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ONSOZ

Akademisyen Yayinevi yoneticileri, yaklasik 30 yillik yayn tecriibesini, ken-
di tiizel kisiliklerine aktararak uzun zamandan beri, ticari faaliyetlerini siirdiir-
mektedir. Anilan siire i¢cinde, basta saglik ve sosyal bilimler, kiiltiirel ve sanatsal
konular dahil 1000 kitab1 yayimlamanin gururu i¢indedir. Uluslararasi yayinevi
olmanin alt yapisini tamamlayan Akademisyen, Tlirk¢e ve yabanci dillerde yayin
yapmanin yaninda, kiiresel bir marka yaratmanin pesindedir.

Bilimsel ve diisiinsel ¢alismalarin kalict belgeleri sayilan kitaplar, bilgi kayit
ortami olarak yiizlerce yilin taniklaridir. Matbaanin icadiyla varolusunu saglam
temellere oturtan kitabin gelecegi, her ne kadar yeni buluslarin yoriingesine tasin-
mis olsa da, daha uzun siire hayatimizda yer edinecegi muhakkaktir.

Akademisyen Yayinevi, kendi adini tasiyan “Bilimsel Arastirmalar Kita-
br” serisiyle Tiirkge ve Ingilizce olarak, uluslararasi nitelik ve nicelikte, kitap
yayimlama siirecini baglatmig bulunmaktadir. Her yil Mart ve Eyliil aylarinda
gerceklesecek olan yayimlama siireci, tematik alt bagliklarla devam edecektir.
Bu siireci destekleyen tiim hocalarimiza ve arka planda yer alan herkese tesekkiir
borgluyuz.

Akademisyen Yayinevi A.S.
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Boliim 1

AGLAYAN COCUK VE AILESI

Kiibra iRDAY DEMiR!
Mehmet Cenk BELIBAGLI?

GIRIS

Cocukluk yas grubunda aglama, ¢ocukla birlikte cocuga bakim verenin de
hastaneye bagvuru sikligini artiran bir durumdur. Aglayan bebeklerle ilgili yapi-
lan ¢alismalarin ¢ogu ¢cocuklar ve anne babalar tizerine yapilmis olmakla birlikte
gozden kagan bir durum s6z konusudur. Giiniimiiz kosullarinda bebegin yasanti-
siyla ilgili olaylar sadece anne baba ve ¢ocuk iizerinde degil ¢ocuga bakim veren
diger kisiler tizerinde de etkili olmaktadir. Dolayisiyla aglayan ¢ocuklarin hasta-
neye basvuru sikliginin artmasinin yaninda ¢ocuga bakim verenlerin de hasta-
neye basvuru sikliklar1 artmistir. Bu basvurular sadece psikiyatrik boyutta degil
bazen dahili branglarla da ilgili olabilmektedir (1).

Cocuklar bircok nedenden aglayabilir. Bazen sadece cani istedigi i¢in bile agla-
yabilir. Onemli olan aglayan bir ¢cocuk degerlendirilirken sadece olas1 hastaliklar
lizerine yogunlasmaktan 6nce ¢ocugu, ailesini ve/veya bakim verenini bir biitiin
halinde degerlendirmektir.

COCUKLAR NEDEN AGLAR?

Cocuklar bazen simariklik yapmak icin, bazen ebeveynlerine s6z gegirmek
i¢in, bazen kizdiginda, korktugunda ya da cani sikildiginda, aciktiginda, susadi-
ginda, altin1 kirlettiginde, 6fkelendigi bir sey varsa sebepten bagimsiz bir anda
otkesini diga yansitmak igin aglarlar. Tiim bu bahsedilenlerden farkli olarak ¢o-
cuklar bazen de altta yatan bir fiziksel rahatsizliktan dolay1 kendilerini ifade ede-
medikleri i¢in aglarlar. Bu rahatsizlik bazen konforunu bozan bir ortam, bazen
canini acitan bir kiyafet bazen de altta yatan bir hastalik olabilir. Cocuklarin agla-
ma nedenleri yasa bagli olarak da farkliliklar gésterebilmektedir. Ornegin; bebek-
lik doneminin ikinci, ti¢iincii haftalarinda baslayan, saatlerce siiren, 6zellikle gece
saatlerinde artan ancak bebegin gelisimini etkilemeyen bir durumda kolik agris1

' Cocuk Saglig1 ve Hastaliklart Uzmani, Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, irdaykubra@gmail.com
2 Aile Hekimligi Uzmani, Adana Sehir Egitim ve Aragtirma Hastanesi, mcbelibagli@gmail.com
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aglamalari, uykusuz gecelerle birlikte ebeveynin ve /veya bakim verenin 6fke
esigini asagiya cekmektedir. Toplumlarda kiiltiirlere, dini inanislara, sosyoe-
konomik diizeylere gore kisilerin ¢ocuklar1 sakinlestirme yontemleri gesitlilik
gostermektedir. Miizik dinletmek, sirtin1 sivazlamak, aglayan bebegin yaninda
fon makinasin1 agmak, bebege masaj yapmak gibi yontemlerle ¢ocugunu sakin-
lestirmeyi bagaramayan ve kendini ¢aresiz hisseden ebeveynlerin bebeklik do-
neminde gocuklarina fiziksel ve sozel siddet uygulama siklig1 artmaktadir. Kimi
zaman bebegi tokatlayan, sarsan, aniden yatagin tizerine birakan ebeveynlerin
bebeklerinde siklikla sarsilimis bebek sendromuna rastlanilmaktadir. Sarsilmis
bebek sendromu, goz dibi kanamasi, kafa i¢i kanama sonrasi olusan sekeller ve
hatta 6liimle sonuglanabilen bir tibb1 durumdur. Cansever ve arkadaslarinin 281
anne ve 240 baba ile yaptiklar1 calisma sonucu aglayan bebeklerin ebeveynleri-
nin %65,8 inin ofkelendigi gosterilmistir. Ayni ¢alismada ebeveynlerin otke-
lendiginde ¢ocuklarini sarsma orani %2,3 bulunmustur. Ancak bebegine siddet
uygulamanin doguracag sonuglar ve yasal siiregler nedeniyle bu oranin dogru-
lugu sorgulanmalidir. Bebegine siddet uygulamayan ancak 6fkesine yenik diisen
ebeveynler bazen de kendilerine veya etrafindakilere siddet uygulayabilmekte-
dirler. O nedenle aglayan bebeklerin oldugu kadar ebeveynleri ve/veya bakim
verenlerinin de hastaneye basvurma siklig1 artmaktadir. Dogum ve sonrasinda
yasanilan bu sikintili ve yorucu dénemde ebeveynlerin psikolojik ve gerekirse
tibbr destek almalar1 aglayan ¢ocuklara siddet uygulamasini dnleyebilir. Hasta-
neye bagvuran aglayan ¢ocuklar degerlendirilirken hastay: yonetmek kadar ai-
lelerin her konuda bilgilendirilmesi ve yonlendirilmesi de 6nem arz etmektedir
(9-11).
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Boliim 2

AKUT NOROMUSKULER GUCSUZLUGE YAKLASIM

Arzu YILMAZ!
0Ozlem YAYICI KOKEN?

Akut néromuskuler paralizi (ANMP) sik bir nérolojik acildir ve birkag giin ile
birka¢ hafta (4 haftadan az) icerisinde maksimum ciddiyete ulasan hizli baslan-
gich kas giigsiizliigii ile karakterize bir klinik durum olarak tanimlanabilir (1,2).
ANMP; bulbar palsi, solunum kasi gii¢siizliigii ve otonom disfonksiyona yol agtig
taktirde yiiksek derecede mortal seyredebilir. Hastalik, motor tinite (MU) yola-
ginda bir noktada bozukluk ile karakterizedir; anterior boynuz hiicreleri, sinir
koki, periferik sinir, néromuskuler bileske veya kasin kendisi gibi (Fig 1). Etyolo-
jinin hizli ve dikkatli bir inceleme ile aydinlatilmasi ¢ok 6nemlidir ¢linkii uygun
teshisin hastaligin yonetimi ve prognoz tizerinde ciddi bir etkisi vardir. Sebebin
aydinlatilmasi temel olarak iyi bir tibbi hikaye ve fizik muayenenin destekledigi
norofizyolojik inceleme ve bazen birkag laboratuvar testine dayanmaktadir.

Noromuskuler zayiflig1 olan hastalarda solunum destegi ihtiyaci hizli ve dik-
katli bir sekilde degerlendirilmelidir. Néromuskuler zayifligin yol a¢tig1 solunum
yetmezligi akciger hastaligindan daha ciddi kabul edilir ¢iinkii gelisimi, ani de-
kompansasyon ve hayati tehdit eden hipoksi gelisene kadar belirgin olmayabilir
(2,3). Ayn1 zamanda arter kan gazinda ciddi hipoksemi, hiperkapni ve asidozun
ortaya ¢ikmasi solunum yetmezligi derinlesene kadar olmayabilir (2,3).

Tim diinyada Guillain-Barré sendromu (GBS), ANMP’nin en sik sebebidir ve
noromuskuler bozukluklarla iliskili solunum kasi giigsiizliiklerinin biiyiik kismi-
ni1 olusturur (3-5). ANMP spektrumu igerisindeki hastaliklar sayica fazladir ve
MU’nun etkilendigi noktaya gore siniflandirilir ve 6n boynuz hiicre bozuklugu,

poliradikiilonéropati, sinir kas kavsagi bozuklugu ve primer kas hastaliklari ola-
rak siniflanabilir (Tablo 1)

! Dr., Ankara Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Norolojisi Boliimii, Ankara
2 Dr., Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Norolojisi Boliimii, Ankara
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ayene zor olabilir. Klinik ve elektrofizyolojik degerlendirme kombinasyonu etki-

lenen bolgeyi yani anterior boynuz hiicresi, sinir kokii, sinir, kas ve néromuskuler

bileske gibi tespit etmeye yarayabilir. Akut néromuskuler giigsiizliigii olan has-

taya yaklasim algoritmasi $ekil 3’te verilmistir. Kritik hastalik noropatisi, kritik

hastalik myopatisi ve uzamis néromuskuler blokaj da dahil olmak tizere kritik

hastaliklarin komplikasyonlar kritik hastalarda yeni baslangicli giigstizligiin te-

mel sebebi olarak kabul edilmektedir. Bu durumlar, yogun bakima yatistan sonra

gelisebilecek diger norolojik durumlardan ayirt edilmelidir. Protokol bazli klinik

ve arastirict yaklagim bdylesi vakalarin acil sartlarda uygun yonetilebilmesi igin

gereklidir.
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Boliim 3

ASI KARSITLIGI TARIHCESI

Onder KILICASLAN'

ASININ TARIHCESI

Aglar, ilk olarak M.O. 1000’li yillarda Cinliler tarafindan kullanilmas, ilerleyen
yillarda ise Orta Asya, Hindistan ve Osmanli Devletine kadar yayilmistir. Asila-
ma ezelden beri Osmanli Imparatorlugu ve Gallerde yapiliyordu ve yaklasik 1650
yilinda Istanbul’a ulasti. Nereden geldigine dair kaynaklar tartigmali olmakla bir-
likte iki olasilik 6ne siiriilmektedir: Cin ya da Hindistan .

Milattan sonra yaklasik 1000 yilinda uygulanan tip, teknik ve biiyli uygula-
malari bir yere kaydedilmedigi bilinmektedir. Joseph Needham isimli arastirmaci
metninde bunlardan bahsetmistir ve agilama ile ilgili en erken tartisma 1549 y1-
linda ilk defa Cinde basilan bir kitapta (Cinli yazar Wan Quan) oldugunu dogru-
lamistir. Cinde agilamanin kokenini aragtiran Needham, metninde agilamanin ilk
1567 ve 1572 arasi uygulanan ve simya ilkelerine dayanan ‘olaganiistii bir adam’
tarafindan icat edildigini belirtmektedir. Ayrica Cinde cesitli aileler ticari neden-
lerle kalitsal agic1 oldu ancak bunlar da sirlarini agiga ¢ikarmaktan kagindiklarin-
dan bahseder. Bir 6rneginde 17. ylizyilin ikinci yarisinda Khang imparatorunun
tiim ailesini, ordusunu ve diger tiim gruplar: asiladigindan ve bu sayede cigek
hastaligini hafif gecirdiklerinden bahsetmektedir. Beraberinde, Howell isimli
aragtirmaci, eski Sanskrit metinlerinde anlatilan iddialara dayanarak Bat1 Bengal
ve Banglades bolgelerinde agilamanin yiizlerce yil 6ncesinden uygulandigindan
bahsetmistir .

Avrupanin asi ile ilk tanigmasi ise, Tiirklerin as1 ile ilgili yontem ve uygula-
malarini Avrupa’ya tagiyan Emanuel Timonius sayesinde olmustur. 1714 yilinda,
Konstantinopolis'te Emanuel Timonius bir mektup yazdi ve bu mektup tiim Avru-
pa’ya yayild1 ve Kraliyet toplumuna bu mektup John Woodward tarafindan okun-
du. Daha sonra 1716 yilinda ayni zamanda Tiirkiyeden yazan, saygin bir doktor
olan Jacob Pylarinius, 1660 yilinda asinin Constantinoplede Yunan bir kadin ta-
rafindan tanitildigini belirtmistir. Lady Mary Wortley Montague, Istanbulda bir

' Dr. Ogr. Uyesi, Diizce Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim dal1.
dronderklcsIn@gmail.com
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SONUC

Ozellikle bat1 diinyasinda asilama karsiti hareketlerin artig1 insan sagligini ve
toplum bagisiklig icin ciddi bir tehdit olusturmaktadir. Kizamik, ortadan kal-
dirmak tizere iken, yeterli bagisiklik esigi saglanamadig: icin ‘geri doniig’ yapan
en 6nemli hastaliktir. Son dénem kizamik salginindan her yasta insan etkilen-
mistir. ‘Hortlayan’ bu salginlar ulusal saglik politikalarini zorda birakmakta kal-
miyor, ayn1 zamanda birgok 6liimciil kayiplara neden olmaktadir. Bu nedenle,
saglik hizmetindeki tiim paydaslarin - doktorlar, arastirmacilar, egitimciler ve
hiikiimet- ebeveynleri hedef alan asilama karsit1 hareketinin etkisini azaltmak
i¢in birlesmesi son derece 6nemlidir. Arastirmalar gosteriyor ki, as1 yaptirmaya
meyilli olan ebeveyniler bile siiregelen tartigmalar sonucunda se¢imlerini sor-
gulamakta ve kararsiz kalabilmektedir. Toplumda bir¢ok ebeveyn agilarin nasil
etki ettiginden veya asilanmanin 6nemi gibi temel bilgilerden yoksundur. Dahasi,
oyle goriiniiyor ki, bu bilgiye en ¢ok ihtiyaci olan kesim bu bilgi konusunda en
tereddiitte kalan kesimdir. Sosyal medya ve haber platformlar1 aracilig: ile agila-
rin ‘Ociilestirilmesine’ kars: etkin bir miicadele etmek gerekmektedir. Ebeveynle-
rin ag1 glivenligi ile ilgili karsit medya mesajlarina nasil tepki verdigini arastiran
niteliksel bir ¢aligma, kisisel deneyimlerin, deger sistemlerinin ve saglik profes-
yonellerine duyulan giiven diizeyinin, agilanma konusunda ebeveynlerin karar
vermesi i¢in gerekli oldugu sonucuna varmstir. Bu nedenle, agilama hareketiyle
miicadele etmek i¢in, ebeveynlerin saglik uzmanlarina ve ilgili makamlara giiven
gelistirmelerine yardimci olmak, velileri kanit ve rakamlarla egitme, as1 karsiti
akimlarin savlarini giiriitmek ve agilamaya tesvik etmek 6nemli politikamiz ha-
line gelmelidir.
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Boliim 4

CORPUS CALLOZUM AGENEZISI

Arzu YILMAZ!
0Ozlem YAYICI KOKEN?

CORPUS CALLOZUMUN NORMAL FONKSiYON VE ANATOMISi

Corpus callosum (CC), insan beyninde sag ve sol hemisferleri baglayan en
biiyitkk beyaz madde traktidir ve yaklasik 200 milyon akson icermekte ve tiim
kortikal liflerin %2-3’tinii barindirmaktadir. Bes ana serebral komissiirden (in-
san beyninde orijinleri seviyesinde orta hatt1 gegen sinir lifi demetleri) biridir,
digerleri ise anterior, posterior, hippokampal ve habenular komisstirlerdir. Temel
fonksiyonu iki serebral hemisfer arasinda bilgi transferi ve koordinasyondur, boy-
lelikle kognisyon ve norolojik fonksiyonlarin dogru bi¢cimde devamina yardim-
c1 olur. Interhemisferik iletisim duyusal, motor ve gorsel-motor informasyonun
entegrasyonu ve ayni zamanda dil ve mantik gibi yiiksek kognitif fonksiyonlar
agisindan dnemlidir (1,2).

Fetal ve postnatal manyetik rezonans (MR), antenatal ultrason (US) kullani-
min yayginlagmasi ile CC anomalileri, agenezisi ok daha sik tespit edilmeye bas-
lanmistir. CC geleneksel olarak dort anatomik bolgeye ayrilmistir; genum, rost-
rum, corpus (anterior, orta ve posterior segmentler) ve splenium. CC topografik
olarak organizedir; anterior bolgeler daha ¢ok anterior korteks ile baglant1 yapar-
ken (prefrontal asosiasyon bolgeleri, premotor, yardimci motor alanlar ve anterior
inferior parietal bolgeler); posterior bolgeler parietal, temporal ve oksipital lob-
larin posterior assosiasyon boélgeleri ile baglant: yapar (1,3). Kallosal baglantilar
hem inhibitér (Iki hemisferin birbirini inhibe ederek bagimsiz ¢aligmasi) hem de
eksitator (hemisferler arasinda enformasyon entegrasyonu) olabilir. Liflerin ¢o-
gunlugu ise eksitatordiir (4).

' Dr., Ankara Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Norolojisi Bolimii, Ankara
2 Dr., Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Norolojisi Boliimii, Ankara

-43 -



10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

Giincel Cocuk Sagligi ve Hastaliklari

KAYNAKLAR

. Paul LK. Developmental malformation of the corpus callosum: A review of typical

callosal development and examples of devel- opmental disorders with callosal involve-
ment. ] Neurodev Disord, 2011;3:3-27.

. Hinkley LB, Marco EJ, Findlay AM, Honma S, Jeremy R], Strominger Z, Bukshpun P,

Wakahiro M, Brown WS, Paul LK, Barko- vich AJ, Mukherjee P, Nagarajan SS, Sherr
EH. The role of corpus callosum development in functional connectivity and cogniti-
ve processing. PLoS ONE 2012;7: e39804.

. Witelson SE. Hand and sex differences in the isthmus and genu of the human corpus

callosum. A postmortem morphological study. Brain 1989; 112:799-835.

. Bloom JS,Hynd GW.Theroleofthecorpus callosum in interhemispheric transfer of in-

formation: Excitation or inhibition? Neu- ropsychol Rev 2005;15:59-71.

. Paul LK, Brown WS, Adolphs R, Tyszka JM, Richards L], Mukherjee P, Sherr EH. Age-

nesis of the corpus callosum: Genetic, developmental and functional aspects of conne-
ctivity. Nat Rev Neurosci 2007;8:287- 299.

. Sotiriadis A, Makrydimas G. Neurodevelopment after prenatal diagnosis of isolated

agenesis of the corpus callosum: An integra- tive review. Am ] Obstet Gynecol 2012;
206:337. el-e5.

. Siffredi V, Anderson V, Leventer RJ, Spencer- Smith MM. Neuropsychological pro-

file of agenesis of the corpus callosum: A systematic review. Dev Neuropsychol
2013;38:36-57.

. Badaruddin DH, Andrews GL, Bélte S, Schilmo- eller K], Schilmoeller G, Paul LK,

Brown WS. Social and behavioral problems of children with agenesis of the corpus
callosum. Child Psychiatry Hum Dev 2007; 38:287- 302.

. Lau YC, Hinkley LB, Bukshpun P, Strominger ZA, Wakahiro ML, Baron-Cohen S,

Allison C, Auyeung B, Jeremy R], Nagarajan SS, Sherr EH, Marco EJ. Autism traits in
individuals with agenesis of the corpus callosum. ] Autism Dev Disord 2013; 43:1106-
1118.

Frazier TW, Hardan AY. A meta-analysis of the corpus callosum in autism. Biol Psy-
chiatry 2009; 66:935-941.

Sajan SA, Fernandez L, Nieh SE, Rider E, Bukshpun P, Wakahiro M, Christian SL,
Riviere JB, Sullivan CT, Sudi J, Herriges MJ, Paciorkowski AR, Barkovich AJ, Glessner
JT, Millen KJ, Hakonarson H, Dobyns WB, Sherr EH. Both rare and de novo copy
number variants are prevalent in agenesis of the corpus callosum but not in cerebellar
hypoplasia or polymicrogyria. PLoS Genet 2013; 9: e1003823.

Edwards TJ, Sherr EH, Barkovich AJ, Richards L]. Clinical, genetic and imaging fin-
dings identify new causes for corpus callosum development syndromes. Brain. 2014
Jun;137(Pt 6):1579-613.

Tovar-Moll E, Moll ], de Oliveira-Souza R, Bramati I, Andreiuolo PA, Lent R. Neurop-
lasticity in human callosal dysgenesis: A diffusion tensor imaging study. Cereb Cortex
2007; 17:531-541.

Grogono JL. 1968. Children with agenesis of the corpus callosum. Dev Med Child
Neurol 10:613-616.

Jeret ]S, Serur D, Wisniewski K, Fisch C. Frequency of agenesis of the corpus callosum
in the developmentally disabled population as determined by computerized tomog-
raphy. Pediatr Neurosci 1985- 1986; 12:101-103.

Schaefer GB, Bodensteiner JB. Evaluation of the child with idiopathic mental retarda-
tion. Pediatr Clin North Am 1992;39:929-943.

-61 -



17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

30.

Giincel Cocuk Saglhigi ve Hastaliklari

Glass HC, Shaw GM, Ma C, Sherr EH. Agenesis of the corpus callosum in California
1983-2003: A population-based study. Am ] Med Genet Part A 2008;146A:2495-2500.
Palmer EE, Peters GB, Mowat D. Chromo- some microarray in Australia: A guide for
paediatricians. ] Paediatr Child Health 2012; 48: E59-E67.

Palmer E, Speirs H, Taylor PJ, Mullan G, Turner G, Einfeld S, Tonge B, Mowat D.
Changing interpretation of chromosomal microarray over time in a community co-
hort with intellectual disability. Am ] Med Genet Part A 2014; 164A:377-385.
O’Driscoll MC, Black GC, Clayton-Smith J, Sherr EH, Dobyns WB. Identification of
genomic loci contributing to agenesis of the corpus callosum. Am ] Med Genet Part A
2010; 152A:2145-2159.

de Ligt J, Willemsen MH, van Bon BW, Kleefstra T, Yntema HG, Kroes T, Vulto-van
Silthout AT, Koolen DA, de Vries P, Gilissen C, del Rosario M, Hoischen A, Scheffer
H, de Vries BB, Brunner HG, Veltman JA, Vissers LE. Diagnostic exome sequencing in
persons with severe intellectual disability. N Engl ] Med 2012;367:1921-1929.

Akizu N, Shembesh NM, Ben-Omran T, Bastaki L, Al-Tawari A, Zaki MS, Koul R,
Spencer E, Rosti RO, Scott E, Nickerson E, Gabriel S, da Gente G, Li ], Deardorff MA,
Conlin LK, Horton MA, Zackai EH, Sherr EH, Gleeson JG. Whole-exome sequencing
identifies mutated c120rf57 in recessive corpus callosum hypoplasia. Am ] Hum Genet
2013; 92:392-400.

Salih MA, Tzschach A, Oystreck DT, Hassan HH, AlDrees A, Elmalik SA, El Khas-
hab HY, Wienker TE, Abu-Amero KK, Bosley TM. A newly recognized autosomal
reces- sive syndrome affecting neurologic function and vision. Am ] Med Genet Part
A 2013;161A:1207-1213.

Zahrani F, Aldahmesh MA, Alshammari MJ, Al- Hazzaa SA, Alkuraya FS. Mutations
in c120rf57 cause a syndromic form of colobomatous microphthalmia. Am ] Hum
Genet 2013;92:387-391.

Temtamy SA, Salam MA, Aboul-Ezz EH, Hussein HA, Helmy SA, Shalash BA. New
autosomal recessive multiple congenital ab- normalities/mental retardation syndrome
with craniofacial dysmorphism absent corpus callosum, iris colobomas and connecti-
ve tissue dysplasia. Clin Dysmorphol 1996;5:231- 240.

Volpe P, Paladini D, Resta M, Stanziano A, Salvatore M, Quarantelli M, De Robertis
V, Buonadonna AL, Caruso G, Gentile M. Characteristics associations and out- come
of partial agenesis of the corpus callosum in the fetus. Ultrasound Obstet Gynecol
2006;27:509-516.

Santo S, D’Antonio F, Homfray T, Rich P, Pilu G, Bhide A, Thilaganathan B, Papageor-
ghiou AT. Counseling in fetal medicine: Agenesis of the corpus callosum. Ultrasound
Obstet Gynecol 2012;40:513-521.

Moutard ML, Kieffer V, Feingold ], Lewin E, Baron JM, Adamsbaum C, Gélot A, Isapof
A, Kiefter F, de Villemeur TB. Isolated corpus callosum agenesis: A ten-year follow- up
after prenatal diagnosis (how are the children without corpus callosum at 10 years of
age?). Prenat Diagn 2012; 32:277-283.

Bedeschi MF, Bonaglia MC, Grasso R, Pellegri A, Garghentino RR, Battaglia MA, Pa-
narisi AM, Di Rocco M, Balottin U, Bresolin N, Bassi MT, Borgatti R. 2006. Agenesis
of the corpus callosum: Clinical and genetic study in 63 young patients. Pediatr Neurol
34:186- 193.

Schell-Apacik CC, Wagner K, Bihler M, Ertl- Wagner B, Heinrich U, Klopocki E, Kal-
scheuer VM, Muenke M, von Voss H. Agenesis and dysgenesis of the corpus callosum:
Clinical, genetic and neuroimag- ing findings in a series of 41 patients. Am ] Med

Genet Part A 2008; 146A:2501-2511.

-62 -



Boliim 5

COCUK ACIL SERVISINDE STATUS EPIiLEPTiKUSA
YAKLASIM

Tugce NALBANT!

GIRIS
Cocukluk ¢aginda sik goriilen ndrolojik bir acil durum olan status epileptikus

(SE), ciddi ve siklikla yasami tehdit eden bir tablodur. Erken tedavi edilmedigi
takdirde SE mortalite ile sonuglanabilir.!-

Tanimi

Status epileptikus, Uluslar aras: epilepsi ile savas dernegi (the International
League Against Epilepsy,ILAE) tarafinca 30 dakikadan uzun siiren tek nébet veya
arada bilincin tam olarak normale donmedigi iki ya da daha fazla nobetin pes
pese tekrarladigi durum olarak tanimlanmakta idi.*¥

Ancak SE’nin tedavisi aciliyet gerektiren bir durum olmasi ve 5-10 dakika sii-
ren bir nobetin miidahelesiz sonlanmasinin olas: olamamas: nedeniyle pratikte
tanimi degisti.?

ILAE, SE'nin tanimina, SE’nin tiiriine bagl olarak tedavinin baslamasi gereken
zamani (t1) ve siirekli nobet aktivitesinin néronal yaralanma gibi uzun siireli se-
kellere (t2) yol agtig1 zamani yansitacak sekilde degistirmistir. Buna gore jenerali-
ze tonik-klonik nébetler i¢in, SE, biling agilmadan siirekli konvulsif aktivite veya
tekrarlayan jeneralize konvulsif nobet aktivitesi olarak tanimlanir (t1 =5 dk, t2 >
30 dk). Tanim, biling bozuklugunun eslik ettigi fokal SE(t1 = 10 dk, t2 = 30 dk) ve
absans SE (t1 = 10-15 dk, t2 = bilinmiyor) i¢in farklidir®.

Patofizyolojisinde izole nobetlerin yayilmasini ve tekrarii sinirlayan,asir
uyarilmanin oldugu ve / veya inhibisyonun etkisiz oldugu birden fazla mekaniz-
manin basarisizlig1 suglanmaktadir.®”

! Uzman doktor,izmir Saglik Bilimleri Universitesi Tepecik Egitim Ve Arastirma Hastanesi,
tugeelik83@gmail.com
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COCUKLARDA KUDUZ HASTALI(V}I VE ASILAMADA
SON GELISMELER

Gokce CELEP!

Kuduz bilinen en eski hastaliklardan biridir, eski Misir, Pers, Anadolu, Me-
zopotamya kaynakl: tarihi belgelerde hayvanlarin insanlar1 1sirmasinin 6liimciil
sonuglar1 olabilecegi anlatilmistir, hayvanlarin kontrol altinda tutulmas: gerekti-
gi cok eskiden beri bilinmektedir.”) Klinik yakinma ve bulgular ortaya ¢iktiktan
sonra 6liim ka¢inilmazdir. Kuduz insanlarda ve memeli hayvanlarda ensefalit tab-
losu olusturan viral bir zoonozdur.® Etken Lyssavirus genusunun Rhabdoviridae
ailesine mensup zarfly, tek iplikli ribontikleik asit (RNA) iceren ¢ubuk seklinde bir
viriistiir, gesitli cografik bolgelerde farkl: tiirleri karsimiza ¢ikar, Antartika disinda
tim kitalarda yaygindir.®) Genellikle Asya ve Afrikanin kirsal kesimlerinde, a1 ve
immunglobulin kaynaklarina ulasmanin zor oldugu bolgelerde hala yiiksek oran-
da oliimlere neden olmaktadir, 19. yiizyilin sonlarinda bulunan agi, temas sonrasi
korumada da etkindir. Buna ragmen yilda yaklasik 60000 insan kuduz riskli te-
mas yaralanmalar1 ve hastalik nedeniyle kaybedilmektedir.” Ulkemiz kuduz igin
endemik bir cografyada yer alir, her yil yaklagik 250.000 kuduz siipheli yaralanma
ve 1-2 vaka bildirilmektedir.””

Tiim sicakkanli memeliler degisik oranlarda kuduz hastaligina duyarhdur. Til-
ki, ¢cakal ve kurdun duyarlilig1 en fazladir; ancak kopekler orta duyarlilikta olma-
sina ragmen hastaligin yayllmasinda en 6nemli kaynaktirlar. Vahsi doga ve insan-
la temaslar1 nedeniyle agilanmalari ¢ok 6nemlidir. Kuduzun 6nlenmesi ve kontrol
altinda tutulmasi i¢in képek popiilasyonun %70’inden fazlasi asilanmis olmalidir
66 Kopekler disinda kedi, kiigiik ve bitytikbas hayvanlar, binek hayvanlar1 da
bulastirici olabilen evcil hayvanlardir. Bugiinkii verilere gore iilkemiz ve diinya-
da fare, si¢an, tavsan, yabani tavsan, kobay, hamster gibi kemirgenler aracilig ile
insana bulasan kuduz vakasi bildirilmemistir. Hayvan saghg: ile ilgili kurumlar
farkli bildirimde bulunmadik¢a bu hayvanlarin isiriklarinda kuduz profilaksisi
gerekmez.® Ancak tilkemizde yasamamasina ragmen gesitli nedenlerle insanlarla
temas1 olabilen memeli hayvanlarin isiriklar1 kuduz siipheli yaralanmadir.® In-
sandan insana direk gecis bilinmemekle beraber doku nakli sonrasinda gelisen

! Dr. Ogr. Uyesi, Amasya Universitesi Tip Fakiiltesi, gokce4celep@yahoo.com
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as1 programinin uygulanmasi gerektigi rehberdeki en 6nemli degisikliktir; ancak

immiin yetmezlik durumunda olguya gore degerlendirme yapilmalidir. Temas

sonrasi profilaksi gerektirmeyen durumlar, antibiyotik profilaksisi, yara i¢in dikis

gerektiren durumlarda yaklagim yeniden gozden gegirilmistir.*'® Bu rehberler

is1g1inda yaklagim hem tam korunma saglayacaktir hem de gereksiz maliyete ne-

den olan miidahaleleri 6nleyecektir.
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COCUKLARDA VVULVOVA]iNAL HASTALIKLARIN
DEGERLENDIRILMESI

Dilek ORBATU*
Demet ALAYGUT?

GIRIS

Vulvovajinal yakinmalar, ¢ocukluk ve adolesan periotta en sik karsilagilan ji-
nekolojik problemdir. Prepubertal ¢ocuklarda enfeksiyon, konjenital anomaliler,
travma veya dermatolojik nedenler ile ortaya ¢ikabilir.") Vajinit ise nonspesifik
veya bilinen baz1 patojenlerle ortaya ¢ikabilir. Vulvovaginit, vulvovajinal mukoz
membranlarin inflamasyonudur. Vulvit, vajinit ve vulvovajinit terimleri bu infla-
masyonu anlatmak icin kullanilmaktadir.®’ Ozellikle prepubertal kiz ¢cocuklarin-
da en sik goriilen jinekolojik problemdir ve hem ¢ocukta hem ebeveynlerde ank-
siyete yaratmaktadir.) Uygun muayene, dogru tani, tedavi ve aile egitimi ile bu
endise giderilebilir.”) Hastalarin ¢ogu oncelikle pediatristlere ve aile hekimlerine
basvurmakta, standart tedavilere cevap vermeyen vakalar ise jinekologlara yon-
lendirilmektedir. Cocuklarda genelde once vulva inflamasyona ugrar, vajina se-
konder etkilenir.®” Bircok anatomik faktor pediatrik popiilasyonda vulvovajinite
yatkinlik yaratmaktadir. Prepubertal donemde vulvar deri incedir, vulvadaki yag
dokusu ve pubik killar heniiz gelismemistir. Vulvar derinin inceligi ve vulvanin
anal bolgeye yakinlig1 travmalara ve enfeksiyonlara duyarlilig1 artirir. Vajinal mu-
koza ince ve atrofiktir, glikojen azdir, nétral pHdadur, servikal mukus az tiretilir.
“% Komsuluk nedeni ile rektal bolgeden genital bolgeye mikroorganizmalar ra-
hatlikla gecebilmektedir. Yetersiz el ytkama, genital hijyene dikkat edilmemesi bu
gecisi kolaylastirarak enfeksiyona zemin hazirlamaktadir®. Tablo 1'de vulvovaji-
nal yakinmalara yol agan nedenler, Tablo 2'de ise yas gruplarina gore ayiric tanida
disiintilmesi gereken faktorler 6zetlenmistir. Vulvovajinal yakinma ile bagvuran
bir olguda iyi bir anamnez ve fizik baki tani i¢in esas noktay1 olusturmaktadir.

1 Dog. Dr., Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Klinigi,
drdilekorbatu@gmail.com
2 Dog. Dr., Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, alaygutdemet@gmail.com
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rabilir. 50 kiz hastanin degerlendirildigi retrospektif bir galismada labial adez-
yonlar astim ve egzema gibi otoinflamatuvar durumlar ile iliskili bulunmustur.
@9 Olgularin %50’si asemptomatiktir ve ¢cocuga primer bakan kisilerce farkedilir.
@8 Semptomatik hastalarda sik idrara ¢ikma, idrar yolu enfeksiyonu, vajinit ve
iseme sonrast damlama gibi semptomlar olabilir. Ozellikle komplet adezyonlarin
tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlarina yol agtig1 bilinmektedir. %80 oraninda ta-
nidan sonraki 1 yil icerisinde herhangi bir girisim yapmaksizin diizelirler.*” Eger
miidahele ile agilirsa 6zellikle bezli cocuklarda %41 oraninda tekrarlar. O nedenle
asemptomatiklerde sadece izlem yapilmalidir. Semptomatik olgulara topikal 6st-
rojen kremleri verilebilir.

Hemanjiomlar

Hemanjiomlar vulvada veya herhangi bir viicut bolgesinde olabilir. Bir¢cogu
2-5 yas aras1 involiisyona ugrar ve ileri tetkik gerekmez. Vulvar ve klitoral heman-
jiomlar nadiren kanar. MR ile internal tutulum ve biiyiikliik agisindan degerlen-
dirme yapilmalidir.®¥

Sonug olarak vulvovajinitler pediatrik ve adolesan jinekolojide en yaygin prob-
lem olmakla birlikte, 6yki, fizik muayene ve tanisal testler ile dogru tani ve yakla-
stm yapilmalidir. Idrar yolu enfeksiyonlari, yabanci cisim, cinsel istismar mutlaka
tekrarlayan semptomlar1 olanlarda degerlendirilmelidir. Vulvovajinitlerin pediat-
rik yas grubunda en sik nonspesifik nedenlerle olustugu, spesifik enfeksiyoz et-
kenlere uygun antibiyoterapi verilmesi gerektigi unutulmamalidir.
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COCUKLUK CAGI AKUT LENFOBLASTIK LOSEMISi,
TEDAVISI VE TEDAVIYE BAGLI ERKEN DONEMDE
GORULEN YAN ETKILER

Meri¢ KAYMAK CIHAN!

GIRIS

Losemiler, hematopoietik 6nciil hiicrelerin neoplastik degisimi sonucu ortaya
¢ikan klonal hastaliklardir. Normal ilik elemanlarinin yerine, diffiiz olarak bozul-
mus niikleer kromatinli, bir veya daha fazla niikleolus igeren ve bazofilik sitop-
lazmali, nispeten farklilasmamis hiicreler olan malign blast hiicreleri geger. Akut
Lenfoblastik Losemi (ALL) ¢ocukluk ¢aginda goriilen en yaygin kanser olup, tiim
pediatrik kanserlerin %33’iinii olusturmaktadir (1).

Epidemiyoloji

Cocukluk ¢aginda losemiler tiim kanserlerin %30-35’ini olusturur. Tiirki-
yede ¢ocukluk ¢ag: kanser kayitlarinda siklik %31,3 olarak bildirilmektedir (2).
ALL ¢ocuklarda losemilerin %80-85’ini olusturarak, akut myeloid (AML) 16se-
miden ¢ok daha sik goriliir. Siklik bati tilkelerinde 15 yas altindaki ¢ocuklarda
yaklasik 100.000de 4 olup, kalitsal veya cevresel etkenler nedeni ile en disiik
Afrika’ da olmak tizere diinyanin degisik bolgelerinde 6nemli farkliliklar goste-
rebilmektedir (3).

ALLnin en sik gortldigi donem 2-5 yastir. Bu yogunlagma gelismis tilkelerde
daha belirgin ve erken yastadir. ALL siklig1 gelismis tilkelerde endiistrilesmeye ge-
¢is donemlerinde artis gostermistir ve gevresel etkenlerin 16semi gelisimine kat-
kisini diistindirmistiir. Cinsiyete gore dagilim gelismis tilkelerde 1,2/1 oraninda
erkeklerde fazladir ancak immiinfenotipe gore farklilik gostermektedir. T ALLde
erkek/kiz oran1 4 ¢itkmaktadir (4).

Ulkemizde yilda ortalama 250 olgunun giris yapildig: Tiirk BFM Caligma Gru-
bu protokolii TR-ALL BFM 2000'de ortanca yas 5 ve erkek/kiz orani 1,2dir (5).

! Pediatrik Hematoloji Onkoloji Uzmani, Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji-Onkoloji Boliimii, Ankara,
email: merckaymak@gmail.com
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Vinkristin dozunda ve uygulama planinda degisiklik yapilmazsa diger uygulama-

lardan sonra da gozlenebilir. Ozellikle azol grubu antifungaller vinkristin meta-

bolizmasini etkilediklerinden tablonun daha da agirlagmasina neden olurlar (16).

Sekonder hemakromatosis, kismen yapilan eritrosit stispansiyonu nakillerine,

kismen de kemoterapi ilagalarina bagl olarak gelismektedir (18). Ayrica transfiiz-

yonlara bagli olarak gelisebilen metabolik alkaloz da, rastlanabilen 6nemli komp-
likasyonlardandir (19).
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FEBRIL NOBETi OLAN COCUGA YAKLASIM

Emine TEKIN!

Cocukluk ¢aginda en sik karsilagilan nérolojik problemlerden biri febril no-
betlerdir. En sik 18 ay civarinda goriiliir. Erkek ¢ocuklarda daha sik goriiliir. Er-
kek:kiz orani 1,4:1dir. Toplumlar arasinda sikliginda farkliliklar olmakla birlikte
genellikle %2- 5 oraninda goriiliir. Asya toplumlarinda siklig1 artar. Japonyada
%5-10, Turkiyede %3.3 oraninda gorilmektedir ).

TANIM

ILAE (International League Against Epilepsy- Uluslararasi Epilepsi ile Savas
Ligi )’nin tanimina gore febril nobet merkezi sinir sistemi (MSS) enfeksiyonunun
eslik etmedigi atesli durumlardaki; akut semptomatik olmayan, dncesinde her-
hangi bir afebril nébet gegirmemis 1 aydan biiyiik (genellikle 3 ay-6 yas) ¢ocuk-
lardaki nobettir®.

AAP (Amerikan Pediatri Akademisi)’nin tanimina gore atesli donemde, MSS
‘yi tutan bir enfeksiyon veya belirlenmis bir sebep (elektrolit imbalansi, metabolik
bozukluk, intoksikasyon, travma) olmaksizin, 6nceden afebril nobet (epilepsi) ge-
¢irmemis 6 ay -5 yas arasindaki ¢ocuklarda goriilen nobetlerdir®.

Her ates ve nobet birlikteligi febril nobet olarak diisiiniilmemelidir. Sempto-
matik nobetler (MSS enfeksiyonu, kafa travmasi, metabolik dekompansasyon du-
rumlari, zehirlenmeler) , epilepsi tanili bir hastada atesin tetikledigi nobet veya
atesle iligkili epileptik sendromlar (Dravet sendromu, GEFS +, FIRES, IHHE)
atesli donemlerde ndbet sebebi olabilir.

SINIFLANDIRMA

Febril nobetler basit, komplike (kompleks) ve febril status olarak ayrilirlar. En
sik goriilen (%70) basit febril nobetlerdir.

Basit febril nobet 15 dkdan kisa siiren, jeneralize, 24 saat i¢inde tekrarlama-
yan nobetlerdir. Komplike febril nobetler 15 dkdan uzun siiren, fokal olan, 24

' Dr. Ogr. Uyesi, Giresun Universitesi Kadin Dogum ve Cocuk Hastanesi, Cocuk Norolojisi,
dreminetekin@yahoo.com
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FIRES

(Febrile infection-related epilepsy syndrome,

Fever-induced refractory epileptic encephalopathy in school-age
children)

Saglikl1 bir ¢ocukta atesli enfeksiyonu takiben (1-15 giin sonra) direngli status
epileptikus (SE) tablosunun olusmasidir. Yeni baslangich direngli status epilepti-
kus (NORSE, new onset refractory status epilepticus) olarak bilinen durumun- SE
yol agabilecek akut veya yapisal, toksik, metabolik bir nedenin tespit edilemedigi,
onceden bilinen epilepsi / nérolojik hasarin olmamasi durumu- alt kategorisi gibi
kabul edilmektedir. Mekanizma net olarak bilinmemektedir. Tedaviye direngli SE
durumudur. Steroid, ketojenik diyet, immun tedaviler denenmektedir. Mortalite
ve morbidite yiiksektir®.

IHHS (Idiopathic hemiconvulsion-hemiplegia syndrome )

IHHE ( infantil Hemikonviilsiyon-Hemipleji ve Epilepsi )
Atesli donemde klonik konvulzif SE, ipsilateral hemipleji tablosu olarak kar-
simiza ¢ikar.
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OBEZ COCUK MUAYENESINDE OZELLIKLI
BULGULAR

Mehmet Cenk BELIBAGLI*
Kiibra iRDAY DEMiR?

GIRIS

Yaklagik 81 milyonluk niifusun dogumda beklenen yasam siiresinin ulusla-
rarast karsilagtirmasinda 78.0 y1l ortalamaya sahip Tiirkiye, 71.9 y1l olan diinya
ortalamasinin ve 77.8 yil olan Diinya Saglik Orgiitii (DSO) Avrupa Bolgesinin
hemen tizerinde yer almaktadir (1). Beklenen yasam siiresinin uzunlugu; sag-
likta kalite gostergeleri agisindan olumlu bir parametre olmasinin yani sira kro-
nik hastaliklarin siiresinin de uzadiginin gostergesidir. Bu hastaliklar icerisinde
DSO’niin en riskli on hastaliktan biri olarak kabul ettigi obezitenin goriilme
sikligr 6zellikle yirminci yiizyilin sonlarinda artmistir ve giiniimtizde ciddi bir
pandemi haline gelmistir. Yakin zamanda, obezite ile iliskili mortalite agisindan
kesin hesaplamalar bulunmasa bile, obezitenin sigaradan sonra en biiyiik 6n-
lenebilir saglik iligkili mortalite nedeni oldugunu tanimlayan ¢alismalar rapor
edilmistir (2).

Ulkemizde 2006 yilinda baslayan obezite farkindaligi ve miicadelesinde uy-
gunsuz beslenme ve yetersiz fiziksel aktivitenin obezite ile sebep sonug iliskisi
aragtirilirken oncelikle erigkinlerde iizerinde ¢aligmalar yapilmistir. Ancak yakin
zamanda yapilmis caligmalar gostermistir ki cocuk yasta baslayan obezite, eriskin
donemde obezite ve diger saglik sorunlariile iliskilidir (3). Adélesan ¢agin baslan-
gicinda normal sinirlardaki viicut kitle indeksinin (VKI) bu dénem igerisindeki
artisinin, eriskin VKI'den bagimsiz olarak hayatin ileri donemlerindeki komorbit
hastaliklarla iliskili oldugu ¢alismalarla gosterilmistir. Bu nedenle obezite ile mii-
cadeleye ¢ocukluk yas grubundan baglanmali ve tedavi etmek yerine obezitenin
Oonlenmesi tizerinde durulmalidir (4).

! Aile Hekimligi Uzmani, Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, mcbelibagli@gmail.com
2 Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Uzmani, Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, irdaykubra@gmail.com
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SONUC

Obez ¢ocuklarin muayenelerinde diger cocuklarda kolayca gozden kagabile-

cek bu bulgularin basliklar halinde bile hatirda tutulmasi, kanita dayali odaklara

ve tanimlanmis hedeflere sahip muayene algoritmalar1 olusturulmasina yardim-

c1 olarak obez ¢ocuklardaki komorbid hastaliklarin tani ve tedavilerinde daha

olumlu sonuglara ulasilmasina olanak taniyacaktir.
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PFAPA SENDROMU

Zafer BAGCI!

GIRIS

PFAPA (Periyodik Ates, Aftoz Stomatit, Farenjit ve Servikal Adenit) Sendro-
mu, kiigtik cocuklardaki periyodik atesin en yaygin nedenidir. Klinik olarak ilk
kez 1987 yilinda Marshall ve arkadaslar1 tarafindan Amerika Birlesik Devletlerin-
deki 12 ¢ocukta tanimlanmistir. Sendromun adi, ingilizce ‘Periodic Fever, Apht-
hosus, Pharyngitis, Adenitis’ kelimelerinin bas harflerinden 1989 yilinda tiiretil-
mis ve tan1 kriterleri olusturulmustur.

PFAPA Sendromu igin evrensel ve giivenilir bir tani testinin olmamasi, kli-
nisyen i¢in tanida ve ayirici tanida zorluklara neden olmaktadir. Bu sendromun
bilindiginden daha yaygin oldugu, hastalarin gereksiz tetkik ve tedavilere maruz
kaldiklar1 diisiiniilmektedir.’ PFAPA Sendromu, genellikle yasamin ilk 5 yilinda
baglar ve siklikla 6 ay 5 yas aras1 gocuklarda goriiliir. %55-71 oraninda erkek cin-
siyet baskinlig1 vardir. Belirli bir etnik koken ve 1rkla iliskisi tespit edilmemistir.*

ETYOLOJI

PFAPA, ailesel baskinlig1 olan otoenflamatuar bir sendromdur. Bugiine kadar
bir¢ok ¢aligma yapilmis olmasina ragmen PFAPA etiyolojisi ile iliskili herhangi
bir genetik varyasyon gosterilememistir. Onemli sayidaki hastada, ebeveynler
ve birinci derece akrabalar arasinda tekrarlayan ates, tonsillit ve/veya tonsil-
lektomi oykiisii vardir. Elde edilen veriler, PFAPA Sendromu’nun poligenik bir
genetik kokene sahip oldugunu, bununla birlikte hastaligin potansiyel genetik
temelini ve hastalik fenotipini degistiren potansiyel epigenetik faktorlerin var-
ligin1 gostermektedir.*® Ozellikle cocukluk ¢agi ile sinirli oldugu diisiiniilse de,
artan ¢ok sayida rapor, PEAPAnin yetigkinleri de etkileyebilecegini diisiindiir-
mektedir.”
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gocukluk ¢aginin nedeni belirsiz ve sik tekrarlayan atesli durumlarinda ayrintili

bir oykii ile atesin periyodik olup olmadig1 degerlendirilmeli, dikkatli bir fizik

muayene ile PFAPA kriterleri gozden gegirilmelidir. PFAPA tanis1 konulan ¢o-

cuklarin ebeveynlerine, bu hastaligin sekel birakmadigi, zamanla kendiliginden

iyilesebilecegi ve ¢ocugun gelisiminin etkilenmeyecegi konusunda bilgi verilerek

endiseleri giderilmelidir.
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Boliim 12

SAKROKOKSIGEAL TERATOMLAR

Meri¢ KAYMAK CiHAN!

GIRIS
Teratom kelimesi Yunanca “teratos (canavarin)” ve “onkoma (sislik)” kelime-
lerinden tiiretilmistir. (1). Bu terim Virchow tarafindan 1869da “sakrokoksigeal

biiyiime”yi tanimlamak i¢in kullanilmistir (2), ve raporlanan ilk vakaya MO 2000
yilinda yazilan Chadean ¢ivi yazisi tabletinde rastlanmaktadir (3).

Sakrokoksigeal teratomlar (SCT) genis serilerde tiim teratomlarin (gonadal te-
ratomlar da dahil) %35-60"1n1 olusturmaktadir (4). Olii dogumlar dahil edilmese-
ler bile SCT yenidogan déneminde goriilen en sik tiimdrlerdir (5, 6). %75-901 kiz
infantlarda goriilmektedir (7, 8). Erigskinlerde SCT goriilmesi istisnai bir durum
olarak degerlendirilir (9).

Embriyoloji ve Patoloji

Teratomlar, bulunduklar: bolgeye yabanci birden fazla dokudan olugur (10).
Bunlar {i¢ germ tabakasindan da dokular1 icermeleri ile tanimlanmaktadirlar (ek-
toderm, mezoderm ve endoderm). Tiimor dokusu sag, dis, kikirdak, intestinal
mukoza ve diger doku tiplerini icerebilir. Nadiren SCT daha 6zellesmis dokular:
ornegin bir uzuv veya organi igerebilir (6rnegin goz, veya kalp gibi) (4). Gonza-
lez-Crussi siniflandirmasinda SCT histolojik olarak 0 dan 3 kadar derecelendi-
rilmistir (11). Grade 0 tumorler sadece matiir doku icermektedir. Grade 1 tiimor-
de nadir immatiir doku odaklar1 vardir. Grade 2'de orta oranda immatiir doku
vardir. Grade 3 tiimoérde ise bitylik oranda immatiir doku (yolk sak komponenti
bulunabilir veya bulunmayabilir) bulunmaktadir. Malignansi riski prezentasyon
yast ile ¢cok yakindan iliskilidir ve literatiirde %13-27 arasinda raporlanmistir (12).

Japonyada yapilan ulusal bir ¢calismada 84 prenatal olarak tani almis SCT vaka-
sinda %61 oraninda matiir %39 oraninda ise immatiir teratom tanis1 konulmustur
ve olgularin hi¢ birinde malignansiye rastlanmamistir (13).

! Pediatrik Hematoloji Onkoloji Uzmani, Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji-Onkoloji Boliimii, Ankara,
email: merckaymak@gmail.com
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Devletlerinden bir ¢alismada anorektal komplikasyonlar 6rnegin konstipasyon
ve fekal inkontinans %29 oraninda saptanmigtir. Ayni ¢aligmada iirolojik komp-
likasyonlar (nérojenik mesane, vezikotireteral reflii ve tiriner inkontinans) %33
hastada tespit edilmistir (56). Anorektal fonksiyonlar ve infant doneminde cer-
rahi yapilmis ve erigskin doneme ulagmis benign SCT’lerde hayat kalitesi ile ilgili
yapilan bir ¢aliymada sadece %27 hasta normal barsak aliskanliklarina sahipti ve
%88 hastada normal kontinans tespit edildi (57).Baska bir calismada 45 hastada
tirodinamik anormallikler %78 oraninda goriildii ve %50 hastada iiriner inkon-
tinans tespit edildi (58). Ancak sadece %18 hastada subjektif yakinmalar vardu.

Sakrokosigeal teratomlarda psikososyal sorunlarla ilgili isko¢yada yapilan bir
calismada sadece %29 hastada (9/31) dis goriiniisleri ile ilgili diisiik stres skorla-
masi bildirilmistir (59).

SONUC

Sakrokoksigeal teratomlar, gocukluk ¢aginda goriilen ve malign komponente
sahip olabilen tiimorlerdir. Fetal donemde tespit edilen vakalarda prognoz tiimo-
riin bitytikléigii vaskiilarizasyonu ve bityiime hizi ile iligkilidir.

Tedavisi ana olarak kokiksle beraber tiimoériin tam ¢ikarilmasidir. Cerrahi
sonrast takipleri ilk 3 y1l icindeki tekrarlama riski nedeni ile cok 6nemlidir. Ayrica
fonksiyonel sekeller agisindan da hastalar yakin izlenmelidir.
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Boliim 1

AGLAYAN COCUK VE AILESI

Kiibra iRDAY DEMiR!
Mehmet Cenk BELIBAGLI?

GIRIS

Cocukluk yas grubunda aglama, ¢ocukla birlikte cocuga bakim verenin de
hastaneye bagvuru sikligini artiran bir durumdur. Aglayan bebeklerle ilgili yapi-
lan ¢alismalarin ¢ogu ¢cocuklar ve anne babalar tizerine yapilmis olmakla birlikte
gozden kagan bir durum s6z konusudur. Giiniimiiz kosullarinda bebegin yasanti-
siyla ilgili olaylar sadece anne baba ve ¢ocuk iizerinde degil ¢ocuga bakim veren
diger kisiler tizerinde de etkili olmaktadir. Dolayisiyla aglayan ¢ocuklarin hasta-
neye basvuru sikliginin artmasinin yaninda ¢ocuga bakim verenlerin de hasta-
neye basvuru sikliklar1 artmistir. Bu basvurular sadece psikiyatrik boyutta degil
bazen dahili branglarla da ilgili olabilmektedir (1).

Cocuklar bircok nedenden aglayabilir. Bazen sadece cani istedigi i¢in bile agla-
yabilir. Onemli olan aglayan bir ¢cocuk degerlendirilirken sadece olas1 hastaliklar
lizerine yogunlasmaktan 6nce ¢ocugu, ailesini ve/veya bakim verenini bir biitiin
halinde degerlendirmektir.

COCUKLAR NEDEN AGLAR?

Cocuklar bazen simariklik yapmak icin, bazen ebeveynlerine s6z gegirmek
i¢in, bazen kizdiginda, korktugunda ya da cani sikildiginda, aciktiginda, susadi-
ginda, altin1 kirlettiginde, 6fkelendigi bir sey varsa sebepten bagimsiz bir anda
otkesini diga yansitmak igin aglarlar. Tiim bu bahsedilenlerden farkli olarak ¢o-
cuklar bazen de altta yatan bir fiziksel rahatsizliktan dolay1 kendilerini ifade ede-
medikleri i¢in aglarlar. Bu rahatsizlik bazen konforunu bozan bir ortam, bazen
canini acitan bir kiyafet bazen de altta yatan bir hastalik olabilir. Cocuklarin agla-
ma nedenleri yasa bagli olarak da farkliliklar gésterebilmektedir. Ornegin; bebek-
lik doneminin ikinci, ti¢iincii haftalarinda baslayan, saatlerce siiren, 6zellikle gece
saatlerinde artan ancak bebegin gelisimini etkilemeyen bir durumda kolik agris1

' Cocuk Saglig1 ve Hastaliklart Uzmani, Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, irdaykubra@gmail.com
2 Aile Hekimligi Uzmani, Adana Sehir Egitim ve Aragtirma Hastanesi, mcbelibagli@gmail.com
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aglamalari, uykusuz gecelerle birlikte ebeveynin ve /veya bakim verenin 6fke
esigini asagiya cekmektedir. Toplumlarda kiiltiirlere, dini inanislara, sosyoe-
konomik diizeylere gore kisilerin ¢ocuklar1 sakinlestirme yontemleri gesitlilik
gostermektedir. Miizik dinletmek, sirtin1 sivazlamak, aglayan bebegin yaninda
fon makinasin1 agmak, bebege masaj yapmak gibi yontemlerle ¢ocugunu sakin-
lestirmeyi bagaramayan ve kendini ¢aresiz hisseden ebeveynlerin bebeklik do-
neminde gocuklarina fiziksel ve sozel siddet uygulama siklig1 artmaktadir. Kimi
zaman bebegi tokatlayan, sarsan, aniden yatagin tizerine birakan ebeveynlerin
bebeklerinde siklikla sarsilimis bebek sendromuna rastlanilmaktadir. Sarsilmis
bebek sendromu, goz dibi kanamasi, kafa i¢i kanama sonrasi olusan sekeller ve
hatta 6liimle sonuglanabilen bir tibb1 durumdur. Cansever ve arkadaslarinin 281
anne ve 240 baba ile yaptiklar1 calisma sonucu aglayan bebeklerin ebeveynleri-
nin %65,8 inin ofkelendigi gosterilmistir. Ayni ¢alismada ebeveynlerin otke-
lendiginde ¢ocuklarini sarsma orani %2,3 bulunmustur. Ancak bebegine siddet
uygulamanin doguracag sonuglar ve yasal siiregler nedeniyle bu oranin dogru-
lugu sorgulanmalidir. Bebegine siddet uygulamayan ancak 6fkesine yenik diisen
ebeveynler bazen de kendilerine veya etrafindakilere siddet uygulayabilmekte-
dirler. O nedenle aglayan bebeklerin oldugu kadar ebeveynleri ve/veya bakim
verenlerinin de hastaneye basvurma siklig1 artmaktadir. Dogum ve sonrasinda
yasanilan bu sikintili ve yorucu dénemde ebeveynlerin psikolojik ve gerekirse
tibbr destek almalar1 aglayan ¢ocuklara siddet uygulamasini dnleyebilir. Hasta-
neye bagvuran aglayan ¢ocuklar degerlendirilirken hastay: yonetmek kadar ai-
lelerin her konuda bilgilendirilmesi ve yonlendirilmesi de 6nem arz etmektedir
(9-11).
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Boliim 2

AKUT NOROMUSKULER GUCSUZLUGE YAKLASIM

Arzu YILMAZ!
0Ozlem YAYICI KOKEN?

Akut néromuskuler paralizi (ANMP) sik bir nérolojik acildir ve birkag giin ile
birka¢ hafta (4 haftadan az) icerisinde maksimum ciddiyete ulasan hizli baslan-
gich kas giigsiizliigii ile karakterize bir klinik durum olarak tanimlanabilir (1,2).
ANMP; bulbar palsi, solunum kasi gii¢siizliigii ve otonom disfonksiyona yol agtig
taktirde yiiksek derecede mortal seyredebilir. Hastalik, motor tinite (MU) yola-
ginda bir noktada bozukluk ile karakterizedir; anterior boynuz hiicreleri, sinir
koki, periferik sinir, néromuskuler bileske veya kasin kendisi gibi (Fig 1). Etyolo-
jinin hizli ve dikkatli bir inceleme ile aydinlatilmasi ¢ok 6nemlidir ¢linkii uygun
teshisin hastaligin yonetimi ve prognoz tizerinde ciddi bir etkisi vardir. Sebebin
aydinlatilmasi temel olarak iyi bir tibbi hikaye ve fizik muayenenin destekledigi
norofizyolojik inceleme ve bazen birkag laboratuvar testine dayanmaktadir.

Noromuskuler zayiflig1 olan hastalarda solunum destegi ihtiyaci hizli ve dik-
katli bir sekilde degerlendirilmelidir. Néromuskuler zayifligin yol a¢tig1 solunum
yetmezligi akciger hastaligindan daha ciddi kabul edilir ¢iinkii gelisimi, ani de-
kompansasyon ve hayati tehdit eden hipoksi gelisene kadar belirgin olmayabilir
(2,3). Ayn1 zamanda arter kan gazinda ciddi hipoksemi, hiperkapni ve asidozun
ortaya ¢ikmasi solunum yetmezligi derinlesene kadar olmayabilir (2,3).

Tim diinyada Guillain-Barré sendromu (GBS), ANMP’nin en sik sebebidir ve
noromuskuler bozukluklarla iliskili solunum kasi giigsiizliiklerinin biiyiik kismi-
ni1 olusturur (3-5). ANMP spektrumu igerisindeki hastaliklar sayica fazladir ve
MU’nun etkilendigi noktaya gore siniflandirilir ve 6n boynuz hiicre bozuklugu,

poliradikiilonéropati, sinir kas kavsagi bozuklugu ve primer kas hastaliklari ola-
rak siniflanabilir (Tablo 1)

! Dr., Ankara Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Norolojisi Boliimii, Ankara
2 Dr., Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Norolojisi Boliimii, Ankara
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ayene zor olabilir. Klinik ve elektrofizyolojik degerlendirme kombinasyonu etki-

lenen bolgeyi yani anterior boynuz hiicresi, sinir kokii, sinir, kas ve néromuskuler

bileske gibi tespit etmeye yarayabilir. Akut néromuskuler giigsiizliigii olan has-

taya yaklasim algoritmasi $ekil 3’te verilmistir. Kritik hastalik noropatisi, kritik

hastalik myopatisi ve uzamis néromuskuler blokaj da dahil olmak tizere kritik

hastaliklarin komplikasyonlar kritik hastalarda yeni baslangicli giigstizligiin te-

mel sebebi olarak kabul edilmektedir. Bu durumlar, yogun bakima yatistan sonra

gelisebilecek diger norolojik durumlardan ayirt edilmelidir. Protokol bazli klinik

ve arastirict yaklagim bdylesi vakalarin acil sartlarda uygun yonetilebilmesi igin

gereklidir.
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Boliim 3

ASI KARSITLIGI TARIHCESI

Onder KILICASLAN'

ASININ TARIHCESI

Aglar, ilk olarak M.O. 1000’li yillarda Cinliler tarafindan kullanilmas, ilerleyen
yillarda ise Orta Asya, Hindistan ve Osmanli Devletine kadar yayilmistir. Asila-
ma ezelden beri Osmanli Imparatorlugu ve Gallerde yapiliyordu ve yaklasik 1650
yilinda Istanbul’a ulasti. Nereden geldigine dair kaynaklar tartigmali olmakla bir-
likte iki olasilik 6ne siiriilmektedir: Cin ya da Hindistan .

Milattan sonra yaklasik 1000 yilinda uygulanan tip, teknik ve biiyli uygula-
malari bir yere kaydedilmedigi bilinmektedir. Joseph Needham isimli arastirmaci
metninde bunlardan bahsetmistir ve agilama ile ilgili en erken tartisma 1549 y1-
linda ilk defa Cinde basilan bir kitapta (Cinli yazar Wan Quan) oldugunu dogru-
lamistir. Cinde agilamanin kokenini aragtiran Needham, metninde agilamanin ilk
1567 ve 1572 arasi uygulanan ve simya ilkelerine dayanan ‘olaganiistii bir adam’
tarafindan icat edildigini belirtmektedir. Ayrica Cinde cesitli aileler ticari neden-
lerle kalitsal agic1 oldu ancak bunlar da sirlarini agiga ¢ikarmaktan kagindiklarin-
dan bahseder. Bir 6rneginde 17. ylizyilin ikinci yarisinda Khang imparatorunun
tiim ailesini, ordusunu ve diger tiim gruplar: asiladigindan ve bu sayede cigek
hastaligini hafif gecirdiklerinden bahsetmektedir. Beraberinde, Howell isimli
aragtirmaci, eski Sanskrit metinlerinde anlatilan iddialara dayanarak Bat1 Bengal
ve Banglades bolgelerinde agilamanin yiizlerce yil 6ncesinden uygulandigindan
bahsetmistir .

Avrupanin asi ile ilk tanigmasi ise, Tiirklerin as1 ile ilgili yontem ve uygula-
malarini Avrupa’ya tagiyan Emanuel Timonius sayesinde olmustur. 1714 yilinda,
Konstantinopolis'te Emanuel Timonius bir mektup yazdi ve bu mektup tiim Avru-
pa’ya yayild1 ve Kraliyet toplumuna bu mektup John Woodward tarafindan okun-
du. Daha sonra 1716 yilinda ayni zamanda Tiirkiyeden yazan, saygin bir doktor
olan Jacob Pylarinius, 1660 yilinda asinin Constantinoplede Yunan bir kadin ta-
rafindan tanitildigini belirtmistir. Lady Mary Wortley Montague, Istanbulda bir

' Dr. Ogr. Uyesi, Diizce Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim dal1.
dronderklcsIn@gmail.com
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SONUC

Ozellikle bat1 diinyasinda asilama karsiti hareketlerin artig1 insan sagligini ve
toplum bagisiklig icin ciddi bir tehdit olusturmaktadir. Kizamik, ortadan kal-
dirmak tizere iken, yeterli bagisiklik esigi saglanamadig: icin ‘geri doniig’ yapan
en 6nemli hastaliktir. Son dénem kizamik salginindan her yasta insan etkilen-
mistir. ‘Hortlayan’ bu salginlar ulusal saglik politikalarini zorda birakmakta kal-
miyor, ayn1 zamanda birgok 6liimciil kayiplara neden olmaktadir. Bu nedenle,
saglik hizmetindeki tiim paydaslarin - doktorlar, arastirmacilar, egitimciler ve
hiikiimet- ebeveynleri hedef alan asilama karsit1 hareketinin etkisini azaltmak
i¢in birlesmesi son derece 6nemlidir. Arastirmalar gosteriyor ki, as1 yaptirmaya
meyilli olan ebeveyniler bile siiregelen tartigmalar sonucunda se¢imlerini sor-
gulamakta ve kararsiz kalabilmektedir. Toplumda bir¢ok ebeveyn agilarin nasil
etki ettiginden veya asilanmanin 6nemi gibi temel bilgilerden yoksundur. Dahasi,
oyle goriiniiyor ki, bu bilgiye en ¢ok ihtiyaci olan kesim bu bilgi konusunda en
tereddiitte kalan kesimdir. Sosyal medya ve haber platformlar1 aracilig: ile agila-
rin ‘Ociilestirilmesine’ kars: etkin bir miicadele etmek gerekmektedir. Ebeveynle-
rin ag1 glivenligi ile ilgili karsit medya mesajlarina nasil tepki verdigini arastiran
niteliksel bir ¢aligma, kisisel deneyimlerin, deger sistemlerinin ve saglik profes-
yonellerine duyulan giiven diizeyinin, agilanma konusunda ebeveynlerin karar
vermesi i¢in gerekli oldugu sonucuna varmstir. Bu nedenle, agilama hareketiyle
miicadele etmek i¢in, ebeveynlerin saglik uzmanlarina ve ilgili makamlara giiven
gelistirmelerine yardimci olmak, velileri kanit ve rakamlarla egitme, as1 karsiti
akimlarin savlarini giiriitmek ve agilamaya tesvik etmek 6nemli politikamiz ha-
line gelmelidir.
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CORPUS CALLOZUM AGENEZISI

Arzu YILMAZ!
0Ozlem YAYICI KOKEN?

CORPUS CALLOZUMUN NORMAL FONKSiYON VE ANATOMISi

Corpus callosum (CC), insan beyninde sag ve sol hemisferleri baglayan en
biiyitkk beyaz madde traktidir ve yaklasik 200 milyon akson icermekte ve tiim
kortikal liflerin %2-3’tinii barindirmaktadir. Bes ana serebral komissiirden (in-
san beyninde orijinleri seviyesinde orta hatt1 gegen sinir lifi demetleri) biridir,
digerleri ise anterior, posterior, hippokampal ve habenular komisstirlerdir. Temel
fonksiyonu iki serebral hemisfer arasinda bilgi transferi ve koordinasyondur, boy-
lelikle kognisyon ve norolojik fonksiyonlarin dogru bi¢cimde devamina yardim-
c1 olur. Interhemisferik iletisim duyusal, motor ve gorsel-motor informasyonun
entegrasyonu ve ayni zamanda dil ve mantik gibi yiiksek kognitif fonksiyonlar
agisindan dnemlidir (1,2).

Fetal ve postnatal manyetik rezonans (MR), antenatal ultrason (US) kullani-
min yayginlagmasi ile CC anomalileri, agenezisi ok daha sik tespit edilmeye bas-
lanmistir. CC geleneksel olarak dort anatomik bolgeye ayrilmistir; genum, rost-
rum, corpus (anterior, orta ve posterior segmentler) ve splenium. CC topografik
olarak organizedir; anterior bolgeler daha ¢ok anterior korteks ile baglant1 yapar-
ken (prefrontal asosiasyon bolgeleri, premotor, yardimci motor alanlar ve anterior
inferior parietal bolgeler); posterior bolgeler parietal, temporal ve oksipital lob-
larin posterior assosiasyon boélgeleri ile baglant: yapar (1,3). Kallosal baglantilar
hem inhibitér (Iki hemisferin birbirini inhibe ederek bagimsiz ¢aligmasi) hem de
eksitator (hemisferler arasinda enformasyon entegrasyonu) olabilir. Liflerin ¢o-
gunlugu ise eksitatordiir (4).

' Dr., Ankara Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Norolojisi Bolimii, Ankara
2 Dr., Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Norolojisi Boliimii, Ankara
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COCUK ACIL SERVISINDE STATUS EPIiLEPTiKUSA
YAKLASIM

Tugce NALBANT!

GIRIS
Cocukluk ¢aginda sik goriilen ndrolojik bir acil durum olan status epileptikus

(SE), ciddi ve siklikla yasami tehdit eden bir tablodur. Erken tedavi edilmedigi
takdirde SE mortalite ile sonuglanabilir.!-

Tanimi

Status epileptikus, Uluslar aras: epilepsi ile savas dernegi (the International
League Against Epilepsy,ILAE) tarafinca 30 dakikadan uzun siiren tek nébet veya
arada bilincin tam olarak normale donmedigi iki ya da daha fazla nobetin pes
pese tekrarladigi durum olarak tanimlanmakta idi.*¥

Ancak SE’nin tedavisi aciliyet gerektiren bir durum olmasi ve 5-10 dakika sii-
ren bir nobetin miidahelesiz sonlanmasinin olas: olamamas: nedeniyle pratikte
tanimi degisti.?

ILAE, SE'nin tanimina, SE’nin tiiriine bagl olarak tedavinin baslamasi gereken
zamani (t1) ve siirekli nobet aktivitesinin néronal yaralanma gibi uzun siireli se-
kellere (t2) yol agtig1 zamani yansitacak sekilde degistirmistir. Buna gore jenerali-
ze tonik-klonik nébetler i¢in, SE, biling agilmadan siirekli konvulsif aktivite veya
tekrarlayan jeneralize konvulsif nobet aktivitesi olarak tanimlanir (t1 =5 dk, t2 >
30 dk). Tanim, biling bozuklugunun eslik ettigi fokal SE(t1 = 10 dk, t2 = 30 dk) ve
absans SE (t1 = 10-15 dk, t2 = bilinmiyor) i¢in farklidir®.

Patofizyolojisinde izole nobetlerin yayilmasini ve tekrarii sinirlayan,asir
uyarilmanin oldugu ve / veya inhibisyonun etkisiz oldugu birden fazla mekaniz-
manin basarisizlig1 suglanmaktadir.®”

! Uzman doktor,izmir Saglik Bilimleri Universitesi Tepecik Egitim Ve Arastirma Hastanesi,
tugeelik83@gmail.com
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COCUKLARDA KUDUZ HASTALI(V}I VE ASILAMADA
SON GELISMELER

Gokce CELEP!

Kuduz bilinen en eski hastaliklardan biridir, eski Misir, Pers, Anadolu, Me-
zopotamya kaynakl: tarihi belgelerde hayvanlarin insanlar1 1sirmasinin 6liimciil
sonuglar1 olabilecegi anlatilmistir, hayvanlarin kontrol altinda tutulmas: gerekti-
gi cok eskiden beri bilinmektedir.”) Klinik yakinma ve bulgular ortaya ¢iktiktan
sonra 6liim ka¢inilmazdir. Kuduz insanlarda ve memeli hayvanlarda ensefalit tab-
losu olusturan viral bir zoonozdur.® Etken Lyssavirus genusunun Rhabdoviridae
ailesine mensup zarfly, tek iplikli ribontikleik asit (RNA) iceren ¢ubuk seklinde bir
viriistiir, gesitli cografik bolgelerde farkl: tiirleri karsimiza ¢ikar, Antartika disinda
tim kitalarda yaygindir.®) Genellikle Asya ve Afrikanin kirsal kesimlerinde, a1 ve
immunglobulin kaynaklarina ulasmanin zor oldugu bolgelerde hala yiiksek oran-
da oliimlere neden olmaktadir, 19. yiizyilin sonlarinda bulunan agi, temas sonrasi
korumada da etkindir. Buna ragmen yilda yaklasik 60000 insan kuduz riskli te-
mas yaralanmalar1 ve hastalik nedeniyle kaybedilmektedir.” Ulkemiz kuduz igin
endemik bir cografyada yer alir, her yil yaklagik 250.000 kuduz siipheli yaralanma
ve 1-2 vaka bildirilmektedir.””

Tiim sicakkanli memeliler degisik oranlarda kuduz hastaligina duyarhdur. Til-
ki, ¢cakal ve kurdun duyarlilig1 en fazladir; ancak kopekler orta duyarlilikta olma-
sina ragmen hastaligin yayllmasinda en 6nemli kaynaktirlar. Vahsi doga ve insan-
la temaslar1 nedeniyle agilanmalari ¢ok 6nemlidir. Kuduzun 6nlenmesi ve kontrol
altinda tutulmasi i¢in képek popiilasyonun %70’inden fazlasi asilanmis olmalidir
66 Kopekler disinda kedi, kiigiik ve bitytikbas hayvanlar, binek hayvanlar1 da
bulastirici olabilen evcil hayvanlardir. Bugiinkii verilere gore iilkemiz ve diinya-
da fare, si¢an, tavsan, yabani tavsan, kobay, hamster gibi kemirgenler aracilig ile
insana bulasan kuduz vakasi bildirilmemistir. Hayvan saghg: ile ilgili kurumlar
farkli bildirimde bulunmadik¢a bu hayvanlarin isiriklarinda kuduz profilaksisi
gerekmez.® Ancak tilkemizde yasamamasina ragmen gesitli nedenlerle insanlarla
temas1 olabilen memeli hayvanlarin isiriklar1 kuduz siipheli yaralanmadir.® In-
sandan insana direk gecis bilinmemekle beraber doku nakli sonrasinda gelisen

! Dr. Ogr. Uyesi, Amasya Universitesi Tip Fakiiltesi, gokce4celep@yahoo.com
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as1 programinin uygulanmasi gerektigi rehberdeki en 6nemli degisikliktir; ancak

immiin yetmezlik durumunda olguya gore degerlendirme yapilmalidir. Temas

sonrasi profilaksi gerektirmeyen durumlar, antibiyotik profilaksisi, yara i¢in dikis

gerektiren durumlarda yaklagim yeniden gozden gegirilmistir.*'® Bu rehberler

is1g1inda yaklagim hem tam korunma saglayacaktir hem de gereksiz maliyete ne-

den olan miidahaleleri 6nleyecektir.
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COCUKLARDA VVULVOVA]iNAL HASTALIKLARIN
DEGERLENDIRILMESI

Dilek ORBATU*
Demet ALAYGUT?

GIRIS

Vulvovajinal yakinmalar, ¢ocukluk ve adolesan periotta en sik karsilagilan ji-
nekolojik problemdir. Prepubertal ¢ocuklarda enfeksiyon, konjenital anomaliler,
travma veya dermatolojik nedenler ile ortaya ¢ikabilir.") Vajinit ise nonspesifik
veya bilinen baz1 patojenlerle ortaya ¢ikabilir. Vulvovaginit, vulvovajinal mukoz
membranlarin inflamasyonudur. Vulvit, vajinit ve vulvovajinit terimleri bu infla-
masyonu anlatmak icin kullanilmaktadir.®’ Ozellikle prepubertal kiz ¢cocuklarin-
da en sik goriilen jinekolojik problemdir ve hem ¢ocukta hem ebeveynlerde ank-
siyete yaratmaktadir.) Uygun muayene, dogru tani, tedavi ve aile egitimi ile bu
endise giderilebilir.”) Hastalarin ¢ogu oncelikle pediatristlere ve aile hekimlerine
basvurmakta, standart tedavilere cevap vermeyen vakalar ise jinekologlara yon-
lendirilmektedir. Cocuklarda genelde once vulva inflamasyona ugrar, vajina se-
konder etkilenir.®” Bircok anatomik faktor pediatrik popiilasyonda vulvovajinite
yatkinlik yaratmaktadir. Prepubertal donemde vulvar deri incedir, vulvadaki yag
dokusu ve pubik killar heniiz gelismemistir. Vulvar derinin inceligi ve vulvanin
anal bolgeye yakinlig1 travmalara ve enfeksiyonlara duyarlilig1 artirir. Vajinal mu-
koza ince ve atrofiktir, glikojen azdir, nétral pHdadur, servikal mukus az tiretilir.
“% Komsuluk nedeni ile rektal bolgeden genital bolgeye mikroorganizmalar ra-
hatlikla gecebilmektedir. Yetersiz el ytkama, genital hijyene dikkat edilmemesi bu
gecisi kolaylastirarak enfeksiyona zemin hazirlamaktadir®. Tablo 1'de vulvovaji-
nal yakinmalara yol agan nedenler, Tablo 2'de ise yas gruplarina gore ayiric tanida
disiintilmesi gereken faktorler 6zetlenmistir. Vulvovajinal yakinma ile bagvuran
bir olguda iyi bir anamnez ve fizik baki tani i¢in esas noktay1 olusturmaktadir.

1 Dog. Dr., Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Klinigi,
drdilekorbatu@gmail.com
2 Dog. Dr., Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, alaygutdemet@gmail.com
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rabilir. 50 kiz hastanin degerlendirildigi retrospektif bir galismada labial adez-
yonlar astim ve egzema gibi otoinflamatuvar durumlar ile iliskili bulunmustur.
@9 Olgularin %50’si asemptomatiktir ve ¢cocuga primer bakan kisilerce farkedilir.
@8 Semptomatik hastalarda sik idrara ¢ikma, idrar yolu enfeksiyonu, vajinit ve
iseme sonrast damlama gibi semptomlar olabilir. Ozellikle komplet adezyonlarin
tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlarina yol agtig1 bilinmektedir. %80 oraninda ta-
nidan sonraki 1 yil icerisinde herhangi bir girisim yapmaksizin diizelirler.*” Eger
miidahele ile agilirsa 6zellikle bezli cocuklarda %41 oraninda tekrarlar. O nedenle
asemptomatiklerde sadece izlem yapilmalidir. Semptomatik olgulara topikal 6st-
rojen kremleri verilebilir.

Hemanjiomlar

Hemanjiomlar vulvada veya herhangi bir viicut bolgesinde olabilir. Bir¢cogu
2-5 yas aras1 involiisyona ugrar ve ileri tetkik gerekmez. Vulvar ve klitoral heman-
jiomlar nadiren kanar. MR ile internal tutulum ve biiyiikliik agisindan degerlen-
dirme yapilmalidir.®¥

Sonug olarak vulvovajinitler pediatrik ve adolesan jinekolojide en yaygin prob-
lem olmakla birlikte, 6yki, fizik muayene ve tanisal testler ile dogru tani ve yakla-
stm yapilmalidir. Idrar yolu enfeksiyonlari, yabanci cisim, cinsel istismar mutlaka
tekrarlayan semptomlar1 olanlarda degerlendirilmelidir. Vulvovajinitlerin pediat-
rik yas grubunda en sik nonspesifik nedenlerle olustugu, spesifik enfeksiyoz et-
kenlere uygun antibiyoterapi verilmesi gerektigi unutulmamalidir.
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COCUKLUK CAGI AKUT LENFOBLASTIK LOSEMISi,
TEDAVISI VE TEDAVIYE BAGLI ERKEN DONEMDE
GORULEN YAN ETKILER

Meri¢ KAYMAK CIHAN!

GIRIS

Losemiler, hematopoietik 6nciil hiicrelerin neoplastik degisimi sonucu ortaya
¢ikan klonal hastaliklardir. Normal ilik elemanlarinin yerine, diffiiz olarak bozul-
mus niikleer kromatinli, bir veya daha fazla niikleolus igeren ve bazofilik sitop-
lazmali, nispeten farklilasmamis hiicreler olan malign blast hiicreleri geger. Akut
Lenfoblastik Losemi (ALL) ¢ocukluk ¢aginda goriilen en yaygin kanser olup, tiim
pediatrik kanserlerin %33’iinii olusturmaktadir (1).

Epidemiyoloji

Cocukluk ¢aginda losemiler tiim kanserlerin %30-35’ini olusturur. Tiirki-
yede ¢ocukluk ¢ag: kanser kayitlarinda siklik %31,3 olarak bildirilmektedir (2).
ALL ¢ocuklarda losemilerin %80-85’ini olusturarak, akut myeloid (AML) 16se-
miden ¢ok daha sik goriliir. Siklik bati tilkelerinde 15 yas altindaki ¢ocuklarda
yaklasik 100.000de 4 olup, kalitsal veya cevresel etkenler nedeni ile en disiik
Afrika’ da olmak tizere diinyanin degisik bolgelerinde 6nemli farkliliklar goste-
rebilmektedir (3).

ALLnin en sik gortldigi donem 2-5 yastir. Bu yogunlagma gelismis tilkelerde
daha belirgin ve erken yastadir. ALL siklig1 gelismis tilkelerde endiistrilesmeye ge-
¢is donemlerinde artis gostermistir ve gevresel etkenlerin 16semi gelisimine kat-
kisini diistindirmistiir. Cinsiyete gore dagilim gelismis tilkelerde 1,2/1 oraninda
erkeklerde fazladir ancak immiinfenotipe gore farklilik gostermektedir. T ALLde
erkek/kiz oran1 4 ¢itkmaktadir (4).

Ulkemizde yilda ortalama 250 olgunun giris yapildig: Tiirk BFM Caligma Gru-
bu protokolii TR-ALL BFM 2000'de ortanca yas 5 ve erkek/kiz orani 1,2dir (5).

! Pediatrik Hematoloji Onkoloji Uzmani, Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji-Onkoloji Boliimii, Ankara,
email: merckaymak@gmail.com
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Vinkristin dozunda ve uygulama planinda degisiklik yapilmazsa diger uygulama-

lardan sonra da gozlenebilir. Ozellikle azol grubu antifungaller vinkristin meta-

bolizmasini etkilediklerinden tablonun daha da agirlagmasina neden olurlar (16).

Sekonder hemakromatosis, kismen yapilan eritrosit stispansiyonu nakillerine,

kismen de kemoterapi ilagalarina bagl olarak gelismektedir (18). Ayrica transfiiz-

yonlara bagli olarak gelisebilen metabolik alkaloz da, rastlanabilen 6nemli komp-
likasyonlardandir (19).
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FEBRIL NOBETi OLAN COCUGA YAKLASIM

Emine TEKIN!

Cocukluk ¢aginda en sik karsilagilan nérolojik problemlerden biri febril no-
betlerdir. En sik 18 ay civarinda goriiliir. Erkek ¢ocuklarda daha sik goriiliir. Er-
kek:kiz orani 1,4:1dir. Toplumlar arasinda sikliginda farkliliklar olmakla birlikte
genellikle %2- 5 oraninda goriiliir. Asya toplumlarinda siklig1 artar. Japonyada
%5-10, Turkiyede %3.3 oraninda gorilmektedir ).

TANIM

ILAE (International League Against Epilepsy- Uluslararasi Epilepsi ile Savas
Ligi )’nin tanimina gore febril nobet merkezi sinir sistemi (MSS) enfeksiyonunun
eslik etmedigi atesli durumlardaki; akut semptomatik olmayan, dncesinde her-
hangi bir afebril nébet gegirmemis 1 aydan biiyiik (genellikle 3 ay-6 yas) ¢ocuk-
lardaki nobettir®.

AAP (Amerikan Pediatri Akademisi)’nin tanimina gore atesli donemde, MSS
‘yi tutan bir enfeksiyon veya belirlenmis bir sebep (elektrolit imbalansi, metabolik
bozukluk, intoksikasyon, travma) olmaksizin, 6nceden afebril nobet (epilepsi) ge-
¢irmemis 6 ay -5 yas arasindaki ¢ocuklarda goriilen nobetlerdir®.

Her ates ve nobet birlikteligi febril nobet olarak diisiiniilmemelidir. Sempto-
matik nobetler (MSS enfeksiyonu, kafa travmasi, metabolik dekompansasyon du-
rumlari, zehirlenmeler) , epilepsi tanili bir hastada atesin tetikledigi nobet veya
atesle iligkili epileptik sendromlar (Dravet sendromu, GEFS +, FIRES, IHHE)
atesli donemlerde ndbet sebebi olabilir.

SINIFLANDIRMA

Febril nobetler basit, komplike (kompleks) ve febril status olarak ayrilirlar. En
sik goriilen (%70) basit febril nobetlerdir.

Basit febril nobet 15 dkdan kisa siiren, jeneralize, 24 saat i¢inde tekrarlama-
yan nobetlerdir. Komplike febril nobetler 15 dkdan uzun siiren, fokal olan, 24

' Dr. Ogr. Uyesi, Giresun Universitesi Kadin Dogum ve Cocuk Hastanesi, Cocuk Norolojisi,
dreminetekin@yahoo.com
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FIRES

(Febrile infection-related epilepsy syndrome,

Fever-induced refractory epileptic encephalopathy in school-age
children)

Saglikl1 bir ¢ocukta atesli enfeksiyonu takiben (1-15 giin sonra) direngli status
epileptikus (SE) tablosunun olusmasidir. Yeni baslangich direngli status epilepti-
kus (NORSE, new onset refractory status epilepticus) olarak bilinen durumun- SE
yol agabilecek akut veya yapisal, toksik, metabolik bir nedenin tespit edilemedigi,
onceden bilinen epilepsi / nérolojik hasarin olmamasi durumu- alt kategorisi gibi
kabul edilmektedir. Mekanizma net olarak bilinmemektedir. Tedaviye direngli SE
durumudur. Steroid, ketojenik diyet, immun tedaviler denenmektedir. Mortalite
ve morbidite yiiksektir®.

IHHS (Idiopathic hemiconvulsion-hemiplegia syndrome )

IHHE ( infantil Hemikonviilsiyon-Hemipleji ve Epilepsi )
Atesli donemde klonik konvulzif SE, ipsilateral hemipleji tablosu olarak kar-
simiza ¢ikar.
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OBEZ COCUK MUAYENESINDE OZELLIKLI
BULGULAR

Mehmet Cenk BELIBAGLI*
Kiibra iRDAY DEMiR?

GIRIS

Yaklagik 81 milyonluk niifusun dogumda beklenen yasam siiresinin ulusla-
rarast karsilagtirmasinda 78.0 y1l ortalamaya sahip Tiirkiye, 71.9 y1l olan diinya
ortalamasinin ve 77.8 yil olan Diinya Saglik Orgiitii (DSO) Avrupa Bolgesinin
hemen tizerinde yer almaktadir (1). Beklenen yasam siiresinin uzunlugu; sag-
likta kalite gostergeleri agisindan olumlu bir parametre olmasinin yani sira kro-
nik hastaliklarin siiresinin de uzadiginin gostergesidir. Bu hastaliklar icerisinde
DSO’niin en riskli on hastaliktan biri olarak kabul ettigi obezitenin goriilme
sikligr 6zellikle yirminci yiizyilin sonlarinda artmistir ve giiniimtizde ciddi bir
pandemi haline gelmistir. Yakin zamanda, obezite ile iliskili mortalite agisindan
kesin hesaplamalar bulunmasa bile, obezitenin sigaradan sonra en biiyiik 6n-
lenebilir saglik iligkili mortalite nedeni oldugunu tanimlayan ¢alismalar rapor
edilmistir (2).

Ulkemizde 2006 yilinda baslayan obezite farkindaligi ve miicadelesinde uy-
gunsuz beslenme ve yetersiz fiziksel aktivitenin obezite ile sebep sonug iliskisi
aragtirilirken oncelikle erigkinlerde iizerinde ¢aligmalar yapilmistir. Ancak yakin
zamanda yapilmis caligmalar gostermistir ki cocuk yasta baslayan obezite, eriskin
donemde obezite ve diger saglik sorunlariile iliskilidir (3). Adélesan ¢agin baslan-
gicinda normal sinirlardaki viicut kitle indeksinin (VKI) bu dénem igerisindeki
artisinin, eriskin VKI'den bagimsiz olarak hayatin ileri donemlerindeki komorbit
hastaliklarla iliskili oldugu ¢alismalarla gosterilmistir. Bu nedenle obezite ile mii-
cadeleye ¢ocukluk yas grubundan baglanmali ve tedavi etmek yerine obezitenin
Oonlenmesi tizerinde durulmalidir (4).

! Aile Hekimligi Uzmani, Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, mcbelibagli@gmail.com
2 Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Uzmani, Adana Sehir Egitim ve Arastirma Hastanesi, irdaykubra@gmail.com
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SONUC

Obez ¢ocuklarin muayenelerinde diger cocuklarda kolayca gozden kagabile-

cek bu bulgularin basliklar halinde bile hatirda tutulmasi, kanita dayali odaklara

ve tanimlanmis hedeflere sahip muayene algoritmalar1 olusturulmasina yardim-

c1 olarak obez ¢ocuklardaki komorbid hastaliklarin tani ve tedavilerinde daha

olumlu sonuglara ulasilmasina olanak taniyacaktir.

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

KAYNAKLAR

. Birinci §, Ulgii M: Saglik Istatistikleri Yillig1. Ankara, Saglik Bilgi Sistemleri Genel Midiirligii,

Saglik Bakanligi. 2017.

. Allison DB: Annual Deaths Attributable to Obesity in the United States. JAMA. 1999; 282:1530.
. Montonen ], Boeing H, Schleicher E, Fritsche A, Pischon T: Association of changes in body mass

index during earlier adulthood and later adulthood with circulating obesity biomarker concent-
rations in middle-aged men and women. Diabetologia. 2011; 54:1676-83.

. Tirosh A, Shai I, Afek A, Dubnov-Raz G, Ayalon N, Gordon B, et al.: Adolescent BMI Trajectory

and Risk of Diabetes versus Coronary Disease. N Engl ] Med. 2011; 364:1315-25.

. Freitas Junior IF, Monteiro PA, Silveira LS, Cayres SU, Antunes BM, Bastos KN, et al.: Resting

heart rate as a predictor of metabolic dysfunctions in obese children and adolescents. BMC
Pediatr. 2012; 12:5.

. Armstrong S, Lazorick S, Hampl S, Skelton JA, Wood C, Collier D, et al.: Physical Examinati-

on Findings Among Children and Adolescents With Obesity: An Evidence-Based Review. PE-
DIATRICS. 2016; 137:€20151766-e20151766.

. Agraz D, Morgan LA, Fouzdar Jain S, Suh DW: Clinical features of pediatric idiopathic intracra-

nial hypertension. Clin Ophthalmol Auckl NZ. 2019; 13:881-86.

. Benbir G, Karadeniz D: Cocuk Yag Grubunda Obstriiktif Uyku Apne Sendromu. J Turk Sleep

Med. 2014; 1:38-42.

. Gulotta G, Iannella G, Vicini C, Polimeni A, Greco A, de Vincentiis M, et al.: Risk Factors for

Obstructive Sleep Apnea Syndrome in Children: State of the Art. Int ] Environ Res Public He-
alth. 2019; 16.

King ICC, Tahir A, Ramanathan C, Siddiqui H: Buried penis: evaluation of outcomes in children
and adults, modification of a unified treatment algorithm, and review of the literature. ISRN
Urol. 2013; 2013:109349.

Joseph PR, Fort P: Observations on the buffalo hump. Clin Pediatr (Phila). 1999; 38:622-23.
Smith SM, Sumar B, Dixon KA: Musculoskeletal pain in overweight and obese children. Int J
Obes. 2014; 38:11-15.

de S4 Pinto AL, de Barros Holanda PM, Radu AS, Villares SMF, Lima FR: Musculoskeletal fin-
dings in obese children. ] Paediatr Child Health. 2006; 42:341-44.

Talmag MA, Sezer HB: Femur bagi epifiz kaymasi olan hastalara giincel tani ve tedavi yaklasimi.
TOTBID Derg. 2014; 13.

Perry DC, Metcalfe D, Lane S, Turner S: Childhood Obesity and Slipped Capital Femoral Epip-
hysis. Pediatrics. 2018; 142:e20181067.

Bagal O: Child with a Lower Extremity Trouble. Orthop. SPORTS Med. GUIDE Res., Derman
Tibbi Yayincilik. 2015, pp. 411-58.

-121-



17.

18.

19.

20.

21.

Giincel Cocuk Saglhigi ve Hastaliklari

Zhang AL, Exner GU, Wenger DR: Progressive genu valgum resulting from idiopathic lateral
distal femoral physeal growth suppression in adolescents. ] Pediatr Orthop. 2008; 28:752-56.
Harris EJ, Vanore JV, Thomas JL, Kravitz SR, Mendelson SA, Mendicino RW, et al.: Diagnosis
and treatment of pediatric flatfoot. ] Foot Ankle Surg Off Publ Am Coll Foot Ankle Surg. 2004;
43:341-73.

Brady ME Rawla P: Acanthosis Nigricans. StatPearls, Treasure Island (FL), StatPearls Publis-
hing. 2020.

Goodman E, Whitaker RC: A prospective study of the role of depression in the development and
persistence of adolescent obesity. Pediatrics. 2002; 110:497-504.

Liem ET, Sauer PJJ, Oldehinkel AJ, Stolk RP: Association between depressive symptoms in chil-
dhood and adolescence and overweight in later life: review of the recent literature. Arch Pediatr
Adolesc Med. 2008; 162:981-88.

-122 -



Boliim 11

PFAPA SENDROMU

Zafer BAGCI!

GIRIS

PFAPA (Periyodik Ates, Aftoz Stomatit, Farenjit ve Servikal Adenit) Sendro-
mu, kiigtik cocuklardaki periyodik atesin en yaygin nedenidir. Klinik olarak ilk
kez 1987 yilinda Marshall ve arkadaslar1 tarafindan Amerika Birlesik Devletlerin-
deki 12 ¢ocukta tanimlanmistir. Sendromun adi, ingilizce ‘Periodic Fever, Apht-
hosus, Pharyngitis, Adenitis’ kelimelerinin bas harflerinden 1989 yilinda tiiretil-
mis ve tan1 kriterleri olusturulmustur.

PFAPA Sendromu igin evrensel ve giivenilir bir tani testinin olmamasi, kli-
nisyen i¢in tanida ve ayirici tanida zorluklara neden olmaktadir. Bu sendromun
bilindiginden daha yaygin oldugu, hastalarin gereksiz tetkik ve tedavilere maruz
kaldiklar1 diisiiniilmektedir.’ PFAPA Sendromu, genellikle yasamin ilk 5 yilinda
baglar ve siklikla 6 ay 5 yas aras1 gocuklarda goriiliir. %55-71 oraninda erkek cin-
siyet baskinlig1 vardir. Belirli bir etnik koken ve 1rkla iliskisi tespit edilmemistir.*

ETYOLOJI

PFAPA, ailesel baskinlig1 olan otoenflamatuar bir sendromdur. Bugiine kadar
bir¢ok ¢aligma yapilmis olmasina ragmen PFAPA etiyolojisi ile iliskili herhangi
bir genetik varyasyon gosterilememistir. Onemli sayidaki hastada, ebeveynler
ve birinci derece akrabalar arasinda tekrarlayan ates, tonsillit ve/veya tonsil-
lektomi oykiisii vardir. Elde edilen veriler, PFAPA Sendromu’nun poligenik bir
genetik kokene sahip oldugunu, bununla birlikte hastaligin potansiyel genetik
temelini ve hastalik fenotipini degistiren potansiyel epigenetik faktorlerin var-
ligin1 gostermektedir.*® Ozellikle cocukluk ¢agi ile sinirli oldugu diisiiniilse de,
artan ¢ok sayida rapor, PEAPAnin yetigkinleri de etkileyebilecegini diisiindiir-
mektedir.”

' Dr. Ogr. Uyesi, Saglk Bilimleri Universitesi, Konya Egitim ve Arastirma Hastanesi, zfrbagci@gmail.com
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gocukluk ¢aginin nedeni belirsiz ve sik tekrarlayan atesli durumlarinda ayrintili

bir oykii ile atesin periyodik olup olmadig1 degerlendirilmeli, dikkatli bir fizik

muayene ile PFAPA kriterleri gozden gegirilmelidir. PFAPA tanis1 konulan ¢o-

cuklarin ebeveynlerine, bu hastaligin sekel birakmadigi, zamanla kendiliginden

iyilesebilecegi ve ¢ocugun gelisiminin etkilenmeyecegi konusunda bilgi verilerek

endiseleri giderilmelidir.
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SAKROKOKSIGEAL TERATOMLAR

Meri¢ KAYMAK CiHAN!

GIRIS
Teratom kelimesi Yunanca “teratos (canavarin)” ve “onkoma (sislik)” kelime-
lerinden tiiretilmistir. (1). Bu terim Virchow tarafindan 1869da “sakrokoksigeal

biiyiime”yi tanimlamak i¢in kullanilmistir (2), ve raporlanan ilk vakaya MO 2000
yilinda yazilan Chadean ¢ivi yazisi tabletinde rastlanmaktadir (3).

Sakrokoksigeal teratomlar (SCT) genis serilerde tiim teratomlarin (gonadal te-
ratomlar da dahil) %35-60"1n1 olusturmaktadir (4). Olii dogumlar dahil edilmese-
ler bile SCT yenidogan déneminde goriilen en sik tiimdrlerdir (5, 6). %75-901 kiz
infantlarda goriilmektedir (7, 8). Erigskinlerde SCT goriilmesi istisnai bir durum
olarak degerlendirilir (9).

Embriyoloji ve Patoloji

Teratomlar, bulunduklar: bolgeye yabanci birden fazla dokudan olugur (10).
Bunlar {i¢ germ tabakasindan da dokular1 icermeleri ile tanimlanmaktadirlar (ek-
toderm, mezoderm ve endoderm). Tiimor dokusu sag, dis, kikirdak, intestinal
mukoza ve diger doku tiplerini icerebilir. Nadiren SCT daha 6zellesmis dokular:
ornegin bir uzuv veya organi igerebilir (6rnegin goz, veya kalp gibi) (4). Gonza-
lez-Crussi siniflandirmasinda SCT histolojik olarak 0 dan 3 kadar derecelendi-
rilmistir (11). Grade 0 tumorler sadece matiir doku icermektedir. Grade 1 tiimor-
de nadir immatiir doku odaklar1 vardir. Grade 2'de orta oranda immatiir doku
vardir. Grade 3 tiimoérde ise bitylik oranda immatiir doku (yolk sak komponenti
bulunabilir veya bulunmayabilir) bulunmaktadir. Malignansi riski prezentasyon
yast ile ¢cok yakindan iliskilidir ve literatiirde %13-27 arasinda raporlanmistir (12).

Japonyada yapilan ulusal bir ¢calismada 84 prenatal olarak tani almis SCT vaka-
sinda %61 oraninda matiir %39 oraninda ise immatiir teratom tanis1 konulmustur
ve olgularin hi¢ birinde malignansiye rastlanmamistir (13).

! Pediatrik Hematoloji Onkoloji Uzmani, Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji-Onkoloji Boliimii, Ankara,
email: merckaymak@gmail.com
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Devletlerinden bir ¢alismada anorektal komplikasyonlar 6rnegin konstipasyon
ve fekal inkontinans %29 oraninda saptanmigtir. Ayni ¢aligmada iirolojik komp-
likasyonlar (nérojenik mesane, vezikotireteral reflii ve tiriner inkontinans) %33
hastada tespit edilmistir (56). Anorektal fonksiyonlar ve infant doneminde cer-
rahi yapilmis ve erigskin doneme ulagmis benign SCT’lerde hayat kalitesi ile ilgili
yapilan bir ¢aliymada sadece %27 hasta normal barsak aliskanliklarina sahipti ve
%88 hastada normal kontinans tespit edildi (57).Baska bir calismada 45 hastada
tirodinamik anormallikler %78 oraninda goriildii ve %50 hastada iiriner inkon-
tinans tespit edildi (58). Ancak sadece %18 hastada subjektif yakinmalar vardu.

Sakrokosigeal teratomlarda psikososyal sorunlarla ilgili isko¢yada yapilan bir
calismada sadece %29 hastada (9/31) dis goriiniisleri ile ilgili diisiik stres skorla-
masi bildirilmistir (59).

SONUC

Sakrokoksigeal teratomlar, gocukluk ¢aginda goriilen ve malign komponente
sahip olabilen tiimorlerdir. Fetal donemde tespit edilen vakalarda prognoz tiimo-
riin bitytikléigii vaskiilarizasyonu ve bityiime hizi ile iligkilidir.

Tedavisi ana olarak kokiksle beraber tiimoériin tam ¢ikarilmasidir. Cerrahi
sonrast takipleri ilk 3 y1l icindeki tekrarlama riski nedeni ile cok 6nemlidir. Ayrica
fonksiyonel sekeller agisindan da hastalar yakin izlenmelidir.
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