii pozitif doku transglutaminaz antikor
(DTGA) diizeylerinin (=100 U/A) hemen daima villoz atrofiye isaret ettigi
gosterilmigtir. Bu ¢aligmanin amact =100 U/A immiinoglobulin (Ig) A tipi DTGA
diizeylerinin CH tanisindaki yeterliligini ortaya koymaktir.

Gere¢ ve Yontem: DTGA pozitifligi nedeniyle endoskopik duodenum biyopsisi
yapilan 197 ¢ocuk retrospektif olarak incelendi. IgA DTGA diizeylerinin pozitif
degeri >18 U/A idi. Bu esik degerinin 5 kat veya daha {izerindeki artiglar (=100
U/A) giiclii pozitiflik olarak kabul edildi. CH tanis1 ESPGHAN olgiitlerine gore
konuldu. Modifiye Marsh evre =2 CH i¢in anlamli kabul edildi.

Bulgular: Olgularin 129°’u (%65,5) kiz, 68’i (%34,5) erkekti. Duodenum
histopatolojisi; olgularin 1’inde (%0,5) Marsh 0, 17’sinde (%8,6) Marsh 2, 41’inde
(%20,8) Marsh 3a, 81’inde (%41,1) Marsh 3b ve 57’sinde (%28,9) Marsh 3c ile
uyumluydu. Yiiz doksan yedi olgunun 64’iinde (%32,5) DTGA =100 U/ml idi.
Giiclii DTGA pozitifligi saptanan olgularin duodenum histolojisi 63’iinde Marsh 3
(villoz atrofi) ve birinde (tip 1 diyabetli ve CH agisindan asemptomatik) Marsh 0
(normal histoloji) ile uyumluydu. DTGA =100 U/A olmasinin Marsh 3¢’nin varligi
icin duyarlihg1 %85,96 (%95 CI: %74,2-%93.7). Ozgiilliigii %8929 (%95 CI:
%82 .9-%93,8), pozitif tahmin degeri %76,56 (%95 CI: %64,3-%86.2) ve negatif
tahmin degeri %93,9 (%95 CI: %88 .4-%97,3) idi.

Sonuc: Bu ¢alisma giiclii pozitif Ig A DTGA diizeylerinin (=100 U/A) neredeyse
her zaman Marsh 3 duodenal histopatolojik degisikliklerle beraber oldugunu
gostermigtir. Biyopsi yapilmadan CH tanisinin konulmast CH’ye eslik eden bazi
hastaliklarin atlanmasina neden olabilir; fakat ileri tetkik edilmis secilmis bazi
olgularda cocuk gastroenteroloji uzmanlari tarafindan endoskopi yapilmadan da
CH tanis1 konulabilir.

Abstract

Introduction: In celiac disease (CD) strong positive tissue transglutaminase
antibody (TTGA) levels (=100 U/A) have been shown to almost always indicate
villous atrophy. The aim of this study is to determine the sufficiency of =100 U/A
Ig A type TTGA levels for diagnosis of CD.
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Materials and Methods: Results from duodenum biopsy performed due to positive TTGA in 197 children were retrospectively
examined. IgA TTGA levels had a positive value of >18 U/A. Increases of 5 times or more than this threshold value (=100 U/A) are
accepted as strong positivity. CD diagnosis was made according to ESPGHAN criteria. A modified Marsh stage =2 was accepted
as significant for CD.

Results: Of the cases, 129 were female (65.5%) and 68 were male (34.5%). Duodenum histopathology was compatible with Marsh
0 for 1 case (0.5%), Marsh 2 for 17 cases (8.6%), Marsh 3a for 41 (20.8%), Marsh 3b for 81 (41.4%) and Marsh 3¢ for 57 (28.9%).
The TTGA levels of 64 of the 197 cases (32.5%) were 2100 U/A. In cases with strong positivity for TTGA the duodenum histology
was compatible with Marsh 3 (villous atrophy) for 63 and Marsh O (normal histology) for 1 case (type 1 diabetic and asymptomatic
for CD). For Marsh 3¢ TTGA levels =100 U/A had a sensitivity of 85.96% (95% CI: 74.2-93.7%), specificity of 89.29% (95% CI:
82.9-93.8%), positive predictive value of 76.56% (95% CI: 64.3-86.2%) and negative predictive value of 93.9% (95% CI: 88.4-
97.3%).

Conclusions: This study showed that positive [gA TTGA levels (=100 U/A) were almost always accompanied by Marsh 3 duodenal
histopathological changes. Diagnosis of CD without biopsy may miss certain accompanying diseases, however in some cases with

advanced examinations CD may be diagnosed by pediatric gastroenterology specialists without endoscopy.

Giris

Colyak hastaligi (CH) bugday, arpa ve ¢avdar gibi
tahillarda bulunan gluten proteinine kars1 duyarli olan
kisilerde ince barsak mukozasinda intraepitelial lenfosit
artisi, villoz atrofi ve kript hiperplazisi ile karakterize
olan otoimmiin bir hastaliktir (1,2). Hastalarin cogunda
doku transglutaminaz (DTGA) ve endomisyum
antikorlar1 pozitiftir (1,3). CH tanisinda altin standart
ince barsak biyopsisidir. Serolojik incelemelerin
tamida onemli bir yeri vardir. Immiinoglobulin (Ig)
A tipi DTGA, CH tanisinda ileri derecede duyarli ve
ozgiil bir belirtectir (2,4). Literatiirde gii¢lii pozitif
DTGA diizeylerinin (=100 U/A) hemen daima villoz
atrofiye isaret ettigi gosterilmistir (2).

Bu calismanin amact =100 U/A Ig A tipi DTGA
diizeylerinin CH tanisinda yeterli olup olmadigini
ortaya koymaktir.

Gerec¢ ve Yontem

Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Hastaliklar1 Anabilim Dali ve Bursa Dértcelik Cocuk
Hastanesi Cocuk Hastaliklar1 Gastroenteroloji ve
Beslenme Klinigi, DTGA pozitifligi nedeniyle
endoskopik duodenum biyopsisi yapilan 197 cocuk
retrospektif olarak incelenmisgtir. Serum IgA eksikligi
olan veya dig merkezde c¢oOlyak antikor titrelerinde
pozitiflik olmasi sebebiyle, glutensiz diyet baglandiktan
sonra tarafimiza basvuran hastalar caligmaya dahil
edilmemigtir. Serum IgA DTGA diizeyleri ticari
bir ELISA kiti (Diesse Diagnostics, Siena, Italy)
kullanilarak Ol¢iilmiis, referans araliklari; <12 U/A
negatif, 12-18 U/A kugkulu pozitif ve >18 U/A pozitif
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olarak kabul edilmis, bu esik degerinin 5 kat veya
daha iizerindeki artiglar (=100 U/A) giiclii pozitiflik
olarak kabul edilmistir. Ornekler forseps biyopsi ile
iist gastrointestinal sistem (GIS) endoskopisi sirasinda
bulbustan (en az 1 biyopsi) ve distal duodenumdan (en
az 4 adet) alinmistir. Hemotoksilen eosin ile boyanmig
ve uzman patologlar tarafindan incelenmisgtir. Biyopsi
ornekleri modifiye Marsh evrelemesine gore 0 normal;
1 intraepitelyal lenfosit artisi; 2 intraepitelyal lenfosit
artig1 ve kript hiperplazisi; 3a parsiyel villoz atrofi; 3b
subtotal villoz atrofi; 3c total villoz atrofi olarak kabul
edilmistir. CH tanis1 Avrupa Cocuk Gastroenteroloji,
Hepatoloji ve Beslenme Dernegi (ESPGHAN)
Olciitlerine gore konulmustur (5). Modifiye Marsh
evre =2 CH i¢in anlamli kabul edilmisgtir.

Veri analizleri SPSS 15.0 (Chicago, IL) istatistik
programinda; ki kare testi, Spearman korelasyon testi,
ve receiver operating curve (ROC) analizi uygulanarak
yapilmigtir.

Bulgular

Olgularin 129’u (%65.,5) kiz, 68’1 (%34,5) erkekti.
Yaglar1 1-18 yil (ortalama + standart sapma, 9,12+5
yil) arasinda degisiyordu. Duodenum histopatolojisi;
olgularin 1’inde (%0,5) Marsh 0, 17’sinde (%8,6)
Marsh 2, 41’inde (%20,8) Marsh 3a, 81’inde (%41,1)
Marsh 3b ve 57’°sinde (%28,9) Marsh 3c ile uyumluydu
(Tablo 1). Yiiz doksan yedi olgunun 64’iinde (%32.5)
DTGA =100 U/A idi. Giigli DTGA pozitifligi
saptanan olgularin duodenum histolojisi 63’iinde
Marsh 3 (villoz atrofi) ve 1’inde (tip 1 diyabetli ve CH
acisindan asemptomatik) Marsh O (normal histoloji)
ile uyumluydu. Hastalarin Marsh evrelemesine gore
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demografik verileri, eslik eden hastaliklari, semptom
ve bulgular1 Tablo 2’de verilmigtir. Karin sigligi
(p=0,028), ishal (p=0,021), karin agrist (p=0,007) ve
kusma (p=0,048), Marsh 3 lezyonu olan olgularda
digerlerine gore anlaml sekilde daha fazlaydi (Tablo
3). DTGA =100 U/A olmasinin Marsh 3c’nin varligt
icin duyarlilifn %8596 (%95 CI: %74,2-%93,7).
Ozgiilliigii %8929 (%95 CI: %82.9-%93,8), pozitif
tahmin degeri %7656 (%95 Cl: %64,3-%86,2) ve
negatif tahmin degeri %93,9 (%95 CI: %88.4-%97,3)
idi (Tablo 4). Sekil 1’de DTGA diizeyi pozitifligi =100

Tablo 1. Yiiz doksan yedi hastanin histopatolojik
degerlendirmesi

Histoloji Hasta Sayis1 (%)
Marsh O 1(0,5)*

Marsh 2 17 (8,6)

Marsh 3 179 (90,9)

Marsh 3a 41 (20.8)

Marsh 3b 81 (41,1)

Marsh 3¢ 57 (28.9)

*Tip 1 diyabetes mellitus ve Colyak hastalig1 agisindan asemptomatik bir erkek
¢ocukta duodenum biyopsisi Marsh 0 (normal histoloji) olarak saptandi

U/A olarak secildiginde Marsh 3c egrisi altinda kalan
maksimum alan verilmigtir. Marsh 2, Marsh 3a ve 3b
icin yapilan ROC egrileri tan1 koyma performansi
acisindan bagarili bulunmamistir. Marsh 3c ile giiclii
pozitif TTGA arasinda yapilan korelasyon analizinde
pozitif yonde, giiclii ve istatistiksel acidan anlamli
bir sonu¢ bulunmustur (r=0,729; p=0,000). TTGA ile
Marsh 3b, 3a ve Marsh 2 arasinda istatistiksel olarak
anlamli olmakla beraber, zayif ve negatif yonde bir
korelasyon bulunmustur (sirasiyla, r=- 0,359, p=0,000;
r=-0,249, p=0,000; r=-0,213 p=0,003).

Tartisma

CH tanisinda histolojik incelemede saptanan
mukozal hasar ve atrofiyle karakterize olan ince barsak
degisiklikleri esastir (1). Histopatolojik inceleme icin
duodenumdanen az dortadetendoskopik biyopsi 6rnegi
alinir (6,7). Yakin zamana kadar kullanilan CH tan1
kilavuzlar serolojik tarama testlerinin pozitiflik titresi
ne olursa olsun tiim hastalara biyopsi ve histopatolojik
dogrulama yapmay1 Onermekteydi. Diger taraftan
duodenum biyopsisi invaziv bir incelemedir ve bazi
hastalarin 6zofagogastroduodenoskopi i¢in pediatrik

Tablo 2. Hastalarin Marsh evrelemesine gore demografik verileri, eslik eden hastaliklari, semptom ve bulgular1

Marsh 2 Marsh 3a Marsh 3b Marsh 3c
Say1 17 41 81 57
Kiz/Erkek 13/4 25/16 52/29 39/18
Yas (y1l) (ortalama + SS) 12,245 4 8,0+4.4 9,1£5,0 8,7+5,0
Ailede CH oykiisii 2 (%11,8) 5(%12,2) 6 (%74) 1(%1,8)
Tip 1 diyabet 0 0 2 (%2.5) 4 (%70)
Ishal 6 (%35,3) 26 (%63 4) 49 (%60,5) 33 (%57.9)
Kusma 3 (%17,6) 16 (%39) 42 (%51,9) 26 (%45 ,6)
Karin agrist 6 (%35,3) 28 (%68,3) 58 (%71,6) 39 (%68 .4)
Kabizlik 1 (%5.9) 5(%12,2) 9 (%11,1) 10 (%17.,5)
Distansiyon 6 (%35,3) 24 (%58.5) 50 (%61.7) 32 (%56,1)
Odem 1 (%5,9) 2 (%4.9) 2 (%2,5) 3 (%5.3)
Aftoz iilserler 1 (%5.9) 3(%7,3) 6 (%7.4) 3 (%5,3)
Rikets 0 4/26 (%15 .4) 5/55 (%9,1) 0
Osteoporoz 1/3 (%33.3) 717 (%41,2) 18/41 (%43,9)  11/31 (%35.5)
Pubertede gecikme 2/14 (%14,3) 1/41 (%2.,5) 9/81 (%11,3) 4/57 (%7)
Boy kisaligi 2 (%11.8) 4 (%9.8) 20 (%24.7) 16 (%28,1)
Demir eksikligi anemisi 5 (%29 4) 21 (%512) 41(%50.6) 27 (%47 4)
Trombositoz 2 (%11,8) 6 (%14,6) 18 (%22,2) 9 (%15,8)

SS: Standart sapma, CH: Colyak hastalig
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gastroenteroloji uzmanina ulasgiminda  sorunlar
olabilir. Ayrica biyopsi 6rneginin hazirlanmasi ile ilgili
hatalar veya yetersiz biyopsi ornekleri nedeniyle CH
tanisinin konulmasinda bazi sorunlar ortaya cikabilir

ROC Curve

Sensitivity

1 - Specificity

Diagonal segments are produced by bles.

Sekil 1. ROC egrisi yontemiyle DTGA testinin performansinin
degerlendirilmesi (egri altinda kalan alan degeri 0,915; p=0,000)
ROC: Receiver operating curve (alic1 isletim egrisi), DTGA: Doku
transglutaminaz

Tablo 3. Marsh 3 lezyonuna goére anlamli bulunan
semptom ve bulgular

Marsh 3 say1 Marsh 2 say1  p*

(%) (%)
Karin sigligi
Var 106 (94.6) 6(54) 0,028
Yok 63 (85,1) 11 (14.9)
Karn agrisi
Var 125 (94.,7) 7(5.3) 0,007
Yok 44 (81.5) 10 (18.,5)
Ishal
Var 108 (94,7) 6(5.3) 0,021
Yok 61 (84,7) 11(15.3)
Kusma
Var 84 (96.,6) 3(84) 0,048
Yok 82 (86,3) 13 (13,7)
*Ki kare testi

(8-10). Bazen Marsh degisikliklerinin ortaya ¢ikmasi
yillar alabilir ve bu degisiklikler yama tarzinda
olabilir (10,11). Yama tarzindaki degisiklikler veya
yetersiz biyopsi Ornekleri biyopsinin giivenilirligini
azaltabileceginden, optimize edilmis oOzgiilliikteki
bir serolojik esik degeri CH tanisina biiyiik oranda
yardimct olabilir. Semptomlart CH’yi diisiindiiren
cocuk ve ergenlerde, 10 kat ve iizerinde DTGA
pozitifliginin villoz atrofiye isaret ettigini destekleyen
caligsmalar literatiirde vardir. Bu nedenle serolojik
Olciimler hem hastaligin tanisinda hem de biyopsi
karar verilirken 6nemlidir (12-14).

Pek cok calismada mukozal hasar ve antikor
seviyeleri arasinda iligki oldugu gosterilmistir (15-
18). Ciddi intestinal hasarla yliksek DTGA seviyeleri
arasinda baglanti oldugu bildirilmistir (16). Hansson
ve ark. (17) CH tamili 57 cocukta yaptig1 calismada,
Tursi ve ark. (18) erigkinlerde yaptiklar1 ¢aligmada
DTGA diizeyleri ile mukozal hasar arasinda iligki
oldugunu gostermislerdir. Scoglio ve ark. (19) yiiksek
DTGA ve endomisyum antikorlari (EMA) diizeyleri
ile klinigi uyumlu hastalarda biyopsi yapilmadan CH
tanist konulabilecegini ileri siirmiiglerdir. Diamanti
ve ark. (20) DTGA’nin esik degerinin bes kat iistiinde
olmasinin mukozal atrofiyle uyumlu oldugunu
gostermislerdir (20).

Duodenal biyopsi 6rneklerinde Marsh evre 2, 3a
ve 3b degisiklikler saptanmasi CH tanisinda 6nemli
olmasina kargin calismamizda giiclii pozitif DTGA
diizeylerinin yalnizca total villoz atrofiye isaret eden
Marsh evre 3c i¢cin anlamli oldugu bulunmustur. Bu
sonu¢ CH tanisinda biyopsinin ¢ok 6nemli oldugunu
gostermektedir.

Donaldson ve ark. (21) 117 hastay:1 retrospektif
olarak inceledikleri ¢alismalarinda DTGA >100 U/A
olan hastalarin Marsh 3a ve {istiindeki lezyonlarla

Tablo 4. IgA DTGA =100 U/A pozitif olarak kabul
edildiginde Marsh evre 2, 3a, 3b ve 3c icin duyarlilik,
ozgiilliik, pozitif ve negatif tahmin degerleri

Marsh Marsh Marsh Marsh

2 3a 3b 3c
Duyarlilik 0 9,75 1234 8596
Ozgiilliik 6444 6153 5340 89,29
Pozitif tahmin degeri 0 6,25 1562 76,56
Negatif tahmin degeri 87,20 72,18 46,61 93,98

IgA: immiinoglobulin A tip, DTGA: Doku transglutaminaz
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uyumlu oldugunu, DTGA o6zgiilliigiiniin %98’den
biiyiik oldugunu gostermislerdir. Mubarak ve ark.
(22) DTGA diizeyi >100 U/A olan hastalarda biyopsi
yapilmasinin gerekli olmadigin1 savunmuglardir. Bir
baska calismada da DTGA diizeyleri >100 U/A olan
49 hastadan 48’inde Marsh 2 ve listiinde lezyonlar
oldugu bulunmustur (23). Alessio ve ark. (24)
CH icin risk faktorii ve destekleyici semptomlari
olan hastalarda DTGA diizeyi esik degerin 20
kat iistiindeyse %99,8 oranla lezyonlarin Marsh
3a, Marsh 3b ya da Marsh 3c’den biri ile uyumlu
oldugunu gostermislerdir.

ESPGHAN, 2012 yilinda yayinladig1 kilavuzunda
CH’yi destekleyen semptomu olan ve DTGA diizeyi
esik degerin 10 kat ve iistiinde olan hastalarda EMA
ve insan lokosit antijeni (ILA) (HLADQ 2 ve DQ 8)
pozitif ise endoskopik biyopsi alinmadan CH tanis1
konulup glutensiz diyet baglanabilecegini belirtmistir
(5). Yine de CH’yi degerlendirmede duodenum
biyopsisini atlamay1 Oneren algoritmalara kugku ile
bakilmaktadir. Eozinofilik 6zofajit ve CH birlikteligi
2007 yilindan itibaren literatiirde bildirilmistir (25).
Buyiizden tek bagina serolojik kanitlarin kullanilmasi,
eozinofilik 6zofajit gibi ilave hastaliklarin gdzden
kacmasina neden olabilir. Karaciger hastaliklari,
romatoid artrit, inflamatuvar barsak hastalig1 gibi bazi
durumlarda da yalanct DTGA yiiksekligi goriilebilir
(26-28). Yanlis tani nedeniyle hastalara gereksiz yere
verilecek glutensiz diyet 6nemli bir morbidite nedeni
olarak sikinti yaratacaktir (29,30). Ayrica pek cok
merkezde hala ILA doku tipleri ¢alisilamamaktadir.
Doku tiplemesinin bakilamadigi  merkezlerde
ESPGHAN 6zofagogastroduodenoskopi ve biyopsi
yapilmasini nermektedir (5). Bu calismada kullanilan
ELISA kiti igin >18 U/A pozitiflik esik degeridir. Bu
esik degerinin 5 kat veya daha iizerindeki artiglar
(=100 U/A) giiclii pozitiflik olarak kabul edilmistir.
Calismamizda tip 1 diyabetli bir hasta diginda giiclii
DTGA pozitifligi olan hastalarin tiimiinde Marsh
3 tipi lezyon tespit edilmistir. Buna gore giiclii
pozitif DTGA diizeyleri semptomatik ve/veya CH
riski tasiyan cocuklarda taninin konulmasinda, ek
serolojik tetkiklerle birlikte cogu zaman yeterli
olabilir. Ancak CH tamisinmn iist GIS endoskopisi
yapilmadan ve biyopsi alinmadan konulmasi1 CH’ye
eslik eden bazi hastaliklarin atlanmasina da neden
olabilir. Ayrica bazi hastaliklarda da CH histolojisi
bulunmadan DTGA pozitifligi goriilebilecegi ve bu

hastalara hatali olarak CH tanis1 konularak, gereksiz
sekilde glutensiz diyet tedavisinin baslanabilecegi
unutulmamalidir.

Sonug olarak semptomatik ¢ocuklarda gii¢lii pozitif
doku DTGA diizeylerinin CH tanisinin konulmasinda
yeterli olabilecegi diisiiniilmiistir.
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Giris: Bu calismada portal hipertansiyon (PHT) nedeni ile izledigimiz
hastalarimizin degerlendirilmesi amaclanmigtir.

Gere¢ ve Yontem: 2005-2013 yillar1 arasinda izlenen toplam 21 PHT’li hasta
retrospektif olarak demografik verileri, bagvuru nedenleri ve uygulanan tedaviler
acisindan degerlendirilmistir.

Bulgular: Caligmaya alinan hastalarin ortalama yas1 9,3+5,3 yil olup, %38,1°1
kiz, %619’u erkek idi. Hastalarin %28,6’smin gastrointestinal sistem (GIS)
kanamasi, %14,3’tiniin karinda sislik, %28,6’sinin splenomegali, %9,5’inin
hepatosplenomegali ve %19’unun karaciger fonksiyon testlerinde yiikseklik
nedeni ile bagvuru sonrast PHT tanis1 aldig1 goriildii. Ortalama tan1 yas1 6,8+4,7
yil, ortalama izlem siiresi 3,4+1,7 yil idi. Ust GIS endoskopisinde hastalarin
%85 ,7’sinde 6zofagus varisleri saptanmig, bir hasta disinda tiim hastalara beta
bloker tedavi baglanmigtir. Hastalarin izlemleri siiresince %52,4’iinde PHT
sekonder GIS kanamasi goriilmiistiir. Hastalarin %4,8’ine skleroterapi, %19 una
bant ligasyonu, %23,8’ine bant ligasyonu ve skleroterapi beraber uygulanmistir.
Bir hastaya rex sant1 ve iki hastaya distal splenorenal sant yapilmigtir.

Sonug: PHT takibinde varis kanamasi en 6nemli komplikasyondur. Hastalarda
erken tani ile medikal, endoskopik ve cerrahi 6nlemlerin alinmasi sonucu portal
hipertansiyon komplikasyonlari engellenebilir.

Abstract

Introduction: In this study, our objective is to make an assessment of the patients
whom we have followed with portal hypertension.

Materials and Methods: A total of 21 portal hypertension patients, followed
between 2005 and 2013, were evaluated retrospectively with regards to
demographic data, complaints leading to their application and treatments they
received.

Results: The average age of the patients was 9.3+5.3, 38.1% of the patients were
female and 61.9% were male. Of the patients, 28.6% received portal hypertension
diagnosis due to gastrointestinal system bleeding, 14.3% due to abdominal
distention, 28.6% due to splenomegaly, 9.5% due to hepatosplenomegaly and 19%
due to elevated liver function tests. The average age of receiving the diagnosis was
6.8+4.7 and duration of the follow-up was 3.4+1.7 years. Of the patients, 85.7%
had esophageal varices according to the upper gastrointestinal system endoscopy
and beta-blocker therapy was applied to all patients except for one. The follow-up
of the patients revealed that 52.4% of them had gastrointestinal bleeding secondary
to portal hypertension. The patients received sclerotherapy (4.8%), band ligation
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(19%), band ligation and sclerotherapy together (23.8%). One patient received Rex Shunt and two patients had distal splenorenal

shunt.

Conclusions: Variceal hemorrhage is the most important complication observed in the follow-up of the portal hypertension. Portal
hypertension complications can be prevented with early diagnosis as a result of taking medical, endoscopic and surgical measures.

Giris

Portal hipertansiyon (PHT) 5 mmHg’yi asan portal
ven basinci veya portal venden hepatik vene basing
farkinin 10 mmHg iizerinde olmasi, 12 mmHg iizerinde
basing ile iligkili varis kanamasi olarak tanimlanir
(1). Portal sistemde konjesyon gelistiginde, yiiksek
basingli venoz sistem ve diigiik basingli portal damarlar
arasinda ki baglantilarda kollateraller geligir. Varis
formasyonu Oncelikli olarak 6zofagus, mide, rektum
cevresinde ve umblikusta olusur. PHT nin en ciddi
komplikasyonu genellikle 6zofagus ve mideden olan
varis kanamasidir (2). Varis kanamalari ciddi mortalite
ile iligkilidir, PHT saptanan hastalarda etiyolojisinin
aydinlatilmasi, hastalarin takibe alinarak primer ve
sekonder profilaksi ile varis kanamalarinin énlenmesi
ve kanamalara uygun miidahele edilmesi hastalar
acisindan hayati 6nem tagimaktadir. Bizde bu ¢aligma
ile tarafimizdan takipli PHT tanili hastalarimizin
verilerini paylagsmak istedik.

Gerec ve Yontem

2005-2013 yillar1 arasinda Celal Bayar Universitesi
ve Bursa Dortcelik Cocuk Hastaliklart Hastanesi
Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme
Boéliimleri’nde izlenen PHT tanis1 konulmug 21 hasta
calismaya alinmigtir. Hastalarin mevcut kayitlarindan

retrospektif  olarak elde edilen demografik
verileri ve  bagvuru nedenleri  belirlenmistir.
Hastalar splenomegali, hepatomegali varlifi ve

hipersplenizim bulgular1 agisindan tam kan sayimi
ile degerlendirilmistir. Intrahepatik nedenli PHT
diislintilen ve tani icin gereklilik duyulan hastalara
karaciger biyopsisi uygulanmistir. Bu acidan hastalar
abdominal ultrasonografi (USG) ve portal doppler
USG ile PHT bulgular1 acgisindan degerlendirilmis,
portal ven ¢apt ve portal vende trombiis varliina
bakilmistir. Ozofagial ve gastrik varisler agisindan
hastalara iist gastrointestinal sistem (GIS) endoskopisi
yapitlmistir. Uygun goriilen hastalara baglanan beta
bloker tedavi, endoskopik enjeksiyon skleroterapi
(EST) ve/veya endoskopik varis ligasyonu (EVL)
uygulamasi ve cerrahi girisimler agisindan tiim
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hastalar degerlendirilmigtir. ~ Veriler tanimlayici
istatistikler (say1, ylizde dagilimi, ortalama, standart
sapma vs.) ki-kare ve fisher kesin testi kullanilarak
degerlendirilmisgtir.

Bulgular

Calismaya alinan hastalarin  yaglart 1-18 yil
arasinda olup ortalama yas 9,3+5,3 yil olarak
saptanmustir. Hastalarin %38,1’ini kizlar, %61.,9’unu

erkekler  olusturmaktaydi.  Hastalarin  6’sinin
(%28.,6) GIS kanamasi, 3’iiniin (%14,3) karinda
sislik, 6’sinin  (%28,6) splenomegali, 2’sinin
(%9.,5) hepatosplenomegali ve 4’liniin (%19)

karaciger fonksiyon testlerinde yiikseklik nedeni
ile basvurdugu ve PHT tamisi aldigi goriilmiistiir
(Sekil 1). Hastalarin %52 4’tinde PHT ekstrahepatik
nedenlere, %47,6’sinda intrahepatik nedenlere
bagli bulunmustur. Ekstrahepatik nedenli PHT olan
hastalarin 8’inde portal ven trombozu, 1’inde splenik
ven trombozu ve 2 hastada konjestif kalp yetmezligi
izlenmistir. Intrahepatik nedenli PHT olan hastalarin
2’sinde glikojen depo hastaligi, 2’sinde Wilson
hastalig1, 1’inde kistik fibrozis, 2’sinde biliyer atrezi,
2’sinde steatohepatit ve siroz, 1’inde ise kriptojenik
siroz PHT etiyolojisinde saptanmistir (Tablo 1).
Ortalama tan1 yas1 6,8+4,7 yil ortalama izlem siiresi
3,4+1,7 yil bulunmugtur. Hastalarimizdan 9 hastanin
(%42,9) portal ven cap1 portal doppler USG’de
normal degerlerin iizerinde Ol¢iilmiistiir. Hastalarin
%62’sinde portal vende trombiis saptanmamis, geri
kalan %38 hastada portal vende tombiis izlenmistir.
Bir hasta diginda tiim hastalara beta bloker tedavi
baglanmig olup ortalama tedavi siiresi 3+2,2 yil
saptanmistir. Ust GIS endoskopisinde hastalarin
%85, 7’sinde 6zofagus varisleri izlenmistir. Hastalarin
izlemleri siiresince 11’inde (%52.4) PHT ye sekonder
GIS kanama komplikasyonu goriilmiis, tiim hastalar
degerlendirildiginde kanama sayist maksimum 3
olup ortalama kanama sayis1 1 saptanmigtir. Bu
hastalarin da 9’una (%42,9) aktif varis kanamasi
nedeni ile oktreotid tedavisi verilmesi gerekmistir.
Izlemde %57,1 hastada hipersplenizm bulgulart
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izlenmigtir. Hastalarin 11’ine (%52,4) higbir girisim
yapilmamis olup, 1’ine (%4,8) skleroterapi, 4’iine
(%19) bant ligasyonu, 5’ine (%23,8) bant ligasyonu ve
skleroterapi beraber uygulanmistir (Sekil 2). Izlemde
bir hastaya rex sant1 ve iki hastaya distal splenorenal
sant yapilmistir. PHT ye veya tedavilere sekonder
komplikasyon nedeni ile mortalite izlenmemistir.

Tartisma

PHT portal ven akimina karsi intrahepatik ve
ekstrahepatik vaskiiler diren¢ nedeniyle portal venoz
basimncin  artmasidir. PHT’nin  patofizyolojisinin
anlagilmas: tan1 ve takipte ¢ok onemlidir (3). PHT
nedenlerine baktigimizda intrahepatik ve ekstrahepatik
nedenler olarak ikiye ayrilir. Ekstrahepatik nedenler ise
prehepatik ve posthepatik nedenlerolarak siniflandirilir.
Hastalarimizin =~ %524’tinde  PHT  ekstrahepatik
nedenlere bagli bulunmustur. Ekstrahepatik nedenler
portal venin obstriiksiyonuna, tipik olarak da 6zellikle
neonatal donemde umblikal ven girisimlerine baghdir.
Portal ven trombozu olan hastalarimizin 4’iinde
umblikal ven Kkateterizasyonu Oykiisii bulunmakta

Hastalarin bagvuru nedenleri

N GIS karchma {Me30,6)
B Kannda giglik (%12,2)

W Splenomegall (%38,5}

olup PHT bununla iligkilendirilmistir. Budd-Chiari
sendromu, veno-okluziv hastaliklar ve kardiyak
hastaliklarda PHT nedeni olabilir. Hastalarimizdan
2’sinde konjestif kalp yetmezligi, 8’inde portal
ven trombozu, 1 hastada ise splenik ven trombozu
izlenmistir. Intrahepatik nedenlerde presiniizodial,
sinilizodial ve postsiniizodial obstriiksiyon etiyolojide
sorumlu olabilir. Hastalarimizin %47 ,6’sinda ise PHT
intrahepatik nedenlere bagli bulunmustur. Cocuklarda
PHT en sik olarak intrahepatik etiyolojide siroza veya
karaciger hastaligina ikincil siniizoidal obstriiksiyona,
baglica da biliyer atreziye baglidir. Hastalarimizdan
2’sinde biliyer atrezi saptanmistir. Bunun disindaki
siroz yapabilecek tiim hastaliklar PHT etiyolojisinde
diistintilmelidir. Hastalarimiz i¢in de iki glikojen depo
hastalig1, iki Wilson hastalig1 ve bir kistik fibrozisin
karaciger tutulumuna ikincil PHT olgusu izlenmistir.
Infeksiyon, intraabdominal abse, agir dehidratasyon
ve batina kiint travma diger PHT nedenlerini
olusturmaktadir (4).

Cocukluk  yas grubunda PHT acisindan
degerlendirilen hastalarin portal ven caplarinin yasa,
kiloya ve boya gore normal degerler dikkate alinarak
degerlendirilmesi uygundur (5). Hastalarimizin portal
ven ¢aplarina baktigimizda 9 hastanin (%42,9) portal
ven ¢apinin, portal doppler USG’de normal degerlerin
iizerinde olciildiigii goriilmiistiir. Hastalarin %62’°sinde
portal vende trombiis saptanmamis olup, geri kalan
%38 hastada portal vende tombiis izlenmistir. Portal
sistemde basing artisinin olmasi ile 6zellikle 6zofagus,

b wmﬂl Tablo 1. Hastalarin portal hipertansiyon etiyolojileri
Portal hipertansiyon etiyolojisi Say1 (%)
mﬁﬁ yikseklik Intrahepatik portal hipertansiyon
Biliyer atrezi 29,5
Sekil 1. Portgl hip.ertans.iyon tanisi alan hastalarin bagvuru nedenleri Glikojen depo hastaligt 2(9,5)
GIS: Gastrointestinal sistem
Wilson hastalig1 29,5
Endoskopik tedavi uygulamalari Kistik fibrozis 1(4.8)
o Skderoterapi (%4,E) Steatohepatit+siroz 29,5
Kriptojenik siroz 1(4.8)
= Bant ligasyonu (*18)
I Toplam 10 (47,6)
d " eeyoms ve : Ekstrahepatik portal hipertansiyon
B Endoskopik girigim Portal ven trombozu 8 (38,1)
Yapiimayan (%524) Splenik ven trombozu 1(4.8)
) ) ) Konjestif kalp yetmezligi 29,9
Sekil 2. Portal hipertansiyonu bulunan hastalarin endoskopik Toplam 11 (524)

tedavi uygulamalari

J Curr Pediatr 2015;13:177-82
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mide, retroperitonyum, rektum ve umbilikusda varis
formasyonu gelisir. PHT nin en ciddi komplikasyonu
0zofagus ve mideden olan varis kanamasidir. Varis
kanamast %30’u bulan mortalite ile iligkilidir (2).
Hastalarimizin da %28,6’sinda ilk bagvuru nedeni
GIS kanamasi olup, %524’linde izlemde GiS
kanamas1 gelismistir. GIS kanamalar1 mortalite ile
sonuclanmamistir.

Ust GIS endoskopisinde hastalarin %85,7’sinde
ozofagus varisleri saptanmustir. Ust GIS endoskopisi
PHT’den siiphelenilen hastalarda 6zofagial ve
gastrik varislerin gosterilmesinde en iyi goriintiileme
yontemidir. Bununla beraber bir c¢alismada
cocuklarda endoskopik ultrasonun gastrodzofagial
varislerin erken donemde saptanmasinda iist GIS
endoskopisine gorsel inceleme acisindan iistiin
oldugu gosterilmistir (6). Bununla beraber iist GIS
endoskopisi kanama olasiliginin yiiksek oldugu
biiylik gergin varisler, kirmiz1 noktalanmalar gibi
bulgularin goriilerek kanama alaninin belirlenmesi ve
tedavinin baglatilmas1 acisindan oldukca Onemlidir
).

Hastalarimizin %28 ,6’s1in1n splenomegali,
%9,5’inin hepatosplenomegali ve %19’ unun karaciger
fonksiyon testlerinde yiikseklik nedeni ile bagvurdugu
ve PHT tamis1 aldig1r goriilmiistiir. PHT li hastalarin
cogunda bagvuruda ve izlemde biiylimiis bir dalak
goriiliir ve buna ikincil 16kopeni ve trombositopeni
gibi hipersplenizm bulgular1 geligebilir. Hastalarimizin
da izlemde %57,1’inde hipersplenizm bulgularinin
gelistigi izlenmistir. Hastalarimizda GIS kanama ve
hipersplenizm diginda PHT iligkili bagka komplikasyon
goriilmemistir.

Aktif varis kanamalarinda vazopressin, oktreotid
ve somatostatin kullanilabilen medikal tedavilerdir.
Vazopressin splankink vaskiiler giicii arttirir,
bunun sonucu olarak arterial splankink akim azalir
ve portal ven basinct azalir. Bununla beraber
ciddi yan etkileri olan vazopressin sistemik kan
basincinda vasokonstirksiyon yaratarak barsak,
kalp ve bobreklerde iskemiye neden olabilir (8).
Oktreotid ve somatostatin benzer farmakolojik
etkilere sahip olmakla beraber, oktreotid daha uzun
yar1 émrii olmasi nedeni ile daha c¢ok tercih edilir
(9). Her iki tedavide splankink kan akimini ve
azigos kan akimimi azaltir, vazopressinden daha
az sistemik vazokonstriiksiyona neden olurlar.
Oktreotid ve somatostatinin varis kanamalarinda
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yarar1 konusunda c¢ocuklarda yapilmis az calisma
olmakla beraber, oktreotidin PHT’si olan ¢ocuklarda
GIS kanamalarimi %71 oraninda durdurdugu
gosterilmigtir (10).

Hastalarin izlemleri siiresince 11’inde (%52.4)
PHT’ye sekonder GIS kanama komplikasyonu
goriilmiis, bu hastalarin 9’una (%42,9) aktif varis
kanamas1 nedeni ile oktreotid tedavisi verilmesi
gerekmistir. Beta bloker tedavi ise PHT li hastalarda
portal basinci azaltarak, ilk kanamanin 6nlenmesinde
(primer profilaksi) ve kanama gecirmis hastada
tekrarlayan kanamalarin Onlenmesinde (sekonder
profilaksi) kullanilmaktadir, akut GIS kanamasinda
yeri yoktur (11). PHT tedavisinde bazal kalp
hizinda %25 azalma saglayan beta bloker dozunun
uygulanmasi Onerilmektedir (11). Beta bloker tedavi
endikasyonu saptanmayan bir hasta diginda tiim
hastalara bazal kalp hizinda %25 azalma saglayan beta
bloker tedavi baglanmigtir. Caligmalarda PHT nedeni
ile beta bloker tedavi baglanan hastalarda tedavi
altinda iken %15,6-33 arasinda GIS kanamasi oldugu
gosterilmisgtir (11,12).

EST akut wvaris kanamalarinda kanamanin
kontrol altina alinmasi ve sonraki kanamalarin
onlenmesinde koruyucu tedavi olarak yapilmaktadir.
EVL ise akut varis kanamalarinin kontrol altina
alinmasi ve kanama tekrarmnin Onlenmesinde
uygulanan bir diger endoskopik tedavi yontemidir
(13). EVL hem ilk kanama riskini azaltmak (primer
profilaksi) hem de sonraki kanamalarin tekrarini
onlemek icin (sekonder profilaksi) koruyucu
olarak uygulanmaktadir (14,15). Hastalarimizin
%4 .,8’ine EST, %19’una EVL, %23,8’ine EVL ve
EST beraber uygulanmistir. Skleroterapi yapilan
venlerde obliterasyonu takiben, yliksek basing
subepitelial derin venlerin rekanalize olmasina ve
yeniden varis olugsumuna yol agabilir (16). Bununla
beraber EST etkin bir tedavi yontemi olarak kabul
edilmekle beraber, sklerozan maddenin perforasyon,
kanama, {ilserasyon ve striktiir olusumu gibi
ciddi yan etkileri bulunmaktadir. EVL 6zofagial
varis tedavisinde skleroterapiye iistiin olarak
bulunmus ve kullanima girmistir (17). EVL, EST
komplikasyonlarinin goriilmemesi ve EST ye gore
varislerin daha ¢abuk eradike olmasi nedeni ile daha
cok tercih edilir. Bununla beraber cocugun 6zofagus
boyutu skop boyutu ile karsilastirildiginda, ligasyon
ekleri ile beraber endoskopik goriintii imkani
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onemli Ol¢lide azalmaktadir. Bu nedenle kiiciik
cocuklarda, 6zellikle infantlarda EVL yerine EST
tedavi agisindan daha uygun olmaktadir. EVL nin
dezavantaji ise obliterasyondan 6-12 ay sonra
venlerin rekiirrensi ile karsilasilabilmesidir (18). Bu
nedenle bazi hastalarimiza uyguladigimiz gibi EVL
ve EST’nin kombine uygulanmasi ile mortalite ve
morbidite azaltilabilir.

Ekstrahepatik portal ven obstriiksiyonu olan
hastalar cerrahi santlar icin uygundur. Santlar selektif
ve non-selektif olarak ikiye ayrilir. Mesokaval ve
portakaval santlar non-selektif santlar olup hepatik
ensefalopati riski selektif santlara gore yiiksektir.
Distal splenorenal sant ise en yaygin selektif santtir
(19). Mesenterik sol portal sant (rex santi) ise
portal ven trombozunda kullanilabilir, hepatopedal
akim saglar ve norolojik komplikasyon azdir (20).
Hastalarda norolojik bulgularin daha az goriildiigi
distal splenorenal sant ve rex santi {ic olguda
uygulanmuisgtir.

Sonug

Sonu¢ olarak cocuklarda PHT yonetimi varis
kanamalarim1 6nleme ve kontrol etmeye odaklidir.
Tedavi secenekleri PHT de ozellikle cocuk hastalar
icin medikal, endoskopik ve cerrahi teknik olarak
artmustir. Bu hastalarda erken tani ve uygun tedavi
secenekleri ile komplikasyonlarin 6nlenmesi morbidite
ve mortalite agisindan 6nemlidir.

Etik

Etik Kurul Onayi: Retrospektif bir calisma olmasi
nedeni ile etik kurul onayt alinmanustir, Hasta
Onayi: Girisimsel islemler icin hasta ve ebeveyn
bilgilendirilmis onam formu alinnustr.

Hakem Degerlendirmesi: Editorler kurulu ve
editorler kurulu disinda olan kisiler tarafindan
degerlendirilmistir.
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Oz

Kiiltiir; bir grup insan tarafindan 6grenilen, paylagilan, nesilden nesile aktarilan
degerler, inanglar, tutum ve davranislar, o6rf ve adetler olarak tanimlanmaktadir.
Insanlarin saglikla ilgili inang ve uygulamalari, icinde yagadigi toplumun
kiiltiiriiniin bir parcasini olusturmaktadir. Geleneksel uygulamalar adi altinda
yapilan bu uygulamalar giiniimiizde farkli bolgelerde ve farkli kiiltiirlerde hala
kullanilmaya devam etmektedir. Gebelik, dogum ve lohusalik siireclerindeki tibbi
uygulamalart kapsayan anne-cocuk sagligi hizmetleri, geleneksel uygulamalar
acisindan ayr1 bir 6neme sahiptir. Bilindigi gibi, anne-bebek 6liimlerini biyolojik
faktorler ve saglik hizmetleri dogrudan etkilerken; gelenekler, aile geliri, ekolojik
ortam, sosyo-ekonomik ve fiziksel ortamlar ise dolayli etkilemektedir. Ayni
zamanda annelerin anne-bebek bakimina iligkin bilgi yetersizligi veya 6grendigi
yanlig geleneksel bilgi ve uygulamalar, hastalanmalarina, anne ve bebegin iyilesme
siirecinin uzamasina, sakatlanmalarina ve hatta 6liimlerine neden olabilmektedir.
Bu nedenle annelerin anne-bebek bakimi uygulamalarinin ve bu uygulamalari
etkileyen faktorlerin bilinmesi Onem tagimaktadir. Hemsgireler, toplumlar
tarafindan kullanilan bu geleneksel inan¢ ve uygulamalarin bilinmesi, bunlardan
zarar gorenlerin ortaya cikarilmasi ve yok edilmeye calisilmasi, siirdiiriilmesinde
sakinca olmayanlarin ise korunmasi ve kiiltiirel 6zellikler ile geleneklere bir
anlamda sahip c¢ikilmasinda aktif olarak rol almahdirlar.

Abstract

Culture is defined as values, beliefs, attitudes and behaviors and manners and
customs learned, shared and transferred by a group of people from one generation
to another. People’s beliefs and practices concerning health constitute a part of
the society’s culture where they live. Today, these practices, called as traditional
practices, still continue to be used in different regions and cultures. Prenatal care
services including medical practices during pregnancy, birth and puerperial periods
are also important in terms of traditional practices. As known; while biological
factors and health services directly affect mother and baby mortality; traditions,
family income, ecological environment, socio-economic and physical settings
indirectly affect mother and baby mortality. At the same time; mothers’ lack of
knowledge about mother and baby care or their incorrect traditional knowledge
and practices may cause them to be sick, may prolong recovery period and even
may result in morbidity and mortality. Therefore; it is important to know mothers’
mother and baby care practices and the factors that affect these practices. Nurses
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should play an active role in knowing these traditional beliefs and practices used by the society, in identifying and eliminating those
harmful ones and in protecting those harmless and beneficial ones and in a sense should act to protect the cultural and traditional

elements.

Giris

Kiiltiir  ve Geleneksel
Toplumdaki Yeri Nedir?

Kiiltlir; bir grup insan tarafindan Ogrenilen,
paylasilan, nesilden nesle aktarilan degerler,
inanglar, tutum ve davraniglar, 6rf ve adetler olarak
tanimlanmaktadir (1). Giindelik hayattan devlet
hayatina kadar, yasayisin tiimiinii i¢cinde alan bu
degerler kiiltiir konular1 icinde yer almaktadir.
Dolayisiyla; dil, sanat, ictimai ve iktisadi hayat,
halk inanglar1 vs. hep bir kiiltiir kavraminin ortaya
cikardigi, sekillendirdigi ya da bir kiiltiirii var eden
ve yasatan unsurlar olarak karsimiza c¢ikmaktadir.
Birgok fikir adamu kiiltiir kavrami tizerinde durmugtur.
Kiiltiirii tanimlayan Edward Burnett Taylor’a gore
kiiltiir “bilgilerden, inang¢lardan, sanattan, ahlaktan ve
insanin toplumda yasayan bir varlik olmasi nedeniyle
edindigi biitiin 6biir yetenekler ve aligkanliklardan
olusan karmagik bir biitlin” diir. Toplumun kiiltiirel
ozellikleri bireylerin 6zellikle de anne ve cocuklarin
saglik ve hastalik durumlarini etkilemektedir. Gebelik,
dogum ve lohusalik siireclerindeki tibbi uygulamalari
kapsayan anne-cocuk sagligi hizmetleri, geleneksel
uygulamalar acisindan ayri bir 6neme sahiptir. Bu
konu ile ilgili olarak alternatif/tamamlayici tip terimi
kullanilirken, iilkemizde bunu birebir karsilamasa da
geleneksel uygulamalar terimi siklikla kullanilmaktadir
(2). Diinyada o6zellikle gelismekte olan Banglades,
Nepal, Misir, Hindistan, Tayland gibi iilkelerde zararl
geleneksel uygulamalar yapildig: goriilmiistiir (3-8).

Insanlarin saglikla ilgili inan¢ ve uygulamalari,
icinde yasadig1 toplumun Kkiiltiiriiniin bir pargasini
olusturmaktadir. Dogum sonu dénemde verilen bakimin
yetersizligi, bireylerin saglik sorunlarini ¢6zmek icin
geleneksel uygulamalar yapmaya yoOneltmektedir.
Ayrica aile biiyiiklerinin baskis1, dogum sonu dénemde
goriilen problemleri normal bir durum gibi algilama,
kadiin toplumdaki statiisii, ekonomik yetersizlikler,
saglik merkezlerinin uzak olmasi, dini inanglar,
saglik personeline giivenmeme, saglik giivencesinin

Uygulamalarin
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olmamast gibi nedenlerle ¢ok zorunlu olmadikca
herhangi bir saglik kurumuna gidilmemektedir. Bu
nedenlerle bireyler saglik problemlerini ailelerinden
gormiis olduklart geleneksel uygulamalarla ¢6zmeye
calismaktadirlar (1,2).

Insanlar geleneksel uygulamalar1 sadece inang ve
gelenek oldugu i¢in uygulamazlar. Bu uygulamalart,
toplum ve birey icin bir anlam ifade ettigi siirece
yasatmaktadirlar  (9). Tiirkiye’de ve diinyada
geleneksel uygulamalara iligkin  yapilmis olan
pek cok calismada goriildiigii tizere farklhiliklar ve
benzerlikler olsa da hala yapilmaya devam edildigi
goriilmektedir (1-9). Anne ve bebege uygulanan zararli
geleneksel uygulamalar, hastalanmalarina, enfeksiyon
gelismesine veya tedavi siirecinin uzamasina, ileriki
yasaminda sekel kalmasina neden olabilmektedir.

Hizmet verilen toplumda gebelik, dogum ve dogum
sonrast dénemin ne anlama geldigi, bu donemlere
yonelik yapilan kiiltiirel uygulamalarin neler oldugu,
bu donemde saglik hizmeti aliminin 6niindeki kiiltiirel
engellerin tanimlanmasi bakim siirecini olumlu etkiler
(2). Toplumlar tarafindan kullanilan geleneksel inang
ve uygulamalarin bilinmesi, bunlardan zarar gorenlerin
ortaya ¢ikarilmast ve yok edilmeye c¢alisilmasi,
stirdiiriilmesinde sakinca olmayanlarin ise korunmast
ve kiiltiirel 6zellikler ile geleneklere bir anlamda sahip
cikilmasi oldukca onemlidir (1). O nedenle daha iyi
saglik hizmeti verebilmek icin bakim verilen grubun
hastalik ve saglig1 nasil algiladiklarin1 ve buna nasil
tepki verdiklerini yargilamadan anlamak gerekir (9).

Dogum Sonu Doiénemde Lohusaya Yonelik
Yapilan Geleneksel Uygulamalar

Dogum sonu donem; dogum eylemi sona erdikten,
bebek, plasenta ve membranlar dogduktan sonra
baglayan ve gebelik sirasinda kadin viicudunda
olusan degisikliklerin hemen hemen gebelik Oncesi
durumuna dondiigii alti haftalik (40 giinliik) bir
donemi kapsamaktadir (10). Tiirk toplumunda bu
donemin onemi “lohusa kadinin mezar1 40 giin
acitk olur” ciimlesiyle de vurgulanmaktadir (11).
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Dogum sonu dénem, annenin hem yeni duruma
uyumu hem de fiziksel yonden iyilesme siirecinin
oldugu zorlu bir gec¢is donemidir. Verilen saglik
hizmetlerinin yetersizligi kadinlarin bu donemdeki
saglik problemlerini Onlemek ya da ¢ozmek igin
ailelerinden g6rmiis olduklar1 geleneksel uygulamalara
yonelmelerine neden olmaktadir (2,9). Geleneksel
uygulamalar diinyanin her yerinde yaygin olarak
yapilmakla beraber, gelismekte olan ve az gelismis
tilkelerde daha fazla yapildig1r bilinen bir gergektir
(12). Zambiya’da kirsal kesimde yasayan kadinlarin
hastanede dogum yapmak istememelerine sebep
olarak, hastanede plasentaya yonelik geleneksel
uygulama yapilmadigin1 gostermislerdir (13). Giliney
Asya iilkelerinde dogumdan sonraki 45 giinliikk donem,
annenin toparlanabilmesi i¢in dnemlidir. Bu donemde
ozellikle annelere sicak icecekler, sicak yemekler
yedirilir sicak banyo yaptirilir ve yalmz birakilmaz
(13). Pakistan’da annelerin lohusayken eski giiclinii
geri kazanabilmesi diislincesiyle siit, badem, tavuk
corbasi veya helva iceren 6zel yemek verilmektedir.
Hatta mide sigkinligine neden olmamas: i¢in daha
az su i¢gmektedirler (14). Kry etnik gruplari arasinda
da pospartum iyilesme siirecinde bitkilerin kullanimi
olduk¢ca yaygindir (15). Cinin kuzey bolgesinde
“doing the month” “ay yapma” olarak adlandirilan
postpartum 6 haftalik donemin ilk 30 giintinde yapilan
bircok inanig1 igeren ritlieller yapilir. Ay yapma
inaniginda bir ay boyunca lohusa kadina ¢ig et, tuzlu
ve soguk yiyecekler yedirilmez. Kadinlarin aktiviteleri
(riizgara, glinese c¢ikarilmaz, okumasi, aglamasi
yasaklanir, digleri fircalamasi istenmez) kisitlanir (16).
Tiirkiye’nin sekiz ilinde (Afyon, Bingol, Diyarbakair,
Giresun, Isparta, Kirklareli, Kocaeli ve Konya)
gelinlerin ve kaymvalidelerin yaptiklart geleneksel
uygulamalari inceleyen bir ¢calismada, saglik iizerinde
olumsuz etkileri olan geleneksel uygulamalarin daha
cok kayinvalideler tarafindan gerceklestirildigi,
kadinin egitim diizeyi yiikseldikge, saglik i¢in zararli
olan uygulamalarin yapilma siklifinin azaldig:
gozlemlenmigtir (17).

Karnmni Sarma

Dogumdan sonra kadinlar gobek kalmamasi,
karnini sicak tutma ve karin kaslarinin giiclenmesi gibi
nedenlerle karinlarini sarmaktadirlar. Bu uygulamanin
Tirk kiiltiiriinde %46,6-64,8 arasinda oldugu

goriilmiistiir (16-20). Gebelik ve dogum sonu dénemde
karin duvarmin desteklenmesine gerek yoktur. Karnin
sik1 bir sekilde baglanmasi, karin kaslariin daha gec
toparlanmasina, involiisyon siirecinin uzamasina ve
hatta uterusun kasilip toparlanmasini1 geciktirdigi i¢in
kanamaya neden olabilmektedir (10,19-22). Bunun
yerine karindaki sarkmalar ve ayrilmalarin 6nlenmesi
icin kadina dogum sonu egzersizler 6gretilebilir (10).

Anne Siitiinii Arttirma

Laktasyon doneminde hem bebek hem de anne
saghigr acisindan lohusa kadinin yeterli ve dengeli
beslenmesi 6nemlidir. Yeterli ve dengeli beslenme
annenin yeterli miktarda siit liretmesi i¢in temel bir
noktadir (22). Ulkemizde dogumu izleyen dénemlerde,
anne siitlinii artirmaya yonelik yapilan geleneksel
uygulamalar oldukc¢a yaygindir (20,21,23-26). Bu
uygulamalarda geleneksel olarak bazi1 besinlerin,
bitkisel iceceklerin tiiketimine 6nem verildigi ve yaygin
olarak da bitkisel caylarin kullandigi bildirilmistir
(1,21,24,26). Yapilan calismalarin  sonuglarina
gore Tokat’ta yasayan annelerin %63,7°si acik cay
ictigini, %624°1 ise tath tiikettiklerini, Mersin’de
%55.,3’1 lohusa gerbeti ictigini, Sanlhurfa’da %43’
bebegini bol bol emzirdigini, Kiitahya’da da annelerin
%75.9’u su ve sulu gida aldigin1 ve %30,1°1 bitkisel
cay (genellikle rezene cayr %76,9) kullandigini,
Cankiri’daki annelerin %39,3’1i sicak siit, ¢corba vb.
ictigini belirtmiglerdir (21,24-27). Bu uygulamalar
sadece bizim iilkemizde degil, Tayland, Iran gibi
tilkelerde de yapilmaktadir (28). Yeterli siit tiretimi i¢in
giinliik alinmas1 gereken s1vi 3000 ml ve kaloriye 500
kalori eklenmesi gerektigi gbz Oniine alindiginda, bu
uygulamalarin yararh oldugu, ancak agir1 tath tiiketimi
ile agir1 kalori ve kilo almasina neden olabilecegi
dikkate alinmalidir (29). Farkli kiiltiirlerde de siitii
artirmak icin bitkisel ¢ay kullanildig belirtilmektedir
(28). Gokgay’a gore (29) en ideal sivi alim sekli su
igmektir. Gilinde 600-700 ml bitkisel ¢ay tiiketiminin
sakincali oldugu belirtilmektedir.

Yirmi (yar1) Kirk - Kirk Cikarma, Kirk Ucurma

Toplumumuzda dogurup da heniiz yataktan
kalkmamis kadma “lohusa”, logsa”, “emzikli”,
“nevse”, “kirkli” gibi adlar verilmektedir (11).
Toplumumuzda yaygin olarak yapilan, anne ve
bebegin yirminci (i¢inde yirmi tane tag bulunan
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suyla) ve kirkinc1 giinde (i¢inde kirk tane tag bulunan
suyla) banyo yaptirildig1 bir geleneksel uygulama da
“Yirmi kirki-Kirk: ¢ikarma” iglemidir. Bu uygulama
hem anneye hem de bebege yapilmaktadir. Yapilan
arastirmalardan da anlagilmaktadir ki, iillkemizde bu
tiir uygulamalarin %70-98 gibi oranlarda hala yapildig:
belirtilmektedir (11,12,17-20). Sonra anne ve bebek
yedi tane komguya gezmeye giderek kirk cikarma/
kirk ugurma gezmesi yapmakta ve gittigi yerlerden de
hediyeler verilmektedir. Ayni uygulamanin Mersin’de
%23, Aksehir’de %50,3 oraninda yapildigi tespit
edilmistir (20,21). Kirklanmadan sonra anne ve
bebegin her tiirlii pislikten arindigina, hastaliklara
kars1 diren¢ kazandiklarina, kétii ruhlarin etkisinden
kurtulduklarina inanilmaktadir (1,11). Kirk ugurma/
kirk gezmesi iglemi zararsiz bir uygulama olup,
annenin evden digar1 ¢ikip toplum i¢ine karigmasini,
psikolojik olarak rahatlamasini saglayan bir uygulama
olarak degerlendirilebilir.

Al Basmasi

Dogum sonu dénemde anemi, temizlik kurallarina
uyulmamasi, beslenme bozuklugu ve dogumlarin
uygun ortamlarda yapilmamasi sonucunda dogum sonu
donemde (6zellikle 24 saat ve 21 giin icinde) atesin 38
derecenin iizerine ¢ikmasi ile “Puerperal enfeksiyon”
goriilebilmektedir. Cevirme ve Sayan’a gore (30)
halk arasinda al basmasi olarak tanimlanip ortaya
cikan belirtiler, annelik hiiznii, postpartum depresyon,
enfeksiyon yada dehidratasyon olabilmektedir.
Ateslenmenin Anadolu’nun kimi bdlgelerinde yeni
dogum yapmis lohusa kadinlarca goriilen, onlarin
korkmasina, hasta olmasina, hatta 6lmelerine neden
olan kotii bir cinden kaynaklandig: diisiiniilmektedir.
Halk inancina gore bu cin yeni dogmus bebeklere de
zarar verir. Bu, halk arasinda “al basmasi, kirk basmasi,
al karas1” olarak bilinmektedir (20,21). Dogum
yapan kadinda al basmasi gelistigi zaman lohusa
hastalanir, agirlik basar, konusamaz, aglar, yemek
yemez, atesi yiikselir, morarir, hayaller goriir, sayiklar
(30). Toplumda dogum yapan kadini al basmasindan
korumak icin yapilan birtakim uygulamalar vardir
ve bu uygulamalarin kadin1 gercekte puerperal
enfeksiyon olan bu durumdan korumada c¢ok etkili
olmadig1 bilinmektedir. Ulkemizde; Kirk giin evden
ctkmama (%514); kirmizi kurdele veya kirmizi
gecelik kullanma (%48,5); bir baska Ilohusayla
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yanyana gelmeme (%34,2); kadinlarin birbirlerinin
birer diigmesini kopartip saklamasi; karsilastiklarinda
igne degistirmeleri; kadinin basina kirmizi tiilbent
baglama; lohusa ve bebegin kirk giin kirk gece
yalniz birakilmamasi, adet gormekte olan ziyaretci
kabul etmeme (%28.,5); yaninda muska veya Kuran-1
Kerim bulundurma (%20); yastik altina makas veya
bicak koyma (%17,1); yatagin yakinina sogan veya
sarimsak asma (%11 4); yasti§in yaninda igne veya sis
bulundurma (%38,5); viicudu kesip kan akitma (%5,7);
tiirbeden getirilen bezi eve asma (%2,8), eve hayvan
sokulmamasi, kadinin aynaya ve kedi kopek gibi evcil
hayvanlara baktirilmamasi, lohusanin yaninda 40 giin
mutlaka bir erkegin bulunmast vs. bu uygulamalar
arasindadir  (21,24,30,31). Ulkemizde al bastigi
diigiiniilen zamanda da kadinin giydigi elbiseden
bir parca alinip yakilmasi ve tiitsii yapilmasi bunlar
arasinda sayilabilir (11,30,32). Tibetlilerin inanglarina
gore lohusaya sicak arpa birasi icirildigi (33), Hint
kiiltiirtinde lohusa kadinin yataginin kenarmna ates,
su, orak konulmasi gibi uygulamalar yapildigi
goriilmektedir (34). Yapilan geleneksel uygulamalar
gdz Oniine alindiginda, bunlar 6zellikle enfeksiyon
ve dehidratasyon gibi fizyolojik komplikasyonlari
onlemeye yonelik olmamaktadir. Ancak, dogum yapan
kadinin yalniz birakilmamasi ve postpartum siirecteki
artan sosyal destegin, annelik hiiznii ya da depresyonu
onlemede etkili olabilecegi diisiiniilebilir.

Dogum sonu donemde uygulanan diger geleneksel
uygulamalar ise; dogum sonu kanamayi azaltmaya
yonelik holliige yatirilmasi, 40 giin  boyunca
kadmin kirli sayilip cinsel iligkiye girmesine izin
verilmemesidir (20,21,32,35). Bu uygulamalarin
yapilmasinin zaman i¢inde azalmasi sevindirici bir
durumdur.

Dogum Sonu Dénemde Bebege Yonelik Yapilan
Geleneksel Uygulamalar

Dogum sonu doénemde bebege  yonelik
yapilan zararli geleneksel uygulamalardan dolay1
enfeksiyonlar, hipotermi, dehidratasyon, hipoglisemi,
anemi goriilme riskini arttirdig1 hatta bebek dliimlerine
neden oldugu goriilmiistiir (2,9,36,37).

i1k Bebek Beslenme Zamani

Postpartum donemde bebegin emme refleksinin
uyarilmasi, laktasyon ve involiisyon siirecinin
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baglamasi i¢in bebegin ilk 30 dakika icinde emzirilmesi
gerekmektedir (22). Annelerin; Mersin’de dogumdan
sonra ilk bir saat i¢inde emzirenlerin oranin %69,9
oldugu (21), Karaman’da %65,2’sinin dogumdan
sonraki ilk yarim saat icinde bebeklerini emzirdikleri
ve biiylik oranda (%94,7) halk arasinda agiz siitii de
denilen ilk siitii verdikleri saptanmistir (38). Caligkan
ve Bayat’in (39) caligmasinda annelerin %89,2’unun
ilk 1 saat icinde, Senses ve Yildizlioglu'nun (17)
calismasinda %58,5’inin ii¢ ezan bekledikten sonra,
Biltekin ve ark.’nin (31) caligmasinda %69’unun en
yakin ezan okunduktan sonra bebeklerini emzirdikleri
ve %11’inin bebege ilk olarak inek siitii ya da sekerli
su verdigi, %50’sinin kolostrumu sagip attiklari
belirlenmistir. Bu arastirma sonuc¢larma dayanarak
gecmis yillarda yapilan caligmalarda annelerin
bebeklerini emzirmek i¢in ezan okunmasini bekleme
uygulamasimt daha fazla yaptiklar1 soylenebilir.
Uganda’da anneler bebeklerine hastalanabilecegi
diisiincesiyle kolostrumu vermemektedirler (40).
Pakistan’daki annelerin %71°1 de ilk 1 saat iginde
bebeklerini emzirmekte ve kolostrumu vermeden
once tuzlu su (%44), inek siitii (%26), zemzem suyu
(%14) vermektedirler (7). Kirgiz Tiirkleri’nde yeni
dogan bebegin agzina, 6zel hazirlanmis bir mama
stirlilmektedir. Bumamakurutulmugiskembeileeritilmig
tereyagindan olugsmug bir karigimdir. Bu mamanin
cocugun agzma siiriilmesiyle, bebegin émrii boyunca
yoksulluk gormeyecegine inanilir. Ayrica, bu mamayi1
stirdiikleri i¢in ¢ocugun ileride hayvanci olacagi inanct
da vardir. Ispanya’daki anneler de kolostrumu kotii
ya da kirli oldugu icin bebeklerine vermemektedirler
(1,2). Dogumdan sonra anneye sivi1 kisitlamasinin anne
siitliniin azalmasina; kolostrumun verilmemesi bebekle
anne arasindaki etkilesimin ge¢ baglamasina ve protein
yoniinden enfeksiyonlara karsi giiclii bir bariyer olan,
immiinoglobulin y6niinden zengin kolostrumu bebegin
alamamasina neden olmaktadir (22).

Gobek Bakim

Dogum sonu donemde, bebegin gébek kordonu
enfeksiyonlara agik bir bolge oldugu igin, gobek
bakimi yenidogan sagligimi etkileyen bir durumdur.
Gobegin kisa siirede diismesini saglamak icin gobek
lizerine konulan maddeler, yenidoganda tetanoz ve
diger enfeksiyonlarin gelismesine ve bebeklerin
sepsisten Olmesine neden olan risk faktorleri olarak

degerlendirilir (22). Ozsoy ve Katabi (28) yaptig
caligmada annelerin %66,7’sinin gobek bakimi igin
alkol, tentiirdiyot uyguladiklarini belirlemistir. Konuya
iligkin yapilan diger caligmalarda; Bornova’da yasayan
annelerin %31’inin gobek bakiminda kahve tozu,
Trabzon’da zeytinyagi (%16,6), Sanhurfa’da pudra
(%36), Aksehir’de zeytinyagi, demir para, kahve,
pudra koyma uygulamalarin1 (%9,5-3,3) yaptiklari,
Karaman’da annelerin %82,6’sinin gébek bakiminda
alkol kullandiklari, %1,5’inin piise (¢amlarin ¢irall
yerlerinden elde edilen siyah katran) uyguladig,
%?2,7’sinin  yanmig kiil uyguladigi belirlenmigtir
(20,27,38,41). Yenidogan &liimlerinin ¢cogunun O-1
ayda gerceklesti§i gbz Oniine alinirsa yapilan bu
uygulamalarin,risk faktorlerini (hipotiroidi,enfeksiyon,
neonatal tetanoz gibi) daha da artirdig1 sOylenebilir.
Gobek kordonuna yonelik geleneksel uygulama
oranlarmin Caligkan ve Bayat’in (39) calismasinda
%22 4, Biltekin ve ark.’min (31) calismasinda %31,
Egri ve Golbasi’'nin (24) ¢alismasinda %37,3 oldugu
saptanmustir. Biitiin bu caligmalar gébek bakiminda
geleneksel uygulamalarin  hala yiiksek diizeyde
uygulandigini ortaya koymaktadir. Gelismekte olan
tilkeler arasinda Etiyopya, Nepal ve Banglades ilk
siralarda yer almaktadir. Pakistan’da annelerin %77’si
[kayist cekirdeginden yapilmig Matti (%43), soguk
krem (%18), tereyagi (%17), zerdegal tozu (%6,2),
hardal tohumu yag1 (%5,7)] farkli karigimlar siirdiikleri;
Uganda’da  bebeklerin  gbbeginin  iyilesmesini
hizlandirmak i¢in annenin ya da arkadaglarinin
tiikiirdiigii, inek giibresi, otlar siirdiigli; Etiyopya’da
petrol jolesi, tereyagi, sa¢c losyonu kullanilirken diger
tilkelerde de hardal yagi, inek giibresi, kiil, camur
vs. uyguladiklar1 saptanmustir (40,42-44). Nepal,
Banglades, Pakistan’da yapilmigs olan calismalarda
klorhekzidinle gobek bakimi saglandiginda omfalit
ve neonatal oliimlerin azaldig1 goriilmiistiir (45-47).
Diinya Saglik Orgiitii, gobek kordonunun kurumasi i¢in
alkol, mersol benzeri maddeler kullanilmasi yerine,
kendi kendine diigmesinin beklenilmesini, sadece
Afrika, Afganistan gibi gelismekte olan iilkelerde bir
antiseptik soliisyonun kullanilmasin1 6nermektedir
(10,22).

Gobek Kordonunun Saklanmasi

Tirk annelerinin ¢ogunlugu, bebegin gobegi
diistiikten sonra atilmaz ve kendileri i¢cin anlami olan
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yerlerde saklamaktadirlar. Bebegin gobegi diistiigiinde
ileride nasil bir insan olmasi isteniyorsa, ona gore
uygulamalar yapilmaktadir (20,28). Cocuklarinin
ileride dindar birisi olmasi i¢cin gébek kordonunu cami
avlusuna gomdiikleri, iyi bir egitim almalar1 icin okul
bahcesine gomdiikleri, doktor olmalarini istiyorlarsa
tip fakiiltesinin bahgesine gomdiikleri, bazilarinin da
evine bagl biri olmast i¢in evin bah¢esine gomdiikleri
ya da evin i¢inde muhafaza ettikleri goriilmiigtiir
(20,24). Nijerya’daki Igbo’larda bebek dogdugunda
ozel bir agac segilir ve gobek kordonu diistiigiinde bu
agacin altina gomiilmektedir (48). Boylece cocugun
uzun Omiirli olduguna inanilmaktadir. Go&begin
saklanmasina iligkin yapilan bu uygulamalar, bebek
sagligi acisindan zarart olmayan ve yapilmasinda
sakinca goriilmeyen uygulamalardir.

Bebegin Ilk Banyosu

Bebegin ilk banyosu gébegi diismeden 6nce silme
banyo, gobegi diistiikten sonra normal banyo seklinde
ve yenidoganin viicut 1s1s1, kalp ve solunum hizinin
dengelenmesinden sonra yaptirilmasi onerilmektedir.
Islak ve nemli ortam gobek kordonunun kuruyup
diismesini geciktirmekte ve enfeksiyon gelismesine
neden olabilmektedir (10,22). Yapilan arastirmalarda;
Sanlurfa’da  annelerin =~ %53,5’inin, Mersin’de
%66’sin1n, Trabzon’da %50°sinin bebegin gobegi
diistiikten sonra, Ordu’da annelerin %66’sinin bebegin
gbbegi diismeden oOnce, Erzurum’da %37,7’sinin
bebeklerinin yar1 kirki (20 giin) veya kirki ciktiktan
sonra banyo yaptirdig: tespit edilmistir (21,27,41,49).
Anadolu’da siklikla uygulanan bebek kirk giinliik
oldugunda bebegin banyo yaptirilmasidir. Birgok
ailenin bebegin 40. giinlinii 6zel bir giin olarak
saydiklart ve ailecek kutladiklar1 bilinmektedir.
Bolgeler arasinda farkli kirklama uygulamalar
yapilmasina karsin genellikle kirklama yikayisi, ailenin
giicline gore yikama suyuna kirk arpa, cakil, findik
ya da altin konularak cocugun yikanmasi seklinde
yapilmaktadir (50). Bu uygulamalar Tiirkiye’nin tiim
bolgelerinde vardir, gecmiste uygulanmig ve bazilar
da halen uygulanmaktadir. Karaman’daki annelerin
9%65°1 bebeklerini kirkladiklarini belirtmigledir (38).
Egri ve Golbagi’'nin (24) c¢alismasinda annelerin
%97,8’1, Cetinkaya ve ark.’nin (18) calismasinda
9%73,7’s1, Isik ve ark.’nin (21) calismasinda %50’sinin
bebeklerini  kirkladiklar1  belirtilmistir.  Kirklama
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zarart olmayan geleneksel uygulamalardan biridir.
Nijerya’daki igbo’larda da dogumdan yaklasik sekiz
hafta sonra “omugwo giinii” diizenlenerek, biitiin
komgularinin katilimiyla bir nehirde bebege ve anneye
banyo yaptirilmaktadir. Hem anneye hem bebege
hediyeler getirilmektedir (48).

Tuzlama

Tiirk geleneklerine gore, bebegin gobegi diistiikten
sonra tuzlama yapildig1 goriilmektedir (20,24,27,31).
Tuzlama; bebegin banyo suyuna tuz konulmas: veya
bebegin viicudunda 6zellikle ¢ok terleyen bolgelere
(koltuk alt1, ayaklar, boyun) tuz siiriilmesi seklinde
yapilmaktadir. Yenidogani tuzlamauygulamasi; agriya,
deride kizarikliga, derinin biitiinliigiiniin bozulmasina,
ayrica viicuttan sivi kaybina ve dehidratasyona neden
olabilecegi i¢in sagliga zararli bir uygulamadir (22,24).
Ulkemizde farkli blgelerde yapilan ¢aligmalarda %39-
86,50 oranlarinda yenidogani tuzlama uygulamasi
hala devam etmektedir (18,20,21,24,39,50,51).
Dogum sonu donemde bebeklerini tuzladiklarini ifade
eden annelerin ¢ogunlugu, ileriki yillarda bebegin
kokmamasi ve pisik olmamas: icin bu uygulamay1
yaptiklarin1 sdylemislerdir. Ulkemizde yapilan diger
calismalarda da benzer nedenlerin yaninda, bebegin
ileride yakalanabilecegi hastaliklardan arinmasi,
bebegin teninin giizel ve diizgiin olmasi i¢in tuzlandigi
ileri stiriilmistiir (21,24,27,31,36,41,49,50).

Pakistan’da dogumdan sonra ilk 1 saat iginde
annelerin  %28,7°si banyo yaptirmiglardir (7).
Sudan’daki annelerin bebeklerini erken donemde
banyo yapma, hardal yagiyla masaj yapma genel
uygulamalarindandir (51). Gelismekte olan diger
ilkelerde yapilan caligmalarda da yenidoganlarin
biiyiikk ¢cogunlugunun dogumdan sonra 6 saat icinde
banyo yaptirildigr goriilmiistiir (3). Bu uygulama
yenidoganda  koruyuculugu saglayan  verniks
kazeozanin uzaklagtirilmasina ve bebegin hipotermiye
girmesine neden olabilmektedir (22).

Tirnak Kesme

Bebegin tirnaklari uzadifi zaman, ona 6zel bir
tirnak makasiyla kesilmelidir (22). izmir’de yapilan
calismada annelerin %18,6’s1 bebegin kirki ¢ikana
kadar tirnaklarini  kesmediklerini, Trabzon’da
%30,8’1 bebegin tirnaklarini uzaymca ve %?29,8’i
kirki cikinca kestiklerini ifade etmiglerdir (36,41).
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Yapilan caligmalarda bebegin tirnaklarinin uzayinca
kesilmesi, bebegin kendisine zarar vermesini ve
enfeksiyon olugmasini engelleyecegi icin faydali bir
uygulama olarak diisiiniilebilir. Caligkan ve Bayat’in
(39) calismasinda annelerin %48,9’u bebeklerinin
tirnaklarint 40 giinliik olduktan sonra kestiklerini
belirtmiglerdir. Bir inaniga gore de, bebegin
tirnaklarinin bir yildan 6nce kesilirse ileride hirsiz
olacagi inancidir (11,20). Bebeklerin cok hizli biiyiime
evreleri olan ilk aylarda tirnaklarda hizli bir sekilde
uzamaktadir. Tirnak kesimi i¢in bu kadar uzun bir
donem bekleme yanlig bir uygulama olarak karsimiza
cikmaktadir. Bebeklerin tirnaklar1 uzadik¢a uygun bir
sekilde kesilmelidir.

Nazardan Korunma

Tiirk toplumunun Kkiiltiirinde “nazar degmesi,
g0z degmesi, goze gelme, kem goz, kotii goz” olarak
ifade edilen nazar inancina ¢ok sik rastlanilmaktadir
(19). Bilgen Sivri’nin (20) calismasinda annelerin
9%91,3’linlin  bebeklerini nazardan korumak icin,
%89,9’unun da nazara ugradiginda nazarin zararini
onlemek icin uygulamalara basvurdugu tespit
edilmistir (20). Anadolu’da farkli zaman ve yerlerde
yapilan diger aragtirmalarda da dua okuma, muska
takma, mavi boncuk takma, kursun doktiirme, ilk
kakal1 bezi kap1 esigine koyma, nazarla bakan kisiye
okutma ve igde cekirdegi takma vs. uygulamalarindan
s0z edilmektedir (1,12,18,20,21,24,25,27 36). Kursun
doktiirme; nazar degdigine inanilan kisinin baginin
listline carsaf ortiiliir ve lizerinde erimis kursun su
dolu tabaga dokiiliir. Dokiildiigiinde kursunun aldigi
sekil tizerinde tahminler yapilarak nazari kimin
degdirdigi bulunmaya calisilir. Iran kiiltiiriinde yeni
dogum yapmis anne ve bebegi nazardan korumak
icin yapilan uygulamalar, bizim uygulamalarimiza
benzer uygulamalardir. Mavi boncuk takma, muska
takma, dua etme ve bebegi yabancilara gostermeme
bu uygulamalarin en Onemlilerindendir (25,28).
Ayrica Cin kiiltiiriinde bebek bir ayin1 doldurmadan
yakin akraba, biiylk anne ve babalarin disinda
kimseye gosterilmemektedir (52). Hindistan’da dini
liderler tarafindan verilen takilarin kullanilmasiyla,
“kujul” adi verilen siyah karisimin bebegin alnina
siiriilmesiyle ve bebegin yataginin altina demirden
yapilmis olan geylerin konmasiyla bebegi nazardan
koruduguna inanilmaktadir (34). Winch ve ark.’nin

(37) Banglades’te yaptig1 calismada da dogumdan
sonra ilk dokuz giin bebeklerin disariya ¢ikarilmadigi,
kiskang insanlardan ve kotii niyetli ruhlardan korumak
icin Kuran-1 Kerim’den alinarak yazilmig muska
takildigr gortilmiistiir (37). Caligmalarda goriildiigii
gibi annelerin bebekteki nazara yonelik olarak
yaptiklart nazar boncugu takma, muska takma, dua
okuma uygulamalarinin bebege zarar1 olmayabilir.
Ancak annelerin bir¢ok hastalik ve belirtileri nazar
degmesi seklinde yorumlayip, ¢ocugu herhangi bir
saglik kurulusuna gotiirmek yerine, cesitli geleneksel
yontemlere bagvurmalari bebek sagligini olumsuz
yonde etkileyebilir.

Kundaklama

Kundaklama, gelisimsel kalca displazisi igin
risk faktorleri arasinda belirtilmektedir (2,22). Bu
nedenle kundak yapmanin bebek sagligini olumsuz
etkileyen bir geleneksel uygulama oldugu goézden
kacirilmamalidir. Tiirkiye’de kundaklama gelenegi
oldukca yaygindir. Tirkiye’de yapilmigs pek cok
calismada annelerin c¢ogunlukla bebeklerini sicak
tutmasi, bacaklarmin ¢arpik olmamasi, bacaklarinin
diizgiin olmasi ve eli ayaginin diizgiin olmasi icin
kundakladiklar: tespit edilmistir (18-21,24,25,27,31).
Egri ve Golbag1 (24) tarafindan yapilan bir ¢calismada,
annelerin %89,8’1 bebeklerin iyi uyumasi, bacaklarinin
giizel ve sirtlarinin rahat olmasi icin bebeklerini
kundakladiklar1 bulunmugtur. Din¢’in (27) yaptigi
calismada da annelerin %12,8’inin bebeklerin uyurken
diismemesi icin kundakladiklar1 tespit edilmigtir.
Kollar1 ve bacaklar1 bagli olan bebekler rahat hareket
edemezler. Ayrica gelisimsel kalca displazisi icin
risk faktorleri arasinda belirtildiginden zararli bir
geleneksel uygulamadir.

Pisik

Halk arasinda pisik olarak ifade edilen diaper
dermatit, perinede, perine alt1 bélgede ve ¢evresinde
kapalilik, nem ve iritasyon sonucu olusan
kizarikliklardir (22). lyilesmedigi takdirde hekime
bagvurulmalidir. Karaman’da annelerin  %40,3’i
bebeklerini pisikten korumak icin pudra doktiikleri,
%68’inin bebekleri pisik oldugunda doktorun verdigi
kremleri kullandiklari, Caligkan ve Bayat’in (39)
calismasinda annelerin %8.,2’sinin bebekleri pisik
oldugunda topraga yatirdiklari, Rahman ve ark.’nin

J Curr Pediatr 2015;13:183-93



190 Birsen Bilgen Sivri ve Nimet Karatas. Anne-Bebek Bakimina Yénelik Yapilan Geleneksel Uygulamalar

(53) caligmasinda %35,1 nin zeytinyagini 1sitarak asiti
ucurduktan sonra pisige siirdiikleri, Biltekin ve ark.’nin
(31) calismasinda %56’sinin zeytinyag1 stirdiikleri
belirlenmistir (38). Zeytinyag1, idrardaki amonyagin
deriye temas etmesini dnlemesi bakimimdan dogru bir
yaklagim olarak, pudra ise kasik, koltukalti, boyunda
birikerek tahrise neden olabilece§i gibi, havaya
karisip bebegin solunum yollarina kacgarak akciger
problemlerine neden olabileceginden yanlis bir
uygulama olarak degerlendirilmektedir (22).

Yenidogan Sarihigi

Sarilik, dogumdan 24 saat sonra goriiliiyorsa
fizyolojik; 24 saat icinde goriililyorsa patolojik
saritliktir.  Sarilik meydana geldiginde fizyolojik
olsa dahi takibi yapilmalidir, aksi takdirde bebegin
kanindaki bilirubin seviyesinin agir1 yiikselmesi
sonucunda, bebekte nemli beyin hasarlarina neden
olan kernikterus tablosu geligebilir (22). Karaman’da
annelerin bebeklerini sariliktan korumak ic¢in %78,5
oraninda sik besledikleri ve %8.,5 oraninda ise saglik
kuruluguna gotiirdiigii belirlenmistir (38). Caligkan
ve Bayat’m (39) calismasinda sarilik olan bebege
annelerin %48,9’u doktora gétiirdiikten sonra sari
giydirme, altin takma, Cetinkaya ve ark.’nin (18)
calismasinda annelerin %70,7°si bebeklerin sarilik
olmamalar1 i¢in altin takma, Isik ve ark.’min (21)
calismasinda annelerin %40°’1 sar1 Ortii 6rtme, Bilgen
Sivri’nin (20) ¢alismasinda da annelerin bebege maden
suyu icirme uygulamalarini yaptiklar: belirlenmigtir
(38). Annelerin sarilig1 6nlemek amaciyla bebeklerini
stk stk emzirmeleri, sarilik oldugunda saglik
kurulusuna gétiirmeleri, bunun yaninda da zararsiz
olan uygulamalar1 (altin takma vs.) yapmalarinda
sakinca goriilmemektedir.

Pamukcuk

Pamukc¢uk  (moniliazis),  bebegin  enfekte
dogum kanalindan gecmesi sirasinda, uzun siireli
antibiyotik tedavisi yapildiginda, kontamine eller,
biberon ya da gogiislerle temas gibi nedenlerle
sonucu goriilebilmektedir. Bebeklerde sik goriilen
ve onlarin beslenmesini olumsuz etkileyen bir sorun
olmasina karsin, meme bakimi ve bikarbonathi su
ile kolaylikla tedavi edilmektedir (22). Yapilan
calismalarda cogunlukla annelerin bebegin agzina
soda slirme uygulamasi yaptiklari tespit edilmigtir
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(20,31,39,54,55). Bu  uygulamalarin  yaninda
bebeklerinde pamukguk oldugunda annelerin bebegin
agzin sag, karbonat, seker, annenin sag1 ve kuru bezle
temizlemek gibi uygulamalar1 yaptiklar1 goriilmiigtiir
(20,39,49,55). Yapilan diger arastirmalar da bu
sonuglar1 destekler niteliktedir (24,31,41). Annelerin
cogunlugunun kolay 6nlenebilir pamukcugun ge¢cmesi
icin soda kullanmasi modern tipla bagdagmaktadir.
Ancak sag ile silme, nisasta siirme gibi geleneksel
uygulamalarin  pamukcugun daha c¢ok artmasina
ve iyilesmenin gecikmesine, hatta bebegin bagka
enfeksiyonlara yakalanmasina neden olabilir (55).

Oksiiriik

Oksiiriik, cocukluk c¢aginda sik goriilen bir
semptomdur. Oksiiriik tek basma ya da bagka
semptomlarla beraber bebeklerde en sik rastlanilan
solunum yolu sikayetidir. Alt solunum yolu
enfeksiyonlari, iilkemizde bes yas alti ¢cocuk &liim
nedenlerinin son sirasinda yer alirken, az gelismis
ve gelismekte olan iilkelerde ise ilk sirada yer almasi
nedeniyle atlanmamasi gereken bir durumdur (22).
Bu nedenle oksiiriige iligkin yapilan geleneksel
uygulamalar, c¢ocugun doktora  gotiiriilmesini
geciktirebilecegi ve cocuk sagligina zarar verebilecegi
icin dnemlidir. Konuya iligkin lilkemizde yapilan diger
caligsmalarda annelerin cocugun oksiiriigiinii gidermek
icin, bebegin sirtina ya da gogsiine cesitli karigimlar
(bal, pekmez, aspirin, zeytinyagi, kolonya, gazyagi,
ispirto) siirdiigii; yiin, sicak havlu, tiftik eldiven ve
gazete koyduklar1 tespit edilmistir. Pekmez, bal,
nane-limon, zeytinyagi, zencefil-bal, fatmagiil cay1
gibi icecekler icirdigi belirlenmistir (20). Siit ya da
cay kaynatip icine karabiber koyup i¢irme, gazyagini
sekere damlatip yedirme, cocugun bogazina anahtar
asip copliiklerin istiinden atlatma, ¢ocugun sirtina
sicak siit, kolonya, viks merhem siirme, siit veya
tereyagli pekmez icirme, maydanozu kaynatip igirme
de yapilan diger uygulamalar arasinda yer almaktadir
(22,31 ,49).

Kabizhik

Kabizlik da ishal gibi bebekte en ¢ok karsilasilan
sorunlardan biridir (22). Aksehir’de yapilan ¢alismada,
bebeklerinde kabizlik oldugunda annelerin yarisindan
fazlasinin ¢ocuklarina herhangi bir uygulama yaptigi,
annelerin bebeklerine zeytinyag: icirdikleri ve fitil
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kullandiklar1 belirlenmistir (20). Ulkemizin degisik
yerlerinde yapilan aragtirmalarda da benzer sonuglar
elde edilmigstir (38,41,50). Annelerin basvurduklari
zararli geleneksel uygulamalar arasinda aniise
zeytinyagi, kat1 yag, sabun koyma, herhangi bir miishil
ilact ve fitil kullanma gibi uygulamalarin da yapildigi
tespit edilmigtir (38,49,50). Annelerin yapti§1 bu
geleneksel uygulamalar kabizligi  gidermekten
ziyade, bebek icin hem psikolojik hem de fizyolojik
sakincalara neden olabilmektedir. Ozellikle aniisten
sokulan sabun, tahris edici 6zelligi nedeniyle cocugun
bagirsak mukozasina zarar verebilmektedir (22).
Ancak annelerin bebekleri kabiz oldugunda zeytinyagi
icirmesi olumlu bir davranistir.

Memede Sislik

Bebekler yeni dogdugunda anneden gecen
hormonlar nedeniyle memede siglik olabilmektedir
(22). Memedeki sisligi azaltmak icin ovmak ya da
sitkmak, tahrige, hatta enfeksiyona yol acabilmektedir.
Sislik kendi haline birakildiginda birka¢ giin iginde
gecebilir. Aksehir’de yapilan c¢alismada annelerin
%40,5°1, bebegin memesindeki sisligi gidermek i¢in
siktiklarini ifade etmiglerdir. Annelerin tiimii, meme
icindeki siitlin bebege sanci yaptigini diisiindiikleri
icin memeyi siktiklarini ifade etmiglerdir (20). Isik
ve ark.’nin (21) Mersin’deki calismasinda annelerin
%19,2’sinin bebegin memelerini ovarak sivinin digar1
ctkmasini sagladiklari tespit edilmistir.

Bebeklerin Giizel Olmasi

Bebeklerin giizel olmasi amaciyla yanagina anne
slitii siirme, burnunu stkma, yatarken sik sik basinin
pozisyonunu degistirme, kaslarina badem yagi slirme
vs. gibi uygulamalar yapildig1 goriilmiistiir (20,21,31).
Bu uygulamalardan bebeklerin giizel olmasi1 amaciyla
gozlerine stirme ¢cekme, konjonktivite neden olabilen
hatali bir uygulamadir (22). Bu uygulamanin Arisoy
ve ark.’nin (38) calismasinda %109, Isik ve ark.’nin
(21) caligmasinda %46,1, Biltekin ve ark.’nin (31)
calismasinda %24 oldugu belirlenmistir. Aksehir’de
yapilan caligmada da annelerin %33,6’sinin bebegin
giizel olmasi i¢in; yiizline anne siitii (%39,4-45,2)
slirme, burnunu sikma (%33-41,9) gibi c¢esitli
uygulamalar yaptiklar1 saptanmigtir (20). Bebegin
yiiziine anne siitiiniin siiriilmesi zararli bir uygulama
degildir. Ancak, goze siirme cekme uygulamasi,

bebekte goz enfeksiyonlarina neden olabileceginden
zararh uygulamalardandir (21,22,28).

Aglama

Aglama, bebegin tek iletisim aracidir. Bebegin
aglamast yardima ve rahatlatilmaya gereksinimi
oldugunu gosterir. Bebeklerin tiimii bazen kizdigindan,
korktugundan, uyuyamadigindan,  aciktigindan,
susadigindan, alt1 kirlendiginden aglamaktadir. Tim
bunlar genellikle fiziksel saglik acisindan sorun
olusturmaz (22). Bebek ihtiyaclar1 giderildigi halde
siirekli aglamaya devam ediyorsa, anneler bebegin
bir rahatsizlifi olabilecegini diiglinerek, degisik
uygulamalarda bulunmaktadirlar (20,31,38,39). Bu
durumlarda hekimin aglayan bebegin aglama nedenini
cok dikkatli bir 6ykii, fizik inceleme ve yakin gdzlemle
bulmas1 ve tedavi etmesi gereklidir (22,29). Anne,
aglamalarin belirgin bicimde kendi yediklerinden
kaynaklandigini belirtiyorsa, bu besinleri diyetinden
cikarabilir (23). Kucakta tasima, sik yikama, sicak
havlu uygulamasi bebekleri sakinlestirmek icin
ailelerin uygulamayakoyduklari diger yontemlerdendir
(20,21,41). Eski inamiglara gore, erkek bebeklerin
siirekli aglamas1 iyi degildir. Bebek fazla aglayip
sikilirsa fitik olur. Bu nedenle erkek bebekleri fazla
aglatmazlar. Buna karsin, kiz bebeklerinin aglamasi,
cigerlerinin agilacagi ve gozlerinin giizel olacagi
diisiincesiyle iyi karsilanmaktadir (11). Yapilan
diger calismalarda; Bornova’da annelerin %64’1i,
Karaman’da %?23’ti dua okunmasi gerektigini,
%16’s1 da bebegi kucaga alarak susturabilecegini
ifade etmiglerdir (31,50). Trabzon’da ise annelerin
%17°si kucaga alip salladiklarini, %12,3’ii de doktora
gotiirdiiklerini ifade etmislerdir (41).

Sonug¢

Insanlar ¢ok farkli yerlerde, farkli cografik
sartlarda yagasalar bile, dogum sonu donemde anne
ve bebek bakimina yonelik geleneksel uygulamalar
yapilmaya devam etmektedir. Geleneksel inang ve
uygulamalar ile ilgili Tiirkiye genelini kapsayan
genig bir ¢alisma bulunmamaktadir. Ancak yoresel
halk hekimligi uygulamalarini inceleyen cesitli
bolgelerde yapilmis c¢alismalar bulunmaktadir. Bu
calismalar insan sagligini tehlikeye sokabilecek
geleneksel uygulamalarin gilinlimiizde de halen
uygulanmakta oldugunu gostermektedir. Holistik bir
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bakig acisiyla bireyleri ele alan, bakimin kalitesinin
arttirilmasinda Onciiliik eden hemsirelere bu konuda
biiyiik sorumluluklar diismektedir. Kiiltiirlerarasi
hemsireligin 6nem kazandig1 diinyada hemsireler
hizmet verdikleri toplumun kiiltiirel faktorlerini, kendi
kiiltiirlerini, bakim verdikleri gebelerin ve ailelerinin
kiiltiirlerini bilmeli ve degerlendirmeli, bu dogrultuda
egitimlerini planlamalidir.
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Oz

Atopik dermatit (AD), yatkinlik olusturan genler, konagin i¢inde bulundugu cevre
ve immiinolojik faktorlerin etkilesimiyle ortaya c¢ikan multifaktoriyel bir deri
hastaligidir. Hastalarin ve ailelerinin yasam kalitesini 6nemli 6l¢iide etkileyebilen
bir hastalik olan AD’nin, ¢ocuklarda prevelansi gelismis {ilkelerde %10-20,
tilkemizde ise %49 ile 8,1 arasinda degismekte olup siklig1 tiim diinyada giderek
artmaktadir. Giiniimiizde hastalik patogenezini agiklamakta iki temel hastalik
hipotezi kabul edilmektedir: Igeriden disartya ve disaridan igeriye hipotezleri,
ancak bunlar da AD patogenezini tiim ayrintilari ile a¢iklayabilmis degildirler. Son
yillardaki genetik arastirmalar filaggrin geni ve AD patogenezi arasinda 6nemli bir
iliski oldugunu gostermektedir. Epidermal bariyer fonksiyon bozuklugunun deride
kuruluk ve kagintiya neden olarak AD patogenezine katkida bulunabilecegi, ek
olarak bazi viral ve bakteriyel etkenlerle enfeksiyona yatkinlik olusturabilecegi
gosterilmigtir. Bu derlemede AD patogenezinde etkili oldugu diisiiniilen
genetik, immiinolojik ve deri bariyer fonksiyonu ile ilgili mekanizmalar gézden
gecirilecektir.

Abstract

Atopic dermatitis (AD) is a multifactorial skin disease manifested by the interaction
between environmental factors, immune system and the genes predisposing to the
disease. It affects the quality of life of patients and their family considerably. The
prevelance for children is 10-20% in developed countries, while frequency of AD
is considered as rising all over the world. According to the studies conducted in
our country, the frequency is about 4.9% to 8.1%. Currently, there are two main
hypothesis accepted to explain disease pathogenesis; inside-outside and outside-
inside hypotheses. However, these are even not able to define the pathogenetic
mechanisms underlying AD in all details. In the recent years, genetic studies have
revealed significant role of filaggrin gene in the pathogenesis of AD. Further,
epidermal barier dysfunction is found to play an important role in the pathogenesis
by causing dryness and pruritus in skin and cause predisposition to infections with
some viruses and bacteria. In this review, recent data about genetic, immunologic
mechanisms and the dysfunction of epidermal barier complex underlying the
pathogenesis of AD will be discussed.

Giris

Atopik dermatit (AD), yatkinlik olusturan genler, konagin icinde
bulundugu c¢evre ve immiinolojik faktorlerin etkilesimiyle ortaya
cikan multifaktoriyel bir deri hastaligidir (1,2). Siklig1 tiim diinyada
ve Ozellikle gelismis iilkelerde hizla artmaktadir (1). Siklikla erken
cocukluk doneminde baglamakta, astim ve allerjik rinit gibi diger
atopik hastaliklara onciiliik etmektedir (1). Hastalarin ve ailelerinin
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yasam kalitesini Onemli olciide etkileyebilen bir
hastalik olan AD’nin, ¢ocuklarda prevelans: gelismis
iilkelerde %10-20, iilkemizde ise %49 ile 8,1 arasinda
degismektedir (3-5).

AD patogenezi tiim ayrintilart ile aciklanabilmig
degildir. Giliniimiizde  hastallkk  patogenezini
aciklamakta iki temel hastalik hipotezi kabul
edilmektedir. Bu hipotezlerden ilki, AD’nin esas
olarak epitelyal hiicreler ve deri bariyerindeki yapisal
defektlerden kaynaklanip dogal ve edinilmis immiin
sistemdeki bozukluklara neden oldugunu savunan
disaridan-iceriye (outside-inside) hipotezidir. Ikinci
hipoteze gore ise AD esas olarak immiinolojik bir
hastaliktir. Tip 2 yardime1 T lenfositlerin (Th2) baskin
oldugu fazlasiyla aktive olan immiin sistemin deri
bariyer fonksiyonlarini ikincil olarak bozdugu kabul
edilir (iceriden-digariya, inside-hipotezi) (6). AD’nin
patogenezinde her iki hipotezin bir arada ve karsilikli
etkilesim i¢inde olmasi daha muhtemeldir (6).

Bu derlemede AD patogenezinde etkili oldugu
diisiiniilen genetik, immiinolojik ve deri bariyer

fonksiyonu ile ilgili ~mekanizmalar go6zden
gecirilecektir.
Genetik Ozellikler

Ayni ailede birden fazla kiside AD tanimlanmig
olmasit bu hastalikta genetik yatkinligin Onemli
oldugunu diistindiirmektedir (7). AD ile iligkili oldugu
gosterilen birgcok gen bulunmaktadir. Calismalar bu
genler ve cevresel faktorlerin karsilikli etkilesim
icinde oldugunu gostermektedir (8).

Genom boyu baglanti caligmalari (genome-wide
linkage studies) ile 3q21, 1q21, 11q13.5, 17q25, 20p12
ve 3p26 gibi AD ile iligkili olmas1 muhtemel olan lokuslar
bulunmusgtur (8). Farkli fenotipik 6zellikleri olan AD
hastalarinda farkli genler rol oynuyor olabilir (7).

Bu genler deri bariyer fonksiyonu ve immiin
cevapla ilgili olanlar olmak iizere ikiye ayrilabilir.

a- Deri Bariyer Fonksiyonu ile Ilgili Olan Genler

Dis ortama tamamen kapali ve daha iyi hidrate
olan deri bolgeleri olan aksiller ve diaper bolgelerde
AD deri lezyonlarinin olmamas: bozulmug bariyer
fonksiyonunun AD olusumunda klinik olarak onemli
oldugunu diisiindiirmektedir (8).

AD ve psoriasis patogenetik olarak birbirleriyle
cok iligkili hastaliklar olmasalar da AD igin saptanan

lokuslar (1q21, 3g21, 17925 ve 20p12) psériasis icin
saptananlarla benzerlik gostermektedir. Bu da deride
eksprese edilen genlerin AD gelisiminde Onemli
olduklarini diistindiirmektedir (8.,9).

AD ile ilgili aday genlerden birisi 1q21 bolgesinde
lokalizedir. Bu bolgede, epidermal kornifikasyonu
saglayan epidermal farklilasma  kompleksini
(epidermal differentiation complex, EDC) olusturan
S100A proteinleri, profilaggrin, kiigciik prolinden
zengin bolge iceren proteinler (small proline-rich
region proteins, SPRPs) ve ge¢ zarf proteinleri [late
envelope proteins (LEP)] gibi yapisal proteinler
kodlanmaktadir (9). Epidermal bariyer proteinlerinden
olan filaggrin (filament aggregating protein) FLG geni
tarafindan kodlanmaktadir. Su ana kadar AD ile en
giiclii iliski bu gende saptanmustir (10).

Filaggrin, stratum korneum bariyerinin
olusturulmasinda 6nemli bir proteindir (7). En
stk saptanan mutasyonlar homozigot nonsense
mutasyonlariolan R501X ve 2282del4 mutasyonlaridir.
Bunlar AD ve AD iligkili astim i¢in dnemli bir risk
faktorii olmalarina ragmen sadece astim olusumu
ile iligkili bulunmamuglardir (8,11). Egzama riskini
artirdiklar1 gibi tekrarlayan vizing, astim gelisimi ve
astim alevlenmelerinin riskini de artirdiklar1 saptanmig
ve atopik yiiriiyiiste etkili olduklar1 diigliniilmiistiir
(10,12). Bazi FLG mutasyonlarinin erken baglangiclt
AD (8) ve ekstrinsik (allerjik) AD ile iligkili oldugu da
saptanmugtir (11).

AD hastalarinda gorillen FLG mutasyonlari
profilaggrinden filaggrin monomerlerinin olugmasini
engellemekte, diisiik filaggrin ekspresyonu sonucunda
transepidermal su kaybi1 artmakta ve cevresel
antijenlerin epidermisten girmeleri kolaylagmaktadir
(8). Filaggrin mutasyonu olmayan AD hastalarinda
da azalmis FLG ekspresyonu gozlenmektedir ki, bu
durumun Th2 sitokinleri olan interlokin (IL) 4 ve
IL-13’in lokal iiretimi ile keratinositlerden filaggrin
tiretimini azaltmasi ile ilgili oldugu diisiiniilmektedir
(13).

Ancak, FLG mutasyonlart AD hastalariin sadece
bir kisminda goriildiigiinden, patogenezde deri bariyer
fonksiyonunda goérevli olan diger genlerin de 6nemli
olabilecegi diisiiniilmektedir. Bu genlerden birisi de
5q32 bolgesinde kodlanmis olan SPINKS genidir.
Bir serin proteaz inhibitdrii olan bu gen terminal
keratinosit farklilagsmasinda proteolizi diizenlemekle
gorevli olan LEKT1’i (the lymphoepitelial kazal-
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type related inhibitor) kodlamaktadir (7,8). Dermatit,
eozinofili, sa¢ anomalileri ve yiiksek immiinoglobulin
(Ig) E degerleri ile AD’ye benzeyen ve erken
siit cocuklugu doneminde dehidratasyon ve deri
enfeksiyonlart nedeniyle 6liime neden olan Netherton
sendromunda da ayni gen etkilenmektedir (8). Bu
gendeki bazi mutasyonlarin AD hastalik siddeti ve AD
hastalarinda besin allerjisinin varligi ile iligkili oldugu
gosterilmistir (8). Benzer fonksiyonlar: olan elafin ve
salgisal 16kosit proteaz inhibitorii (secretory leukocyte
protease inhibitor) gibi 20q12 bdlgesinde kodlanan
baz1 proteaz inhibitorlerinin de AD ile iligkili oldugu
saptanmistir (7). Son yillarda kollajen 29 (COL29) (14),
stratum corneum kimotriptik enzim (15), loricrin (16)
ve hornerin (17) gibi epidermal bariyer fonksiyonunda
gorevli olan proteinleri kodlayan genlerin de AD ile
iligkili olduklar1 saptanmustir.

b- immiin Cevap ile ilgili Genler

AD diger allerjik hastaliklarda oldugu gibi Th2
tip hiicrelerin ve fonksiyonlarmin 6n planda olmasi
ile ortaya cikmaktadir. AD’nin Th2 sitokinlerinden
zengin bir akut fazi ve Thl sitokinlerinin baskin
oldugu kronik fazi vardir (7,18).

Th2 tarafindan iiretilen sitokin grubu olan IL-3,
4, 5, 13 ve graniilosit-makrofaj koloni stimiile edici
faktorii [(GM-CSF) granulocyte-macrophage colony-
stimulating factor] AD patogenezinde dnemli bir yere
sahiptir. Bu sitokinleri kodlayan 5q31-33 bolgesindeki
ve Rantes/CCL5’i kodlayan (17ql11) genlerdeki
fonksiyonel mutasyonlarin AD ile iligkili olduklari
gosterilmistir (7,19).

Th1 iiretilen sitokinler olan IL-12 ve interfreron-
gama (IFN-vy), Th2 immiin cevabin1 ve IgE tiirii antikor
tiretimini baskilar (8). IL-12 beta alt grubunu kodlayan
gendeki (5q31-33) tek niikleotid polimorfizmi (SNP)
(1188A/C) artmis mesajct riboniikleik asit (mRNA)
ekspresyon diizeyleri ile iligkilidir. AD ile ters bir
iligki gosterirken bir Th1 tipi hastalik olan psoriasiste
diizeyleri artmustir (8).

Allerjen ile baglanan IgE, epidermal Langerhans
hiicreleri (LH), mast hiicreleri ve bazofiller {izerinde
yiiksek afiniteli IgE reseptorii olan FceR1’e baglanir
ve inflamatuvar mediatorlerin salinmasimi saglar.
Bu reseptoriin beta alt iinitesini kodlayan gendeki
SNP’lerin AD ve astimla iligkili olduklar1 saptanmigtir
(8). IL-31 (8), IL-18 (8), IL-10 (8), doniistiiriicii
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biiyiime faktorii beta (7) sitokinleri, mast hiicre
“chymase” enzimi, CD80 ve CD86 (7) molekiillerinin
genlerindeki degisimlerin de AD ile iligkili oldugunu
gosteren ¢caligmalar bulunmaktadir.

Dogal immiinite patojenle karsilasildigindailk cevabi
hizli bir sekilde vermekle gorevlidir. Bdylece konaga
daha spesifik ve uzun siireli olan kazanilmig immiin
cevabin olusturulabilmesi i¢in vakit kazandirmaktadir
(20). Keratinositler patern tanima reseptorleri adi
verilen bir grup dogal immiin sistem reseptorii eksprese
etmektedirler. Bu reseptorler sayesinde mikroplara
ve doku hasarina sitokin, kemokin ve antimikrobiyal
peptidler (AMP) salgilayarak cevap verebilmektedirler.
Patern tanima reseptorleri, Toll benzeri reseptorler
(TLR), niikleotid baglayic1 oligomerizasyon alam
(NOD) (benzeri reseptorler), retinoik asit indiiklenebilir
gen benzeri reseptorler, C-tipi lektin reseptorler ve
peptidoglikan tanmima proteinleri gibi reseptorlerden
olugmaktadir (20). Dogal immiinite ile ilgili
molekiillerden NOD2/CARD15, NODI1/CARD4 ve
TLR2 genlerindeki SNP’de AD ile iliskili olduklar
gosterilmigtir (8). TLR 2 genindeki (4q32) R753Q
polimorfizmi yliksek IgE diizeyi, artmig hastalik siddeti
ve Stafilokokus aureus (S. aureus) kolonizasyonuna
yatkinlik gdsteren AD fenotipi ile iligkili bulunmusgtur
(8). TLR 9’un da intrinsik tipte AD ile iligkili oldugu
diistiniilmektedir (8).

1- Deri Bariyer Fonksiyonu

Deri hem homeostatik hem de patolojik durumlarda
cevreden gelen cesitli uyarilara ve tehlikelere uygun
zamanda ve uygun sekilde cevap vermekle gorevlidir.
Bu cevabi 4 epidermal elementin birarada fonksiyon
gormesiyle verir. Bu elementler su sekilde siralanabilir:

Fiziksel bariyer: Tugla-har¢ benzeri yapidaki
Stratum korneumun (SC) ve onun hemen altindaki
Stratum graniilosum (SG) tabakasinda bulunan siki
baglantilar (tight junctions-T1J).

Kimyasal bariyer: Klasik AMP, S100 aile iiyeleri
ve filaggrin yikim iirtinlerinden olusan AMP’ler.

Derinin ~ mikrobiyal  florasi: ~ Mikrobiyom
(microbiome) olarak da ifade edilir. Bazi bakteri,
fungus ve viral ajanlardan olugmaktadir. Derideki
inflamasyonun ve immiin cevabin baglatilmasi veya
onlenmesini saglarlar ve konag1 S. aureus gibi patojen
mikroorganizmalardan korurlar.

Immiinolojik bariyer: Dogal ve kazamlmis
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bagisiklik sistemielemanlarindan olugurlar. Kazanilmig
bagisikligin kontrolii ve dogal immiinitenin diger
epidermal elemanlar arasindaki etkilesimiyle saglanir
(20).

Artmig su kaybi ile birlikte bariyer disfonksiyonu
neden olmaktadir. Bunun sonucunda AD’nin
karakteristik bulgusu olan kuru, pullanan, kaba,
kuru deride ve kserozise mat, hafif burusuk
deride allerjenlerin penetrasyonunu artiran kaginti
gelismektedir (8).

Deri bariyer disfonksiyonu keratinositlerdeki
filaggrin gibi yapisal proteinlerdeki bozukluklara
bagli olabilir (8). Normal bireylerde biiyiik
profilaggrin proteininin defosforilasyonu ve serin
proteazlarla parcalanmasi sonucu kornifiye hiicre
zarfinin  olusumunda o6nemli olan fonksiyonel
filaggrin olugmaktadir (10). Filaggrin derinin en
dis katmanindaki keratinositlerin ¢okmesini ve
diizlesmesini saglamak icin keratin hiicre iskeletini
birlestirir (10). SC su icerigi azaldiginda filaggrin,
dogal nemlendirici faktor olusumuna katkida
bulunan pirrolidin karboksilik asit ve transiirokonik
aside proteolize olur. Bunlar korneosit hidrasyonuna
katkida bulunan osmolitler olarak gorev yaparlar
(10).

Filaggrin eksikliginin en hizli etkisi SC
hidrasyonunun azalmasidir. Boylece transepidermal su
kaybi1 artmig olur. Ek olarak, filaggrin yikim iiriinleri
SC’yi asidifiye etmede dnemlidir. Bu nedenle filaggrin
metabolitlerinin azalmasi SC pH’inin artmasma ve
serin proteazlarin aktive olmasina neden olur (21).
Serin proteazlarin pH ile indiiklenen aktivasyonu
hem bariyer yikimina hem de Th2 inflamasyonunun
artmasina neden olabilir (10).

Diisiik pH ortaminda S. aureus kolonizasyonunda
etkili olan topaklanma faktorii B ve fibronektin baglama
proteini A ile immiin sistemden kagmayr saglayan
protein A iiretimi azalmaktadir. Boylece saglikli deride
S. aureus kolonizasyonu ve enfeksiyonu azalmaktadir.
Filaggrin eksikliginde pH’inin yiikselmesi ile S.
aureus’un egzojen proteazlar1 ve akarlar bariyer ve
immiin bozukluklar1 devam ettirebilirler (21).

FLG mutasyonu olan bebeklerde klinik olarak
goriilebilen egzama gelismeden 6nce de epidermal
bariyer fonksiyonu bozuktur (10). Ancak deri
bariyer disfonksiyonunun inflamasyondan &nce
geliserek olusturdugu epidermal bariyer defektlerinin
AD gelisimini baglatip baglatmadigi heniiz kesin

degildir (10). Fistik proteini iceren topikal ajanlarin
kullanilmas1 ile fistikk sensitizasyonunun olusmasi,
deri bariyer biitiinliigiiniin bozulmasimin deri aracili
sistemik sensitizasyon gelismesinde etkili oldugunu
gostermektedir (22). Loricrin ve involucrin gibi
epidermal farklilasma kompleks genleri tarafindan
kodlanan diger proteinler de epidermal bariyerin
onemli komponentlerindendir (10).

AD derisinde seramid diizeylerinin diismesine
bagl olarak asidik ve nétral sfingomyelinaz seviyeleri
azalmaktadir. Bu durum da transepidermal su kaybini
artirmaktadir (8,23).

Kuru kagintili deri kagima ile mekanik hasara yol
acmakta boylelikle kutanoz olarak tanitilan antijenlerle
immiin cevap uyarilmaktadir (8,24). Hasar goren
keratinositlerden IL-17ye benzer bir sitokin olan timik
stromal lenfopoietin (TSLP) salgilanmaktadir. Bu
molekiil dendritik hiicreleri (DH) uyararak antijenleri
sunmak i¢in bolgesel lenf nodlara (LN) gitmelerini
saglamaktadir (8,25).

TSLP, D vitamininin aktif formunun topikal
olarak uygulandiginda allerjik deri inflamasyonuna
yol acmasinda araci olmaktadir (8). Aktif D
vitamini TSLP gen transkripsiyonunu kontrol
etmektedir. Ancak D vitamininin DH’nin antijen
sunma fonksiyonunu ve sayisini azaltmak ve
AMP ekspresyonunu artirmak gibi potansiyel
antiinflamatuvar etkileri de vardir (8).

SC tabakasinin hemen altinda SG tabakasinda
hiicrelerin kargilikli membranlarinda ikinci bir bariyer
olarak TJ’ler bulunur. Su, iyonlar ve diger ¢oziinmiis
maddelerin paraseliiler yoldan ge¢isini kontrol ederler
(10). AD hastalarimin bazilarinda bir TJ proteini
olan Claudin-1 (CLDN1) eksikligi gosterilmistir
(26). TJlerin epidermal bariyer biitiinliigiiniin
devamliliginda ©nemli oldugu son c¢alismalarda
gosterilmisgtir (27). CLDN1 seviyesindeki diisiikliigiin
basta egzama herpetikum (EH) olmak iizere epidermal
viral enfeksiyonlarin yayilmasi ile de iligkili oldugu
gosterilmigtir (27).

2- Immiinopatoloji

AD’de artmig serum IgE, allerjenlere duyarhlik,
akut lezyonlarda artmig Th?2 tip sitokinler, deriye 6zgii
lenfosit antijeni olan kutanoz lenfosit ile ilintili antijen
(CLA), (deriye ozgii yerlesim reseptorii) eksprese
eden T hiicrelerin artmasi, LH ve inflamatuvar DH
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[inflamatuvar dendritik epidermal hiicre (IDEH)],
tizerinde artmig FcER1 ekspresyonu ve azalmig AMP
gibi bircok sistemik ve kutandz immiin anomaliler
tanimlanmstir (10).

AD patolojisinde hem dogal hem de immiin
sistemin rolii bulunmaktadir (8). Deri yoluyla gelen
antijenler LH ve DH tarafindan tutulduktan sonra
bolgesel LN’lere giderler ve naif T hiicrelerine bu
antijeni sunarlar. Bu T hiicreleri CLA, CCR4 ve
CCRI10 iretirler, boylece naif hiicreden bellek/
efektor hiicreye doniigiip deriye geri donerler (8).
Bellek/efektor CD4+ T hiicrelerin deriye selektif
olarak yerlesmesi allerjik deri inflamasyonunun
olugsmasinda ¢ok Onemlidir. AD’de deriye yerlesim
gosteren hiicrelerin cogunlugunun CLA+ T hiicreler
olduklari, daha fazla IL-5 ve IL-13, ancak daha az [L-4
salgiladiklari goriilmiistiir (28). Bu hiicreler IL-13’ten
zengin sitokin sekresyonu ile IgE’yi diizenleyip, IL-5
ile eozinofil apoptozunu geciktirirler (29).

Lezyonsuz AD derisinde bulunan ana miyeloid DC
toplulugu Fc€R1 tasiyan LCs’dir. Allerjenle karsilasan
ve inflamasyondan sonra epidermiste FcER1 tasiyan
miyeloid DCs yani IDEH’ler bulunurlar. IDEH
yiizeyindeki FcER1’in uyarilmasiyla IL-12 ve IL-18
salgilanmasi artar ve naif Th’lerin IFNYy iireten Thl
veya ThO’lara donlismesi uyarilir. Bu mekanizma
akut fazdaki Th2 cevabinin kronik fazdaki Thl
cevabina doniisiimiinii uyartyor olabilir (7). Ancak
Th2’den Thl’e gecisin mekanizmasi tam olarak
bilinmemektedir.

Periferik kanda eozinofillerin artmasi, eozinofilik
katyonik protein, eozinofil tiirevli nérotoksin ve major
bazik protein gibi eozinofil graniil proteinlerinin
artmast AD hastalarindaki ortak bulgulardandir ve
hastalik aktivitesi ile iligkilidirler (8). Serum IL-5
diizeyi de AD hastalarinda hastalik siddeti ile koreledir
(30). Derideki eozinofili ile spongiosisin akut AD
veya kronik AD’nin akut alevlenmelerinde korelasyon
gosterdigi saptanmigtir (31).

Mast hiicreleri deri gibi dig ortamla temas: olan
dokularda cok sayida bulunurlar. Hem kazanilmig
hem de dogal bagisiklikta rol alirlar (8). Mast hiicre
kaynakl1 histamin, mast hiicre proteinaz (MCC) enzimi
triptaz ve kimaz (chymase) ve diger inflamatuvar
maddeler AD’de inflamasyon ve kaginti olugumuna
katkida bulunurlar (8). AD derisinde MCC’nin artmis
proteinaz aktivitesinin deri bariyer defektine katkisi
bulunabilir (32).
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Keratinositler, proinflamatuvar sitokinler,
kemokinler ve AMP’leri iireterek derinin bagigiklik
yanitina  aktif olarak katilirlar. Kaginti-kagima
dongiisiinde keratinositler bir¢ok proinflamatuvar
sitokin ve kemokin salgilar. Atopik keratinosit kaynakli
GM-CSF, IL-4 varliginda periferik kan monositlerinin
olgun DCs’e farklilagmasini saglarlar (8). Mikrobiyal
tirtinler, fiziksel hasar veya proinflamatuvar [tiimor
nekroz faktor alfa (TNFa) ve IL-1a] ve Th2 (IL-4 ve
13) sitokinlerini de iceren inflamatuvar sitokinler insan
derisinde TSLP iiretimini uyarabilmektedirler (33).
Keratinosit kaynaklit AMP’ler derinin dogal bagisiklik
cevabinin onemli bir parcasidir ve bakteri ve viriisler
gibi bircok patojene karsi etkilidirler. Hasar veya
derideki inflamasyon [ defensinler (HBD-2 ve HBD-
3) ve katelisidin (hCAP18/LL-37) iiretimini uyarabilir
(34). Akut ve kronik AD’de psoriasis lezyonlarina gére
AMPs ekspresyonu belirgin olarak diisiiktiir (8,35). IL-
13 ve 4’iin AD hastalarinda keratinositlerden HBD-3
tiretimini inhibe etmesi Th2 sitokinlerinin AD derisinde
bakteri ve viral patojenlere karsi dogal bagisiklig
baskiladigint diisiindiirmektedir (36). Ayrica, deride
bulunan aktive Th’ler, keratinositler iizerindeki Fas
ekspresyonunu uyararak AD’de anahtar patolojik
olaylardan biri olan spongiozise neden olan keratinosit
apoptozunu indiikler (8,37).

NK  hiicreleri, periferik kan lenfositlerinin
yaklasik %10’unu olusturur. Dogal bagisikligin
onemli hiicrelerindendirler ve enfekte hedef hiicreleri
sitoplazmik graniillerinden perforin ve granzyme
salgilayarak lizise ugratirlar (8). IFNy, TNFa, GM-
CSF, IL-5 ve 8 gibi ¢ok sayida proinflamatuvar sitokin
salgilarlar ve diger dogal bagisiklik hiicrelerinin
toplanmasint saglarlar (38). AD hastalarinda NK
hiicrelerinin fonksiyonel olarak defektif olduklar1 ve
IFNy salgilamalarinda azalma oldugu saptanmistir
(39). Bu durum AD derisindeki enfeksiyonlara
yatkinliga katkida bulunan faktorlerden biridir.

AD deri lezyonlarinda yogun kagima veya S. aureus
kolonizasyonu ve/veya infeksiyona ragmen belirgin
polimorfoniikleer 16kosit (PMNL) eksikligi vardir (8).
AD’de hastalik agirligi, serum IgE diizeyleri ve deri
bakteriyel enflar ile korele olan bir PMNL kemotaktik
defektvardir. Enfeksiyon durumundaazalmis fagositoz,
reaktif oksijen tiirevlerinin azalmig tiretim kapasitesi,
azalmuis [ glukuronidaz salinimi, defektif 16kotrien B4
liretimi ve dokuda laktoferrin ve PMNL elastaz gibi
ekstraseliiler PMNL graniil proteinlerinin yoklugu gibi
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diger PMNL fonksiyonlarinin da bozulmus olmasi
enfeksiyonlart yatkinlig1 artirmaktadir (8).

AMP’lerde azalma,  notrofillerin deriye
toplanmasinda azalma olmasi, TLR defekti, epidermal
bariyer anomalileri gibi dogal bagisiklik defektleri,
AD’de mikrobiyal kolonizasyon ve enflamasyonlarda
onemli bir rol oynamaktadir. AMP’lerden olan HBD-
3 mobilizasyonu ve keratinositlerin S. aureus’u
oldiirmesi AD hastalarinda biiyiik oranda IL-4 ve 13
tarafindan inhibe edilmektedir (10,40).

AD hastalarinda ¢icek viriisii ve Herpes Simpleks
viriis (HSV) enfeksiyonlarina artmig yatkinlik oldugu
gozlenmistir. CCR6 eksprese eden immatiir DC’lerin
ve bellek/efektor T hlerinin atopik derinin dermisine
toplanmalarindan sorumlu bir kemokin olan CCL20/
MIP-3a ekspresyonunun ve iiretiminin yetersizliginin
cicek agisindan sonra dissemine c¢icek viriisi
enfeksiyonu riskini artirdigr gozlenmistir (41). HSV
enfeksiyonlart AD hastalarinin %10-20’sinde bulunur.
EH risk faktorleri soyle siralanabilir; erken baglangich
AD, agir ve tedavi edilmemis AD, bas-boyun dermatiti,
onceki EH ve HSV enflamasyonlari, yiiksek diizey
allerjik duyarlanma ile birlikte yiiksek serum IgE
diizeyleri (10). EH olan AD hastalarinda AMP’lerin
indiiklenmesinde (HBD-2,3 ve katelisidin) problem
olabilir (42). FLG R501X mutasyonu olan bazi AD
hastalarinda EH icin daha yiiksek risk tagidiklar
saptanmistir (43). TSLP’deki genetik varyantlar da EH
ile iligkili olabilir (44).

Sonuc¢

AD hastalar1 deri bariyer fonksiyonu ile immiin
sistemi etkileyen ve gevresel tetikleyicilerle etkilesim
halinde bulunan genetik olarak belirlenen risk
faktorlerine sahiptir. Bu durum klinige, iritan ve
allerjenlerin gegisine izin veren ve bircok bakteri ve
viriislerle enfeksiyona ve kolonizasyona yatkinliga
neden olan yogun olarak kasintili ve inflame bir
deri olarak yansimaktadir (10). Deri bariyeri ve
immiin bozukluklar arasindaki kompleks etkilesim
daha iyi anlasildikca AD ve iliskili enfeksiyoz
komplikasyonlara hedeflenmis daha spesifik tedaviler
geligtirilebilecektir.
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Oz

Oksiirik 6nemli bir refleks savunma mekanizmasidir ve cesitli uyarilar ile
havayollarinin temizlenmesini saglar. Cocuklar erigkinlere gore c¢evresel
uyaranlara kars1 daha hassastirlar. Oksiiriigiin tiim mekanizmasi heniiz tam
olarak belirlenememistir. Kronik oksiiriigiin nedenleri ¢cocuklarda erigkinlere gore
farklilik gostermektedir. Cogu ¢ocukta oksiiriik normal bir olay olmasina ragmen;
cesitli ciddi hastaliklarin belirtisi olabilir ve ¢ocugun hayat kalitesini etkilemesi
nedeniyle onemsenmelidir. Tiim kronik oOksiiriigii olan ¢ocuklar ayirici tani icin
degerlendirilmelidir. Cocuklarda oksiiriigiin tedavisi etiyolojiye dayanilarak
yapilmalidir. Cocuklarda oksiiriikte semptomatik tedavinin etkisi olduguna ait
kanit yoktur.

Abstract

Cough is an important reflex defense mechanism and it cleans the airways with
the various stimuli. Children are more sensitive than adults to these environmental
stimuli. Full mechanism of the cough reflex have not been completely analyzed.
Causes of chronic cough in children are different from adults. Even cough is
normal for most children, the presence of cough may be indicative of serious
disorders and should be considered important because cough affects the child’s
quality of life. All children with chronic cough should be evaluated for diagnosis.
Cough in children should be treated based on etiology. There is no evidence of the
affect of symptomatic treatment for cough in children.

Giris

Her yas grubu hastada oldugu gibi ¢ocuklarda, doktora basvuru
nedenlerinin en bagsta gelenlerinden birisi Okstirtiktiir (1,2). Amerika
Birlesik Devletleri’'nde yapilan epidemiyolojik caligmalar, hastalarin
tibbi yardim ihtiyact duyduklar1 en sik sikayetin, ayn1 zamanda genel
tibbi muayenin yapilmasini gerektiren ikinci en sik gikayetin oksiiriik
oldugunu gostermistir (1,3).

Oksiiriik, solunum sisteminin agir1  sekresyon ve yabanci
maddelerden temizlemeye yonelik 6nemli savunma mekanizmasidir.
Lethal aritmilerde hem uyaricidir hem de aritmilerin normal
kardiyak ritme donmesini saglayan koruyucu bir reflekstir. Ancak
enfeksiyonlarin yayilmasina neden olarak istenmeyen zararl etkilere
de yol agabilir (4).

Normalde trakeobrongiyal yapi ince bir mukus tabakasiyla
kaplanmistir ve mukus tabaka mukosilier yapilarin sentripedal
hareketleri yardimiyla temizlenir (4-6). Oksiiriikte temel olarak bu
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temizleme islemindeki mekanizmalardan biridir,
ancak asagidaki durumlarda aktive olur.

a. Havayollarina inhale edilmis partikiillii madde
veya iritan gazlarin (amonyak, nitrik asit, siilfiirik asit
ve nitrik oksit (NO2) varligi,

b. Hava yollarinda asir1 mukus varhigr (agir
sekresyon, bozulmus klirens),

c. Hava yollarinda 6dem veya piiy varligi,

d. Is1 (¢ok sicak veya cok soguk hava).

Oksiiriik Refleksinin Anotomisi

Her oksiiriik, hangi sebeple olursa olsun, baglangi¢
asamasindan itibaren kabaca kompleks bir refleks
olarak tamimlanabilir. Her reflekste oldugu gibi,
oksiiriik refleksinin baglayabilmesi icin ilk olarak
Oksiirik  reseptorlerinin  uyarilmast sarttir. Bu
uyarilarin afferent lifler yardimiyla santral yolaga
iletilmesi ve buradan efferent lifler yardimiyla effektor
yapilarin aktiflesmesi, bunun sonucunda da oksiiriigiin
olugmasiyla refleks tamamlanmaktadir.

Reseptorler

Reseptorler hava yolunda olanlar ve olmayanlar
olmak lizere ikiye ayrilmaktadir. Histolojik olarak
alt hava yollar1 diginda oksiiriik reseptorleri sadece
farinkste gosterilmigtir. Ancak diger bolgelerinde
mekanik olarak uyarildigr durumlarda Oksiiriik
cevabi olugsmaktadir. Bu yiizden gosterilemese de, bu
bolgelerde de teorik olarak oOksiiriik reseptorlerinin
oldugu kabul edilmektedir.

Histolojik calismalar havayolundakireseptorlerin
respiratuvar yapt boyunca, epitelyumun iginde
oldugunu goéstermistir. En yogun olarak trakeanin
arka duvarinda, karinada, genis havayollarinin
dallanma noktalarinda ve daha az sayida kiigiik
hava yollarinda gosterilmigtir. Bronsiyollerden
sonra sinir ucu yoktur. En uzak bolgelerin oksiiriigii
tetiklemede daha hassas oldugu diisiiniilmektedir.
Havayollar1 disinda  Oksiiriik  reseptorlerinin,
dis kulak yolu, timpanik membranlar, plevra,
perikard, diyafragma ve midede bulundugu kabul
edilmektedir (7-10).

Larinks ve trakeobrongiyal reseptorler gerek
kimyasal gerek mekanik olarak uyarilabilirler. Diger
bolgelerdeki reseptorler ise sadece mekanik olarak
uyarilabilmektedir. Mekanik reseptorler larinks,
trakea ve karinada bulunup, dokunma, yer degistirme
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gibi uyaranlar ile uyarilir. Kimyasal reseptorler
en sik larinks ve bronslarda lokalizedir ve zararli
gazlarlarla, dumanlara kars1i duyarlilik gosterir.
Reseptorlerin  siirekli uyarilmast duyarliliklarini
azaltir. Mekanik reseptorlerde bu siire¢ daha hizli
gelisir (1,8-10).

Reseptorler oOksiiriik refleksini baslatan uyart
sonrasi ileti liflerine gore 3 gruba ayrilmaktadir.

A Delta Lifleri

Hizli adapte olan reseptorler [Rapidly Adapting
Reseptors (RAR)] miyelinize olmus A delta (Ad)
lifleridir. Akcigerleri orten epitel icinde veya hemen
altinda olup, mekanik degisikliklere karg1 duyarhidir
(11). Bu reseptorlerin uyarilmasi oksiiriik refleksinin
uyarilmasinda esas 6neme sahiptir (12).

Genel olarak reseptorlerin aktiviteleri mukus
sekresyonu veya odem gibi mekanik uyaranlarla
artmaktadir, fakat oksiiriigti provoke eden bradikinin
ve kapsaisin gibi bir¢cok kimyasal uyaranlara karsi
duyarsizdirlar (13). Ancak en azindan guiena-
domuzlarinda mekanik ve kimyasal duyarhiligin
yeterli oldugunu diisiindiirecek veriler vardir ve bu
veriler 1181nda A9 lifleri 3 subgruba ayrilabilir: RAR
benzeri olanlar, nosiseptifler ve polimodal Ad lifleri
(14).

RAR benzeri lifler mekanik uyaranlara ¢ok
duyarlidirlar ancak bradikinin ve kapsaisin gibi direkt
kimyasal uyarilara cevapsizdirlar. Nosiseptif Ad lifleri
hem kapsaisin ve bradikinine duyarli olup hem de
mekanik uyarilara, RAR benzeri liflerden 15 kat daha
az olsada duyarhidir. Polimodal Ad lifleri (oksiiriik
reseptorleri) yeni tanimlanmustir (14). Bu lifler
RAR benzeri liflere benzemektedir. Asit ve mekanik
uyarilarla aktive olmakta ancak, kapsaisin, bradikinin
ve hava yollarinin gerilmesiyle olusan diiz kas
kontraksiyonuna duyarli degillerdir. Bu liflerin esas
fonksiyonunun oksiiriik refleksinin baglatilmasindaki
siire¢ oldugu diisliniilmektedir (14).

C-lifleri

C-liflerinin havayolunun savunma refleksinde
onemli rolii vardir. Hem mekanik uyaranlara (esik
diizeyi RAR’lara gore daha yiiksek) hem de kimyasal
uyaranlara (siilfiir dioksid, kapsaisin ve bradikinin vb.)
duyarlidir (13). Belli tiirlerde akson refleksiyle duyusal
norotransmiterleri uyarmaktadir (15). Noropeptit
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bagimli havayolu diiz kaslarinin kasilmasi, 6dem ve
mukus sekresyonu RAR’lar1 aktive edebilir (16).

C liflerinin, sitrik asid, kapsaisin ve bradikinin
uyarilmasiyla olusan Oksiiriik refleksinde ©Onemli
yeri oldugu diisiiniilmektedir. Yapilan caligmalar C
liflerinin kendi basina oksiiriik refleksini baglatmaktan
ziyade, Oksiiriik refleksine duyarlilik yaratmada ve
refleks olusumunu kolaylagtirmada rolii olabilecegi
diistintilmektedir (17).

Yavas Aktive Olan Reseptorler

Yavas aktive olan reseptorler klasik uyaranlara kargi
reaksiyon vermemektedir. Bu yiizden bu reseptorlerin
oksiiriigii baglatmaktan cok, yapilan deneyler sonucu
oksiiriik  refleksini  kolaylastiric1  etkisi  oldugu
diistintilmektedir (18).

Afferentler

Vagus, trigeminus, glossofarengeus ve frenik
sinirin, okstiriik refleksini baglatan reseptorleri innerve
ettikleri deneysel caligmalarla gosterilmistir. Ancak
20 yildir yapilan deneylerden elde edilen verilerin
1s51Zinda gilintimiizde Oksiirigiin tamamiyla vagal bir
fenomen olduguna inanilmaktadir (1,19).

Vagal sinirin;

* Pulmoner Dali: Trakeal, brongiyal ve plevral
uyarilmayz iletir.

e Aurikiiler Dali (Arnold Siniri): Dig kulak yolu
ve kulak zarimi innerve eder.

* Farinks Dallar1: Farinksi inerve eder.

e Siiperior Laringeal Dallari: Larinksi innerve
eder.

* Mide Dallari: Mideyi inerve eder.

e Diyafragma Dallar: Kardiyak ve 06zofageal
innervasyonu saglar.

Afferent sinirler uyarilar1 oOksiiriik merkezine

tasimanin disinda, havayolu submukozal bezleri
uyararak  mukus  sekresyonunu  arttirmaktadir.
Bu sekilde hem kimyasal irritanlara karst bir

bariyer olusturmakta hem de yabanci cisimlerin
havayollarindan temizlenmesini kolaylagtirmaktadir
(20,21).

Vagal sinirin diginda Oksiiriik istemli olarak
baglatilabildiginden veya baskilanabildiginden, daha
yiiksek merkezlerden de afferent uyarilma olabilecegi
diistiniilmektedir.

Santral Yol

Smirlart belirgin bir 6ksiiriik merkezinden ziyade
afferent uyarilarin, tractus solitarus cekirdeginin
etrafina diffiiz olarak dagilmis haldeki bir bolgeye
iletildigi diisiiniilmektedir. Bu uyarillar koordine
edilip, daha sonra beyin sapinda icerisindeki medulla
oblangata bolgesinde ve muhtemelen solunum
kontroliinden bagimsiz bir bolgede Oksiiriik cevabini
olusturmaktadir (22).

Efferentler

Oksiiriik merkezi tarafindan olusturulan uyart;
vagus, frenik ve spinal motor sinirler araciligi ile
diyafram ve diger solunum kaslarinin oksiiriik yanitin
olusturmasini saglar.

Oksiiriigiin Fizyolojisi

Etkili bir oksiiriik havayollarindan yiiksek siddette
ve hizli gaz akimina baglhdir.

Artmis intratorasik basincin sebep oldugu dinamik
kompresyon gaz akis hizini arttirir, dolayisiyla
havayolu duvarina yapisan mukusun atilmasini
kolaylagtirir. Oksiiriik ekspiratuvar ve inspiratuvar
kaslarda zayiflama veya mukus yapisinin degistigi
durumlarda etkisizlesebilir (1).

Oksiiriigiin 4 faz1 vardir; baslangi¢ fazinda glottis
acilir (1. faz) ve gelecek faz i¢in akciger voliimiini
arttiran kisa bir inspirasyon olusur (0,2 saniye)
(2. faz). Bu fazda olusan akciger voliimii (tidal
volimiin %50’sinden vital kapasitenin %350 sine
kadar) ekspiratuvar kaslarin tekrar gevsemek iizere
gerilmesi i¢in Onemlidir. Sonra glottis kapanir (3.
faz), gogiis duvari, karin ve perineal kaslar kasilarak
yiiksek bir intratorasik ve transpulmoner basing
olusturur (4. faz). Son fazda glottisin aniden agilmasi
ile gaz ¢ikig1 ve havayollart dekompresyonu meydana
gelir ve havayolundaki igerikler (sekresyon ve
diger materyaller) proksimale dogru hareket eder.
Havayollarimin kapanmasi distal hava yollarindaki
materyalin hapsine neden olabilir. Yani oksiiriik primer
olarak biiyiik santral havayollarini temizler.

Oksiiriik sonucu materyalin hareketi iic mekanizma
ile olugur;

1. Hizli hava akimi, gaz ve sivi pompasi ile dalga
seklinde, gevsek mukus ve diger maddeleri proksimale
dogru hareket ettirir.
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2. Intratorasik basingta artma havayolu
kompresyonuna ve sonugta materyalin havayollarinda
hapsine neden olur. Ozellikle bu gaz hizinin mukusu
itmekte yetersiz oldugu distal-periferik hava yollarinda
onemlidir.

3. Havayolu duvarinin vibrasyonu ve yiiksek
hizli hava akimimin giici mukusun duvardan
uzaklagtirllmasinda  yardimeidir.  Oksiiriik  sesi,
sekresyonlar ve rijid olmayan solunum yapilarindan
kaynaklanir.

Giiclii bir oksiiriik sirasinda, intratorasik basing 300
mmHg’ye kadar yiikselir ve ekspiratuvar akim hizi
28000 cm/sn veya 500 mil/sn’ye (ses hizinin %851
kadar) ulasir. Giiclii bir Oksiiriik esnasinda olusan
basing ve akim etrafa kontrolsiiz bir enerji transferine
sebep olur ki bu enerji kardiyovaskiiler sistemde,
santral sinir sisteminde, gastrointestinal sistemde,
genitoiiriner sistemde, muskuloskeletal sistemde,
respiratuvar sistemde ve daha bircok sistemde
komplikasyonlara yol acar (Tablo 1) (1).

Oksiiriik semptom olarak yiizlerce hastalikla birlikte
bulunabilir. Pediatride 0Oksiiriik yasa, etiyolojiye
(spesifik ve nonspesifik), siiresine (akut, kronik),
tetikleyen faktorlerin olup olmamasma (mevsimsel
degisiklikler, 1s1, aktivite, beslenme), karakterine
(kuru, balgamli), zamanina (persistan, intermittan,
gece, uykudan uyandiran) ve kalitesine (sert, kentoz,
paroksismal) gore degerlendirilir. Ancak temel olarak

siireye gore siiflandirilir ve hem taniya hem tedaviye
yonelik yaklagimlar bu temelle sekillenir.

Dort haftayr asmamak sartiyla {ist solunum yolu
enfeksiyonu bulgulari olmayan ortalama 10 yas saglikli
cocuklarda giin igerisinde ortalama 10 kez (maksimum
34 epizoda kadar) gozlenen oksiiriik ataklari normal
olarak degerlendirilmistir (23).

Cocuklarda oksiiriik siiresine gore 2 gruba ayrilir.

Akut okstirtik: Genel olarak 3 haftadan kisa siiren
oksiiriiktiir. En sik sebebi viral iist solunum yolu
enfeksiyonlaridir. On yas altt ¢ocuklarin senede
ortalama 2,2-5,3 kez ve ortalama 5,5-6,8 giin siiren {ist
solunum yolu enfeksiyon atagi gecirdigi belirlenmisgtir.
Yabanci cisim aspirasyonu, mevsimsel allerjik rinit,
kronik hastalik baglangici diger nedenler arasindadir
(24-26).

Kronik oksiiriik: Dort haftadan uzun siiren
oksiiriiktiir. En sik nedenler yaglara gore degismekle
beraber, postenfeksiydz (viral) havayolu cevabi,
astim, postnazal drip sendromu (PNDS), pasif sigara
dumanina maruziyet olarak siralanabilir (27).

Kronik Oksiiriik

Kronik oksiiriikle gelen hastalarda spesifik sebebin
bulunup sebebe yonelik tedavi verilmesi, hastalarda
%88-%100 arasinda degisen oranlarda tedavi bagarisi
saglar (7).

Tablo 1. Oksiiriigiin komplikasyonlart

Kardiyovaskiiler Sistem
* Arterial hipotansiyon,
* Biling kaybi,
* Subkonjonktival, nazal ve anal venlerin riiptiirii,
« Intravaskiiler kateterlerde islev bozuklugu,
* Bradikardi, tasikardi,
Norolojik Sistem
* Senkop,
* Bas agrisi,
¢ Serebral hava embolisi,
o Serebral s1vi1 rinoresi,
» Akut servikal radikiilopati,
* Ventrikiiloatrial fonksiyon bozuklugu,
» Konviilsiyon,
« Inme,
Gastrointestinal Sistem
* Gastroozofageal reflii,
e Peritoneal dializde hidrotoraks,
* Gastrostomi tiipiinde malfonksiyon,
* Splenik riiptiir,
« Inguinal herni,

Genitoiiriner Sistem
o Uriner inkontinans,
« Ureter kateter inversiyonu,
Muskuloskeletal Sistem
* Abdominal kasin riiptiiriinden serum kreatinin
phospokinaz artigina kadar degisen klinik,
 Kaburga kiriklari,
Solunum Sistemi
* Amfizem ve pnomotoraks,
e Laringeal travma,
* Trakeobrongial travma,
 Akciger herniasyonu,
Diger
* Petesi ve purpura,
e Cerrahi yaralarin agilmasi,
* Hayat tarzin1 degismesi,
* Ses kisiklig1, catallanmasi,
e Korku,
* Hayat kalitesinin diigmesi,
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Cocuklarda uzamig akut Oksiiriik, tekrarlayan
oksiiriik ve kronik oksiiriigli birbirinden ayiran keskin
siirlar yoktur.

Kronik oksiiriik genellikle ayni anda bulunan
birka¢ durumdan kaynaklanir. Farkli caligmalara
baktigimizda, %38-82 siklifinda tek bir neden, %18-
62 oraninda ise birden fazla neden bulunmustur.
Olgularin %42’sinde 3 nedenin bir arada oldugu
goriilmiistiir (7).

Amerikan  Gogiis  Hastaliklar1  Uzmanlart
Dernegi’nin 2006 rehberine gore yapilmig bir
calismada 6-14 yas arasi kronik oksiiriik sikayeti olan
108 pediatrik hastanin degerlendirmesinde, %25’ inde
astim, %?23.4’linde uzamis bronsit, %20,3’iinde de
PNDS tanilart saptanmigtir (28,29).

Kronik oksiiriik astim ve refliisii olan hastalarda
sirastyla %57 ile %75 arasinda degisen oranlarda
tek semptom olabilmektedir. Spesifik olmayan
bronkoprovokasyon testleri (6rnegin; metakolin
provokasyon testi gibi) ve 24 saatlik Ozofageal
pH monitdrizasyonu ile sik olmasa da baryumlu
ozofagogramla bu hastalara tan1 konabilir (7).

Postnazal Drip Sendromu

PNDS inflamatuvar nazal sekresyonlarla direkt
olarak ya da yukar1 hava yollarinda afferent liflere ait
oksiiriik reseptorlerinin mekanik uyari ve irritasyonuna
bagli olarak gelisen klinik tablodur (11,27). Burun
ve/veya siniislerden akan sekresyonlarin asagi dogru
damlamasi ve hipofarinkse gelmesi buradaki oksiiriik
reseptorlerinimekanik olarak uyarirlar. Farklietiyolojler
PNDS’ye sebep olabilir. Ayirici tant mevsimsel allerjik
rinit, pereniyal allerjik rinit, pereniyal non allerjik
rinit, vazomotor rinit, postenfeksiyoz rinit, kronik
(bakteriyel) siniizit, allerjik fungal siniizit, rinitis
medikomentoza seklinde siralanilabilir (1).

PNDS’de oOykiide yakin zamanda gecirilmis iist
solunum yolu enfeksiyonu hikayesi, postnazal akinti
hissi, balgam, burun akintisi, 6zellikle kronik siniizitle
seyreden durumlarda balgam ¢ikarma (giinde 30 cm3’e
kadar olan) sikayeti ve fizik muayenede farinkste
papiller hipertrofi (kaldirim tagi manzarasi) olabilir.
Ancak hicbir seyin olmadig1 sadece destek tedavilere
(nazal temizlik vb.) iyi yanit veren ve bu sekilde tani
konmus, sessiz PNDS (silent PNDS) tablolar1 ya da
hikaye veya muayenenin desteklemesine ragmen
kronik dsiirtigiin spesifik tedaviyle diizelmedigi klinik
tablolar gozlemlenebilir. Bu sebeplerden dolay1 PNDS
icin kesin bir tan1 kriteri yoktur. Kesin tani, tedavi ile
diizelme oldugu zaman konabilir.

Allerjik rinit, siniizit gibi sebeplere ikincil gelismis
PNDS tablolari, esas patolojilerin tedavi edilmesiyle
diizelirler.

Kronik oksiiriige yonelik spesifik bir etiyoloji,
baglangictaki degerlendirme asamasinda
diisiiniilmediginde, PNDS’ye yonelik oncelikle
nazal temizlik ve 1. kusak antihistaminik tedavisi
uygulanarak (2 haftalik) yanit alinamazsa daha
ayrmtili aragtirmalara gidilmelidir.

Astim

Astim havayollarinin fizyolojik anormalliklerle
(degisken havayolu obstrikksiyonu ve havayolu
hiperrreaktivitesi) seyreden kronik inflamatuvar
hastaligidir.

Astim hastalarinda genellikle gogiiste sikisma hissi,
higilt1, dispne ve oksiiriik gozlemlenir. Bu semptomlar
tek veya farkli kombinasyonlarla karsimiza ¢ikabilirler.
Prospektif caligmalarla astim hastalarinda %6,5-57
arasindaki degisen oranlarda tek semptomun kronik
oksiiriik oldugu goriilmiigtiir. Bu astim tiirii “Oksiiriik
varyant astim” olarak adlandirilmaktadir (2).

Tablo 2. Tani testlerinin 6zellikleri

Testler Duyarlilik (%) Spesifite (%) PTD (%) NTD (%)
Akciger grafisi 100 54-76 36-38 100

Siniis grafisi 97-100 75-79 57-81 95-100
MPT 100 67-71 60-82 100

BaE 48-92 42-76 30-63 63-93
Ozofageal pH <100 66-100 89-100 <100
Bronkoskopi 100 50-92 50-89 100

PTD: Pozitif tan1 degeri, NTD: Negatif tan1 degeri, MPT: Metakolin provokasyon testi, BaE: Baryumlu 6zofagogram
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Kronik oksiiriik sikayetiyle bagvuran her hastada
aymrict  tanida  asttm  mutlaka  disiintilmelidir.
Cocuklarin %60’1inda beraberinde higiltt vardir ve
muayene sirasinda higiltt olmasa bile genellikle akciger
grafisinde atelektazi veya orta lob kollapsi gbzlemlenir.

Hikaye astim tanisinda ¢ok o©nemli olsa da
hikayenin tek bagina yeterli olmadigi durumlar vardir.

Astim tanisi i¢in ilk olarak, spirometri ile solunum
fonksiyonu degerlendirilir. Obstriiksiiyonla uyumlu
sonu¢ ve [32-agonist inhalasyonuyla en az %12’lik
diizelme astim tanis1 koydurucudur (30).

Solunum fonksiyon testinin normal c¢ikmasi
tanida asttim yoktur demek igin yeterli degildir.
Boyle bir durumda provokasyon testleri yardimiyla
brongiyal hiperreaktivitenin degerlendirilmesi gerekir.
Havayolu hiperreaktivite astima 6zgii degildir, ancak
hiperreaktivitenin olmamas1 kesin olarak astim
olmadigin1 gosterir (31). Havayolu hiperreaktivitesi
olan hastalarda kesin tani1 koymak i¢in antiastmatik
tedavi baglanarak tedaviye yanit degerlendirilir. Bu
baz1 durumlarda taninin konmasinda tek yol olabilir.
Astim tedavisi baglanmas: durumunda hasta 1-2 giin
icerisinde tedaviye cok dramatik bir cevap verir ve
klinik tablo diizelir. Tedaviye yanitsizligin olmasi
durumunda astim tanis diisiiniilmez (32). Oksiiriigiin
kismen diizelmesi durumunda refli ve PNDS
birlikteligi diistiniilmeli, hasta tekrar degerlendirilerek
gerekirse tedaviye bu yonde eklemeler yapilmalidir.
Oksiiriigiin tam olarak gecmesinden sonra tedavi
kesilerek klinik yanit tekrar gozlemlenir. Oksiiriigiin
tekrar etmesi “Oksiiriik varyant astim” tanisini
kesinlestirir (33).

Gastroozofageal Reflii

Gastroozofageal refliiniin (GOR) eriskinlerdeki
prevelanst %25 iken cocuklarda kronik oksiiriikteki
yeri olduk¢a nadirdir (%15) (34). Semptomlarin
cogu beslenme sonrasinda agiga ¢ikar. GOR'’lii
hastalarin  %10-20’sinde respiratuvar semptomlar
gozlemlenebilir. Bu bulgular oksiiriik, dispne, hisilti
ve balgam seklindedir. Ancak silent GOR (sessiz reflii)
denilen klinik tabloda GORiin tek bulgusu 6ksiiriiktiir
(1).

Cocuklarda refliiniin kronik oksiiriige ya da kronik
Oksiiriigiin refliiye yol acabilecegi belirtilmisse de
reflii ve kronik oOksiiriik iligkisinin ¢ok zayif oldugu
diisiiniilmektedir (35). GOR aspirasyona ve buna
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bagl oOksiiriige sebep olabilir. Ancak normal akciger
grafisi olan hastalarda biiyiik olasilikla vagal yolla
0zofago-trakeobronsiyal refleksi tetikleyip oOksiiriige
yol agmaktadir (36).

GOR’de temel olay, mide iceriginin &zofagusa
gecisidir.  Saglikli  bireylerde refli  normal,
asemptomatik bir olaydir. Semptomlar ve fiziksel
komplikasyonlarin olmasi durumu, reflii hastaligi
olarak adlandirilir. Reflii midede eksime, gogiis
agrisi, retrosternal rahatsizlik sikayetlerine sebep
olur. Uzun siireli olmast durumunda 06zofajit, baret
0zofagusu, 6zofageal iilserasyon, kanama ve striktiir
gibi komplikasyonlara yol agabilir (35).

Oksiiriigiin refleks olarak kendi kendini arttirmasi
gibi, oksiiriik refliiyii arttirarak kisir bir dongiiye yol
acar.

GOR’de en hassas ve spesifik test 24 saatlik
0zofageal pH monitorizasyonudur. Ancak kesin tani
icin verilecek spesifik tedaviden fayda gormesi gerekir.

Reflii nedeniyle kronik oOksiiriigli olan hastalarin
uygun tedavi ile %70-100 arasinda degisen oranlarda
diizeldigi gozlemlenmistir. Ortalama diizelme siiresi
161 ile 179 giin arasinda degismektedir (37).

Kronik Oksiiriikte Laboratuvar Yontemleri

Kronik  oksiiriikte tiim hastalardan istenen
temel tetkik akciger grafisidir. Bunun diginda
spirometri, provokasyon testi, siniis grafisi, baryumlu
o0zofagogram, pH monitorizasyonu, bronkoskopi sik
kullanilan tetkikler arasindadir.

Akciger filminin normal olmasi durumunda fleksibl
bronkoskopinin ancak %7’ye varan oranlarda tantya
faydali oldugu goriilmiistiir.

Farkli tan1 metodlarinin giivenirlilik ytizdelerinin
ve duyarliliklarinin  bilinmesi  degerlendirmede
onemlidir (Tablo 2) (38,39).

Kronik Oksiiriige Yaklasim

Bagisiklik sistemi normal fakat kronik oksiiriik
sikayeti olan bir c¢ocuk hasta erigkinden farkli
oldugu diisiiniilerek spesifik rehberler dogrultusunda
degerlendirilmelidir (40,41).

1. Dikkatli bir hikaye alinmali ve ayrintili bir
fizik muayene ile degerlendirme yapilmalidir. Bu
degerlendirmelerde agirlikli olarak en sik rastlanan
hastaliklara  yonelinmelidir.  Fizik  muayenede
ozellikle oksiiriik refleksi anotomisi gbdzoniinde
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bulundurularak, afferent lifleri aktive eden
reseptorlerin  konsantrasyonlarinin arttig1r bolgeleri
ve bu bolgelerdeki irritatif patolojileri degerlendirir
nitelikte olmalidir (26,28).

2. Laboratuvar tetkikleri istenmeden Once tiim
hastalarda sigara dumani maruziyeti, anjiyotensin
doniigtiiriicii  enzim  inhibitérii  kullamim1  hikayesi
sorgulanilmali, varsa 1-2 haftalik bir siirede hastanin
sigaradumani maruziyeti 5nlenmeli veyaila¢ birakilmali,
bu siire sonunda tekrar degerlendirme yapilmalidir (izle,
bekle ve yeniden degerlendir) (26,28).

3. Kronik oksiiriik tanis1 konan hastalarda ilk
asamada mutlaka akciger filmi istenmelidir. Akciger
grafisi ayirici tanida ve sonraki laboratuvar testlerini
yonlendirmede faydalidir. Normal bir akciger grafisi
PNDS, astim ve/veya reflii ihtimalini arttirmakta,
atelektazi, pnomoni, kitle, sarkoidoz, kardiyak
anomaliler ve bronsektazi gibi etiyolojilerin olma
ihtimalini azaltmaktadir. Akciger filmi normal degilse
(kitle veya lokal, diffiiz infiltrasyon gibi), balgam
caligmalar1 ve bronkoskopinin oncelikli yapilmasi ve
bu yonde degerlendirmenin devam etmesi gerekir (41).

4. Baslangigtaki degerlendirme sonuglarina gore
etiyolojiye yonelik istenebilecek tetkikler sunlardir;
sinlis grafisi ve allerjik degerlendirme (>2 yas),
provokasyon testi veya bronkodilatasyon oncesi ve
sonrasi spirometri (>6 yas hastalara); astim, oksiiriik
varyant astim, eozinoflik bronsgitin ayirict tanisinda
inhale NO2 olciimleri, eger bu degerlendirmeler
normal ise modifiye baryumlu 6zofagografi ve/veya
24 saatlik pH monitorizasyonu, mikrobiyoloji ve/veya
sitoloji i¢in balgam calismasi, fleksibl bronkoskopi,
toraks tomografisi ve ter testi, invaziv olmayan
kardiyolojik caligmalar (42).

5. Kesin tan1 etiyolojiye yonelik tedavinin
verilmesinden sonra tedaviye verilen cevaba gore
konulur. Sayet degerlendirmede birden fazla olasi
sebep belirlenmis ise, etiyolojilerin belirlendikleri
siraya gore tedavisine baslanir.

Kronik Oksiiriik  Tedavisinde
Yonelik Ampirik Tedavinin Yeri

Etiyolojiye

Bu konu ile ilgili yeterli calisma yoktur. Ancak olas1
sebebin PNDS, astim veya reflii oldugu durumlarda ve
tetkik yapma sansinin az oldugu durumlarda ampirik
tedavi ile taniya gidilebilir. Ancak daha saglikli ve
izole kronik kuru oksiiriigii olan fakat spesifik hastalik

bulgusu olmayan cocuklarda ampirik olarak anti-
astmatik, anti-reflii ve anti-allerjik rinit tedavilerinin
baglanmasinin yarar1 olmamakla birlikte baglanmasi
onerilmemektedir.

Bu durumlarda tedavi uygun dozlarda kullanilmali
ve hasta tedaviye verdigi cevap yOniinden
degerlendirilmelidir. Tedaviden cevap alinmaz ise
devam edilmemelidir. Ancak bu izlem sonunda gerekli
goriiliirse ileri tetkik ve arastirmalara baglanmalidir.

Antihistaminikler, dekonjestanlar ve antitusifler
etkileri plasebodan farkli olmamakla birikte ciddi
potansiyel yan etkilerinden dolay1 6nerilmemektedir (43).

Sonuc¢

Cocukluk caginda oksiirtiglin sik kargilagilan bir
semptom oldugu bilinmeli ve erigkinden farkli olarak
ele alinmasi gerekmektedir. Oksiiriige yaklagimda
belirli bir algoritma dogrultusunda detayli Oykii,
fizik muayene ve gerekli incelemeler ile ayirici tani
yapilarak uygun goriilen olgularda etiyolojiye yonelik
tedavi uygulanmalidir. Semptomatik tedavilerin
cocuklarda yararmmin olmadigi gibi mortalite ve
morbiditeye yol acgabilecek potansiyel zararli yan
etkilerinin olabilecegi unutulmamalidir.
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Abstract

The purpose of this review is to give knowledge about effects on perinatal
outcomes of self-efficacy in management of gestational diabetes. Gestational
diabetes mellitus (GDM) is a significant health concern due to the potentially
adverse outcomes for the mother and the fetus/infant. Close monitoring and
treatment of GDM are important to the long-term health of a pregnant woman and
her baby. More over, maternal metabolic control during pregnancy may positively
impact women’s risk of later onset of type II diabetes and the risk of obesity
and type II diabetes in their children. There are few studies which focus on self-
efficacy and adoption of health behaviors in women with GDM; however, there
is strong evidence demonstrating that health promotion behavior such as weight
loss, exercise, healthy diet and self-monitoring blood glucose concentrations will
decrease the risk of developing diabetes mellitus (DM). In addition, lifestyle
modifications (e.g. weight loss, healthy diet, and exercise), compliance with
physician appointments, and postpartum glucose screening are essential for early
diagnosis and prevention of DM in women with GDM.

Oz

Bu derlemenin amaci1 gestasyonel diyabetin yonetiminde 6z-etkililigin perinatal
sonuglar iizerindeki etkisi hakkinda bilgi vermektir. Gestasyonel diyabetes
mellitus (GDM) anne ve fetiis/yenidogan saglig1 agisindan potansiyel olumsuz
sonuclar1 nedeniyle 6nemli bir saglik problemidir. GDM’nin tedavisi ve yakin
monitdrizasyon gebe kadin ve bebeginin uzun donem sagligi i¢in Snemlidir.
Dahasi gebelikte maternal metabolik kontrol, kadinlarda tip II diyabet gelisme
riskinin geciktirmenin yanisira ¢ocuklarda da obezite ve tip II diyabet gelisme
riskini geciktirmektedir. GDM’li kadinlarda 6z-etkililik ve saglik davraniglarini
benimseme konusunda birka¢ ¢alisma bulunmaktadir. Bununla birlikte, kilo kaybi,
egzersiz, diyet ve kendi kendine kan glukozu kontrolii gibi saglig1 gelistirme
davraniglarinin diyabet gelisme riskini azalttigin1 gosteren giiclii kanitlar vardir.
Gestasyonel diyabetli kadinlarda diyabetin erken tanisi ve onlenmesinde yagam
bicimi degisiklikleri (kilo kaybi, egzersiz, diyet vb.), hekim izlemi ve postpartum
glukoz taramasi gereklidir.

Introduction

Gestational diabetes mellitus (GDM) represents a failure to maintain
normal glucose tolerance during extreme metabolic stress of pregnancy
(1). This disease, defined as any degrees of glucose intolerance first
appearing or recognized during pregnancy, is potentially hazardous to
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both the mother and the fetus (2). GDM is one of the
most common complications of pregnancy (1). It is
estimateed that GDM affects 1-14% of all pregnancies
(2,3). Worldwide, the incidence of GDM is increasing
and its increasing prevalence is related to a range of
factors including advanced maternal age, obesity and
migratory patterns (3). Each year, this disorder affects
approximately 4-10% of pregnant women in the
United States (4). In Australia it is estimated that the
GDM rate is between 5.2% and 8.8% (5). However,
few studies about GDM have been performed in our
country and the prevalence of GDM in these studies
was found to be between 1.23% and 9.2% (6-11).
Once GDM is diagnosed, it is likely to recur in 35-
50% of future pregnancies and the risk of developing
type II diabetes will increase by 40-60% within 10
years. Similarly, children of these women also have
an elevated risk of developing obesity and diabetes in
their lifetime (12). Thus, there is an important need
for an excellent treatment and preferably prevention
strategies for GDM. Moreover, maternal metabolic
control during pregnancy may positively impact
women’s risk of later onset of type Il diabetes and the
risk of obesity and type II diabetes in their children,
making prevention or treatment of GDM additionally
important (13).

Self-efficacy

Self-efficacy is an individual’s belief that he/she is
capable of performing specific tasks to obtain certain
goals and is a strong predictor of health behavior
(14). Individuals with high self-efficacy are more
likely to set goals, stay committed to those goals and
work harder to achieve the goals. Therefore, they are
more likely to make a change in their behavior and
adhere to that behavior over a long period of time, thus
leading to better health outcomes (15). In contrast,
people with low self-efficacy will experience poor
outcomes, have low aspirations and little commitment
to achieve goals, and give up if tasks become difficult.
Health promoting behavior is influenced by one’s
belief in his/her ability to appropriately perform an
activity; thus, engagement and maintenance of health
behavior will more likely occur in individuals with
stronger self-efficacy (16). The goal of behavioral
intervention is to influence psychosocial mediators of
health behavior in order to achieve desired behavioral
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changes. Several behavioral theories, particularly
the theory of reasoned action and planned behavior
and social cognitive theory, posit that confidence to
perform a task (otherwise known as self-efficacy)
and the available social support for that task can be
key mediators and moderators of lifestyle behavior.
For example, in the Diabetes Prevention Programme,
self-efficacy for physical activity was associated with
greater performance of physical activity, and self-
efficacy for not overeating was associated with lower
baseline body mass index (BMI) (17-20).

The initial treatment for GDM remains to be diet
and exercise. Generally, a 1900 to 2400 kcal/d diet with
carbohydrate restriction to 35% to 40% of calories is
prescribed, based on ideal prepregnancy body weight
and using complex and high-fiber carbohydrates
(21). The assistance of a trained dietician is ideal
for tailoring dietary needs for each woman. Dietary
therapy delays pharmacologic therapy. Moses et
al. (12) using a low-glycemic diet as treatment for
GDM and in a prospective fashion showed that a
low-glycemic diet decreased the need and timing for
insulin. Most women lose weight during initial weeks
of dietary therapy, but then resume modest weight
gain. Insufficient dietary calories can be judged by
excessive hunger, excessive weight loss, or persistent
ketonuria. If exercise is not contraindicated for other
obstetric complications of pregnancy, it can improve
glycemic control in any type of diabetes. Women with
GDM should be asked to walk 1 to 2 miles at least 3
times a week if possible (22).

Many women have the misconception that GDM
only affects them during pregnancy, and that once
the baby is delivered, the complication is no longer a
health problem (23). In fact, long term consequences
of obesity and risk of diabetes mellitus (DM) are
significant. There is strong evidence demonstrating
that health promotion behavior such as weight loss,
exercise, healthy diet and self monitoring blood glucose
(SMBG) will decrease the risk of developing DM (24).
In addition, lifestyle modifications (e.g. weight loss,
healthy diet, and exercise), compliance with physician
appointments and postpartum glucose screening are
essential for early diagnosis and prevention of DM in
women with GDM (25). Numerous research studies
in the general population have shown that adoption of
healthy lifestyles (e.g. healthy diet, exercise, weight
loss) can prevent DM; however, there is limited
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research which focuses on healthy lifestyle behavior in
women with GDM. There is a limited number of studies
which focus on self-efficacy and adoption of health
behavior in women with GDM. In Amason (26) study,
self-efficacy was the only significant predictor for
adopting healthy lifestyle behavior in pregnant women
with GDM. Kim et al. (27), revealed that a group of
well-educated white women with GDM who had low
self-efficacy scores also had low physical activity,
unhealthy diets, and higher BMI. In comparison,
Koh et al. (28) performed a cross-sectional telephone
survey on women with a recent history of GDM to
determine physical activity and psychosocial factors
associated with engagement in health activity. Women
with higher social support (support from significant
others or family members) and self-efficacy were more
likely to be engaged in physical activity, although the
study determined a low prevalence of physical activity
in general. In a study by Homko et al. (29) differences
in feelings of self-efficacy over time between a
SMBG group and a periodic monitoring (PM) group
were assessed by comparing their delta scores on
the Diabetes Empowerment Scale. No significant
differences in the delta scores were found between the
two groups. However, it was postulated that successful
mastery of SMBG would enhance women’s feeling
of self-efficacy, thereby improving adherence to the
diabetes self-care management regimen and ultimately
improving metabolic control as well as maternal and
neonatal outcomes. However, the women in the SMBG
and PM groups had similar rates of macrosomia, birth
trauma, infant birth rates and neonatal morbidities.
In a study performed by Kim and Kim (30) to assess
effects of an integrated self-management program
on self-management, glycemic control, and maternal
identity in women with GDM, there were statistically
significant increases in self-management and maternal
identity, and decreases in 2-h postprandial glucose
levels in the experimental group compared to the
control group. In a study related to use of an internet-
based telemedicine system to manage underserved
women with gestational DM, there was not a difference
between the internet and control groups regarding
either fasting or postprandial blood glucose values and
pregnancy and neonatal outcomes. It was found out
that that women in the internet group demonstrated
significantly higher feelings of self-efficacy at the end
of the study (31).

Close monitoring and treatment of GDM are important
to the long-term health of a pregnant woman and her
baby. The fifth International Workshop Conference on
Gestational Diabetes recommended the following blood
glucose concentrations; fasting plasma glucose of 90
to 99 mg/dL (5.0-5.5 mmol/L), 1-hour postprandial
plasma glucose less than 140 mg/dL (<7.8 mmol/L)
and 2-hour postprandial plasma glucose less than 120
to 127 mg/dL (<6.7-7.1 mmol/L). Baseline and interval
hemoglobin Alc levels during treatment are helpful,
particularly in women who have fasting hyperglycemia
(32). Most women with GDM on diet treatment alone
monitor capillary blood glucose levels 4 times a day
(fasting blood glucose once a day and postprandial
blood glucose thrice a day); women on pharmaceutical
therapy often monitor blood glucose levels 4 to 6
times a day, including preprandial values. Weekly in-
office monitoring and daily self-monitoring seem to
have comparable outcomes in perinatal mortality and
morbidity (33). However, Hawkins et al. (34) suggested
that women with daily, more frequent monitoring may
have less macrosomia. According to results of a study
by Symons Downs (35) women with GDM believed
that controlling blood glucose was the most important
advantage of exercising during their pregnancy and that
postpartum exercising controlled their weight.

Perinatal Outcomes

Gestational diabetes is a significant health concern
due to its potentially adverse outcomes for the mother
and the fetus/infant. Maternal complications due to
gestational diabetes include hypoglycemia, increased
risk of preeclampsia, infection, and conversion to
type II diabetes following pregnancy (36). The risk
of recurrence of gestational diabetes in a subsequent
pregnancy is 35.6% and is predicted by maternal
weight at subsequent pregnancy and infant birth-weight
during prior pregnancy accompanied by gestational
diabetes (37). Compared to babies of women in a
normal weight range, babies of overweight and obese
women are more likely to be macrosomic (38) and
preterm have a congenital anomaly, are admitted
to the neonatal intensive care unit (NICU) and need
treatment for jaundice or hypoglycaemia (39). Thus,
GDM nparticularly in overweight and obese women
increases both short and long term risks to the health
of both the woman and her baby.

J Curr Pediatr 2015;13:209-15
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Macrosomia is associated with pregnancies
complicated by poorly controlled diabetes and
macrosomia, itself, has been associated with
childhood obesity (40). Tyrala (41) cited a 26% rate
of macrosomic births to women with diabetes. A study
conducted by Tanir et al. (42) to elucidate maternal
complications and perinatal morbidity and mortality in
a 10-year retrospective cohort of GDM cases showed
fetal macrosomia in 18 (25.7%) pregnancies. The
study also revealed that vacuum extraction and forceps
applications were indicated in 10% of all GDM groups
and that the fetuses born to women having cesarean
section were heavier at birth compared to those of
women having vaginal births.

The recent Hyperglycemia and Adverse Pregnancy
Outcome study found a continuous association between
maternal glucose concentrations and increasing birth
weight, umbilical cord C-peptide levels, and neonatal
adiposity (43). Although the link between increasing
maternal glucose and such neonatal outcomes has been
established, whether it is the fasting or postprandial
blood glucose levels that correlate better with such
markers of adiposity is uncertain. Previous studies
have suggested that postprandial blood glucose levels
are more predictive than fasting glucose for neonatal
outcomes such as macrosomia and hypoglycemia
(44). Uvena-Celebrezze et al. (45) in a recent study
on 18 women with gestational diabetes, of whom 50%
were treated with insulin, revealed that fasting glucose
correlated most with fetal fat mass.

The relationship between fasting and postprandial
glucose levels as well as the length of nutrition
intervention and neonatal outcomes in women
diagnosed with mild gestational diabetes is unknown.
Detection of such a relationship can aid in establishing
blood glucose targets when treating women with
glucose intolerance during pregnancy. Durnwald et al.
(46) found that median fasting glucose concentrations
during initiation of dietary treatment for mild
gestational diabetes are associated with elevated
umbilical cord C-peptide levels and increased neonatal
fat mass. Furthermore, median fasting glucose two
weeks before delivery was also associated with being
large for gestational age (LGA) and macrosomia.

In the third trimester, maternal glycemia appears
to influence fetal growth. Some authors speculate
that in the second trimester and in the early third
trimester fetal growth is determined largely by
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genetics and maternal obesity, which enhance fetal
adipose deposition. Maternal BMI and a previous
LGA baby were the strongest predictors of increased
fetal growth (47). The intrauterine environment during
a pregnancy complicated by gestational diabetes has
been examined for its role in laying a foundation for
childhood metabolic syndrome, and later development
of diabetes. Boney et al. (48) found a 50% risk for
childhood metabolic syndrome in infants of diabetic
mothers who had birth macrosomia. An association
between intrauterine exposure to hyperglycemia and
later onset of gestational diabetes in a female infant
has been demonstrated (49).

Women with GDM and their infants are at risk for
short term and long term consequences of the disease.
Cesarean section rates are high in women with GDM
due to cephalopelvic disproportion and macrosomia
(50). The newborn has an increased risk of shoulder
dystocia, birth injury, or death during a vaginal
delivery (51). Other associated complications in the
newborn include hypoglycemia, respiratory distress
syndrome, hyperbilirubinemia, and an increased need
for advanced medical care in the NICU (52,53).

In Tomi€ et al. (52) study, a LGA newborn, staying
in the NICU >24h, neonatal hyperbilirubinemia and
cesarean section due to cephalopelvic disproportion
were identified as specific adverse outcomes of GDM.
Tanir et al. (42) in their study on a ten-year GDM cohort
including 110 diabetic pregnancies found that the most
frequent neonatal morbidity was hyperbilirubinemia
in 25 (35.7%) newborns.

Wang et al. (53) in their review of 25 studies
revealed that the most commonly reported outcomes
were cesarean delivery, macrosomia and stillbirth.
Cesarean delivery had the highest median incidence
at 43.8% (interquartile range, 34.9%-65.9%). A
newborn LGA, jaundice and macrosomia had median
incidences of 17% or greater. Postpartum hemorrhage
(0.8%) and shoulder dystocia (1.4%) were the two
adverse outcomes with the lowest median incidences
in mothers and infants respectively.

The Hyperglycemia and Adverse Pregnancy
Outcome study showed that four primary outcomes
of intrauterine hyperglycemia (macrosomia, cesarean
delivery, neonatal hypoglycemia, and neonatal
hyperinsulinemia) were significantly higher in women
with higher maternal glucose levels (e.g. fasting >100
mg/dl) (37). This epidemiological study, performed
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in nine countries, yielded strong evidence about the
importance of glucose control during pregnancy and
possible redefining thresholds for diagnosis of GDM
(54).

In a follow-up study [Clausen et al. (55), 2008]
carried out to determine glucose tolerance in 597
adults aged 18-27 years who were offspring of women
with GDM or type I diabetes, approximately 20% of
the children with a mother who had GDM had DM/
pre-diabetes. In comparison to the general population,
an offspring born to a mother with GDM had an eight
fold increased risk of diabetes and/or pre-diabetes
(55), suggesting that glucose control during pregnancy
is essential for the health of children born to mothers
with GDM. Kim et al. (56) examined the association
between risk perception, current behaviour (dietary
habits and physical activity), intentions to change this
behaviour, and recent changes in behaviour among
women with GDM. Their results showed that only
16% of women believed that they were at high risk of
developing type II diabetes although 90% agreed that
GDM was a risk factor for future onset of this type of
metabolic disorder.

Conclusions

Numerous intervention studies on the general
population have demonstrated that adoption of healthy
lifestyle behavior (e.g. healthy diet, exercise, weight
loss, SMBG) decreases the risk of developing DM, but
limited research has explored strategies to encourage
women with a diagnosis of GDM to implement that
behavior during pregnancy, postpartum period and
throughout their lifetime. A significant finding revealed
in this article is that when a woman has the confidence
in her ability to change her own behavior, she is more
likely to engage in healthy lifestyle behavior.

It has been suggested that once individuals at risk
of diabetes are identified, they should be counseled
by health care providers. In fact, women with GDM
should be provided with information on the long term
effects of GDM and DM preventative care including
diet, exercise, weight reduction and SMBG (57).

The focus of researchers should be on different
strategies for delivery of education and counseling for
women with GDM. Interventions should be offered
at one to one counseling sessions or development of
other creative strategies, such as the use of technology,

can be useful for many women who have difficulty
adhering to appointment schedules. Future research for
preventive care of women with GDM needs to focus
on prevention programs established for the needs and
challenges of adoption of healthy lifestyles in pregnant
and postpartum women. Prospective longitudinal
studies that review effects of educational interventions
during prenatal or postpartum periods and effects on
health behavior of women with GDM are needed.
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Oz

Colyak hastaliginin belirti ve bulgular1 genis bir yelpazeye yayilir. Baz1 hastalar
asemptomatik olabildigi gibi bazi hastalarda ise hastaligin ¢ok nadir ve ciddi bir
komplikasyonu olan ¢6lyak krizi goriilebilmektedir. Burada genel durum bozuklugu
hipokalemi, hipoalbiiminemi klinigi ile bagvuran; glutensiz diyet, steroid tedavisi
ve elektrolit replasman ile klinik bulgular: diizelen bir olgu sunulmustur. Ozellikle
kronik ishali olan ve hiponatremi, hipokalemi, hipoalbiiminemi, metabolik asidoz
tablosunda gelen hastalarin ayirict tanisinda ¢6lyak hastali§ina ait nadir goriilen
ve mortalitesi yiiksek bir komplikasyon olan akut ¢olyak krizi goz Oniinde
bulundurulmali ve en kisa siirede tedaviye baglanmalidir.

Abstract

Celiac disease presents with a wide spectrum of symptoms and signs. Some patients
may be asymptomatic though some may present with acute celiac crisis, which is
a rare and serious complication of celiac disease. Here we present a patient who
presented with a physically ill appearance, hypokalemia, hypoalbuminemia and
was treated successfully with gluten-free diet, steroids and electrolyte replacement
therapy. Acute celiac crisis, which is a rare complication of celiac disease with
increased mortality, should be considered in differential diagnosis of patients with
chronic diarrhea, hypernatremia, hypokalemia, hypoalbuminemia and metabolic
acidosis and appropriate treatment should be started as soon as possible.

Giris

Kronik malniitrisyon nedenlerinden olan ¢6lyak hastaligi (CH),
nadir olarak akut ¢Olyak krizi ile ortaya ¢ikmaktadir. Burada genel
durum bozuklugu hipokalemi, hipoalbliminemi klinigi ile basvuran;
glutensiz diyet, steroid tedavisi ve elektrolit replasmani ile klinik
bulgular1 diizelen bir olgu sunulmustur.

On bir yasinda kiz hasta yaklagik 2 haftadir devam eden
ishal, kusma, halsizlik ve son iki giindiir olan uyku hali, ¢evreye
ilgisizlik yakinmalar ile getirildi. Oz ve soy gecmisinden; anne-
baba arasinda birinci derece kuzen akrabalig1 oldugu, 37 haftalik
gebelikten 1,840 gr normal vajinal yol ile hastanede dogdugu,
konjenital sitomegaloviriis enfeksiyonu nedeniyle yenidogan yogun
bakim iinitesinde 3 ay siire ile yatirilarak izlendigi ve sonrasinda
tedaviye cevapsiz diyare nedeniyle takip edildigi Ogrenildi.
Hastanin ayrica sekiz aylikken epilepsi tanis1 aldig1 6grenildi. Fizik
muayenesinde; boy: 123 cm (<3 p), agirlik: 21 kg (<3 p), nabiz
114/dk, TA: 100/60 mmHg, solukluk, uykuya meyil, halsizlik,
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kas giicsiizliigli, batinda distansiyon saptandi.
Yogun bakim sartlarinda izleme alinan hastanin
laboratuvar degerlerinde Hemoglobin: 9,6 gr/dl,
beyaz kiire: 9400/mm3, trombosit: 243,000/m3,
ortalama eritrosit hacmi:109 fl, folik asit: 3 ng/ml,
vitamin B12 <83 pg/ml, demir: 31 mcg/dl, total
demir baglama kapasitesi: 132 mcg/dl, ferritin: 131
ng/ml, glukoz: 94 mg/dl, tire: 19 mg/dl, kreatinin:
0,75 mg/dl, aspartat aminotransferaz: 25 IU/L,
alanin aminotransferaz: 30 IU/L, total protein: 5,9
gr/dl, albumin: 3 gr/dl, Ca: 7 mg/dl, P: 2,2 mg/dI,
Na:125 mEq/L, K: 1,3 mEqg/L, CL: 93 mEq/L, Mg:
1,38 mg/dl, aktive parsiyel tromboplastin zamani:
30 sn, INR: 1,25, PT: 16,8 sn, antiendomisyum
antikoru (EMA) IgA: Pozitif >300, EMA IgG:
Negatif, dokutransglutaminaz IgA antikoru: Pozitif
>300, dokutransglutaminaz IgG antikoru: Negatif,
gaita mikroskopisi: normal, kraniyal bilgisayarh
tomografi: 3. ve lateral ventrikiillerde dilatasyon ve
minimal serebral atrofi, abdominal ultrasonografi:
normal saptandi. Hastada mevcut bulgularla CH
diisiiniildii ve olgunun bu tablosu akut ¢dlyak krizi
olarak degerlendirildi. Intravensz siv1 tedavisi ve 1
mg/kg/glin olacak gsekilde metilprednizolon tedavisi
baslandi, ayn1 dozda devam edilerek beginci giinde
kesildi. Megaloblastik anemisi olan hastaya B12
vitamini, folik asit, demir tedavisi ve glutensiz diyet
baslandi. Destek tedavisi sonucunda kliniginde
diizelme olan olgudan endoskopik duodenum
biyopsileri alindi. Intestinal biyopsi sonuglart CH
ile uyumluydu (total villoz atrofi, intraepitelial
lenfosit artig1 ve kript hiperplazisi-Marsh tip 3c).
Oral beslenmeye baglanan ve glutensiz diyet ile
kliniginde diizelme gozlenen hasta taburcu edilerek
poliklinik takibine alindu.

Tartisma

CH, ince barsagin glutene kargi immiin cevabi
sonucunda ortaya ¢ikmaktadir. Bu durum, villuslarda
hasarlanma sonucunda malabsorbsiyona neden
olmaktadir. CH hayatin herhangi bir zamaninda
degisik klinik tablolarla ortaya cikabilmektedir. Bazi
hastalar asemptomatik olabildigi gibi bazi hastalarda
ise hastaligin cok nadir oliimciil bir komplikasyonu
olan ¢olyak krizi ortaya ¢ikabilmektedir (1-3).

Colyak krizi hayati tehditedici birkomplikasyondur.
Klinik olarak hastalarda agir diyare, dehidratasyon ve

metabolik bozukluk, hipokalemi, hipomagnezemi,
hipokalsemi, hipoproteinemi goriilmektedir (3-5).
Bizim hastamizda da, CH’nin semptomlar1 olan kilo
kaybi, kusma, kronik ishal, abdominal distansiyon
mevcuttu. Hastamizin serolojik testleri pozitif olarak
bulundu. Yapilan laboratuvar tetkiklerinde hipokalemi,
hiponatremi, hipoalbiiminemi, hipokalsemi,
hipomagnezemi saptandi. Intestinal biyopsi sonuglari
CH ile uyumluydu. Bu bulgularla hastaya ¢olyak krizi
tanis1 konuldu.

Agir malniitrisyon, infeksiyon, hipoproteinemi,
intestinal bakteriyel asir1 cogalma ve antikolinerjik
ilaclara bagli intestinal motilitede azalma gibi
faktorler ¢olyak krizi goriilme sikligini artirmaktadir.
Hizli tan1 ve tedavi sayesinde komplikasyonlarin
goOriilme orant azalmaktadir (6,7). Literatiirde,
destekleyici tedaviye ek olarak verilen glutensiz
diyet ile yanit alinamayabilecegi, bu nedenle
hastalara sistemik steroid tedavisi verilmesi
gerektigi One siiriilmiigtiir. Adlersberg ve ark. (8)
erigskin hastalarda, steroid tedavisinin baslangicta
faydali oldugunu ancak tedavi kesildikten sonra
klinik bozulmanin tekrar oldugunu bildirmiglerdir.
Lloyd-Still ve ark. (9), li¢ ¢dlyak krizi tanis1 konulan
hastay1 sistemik steroid tedavisi ile basari ile tedavi
etmislerdir. Yine Baranwal ve ark. (7), 5 yasinda
¢olyak krizi tanis1 konulan bir hastayr sistemik
steroid ile tedavi etmisglerdir. Benzer sekilde, Mones
ve ark. (3), ¢olyak krizi tanist konulan 2 hastay1
sistemik steroid ile basari ile tedavi ettiklerini
bildirmislerdir. Radlovic ve ark. (10), 2 siit
cocugunda kisa siireli 2 mg/kg/giin dozunda steroid
tedavisi ile hizli yanit aldiklarini bildirmigler, ancak
diyet ve destek tedavisine yanit vermeyen hastalarda
steroid tedavisinin g6z Oniinde bulundurulmasi
gerektigini ileri siirmiislerdir. Dogan ve ark. (11)
ise 2,5 yasinda ¢olyak krizi olan bir hastaya steroid
baslanmadan tiim destek tedavileri ile birlikte diyet
tedavisi uygulamislar ve hasta tedavinin 4. giintinde
kaybedilmis. Biz glutensiz diyet, yogun destek
tedavisi ve 1 mg/kg/giin dozunda sistemik steroid
tedavisi verdigimiz hastanin kliniginde belirgin
diizelme gozlemledik.

Sonug¢ olarak; o6zellikle kronik ishali olan ve
hiponatremi, hipokalemi, hipoalbiiminemi, metabolik
asidoz tablosunda gelen hastalarda, CH’ye ait
mortalitesi yiiksek bir komplikasyon olan akut ¢colyak
krizi de diisiiniilmeli ve bu yonden tetkikleri ve tedavisi
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planlanmalidir. Glutensiz diyete yanit vermeyen
hastalarda kisa stireli steroid tedavisi de goz Oniinde
bulundurulmalidir.
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Sikloplejikler ¢ocukluk cagi g6z hastaliklarinin tani ve tedavisinde yaygin
kullanilan farmakolojik ajanlardir. Lokal uygulanirliklart onlarin sistemik
istenmeyen etkilerini gozardi etmemize neden olur. Siklopentolat {ilkemizde en
yaygin kullanilan sikloplejiktir. Bu yazida 6 yasinda kiz bir olgunun siklopentolat
hidrokloriiriin  %1°lik soliisyondan gozlerine damlatilmasi sonucu gelisen
noropsikiyatrik sistemik istenmeyen etkileri ve izlemindeki gelismeleri sunmak
istedik. Goze damlatma igleminde sonraki yarim saat icerisinde olgumuzda
sistemik istenmeyen etkiler gozlendi. Klinik olarak biling degisiklikleri, akut
psikotik durum, konugsma ve denge bozukluklari, haliisinasyonlar, ataksi ve
psikomotor ajitasyon gelisti. Olgunun izleminde herhangi bir antidot kullanimina
gerek kalmadi. Saatler icerisinde klinik tablo diizeldi. Literatiire baktigimizda
buna benzer bazi olgularin tanimlanmis oldugunu gordiik. Siklopentolatin
yaygin kullanimi ve klinik tablonun giiriiltiilii olugu gozoniinde bulundurulunca
olgumuzda yasadigimiz tecriibeye ve literatiirdeki deneyimlere dikkat cekmek
istedik.

Abstract

Cycloplegics are using for diagnosis and treatment of eye disorders in childhood.
They are treated locally. Because of this, side effects of the drug are generally
ignored. Cyclopentolate is the most common cycloplegic drug in Turkey. In this
paper, we report a 6 year old girl who had neuropsychiatric side effects after
instillation of cyclopentolate hydroclorur (1%). After half an hour of procedure,
we observed side effects of the drug. These were blurred consciousness, acute
psychiatric disorder, speech and behavioral disorders, ataxia and psychomotor
agitation. There was no need for an antidote. The clinic picture was recovered
within a few hours. In the literature, there were similar cases. Cyclopentolate is
used commonly and side effects seem to be scary. Taking these into consideration,
we point to our experiences and literature.

Giris

Sikloplejikler, basta gérme kusuru olmak tizere pek ¢ok cocukluk
cagl gbz hastaliginin tan1 ve tedavisinde kullanilan farmakolojik
ajanlardir (1). Bunlardan en yaygin kullanilanlardan biri siklopentolattir
(2). Siklopentolat atropine benzer etki gosteren sentetik bir
antimuskariniktir (3). Ulkemizde en sik kullanilan sikloplejik preparat
siklopentolat hidrokloriiriin %1 lik soliisyonudur. Bu soliisyondan her
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iki gbze 2 veya 3 damla damlatildiktan yaklasik olarak
15 dakika sonra pupilde dilatasyon tam olarak gelisir.
Yeterli dilatasyon saglanamazsa tekrarlayan dozlar
uygulanabilir. Biz bu yazida gérme kusuru nedeniyle
gz poliklinigine muayeneye gelen ve sikloplejik
damlatildiktan sonra sistemik istenmeyen etkiler
gozlenen bir olguyu sunmak istedik.

Olgu

Alt1 yasinda kiz hasta son birka¢ aydir gérmede
keskinligin azalmasi nedeniyle g6z muayenesi olmak
tizere goz poliklinigine bagvurdu. Hastanin daha once
herhangi bir yakinmas1 yoktu. Hastaya tan1 6ncesi her
iki goziine de ticer damla sikloplejik (siklopentolat
hidrokloriir %1’lik soliisyon) damlatildi. Damlatma
isleminden 15 dakika sonra konugmasinda bozulma
oldugu, yiirlimesinin dengesizlestigi nedeniyle
acilen pediatri konsiiltasyonu istendi. Hasta acil
serviste miisahedeye alindi ve degerlendirildi.
Anneden aldigimiz Oykiiye gore daha Oncesine
kadar herhangi bir yakinmast yoktu. Hastanin goz
damlas1 damlatildiktan kisa bir siire sonra aniden
konugmalarinin  bozuldugu, karsisinda olmayan
nesne ve Kkisileri gordiigii, komutlarin hicbirine
uyamadigi, ylirlirken dengesizlestigini 6grendik.
Hastanin tiim vital bulgular1 stabildi. Tansiyon
arteryel 90/60 mmHg, nabiz: 96/dk, solunum sayisi:
24/dk idi. Diger sitem muayeneleri dogaldi. Hastanin
yapilan norolojik muayenesinde bilinci agik olmakla
birlikte sorulara koopere olamadi. Kigsi oryantasyonu
normal olmakla beraber yer ve zamanla ilgili
sorduklarimiza dogru yanit veremedi. Etrafta olmayan
cisimleri ve kigileri gordiigiinii ifade etti. Komutla
durdurulabilen agiz sapirdatma hareketleri vardi.
Bu durum agiz kuruluguna baglandi. Ileri derecede
ajiteydi. Serebellar testlerin hicbirini yapamadi. En
cok ataksisi ve dismetrisi belirgindi. Motor kuvveti
tim ekstremitelerinde dogal olan hastanin derin
tendon refleksleri normal ve simetrikti. Menengial
iritasyon bulgular1 negatifti. Hasta giiniibirlik serviste
gozleme alindi. Damar yolu acildi. Saatlik vital bulgu
monitdrizasyonu yapildi. Saatlik norolojik muayene
bulgular kaydedildi. Hastanin izleminde herhangi bir
vital bulgu kotiilesmesi olmadi. Tiim néropsikiyatrik
bulgular tedricen diizeldi. Ik diizelen bulgu yarim
saat sonra gecen haliisinasyonlar oldu. Onun diginda
ag1z sapirdatma ve huzursuzlugu daha sonra diizelen
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bulgulariydi. Tiim bu yakinmalarda en son diizeleni
ataksisi oldu. Yaklagik 3 saat kadar siirdii. Hasta 8
saatlik gozlem sonunda tiim yakinmalar1 diizelmis
olarak taburcu edildi.

Tartisma

Sikloplejik  ajanlar  cocukluk  c¢ag1 g6z
hastaliklarmin tan1 ve tedavisinde yaygin olarak
kullanilmaktadir. Ulkemizde en yaygm kullanilan
siklopejiklerden biri %1 lik siklopentolat hidrokloriir
iceren bir soliisyondur. Bu preparat polikliniklerde
cok yaygm kullanilmakla birlikte istenmeyen
etkileri o kadar sik goriilmez. Ozellikle infantil
donemdeki kullanimlarinda istenmeyen etkiler daha
cok bildirilmistir (4). Bu nedenle pek c¢ok klinikte
yenidogan prematiire retinopatisi muayenelerinde
hastalar giin icerisinde giiniibirlik gdzlemde kalirlar.
Fakat asil gbzden kacanlar muayeneye ayaktan gelen
ve miisahede gerektirmedigi diisiiniilen hastalardir.

Siklopentolatlarin sistemik istenmeyen etkileri
noropsikiyatrik  ve  noropsikiyatrik  olmayanlar
olarak ikiye ayrilabilir. En sik istenmeyen etkiler
noropsikiyatrik olmayanlardir. Bunlar; hipertansiyon,
tasikardi, aritmi, solunum sikintis1 ve titremedir.
En sik noropsikiyatrik istenmeyen etkilerse; ataksi,
haliisinasyon, konfiizyon, dizoryantasyon, anlamsiz
konusma ve anlamsiz davraniglar ile psikomotor
ajitasyondur (5). Biz de hastamizda bahsedilen tiim
noropsikiyatrik bulgular1 gézlemledik.

Literatiirde buna benzer bir¢ok olgu bildirilmistir.
Hatta Demayo ve Reidenberg (6) tarafindan bildirilen
23 aylik bir olguda jeneralize nobet gozlenmistir. Fakat
bu olguda diisiik plazma psddokolinesteraz aktivitesi
tespit edilmigtir. Bildirilen diger olgularda en yaygin
goriilen istenmeyen etkiler; gorsel haliisinasyonlar,
davranis degisiklikleri, konfiizyon, biling degisiklikleri,
psikomotor ajitasyon, hiperaktivite, ataksi ve konugma
bozukluklaridir (7,8). Bu tiir olgularin bircogu
gozlem altina alinmigtir. Bulgular herhangi bir antidot
uygulanmadan  saatler icerisinde kendiliginden
diizelmigtir. Klinik diizelme genellikle ilk 4 saate
gozlenmistir. Higcbir olguda fizostigmin kullanilmasina
gerek kalmamustir. Ulkemizden bildirilen 4 yasindaki
bir olguda damlatma igleminden sonra gelisen anaflaktik
reaksiyon bildirilmistir (9). Bu olgu anaflaksi tedavisiyle
diizelmigtir. Ad1 gecen olguda damlatilirken 3 damlanin
5 dakika sonra tekrar uygulandigi belirtilmisgtir.
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Sonu¢ olarak; cocukluk cagmda siklopentolat
hidrokloriiriin %1°lik kullanimlariyla beraber bir¢ok
noropsikiyatrik  istenmeyen  etkiler  goriilebilir.
Bu nedenle cocuklarda bu ajanlarin daha diisiik
dozlarda veya konsantrasyonlarda kullanilmasi daha
giivenli bir uygulama olur. Ayrica infantil dénem
kullanimlarinda ampliyopi agisindan riskin yiiksek
oldugu da unutulmamalidir. Bu acindan bakildiinda
poliklinik kosullarinda sistemik istenmeyen etkilere
kars1 kullanilmak {izere fizostigminin kullanima hazir
bulundurulmast, anaflaksiye karsi da hazirlikli olunmasi
onem arz etmektedir. Sikloplejik ajanlarm sik kullanimi
ve noropsikiyatrik akut istenmeyen etkilerin klinik
tablosunun ciddiyeti g6z oniine alindiginda pratikte ¢cok
sik rastlanmamakla beraber ¢ocukluk ¢ag1 akut psikotik
durumlarda bu durum hem ¢ocuk hekimlerini hem de
oftalmolojistleri yakindan ilgilendirmektedir.
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Fibrodisplazi ossifikans progressiva (FOP), oldukca nadir goriilen bir genetik
hastaliktir. FOP olgularinda az sayida hastada otozomal dominant genetik gecis
bildirilmekle birlikte genellikle sporadik mutasyonlarla olugmaktadir. Hastaligin
onlenmesinde ve tedavisinde kesin bir yaklasgim yoktur. Erken tani konulmasi,
hastaligin progresyonunu hizlandiran gereksiz tanit ve tedavi prosediirlerinin
engellenmesi agisindan cok onemlidir. Burada, ilk semptomlar1 9 aylikken yapilan
ag1 sonrasinda sol deltoid bolgede goriilen sislik ve sertlik olarak baglayan, lezyon
bolgesinden yapilan eksizyonel biyopsi ve sag kolundan yapilan kemik biyopsisi
sonras1 sik olugan alevlenmeler ile ilerleyici karakterde klinik sergileyen bir olgu
sunuldu. Semptomatik tedavi ve profilaktik 6nlemler ile hastanin yagam siiresi ve
kalitesinin arttirtlmast amaglandi. Hastamizin takibinde, alevlenme donemlerinde
oral prednizolon, alendronat ve pamidronat tedavileri uygulandi.

Abstract

Fibrodysplasia ossificans progressiva (FOP) is a very rare genetic disorder. Most
cases of FOP arise as a result of spontaneous mutation. A few patients with an
autosomal dominant genetic transmission are reported. There is no definitive
approach to the prevention and treatment of disease. Early diagnosis prevents
unnecessary diagnostic and therapeutic procedures which lead to the progression
of the disease. Here, we present a case whose first symptoms began at 9 months
of age with swelling and stiffness at the vaccinated region and progressed with
exacerbations after the excisional biopsy of the lesion and the bone biopsy of the
right arm. Symptomatic treatment and prophylactic measures aimed to improve the
quality of life. Exacerbations during follow up were treated with oral prednisolone,
alendronate and pamidronate.

Giris

Fibrodisplazi ossifikans progressiva (FOP) olduk¢a nadir goriilen
bir sendrom olup, kromozom 2q23-24 iizerinde bulunan bir gende
mutasyon sonucu ortaya ¢ikar. Genellikle olgular sporadikdir, az sayida
hastada otozomal dominant kalitsal gecis bildirilmistir (1,2). Aktivin
A reseptor/Aktivin like kinaz 2, bone morfogenetik protein (BMP) tip
1 reseptoriinii kodlayan ACVRI1 genindeki mutasyon sonucu, viicut
tamir mekanizmasi bozulur ve travma veya basi altindaki bolgelerde
yeni kikirdak, kemik ve kalsifikasyon olusumu ile sonuglanir (3-5).
Heterotropik ossifikasyon genellikle hayatin ilk dekadinda baglar
ve ilerleyici ataklar sonucu biiyiik eklemlerde ankiloza ve hareket
kisithiligia yol acar (6,7). G6giis duvarindaki fiksasyona bagli olusan
restriktif solunum yetmezligi, pnomoni, sag kalp yetmezligi gibi hayati
tehdit eden komplikasyonlar olusabilir (8,9).
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Cok nadir ve ilerleyici karakterde olan FOP’da,
travma, tanisal biyopsi veya enjeksiyonlarin dahi
yasamsal  komplikasyonlara yol acabilecegini
vurgulamak amaciyla bu olgu sunumu yapildi.

Olgu

On iki yaginda erkek hasta, dykiisiinden aralarinda
akrabalik olmayan 37 yasinda baba ve 30 yasinda
annenin, birinci gebeliginden birinci yasayan olarak
zamaninda 3,100 gr olarak spontan vajinal yol ile
dogdugu, ilk defa dokuz aylikken asi sonrasinda
sol deltoid bolgede, daha sonra sag femoral bolgede
enjeksiyon yerinde sertlik oldugu, takip eden yillarda
boyun ve sirtta sertlik ve hareket kisithilig1 oldugu,
lezyon bolgesinden yapilan eksizyonel biyopsinin
osteokondrom tanist aldigi, bir bagka saghk
kurulusunda “herediter ekzositoz” tanisi ile izlendigi,
sag kolunda parcali kemik kirig1 oldugu, yapilan
kemik biyopsisinin osteokondrom olarak rapor
edildigi, yedi yasinda isitme kaybi yakinmasinin
benzer kemik hastalig1 olmadig: ifade edildi. Fizik
muayenesinde; viicut agirhigi: 34 kg [-0,67 standart
sapma puant (SDS)], boy: 143 cm (-0,74 SDS),
boyun hareketlerinde ve eklem hareketlerinde
kisitlilik, gogiis ekspansiyonunda kisithilik, gévde
ve ekstremitelerde kemik deformiteleri ve deri altina
dogru biiyliyen kemiksi (osseoz) yapilar saptandi
(Resim 1). Iskelet grafilerinde deri altinda bircok
bolgede bazen serbest, bazen kemik ile devamlilik

Resim 1. Heterotropik ossifikasyon odaklarina bagl sirtta goriilen
sert, kemiksi yapilar (1A), Hastanin takibinde akut alevlenme
sonrasinda kemiksi yapilarda belirgin artis (ok isareti ile gosterilen)
(1B)

gosteren kemik ¢ikintilar1 ve kalsifikasyon odaklart,
sirtta sag tarafta tiim gogiis duvarini caprazlayan
ekstra kemik olusumu saptandi (Resim 2). Tiim viicut
sintigrafisinde artmis aktivite tutulumlari izlendi
(Resim 3). Hemogram, eritrosit sedimentasyon
hizi, serum kalsiyum, fosfor, alkalen fosfataz,
idrar kalsiyum, kreatinin ve fosfor diizeyleri
normal smirlardaydi. Hastanin klinik bulgular
ve radyolojik goriintiileri ile FOP tanis1 konuldu.
Ailesine, travmalardan ve miimkiin oldugu kadar
enjeksiyonlardan, dis ¢ekiminde lokal anasteziden
kacinmalar1 6nerildi. Hastanin sirt bolgesinde olugan
sislik ve yeni kemik olusumu nedeniyle 2 mg/kg/g 4
glin prednizolon tedavisi verildi. Steroid tedavisi ile
ataklarin daha kolay atlatildig1 6grenildi. Uzun siireli
klinik bulgular: hafifledi. U¢ ay sonra tekrar sirtinda
yeni kemik olugumu nedeniyle bagvuran hastaya oral
alendronat tedavisi bagland1. U¢ ay oral bifosfonat
tedavisi kullanilmasi sonrasinda, hastamizda olusan
yumusak doku sisliginde artis olmasi nedeniyle,
oral bifosfonat tedavisi kesilerek yerine intravendz
pamidronat tedavisi (1 mg/kg/giin dozunda 3 ayda
bir 3 giin siireyle) baglandi.

Resim 2. Hastanin radyolojik grafileri, Servikal ve torakolomber
bolgelerde spinal kolon boyunca sagli sollu yayilimlar gosteren
kemiklesme odaklari (2A), Humerus 1/3 distalinde agilama sonrasi
ortaya cikan yeni kemik odagi (ok isareti ile gosterilen), sol
aksilladan baglayan toraks boyu asagiya dogru yumusak doku
icerisinde yeni kemik dokusu olusumlari (ok ile gosterilen) (2B)
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Tartisma
FOP’da  heterotropik  ossifikasyon cocukluk
doneminde baslar ve cerrahi travma, yumusak

doku zedelenmesi, intramuskiiler asilama, dental
girisimlerdeki enjeksiyonlar ve influenza benzeri
hastaliklar ile alevlenme gosterir (2,10). BMP4 iskelet
kasi tarafindan tretilir ve yumugak doku zedelenmesi

olan bolgelerde ekspresyonu artar. Normalde
BMP4, BMP antagonistlerinin  ekspresyonunu
da uyarmaktadir. BMP4 antagonist cevabinda

azalma, progresif kemik olusumuna yol acar. BMP4
mononiikleer hiicreleri c¢ekerek anjiogenezisi ve
fibroproliferasyonu uyarir. iskelet kas1 ve diger bag
dokularda matiir karmasik kalsifikasyon veya kemiksi
olusumlara neden olur (11-13). Hastalik genellikle
spontan mutasyonlar sonucu meydana gelir ve aile
oykiileri yoktur. Cok az hastada otozomal dominant
kalitim da gozlenmistir (14-16). Bizim hastamizda da
aile oykiisii olmamasi nedeniyle spontan bir mutasyon
u Paticnt Id: 107932 BONE
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Resim 3. Tiim viicut kemik sintigrafisinde 6zellikle sirt bolgesinde
spinal kolon boyunca ve spinal kolonun sagma soluna dogru
yayilim gosteren kalsifikasyon odaklarma bagli artmis aktivite
tutulumlan dikkat cekmektedir
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sonucu geligtigi diigiiniildii. Hastali§in siklig1 genel
popiilasyonda 1/2000000 olarak bildirilmis, cinsiyet,
ik, etnik grup ve bolge farki bildirilmemistir (2.4).
FOP’da alevlenmeler kendiliginden ortaya gikabilir
ve ilerleme hizi hastaya ve cevresel faktorlere gore
degiskenlik gosterir. Ortalama yasam siiresi 40 yildir.
Hastalar genellikle 3. dekadda tekerlekli sandalyeye
bagimli olurlar (9,16).

Nadir goriilen bir hastalik olan FOP’da erken tani
konulmasi, hastaligin ilerlemesini hizlandiran gereksiz
tan1 ve tedavi girisimlerinin engellenmesi acisindan
cok Onemlidir. Erken donemde saptanan bagparmak
anomalileri ve bas, boyun, omuz bolgelerindeki
tiimor benzeri yumusak doku sislikleri, FOP tanisini
diistindiirmelidir (4). Hastamizda semptomlar dokuz
aylikken ag1 sonrasinda sol deltoid bolgede sertlik
olarak basladig1, ayak parmaklarinda iki tarafl hallux
valgus saptanarak diizeltici cerrahi girisim uygulandigi,
daha sonraki yillarda boyun ve sirtta sertlik ve hareket
kisithiligr gelistigi, bagvurdugu saglik kurulusunda
lezyon bolgesinden eksizyonel biyopsi yapildigl,
biyopsi bolgesinde hizla ilerleyen sertlik olustugu ve
sag kolundan tanisal amagli kemik biyopsisi yapildigt,
biyopsi sonrasi sik olusan alevlenme ataklar1 ile
ve fizik muayenesinde bagparmakta malformasyon
saptanmasi, yedi yasinda isitme kaybi tanisi almasi
ve tipik radyolojik bulgularinin olmas ile FOP tanisi
konuldu.

Hastali§in onlenmesinde ve tedavisinde
kesin kanitlanmig bir tedavi yontemi yoktur.
Patofizyolojisi goz oniinde bulundurularak kemik iligi
transplantasyonu, kortikosteroidler, interferon gama,
mast hiicre inhibitorleri, aminobifosfonatlar, BMP
antagonisleri, antianjiogenik ajanlar, thalidomid ve
radyoterapi gibi tedavi seceneklerinin kullanilabilecegi
bildirilmistir (11). Hastamizin takibinde yumugsak doku
ve kas zedelenmesinin engellenmesi, intramuskiiler
enjeksiyonlardan ve dis bakiminda lokal anesteziklerden
kaginilmasi aileye anlatildi. Akut alevlenme fark
edildigi anda steroid tedavisi (metilprednizolon 2mg/
kg/giin dozunda 4 giin siireyle) baglanmasi Gnerildi.
Steroidlerin etki mekanizmas1 FOP lezyonlarinda
saptanan lenfositler {iizerine baskilayict etkisi ile
kalsifikasyon olusumunu engelleyebilecegi veya
daha hafif kalsifikasyon olusumuna neden olabilecegi
diisliniilmektedir. Kortikosteroidler ~6zellikle c¢ene
eklemi ve submandibuler bolge lezyonlarinda
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Onerilmekte, sirt, boyun ve govdede uzun siireli
kullanilmamas1 bildirilmektedir (2). Hastamizin 3
ay sonraki kontroliinde sirt bolgesinde kendiliginden
olusan yumusak doku sigligi ve yeni kalsifikasyon odagi
gozlenmesi nedeniyle oral bifosfonat tedavisi baslandi.
Bifosfonatlar osteoklastlarin yasam siiresini azaltir ve
kemik sekillenmesi iizerine etkileri bulunur. Ayrica
biiyiime faktorlerinin ve morfogenlerin salinimin
engelledikleri bildirilmigtir (11). Klinikte etidronatin
FOP tedavisinde yiiksek dozda kullanimi ile kemik
mineralizasyonu ve ossifikasyondaki inhibitor etki
bildirilmistir (11,17,18). Blaszczyk ve ark.’lar1 (19) oral
bifosfonatkullaniminin,yeni kemik olusumununsikligin
ve hastaligin ilerleme hizini azalttigini gostermiglerdir.
Ug ay oral bifosfonat tedavisi kullanilmasi sonrasinda,
hastamizda olusan yumusak doku sisliginde artis olmasi
nedeniyle, oral bifosfonat tedavisi kesilerek yerine
intravendz pamidronat tedavisi (1 mg/kg/giin dozunda
3 ayda bir 3 giin siireyle) baglandi. Daha potent etkili
pamidronat tedavisinin steroid tedavisi ile beraber
veya tek basina intravendz kullaniminin semptomlarda
diizelme sagladigi, immiinmodiilator etkisinin oldugu,
etidronata gore daha az osteomalazik etkisinin oldugu
saptanmustir (20). Nucci ve ark.’larmmin (21) bildirdigi
olguda, alt1 yil siire ile aralikli olarak oral bifosfonat
tedavisi uygulanmis, osteopeni gelismesi iizerine tedavi
sonlandirilmigtir. Hastamizin bir yillik takibinde, li¢
ayda bir, ii¢ gilin siire ile uyguladigimiz intravenoz
pamidronat tedavisi sonrasinda, aktif yumusak doku
sisligi ya da yeni kemik olusumu gozlenmedi.

Sonug olarak; akraba evliliklerinin sik goriildiigii
tilkemizde, nadir goriilen bu hastaligin insidansinin
daha yiiksek olabilecegini, onlem alinmadig1 takdirde
3 ve 4. dekadlarda solunum yetmezligi ve oOliimle
sonuglanan bu hastalikta, steroid ve bifosfonat
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Abstract

With the wide common use of ultrasound, ovarian cysts of the fetus and neonate
are more often detected. A case series of four infant with uncommon complications
of antenatal ovarian cysts were presented. In the first case; autoamputated ovarian
tissue was determined and disappeared during the follow up. The second and third
case went under surgery. Histopathological results were reported as a torsional
autoamputated hemorrhagic necrotic tuba-ovarian cyst. Abdominal ascites was
determined postnatally due to rupture of neonatal ovarian cyst in the fourth case.
The treatment approaches for ovarian cysts poses a therapeutic dilemma for the
pediatrician and the pediatric surgeon. It has to be decided which patient should be
referred for surgical therapy and which might be treated conservatively.

Oz

Ultrasonun sik kullamimiyla fetal ve neonatal donemde yenidogan over kistleri
daha sik saptanmaktadir. Bu yazida; nadir komplikasyonlarla giden antenatal tanili
over kisti olgulart sunulmustur. Birinci olguda, otoampute over kisti saptanmis
ve takibinde spontan kaybomustur. ikinci ve iiglincii olguya cerrahi tedavi
uygulanmistir. Histopatolojik sonucu otoampute hemorajik nekrotik torsiyone
tuba ovaryan kist olarak raporlanmistir. Dordiincii olguda da, postnatal donemde
antenatal over kisti riiptiiriine bagli abdominal asit saptanmustir. Pediatrist ve ¢ocuk
cerrahlar1 i¢in yenidogan over Kkistlerinin tedavi yaklagimi halen tartigmalidir.
Hangi hastada cerrahi, hangi hastada konservatif tedavi yaklagimi yapilacagi
belirlenmelidir.

Introduction

Fetal ovarian cysts are intra-abdominal structures frequently
diagnosed prenatally in the third trimester, tending to present as
isolated unilateral lesions in normal fetuses. With improvement of fetal
ultrasound (US) imaging, prenatal diagnosis of fetal ovarian cyst is
now common, in up to 1 in every 2.625 pregnancies. Most of these
cysts are small and they involute spontaneously within the first few
months of life. The etiology of neonatal ovarian cysts (NOC) is still
unknown, although various hypotheses exist, with the most widely
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accepted hypothesis being that the fetal ovary produces
them under the influence of various hormones-fetal
gonadotropins, maternal estrogen and placental human
chorionic gonadotropin. These cysts have their origin
for the most part in the follicle epithelium; they can
also be theca-lutein cysts, corpus luteum cysts or
simple cysts whose origin cannot be determined.
The association of fetal ovarian cysts with maternal
diabetes or hypothyroidism has also been described
(1,2).

Cysts are classified with regard to their
ultrasonographic features as simple (completely
anechoic and within a thin wall) or complex
(hemorrhagic cysts with a fluid-debris level, aretracting
clot, septated or with solid contents-corresponding to
the presence of liquid blood or an organized hematoma),
and with regard to their size as small or large cysts.
Spontaneous regression occurs in more than half of
NOC cases in the prenatal or postnatal period (3).
Ovarian torsion is the most common complication,
with an incidence ranging from 38% to 55% during
pregnancy (1). The ovarian torsion frequently leads
to further complications such as rupture resulting in
hemoperitoneum, ascites stemming from transudation,
adhesion with adjacent organs resulting in urinary
intestinal obstruction, calcification of cyst walls, and
autoamputation of the ovary (4-6).

Four neonatal cases with uncommon complications
of complex ovarian cysts are presented.

Case 1

A 28-week-gestation female fetus presented with
an abdominal cystic mass in the right quadrant of
abdomen measuring 40x42 mm on antenatal US. The
baby was born with cesarean section at 37 weeks
gestation with a birth weight of 2.9 kg. Postnatally, the
baby was followed with serial ultrasonography with a
normal physical examination. On pelvic US, there was
no viability in the right ovarian tissue and normal left
ovarian tissue was intact. Hematologic and biochemical
parameters (beta human chorionic gonadotropin,
alpha-fetoprotein, lactate dehydrogenase) were
normal. Within six months of the baby, a wandering
cystic mass was visualized in the left quadrant of the
abdomen and thought to be auto-amputated ovarian
cyst. Abdominal Computed Tomography (CT)
revealed a cystic mass with a fluid debris level and

J Curr Pediatr 2015;13:227-30

round calcification of the cyst wall (Figure 1). During
the follow up, the autoamputated cystic mass was
spontaneously resolved within 9 months. The baby
is fifteen months old age and is still being followed
asymptomatically with a normal ultrasonographic
intact left ovary.

Case 2

A female baby was vaginally delivered at 39-week-
gestation with a 3500 gr weight in our hospital. A
cystic mass with a measurement of 35x40 mm was
noticed in the right quadrant of the abdomen on 30th
week-gestation antenatal US check up. Postnatal
physical examination was normal. The baby was
followed asymptomatically with serial US. The
displacement of the cystic mass in the abdomen was
determined at 11 months of age. On the abdominal
MR imaging 35x35 mm thin-walled, hyperecoic fluid
debris cystic mass was placed in the left quadrant
of the abdomen was determined. The cystic mass
thought to be torsioned ovarian cyst but the baby
was asymptomatic. Laparoscopic operation was
done. Free cystic mass was observed in the abdomen
during the surgery. Left ovary and the fallopian tube
were normal. Histopathological result was reported
as an autoamputated hemorrhagic necrotic torsioned
tuba-ovarian cyst. After surgery no complication was
observed.

Figure 1. A cystic mass with a fluid debris level and round
calcification of the cyst wall
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Case 3

In the third case; 55X55 mm cystic mass in the
abdomen was detected antenatal 32 week-gestation
US. Antenatal follow-up was uneventful. Serum
alpha-fetoprotein level was increased (1240 mcg/
dl). The cystic mass had a component of solid and
calcified wall with a sign of compression. Because of
the risk of malignancy, laparotomy was performed in
the neonatal period successfully. The histopathologic
report was the same as the second case. This case is
also following asymptomatically.

Case 4

The cystic mass (35x45 mm) was noticed in the
third trimester of the pregnancy. The baby was born full
term, 3660 gr weight with a cesarean section. After the
delivery respiratory distress and abdominal distention
was observed. A free fluid in the abdomen was seen
on US. Ruptured ovarian cyst was suspected and
paracentesis was done successfully. The hematologic and
biochemical markers were normal and the cytology of
the paracentesis material was negative. No accumulation
of fluid was observed during the follow-up. The patient
is very well with two healthy ovarian imaging.

Discussion

NOCs are the most frequent, prenatally diagnosed
intra-abdominal cysts (7). When cysts are once
detected, close ultrasonographic follow-up is necessary
in order to detect possible complications and to make
a differential diagnosis. Mesenteric, omental and
urachal cysts, duplication anomalies, structures or
anomalies leading to intestinal or urinary obstruction
such as renal cysts, cystic meconium peritonitis,
hydrometrocolpos, duodenal atresia, and anterior
meningocele should be considered in the differential
diagnosis of a cystic abdominal mass in a female fetus.
Malignant tumors are rare in the neonatal period, but
benign cystic teratomas are the most common ovarian
tumors (3).

US play an important role in diagnosis and follow-
up of NOC. The sonographic features of a cyst
containing fluid-debris level, cyst with an echogenic
nodule or with ‘fish-net appearance’ favours torsion
(8). Also the experience of the radiologist is important
in these cases.

The risk of ovarian torsion is related more to
the length of the pedicle than to the size of the cyst.
Ovarian torsion, rare in the postnatal period, is
relatively more frequent in the intrauterine period
and during birth. Antenatal percutaneous aspiration of
ovarian cysts has been suggested. Aspiration of the cyst
reduces its size and its contents can be investigated.
Antenatal aspiration is less likely to be successful
because continued hormonal stimulation which may
lead to recurrence of the cyst. Aspiration of the cysts
is recommended only if it is huge enough to impair
spontaneous delivery or cause distention of the fetal
abdomen. Thus, fetal ovarian cyst decompression, in
selected cases, may preserve ovaries at risk for torsion
(9). Criteria for prenatal decompression are still need
to be evaluated.

Potential complications of fetal ovarian cysts
include torsion with loss of ovary, rupture, hemorrhage
and compression of other viscera. A rare complication
of NOC is autoamputation, which presents as a
wandering mass in the abdomen. There have been
reported cases of autoamputated ovarian cysts within
the first year of age (6). Ruptured ovarian cyst should
be included in the differential diagnosis of unexplained
ascites in a new born girl (10).

Pre and postnatal management of complex NOC is
still controversial. Neonatal surgery in case of complex
ovarian cysts allows a definite diagnosis, assessment
of ovarian viability, division of any inflammatory
adhesions, and removal of the cyst and detorsion of
the ovary for optimal ovarian preservation in some
instances. Recently, conservative management of
the complex ovarian cysts has been advocated. The
conservative treatment of the complex ovarian cysts
is based on the fact that they can regress and this
will lead to avoid unnecessary surgery and might
preserve ovarian parenchyma that may be detected
after disappearance of the cyst (11). Cesca et al. (12)
determined that during long-term follow-up of the
complex NOC, both ovaries are found to be 60%
viable even at puberty. Luzzatto et al. (13) recommend
postnatal conservative management of the complex
cysts regardless of their size. In a recently published
study, resolution of two complex pelvic masses due
to autoamputated adnexa with expectant management
were reported in two neonate cases (14). Surgical
attitude, which is fairly widespread, should therefore
be questioned.

J Curr Pediatr 2015;13:227-30
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Long-term outcome during adolescence and
adulthood after perinatal ovarian torsion, is unknown.
Although results from experimental studies in animals
have shown a compensatory effect from the single
ovary after unilateral oophorectomy, clinical studies
suggested that women with a single ovary have reduced
ovarian reserve and may have a shorter reproductive
life span (15).

A case series of four infant with an uncommon
complications of antenatal ovarian cyst were presented.
In the first case; autoamputated ovarian tissue was
determined and disappeared during the follow up. The
second and third case went under surgery.

With the development of US imaging, NOC are more
frequently diagnosed. Pediatricians will be consulted
more frequently about neonates with ovarian cysts.
Fetal ovarian cysts’ size and nature are considered as the
most important factors for determining the treatment
options. The evidence based decision making criteria
should be determined for the surgery intervention. Also
long term results and possible supportive treatment of
single ovary should be clarified.
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